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Resumo: Objetivo: Relatar caso de síndrome linfoproliferativa autoimune, discutindo quadro clínico, 
diagnóstico e tratamento, ressaltando o uso de corticoide. Relato de caso: T.O.S., um ano e cinco 
meses, masculino, com história de internações prévias devido a febre, adenomegalia e 
neutropenia grave com necessidade de antibioticoterapia EV. Durante seguimento ambulatorial, 
paciente persistia com neutropenia grave sustentada ao hemograma, sendo optado por coletar 
imunofenotipagem para investigação de erro inato da imunidade, que evidenciou 7% de células T 
duplo-negativas, achado compatível com ALPS. Devido citopenia relevante, foi optado por 
iniciar prednisolona dois mg/kg/dia, com regressão gradual, até suspensão, quando o paciente 
apresentava níveis adequados de neutrófilos para a idade e sem hepatoesplenomegalia ou 
linfonodomegalia. Discussão: No momento atual, há uma discussão a favor do uso dos 
poupadores de corticoide, devido aos efeitos colaterais observados com o uso de corticoide. O 
nosso relato foi realizado com a finalidade de demonstrar o benefício do uso de corticoide por 
curto período e discutir as demais opções terapêuticas.
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