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Resumo: Introducéo: A Sindrome de Chediak-Higashi (SCH) é uma desordem autossdmica recessiva
caracterizada por infeccbes recorrentes, albinismo oculo-cutaneo parcial, sangramentos e
anormalidades neurolégicas. Alguns pacientes apresentam a fase acelerada da doenca (uma
linfohistiocitose hemofagocitica) cujas complicacfes so a principal causa de 6bito. O transplante
de medula 6ssea (TMO) apresenta-se atualmente como Unico tratamento curativo para a SCH.
Descricdo do caso: I.M.F.G., 6 anos, filho de pais consanguineos, portador SCH diagnosticada
em 2008, por mielograma com presenca de grénulos gigantes nos linfocitos. Abandonou
acompanhamento a época do diagndstico e retornou ao servico em 2011, ja na fase acelerada da
doenca, apresentando febre didria, esplenomegalia importante e pancitopenia. Foi tratado com
antibioticos e antifungicos, sem sucesso. Colhido PCR para Epstein Barr Virus (EBV), cuja
infeccdo esta relaciona ao desenvolvimento da fase acelerada, com resultado positivo. Iniciado
tratamento para doenca hemofagocitica com ciclosporina, vepeside, dexametasona e, devido ao
PCR para EBV positivo, recebeu também Rituximab. Em 24 horas tornou-se afebril com melhora
da esplenomegalia e das citopenias, evoluindo, em aproximadamente 15 dias, com normalizacéo
do tamanho do baco e remissdo da fase acelerada. Comentarios. A fase acelerada esta
diretamente relacionada as complicacfes da SCH e portanto ao aumento da mortalidade. Dessa
forma, € fundamental iniciar o tratamento quimiterdpico, bem como tratar seu fator
desencadeante, afim de retirar o paciente desse estégio, para que se consiga realizar o TMO. No
caso descrito, 0 paciente respondeu bem tanto a quimioterapia para doenca hemofagocitica,
guanto ao tratamento para 0 EBV e sera submetido ao transplante em fevereiro.
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