











Apods o TMO alogénico, existe o risco de o paciente desenvolver uma doenga
chamada “doenca do enxerto versus hospedeiro” ou DECH. Ela acontece quando as
células do doador (enxerto) identificam as células do corpo do paciente (hospedeiro)
como estranhas e as ataca. As partes do corpo mais comumente afetadas sao a
pele, figado, estdbmago e intestino. A doenga pode se apresentar apds semanas

ou anos do transplante e o médico ird indicar medicamentos para prevenir e até
mesmo minimizar o problema. Ainda é preciso que a pessoa apresente condigoes
clinicas para ser submetida ao transplante.

Veja no quadro abaixo o Fluxograma de Tratamento da HPN:

sta FLUXOGRAMA DE TRATAMENTO
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Acompanhamento médico

As consultas frequentes sao de extrema importancia para avaliar a resposta aos
tratamentos e condi¢des clinicas gerais do paciente.

* Trimestralmente
A cada trés meses, recomenda-se fazer um hemograma completo (exame de
sangue), exame de Lactato Desidrogenase (LDH), uma enzima presente dentro das
células e que é responsavel pelo metabolismo da glicose no organismo, e também
a avaliagdo das condigoes clinicas recentes e qualidade de vida.

o Semestralmente
De seis em seis meses, € preciso fazer estes exames:

= Teste direto de antiglobulina (Teste de Coombs direto)
= indice de Saturacdo de Transferrina (IST)

= Ferritina Sérica

= Ureia

= Creatinina
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Além disso, nesse momento, o médico também avalia quando e quantas vezes o
paciente realizou transfusdo de sangue nos Ultimos seis meses, e sua qualidade
de vida.

¢ Anualmente
A cada 12 meses, deve-se repetir a citometria de fluxo.

Imunizagao

E muito importante que a vacinacéo esteja em dia. Antes de iniciar o tratamento, os
especialistas recomendam a vacinagdo contra Neisseria meningitidis, bactérias que
podem causar meningite e meningococemia, graves infecgdes na membrana que
envolve o cérebro. Também é recomendada a vacina meningococica conjugada
tetravalente (sorotipos ACWY), com reforgo a cada trés anos.

A vacinagao para a COVID-19 deve estar na lista de prioridades.

Estudos clinicos

Existem varios estudos ativos no Brasil e no mundo, buscando novas opg¢oes de
tratamento para a HPN.

Para ver a lista completa, acesse www.clinicaltrials.gov

Possiveis complicacoes

A forma que a HPN se comporta pode variar de pessoa para pessoa.
Por exemplo, alguns pacientes podem apresentar sintomas, e outros nao.

Geralmente, os pacientes convivem bem com a doenga e tém bons prognosticos
por décadas. Mas é possivel, sim, que eventos preocupantes acontecam. Dentre
0s que mais apresentam risco de mortalidade estao os coagulos sanguineos,
que podem levar a trombose. Além disso, também é preciso estar atento a
transformagao da HPN em outras patologias mais graves, como a sindrome
mielodisplasica e a leucemia mieloide aguda.

16 | Manual Abrale - Tudo sobre a hemoglobinuria paroxistica noturna - HPN ’



Cuidados especiais

e Altitude
Sempre que for visitar lugares em altitudes mais elevadas, ou viajar de avido, &
preciso conversar com o médico. O motivo para essa precaucao é porque ha menos
oxigénio em lugares muito afastados do nivel do mar, entdo é possivel que a pessoa
sinta falta de ar.

Em caso de voos longos, é importante lembrar de beber muita agua e se levantar
para andar a cada uma ou duas horas, para evitar também riscos de trombose.

* Gravidez e parto
O tratamento para a HPN e a doenca em si podem
trazer riscos tanto para a mae, quanto para o(a) filho(a).
Por isso, o ideal é evitar engravidar, especialmente
durante o uso de medicamentos.

Caso a paciente engravide, recomenda-se procurar
um obstetra especializado em partos de alto risco.

* Cirurgia
Procedimentos cirurgicos, especialmente os mais longos, podem ser arriscados, pois
aumentam a possibilidade de coagulos sanguineos e podem causar sangramento
grave em pessoas com baixa contagem de plaquetas.

Caso seja necessario fazer alguma cirurgia, o ideal € que o cirurgido e o especialista
que trata a HPN conversem para planejar estratégias que minimizem os riscos.
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Direitos do paciente

“A saude é direito de todos e dever do Estado, garantido mediante politicas sociais
e econdmicas que visem a redugao do risco de doenca e de outros agravos e ao
acesso universal e igualitario as agdes e servigos para sua promogao, protecao e
recuperagao”. Art. 196, Constituicao Federal Brasileira.

Entre em contato com a Abrale e veja a quais beneficios vocé, paciente, tem
direito: abrale@abrale.org.br | (11) 3148-5190

Equipe multidisciplinar

Com todos os avangos na ciéncia, hoje os tratamentos permitem que o paciente
diagnosticado com hemoglobinuria paroxistica noturna tenha uma vida normal.
Para que isso aconteca, confianca na equipe de saude é muito importante, pois &
um fator fundamental no sucesso da terapia.

A equipe de cuidados multidisciplinar em satide pode incluir os seguintes
profissionais:

= Médicos especialistas (hematologistas)
= Enfermeiros

= Nutricionistas

= Dentistas

= Terapeutas ocupacionais

= Fisioterapeutas

= Assistentes sociais

= Psicélogos

= Farmacéuticos
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Lidando com as emoc¢ées

O diagndstico da HPN pode gerar sentimentos como apreensao, desanimo

e ndo aceitagdo. Por isso, & extremamente importante que o paciente e seus
familiares busquem apoio externo e mantenham-se esclarecidos e em contato
com profissionais que possam apoia-los nesse momento vulneravel. Busque apoio
emocional com:

= Familia e amigos

= Psicologos, que sao profissionais especializados na area
= Religidao

= Bons livros e filmes

©00000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000

A Abrale oferece apoio psicologico gratuito!
Entre em contato pelo (11) 3149-5190 ou abrale@abrale.org.br

©00000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000

Referéncias:

PCDT HPN - https://www.gov.br/saude/pt-br/assuntos/pcdt/arquivos/2019/pcdt__
hpn.pdf/view

Revista Abrale online - https://revista.abrale.org.br/hpn-sintoma-diagnostico-e-
tratamento/

PCDT Resumido - http://conitec.gov.br/images/Protocolos/Resumidos/
PCDT_Resumido_HemoglobinuriaParoxisticaNoturna.pdf

Rare deseases - https://rarediseases.org/rare-diseases/paroxysmal-nocturnal-
hemoglobinuria/

Dr. Marcel Brunetto - https://drmarcelbrunetto.com.br/hemoglobinuria-paroxistica-
noturna
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