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RESUMO: A hemofilia A adquirida (HAA) é uma doenca autoimune de rara incidéncia, caracterizada pela
presenca de anticorpos contra o Fator VIII (FVIII), que induz a inibicdo da ligacdo entre este com o fator von
Willebrand e consequente inativacdo de sua funcdo anticoagulante. Este trabalho buscou contribuir com a
necessidade de estudos para melhorar estratégias de tratamento, constituir a base fisiopatolégica da HAA e mapear
achados clinicos na rotina laboratorial com énfase na puérpera. Revisao bibliogréafica sistematica, com busca de
artigos cientificos na plataforma Pubmed® (NLM - National Library of Medicine), com palavras-chave
“Hemofilia A” AND “Gestagdo”, totalizando ao todo 30 artigos entre os anos 2000 até maio de 2024. Em 13 (43%)
dos estudos as pacientes apresentaram-se primigestas e a analise diagnéstica predominante pertenceu ao Tempo
de Tromboplastina Parcial Ativada em 25 (83%) dos artigos. O TTPa, principal teste citado nos estudos,
demonstrou alteragdo em todas as pacientes, sendo 12 (40%) os quais obtiveram resultados entre 50 e 99 segundos.
Os tratamentos hemostaticos e imunossupressores utilizados demonstraram predominio na utilizacdo do Plasma
Fresco Congelado (PFC) em 16 (43%), e o farmaco Prednisolona em 12 (40%). A HAA gestacional ¢ uma condicao
rara e grave, caracterizada por autoanticorpos contra o fator VIII. O diagnostico depende de testes laboratoriais
como TTPa, quantificagdo do fator VIII e inibidor anti-FVI1IIl. O tratamento envolve controle do sangramento e
terapias imunossupressoras. A educacdo das pacientes e a sensibilizagdo dos profissionais de salide sdo essenciais
para prevenir complicacGes e garantir melhor qualidade de vida.
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ACQUIRED GESTATIONAL HEMOPHILIA A, A REVIEW ON DIAGNOSIS,
MANAGEMENT AND QUALITY OF LIFE OF WOMEN.

ABSTRACT: Acquired Hemophilia A is a rare autoimmune disease characterized by the presence of antibodies
against Factor VIII (FVIII), leading to inhibition of its binding with von Willebrand factor and subsequent
neutralization of its anticoagulant function. This study aimed to contribute to the need for research to improve
treatment strategies, establishing the pathophysiological basis of acquired hemophilia A (AHA) and mapping
clinical findings in the laboratory routine with an emphasis on postpartum women. A systematic literature review
was conducted using scientific articles from the Pubmed® platform (NLM — National Library of Medicine) with
keywords “Hemophilia A” AND “Pregnancy”, totaling 30 articles from 2000 to May 2024. In 13 (43%) of the
studies, patients were primigravid, and Activated Partial Thromboplastin Time (aPTT) was the predominant
diagnostic test in 25 (83%) of the articles. aPTT, the primary test cited in the studies, showed abnormalities in all
patients, with 12 (40%) having results between 50 to 99 seconds. Hemostatic and immunosuppressive treatments
predominantly included Fresh Frozen Plasma (FFP) in 16 (43%) and Prednisolone in 12 (40%) of cases.
Gestational AHA is a rare and severe condition characterized by autoantibodies against factor VIII. Diagnosis
depends on laboratory tests such as aPTT, factor VIII quantification, and anti-FVI1II inhibitor detection. Treatment
involves bleeding control and immunosuppressive therapies. Patient education and raising awareness among
healthcare professionals are essential to prevent complications and ensure a better quality of life.
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INTRODUCAO

As coagulopatias ou disturbios hemorragicos sdo resultantes de privagdes quantitativas
e/ou qualitativas de um ou de mais fatores de coagulagéo, apresentando etiologia hereditaria ou
adquirida (BRASIL, 2015), manifestam-se de forma em que acometem o desenvolvimento dos
coagulos sanguineos promovendo sangramentos continuos, extensos, excessivos e mais faceis
de ocorrer, seguindo-se por decorréncia de episddios hemorragicos espontaneos ou precipitados
por trauma (REZENDE, 2010). A manifestacdo clinica, no caso das hemofilias, configura-se
usualmente como uma hemorragia no espaco intra-articular, sendo estes, hemartrose no joelho,
panturrilha e cotovelo, hematomas musculares, seguindo com sangramento gengival,
hematoquezia, epistaxe, menorragia e equimose com largas areas acometidas sem causa
aparente (FERREIRA et al., 2018).

Melo et al. (2020), descrevem a hemofilia como sendo uma doenca rara comumente
cronica e hereditaria, com um padrdo de heranga recessiva ligada ao cromossomo X,
consequente da deficiéncia de um fator de coagulacédo, sendo a hemofilia B caracterizada pela
deficiéncia da agéo coagulante do fator IX e a hemofilia A caracterizada pela deficiéncia da
acao coagulante do fator VIII. Esta desordem, do mesmo modo a coagulopatia, associa-se ao
conjunto de disturbios genéticos hematoldgicos e ambos 0s grupos sdo responsaveis para que
ocorra uma menor producdo das proteinas (fatores) encarregadas pela coagulacdo sanguinea.
Os grupos de hemofilia A e B apresentam sintomas clinicos similares e seus estagios de
deficiéncia do fator diferem em conjunto com a gravidade dos sintomas hemorragicos, os quais
classificam-se em trés classes de gravidade, sendo eles, grave (FVIII ou FIX <1%), moderado
(FVII ou FIX entre 1 e 5%) e leve (FVIII ou FIX entre 5 e 30%) (OLIVEIRA, 2022).

A HAA é diagnosticada apenas na fase adulta, seu historico ndo é familiar como na
hereditaria e é evidenciada em um determinado momento da vida em que o individuo passa a
gerar autoanticorpos anti-FVI1I1. Predominantemente ligada a doencas autoimunes como lupus,
artrite reumatoide, esclerose mdaltipla, canceres, Sindrome de Sjdgern e demais patologias,
atingindo sobretudo gestantes, mulheres no periodo pds-parto e idosos, evidenciando-se em
ambos 0s sexos. Sua incidéncia global € de 1,5 pacientes por 1 milhdo de habitantes ao ano
(Sridharan, 2022) e seus dados epidemioldgicos, conforme a distribuicdo de casos de HAA
reportados por paises, fraciona-se em India pertencendo ao 1° lugar em niimero de hemofilicos
do grupo A (21.350 casos), seguido da China (17.779 casos), Estados Unidos (14.098 casos) e
Brasil (11.141 casos) (WFH, 2022).

O fator V11 é uma glicoproteina circulante no plasma de modo ndo covalente junto ao
fator de von Willebrand (FVW), que desempenha um papel crucial na homeostasia secundaria,
contribuindo entdo para a cascata de coagulagdo. E sintetizado pelo figado sendo essencial
guando h& uma lesdo gque causa sangramento, o fator VIII é ativado e trabalha para formar a
coagulagdo sanguinea (TUCUNDUVA, 2017). O desenvolvimento de um inibidor que sdo
aloanticorpos e que interrompem a a¢do coagulante do fator VIII é uma desordem grave em
portadores de HAA, cerca de 5% a 30% dos pacientes desenvolvem, aumentando os riscos de
hemorragias. Esses inibidores sdo anticorpos da classe IgG produzidos pelo sistema
imunoldgico contra a presencga do FVIII (VIEIRA, 2012). Pouco se conhece sobre a causa do
desenvolvimento de inibidores do FVIII, contudo, a capacidade da resposta do sistema imune
e 0 tipo de mutac&o do gene do fator estdo diretamente associados ao paciente (ALCANTARA,
2019).

O tratamento de pacientes com inibidores do FVII1 é desafiador e habitualmente envolve
administracdo de concentrados de fator VIII (profilatico) de alta dose via intravenosa, terapia
imunossupressora e outras intervengdes para controlar o sangramento e prevenir complicacdes.
Atuais terapias, como terapia génica, principalmente a indugéo da produgéo de fator endégeno,
e terapias que visam neutralizar diretamente os inibidores, estdo em desenvolvimento para
melhorar o tratamento de pacientes com hemofilia A Adquirida. No pré-natal e parto, o
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tratamento geralmente é conservador, mas em casos graves e sangramento importante,
concentrados de DDAVP (Desmopressina) tornam-se importantes nas portadoras de hemofilia
A responsivas (BRASIL, 2015).

Nessa revisdo de literatura, o contexto do presente estudo tem por objetivo obter
informagdes sobre HAA p0s gestacional, destacando seus aspectos bem como seus impactos
voltados as pacientes, trazendo informaces e pesquisas relacionadas ao diagnostico, manejo e
qualidade de vida da mulher.

2 METODOLOGIA

Revisdo bibliografica, com busca de artigos cientificos na plataforma Pubmed® (NLM
— National Library of Medicine), com palavras-chave “Hemofilia A” AND “Gestagdo”. Os
trabalhos encontrados foram agrupados e filtrados. O critério para o filtro inicial deu-se no ano
de publicacdo, de 2000 até 2024 (abril/24), artigos nos idiomas portugués, inglés e espanhol,
artigos que tratavam de HAA gestacional, artigos tratantes de HAA, bem como, artigos que
abordavam manejo, tratamento, profilaxia e diagndstico da HAA.

2.1 Etapa 1 — Avaliacgdo de titulos

A busca foi realizada no dia 18 de marco de 2024. A primeira etapa foi constituida pela
leitura dos titulos das publicacdes e foram adotados os seguintes critérios de inclusdo: artigos
de revisdo, relatos de caso que obtinham informacOes a respeito da HAA em mulheres,
hemofilia adquirida em mulheres e manifestacdo hemofilica em periodo gestacional e pds-parto.
J4 na exclusdo dos artigos, foram utilizados os seguintes critérios: artigos que incluiam
hemofilia em recém-natos, doenca de von Willebrand e outros distdrbios hematol6gicos, artigos
que citavam a hemofilia A com outras patologias, pacientes portadores de hemofilia que néo
eram mulheres gestantes, hemofilias hereditarias, artigos pediatricos e artigos com enfoque
genético.

2.2 Etapa 2 — Avaliacao dos resumos

Nas pesquisas da segunda etapa, composta pela selecdo de artigos pela leitura dos
resumos, utilizaram-se os mesmos critérios de inclusdo e exclusdo da Etapa 1.

2.3 Etapa 3 — Avaliacao dos artigos

Foram lidos os artigos completos dos selecionados para a pesquisa e extraidas as
informagdes de idade, diagndstico e exames laboratoriais, tratamento hemostatico, hemofilia A
adquirida associada a condi¢des subjacentes, elevagéo isolada do Tempo de Tromboplastina
Parcial Ativada (TTPa), atividade reduzida e presenca de inibidor especifico do fator VIII,
periparto e pos-parto, autoanticorpos induzindo sangramentos espontaneos em pacientes sem
distdrbio hemorragico prévio e via de parto essencial. Artigos que ndo abordaram os topicos de
extracao e critério de género e estudos que ndo trataram da relacdo género feminino e gestagédo
foram excluidos.
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3 RESULTADOS

Na busca inicial, as pesquisas pelos descritores “Hemofilia A” AND “Gestacdo” na
plataforma Pubmed®, retornou 906 artigos, os quais foram filtrados pelo ano de publicacao,
entre 2000 e 2024, além do idioma dos estudos, sendo portugués, inglés e espanhol, resultando
em 403 artigos.

Na Etapa 1, os artigos foram submetidos a anélise dos titulos seguindo os critérios de
incluséo e exclusdo apresentados, o qual resultou em 133 (33%) trabalhos que seguiram para a
proxima etapa. Os 133 artigos seguiram para avaliacdo dos resumos, seguindo 0S mesmos
critérios de incluséo e exclusédo, o que resultou em 83 (21%) dos 403 inicialmente filtrados. A
ultima etapa seguiu com a leitura completa dos artigos e extracdo das informacoes listadas no
item 2.3, considerando a relacdo hemofilia e gestagdo nos estudos, resultando em 30 artigos
(figura 1), correspondendo a 7%.

Critérios de inclusao

1) Artigos publicados entre 2000 e 2024
2) Artigos em portugués

3) Artigos em inglés

4) Artigos em espanhol

Pesquisa com as palavras

chaves "Hemophilia A" AND - Selecdo dos artigos -
"Pregnancy” no PUBMED

Avaliagdo dos Avaliagdo dos l Avaliagdo dos

titulos ' resumos

manuscritos

| | | |

| S06artigos | | 403 artigos | | 133 artigos | | 83 artigos | | 30artigos |

FIGURA 1. Fluxograma do processo de selecdo dos artigos pesquisados para a elaboracéo da revisdo
sistematica.

Como critério final, os estudos filtrados trataram em sua totalidade a relacdo entre o
sexo feminino e gestacdo. Em relacdo as faixas etérias, ponderou-se uma variedade bastante
expressiva, as idades minima e maxima oscilam, respectivamente, entre 19 e 50 anos de idade,
sendo a média de 32,2 e desvio padréo de 6,0. Em 13 (43%) dos estudos, as pacientes foram
primigestas, 6 (20%) possuiram gestagdes anteriores e 11 (37%) ndo informaram se a hemofilia
adquirida decorreu na primeira ou demais gestacdes.

Os relatos de caso ndo esclareceram complicacBes durante o periodo gestacional, ja que
os impactos da HAA decorreram no imediato ou prolongado periodo do pés-parto. Em 8
pacientes (27%) foram relatados episodios hemofilicos anteriores a gestacdo e 4 (13%)
evidenciaram um histérico ativo da hemofilia em parentes de primeiro e segundo grau, pais e
irmaos respectivamente.

Em todos os artigos selecionados, a via de parto essencial mais priorizada foi o
normal/vaginal, com 12 (40%) artigos, sucedendo com tomotocia (operacdo cesariana), o qual
evidenciou-se em 9 (30%) dos trabalhos. Cerca de 16 (53%) artigos evidenciaram que as
pacientes apresentaram autoanticorpos anti-FVIII induzindo sangramentos espontaneos, sem
distdrbio hemorragico prévio, enquanto 22 (73%) artigos apresentaram atividade reduzida e
presenca de inibidor especifico do fator VIII.

A associa¢do da HAA com condicGes subjacentes foi ausente ou ndo mencionada em 14
(47%) dos estudos, outros 16 (53%) apresentaram condi¢des como anemia, trago falciforme,
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historico oncoldgico com tratamento quimio/radioterdpico, histérico hemofilico, insuficiéncia
cervical e abortos espontaneos, hipotireoidismo, miopatia e diabetes gestacional.

Os exames laboratoriais foram amplamente abordados no historico do manejo das
pacientes hemofilicas, o0 Tempo de Tromboplastina Parcial Ativada (TTPa) foi o mais referido
nos estudos, com 25 (83%) dos citados, teste de atividade do FVIII com 24 (80%), seguindo
com a deteccdo do inibidor do fator VIII da coagulacdo (FVIII) com 67%. Os exames do
hemograma, que incluem eritrograma, leucograma, hemoglobina e hematdcrito foram citados
em 15 (50%) dos estudos. Outros exames de menor solicitacdo foram citados em menos de 12
(40%) dos estudos, conforme Tabela 1.

TABELA 1-Exames laboratoriais realizados pelos pacientes.

Artigos %
TTPa 25 83%
Atividade do FVIII 24 80%
Inibidor do fator VIII 20 67%
Hemograma 15 50%
TAP 12 40%
TP 7 23%
Contagem de plaquetas 5 17%
Né&o informado 2 7%
Fibrinogénio 1 3%
Reticuldcitos 1 3%

O Tempo de Tromboplastina Parcial Ativada (TTPa), exame mais utilizado para o
diagnostico, apresentou alteracdes em todas as pacientes analisadas nos trabalhos.
Considerando como valor de referéncia a variagédo entre 24 e 40 segundos, o controle normal
de TTPa ¢ significativo nessa condicdo, dado que o mesmo é sensivel a deficiéncias dos fatores
VIl e IX, além dos fatores de via comum (OLIVEIRA et al. 2022).

Dos casos avaliados, 4 pacientes (13%) apresentaram aumento do TTPa superior a 100
segundos, 12 (40%) obtiveram resultados entre 50 e 99 segundos, 2 (7%) mostraram aumento
em até 50 segundos, enquanto 7 (23%) citaram alteracdes no exame, mas nao especificaram os
resultados, conforme indicado na Tabela 2.

O prolongamento do TTPa aponta para varios distarbios da coagulacdo, sendo 0s
principais, a deficiéncia de um ou de mais fatores de coagulacdo, lipus anticoagulante e
anticorpo circulante (inibidor) em gque ha a possibilidade de 0 mesmo ser destinado a um dos
fatores de coagulacdo. Se o tempo de alongamento ultrapassar 100 segundos, 0 que € atipico
para inibidores de FVIII, suspeita-se de causas alternativas ou coexistentes, como a presenga
de heparina ou, raramente, um anticoagulante ltpico (AL) ou deficiéncia de um fator de contato
de coagulacéo (por exemplo, deficiéncia homozigotica do X11) (REZENDE, 2010). Segundo o
Institute for Healthcare Improvement (IHI), no momento em que o TTPa se mostra superior a
100 segundos, é considerado como um fator suscetivel para sangramento.
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TABELA 2- Tempo de tromboplastina parcial ativada (TTPa), em segundos.

Tempo (segundos) TTPa Numero de trabalhos %
> 100 seg 4 13%
50-99 seg 12 40%
<50 seg 2 7%
Nao especificado 7 23%

Incluem-se nos diagnosticos mais comumente referidos pelos trabalhos para o
prognostico de HAA pos-parto, o prolongamento do Tempo de Tromboplastina Parcial Ativada
(TTPa), estando frequentemente acima dos 40 segundos, a atividade do FVIII, a qual foi
demonstrada em 22 (73%) dos artigos, resultando em média de 11,2% de atividade e desvio
padrdo de 25%. A titulacdo do auto inibidor, mensurado por unidade de Bethesda (UB), foi
outro exame proporcionalmente solicitado nos atendimentos compartilhados nos estudos, com
18 citagdes (60%) e com resultados que alcaram uma média de 57, 69 UB.

Os tratamentos hemostaticos amplamente referidos pelos trabalhos avaliados
compreenderam em transfusdes de sangue total em 2 pacientes (7%), 5 receberam concentrados
de hemacias (17%), 13 foram tratadas com unidades de plasma fresco congelado (PFC) (43%),
1 foi tratado com concentrado de plaquetas (3%). Ainda em 4 foram referidos o recebimento de
concentrados de FVIII (13%), concentrado de fator Vlla ativado em 6 (20%) e concentrado de
complexo protrombinico ativado (FEIBA) em 5 (17%).

Além da terapia com hemoderivados, para alcar o controle do sangramento e erradicagédo
dos inibidores, farmacos corticoides de acdo imunossupressora foram administrados. O
Prednisolona foi referido para o tratamento em 12 estudos (40%), Metilprednisolona em 4
(13%), Ciclofosfamida em 3 (10%), Dexametasona em 2 (7%) e acido tranexamico em 4 (13%).

As utilizacbes de fator Vlla recombinante (rFVIla) foram evidenciadas em 3 artigos
com o NovoSeven® (10%). O rituximabe, farmaco de acdo no linfécito B, foi relatado em 2
estudos (7%). O calcio, bisfosfonatos, vitamina K e vitamina D foram apresentados em apenas
1 estudo (3%).

4 DISCUSSAO

Hemofilia A adquirida gestacional

Os disturbios hemorragicos sdo condi¢des que interferem o processo de coagulacdo e
controle do sangramento, podendo resultar em problemas com os componentes da cascata de
coagulagdo (deficiéncia nos fatores de coagulagdo), disfuncao plaquetaria e anormalidades nos
vasos sanguineos. Esses distirbios podem afetar diretamente a hemostasia primaria e/ou
secundaria, e sdo classificadas como adquiridos, como as trombocitopenias adquiridas, ou
hereditarios, que compreendem a doenca de von Willebrand, hemofilia A, hemofilia B,
hemofilia C e disturbios hemorragicos raros (Lippi et al., 2012).

A hemofilia adquirida ¢ uma alteracdo hemorragica autoimune relacionada ao
desenvolvimento de autoanticorpos circulantes (auto-Ac) contra fatores de coagulacéo,
primordialmente contra o fator VIl caracterizando a HAA. Este tipo de hemofilia ocorre pela
producdo de 1gG1 e IgG4 que reage contra o fator e inibe a interagdo com outros fatores de
coagulacao, impossibilitando sua funcionalidade (geracdo de trombina e fibrina) ou aumento
da depuracdo do fator, condicionando a reducio do efeito hemostatico (CHAVEZ, 2020;
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REYES-MENDOZA, 2022). A HAA pds gestacional é um disturbio de coagulacédo raro e de
ampla taxa de remissdo espontanea (BIN WAQAR, 2021). Essa diatese hemorragica gerada
pelo desenvolvimento de autoanticorpos contra o fator V111, incide em até 75% em primigestas
(primeira gestacdao) (Tengborn, 2012), com complica¢bes hemorragicas iniciadas logo no
puerpério, podendo se desenvolver até 12 meses apds o parto. As manifestacOes relacionadas
incluem feridas cutaneas, hematomas musculares, hemorragias sistémicas de alto risco e
metrorragia pds-parto. O manejo dessas pacientes visa o padrdo de tratamento, com o controle
hemorragico, supressdo imunologica e aumento dos niveis do fator afetado (FVIII), além do
monitoramento fetal (RUBIDO, 2014).

A etiologia desse disturbio gestacional pode manifestar-se de forma idiopatica, ndo
identificando-se a condigédo subjacente da paciente (CONTRERAS-PIZARRO, 2023). A faixa
etaria das puérperas demonstra-se como bifasica, determinando maior pico em pacientes entre
20-30 anos (AZAM, 2020).

Diagnostico laboratorial

A suspeita inicial quanto a HAA é baseada no aumento do TTPa associado a
manifestacdes hemorragicas, porém a associacdo de resultados de trés testes laboratoriais é
necessaria para concluir o diagnostico de hemofilicos A com desenvolvimentos de inibidores
(HAA), sendo eles o Tempo de Tromboplastina Parcial Ativada (TTPa), seguindo com a
dosagem do FVIII, exame conhecido como "teste de atividade do fator VIII" e titulagdo do
inibidor anti-FVI11 (Figura 2) (CHAVEZ, 2020).

Os exames hemostéaticos para perfil de coagulacdo revelam Tempo de Protrombina (TP)
e Tempo de Trombina (TT) normais, enquanto o Tempo de Tromboplastina Parcial Ativada
(TTPa) estd prolongado. O TTPa prolongado pode ser causado pela deficiéncia de diversos
fatores da via intrinseca, como o FVIII, FIX, FXI e FXII, além da presenca de inibidores contra
esses fatores (Sridharan, 2022). O teste seguinte é o ensaio quantitativo do FVIII funcional, esse
teste  coagulémetro utiliza reagentes especificos e mensura o tempo de coagulacdo com
resultados em porcentagem, em casos de pacientes com HAA os valores estardo reduzidos. O
inibidor deve ser avaliado pelo ensaio de Bethesda com modificacdo de Nijmegen, que mede a
quantidade residual de FVIII, fornecendo o titulo do inibidor em unidades de Bethesda (UB)
(CHAVEZ, 2020; BRASIL. MINISTERIO DA SAUDE, 2015).

Perfil da coagulacéo

TP normal
TT normal
TTPa prolongado

. Atividade do fator VIll
<50%

Titulacéo do inibidor

T Bethesda-Nijmegen

>0,6 UB/mL

|, HAA

FIGURA 2. Fluxograma do diagnostico simplificado para a hemofilia A adquirida.
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Tratamento

O tratamento da HAA envolve duas frentes principais: gestdo da hemostasia e
erradicacdo do inibidor. O tratamento hemostatico traz op¢des de controle hemorragico a
depender da gravidade do sangramento da paciente, para casos leves, onde a titulagdo de
autoanticorpos é <5UB, é indicado a Desmopressina para aumentar os niveis de FVIII. O
aumento nos niveis do fator é temporario, mas costuma ser eficaz em casos de sangramentos
leves. Em comparacdo com a Desmopressina, o fator VIII humano se mostra mais eficiente
quando os titulos de autoanticorpos sdo baixos. No entanto, hd necessidade de grandes
quantidades de FVIII para neutralizar o efeito dos autoanticorpos circulantes. Em casos de
sangramento grave, quando a titulagdo € >5UB, o tratamento usa agentes bypass, devido ao seu
mecanismo de acdo, eles ignoram a necessidade do fator VIII na via de coagulacdo para
produzir trombina. Esses agentes incluem concentrado de complexo de protrombina ativado
(FEIBA) e fator V1l ativado recombinante (rFVIla) (CHAVEZ, 2020; HAIDER, 2022).

A terapia imunossupressora deve ser iniciada simultaneamente a gestdo da hemostasia,
recomenda-se 0 uso de glicocorticoides como a Prednisona, de forma sozinha ou associada a
Ciclofosfamida. Em casos mais graves, ou em casos que a terapia inicial ndo funcione de forma
esperada, recomenda-se a introducdo do uso da Rituximabe, um anticorpo monoclonal que tem
acdo contra a molécula CD20 que auxiliara na erradicacdo dos inibidores (CHAVEZ, 2020;
HAIDER, 2022; SRIDHARAN, 2022).

Manejo e Qualidade de vida

A hemofilia adquirida, embora rara, € uma condigdo potencialmente fatal que apresenta
desafios clinicos consideraveis. Devido a complexidade no manejo da doenca, é aconselhavel
que o0s pacientes sejam encaminhados para centros especializados em hemofilia, garantindo um
acompanhamento mais adequado. E essencial que as pacientes compreendam a importancia de
aderir rigorosamente ao tratamento medicamentoso e estejam informadas sobre os possiveis
riscos associados. O acompanhamento regular com o profissional de saude é crucial para
monitorar e prevenir recidivas. Em caso de sangramento, 0s pacientes devem procurar
atendimento médico imediato para que a recorréncia da hemofilia seja identificada o quanto
antes. Além disso, é fundamental fornecer orientagdes escritas aos pacientes sobre praticas que
possam aumentar o risco de sangramento, como 0 uso de barbeadores e a escovagao dos dentes,
visando otimizar os resultados do tratamento (HAIDER, 2022).

No caso de maes com hemofilia adquirida autoimune (HAA), é importante considerar
que o inibidor do fator VIII pode ser transferido para o feto por meio da placenta, podendo
também afetar o recém-nascido. Dessa forma, € crucial aumentar a conscientizacdo dos
ginecologistas sobre os sinais clinicos e os resultados laboratoriais da HAA para evitar
diagnosticos tardios (DEWARRAT, 2021).

Segundo Baudo (2003), uma em cada quatro mulheres que portaram gestacGes
subsequentes, experimentaram recorréncia de HAA. Diante dessa incerteza, € recomendavel
que mulheres com historico de HAA sejam acompanhadas por um profissional hematologista,
especialmente durante o parto e o periodo pds-parto, com avaliacGes e exames regulares para
certificar um cuidado efetivo.

5 CONCLUSAO

A hemofilia A adquirida gestacional é uma condicédo rara e potencialmente grave que
requer atencdo especializada e intervencdo precoce. Sua manifestacdo, caracterizada pelo
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desenvolvimento de autoanticorpos contra o fator VIII, pode resultar em complicagoes
hemorragicas graves, principalmente no periodo pos-parto.

O diagnostico eficaz depende de uma combinacdo de testes laboratoriais, como o
prolongamento do TTPa e a quantificacdo do fator VIII, além da deteccdo de inibidores,
permitindo um tratamento direcionado para o controle do sangramento e a eliminagéo dos
autoanticorpos. O tratamento envolve tanto 0 manejo da hemostasia com o0 uso de agentes
bypass em casos graves, quanto a introducdo de terapias imunossupressoras para erradicar 0s
inibidores.

Além do manejo clinico, é crucial educar as pacientes sobre os cuidados diarios para
evitar sangramentos e sobre a importancia de buscar assisténcia médica imediata em casos de
hemorragia. A sensibilizag¢do dos profissionais de satde sobre a hemofilia adquirida também é
fundamental para evitar diagnosticos tardios e melhorar os resultados para a mae. O tratamento
multidisciplinar e 0 acompanhamento regular sdo fundamentais para garantir um prognéstico
favoravel e uma melhor qualidade de vida para as pacientes.
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