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* Nenhum conflito de interesses a declarar
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* Meios

= Humanos — Profissionais altamente especializados
= Tecnologicos e infra-estruturas

= QOrganizacionais/Gestdo

* Legislacdo/Linhas orientadoras
= Uniformizacao de critérios

e Verificacao de cumprimento dos critérios
= Hemovigilancia

= Auditorias

= |nspecoes

* Sensibilidade e empenho politicos
= Disponibilizacao de recursos econdmicos
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 Doentes com drepanocitose

 Doentes com malaria

* Necessidade de tratar/transfundir estes doentes
* Fluxos migratodrios e visitas turisticas

* Dadores de sangue/componentes

* Potencial transmissao de malaria pela transfusao

 Um orcamento, para a saude, que € limitado
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Endemicidade

Africa — zonas endémicas de paludismo

Portugal sem registos de malaria indigena desde 1959
Aumento dos casos de malaria importada —2013/2015

Mortes por malaria

Africa (2015) — 88% do numero total, estimado, de mortes (438.000)

Na Africa subsaariana (2011) — maioritariamente criancas com menos de 5
anos de idade

Portugal (1960-2012) — 2,6 mortes/ano (média) — maldria importada

EU (2000-2015) — Nao ha registos de morte por malaria indigena

Malaria - Transmissao por transfusao
A escala global é das infecdes que mais comumente se transmite por esta via
Nao se registaram, em Portugal, casos de transmissao por esta via (2009-2015)



Estratégias na Terapéutica Hospital Prof. Doutor Femando Fonseca, EPE

Transfusional na

Maldria e Drepanaocitose Realidades diferentes

L)

* Doentes afetados por drepanocitose
«  Africa 10,68/1000 habitantes — Europa 0,07/ 1000 habitantes

 Africa—80% dos casos de drepanocitose e 70% dos RN afetados
mundialmente

o,

 Portugal — aumento de fluxos migratdrios de populacdes portadoras de HbS
 HFF 0,7-1,0/1000 habitantes — Portugal — 0,25/1000 habitantes

» Morte e complicacdes na populacao homozigotica (HbSS)
e Paises economicamente desfavorecidos — morte antes dos 5 anos de idade

e Paises com maior potencial econdmico — adultos, sobreviventes, com
complicacdes cronicas
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» Compensacao material por dadiva de sangue

o,

« Africa ainda subsiste a dadiva de sangue remunerada
* Portugal dadiva benévola, nao remunerada

L)

* Critérios de aprovacao de dadores de sangue nao podem ser os mesmos

L)

e Portugal — Suspensao por 4 meses apos regresso de zonas endémicas, se
assintomatico, com posterior aprovacao dependente do resultado do teste de
detecao de acs. anti-Plasmodia

)

» Testes disponibilizados e realizados, as dadivas

L)

e Zonas endémicas — testes disponiveis ndo permitem evitar, totalmente, casos
de transmissao de malaria
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Realidades diferentes
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» Diferencas antigénicas

o,

 Maior dificuldade em encontrar dadores compativeis, de origem europeia,
com os doentes, de origem africana - Fy(a-b-)

» Disponibilidade de dadores HbS negativos
 Maior facilidade encontrar este tipo de dadores na populacao europeia

% Produtos disponibilizados para tratamento/reducdo patogénica
* Paises em desenvolvimento — Utilizacao de Sangue Total é uma pratica comum
e HFF — Componentes Sanguineos
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SSMT HFF - malaria

* Transfusao de CP, nao esta indicada, exceto em caso de hemorragia ativa

** Trombocitopenia

s Anemia

* Transfusao de CE, pode estar indicada em caso de anemia sintomatica

¢ Transfusdo permuta
* Sem indicacao
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Pratica transfusional
SSMT HFF - drepanocitose

¢ Terapéutica transfusional

* Transfusao simples
= Htc p6s transfusional devera ser de 30%/Hb 10 g/dlI.
Nao ultrapassar valores Htc de 36%

=  Monitorizar valores de ferritina e sat. da transferrina se transfundido
cronicamente

* Transfusao permuta parcial

= Atingir valores de HbS < 30% no AVC ou sua prevencao ou 30-50% nas outras
complicacdes, agudas ou cronicas

=  Menor possibilidade de sobrecarga de Fe
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* Transfusdao Permuta Parcial para optimizacao de complicacdes agudas™
e AVC

e STA com agravamento clinico (aumento das necessidades de O, ou inicio de
ventilacdo mecanica)

L)

e (CVO refrataria ao tratamento convencional

% Transfusao Permuta Parcial profilatica*™

* Prevencao do AVC primario ou secundario
 Complicacdes agudas recorrentes: CVO; STA; Priapismo.
* No periodo pré-operatorio de cirurgias major

* Avalicdo feita pela pediatria
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HFF - drepanocitose

s Métodos para transfusdao permuta parcial
* Manual

* Automatico — Spectra Optia® Apheresis System (Terumo BCT)
=  Maior eficacia na diminuicao da HbS
=  Melhor controlo de volumes

= Permite um maior espacamento dos procedimentos
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* Pedido de transfusao para doente com diagnostico ou suspeita diagnodstica de
drepanocitose

L)

e Estudo da amostra do doente
=  ABO — Direta e reversa

= RhD

* Fenotipagem alargada
= CocE e

= Kek

= Jka, Jkb, Fya, Fyb, S, s
e PAI, TAD

= Doentes Fyb- - genotipagem, ao laboratorio de imunoematologia do IPST, para
detecao do alelo silencioso
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¢ Estudo dos dadores de sangue/CS

L)

L)

Detecdo, qualitativa, de HbS na 12 dadiva

Fenotipagem alargada a todos os dadores a partir da 32 dadiva
Fenotipagem alargada nos dadores nao caucasianos antes da 32 dadiva
Decisao médica

Base de dados eletronica
Facil procurar unidades estudadas, e fenotipicamente idénticas, disponiveis

Esta estratégia permitiu nao haver registo de aloimunizacdes entre estes
doentes
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* Qutras medidas

L)

* Divisao em aliquotas (pediatria) — menor exposicao a multiplos dadores

* Leucoreducao universal

* Irradiacao de componentes (CEs, CPs)
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* Ligacao ao IPST

L)

* Genotipagem dos doentes Fyb-

* Requisicao de CEs para doentes, para os quais nao existem disponiveis, no
SSSMT/HFF, fendtipos idénticos/compativeis
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Transfusionais

s A curto prazo

* Realizacao da prova reversa na determinacao do ABO
e Profilaxia da malaria nos doentes transfundidos
 Determinacao dos antigénios Rh (D,C,c,E,e) e K

s A médio/longo prazo

* Separacaoem CS

e Testes para os principais virus

e Utilizacao de tecnologias de reducao patogénica



Est ratégl as na Tera pé ut | ca Hospital Prof. Doutor Fernando Fonseca, EPE

Malaria e Drepanocitose

Transfusional na

Estratégias para Africa

s A médio/longo prazo

Criacao de estruturas de coordenacao do processo transfusional
Criar programas de implementacdo/incentivo a dadiva benévola
Formacao de profissionais especializados

Criacao de centros de referéncia para tratamento e acompanhamento dos
doentes com drepanocitose

Aumento da qualidade nutricional da populacao
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Equipa multidisciplinar

* Anabela Lichtner — Diretora; CS IHT

e Andreia Monteiro— AH IET

* Ferreira, R (Coordenadora); Mota, M; Venancio, B; Simodes, A; Magalhaes, D;
Santos, L; Silva, I; Fernandes, A; Rebelo, S; Santos, C; Herminio, M, Goncalves, A -
TDT

 Escobar, C; Moniz, M; Nunes, P; Abadesso, C; Ferreira, T; Loureiro, H; Dias, A;
Almeida, H.

* Rodrigues, M.J; Chabert, T
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