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Resumo

A Hemoglobindria Paroxistica Noturna (HPN) constitui uma doenga clonal e rara de permuta somética, manifestada
por distdrbio das células tronco, com caracteristicas clinicas de anemia hemolitica, deficiéncia de medula 6ssea e
tromboembolismo. A doenga acomete ambos 0s sexos, com maior prevaléncia ap6s os 40 anos e de incidéncia 1
evento em um milhdo de pessoas, doenca rara com poucos relatos na literatura, fato observado ainda mais em
gestantes. O objetivo deste estudo é relatar o caso de uma paciente jovem, gestante que cursava com trombocitopenia
idiopatica ha 04 anos, sendo diagnosticada como Hemoglobinuria Paroxistica Noturna (HPN) durante a gravidez. As
informagdes foram obtidas por meio de revisdo de prontuarios, registros de exames complementares, além de revisao
de literatura. A Jovem gestante que se apresentou com anemia leve, trombocitopenia persistente e infec¢do urinéria
recorrente durante todo o periodo gestacional, e apesar de diagnosticada com trombocitopenia no terceiro trimestre,
teve ainda desfecho gestacional favoravel.
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Abstract

Paroxysmal Nocturnal Hemoglobinuria (PNH) is a rare clonal somatic exchange disorder manifested by a stem cell
disorder with clinical features of hemolytic anemia, bone marrow deficiency and thromboembolism. The disease
affects both sexes, with a higher prevalence after 40 years old and an incidence of 1 event in a million people, an
affection that is rare and little reported in the literature, a fact observed even more in pregnant women. The aim of this
study is to report the case of a young, pregnant patient who had been suffering from idiopathic thrombocytopenia for
4 years and was diagnosed as Paroxysmal Nocturnal Hemoglobinuria (PNH) during pregnancy. The information was
obtained through medical records review, complementary exam records, and literature review. The young pregnant
woman presented with mild anemia, persistent thrombocytopenia and recurrent urinary infection throughout the
gestational period, and despite being diagnosed with thrombocytopenia in the third trimester, still had a favorable
gestational outcome.

Keywords: Paroxysmal Hemoglobinuria; Pregnancy; Thrombocytopenia.

Resumen

La Hemoglobinuria Paroxistica Nocturna (HPN) es una rara enfermedad de intercambio somatico clonal que se
manifiesta por un alteracion de las células madre con caracteristicas clinicas de anemia hemolitica, deficiencia de
médula 6sea y tromboembolismo. La enfermedad afecta a ambos sexos, con mayor prevalencia a partir de los 40 afios
y con una incidencia de 1 evento en cada milldn de personas, acometimiento que es poco frecuente y poco relatado en
la literatura, hecho que se observa cada vez mas en mujeres embarazadas. El objetivo de este estudio es reportar el
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caso de una paciente joven, embarazada, que cursdé con trombocitopenia idiopatica desde hace 04 afios, siendo
diagnosticada como Hemoglobinuria Paroxistica Nocturna (HPN) durante el embarazo. La informacion se obtuvo
mediante la revision de las historias clinicas, los registros de examenes complementarios y la revision de la literatura.
La joven embarazada presentaba anemia leve, trombocitopenia persistente e infeccidn urinaria recurrente durante todo
el periodo gestacional, y a pesar de que se le diagnosticd trombocitopenia en el tercer trimestre, tuvo un resultado
gestacional favorable.

Palabras clave: Hemoglobinuria Paroxistica; Embarazo; Trombocitopenia.

1. Introducéo

A Hemoglobindria Paroxistica Noturna (HPN) é uma enfermidade incomum, de permutacdo somatica, expressada por
alteracdo das células tronco (Guibert et al,2009). Essa doenca ocorre por uma mutacdo no gene PIG-A (fosfatidilinositol
glicano classe A) que tem como funcdo sintetizar as moléculas responsaveis pela ancoragem das proteinas CD59 e CD55 na
pelicula celular do eritrocito, e, quando ausentes, podem causar hemdlise (Almeida, 2020). A manifestacdo clinica mais
comum dessa doenca, em decorréncia dessa mutacdo, se resume em tromboembolismo venoso, citopenias determinadas por
insuficiéncia medular até aplasia medular e anemia hemolitica, porém, pode apresentar uma diversidade de sintomas, o0 que
dificulta seu diagndstico e tratamento (Brodsky, 2021; Silva 2020).

A incidéncia da doenga é de aproximadamente 1 evento em 1 milhdo de pessoas, cuja diferenca entre os sexos €
insignificante e com desfecho que se apresenta, em média, entre 40-50 anos (Silva, 2020). O diagndstico é realizado atraves da
citometria de fluxo com identificagdo de culturas celulares com marcadores associados a caréncia da proteina
glicosilfosfatidilinositol (GPI), importante para a ancoragem das proteinas do sistema complemento (Villegas et al., 2016).

A hemdlise consequente a HPN aumenta o percentual de complicacdes, dentre elas: trombose na gravidez e no
periodo pds parto (Usuki et al., 2013). Em geral, devido a essa vulnerabilidade do sexo feminino a eventos tromboembodlicos, a
gravidez evolui como um ciclo de risco ampliado, tanto para mde quanto para o feto. Relatos histéricos apontam que a
gravidez para pacientes portadoras da doenca era uma hipotese afastada em detrimento, principalmente, da mortalidade
materna devido a eventos tromboembdlicos, que se aproximou de 20%, e mortalidade fetal em grande parte devido a
nascimentos pré-termos (Brodsky, 2021).

A escassez de conhecimento por ser doenca rara, por parte dos profissionais de salde (Fiocruz, 2022) aliada a
diversidade de sintomas, resulta em casos com diagnosticos incertos. O tratamento da doenca varia de acordo com as
manifestagdes individualizadas, podendo ocorrer a longo prazo até a remissdo da doenca. Porém na maioria dos casos o
tratamento € realizado através da terapia transfusional, sintométicos, imunossupressores e o definitivo que se resume em

transplante de medula 6ssea (Hillmen, 1995).

2. Metodologia

Trata-se de um estudo prospectivo, de abordagem qualitativa, descritivo do tipo relato de caso que tem como
finalidade a histdria clinica de Hemoglobindria Paroxistica Noturna diagnosticada durante o periodo gestacional. O estudo se
mostra relevante e pode auxiliar na construcéo de novos trabalhos relacionados a este tema (Pereira et al., 2018).

A coleta de dados foi realizada apenas pelos pesquisadores através de prontuérios médicos e exames complementares
disponibilizados pela paciente. O periodo de coleta foi realizado durante o segundo semestre de 2021.

Iniciou-se a pesquisa somente apds aprovacgdo do Comité de Etica em Pesquisa da Faculdade de Medicina de Itajuba
conforme parecer nimero 4.729.867 e assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) pela paciente, que
autorizou a publicacdo dos dados para fins cientificos.
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3. Relato de Caso

M.C.S, 30 anos, natural de S&o Paulo - SP e procedente de Carmo de Minas-MG, gestante de 19 semanas e 6 dias
consultou em abril de 2020 para dar seguimento ao acompanhamento pré-natal na cidade de Itajuba com seu médico assistente
e migracdo motivada pela pandemia do COVID 19. Paciente com relato histérico pregresso de perda gestacional com 15
semanas e investigacdo prévia inconclusiva de trombocitopenia desde 2017 e estudo anatomo patolégico do fragmento 6sseo
conclusivo como medula reativa até entdo na origem. Compareceu com exames de rotina anormais: Hm: 3,06 mm3 (VR:4,0 a
5,4 milh/mm3), Hb: 10.8 g/dL (VR: 11,3 a 16,3 g/dL), Ht: 30% (VR: 35 a 49%) e contagem de plaquetas: 43.300 mm3 (VR:
150.000 a 400.000 mm3), urina 1, no entanto outras provas como leucograma e coagulograma estavam sem alteraces. Nesta
ocasido foi tratada para infeccdo do trato urinario com quimioterapico Nitrofurantoina®. Nesta primeira consulta foi orientada
a continuar o acido félico e sulfato ferroso ja iniciados anteriormente pelo seu médico em Sdo Paulo e solicitado triagem
morfolégica fetal por ultrassonografia e rastreamento de infec¢Bes do protocolo para o segundo trimestre e exame de urina
controle e hemograma.

Na segunda consulta com obstetra, em maio de 2020, com 23 semanas e 6 dias retorna com exames da rotina pré-natal
normais & excecdo do hemograma com contagem de plaquetas em queda nesta época: 41.900 mm3 (VR:150.000 a 400.000
mm3). Diante da trombocitemia e anemia macrocitica o obstetra requereu consultoria hematoldgica.

A primeira consulta hematoldgica aconteceu com 23 semanas, e nesta consulta se apresentou assintomatica e referiu
estar usando antibidtico para a infeccdo do trato urinario. N&o referia sangramento e/ou puarpuras ou utilizar qualquer
medicacdo especificas para a anemia ou trombocitopenia e transfusdo sanguinea.Quanto aos antecedentes obstétricos referiu
perda gestacional anterior a atual gestacéo e cirrgico/hospitalar de mamoplastia em 2009 sem intercorréncias.

A hematologista revisou a vasta documentacao inconclusiva para as citopenias e na série historica de hemogramas
identificou-se: macrocitose sem anemia ou anemia leve macrocitica e indice de anisocitose dentro da normalidade, a contagem
de leucacitos e diferencial normais e a trombocitopenia persistente que variou de leve a moderada e desde 2017 e percebeu a
progressdo para trombocitopenia grave pela contagem de plaquetas trazida na consulta. O estudo anatomopatolégico do
fragmento de medula dssea de 2018 foi compativel com quadro medular reativo por apresentar 2 nodulos linféides reativos e
na coloracdo especial para pesquisa de Ferro e Colageno estes eram ausentes e a pesquisa da Reticulina era normal. O estudo
Imunofenotipico para avaliar proliferacdo de clones linfdides anormais e ou displasicos huma amostra de sangue periférico
identificava clones Policlonais de linfécitos B. O cariétipo da medula 6ssea como o mielograma ndo identificou
anormalidades.

Ao exame fisico exibia bom estado geral e aumento do abdome a custa de Utero gravidico sem evidéncia de pulrpura,
visceromegalias e ou linfonodomegalias. Na regido do colo havia telangiectasia e cavidade oral Afta como lesdo bucal. Nesta
consulta foram solicitados: novo hemograma e provas laboratoriais de hemdlise como: Desidrogenase lactica, Haptoglobina e
Bilirrubinas. Foram solicitados também Ferritina,Dimero D, Proteina C Reativa, Transaminases, Vitamina B12 e urocultura.

Em consulta com o obstetra, 27 semanas e 16 dias, ela apresentou os exames da rotina pré-natal e também os
solicitados pela hematologista. Foram normais: TGO: 19U/L (VR 5 a 40 U/L), TGP 21 U/L (VR: 7 a 56 U/L), PCR: 3.7 (VR:
até 5.00 mg/Litro), Ferritina: 79,67 ng/ml (VR: 11 a 306 ng/ml), Dimero D: 127 ng/ml (VR: <500 ng/ml), BT: 0,37 mg/dL
(VR: < 1,2mg/dL), Bl 0,22 mg/dL (VR: <0,8 mg/dL), BD: 0,14 mg/dL (VR: <0,3 mg/dL), Leucdtcitos dentro do valor de
normalidade (registro de prontuario) e anormais: Hm: 2,76mm3(VR:4,0 a 5,4milh/mm3), Hb: 10,2 g/dL (VR: 11,3 a 16,3
g/dL), Ht: 20,6% (VR: 35 a 49%) VCM ?, contagem de Plaquetas: 32.000 mm3 (VR: 150.000-400.000 mm3), urina 1: p.13
h.1, Urocultura Enterococcus fecalis 100.000 colonias. Como conduta foi prescrito Fosfomicina® para novo quadro de ITU e

se persistisse em queda os nimeros de plaquetas iniciaria prova terapéutica com Dexametasona®.
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Na consulta de retorno ao hematologista, ainda nesse mesmo més e com 27 semanas e 6 dias de gestacdo, relatou
retorno com o obstetra e as condutas prescritas por ele. A anamnese e exame fisico foram identificadas sangramento gengival
ocasional, raras petéquias em membros inferiores, intensificacdo a a anemia macrocitica: Hb: 9.7 g/dL (VR: 11.3 a 16.3 g/dL),
VCM: 105.9 u3 (VR: 80 a 98u3), RDW: 14.4% (VR:11 a 14.6%) e queda na contagem de plaquetas: 28.000 mm3 (VR:
150.000 a 400.000 mm3), e a provas de hemolise no limite inferior como a Haptoglobina 50 mg/dl (40 a 280 mg/dl) e a
dosagem de Vitamina B12 normal. Diante do exposto, foi solicitado para a paciente realizar o estudo imunofenotipico de
sangue periférico por Citometria de Fluxo com anticorpos monoclonais para identificar clones de Hemoglobindria Paroxistica
Noturna, além de novo hemograma, Reticuldcito proteina c reativa, e a prova de COOMBS Direto para a proxima consulta.

Em 07/07/2021 a paciente estava com 30 semanas de gestacdo, o resultado da contagem de plaquetas era de 26.000
mm3 (VR: 150.000 a 400.000 mm3), prova de COOMBS Direto negativa, e sua unica prova de hemdlise anormal, o
Reticuldcitos de 4,3% (VR: 0,5 a 2,0 %); 114.000 (VR: 25.000 a 85.000) enquanto a Desidrogenase lactica de 197 U/L (VR:
mulheres adultas 135 a 214 U/L) e Proteina c reativa de 5,6mg/L (VR: até 5,0 mg/L). Ao exame fisico a paciente estava em
bom estado geral e sem purpuras. A avaliagdo da imunofenotipagem evidenciou a presenca de clones com fen6tipo de HPN
nos eritrécitos, mondcitos e neutréfilos. Na populacdo eritrdide foram detectadas 1,4% de células com fenétipo HPN (clone
tipo Il + tipo Ill) e relatou melhora do quadro de ITU. Diante desta anormalidade, foi necessario fazer uma Gltima consulta
conjunta além de solicitar exame de contagem de plaquetas.

Em ultima consulta, conjunta, em julho 2020, com 31 semanas e 06 dias, foi apresentado exame de plaquetas
evidenciado contagem de 29.000 mm3 (VR: 150.000 a 400.000 mm3) e discutida a gravidade de estar nesses niveis de
trombocitopenia e permanece com esses niveis no peri parto teria necessidade de transfusdo de plaquetas e usar conjuntamente
com a corticoterapia. O terceiro episddio de infeccéo urinaria foi tratada com Cefalexina® durante 07 dias, além da prescricéo
de Decadron® 6mg 12/12h por 04 dias para amadurecimento pulmonar do feto, solicitado urocultura e contagem de plaquetas
de controle. Tanto o obstetra quanto a hematologista recomendaram & gestante a procurar o centro de a referéncia em
hematologia em S&o Paulo e apds o contato prévio ela concordou frente ao diagndstico etiolégico de HPN, pela dificuldade de
condugdo do procedimento hemoterapico e a pronta disponibilidade de plaquetas por aferese na cidade de origem.

A paciente relatou que teve parto normal necessitando de transfusdo de plaquetas no peri e pds-parto sem outras
complicagdes, e, ap6s um més, realizou um novo estudo medular, apresentando, desta vez, resultado conclusivo para Aplasia
Medular, fato que foi informado pela médica Hematologista do centro de referéncia na cidade de S&do Paulo, e enviou o dltimo
hemograma realizado apds parto que ndo evidenciou anemia e a contagem de plaquetas era de 89.000 mm3 (VR: 150.000 a

400.000 mm3), e relatou nascimento e bom desenvolvimento do concepto até entéo.

4. Discussao

Este estudo apresentou o relato de caso sobre HemoglobinGria Paroxistica Noturna diagnosticada na 30% semana de
gestacdo de uma paciente que ja cursava com trombocitopenia hd 04 anos, sem diagndstico.

Hemoglobindria Paroxistica Noturna é considerado uma desordem hematoldgica rara, progressiva, caracterizada por
uma anormalidade adquirida das membranas de gloébulos vermelhos (Stratton, 2009) que pode resultar em hemédlise
intravascular, anemia, trombocitopenia além de trombose venosa. A caracteristica clinica mais evidente é a hemolise crénica
localizada no sistema intravascular, fazendo com o que a hemoglobina livre seja excretada pelos rins através do plasma
sanguineo, evoluindo a um quadro de hemoglobindria que, quando persistente, desencadeia lesdes renais acompanhadas de
uma tendéncia mais exacerbada de infecgBes do trato urinario recorrentes. (Szlendak, 2022). Fato que se faz de extrema

importéncia no contexto de elucidacdo do caso clinico da paciente do presente trabalho tendo em vista apresentar infeccdo do
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trato urinario recorrente. Sua prevaléncia é de aproximadamente de 1-10 por milhdo de habitantes (Higgins, 2009) e seu
diagnostico pode ser possivel em pacientes de todas as idades, apesar de ter maior incidéncia apés os 30 anos (Hillmen et al,
2013). Como neste caso, em que a paciente cursou com quadro de trombocitopenia e anemia microcitica aos 30 anos de idade.

A desordem caracteristica da HPN surge a partir de uma mutacdo somatica de um Gnico gene, conhecido como
fosfatidilinositol glicano classe A (pig A), que acaba interrompendo a sintese da molécula GPI responsavel pela ancoragem de
diversas proteinas nas membranas celulares com funcGes especificas. A reducdo ou inexisténcia de duas dessas proteinas,
CD55 e CD59, tornam as células sensiveis a lise imediata pelo complemento. Vale ressaltar que todas as linhagens celulares
sdo susceptiveis, entretanto, as heméacias sdo mais sensiveis a hemolise intravascular e essa foi a principal manifestacédo da
gestante além da trombocitopenia. Os pacientes sdo anémicos com eritrocitos microciticos, ou seja, com volume corpuscular
médio maior que o normal, mas podem evoluir também com hipocromia e microcitose, se caso apresentasse ferropenia, fato
que ndo coincide com o quadro da paciente ja& mencionado, devido a suplementacdo de ferro e 4cido folico desde o inicio da
gestacdo, pois na HPN h4 insuficiéncia de ferro consequente a hemdlise intravascular.

A ativacdo do complemento nessa doenca se expressa na forma de hemdlise cronica que tem como consequéncia a
liberacdo de hemoglobina livre e deplecdo subsequente de Oxido nitrico, fato que leva a oclusdo de vasos e ativacdo
plaquetéria. Diante disso, 0 paciente apresenta as manifestagdes frequentes da HPN como: fadiga, adinamia, dor abdominal
recorrente, dor torécica, dispneia, disfagia e hipertensdo pulmonar. Além disso, ha necessidade de maior vigilancia quanto ao
risco aumentado de manifestagbes como a insuficiéncia renal devido a deposito de ferro nos rins e de eventos
tromboembdlicos, que estariam relacionados ao maior contingente de clones de granuldcitos comprometido, que aumentam a
chance de ocorréncia em 62x em portadores de HPN (Hillmen et al., 2013). A gestante em questdo apresentou somente 3% de
clones de neutréfilos comprometidos e menos de 2% do comprometimento dos clones de eritrocitos, possivelmente justifique
ela cursar com anemia leve e/ou macrocitose e ndo referia sintomas sistémicos e trombose.

Uma classificagdo proposta pelo International PNH InterestGroup divide a doenga em trés formas de manifestacGes:
1- apresentacdo cléssica da doenga: pacientes com hemolise intravascular, constituindo uma clinica evidente, expressa por altas
concentracfes de desidrogenase sérica e bilirrubina indireta, baixas de haptoglobina sérica e presenca de reticulocitose.
Entretanto, sem demais anormalidades na medula 6ssea. 2- HPN secundéria a outro acometimento na medula éssea: a
demonstragdo dessa categoria se resume com clinica e exames laboratoriais compativeis com hemdlise, mas, junto a isso, 0s
pacientes possuem ou ja possuiram algum acometimento definido na medula éssea. Frente a isso, temos como possiveis
doengas associadas: sindrome mielodisplasica (SMD), anemia aplasica ou alguma mielopatia, como por exemplo a
mielofibrose. A diferenciagdo entre tais patologias é realizada através da andlise da medula 6ssea e da citogenética. 3- HPN
subclinica: ndo ha evidéncias de hemdlise em exames clinicos e laboratoriais, caracterizando, entdo, uma manifestacdo
subclinica. Frequentemente estd associada a anemia refrataria-SMD e anemia aplasica, ambas sindromes de faléncia medular
(Brodsky, 2014; Parker et al., 2005). No caso apresentado, a gestante ndo se enquadra em nenhuma das formas de
manifestagdes ja citadas anteriormente devido a Haptoglobina no limite inferior acompanhada de reticulocitose, macrocitose,
indices de Vitamina B12 e acido félico dentro dos padrdes de normalidade, além de apresentar anemia flutuante com as provas
de desidrogenase lactica e bilirrubinas normais. Foi revisada a vasta documentagdo apresentada e inconclusiva, em que
constava o estudo medular, o anatomopatoldgico e o citogenético. A imunofenotipagem com painel proliferativo de linfécitos
de amostra obtida no ano de 2018 foi de suma importancia para afastar patologias medulares primérias, como: mielofibrose,
mielodisplasia e anemia aplésica, tendo como conclusdo medula reativa. Tal fato se caracteriza por ser normonuclear,
apresentar 2 foliculos linféides as custas de clones policlonais de linfécitos B. Diante disso, a evolugdo clinica da

trombocitopenia, 0 agravamento da anemia durante o processo gestacional, acompanhadas das infec¢Bes urinarias de repeticao
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e a macrocitose constituem uma hipétese de HPN. Além disso, os poucos clones anormais na populagdo de neutrofilos,
mondcitos e eritrécitos justificam a evolucdo da clinica da paciente em questdo com auséncia de trombose e sintomas de
insuficiéncia renal.

No contexto da gestacdo e do puerpério, temos a anemia como 0 acometimento hematolégico mais frequente, sendo a
principal causa a deficiéncia de ferro. Fato desencadeado pelos aumentos dos niveis de consumo durante o periodo citado
(Vinogradova et al., 2014). A HPN acometendo gestantes constitui uma necessidade ainda mais relevante de suplementar acido
félico e ferro em detrimento a hemélise intravascular (Brodsky, 2009). Esta doenca aumenta as chances de complicagdes
materno-fetais, originando uma maior mortalidade com taxa variando em torno de 10% (Guibert et al, 2009). As mais
conhecidas associa¢@es sdo: fetos pequenos para a idade gestacional, prematuridade, morte fetal, pré-eclampsia e eclampsia,
HELLP, hemolise, infecgdes, citopenias e trombose (Fassett, 2021; Kelly et al., 2014). Os eventos tromboembdlicos assumem
0 papel de destaque como a principal complica¢do para esse contexto, sendo mais evidenciado no periodo p6s-parto e em
mulheres jovens. S&o responsaveis por grande parte das mortes que possuem relagdo com a HPN, chegando em torno de 50%
(Guibert et al., 2009).

A causa mais frequente de trombocitopenia em uma gestacdo é a trombocitopenia gestacional, cursando com um
quadro assintomaético, apresentacdo preferencial no terceiro trimestre e com uma contagem plaquetéria acima de 100 mil em
quase todos os casos. Tal doenca é decorrente da fisiologia gestacional e ndo apresenta riscos para mée ou para o feto.

Demais patologias que relacionam gestacdo com plagquetopenia, frequentemente, apresentam contagem de plaquetas
inferior a 100 mil e se resumem em esteatose na gravidez, sindrome HELLP, pré-eclampsia e coagulagdo intravascular
disseminada. Além disso, condi¢Bes ndo relacionadas com o processo de gravidez possuem potencial para desencadear o
quadro. Destacam-se HIV, infec¢Bes, trombocitopenia autoimune, hepatites e mielodisplasia. Diante de tais fatos, pacientes
com plaguetopenia inferior a 100 mil devem ser encaminhadas ao pré-natal de alto risco para pesquisa de etiologia que diverge
de trombocitopenia gestacional. (TelessaudeRS, 2019; Montenegro, 2018).

Por se tratar de uma doenca rara, seu diagndstico é realizado através da exclusdo de outras causas de hemolise, isso se
da através de métodos que apresentam baixa especificidade e sensibilidade ao diagnéstico de HPN, como o Coombs direto,
realizado na 30% semana pela paciente com resultado negativo. Entretanto, a acuracia do diagndstico dos pacientes é de suma
importancia devido a gravidade e raridade da doenga, além de possiveis efeitos associados aos tratamentos (Conitec, 2021). A
analise da citometria de fluxo — considerada padrdo ouro para o diagnostico de HPN — é utilizada com anticorpos monoclonais
gue tem como alvo as células sanguineas deficientes em GPI-AP e proteinas ndo ligadas ao GPI. Outros critérios também sao
necessarios para determinar a subcategoria da doenga, como analise da medula dssea e parametros hemoliticos (Parker, 2005).

Analisamos que na literatura, 0 uso de anticoagulantes durante a gravidez, especialmente na prevencdo de
tromboembolismo, ndo pode ser determinado devido as divergéncias apresentadas em estudos, no entanto, existem algumas
indicacfes quando o tamanho do clone ser maior que 50% (Al-Dosari, 2021) por aumentar as chances de trombose. Em nosso
caso, a paciente ndo recebeu a anticoagulacdo no peri e pos-parto devido a apresentar risco elevado de hemorragias e contagem
de plaquetas inferior a 50 mil durante todo periodo gestacional, apresentando nimero pequeno de clones da HPN (1,4%). A
depender da apresentacdo da doenca é escolhida a terapia indicada. Atualmente, os inibidores de C5, como por exemplo, 0
eculizumabe, é a terapia de escolha na forma cléassica de HPN, porém nao demonstra beneficios nos casos de HPN com anemia

aplésica na auséncia de hemolise ou trombose (Szlendak, 2022), como € o caso da nossa paciente.

4. Conclusao

Atualmente, o diagndstico e tratamento da Hemoglobindria Paroxistica Noturna é complexo. O diagnéstico é obtido
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através da citometria de fluxo apds exclusdo de outras causas mais comuns de trombocitopenia. E preciso um diagndstico
correto e urgente devido a evolugdo imprevisivel da doenca e o alto risco que ameaga a seguranga dos pacientes acometidos,
podendo até mesmo ser fatal, principalmente quando associado ao quadro de gestacdo. O tratamento pode variar de acordo
com as manifestacdes do paciente, porém o transplante de medula 6ssea é a Unica possibilidade de cura. Tendo em vista a
clinica diversa, a escassez de relatos na literatura, as limitacdes na gestdo de cuidados de uma doenca rara, a trombocitopenia
grave apresentada pela paciente, somado a gravidade dessa doenca com a gestacdo, este estudo se faz evidente pelo fato de
apresentar desfecho favoravel no diagnostico gestacional tardio de HPN associado a aplasia medular durante a pandemia da
COVID-19. Pra trabalhos futuros é de suma importancia sugerir um estudo longitudinal avaliando a trombocitopenia nas
populagBes de risco, principalmente nas gestantes, e, também, enfatizar cada vez mais o tratamento, podendo ter a

oportunidade de ofertar uma qualidade de vida adequada e um desfecho favoravel com conforto a todos os pacientes.
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