HEMOGLOBINURIA PAROXISTICA NOTURNA: RELATO DE CASO
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Introdugao: A hemoglobinuria paroxistica noturna (HPN) € um raro disturbio
adquirido das células-tronco hematopoiéticas, que pode se manifestar com
anemia hemolitica, trombose e faléncia da medula 6ssea. E uma doenca que
surge como consequéncia de uma expansao clonal ndo maligna de uma ou
mais células-tronco hematopoiéticas com uma mutacdo somatica adquirida
do gene fosfatidilinositol glicano (PIG- A) ligado ao X que codifica o
glicosilfosfatidilinositol (GPI). Objetivos: Favorecer o entendimento das
repercussdes desta condigao clinica e prever estratégias que as minimizem.
Métodos: Este estudo trata-se de um relato de caso. O paciente foi
selecionado por conveniéncia, por se tratar de um caso raro. Descrigao do
caso: Paciente, masculino, 33 anos, deu entrada no Hospital de Urgéncia e
Emergéncia de Rio Branco com diagnéstico prévio de HPN feito no Peru ha
5 anos, apresentando hematuria intensa ha 3 dias, febricula, astenia
constante, dor toracica, taquicardia e palpitacdes, cefaleia, émese e ictericia.
No momento da admissdo, o mesmo apresentava hemoglobina de 4,38g/dL,
leucécitos de 1.500/mm3 e plaquetas de 137.000. Durante internacao

hospitalar, paciente recebeu hemotransfusdo, apresentando melhora nos



exames laboratoriais, com hemoglobina de 9,47g/dL, leucdcitos de
3.300/mm3 e plaquetas de 168.000. Recebeu alta com documentacao
necessaria para receber medicamento de alto custo pelo SUS, tratamento
especifico com anticorpo monoclonal, Eculizumab 300mg, em aplicagdes
semanais no primeiro més e aplicagdes quinzenais na sequéncia.
Conclusoées: As manifestagdes clinicas da doenca em pacientes com HPN
s&o anemia hemolitica, trombofilia e faléncia da medula éssea. O grau em
gue cada um contribui para a apresentacao clinica varia entre os pacientes e
durante o curso da doenca, assim como inicio precoce do tratamento

especifico.



