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A fenilcetonuria (FNC) é um erro inato do metabolismo causada por mutagdes no gene PAH, que codifica a enzima hepatica
fenilalanina-hidroxilase (PAH), e tem como cofator a tetraidrobiopterina (BH4). Em pacientes com atividade residual da PAH,
a administragdo de BH4 pode atuar aumentando a atividade enzimatica. Objetivo:Descrever a responsividade a administragédo
do BH4 em pacientes com FNC segundo o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) do Ministério da Saude (2019).
Métodos:Foi realizado um teste ambulatorial de 3 dias. Todos os pacientes mantiveram o tratamento (dieta restrita em FAL +
férmula metabdlica). Dia 1:avaliada a flutuagdo dos niveis FAL (ponto basal e apés 8h); Dia 2: coletado sangue no ponto
basal antes da ingestdo do BH4, seguido da ingestdo de uma dose Unica de 20mg/kg da medicag¢éo. Novas coletas foram
realizadas 8h e 24h apéds a ingestdo do medicamento. Foi considerado responsivo (R) o paciente com redugao de 30% de
FAL sérica apos 8h e/ou 24h da ingestdo do BH4. Casos bordeline(redugéo entre 28-30%) foram considerados responsivos
na dependéncia do gendétipo concordante. A ingestao incorreta do medicamento; falhas nos pontos de coleta de FAL; ou uma
redugéo >30% da ingestédo de FAL entre o dias 2 e 1 do teste caracterizou o teste como inconclusivo. Resultados:O teste foi
conduzido em 6 pacientes (sexo feminino= 3; mediana de idade= 8 anos, intervalo interquartil 7-11,5; FNC Classica= 1, Leve=
4, indefinido= 1). Um paciente apresentou resultado inconclusivo por ndo ter ingerido todas as capsulas do medicamento.
Trés pacientes foram R ao BH4 em ambos critérios (todos com FNC leve), com média de redugédo de FAL de 75%%20 em
8h e 69%+13 em 24h. Um quarto paciente com FNC leve foi R apenas em 8h, com redugéo de 28%, considerado R borderline,
levando em conta seu gendtipo com alta probabilidade a responsividade. O quinto paciente(FNC classica) foi ndo responsivo
(NR) (-13,8% em 8h e -26,8% em 24h). A mediana de FAL pré e p6s BH4 nos R foi, respectivamente, 5,5mg/dL (3,8-10,2) e
3,0mg/dL (2,0-7,6) e no NR foi 7,1mg/dL e 6,7mg/dL.. Segundo os gendtipos descritos no BioPKU, os 4 pacientes com FNC
leve tinham gendtipos de alta predisposi¢ao a responsividade. Em relagéo ao genétipo do paciente com FNC classica (NR),
1/6 descritos no BioPKU apresentou responsividade. Conclusao:Neste protocolo de triagem para responsividade a resposta
ao BH4 esteve associada aos pacientes com FNC leve e foi concordante com os gendétipos descritos na literatura.
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HISTERECTOMIAS PUERPERAIS NO HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE EM 15 ANOS
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Introdugéo: A histerectomia puerperal € necessaria primariamente em casos de placentagdo anormal (em especial acretismo
placentario) e hemorragia puerperal. O parto cesareo esta associado a maior risco de histerectomia puerperal, ndo somente
devido a alteragbes da placentagdo em gestagdes futuras, mas também a atonia uterina.

Objetivo: Determinar as indicagbes e os desfechos das histerectomias puerperais realizadas no Hospital de Clinicas de Porto
Alegre nos ultimos 15 anos, bem como analisar as caracteristicas clinicas das mulheres submetidas a esse procedimento.
Métodos: Estudo transversal de 47 histerectomias puerperais realizadas no periodo de 2005 a 2019 com revisdo de dados
de prontuarios.

Resultados: Houve uma taxa de 0,87 histerectomias puerperais a cada 1.000 partos no nosso hospital nesse periodo. As
histerectomias puerperais foram indicadas principalmente por acretismo placentario ou sua suspeita (44,7% dos casos),
hemorragia puerperal sem acretismo placentario (27,7%) e infecgao (25,5%). Histerectomias totais corresponderam a 63,8%
dos casos e ndo houve diferenga entre histerectomia total e subtotal para os desfechos estudados. A maioria das
histerectomias foi realizada dentro de 24 horas apds o parto, o que estava associado a acretismo placentario, placenta prévia
e idade materna mais avangada. A maioria (66,0%) das mulheres necessitou de internagdo em unidade de terapia intensiva,
situagdo inversamente relacionada a cesarea prévia, placenta prévia, acretismo placentario e maior idade materna. A taxa de
letalidade das histerectomias puerperais foi 4,3%.

Conclusdes: Encontramos uma associagao expressiva entre histerectomia puerperal, placenta prévia e placenta acreta, em
consonancia com dados da literatura. Os fatores citados estao todos relacionados a cesariana, via de parto muito frequente
no Brasil. A taxa de histerectomias por total de partos e a taxa de letalidade das puérperas submetidas ao procedimento
foram semelhantes ao descrito em metanalises contemplando paises de todos os niveis de renda.
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