HEMATOL TRANSFUS CELL THER. 2020;42(S 2):S1-5567 S39

(3.179.701) um questionario foi respondido individualmente
por 32 associados, ou por seus responsaveis. Os resultados
estdo apresentados em dois grupos: (G1) criancas e adoles-
centes até 18 anos, em numero de 10 e (G2) adultos, em
numero de 22. Resultados: (G1): 9 (90%) possuiam doenca
falciforme e 1 (10%) trago falcémico sendo que todos foram
diagnosticadas pelo Programa Nacional de Triagem Neonatal
(PNTN). 20% das maes e 40% dos pais ndo possuem diag-
nostico definido. 7 (70%) eram do sexo feminino e 3 (30%)
do masculino, 2 (20%) eram negras e 8 (80%) pardas; 3 (30%)
estdo na pré-escola, enquanto 6 (60%) no ensino fundamen-
tal e 1 (10%) nao estuda; 8 (80%) nasceram em Uberaba e 2
(20%) em outras cidades. As complica¢des mais frequentes
foram as crises vaso-oclusivas e os quadros infecciosos. Ape-
nas 40% dos familiares frequentam as reunides da ARFA.
Todos os familiares (100%) acreditam que os profissionais
de saude estdo preparados completamente para o atendi-
mento dessas criancas portadoras de hemoglobinopatias; 9
(90%) dos familiares acreditam que a ARFA os representa
completamente e que possibilita a socializacdo entre doentes
e familiares. (G2): 13 (59,09%) dos adultos possuem doenca
falciforme e 9 (40,90%) traco falcémico. Dos doentes falci-
formes, 10 (90,9%) foram diagnosticados ap6s complicagdes
da doenca. Somente 8 (36,36%) referem conhecer o diagnos-
tico dos seus pais. Do total, 19 (86,36%) sdo do sexo feminino
e 3 (13,67%) do masculino. 11 (50%) se declarou negra e 11
(50%) parda. Todos residem em Uberaba e 9 (40,40%) sao
naturais de cidades diversas. Em relacdo a escolaridade, 8
(36,4%) possuiam ensino médio (EM) incompleto, 10 (45,4%)
EM completo, 2 (9,1%) superior incompleto e 2 (9,1%) superior
completo. Dos pacientes com hemoglobinopatia S, 5 (45,45%)
eram aposentadas e os demais desempenhavam outras ativi-
dades remuneradas. 92,3% dos doentes falcémicos relatam
realizar acompanhamento e tratamento adequados e grande
parte (68,18%) apresenta crises de dor. Todos referem a neces-
sidade de apoio psicoldgico e consideram que a maioria dos
profissionais de satide nédo estdo totalmente preparados para
atendé-los. 50% dos associados sdo assiduos as reunides da
ARFA, pelo menos trimestralmente, e 95,4% consideram ela
os representa. Discussdo: Os associados sdo, em sua maio-
ria, doentes falciformes, sendo um terco traco falcémico.
O PNTN constituiu a principal ferramenta diagnéstica para
criancas/adolescentes, o que ndo se aplica ao publico adulto.
A busca por aconselhamento genético é pouca. A Doenca Fal-
ciforme prevalece na populagdo negra e parda. A principal
complicacdo relatada sdo as crises vaso-oclusivas. O vinculo
a ARFA fortalece os doentes e seus familiares que buscam
representatividade perante a sociedade. Conclusdo: A ARFA
é composta por negros e pardos portadores de hemoglobina S.
Constitui um meio de socializagdo entre os doentes falcémi-
cos e seus familiares, a maioria dos associados, considera que
ela os representa.

https://doi.org/10.1016/j.htct.2020.10.063

63
CASO RARO DE DUAS CONDICOES R
HEMOL{TICAS SOBREPOSTAS

M.B.V. Lima, A.N.M. Régo, R.A. Oliveira, J.S.
Carvalho, M.C. Silva, A.F.S.A.E. Silva, I.G.E.
Santos, V.0.S. Guimaraes, M.A.S. Aratjo,
M.G.B. Arruda

Hospital Universitdrio Professor Edgar Santos
(HUPES), Universidade Federal da Bahia (UFBA),
Salvador, BA, Brasil

Introdugdo: A coexisténcia de diagnosticos sobrepostos,
em sindromes anémicas, é uma condi¢do possivel, o que
requer uma abordagem cuidadosa e sistematica, para diag-
nosticar as etiologias envolvidas e impedir que os pacientes
sofram procedimentos e tratamentos desnecessdrios. Caso
clinico: Paciente feminina, 29 anos, com histdria de ane-
mia desde infancia, evoluindo ha 3 meses com astenia,
fadiga e episddios de lipotimia, necessitando receber, pela
primeira vez, transfusao de concentrado de hemécias. Histéria
familiar de irm& com a anemia grave na infancia, tratada
com esplenectomia. Em acompanhamento na enfermaria da
clinica médica, realizou os seguintes exames: Hb 5,7 Ht 16,2%
VGM 73,6 HGM 25,9 CHGM 35,2 RDW 25,1% Leuco 10160 (Seg
7315 Linf 2438 Mon 406) Plag 432 mil LDH 857 BT 3,2 (BI
2,55 BD 0,65). Ao USG de abdome apresentava esplenome-
galia e colelitiase. Solicitada interconsulta com a hematologia,
por suspeita diagnéstica de Esferocitose hereditaria. Outros
exames solicitados mostravam reticulécitos 3,8%, eletroforese
de hemoglobina normal, perfil carencial normal e Coombs
direto positivo +++. Os exames imunohematoldicos eviden-
ciaram um auto- anticorpo monoespecifico IgG e C3d, com
pan-reagéncia no painel. O esfregaco de sangue periférico
apresentava microesferécitos ++/4 e a curva de fragilidade
osmotica foi positiva, com hemdlise total e imediata da
amostra no momento inicial. Discussdo: O quadro clinico e
laboratorial sugere uma sindrome anémica e os paramet-
ros laboratoriais apontam para um quadro de hemdlise.
A microesferocitose é a marca morfolégica da esferocitose
hereditéria, causada pela perda da superficie da membrana,
com fragilidade osmética anormal in vitro, porém outros
diagnésticos diferenciais podem se manifestar com esferéc-
itos no filme de sangue periférico, como anemia hemolitica
autoimune (AHAI), causas mais raras como lesdo térmica, sep-
ticemia clostridial e Doenca de Wilson. No caso relatado, a
anemia de longa data; a histéria de irma esplenectomizada
na infancia; a presenca de esplenomegalia e colelitiase sug-
erindo quadro hemolitico crénico; a presenca de esferdcitos
no sangue periférico; além de teste de fragilidade osmética
positivo, corroboram para o diagnéstico de Esferocitose Hered-
itaria (EH). Ndo realizou teste genético pela indisponibilidade
do exame no servico. Apesar do diagnéstico EH, causas
frequentes de sua descompensacdo, como crise hemolitica
secunddria a infeccdo ou crise megaloblastica foram afasta-
dos. A documentacao da presenca do autoanticorpo e a piora
aguda dos sintomas anémicos, sugeriu coexisténcia de uma
AHAI, agravando o quadro de EH. A paciente iniciou pred-
nisona na dose de 1mg/kg/dia e 4cido félico, evoluindo com


https://doi.org/10.1016/j.htct.2020.10.063
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.htct.2020.10.064&domain=pdf

S40 HEMATOL TRANSFUS CELL THER. 2020;42(S2):S1-5567

melhora progressiva dos niveis de Hb e queda dos pardmetros
de hemolise, sem necessidade transfusional. Foi imunizada
para germes encapsulados, em havendo necessidade futura
do tratamento da esferocitose, através da esplenectomia. Con-
clusdo: O caso clinico retrata & associagdo diagnéstica de
duas condi¢oes hemoliticas ndo excludentes, que deverdo ser
acompanhadas e monitorizadas pela possibilidade de recidiva
tanto da condicdo imune, como da possibilidade de crises
hemoliticas associadas a esferocitose hereditaria.
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Introdugdo: Colestase intra hepatica aguda (CIHA) é uma
complicacdo rara e extremamente grave na anemia fal-
ciforme (AF). Sua fisiopatologia consiste na isquemia dos
sinuséides hepaticos secundaria a crise de falcizagdo, levando
a balonizacdo do hepatécito e colestase intra canalicular.
Objetivo: Relatar caso de CIHA clédssico na AF com desfecho
favoravel, apesar da gravidade. Relato de caso: Homem de 46
anos, com AF, sem demais comorbidades, apresentou quadro
de dor abdominal difusa, aumento do volume abdominal ha
1 semana, nauseas e vomitos. Exames: Hemoglobina 5,1 g/dL,
bilirrubinas totais 5,5mg/dL (predominio indireta), fosfatase
alcalina 261 U/L, GGT 273 U/L, funcao renal e transaminases
normais; USG abdominal sem alteracoes. Durante internacao
apresentou piora da dor e distensdo abdominal, associado
a desconforto respiratdrio, derrame pleural importante com
cardiomegalia e ascite. Submetido a toracocentese e para-
centese (transudatos). Ecocardiograma transtoracico (ECOTT)
mostrou derrame pericardico (DP) com restricdo diastélica,
sendo realizado pericardiocentese (1450 mL, hemorragico). Na
anadlise ndo foram vistos sinais infecciosos/neopldsicos. Apds
4 dias, apresentou novo desconforto respiratério, dor toracica
ventilatério dependente e piora laboratorial, onde foi optado
por introducdo de antibioticoterapia. ECOTT mostrou novo
DP com restri¢do diastélica. Foi submetido a drenagem per-
icérdica, entretanto durante a inducéo anestésica, apresentou
parada cardiorrespiratéria de 8 minutos, devido tampona-
mento cardiaco e retirado 1000ml de liquido hemorragico
com colocagdo de dreno pericardico. Paciente evoluiu com
piora dos valores de bilirrubinas (56 mg/dL), predominio direta
(46 mg/dL), encefalopatia, coagulopatia e piora da funcéo
renal, sendo submetido a hemodidlise. Foi investigado com
USG e TC abdome sem evidéncias de dilatacdo ou calcu-
los na vesicula biliar e exames negativos para hepatites
virais, hepatite auto-imune e hemossiderose. Foi submetido
a suporte clinico, transfusional e drogas vasoativas. Apés 1
més de internagéo, houve progressiva melhora da encefalopa-

tia, queda de bilirrubinas, normalizacdo do coagulograma
e funcdo renal, mantendo-se em tratamento conservador
ambulatorial. Discussdo: Altera¢oes hepaticas agudas podem
ocorrer na AF e possuem dificil diagnéstico diferencial, que
inclui crise aguda de falcizacdo hepatica e sequestro hep-
atico. Outras manifesta¢cdes que devem ser consideradas
sdo colelitiase e coledocolitiase com obstrucdo do ducto bil-
iar comum, colecistite e hepatite viral aguda. Os sintomas
da CIHA incluem desde dor em hipocdéndrio direito com
febre e ictericia até encefalopatia, tamponamento cardiaco,
coagulopatia e faléncia renal. Laboratorialmente, destaca-
se o aumento da bilirrubina, frequentemente maior do que
50mg/dL. O tratamento mais reconhecido até hoje é com
suporte e exsanguineo-transfusdo, a qual, quando nao real-
izada, possui pior prognéstico. O presente relato ilustra um
quadro cléssico e grave de CHIA com boa evolucdo. Conclusio:
CHIA é uma complicacdo que deve ser identificada precoce-
mente para evitar desfechos desfavoraveis. Para isto, descartar
causas obstrutivas/autoimunes sio essenciais para o diagnos-
tico.
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Introdugdo: A transfusdo de troca na doenca falciforme (DF)
tem varias indicacdes predominando a prevencdo primaria e
secundaria do acidente vascular cerebral isquémico (AVCi).
Pode ser feita por eritrocitaférese (ET) ou por troca manual
(TM). Em comparac¢do com a TM, a ET requer experiéncia em
aférese, equipamentos especializados e acessos venosos ade-
quados, o que limita seu uso. Além disso, as evidéncias quanto
a maior eficacia da ET no controle da sobrecarga de ferro sdo
controversas. Objetivo: Avaliar a eficicia da ET no controle de
sobrecarga de ferro nos pacientes com DF em comparacdo a
TM, através de indicadores secundarios como ferritina, indice
de saturacgdo de transferrina e exames de imagem (ressonéan-
cia magnética hepdtica). Métodos: Coleta retrospectiva de
dados de 16 pacientes adultos com DF em programa de trans-
fusdo crénica (8 ET e 8 TM), de 2000 a 2019, seguidos no
HC-FMUSP, utilizando a base de dados Prontmed. Os exames
laboratoriais para controle de sobrecarga de ferro foram cole-
tados sempre antes das transfusdes. As comparacdes entre
medianas foram feitas através do teste de Mann-Whitney, com
valor de p significativo se <0,05. Resultados: O genétipo mais
comum foi SS nos dois grupos (100% no grupo TM e 87% no
grupo ET). 50% dos pacientes eram homens no grupo TM e
62,5% no grupo ET. A mediana de idade no grupo TM foi 29
(21-39) e 35 (28-56) anos no grupo ET. A mediana de concen-
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