%S,
»

{S6p

i
Fideafia

Titulo:
Autores:

Resumo:

<)/  2oDERMAPED

: SIMPOSIO INTERNACIONAL DE
\ DERMATOLOGIA PEDIATRICA

11 a 13 de Abril de 2018
Curitiba - Parana

Trabalhos Cientificos

Sindrome De Papa Como Precursor De Sindrome Miel odisplasica Na Anemia De Fanconi?
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Introducdo: Em 1927 Fanconi descreveu pela primeira vez a triade: anemia, malformacdes
esgueléticas e quebras cromossdmicas. JA em 1997 Lindor et a chamavam de Sindrome de
PAPA a triade clinica artrite, pioderma gangrenoso(PG) e acne conglobata. Descricdo:
Apresentamos 0 caso de um paciente com diagnéstico de Anemia de Fanconi (AF) que
desenvolveu a Sindrome de PAPA no curso do tratamento. Na primeira consulta em nosso
Servico, apresentava pancitopenia, aspirado e bidpsia de medula Ossea severamente hipocelular.
DEB teste com indice de quebra: 1,68, com mutagdo FANCA identificada (3788-3790 del
mutation in homozygous). Iniciou o uso de Oximetolona, com resposta hematol 6gica completa
alcancada ap6s um ano de tratamento. Trés anos apos o diagndstico, a analise cromossdmica
mostrou clone anormal: cari6tipo 46,XY, trp (1) (g21g43), dup (3) (q22927) [19] / 46, XY [1] .
Passados alguns meses, manifestou acne conglobata, artrite em cotovelo, febre, e pioderma
gangrenoso em MID, com perda ponderal de dez quilos, em trés meses. A aspiragdo da medula
Ossea foi repetida e uma displasia leve da linhagem miel6ide e eritride foi observada com as
mesmas anormalidades citogenéticas. Um curso de esterdides e IVIG foi administrado ao
paciente com melhora parcial mas significativa dos sintomas. O paciente foi submetido a um
transplante haploidéntico com pos-transplante de ciclofosfamida. Além de resolvida a Sindrome
PAPA, o0 paciente esta vivo e bem, com quimerismo completo do doador. Discussdo: A
associacdo de FA e pioderma gangrenoso é bem descrita na literatura como apresentacdo inicial
de SMD e LMA. A sindrome PAPA associada com outras doencas foi descrita, mas para 0 nosso
conhecimento, este é o primeiro caso relatado de um paciente com associagdo dela e AF.
Conclusdo: Relatamos o caso inédito e ainda questionamos se a manifestacdo da Sindrome PAPA
significaria transformacdo maligna, sugerindo mau prognostico na AF, como ocorre com o PG.
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