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Tratamento com Hidroxiureia em criancas com Anemia de
Células Falciformes em Angola: caracterizacio da coorte,
evolucio clinica e laboratorial.
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Introducao

« A anemia de células falciformes (ACF) ¢ uma doenga genética
== B6Glu—s Val = sintese da hemoglobina de tipo S

GAG
AL GLUTAMICO

LOBO e, al. 2007,

Anry. Rev Genam Hum Genet. 201819:113-147,

Introdugao
Epidemiologia

Doenga genética mais prevalente em Afnica

Grifico 1; Program IACF em Luanda ¢ Cabinda de Julho de
2011 a Junho de 2020, Rastresdos 489.855 recémsnascidos
(11734 HBSS)

Eventos
clinicos

Decorrem dos fenomenos
vaso-oclusivos e hemdlise
cronica

Comprometimento de vérios
brglos e sistemas

Annu, B, Genom, Burn. Genet 2018.19:113-147

Introdugdo

Intredugao

Eventos
clinicos

* Heterogeniedade inter-
pacientes

* Influéncia de factores
genético e ambientais

Facientes da consulta do Haspital Pedidrico David Bemarding

Modificador
Genético

»Concentragdo feto 70% com
diminuigdo progressiva para
valores de 1% na HbA

#Influéncia no curse clinico
»Manipulacdo com Hidroxiureia
(HU)
-Resposta da HU variada inter-
pacientes

Introdugio
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Objectivo

Caracterizar uma ccorte de criangas angolsnss com Anemia de Célutas Falciformes
bem come avaliar a variagde clinica e laboratorial gurante o tratamento com

Hidrexiuraia.

Material e Métodos

Idade: 2 aos £2 anos

Critérios de exclusio: Transfusda nos 3 my
Medicagdo prévia o

Popul; ientes com o diagndsticn de ACF seguidos no Hospital Pediatrico David
Berpardino [Luanda) & no Hespitat Geral do aengug[

Bengo)

eses prévies A entrada ne estudo
om HU

Tuberculose, HIV ou malignidade

Aspectas éticos: Participagdo voluntdria
Assinatura do Consentim

ento 'nformado

Apravagio dos Comités de £tica
Andise estatistica dos dados: Estatistica descritiva e analise inferencial.

Desenho do Estudo

Resultados
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Resultados Resuttadas
Eventos clinicos
Eventos durante a fase de medicagdo com HU
Tabitla 2:Frequéngia dos eventas clinicas nas duas fases do estudo *  Eventos clinfcos
A de evonten
Evenien Climlows Fuye prd HD Trataswnle com 1L e i
Eoditn de v 138 o & "M Anemlasevera  Mecroszavascular s A 10,2
1 M Osleomialite ~e b 15 128
Trsbusle. # " s Fo2avC AVC 12 59 10,1
3 BN B M ANEia 5evera AC 12 1 18
Tl el 1, + Eventoslaboratorials
-Neutropénia: severs 3 e ligeira a moderada 23 casos
-Trombecitopénia: 8 casos
Resuftados Resultados

Comparagdo dos parametros laboratoriais nas
duas fases do estudo

Tagela 5: Valores dos pardmetres laboratarhis nasduat fates do ettuda
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HbF nas duas fases do estudo

N egar A

A variagdo média da HbF pré e
pés HY foi 5,843,8 vs 11,946,1,
Em todas s faiwas etdrias
houve aumento significativos
P da HbF {p< 0,0001),

O valor médic mais alte
atingido apds 2 medicagdo com
HU foi de 11,9% {minimo 1,8%
e maximo de 31%).

Grificot: varlagSods HbF nas cuas faves 0o extuda

Assubadas

Classificac8o dos pacientes de acordo a
variagdo dos parametros laboratoriais

Tabela 6; Classificagda dos paclentes de acorde 3 resposta a medicagdo com HU

[« Frequbnel, %

Respondedones Bl 57

Nin respondedores 55 387

Nio aderentes ] 4.2
aumenlods J

walor b ds el k umento dabzFoss

© e aheragdes nos parimetres hematokipens

Conclusdo

* Houve 5eguranga e beneficios clinicos durante a medicagio com
Hidrexiureia

* A resposta laboratorial fol variada podende estar relacionada com o
incumprimente terapéutico ou com a presenca de polimorfismos em
genes que regulam a expressdo da HbF.
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