4 HEMATOL TRANSFUS CELL THER. 2025;47(S3):104901

Introducao: A Sindrome de Osler-Weber-Rendu (SOWR), ou
Telangiectasia Hemorragica Hereditaria (THH), é uma
doenca vascular rara, de transmissao autossomica domi-
nante, caracterizada por epistaxe recorrente, telangiecta-
sias mucocutaneas e Malformacoes Arteriovenosas (MAVs)
em diversos orgaos. Estima-se uma prevaléncia global
entre 1:5.000 e 1:8.000. A auséncia de triagem sistematica e
o desconhecimento dos critérios diagnésticos contribuem
para a subnotificagcao da condicao, inclusive no Brasil.
Objetivos: Descrever as manifestacoes clinicas, os métodos
diagnésticos e as abordagens terapéuticas utilizadas no
manejo da SOWR, com base em evidéncias cientificas atuali-
zadas, visando fornecer um panorama abrangente da
doenga. Material e métodos: Foi realizada uma revisao sis-
tematica da literatura com buscas nas bases PubMed, SciELO
e LILACS, entre 2005 e 2025, utilizando os descritores “hered-
itary hemorrhagic telangiectasia” (termo MeSH para SOWR)
associados a “clinical manifestations”, “diagnosis” e “ther-
apy OR treatment”. Aplicaram-se filtros para estudos com
seres humanos, amostras > 5 pacientes e delineamentos de
revisao sistemadtica, ensaio clinico randomizado e meta-
ndlise. Apds triagem e andlise de elegibilidade, 9 estudos
clinicos foram incluidos. Discussao e Conclusao: A epistaxe
recorrente foi a manifestacao mais prevalente (85%—95%),
seguida pelas telangiectasias mucocutaneas (~80%) e MAVs
viscerais, com destaque para pulmoes (15%—45%), figado
(41%—74%) e cérebro (até 10%). O diagndstico clinico baseia-
se nos critérios de Curacao e pode ser complementado por
exames de imagem e analise genética (ENG, ACVRLI,
SMAD4). As abordagens terapéuticas incluem antifibrinoliti-
cos (4cido tranexamico), talidomida e agentes antian-
giogénicos como bevacizumabe, com respostas variaveis. A
embolizacao seletiva e procedimentos como septodermo-
plastia sao indicados nos casos refratarios de epistaxe. As
complicacoes mais relevantes incluem embolia paradoxal,
AVC, insuficiéncia cardiaca de alto débito, anemia cronica e
sangramentos digestivos recorrentes. Estratégias de rastrea-
mento com ecocardiograma com contraste, tomografia e
ressonancia magnética sao essenciais na prevencao de des-
fechos graves. A SOWR representa um desafio clinico pela
diversidade fenotipica e potencial de complicagoes graves. O
diagnéstico precoce, aliado ao rastreamento sistematico de
MAVs e ao manejo individualizado das manifestacoes hem-
orragicas, pode reduzir significativamente a morbimortali-
dade. Terapias farmacoldgicas emergentes, como o
bevacizumabe, tém se mostrado promissoras, mas exigem
maior robustez metodoldgica para validagao. A abordagem
multidisciplinar, incluindo otorrinolaringologia, genética,
radiologia intervencionista e gastroenterologia, é funda-
mental para o cuidado integral dos pacientes. Por fim, apesar
dos avancos, had necessidade de estudos longitudinais que
aprofundem os desfechos clinicos e as respostas terapéuti-
cas a longo prazo.
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Introducao: A manifestacao clinica da Hemofilia A grave com
inibidor tem seu manejo desafiante pois cursa com muitos
sangramentos de forma espontanea e com leves traumas,
sendo assim o papel da equipe multidisciplinar no acompan-
hamento destes pacientes requer um monitoramento clinico
personalizado e humanizado. A introdugao de terapias inova-
doras, como o Emicizumabe tem contribuido significativa-
mente na reducao destes sangramentos de forma profilatica.
Objetivo: Relatar a experiéncia de um paciente com hemofilia
A e presenca de inibidor, utilizando o Emicizumabe de forma
profildtica, e destacar a importancia do acompanhamento
multidisciplinar no manejo destes casos. Método: Trata-se de
um relato de caso de AJ.S.S., sexo masculino, 40 anos, acom-
panhado no Ambulatério de Coagulopatias do Centro de
Hematologia e Hemoterapia do Ceard (HEMOCE), quando
em 2023 iniciou o uso do Emicizumabe. O paciente foi ava-
liado por toda a equipe multiprofissional antes de iniciar a
profilaxia e permaneceu sendo acompanhado com consulta
meédica trimestral além disso realizava consulta com a enfer-
magem e a fisioterapia visando monitorar a evolucao clinica,
funcional e psicossocial. Resultado e discussao: Antes do ini-
cio da nova terapia, o paciente apresentava articulacoes-alvo
no cotovelo esquerdo e tornozelo esquerdo, com sangramen-
tos frequentes que levavam a visitas recorrentes ao pronto
atendimento do HEMOCE e nas unidades de emergéncia.
Relatava qualidade de vida “péssima” (nota 2 em escala
de 0 a 10) e dor intensa, classificada como 8 na Escala Visual
Analdgica (EVA). Apds dois anos de profilaxia com Emicizu-
mabe, houve reducao para apenas trés episédios hemorragi-
cos no periodo de 2 anos, dor referida como leve incomodo
(EVA=2) e qualidade de vida classificada como “muito boa”
(nota 8). O paciente descreve-se atualmente como “uma pes-
soa normal e independente”. Estudos recentes (ex.: Ozkan et
al., 2024; Hayran et al., 2025; Hilberink et al., 2020.) corroboram
que a profilaxia reduz significativamente a frequéncia de san-
gramentos e favorece a retomada progressiva de atividades
fisicas anteriormente impossiveis de serem praticadas por
causa das hemartroses de repeticao, favorecendo o impacto
positivo na independéncia funcional e social. Conclusao: Com
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uso de novas terapias, como o Emicizumabe, associada a um
acompanhamento multidisciplinar estruturado no trata-
mento da hemofilia, tem proporcionado melhorias expressi-
vas no controle de sangramentos, na reducao da dor e no
bem-estar global. Esse cuidado integrado promove nao ape-
nas melhor condicionamento fisico, mas também autonomia
e qualidade de vida para pacientes com hemofilia e inibidor.
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Introducao: A Sindrome Antifosfolipide gestacional (SAF) é
uma trombofilia adquirida e rara, caracterizada pela presenca
morbidade fetal e de pelo menos um anticorpos antifosfolipi-
des: Anticoagulante Lupico (LAC), Anticardiolipina (ACA) ou
anti-pg2 Glicoproteina I (af2GP1), que ativam células e indu-
zem inflamacao, resultando em um estado pré-trombdético e
proé-inflamatdrio. Dessa forma, pacientes portadoras de SAF
podem apresentar complicacOes gestacionais importantes
que englobam um vasto leque de complicacoes relacionadas
ao binémio materno-fetal ao longo da gestagao. Objetivos: O
objetivo deste estudo é avaliar os tratamentos de antico-
agulacao durante a gestantes portadoras de SAF, tendo em
vista que a terapia é fundamental para melhorar os desfechos
da gravidez. Material e métodos: Foi realizada uma revisao
sistemdtica com evidéncias cientificas coletadas em 05 de
agosto de 2025, utilizando os bancos de dados MEDLINE,
PubMed e LILACS. Os descritores utilizados foram “anticoagu-
lants”, “antiphospholipid syndrome” and “pregnancy”, com-
binados pelo operador booleano AND. Os critérios de inclusao
foram: artigos disponiveis online, publicados em portugués e
inglés nos ultimos 5 anos. Foram excluidos artigos nao rela-
cionados ao tema e literatura cinzenta. Foram
encontrados 101 artigos originais, dos quais 37 foram pré-
selecionados, e apds leitura detalhada, 5 atenderam aos
critérios estabelecidos. Discussao e Conclusao: A trombopro-
filaxia primdria geralmente nao é recomendada para

pacientes com anticorpos positivos para SAF sem histérico de
trombose e sem resultados adversos na gravidez. Nessas
pacientes, que apresentam situacoes de alto risco, como cir-
urgia, imobilizacao prolongada, puerpério e outros adventos
como histérico de perda fetal no primeiro trimestre devem
fazer uso de Acido Acetilsalicilico (AAS) 81 a 100 mg/dia inicia-
dos antes das 16° semanas de gestacao, sendo possivel a
associacao com Heparina de Baixo Peso Molecular (HBPM)
profildtico, como a enoxaparina 40 mg subcutanea uma vez
ao dia. Em casos com histérico anterior de complicacoes
mediadas pela placenta ou pacientes positivas recorrentes
para os trés tipos de anticorpos (LAC, ACA e af2GP1), reco-
menda-se também com AAS com HBPM profildtico. Pacientes
com SAF com eventos trombéticos recomenda-se AAS e dose
intermedidria ou dose plena de HBPM. Devido a teratogenici-
dade de varfarina, nao é aconselhado o seu uso durante a ges-
tacao. Além disso, as opgcoes de Anticoagulantes Orais de Acao
Direta (DOACs) nao sao também prescritos, pois nao ha dados
suficientes para julgar a seguranca da medicagcao durante a grav-
idez. Diante do que foi analisado, é possivel observar que é nec-
essario avaliar o histérico da paciente gravida portadora de SAF
a fim de terminar com exatidao qual direcionamento do trata-
mento serd seguido. Dessa forma, é imprescindivel realizar um
bom acompanhamento da paciente antes mesmo da concepgao,
se possivel, para que assim o profissional de saide possa tomar
a melhor conduta para visar o bem-estar da paciente e da ges-
tacao. Além disso, é importante destacar que hd necessidade de
pesquisas sobre o uso dos DOACs nessa populacao tendo em
vista que falta literatura acerca disso. Tendo em vista a gravi-
dade e potencial de complicagdes relacionadas a patologia,
observa-se uma caréncia de literatura e informacoes consis-
tentes baseadas em evidéncias para um manejo adequado e
seguro dos casos, principalmente quando a sua profilaxia.
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Introducao: A hemofilia A adquirida é uma doen¢a hemor-
ragica rara, com incidéncia mundial de 1 a 1,5 caso por milhao
de habitantes. E uma doenca de origem autoimune, caracteri-
zada pela producao de autoanticorpos contra o Fator VIII
(FVIII), sem histérico familiar de disturbios hemorragicos.
Tem como fatores de risco: doengas autoimunes, neoplasias
(s6lidas ou hematolégicas), uso de certos medicamentos, ges-
tacdo e periodo pds-parto. Descricao do caso: Paciente
de 57 anos, sexo feminino, hipertensa (em uso de anlodipino
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