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Introducao

Resultados

A hemoglobinuria paroxistica noturna (HPN) é um
disturbio hematoldgico raro - cerca de 1 a 5 casos por
milh&o de pessoas, com discreta preponderancia sobre o
sexo feminino, sendo o diagnodstico realizado, em média,
na terceira década de vida. Trata-se de uma doenca
determinada por mutacdo somatica no gene
fosfatidilinositol glicano classe A, alteragdo que leva a
hemodlise cronica pela deficiéncia na expressdo de CD55
e CD59 na membrana dos eritrocitos, aumentando,
assim, a atividade de proteinas do sistema complemento
sobre as heméacias. Ademais, eleva, em torno de 30 a
40%, o risco de disturbios tromboembodlicos,

apresentando complicagdes materno-fetais significativas.

Métodos

Trata-se de uma revisdo bibliografica integrativa de
artigos publicados na base de dados do PubMed, nos
anos de 2013 a 2023, sendo utilizados para pesquisa 0s
descritores  DeCs/MeSH:  “Paroxysmal  Nocturnal
Hemoglobinuria” AND “pregnancy”. Ao total, 46 artigos
foram selecionados, e, apods aplicagdo do critério de
exclusao para aqueles que relacionavam a doenga com a

gestacéo, 25 foram analisados.

duplicacdo da quantidade de fibrinogénio circulante, a
reducéo de proteina S e de ativador do plasminogénio
tecidual, o que denuncia o desequilibrio entre os
sistemas pré e anticoagulantes e fibrindlise. Como
consequéncia, ha um quadro de hemdlise intravascular
exagerada, que, além de ser uma resposta a
hiperativagdo do sistema complemento, é também
favoravel a formacéo de microtrombos, visto que gera
uma disfuncdo endotelial que cursa com
microangiopatia trombotica, e a lesdo renal aguda e
cronica por toxicidade mediada pela hemoglobina
(deposicdo de hemossiderina no coértex da adrenal).
Logo, transfusdes sanguineas sao necessarias durante
a gravidez, assim como a terapia anticoagulante
profilatica, inclusive pés parto. Como estratégia
terapéutica, o eculizumabe, um anticorpo monoclonal
humanizado contra a proteina C5, é utilizado por
bloquear a clivagem enzimatica e interromper a
cascata proé-inflamatéria e a lise celular, embora o

conhecimento sobre o efeitos dos tratamentos

aprovados seja limitado.

Resultados

A concepcao é contraindicada em pessoas com HPN
devido ao elevado risco de trombose e a acentuagao da
atividade do sistema complemento, fatores que
aumentam a morbidade e a mortalidade materna e fetal.
Eventos tromboéticos representam cerca de 50% das
mortes relacionadas a HPN, porém, na gestagdo, esse
numero é ainda mais expressivo - aumento de 12% na
taxa de mortalidade materna - em razdo da elevacao de
hemoglobina livre associado a ao excesso de ativacado
plaquetaria e pelo estado protrombético fisiolégico. Essa
condicao deve-se ao aumento dos niveis dos fatores VII,

VI, X, Xll, XIII e fator de von Willebrand, bem como a
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Figura 1: Fisiopatologia dos eventos trombdéticos na HPN
Fonte: Propria

Conclusoes

Pacientes com HPN apresentam maior risco de mortalidade devido as alteragdes tromboembdlicas, principalmente
durante a gravidez. Mesmo havendo terapias aprovadas com eculizumabe, a gestagdo permanece um risco para essas

pacientes, sendo essencial a abordagem conjunta da ginecologia e da hematologia no acompanhamento.
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