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foi suspenso. A resposta hematolégica a imunossupresséo foi
completa e sustentada por mais de 3 anos de seguimento.
Discussdo: PRES é uma condi¢do neuroldgica incomum, em
que ocorre uma desordem da autorregulacao cerebrovascular,
levando a edema vasogénico reversivel de regides parietais
posteriores ou occipitais do cérebro. O aumento da perme-
abilidade vascular pode estar associado a exposicdo a alguma
substancia capaz de lesar o endotélio. A sindrome tem sido
descrita em diversas condi¢des médicas como encefalopatia
hipertensiva, eclampsia e uremia. Também tem sido relatada
em pacientes hematolégicos ap6s quimioterapia, transplante
de células-tronco ou uso de ciclosporina. Contudo sdo raros
os casos em que a GAL tenha sido implicada em eventos de
PRES e 0 mecanismo patogénico ndo é claro nessa situacdo. O
quadro clinico é agudo/subagudo e inclui cefaleia, convulsdes,
vOmitos, alteracdes visuais, da consciéncia, do comporta-
mento ou da fala. Achados radiolégicos tipicos sao altera¢oes
na substdncia branca de regides cerebrais posteriores ou
cerebelares. Na RNM ha hiperintensidade cortical/subcortical
em T2. O prognéstico é bom se o tratamento for precoce,
com anti-hipertensivos e retirada da medica¢do potencial-
mente associada ao evento. Conclusdo: embora seja uma rara
complicacdo associada a infusdo de GAL, reconhecer precoce-
mente a PRES permite tratamento adequado e bons resultados
clinicos, evitando-se déficits neurolégicos permanentes.
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Objetivos: Expor a patologia da talassemia de forma geral,
promovendo uma andlise sobre os tratamentos mais atu-
ais, principalmente da Beta Talassemia. Materiais e métodos:
Foram utilizados artigos obtidos de buscas online nas bases
de dados SciELO, Google Académico e da UFSM, nos idiomas
inglés, espanhol e portugués, entre 2000 e 2020. Resultados: A
talassemia é uma hemoglobinopatia hereditaria autossémica
recessiva muito prevalente no Brasil e no Mundo, aumen-
tando consideravelmente com os movimentos migratérios. A
fisiopatologia ocorre pela sintese reduzida ou auséncia de «
ou B subunidades na hemoglobina e subsequente desequi-
librio das cadeias tipo « globina e tipo B globina. Sua clinica
se define pela anemia e baixa contagem de hemoglobina.
Com a evolucdo do quadro, pode ocorrer sinais mais graves
que incluem o aumento do baco, figado, coragdo e icteri-
cia. O diagnéstico do paciente com talassemia pode ocorrer
no periodo neonatal, por rastreamento da doenca, sendo
mais indicado o teste do pezinho ampliado; ja em criancas e
adultos, o hemograma auxilia identificando anemia e microc-
itose. O tratamento se faz conforme a necessidade dos sinais
e sintomas. Estudos mais recentes, demonstram tratamen-

tos inovadores na talassemia beta que envolvem “Activin
Receptor Ligand Trap Molecules”de resultados promissores
que prometem diminuir a necessidade de das transfusoes
sanguineas, diminuindo os riscos de desenvolvimento de
esplenomegalia e a necessidade de tratamento de quelacao
de ferro; Inibidores da JAK2, como ruxolitinib, demonstraram
uma melhora significativa na eritropoiese e reversdao do
quadro de esplenomegalia. J& para evitar acimulo de ferro
sdo promissores estudos sobre o uso de minihepcidinas,
conhecidas por restringir a absorcéo de ferro; inibidores de fer-
roportina (como a VIT-2763) por via oral que competem com
a hepcidina na ligacdo de ferroportina e, aumento da sintese
de hepcidina hepatica por supressdo do gene TMPRSS6 que,
em testes laboratoriais em ratos, demonstrou-se diminuicédo
no acimulo de ferro hepatico, significativa melhora na
eritropoiese, diminuicdo da esplenomegalia e aumento dos
niveis de hemoglobina. Discusséo: £ necessario rastreamento
da populacao, em especial para casais que possuem grandes
chances de ter filho com hemoglobinopatia apds ter recebido
o aconselhamento genético. Tal prética é eficiente para pro-
porcionar melhor qualidade de vida aos pacientes e diminuir
custos com procedimentos mais caros ou que cologuem em
risco avida. Em relacdo ao tratamento, é visivel que ha maiores
avancos no tratamento da talassemia beta se comparado a
talassemia alfa, possivelmente, pela melhor compreensao da
fisiopatologia. Esses novos estudos permitem alternativas que
podem ser tteis no tratamento da talassemia beta, reduzindo
o ntimero de infusdes e suas complicacdes. Concluséo: E fun-
damental implementar adequadamente a triagem neonatal e
oferecer um acompanhamento adequado dos individuos com
talassemia. A continuidade das pesquisas para aumentar a
oferta dos tratamentos é essencial, diminuindo ainda mais o
numero de infusdes de sangue e suas complicacOes, a fim de
melhorar a qualidade de vida e sobrevida desses pacientes.
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