
auxiliar em uma melhor programaç~ao terapêutica para o

paciente.
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Introduç~ao: A Afibrinogenemia Congênita (AC) �e uma coagu-

lopatia heredit�aria rara (1:1.000.000), de herança autossômica

recessiva, caracterizada por níveis ausentes ou extrema-

mente baixos de fibrinogênio plasm�atico. Embora as manifes-

taç~oes hemorr�agicas sejam predominantes, eventos

tromb�oticos tamb�em ocorrem, devido �a ausência da atividade

antitromb�otica da cadeia g do fibrinogênio, semelhante �a

antitrombina I. Descriç~ao do caso: Mulher, 29 anos, filha de

pais consanguíneos, com diagn�ostico de AC nos primeiros

dias de vida ap�os sangramento importante de coto umbilical.

Hist�orico de sangramentos mucosos, articulares e muscu-

lares. Em 2015, apresentou hematoma subdural crônico;

em 2017, sangramento intraparenquimatoso; e posterior-

mente, craniectomia descompressiva ap�os novo trauma. A

profilaxia foi suspensa por dificuldade de acesso venoso. Em

julho de 2024, ap�os vômitos por intoxicaç~ao alimentar, evo-

luiu com cefaleia intensa. TC de crânio revelou hematoma

cerebelar bilateral com efeito de massa e herniaç~ao tonsilar.

Ap�os piora clínica, foi intubada, internada na UTI e submetida

�a craniectomia para drenagem. Iniciou reposiç~ao de fibri-

nogênio, mantendo níveis s�ericos em torno de 100 mg/dL

por 10 dias, associada a �acido tranexâmico. No 13° dia P�os-

Operat�orio (PO), apresentou sangramento de ferida operat�o-

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 terapêutica. Recebeu alta ap�os 35 dias, com esquema

ambulatorial de reposiç~ao a cada 4 dias e anticoagulaç~ao com

rivaroxabana. Atualmente, segue com reposiç~ao a cada 5 dias

e níveis pr�oximos ao limiar inferior. Discuss~ao e Conclus~ao: A

AC compromete m�ultiplos componentes da hemostasia, afe-

tando coagulaç~ao, fibrin�olise e funç~ao plaquet�aria. Embora os

sangramentos sejam frequentes, eventos tromb�oticos, como

TVP e tromboses arteriais, tamb�em ocorrem, especialmente

ap�os a puberdade. Mesmo sem reposiç~ao, h�a risco tromb�otico,

sugerindo papel da trombina circulante e da ausência da ativi-

dade “antitrombina I” do fibrinogênio. Al�em disso, a ligaç~ao do

fibrinogênio ao plasminogênio favorece a fibrin�olise; sua ausên-

cia pode prejudicar a degradaç~ao de co�agulos. O manejo clínico

�e complexo e individualizado, devido �a raridade da doença e �a

ausência de protocolos robustos. O relato de casos contribui sig-

nificativamente para a ampliaç~ao do conhecimento e aprimora-

mento terapêutico. A participaç~ao em registros internacionais �e

essencial para o avanço da compreens~ao dessa patologia. O

caso ilustra os desafios no manejo de paciente com afibrinoge-

nemia congênita com complicaç~oes hemorr�agicas e tromb�oti-

cas em contexto cir�urgico. Destaca-se a importância da

monitorizaç~ao laboratorial, ajuste preciso da reposiç~ao de fibri-

nogênio e avaliaç~ao criteriosa da anticoagulaç~ao.
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Introduç~ao: A hemofilia A �e uma doença hemorr�agica hered-

it�aria que exige cuidados contínuos para prevenir

complicaç~oes e melhorar a qualidade de vida. Com os

avanços terapêuticos, 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 aceitaç~ao �as

orientaç~oes da equipe multiprofissional. Assim, desenvolver

conte�udos educativos �e fundamental para promover conheci-

mento, segurança 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

ades~ao, o autocuidado e a segurança no manejo da terapia.

Material e m�etodos: Trata-se de um estudo metodol�ogico em

três etapas: 1) Revis~ao da literatura sobre o uso do Emicizu-

mabe e necessidades educativas; 2) Elaboraç~ao de material

compreensivo, baseado em evidências e diretrizes clínicas;

3) Avaliaç~ao do conte�udo por uma equipe multiprofissional

composta por m�edicos, enfermeiros e farmacêutico. Resulta-

dos: Foi produzido um conte�udo abordando informaç~oes

essenciais sobre a profilaxia com Emicizumabe. Durante os

treinamentos no CTH, as enfermeiras explicavam: definiç~ao

do medicamento, os tipos de doses, frequência de uso,

recomendaç~oes de segurança pr�e-tratamento, possíveis

reaç~oes adversas, manejo de sangramentos persistentes, con-

duta em procedimentos invasivos, abordagem sobre a medi-

caç~ao: acondicionamento, higiene das m~aos, preparo e

administraç~ao da medicaç~ao, registros e descarte de
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materiais. Ao final das sess~oes (dose de ataque), entregava-se

ao paciente um material educativo em duas vias: uma para

leitura e esclarecimento das possíveis d�uvidas, e outra arqui-

vada no prontu�ario. O paciente assinava o recebimento,

reforçando o compromisso com o aprendizado. Discuss~ao e

Conclus~ao: Os resultados destacam a importância de um con-

te�udo bem elaborado e treinamentos específicos e individuali-

zados para pacientes em uso de Emicizumabe, compatível com

estudos sobre o tema. As orientaç~oes abordaram aspectos

essenciais, promovendo maior autonomia, segurança e ades~ao

ao tratamento. A entrega domaterial reforça o entendimento e

o autocuidado, enquanto a assinatura no documento evidencia

o compromisso do paciente com o aprendizado. Essas aç~oes

contribuem para o manejo seguro e eficaz da terapia. A elabo-

raç~ao de um conte�udo educativo estruturado, a realizaç~ao de

treinamentos específicos individualizados e avaliaç~ao anual do

preparo e administraç~ao da medicaç~ao no CTH s~ao estrat�egias

eficazes para melhorar o entendimento e a autonomia dos

pacientes com hemofilia A em uso de Emicizumabe. Essas

aç~oes favorecem a segurança, reduzem complicaç~oes e elevam

a qualidade de vida. Recomenda-se a continuidade e ampliaç~ao

dessas pr�aticas, al�em da avaliaç~ao contínua de seu impacto na

ades~ao e nos desfechos clínicos.
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Introduç~ao: A Hemofilia A Grave (HA) �e uma doença hemor-

r�agica congênita que leva a sangramentos recorrentes princi-

palmente nas articulaç~oes e m�usculos, caso o paciente n~ao

seja tratado profilaticamente. Embora v�arios estudos tenham

relatado os desfechos da profilaxia na HA, nenhum deles

comparou os resultados da profilaxia prim�aria (PP) com a

secund�aria (PS) em crianças. Al�em disso, at�e o presente, n~ao

h�a estudos brasileiros que tenham avaliado os desfechos da

profilaxia na HA em crianças tratadas conforme o protocolo

do Minist�erio da Sa�ude. Objetivos: Comparar dados socio-

demogr�aficos, clínicos e laboratoriais, assim como taxas de

sangramentos entre crianças submetidas �a PP e PS antes da

profilaxia e ap�os início da profilaxia at�e 75 Dias de Exposiç~ao

(DE) ou desenvolvimento de inibidor.Material e m�etodos: Este

estudo incluiu crianças previamente n~ao tratadas ou

minimamente tratadas (<5 dias DE ao fator VIII) comHA grave

e moderadamente grave (fator VIII <2%) imediatamente ap�os

o diagn�ostico. Os pacientes foram acompanhados at�e 75 DE

ou detecç~ao de inibidor. Coletamos dados sobre característi-

cas clínicas, tipos de sangramento, taxas anualizadas de san-

gramento (Annual Bleeding Rate; ABR), taxas anualizadas de

sangramento articular (Annual joint Bleeding Rate; AjBR),

gen�otipo F8 e desenvolvimento de inibidor. Comparamos

esses dados entre crianças submetidas a PP vs. PS. Resulta-

dos: Foram incluídas 43 crianças, das quais 23 e 20 foram sub-

metidas a PP e PS, respectivamente. As crianças que

iniciaram PP erammais jovens ao diagn�ostico de HA, ao início

da profilaxia e aos 75 DE em comparaç~ao com o grupo PS.

Antes do início 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 comparaç~ao

com antes da profilaxia, ambos os grupos apresentaram

reduç~ao 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 comparaç~ao com antes da pro-

filaxia, somente o grupo PS mostrou reduç~ao 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. Discuss~ao e Conclus~ao: 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 início da profilaxia, crianças com HA incluídas

em PP apresentarammaior ABR em comparaç~ao com crianças

do grupo PS, o que sugere que crianças incluídas na PP pos-

sam ter um fen�otipo de sangramento mais grave que aquelas

incluídas na PS. Por isso, o diagn�ostico de HA e o início da pro-

filaxia naquelas crianças foram mais precoces em relaç~ao ao

grupo PS. Conforme nosso conhecimento, esse estudo �e pio-

neiro ao comparar os desfechos hemorr�agicos da PP vs PS e o

primeiro estudo a avaliar os resultados da profilaxia conforme

protocolo do Minist�erio da Sa�ude em crianças com HA.

https://doi.org/10.1016/j.htct.2025.104927

ID − 437
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Introduç~ao: A doença de von Willebrand �e um dist�urbio hem-

orr�agico causado pela deficiência ou disfunç~ao do fator de

von Willebrand (FvW), resultando em defeitos plaquet�arios e

de coagulaç~ao, sendo o dist�urbio hemorr�agico heredit�ario

mais comum. Possui prevalência de 1% na populaç~ao em

geral, com doença sintom�atica ocorrendo em 0,1%. Embora o

sangramento trato gastrointestinal ocorra com menos fre-

quência (14% dos pacientes), ele acarreta maior morbimortali-

dade, sendo o motivo de hospitalizaç~ao mais comum nesses
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