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alto custo do medicamento, restringindo a universalidade do
tratamento. Concluséo: Crizanlizumabe é um agente promis-
sor para reduzir CVOs em pacientes com DF. O beneficio foi
consistente, independente, do uso concomitante de hidrox-
iureia, histérico prévio de frequéncia de crises ou genétipo.
Entretanto, sdo necessarias algumas medidas para melhorar
a adesdo ao tratamento, reducdo dos custos e incorporacéo do
medicamento no sistema publico brasileiro.
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Introdugdo: De acordo com Hoffbrand (2013), uma das
manifestacdes clinicas mais importantes da talassemia é a
sobrecarga de ferro. Lertsuwan (2018) explica que a sobrecarga
de ferro é resultado das multiplas transfusdes sanguineas, da
eritropoiese ineficaz e do préprio estado anémico do paciente,
que induz maior absorcao de ferro no intestino delgado.
Assim, no paciente talassémico espera-se niveis crescentes de
ferritina e depésito de ferro em érgdos sélidos e endécrinos a
longo prazo. A Sindrome de Peutz-Jeghers (PJS) é uma doencga
genética caracterizada por pélipos adenomatosos na mucosa
colorretal. A PJS cursa com colectomias terapéuticas e pro-
fildticas que promovem diminui¢do na superficie absortiva.
Objetivos: Analisar a PJS como causa de anemia carencial
e explorar o caso em que tal sindrome ocorre simultanea-
mente a talassemia. Relato de experiéncia: JFWR, 26 anos, sexo
masculino. Primeira consulta no ambulatério de hematologia
do curso de Medicina da UniRedentor em outubro de 2019,
paramostrar hemograma e realizar seguimento de talassemia.
Portador de PJS e HAS, em utilizacdo de acido félico, sulfato fer-
roso, atenolol e hidroclorotiazida. PJS diagnosticada aos trés
anos ap6s abdome agudo obstrutivo, que teve como achado
intraoperatério invaginacdo intestinal provocada por poélipo.
Histérico de Hernioplastia e de outras cirurgias intestinais.
Realiza colonoscopia anual para realizacédo de polipectomias.
Histéria de multiplas internacdes e transfusdo sanguinea.
Nega alergia, tabagismo, etilismo e utilizacao de outras drogas.
Sem histérico familiar de PJS conhecido. No hemograma solic-
itado apds primeira consulta foi observado: VG:39%; Hb: 11,8;
VCM: 57,27, CHCM: 30,26; Reticulécitos 2,3%; Ferritina 14,9 e Hb
A2: 55 e Hb F: 0,7. Confirmamos beta-talassemia e a anemia
carencial. Foi prescrito 4cido félico 5 mg, 6 ampolas de Noripu-
rum e retorno em 2 meses. O paciente acompanhado por
oito meses. Nesse periodo mantivemos o uso das medicac¢oes
citadas e ainda foi acrescentado Citoneurin 5000 UI a cada 15
dias para tratar deficiéncia de vitamina B12. Em hemograma
realizado em julho de 2020 observamos: VG:37,6%; Hb: 12,6;
VCM: 59; CHCM 33,5; Ferritina: 185,2 Reticulécitos 2,65%; Vita-
mina B12: 451. Concluimos que houve melhora na caréncia
de ferro e de vitamina B12. Nesse contexto, a conduta foi

a suspensdo do Noripurum, manutencdo do acido félico e
Citoneurin, e retorno em 2 meses para seguimento. Discussdo:
Contrariando o que é esperado em um paciente talassémico,
os niveis reduzidos de ferritina em JFWR nos permitem afirmar
que esse paciente ndo apresenta sobrecarga de ferro. Acredita-
se que este fato é consequéncia do estado de baixa absorcao
gerado pelas colectomias profildticas e terapéuticas para tratar
a PJS. No entanto, apesar da diminuicdo da superficie intesti-
nal poupar esse paciente das disfun¢oes organicas provadas
pelos depésitos de ferro, esse fator agrava a anemia ferro-
priva e induz um estagio de baixa absorcdo de vitamina B12,
que é capaz de gerar manifestacdes neuroldgicas e psiquiatri-
cas. Conclusdo: Apesar da auséncia da sobrecarga de ferro
que é esperada em um paciente talassémico, o fato de JFWR
ser diagnosticado com PJS agrega complexidade ao seu trata-
mento, o que implica em abordagem multidisciplinar. Assim,
o tratamento hematolédgico desse paciente envolve adocéo de
medidas terapéuticas cuidadosas com objetivo de evitar iatro-
genias.
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Introducdo: A anemia falciforme é alteracdo genética da
hemoglobina, onde o 4cido glutdmico é substituido pela valina
na posicao seis da extremidade N-Terminal da cadeia Beta,
dando origem a hemoglobina S que evolui para falcizagao,
mudanca da forma normal da hemacia para a forma de foice.
Essa patolégica gera defeitos de opsonizacdo e fagocitose
fazendo com que o paciente portador de anemia falciforme
possua uma maior pretensdo as infecgdes. O pulméo é um
dos principais 6rgdos atingidos por complicacdes agudas e
cronicas. O objetivo deste relato é discutir o diagnéstico dife-
rencial dos principais acometimentos pulmonares agudos em
portadores de anemia falciforme. Materiais e métodos: Lev-
antamento de prontudrio, descricdo e discussdo de relato de
caso de portador de doenca falciforme com complicacdo pul-
monar, por meio de uma revisdo integrativa utilizando bases
de dados PUBMED, MEDLINE, BVS e SCIELO. Relato: E.H.F,
masculino, 24 anos, chega ao Pronto-Socorro com quadro de
crise algica, iniciada hd um dia, sem melhora com analge-
sia oral, e impedimento deambulacdo. Refere uso regular de
hidroxiureia, acido félico e nega febre. Dois dias depois evolui
com dor tordcica em base pulmonar esquerda, insuficiéncia
respiratéria, febre e queda da saturacdo de oxigénio. Tomo-
grafia Térax evidenciou derrame pleural e atelectasia. Com
estabilidade hemodindmica foi transferido para Unidade de
Terapia Intensiva (UTI), devido ao desconforto respiratério e
piora do derrame pleural a esquerda. Na UTI foi realizada
toracocentese seguida de drenagem tordcica devido a car-


https://doi.org/10.1016/j.htct.2020.10.069
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.htct.2020.10.070&domain=pdf
https://doi.org/10.1016/j.htct.2020.10.070
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.htct.2020.10.071&domain=pdf

S44 HEMATOL TRANSFUS CELL THER. 2020;42(S2):S1-S567

acteristica exsudativa da secrec¢do. Seguiu com melhora da
dor, presenca de expectoracdo esverdeada e ainda dois episé-
dios de febre. Concluiu-se processo infeccioso, necessitando
abordagem do derrame pleural (toracotomia com drenagem
pleural fechada a esquerda). Paciente evoluiu estavel, com
melhora significativa da ventilacdo e sem febre 48 horas apés
procedimento cirtrgico. Com a melhora, obteve alta hospi-
talar. Discussdo: O diagndstico diferencial e a evolucdo das
complicacdes pulmonares nos pacientes com anemia falci-
forme pode ser dificil e exigir acuracia semiolégica associada a
exames de imagem de alta definicdo. Estes pacientes possuem
alto risco de desenvolver pneumonia comunitaria e a temida
Sindrome Tordcica Aguda (STA). A STA é uma somatoria
de sinais e sintomas, dentre eles taquidispneia, sibildncia,
hipoxemia, dor torécica, febre, tosse, cuja fisiopatologia é
expressada pelo aumento da Endotelina-1, e reducédo do Oxido
Nitrico (NO). A hipdxia e os eritrécitos falcizados aumentam
a resisténcia vascular pulmonar. A STA tem como causas:
infeccdo, embolia de medula 6ssea necrética, vaso-oclusdo
pulmonar e sequestro pulmonar. Pode evoluir para Sindrome
da Angustia Respiratéria do Adulto (SARA). A STA é a segunda
causa mais frequente de hospitalizacdo, com morbimortali-
dade altissima. Portadores de anemia falciforme apresentam
maior risco para desenvolver problemas pulmonares conexas
ao virus influenza. Podendo ser complica¢des primaérias (que
ocorre a partir do préprio virus como a pneumonia) ou
secundarias (relacionado a infec¢des bacterianas associadas,
como a pneumonia pneumocdcica). Conclusdo: Observou-se
uma significativa prevaléncia de prejuizos na func¢do pul-
monar em pacientes portadores de doenca falciforme, sendo
isso um agravante no risco de mortalidade precoce nessa
populagao.
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Introdugéo: As hemoglobinopatias constituem o distirbio
genético de maior frequéncia no mundo, sendo a Doenca Fal-
ciforme (DF), com destaque para a Anemia Falciforme (AF),
a de maior impacto clinico e social. A DF é considerada um
problema de saide mundial e estima-se que a cada ano
nascam cerca de 3500 criancgas com a doenca no Brasil. Minas
Gerais por meio da Fundag¢do Hemominas foi pioneira na
implantacdo de uma politica de atencéo aos portadores de DF,
ap6s a inclusdo da pesquisa de hemoglobinopatias em 1998

na triagem neonatal (TN). Objetivos: Verificar o perfil socioe-
condémico dos portadores de DF acompanhados na Fundacédo
Hemominas Juiz de Fora (JFO). Métodos: Estudo transver-
sal quantitativo, a populacdo da pesquisa foi composta pelo
ndmero de nascidos vivos na macrorregido de abrangéncia
da JFO com DF diagnosticados na TN no periodo de 1998 a
2018 com cadastro ativo. Estudo aprovado pelo Comité de Etica
e Pesquisa n° 245. Resultados: A maioria das familias rela-
tou viver com renda menor que um salario minimo por més
(37%). Em relacdo a fonte de renda foi identificado que o pai
trabalha com carteira assinada em 44,9% e as maes em ape-
nas 18,3%. Em 7,33% das familias o pai estd desempregado e
as méaes em 32,1%, fato que reforca a vulnerabilidade social
das criangas portadoras de DF. Em 80% dos casos hd algum
tipo de recebimento de beneficio social. Outro aspecto impor-
tante é a presenca da DF em mais de um filho na mesma
familia, constatando 56% dos irmdos com a doenca, sendo
que deste, em 41% o diagnéstico é de AF. Quanto ao traco fal-
ciforme, 36,7% possuem ao menos mais de um filho com o
traco. Discussédo e concluséo: Devido a elevada morbimortali-
dade e as dificuldades econdmicas encontradas na populacdo
com DF, sdo necessarios programas comunitarios de acom-
panhamento, assisténcia e orientacdo multidisciplinar para
minimizar os impactos da patologia nas familias, além da
inclusdo de politicas de aconselhamento genético aos casais
portadores do traco falciforme.
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Objetivo: Avaliar relacdo entre polimorfismo no gene
da Superéxido-Dismutase-2 (SOD2) e nefropatia falcémica.
Material e métodos: Foram utilizadas amostras de DNA extrai-
das de pacientes com doenca falciforme (DF) (SS e SB°)
acompanhados no Ambulatério de Hematologia no Hospital
Universitario da Universidade Federal do Maranhao (HU-
UFMA). Projeto aprovado pelos Comités de Etica em Pesquisa
da UFMA e UNIFESP. Todas as amostras foram obtidas apés
concordancia do paciente e assinatura do Termo de Consen-
timento Livre e Esclarecido. A investigacdo do polimorfismo
rs4880 no gene SOD2 foi realizada através de amplificacdo
com discriminacdo alélica por reacdo em cadeia da polimerase
PCR em tempo real (qPCR), segundo protocolo da Applied
Biosystems®. Resultados: Devidos a critérios de selecdo, de
um grupo total de 168 pacientes foram incluidos na analise
63 (37%) pacientes. No grupo de estudo, 37 (58,7%) individuos
eram do sexo feminino, 56 (88,8%) SS e 7 (11,2%) SB°. Dados lab-
oratoriais no grupo total de pacientes obtidos estdo expressos
em médias (+ DP): idade 29,7 (+ 3,4) anos; hemoglobina 8,7 (+
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