
Negava uso de medicamentos e sem hist�oria pr�evia de dis-

t�urbios hemorr�agicos pessoais e/ou familiares. Ausência de

intercorrências em procedimentos cir�urgicos, dent�arios e/ou

obst�etricos. Os exames laboratoriais iniciais mostraram:

TTPa 112s; rel 3,75, sem correç~ao ap�os mistura/pesquisa de

inibidor positiva, e fator VIII < 0,7, e quantificaç~ao de

inibidor: 273 UB/mL. Anemia com Hb = 9,1; eletroforese de

proteínas com pico biclonal 0,419 e 0,085; kappa = 31,4,

lambda 126 (rel 4,01), protein�uria 17.010 mg/24h. Foi ent~ao

realizado o diagn�ostico de Hemofilia A adquirida, e a paciente

realizou preparo com Complexo Protrombínico Parcialmente

Ativado (CCPa) para a realizaç~ao da bi�opsia de medula �ossea

para investigaç~ao diagn�ostica. Apesar do uso do agente de

bypassing CCPa evoluiu com hematoma extenso p�os procedi-

mento. A bi�opsia mostrou infiltraç~ao por 30% de plasm�ocitos,

compatível com a suspeita de mieloma m�ultiplo. Iniciou tra-

tamento com esquema qu�adruplo com Daratumumab (anti-

D38), bortezomib, lenalidomida e Dexametasona (D-VRD),

ap�os o primeiro ciclo j�a houve normalizaç~ao da proteín�uria, e

a VGPR foi atingida ap�os o terceiro ciclo. Por�em o inibidor con-

tra o fator VIII s�o foi negativado ap�os sexto ciclo, apesar da

queda progressiva e melhora das manifestaç~oes hemorr�agi-

cas no decorrer do tratamento. Ap�os a erradicaç~ao do inibidor

foi restabelecida a funç~ao do fator VIII, com atividade de 94%.

Conclus~ao: O tratamento com anti-CD38 tem sido descrito em

alguns casos de hemofilia adquirida refrat�aria a

imunossupress~ao comumente utilizada com prednisona,

ciclofosfamida e rituximab. No caso da paciente em quest~ao,

o anti-CD38 faz parte do esquema de tratamento da doença

de base, portanto foi utilizado em primeira linha, com

resposta completa e erradicaç~ao do inibidor. A associaç~ao

entre hemofilia adquirida e mieloma m�ultiplo �e extrema-

mente rara, de difícil suspeiç~ao diagn�ostica e requer uma

avaliaç~ao clínica e laboratorial criteriosa e especializada.
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Introduç~ao: A hemofilia A �e um dist�urbio gen�etico de coagu-

laç~ao do sangue causado pela deficiência ou disfunç~ao do

fator VIII da coagulaç~ao. Considerada a forma mais comum

de hemofilia, diante da prevalência entre 80%‒85% dos casos.

Apresenta transmiss~ao gen�etica e �e herdada de forma ligada

ao cromossomo X, fato este que afeta principalmente

homens, enquanto mulheres geralmente s~ao portadoras assi-

ntom�aticas. A mutaç~ao no gene F8, localizado no

cromossomo X (Xq28) e cerca de 30% dos casos ocorrem por

mutaç~oes espontâneas, ou seja, sem hist�orico familiar. �E car-

acterizada por sangramentos prolongados ap�os ferimentos,

cirurgias ou espontaneamente, especialmente em articu-

laç~oes, m�usculos e tecidos moles. Pode ser classificada em

leve quando a presença de fator VIII �e de 5%‒40%, moderada

entre 1%‒5% e grave com <1% de fator VIII. Descriç~ao do caso:

Masculino, 22 anos, hispânico, com condiç~ao social fragili-

zada, diagn�ostico de hemofilia A moderada em uso de profi-

laxia irregular quando evoluiu com inibidor com título >

1.000 UB/mL emmaio de 2012. Foi realizada a induç~ao de imu-

notolerância em outubro de 2012, sem resposta clínica

adequada. Diante do padr~ao de doença e sintomatologia o

paciente apresentava indicaç~ao formal para uso de fator VII

recombinante como forma de profilaxia. Sem sinais de san-

gramentos importantes permaneceu em uso at�e a liberaç~ao

do emicizumabe. Emmarço de 2025 evoluiu com indicaç~ao de

abordagem cir�urgica em cavidade oral para excis~ao de ele-

mento dent�ario e mesmo em uso regular do emicizumabe

apresentou sangramento em grande quantidade com queda

de hemoglobina por n~ao buscar atendimento imediato no

pronto atendimento. Hemoglobina basal: 13,4 g/dL em fever-

eiro de 2025 e 8,8 g/dL em março de 2025. Diante do sangra-

mento agudo, paciente sintom�atico foi optado pela

internaç~ao hospitalar e para melhor controle hemost�aticos

com a infus~ao de fator VII recombinante sob vigilância diante

da condiç~ao clínica e social. Conclus~ao: O uso de emicizu-

mabe �e fundamental no tratamento da hemofilia s~ao funda-

mentais para o tratamento da hemofilia A, pois �e um

anticorpo monoclonal biespecífico que mimetiza a funç~ao do

Fator VIII, ligando-se ao Fator IXa e X para ativar a cascata de

coagulaç~ao. E o fator VII recombinante (FVIIa) ativa direta-

mente o fator X na superfície das plaquetas, independente-

mente do FVIII ou FIX (terapia “bypassing”). Diante disso, �e

evidente que o uso de emicizumabe deve ser fornecido para

profilaxia contínua, enquanto o FVIIa usado em tratamentos

de sangramentos agudos. E ambas as terapias quando usadas

de forma bem recomendadas garantem um bom controle

hemost�atico e melhor recuperaç~ao para o tecido lesionado.
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Introduç~ao: As principais diretrizes para diagn�ostico de

doenças hemorr�agicas heredit�arias, incluindo a Doença de

Von Willebrand (VWD), recomendam a utilizaç~ao do ques-

tion�ario ISTH-BAT (ISTH Bleeding Assessment Tool) para deter-

minar o fen�otipo hemorr�agico e continuidade da investigaç~ao

laboratorial em casos com suspeita diagn�ostica. As

pontuaç~oes desse question�ario variam conforme a idade e
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conforme a maior exposiç~ao a desafios hemost�aticos, o que

pode dificultar sua interpretaç~ao. Objetivos: Comparar a

resposta do ISTH-BAT em crianças e adolescentes saud�aveis e

estratificar a variaç~ao entre esses indivíduos. Material e

m�etodos: O instrumento ISTH-BAT foi aplicado em crianças e

adolescentes saud�aveis, entre 0 at�e 17 anos. As pontuaç~oes

foram avaliadas utilizando sistema de pontuaç~ao total e

estratificada conforme sexo e idade. As idades foram dividi-

das conforme sexo, e os quartis foram determinados pela car-

acterística 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 crianças e adolescentes n~ao relacionados,

pertencentes a famílias distintas foram incluídas. Destes um

caso foi excluído na an�alise por j�a ter sido investigado para

doença hemorr�agica, ainda sem conclus~ao.

Dos 104 indivíduos, 51 (49%) eram do sexo feminino (fem.). Na

estratificaç~ao por idade, foram incluídos 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 pontuaç~oes dentro da normalidade

pelo ISTH-BAT, ou seja, ≤4 para indivíduos at�e 18 anos, inclu-

sive duas crianças submetidas a procedimentos cir�urgicos

invasivos (com pontuaç~ao 0). Ademais, apenas 10,6% apre-

sentaram alguma pontuaç~ao (n=11). Ao analisar cada faixa

et�aria observamos que 9% do Q1 apresentaram score ≥ 1 < 3;

18,2% do Q2; 9,1% do Q3 e 63,6% do Q4, o que est�a dentro da

expectativa, uma vez que a pontuaç~ao �e cumulativa ao longo

da idade. N~ao foi observado diferença estatística entre as

pontuaç~oes dos participantes agrupados no Q1, Q2 ou Q3.

Contudo, no grupo feminino, foi possível observar maior

pontuaç~ao emmeninas entre 13‒17 anos (Q4) quando compa-

rado com os outros quadrantes (n = 4; p = 0,045), uma

diferença que ocorreu a partir da menarca. As principais

queixas de sangramento anormal relatados incluíram epis-

taxe, sangramentos cutâneos, menstruaç~ao anormal e san-

gramento ap�os punç~ao sanguínea e uma criança apresentou

sangramento anormal em extraç~oes dent�arias, precisando de

intervenç~ao. Discuss~ao e Conclus~ao: Esses resultados

reforçam que, na faixa et�aria pedi�atrica, o ISTH-BAT foi capaz

de diferenciar os casos que n~ao apresentavam suspeita de

doença hemorr�agica, mesmo ao sofrerem desafios

hemost�aticos. Deve-se levar em conta que �e importante consid-

erar o contexto clínico e a idade na interpretaç~ao do resultado.

Alguns casos com possível diagn�ostico de doença hemorr�agica

com fen�otipo leve, pode levar algum tempo at�e que haja justifi-

cativa para realizar uma investigaç~aomais detalhada.
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Introduç~ao: A Síndrome do Anticorpo Antifosfolípide (SAF) �e

uma doença autoimune caracterizada pela presença de anti-

corpos antifosfolípides associados a eventos tromb�oticos e

complicaç~oes obst�etricas. Durante a gestaç~ao, que apresenta

previamente um estado de hipercoagulabilidade, a SAF pro-

move um estado pr�o-tromb�otico exacerbado, que pode resul-

tar em desfechos adversos maternos e fetais de acentuada

gravidade. Tais manifestaç~oes decorrem de alteraç~oes

hemost�aticas complexas, envolvendo tanto o controle direto

quanto a regulaç~ao indireta do processo de hemostasia, com

necessidade de uma intervenç~ao clínica adequada para cada

caso. Objetivos: Analisar, por meio da bibliografia recente, as

principais repercuss~oes hemost�aticas da síndrome do anti-

corpo antifosfolípide durante o período gestacional, com foco

nos mecanismos fisiopatol�ogicos, repercuss~oes clínicas e

abordagens terapêuticas. Material e m�etodos: Para cumprir os

objetivos, fez-se uma revis~ao 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 os aspectos

hemost�aticos da SAF em gestantes, suas complicaç~oes clíni-

cas e manejos atuais. Como crit�erios de exclus~ao, foram retir-

ados os trabalhos duplicados e os que n~ao abordavam, de

maneira direta, o tema hemostasia. Suas limitaç~oes incluem

a predominância de pesquisas internacionais, a escassez de

publicaç~oes em língua portuguesa e coleta em um n�umero

pequeno de base de dados. Discuss~ao e Conclus~ao: A partir da

an�alise dos estudos, torna-se evidente que a SAF �e uma das

principais causas de adversidades tromb�oticas na gestaç~ao,

cuja fisiopatologia envolve interaç~oes complexas entre meca-

nismos imunes e hemost�aticos. A ativaç~ao do sistema com-

plemento e a les~ao endotelial têm papel central na gênese das

complicaç~oes materno-fetais, que incluem abortos recor-

rentes, pr�e- eclâmpsia e restriç~ao do crescimento fetal, princi-

palmente quando esses mecanismos resultam em trombose

placent�aria e disfunç~ao vascular uteroplacent�aria. Ademais, o

uso de aspirina e heparina demonstrou pouco efeito na

recorrência 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 alteraç~oes hemost�aticas que, durante a gravidez,

elevam o risco de eventos tromb�oticos e intercorrências

obst�etricas graves, apresentando uma literatura atual com

avanços no entendimento da fisiopatologia e nas estrat�egias

terapêuticas, apesar de ainda haver uma imprescindibilidade

de maior investigaç~ao clínica e ensaios específicos para otimi-

zar o manejo e garantir melhores resultados maternos e

perinatais.
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