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Masculino, 57 anos, admitido em janeiro de 2019 pela equipe
da Cirurgia Geral do Hospital de Base da Fundac¢ao Faculdade
de Medicina de Sdo José do Rio Preto, com queixa de dor em
andar superior do abdome. Durante a investigagao, foi diag-
nosticada por angiotomografia trombose de veia esplénica.
Solicitada avalia¢do da equipe da hematologia para orientac@o
quanto a anticoagulacdo e & investigacdo de trombofilias. A
avaliagdo, paciente relatou quadro de lesdes dermatoldgicas
semelhantes a foliculite, hiporexia, inapeténcia, febre vesper-
tina, perda ponderal de 14 quilos em 5 meses (> 10% do peso
corporal). Ao ultrassom de abdome, detectada esplenomegalia
moderada (794 cm3) e bago acessério. Nos exames labora-
toriais, apresentava anemia normocitica e normocrémica,
leucocitose com neutrofilia e contagem plaquetaria normal.
A pesquisa de trombofilias hereditarias foi negativa. O valor
da desidrogenase lactica (DHL) era 5 vezes maior que o limite
superior da normalidade e motivou a pesquisa de clone HPN
com resultado positivo, revelando perda total da expressdo de
CD55 e CD59 em 13% das hemacias e 95% dos granulocitos,
caracterizando HPN tipo III. O paciente iniciou anticoagulacao
e uso de corticoide oral até obtencdo de eculizumabe. Apés
inicio da terapia com o anticorpo monoclonal, houve mel-
hora completa das queixas apresentadas no inicio do quadro.
Atualmente encontra-se em vigéncia de tratamento, sem
anemia ou elevacdo do DHL. Discussdo: A investigacdo diag-
néstica em tromboses de sitios ndo usuais inclui diversos
exames laboratoriais, principalmente quando ndo hd um fator
adquirido facilmente associado como neoplasias, traumas ou
cirurgias. No caso clinico, o valor elevado do DHL, associado
a sintomas pouco especificos, suscitou a pesquisa para HPN,
uma causa rara de faléncia da medula dssea, podendo cursar
com anemia hemolitica, tromboses e citopenias. A expan-
sdo clonal de uma célula hematopoiética mutada que nao
expressa duas proteinas de membrana, CD55 e CD59, leva a
ativacdo descontrolada do sistema complemento que além da
hemodlise macica pode provocar ativacdo plaquetaria e estim-
ular vias de sinaliza¢do que ativam a coagulacgdo, propiciando
maior risco de trombose. A Trombose é a principal causa de
morte entre os pacientes com HPN, e o local de maior ocor-
réncia é abdominal, seguido por trombose de seio venoso.
Raramente é a primeira manifestacdo da doenca, mas ocorre
em cerca de 40% dos pacientes sem tratamento. Acomete pref-
erencialmente o territério venoso. O risco de trombose é maior
quando ha mais de 60% de clones HPN no setor granulocitico.
O Eculizumabe bloqueia a via final da ativacdo do comple-
mento e diminui significativamente a ocorréncia de hemolise
e a predisposicdo a tromboses. Com a introducao desta terapia,
houve aumento da expectativa de vida de 10 para 20 anos,
comparavel aos controles com a mesma faixa etaria e comor-
bidades. Concluséo: O relato de caso ressalta a importéncia de
investigar HPN em situacgdes clinicas onde hé associacdo de
trombose em sitios ndo usuais, como abdominal, e elevacdo
de DHL. A dosagem desta enzima é um teste laboratorial sim-
ples, facilmente acessivel e pode trazer a luz essa hipétese
diagnostica.
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Goals: Acute intermittent porphyria (AIP) is a rare genetic
disease caused by an enzyme deficiency involved in heme
biosynthesis. Induction of 5-aminolaevulinic acid synthase
1 (ALAS1) leads to accumulation of toxic heme intermedi-
ates, 5-aminolevulinic acid (ALA) and porphobilinogen (PBG),
resulting in potentially life-threatening, neurovisceral attacks
and chronic symptoms. Givosiran, an investigational RNAi
therapeutic, specifically targets ALAS1 to reduce ALA and
PBG levels. Here safety and clinical activity of givosiran
from the Phase 1/2 open-label extension (OLE) study is
reported (NCT0294983). Materials and methods: A Phase 1
study evaluated the safety, tolerability, and pharmacokinet-
ics/pharmacodynamics of givosiran (NCT02452372). Part C of
the study was conducted in AIP patients experiencing recur-
rent attacks and included clinical activity as an exploratory
endpoint. Patients completing Part C were eligible to enroll in
the Phase 1/2 OLE study. Results and discussion: As of April 19,
2019 (median time on study 24.7 months), givosiran admin-
istered at 2.5 mg/kg monthly robustly lowered ALA and PBG
from baseline by >85% at 18 months in a sustained manner
(median follow-up 19.8 months). Patients on givosiran had
substantial mean reductions of >90% in annualized attack rate
(AAR) and annualized hemin use, relative to Phase 1 Run-
in. Serious adverse events (10) were reported in six patients,
with one case of anaphylaxis assessed as definitely related
to study drug. Adverse events occurring in more than three
patients included abdominal pain, fatigue, injection site ery-
thema, nausea, nasopharyngitis, headache, myalgia, diarrhea,
injection site pruritus, and international normalized ratio
increased. Seven patients had injection site reactions, all mild
to moderate. No clinically significant laboratory changes were
observed, including liver function tests. Conclusion: In an
ongoing Phase 1/2 OLE study, givosiran has shown an accept-
able safety profile and has been associated with marked and
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sustained reductions in both AAR and annualized hemin use.
Updated data from this study will be presented.

https://doi.org/10.1016/j.htct.2020.10.028

28
ANALISE DA PRODUGAO CIENT{FICA R
BRASILEIRA SOBRE ADMINISTRACAO DE
HEMOCOMPONENTES

M.L.C.A. Soares?, V.M.S. Moraes®, M.A.M.
Silva®, E.P.A.D. Santos®, A.L. Ferreira®, K.M.D.
Santos¢, A.M.F. Mercésd, R.N. Bernardo®

a Unimed, Brasil

Y Fundacdo de Hematologia e Hemoterapia de
Pernambuco (Hemope), Recife, PE, Brasil

¢ Multihemo Oncologia e Hematologia, Recife, PE,
Brasil

d Universidade Federal de Pernambuco (UFPE),
Recife, PE, Brasil

Objetivos: Descrever e analisar a produgdo cientifica
brasileira nos ultimos cinco anos. Material e métodos: Estudo
do tipo revisdo integrativa da literatura. A coleta de dados
foi realizada através de busca nas bases de dados: MEDLINE,
BDENF e LILACS, com os descritores controlados: Transfusao
de Sangue OR Servico de Hemoterapia OR Seguranca do
Sangue, entre os anos de 2015 a 2020. Destes, foram sele-
cionados aqueles que estavam disponiveis na integra, tinham
idioma em portugués e aqueles que se enquadravam ao
objetivo deste trabalho. Foram encontrados 13 estudos. Result-
ados: Destes estudos, 15% eram teses e 85% eram artigos
cientificos; quanto ao tipo de estudo, 8% era revisdo de lit-
eratura e 92% pesquisa quantitativa. O local de estudo foi 8%
em servigo privado e 92% em servigo publico. Quase todas as
regioes do pais possuiam producdo na area, exceto a Regido
Norte. Quanto a temadtica abordada, 15% envolviam cuida-
dos em paciente pediatrico; 46% avaliavam o conhecimento
da equipe sobre hemotransfusao; 31% avaliavam esses cuida-
dos durante a pratica assistencial; 8% investigava as reac¢oes
transfusionais e 15% tratavam da validacdo de checklist para
transfusdo sanguinea. Discussdo: Observou-se a incluséo das
atividades de intervencao NIC Administracao de Hemoderiva-
dos como instrumento para avaliar a administracdo segura
dos hemocomponentes, dando énfase a Sistematizacdo de
Assisténcia de Enfermagem. A pratica de utilizacdo de checklist
foi uma estratégia estudada, que é capaz de abranger pontos
desde a avaliacdo do uso de termo de consentimento infor-
mado, transporte do hemocomponente até cuidados apds
a transfusdo. Este é um importante método para mensurar
a eficicia dos cuidados através de indicadores de quali-
dade. Quando avaliado o conhecimento dos profissionais
sobre o tema, estes sabiam da dos procedimentos indispen-
saveis, porém muitas vezes ndo executavam esses cuidados
no dia a dia. A inexisténcia de treinamento para a equipe
em algumas institui¢cSes. Ao avaliar a prética de hemotrans-
fusdo, foram observadas falhas nos registros, auséncia de
verificacdo de sinais vitais, tempo transcorrido entre o recebi-
mento e administracdo dos hemocomponentes inadequado,
falhas na conferéncia da bolsa recebida, auséncia de super-

visdo durante os primeiros 10-15 minutos de infusdo, pouca
vigilancia e conhecimento dos cuidados e complicagdes do
paciente apés a transfusao, subnotificacdo das reac¢oes trans-
fusionais. As reacdes mais relatadas foram: reacao febril ndo
hemolitica leve e reacdo alérgica. As estratégias propostas
para melhorias na assisténcia foram a necessidade de uma
gestdo de agdes de hemovigilancia, a implantacdo da ficha
transfusional como item obrigatério no prontuario, o uso de
checklist, conforme ja citado, além de treinamentos para a
equipe. Conclusdo: Ao realizar esta revisao, conclui-se que
ainda sdo necessarios mais estudos que avaliem as caracter-
izem as realidades de cada regido do pais na administracdo
de hemocomponentes, além de estudos em servicos da
rede privada. E importante também o desenvolvimento se
pesquisas que tenham como objeto de estudo a assisténcia
a pacientes onco-hematolégicos. Sugere-se ainda o desen-
volvimento de estudos que avaliem os fatores que estao
relacionados ao cumprimento ou nao das etapas do cuidado
na administracdo dos hemocomponentes pelos profissionais
de saude. Palavras-chave: Transfusdo de sangue; Servico de
hemoterapia; Seguranca do sangue.
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Objetivos: A anemia, segundo a Organizacdo Mundial da
Saude, pode ser caracterizada como um estado em que a
concentracdo de hemoglobina do sangue é anormalmente
baixa em consequéncia da caréncia de um ou mais nutri-
entes essenciais, qualquer que seja a origem dessa caréncia.
Por sua vez, a anemia ferropriva pode ser caracterizada
por um desequilibrio negativo entre a quantidade de ferro
biologicamente disponivel e a necessidade orgénica desse
elemento, além de ser a mais comum das caréncias nutri-
cionais do mundo. Este estudo tem como objetivo analisar
as taxas de internacdes decorrentes da anemia por deficién-
cia de ferro em relacdo a faixa etaria, a regido do Brasil, em
que foi realizada a notificacdo, e a cor/raca dos pacientes
acometidos. Metodologia: Estudo epidemiolégico descritivo,
longitudinal e observacional. Os dados foram retirados do
Sistema de Informagdes Hospitalares do SUS (SIH/SUS) pre-
sente na plataforma do DATASUS, do periodo de janeiro de
2008 a maio de 2020, e sdo referentes internacoes devido
a anemia por deficiéncia de ferro levando em consideracdo
a faixa etdria, a regido do Brasil e a cor/raca. Resulta-
dos: De acordo com os dados presentes no SIH/SUS, no
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