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Sindrome Mielodisplasica (SMD) é um conjunto de doencas neoplasicas da
medula éssea (MO) que se caracteriza por hematopoese ineficaz, alteracdes
displasicas, aumento de apoptose e citopenias no sangue periférico, podendo
haver evolugdo para leucemia mieléide aguda. E um quadro hematol6gico
comum em adultos mas raro na infancia, sendo o transplante de MO a Unica
medida curativa. A forma pediatrica nha maioria das vezes apresenta MO
hipoplasica, o que dificulta o diagndstico citomorfologico, além de também ser
observado presenca de blastos e alteragcbes citogenéticas. Seu diagndstico
dificilmente é feito precocemente devido a inespecificidade dos achados e
pouca manifestacédo clinica, principalmente em casos brandos com citogenética
negativa. Pela caracteristica hipocelular da MO € necessario realizar
diagnostico diferencial com infec¢des virais, deficiéncias nutricionais e outras
causas de insuficiéncia medular; sendo realizado o diagnéstico na maioria das
vezes por exclusdo. Tais caracteristicas fortalecem a importancia da
contribuicdo da histologia e do imunofenétipo para aprimorar a analise
diagnéstica da SMD, pois sdo ferramentas disponiveis e confiaveis. A



avaliacdo sistematica por essas técnicas também possibilitaria a distingdo entre
0s pacientes com SMD e os que ndo preenchem os critérios diagndsticos, que
possivelmente se enquadram como “citopenia idiopatica de significado
incerto”(ICUS), os quais deverao ser abordados de maneira diferente. Nosso
objetivo é descrever a efetividade da inclusdo da imunohistoquimica (CD34,
mieloperoxidade, glicoforina A, CD61, CD117, p53), coloracbes especiais
(reticulina e tricromico de masson), e imunofenotipagem (IFT) por citometria de
fluxo multiparamétrica para melhor caracterizagao destas citopenias, associado
aos achados citomorfologicos e citogenéticos, a fim de construir um escore
clinico-laboratorial de avaliagdo e um protocolo de acompanhamento de
pacientes pediatricos com diagndstico de SMD e ICUS. Usaremos uma coorte
de pacientes que tiverem entrada no Instituto de Puericultura e Pediatria
Martagdo Gesteira- UFRJ entre 01/01/2006 e 31/12/2020, recebendo o
diagnostico de SMD, segundo os critérios da OMS ou por apresentarem
citopenia por mais de 6 meses. Até 0 momento nossa amostra € composta por
91 pacientes que cumpriram 0s critérios necessarios para a inclusdo no estudo,
correspondendo a 180 bidpsias de MO. Desta amostragem, 65 pacientes, que
correspondem a um total de 147 amostras de biopsias de MO, ja foram
analisados por IHQ. Além disso, ja foram localizados 73 laudos de IFT e 117
laudos de citogenéticas, 35 laudos de mielograma foram refeitos e 70 (76%)
prontuarios foram revistos para preenchimento da ficha clinica. Dessa forma,
este estudo visa contribuir para identificacdo de fatores que ajudem a
diferenciar entre o diagnéstico de SMD vs. ICUS de maneira precoce e
confiavel, com a sistematizacdo da IHQ e uso da IFT.
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