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Negava uso de medicamentos e sem histéria prévia de dis-
turbios hemorragicos pessoais e/ou familiares. Auséncia de
intercorréncias em procedimentos cirdrgicos, dentarios e/ou
obstétricos. Os exames laboratoriais iniciais mostraram:
TTPa 112s; rel 3,75, sem correcao apds mistura/pesquisa de
inibidor positiva, e fator VIII < 0,7, e quantificacao de
inibidor: 273 UB/mL. Anemia com Hb=91; eletroforese de
proteinas com pico biclonal 0,419 e 0,085; kappa=314,
lambda 126 (rel 4,01), proteinuria 17.010 mg/24h. Foi entao
realizado o diagndstico de Hemofilia A adquirida, e a paciente
realizou preparo com Complexo Protrombinico Parcialmente
Ativado (CCPa) para a realizacao da bidpsia de medula éssea
para investigacdo diagndstica. Apesar do uso do agente de
bypassing CCPa evoluiu com hematoma extenso pés procedi-
mento. A biépsia mostrou infiltracao por 30% de plasmocitos,
compativel com a suspeita de mieloma multiplo. Iniciou tra-
tamento com esquema quadruplo com Daratumumab (anti-
D38), bortezomib, lenalidomida e Dexametasona (D-VRD),
apos o primeiro ciclo ja houve normalizacao da proteinuria, e
a VGPR foi atingida apds o terceiro ciclo. Porém o inibidor con-
tra o fator VIII sé foi negativado apds sexto ciclo, apesar da
queda progressiva e melhora das manifestagoes hemorragi-
cas no decorrer do tratamento. Apds a erradicacao do inibidor
foi restabelecida a funcao do fator VIII, com atividade de 94%.
Conclusao: O tratamento com anti-CD38 tem sido descrito em
alguns casos de hemofilia adquirida
imunossupressao comumente utilizada com prednisona,
ciclofosfamida e rituximab. No caso da paciente em questao,
o anti-CD38 faz parte do esquema de tratamento da doenca
de base, portanto foi utilizado em primeira linha, com
resposta completa e erradicacao do inibidor. A associacao
entre hemofilia adquirida e mieloma multiplo é extrema-
mente rara, de dificil suspeicao diagndstica e requer uma
avaliacao clinica e laboratorial criteriosa e especializada.
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Introducao: A hemofilia A é um distirbio genético de coagu-
lacao do sangue causado pela deficiéncia ou disfungcao do
fator VIII da coagulacao. Considerada a forma mais comum
de hemofilia, diante da prevaléncia entre 80%-85% dos casos.
Apresenta transmissao genética e é herdada de forma ligada
ao cromossomo X, fato este que afeta principalmente
homens, enquanto mulheres geralmente sao portadoras assi-
ntomaticas. A mutacao no gene F8, localizado no
cromossomo X (Xq28) e cerca de 30% dos casos ocorrem por

mutacoes espontaneas, ou seja, sem histérico familiar. E car-
acterizada por sangramentos prolongados apds ferimentos,
cirurgias ou espontaneamente, especialmente em articu-
lagcoes, musculos e tecidos moles. Pode ser classificada em
leve quando a presenca de fator VIII é de 5%-40%, moderada
entre 1%-5% e grave com <1% de fator VIII. Descricao do caso:
Masculino, 22 anos, hispanico, com condigcao social fragili-
zada, diagnéstico de hemofilia A moderada em uso de profi-
laxia irregular quando evoluiu com inibidor com titulo >
1.000 UB/mL em maio de 2012. Foi realizada a indu¢ao de imu-
notolerancia em outubro de 2012, sem resposta clinica
adequada. Diante do padrao de doenca e sintomatologia o
paciente apresentava indicacao formal para uso de fator VII
recombinante como forma de profilaxia. Sem sinais de san-
gramentos importantes permaneceu em uso até a liberacao
do emicizumabe. Em marco de 2025 evoluiu com indicacao de
abordagem cirdrgica em cavidade oral para excisao de ele-
mento dentdrio e mesmo em uso regular do emicizumabe
apresentou sangramento em grande quantidade com queda
de hemoglobina por nao buscar atendimento imediato no
pronto atendimento. Hemoglobina basal: 13,4 g/dL em fever-
eiro de 2025 e 8,8 g/dL em margo de 2025. Diante do sangra-
mento agudo, paciente sintomdtico foi optado pela
internagao hospitalar e para melhor controle hemostaticos
com a infusao de fator VII recombinante sob vigilancia diante
da condigao clinica e social. Conclusao: O uso de emicizu-
mabe é fundamental no tratamento da hemofilia sao funda-
mentais para o tratamento da hemofilia A, pois é um
anticorpo monoclonal biespecifico que mimetiza a funcao do
Fator VIII, ligando-se ao Fator IXa e X para ativar a cascata de
coagulacao. E o fator VII recombinante (FVIIa) ativa direta-
mente o fator X na superficie das plaquetas, independente-
mente do FVIII ou FIX (terapia “bypassing”). Diante disso, é
evidente que o uso de emicizumabe deve ser fornecido para
profilaxia continua, enquanto o FVIla usado em tratamentos
de sangramentos agudos. E ambas as terapias quando usadas
de forma bem recomendadas garantem um bom controle
hemostatico e melhor recuperacao para o tecido lesionado.
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Introducao: As principais diretrizes para diagnéstico de
doencas hemorragicas hereditdrias, incluindo a Doenca de
Von Willebrand (VWD), recomendam a utilizacao do ques-
tiondario ISTH-BAT (ISTH Bleeding Assessment Tool) para deter-
minar o fenétipo hemorrdgico e continuidade da investigacao
laboratorial em casos com suspeita diagnéstica. As
pontuacdes desse questiondrio variam conforme a idade e
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conforme a maior exposicao a desafios hemostdticos, o que
pode dificultar sua interpretacao. Objetivos: Comparar a
resposta do ISTH-BAT em crianc¢as e adolescentes saudaveis e
estratificar a variacao entre esses individuos. Material e
meétodos: O instrumento ISTH-BAT foi aplicado em criancas e
adolescentes sauddveis, entre 0 até 17 anos. As pontuacoes
foram avaliadas utilizando sistema de pontuagao total e
estratificada conforme sexo e idade. As idades foram dividi-
das conforme sexo, e os quartis foram determinados pela car-
acteristica de idade dos entrevistados, sendo Q1 (0-3 anos),
Q2 (4-7 anos), Q3 (8-12 anos) e Q4 (13-17 anos). Resultados:
Um total de 105 criangas e adolescentes nao relacionados,
pertencentes a familias distintas foram incluidas. Destes um
caso foi excluido na andlise por ja ter sido investigado para
doenca hemorrégica, ainda sem
Dos 104 individuos, 51 (49%) eram do sexo feminino (fem.). Na
estratificacdo por idade, foram incluidos no Q1 (0-3 anos)
n=31 (16 fem.), Q2 (4-7 anos) n=22 (14 fem.), Q3 (8-12 anos)
n=26 (9 fem.) e Q4 (13-17 anos) n =25 (14 fem.). Todos os par-
ticipantes apresentaram pontuacoes dentro da normalidade
pelo ISTH-BAT, ou seja, <4 para individuos até 18 anos, inclu-
sive duas criangcas submetidas a procedimentos cirdrgicos
invasivos (com pontuacao 0). Ademais, apenas 10,6% apre-
sentaram alguma pontuacao (n=11). Ao analisar cada faixa
etaria observamos que 9% do Q1 apresentaram score > 1 < 3;
18,2% do Q2; 9,1% do Q3 e 63,6% do Q4, o que esta dentro da
expectativa, uma vez que a pontuacao é cumulativa ao longo
da idade. Nao foi observado diferenca estatistica entre as
pontuacoes dos participantes agrupados no Q1, Q2 ou Q3.
Contudo, no grupo feminino, foi possivel observar maior
pontuacao em meninas entre 13-17 anos (Q4) quando compa-
rado com os outros quadrantes (n=4; p=0,045), uma
diferenca que ocorreu a partir da menarca. As principais
queixas de sangramento anormal relatados incluiram epis-
taxe, sangramentos cutaneos, menstruagdo anormal e san-
gramento apdés pun¢ao sanguinea e uma crianga apresentou
sangramento anormal em extracoes dentdrias, precisando de
intervencao. Discussao e Conclusao: Esses resultados
reforcam que, na faixa etdria pedidtrica, o ISTH-BAT foi capaz
de diferenciar os casos que nao apresentavam suspeita de
doenca hemorragica, mesmo ao sofrerem desafios
hemostaticos. Deve-se levar em conta que é importante consid-
erar o contexto clinico e a idade na interpretacao do resultado.
Alguns casos com possivel diagnéstico de doenca hemorragica
com fendtipo leve, pode levar algum tempo até que haja justifi-
cativa para realizar uma investigacao mais detalhada.

conclusao.
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Introducao: A Sindrome do Anticorpo Antifosfolipide (SAF) é
uma doenca autoimune caracterizada pela presenca de anti-
corpos antifosfolipides associados a eventos trombdticos e
complicagoes obstétricas. Durante a gestacao, que apresenta
previamente um estado de hipercoagulabilidade, a SAF pro-
move um estado pré-trombético exacerbado, que pode resul-
tar em desfechos adversos maternos e fetais de acentuada
gravidade. Tais manifestacoes decorrem de alteracoes
hemostdticas complexas, envolvendo tanto o controle direto
quanto a regulacao indireta do processo de hemostasia, com
necessidade de uma intervencao clinica adequada para cada
caso. Objetivos: Analisar, por meio da bibliografia recente, as
principais repercussoes hemostaticas da sindrome do anti-
corpo antifosfolipide durante o periodo gestacional, com foco
nos mecanismos fisiopatoldgicos, repercussoes clinicas e
abordagens terapéuticas. Material e métodos: Para cumprir os
objetivos, fez-se uma revisao de literatura na base de dados
PubMed/MedLine e Elsevier, na qual foram utilizados descri-
tores “antiphospholipid syndrome”, “pregnancy”, “hemosta-
sis” e “thrombosis”, com filtros para artigos completos e
publicados nos ultimos cinco anos. Foram selecionados estu-
dos que abordassem especificamente o0s aspectos
hemostaticos da SAF em gestantes, suas complicacoes clini-
cas e manejos atuais. Como critérios de exclusao, foram retir-
ados os trabalhos duplicados e os que nao abordavam, de
maneira direta, o tema hemostasia. Suas limitacoes incluem
a predominancia de pesquisas internacionais, a escassez de
publicacdes em lingua portuguesa e coleta em um numero
pequeno de base de dados. Discussao e Conclusao: A partir da
analise dos estudos, torna-se evidente que a SAF é uma das
principais causas de adversidades trombdticas na gestacao,
cuja fisiopatologia envolve interacoes complexas entre meca-
nismos imunes e hemostaticos. A ativacao do sistema com-
plemento e a lesao endotelial tém papel central na génese das
complicagoes materno-fetais, que incluem abortos recor-
rentes, pré- eclampsia e restricao do crescimento fetal, princi-
palmente quando esses mecanismos resultam em trombose
placentaria e disfungao vascular uteroplacentdria. Ademais, o
uso de aspirina e heparina demonstrou pouco efeito na
recorréncia de eventos adversos, tornando o reconhecimento
precoce da SAF e seu manejo multidisciplinar como essen-
ciais para minimizar riscos e melhorar desfechos. Entretanto,
a heterogeneidade dos estudos e a escassez de protocolos uni-
formes ressaltam a necessidade de pesquisas adicionais para
aprimorar o tratamento. Dessa forma, conclui-se que a SAF
promove alteracoes hemostaticas que, durante a gravidez,
elevam o risco de eventos trombdticos e intercorréncias
obstétricas graves, apresentando uma literatura atual com
avancos no entendimento da fisiopatologia e nas estratégias
terapéuticas, apesar de ainda haver uma imprescindibilidade
de maior investigacao clinica e ensaios especificos para otimi-
zar o manejo e garantir melhores resultados maternos e
perinatais.
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