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Introduç~ao: Hemofilia A Adquirida (HAA) �e um dist�urbio

hemost�atico caracterizado pelo surgimento de autoanticor-

pos policlonais inibidores do Fator VIII (FVIII). 30% a 50% dos

casos est~ao relacionados a condiç~ao subjacente, sendo os

tumores s�olidos malignos (especialmente adenocarcinomas)

uma das possíveis causas. Relatamos um caso de HAA

secund�aria a prov�avel neoplasia maligna de pâncreas, suges-

tiva de adenocarcinoma. Descriç~ao do caso: Mulher, 77 anos,

interna no serviço devido hemorragia digestiva alta e epis-

�odios de epistaxe. Realizadas 4 endoscopias digestivas altas

para hemostasia das diagnosticadas les~oes de Dieulafoy

devido recidiva de sangramento. �A admiss~ao: equimoses de

início concomitante aos sangramentos gastrointestinais.

Exames iniciais: Hb 5.7 g/dL j Plaquetas 294.000 mm3
j

INR: 1.11 (12,2s) j TTpa: 2.77 (79s). Ap�os 1 semana, quando

acionada Hematologia: INR: 1.12 (12.3s) j TTPa: 3.76 (107.1s).

Teste da mistura do TTPa: 2,88 (82,1s) j FVIII 0,2% j Inibidor do

FVIII: 121,6 UB. Paciente diagnosticada com HAA e iniciada

imunossupress~ao via oral com prednisona 1 mg/kg/d e Ciclo-

fosfamida (CTX) 1,5 mg/kg/d desde ent~ao. Depois de 10 dias

do início da terapêutica, Prescrito Complexo Protrombínico

ativado (CCPa) e escalonada dose de CTX para 2 mg/kg/d

devido piora de uma das equimoses associada a nova queda

de Hb e aumento do inibidor para 307,2 UB. Pela manutenç~ao

do inibidor de FVIII ainda elevado (243,2 UB) mesmo com o

aumento da imunossupress~ao, optado pelo início de

Rituximabe 375 mg/m2/sem por 4 semanas. Na tomografia

computadorizada de abdome realizada na internaç~ao, identi-

ficada imagem pancre�atica suspeita que, em com-

plementaç~ao com ressonância magn�etica, demonstrou

formaç~ao cística de 3,4£2,4£2,5 cm na cauda pancre�atica,

lobulada, septada, com pequenos componentes s�olidos parie-

tais, de conte�udo hem�atico/espesso e realce parietal ao con-

traste. Tamb�em notados pequenos cistos esparsos no

pâncreas, medindo at�e 0,6 cm na regi~ao corporal, que,

segundo laudo, devem representar alteraç~oes dentro do

espectro das neoplasias Intraductais Produtoras de Mucina

(IPMN). No momento, aguarda pancreatectomia total diag-

n�ostica, com �ultima dosagem do inibidor de FVIII de 64 UB e

TTPa 2,37 (67,5s). Conclus~ao: A HAA �e uma doença rara, com

sangramento predominantemente subcutâneo (80%), seguido

por sangramento muscular (45%), gastrointestinal (21%), geni-

turin�ario (9%) e retroperitoneal (9%). O diagn�ostico deve ser

suspeitado nos casos de sangramento associado a prolonga-

mento inexplic�avel do TTPa. Terapias hemost�aticas devem

ser realizadas quando houver sangramento significativo,

independentemente dos títulos de inibidor e da atividade do

FVIII, podendo ser considerados o FVII recombinante ativado,

CCPa, concentrado de FVIII porcino e/ou desmopressina. A

erradicaç~ao do inibidor com terapia imunossupressora �e nec-

ess�aria, sendo que, nos casos de FVIII <1 UI/dL ou título de

inibidor >20 UB, terapia dupla deve ser realizada em 1� linha

(corticoide + agente citot�oxico ou rituximabe). Sugere-se dosa-

gens de atividade do FVIII e seu inibidor 1‒2£/semana, espa-

çando dosagens conforme melhora. Quanto �a investigaç~ao de

causas subjacentes, n~ao h�a protocolo específico de rastreio,

sendo sugerida investigaç~ao baseada em alteraç~oes de exame

físico, exames laboratoriais e de acordo com o screening

et�ario.
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Introduç~ao: A hemofilia adquirida �e um dist�urbio hemor-

r�agico autoimune raro, com incidência global de 1.5 milh~ao

ao ano. Geralmente decorre da formaç~ao de autoanticorpos

que neutralizam o Fator VIII (FVIII) end�ogeno, denominada

Hemofilia A Adquirida (HAA). Em 50% dos casos h�a fator pre-

cipitante associado, como neoplasias, doenças autoimunes,

infecciosas, causas obst�etricas e medicaç~oes. O diagn�ostico �e

confirmado atrav�es da atividade reduzida do FVIII e presença

de inibidor contra o mesmo fator. Este relato objetiva

descrever um caso raro de hemofilia A adquirida, sem fator

predisponente identificado, tratada eficazmente com predni-

sona associada a rituximab em dose �unica. Descriç~ao do caso:

Paciente do sexo masculino, 68 anos, admitido em pronto

atendimento devido hematoma extenso e espontâneo em

membro superior com três meses de evoluç~ao. Durante inter-

naç~ao, identificada anemia com necessidade transfusional e

realizada tentativa de acesso venoso central em veia jugular

interna, com sangramento abundante em sítio de punç~ao.

Encaminhado para avaliaç~ao da hematologia devido alarga-

mento do Tempo de Tromboplastina Parcial ativada (TTPa).

Hist�orico de câncer de pr�ostata diagnosticado aos 48 anos,

tratado com prostatectomia radical, terapia de privaç~ao

androgênica e radioterapia. Evoluiu com cistite actínica e

estenose uretral ap�os tratamento oncol�ogico, submetido a
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cistostomia h�a um ano, com hemat�uria recorrente desde

ent~ao. Uso contínuo de risperidona e trazodona devido trans-

torno depressivo e anlodipino devido HAS. Desconhece

hist�orico de outros dist�urbios hemorr�agicos pessoais e/ou

familiares. Exames laboratoriais iniciais: TTPa 98.5s,

relaç~ao 3.11, sem correç~ao ap�os teste da mistura/pesquisa de

inibidor positiva, atividade do FVIII 1.26%, quantificaç~ao de

inibidor 115 UB/mL. Devido ao diagn�ostico de HAA em

paciente com hematoma progressivo em regi~ao cervical, ini-

ciado Complexo Protrombínico Parcialmente Ativado (CCPa)

associado a imunossupress~ao com prednisona 1 mg/kg/dia e

rituximab 375 mg/m2 em dose �unica. Realizado rastreio

oncol�ogico, reumatol�ogico e infeccioso, ambos negativos.

Ap�os as medidas instituídas, paciente evoluiu com melhora

das manifestaç~oes hemorr�agicas. Atualmente, encontra-se

h�a um ano do diagn�ostico da HAA, segue em remiss~ao com-

pleta mesmo ap�os desmame do glicocorticoide. �Ultimos

exames laboratoriais evidenciam normalizaç~ao do TTPa, pes-

quisa de inibidor negativa e atividade do FVIII 55.25%. Con-

clus~ao: O tratamento da HAA tem dois objetivos principais:

controle hemost�atico e erradicaç~ao do inibidor. Quando h�a

sangramento grave, como no caso acima em que houve

hematoma cervical com risco de obstruç~ao de vias a�ereas, �e

recomendado o uso de agente de bypassing imediatamente.

Para erradicaç~ao do inibidor, �e indicada imunossupress~ao

de 1� linha com esteroide isolado ou associado a um agente

citot�oxico (geralmente ciclofosfamida) ou rituximab. Em

pacientes com FVIII <1 UI/dL ou título de inibidor >20 UB/mL

como neste relato de caso, sugere-se terapia dupla desde a 1�

linha. O regime de rituximab em dose �unica associado a glico-

corticoide demonstrou efic�acia e segurança semelhantes,

sem risco relatado demalignidades secund�arias ou toxicidade

reprodutiva observada na ciclofosfamida, podendo ser prefer-

encial. A HAA �e uma doença extremamente rara com diag-

n�ostico complexo que deve ser tratada prontamente e de

forma eficaz para evitar sangramentos potencialmente fatais.
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Introduç~ao: A hemofilia A adquirida �e um dist�urbio hemor-

r�agico raro, causado por autoanticorpos contra o fator VIII,

com incidência de 1−1,5/milh~ao, predominando em idosos.

Metade dos casos associa-se a comorbidades, gestaç~ao/puer-

p�erio ou uso de antiplaquet�arios e anticoagulantes. Pode ini-

ciar com sangramentos leves (20%−30%), diferindo da forma

congênita por apresentar sobretudo hematomas sub-

cutâneos, al�em de sangramentos gastrointestinais e

musculares; hemorragia intracraniana �e rara, mas grave. O

diagn�ostico baseia-se em tempo de tromboplastina parcial

ativada prolongado com TP normal e confirmaç~ao laboratorial

do inibidor. O tratamento busca controlar sangramentos e

eliminar o autoanticorpo. Este artigo relata dois casos e com-

para sua abordagem terapêutica �a literatura recente.

Descriç~ao do caso: Caso 1: Paciente de 70 anos, hipertenso,

ex-tabagista, com hist�orico de p�urpura trombocitopênica idi-

op�atica p�os-infecç~ao por coronavírus, apresentou equimoses

crônicas, dor abdominal e sangramento persistente. Confir-

mada hemofilia A adquirida com ausência de fator VIII e inibi-

dor elevado, tratada com corticoide e ciclofosfamida, evoluiu

para remiss~ao clínica e laboratorial em um ano. Caso 2:

Paciente de 30 anos, saud�avel, com hemorragia p�os-parto,

equimoses e sangramento gengival persistente, teve piora

com dor e novos hematomas. Diagn�ostico confirmou hemofi-

lia A adquirida, tratada com corticoide, ciclofosfamida, FEIBA

e suporte, obtendo melhora clínica e laboratorial, com inibi-

dor ausente. Conclus~ao: A hemofilia A adquirida, embora

rara, exige diagn�ostico r�apido e tratamento imediato para pre-

venir complicaç~oes graves. Os casos descritos evidenciam que

a suspeita clínica e o manejo precoce s~ao decisivos para o

sucesso terapêutico.
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