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Introduç~ao: As alteraç~oes congênitas do Fibrinogênio (FI) s~ao

raras e classificadas como quantitativas (afibrinogenemia e

hipofibrinogenemia) ou qualitativas (disfibrinogenemia e

hipodisfibrinogenemia). A manifestaç~oes clínicas s~ao princi-

palmente hemorragias. Tamb�em s~ao descritas trombose,

alteraç~oes gineco-obst�etricas e dificuldade de cicatrizaç~ao. O

tratamento �e a reposiç~ao principalmente com concentrado de

FI, e antifibrinolíticos. Nos pacientes com trombose �e neces-

s�ario anticoagulante e concentrado de FI. O Hemorio �e o cen-

tro de referência para coagulopatias heredit�arias no estado do

Rio de Janeiro. A finalidade do trabalho �e mostrar os aspectos

clínicos e as dificuldades no diagn�ostico e tratamento, con-

tribuindo para um entendimento maior no manuseio. Objeti-

vos: Geral: Descrever as características clínicas e laboratoriais

dos pacientes com alteraç~oes congênitas do fibrinogênio no

Hemorio at�e 31 de dezembro de 2024. Específicos: - Comparar

os dados clínicos observados com os da literatura. - Descrever

a relaç~ao do nível plasm�atico de FI com as manifestaç~oes

hemorr�agicas. - Identificar manifestaç~oes tromb�oticas e cor-

relacionar com o subtipo. - Descrever os tratamentos de

reposiç~ao e avaliar sua resposta. Material e m�etodos: Estudo

observacional, descritivo com revis~ao de prontu�arios (01/

2015‒12/2024). Foram coletados dados demogr�aficos (idade ao

diagn�ostico, idade atual, sexo), motivo do estudo diagn�ostico,

hist�oria familiar, dados clínicos, laboratoriais e gen�eticos e

tipo de tratamento. Resultados: Foram

identificados 19 pacientes, 03 excluídos. Analisaram-se 16

(6 homens e 10 mulheres), idades ao diagn�ostico: 3 meses ‒

62 anos (mediana 26a). Motivo do diagn�ostico:

hemorragia 25%; trombose 6% (1 caso); achado laboratorial/

oligossintom�atico 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. Três

pacientes realizaram estudo gen�etico, mutaç~oes 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

espontâneos em 30% e gravidez ect�opica em uma paciente.

Houve uma hemorragia intracraniana traum�atica e um san-

gramento gastrointestinal grave. Dois epis�odios tromb�oticos

pr�evios ao diagn�ostico, ambos identificados em hipodisfibri-

nogenemias, associados a fatores de risco. Vinte e dois proce-

dimentos cir�urgicos pr�e diagn�ostico foram identificados

(06 com sangramento anormal). Ap�os diagn�ostico, 11 cirurgias

com preparo, 10 sem intercorrências e 01 ces�area com sangra-

mento grave. O tratamento incluiu antifibrinolíticos, terapia

hormonal para menorragia, e concentrado de fibrinogênio/

crioprecipitado (profilaxia mensal em paciente com afibrino-

genemia). Resposta clínica geralmente boa. Discuss~ao e Con-

clus~ao: Os dados obtidos s~ao semelhantes aos da literatura,

mas a adoç~ao de escalas de escore de sangramento (ISTH-

BAT) auxiliaria na comparaç~ao dos resultados. As manifes-

taç~oes clínicas correlacionaram-se com a atividade funcional

de FI, podendo haver pacientes assintom�aticos. Complicaç~oes

gineco-obst�etricas s~ao frequentes. As manifestaç~oes tromb�o-

ticas podem ocorrer principalmente em alteraç~oes funcionais.

O tratamento �e eficaz, mas a disponibilidade de concentrado

de fibrinogênio �e limitada.
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Introduç~ao: A profilaxia �e o tratamento padr~ao para prevenir

complicaç~oes musculoesquel�eticas e melhorar a qualidade de

vida das pessoas com hemofilia A ou B e fen�otipo grave. Ela

deve ser personalizada, considerando diversos fatores que

influenciam a decis~ao sobre a melhor frequência e dose para

cada paciente. �E natural que, nos v�arios centros brasileiros,

existam variaç~oes nos esquemas terapêuticos adotados, e os

dados sobre como a profilaxia tem sido efetivamente reali-

zada no cen�ario nacional ainda s~ao escassos. Nesse cen�ario,

entender quais esquemas profil�aticos vêm sendo preferen-

cialmente utilizados no Brasil torna-se essencial para subsid-

iar decis~oes clínicas e planejar o uso racional de recursos.

Objetivos: Avaliar os esquemas de profilaxia utilizados no

Brasil ‒ em termos de dose e frequência ‒ com terapia de

reposiç~ao em pessoas com hemofilia A e B sem inibidores,

bem como identificar as principais barreiras de acesso �a profi-

laxia enfrentadas pela populaç~ao com hemofilia em geral.

Material e m�etodos: Realizou-se um painel Delphi com con-

sulta a 16 especialistas de 13 estados, representando as cinco

macrorregi~oes do Brasil. Considerando o contexto de seus

centros de atuaç~ao, os painelistas estimaram, em pacientes

com hemofilia A e B sem inibidores: 1) Frequência semanal de

profilaxia; 2) Estimativa do consumo m�edio de fator; 3) Fre-

quência anual de realizaç~ao de exames laboratoriais; e 4) Prin-

cipais barreiras para ades~ao �a profilaxia. Os dados foram

compilados como medidas sum�arias (m�edia, Desvio Padr~ao

[DP], mínimo e m�aximo). Resultados: Entre as pessoas com

hemofilia A sem inibidores, mais de 90% utilizam esquemas

com três ou mais infus~oes semanais: 2,8% fazem uma vez por

semana, 5,6% duas, 51,3% três, 31,4% em dias alternados,

4,4% quatro vezes, 0,1% cinco vezes e 3,6% diariamente. A

dose m�edia utilizada foi de 78,39 UI/kg/semana (DP=19,60;

mínimo: 42,35; m�aximo: 129,25 UI/kg/semana). Na hemofilia B

sem inibidores, 5,8% fazem uma infus~ao semanal, 73,2% duas

e 21,1% três vezes por semana, com dose m�edia semanal de

70,1 (DP = 14,38; mínimo: 40; m�aximo: 99 UI/kg/semana). Con-

siderando o grupo geral de pacientes com hemofilia, a m�edia

anual de exames laboratoriais variou de 0,4 (DP = 0,5) para

vitamina D at�e 1,3 (DP = 0,6) para hemograma e 1,7 (DP = 0,5)

para pesquisa de inibidor. Quanto a possíveis barreiras de
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acesso, os especialistas ranquearam a frequência de trata-

mento como a maior barreira, e, ap�os, sequencialmente: via

de administraç~ao e preparo, dificuldade de acesso venoso,

condiç~ao socioeconômica, distância da residência ao centro

de tratamento hemoter�apico, ren�uncia ao tratamento, e risco

tromb�otico (sendo este �ultimo a menor barreira). Discuss~ao e

Conclus~ao: O presente trabalho permitiu identificar o esquema

m�edio de profilaxia para hemofilias A e B no Brasil, al�em de

mapear as principais barreiras �a sua adoç~ao, identificou-se a

frequência de tratamento como a principal barreira de acesso,

seguida por desafios relacionados �a administraç~ao. Esses acha-

dos oferecem subsídios para o aprimoramento de protocolos

terapêuticos, estrat�egias de cuidado e desenvolvimento de

políticas p�ublicas. Agradecimentos: Os autores agradecem aos

16 especialistas que participaram do painel Delphi por sua

valiosa contribuiç~ao com conhecimento e experiência clínica.
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Introduç~ao: Recentemente a Comiss~ao Nacional de Incorpo-

raç~ao de Tecnologias ao Sistema �Unico de Sa�ude (CONITEC)

ampliou a indicaç~ao de emicizumabe no SUS para todos os

pacientes com hemofilia A e inibidores, independentemente

da idade, a partir do final do ano de 2024. Essa mudança exigiu

estimativas precisas de demanda para subsidiar o planeja-

mento orçament�ario. Contudo, a forma como os dados sobre

desenvolvimento de inibidores �e registrada no sistema Hemo-

vida Web Coagulopatias n~ao permite a distinç~ao precisa entre

prevalência e incidência, o que representa um desafio �a

quantificaç~ao da populaç~ao-alvo. Objetivos: Desenvolver uma

estrat�egia que permita a estimativa do n�umero de pacientes

com hemofilia A e inibidores potencialmente elegíveis ao uso

de emicizumabe, bem como os recursos financeiros neces-

s�arios para sua incorporaç~ao plena. Material e m�etodos: Dia-

nte da limitaç~ao dos dados laboratoriais registrados no

sistema, utilizou- se como crit�erio para a presença de inibi-

dores ativos clinicamente relevantes (crit�erio de inclus~ao do

protocolo de incorporaç~ao) a administraç~ao de agentes de

bypass (rFVIIa ou CPPA) entre 2022 e 2023. Foram identificados

todos os pacientes com hemofilia A com ao menos uma

infus~ao destes medicamentos. Pesos corporais foram atuali-

zados nos registros reportados pelos centros ou imputados

conforme curvas do IBGE. A estimativa da dose considerou o

regime posol�ogico do emicizumabe (3 mg/kg/semana no pri-

meiro mês e 1,5 mg/kg/semana a partir do segundo mês). O

custo foi calculado com base no valor unit�ario de R$ 245,14

por mg, previsto na Portaria de incorporaç~ao. Resultados:

Identificaram-se 577 pacientes com hist�orico de uso de

agentes de bypass. Destes, 98 j�a recebiam emicizumabe via

fornecimento do Minist�erio da Sa�ude. Al�em disso,

outros 28 pacientes encontravam-se em uso do emicizumabe,

mas n~ao constavam na base de usu�arios de agentes de

bypass. Assim, estimou-se um total de 605 pacientes elegí-

veis, dos quais 507 ainda n~ao haviam sido contemplados.

Para esses 507 pacientes, a demanda anual de emicizumabe

foi estimada em 1.574.983,4 mg, com custo aproximado de

R$ 386.091.431,00 no primeiro ano. Adicionalmente, previu-se

o ingresso de cerca de 12 novos casos por ano, com impacto

financeiro marginal de R$ 1.319.128,20 anuais. Discuss~ao e

Conclus~ao: A incorporaç~ao ampliada de emicizumabe trouxe

um impacto orçament�ario significativo, sobretudo no pri-

meiro ano. Estima-se que haver�a reduç~ao progressiva nos

gastos com outros hemoderivados (rFVIIa, CPPA e fator VIII

para imunotolerância) para os anos subsequentes. A

percepç~ao dessa economia, contudo, depender�a de um

período de acompanhamento de pelo menos 12 meses. A

mudança de paradigma terapêutico exigiu tamb�em a revis~ao

dos protocolos clínicos vigentes, posicionando o emicizu-

mabe como tratamento padr~ao para pacientes com hemofilia

A e inibidores. A incorporaç~ao do emicizumabe para todos os

pacientes com hemofilia A e inibidores no SUS demandar�a

investimento adicional estimado em R$ 386 milh~oes no pri-

meiro ano. Apesar das limitaç~oes nos registros administrati-

vos, a abordagem adotada fornece uma estimativa

consistente da populaç~ao-alvo, e pode ser considerada como

uma estrat�egia v�alida para estimativa deste importante

parâmetro epidemiol�ogico e de gest~ao. A avaliaç~ao contínua

dos efeitos clínicos, econômicos e operacionais ser�a essencial

para o sucesso da implementaç~ao plena da tecnologia.
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Introduction: In Brazil, People with Hemophilia (PwH) receive

Clotting Factor Concentrates (CFCs) through the public

healthcare system. While this model enables universal access

to prophylaxis, treatment remains burdensome and complex.

This study explored lived experiences of PwH, their families,

and Healthcare Professionals (HCPs) regarding CFC
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