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Resumo: A evolugcdo da ciéncia para melhoria no acompanhamento de doengas
crénicas com tratamento periédico, a exemplo da Hemofilia, tem sido motivo de es-
tudo intensivo dos profissionais que atuam nesta area. Possibilitar uma melhora na
qualidade de vida destes pacientes é algo que move hematologistas do mundo in-
teiro, o que vem sendo demonstrado com a profilaxia promovida pelo Emicizumabe-
uma droga de uso subcutaneo - com intervalos de aplicacdo de até 4 semanas.
Para pacientes sem inibidor, porém com distdrbios comportamentais, muitas vezes
relacionados a prépria patologia, uma medicacdo com esta, pode trazer qualidade
e tranquilidade na vida dos pacientes e seus familiares. O objetivo deste relato é
descrever a histdria clinica de uma crianca, desde o diagnéstico de hemofilia A gra-
ve no periodo neonatal, inserida numa familia sem vivéncia da doenga, as interfaces
comportamentais apresentadas e a impressionante mudanca na vida dela e de seus
pais apos iniciar o tratamento com Emicizumabe.
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Introducao

A Hemofilia A é considerada uma patologia rara
com gravidade variavel cujo tratamento e prevengao
de sangramentos vem evoluindo exponencialmen-
te nos dltimos 20 anos.! A expectativa de vida au-
mentou e as complicacdes cronicas, principalmente
nas articulacoes, vem reduzindo desde o advento da
profilaxia com fator VIII recombinante.? Porém, a
aquisicdo de inibidor, a necessidade de terapia com
agente de bypass e as falhas nos protocolos de imu-
notolerancia vem motivando estudos e publicacoes
com novas terapias, sobre comodidade posoldgica,
acesso a tratamento e custo-efetividade.'*

Objetivo

Demostrar a eficicia e real valor de nova tecno-
logia para profilaxia em uma crianga paciente porta-
dora de Hemofilia A grave, analisando auséncia de
sangramento, reducdo do nivel de estresse relacio-
nado as infusoes venosas e melhora da qualidade de
vida global da familia.»!%!!

Material e Métodos

Histoéria clinica do paciente desde o diagndstico,
intercorréncias, profilaxia com fator recombinante,
estado psicoldgico da crianga e seus pais antes de
depois da introducio da profilaxia com e emicizu-
mabe.

Descricao do caso

Paciente, sexo masculino, 9 anos nascido pre-
maturo, 30 semanas e baixo peso, com causa da pre-
maturidade desconhecida. Apresentou hemorragia
grave na insercao de cateter umbilical, no primeiro
dia de vida, além de hemorragia digestiva persis-
tente e hemorragia intracraniana grau VI. Os exa-
mes laboratoriais revelaram tempo tromboplastina
parcial ativado (TTPa) prolongado sendo prescrito
crioprecipitado, plasma e complexo protrombinico
com melhora do sangramento, porém nao houve
completa resolucdo. Na cirurgia cardiaca de ligadura
de canal arterial, apresentou hemorragia moderada
no intraoperatorio, a despeito do uso de hemocom-

Costa CF

ponentes, o que motivou a interconsulta com Hema-
topediatra.

Aos 2 meses de vida, ainda na unidade de terapia
intensiva, foi diagnosticado com Hemofilia A grave
(dosagem de fator VIII <1%), sem histéria familiar
de coagulopatias. Foi cadastrado no hemocentro do
Estado e, durante o internamento, foi indicado uso
de fator VIII recombinante de acordo com a neces-
sidade (intercorréncias hemorragicas). Obteve alta
aos 3 meses de idade cronoldgica com orientagao de
manter acompanhamento com pediatra, hematope-
diatra e fisioterapia motora para estimulacao preco-
ce. A equipe de fisioterapia seguia com protocolos
para minimizar traumas, porém necessitou de fator
VIII em algumas ocasioes porque a profilaxia foi
postergada por acesso venoso muito dificil.

As intercorréncias mais frequentes ocorreram a
partir de 8 meses, ao engatinhar, e a preocupagao
dos familiares aumentava devido & manutencéo da
dificuldade no acesso venoso (razao para os pais nao
aplicarem o fator em casa), necessidade de desloca-
mento ao hemocentro, choro intenso da crianca e
ainda o receio de adquirir inibidor.

Iniciada profilaxia 2 vezes por semana com espa-
camento das intercorréncias, porém ao ingressar na
escola, aos 3 anos de idade, mantinha hemartroses
e episodios frequentes de traumas (inclusive crania-
nos), sendo optado por profilaxia 3 vezes por sema-
na. Neste mesmo periodo, a méae iniciou tratamento
para depressao e a familia mostrava sinais de muito
desgaste e sofrimento.

A crianca passou a manifestar distirbio de com-
portamento, recusa e revolta com as aplicagdes do
fator e, na avaliagio da equipe multiprofissional, foi
feita suspeita de transtorno do espectro autista (ou
transtorno opositor desafiador)’, aumentando ainda
mais o nivel de estresse dos pais.!°

Em 2019 a familia trouxe a hematopediatra a in-
formacao de uma nova droga produzida por tecno-
logia de DNA recombinante, aprovada no Canada
em 2018 e ha quase 2 anos sendo utilizada em varios
paises.® Com inibidor negativo, a motivacdo da pres-
cricao foi o terror das aplicacoes endovenosas, inse-
guranca crescente dos pais e possibilidade de “vida
normal” para todos.*”® A droga foi estudada pela fa-
milia em conjunto com a profissional assistente e em
junho de 2020, feita a primeira aplicagdo. De acordo
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com protocolo, aplicadas as primeiras 4 doses, sema-
nalmente- 3mg/kg de peso.”? Seguiu com as doses de
manutencdo (3mg/Kg) quinzenais e a crianca vem
evoluindo, sem nenhum evento adverso ou intercor-
réncia evidenciados até o momento.”3%10

Discussao

Emicizumabe é anticorpo monoclonal biespeci-
fico, de aplicacao subcutéinea, que liga o fator IXa
ao X, restituindo a funcao do fator VIIIa e com
comprovado nivel sérico sustentado.®’®° Inicial-
mente liberado para pacientes com inibidor e falha
na imunotolerancia, o beneficio se expande quando
analisamos a via de aplicacdo, intervalo, seguranca e
custo-beneficio.?

Apés a mudanca da profilaxia, o nivel de estresse
familiar reduziu significativamente, a sociabilidade
e frequéncia nas atividades escolares/ esportivas vem
tracando um novo perfil emocional. As aplicagoes
sao feitas em domicilio de forma tranquila e eficaz.
Os pais vém motivando outras familias a buscarem o
mesmo tratamento, tamanha satisfacdo com a situa-
cdo atual 210!

Conclusao

Estudos comprovam que concentragdes plasma-
ticas minimas sustentadas do Emicizumabe trazem
uma profilaxia eficaz, reduz intercorréncias e ab-
senteismo na escola, portanto, maior qualidade de
vida.#1%!! Principalmente em criangas, possibilitar
intervalos longos da inje¢ao, ndo necessitar de acesso
venoso e promover bem-estar, torna o Emicizumabe
uma droga de eleicdo para este paciente e tantos ou-
tros pacientes.
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