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Introdugao

Hemofilia A € uma doenga hemorragica rara caracterizada por sangramentos intra-articulares espontaneos, devido a
deficiéncia do fator VIII da coagulagédo. O sangue intra-articular provoca uma reagéo inflamatéria capaz de causar
alteragdes na cartilagem, no osso subcondral e na sinévia. O uso de fator VIII para tratar (sob demanda) ou evitar
(profilaxia) sangramentos pode causar o desenvolvimento de anticorpos neutralizantes anti-fator VIII, o que impede o
seu efeito hemostatico. Em consequéncia, pessoas com hemofilia A e inibidor tém sangramentos em maior
frequéncia e com maior gravidade do que as pessoas com hemofilia A sem inibidor. A terapia com emicizumabe, um
anticorpo monoclonal biespecifico que mimetiza o fator VIl sem interferéncia do inibidor, tem mostrado uma redugéo

importante dos sangramentos espontaneos, principalmente intra-articulares.

No entanto, pouco tem sido descrito sobre os efeitos da profilaxia com emicizumabe sobre a salde musculo-

esquelética em pessoas com hemofilia A e inibidor.

Metodologia

Revisao de prontuario em busca de informagdes sobre a satide musculo esquelética em uma crianga com hemofilia
A e inibidor em profilaxia com emicizumabe. Foram comparados os resultados com as avaliagdes realizadas antes
do inicio do emicizumabe. Utilizou-se o Escore de Saude Articular na Hemofilia (HJHS) e a goniometria (amplitude de

movimento).

Resultados

Avaliamos uma crianga (masculino) com diagnéstico de hemofilia A grave aos 11 meses. Iniciou-se profilaxia primaria
com fator VIII recombinante. No entanto, desenvolveu inibidor de alta resposta com 13,5 meses. Imunotolerancia foi
iniciada com 2 anos e durou 3,5 anos com falha. Depois da imunotolerancia, manteve-se profilaxia primaria com
complexo protrombinico parcialmente ativado. Iniciou-se emicizumabe aos 8 anos de idade com uma dose de ataque
de 3 mg/kg/semana, ao longo de 4 semanas, seguida de manutengao de 3 mg/kg a cada 2 semanas. Na data deste
resumo, ele recebe emicizumabe ha 1,5 ano.

Antes do inicio da profilaxia com emicizumabe, a crianga tinha uma articulag&o alvo (joelho direito). Nesse momento,
o HJHS para o joelho direito foi 10. A goniometria mostrou uma amplitude de movimento de 125° (flexdo) e 25°
(extens@o). Apds 1,5 ano de profilaxia com emicizumabe, o HJHS para o joelho direito foi 4. Uma nova goniometria
mostrou uma amplitude de movimento de 140° (flexdo) e - 8° (extensdo). A marcha global néo foi avaliada. A
avaliagdo do joelho direito realizada por ultrassom (HEAD-US) mostrou afilamento condral na faceta lateral da
tréclea, acometendo menos de 25% da superficie (1 ponto). Osso subcondral e sinévia se encontravam normais.

IDADE AQ DIAGNOSTICO (MESES) 1
IDADE DE DESENVOLVIMENTO DE INIBIDOR (MESES) 135
IDADE DE INICIO DA IT (MESES) 24

DURAGAD DA IT (MESES) 1

IDADE DE INICIO DO EMICIZUMABE (ANOS) 3
DURACAO DE USO DO EMICIZUMABE (MESES) 13

ARTICULAGAO ALVO JOELHO DIREITO {JD)

HJHS ANTES DO USO DO EMICIZUMABE (JD) 10

HJHS ANTES DO USO DO EMICIZUMAEE (JD) 4
ADM (FLEXAQ) DO JD ANTES DO USO EMICIZUMABE 125°
ADM (EXTENSAOQ) DO JD ANTES DO USO EMICIZUMABE 25°
ADM (FLEXAO) DO APOS 1,5 ANOS DE USO EMICIZUMABE 40°
ADM (EXTENSAO) DO APOS 15 ANOS DE USO EMICIZUMABE &

No caso que descrevemos, houve uma melhora da salide musculo esquelética ap6s o inicio da profilaxia com

emicizumabe.
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