
de cortic�oide sistêmico por 17 dias. Atualmente, em julho/

2025, encontra-se com quimerismo 100% doador e imunofe-

notipagem de medula �ossea e PET-CT negativos, indicando

boa resposta ao tratamento. O paciente segue em acompan-

hamento m�edico, recebendo manutenç~ao com azacitidina.

Conclus~ao: Este relato evidencia a complexidade do SM, uma

doença que se mostra desafiadora desde o diagn�ostico at�e o

manejo e apresenta o transplante como estrat�egia terapêutica

eficiente para remiss~ao de SM em casos selecionados. O

paciente do caso foi refrat�ario ao regime quimioter�apico con-

vencional, mas obteve �otima resposta com o transplante hap-

loidêntico, obtendo confirmaç~ao de ausência de doença ativa

3 meses ap�os o procedimento.
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Introduç~ao: A Síndrome de Good (SG) constitui uma imunode-

ficiência rara de início na idade adulta com uma clínica var-

i�avel, �e uma condiç~ao secund�aria ao timoma, completando a

tríade ao apresentar hipogamaglobulinemia e maior susceti-

bilidade a infecç~oes com recorrência. A SG �e uma imunodefi-

ciência combinada pois acomete funç~oes tanto de c�elulas B

quanto de c�elulas T, condiç~ao que propicia infecç~oes oportu-

nistas, desenvolvimento de doenças autoimunes e patologias

malignas. A descriç~ao deste caso de SG p�os-timoma visa con-

tribuir para literatura m�edica oferecendo dados sobre sua var-

iabilidade al�em de destacar a importância de uma abordagem

multidisciplinar e alta suspeiç~ao para diagn�ostico e trata-

mento adequados. Descriç~ao do caso: Homem de 55 anos,

diagnosticado em agosto/2020 com timoma tipo B1 (OMS

2015) e estadiamento Masaoka-Koga I, realizou ressecç~ao

tumoral ainda no mesmo mês. No ano de 2021 apresentou a

primeira infecç~ao p�os-ressecç~ao com quadro grave de COVID-

19, seguido de m�ultiplas infecç~oes respirat�orias que exigiram

internaç~ao prolongada, uso de antibioticoterapia e oxigeno-

terapia. Em meio �as internaç~oes, o hemograma do paciente

apresentou uma leucopenia persistente �as custas de segmen-

tados baixos, sendo encaminhado ao hematologista para

uma investigaç~ao mais aprofundada. Para isso, foi realizada

bi�opsia de medula em setembro/2023, apresentando hiperce-

lularidade com linfocitose associada e ausência de infiltrado

neopl�asico, al�em de avaliaç~ao imunol�ogica demonstrando

alteraç~oes como: neutropenia isolada (segmentados:

208 mm3) e deficiência importante de imunoglobulina de

classe IgM (inferior a 5 mg/dL), compatível com Síndrome

autoimune p�os-timoma ou SG. Paciente seguiu em uso de

bactrim, aciclovir e vacinaç~ao profil�aticos, al�em de filgrastim

sem resposta sustentada. No período de outubro/2024 a fever-

eiro/2025 realizou tentativa de imunossupress~ao com predni-

sona associada a ciclosporina, que apesar de aumentar o

n�umero de segmentos na primeira semana de tratamento, a

resposta n~ao se sustentou e paciente persistiu com quadro de

neutropenia, com necessidade de internaç~ao em dezembro/

2024 por novo quadro de pneumonia. Em fevereiro/2025

necessitou, novamente, de internaç~ao por choque s�eptico,

dessa vez em unidade de terapia intensiva com necessidade

de droga vasoativa, apresentou melhora e foi transferido com

meropenem para internaç~ao domiciliar. Paciente foi inter-

nado pela �ultima vez em março/2025 por a uma sinusopatia

invasiva f�ungica que evoluiu para sepse e �obito. Conclus~ao:

Este caso relata a SG - aplasia pura de s�erie branca p�os-tim-

oma associado �a deficiência de imunoglobulina, uma imuno-

deficiência rara e pouco estudada. Assim como outros casos

de SG, o paciente apresentou eventos infecciosos de repetiç~ao

pela imunodeficiência humoral associada e manifestaç~oes

clínicas heterogêneas, refletindo a grande variabilidade feno-

típica da síndrome. Por esses motivos e por n~ao apresentar

crit�erios diagn�osticos bem estabelecidos, seu diagn�ostico pre-

coce torna-se um desafio na pr�atica m�edica. A refratariedade

a todas as tentativas de modulaç~ao da imunidade a m�edio/

longo prazo do caso, como o suporte profil�atico com anti-

bi�oticos e imunomoduladores, estímulo de granul�ocitos e a

imunossupress~ao farmacol�ogica, destacam a necessidade de

aprofundamento dos estudos sobre a doença e suas diversas

apresentaç~oes, formas de evoluç~ao e abordagens terapêuticas

que permitam limitar complicaç~oes e desfechos fatais em

decorrência da SG.
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Introduç~ao: A Síndrome de Lynch, tamb�em conhecida como

câncer colorretal heredit�ario n~ao poliposo, �e uma condiç~ao

gen�etica autossômica dominante de predisposiç~ao ao câncer

causada por mutaç~oes germinativas nos genes do sistema de

reparo de incompatibilidades do DNA (MMR). Essa síndrome

confere risco elevado para uma variedade de neoplasias,

sendo os mais frequentes o câncer colorretal e o câncer de

endom�etrio, al�em de tumores de intestino delgado, ov�ario,

trato urin�ario, estômago, vias biliares, c�erebro e pele. Embora

as neoplasias associadas sejam majoritariamente epiteliais,

casos raros de neoplasias hematol�ogicas, como linfomas e

leucemias, têm sido descritos na literatura, expandindo o

espectro tumoral tradicionalmente conhecido. Estudos

recentes sugerem que a deficiência no sistema MMR,
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