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Negava uso de medicamentos e sem histéria prévia de dis-
turbios hemorragicos pessoais e/ou familiares. Auséncia de
intercorréncias em procedimentos cirdrgicos, dentarios e/ou
obstétricos. Os exames laboratoriais iniciais mostraram:
TTPa 112s; rel 3,75, sem correcao apds mistura/pesquisa de
inibidor positiva, e fator VIII < 0,7, e quantificacao de
inibidor: 273 UB/mL. Anemia com Hb=91; eletroforese de
proteinas com pico biclonal 0,419 e 0,085; kappa=314,
lambda 126 (rel 4,01), proteinuria 17.010 mg/24h. Foi entao
realizado o diagndstico de Hemofilia A adquirida, e a paciente
realizou preparo com Complexo Protrombinico Parcialmente
Ativado (CCPa) para a realizacao da bidpsia de medula éssea
para investigacdo diagndstica. Apesar do uso do agente de
bypassing CCPa evoluiu com hematoma extenso pés procedi-
mento. A biépsia mostrou infiltracao por 30% de plasmocitos,
compativel com a suspeita de mieloma multiplo. Iniciou tra-
tamento com esquema quadruplo com Daratumumab (anti-
D38), bortezomib, lenalidomida e Dexametasona (D-VRD),
apos o primeiro ciclo ja houve normalizacao da proteinuria, e
a VGPR foi atingida apds o terceiro ciclo. Porém o inibidor con-
tra o fator VIII sé foi negativado apds sexto ciclo, apesar da
queda progressiva e melhora das manifestagoes hemorragi-
cas no decorrer do tratamento. Apds a erradicacao do inibidor
foi restabelecida a funcao do fator VIII, com atividade de 94%.
Conclusao: O tratamento com anti-CD38 tem sido descrito em
alguns casos de hemofilia adquirida
imunossupressao comumente utilizada com prednisona,
ciclofosfamida e rituximab. No caso da paciente em questao,
o anti-CD38 faz parte do esquema de tratamento da doenca
de base, portanto foi utilizado em primeira linha, com
resposta completa e erradicacao do inibidor. A associacao
entre hemofilia adquirida e mieloma multiplo é extrema-
mente rara, de dificil suspeicao diagndstica e requer uma
avaliacao clinica e laboratorial criteriosa e especializada.
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Introducao: A hemofilia A é um distirbio genético de coagu-
lacao do sangue causado pela deficiéncia ou disfungcao do
fator VIII da coagulacao. Considerada a forma mais comum
de hemofilia, diante da prevaléncia entre 80%-85% dos casos.
Apresenta transmissao genética e é herdada de forma ligada
ao cromossomo X, fato este que afeta principalmente
homens, enquanto mulheres geralmente sao portadoras assi-
ntomaticas. A mutacao no gene F8, localizado no
cromossomo X (Xq28) e cerca de 30% dos casos ocorrem por

mutacoes espontaneas, ou seja, sem histérico familiar. E car-
acterizada por sangramentos prolongados apds ferimentos,
cirurgias ou espontaneamente, especialmente em articu-
lagcoes, musculos e tecidos moles. Pode ser classificada em
leve quando a presenca de fator VIII é de 5%-40%, moderada
entre 1%-5% e grave com <1% de fator VIII. Descricao do caso:
Masculino, 22 anos, hispanico, com condigcao social fragili-
zada, diagnéstico de hemofilia A moderada em uso de profi-
laxia irregular quando evoluiu com inibidor com titulo >
1.000 UB/mL em maio de 2012. Foi realizada a indu¢ao de imu-
notolerancia em outubro de 2012, sem resposta clinica
adequada. Diante do padrao de doenca e sintomatologia o
paciente apresentava indicacao formal para uso de fator VII
recombinante como forma de profilaxia. Sem sinais de san-
gramentos importantes permaneceu em uso até a liberacao
do emicizumabe. Em marco de 2025 evoluiu com indicacao de
abordagem cirdrgica em cavidade oral para excisao de ele-
mento dentdrio e mesmo em uso regular do emicizumabe
apresentou sangramento em grande quantidade com queda
de hemoglobina por nao buscar atendimento imediato no
pronto atendimento. Hemoglobina basal: 13,4 g/dL em fever-
eiro de 2025 e 8,8 g/dL em margo de 2025. Diante do sangra-
mento agudo, paciente sintomdtico foi optado pela
internagao hospitalar e para melhor controle hemostaticos
com a infusao de fator VII recombinante sob vigilancia diante
da condigao clinica e social. Conclusao: O uso de emicizu-
mabe é fundamental no tratamento da hemofilia sao funda-
mentais para o tratamento da hemofilia A, pois é um
anticorpo monoclonal biespecifico que mimetiza a funcao do
Fator VIII, ligando-se ao Fator IXa e X para ativar a cascata de
coagulacao. E o fator VII recombinante (FVIIa) ativa direta-
mente o fator X na superficie das plaquetas, independente-
mente do FVIII ou FIX (terapia “bypassing”). Diante disso, é
evidente que o uso de emicizumabe deve ser fornecido para
profilaxia continua, enquanto o FVIla usado em tratamentos
de sangramentos agudos. E ambas as terapias quando usadas
de forma bem recomendadas garantem um bom controle
hemostatico e melhor recuperacao para o tecido lesionado.
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Introducao: As principais diretrizes para diagnéstico de
doencas hemorragicas hereditdrias, incluindo a Doenca de
Von Willebrand (VWD), recomendam a utilizacao do ques-
tiondario ISTH-BAT (ISTH Bleeding Assessment Tool) para deter-
minar o fenétipo hemorrdgico e continuidade da investigacao
laboratorial em casos com suspeita diagnéstica. As
pontuacdes desse questiondrio variam conforme a idade e
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