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Resumo: INTRODUCAO A sindrome mielodisplésica representa menos de 5% das neoplasias
hematol dgicas na pediatria. E caracterizada por displasia em uma ou mais linhagens celulares e é
fator de risco para leucemia aguda. RELATO DE CASO M.L.SR, feminina, 8 anos, natural e
procedente de Salvador, iniciou quadro de febre, cefaleia, epistaxe e plagquetopenia aos 4 anos de
idade. Evoluiu com pancitopenia e necessitou de varios internamentos devido a quadros febris e a
necessidade de transfusdes de hemécias e plaquetas. Foram afastadas causas ndo clonais de
displasia. Apresentou caridtipo 46X X, mas néo foi possivel afastar alteracbes génicas. Realizou
mielogramas e biopsias de medula (2 com materia insuficiente), sendo que a ultima biopsia
evidenciou hiperplasia discreta da série granulocitica com predominio de elementos maduros e
hipoplasia discreta da série eritroblastica. Na imunofenotipagem, foi evidenciada como Unica
alteracdo uma porcentagem de 25,77% de células T duplo negativas. Menor mantém quadro de
pancitopenia refrataria, sendo entdo encaminhada para 0 Grupo Cooperativo Brasileiro Sindrome
Mielodiasplasica em Pediatria. DISCUSSAO A sindrome mielodisplésica diferencia-se das
sindromes mieloproliferativas, as quais apresentam bloqueio na diferenciacdo celular. Sua
patogénese ainda ndo estd bem estabelecida, mas sabe-se que ela pode ser primaria ou
secundéria. A apresentacdo clinica é varidvel e depende do tipo de linhagem celular envolvido. O
diagndstico envolve aspectos clinicos e analise de sangue periférico e de medula 0ssea. Hoje,
aém do suporte clinico, hd a opcdo de transplante de medula como recurso terapéutico.
CONCLUSAO A sindrome mielodisplasica é uma desordem hematoldgica que ocorre
predominantemente em adultos, mas que vem ganhando importancia na pediatria. Por isso, é
importante 0 conhecimento desta patologia pelo pediatra, para que este possa reconhecer
precocemente e mudar o prognostico da doenca. Lembrar que, além da pancitopenia, a SMD
pode se apresentar como citopenias refratarias (neutropenia, anemia, plaguetopenia) e pode fazer
interface com as leucemias mieloides agudas.
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