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Introduç~ao: A hemofilia A e B s~ao dist�urbios heredit�arios da

coagulaç~ao, causados pela deficiência dos fatores VIII e IX,

respectivamente, que levam a epis�odios recorrentes de san-

gramento, principalmente em articulaç~oes e m�usculos, com

risco de sequelas. O tratamento baseia-se na reposiç~ao intra-

venosa do fator deficiente, derivado de plasma e, por produtos

recombinantes, eficazes no controle, mas limitados pela

necessidade de infus~oes frequentes, desenvolvimento de

anticorpos neutralizantes e altos custos. Recentemente,

inovaç~oes como fatores recombinantes de meia-vida esten-

dida, terapias subcutâneas (como o emicizumabe para hemo-

filia A) e terapias gênicas trouxeram avanços significativos,

possibilitando tratamentos mais personalizados, menos inva-

sivos e com melhora da qualidade de vida para os pacientes.

Objetivos: Analisar os avanços recentes no tratamento da

hemofilia A e B, comparando terapias substitutivas (fatores

recombinantes e de meia-vida estendida) e n~ao substitutivas

(emicizumabe e terapias gênicas), com foco em efic�acia,

segurança, conveniência e impacto na qualidade de vida.

Material e m�etodos: Realizou-se uma revis~ao narrativa da lit-

eratura entre 2019 a 2025, utilizando as bases PubMed, Scien-

ceDirect, SciELO e Google acadêmico, al�em de documentos

das sociedades científicas (ASPH, ISTH, ABRAPHEM). Foram

utilizados os descritores: “hemofilia A/B”, “fator recombi-

nante”, “terapia gênica”, “emicizumabe”, “produtos de meia-

vida estendida” e “qualidade de vida”. Incluíram-se ensaios

clínicos, revis~oes, diretrizes e artigos originais em português,

inglês e espanhol. Discuss~ao e Conclus~ao: Os tratamentos tra-

dicionais para hemofilia A e B baseiam-se na reposiç~ao dos

fatores VIII e IX, com avanços importantes nos produtos

recombinantes de meia- vida estendida que reduzem a fre-

quência de infus~oes e melhoram a ades~ao. Entretanto, a pre-

sença de inibidores ao fator VIII em at�e 30% dos pacientes

com hemofilia A grave ainda representa um desafio. Entre as

novas abordagens, o emicizumabe, anticorpo monoclonal

administrado por via subcutânea, demonstrou alta efic�acia na

reduç~ao das hemorragias, mesmo em pacientes com pre-

sença de inibidores, maior praticidade pela administraç~ao

subcutânea, melhorando a qualidade de vida. J�a o fitusiran e

concizumabe est~ao em desenvolvimento, prometem regimes

ainda mais acessíveis, caracterizados por admnistraç~oes sub-

cutâneas menos invasivos. A terapia gênica, atualmente

aprovada para hemofilia B e em testes avançados para hemo-

filia A, permite a express~ao end�ogena do fator deficiente,

reduzindo ou eliminando a necessidade de reposiç~ao peri-

�odica, embora apresente desafios como variabilidade na

duraç~ao da resposta e barreiras imunol�ogicas.Em geral, essas

inovaç~oes têmmostrado perfis de segurança favor�aveis e pro-

porcionado significativa melhora na qualidade de vida dos

pacientes, configurando um cen�ario promissor para a individ-

ualizaç~ao do tratamento da hemofilia. O tratamento da hemo-

filia avançou significativamente nos �ultimos anos, com os

fatores recombinantes, produtos de meia-vida estendida,

emicizumabe e a terapia gênica proporcionando maior

segurança, efic�acia e conveniência. Assim, a personalizaç~ao

do manejo, e o acesso �as terapias, �e essencial. No futuro,

espera-se o desenvolvimento de tratamentos ainda mais

duradouros, seguros e acessíveis, focados na melhora da

qualidade de vida e na reduç~ao dos custos, com monitora-

mento contínuo para garantir benefícios a populaç~ao afetada.
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Introduç~ao: Hemofilia A �e uma doença congênita ligada ao

cromossomo X, caracterizada pela deficiência ou disfunç~ao

do Fator VIII de coagulaç~ao (FVIII), essencial para a hemosta-

sia. Tradicionalmente, a profilaxia baseia-se na infus~ao regu-

lar de FVIII. Contudo, pacientes podem desenvolver

inibidores anti-FVIII, tornando a terapia ineficaz. O advento

do Emicizumabe, um anticorpo monoclonal humanizado,

transformou esse cen�ario, especialmente em regi~oes com

recursos limitados. Objetivos: Este estudo teve como objetivo

avaliar a implantaç~ao da profilaxia com Emicizumabe em um

Centro Tratador de Hemofilia (CTH) no Nordeste do Brasil.

Material e m�etodos: Trata-se de um estudo de caso descritivo,

com abordagem quanti-qualitativa e elementos da pesquisa

avaliativa, utilizando um question�ario online baseado no

Modelo Sistêmico de Donabedian, que avalia qualidade em

sa�ude atrav�es das dimens~oes estrutura, processo e resultado.

A amostra incluiu seis profissionais da equipe multidiscipli-

nar (m�edicos, enfermeiros, biom�edico e farmacêutico) do CTH

avaliado. Resultados: Na dimens~ao estrutura, 57,1% dos pro-

fissionais relataram adequaç~ao física, de insumos e de recur-

sos humanos. Entre os pontos críticos, 42,9 % dos

profissionais destacaram a demora na entrega de reagentes

para dosagem de inibidores por ensaio cromogênico e a falta

de pessoal. Quanto �a capacitaç~ao, 85,7% dos profissionais

relataram que tiveram com o apoio da ind�ustria farmacêutica

que foi essencial. Mudanças nos fluxos de atendimento e dis-

pensaç~ao de medicamentos foram consideradas positivas

por 83,3% dos profissionais. Na dimens~ao processo, os princi-

pais desafios foram a logística de doses individualizadas, a

necessidade de educaç~ao terapêutica personalizada e o d�eficit

cognitivo de alguns pacientes e cuidadores, dificultando a

adaptaç~ao ao novo tratamento. Entre os facilitadores citados,
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destacaram-se a via de administraç~ao subcutânea, a menor

frequência de aplicaç~ao e a expressiva reduç~ao de sangra-

mentos. Na dimens~ao resultados, observou-se uma melhora

significativa na ades~ao ao tratamento e na satisfaç~ao dos

pacientes. A equipe avaliou a intervenç~ao como sustent�avel a

longo prazo e indicou que os pacientes est~ao vivendo com

mais autonomia e qualidade de vida. Entre as recomendaç~oes

para novos centros, destacaram-se a importância do planeja-

mento, da capacitaç~ao contínua, do conhecimento do proto-

colo e da individualizaç~ao do cuidado. Discuss~ao e Conclus~ao:

Os achados revelam avanços significativos nos três compo-

nentes do modelo de Donabedian com a introduç~ao do Emici-

zumabe. A estrutura disponível favoreceu a implantaç~ao,

embora com pontos a melhorar, como a logística laboratorial.

Os ajustes de processo demonstraram a capacidade da equipe

em superar obst�aculos operacionais e promover ades~ao ao

novo regime terapêutico. Os resultados demonstram impac-

tos positivos na sa�ude dos pacientes, com melhoria da quali-

dade de vida e maior eficiência assistencial. A implantaç~ao da

profilaxia com Emicizumabe, sustentada por uma estrutura

adequada, protocolos bem definidos e equipe treinada, mos-

trou-se eficaz na melhora da ades~ao ao tratamento, reduç~ao

de eventos hemorr�agicos e aumento da satisfaç~ao dos

pacientes. Apesar dos desafios enfrentados, os benefícios jus-

tificam a expans~ao da estrat�egia. Reforça-se a importância do

planejamento, da capacitaç~ao contínua e do cuidado centrado

no paciente para garantir a sustentabilidade da intervenç~ao.

Referências:

Minist�erio da Sa�ude, Relat�orio de Recomendaç~ao − Medi-

camento Emicizumabe, N° 841, Brasília-DF, agosto 2023.
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Juiz de Fora, MG, Brasil

Introduç~ao: A hemofilia A �e uma coagulopatia cromossômica

heredit�aria causada pela deficiência no Fator VIII e caracteri-

zada por epis�odios recorrentes de sangramentos potencial-

mente severos. O tratamento tradicional envolve infus~oes

frequentes de concentrados plasm�aticos de Fator VIII. O uso

crônico dessa terapia pode levar ao desenvolvimento de inibi-

dores al�em de possuir um impacto negativo na qualidade de

vida dos pacientes. O Emicizumabe, anticorpo monoclonal

biespecífico administrado por via subcutânea, surge ent~ao

como uma alternativa terapêutica. Objetivos: Avaliar a

segurança, efic�acia e satisfaç~ao dos pacientes com hemofilia

A sem inibidores do fator VIII em uso de Emicizumabe.

Material e m�etodos: Foi realizada uma revis~ao sistem�atica da

literatura nas bases MEDLINE, SciELO e LILACS. Foram incluí-

dos estudos originais que analisaram o uso de Emicizumabe

em pacientes sem inibidores, conforme a metodologia PICO

definida. A seleç~ao dos artigos e a extraç~ao e an�alise dos

dados seguiram os crit�erios do protocolo PRISMA. Esta revis~ao

foi registrada sob o n�umero CRD4202452880 na plataforma

PROSPERO. Discuss~ao e Conclus~ao: Dentre 471 estudos identi-

ficados, 27 preencheram os crit�erios de inclus~ao e n~ao preen-

cheram os de exclus~ao. Observou-se reduç~ao significativa na

sensaç~ao de dor, na taxa anual de sangramentos articulares e

na taxa anual de sangramentos. O perfil de segurança foi

favor�avel, com eventos adversos leves predominando como

reaç~oes no local da aplicaç~ao. Al�em disso, a satisfaç~ao dos

pacientes foi elevada, com melhora da ades~ao e da qualidade

de vida relatada. Al�em disso, a melhoria na satisfaç~ao dos

pacientes e a reduç~ao das aplicaç~oes corroboram para a logís-

tica e para a atenuaç~ao da carga psicol�ogica associada ao tra-

tamento. Emicizumabe �e uma alternativa eficaz e segura para

pacientes com hemofilia A sem inibidores, contribuindo para

a reduç~ao de sangramentos e significativo aumento na sat-

isfaç~ao com o tratamento. Estudos futuros devem investigar

desfechos de longo prazo e subgrupos específicos. Este tra-

balho n~ao contou com apoio financeiro.
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Introduç~ao: A hemofilia A adquirida �e causada pelo desenvol-

vimento de inibidor policlonal contra o fator VIII da coagu-

laç~ao, geralmente inibidores do tipo IgG1 e IgG4. O quadro

tem frequente associaç~ao com doenças auto-imunes, neopla-

sias malignas, puerp�erio e drogas. A associaç~ao com mieloma

m�ultiplo �e rara, e tem relatos de poucos casos na literatura.

Este relato objetiva descrever um caso raro de hemofilia por

inibidor adquirido do fator VIII associada a mieloma m�ultiplo,

tratado com regime quimioter�apico a base de anti-CD38.

Descriç~ao do caso: Paciente do sexo feminino, 59 anos, enca-

minhada ao serviço de hematologia para investigaç~ao de

hemat�uria macrosc�opica h�a cerca de 3 meses, com exames de

investigaç~ao mostrando alargamento de Tempo de Trombo-

plastina Parcial ativada (TTPa) e pico monoclonal. Antece-

dente de intolerância a glicose, sem outras comorbidades.
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