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PERFIL DOS HEMOF{LICOS DE UMA "
ASSOCIAGAO DE PACIENTES DE

BRASLIA-DF, BRASIL
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D.R.H. Sartorelo?, J.0.S.C. Almeida®

& Centro Universitdrio Euro Americano
(UNIEURO), Brasilia, DF, Brasil

b Associacdo dos Voluntdrios, Pesquisadores e
Portadores de Coagulopatias (AJUDEC), Brasil

Objetivo: O Centro Oeste apresenta o menor nimero de
pacientes do pais, totalizando 982 hemofilicos do tipo A e B,
contudo o Distrito Federal revela aumento a prevaléncia esper-
ada para ambas hemofilias (1,9/10.000 homens) (Brasil, 2018).
Dessa maneira, se objetivou caracterizar o perfil de hemofili-
cos vinculados a uma associacdo de pacientes em Brasilia
- DF, Brasil. Material e métodos: Pesquisa transversal com
amostragem por conveniéncia, realizada com 49 hemofili-
cos adultos, do sexo masculino, vinculados a Associacdo
dos Voluntdrios, Pesquisadores e Portadores de Coagulopa-
tias (AJUDE-C). O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica
em Pesquisas com Seres Humanos, sob o parecer 1.300.316.
Aplicou-se um formuldario para coleta de informacdes sociode-
mograficas (idade, raga/cor, estado civil, situagdo laboral,
distancia entre residéncia/local de tratamento) e clinicas (tipo
de hemofilia, gravidade clinica e tipo de tratamento). O teste de
Shapiro-Wilk avaliou a normalidade dos dados. Analisaram-
se as frequéncias para a descricdo da amostra. Resultados:
Avaliaram-se 49 hemofilicos adultos com média de idade
37 +£ 8,4 anos, estando 43% na faixa etaria de 30-39 anos. Pre-
dominou a raga/cor parda (49%), estado civil solteiro (61%), em
atividade laboral (57%) e 53% residiam a menos de 30 Km do
local de tratamento. Clinicamente, predominou a hemofilia A
(79,6%), doenca grave (77,6%) e o uso de profilaxia secundaria
(75,5%). Discusséo: A faixa etdria entre 30-39 anos concentrou
maior nimero de participantes, divergindo do Perfil de Coagu-
lopatias Hereditarias onde a maior prevaléncia das hemofilias
estd na faixa etdria entre 20-29 anos (BRASIL, 2018). Predomi-
nou a raga/cor parda. Na regido Centro Oeste ha predominio
da racga/cor parda na populagdo (50,6%), o que explica esse
achado (IBGE, 2009). Kelley e Narvaez (2006) relatam que,
independentemente do local, a hemofilia acomete todas as
etnias/racas. Cerca de 61% dos hemofilicos eram solteiros
e 57% exerciam atividade laboral. Tais achados corroboram
com pesquisa de Naous et al. (2019) na qual a maioria dos
hemofilicos eram solteiros (66,7%) e associavam esse fato a
doenca, e com o estudo de Cutter et al. (2017), onde cerca
de 81% dos hemofilicos estavam empregados. Cerca de 53%
dos hemofilicos residiam a menos de 30 Km do local de
tratamento. Esses resultados sdo explicados por Sousa et al.
(2013), referindo que uma menor distdncia geografica entre
residéncia e local de tratamento pode facilitar um atendi-
mento de emergéncia no caso de sangramentos. Os resultados
mostraram que a hemofilia A (79,6%) e a forma grave da doenca
(77,6%) foram mais prevalentes, sendo a profilaxia secundéria
o tratamento mais utilizado (75,5%). Corroborando com os
achados, o Perfil de Coagulopatias Hereditdrias relata que no

DF ha 324 hemofilicos, tendo maior prevaléncia da hemofilia
A (n=264) e doenca grave (n=189); com relag¢do a distribuicao
do concentrado de fator VIII em 2016 para o DF, houve maior
utilizagdo da profilaxia secunddria (81,11%) (Brasil, 2018). Con-
clusdo: A amostra foi composta principalmente por adultos
que exercem atividade laboral. Esse fato pode ser explicado
pela administracdo da profilaxia secundéria e proximidade
entre a residéncia/local de tratamento, mantendo os fatores de
coagulacdo em niveis seguros, e dando capacidade de rapido
atendimento em casos emergenciais, gerando maior autono-
mia nessa populacao.
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Aims: To describe the hemostatic management of patients
with hemophilia A or B who underwent surgical procedures
while receiving fitusiran prophylaxis. Methods: Fitusiran was
evaluated in a phase 1 dose-escalation study (NCT02035605)
followed by a phase 2 open-label extension (OLE) study
(NCT02554773) that included patients with hemophilia A or
B, with or without inhibitors. Patients who were eligible to
continue in the phase 2 Open-Label Extension study received
monthly fixed subcutaneous doses of fitusiran 50 mg or 80 mg.
Data on perioperative hemostatic therapies and hemostatic
response were collected for patients undergoing surgical pro-
cedures who had lowered anti-thrombin (AT) during the study.
Results: In addition to 5 previously presented surgical proce-
dures, 1 total knee replacement and 1 total hip replacement
were performed. Further details on perioperative treatment
regimens and hemostatic responses in all 7 procedures will
be presented. Conclusions: Successful perioperative hemo-
static management of patients in the context of AT lowering
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with fitusiran has now been observed in several orthopedic,
thoracic, gastrointestinal, maxillofacial, and dental surgical
procedures. Data first presented at ISTH 2020, 12th-14th july
2020. Study funded by Alnylam and Sanofi.
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POOLED COHORT EQUATIONS RISK SCORE
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Brazil has the fourth largest haemophilia population in
the world. All patients are followed at the haemophilia treat-
ment centres, which provide them interdisciplinary care and
replacement factor concentrates as part of the public health
system. The mortality among Brazilian haemopbhilia people
is decreasing and the relative incidence of cardiovascular
(CVD) deaths is increasing. The aim of the current anal-
ysis of the HemoCardio Study was to describe the CVD
risk score according to the Pooled Cohort Equations Risk
(PCER) tool and its treatment recommendations. We included
men with haemophilia 40 years or older. Patients who
had previous CVD event or a low-density lipid cholesterol
5.0mmol/L or higher were excluded. Interviews, medical file
reviews, and blood tests were performed. The PCER tool
(www.cvriskcalculator.com) was used to estimate CVD risk,
considering age, gender, race, total cholesterol, high-density
lipid cholesterol (HDL), systolic and diastolic blood pressures,
treatment for systemic arterial hypertension, diabetes and
smoking status. Among the 30 included patients, the median
[interquartile range; IQR] age was 51.5 [IQR;46.0-59.5] years.
The majority had haemophilia A, 43% were severe, 57% were
on prophylaxis and 7% were inhibitor positive in the last year.
The frequencies of obesity, current smokers, hypertension,
diabetes, hypertriglyceridaemia, hypercholesterolaemia, and
hypoHDLaemia were 20%, 13%, 67%, 24%, 14%, 47%, and 23%,
respectively. Median PCER score was 6.9 [IQR;3.1-13.2], with
50% of the patients having a moderate-to-high risk. Statin use
was suggested for 46% of the patients. Blood pressure was
poorly controlled in 47% of the patients. In conclusion, almost
half of the men with haemophilia had a moderate-to-high
PCER score with strong recommendations to improve control
of dyslipidaemia and blood pressure.
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Relato de caso: BFBV, sexo feminino, 31 anos, previa-
mente higida, 23 semanas de gestacdo gemelar, admitida em
centro obstétrico com dor abdominal de inicio subito, em
epigastrio, associada a hipertensao (190 x 110 mmHg) respon-
siva a administracdo de hidralazina e nifedipino. Evoluiu apés
algumas horas com nduseas, vomitos e lipotimia. Aos exames,
apresentava elevacdo de transaminases (TGO 1924 e TGP
1.300 U/L), plaquetopenia (83.000/mm?3), anemia (Hb 6,0 g/dL),
hiperbilirrubinemia e LDH elevado (3.271 U/L). Pré-eclampsia
grave complicada com sindrome HELLP constituiu o diagnos-
tico provavel. Foi encaminhada para cesariana de emergéncia
e laparotomia exploratéria, a qual identificou morte fetal e
hemoperiténio, confirmando hepatomegalia importante com
rotura da cépsula de glisson, tratada com hemostasia cirtr-
gica. Ap6s 24 horas da intervenc¢do, manteve-se hipotensa,
com distensdo abdominal e queda de hematdcrito refrataria as
hemotransfusdes, optando-se por reabordagem para remoc¢ao
de compressas e tamponamento da superficie hepatica com
polimero hemostdtico reabsorvivel. Em seguida, como nova
tentativa de controle do sangramento por via intravascular, foi
realizada embolizacdo da artéria hepatica e de microfistulas
arterioportais. Evoluiu com coagulacao intravascular dissem-
inada (CID), manejada com hemoderivados. Permaneceu em
terapia intensiva por 08 dias, seguindo com melhora clinico-
laboratorial, regressdo das lesées hemorragicas em controle
tomogréfico e alta hospitalar para homecare apds 05 dias.
Discussdo: A rotura hepdtica, complicagdo potencialmente
letal da Sindrome HELLP, possui evolucdo repentina e con-
stitui importante causa de morte materna. Sua fisiopatologia
envolve a deposicdo de fibrina nos sinuséide, o que causa
obstrugdo e congestdo vascular, aumento da pressao intra-
hepatica e dilatagdo da cépsula de glisson, resultando em
hematoma subcapsular e rotura hepatica. A suspeita clinica
deve ser suscitada diante de gravidas com inicio subito
de dor abdominal ou hipotensdo. O diagnéstico, apesar de
clinico, é quase sempre realizado no intraoperatério de uma
cesariana ou no pés-parto. Embora bem estabelecido na liter-
atura, o tratamento conservador dessa condicdo é considerado
inaplicadvel quando no contexto da HELLP. A razdo disso é
o risco aumentado de sangramento em virtude do processo
inflamatério agudo que, no figado, desencadeia ativacdo do
sistema de coagulacdo e microangiopatia trombética. Esse
fenémeno, definido como CID obstétrica, torna a intervencio
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