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mecanismo de recidiva do segmento anterior ndo é claro.
A migracdo de células leucémicas ao longo dos vasos cil-
iares posteriores no espago subaracnoideo ao redor do nervo
6ptico é um mecanismo proposto. O tratamento engloba RDT
local, com doses geralmente superiores a 20Gy. Pode ser
necessario associacdo de corticoterapia tépica e quimioter-
apia sistémica. Conclusdo: E importante suspeitar de recidiva
para toda crianga previamente tratada para LLA e que apre-
senta sintomas oculares. O diagnéstico inclui testes oculares
(aspiracao de hipépio/iris/biépsia da massa ocular) e avaliacdo
hematolégica de rotina. O diagndstico precoce do acometi-
mento ocular pode ser dificultado devido a raridade do quadro,
comprometendo no prognéstico do paciente.
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RECIDIVA DA ANEMIA DE BLACKFAN L
DIAMOND EM ADOLESCENTE e

T.A.G. Nogueira, G.V. Augusto, N.D.S. Avelino

Hospital Municipal da Crianga e do Adolescente
(HMCA), Guarulhos, SP, Brasil

Objetivo: Relatar caso do ambulatério de Hematologia
Pedidtrica do Hospital Municipal da Crianca e do Adolescente
de Guarulhos com recidiva da Anemia de Blackfan Diamond
(ABD). Métodos: Revisdo de prontudrio e bibliografia. Relato
de caso: B.S.B.S, 15 anos, branca, procedente de Guarulhos,
com histéria de ABD aos 2 anos, tratada com transfusdo e
corticoterapia com completa remissdo. Apds 13 anos, apresen-
tou anemia: Eri: 1,94; Hb: 6,7; Ht: 19,9; VCM: 102,7; RDW: 16,9;
Leuco: 3.330 (N: 1.500; S: 3,2%; E: 1,5%; LT: 43,8%, Mono:3%);
Plaq:295.000; Reticulécitos:3%,; Ferritina, Vitamina B12 e Acido
Félico normais. Exame fisico: palidez (1+/+4), sem viscero
ou linfonodomegalias. Mielograma: hipoplasia eritroblastica
(17%). Cariétipo 46 XX. Realizado hipdtese de Reativacdo da
ABD, optado por transfusdo de hemacias e iniciado Pred-
nisona (60 mg/dia). Apresentou boa resposta mantendo-se
estavel com Hb 14 g/dL, necessitando apenas de duas trans-
fusdes iniciais. Apds 6-8 semanas, iniciado desmame, sem
intercorréncias. No momento encontra-se com 20 mg de pred-
nisona, sem descompensac¢do desde o inicio do tratamento.
Discussdo: ABD é definida por aplasia pura e congénita da
série eritrdide, rara, com anemia grave, sem acometimento
de outras linhagens e redugdo dos precursores eritréides na
medula 6ssea (MO). A incidéncia estimada foi de 1/1000.000
nascidos vivos, sem prevaléncia pelos sexos. E caracterizada
por uma desordem genética heterogénea, com insuficiéncia
da MO e aplasia pura de glébulos vermelhos, associada a
malformacoes congénitas (craniofaciais, cardiacas, urinarias
e membros superiores), em até 50% dos casos presentes ao
nascimento, ou alguns casos, retardo de crescimento nos
primeiros meses de vida. O fenétipo da paciente descrita
era normal. A mutacdo patogénica ocorre por biogénese
ribossémica defeituosa e/ou na incapacidade dos ribosso-
mos de traduzir adequadamente os RNAm em proteinas,
levando a aumento da apoptose dos percursores eritréides,
culminando em anemia normocrdémica, micro ou macrocitica,
reticulocitopenia e aumento da Hb fetal. Em 25% dos casos

ocorre mutac¢do da proteina ribossémica RPS 19, entre out-
ras: RPS17,24,35A, 5, 11. Raramente evolui com aplasia grave.
O diagnoéstico é dificil devido a variabilidade de expressdo
clinica, com diagnésticos diferenciais: eritroblastopenia tran-
sitéria da infancia, anemia de Fanconi e infec¢do por PVB-19.
Raros relatos descrevem pacientes com recaidas. Um artigo de
revisdo americano, mostrando 25 anos de estudo da doenca,
relata um paciente hd 16 anos em terapia de transfusdo
cronica, e apés tratamento clinico, permaneceu 2 anos em
remissdo, porém com recaida necessitando de transfusdes;
outro paciente foi esplenectomizado, com imediata remissao,
e recidiva apds 1 ano necessitando de 3 transfusdes, com nova
remissdo. A corticoterapia é eficaz em 80% dos casos, como
foi visto no caso relatado. Ha remissdo espontanea em 20%
nos primeiros 5 anos de vida e 22% tornam-se refratérios,
considerando o transplante de MO. Neste relato, a paciente,
permaneceu longo periodo assintomatica e sem alteracoes
em exames, com reativacdo da ABD apés 13 anos, fato raro,
j& que aqueles responsivos ao corticoide podem permanecer
dependentes em baixas doses, tornar-se resistentes ou atin-
girem remissdo. Conclusao: O progndstico a longo prazo é algo
dificil e incerto; os que respondem a corticoterapia e mantém
a eritropoiese com pequenas doses apresentam prognostico
melhor, mesmo possuindo maior risco de neoplasias hema-
tolégicas.
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RELATO DE CASO: LINFOMA CUTANEO DE n
CELULAS T (LCCT)/MICOSE FUNGOIDE COM

ASPERGILOSE CUTANEA ASSOCIADA

J.M. Holanda, A.P.EF. Winneschhofer, I. Costa,
A. Ibagy, J.S. Dacoregio, M.C. Lima, D.B. Silva,
T.E.J.B. Costa, J.M.L. Francisco

Hospital Infantil Joana de Gusmdo, Floriandpolis,
SC, Brasil

Paciente masculino, branco, 12 anos e 9 meses, proce-
dente de &area rural da cidade de Jabora/SC, é atendido no
servico de Oncologia do Hospital Infantil Joana de Gus-
mao (HJG) em Dez/2019, encaminhado da Dermatologia
do HIJG para investigacdo de lesdes em axila, em mem-
bro inferior direito, térax e regido nadegas. Em Nov/2018
surgiram lesdes pustulosas dolorosas em regido inguinal
direita, de carater recorrente. Logo apés, surgiram lesoes sim-
ilares em face lateral direita do quadril e em axila direita.
Procurou atendimento médico e fez uso de corticosteroides
topicos e antibioticoterapia sistémica, com melhora parcial
e temporaria do quadro. Devido a persisténcia das lesbes
e refratariedade frente as terapias até entdo empregadas,
foi encaminhado a nossa instituicdo para investigacdo. No
exame fisico inicial se encontrava em bom estado geral,
ativo e reativo, hidratado, corado e com sinais de xerose
em extremidades. Havia, em flanco esquerdo, uma placa
eritematosa com aspecto infiltrado e presenca de lesdes
eritemato-papulosas, pustulas e rolhas cérneas com material
queratético. Observou-se também placa eritemato desca-
mativa associada a algumas lesdes papulopustulosas em
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