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NEUTROPENIA AUTO-IMUNE - RELATO DE CASO CLiNICO
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Na crianga com idade superior a um ano a neutropenia é
definida como uma contagem absoluta de neutrdfilos inferior a
1500/uL.

Esta patologia €, na maioria dos casos, de caracter adquirido
e deve-se a apoptose de células mieldides ou destruigdo aumen-
tada, frequentemente resultante de mecanismos imunoldgicos.

Crianga de 13 meses, sexo masculino. Referenciada a con-
sulta de pediatria urgente por neutropenia, detetada no contexto
de investigagdo de aftas orais. Sem antecedentes relevantes,
nomeadamente infegdes de repeticio.

Inicio de febre elevada (>39°C) e diarreia, 10 dias antes da
consulta, com duracgéo de 5 dias. Apirético durante 72 horas com
posterior recorréncia de febre e aparecimento de aftas orais.

A admissdo apresentava bom aspeto geral, crescimento
adequado, multiplas aftas orais de pequenas dimensoes e baco
palpavel cerca de 2-3 cm abaixo do rebordo costal esquerdo.
Hemograma com contagem de leucécitos normal (8100/ul), neu-
tropenia absoluta de 250/ul, sem outra citopenia. Esfregaco de
sangue periférico com raros neutréfilos, a maioria hiposegmen-
tados e 10% de linfocitos ativados.

Internado para investigagéo de neutropenia severa. De real-
¢ar da restante investigagdo: serologias para parvovirus, CMV,
EBV, hepatite B, hepatite C e VIH negativas; vitamina B12, aci-
do félico, imunoglobulinas e complemento normais; sucessivas
pesquisas de anticorpos anti-neutrdfilo negativas; elastase pan-
credtica normal. Ecografia abdominal com ligeira esplenomega-
lia, sem outras alteragdes. Durante o internamento verificou-se
agravamento da neutropenia (160/u). Realizou aspirado e biop-
sia de medula dssea que revelaram medula hipercelular, rica em
percursores linfoides B, com células em diferentes estagios ma-
turativos com diminuigéo da maturagdo terminal para o neutro-
filo maduro Iniciou profilaxia com trimetropim e sulfametoxazol.
Cerca de 6 meses depois repetiu pesquisa de anticorpos anti-
neutrdéfilo por método direto revelando-se positivos para Ac IgG.

Os autores pretendem com este caso demonstrar a importan-
cia de uma investigag&o sistematizada no estudo de uma neutro-
penia e de um olhar critico sobre o resultado dos exames auxiliares
de diagndstico. A auséncia de sintomatologia infeciosa, perante
um caso de neutropenia grave, adivinha uma reserva medular ade-
quada e pressupde como etiologia mais provavel a destrui¢éo pe-
riférica. A negatividade dos anticorpos anti-neutréfilo ndo anula o
diagnéstico, pelo que é necessario investir na sua repeticao.
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RABDOMIOLISE COMO PISTA DIAGNOSTICA
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Introducao: A rabdomidlise € uma patologia frequente,
tradutora de necrose muscular, que pode ser desencadeada
por quadros infeciosos, convulsdes, toxicos, trauma, exercicio
fisico intenso ou, mais raramente, por miopatias metabdlicas.
O diagndstico é feito através do aumento das enzimas mus-
culares em circulagdo, podendo complicar com insuficiéncia
renal aguda.

Caso clinico: Adolescente 11 anos, sexo masculino, 4° filho
de pais saudaveis, ndo consanguineos. Antecedentes familiares:
irméo, 20 anos em estudo por quadro com inicio na adolescén-
cia de mialgias apds esforgos fisicos, sobretudo em periodos de
jejum, por vezes acompanhados de urina escura, actualmente a
condicionar limitagdo funcional importante. Dos exames com-
plementares realizados: niveis normais de aménia e lactato, tes-
te de esforgo muscular sem alteragdes e bidpsia muscular sem
evidéncia de sobrecarga de glicogénio.

Antecedentes pessoais: evolugcdo estaturo-ponderal e de-
senvolvimento psicomotor adequados, encontrando-se medi-
cado com metilfenidato por perturbacdo do défice de atengéo
e hiperactividade (PHDA), sem outros antecedentes patoldgicos
de relevo.

Aos 10 anos de idade, apresentou quadro de mialgias ge-
neralizadas com dificuldades na marcha e acompanhado de
urina de cor acastanhada apds exercicio fisico intenso. Ao
exame fisico: dor a palapagao muscuclar. O estudo analiti-
co que revelou DHL 2578 /L, CK 36000U/L. Pelo quadro de
rabdomidlise e pelos antecedentes familiares de miopatia foi
encaminhado para investigacdo. Ao exame objectivo apresen-
tava tonus adequado, forga muscular mantida e simétrica,sem
outras alteragdes.

O perfil das acilcarnitinas demonstrou um défice da desi-
drogenase de 3-hidroxi-acilCoA de cadeia muito longa (VLCAD),
posteriormente confirmada pelo estudo molecular.

Iniciou dieta adaptada com restricdo do aporte de acidos
gordos de cadeia muito longa e suplemento nutricional de hidra-
tos de carbono e acidos gordos de cadeia média, mantendo-se
assintomatico, e conservando a pratica de exercicio fisico regu-
lar. As mesmas medidas terapéuticas foram aplicadas ao irmao,
com melhoria clinica.



Discussao: Os quadros de rabdomidlise recorrente ou a
presenga de histoéria familiar devem levantar a hipdtese diag-
néstica de miopatia metabdlica. A VLCAD é uma doenga do
metabolismo energético de transmissdo autossémica recessiva
provocada pela auséncia de uma enzima do ciclo de beta oxida-
¢éo. Apresenta bom progndstico desde que sejam cumpridas as
medidas dietéticas e terapéuticas.
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Introducdo: A doenga invasiva por S.pyogenes (Strepto-
coccus -hemolitico do grupo A - SGA) pode ter apresentagédo
clinica variavel. A sua incidéncia tem aumentado e a mortalidade
pode atingir 30%.

Casos clinicos: Caso 1: Crianca de 4 anos, sexo masculi-
no, com sindrome de Jacobsen, admitida por celulite pos-septal
24h apos ferida na regido supraciliar direita. Em D2 de interna-
mento constatada extensdo dos sinais inflamatorios a hemiface
e hemitdrax anterior, hipotensao, oliguria e insuficiéncia cardia-
ca esquerda. Verificou-se elevagdo da PCR e das transaminases
e trombocitopenia. Foi identificado SGA na hemocultura e no
exsudado ocular. Completou 21 dias de penicilina G e clindami-
cina ev, seguidos de 21 dias de amoxicilina po.

Caso 2: Crianca de 22 meses, sexo feminino, que uma sema-
na apos “infegéo virica” inicia febre, exantema maculo-papular
generalizado, edema dos pés, vomitos, prostragéo e diminuigdo
da diurese. Apresentava leucocitose com neutrofilia e aumento
da PCR. Foi admitida em D3 de doenga e medicada com ceftria-
xone ev. Em D5 de antibioterapia foi constatada recusa da mar-
cha e assimetria na mobilizagéo passiva da anca. A RM da bacia
mostrou piomiosite envolvendo o vasto lateral, gluteo minimo e
maximo a esquerda. Na hemocultura foi isolado SGA. Em D15
desenvolveu artrite tibio-tarsica esquerda. Completou 21 dias
de ceftriaxone ev, seguidos de 21 dias de amoxicilina po.

Discussao: A doenca invasiva por SGA pode ter porta de
entrada conhecida ou ndo, como exemplificam os casos cita-
dos, podendo apresentar evolucdo rapida. Os fatores de risco
descritos sdo as infegdes viricas com destaque para a varicela,
o uso de AINE’s e as imunodeficiéncias. Um diagndstico pre-
coce e tratamento atempado contribuem para a diminuicdo da
morbimortalidade.
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