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Introducao: Deficiéncia de Ferro (DF) é a caréncia nutricional
mais comum e estd associada a alteragOes definitivas na neu-
rogénese em criancas. A inflamagao cronica pode ser causada
pela DF. O excesso de peso é causa de metainflamacao e sua
incidéncia tem aumentado em criangas nas ultimas décadas.
Objetivos: Avaliar a associagao entre excesso de peso,
inflamacao e distirbios no metabolismo do ferro em criangas
e adolescentes. Material e métodos: Estudo transversal
com 153 criancas e adolescentes de uma escola em Santo
André-SP. O estudo foi aprovado pelo CEP, parecer n
°3.058.583. Critérios de inclusao: criangcas com mais de quatro
anos. Critérios de exclusdao: nao consentimento, ingestao de
corticoide ou ferro nos ultimos 30-dias e presenca de doencas
cronicas ou infecgoes agudas. Aplicado questiondrio e verifi-
cados peso, estatura e calculados escores z do IMC (ZIMC).
Coletados: hemograma, ferro, ferritina, saturacao de transfer-
rina, hepcidina e Proteina C Reativa ultrassensivel (PCRus). A
classificacao da anemia e ferritina foi realizada segundo
sugestoes da OMS. Para os demais exames, foram considera-
dos os seguintes valores: ferro sérico > 33 pug/dL, Saturacao de
transferrina >20 e PCRus <5 mg/L. As analises para Hepcidina
foram realizadas como variavel continua. Os dados foram
analisados no SPSS 25.0. Nivel de significancia de 5%. Resulta-
dos: Foram incluidos 153 criang¢as e adolescentes de 4 e 17
anos, dos quais 51% eram do sexo masculino, 71,2% pré
puberes, 41,8% apresentavam excesso de peso (sobrepeso:
25,5%, obesidade: 16,3%) e 19,6% apresentavam DF. Nenhuma
crianga apresentava anemia. Na comparagao entre os grupos
eutréfico e com excesso de peso, observou-se que nesse
segundo grupo havia niveis significativamente mais elevados
de hepcidina (mediana: 365,6 vs. 176,1 ng/mL; p < 0,001) e
PCRus (mediana: 0,6 vs. 0,4 mg/L; p =0,02). Esses mesmos indi-
viduos também apresentaram menor saturacao de transfer-
rina (mediana: 26,5% vs. 30,8%; p=0,03), apesar de
concentragoes elevadas de ferritina. Houve correlagcao posi-
tiva entre o escore Z de IMC e os niveis séricos de hepcidina
(r=0,476; p < 0,001). Na andlise de regressao logistica, tanto
hepcidina (OR=1,004; 95% IC: 1,001-1,006; p=0,005) quanto
PCRus (OR =1,53; 95% IC: 1,22—-1,91; p < 0,001) associaram-se
de forma independente a presenca de DF. Discussao e con-
clusao: Criangas com excesso de peso apresentaram mais
inflamacao e DF quando comparadas as eutréficas. Os valores
aumentados de ferritina no grupo excesso de peso justificam-
se pelo maior grau de inflamagao. A metainflamacao do
excesso de peso pode alterar a absorcao e/ou a liberagcao do
ferro intracelular através do aumento da hepcidina e
degradacao das ferroportinas, levando ao represamento do
ferro e reduzindo a disponibilidade do mesmo na circulagao
sanguinea. A Hepcidina elevada no grupo excesso de peso
corrobora com essa hipdtese. Os dados demonstram que o
controle do peso é fundamental no tratamento da DF de
criancas com obesidade. Portando, criangas com excesso de
peso apresentaram mais inflamagao e DF. E o excesso de peso
infantil pode levar a metainflamacao, modificando o metabo-
lismo do ferro.
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Introducao: A mielofibrose pedidtrica é uma entidade rara,
caracterizada por fibrose medular evidenciada em Bidpsia de
Medula Ossea (BMO). Divide-se em formas primaria, imune
(secundaria) e idiopatica. O diagnéstico é desafiador, exigindo
exclusao de imunodeficiéncias, falencias medulares heredita-
rias, doeng¢as autoimunes e neoplasias mieloproliferativas.
Em contextos com recursos limitados, a investigacao pode ser
dificultada. Relato de caso: Paciente do sexo feminino, 10-
anos, acompanhada desde os 2-anos no Ambulatério de
Faléncias Medulares do Hemocentro. Encaminhada por
infeccoes graves recorrentes, anemia e plaquetopenia
(Hb 7,3 g/dL; leucdcitos 8.900 mm?>; neutréfilos 2.600 mm?;
plaquetas 53.000 mm?®), com suspeita inicial de faléncia med-
ular hereditdria. Histérico de nascimento prematuro (29-sem-
anas), internacao prolongada, multiplas infecgoes cutaneas,
otolégicas e pneumonias de repeticao, com cerca de quatro
internagoes por pneumonia, sem necessidade de UTL. Acom-
panhamento clinico evidenciou necessidade esporadica de
transfusoes de concentrado de hemadcias e uso continuo de
broncodilatadores para asma. Investigacao inicial descartou
Erros Inatos da Imunidade (EII) e doengas autoimunes. BMO
em 2018: celularidade de 35%, hipoplasia das trés séries hem-
atopoiéticas, dismegacariopoese e fibrose reticulinica grau I.
Comprimento telomérico normal, cariétipo 46,XX, CD34
0,55%, DEB negativo. Testes moleculares para JAK2, MPL e
BCR-ABL1 foram negativos; resultado de CALR pendente. Em
novembro de 2024, a nova BMO revelou hipocelularidade
(60%), fibrose colagénica e reticulinica grau 3, infiltrado linfo-
citdrio B e T benigno, compativel com mielofibrose imune
pediatrica.No momento paciente segue em conduta expect-
ante e em avaliagoes bimestrais. Discussao: A mielofibrose
imune pedidtrica, subtipo mais prevalente nessa faixa etdria,
apresenta curso clinico mais brando, infiltracao linfocitaria T
na medula éssea e resposta favoravel a terapias imunossu-
pressoras ou resolucao espontanea. O diagnéstico requer
exclusao de mielofibrose primdria, neoplasias mieldides
(como leucemia mieloide cronica BCR-ABL1, policitemia vera
e trombocitemia essencial), sindromes mielodisplésicas e
faléncias medulares hereditarias, além de auséncia de muta-
coes em JAK2, CALR e MPL. Pode estar associada a doencas
autoimunes e erros inatos da imunidade, com etiologia
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molecular heterogénea. Conclusao: A mielofibrose pediatrica
difere significativamente das formas adultas em aspectos
clinicos, histopatolégicos e genéticos, o que impacta direta-
mente na conduta terapéutica. A avaliacao diagndstica ampla
¢ essencial para orientar desde conduta expectante até trans-
plante de células-tronco hematopoéticas, conforme a etiolo-
gia e evolugao clinica.
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Introducao: Doenca de Rosai-Dorfman-Destombes (DRD) foi
descrita pela primeira vez em 1965 por Pierre Destombes apds
identificar 4-casos de adenomegalias cervicais nao dolorosas
em pacientes na Africa do Sul. Em 1969, Juan Rosai e Ronald
Dorfman analisaram 34-casos da mesma apresentacao sob o
nome de histiocitose sinusal com linfadenopatia macica. E
considerada uma histiocitose de células nao—Langerhans,de
aparecimento raro e caracterizada pela presenca de adenopa-
tia cervical acentuada, podendo incluir locais como media-
stino, retroperitonio, axila e regiao inguinal, bem como sitios
extranodais.A doenca tem distribuicao global, acometendo
principalmente adultos jovens e o sexo masculino parece ser
mais acometido que o feminino (1,4:1,06). A etiologia ainda
permanece incerta, com hipdteses que incluem alteracoes de
carater imunoldgico e/ou infecciosas. Este relato descreve o
caso da doenca em crianga pré-escolar, em seguimento por
nossa equipe, apresentando-se como linfadenopatia cervical
persistente. Descricao do caso: Menina de 4-anos, raga negra,
evolucao de 30-dias do surgimento de linfonodomegalias cer-
vicais a direita, com aumento progressivo, moveis, coales-
centes, de consisténcia endurecida e a maior delas com
diametro de aproximadamente 4 cm. Negava febre ou outras

queixas, exame fisico sem outras alteracoes. Pais levaram
para avaliacao médica, sendo tratada com antibioticoterapia
por 10-dias, sem regressao, ao passo que foi entao progra-
mada biépsia com objetivo de descartar doenga linfoprolifera-
tiva. Realizado diagnéstico através do estudo imuno-
histoquimico, destacando-se a presenca de emperipolese,
marcador CD1a positivo e proteina S100 e negatividade para
BCL-2, caracterizando-se DRD. Demais exames laboratoriais e
de imagem para estadiamento, sem qualquer alteracao.
Devido ao quadro de doenca localizada, sem invasao em out-
ros sitios, optado pelo tratamento inicial com corticoterapia,
utilizando-se de prednisona na dose de 40 mg/m® Apds
evolucao de 4 semanas, observou-se que nao houve qualquer
mudanca em relacao as caracteristicas das linfonodomega-
lias, o que levou a discussao e proposta de seguir com uso de
metotrexate 20 mg/m? associado a mercaptopurina 50 mg/
m?. Fez uso do esquema sem resposta clinica, quando estao
caso foi discutido novamente com equipe de histiocitose do
Hospital Pequeno Principe e optado por iniciar o protocolo
LCH-IV, usando vimblastina associada a prednisona. Paciente
evoluiu com boa resposta clinica, mostrando involugao signi-
ficativa dos ganglios e no momento encontra-se bem e em
fase de manutencao do protocolo. Conclusao: A DRD é uma
doenca rara e heterogénea que apresenta muitos desafios.
Alguns pacientes podem se beneficiar da conduta expectante,
enquanto outros necessitam de intervencao. Mais
de 1.000 relatos foram publicados na literatura inglesa; no
entanto, ha falta de consenso quanto a abordagem para o
manejo clinico mais adequado. O tratamento pode ser consid-
erado controverso com vdarias modalidades propostas, sem
uma Unica que determine a cura. Acompanhar e relatar casos
da doenca torna-se uma forma importante de discussao para
impulsionar diagnésticos precisos, incluindo estudos molecu-
lares e propostas de consensos terapéuticos que auxiliem no
manejo de cada paciente.
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Introducao: A Linfohistiocitose Hemofagocitica (LHH) é uma
sindrome de ativacao imunolégica desregulada, potencial-
mente fatal. Na forma familiar, associada a mutagoes em
genes relacionados a citotoxicidade de linfécitos T e células
NK, a apresentacao costuma ser sistémica, precoce e grave.
Entretanto, casos raros com acometimento exclusivo do Sis-
tema Nervoso Central (SNC) foram descritos, com manifes-
tacoes neuroldgicas isoladas e auséncia dos critérios classicos
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