Analise de literatura sobre anemia fanconi:

aspectos clinicos.

RESUMO

A anemia de Fanconi (AF), também conhecida como
Sindrome da Pancitopenia de Fanconi, é uma doenca
genética recessiva, causada por mutagdes de genes
envolvidos na reparacdo do DNA, que afeta todos os
grupos étnicos, observada em cerca de 1 em cada
360 mil nascimentos. Foi descrita inicialmente em
1927, pelo pediatra suico Guido Fanconi, € uma
doenca hereditéria, caracterizada pela combinagao
varidvel de hipoplasia da medula 4ssea,
pancitopenia, malformag¢des de radio e polegar,
anomalias renais e de pigmentacdo cutanea. Sua
principal caracteristica citogenética é a presenca de
quebras cromossdmicas, o quadro hematoldgico
geralmente se inicia nas duas primeiras décadas de
vida e é progressivo, podendo em alguns casos, s6
ser notada na terceira ou quarta década. O trabalho
tem como objetivo abordar os aspectos basicos da
Anemia de Fanconi para uma melhor compreensao
dessa sindrome. Trata-se de uma pesquisa
bibliografica, definida como qualitativa, realizada a
partir de artigos cientificos em periédicos nacionais
e internacionais no periodo de 2000 a 2014,
disponiveis nas bases de dados Google académico
(GOOGLE), Scientfic Electronic Library Online
(SCIELO) e PudMed. Anemia de Fanconi (AF) é uma
das anemias aplasticas mais frequente, caracterizada
por um disturbio da hematopoese, e marcada pela
reducdo ou auséncia de células das linhagens
eritroide, granulocitica e megacariocitica na medula
0ssea, com resultante pancitopenia. Os individuos
que apresentam essa patologia, mostram alteracoes
nos parametros de crescimento, alteracdes renais e
cardiacas, além da baixa expectativa de vida. O
diagndstico é confirmado através da analise do
caridtipo. O tratamento de suporte inclui transfusdes
de concentrados de eritrocitos ou plaquetas, porém
0 Unico tratamento curativo é o transplante de
células tronco hematopoiéticas, num entanto, esse
método aumenta os riscos de tumores sélidos.
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Conclui-se entdo, que a identificacdo precoce de
individuos com a AF é fundamental, pois permite um
controle adequado da doenga hematoldgica, tendo
em vista seu potencial oncolégico, assim como, o
aconselhamento genético para as familias quanto
aos riscos em futuras gestacOes e a possibilidade de
diagnéstico pré-natal.
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