380 Congresso
Brasileiro de

Pediatria

CETDA 1% DE DITUBRD - FORTALEZANTE

Lu pedintra culdamde do fubure do Drasil

Trabalhos Cientificos

Titulo: A Importancia Do Protocolo Terapéutico Na Fase Acelerada Da Sindrome De Chediak-Higashi

Autores: IVANICE FATIMA TORQUATO FRANCO (HULW); FELIPE SIQUEIRA TEIXEIRA
(UFPB); HAYME FARIAS CARTAXO LOPES (UFPB); LUAN FERNANDES GONCALVES
DE OLIVEIRA (UFPB); RAISSA PORDEUS LEITE FERNANDES (HULW); JULIANNA
MELO CABRAL DELGADO VIEIRA (HULW); ITALO RHANIERY MEIRELES ARAUJO
(HULW); NAISA BEZERRA DE CARVALHO (HULW); DIANNY MIRELLY LANDIM
LINARD (HULW); MAYARA ALVES MAIA (HULW); DANDARA BANDEIRA DE
OLIVEIRA MARTINS (HULW); ROSANA ASSUNCAO DA SILVA FURTADO (HULW);
EVALDO GOMES DE SENA (HULW); NAIADE MARIA REGO SILVA DE SA (HULW);
JOSE GUSTAVO SAMPAIO DE SA (FAMENE); MARCELA NOBREGA DE LUCENA
LEITE (HULW)

Resumo: INTRODUCAO: A sindrome de Chediak-Higashi (SCH) é uma imunodeficiéncia priméria
relacionada a mutacéo no gene LY ST que apresenta uma fase acelerada como uma sindrome de
ativacdo macroféagica: linfo-histiocitose hemafagocitica (HLH). DESCRICAO DO CASO:
Menina, 8 anos, pais consanguineos, admitida com abinismo parcial, febre persistente ha 10
dias, ictericia, hepatoesplenomegalia e sangramentos mucosos. Evoluiu com pneumonia grave e
pancitopenia, e houve a observacdo de cabelos prateados, paralisia facia e nistagmo rotatério
sugerindo o diagnostico de SCH. Ao mielograma, granulos azurofilos gigantes compativeis com
SCH. Aventou-se a hipétese de HLH por apresentar hipertrigliceridemia, hipofibrinogenemia e
hiperferritinemia associada ao quadro clinico. Iniciado tratamento com dexametasona, filgrastim
e ciclosporina - contraindicado etoposideo pela hematologia. Devido resposta insuficiente,
adicionou-se imunoglobulina a0 esquema, com remissdo inicial; e posterior associacdo de
pulsoterapia com metilprednisolona, devido reativagdes subsequentes. Atualmente aguarda
transplante de medula éssea (TMO). DISCUSSAO: A HLH, complicagio possivelmente fatal,
ocorre em 50% a 85% dos casos de SCH. O diagnéstico de HLH deve ser pensado diante de
pacientes com imuniodeficiéncias graves que evoluem com febre persistente a despeito de
antibioticoterapia adequada. Seu diagndstico deve ser dado através dos critérios da Sociedade de
Histiocitose (2004). O protocolo de tratamento da HLH recomenda inducdo com dexametasona,
etoposideo e ciclosporing, associando 0 metrotrexate intratecal nas manifestacfes neurol ogicas.
O filgrastim e a pulsoterapia com metilprednisolona sdo utilizados em casos com ma resposta.
Existem relatos promissores do uso de plasmaferese com infusdo de atas doses de
imunoglobulina. A paciente em questdo teve diagnostico de SCH tardio necessitando de uma
melhor conducdo através de um protocolo clinico. CONCLUSAO: Este relato mostra a
importancia de seguir um protocolo bem definido para HLH objetivando aumentar a sobrevida do
paciente a espera do tratamento definitivo que éo TMO.
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