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de corticéide sistémico por 17 dias. Atualmente, em julho/
2025, encontra-se com quimerismo 100% doador e imunofe-
notipagem de medula dssea e PET-CT negativos, indicando
boa resposta ao tratamento. O paciente segue em acompan-
hamento médico, recebendo manutencao com azacitidina.
Conclusao: Este relato evidencia a complexidade do SM, uma
doenca que se mostra desafiadora desde o diagnéstico até o
manejo e apresenta o transplante como estratégia terapéutica
eficiente para remissao de SM em casos selecionados. O
paciente do caso foi refratario ao regime quimioterapico con-
vencional, mas obteve étima resposta com o transplante hap-
loidéntico, obtendo confirmacao de auséncia de doenca ativa
3 meses apds o procedimento.
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Introducao: A Sindrome de Good (SG) constitui uma imunode-
ficiéncia rara de inicio na idade adulta com uma clinica var-
idvel, é uma condicao secunddria ao timoma, completando a
triade ao apresentar hipogamaglobulinemia e maior susceti-
bilidade a infecgoes com recorréncia. A SG é uma imunodefi-
ciéncia combinada pois acomete funcoes tanto de células B
quanto de células T, condicao que propicia infeccoes oportu-
nistas, desenvolvimento de doengas autoimunes e patologias
malignas. A descricao deste caso de SG pés-timoma visa con-
tribuir para literatura médica oferecendo dados sobre sua var-
iabilidade além de destacar a importancia de uma abordagem
multidisciplinar e alta suspeicao para diagnéstico e trata-
mento adequados. Descricao do caso: Homem de 55 anos,
diagnosticado em agosto/2020 com timoma tipo Bl (OMS
2015) e estadiamento Masaoka-Koga I, realizou resseccao
tumoral ainda no mesmo més. No ano de 2021 apresentou a
primeira infeccao pés-ressecgao com quadro grave de COVID-
19, seguido de multiplas infecgoes respiratérias que exigiram
internacao prolongada, uso de antibioticoterapia e oxigeno-
terapia. Em meio as internacoes, o hemograma do paciente
apresentou uma leucopenia persistente as custas de segmen-
tados baixos, sendo encaminhado ao hematologista para
uma investigacao mais aprofundada. Para isso, foi realizada
bidépsia de medula em setembro/2023, apresentando hiperce-
lularidade com linfocitose associada e auséncia de infiltrado
neoplésico, além de avaliagcao imunolégica demonstrando
alteracoes como: neutropenia isolada (segmentados:
208 mm®) e deficiéncia importante de imunoglobulina de
classe IgM (inferior a 5 mg/dL), compativel com Sindrome
autoimune pds-timoma ou SG. Paciente seguiu em uso de
bactrim, aciclovir e vacinagao profildticos, além de filgrastim

sem resposta sustentada. No periodo de outubro/2024 a fever-
eiro/2025 realizou tentativa de imunossupressao com predni-
sona associada a ciclosporina, que apesar de aumentar o
numero de segmentos na primeira semana de tratamento, a
resposta nao se sustentou e paciente persistiu com quadro de
neutropenia, com necessidade de internacao em dezembro/
2024 por novo quadro de pneumonia. Em fevereiro/2025
necessitou, novamente, de internagao por choque séptico,
dessa vez em unidade de terapia intensiva com necessidade
de droga vasoativa, apresentou melhora e foi transferido com
meropenem para internacao domiciliar. Paciente foi inter-
nado pela dltima vez em marco/2025 por a uma sinusopatia
invasiva fungica que evoluiu para sepse e 6bito. Conclusao:
Este caso relata a SG - aplasia pura de série branca pds-tim-
oma associado a deficiéncia de imunoglobulina, uma imuno-
deficiéncia rara e pouco estudada. Assim como outros casos
de SG, o paciente apresentou eventos infecciosos de repeticao
pela imunodeficiéncia humoral associada e manifestacoes
clinicas heterogéneas, refletindo a grande variabilidade feno-
tipica da sindrome. Por esses motivos e por ndo apresentar
critérios diagndsticos bem estabelecidos, seu diagnostico pre-
coce torna-se um desafio na pratica médica. A refratariedade
a todas as tentativas de modulacao da imunidade a médio/
longo prazo do caso, como o suporte profildtico com anti-
bidticos e imunomoduladores, estimulo de granuldcitos e a
imunossupressao farmacolégica, destacam a necessidade de
aprofundamento dos estudos sobre a doenca e suas diversas
apresentacoes, formas de evolugao e abordagens terapéuticas
que permitam limitar complicacoes e desfechos fatais em
decorréncia da SG.
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Introducao: A Sindrome de Lynch, também conhecida como
cancer colorretal hereditdrio nao poliposo, é uma condicao
genética autossomica dominante de predisposicao ao cancer
causada por mutacoes germinativas nos genes do sistema de
reparo de incompatibilidades do DNA (MMR). Essa sindrome
confere risco elevado para uma variedade de neoplasias,
sendo os mais frequentes o cancer colorretal e o cancer de
endométrio, além de tumores de intestino delgado, ovario,
trato urinario, estomago, vias biliares, cérebro e pele. Embora
as neoplasias associadas sejam majoritariamente epiteliais,
casos raros de neoplasias hematoldgicas, como linfomas e
leucemias, tém sido descritos na literatura, expandindo o
espectro tumoral tradicionalmente conhecido. Estudos
recentes sugerem que a deficiéncia no sistema MMR,
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especialmente nos genes MLH1 e MSH2, também pode gerar
instabilidade genética em células do sistema imune, como os
linfécitos B, possibilitando, ainda que de forma incomum, a
ocorréncia de linfomas em pacientes com sindrome de Lynch.
Este trabalho relata o caso de uma paciente com histérico de
multiplas neoplasias soélidas ao longo da vida, compativeis
com a sindrome de Lynch, associado ao diagnoéstico de Lin-
foma Nao-Hodgkin (LNH) de células B, abordando os desafios
diagnosticos e terapéuticos frente a uma manifestacao hema-
toldgica atipica. Descricao do caso: Paciente do sexo feminino,
71 anos, branca, natural e residente de Londrina/PR, aposen-
tada, com histérico pessoal e familiar fortemente sugestivo
de sindrome de Lynch. Relata mae com histérico de cancer
colorretal e uterino, irmao com cancer colorretal e LNH e tio
com LNH. Apresenta antecedentes pessoais de cancer colorre-
tal aos 30 anos e cancer de endométrio aos 40 anos. A imuno-
histoquimica do tecido colorretal evidenciou auséncia de
expressao nuclear das proteinas MSH2 e MSH6, o que config-
ura um padrao compativel com deficiéncia no sistema de rep-
aro por incompatibilidade de bases (MMR) e instabilidade de
microsatélites (MSI) marcador molecular da Sindrome de
Lynch. Em novembro de 2023, a paciente apresentou quadro
de linfadenomegalias cervicais, associadas a sintomas B. A
bidépsia de linfonodo cervical realizada em abril de 2024 evi-
denciou Linfoma Nao-Hodgkin B de zona marginal nodal. Ini-
ciou-se tratamento com seis ciclos de R-CHOP, sem resposta
satisfatéria. Em seguida, foi introduzido zanubrutinibe, com
remissao clinica e laboratorial. Em maio de 2025, uma
segunda neoplasia colorretal primdria foi detectada apds
achado endoscépico de lesao vegetante ulcerada infiltrativa
no célon sigmoide distal. A biépsia confirmou a malignidade
e o tratamento foi iniciado com XELOX (capecitabina + oxali-
platina). Foi estruturado acompanhamento multidisciplinar,
com rastreio intensificado de neoplasias associadas a sin-
drome e aconselhamento genético familiar. Conclusao: O
caso descreve uma manifestacdo hematolégica incomum da
Sindrome de Lynch por Linfoma Nao-Hodgkin de células B,
que, apesar de rara, pode estar subestimada na pratica clinica.
A instabilidade de microssatélites do tipo MSH2/MSH6 e o
histérico familiar significativo reforcam a importancia do ras-
treamento genético em pacientes com multiplas neoplasias
primdrias ou padrao familiar sugestivo. A terapia-alvo com
zanubrutinibe mostrou eficdcia e seguranca, sendo uma alter-
nativa promissora para linfomas indolentes em contextos
complexos. O relato destaca o valor do diagnéstico precoce e
do acompanhamento multidisciplinar, além de expandir o
espectro clinico da sindrome.
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Introducao: A Leucemia Linfoide Aguda (LLA) caracteriza-se
pela proliferacao clonal de linfécitos imaturos, os quais ocu-
pam grande parte da medula 6ssea e comprometem a hema-
topoese. Em criancas e adolescentes, a LLA ocupa o primeiro
lugar como causa de morte. Segundo a literatura, somente em
2021 houve 53 485 novos casos de LLA em pacientes infanto-
juvenis. Nesse periodo, foram registradas 23.991 mortes em
ambito global, numero que reflete o impacto acumulado da
doencga, abrangendo também casos diagnosticados em anos
anteriores, nao se limitando apenas aos novos diagnosticos.
Analisar as tendéncias de mortalidade por leucemia infanto-
juvenil é essencial para avaliar a eficicia dos tratamentos,
identificar  desigualdades regionais e orientar a
implementacao de politicas publicas. Objetivos: Analisar a
tendéncia temporal da mortalidade por LLA na populacao
infantojuvenil no Brasil entre 2000 e 2023, segundo sexo e
raca/cor. Material e métodos: Trata-se de um estudo ecolégico
de série temporal dos ébitos por leucemia linféide registrados
no Brasil entre 2000 e 2023. Os dados de mortalidade foram
obtidos do Sistema de Informagoes sobre Mortalidade do
Departamento de Informatica do Sistema Unico de Saude
(SIM/DATASUS), estratificados por grupos etdrios (0-19 anos),
sexo (masculino e feminino) e ragca/cor da pele (branco, preto
e pardo). As populacoes dos anos censitarios (2000 e 2010)
foram obtidas do Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica
(IBGE), e as estimativas para os anos intercensitarios foram
calculadas pelo método geométrico. Foram calculadas as
taxas de mortalidade, as quais foram padronizadas pelo
método direto, utilizando a populacao padrao do Brasil esti-
mada para 2010 como referéncia. A analise de tendéncia tem-
poral foi realizada utilizando modelos de regressao Joinpoint,
com um nivel de significancia de 5%. Entre 2000 e 2023, foram
registrados 11.026 6bitos por leucemia linféide na populacao
infantojuvenil no Brasil, dos quais 58,6% ocorreram entre
individuos do sexo masculino e 41,4% do sexo feminino. Em
ambos os sexos, observou-se predominio de ébitos entre pes-
soas brancas e pardas. Entre os meninos, 52,2% dos ébitos
ocorreram em brancos, 42,5% em pardos e 5,3% em pretos.
Entre as meninas, 53,9% foram brancas, 41,1% pardas e 5,0%
pretas. Para os meninos brancos, observou-se tendéncia cres-
cente de 1,3% ao ano entre 2000 e 2013, seguida de uma
reducao de 2,0%. Meninos pardos exibiram aumento significa-
tivo de 12,6% ao ano entre 2000 e 2025. Entre as meninas bran-
cas, a taxa de mortalidade aumentou em 1,2% ao ano ao longo
do periodo. As meninas pardas também apresentaram
tendéncia crescente de 1,1% ao ano. Discussao e conclusao:
Os dados nacionais sobre mortalidade por LLA na populagcao
infantojuvenil quando comparados com os dados globais evi-
denciam a magnitude e o impacto dessa doenga no contexto
mundial. No Brasil, entre 2000 e 2023, registrou-se um
aumento preocupante da mortalidade em meninos pardos,
ao passo que meninos brancos apresentaram estabilizacao ou
reducao nesse periodo, sugerindo desigualdades no acesso a
diagndstico precoce e tratamento adequado. Essas dispari-
dades persistentes reforcam que os avancos médicos ainda
nao beneficiaram igualmente todos os grupos populacionais.
Ao comparar com o cendrio global, observa-se que o pais
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