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A hemofilia A é uma coagulopatia hereditaria rara, causada pela deficiéncia do fator VIII (FVIIl) da
coagulagdo. Ela é caracterizada por sangramentos espontaneos, principalmente articulares, ou
apos pequenos traumas. O tratamento é feito com a reposigcdo do FVIII deficiente tanto para
controlar (episddico) como para evitar sangramentos (profilaxia). No entanto, 20% a 30% das
pessoas com hemofilia A desenvolvem anticorpos neutralizantes anti-FVIII (inibidor). O inibidor
impede a atividade pré coagulante do FVIII, aumentando a frequéncia e a gravidade dos
sangramentos. Para erradicar o inibidor, recomenda-se a imunotolerancia (IT), que consiste na
infuséo frequente de FVIII para abolir a resposta imunolégica contra o FVIII infundido. Porém, por
volta de 30% das pessoas com hemofilia A e inibidor (PcHAI) submetidas a IT ndo tém sucesso e
permanecem com inibidor. No Brasil, o Ministério da Saude recomenda emicizumabe para
profilaxia contra sangramentos em PcHAi que falharam a IT. Emicizumabe é um anticorpo
monoclonal biespecifico que mimetiza o efeito pré-coagulante do FVIII, mas nédo sofre o efeito
neutralizante dos inibidores.

Metodologia

Dados sociodemogréficos, sobre hemofilia A e seu tratamento foram coletados a partir dos
prontudrios. As avaliagdes de sangramentos tratados foram feitas no ano anterior e durante o
primeiro ano de uso do emicizumabe. Finalmente, foi avaliada a presenga de anticorpos anti-

emicizumabe e eventos trombéticos.

Resultados

Foram incluidas 3 PcHAi do sexo masculino que falharam a IT e possuiam inibidor de alta
resposta. As idades ao inicio do emicizumabe eram 7, 8 e 41 anos e todos estavam recebendo
agentes de bypass. As taxas anuais de sangramento antes do inicio do emicizumabe variaram de
1 a 3 sangramentos por ano (2 sangramentos espontaneos e 5 sangramentos pds-traumaticos).
Apenas 1 PcHAi apresentou zero sangramento espontaneo. Todas as PcHAi receberam um
ataque de emicizumabe de 3 mg/kg por semana por 4 semanas, seguido de manutengdo de 3

mg/kg a cada duas semanas. No momento da escrita deste resumo, o tempo de uso de
emicizumabe variou entre 365 e 556 dias. Ao longo do primeiro ano de uso do emicizumabe, as
taxas anuais de sangramento variaram de 0 a 1 sangramento por ano (0 sangramento
espontaneo e 2 sangramentos pos-traumaticos). Todas as PcHAI tiveram zero sangramento
espontaneo. Todos os sangramentos foram tratados com fator VII recombinante ativado. Nao
houve suspeita de desenvolvimento de anticorpo anti-emicizumabe ou de eventos trombdéticos
durante o periodo de avaliagao.

PACIENTE 1 PACIENTE 2 PACIENTE 3
IDADE A0 DIAGNOSTICO 11 MESES 8 MESES 1ANO
IDADE AQ INICIO DO EMICIZUMABE 8 ANOS TANOS 41ANOS
TRATAMENTO ANTES DE INICIAR EMICIZUMABE IT IT IT
IDADE AQ INICIO DA IT 2ANOS 15 ANOS 38 ANOS
INIBIDOR ANTES DE INICIAR EMICIZUMABE ALTARESPOSTA  |ALTARESPOSTA | ALTA RESPOSTA
US0 DE AGENTE DE BY PASS ANTES DE INICIAR EMICIZUMABE 5IM 5IM SIM
TAXA DE SANGRAMENTO ESPONTANEO ANUAL ANTES DO EMICIZUMABE 2 2 2
TAXA DE SANGRAMENTO TRAUMATICO ANUAL ANTES DO EMICIZUMABE 5 3 ZERO
TAXA DE SANGRAMENTO ESPONTANEO ANUAL APOS USO DE EMICIZUMABE| ZERQ ZERO ZERO
TAXA DE SANGRAMENTO TRAUMATICO ANUAL APOS USO DE EMICIZUMABE 1 1 ZERO
EVENTOS TROMBOTICOS APQS USO ZERQ ZERO ZERO

Conclusao

A profilaxia com emicizumabe se mostrou efetiva e segura devido ao seu efeito hemostatico
sustentado com a redugéo da taxa anual de sangramento.
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