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auxiliar em uma melhor programacao terapéutica para o
paciente.
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Introducao: A Afibrinogenemia Congénita (AC) é uma coagu-
lopatia hereditaria rara (1:1.000.000), de heranca autossomica
recessiva, caracterizada por niveis ausentes ou extrema-
mente baixos de fibrinogénio plasmatico. Embora as manifes-
tacoes hemorrdgicas sejam predominantes, eventos
trombdticos também ocorrem, devido a auséncia da atividade
antitrombdtica da cadeia y do fibrinogénio, semelhante a
antitrombina I. Descricao do caso: Mulher, 29 anos, filha de
pais consanguineos, com diagndstico de AC nos primeiros
dias de vida apds sangramento importante de coto umbilical.
Histérico de sangramentos mucosos, articulares e muscu-
lares. Em 2015, apresentou hematoma subdural cronico;
em 2017, sangramento intraparenquimatoso; e posterior-
mente, craniectomia descompressiva apés novo trauma. A
profilaxia foi suspensa por dificuldade de acesso venoso. Em
julho de 2024, apds vomitos por intoxicacao alimentar, evo-
luiu com cefaleia intensa. TC de cranio revelou hematoma
cerebelar bilateral com efeito de massa e herniacao tonsilar.
Apés piora clinica, foi intubada, internada na UTI e submetida
a craniectomia para drenagem. Iniciou reposicao de fibri-
nogénio, mantendo niveis séricos em torno de 100 mg/dL
por 10 dias, associada a acido tranexamico. No 13° dia Pds-
Operatdrio (PO), apresentou sangramento de ferida operatd-
ria, tratado com crioprecipitado. No PO15, desenvolveu Trom-
bose Venosa Profunda (TVP) extensa em membro inferior
direito, associada a cateter central, iniciando enoxaparina em
dose terapéutica. Recebeu alta apds 35 dias, com esquema
ambulatorial de reposicao a cada 4 dias e anticoagulagcao com
rivaroxabana. Atualmente, segue com reposicao a cada 5 dias
e niveis préximos ao limiar inferior. Discussao e Conclusao: A
AC compromete multiplos componentes da hemostasia, afe-
tando coagulacao, fibrindlise e fungao plaquetdaria. Embora os
sangramentos sejam frequentes, eventos trombéticos, como

TVP e tromboses arteriais, também ocorrem, especialmente
apés a puberdade. Mesmo sem reposicao, ha risco trombético,
sugerindo papel da trombina circulante e da auséncia da ativi-
dade “antitrombina I” do fibrinogénio. Além disso, a ligacao do
fibrinogénio ao plasminogénio favorece a fibrindlise; sua ausén-
cia pode prejudicar a degradacao de coagulos. O manejo clinico
é complexo e individualizado, devido a raridade da doenca e a
auséncia de protocolos robustos. O relato de casos contribui sig-
nificativamente para a ampliacao do conhecimento e aprimora-
mento terapéutico. A participacao em registros internacionais é
essencial para o avangco da compreensao dessa patologia. O
caso ilustra os desafios no manejo de paciente com afibrinoge-
nemia congénita com complicacdes hemorragicas e tromboti-
cas em contexto cirurgico. Destaca-se a importancia da
monitorizacao laboratorial, ajuste preciso da reposicao de fibri-
nogénio e avaliacao criteriosa da anticoagulagcao.
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Introducao: A hemofilia A é uma doenca hemorrdgica hered-
itdria que exige cuidados continuos para prevenir
complicacoes e melhorar a qualidade de vida. Com os
avangos terapéuticos, o Emicizumabe tem se destacado como
uma alternativa eficaz na profilaxia de sangramentos, promo-
vendo maior autonomia aos pacientes. O sucesso do trata-
mento depende do entendimento e da aceitacao as
orientacoes da equipe multiprofissional. Assim, desenvolver
conteudos educativos é fundamental para promover conheci-
mento, seguranca e autocuidado. Objetivos: Este estudo teve
como objetivo elaborar um material educativo para pacientes
com hemofilia A em uso do Emicizumabe em um Centro Tra-
tador de Hemofilia (CTH) do Nordeste, visando estimular a
adesao, o autocuidado e a seguran¢a no manejo da terapia.
Material e métodos: Trata-se de um estudo metodoldgico em
trés etapas: 1) Revisao da literatura sobre o uso do Emicizu-
mabe e necessidades educativas; 2) Elaboracao de material
compreensivo, baseado em evidéncias e diretrizes clinicas;
3) Avaliacao do conteudo por uma equipe multiprofissional
composta por médicos, enfermeiros e farmacéutico. Resulta-
dos: Foi produzido um conteudo abordando informagoes
essenciais sobre a profilaxia com Emicizumabe. Durante os
treinamentos no CTH, as enfermeiras explicavam: definicao
do medicamento, os tipos de doses, frequéncia de uso,
recomendacoes de seguran¢a pré-tratamento, possiveis
reacoes adversas, manejo de sangramentos persistentes, con-
duta em procedimentos invasivos, abordagem sobre a medi-
cacao: acondicionamento, higiene das maos, preparo e
administracdo da medicacao, registros e descarte de
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materiais. Ao final das sessoes (dose de ataque), entregava-se
ao paciente um material educativo em duas vias: uma para
leitura e esclarecimento das possiveis duvidas, e outra arqui-
vada no prontudrio. O paciente assinava o recebimento,
reforcando o compromisso com o aprendizado. Discussao e
Conclusao: Os resultados destacam a importancia de um con-
teudo bem elaborado e treinamentos especificos e individuali-
zados para pacientes em uso de Emicizumabe, compativel com
estudos sobre o tema. As orientagoes abordaram aspectos
essenciais, promovendo maior autonomia, seguranca e adesao
ao tratamento. A entrega do material reforca o entendimento e
o autocuidado, enquanto a assinatura no documento evidencia
o compromisso do paciente com o aprendizado. Essas agoes
contribuem para o manejo seguro e eficaz da terapia. A elabo-
racao de um conteudo educativo estruturado, a realizacao de
treinamentos especificos individualizados e avaliacdo anual do
preparo e administracao da medicacdo no CTH sao estratégias
eficazes para melhorar o entendimento e a autonomia dos
pacientes com hemofilia A em uso de Emicizumabe. Essas
acoes favorecem a seguranca, reduzem complicacoes e elevam
a qualidade de vida. Recomenda-se a continuidade e ampliacao
dessas praticas, além da avaliacao continua de seu impacto na
adesao e nos desfechos clinicos.
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Introducao: A Hemofilia A Grave (HA) é uma doen¢a hemor-
ragica congénita que leva a sangramentos recorrentes princi-
palmente nas articulagoes e musculos, caso o paciente nao
seja tratado profilaticamente. Embora vdrios estudos tenham
relatado os desfechos da profilaxia na HA, nenhum deles
comparou os resultados da profilaxia primaria (PP) com a
secundaria (PS) em criancas. Além disso, até o presente, nao
hé estudos brasileiros que tenham avaliado os desfechos da
profilaxia na HA em criancas tratadas conforme o protocolo
do Ministério da Saude. Objetivos: Comparar dados socio-
demograficos, clinicos e laboratoriais, assim como taxas de
sangramentos entre criangas submetidas a PP e PS antes da
profilaxia e apds inicio da profilaxia até 75 Dias de Exposicao
(DE) ou desenvolvimento de inibidor. Material e métodos: Este
estudo incluiu criancas previamente nao tratadas ou

minimamente tratadas (<5 dias DE ao fator VIII) com HA grave
e moderadamente grave (fator VIII <2%) imediatamente apés
o diagndstico. Os pacientes foram acompanhados até 75 DE
ou detecgao de inibidor. Coletamos dados sobre caracteristi-
cas clinicas, tipos de sangramento, taxas anualizadas de san-
gramento (Annual Bleeding Rate; ABR), taxas anualizadas de
sangramento articular (Annual joint Bleeding Rate; AjBR),
gendtipo F8 e desenvolvimento de inibidor. Comparamos
esses dados entre criancas submetidas a PP vs. PS. Resulta-
dos: Foram incluidas 43 criancas, das quais 23 e 20 foram sub-
metidas a PP e PS, respectivamente. As criangcas que
iniciaram PP eram mais jovens ao diagndstico de HA, ao inicio
da profilaxia e aos 75 DE em comparagao com o grupo PS.
Antes do inicio da profilaxia, o grupo PP apresentou ABR
maior que o grupo PS (mediana 10,5 [IQR 6,6-19,2] vs. 6,9
[IQR 3,4-11,5]; p=0,019), respectivamente. Em comparacao
com antes da profilaxia, ambos os grupos apresentaram
reducao da ABR aos 75 DE, mas principalmente o grupo PS
(PP: mediana, 10,5 [6,6-19,2] vs. 7,3 [IQR 4,1-9,6] p=0.003 e PS:
mediana, 6,9 [3,4-11,5] vs. 2,7 [IQR 0,9-7,9] p =0,019), respecti-
vamente. Como esperado, em comparagao com antes da pro-
filaxia, somente o grupo PS mostrou reducao significativa da
AjBR aos 75 DE (PP: mediana, 0,8 [0,0-2,5] vs. 1,3 [IQR 0,0-3,4]
p=0,905 e PS: mediana, 2,9 [1,5-4,4] vs. 1,1 [IQR 0,6-2,6]
p =0,031), respectivamente. Discussao e Conclusao: A profi-
laxia reduziu a ABR em ambos os grupos e o AjBR no grupo PS
para taxas semelhantes ao reportado em estudos internacio-
nais. Antes do inicio da profilaxia, criancas com HA incluidas
em PP apresentaram maior ABR em comparagao com criangas
do grupo PS, o que sugere que crianc¢as incluidas na PP pos-
sam ter um fendtipo de sangramento mais grave que aquelas
incluidas na PS. Por isso, o diagndstico de HA e o inicio da pro-
filaxia naquelas criancas foram mais precoces em relacao ao
grupo PS. Conforme nosso conhecimento, esse estudo é pio-
neiro ao comparar os desfechos hemorragicos da PP vs PS e o
primeiro estudo a avaliar os resultados da profilaxia conforme
protocolo do Ministério da Satide em criangas com HA.
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Introdugao: A doenga de von Willebrand é um distirbio hem-
orrdgico causado pela deficiéncia ou disfuncao do fator de
von Willebrand (FvW), resultando em defeitos plaquetdrios e
de coagulacao, sendo o disturbio hemorragico hereditario
mais comum. Possui prevaléncia de 1% na populacao em
geral, com doenca sintomatica ocorrendo em 0,1%. Embora o
sangramento trato gastrointestinal ocorra com menos fre-
quéncia (14% dos pacientes), ele acarreta maior morbimortali-
dade, sendo o motivo de hospitalizagao mais comum nesses
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