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Introducao: A hemofilia A e B sao disturbios hereditarios da
coagulacao, causados pela deficiéncia dos fatores VIII e IX,
respectivamente, que levam a episédios recorrentes de san-
gramento, principalmente em articulacoes e musculos, com
risco de sequelas. O tratamento baseia-se na reposicao intra-
venosa do fator deficiente, derivado de plasma e, por produtos
recombinantes, eficazes no controle, mas limitados pela
necessidade de infusoes frequentes, desenvolvimento de
anticorpos neutralizantes e altos custos. Recentemente,
inovagoes como fatores recombinantes de meia-vida esten-
dida, terapias subcutaneas (como o emicizumabe para hemo-
filia A) e terapias génicas trouxeram avangos significativos,
possibilitando tratamentos mais personalizados, menos inva-
sivos e com melhora da qualidade de vida para os pacientes.
Objetivos: Analisar os avangos recentes no tratamento da
hemofilia A e B, comparando terapias substitutivas (fatores
recombinantes e de meia-vida estendida) e nao substitutivas
(emicizumabe e terapias génicas), com foco em eficicia,
seguranca, conveniéncia e impacto na qualidade de vida.
Material e métodos: Realizou-se uma revisao narrativa da lit-
eratura entre 2019 a 2025, utilizando as bases PubMed, Scien-
ceDirect, SciELO e Google académico, além de documentos
das sociedades cientificas (ASPH, ISTH, ABRAPHEM). Foram
utilizados os descritores: “hemofilia A/B”, “fator recombi-
nante”, “terapia génica”, “emicizumabe”, “produtos de meia-
vida estendida” e “qualidade de vida”. Incluiram-se ensaios
clinicos, revisoes, diretrizes e artigos originais em portugués,
inglés e espanhol. Discussao e Conclusao: Os tratamentos tra-
dicionais para hemofilia A e B baseiam-se na reposicao dos
fatores VIII e IX, com avangos importantes nos produtos
recombinantes de meia- vida estendida que reduzem a fre-
quéncia de infusoes e melhoram a adesao. Entretanto, a pre-
senca de inibidores ao fator VIII em até 30% dos pacientes
com hemofilia A grave ainda representa um desafio. Entre as
novas abordagens, o emicizumabe, anticorpo monoclonal
administrado por via subcutanea, demonstrou alta eficacia na
reducao das hemorragias, mesmo em pacientes com pre-
senca de inibidores, maior praticidade pela administracao
subcutanea, melhorando a qualidade de vida. Ja o fitusiran e
concizumabe estao em desenvolvimento, prometem regimes
ainda mais acessiveis, caracterizados por admnistragcoes sub-
cutaneas menos invasivos. A terapia génica, atualmente
aprovada para hemofilia B e em testes avangados para hemo-
filia A, permite a expressao enddgena do fator deficiente,
reduzindo ou eliminando a necessidade de reposicao peri-
6dica, embora apresente desafios como variabilidade na
duracdo da resposta e barreiras imunoldgicas.Em geral, essas
inovagoes tém mostrado perfis de seguranca favoraveis e pro-
porcionado significativa melhora na qualidade de vida dos

pacientes, configurando um cendrio promissor para a individ-
ualizacao do tratamento da hemofilia. O tratamento da hemo-
filia avancou significativamente nos ultimos anos, com os
fatores recombinantes, produtos de meia-vida estendida,
emicizumabe e a terapia génica proporcionando maior
seguranca, eficdcia e conveniéncia. Assim, a personalizacao
do manejo, e o acesso as terapias, é essencial. No futuro,
espera-se o desenvolvimento de tratamentos ainda mais
duradouros, seguros e acessiveis, focados na melhora da
qualidade de vida e na redugao dos custos, com monitora-
mento continuo para garantir beneficios a populacao afetada.
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Introducao: Hemofilia A é uma doenca congénita ligada ao
cromossomo X, caracterizada pela deficiéncia ou disfungao
do Fator VIII de coagulacao (FVIII), essencial para a hemosta-
sia. Tradicionalmente, a profilaxia baseia-se na infusao regu-
lar de FVII. Contudo, pacientes podem desenvolver
inibidores anti-FVIII, tornando a terapia ineficaz. O advento
do Emicizumabe, um anticorpo monoclonal humanizado,
transformou esse cendrio, especialmente em regioes com
recursos limitados. Objetivos: Este estudo teve como objetivo
avaliar a implantacao da profilaxia com Emicizumabe em um
Centro Tratador de Hemofilia (CTH) no Nordeste do Brasil.
Material e métodos: Trata-se de um estudo de caso descritivo,
com abordagem quanti-qualitativa e elementos da pesquisa
avaliativa, utilizando um questiondrio online baseado no
Modelo Sistémico de Donabedian, que avalia qualidade em
saude através das dimensoes estrutura, processo e resultado.
A amostra incluiu seis profissionais da equipe multidiscipli-
nar (médicos, enfermeiros, biomédico e farmacéutico) do CTH
avaliado. Resultados: Na dimensao estrutura, 57,1% dos pro-
fissionais relataram adequacao fisica, de insumos e de recur-
sos humanos. Entre os pontos criticos, 42,9 % dos
profissionais destacaram a demora na entrega de reagentes
para dosagem de inibidores por ensaio cromogénico e a falta
de pessoal. Quanto a capacitagcao, 85,7% dos profissionais
relataram que tiveram com o apoio da industria farmacéutica
que foi essencial. Mudangas nos fluxos de atendimento e dis-
pensacao de medicamentos foram consideradas positivas
por 83,3% dos profissionais. Na dimensao processo, os princi-
pais desafios foram a logistica de doses individualizadas, a
necessidade de educacao terapéutica personalizada e o déficit
cognitivo de alguns pacientes e cuidadores, dificultando a
adaptacao ao novo tratamento. Entre os facilitadores citados,
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destacaram-se a via de administracao subcutanea, a menor
frequéncia de aplicagao e a expressiva reducao de sangra-
mentos. Na dimensao resultados, observou-se uma melhora
significativa na adesao ao tratamento e na satisfacdao dos
pacientes. A equipe avaliou a intervencao como sustentavel a
longo prazo e indicou que os pacientes estao vivendo com
mais autonomia e qualidade de vida. Entre as recomendagoes
para novos centros, destacaram-se a importancia do planeja-
mento, da capacitacao continua, do conhecimento do proto-
colo e da individualizagao do cuidado. Discussao e Conclusao:
Os achados revelam avancos significativos nos trés compo-
nentes do modelo de Donabedian com a introduc¢ao do Emici-
zumabe. A estrutura disponivel favoreceu a implantacao,
embora com pontos a melhorar, como a logistica laboratorial.
Os ajustes de processo demonstraram a capacidade da equipe
em superar obstdculos operacionais e promover adesao ao
novo regime terapéutico. Os resultados demonstram impac-
tos positivos na saude dos pacientes, com melhoria da quali-
dade de vida e maior eficiéncia assistencial. A implantacao da
profilaxia com Emicizumabe, sustentada por uma estrutura
adequada, protocolos bem definidos e equipe treinada, mos-
trou-se eficaz na melhora da adesao ao tratamento, reducao
de eventos hemorragicos e aumento da satisfacao dos
pacientes. Apesar dos desafios enfrentados, os beneficios jus-
tificam a expansao da estratégia. Reforca-se a importancia do
planejamento, da capacitacao continua e do cuidado centrado
no paciente para garantir a sustentabilidade da intervencao.

Referéncias:
Ministério da Saude, Relatério de Recomendacao — Medi-
camento Emicizumabe, N° 841, Brasilia-DF, agosto 2023.
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Introducao: A hemofilia A é uma coagulopatia cromossomica
hereditaria causada pela deficiéncia no Fator VIII e caracteri-
zada por episédios recorrentes de sangramentos potencial-
mente severos. O tratamento tradicional envolve infusoes
frequentes de concentrados plasmaticos de Fator VIII. O uso
cronico dessa terapia pode levar ao desenvolvimento de inibi-
dores além de possuir um impacto negativo na qualidade de
vida dos pacientes. O Emicizumabe, anticorpo monoclonal
biespecifico administrado por via subcutanea, surge entao
como uma alternativa terapéutica. Objetivos: Avaliar a
seguranca, eficicia e satisfacao dos pacientes com hemofilia
A sem inibidores do fator VIII em uso de Emicizumabe.

Material e métodos: Foi realizada uma revisao sistematica da
literatura nas bases MEDLINE, SciELO e LILACS. Foram inclui-
dos estudos originais que analisaram o uso de Emicizumabe
em pacientes sem inibidores, conforme a metodologia PICO
definida. A selecao dos artigos e a extracao e andlise dos
dados seguiram os critérios do protocolo PRISMA. Esta revisao
foi registrada sob o numero CRD4202452880 na plataforma
PROSPERO. Discussao e Conclusao: Dentre 471 estudos identi-
ficados, 27 preencheram os critérios de inclusao e nao preen-
cheram os de exclusao. Observou-se reducao significativa na
sensacao de dor, na taxa anual de sangramentos articulares e
na taxa anual de sangramentos. O perfil de seguranca foi
favoravel, com eventos adversos leves predominando como
reacoes no local da aplicagao. Além disso, a satisfacao dos
pacientes foi elevada, com melhora da adesao e da qualidade
de vida relatada. Além disso, a melhoria na satisfacao dos
pacientes e a redugao das aplicagoes corroboram para a logis-
tica e para a atenuacao da carga psicoldgica associada ao tra-
tamento. Emicizumabe é uma alternativa eficaz e segura para
pacientes com hemofilia A sem inibidores, contribuindo para
a reducao de sangramentos e significativo aumento na sat-
isfacao com o tratamento. Estudos futuros devem investigar
desfechos de longo prazo e subgrupos especificos. Este tra-
balho nao contou com apoio financeiro.
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Introducao: A hemofilia A adquirida é causada pelo desenvol-
vimento de inibidor policlonal contra o fator VIII da coagu-
lagcao, geralmente inibidores do tipo IgGl e IgG4. O quadro
tem frequente associacao com doengas auto-imunes, neopla-
sias malignas, puerpério e drogas. A associacao com mieloma
multiplo é 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 multiplo,
tratado com regime quimioterdpico a base de anti-CD38.
Descricao do caso: Paciente do sexo feminino, 59 anos, enca-
minhada ao servico de hematologia para investigacao de
hematuria macroscépica ha cerca de 3 meses, com exames de
investigacao mostrando alargamento de Tempo de Trombo-
plastina Parcial ativada (TTPa) e pico monoclonal. Antece-
dente de intolerancia a glicose, sem outras comorbidades.
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