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pleta de 34%. O estudo AETHERA corroborou a eficacia do BV
como terapia de consolidacao apés TACTH em pacientes sob
alto risco de recaida, com incremento significativo em sobre-
vida livre de progressao. No contexto de uso como droga de 2%
linha na recaida pré-transplante, foi associado a uma taxa de
resposta global de 68%, com 89% dos pacientes encaminhados
com sucesso para o transplante. A droga foi bem tolerada e
permitiu coleta adequada de células-tronco e boa enxertia. A
literatura é escassa em dados referentes a TCTH na populacdo
com sindrome de Down, particularmente transplante autél-
ogo e em pacientes adultos. Os dados mostram que pacientes
com a sindrome toleram regimes de condicionamento nor-
malmente utilizados, mas sugerem que haja maiores taxas de
toxicidade fatal em relagdo a populacdo geral, principalmente
por complicacoes pulmonares como pneumonite ou hemor-
ragia alveolar. Em um relato de caso de transplante autélogo
em paciente pediatrico com sindrome de Down, nao houve
dificuldades na coleta de células tronco ou toxicidade inesper-
ada. Este relato corrobora o caso do nosso paciente, sugerindo
que portadores de sindrome de Down e linfoma de Hodgkin
podem ser submetidos ao transplante autélogo com seguranca
e capazes de atingir resposta satisfatéria apds o procedimento.
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Introducdo: A esclerose sistémica (ES) é uma doenca
autoimune caracterizada pelo dano vascular, desregulacdo
do sistema imunolégico e fibrose da pele e érgaos internos.
A injuria e apoptose das células endoteliais microvasculares
sdo indicados como os eventos iniciais da doenca, causando
alteracoes fisiolégicas e morfolégicas no endotélio, levando
a vasculopatia. Morfologicamente, a disfuncao endotelial na
ES se apresenta com progressiva reducao da densidade capi-
lar, associada a formacdo de uma arquitetura desorganizada e
irregular dos capilares, decorrente de uma angiogénese super-
ativada, mas disfuncional. A avaliacdo clinica nao-invasiva
da morfologia microvascular é feita pelo exame de capilaro-
scopia periungueal, que permite a visualiza¢do da integridade
do leito capilar. Objetivo: Avaliar a acdo do Transplante Autél-
ogo de Células Tronco Hematopoeticas (TACTH) em promover
alteracdes na morfologia da microvasculatura em pacientes
com esclerose sistémica, caracterizados por reducgdo progres-
siva da densidade capilar. Pacientes e métodos: Dados clinicos
e avaliacdo clinica-ndo invasiva pelo exame de capilaroscopia

periungueal foram retrospectivamente coletados (2012 a 2016)
de 10 pacientes com esclerose sistémica submetidos ao trata-
mento com TACTH, nos periodos pré, D180+ e D360+ dias apds
o procedimento. Os seguintes parametros foram avaliados:
numero de capilares alcas/mm, area avascular, megacapilares,
capilares enovelados, dreas hemorragicas. Resultados: A idade
média (desvio padrao) dos pacientes foi de 34,5 (12,7) sendo
90% do sexo feminino. Houve melhora da fun¢do pulmonar
avaliada pela capacidade vital forcada (CVF), com aumento
em D+180. (p < 0,05), assim como melhora do escore clinico
da fibrose avaliado pelo escore modificado de Rodnan, tanto
em D+180 (p < 0,05) e D+360 (p < 0,01). O exame de capi-
laroscopia ungueal mostrou aumento do nimero de alcas
capilares em D180+ pés TACTH. (p < 0,01) e reducdo do nimero
de megacapilares em D+180 e D+360 (p < 0,05). Os outros
parametros avaliados ndo apresentaram alteracdes antes e
apos o transplante: drea avascular (p = 0,06), capilares enovela-
dos (p = 0,27), &rea hemorragica (p = 0,66), capilares ectasiados
(p = 0,49). Discussdo: Os pacientes com ES apresentam um
padrao de alteragdes morfolégicas da microvasculatura carac-
terizados por capilares dilatados (megacapilares/ectasiados),
areas avasculares, micro-hemorragia e neoangiogenese. No
presente estudo mostramos que o tratamento com TACTH
promove aumento do numero de alcas capilares em D+180
pos transplante, juntamente a reducdo de capilares dilata-
dos (megacapilares) nos periodos D+180 e D+360. Estes dados
nos indicam melhora da morfologia microvascular, apés o
regime de imunossupressao, seguido de infusdo de células-
tronco. Assim, o transplante mostra ser uma terapia capaz
de afetar o remodelamento vascular, melhorando o quadro
de vasculopatia. Conclusdo: O tratamento com TACTH pro-
move alteracdes morfolégicas no compartimento endotelial,
aumentando o nimero de capilares e reduzindo o nimero de
capilares dilatados, em pacientes com esclerose sistémica.
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Objetivo: descrever dois casos de doadores saudaveis de
células tronco hematopoiéticas (CTH) que apresentaram falha
primaria de mobilizacdo e tiveram CTH de sangue periférico
coletadas em quantidade satisfatéria, apds o uso de plerixafor.
Métodos: as informagoes contidas nesse relato foram obtidas
através de revisdo de prontudrio e revisdo de literatura. Relatos
de casos: Caso 1: Trata-se de doadora do sexo feminino, 65
anos, hipertensa, dislipidémica e com histéria de infeccéo
prévia por hepatite B. No D5 da mobilizagdo com G-CSF 900
mcg a doadora apresentava < 10 células CD34/ulL em sangue
periférico. Recebeu plerixafor 0,24 mg/kg na noite do D5 e no
dia seguinte apresentava 18,9 células CD34/ulL. Foi submetida
a coleta por aférese, resultando em um produto com 2,8 x
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108/kg células CD34+. O receptor apresentou pega neutrofilica
no D+18 e plaquetdria no D+21. Caso 2: Trata-se de doador do
sexo masculino, 54 anos, previamente higido. No D5 também
apresentou falha de mobilizacdo, apresentando 1,6 células
CD34/ulL. Recebeu plerixafor 0,24 mg/kg na noite do D5 e no
dia seguinte apresentava 18,8 células CD34/uL em sangue per-
iférico. Foi submetido a coleta por aférese, resultando em um
produto com 2,4 x 10%/kg células CD34+. O receptor apresentou
pega neutrofilica no D+17 e plaquetaria no D+19. Discussdo:
Define-se falha de mobilizacdo a contagem de células CD34+
inferior a 10 células/uL no sangue periférico ou rendimento de
coleta inferior a 2 x 106/kg. Muitos fatores estdo associados,
como idade acima de 60 anos, estagio avancado da doenca,
contagem de plaquetas menor que 100 mil, maior nimero
de linhas de tratamento quimioterapico e radioterapia ante-
riores. A indicacdo atual do plerixafor é restrita a pacientes
que apresentaram falha de mobilizagdo ou seu uso preemp-
tivo em pacientes com alto risco para falha. O uso em doadores
saudaveis é pouco descrito e restrito a ensaios clinicos. Pler-
ixafor é um bloqueador reversivel e especifico do receptor
de quimiocina das células tronco hematopoiéticas em seus
nichos no estroma da medula éssea. A quebra desta ligacdo
permite que as CTH migrem para a corrente sanguinea, onde
poderdo ser coletadas por aférese. Apds essa “mobilizacdo”,
as células podem ser congeladas e estocadas até serem trans-
plantadas. Recomenda-se a utilizacdo da medicagdo de 6 a 11
horas antes do inicio de cada aférese apds 4 dias de tratamento
com G-CSF, na dose de 0,24 mg/kg de peso por dia, por via
subcuténea. A droga foi estudada em oito doadores familiares
saudaveis, que nao alcangcaram 50% da contagem de células
CD34+ pretendida com a primeira coleta. O uso do plerixafor
resultou na triplicacdo do nimero de células CD34+ coletadas
no dia subsequente, com apenas reacoes adversas leves. Enx-
ertia e incidéncia de doenca do enxerto contra hospedeiro
foram semelhantes a doadores mobilizados somente com G-
CSF. No cendrio de doadores haploidénticos, no qual um alto
nuamero de células CD34+ é importante para o sucesso do pro-
cedimento, o plerixafor associado ao G-CSF foi utilizado em
seis doadores e com obtenc¢do de um nimero de células CD34+
adequado. Outro ensaio clinico aberto e randomizado, con-
duzido em 2012, estabeleceu seguranca no uso de plerixafor
em alta dose para mobilizacdo celular em doadores saudaveis.
Conclusao: Apesar da escassez de dados do uso do plerixafor
em doadores saudaveis, trata-se de uma ferramenta util no
cendrio de falha primdaria de mobilizacdo, assegurando um
numero de células CD34+ adequado para enxertia.
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Introduction: The treatment of relapsed/refractory (R/R)
acute myeloid leukemia (AML) remains a challenge. In
recent decades, a better understanding of molecular com-
plexity and biology of AML has led to the development
of new strategies for treatment. New agents from differ-
ent therapeutic classes have been investigated in patients
with R/R AML. Venetoclax (VEN) is an oral, potent, and
selective BCL2 inhibitor. The antiapoptotic protein B-cell
leukemia/lymphoma-2 (BCL2) overexpressed in hematologic
malignancies has been implicated in the maintenance and
survival of AML cells, therapeutic resistance, and association
with poor overall survival. Case report: A 41-year-old woman
was diagnosed with AML, in another center, in March 2016,
without initial risk stratification. She responded to “7+3”(7
days of cytarabine (ARAC) and 3 days of an anthracycline) fol-
lowed by 4 consolidation cycles of high dose ARAC. At the
end of this treatment, she achieved negative minimal resid-
ual disease (MRD). In March 2019, she relapsed with blasts
in peripheral blood. Reinduction with FLAG (udarabine, ARAC
and, granulocyte colony-stimulating factor) was ineffective.
She did not achieve a second remission, the bone marrow
reevaluation showed 9% blasts. In May 2019, the patient was
transferred to our center when allogeneic hematopoietic stem
cell (allo-HCST) was considered the best treatment option
for her The salvage regimen to induce remission of the dis-
ease as a “bridge to transplantation”chosen was subcutaneous
ARAC and VEN. Patient achieved a second CR with negative
MRD. HLA-identical allo-HSCT was performed in June 2019
with reduced-intensity conditioning without major compli-
cations. One year after HSCT, she remains in CR, and as
complications she presented with chronic graft disease ver-
sus of mouth grade I. She continues in regular follow-up at
the outpatient transplant clinic. Discussion: Although mul-
tiple chemotherapy combinations have been explored over
the last years, there is no standard cytoreductive regimen for
R/R AML. Commonly used salvage chemotherapy regimens
for younger patients include FLAG-IDA (idarubicin) and MEC
(mitoxantrone, etoposide, and ARAC). Nonetheless, allo-HSCT
is the only potentially curative therapy for patients achieving
a second CR. VEN combination regimens can be a strategy for
heavily pretreated, older, and high-risk R/R AML. The combi-
nation of azacytidine or cytarabine with VEN, reduces MCL-1
protein levels (which was instead increased using single-agent
VEN), resulting in synergistic apoptosis of AML cells. Effec-
tive treatment options are limited for patients with AML who
relapse after two chemotherapy regimens like this case report.
VEN and ARAC were chosen in this case, by our team, based
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