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eritrécitos, que reduzem a estabilidade da membrana e origi-
nam hemacias esféricas (esferdcitos), menos deformaveis e
mais suscetiveis a destruicao esplénica. Clinicamente, cursa
com anemia hemolitica cronica, ictericia, esplenomegalia e,
por vezes, colelitiase. O diagndstico envolve achados como
anemia, reticulocitose, hiperbilirrubinemia indireta e
esferdcitos. Por sua vez, a Anemia Hemolitica Autoimune
(AHAI) decorre da produgao de autoanticorpos contra antige-
nos da superficie eritrocitaria, levando a hemdlise, predomi-
nantemente extravascular, com Teste de Antiglobulina Direta
(TAD) positivo. A coexisténcia de EH e AHAI é um evento raro,
representando um desafio diagndstico e terapéutico.
Descri¢cao do caso: Sexo feminino, 13-anos, diagnéstico de EH
aos 9-meses, em uso regular de acido félico, com 8 transfusoes
sanguineas nos ultimos 10-anos. Ha 2-anos, apds quadro com-
pativel com dengue, apresentou agudizacdao da hemodlise,
necessitando de transfusao. Durante a internacao, foi diagnos-
ticada AHAI, com anticorpos IgM e IgG inespecificos (fenotipa-
gem eritrocitdria com antigenos c, E, Cw, Kell e Jkb negativos).
Iniciou prednisolona na dose de 1 mg/kg/dia, sem sucesso no
desmame. Diante da gravidade, foi indicada esplenectomia
eletiva, suspensa pela indisponibilidade de bolsa de sangue
compativel para reserva cirurgica. Reiniciada corticoterapia
em dose alta, com reducao lenta até 5 mg/dia prevista para
setembro de 2024. No painel sorolégico, identificou-se autoan-
ticorpo IgM inespecifico a 37°C, sem aloanticorpos. Em junho
de 2024, a paciente recebeu transfusao sem intercorréncias.
Seis meses depois, apresentou nova crise hemolitica apés den-
gue (sorologia IgM e IgG positivas). A hemoglobina caiu
para 6,1 g/dL, subindo a 8 g/dL com aumento da prednisona. O
TAD foi positivo (2+), presenca de panaglutinina a 37°C. Dois
meses depois, apresentou quadro clinico compativel com Chi-
kungunya, confirmada sorologicamente. Diante da suspeita de
artrite idiopdtica juvenil pds-infeccao, iniciado tratamento
com rituximabe por quatro semanas. A avaliacao imunolédgica
(2024-2025) evidenciou sindrome antifosfolipide laboratorial
triplo positiva, sem eventos trombdticos até o momento. Com-
plementos C3 e C4 baixos; demais autoanticorpos negativos.
Exames complementares mostraram hiperplasia eritrocitica e
alteracoes leves na medula 6ssea. A imunofenotipagem indi-
cou inversao da relacao CD4/CD8, e o cariétipo revelou inver-
sao pericéntrica do cromossomo 9. Conclusao: Apesar de rara,
a AHAI é uma complicacao potencialmente fatal de anemias
congénitas. No caso descrito, episédios virais, multiplas trans-
fusdes e resposta imune alterada, evidenciada por hipocom-
plementemia e positividade para anticorpos antifosfolipides,
atuaram como provaveis gatilhos da hemdlise. Considera-se
que os episddios resultaram de um mecanismo multifatorial,
no qual a EH e o processo autoimune contribuiram de forma
concomitante, variando em intensidade a cada crise. Assim, a
resposta parcial aos corticoides sugere participagao imune rel-
evante, sem excluir a contribuicao da EH, o que reforca a com-
plexidade diagnéstica e terapéutica e a importancia de
investigar desregulacao imune subjacente.
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Introducao: Relato de um caso de Hemangioendotelioma
Kaposiforme (HEK) associado a Sindrome de Kasabach-Mer-
riet (KMP) em recém-nascida acompanhada na UTI neonatal
do Hospital Santa Marcelina/SP. O objetivo é alertar profissio-
nais da saude sobre esse diagndstico raro, suas complicacoes
e condutas terapéuticas. Descricao do caso: Recém-Nascida
(RN) com 8-dias, segunda gemelar, sexo feminino, nascida de
36-semanas e 3-dias por cesarea. Ao nascimento, apresentava
edema importante e coloracao arroxeada em todo o Membro
Superior Esquerdo (MSE). Entre o 2° e 3° dia, houve diminuicao
do edema e cianose, mas exames revelaram plaquetopenia
(22.000), iniciando-se antibioticoterapia (ampicilina e genta-
micina) e transfusao plaquetdria.Por volta do 5° dia, houve
piora clinica e aumento da lesdo no MSE. No 7° dia, foi trans-
ferida para o Hospital Santa Marcelina com edema endure-
cido, cianose e rubor local, mas com pulsos preservados.
Laboratério revelou plaquetopenia (40.800), sem outras alter-
acoes. Exames de imagem nao mostraram malformacoes (usg
abdome, usg cranio e ecocardiograma). Avaliado pela Hema-
tologia Pedidtrica e Cirurgia Vascular diagnosticado HEK asso-
ciado a KMP. Iniciou-se tratamento com vincristina (0,05 mg/
kg/semana) e prednisolona (2 mg/kg/dia). Apés 4-semanas,
houve melhora progressiva da lesao, normalizacao da colo-
racao e mobilidade do membro, estabilizagcao clinica e recu-
peracao das plaquetas. Recebeu alta com seguimento
ambulatorial. Conclusao: O HEK apresenta alto risco de evo-
luir com KMP, exigindo diagnéstico precoce e tratamento ime-
diato. A terapia combinada de corticoide sistémico e
vincristina mostrou eficacia no caso relatado, com recuper-
acao clinica e laboratorial, ressaltando a importancia do man-
ejo multidisciplinar e acompanhamento continuo.
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Introducao: A Hemofilia A adquirida é uma condigao rara,
mais comum em mulheres e potencialmente fatal, sendo
ainda mais incomum em crianc¢as, caracterizada pelo desen-
volvimento de autoanticorpos que inibem o fator VIII da coag-
ulacao e resulta em sangramentos habitualmente graves.
Descricao do caso: Paciente, 10-anos, feminino, suspeita ini-
cial de Doenc¢a de von Willebrand (vW), com profundo e
extenso hematoma muscular em membro inferior direito
sem resposta a reposicdo de concentrado de Fator VIII/vW,
evoluindo com sindrome compartimental. Exames do hemo-
centro :TTPa alargado, fator vW normal e Fator VIII baixo com
presenca de inibidor, corroborando o diagnéstico de
hemofilia A adquirida. Necessitou de fasciotomia, evoluiu
gravissima, choque hemorragico e tempo prolongado de
internamento. Porém, com o tratamento adequado — com-
plexo protrombinico parcialmente ativado e pulsoterapia
com metilprednisolona - nao houve mais sangramento e
obteve alta em cicatrizacao da ferida para acompanhamento
no Hemocentro do Estado da Bahia. Conclusao: O diagndstico
de Hemofilia adquirida é desafiador e exige a andlise das pro-
vas de coagulacao (TTPa alargado e deficiéncia de fator VIII),
pesquisa e dosagem de inibidor. Pode estar associada a
doencas autoimunes, oncoldgicas, pés-parto, medicamentos
e infecgcoes, porém em metade dos casos nao ha causa defi-
nida. A apresentacao clinica tem alta morbilidade e mortali-
dade, estd relacionada a sintomas hemorrédgicos graves, que
necessitam de diagndéstico e tratamento emergenciais. Este
caso destaca a importancia do diagnéstico precoce da hemofi-
lia A adquirida, expoe a possibilidade de ocorrer em criancas e
alerta para necessidade da interface das equipes médicas dos
hospitais com os hemocentros dos estados na discussao dos
casos, coleta dos exames especificos e conduta adequada, evi-
tando assim desfechos desfavoraveis.

Referéncias:
Haematologica 2020. Volume 105(7):1791-1801 Hematol.,
transfus.cell ther. 2021,43(S1):S1-5S546.

https://doi.org/10.1016/j.htct.2025.105064

ID — 637

HEMOFILIA B SECUNDARIA A LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO PRE-CLINICO: UM
RELATO DE CASO

MJL de Araujo ®, VPC de Morais ?#,
FGdS Andrade®, GL dos Santos ¢, BLR Santos ®

& Faculdade de Medicina Nova Esperanca
(FAMENE), Joao Pessoa, PB, Brasil

® Faculdade UNINASSAU, Joao Pessoa, PB, Brasil

¢ Universidade Federal de Campina Grande (UFCG),
Campina Grande, PB, Brasil

Introducao: A Hemofilia Adquirida (HA) é uma coagulopatia
rara, secundaria a auto-anticorpos inibidores dos fatores de
coagulacao, como FVIII e FIX, hemofilia A e B, respectiva-
mente. Apenas 20% dos casos tem origem autoimune. O diag-
néstico ocorre, geralmente, a partir dos 65-anos. Objetiva-se
relatar o caso de uma criangca com hemofilia B secundaria a

Lupus Eritematoso Sistémico (LES) pré-clinico. Descricao do
caso: Pré-escolar feminina, 6-anos, encaminhada por alter-
acao no coagulograma da internacao hospitalar para drena-
gem de celulite em membro inferior, periodo no qual cursou
com lagrimas de sangue, sem outros sangramentos. Seguiu
sem queixas, sem medicacoes, sem alteracoes em exame
fisico. Em exames: plaquetograma 228.000 mm?; TP 15,2s; ati-
vidade da protrombina 81%; INR 1,15; TTPA 57,5s; R 2,2 (sem
correcao no teste da mistura); Fator I 313 mg/dL; FVII 89%;
FVIII 82%; FIX 40%; FXI 26%; FVW 145%,; ristocetina 122%; anti-
coagulante lupico 2,01; FAN padrao nuclear pontilhado 1:80;
anticardiolipina IgG 26,9 GPL-U/mL e IgM 23,1 MPL-U/mL. C3,
C4, CH50, homocisteina, mutacao FV Leiden e proteina S fun-
cional normais. Foi aventada a hipétese de Hemofilia B
secunddria a doenga autoimune e a paciente foi encaminhada
a reumatologia. Trés meses apo0s, retorna com queixa de gen-
givorragia episédica autolimitada e avaliacao reumatoldgica
revelando auséncia de manifestagoes clinicas, critérios
incompletos para LES, para sindrome antifosfolipide ou
doenca indiferenciada do tecido conjuntivo, aventando-se
LES pré-clinico. Seis meses apds a consulta inicial, queixou-se
de artralgia em punhos e lesoes cutaneas eritematosas em
membros superiores, evoluindo com hipocromia. Em uso de
Prednisona para controle dlgico prescrito pela reumatologia.
Atualmente, estd em seguimento ambulatorial com a hema-
tologia e reumatologia. Conclusao: A incidéncia de hemofilia
adquirida é estimada em 0,2-1 caso por 1 milhao de pessoas
por ano, mais comum apds os 65-anos, taxa de mortalidade
variando de 8%-22%. Na Hemofilia B adquirida, diferente da
congeénita que é secunddria a deficiéncia genética do fator, o
fator IX existe, contudo, sua fungao é comprometida devido
auto-anticorpos neutralizantes. Doencas autoimunes, neo-
plasias e estados fisiolégicos pés-parto podem desencadear
HA. A associagcao com o LES é infrequente e, menos ainda, na
forma pré-clinica. Neste caso, a paciente apresentou deficién-
cia do fator IX e XI, TTPA alargado e auséncia de correcao no
teste da mistura, além de auséncia de histéria familiar de
sangramentos, o que sugere a presenca do auto-anticorpo
adquirido. O LES pré-clinico pode ter atuado como precipi-
tante da HA, com a formagao autoanticorpos inibidores prece-
dendo as manifestacoes clinicas tipicas do LES. A suspei¢ao
de causas autoimunes por trds de um alargamento do TTPA
foi fundamental para o encaminhamento precoce a reumato-
logia antes mesmo da fase clinica, contribuindo para um
seguimento excelente da paciente, favorecendo o progné-
stico, inclusive prevenindo sangramentos graves e maiores
complicagoes reumatoldgicas. Este caso reforca a importancia
de investigar-se causas autoimunes em coagulopatias adquir-
idas nas criangas, mesmo na auséncia de manifestacoes tipi-
cas, bem como, auséncia de antecedentes pessoais ou
familiares de sangramentos.
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