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were associated with lower OS, while lenalidomide treatment
was the only factor associated with its improvement. Multi-
variate analysis confirmed that ECOG > 2 (HR 6.88 [CI95% 2.25
- 21.09], p < 0.001), > 2% of BM blasts (HR 3.66 [CI95% 1.09 —
12.30], p = 0.04) and lenalidomide treatment (HR 0.31 [CI95%
0.12-0.80], p = 0.016) were associated with OS. Conclusion:
Median OS of patients with isolated deletion 5q MDS seems
slightly lower in this South American series when compared
to previously published data. Some factors that can be easily
assessed at diagnosis as performance status and the percent-
age of BM blasts are associated with to prognosis. And, the
use of lenalidomide was associated with a better outcome,
with a heterogeneity of access among patients due to the ret-
rospective characteristic of the study. There is also a need to
detect TP53 by detection by immunohistochemistry, molecu-
lar biology and FISH, which is not routinely available in South
American centers.
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Objetivos: Apresentar um caso de investigacdo de Sin-
drome Mielodisplésica (SMD) evidenciado através de exames
laboratoriais decorrido em um Hospital Universitario. Méto-
dos: Os dados clinicos bem como laudos laboratoriais do
paciente foram coletados durante internamento via Pron-
tuario Eletrdnico Tasy®. Relato do caso: Paciente de 80
anos, sexo masculino e procedente de zona rural foi inter-
nado com diagnéstico prévio de anemia, apresentando tosse,
febre, dispneia intensa com piora geral e exames de ima-
gens sugestivos de infec¢do por SarS-CoV-2. No histérico
médico anterior constavam: comorbidades (DPOC, dislipi-
demias, IAM), emagrecimento importante nos ultimos 6
meses, fraqueza, internamentos recentes, hematomas e
transfusdo de Concentrados de Hemadcias (CH). Diante do
quadro clinico no internamento, foram solicitados os Testes
Répidos para Dengue, Influenza e Covid-19 com resulta-
dos ndo reagentes. O Hemograma apresentou alteragdes na
série vermelha indicativas de anemia intensa (Hemacias 2,3
milhées/mm?3, Hemoglobina 7,1 g/dL), policromasia, anisoc-
itose e presenca de eritroblastos. A leucometria apontou
predominio de segmentados, linfécitos atipicos e células com
caracteristicas imaturas - blastos, além de vacuolizacdo cito-
plasmaética de neutréfilos e hipogranulacdo neutrofilica. A
contagem de plaquetas foi equivalente a 15.000/mm?>. Apés
avaliacdo hematoldgica, a hipotese diagnéstica foi Sindrome
Mielodisplasica e entdo o paciente foi encaminhado a um
hospital oncolégico local para maior suporte e tratamen-
tos adequados. Discussdo: Nas mielodisplasias instaura-se

uma hematopoese ineficaz, decorrente de uma mutacdo
somatica em células progenitoras (células-tronco) da Medula
6ssea (MO). E caracterizada por displasia das linhagens celu-
lares e citopenias. De etiologia desconhecida e diagnéstico
complexo devido as classificacdes, acomete principalmente
adultos e idosos. A investigacdo inicia através do Hemograma
e visualizacdo do esfregaco sanguineo, um exame de rotina no
laboratério de Andlises Clinicas. O diagnéstico final depende
de exames mais sensiveis, precisos e especificos como miel-
ograma, imunofenotipagem e citogenética. Conclusdo: As
Sindromes Mielodispldsicas constituem um grupo heterogé-
neo e apresentam varia¢cbes em manifestacdes clinicas e
patoldgicas, tornando os exames laboratoriais determinantes
para o diagndstico exato e do paciente.
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Objetivo: Determinar o perfil epidemiolégico de mortali-
dade, por sindrome mielodisplésica, no Brasil, segundo faixa
etaria e cor da pele, no periodo de 2014 a 2018. Materi-
ais e métodos: Trata-se de estudo epidemiolégico descritivo
quantitativo, com dados provenientes do Departamento de
Informatica do Sistema Unico de Satde, por meio do Sistema
de Mortalidade (SIM/DATASUS). Foram analisados os dados
de mortalidade por sindrome mielodisplasica, segundo faixa
etéria e cor da pele, no periodo de 2014 a 2018. Foram excluidas
todas as mortes com idade e cor de pele ignoradas. Resulta-
dos: No periodo avaliado, foram registrados 4.383 6bitos por
sindrome mielodisplasica, no Brasil. A cor da pele que apre-
sentou maior numero de mortes foi a branca, com 72,3% (n
= 3.168); seguida pela parda, com 21,6% (n = 948); preta, com
4,7% (n = 208); amarela, com 1,2% (n = 53); e indigena, com 0,2%
(n =7). Em relagdo a faixa etaria, a que apresentou maior per-
centual de ébitos foi a de 80 anos ou mais, com 1.414 (44,6%)
obitos para a cor branca; 292 (30,8%), para a parda; 75 (36,1%),
para a preta; 31 (58,5%), para a amarela; ja para indigenas,
o maior numero foi de 3 ébitos, entre 60 e 69 anos. Além
disso, houve 174 ébitos com idade e cor da pele ignoradas,
o que totalizaria 4.557 6bitos por sindrome mielodisplasica,
no periodo de 2014 a 2018, no Brasil. Discusséo: A sindrome
mielodisplésica (SMD) se caracteriza por um grupo heterogé-
neo de doencgas que apresentam hematopoese ineficaz, como
citopenia periférica, displasia de progenitores hematopoiéti-
cos, hipercelularidade na medula éssea, o que pode levar a


https://doi.org/10.1016/j.htct.2020.10.470
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.htct.2020.10.471&domain=pdf
https://doi.org/10.1016/j.htct.2020.10.471
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.htct.2020.10.472&domain=pdf

S284

HEMATOL TRANSFUS CELL THER. 2020;42(S2):S1-S567

um alto risco de conversdo para leucemia mieloide aguda
(LMA). O diagnéstico advém da suspeita, principalmente entre
idosos, de anemia refratdria, leucopenia ou trombocitope-
nia, sendo a comprovacao definitiva advinda dos achados de
alteracdes citogenéticas especificas e mutacdes somaticas. A
analise socioepidemioldgica da SMD ainda é rasa, pois conta
com poucos estudos para um consenso mundial. Porém, estu-
dos realizados em paises europeus e nos Estados Unidos,
com grandes populac¢des, demonstram que a média da idade,
de diagnéstico da doenca, é acima dos 60 anos, chegando,
nos Estados Unidos, a 76 anos. Além disso, em estudo real-
izado no Brasil, pode-se perceber maior niimero de casos na
cor de pele branca. Conclusdo: Apesar de poucos estudos,
nota-se que as pesquisas vigentes convergem para um perfil
socioecondmico-cultural semelhante. Dessa forma, mais estu-
dos epidemiolégicos devem ser desenvolvidos para aumentar
a precisao do perfil dos pacientes que possuem SMD e, assim,
desenvolver manobras de contencao e cura da doenca.
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Introducgdo: O GATA2 é um fator de transcri¢do com dois
dominios de Zinco que é importante para a hematopoese,
incluindo manutencdo do pool de células progenitoras
hematopoéticas (CPH), maturacdo de linfécitos B, Nk e
monocitos. A deficiéncia do GATA2, causada por mutacdo
germinativa neste gene, estéd associada a um amplo espectro
de manifestagdes clinicas, incluindo anemia apléstica, sin-
drome mielodisplasica (SMD), leucemia mieléide aguda (LMA)
infec¢do pulmonar por micobactérias, proteindlise alveolar,
aumento do risco de trombose venosa profunda, fendmenos
autoimunes, surdez neurossensorial e maior suscetibilidade
a infec¢des por HSV e HPV. Os pacientes com deficiéncia do
GATA?2 possuem maior risco de evolugdo para SMD e LMA.
Diferentes trabalhos tem demonstrado que aproximada-
mente 20% dos pacientes pediatricos com diagnéstico de SMD
apresentam deficiéncia de GATA2. Em pacientes com monos-
somia do 7 esta prevaléncia aumenta para aproximadamente
30%. Contudo, a idade de apresenta¢do do primeiro sintoma,
o espectro de manifestacdes clinicas e a evolugdo para SMD e
LMA é muito varidvel. Objetivo: Relato de neoplasia mieléide
associada a mutacdo germinativa do GATA2, com progressao
para SMD com excesso de blastos 2. Relato de caso: Mulher, 81
anos, estava em acompanhamento ambulatorial trimestral no
HC-FMRP-USP devido ao diagnéstico de deficiéncia de GATA2,
com histéria prévia de sindrome mielodisplasica hipoplésica
e duas meningoencefalites por EBV em 2019. Cariétipo de
2018, demonstrava 46,XX,der(7)t(1;7)(q10;p10)[20]. H4 15 dias
da data de admissao hospitalar, apresentou queda do estado
geral, associado a astenia e dispneia. Hemograma evidenciava

pancitopenia, sendo que o esfregaco do sangue demonstrava
11% de blastos. Realizado mielograma que demonstrou série
granulocitica hipocelular, com atraso de maturacdo. A con-
tagem diferencial demonstrava a presenca de 14% de blastos
de tamanho intermediério, com relacdo nucleo/citoplasma
intermediaria, nicleo com cromatina frouxa e 1 nucléolo
visivel, citoplasma basofilico, com poucos granulos, sem
vacuolos. O cariftipo referente a esta puncio evidenciou
4652,XXX,der(7)t(1;7)(q10;p10),+8,+16,+18,+21+mar,inc[cp10].
Dessa forma, foi comprovada morfologicamente e citogenéti-
camente a evolucdo para SMD com excesso de blastos 2.
Discussdo: O gene GATA 2, localizado no cromossomo 3,
tem funcdo essencial na regulacdo e transcricdo de genes
envolvidos na hematopoese e manutencdo das CPH. Sua
deficiéncia causa interferéncia nas vias de diferenciacao,
com destaque para monocitopoese e linfopoese B e NK.
Devido a ampla variedade de apresentacédo clinica, incluindo
manifestacdes pulmonares, hematoldgicas, infecciosas,
neurolégicas e autoimunes, e a grande variacdo na data
do inicio dos primeiros sintomas é necessario o reconheci-
mento precoce desta entidade com intuito de minimizar as
complicacdes relacionadas a esta patologia. Conclusdo: A
capacidade oncogénica da deficiéncia de GATA2 encontra-se
bem estabelecida na literatura, estando incluida na ultima
classificacdo da OMS de malignidades hematolégicas como
entidade na leucemia mieloide aguda. Destaca-se o con-
hecimento desta alteracdo genética pelos hematologistas,
ainda que se apresente em individuos adultos com quadro de
faléncia medular, pois impacta no seguimento e tratamento
singular desses pacientes e no rastreio familiar muitas vezes
necessario.
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Introduction: Polycythemia Vera (PV) is a chronic myelo-
proliferative neoplasia generatingan accumulation of erythro-
cytes in the peripheral blood (polyglobulia). Reportedpreva-
lence is close to 2 cases per 100 thousand inhabitants/year
worldwide. The disease is described as polysymptomatic but
with unspecificmanifestations, such as plethora, itching and
splenomegaly. Thus, a diagnosis of polycythemia is usu-
ally suspected when it is found in casual blood tests and
suchfinding cannot be explained by secondary causes. Psychi-
atric symptoms have been described for the disease, mostly
in papersfrom the beginning of the 20th century, but are
rare in current clinical practice. Case report: Male patient,
54 years old, was admitted to the emergency room with-
psychiatric symptoms which started one month prior. An
organic origin wassuspected, due to the patient’s age and
healthy condition, and was hospitalized forclinical control and
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