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estudos para identificacao de alvos terapéuticos. Descricao do
caso: Masculino, 15-anos, previamente higido, iniciou em 05/
2023 com tosse cronica, diagnosticada asma e iniciado corti-
coide inalatério com melhora parcial. Em 2024 necessitou ser
internado em 2 ocasioes devido a asma grave com necessi-
dade de CTI. Hemograma evidenciava leucocitose com eosi-
nofilia (40%; 7.400 eosinéfilos/mm?). Entre julho e 09/2024,
evoluiu com piora importante da funcao pulmonar, esofagite
eosinofilica, hepatoesplenomegalia, dermatografismo e
aumento da leucocitose/eosinofilia  (valor maximo
de 77.710 leucécitos/mm? e 32.638 eosindfilos/mm?3), a des-
peito do uso de corticoide (1 mg/kg/dia) por 20 dias. Encamin-
hado ao HC-UFMG, sendo descartadas causas secundarias
infecciosas, reumatolédgicas e linfoproliferativas. Realizada
propedéutica de Medula Ossea (MO). Mielograma: hiperplasia
relativa de série granulocitica com aumento de série eosino-
filica. Imunofenotipagem MO: sem expressoes antigénicas
aberrantes. Pesquisa de BCR-ABL e de mutacao FIP1L1-
PDGFRA: negativos. Cariétipo MO: 46, XY, t(3;4)(p14;q12). Biép-
sia MO: hipercelular as custas de proliferacao importante de
eosindfilos maduros e imaturos e fibrose grau 1. Iniciado tra-
tamento (10/2024) com hidroxiureia até 2500 mg/dia por 30
dias para leucorreducao. Iniciado Imatinibe 100 mg/dia em
11/2024 (leucécitos <10.000 mm?). Atingiu resposta hema-
toldgica completa, melhora expressiva da fungao pulmonar e
resolucao da hepatoesplenomegalia 1 més apds o inicio do
Imatinibe. Em 06/2025 repetida propedéutica de MO. Mielog-
rama: MO levemente hipocelular, série granulocitica relativa-
mente hipercelular com leves, alteracoes
disgranulocitopoéticas. Cariétipo MO: 46, XY. Bidpsia MO: nor-
mocelular, eosinofilia discreta, fibrose nao avaliavel. Con-
clusao: A incidéncia da SHE é de cerca de 0,4 casos/milhao, a
minoria dos casos apresentam anormalidades genéticas
recorrentes. Destas, a mais comum € a fusao FIP1L1-PDGFRA,
sendo mais frequente em pacientes do sexo masculino. O
numero de mutagoes descritas tém aumentado, com relatos
de casos envolvendo outros pares do 4q12 (PDGFRA), 5q31~33
(PDGFRB), 8p11~12 (FGFR1), 9p24 (JAK2) or 13q12 (FLT3). A
classificagcao WHO 2022 inclui os novos pares, identificando
as mutagoes que tém melhor resposta aos diversos inibidores
de tirosino-kinase. Os pacientes com mutacoes envolvendo
PDGFRA e PDGFRB respondem bem ao imatinibe, conforme
observado no caso descrito. Com a descricao de novas anor-
malidades genéticas recorrentes, cada vez menos pacientes
serao classificados como SHE idiopdtica, permitindo o avango
de terapias mais especificas e melhor entendimento da
hipereosinofilia.
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Introducao: A mortalidade infantil apresenta uma taxa
de 12,62 ébitos por mil nascidos vivos no Brasil e dentre as
causas, estdo as sindromes hemorrégicas, que incluem desde
disturbios hereditdrios até quadros adquiridos, as quais,
embora pouco prevalentes, exigem maior atencao por sua
gravidade. Diante disso, é importante compreender o perfil
dos 6bitos infantis por essas condi¢oes para orientar acoes de
prevencao e cuidado. Objetivos: Analisar a distribuicao e perfil
sociodemografico da mortalidade infantil nas regioes do Bra-
sil associada as sindromes hemorragicas. Material e métodos:
Estudo ecolégico com dados provenientes do Sistema de
Informacao sobre Mortalidade que incluiu todos os &bitos
infantis (de 0 a 1 ano de vida) registrados no Brasil entre os
anos de 2013 e 2023, cuja causa basica de morte esteja classifi-
cada entre os cédigos D65 e D69 do Céddigo Internacional da
Doenca (CID-10) 102 Edicao, que abrangem as sindromes hem-
orragicas: Coagulacao Intravascular Disseminada (CIVD);
Deficiencia Hereditaria do Fator VIII; Deficiéncia Hereditaria
do Fator IX, Outros Defeitos da Coagulacao; Purpura e Outras
Afeccoes Hemorrdgicas. As varidveis analisadas compreen-
deram o ano do ébito, regiao, sexo do recém-nascido, colo-
racdo da pele (brancos e nao brancos, pretos, pardos,
amarelos e indigenas) e idade. Foi utilizado o programa esta-
tistico SPSS versao 15.0, aplicando o teste de Kolmogo-rov-
Smirnov, teste de Levene e ANOVA-one way. Resultados: No
periodo de 2013 a 2023, foram notificados 721 6bitos decor-
rentes dos CIDs D65 a D69 no Brasil, com uma média de 72,1
casos por ano. As regioes com maiores percentuais foram
Sudeste com 35,4% e Nordeste com 29,4%. Em contrapartida,
os menores indices foram encontrados no Sul (5,1%) e Centro-
Oeste (9,8%). A diferenca entre as regioes, evidenciou signi-
ficancia estatistica, com p<0,0001. Ao analisar os Obitos, de
acordo com o CID-10, a CIVD (D65) foi a mais prevalente em
todas as regides com 47,4% dos casos, enquanto a purpura e
outras afeccoes hemorrdgicas (D69) tiveram a menor preva-
léncia (0,28%). Ja ao avaliar as caracteristicas sociodemografi-
cas, nota-se que 55,5% ocorreram no sexo masculino e 54%
em nao brancos. A grande maioria dos 6bitos ocorreu entre os
28 e 364 dias de vida (90,3%). Discussao e conclusao: Assim
como no estudo de Pinhero et al. (2021), as sindromes hemor-
ragicas nas regioes brasileiras se apresentaram majoritaria-
mente no periodo pés-neonatal, evidenciando a importancia
de atenc¢ao prolongada ao risco de coagulopatias no primeiro
ano de vida. Além disso, a CIVD quando diagnosticada preco-
cemente, apresenta melhor prognéstico. As diferencas na dis-
tribuicao, pode refletir as desigualdades na qualidade da
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assisténcia, notificacao e investigacao dos 6bitos. Vale ressal-
tar as limitacoes inerentes ao uso de dados secundarios,
como subnotificacao e auséncia de informacoes clinicas
detalhadas. A mortalidade infantil decorrente de sindromes
hemorrdgicas possui distribuicao heterogénea entre as
regioes brasileiras, contudo o perfil sociodemografico se apre-
sentou de modo semelhante. Esses achados reforcam a
necessidade de vigilancia epidemioldgica, diagndstico pre-
coce e cuidados especializados para reduzir a mortalidade por
disturbios hematolégicos na infancia, especialmente em
regioes mais afetadas.
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Introdugao: A Trombocitopenia Imune Primdria (PTI) é uma
doenca autoimune que promove destruicao das plaquetas,
plaquetopenia subita e afeta criancas de todas as idades que,
na maioria dos casos, responde rapidamente ao tratamento.
As manifestacoes variam de auséncia de sintomas a hemor-
ragias graves e o tratamento inclui acompanhamento clinico
e laboratorial, corticoide e imunoglobulina humana, depend-
endo da condicao clinica do paciente, porém, casos graves,
refratdrios e cronicos exigem ampla investigacao e outras ter-
apias. Descricao do caso: Menor, 6 anos, masculino, histéria
de gastroenterite viral por 4 dias, evoluindo com hematoma
periorbitério volumoso seguido de equimoses em membros.
Exames evidenciaram plaquetopenia (13.000 mm?). Diante da
suspeita de PTI, prescrita Imunoglobulina Humana intrave-
nosa (IgH) contudo, foi suspensa por reacao adversa. Optado
por pulsoterapia com metilprednisolona, estendida para 5-
dias, por auséncia de resposta sustentada. Como manteve
plaquetopenia gravissima (abaixo de 5000), foi optado por rep-
etir IgH em unidade de terapia intensiva quando apresentou
resposta fugaz com queda abruta do numero de plaquetas.
Apresentava também erro alimentar com consequente ane-
mia ferropriva e vitamina B12 baixa que, com a reposicao,
resolveu a anemia porém nao houve incremento nas plaque-
tas. Coletado mielograma que afastou doenca mieloprolifera-
tiva, revelou megacaridcitos em tamanho e distribuicao
habitual com plaquetogénese escassa em permeio. Apds 2-
meses de internamento (nao havia seguranca para alta por

plaquetopenia severa e questoes sociais), decidido trata-
mento com rituximabe e, na 32 semana, obteve normalizagcao
plaquetaria e assim alta hospitalar com seguimento ambula-
torial. Conclusao: Casos de PTI em pediatria com falha ter-
apéutica as drogas de primeira linha, sao extremamente
raros e precisam ser investigados minuciosamente afastando
outras patologias que cursam com plaquetopenia. O Rituxi-
mabe é um anticorpo monoclonal contra o antigeno CD20
presente nos linfécitos B, sendo uma base importante da fisio-
patologia da PTI e seu uso é considerado, baseado em evidén-
cias cientificas, como terapia de segunda linha para PTI sem
resposta ou recorrente apds o tratamento com corticoster-
oides e/ou IgH, visto que pode induzir remissao da doenca,
mas as taxas de resposta podem variar. Com o advento dos
agonistas do receptor de trombopoetina, seu uso vem sendo
desconsiderado, porém estas drogas nao estao facilmente dis-
poniveis, e, como no caso descrito, a Unica alternativa oportu-
nizada foi o uso do anti CD20. PTI corticorresistente exige
abordagem individualizada e uso precoce de terapias de
segunda linha, visando controle seguro da plaquetopenia,
prevencao de sangramentos e melhora da qualidade de vida
destes pacientes.
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Introducao: A plaquetopenia é uma condicao frequente na
faixa etaria pediatrica, na maioria dos casos, quando exclui-
mos as arboviroses, o diagndstico é de Trombocitopenia
Primaria Imune, mas também pode ser a primeira alteracao
de doenca mieloproliferativa na infancia. A depender do grau
da plaquetopenia, pode evoluir com complicacoes graves e,
quando, associada a dismorfismos, exige investigacao de etio-
logias sindromicas ou genéticas. Descricao do caso: Adoles-
cente de 14-anos com microcefalia ao nascimento, atraso
cognitivo leve e dismorfismos faciais (face triangular, olhos
estreitos, sorriso constante, orelhas pequenas e de baixa
implantacao, palato ogival, denticao precdria, térax escavado
e manchas hipercromicas). Foi admitido com gengivorragia e
petéquias, apresentando plaquetopenia grave (4.000 mm?)
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