ONCO-HEMATOLOGIA

P-003
Leucemia mieloide cronica em lactente de 10 meses: relato de caso
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Introducéao « A leucemia mieloide crénica (LMC) é uma doenga mieloproliferativa clonal da célula precursora hematopoética, associada a
translocacdo cromossdmica, que resulta na formacdo do cromossomo Philadelphia (Ph). O cromossomo Ph é o resultado de uma translocacdo
balanceada entre os bracos longos dos cromossomos 9 e 22 [t (9,22) (934, q11)], levando a fusdo dos genes BRC e ABL. Este novo rearranjo leva a
formacao de uma nova proteina, com atividade da tirosina quinase desregulada, responsével pela etiopatogenia da LMC, uma condicéo rara na
infancia, representando apenas 0,7 casos/milhdo/ano, na faixa etdria entre 1 a 14 anos de idade, sendo ainda mais rara em menores de 12 meses.
Descricaodo caso «P.B.M, 10 meses, sexo feminino, branca, natural e procedente de Sorocaba. Crianca deu entrada no Grupo de Pesquisa e
Assisténcia ao Cancer Infantil (Hospital GPACI) com quadro de febre hé 15 dias, acompanhada de prostracao, inapeténcia, emagrecimento, pali-
dez e vomito. Foram realizados exames de entrada que demonstraram anemia (Hb:7,5), leucocitose (86.470) e plaquetopenia (125.000). Paciente
foi internada no servico, introduzidos antibioticos e realizados exames da medula éssea: cariétipo, imuno-histoquimica e imunofenotipagem.
O exame do cariétipo mostrou translocagao entre os cromossomos 9 e 22, resultando no cromossomo Ph, em todas as 20 metafases analisa-
das. A andlise imunofenotipica resultou em fusdo génica BCR/ABL positiva para LMC, fechando o diagndstico de LMC na crianga. Sendo tratada
com imatinibe, seguindo o protocolo do Ministério da Saude. Discussao « A LMC é uma doenca rara em criangas, representa menos que 10%
de todos os casos de LMC e menos de 3% de todas as leucemias na infancia. O caso em questdo mostrou uma crianca de 11 meses com qua-
dro clinico e laboratorial sugestivos de leucemia. Porém, ao se fechar o diagnéstico de LMC, o desafio estava no tratamento. O uso do Imatinibe
estd associado a uma melhor sobrevida destes pacientes. Conclusao « A LMC na infancia, apesar de rara, € uma condicao a se pensar frente a
quadros de anemia, leucocitose e plaquetopenia. E o uso do Imatinibe tem sido de grande importancia na sobrevida destes pacientes, quando
comparado aos pacientes submetidos a transplante de medula dssea.
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Histiocitose das células de Langerhans - Relato de caso
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Introducao - A histiocitose de células de Langerhans foi descrita pela primeira vez em 1953, por Lichtenstein. Sua fisiopatologia consiste em
uma proliferacdo das células dendriticas, levando a infiltragdo local ou difusa, podendo envolver tegumento, 0ssos e visceras. Predomina no
sexo masculino (2:1). A etiologia ainda é desconhecida. Descricao do caso « Paciente de 5 anos, sexo masculino, com febre didria ha 1 més,
associada a emagrecimento, linfonodomegalia generalizada e hepatoesplenomegalia. Laboratorialmente apresentava aumento de transami-
nases, PCR, VSH, LDH, reticuldcitos e ferritina, além de anemia e neutropenia moderada. Durante a internagao, realizou sorologias virais, sen-
do todas negativas. A radiografia de térax e cranio, o exame de fundo de olho e o ecocardiograma foram normais. O mielograma evidenciou
apenas hemolise. Seguindo com a investigacdo, optou-se por bidpsia excisional de linfonodo inguinal para realizacdo de anatomopatoldgico
e imuno-histoquimica. O resultado do mesmo foi definitivo para o diagnéstico de histiocitose de células de Langerhans, com S100 e CD1a po-
sitivos na imuno-histoquimica. O paciente foi encaminhado para quimioterapia com vimblastina (6 mg/m?), com boa resposta até o momen-
to. Discussao « O quadro clinico da doenca € varidvel, podendo acometer 0ssos (lesdes isoladas ou multiplas), pele (descamacao, dermatite
seborreica, nédulos, exantema petequial), figado, baco, medula dssea, pulmdes, sistema nervoso central e linfadenopatia. Existem trés formas
principais: doenca de Letterer-Siwe, granuloma eosinofilico e doenga de Hand-Schuller-Christian. Existem apresentagdes clinicas que ndo se en-
quadram nestes grupos ou que possuem caracteristicas de mais de uma das formas de apresentagao. Portanto, atualmente engloba-se todas
as formas como histiocitose de células de Langerhans. O padrao-ouro para diagndstico € através de imuno-histoquimica, evidenciando infiltra-
do inflamatério, com proliferagdo de histiocitos tipo Langerhans, com presenca de CD1a e S-100 na superficie celular. O prognéstico depende
da idade, do acometimento Unico ou sistémico e da resposta ao tratamento. O tratamento na doenca multissistémica baseia-se em quimiote-
rapia. Nos ndo respondedores a quimioterapia, pode-se optar por transplante da medula dssea ou terapia imunossupressora. Conclusao « A
histiocitose de células de Langerhans é uma patologia rara, com variedade de apresentacées clinicas, sendo fundamental o conhecimento da
mesma para realizacdo de diagndstico e tratamento precoces.
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Introducéao « Os linfomas estao entre os trés grupos de neoplasias mais comuns na infancia e se apresentam normalmente a partir de uma
adenomegalia ndo benigna associada a sintomas sistémicos inespecificos como febre, fadiga, anorexia e perda de peso. Entretanto, deve-se
atentar as formas atipicas de apresentacdo. Descrigao do caso « Escolar, 5 anos, masculino admitido na emergéncia em anasarca, hematuria
macroscopica e hipertenséo arterial sistémica. Os exames laboratoriais evidenciaram proteinuria nefrética, hipercolesterolemia, hipoalbumine-
mia, complemento sérico normal, levando ao diagnéstico de sindrome nefrética. Iniciado tratamento com corticoide oral, porém, como apre-
sentava evolucao parcial e arrastada dos sintomas, optou-se por realizar radiografia de térax que evidenciou imagem hipotransparente em to-
pografia mediastinal. A tomografia de torax evidenciou massa expansiva em mediastino anterior, levantando-se a hipdtese de doenca linfopro-
liferativa. O mesmo foi entao transferido para servico de hemato-oncopediatria, onde, a bidpsia, foi diagnosticado com linfoma de Hodgkin.
Recebeu quatro ciclos de quimioterapia e segue em acompanhamento ambulatorial. Discussao « O linfoma de Hodgkin geralmente origina-
-se de um Unico sitio linfatico e progride através de linfonodos adjacentes até disseminar para outros 6rgaos. A maioria apresenta envolvimen-
to do mediastino. Entre as manifestacdes mais raras podemos citar alguns tipos de lesdo de pele e anormalidades endocrinolédgicas, como hi-
percalcemia. O acometimento renal é pouco frequente, mas pode ocorrer com nédulos infiltrativos ou envolvimento difuso. Pode-se ter ainda
associacao a glomerulonefrite ou sindrome nefrética por efeito direto ou indireto. Quanto a relacao de sindrome nefrética e linfomas, pode-se
perceber que os dois tipos que parecem estar mais associados sao: doenca por lesdo minima e glomeruloesclerose segmentar e focal. Em geral,
apos o inicio do tratamento para o linfoma ha regressao das manifestacdes renais. Conclusao « O linfoma de Hodgkin é uma doenga que tem
seu progndstico diretamente relacionado a rapidez de seu diagnostico e pode cursar com algumas formas raras de apresentagdo. No caso ex-
posto confirma-se a importancia de suspei¢do diagnostica, mesmo frente a um quadro clinico que nao se inicia a partir de uma adenomegalia.
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Neoplasias na infancia: andlise da mortalidade no estado do Rio de
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Introducao « O cancer da infancia consiste em um conjunto de neoplasias raras, de etiologia pouco conhecida e corresponde a 3% de todos
0s casos de neoplasias no mundo. Devido a redugdo da mortalidade por doencas transmissiveis, 0 peso do cancer no conjunto de causas de
morte na infancia aumentou tornando-o uma das principais causas de ébito nesse grupo etério. Objetivo « Identificar os 6bitos por neopla-
sias na infancia ocorridos no estado do Rio de Janeiro (RJ), no periodo de 2010 a 2015. Metodologia  Estudo descritivo, transversal, quanti-
tativo realizado a partir das informagées contidas no site Datasus, no periodo de 2010 a 2015, no RJ. Durante esse estudo foram levantadas as
varidveis: localizacdo primaria do tumor, faixa etaria e sexo. Tanto 0 armazenamento quanto as aplicacdes dos resultados foram realizadas por
meio do software Microsoft Excel versao 2010 e, analisados por meio da estatistica descritiva. Resultados « Durante o periodo analisado, foram
registrados 1.269 dbitos por neoplasias na infancia. Dentro dessa perspectiva, 741 registros corresponderam ao sexo masculino e 528 a mor-
tes em meninas. Na série historica, a faixa etéria de 15 a 19 anos respondeu pela maior parte dos registros de ébitos por cancer (35,5%), segui-
da pelas criangas entre 10 a 14 anos (22,1%). Quando analisados em conjuntos, o maior nimero de ébitos em relacdo a localizagdo primaria dos
tumores correspondeu aos de origem no encéfalo (20,65%), seguido pela leucemia linfoide (16,55%), leucemia mieloide (11,74%), 0ssos e articu-
lagoes (6,70%) e pelas neoplasias que acometem a glandula suprarrenal (6,38%). Conclusao « O nimero expressivo de dbitos decorrentes de
neoplasia na infancia consiste num importante alerta para uma maior atencao aos nossos jovens. £ imperativa a necessidade de se reforcar as
campanhas relacionadas aos habitos de vida, atuar na prevencao dos fatores de riscos pré-existentes e os ambientais. Além de criar formas de
aproximacgao com esses jovens para lhes oferecer informacéo e dar-lhes autonomia quanto aos seus cuidados, mostrando o quao importante
é o papel deles na construcao de sua saude.
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Dor osteoarticular no paciente com leucemia linfoide aguda
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Introducao « A leucemia linfoide aguda (LLA) é o cancer mais comum na infancia, correspondendo a 25% das neoplasias de 0 a 14 anos, tota-
lizando a maioria das leucemias ocorridas nessa faixa etaria. Descri¢ao do caso « M. V. G. M., 8 anos e 7 meses, sexo feminino, admitida pelo
servico de reumatologia, com quadro algico em pé esquerdo iniciado hd um més. Na época, foi tratada para celulite com antibioticoterapia em-
pirica, sem melhora. Evoluiu com poliartrite migratdria e posteriormente aditiva, de pequenas e grandes articulagdes. Apresentou um pico febril,
15 dias antes do inicio das dores, associado a quadro gripal. Ao exame, apresentava-se em bom estado geral, normocorada e eupneica. Auséncia
de linfonodomegalias palpaveis e lesdes de pele. Aparelho pulmonar, cardiaco e abdominal sem alteragdes. Artrite em quinta articulagdo meta-
carpofalangiana a direita, primeiro metatarso a esquerda e entesite em tornozelo direito. Apresentava hemograma inicial com alteracdo Unica
na leucometria global (25.410). Evoluiu com queda discreta da série vermelha e plaquetas, além de aumento de VHS (82) e LDH (2.939), com reti-
culécitos normais. Sorologias para TORCHS e hemoculturas negativas, autoanticorpos ndo reativos e radiografia de maos e pés sem alteracoes.
Diante do quadro clinicolaboratorial, foi realizado esfregaco de sangue periférico, com evidéncia de blastos, sequido de mielograma, com diag-
noéstico de LLA, e instituido tratamento adequado. Discussao « Manifestagdes dlgicas musculoesqueléticas na faixa etdria pediatrica tém uma
gama de diagndsticos diferenciais, como artrite idiopatica juvenil e osteomielite. Dentre as neoplasias que podem se apresentar desta forma, as
mais comuns sdo o osteossarcoma e o sarcoma de Erwing. Na LLA, cerca de 40 dos pacientes apresentam dor éssea, artralgia ou artrite de pa-
drdo varidvel. A suspeicao do diagndstico se da com a exclusao das patologias mais comuns e atipias no curso da doenca. Durante a avaliagdo
de dor osteoarticular suspeita, séo importantes estudos radiogréficos, hemograma, VHS, PCR, fosfatase alcalina e LDH para direcionamento do
diagndstico, como no caso descrito. Conclusao « A dor osteoarticular € manifestacdo comum na faixa etdria pediatrica, sendo importante es-
tar atento aos possiveis diagnosticos diferenciais, evitando o retardo na introducdo do tratamento adequado.
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Marianna Beck Lo Presti,! Marcela Dias Lopes Martins,! Jaluza Cherobini,! Leticia Gaudard Azevedo,! Thais René Grilo,!
Janine Bomfim Mendonga,! Carlos Eduardo Moura Gourlart,! Tatiana Berg Mourao Teixeira Bergamin,! Ana Paula Rodrigues
Lazzari Amancio,! Aline Palma de Alvarez Pereira!

'Hospital Estadual Addo Pereira Nunes

Objetivo « Descrever o atendimento e diagnostico de tumores onco-hematoldgicos na emergéncia de um hospital geral. Métodos « Estudo
transversal de revisdo de prontuarios, no periodo de abril de 2017 a abril de 2018. Os critérios de inclusdo foram pacientes com diagnéstico
confirmado através de exame histopatoldgico e os critérios de exclusdo foram as suspeitas clinicas que nao se confirmaram e prontuarios nao
adequadamente preenchidos. Realizada andlise descritiva das varidveis: sexo, idade, manifestacdes clinicas, extensao da doenga no momento
do diagndstico, quantidade de atendimentos prévios e exames realizados até o momento. Resultados « Foram obtidos 18 diagnosticos de
neoplasias neste periodo a partir da suspeita clinica realizada na emergéncia pediatrica. Nos 14 prontudrios analisados, 100 dos pacientes pro-
curaram atendimento por queixa nao especifica, 85 havia procurado atendimento médico previamente sem ser levantada alguma hipodtese
diagndstica relevante e 57 recebeu tratamento para outra patologia. Os sinais e sintomas apresentados com maior prevaléncia foram: perda
de peso (35), massa abdominal palpével (35), febre persistente (21), cefaleia (21) e outros sintomas, como hematomas, recusa alimentar ou difi-
culdade de deambulagéo (7). Conclusao « Com esses resultados, é possivel concluir que uma anamnese detalhada, juntamente a um exame
fisico bem-executado, é de suma importancia para o diagnéstico precoce e encaminhamento a um tratamento adequado. Na grande maioria
das vezes, quem terd este primeiro contato é o pediatra emergencista, sendo responsavel pela investigagdo primaria, evitando assim o atraso
no inicio do tratamento.
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Dor abdominal aguda e tumor sélido: a importancia da puericultura
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Introducao « A dor abdominal é uma queixa frequente nas emergéncias e abre grande leque de diagnésticos diferenciais, como as gastroen-
terites, apendicite, invaginacao intestinal, infeccdo urinéria, até causas menos comuns como os tumores sélidos que devem ser descartados,
especialmente em lactentes e pré-escolares sem a rotina de puericultura. Descri¢ao do caso « L. S.R. M., 3 anos e 2 meses, deu entrada na
emergéncia pedidtrica com relato dos pais de choro héd 24 horas, aumento da intensidade na ultima hora e percep¢do de tumoragdo endurecida
em abdome. Sem relatos de febre, anorexia, alteracdo intestinal ou urinaria, nduseas ou vomitos no periodo. Ao exame notou-se menor chorosa,
vigil,em bom estado geral, eupneica, eucérdica, afebril. Sem alteracdes aos exames cardiovascular e respiratério. Abdome peristaltico, timpanico,
massa endurecida dolorosa em regido suprapubica. Solicitada tomografia computadorizada de abdome total que evidenciou lesdo expansiva
solida lobulada heterogénea medindo 6,7 X 7,6 X 6,5 cm, ocupando boa parte do oco pélvico a esquerda, comprimindo o rim esquerdo e pro-
vocando hidronefrose neste. Discussao « Cancer infantil atinge 1 em cada 600 criangas, sendo os tumores solidos responsaveis por dez dos
casos, na faixa etdria entre 2 a 3 anos de idade, sem predilecdo por sexo e pode apresentar-se como dor abdominal aguda em criangas previa-
mente higidas. Outros sintomas associados aos tumores sélidos sdo: aumento do volume abdominal, perda de peso, fadiga, dispneia. Podem
ser achados ao exame fisico de rotina ou em parte de investigagdo de alguma enfermidade, antes de gerar repercussées sistémicas. Tumor de
Wilms e neuroblastoma sdo os tumores sélidos mais comuns, além de linfoma, massas hepéticas e ovarianas. Conclusao « O bom acompa-
nhamento de puericultura é fundamental para o diagnéstico precoce das massas tumorais. Observamos que apds os primeiros 3 anos de vida
ha uma reducdo gradativa a adesdo das familias as consultas de rotina, com um crescente uso de atendimentos somente pontuais e emergen-
ciais. Com este relato queremos valorizar a importancia da puericultura até a adolescéncia, que pode detectar patologias graves precocemente
e intervencao, resultando em melhores planejamentos terapéuticos, profilaxias e educacdo continua da familia, podendo minimizar os riscos
de retardo num diagndstico grave e urgente como os tumores intra-abdominais.
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Anemia ferropriva secundaria a doenca celiaca: um relato de caso
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Introducao « A doenca celiaca (DC) é uma intolerancia imunomediada e permanente ao gluten. Neste estudo relatamos o caso de uma pa-
ciente com anemia refratdria ao tratamento com ferro e picacismo, mas responsiva a dieta isenta de gluten. Descricao do caso« A.A. Z.C., 4
anos, feminino, natural e procedente de Dourados — MS, apresentava histdria de anemia progressiva hd um ano, ndo responsiva ao tratamento
com ferro quelato (4 mg Fe/kg/dia). Pais relatavam que a paciente passou a ingerir terra, carvéao, folhas de plantas e até chinelo de borracha. Ndo
apresentava sinais de desnutricéo, seu peso, estatura e exame fisico estavam normais, exceto por palidez cutaneomucosa. O hédbito intestinal
era didrio, com fezes pastosas, sem flatuléncia. Os resultados de exames evidenciavam: hemoglobina de 5.3 g/dl, RDW de 23,3, ferritina de 2 ng/
ml, ferro sérico de 19 mcg/dl, IgA de 719 e tTG IgA de 128 U/ml. A paciente foi internada para realizagao de endoscopia digestiva alta em que foi
realizado bidpsia e transfusao de concentrado de hemécias devido a anemia. O laudo anatomopatoldgico teve como resultado: conjunto de
achados morfolégicos consistente com DC, classificagao segundo Marsh-Oberhuber tipo 3c. Foi indicada dieta isenta de gluten e os pais foram
orientados quanto a doenca. No més sequinte retornou relatando melhora completa do picacismo e que a crianca estava alimentando-se de
dieta variada isenta de gluten. A paciente permaneceu corada e com fndices hematoldgicos normais enquanto manteve a dieta isenta de glu-
ten. Discussao « A DC tem apresentado prevaléncia crescente em nossa populagao nos ultimos anos. Houve grande avango no conhecimen-
to desta patologia gragas ao aprimoramento de marcadores soroldgicos e ao melhor entendimento das bases genéticas. Neste relato de caso,
a paciente evoluiu com complicacdo do quadro de anemia apresentando perversao alimentar, chamando a atencdo para as formas atipicas.
Conclusao « Vimos neste trabalho que a DC tem apresentagao varidvel. Este fato dificulta o diagnostico, que dependera de um alto nivel de
suspeicao principalmente na auséncia do quadro clinico classico, reforcando a importancia de melhor informar profissionais de satde e fami-
liares sobre as formas atipicas da DC e suas consequéncias.
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