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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 and inhibitor
(PwHAI), its safety has not been clarified yet. Since 2018, it
has been approved for prophylaxis of children and adults
with HA in Brazil, despite inhibitor status. In 2019, the Brazil-
ian Ministry of Health started the process to incorporate
it in the national protocol of PwHAi who failed immune
tolerance induction (ITI). Herein we report the first PwHAi
included in the “Brazilian registry of persons with hemophilia
Areceiving emicizumab” (Emicizumab Cases, EMCase Project).
The patient is a 28-years-old white man who was diag-
nosed as severe HA (factor VIII [FVIII] activity 0.9%) when
he was born. He had been treated exclusively on demand
(only during bleeding episodes), even after developing a
high response inhibitor at the age of 20 years. Three years
later, immune tolerance induction (ITI) was prescribed for 32
months. He received plasma-derived FVIII 50 IU/kg 3x/week.
Treatment was not increased due to a difficult peripheral
venous access and a central line was not implanted due to
social barriers about caring of the device. Bypassing agent
prophylaxis was prescribed during ITI; however, he had
bleeding 11 episodes requiring treatment (annualized bleed-
ing rate [ABR] 4.1 episodes/y). ITI failure was reported on
Feb/27/2018, and prophylaxis with activated recombinant fac-
tor VII (rFVIIa) 250 kIU 3x/week was maintained. Between
Feb/27/2018 and Jul/24/2019 (pre-MC-Ab period), the ABR was
2.1 episodes/y. Mean consumption of intravenous rFVIla was
2,7714+772 kIU/month. After withholding rFVIIa prophylaxis,
MC-ADb attack was administered at 3.0 mg/kg once weekly for
4 weeks, starting on Jul/25/2020. He kept MC-Ab 1.5mg/kg.
Mean consumption of subcutaneous Mc-Ab from Jul/25/2019
to Jul/24/2020 (MC-Ab period) was 366.92 &+ 93.40 mg/month,
with no bleeding episode requiring factor concentrate infu-

sion. The mean monthly cost of the treatment reduced from
US$ 34,590.00 + 8,903.00/month (US$ 11.53/kIU, in 2018), in
the pre-MC-Ab period, to US$ 27,446.00 & 7,120.62/month (US$
76.25/mg, in 2020), during the MC-Ab period. Currently, he self-
infuses MC-Ab at home. He did not report any puncture site
event. No thrombotic event has been reported. Prophylaxis
with MC-Ab for PwHA with inhibitor who failed ITI was safe
and effective. The annualized direct costs reduced about 20%
switching from prophylaxis with rFVIIa to MC-Ab.
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Introdugdo: A Purpura Trombocitopénica Autoimune (PTI)
é um transtorno adquirido causado por autoanticorpos contra
antigenos plaquetdrios, gerando trombocitopenia. Pode ser
primaria ou secunddria em funcdo de outros transtornos
associados, como doencas autoimunes, linfoproliferativas ou
infeccoes. Dentre os agentes infecciosos, destaca-se a Heli-
cobacter pylori, bactéria gram-negativa espiralada que coloniza
a mucosa gastrica e é considerada de alto risco para o desen-
volvimento de doencas gastrointestinais como ulcera péptica,
duodenal e céncer gastrico e também pode estar relacionada
a manifestacOes extragastricas como disturbios cardiovascu-
lares, neurolégicos, metabdlicos, hematolégicos e doencas de
pele. Diversos estudos confirmam a associacdo entre PTI e
H. pylori e destacam o beneficio da erradicacdo da bactéria
para o aumento da contagem plaquetaria. Objetivo: Estabele-
cer a correlagcdo entre a bactéria H. pylori e a apresentacdo
da PTI através de dados disponiveis na literatura cientifica.
Metodologia: Foi realizada uma revisao simples de literatura
nas bases de dados PubMed e Scielo, entre 2015 e 2020, uti-
lizando os descritores: Purpura; Idiopatica; Helicobacter pylori.
Resultados e discussdo: A busca nas bases de dados resul-
tou em 21 artigos, dos quais 8 foram selecionados. Estudos
demonstraram que, ap6s a erradicacdo da H. pylori, os niveis
plaquetdarios elevam-se em parte dos pacientes portadores
de PTI, provocando melhora ou até mesmo a remissio do
quadro. Assim, reforca-se a importéncia da triagem de H.
pylorino acompanhamento de pacientes com PTI. A explicagao
para essa associa¢do nao é completamente conhecida até o
momento, incluindo mecanismos como o mimetismo molec-
ular e modulacdo da funcdo de mondcitos/macréfagos. Os
autores concluem que os custos para a triagem compen-
sam o0s gastos com o tratamento convencional da PTI. Os
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medicamentos utilizados para erradica¢do de H. pylori sdo
facilmente encontrados e administrados por via oral, tem
baixo custo, poucos efeitos colaterais, facil adesdo e altos
indices de erradicagdo. Assim, é importante realizar a triagem
de H. pylori nos portadores de PTI, evitando que o paciente
seja submetido a um tratamento muito mais caro, invasivo
e que pode apresentar sérios efeitos adversos. A pesquisa da
bactéria deve fazer parte da estratégia de investigacao labora-
torial dos pacientes com PTI. Concluséo: E indicado efetuar
a investigacdo da infeccdo por H. pylori em regides onde a
prevaléncia é elevada e, em caso positivo, os pacientes devem
ser tratados para essa infeccdo. Além disso, a erradicacdo
da bactéria H. pylori em pacientes com PTI tem um impacto
positivo sobre a contagem plaquetdria. Porém, mais estudos
devem ser realizados para entender o mecanismo subjacente
das respostas a terapia de erradicacdo da bactéria.
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Objetivo: Relatar caso de trombocitopatia hereditaria por
defeito no receptor de tromboxano A2 (TxA2) do Hospital de
Base de Sdo José do Rio Preto (HB-SJRP). Metodologia: Os dados
foram obtidos por revisdo do prontudrio, apds autorizacdo
prévia da paciente. Relato de caso: Paciente do sexo fem-
inino, 47 anos, com diagnéstico prévio de doenca de Von
Willebrand (DVW), vem ao servico de hematologia do HB-
SJRP, para avaliacdo da necessidade de profilaxia com fator
de Von Willebrand para cirurgia de ressec¢do de hamar-
toma retrorretal. Paciente com histérico de sangramento
abundante apds intervencoes cirdrgicas, com necessidade de
reposicdo de hemocomponentes. Além disso, apresenta san-
gramento mucocutaneo desde a infancia, com uma pontuacao
de sangramento (bleeding assessment tool-International Society
of thrombosis and hemostasis) igual a 13. Foram realizados
exames em nosso laboratério de hemostasia para confirmacéao
diagnéstica. Os resultados foram: contagem de plaquetas:
226.000/microL, Tempo de Protrombina e Tempo de trombo-
plastina parcial ativado normais, Fator VIII: 153,4%, atividade
cofatora da ristocetina: 97%, antigeno de FVW: 140%, sendo
todos os valores dentro do intervalo de referéncia da normali-
dade. Com a histéria de sangramento relevante e consistente,
prosseguimos a investigacdo com teste de agregacao plaque-
taria que mostrou curva dentro da normalidade para o agente
colageno, hipoagregacdo para baixas doses de ADP e epine-
frina. Com o agente acido araquiddnico (AA) e o analogo de
TxA2 (U46619) ndo houve agregacdo plaquetdria. Ensaio de
aglutinacdo com a Ristocetina foi normal. Diante dos exames,

excluimos a hipotese de DVW e aventamos a possibilidade
de defeito relacionado ao receptor do TxA2. Como conduta
pré-cirurgia orientamos transfusdo de plaquetas durante o
procedimento. Discussdo: A ativacdo e agregacdo plaque-
taria apds injuria vascular sdo etapas fundamentais para a
formacao do trombo. A plaqueta, antes de agregar, passa por
um processo de ativagao por diferentes estimulos, um deles
envolve a formacdo de TxA2 a partir do AA. Defeitos tanto
na cicloxigenase quanto no receptor do TxA2 (TxA2R) impe-
dem agregacdo plaquetdria com AA, enquanto o defeito no
TxA2R impede agregacdo plaquetaria com AA e o analogo de
TxA2. Isso demonstra que o laboratério de coagulacdo precisa
validar a agregacdo com andlogo de TxA2 para que o diag-
noéstico diferencial seja feito. Sabemos que os defeitos apenas
de agregacdo com &cido araquidénico, chamados de defeitos
Aspirina Like, sdo mais frequentes que os defeitos do TXA2R,
e podem ser causados tanto por mutacdo da enzima quanto
defeito adquirido por uso de medicacao bloqueadora da sua
acdo. Para diferencid-los e detectarmos a mutacdo da enz-
ima, utilizamos o estudo genético, que também se mostra
importante para confirmar o defeito no TxA2R. Concluséao:
As trombocitopatias hereditarias, incluindo defeito do TxA2R,
sao doencas raras e muitas vezes subdiagnosticadas, sendo
o teste de agregacdo plaquetaria uma importante ferramenta
diagnéstica. A partir de alteracdes nos resultados deste exame,
podemos nortear a investigacdo laboratorial em suspeitas de
trombocitopatias, principalmente otimizar os estudos genéti-
cos.
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Objetivo: Descrever a eficicia e o perfil de efeitos adversos
da imunoglobulina humana intravenosa (IGIV) em pacientes
com purpura trombocitopénica imune (PTI), assim como
padronizar a infusdo da IGIV com a intensdo de adequar a
ocupacao de leito em hospital dia, evitando a hospitalizacdo
do paciente com PTI. Material e métodos: Estudo transversal,
retrospectivo de analise de prontudrio e entrevista telefonica,
de todos os pacientes com diagnéstico de PTI que fizeram uso
de IGIV e foram atendidos no hospital tercidrio, no periodo
compreendido entre junho de 2016 até junho de 2019. Resulta-
dos: Dos 96 pacientes com diagnéstico de PTI, foram incluidos
19 pacientes (19.79%) que fizeram uso de IGIV em algum
momento desde o diagnéstico, sendo 3 (15.79%) homens e
16 (84.21%) mulheres. A estratificagdo por idade foi realizada
da seguinte forma: 18-30 anos (n=6, 31.58%), 31-40 anos
(n=5, 26.32%), 41-50 anos (n=1, 5,26%), 51-60 anos (n=2,
10.53%) e >60 anos (n=5, 26.32%). A frequéncia dos even-
tos que levaram ao uso de IGIV em 65 ciclos é a seguinte:
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