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Introdugao

As doencas do eritrécito (GR) que resultam da deficiéncia de proteinas da membrana (PM) sdo um grupo muito
heterogéneo de anemias hemoliticas (AH), que se pode dividir em duas categorias: hereditarias e adquiridas. A
citometria de fluxo (CF) € um método rapido e objectivo, que permite fazer uma analise multiparamétrica de
células, de modo qualitativo e quantitativo e que pode ser usado para estudar as PM dos GR (PM-GR).

Objectivos

Avaliar a aplicagdo da CF ao estudo das PM-GR, em situagdes normais e patoldgicas, utilizando como modelo
de AH hereditaria, a Esferocitose Hereditaria (EH) e como modelo de AH adquirida, a hemoglobinuria
paroxistica nocturna (HPN).

Material e Métodos

Serao estudados por CF os padrdes de: a) Maturagéo da linha eritréide no sangue periférico (SP) e na medula
6ssea de individuos adultos normais (IAN), através da avaliagdo da expresséo de diversas PM-GR (ex. CD71,
CD36, CD2353, etc.) e da sua comparagdo com os resultados do estudo citolégico; b) Expressdo de PM-GR
extrinsecas (espectrina, anquirina) e transmembranares (banda 3, glicoforinas), utilizando anticorpos
monoclonais especificos ou substancias fluorescentes com afinidade para estas proteinas, nos GR de: i) IAN,
ii) individuos com diversas formas de AH nao relacionadas com alteragbes na membrana, iii) individuos com
alteracdes hereditarias das PM-GR, relacionando com a histéria clinica e com os pardmetros hematolégicos e
bioquimicos; c) Expressao de proteinas ligadas ao glicosil-fosfatidil-inositol (P-GPI) nas células circulantes de
IAN, bem como identificagdo, quantificagdo e caracterizagdo do clone HPN em doentes com HPN, tentando
relaciona-las com a evolugéao clinica e formas de apresentacao.

Resultados e Conclusoes

Até ao momento, estudamos o perfil fenotipico associado a maturagao terminal dos GR no SP de IAN, bem
como de doentes com AH, relacionadas ou ndo com alteragbes nas PM-GR, e avaliamos a expressao de P-
GPI em IAN e de doentes com suspeita de HPN. O estudo dos reticuldcitos permitiu definir fenotipicamente trés
populagdes de reticuldcitos em diferentes estadios de maturagédo. O estudo da expressdo de P-GPI permitiu
identificar os doentes com HPN, estando a ser analisada a sua relagdo com a evolugéo clinica.



