34 HEMATOL TRANSFUS CELL THER. 2025;47(S3):104901

ID — 2338

MUDANCAS NA VIDA DA CRIANCA/ADULTO
COM HEMOFILIA A EM USO DO EMICIZUMABE:
PERCEPCAO DO CUIDADOR/PACIENTE

ACCS Ramos, IM Costa, LVdC Oliveira

Fundagao de Hematologia e Hemoterapia de
Pernambuco (HEMOPE), Recife, PE, Brasil

Introducao: Hemofilia A é uma doenca hemorragica heredita-
ria causada pela deficiéncia do fator VIII (FVIII). O tratamento
tradicional envolve reposicao endovenosa de FVIII, mas
alguns pacientes desenvolvem inibidores, dificultando o
manejo e afetando a qualidade de vida. O Emicizumabe, um
anticorpo monoclonal que mimetiza o FVIII sem ser neutrali-
zado por inibidores, trouxe uma nova esperanca. Objetivos:
Este estudo busca entender a percepcao de cuidadores/
pacientes em profilaxia com Emicizumabe em um Centro Tra-
tador de Hemofilia (CTH) do Nordeste. Material e métodos:
Estudo transversal, quali-quantitativo, com questionario
elaborado on-line contendo perguntas abertas e fechadas
sobre a experiéncia com Emicizumabe. Participaram 16 pes-
soas: 10 cuidadores e 6 pacientes, com idades entre 2 e 39
anos, em diferentes tempos de tratamento. Resultados: A
maioria (68,75%) eram criancas de 2 a 17 anos, e 31,25% adul-
tos de 24 a 39 anos. Metade (50%) estava em profilaxia de 3a 6
meses, e os demais em diferentes periodos. Todos relataram
reducao significativa de episédios hemorrdgicos e melhora na
qualidade de vida. A aplicacao subcutanea foi considerada
facil por 62,5% e muito facil por 37,5%. Nao houve relatos de
efeitos adversos. Os beneficios mais citados foram facilidade
na administracao (100%), menor impacto na rotina (93,8%),
menos idas a emergéncia (87,5%), além da facilidade no arma-
zenamento (81,3%) e no transporte domiciliar (62,5%). Os prin-
cipais desafios foram a adaptacao a via subcutanea (57,1%), a
manutencao da regularidade do tratamento para ajustes da
dose (37,5%) e a impossibilidade do manejo da dose como
faziam com o Concentrado de FVIII (21,4%). Quanto ao pre-
paro, 93,8% acharam facil, e poucos relataram duvidas sobre
riscos, como trombose. No tocante a opiniao dos entrevista-
dos sobre a profilaxia com o Emicizumabe, frases comuns
foram: “melhoria na qualidade de vida”, “sem sangramentos”
e “viver como uma pessoa normal”’. Houve sugestoes por
doses prontas na seringa e aplicacoes menos frequentes. Dis-
cussao e Conclusao: Os dados mostram uma recepgao posi-
tiva ao medicamento, com reducao de sangramentos e
facilidade de uso, o que favorece a adesao, demonstrando
compatibilidade com estudos analisados. A auséncia de efei-
tos colaterais reforca sua seguranca. Os relatos de melhora na
rotina e autonomia indicam beneficios além da saude fisica.
Ainda assim, desafios como adaptacao a via subcutanea e a
manutencao da regularidade do tratamento para ajustes da
dose precisam ser considerados. As sugestoes dos partici-
pantes apontam para melhorias, como doses prontas na ser-
inga e aplicacdes menos frequentes, que podem facilitar
ainda mais o uso do medicamento. O Emicizumabe é uma ter-
apia eficaz, segura e bem aceita na profilaxia da hemofilia A,
promovendo reducao de sangramentos e melhora na quali-
dade de vida. Sua facilidade de uso favorece a adesao, mas é

importante oferecer suporte continuo para superar desafios e
otimizar os resultados.
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Introducao: A hemofilia B (HB) é uma coagulopatia rara por
deficiéncia de fator IX (FIX), caracterizada por sangramentos
espontaneos ou apds traumas leves. Sangramentos articu-
lares sdo comuns e podem provocar artropatia hemofilica,
com dor cronica, sindrome de imobilidade e pior qualidade de
vida (QV). O tratamento tradicional da HB consiste na
reposicao de FIX para tratar (episédico) ou evitar (profilaxia)
sangramentos. A profilaxia esta relacionada com preservacao
da saude articular, melhor QV e menor mortalidade. Contudo,
até 5% dos casos desenvolvem anticorpos neutralizantes con-
tra o FIX (inibidores), que ainda podem desencadear reacoes
anafildticas. Assim, nas pessoas com HB e inibidor (PcHBIi), a
efetividade do FIX é comprometida, com maior risco de san-
gramento e suas complicacoes. O tratamento exige agentes
de bypass (ABp), sendo o fator VII ativado recombinante
(rfFVIla) a Unica opgao segura, pois o complexo protrombinico
parcialmente ativado (CCPa) contém FIX e pode causar anafi-
laxia. Além disso, a inducao de imunotolerancia tem baixo
sucesso e associa-se a complicacoes como sindrome nefré-
tica. Diante dessas limitagoes, o tratamento das PcHBi perma-
nece restrito. Objetivos: O objetivo desta revisao de escopo foi
descrever as novas terapias nao-fator para PcHBi. Material e
meétodos: Fez-se uma revisao em base de dados da literatura
até junho/2025 utilizando os termos “hemofilia B” e “inibidor”.
Foram selecionadas publicacoes que descrevessem o trata-
mento de PcHBi com produtos pré-coagulantes nao-fator. Dis-
cussao e Conclusao: O concizumabe é um anticorpo
monoclonal contra o inibidor da via do fator tissular. O estudo
de fase 3 explorer4 mostrou que a administracao didria de
concizumabe em pessoas com hemofilia A e inibidores
(PcHAI)/PcHBi reduz a taxa de sangramento anualizada (TAS),
em relacdo ao tratamento episédico exclusivo. No estudo de


https://doi.org/10.1016/j.htct.2022.09.474
https://doi.org/10.1016/j.htct.2025.104955

HEMATOL TRANSFUS CELL THER. 2025;47(S3):104901 35

fase 3 explorer7, a TAS de PcHBi em profilaxia didria com fitu-
siran reduziu em 70%, quando comparada ao tratamento
episddico. Além disso, no explorer7, a profilaxia com concizu-
mabe melhorou a QV em PcHAI/PcHBi. Eventos trom-
boembdlicos nao fatais ocorreram inicialmente, mas nao se
repetiram apéds ajuste da dose. O fitusiran é um RNA de inter-
feréncia que reduz a expressao da Antitrombina (AT). O
estudo de fase 1 em PcHAIi/PcHBi mostrou redugao da ativi-
dade da AT com perfil adequado de seguranca. No estudo de
fase 2, PcCHA/PcHB (com ou sem inibidores) em tratamento
episddico receberam doses mensais de fitusiran, ajustadas
posteriormente para bimestrais, com reducao de 98% da TAS.
Houve 2 casos de trombose (1 em PcHBi), além de toxicidade
hepdtica e biliar. Com a introducao do regime baseado na ati-
vidade da AT, houve reducao de eventos graves. No estudo de
fase 3 ATLAS-INH, a TAS, em PcHBi com aplicacao mensal de
fitusiran, foi um décimo da TAS observada no tratamento
episédico. No estudo de fase 3 ATLAS-PPX, a TAS em PcHA/
PcHB (com ou sem inibidores) em profilaxia mensal com fitu-
siran foi 60% a TAS observada na profilaxia com fatores,
porém, para PcHBi, nao houve diferenca estatistica. Embora o
fitusiran tenha melhorado a qualidade de vida em compara-
¢ao0 a profilaxia com fatores, ele foi associado a hepatotoxici-
dade e a eventos tromboembdlicos nao fatais. Portanto,
apesar da baixa representatividade de PcHBi nos estudos, as
novas terapias nao-fator para profilaxia sao promissoras ao
propor maior facilidade e flexibilidade de administracao.
Entretanto, o perfil de seguranca, em especial do fitusiran,
merece melhor avaliacao em PcHBI.
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Introducao: A Coagulopatia Induzida pelo Trauma (TIC) é
causa importante de mortalidade potencialmente evitdvel e,
na lesdo Cerebral Traumatica (TCE), esta associada a
expansao hemorragica e piores desfechos neuroldgicos.
Estratégias atuais combinam &cido tranexamico (TXA) pre-
coce, protocolos de ressuscitacao hemostdtica guiada por
metas e testes viscoeldsticos (VHA), mas ha variacao signifi-
cativa entre centros. Esta revisao narrativa retine e analisa a
literatura recente sobre diagndstico e manejo da TIC no con-
texto do TCE, com foco em recomendacoes baseadas em
evidéncias. Objetivos: Objetivo do estudo é descrever evidén-
cias publicadas entre janeiro de 2019 e julho de 2025 sobre

diagnostico e tratamento da coagulopatia em trauma, com
énfase no TCE. Material e métodos: Realizou-se busca nas
bases PubMed, SciELO e LILACS usando as palavras-chave
(“trauma- induced coagulopathy” OR “acute traumatic coagul-
opathy” OR coagulopathy) AND (“traumatic brain injury” OR
TBI) AND (“management” OR “guideline” OR “viscoelastic” OR
“TEG” OR “ROTEM” OR “tranexamic” OR “massive transfu-
sion”). Foram excluidos estudos fora do escopo, sem dados
clinicos quantitativos, duplicados, sem acesso ao texto inte-
gral, relatos de caso Unicos, revisoes sistematicas resumos de
congresso sem dados completos. Discussao e Conclusao: A
Diretriz Europeia de 2023 apresentou 39 recomendacoes para
manejo da TIC, incluindo uso de VHA para guiar transfusao e
reposicao de fibrinogénio. O ensaio clinico CRASH-3 incluiu
12.737 pacientes com TCE e mostrou que TXA administrado
até 3 horas reduziu a mortalidade em 12% nos casos leves a
moderados com pupilas reativas, sem elevacao nos eventos
tromboéticos (~1,5%). Estudos apontaram que TEG (Tromboe-
lastografia) e ROTEM (Tromboelastometria) reduzem uso des-
necessario de hemocomponentes (20%-25%) e aceleram
decisoOes terapéuticas. Evidenciou-se que D-dimero elevado,
INR prolongado e plaquetopenia associam-se a expansao de
hematoma no TCE. As evidéncias sustentam uma abordagem
de “hemostasia dirigida por danos” com TXA precoce em
casos selecionados, VHA para orientar reposicao especifica de
fatores e corregao rédpida de acidose, hipotermia e hipocalce-
mia. O CRASH-3 reforca a janela terapéutica do TXA e a
seguranca de seu uso. O VHA, conforme recomendado por
Maegele et al., permite personalizar o tratamento e evitar
transfusao excessiva. Entretanto, a heterogeneidade nos pro-
tocolos e a auséncia de validacao multicéntrica para TCE iso-
lado dificultam padronizacao. Biomarcadores como D-dimero
podem contribuir para estratificacao de risco, mas necessitam
validacao clinica e integracao a protocolos existentes.O man-
ejo da coagulopatia no trauma e TCE deve integrar TXA pre-
coce quando indicado, ressuscitacao guiada por metas com
VHA e protocolos padronizados para correcao rapida de dis-
turbios associados. A adogao mais ampla requer validagcao
multicéntrica, definicao de alvos viscoelasticos e adaptacao
as realidades assistenciais.
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Introducao: A Hemofilia Adquirida (HA) é uma doenca
autoimune rara caracterizada pelo desenvolvimento de
anticorpos (IgG) contra fatores da coagulacao sanguinea.
Diferente da hemofilia congénita, a HA se manifesta em
pacientes sem antecedentes pessoais ou familiares de
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