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Apresentacao atipica de pneumonia
em paciente com lupus eritematoso sistémico
associado a hipogamaglobulinemia

Laisa Angélica Diniz Souto, Abdias Pereira Diniz Neto, Mateus da Costa Machado Rios*

Mulher, 25 anos, admitida com quadro clinico de edema generalizado ha 20 dias
e histéria prévia de infeccao de vias aéreas superiores 10 dias antes. Durante
investigacado apresentou fotossensibilidade, sendo evidenciado proteinuria de
79 e positividade para o FAN e anti-DNA, além de IgG de 462, IgA de 199, IgM
de 101, CD4 de 2541 e CD8 de 1007. A biépsia renal evidenciou uma glome-
rulopatia membranosa, compativel com nefrite lupica classe V e os demais
resultados na investigacao de causas secundarias foram negativos, constatan-
do entédo o diagndstico de Iupus eritematoso sistémico (LES) e estabelecido o
tratamento inicial com prednisona, micofenolato de mofetil e hidroxicloroquina.
A paciente evoluiu com quadro de tosse e dispneia, sem febre e TC de térax
sugeriu processo pneumonico em bases pulmonares, sendo estabelecido trata-
mento com antibioticoterapia e apresentou resposta clinica favoravel. Paciente
evoluiu em boas condi¢des, tendo acompanhamento ambulatorial e apresentou
regressao da proteinuria, assim como melhora dos niveis de IgG. Discussao: O
LES geralmente cursa com hipergamaglobulinemia policlonal e autoanticorpos
predominantemente contra antigenos nucleares, porém pode se apresentar
com hipogamaglobulinemia quando associado a imunodeficiéncia primaria e/
ou secundaria a perda como no caso descrito. Comentarios finais: No manejo
dos pacientes com LES deve-se atentar aos possiveis desdobramentos clinicos,
como a apresentagao de hipogamaglobulinemia que teve como consequéncia um
quadro pneumanico insidioso e por vezes pode evoluir mais grave pela falha na
resposta da imunidade humoral quando cursa com redugao dos niveis de IgG.
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Manifestacao neuroldgica grave inicial em lactente
com linfohistiocitose hemofagocitica familiar (HLH) —
O dilema do transplante de medula 6ssea

Paula Garcia Pereira Silva, Marina Mayumi Vendrame Takao, Maisa Moraes Pereira,
Juliana Frieda Cassarotti, Lucas Romano Cominetti, Clara Ayres Brandao, Vanessa Cesar Geovanini,
Adriana Gut Lopes Riccetto, Marcos Tadeu Nolasco da Silva, Maria Marluce dos Santos Vilela*

Relato do caso: E.T.S., masculino, nascido a termo, pais hdo consanguineos.
Aos 23 dias de vida: febre, hipoatividade, anemia e neutropenia. Evolui com epi-
sédios semelhantes e plaquetopenia associada. Recebeu antibidticos, antivirais
e transfusdes sanguineas, com melhora fugaz. Aos 3 meses: desenvolvimento
neuropsicomotor (DNPM) normal, hepatoesplenomegalia, mantendo pancitopenia.
Iniciou sirolimus para controle das citopenias. Aos 5 meses interna por involugédo
do DNPM e sonoléncia, com pancitopenia, hiperferritinemia, hipofibrinogenemia,
hipertrigliceridemia, hipogamaglobulinemia e liquor com pleiocitose linfocitaria,
hiperproteinorraquia, glicorraquia baixa. Ressonancia nuclear magnética de cranio
(RNM) em dezembro/2017 com desmielinizagao cortical e medular e focos de
sangramento em tronco cerebral, interpretada como Encefalomielite Disseminada
Aguda. Recebeu pulsoterapias com corticoide e Imunoglobulina humana intrave-
nosa, sem melhora. RNM em fevereiro/2018 com novos focos de sangramento,
redugdo volumétrica cerebral e extensa desmielinizagdo da substancia branca.
O exoma identificou duas variantes, em heterozigose composta, no gene PRF1
(uma patogénica e outra de significado clinico incerto) e uma variante de signi-
ficado clinico incerto no gene CASP10, sugestivo de HLH familiar. Discussao:
HLH familiar decorre de mutacdes patogénicas em PRF1. O propésito apresenta
uma mutacao patogénica e uma de significado incerto no gene PRF1, associadas
a polimorfismo no gene da CASP10, causando HLH de evolugéo catastréfica
para o sistema nervoso central (SNC). O reconhecimento precoce dessas ma-
nifestagdes ndo impediu a grave evolugao da doenga. Comentarios finais: Os
sintomas neurolégicos sédo frequentes no inicio da HLH primaria. No propésito,
levou a sequelas graves. Ha necessidade de avaliar os beneficios de transplante
de medula éssea em lactentes com essa forma de HLH.
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