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pacientes. Demonstrou- se que defeitos qualitativos ou quan-
titativos do VWF estao associados a malformagoes vascu-
lares, especialmente no trato gastrointestinal. A
angiodisplasia de TGI possui maior incidéncia e gravidade
entre os pacientes do tipo 2A, apesar de nao ser muito bem
esclarecido sua causalidade. O objetivo é contribuir para mel-
hor entendimento dessa associagao grave entre as doengas.
Foi realizado levantamento de dados em prontudrio e revisao
da literatura. Descricao do caso: D.A.O,. sexo masculino,
40 anos, ja em acompanhamento clinico em servico de
referéncia devido Doengca de von Willebrand. Em 2015 ha
necessidade de internamento hospitalar devido episédios de
sangramentos do trato gastrointestinal, principalmente
enterorragia e hematoquezia. Em hemograma admissional
observado Hb: 1,4 g/dL, Leucdcitos: 6440 mm e Plaque-
tas: 347.000/mm. O paciente é internado para terapia de
suporte transfusional, além de terapia especifica com concen-
trado de FVW/fator VIII e antifibrinoliticos. Posteriormente
submetido a colonoscopia e evidenciado angiodisplasia hem-
orragica em regiao de célon ascendente. Apesar da terapia
especifica, paciente ainda persistia com perdas sanguineas
cronicas. Para reduzir risco de sangramento do TGI foi solici-
tado o Octreotida. Apés inicio da terapia, paciente segue em
acompanhamento ambulatorial com redugcao da necessidade
transfusional e reducao das perdas sanguineas, além disso,
estd em uso profildtico de concentrado de FVIIL. Conclusao: A
octreotida é um andlogo da somatostatina, regula negativa-
mente o fator de crescimento endotelial vascular, inibindo a
angiogénese. A partir dos dados limitados disponiveis, pode-
se realizar terapias invasivas como ressecgao cirurgico e
embolizacao dos vasos acometidos além de terapia adju-
vantes como talidomida, tamoxifeno e bevicizumabe. Por ser
uma associa¢ao rara e de maior morbimortalidade, a identi-
ficacao da angiodisplasia em paciente com DWV necessita ser
mais precoce. Novos estudos sobre essa complicacao rara
necessitam ser feitos para melhorar a resposta ao tratamento
e expectativa de vidas dos pacientes.
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Introducao: A hemofilia é um disturbio sanguineo que afeta a
capacidade de coagulacao de individuos e consequentemente
a qualidade de vida dos portadores. Este estudo caracteriza
aspectos epidemiolégicos das internagoes para tratamento de
hemofilia no Brasil entre janeiro de 2020 e janeiro de 2025.
Objetivos: Descrever os aspectos epidemiolédgicos das inter-
nacoes hospitalares para tratamento de hemofilia no Brasil
entre janeiro de 2020 e janeiro de 2025. Material e métodos:
Trata-se de um estudo epidemiolégico observacional, descri-
tivo e transversal, que analisou dados sobre internacoes sobre
o tratamento de hemofilia (CID-10 D66/D67) no Brasil entre
2020 e 2025. A coleta utilizou dados secundarios obtidos
através do Sistema de Informagoes Hospitalares do SUS (SIH/
SUS). Discussao e Conclusao: Entre o periodo analisado, o Bra-
sil registrou um total de 2.864 internagoes para o tratamento
de hemofilia. Destas, 2.452 (85,61%) foram de cardter de
urgéncia e 412 (14,39%) eletivas. As regioes com maior preva-
léncia de casos foram a Sudeste com 54,09% (n=1.549),
seguida pela Nordeste com 28,56% (n=_818). A menor preva-
léncia foi observada no Centro-Oeste, com 86 internacoes
(3%). J& em relacao aos anos de internacao, pode ser observ-
ada uma diminuicao do numero de casos em 2020 (n=493,
17,21% do total), possivelmente relacionado com a pandemia
de SARS-CoV-2. O ano com maior volume de internagodes foi
2023 (n=611, 21,33% do total). Em relacao aos custos, o valor
médio das internacdes foi de R$ 1.674,78, com uma média de
permanéncia de 6,5 dias. A regiao Sudeste obteve o maior
custo médio, R$ 2.030,76 (1,21 vezes o nacional), e média de
permaneéncia de 6,7 dias. J4 o menor valor médio foi obtido na
regiao Nordeste, com R$ 1.173,42 (0,7 vezes o nacional) e uma
meédia de permanéncia de 6,6 dias. A taxa de mortalidade bra-
sileira no periodo foi de 2,27. O Sudeste apresentou a menor
taxa (0,97), enquanto o Nordeste registrou a maior (5,62), 4,57
vezes superior a segunda maior taxa, observada na regido Sul,
com 1,23. Observa-se que as internagoes para o tratamento de
hemofilia no Brasil, entre janeiro de 2020 e janeiro de 2025,
apresentaram maior prevaléncia na regiao Sudeste, com
diminuicao da média do valor total em 2020, possivelmente
relacionada ao SARS-CoV-2. Nota-se que a regiao nordeste
difere das demais em relagao a maior mortalidade e menor
quantidade de internados, o que destaca a importancia de
investimentos na drea, ji que essa regiao possui o menor
valor médio por internacao.
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Introducao: As alteracoes congénitas do Fibrinogénio (FI) sao
raras e classificadas como quantitativas (afibrinogenemia e
hipofibrinogenemia) ou qualitativas (disfibrinogenemia e
hipodisfibrinogenemia). A manifestagcoes clinicas sao princi-
palmente hemorragias. Também sao descritas trombose,
alteracoes gineco-obstétricas e dificuldade de cicatrizagao. O
tratamento é a reposicao principalmente com concentrado de
FI, e antifibrinoliticos. Nos pacientes com trombose é neces-
sario anticoagulante e concentrado de FI. O Hemorio é o cen-
tro de referéncia para coagulopatias hereditarias no estado do
Rio de Janeiro. A finalidade do trabalho é mostrar os aspectos
clinicos e as dificuldades no diagndstico e tratamento, con-
tribuindo para um entendimento maior no manuseio. Objeti-
vos: Geral: Descrever as caracteristicas clinicas e laboratoriais
dos pacientes com alteracoes congénitas do fibrinogénio no
Hemorio até 31 de dezembro de 2024. Especificos: - Comparar
os dados clinicos observados com os da literatura. - Descrever
a relacao do nivel plasmatico de FI com as manifestacoes
hemorrégicas. - Identificar manifestacoes trombdticas e cor-
relacionar com o subtipo. - Descrever os tratamentos de
reposicao e avaliar sua resposta. Material e métodos: Estudo
observacional, descritivo com revisao de prontudrios (01/
2015-12/2024). Foram coletados dados demograficos (idade ao
diagnéstico, idade atual, sexo), motivo do estudo diagndstico,
histéria familiar, dados clinicos, laboratoriais e genéticos e
tipo de tratamento. Resultados: Foram
identificados 19 pacientes, 03 excluidos. Analisaram-se 16
(6 homens e 10 mulheres), idades ao diagndstico: 3 meses -
62 anos (mediana 26a). Motivo do diagndstico:
hemorragia 25%; trombose 6% (1 caso); achado laboratorial/
oligossintomadtico 19%, estudo familiar 50%. Apenas um caso
consanguinidade. Os subtipos: 01 afibrinogenemia, 05 hipofi-
brinogenemias, 08 hipodisfibrinogenemias e 02 disfibrinoge-
nemias. O TP prolongado em 30% dos pacientes, o TTPa
em 10%, o TT em 85% e o tempo de reptilase em todos. Trés
pacientes realizaram estudo genético, mutagoes em FGA e
FGG. Apenas dois pacientes sem sangramentos. Predomi-
naram sangramentos leves, localizados em mucosas e os
induzidos. Menorragia em 70% das mulheres, abortos
espontaneos em 30% e gravidez ectdpica em uma paciente.
Houve uma hemorragia intracraniana traumadtica e um san-
gramento gastrointestinal grave. Dois episédios trombéticos
prévios ao diagndstico, ambos identificados em hipodisfibri-
nogenemias, associados a fatores de risco. Vinte e dois proce-
dimentos cirurgicos pré diagnéstico foram identificados
(06 com sangramento anormal). Apds diagndstico, 11 cirurgias
com preparo, 10 sem intercorréncias e 01 cesdarea com sangra-
mento grave. O tratamento incluiu antifibrinoliticos, terapia
hormonal para menorragia, e concentrado de fibrinogénio/
crioprecipitado (profilaxia mensal em paciente com afibrino-
genemia). Resposta clinica geralmente boa. Discussao e Con-
clusao: Os dados obtidos sao semelhantes aos da literatura,
mas a adocao de escalas de escore de sangramento (ISTH-
BAT) auxiliaria na comparacao dos resultados. As manifes-
tacoes clinicas correlacionaram-se com a atividade funcional
de FI, podendo haver pacientes assintomaticos. Complicacoes

gineco-obstétricas sao frequentes. As manifestagcoes trombo-
ticas podem ocorrer principalmente em alteragoes funcionais.
O tratamento é eficaz, mas a disponibilidade de concentrado
de fibrinogénio é limitada.
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Introducao: A profilaxia é o tratamento padrao para prevenir
complicacoes musculoesqueléticas e melhorar a qualidade de
vida das pessoas com hemofilia A ou B e fenétipo grave. Ela
deve ser personalizada, considerando diversos fatores que
influenciam a decisao sobre a melhor frequéncia e dose para
cada paciente. E natural que, nos varios centros brasileiros,
existam variacOes nos esquemas terapéuticos adotados, e os
dados sobre como a profilaxia tem sido efetivamente reali-
zada no cenario nacional ainda sao escassos. Nesse cenario,
entender quais esquemas profilaticos vém sendo preferen-
cialmente utilizados no Brasil torna-se essencial para subsid-
iar decisoes clinicas e planejar o uso racional de recursos.
Objetivos: Avaliar os esquemas de profilaxia utilizados no
Brasil - em termos de dose e frequéncia - com terapia de
reposicao em pessoas com hemofilia A e B sem inibidores,
bem como identificar as principais barreiras de acesso a profi-
laxia enfrentadas pela populacao com hemofilia em geral.
Material e métodos: Realizou-se um painel Delphi com con-
sulta a 16 especialistas de 13 estados, representando as cinco
macrorregioes do Brasil. Considerando o contexto de seus
centros de atuacao, os painelistas estimaram, em pacientes
com hemofilia A e B sem inibidores: 1) Frequéncia semanal de
profilaxia; 2) Estimativa do consumo médio de fator; 3) Fre-
quéncia anual de realizacao de exames laboratoriais; e 4) Prin-
cipais barreiras para adesao a profilaxia. Os dados foram
compilados como medidas sumadrias (média, Desvio Padrao
[DP], minimo e méaximo). Resultados: Entre as pessoas com
hemofilia A sem inibidores, mais de 90% utilizam esquemas
com trés ou mais infusoes semanais: 2,8% fazem uma vez por
semana, 5,6% duas, 51,3% trés, 31,4% em dias alternados,
4,4% quatro vezes, 0,1% cinco vezes e 3,6% diariamente. A
dose média utilizada foi de 78,39 Ul/kg/semana (DP=19,60;
minimo: 42,35; méaximo: 129,25 Ul/kg/semana). Na hemofilia B
sem inibidores, 5,8% fazem uma infusao semanal, 73,2% duas
e 21,1% trés vezes por semana, com dose média semanal de
70,1 (DP = 14,38; minimo: 40; maximo: 99 Ul/kg/semana). Con-
siderando o grupo geral de pacientes com hemofilia, a média
anual de exames laboratoriais variou de 0,4 (DP=0,5) para
vitamina D até 1,3 (DP=0,6) para hemograma e 1,7 (DP=0,5)
para pesquisa de inibidor. Quanto a possiveis barreiras de
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