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isoladas para quantificagcao da expressao génica por RT-gPCR
dos genes Hif2, Vegf, Slit2, Robo1l e Sod2. Resultados: O grupo
HbSS-Townes apresentou sinais hematolégicos e sistémicos
compativeis com a AF, incluindo anemia, hemolise e espleno-
megalia. A andlise funcional da retina revelou reducao nas
amplitudes das ondas a e b no ERG, indicando disfungcao
visual. Alteracoes morfolégicas foram evidenciadas por
degeneracao da camada nuclear interna e aumento da densi-
dade vascular na camada de células ganglionares. A
expressao génica de Vegf (p=0,0051) e Hif2 (p=0,0387) indi-
cando um microambiente retiniano hipdxico e pré-
angiogénico. Adicionalmente, observou-se aumento na
imunomarcacao e expressao génica de Slit2 (p=0,0010) e
Robol (p=0,0465), além da superexpressao do gene Sod2
(p=0,0139), sugerindo a ativacao de vias relacionadas ao
estresse oxidativo e a neovascularizacao patoldgica. Dis-
cussao e conclusao: Dessa forma, os dados apontam que o
estresse oxidativo e a sinalizacao Slit2/Robol desempenham
papéis relevantes na fisiopatologia da RF. A superexpressao
do gene Sod2, associado a neutralizacao de espécies reativas
de oxigénio, reforca seu papel como marcador de estresse oxi-
dativo. J4 a via Slit2/Robol pode contribuir para os mecanis-
mos de neovascularizacao retiniana por modular a migracao,
proliferacao e organizacao das células endoteliais, especial-
mente em contextos de hipodxia e estresse tecidual. Nossos
resultados podem auxiliar na compreensao da fisiopatologia
da RF e indicar possiveis alvos para intervencoes terapéuticas.
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Introdugao: A osteonecrose (ON) é uma complicacao debili-
tante e de longo prazo da doenca falciforme (DF), resultante
da complexa interacao entre a deformacao das hemadcias, a
oclusao vascular e a resposta inflamatéria, representando
uma causa significativa de morbidade (1). Objetivos: Investi-
gar a influéncia de diferentes genétipos da DF sobre a preva-
léncia de ON e caracterizar os perfis laboratoriais associados
ao risco dessa complicacao, utilizando andlise longitudinal.
Material e métodos: Estudo de coorte retrospectivo com 307
pacientes de um centro de referéncia no Brasil. A associagcao
entre gendtipos e ocorréncia de ON foi avaliada por modelo
de regressao mista penalizada para efeitos individuais. Mode-
los multivariados foram aplicados para identificar fatores

laboratoriais de risco. Resultados: A andlise indicou que os
gendtipos da talassemia S-p (SB° e SB*) apresentam risco sig-
nificativamente maior de ON em comparagcao ao genoétipo SS.
Os pacientes com SS apresentaram 90% e 93% menos chance
de desenvolver ON do que os com SB° e SB*, respectivamente,
0 que contraria a visao tradicional de que o gendtipo SS é
mais grave em relacao a manifestacao de ON. Perfis laborator-
iais distintos foram associados a ON: niveis elevados de
hemoglobina nos genétipos SS e SC, e redugao de leucécitos e
neutréfilos nos gendtipos SC e SB°. Discussao e conclusao: Os
achados sugerem que o gendtipo influencia significativa-
mente o risco de ON, com mecanismos fisiopatolégicos distin-
tos entre os subgrupos. A hiperviscosidade parece estar
envolvida nos genoétipos SS e SC, enquanto a inflamagao pode
ter maior papel nos gendtipos SC e Sg°. Tais diferencas indi-
cam que a gravidade da DF nao é homogénea entre os gendti-
pos no contexto da ON. Apesar das associagoes observadas,
os modelos preditivos mostraram capacidade limitada para
estimar o risco individual, o que indica a necessidade de var-
idveis adicionais para refinar a previsao clinica. Este estudo
reforca o papel dos genétipos como moduladores do risco de
ON na DF, com mecanismos distintos como hiperviscosidade
e inflamacao atuando conforme o perfil genético. A predicao
individual do risco segue sendo um desafio, e os exames labo-
ratoriais utilizados mostraram-se insuficientes para esse fim.
Estudos futuros devem incorporar biomarcadores avangados
e dados mais complexos para permitir o desenvolvimento de
modelos preditivos mais precisos e estratégias de manejo
personalizadas.
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Introducao: Microangiopatia trombdtica (MAT) é uma
complicagao rara, mas potencialmente grave, que pode ser
associada a neoplasias. Clinicamente, caracteriza-se por ane-
mia hemolitica microangiopatica, plaquetopenia e sinais de
lesao de o6rgao-alvo, como rins, pulmoes ou sistema nervoso


https://doi.org/10.1016/j.htct.2025.104160
https://doi.org/10.1016/j.htct.2025.104161

HEMATOL TRANSFUS CELL THER. 2025;47(S3):104007 929

central, tendo como diagndsticos diferenciais purpura trom-
bocitopénica trombética (PTT), sindrome hemolitico-urémica
e coagulacao intravascular disseminada. Os exames labora-
toriais mostram alteracdes compativeis com hemodlise e pre-
senca de esquizdécitos em sangue periférico. A MAT associada
ao cancer estd ligada a pior progndstico e é mais comum em
tumores so6lidos avangados. Pode ser a primeira manifestacao
da neoplasia, um sinal de progressao tumoral, ou, com menor
frequéncia, aparecer em neoplasias hematoldgicas. Embora
rara, sua ocorréncia estd bem documentada em cancer
gastrico (especialmente mucinoso), pulmonar, mamario e
prostético, sobretudo em adenocarcinomas. Os mecanismos
envolvidos incluem lesao endotelial, ativacao de fatores da
coagulacao gerando trombos na microvasculatura, metdsta-
ses microvasculares e/ou infiltracao e necrose de medula
0ssea. Na duvida diagnéstica, recomenda-se inicialmente
restricao transfusional de plaquetas, inicio de plasmaférese e
avaliacao de atividade da ADAMTS13 para afastar a hipotese
de PTT. No entanto, na MAT relacionada ao cancer, nao ha
resposta a corticoide, imunossupressao ou plasmaférese, e a
American Society for Apheresis nao inclui indicacao de
aférese terapéutica neste cendrio. Nesses casos, o tratamento
baseia-se, se possivel, no controle da neoplasia de base.
Descricao do caso: Sexo feminino, 60 anos, higida, iniciou dor
lombar hd um més apos esforcos fisico, evoluindo com irradi-
acao para membros inferiores e perda ponderal de 5 kg. Ao
exame, apresentava mucosas hipocoradas e linfonodomega-
lias supraclavicular e inguinal. Hemograma mostrava anemia
(Hb 6,7 g/dL, VCM 87, HCM 30, RDW 19%), plaquetopenia (49
mil) e desvio a esquerda; lamina com 4,68% de esquizécitos,
eritroblastos e mielécitos. DHL 1751 U/L, reticuldcitos corrigi-
dos 4,7%, coombs direto negativo, creatinina 1,2 mg/dL, TAP
71% e relagcao TTPa 1,02. Imagens revelaram linfonodomega-
lias (cervicais, mediastinais, retroperitoneais,
gastricas e inguinais - sitio biopsiado, considerando o cen-
ario), formacao expansiva retroperitoneal e derrame pleural
bilateral. Com um quadro sugestivo de neoplasia em ativi-
dade e PLASMIC score de baixo risco (4 pontos), a principal
hipétese foi de anemia hemolitica microangiopatica e trom-
bocitopenia associada a doenca linfoproliferativa. Depend-
ente de multiplas transfusoes, evoluiu com piora das
citopenias (Hb 3,9 g/dL, plaquetas 8 mil), aumento na porcen-
tagem de esquizdcitos > 10%, DHL 4809 e aumento de linfono-
domegalia. Foi encaminhada a UTI por deterioracao clinica,
com necessidade de ventilacao mecanica e terapia renal sub-
stitutiva. Apesar da suspeita inicial, a biépsia de linfonodo
evidenciou adenocarcinoma pouco diferenciado, mucina pos-
itivo, de provavel origem no trato gastrointestinal (estomago).
A despeito do suporte intensivo, evoluiu a ébito. Conclusao: A
MAT é uma complicacao grave e potencialmente fatal no cen-
ario oncoldgico e deve ser identificada rapidamente. Além
disso, é fundamental considerar diagndsticos diferenciais,
como PTT, uma vez que o tratamento conforme a etiologia.
Enquanto a plasmaférese é uma terapia estabelecida para a
PTT, nos casos de MAT associada ao cancer, essa abordagem
nao apresenta eficdcia.
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Introducao: A microangiopatia trombética (MAT) é uma con-
dicao caracterizada por lesao endotelial que leva a formacao
de trombos em pequenos vasos, causando uma trombocito-
penia associada a lesoes de érgaos alvo. O virus da imunodefi-
ciéncia humana (HIV) pode estar relacionado com
desenvolvimento da MAT por diversos mecanismos, porém, é
raro que a microangiopatia trombética seja a primeira mani-
festacao do quadro de infecgao por HIV. Esse relato tem como
objetivo demonstrar um caso em que a MAT foi a primeira
apresentacao do HIV, evidenciando a necessidade de real-
izagao de uma rapida propedéutica para evitar as graves
repercussoes clinicas da microangiopatia trombdtica.
Descricao do caso: Mulher, 55 anos, previamente hipertensa
controlada, iniciou quadro de dor abdominal, sem demais
comemorativos clinicos associados. Procurou atendimento de
urgéncia, onde realizou hemograma, que evidenciou plaque-
topenia de 53.000, sendo inicialmente, diagnosticada com
dengue. Apds 2 dias, a paciente evoluiu com manutenc¢ao do
quadro supracitado associado a astenia e fadiga. O segundo
hemograma demonstrou manutencao da plaquetopenia e
hemoglobina de 6,8g/dL. Nao havia nenhum tipo de exteri-
orizagcao de sangramento e nem histérico de nenhuma sinto-
matologia prévia. Foi submetida, no servico e urgéncia, a
transfusao de 2 concentrados de hemdcias, endoscopia diges-
tiva alta e colonoscopia, que se encontravam sem alteracoes.
Posteriormente, foi encaminhada ao servico de referéncia.
Logo na primeira avaliacao, realizou-se esfregaco de sangue
periférico, que demonstrou presenca de esquizdcitos, asso-
ciado ao aumento de bilirrubina indireta, reticulécitos e LDH,
além do consumo de haptoglobina e coombs direto negativo,
configurando diagnéstico de MAT. A purpura trombocitopen-
ica trombédtica (PTT) foi excluida e foram solicitados os
demais exames para investigacao etiolégica. As doencas reu-
matolégicas foram descartadas e a sorologia para HIV teve
resultado positivo. A dosagem de carga viral foi realizada e a
terapia antirretroviral foi prontamente iniciada, apds
exclusao de demais infecgoes oportunistas. Houve melhora
progressiva do quadro de MAT ao longo dos meses subse-
quentes. Conclusao: A fisiopatologia da MAT em pacientes
com HIV ainda nao é completamente elucidada, porém, acre-
dita-se que seu desenvolvimento pode ter relacdo com a lesao
endotelial mediada por invasao direta do virus, além de acao
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