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células plasmadticas anormais. O paciente foi tratado com qui-
mioterapia intratecal isolada (MADIT) por 4 semanas, com
desaparecimento das células anormais, seguida de irradiacao
de neuroeixo. Discussao e comentarios: Pacientes com discra-
sias de células plasmadticas podem apresentar complicacoes
neurolégicas da hipercalcemia, uremia e hiperviscosidade, ou
devido a neuropatia periférica, compressao da medula
espinhal e infiltracao de nervos cranianos. Entretanto, a
infiltracdo leptomeningea diretamente pelo mieloma
multiplo ou células plasmaticas é considerada muito rara,
muito menor do que a relatada em outras malignidades hem-
atoldgicas. Além disso, nos casos relatados na literatura a
infiltracao ocorreu em pacientes com mieloma multiplo em
estdgio final de doenca, associada a leucemia de células
plasmadticas ou com infiltracdo contigua por células de um
plasmocitoma craniano. Conclusao: Relatamos um caso raris-
simo de infiltracao leptomeningea por células plasmaticas
anormais e clonais isolada, confirmada por citometria de
fluxo, no qual nao foi confirmada presenca de mieloma
multiplo ou outra discrasia de células plasmaticas que
pudesse ser responsavel pela doenga em SNC.
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Relatamos caso de crian¢a, masculino, 12 anos, com quadro
cronico de lesoes de pele, com primeiro episédio documen-
tado em 2018 (aos 9 anos), sendo inicialmente afastado
leishmaniose tegumentar e aventada a possibilidade de pio-
derma gangrenoso. Apds perda de acompanhamento de 2
anos, retorna com piora das lesoes cutaneas decorrente de
trauma, com surgimento sucessivo de diversas lesoes em

MMII e cranio. As lesoes sao inicialmente pustulas, que dre-
nam secrecao purulenta e aumentam em volume e numero
progressivamente. Apresentava ao internamento leucoci-
tose acentuada com predominio neutréfilos, além de ane-
mia. Recebido amostra de sangue periférico para afastar
leucose. A andlise imunofenotipica evidenciou neutrofilia
madura com auséncia de expressao de CD11lb em gran-
uldcitos, levando a possibilidade diagnéstica de Deficiéncia
de Adesao leucocitdria. Coletado estudo molecular para con-
firmacao diagndstica. A Deficiéncia de Adesao Leucocitaria
(DAL) é uma imunodeficiéncia primdria autossémica reces-
siva, causada por defeitos da adesao dos leucécitos aos
vasos sanguineos e inibicao da migracao dos polimorfonu-
cleares aos sitios de infeccao devido mutagdes nos genes
codificantes das beta2 integrinas. As beta2-integrinas sao de
fundamental importancia para o trafego dos leucécitos. Elas
sdo necessarias para a firme adesao ao endotélio vascular
sob condi¢oes de fluxo sanguineo continuo e para extravasa-
mento dos leucdcitos nos tecidos. Os pacientes cursam com
infecgcoes bacterianas recorrentes nao purulentas e neutrofi-
lia, frequentemente precedida por separacao tardia do
cordao umbilical e sintomas adicionais dependendo do sub-
tipo. O diagnéstico é realizado em varias etapas sucessivas.
Primeiro, suspeita clinica, levantada por dados como queda
tardia do cordao umbilical, onfalite, suscetibilidade aumen-
tada a infecgoOes e cicatrizagao comprometida, acompan-
hada por leucocitose neutrofilica persistente. Segundo, pela
deteccdo ausente ou diminuida da expressao de CD18 em
polimorfonucleares por citometria de fluxo, implicando em
defeito de adesao e migracao dessas células. E finalmente,
pela identificacao da mutacao do gene responsavel. Roti-
neiramente, a medida da expressao de CD18 é o passo inicial
chave nos casos suspeitos de DAL. Entretanto a medida da
expressao de CD18 por citometria apresenta dificuldades,
além deste marcador nao fazer parte dos painéis utilizados
para o diagnéstico de doencas onco-hematolédgicas. No caso
apresentado, o painel utilizado e as estratégias de anadlise
possibilitaram a identificacao de neutréfilos com fendtipo
maduro e CD11b negativo. Esse achado, permitiu direcionar
a suspeita diagndstica para DAL.
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