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doenca Ossea, pele ou nédulos linfaticos tém prognostico
excelente e precisam de tratamento minimo ou, até, nenhum.
HCL multissistémica é imprevisivel ao diagndstico, variando
de resolucdo espontdnea a progressdo fulminante e resul-
tado fatal. O diagnéstico é baseado no exame histolégico e
imuno-histoquimico do tecido acometido, identificando as
células caracteristicas com coloragdo positiva para CD1a e/ou
Langerina (CD207). Ha descricdo de presenca da mutacdo
BRAF-V600E em histiécitos CD1a+ e associagdo a fenétipo de
doenca grave e risco alto de recidiva. Materiais e Métodos:
Descri¢do de 4 casos de HCL, diagnosticados nos ultimos 2
anos no CHN, considerando quadro clinico, exames laborato-
riais, tratamento e evolugdo através de revisdo de prontuarios
do periodo de 2018 a 2020. Resultados: Dentre os 4 casos
descritos, 100% tiveram apresentacdo clinica caracterizada
por doenca 6ssea (sistema Uinico). Propostas terapéuticas vari-
aram de acordo com o Protocolo LCH-IV da International
Histiocyte Society. Dos casos, 25% (1) recebeu quimioterapia
como primeira linha de tratamento por apresentar doenca
Ossea extensa (lesdes dsseas multifocais em calota crani-
ana e lesdo isolada com risco ao SNC, por acometimento de
osso temporal e mastéide); 25% (1) teve a lesdo totalmente
ressecada cirurgicamente, mas associou-se quimioterapia
pela localizacdo (tecido periorbitéario direito, periésteo e mus-
culo temporal). Aplicacdo de corticéide intralesional foi feito
em 25% (1) dos pacientes (lesdo éssea unifocal em regido
proximal de tibia direita). Resseccdo cirurgica completa do
tecido lesionado (formacgdo expansiva sélida, heterogénea, no
musculo masseter direito, determinando interrupc¢ao 6ssea
do ramo da mandibula correspondente) aconteceu em 25%
(1). Houve recidiva de doenca em 25% (1) dos casos, com
aparecimento de otite externa em conduto auditivo direito
de dificil tratamento, sendo realizada mastoidectomia par-
cial e reiniciado esquema quimioterdpico conforme Protocolo
LCH-IV orienta. Discussdo: Todos os foram confirmados por
exame histopatoldgico e imuno-histoquimico. Manifesta¢des
clinicas variaram, sustentando a diversidade de acometi-
mento da doenca, tornando o tratamento individualizado
obrigatério. Conclusdo: HCL é doenca rara. Curso clinico
imprevisivel ao diagndstico. Varia de regressdo espontinea
a varios episddios de recidiva da doenca ao longo de anos,
a rapida deterioracdo com resultado letal em semanas.
Sabe-se, empiricamente, que a HCL inicialmente confinada
ao esqueleto, geralmente, ndo evolui para a forma multi-
ssistémica com risco de vida. Pacientes com HCL de osso Ginico
tém curso benigno e excelente sobrevida, independentemente
da terapia. A muta¢ao BRAF-V600E tem implicagdo no trata-
mento e deve ser pesquisada, pelo menos, em pacientes com
HCL multissistémica que falham ao curso inicial padrao.
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Introducdo: A leucemia eritroide pura (LEP) pela
classificacio WHO 2016 é uma forma rara de Leucemia
(<1% dos casos de LMA), principalmente na pratica pedidtrica,
caracterizada pela presenca na medula éssea (MO) de mais
de 80% de precursores eritroides imaturos (sendo mais de
30% destes proeritroblastos). Objetivos: Descrever caso de
pré-escolar diagnosticado com LEP e multiplos sarcomas
mieloides. Material e métodos: Estudo descritivo, baseado
em revisdo de prontudrio. Relato: Pré-escolar, 2 anos e 9
meses, encaminhada de Hospital Municipal de Areal- R], com
relato de ha 6 meses ter iniciado distensdo abdominal e dor
em membros inferiores, apés 3 meses evoluiu com febre
baixa intermitente noturna. H4 1 més surgiram tumoragoes
pétreas em regido parietal direita, abdominal, regido cervical
e retroauricular, evoluindo com dor abdominal persistente.
Transferida para o IPPMG dia 07/08/2020, apresentando
prostracao, distensdo abdominal, hepatoesplenomegalia,
diversos ndédulos em calota craniana, regido cervical e
parede abdominal de consisténcia pétrea e pouco moveis.
Hemograma 07/08/2020: Hb 9 g/dL, Ht 27.5%, neutréfilos 25%,
células imaturas de 2.2% e plaquetas 293.000. Ultrassono-
grafia abdominal 11/08/2020: formacdes expansivas sélidas
hipoecoicas, lobuladas, homogéneas e com aumento de fluxo
identificadas em cavidade retroperitoneal envolvendo terco
meédio e inferior da veia cava inferior e da aorta, com porcao
paravertebral direita exercendo deslocamento e compressao
dos vasos iliacos direitos e com conteido ecogénico no
interior de veia iliaca direita, lesdo s6lida heterogénica no hilo
hepatico de contornos indefinidos se estendendo ao cardia
e a hiato diafragmatico, além de pancreas de volume muito
aumentado com textura heterogénea, apresentando diversas
pequenas formacdes nodulares difusamente, questionavel
envolvimento do musculo psoas direito, discreta dilatacdo
do sistema coletor direito e da pelve renal esquerda e disc-
reta ascite. ASMO 14/08/2020: Hipercelular, maci¢camente
infiltrada por células blasticas pouco diferenciadas, muitas
apresentando projecoes citoplasmaticas. Imunofenotipagem
MO 14/08/2020: Blastos 71,8%, fenétipo CD45 -, cyMPO-,
CD117++, HLADR-, CD 36++, CD42a.61 +-16%, CD56 -/+°,
CD42-, CD61 -, CD235+, CD71++, epcam+. Negativa para
marcadores linfoides/mieloides. Compativel com leucemia
eritroide pura/sarcoma eritroide. Além disso, hé alteracdes
displasicas no setor granulocitico. Exame compativel com
sindrome mielodisplasica associada leucemia mieloide aguda
de origem eritroide. Biopsia MO 14/08/2020: mais de 80% de
infiltragdo de células bléstica de origem eritroide. Tomografia
de cranio 10/08/2020: sem massas intracranianas. Puncdo
lombar em 17/08/2020: 2 células. Paciente sendo tratado pelo
protocolo BFM 2012, aguardando avaliagdo a resposta ao
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tratamento e provavel encaminhamento ao transplante de
medula 6ssea. Discussdo: A leucemia eritroide pura é rara em
adultos e tem sido historicamente associada a um prognéstico
sombrio, ja em criancas existem poucos relatos na literatura.
A LEP é caracterizada pelo bloqueio de diferenciac¢do precoce
e proliferacdo em suas populacoes de blastos. Esta associada
a caridtipos complexos e de alto risco, incluindo anormali-
dades cromossoémicas 59 e 7q. Sua clinica muitas vezes se
apresenta com multiplos sarcomas mieloides. Concluséo:
Fazer diagnéstico de LEP é um desafio na pratica médica, dada
a raridade em pediatria e alta prevaléncia dos diagnésticos
diferenciais.
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A leucemia congénita (LC) ocorre, usualmente, até o
primeiro més de vida, sendo o subtipo mieloide mais comum.
A leucemia mieléide aguda (LMA) é responsavel por aprox-
imadamente 15% dos casos leucemias agudas na infancia,
sendo responsavel por 30% dos 6bitos nessa faixa etaria. Nos
neonatos, as leucemias tendem a apresentar um tumor muta-
tional burden mais elevado, explicando o porqué da primeira
linha de tratamento ser baseada no protocolo alemao BFM,
com juncao das drogas de citarabina, etoposido e daunorru-
bicina. O tratamento ainda é muito agressivo para os neonatos
com LMA, com progndéstico reservado e altas taxas de mor-
talidade, e a maior parte das criancas nao tolera a fase de
inducdo do tratamento. Neste estudo é relatado um caso
de uma paciente de 35 dias, sexo feminino, que foi admi-
tida no Grupo de Pesquisa e Assisténcia ao Céncer Infantil
(GPACI) em 21/06/2020. Com quadro clinico de queda do
estado geral e inapeténcia, evoluindo com hematomas e
palidez, com vomitos. Apresentou pancitopenia e hiperleu-
cocitose, no mielograma periférico, que revelou presenca de
células imaturas das linhagens mielocitica e linfoblastica. A
imunofenotipagem, realizada em 22/06/2020, demonstrou-se
compativel com leucemia mielocitica aguda (LMA). Iniciou-se
o protocolo alemao BFM em 25/06/2020.
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Objetivo: Conhecer o cendrio e as dificuldades no trata-
mento da Leucemia Mieléide Aguda (LMA) nas institui¢Ges
brasileiras. Métodos: Foi realizada pesquisa descritiva através
do envio de questiondrio online de multipla escolha aos
oncologistas pediatricos associados da SOBOPE (Sociedade
Brasileira de Oncologia Pediatrica), baseado na percepcdo
individual dos participantes, sem identificacdo das respec-
tivas instituicées. Foram analisadas as seguintes varidveis:
quantitativo da equipe médica/multidisciplinar e de leitos
disponibilizados, acesso a exames, quimioterapicos, antibioti-
cos, antifingicos, transplante de células-tronco hematopoiéti-
cas (TCTH), cuidados intensivos e demais itens relacionados
a terapia e suporte. E de forma dicotomica foi investigado
o interesse dos médicos em participar de protocolo e grupo
de estudo nacional. Resultados: O questiondrio foi respon-
dido por 101 oncologistas pediatricos de acordo com seu
entendimento pessoal. Todas as regides do Brasil foram rep-
resentadas, sendo 37,6% participantes da regido sudeste,
23,8% sul, 18,8% nordeste, 12,9% norte e 6,9% cento-oeste.
Observamos que: a taxa de mortalidade por complicacdes do
tratamento é superior a 31% na visdo de 21,8% dos entrevis-
tados. A dificuldade de acesso a Unidade de Terapia Intensiva
(UTI) é relatada por 43,6%. Quanto ao acesso aos exames para
diagnéstico: 84,2% tem acesso a citogenética, 78,2% a biolo-
gia molecular, 94,1% a pesquisa de DRM por citometria de
fluxo. O acesso ao TCTH é uma realidade para 75,3% dos
entrevistados, seja no préprio servico ou em outros locais
de referéncia, porém para apenas 13,9% ocorre sem atrasos.
Faz-se necessdria a criacdo de um protocolo de tratamento
nacional para 94,1% sendo que 91,1% estariam dispostos a
colaborar com um grupo de estudo nacional. Discussdo: O
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