Trabalho Original

Doenc¢a Mieloproliferativa Transitoria
em Neonato com Hidropsia Nao Imune e

Sindrome de Down

Resumo

Introducao:

A Sindrome de Down (SD) € a aneuploidia mais comum, ocorrendo em 1/700 individuos,
caracterizada por anormalidades congénitas e déficit cognitivo, apresentando risco aumentado
de alteragdes hematopoéticas caracterizadas por contagem alterada de plaguetas, macrocitose
e leucemias. Cerca de 3-10% evoluem com doenca mieloproliferativa transitéria (DMT) com
remissao em até 3 meses de vida; contudo, de |3-33% desenvolvem um subtipo de leucemia
mieloide denominada megalocariobldstica aguda (LMCA) por volta dos 4 anos. O risco de
LMCA € 500 vezes maior, e o de leucemia linfobldstica € 20 vezes maior em criangas com SD.
Objetivo:

Descrever e atentar para o risco de doencas mieloproliferativas na SD.

Material e Método:

Paciente masculino, mde com 36 anos, GlII PIl AQ, pais ndo consanguineos, apresentou USG
morfoldgica de 22 semanas, aumento da ecogenicidade intestinal e cardiaca e dilatacao pie-
localiciana bilateral. M3e com tipo sanguineo A negativo e triagem soroldgica para infecgdes
negativa. O USG de 34 semanas evidenciou ascite fetal e hepatomegalia. Com 35 semanas, apre-
sentou centralizacao fetal, sendo indicado o parto cesdreo. Nasceu prematuro, AlG, evoluindo
com bradicardia e necessidade de ventilagdo mecanica invasiva. Ao exame fisico, o paciente
apresentava md perfusdo, ictericia, anasarca e caracteristicas morfoldgicas da SD. Apesar da
hidropisia, 0 Coombs direto negativo excluiu doenca hemolitica neonatal. Ecocardiograma
evidenciou cardiopatia, e o ultrassom abdominal, hidronefrose e hepatoesplenomegalia. O
paciente evoluiu com instabilidade hemodindmica, choque e ébito no 4° dia de vida.

Resultados:

A andlise do liquido ascitico apresentou contagem de 1.1 10 células/mm? e a eritroblastose
evidenciada no hemograma. A imunofenotipagem leucocitaria detectou alto percentual de
células bldsticas da linhagem mieloide, com aparente expressao fenotipica positiva de anti-
genos megacariociticos e sem expressao de marcadores linfoides, sugerindo doenca mielo-
proliferativa transitoria.

Conclusio
A identificacdo precoce das leucemias na SD € importante devido a possibilidade de quimio-
terapia nos casos em que ndo hd remissao da doenca.
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