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ciou hé 20 dias dispneia e lombalgia progressivas, procurou
UPA onde foi avaliado e descoberto volumoso derrame pleural
a esquerda, o qual foi drenado, porém liquido néo foi estu-
dado. Além disso, foram solicitados exames gerais, incluindo
sorologia para esquistossomose: 1:128 e imunofixagdo sérica
IgM/Lambda, demais exames sem alteracdes. Diante disso na
UPA foi feita hipétese diagnéstica de COVID e paciente foi alo-
cado para transferéncia hospitalar. Paciente foi recebido em
um hospital oncohematolégico, que antes da pandemia era
porta fechada para casos ndo oncohematolégicos, e devido
ao contexto atual abriu vagas exclusivamente para pacientes
suspeitos de COVID. Paciente foi admitido estavel e colocado
em enfermaria conjunta com outro caso suspeito. Equipe de
clinica médica ao ver histéria de imunofixacdo IgM/Lambda
acionou hematologia e solicitou nova drenagem tordcica,
devido a recoleccdo em hemitérax esquerdo. Cirurgia tora-
cica entretanto programou uma pleuroscopia com proposta
também de bidpsia pleural. Hemograma da admissdo com
anemia, Hb 11, sem outras altera¢des. Tomografias de esta-
diamento com grande derrame pleural esquerdo e massa
retroperitoneal em contiguidade com pleura esquerda, aprox-
imadamente 6 x 4 cm. Optado por realizar propedéutica
medular devido a hipdtese diagnéstica inicial de linfoma lin-
foplasmacitico, além de solicitar eletroforeses, imunofixacdo
sérica e urindria, dosagem de IgA, IgM e IgG, sorologias,
propedéutica para anemia. Mielograma revelou 28% de célu-
las de tamanho médio, citoplasma escasso com vacuolizacdes,
nucleo com cromatina condensada e delicada, muito semel-
hante a linfécitos L3 (Burkitt), demais séries sem alteracdes.
Imunofenotipagem de aspirado medular CD20 pos; CD19 pos;
CD 3 neg; CD10 pos; Ig de superficie lambda, perfil com-
pativel com LLA/Burkitt. Estudo andtomo patoldgico de pleura
também revelou infiltracdo por células muito semelhantes
aos linfécitos L3. Apés diagnéstico de LLA/Burkitt paciente,
mesmo com PCR para COVID negativo, foi mantido em iso-
lado conforme protocolo local do hospital, porém alocado em
quarto individual. Optado por iniciar protocolo GMALL logo
ap6s saida do isolamento.
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Introducdo: A leucemia linfoblastica aguda (LLA) é a neo-
plasia hematolégica mais comum na populacdo pedidtrica.
Em sua maioria possui bom prognéstico, com taxas de cura
em torno de 90% dos casos. Nos adultos a LLA é mais
rara e grave. A baixa tolerancia aos regimes quimioterdpicos
de alta intensidade aliado a um perfil genotipico/molecular
de pior prognéstico sdo motivos para as menores taxas de

remissdo completa e sobrevida em 5 anos nesta faixa etaria.
Logo, a andlise do perfil molecular/citogenético se faz essen-
cial na estratificacdo de risco e classificacdo das LLA. A
LLA-B BCR-ABL1-Like é uma entidade proviséria pela dltima
classificacdo de LLA da OMS (2016) e tem como caracteris-
ticas alteracdes genéticas que levam a hiperexpressdo do
gene CRFL2 em conjunto com a desregulacdo das vias de
sinalizacdo JAK/STAT e delecdo do IKFZ1, sendo geralmente
associadas a hiperativacdo de vias de tirosina-quinase, como
a ABL1. Sua prevaléncia é proporcional a idade ao diagnoés-
tico. Caso: Homem, 19 anos, com antecedente pessoal de
Sindrome de Moebius, epilepsia e encefalopatia hipéxica com
retardo no desenvolvimento neuropsicomotor, ECOG 4. Foi lev-
ado ao pronto atendimento pela mae por febre hé 3 semanas
associada a hiporexia, perda ponderal, astenia e gengivor-
ragia. Ao exame fisico, possuia adenomegalia difusa e bago
palpavel a 6 cm do rebordo costal esquerdo. Hemograma da
admissdo com Hb: 8,5 g/dL, plaquetas: 30.000/mm? e leu-
cocitose de 94.600/mm?3. A avaliagdo do esfregaco de sangue
periférico mostrou presenca de 82% de blastos com coloracdo
para mieloperoxidase negativa. A imunofenotipagem rev-
elou populacdo de blastos com marcadores positivos para
CD45, CD34, CD19, CD66, CD20, CD58, CD10, TDT, CD22, CD9,
CD24, CD81, CD21, cCD79a, indicando o diagnéstico de LLA-B.
O RT-PCR qualitativo para BCR-ABL1 foi negativo e o car-
iétipo demonstrou 46,XY, t(3,9)(p13;q34.1)[18], confirmando
LLA-B Ph-Like. Iniciado tratamento com o protocolo GRAAPH-
2005 que incorpora o uso do imatinibe. Paciente hoje ainda
se encontra em tratamento. O estudo de doenca residual
mensuravel (DRM) por citometria de fluxo apds término da
inducéo de remissao apresenta-se negativo. Discussédo: A LLA-
B Ph-Like est4 associada a leucocitose > 50.000 103/mm? ao
diagnéstico e apresenta baixas taxas de resposta ao trata-
mento padrio, com alto risco de recaida e DRM positiva apds
a terapia de inducao, sendo indicado, em geral, transplante
alogénico de células progenitoras hematopoéticas (TCPH)
como consolidacgdo. Por compartilharem padroes de expressao
génica semelhante a BCR-ABL1, podem também ter alguma
resposta terapéutica aos inibidores de tirosina-quinase (TKI),
que muitas vezes sdo incorporados ao tratamento. Quando
associadas a desregulacdo das vias de sinalizacdo JAK/STAT,
o uso de ruxolitinibe parece ser benéfico. Nosso caso descreve
a t(3,9)(p13;q34.1) FOXP1-ABL1 associada a LLA, sendo uma
de varias translocacdes que se enquadram na entidade LLA-
B Ph-Like. O uso do imatinibe junto a quimioterapia pode ter
contribuido para a boa resposta terapéutica até o momento,
com DRM negativa ao término da indugdo. Vale ressaltar que
devido as condi¢des pregressas do paciente, foi contraindicado
pela equipe a realizacdo de TCPH, sendo optado por realizacdo
de 3 ciclos de HyperCVAD + imatinibe conforme o protocolo
GRAAPH-2005. Nao foi encontrado na literatura até o presente
momento a correlacdo entre Sindrome de Moebius e LLA.
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