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seus familiares, profissionais da saiude e AHESC. Em decor-
rencia do processo promovemos a autonomia, a participacdo
social, as competencias e habilidades e a emancipacdo da pes-
soa com hemofilia, entendendo que a busca de seus direitos,
traduzidos em tratamento e sua adesdo pode se transformar
em liberdade e qualidade de vida. Em 2019 foram realiza-
dos seis encontros nos Hemocentros Regionais, de: Lages,
Joinville, Concérdia, Joacaba, Chapecé e Criciima, com um
publico direto de 174 pessoas e indireto de 870 pessoas, den-
tre esses: pacientes, seus familiares, enfermeiros, técnicos de
enfermagem, médicos, fisioterapeutas, psicologa e professor.
A partir da realizacdo do projeto, além de alcancar os objetivos
tracados, surgiram demandas reivindicadas, que foram real-
izadas no decorrer do ano, como: visita a escola de um paciente
de 5 anos. O Projeto AHESC até Vocé é inovador e deve servir
de exemplo 4 outras associa¢des de pacientes do pais.
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Introdugdo: A Hemofilia é uma das coagulopatia mais
comum no mundo, ela é hereditaria, no Brasil soma-se quase
54% do numero total de coagulopatia no pais, essa doenca é
muito grave que causa deformidades e incapacidades no corpo
do portador. Objetivo: Esta pesquisa possui o objetivo de con-
hecer a qualidade de vida dos hemofilicos e como a pratica
de esportes e exercicios fisicos ajuda para se ter uma mel-
hora na sintomatologia. Primeiramente o trabalho abordou
informacgdes histéricas e a caracterizagdo da doenca, os sin-
tomas e as formas de tratamentos. Material e métodos: Este
projeto tratou-se de um estudo exploratério, qualitativa, que
foi realizado uma coleta de dados de pessoas que possuem
hemofilia, foram coletados dados através de um questiondrio
que foi vinculado de maneira online. Resultados: Os dados
coletados chegamos ao seguinte cendrio que cerca de 80%(40)
dos que responderam afirmaram serem portadores do tipo A,
ja 0s 20% (10) relataram ser portadores do tipo B, mostrando-se
assim condizente com os dados apresentados pela literatura.
Foi perguntada para a mesma amostra de 50 pessoas qual
era o grau da hemofilia observando-se que 76% (38) das pes-
soas responderam que possuiam a Hemofilia grave, j4 22% (11)
mencionaram ter Hemofilia moderada e apenas 2% (1) respon-
deram possuir a Hemofilia leve (n=50; Média=16,6, Desvio
padrdo=19,13). Dos 38 hemofilicos grave, 30 eram hemofilicos
do tipo A e 8 pertenciam ao tipo B, ja na forma moderada 9 por-
tadores tinham deficiéncia do fator VIII e 2 tinham deficiéncia
do fato IX. Foi perguntado para a amostra de estudo se eles
praticavam atividade fisica regular, onde 48% (24) da amostra
disseram ter o habito de praticar exercicio fisico e 52% (26)
dos entrevistados revelaram que néo sdo adeptos a pratica de
atividade fisica (n=>50; Média = 25; desvio padrao=1,41). Dis-
cussdo: O presente trabalho permitiu conhecer a hemofilia,

seus tratamentos e os servigcos de salde oferecida aos porta-
dores de hemofilia. Possibilitou também identificar os perfis
dos hemofilicos da amostra de estudo e avaliar a qualidade
de vida deles e também se a pratica de atividades fisicas esta
presente na rotina deles e se se percebe melhora dos sinais e
sintomas. Conclusdo: Podemos concluir com este estudo que
a qualidade de vida é um conjunto de diversos fatores que
acabam interferindo em aspecto fisico, mental e social e os
hemofilicos tem em sua maioria das vezes uma baixa quali-
dade de vida, mas isso pode ser revertido com a insercao de
atividades fisicas no cotidiano desses pacientes, pois os exer-
cicios melhora a saide mental, fisica e € uma fermenta de
insercdo dessa minoria na sociedade na qual ela vive.
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As hemofilias A e B sdo disturbios hemorragicos raros,
resultantes de mutagdes dos respectivos genes que tran-
screvem os fatores de coagulacdo. A deficiéncia desses fatores
causa defeito na coagulacao, podendo levar a didtese hemor-
ragica. O tratamento profildtico com reposicdo do fator
deficiente é atualmente o tratamento padrdo para pacientes
com Hemofilia A grave, e tem o objetivo de eliminar os
episdédios de sangramento e prevenir o desenvolvimento de
artropatias. Existe grande variabilidade de farmacocinética
(PK) inter e intraindividuo dos concentrados de fator e tam-
bém a depender do concentrado utilizado. Desta forma a
PK se tornou uma arma para terapia personalizada para
manutencdo de niveis hemostaticos adequados do fator defi-
ciente para cada individuo. Objetivos: Descrever e avaliar
o impacto da personalizacdo do regime de tratamento pro-
fildtico com farmacocinética dos pacientes com hemofilia A
em uso de fator VIII recombinante. Materiais e métodos:
Estudo retrospectivo de 27 pacientes adultos e peditricos com
Hemofilia A do Ambulatério da Santa Casa de Sdo Paulo, de
janeiro de 2016 a dezembro de 2019. Os pacientes estavam em
tratamento profilatico com fator VIII recombinante de meia-
vida padrao, com dose baseada no peso dos pacientes, e que
haviam sido submetidos a avaliacdo farmacocinética e anal-
isados por meio da ferramenta myPKFiT® versao 2.0. Os dados
dos pacientes foram distribuidos e comparados em tépicos
relacionados a caracteristicas demograficas, clinicas, dados
da PK e dados periodos pré e pds avaliacdo farmacocinética:
taxa anualizada de sangramento e de hemartrose (TAS e
TAH), posologia habitual e posologia sugerida, quantidade
de fator mensal, custo mensal estimado com o tratamento
habitual e com a nova posologia sugerida. Os dados foram
analisados de forma descritiva e inferencial. Considerou-se
um nivel de significancia de 5% em todas as andlises inferenci-
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ais. Resultados: Do total dos pacientes, 59,26% apresentaram
diminuicdo de TAS e TAH no periodo analisado pés avaliacdo
de perfil de farmacocinética, sendo encontrado reducao sig-
nificativa (p=0,029 e p=0,03). Foi optado por implementacdo
do tratamento conforme os regimes sugeridos no programa
myPKFiT®para 29,62% dos pacientes, os outros 70,37% foram
mantidos com o tratamento habitual ou receberam um trata-
mento diferente daquele sugerido pelo software. Daqueles que
receberam o tratamento conforme a sugestdo do programa,
62,5% apresentaram melhora pela diminuicdo de episédios
de sangramento, porém sem significincia estatistica. Foi
demonstrado também um aumento significativo na quanti-
dade mensal de fator nos regimes de tratamento profilatico
sugeridos pelo programa de avalicdo de PK em comparacao
as quantias habituais (p<0,001), o que se traduziu também
em aumento de custo mensal. Discussdo: Pode-se afirmar
que houve melhora no perfil de sangramento, observado pela
diminui¢do significativa no nimero de eventos nas TAH e
TAS. E também que, caso implementados, os regimes de
infusdo sugeridos pelo myPKFiT® acarretariam num aumento
significativo tanto da quantidade de fator quanto do custo
mensal do tratamento. Conclusdo: Pode-se concluir que esta
ferramenta teve impacto positivo no manejo dos pacientes
avaliados neste estudo no que se traduziu a reducgdo do
numero de episédios de sangramento.
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Emicizumab (MC-Ab) is a humanized bispecific antibody
which binds to factors IX-activated and X, speeding up
the activation of factor X. It solved some unmet needs in
hemophilia A (HA) treatment, such as regimen (once weekly
up to once monthly infusion) and route of administration
(subcutaneous). Although it is an effective non-replacement
alternative in the prophylaxis of people with HA (PwHA) with
(PwHAI) or without inhibitor, its safety has not been clari-
fied yet, and a few cases of thrombosis and development of
anti-MC-Ab antibody have been described. The aim of this
project is to create a national registry to follow up PwHA
receiving MC-Ab. EMCase Project is an observational study
and any PwHA receiving MC-Ab can be included (e.g., sex, age,
inhibitor status etc. are not inclusion nor exclusion criteria).
It has been approved centrally by the Committee on Ethics in
Research of the Universidade Federal de Minas Gerais (CAAE
10664919.6.0000.5149) and registered in the Brazilian Registry

of Clinical Trials (RBR-57rnpz). The treatment will be decided
among the patient, the physician, and the interdisciplinary
team of the hemophilia treatment center (HTC). The research
group developed a brochure with suggestions on classical
outcome assessment tools (e.g., bleeding rate, joint health,
absenteeism, adherence, quality of life and mortality) which
can be evaluated as the judgement of the HTC team. Outcome
data, laboratory results and therapeutic progression will be
compiled yearly over a maximum of 10 years. Pharmacovigi-
lance and economic analyses will also be included. Finally, a
national guidance will be developed. In 2016, there were 10,123
PwHA in Brazil, of whom 4,003 (39.54%) were severe and 451
(4.46%) were PwHAI. There were 268 PwHAI on immune tol-
erance induction (ITI), of which we can expect a 30% rate of
failure. Since MC-Ab has been approved only for PwHAi who
failed ITI in Brazil, we expect to include at least 50 PwHAI. Cur-
rently, 10 HTCs are registered in the EMCase Project, while 7
other HTCs are in process of formal ethical approval. The first
patient was included in July/2020. We expect to establish some
outcome assessment tools to aid the interdisciplinary team to
manage hemophilia treatment with MC-Ab as well as to help
clarifying the safety of this bispecific antibody.
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Since the introduction of episodic and prophylaxis treat-
ment with safer products, the life expectancy of people with
haemophilia (PwH) enhanced considerably. This comes with
an increasing number of older PwH and with associated
diseases, such as cardiovascular disease (CVD). HemoCar-
dio was a cross-sectional study aimed to describe CVD risk
factors among North-eastern Brazilian PwH. Male PwH 30
years or older were interviewed, had physical examinations,
and provided blood samples. CVD risk scores were estimated
according the Framingham Risk Score (FRS) tool. This tool
predicts the 10-year risk of major CVD events (coronary
disease-chronic arterial disease, stroke, peripheral obstruc-
tive arterial disease, or heart failure). The variables collected
are described in Table 1. The estimated FRS was catego-
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