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Descricao do caso

Paciente do sexo feminino, 30 anos, 32 kg, portadora da Sindrome de
Melnick-Needles, também conhecida como osteodisplasia, foi encami-
nhada ao Hemocentro da Paraiba, em 2010, por apresentar hemartroses
de repeticdo, desde a primeira infincia, em joelhos e cotovelos, além da
TTPa alargado, corrigido com teste da mistura. A dosagem do Fator VIII
realizada foi de 10%, sendo cadastrada no Web Coagulopatias como por-
tadora de Hemofilia A. J4 apresentava, a época do diagndstico, osteopenia
importante. Paciente sempre apresentou péssimo acesso venoso, o que
impedia de se fazer um regime de profilaxia, fazendo apenas tratamento
sob demanda com Fator VIII EV, que se mostrava bastante eficaz quando
infundido. Paciente fez radiosinoviortese com itrio em joelhos e cotove-
los, mas hemartroses retornavam, sempre bastante dolorosas, impactando
a qualidade de vida. Apds 03 anos de acompanhamento, a paciente apre-
sentou inibidor de alto titulo, persistente, até os dias atuais, sempre acima
de 300 UB. A possibilidade de se fazer imunotolerincia foi considerada
em 2014, porém, devido ao péssimo acesso venoso, nao houve possibili-
dade de ser instituida, sendo também descartada possibilidade de acesso
venoso central, que poderia por em risco a vida da paciente. Dessa manei-
ra, a mesma fazia apenas uso de agentes bypass, sob demanda, optando-se
preferencialmente pelo Fator VIIa, devido ao menor volume. A paciente
apresentou necessidade de cadeira de rodas para locomogao, apresentando
quadro de depressao, estresse acentuado e alopécia, pensando varias vezes
em tirar a prépria vida. Optamos entao pela terapia com emicizumabe,
SC, semanalmente. Desde entao, a vida da paciente apresentou uma me-
lhora acentuada nas hemartroses, nao mais necessitando de ajuda para se
locomover, levando uma vida completamente normal e sem sofrimentos.
Abaixo, descreve-se o relato (autorizado) da paciente: “Como eu era antes
do emicizumabe? Praticamente eu nao tinha vida, apenas existia. Vivia
com medo de fazer um simples movimento e sangrar, de me apoiar nos
cotovelos para levantar da cama ou de subir degraus. Andava muito pou-
co, tanto pelo trauma de ter hemartroses, como pelas dores incapacitantes
das sequelas ja adquiridas. Tenho 03 articulagdes com sinovite - cotovelo
esquerdo, tornozelo e joelho direito. Por conta das sequelas, ando man-
cando, mas seja mancando ou nao, ja € uma dadiva poder andar! Eu tinha
hemartrose quase toda semana, foram incontaveis noites sem dormir por
causa das dores terriveis. Fiquei sem andar varias vezes, com os joelhos e
tornozelos inchados, sem aguentar colocar o pé no chao. Fiquei dias sem
sair da cama e sem conseguir ver a luz do sol. Tudo piorou depois que
desenvolvi o tdo temido inibidor. Os sangramentos ficaram bem intensos
e dificeis de serem controlados. O fator nao funcionava mais. Meu maior
pesadelo era de ficar paralizada, dependente de cadeira de rodas, sem-
pre dependendo de alguém para tudo. Fiquei tdo desesperada e debilitada
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emocionalmente que pensei em desistir de tudo, in-
clusive da vida. Sempre que ia fazer a medicagao, era
uma tortura, pois minhas veias sdo péssimas. Minha
vida estava um perfeito desastre, minha lucidez ficou
por um fio. Eu me revoltei, chorei, perdi todos os ca-
belos. Briguei com familia, amigos e intimeras vezes
com minha médica, e gracas a ela nao desisti de viver,
pois ela sempre me pedia calma e dizia que tudo ia
melhorar. E nao € que ela tinha razao? Pois €, depois
do emicizumabe, tirando as sequelas ja adquiridas no
passado, estou na minha melhor fase, radiante de ale-
gria! Sinto-me segura, leve, confiante, independente
e livre. Livre das dores dos inchacos, dos sangramen-
tos. Estou num caso de amor pela minha qualidade
de vida, pela minha liberdade, autonomia e plenitude.
Agora, posso andar sem medo de sangrar, posso me
apoiar nos cotovelos, subir escadas, dancar... enfim,
posso viver com mais dignidade. Estou recuperan-
do minha sanidade, meus movimentos, minha paz.
Consegui recuperar meus cabelos. Apesar de perder
quase tudo, sempre é possivel recuperar, com muita
luta, persisténcia e fé, porque a fé torna tudo suporta-
vel. Consegui a vida plena que tanto queria e invejava
nas pessoas consideradas saudaveis. Obrigada a Deus
por me transmitir tanta forca, me colocar de pé todos
os dias e mostrar os infinitos motivos para continuar
sempre firme. Obrigada a minha médica por nao ter
desistido de mim. Agradeco pela insisténcia, pacién-
cia e iniciativa para conseguir o emicizumabe. Obri-
gada a minha enfermeira preferida por todo o cuidado
em me treinar para fazer a profilaxia sozinha e com
muita seguranga. Obrigada aos cientistas que desen-
volveram esse medicamento com tanta sabedoria, que
me salvou dos sangramentos, das sequelas do inibi-
dor, das limitagdes. Obrigada a todos que torceram e
torcem por mim. Sim, eu sou s6 gratidao...

Figueiredo, SSLV
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