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prednisolona 500 mg e iniciado metotrexato 10 mg/semana
associado a prednisona 40 mg/dia com presenca de boa
resposta clinica. Em Marco de 2020, a paciente foi admitida na
emergéncia com quadro de febre persistente, perda ponderal
e linfonodomegalias generalizadas sendo realizado antibioti-
coterapia de amplo espectro, sem melhora clinica. Foram
realizadas Tomografias de térax e abdome que evidenciaram
atividade nao controlada da doenca de base. Durante o inter-
namento, a paciente evoluiu com anemia severa (hemoglobina
de 4,5 g/dL), leucopenia grave (1.000/mm?), alteracdo em testes
de func¢do hepatica, INR alargado (2,26), além de hiperferritine-
mia (2.618,1 ng/mL), hipofibrinogenemia, hipertrigliceridemia
e queda do VHS, sorologias para hepatite B, C, HIV, Cito-
megalovirus foram negativas e indeterminada para Epstein
Barr. Esses achados contribuiram para suspeita de sindrome
hemofagocitica decorrente da atividade da doenca de base e
o mielograma confirmou o diagnéstico. A paciente foi sub-
metida a pulsoterapia com metilprednisolona 1g por 5 dias
consecutivos, com melhora clinica e laboratorial importante,
para seguimento do tratamento foi prescrito prednisona oral
0,5 mg/kg/dia e solicitado inicio de tratamento com Adal-
imumabe 40 mg subcutdneo a cada 15 dias. Apds receber
alta, a paciente apresentou quadro sugestivo de obstrucdo
intestinal com vémitos, dor e distensdo abdominal, vindo
a Obito devido a broncoaspiragdo macica. Discussdo: Ape-
sar de a paciente ndo se enquadrar no perfil epidemiolégico
para sindrome hemofagocitica que apesar de ser rara, cos-
tuma afetar mais criancas. No entanto, o nao controle da
doenca autoimune de base pode ter contribuido para o des-
encadeamento da sindrome hemofagocitica no caso relatado.
As manifestacdes apresentadas pela paciente sdo caracteris-
tica dessa sindrome que podem envolver tanto doenca febril,
como sintomas neurolégicos, respiratérios, cardiacos e der-
matolégicos. A presenca de alteracdes laboratoriais consiste
em citopenias, alteracdes hepaticas e altos niveis de fer-
ritina como foi observado no caso descrito. Apesar de ser
uma sindrome potencialmente fatal, o diagnéstico precoce
e manejo adequado pode melhorar a sobrevida, porém, no
caso descrito, uma provavel complicacdorelacionada a doenca
de base (multiplas linfonodomegalias abdominais) podem ter
contribuido com o quadro de obstrucao intestinal levando ao
obito.
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Objetivo: Relatar a experiéncia e os achados clinicos que
favorecem o diagnéstico de uma sindrome rara conhecida
como Sindrome Hipereosinofilica (SHE). Relato do caso: Sexo
feminino, 68 anos, buscou atendimento hematoldégico em
fevereiro de 2020 em uma clinica de tratamento do cancer em
Belém (PA) - Clinica Oncoldgica do Brasil - apés ter quadro
arrastado e progressivo desde 2015 de dispneia aos minimos
esforcos, rash malar, dor abdominal e fadiga intensa. Como
antecedentes, apresenta diabetes mellitus tipo 2, hiperten-
sdo e asma. Ao exame fisico inicial, observou-se obesidade,
rash malar, taquidispneia leve (FR 24 irpm) e esplenomegalia
grau II. Como achados mais importantes de exames com-
plementares, observou-se auséncia de anemia, leucocitose
(25.840/mm?3) a custa de segmentados (21.705/mm?3), eosin-
ofilia persistente (10.440/mm?3), trombocitose (500.000/mm?3)
além de elevagdo de vitamina B12. Tomografias revelaram
doencga intersticial pulmonar, esplenomegalia homogénea
e fibrose hepatica, enquanto o ecocardiograma mostrou
disfuncédo diastdlica do ventriculo esquerdo (fracdo de ejecdo:
69%). Os resultados da biépsia de medula éssea demonstraram
hipercelularidade da medula a custa da série granulocitica
e megacariocitica, havendo 43% de presenca de eosinéfilos
em vdarias fases de maturacdo, enquanto os exames imuno-
histoquimicos mostraram precursores CD34 e/ou CD117
positivos somente em 2 a 4% das células. Ja a mutacdo JAK2,
FIPL1/PDGFRA, BCR/ABL, PDGFRB e FGR1 foram negativas. Foi
entdo diagnosticada com SHE e tratada com Prednisona 1
mg/kg/dia (80 mg) por 30 dias, a qual forneceu supressdo da
hipereosinofilia e consequente melhora visivel do seu quadro
clinico. Contudo, apés desmame gradual de corticoterapia,
houve recrudescéncia da hipereosinofilia, configurando assim
cértico-dependéncia. Assim, foi associado mesilato de ima-
tinibe em 01/08/2020 a Prednisona (20 mg/dia). Discusséo:
A SHE é um disturbio mieloproliferativo raro, incuravel, em
que hé eosinofilia clonal no sangue periférico (contagem
acima de 1.500 eosinéfilos/microlitro), a qual pode infiltrar
tecidos variados resultando em altera¢des como cirrose hep-
atica, insuficiéncia cardiaca, doencas pulmonares intersticiais
e rash malar, como no caso da paciente. Atualmente, a fisiopa-
tologia envolve variados defeitos cromossdmicos, indugdes
genéticas e aumento de citocinas que estimulam a producédo
de eosinédfilos, nem sempre se conseguindo identificar tais
mutacoes. No diagndstico é necessario perceber a elevacdo
na quantidade de eosinéfilos por mais de 6 meses sem out-
ras etiologias, além dos danos e lesdes que a hiper-infiltracdo
dos eosindfilos nos tecidos propicia. Muitas vezes, por sua
raridade, a SHE tem seu diagnostico retardado, pois o alto
numero de eosinéfilos geralmente é associado com alergias
e parasitoses, além da doenca cursar com manifestaces
bastante variadas e inespecificas. O tratamento, em geral,
é com corticoterapia em altas doses, entretanto com altas
taxas de recaidas, quando se faz necessario segunda linha
de tratamento, como imatinibe, interferon ou hidroxiureia.
Conclusdo: Diante do exposto, é imprescindivel conscienti-
zar a comunidade académica a respeito dessa doenca rara,
de sintomatologia inespecifica e de dificil diagnéstico. Além
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disso, é necessaria a avaliagdo mais rigorosa de eosinofilias
persistentes, evitando-se lesoes tissulares irreversiveis e con-
sequente piora de qualidade de vida.
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Objetivo: Descrever um caso de Sarcoma histiocitico. Mate-
rial e métodos: Relato de caso através de coleta de dados
do prontuario de paciente atendido no Hospital Amaral Car-
valho (HAC). Relato de caso: Paciente G.T.O, 72 anos, sexo
feminino com histéria de lesdo ulcerada em terco proxi-
mal de membro inferior esquerdo hd 1 més, sem sintomas
B. Realizado bidpsia de lesdo em servico de origem, com
resultado de neoplasia maligna de pequenas células e imuno-
histoquimica compativel com melanoma maligno nodular
ulcerado. Solicitada revisdo diagnéstica compativel com neo-
plasia maligna de pequenas células, porém nédo confirmado
possibilidade de células de Merkel devido a desgaste de
lamina. Em tomografias computadorizadas de estadiamento,
visualizado linfonodo inguinal a esquerda, Unico, préximo
ao local de incisao e retirada de lesdo ulcerada. Anato-
mopatolégico do linfonodo e imunohistoquimica: Sarcoma
histiocitico (CD45+, CD68+, CD20-, CD3-, CD15-, CD30-, EMA-
, ALK-, S-100-, melanina -, CD56-). Paciente realizou 6 ciclos
CHOP, sem complicagdes graves relacionadas a quimioter-
apia, e em seguida submetida radioterapia, com termino de
terapias em setembro de 2019, desde entdo em remissao. Dis-
cussdo: Sarcoma Histiocitico(SH) é uma neoplasia rara, de
origem hematopoiética, podendo acometer todas as idades
com predominéncia em adultos (40-60 anos). Ha discreta pre-
dominéncia em homens. Acomete linfonodos e tipicamente
envolve sitios extra-nodais trato gastro-intestinal, pele, pul-
mao, podendo surgir como doenca localizada até doenca
disseminada (com pior prognéstico). £ caracterizado pela
proliferacdo de células malignas com padrdes morfolégi-
cos baseados em histidcitos, caracterizados como células
“monstro”multinucleadas, células histiociticas com nucleo
Pac-Man-like, citoplasma vacuolizado abundante, com vérias
células inflamatdrias de permeio. Podem ocorrer areas de
hemofagocitose na medula 6ssea. Marcadores imunohisto-
quimicos: pelo menos 2 dos seguintes: CD68 (KP-1 e PGM-1,
este ultimo mais especifico), CD163, lisozima, CD4. Outros
adjuntos: CD31, PU.1,CD14, CD43, CD45, HLA-DR, fascina, fator
XIlIa, a-1-antitripsina. Mutag¢oes envolvendo BRAF V600E, a via
RAS-MAPK, assim como ativacdo da via PI3K e do gene supres-
sor CDKN2A sdo frequentemente descritas. Em alguns casos
hd relacdo com rearranjo de cadeias de imunoglobulinas,
principalmente quando associados a alguns tipos de lin-
foma. N&o existem relatos de transloca¢ées ALK. O diagnético
diferencial é feito com outras doencas histiocitarias como
Rosai-Dorfman, sarcoma de células de Langerhans, metastase

de carcinoma ou melanoma, entre outras. Exames ao diag-
néstico incluem tomografias ou PET-CT, exames laboratoriais
completos, biépsia de medula 6ssea em casos de citope-
nias e bidpsia da lesdo com Imunohistoquimica confirmando
diagnéstico. O tratamento pode ser cirdrgico, radioterapia,
quimioterapia ou uma combinagdo deles. Respostas com
Vemurafenib (inibidor de BRAF), Trametinib (inibidor de MEK)
tém sido reportadas. Conclusdo: O Sarcoma histiocitico trata-
se de uma doenga rara, corresponde a menos que 1% das
neoplasias hematolégicas, com evolucao agressiva e sobrevida
pobre, principalmente nos pacientes com doenca dissemi-
nada. O melhor tratamento ainda é um desafio, entretanto
o entendimento das alteracdes moleculares envolvidas na
fisiopatologia pode ser de suma importancia na descoberta de
possiveis alvos e novas op¢oes terapéuticas.
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Objetivos: Abordar os pilares do tratamento do linfoma de
Hodgkin (LH) durante o periodo gestacional e suas implica¢des
na saude materna e fetal. Material e métodos: Foi real-
izada uma revisdo sistematizada de literatura utilizando a
base de dados PubMed, com os descritores “Hodgkin lym-
phoma”, “pregnancy”, “therapy”’e suas varia¢des no MeSH.
Os critérios de inclusdo para a selecdo de artigos foram
estudos publicados nos ultimos cinco anos, relacionados a
humanos e mulheres, diretamente associados ao tema. Dentre
os 30 artigos encontrados, cinco fizeram parte desse trabalho.
Resultados: Kroll-Balcerzak et al. demonstrou a alta eficicia
e seguranca da quimioterapia com adriamicina, bleomicina,
vinblastina e dacarbazina (ABVD) em nove gestantes diag-
nosticadas entre 11 e 30 semanas de idade gestacional que
fizeram parte do estudo. Desse nimero, cinco tiveram parto
pré-termo, sendo quatro com 36 semanas e um com 32
semanas. Maggen et al. evidenciou que pacientes recebendo
terapia pré-natal tiveram mais complicacdes obstétricas do
que aquelas sem tal tratamento, sendo contracdes premat-
uras e ruptura prematura de membranas as mais comuns.
Ademais, a sobrevida livre de progressdo em cinco anos
foi de 90,9% nas pacientes que iniciaram o tratamento na
gestacdo. Um acimulo de pesquisas prospectivas nédo encon-
trou associagoes entre corticosteroides e elevagao da taxa de
anomalias congénitas. Discussdo: Estima-se que o LH afete
uma a cada 1.000 a 6.000 gestacdes. A terapia adequada de
LH na gestacdo é questionavel devido a possibilidade de acar-
retar riscos para o bem-estar materno e fetal. Sabe-se que
a quimioterapia durante o primeiro trimestre pode aumen-
tar o risco de doenca esponténea, abortamento, morte fetal
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