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Introducao: A hemofilia € uma das doencas hemorragicas mais frequentes na populacao. Estao descritos dois tipos de hemofilia — Ae B —
ocasionados por deficiencia dos factores da coagulacao VIl e IX, respectivamente. A transmissao é recessiva e ligada ao cromossoma X.
Apresenta uma prevaléncia de cerca de 1:5000 (Hemofilia A) e 1:30000 (Hemofilia B)?.

De acordo com o factor funcionante em circulacao e com as manifestacoes clinicas, a hemofilia € classificada em ligeira (FVIII 5-50%),
moderada (FVIII 1 - 5%) ou grave (FVIII <1%) 2.

O aparecimento de inibidores é uma das complicacdes mais graves do tratamento nestes doentes, aparecendo em 15-40%34 na hemofilia A
e em 3% na hemofilia B4~.
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Resultados: Dos 136 doentes, 84% (114) tem Hemofilia A, e 16% (22) tém Hemofilia B, com idades compreer
mediana 32, moda 35, média 34). Dos doentes com Hemofilia A, 54% (62) tém doenca grave e, destes, 16%
idade de deteccao dos inibidores variou entre 4 — 47 anos (média 18, mediana 13, moda 12) e 0 humero C
desconhecido. No estudo genético destes doentes encontrou-se: 4 com inversao do intrao 22; 1 com mutag
se em estudo e em 2 doentes, o0 estudo genetico ainda nao fol realizado. Nao foram detectados inibidores
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ConclusoOes: Neste estudo foram revistos 0os processos de todos os doentes
regularmente seqguidos apos terem sido transferidos da consulta de outros
tinham efectuado substituicdo com varios produtos derivados do plasma. Pc
do FVIII e ndo de uma forma regular desde o Inicio da terapéutica, tal con
exactidao a idade do seu aparecimento nem o n° de exposicoes ao factc
Dos 22 (16%) doentes com Hemofilia B, 13 (59%) tem FIX<1%. Nao f
Aronis°. No entanto esta referenciado em trabalhos anteriores o ay
com patologia grave’.

A prevaléncia de inibidores encontrada nos doentes com Hemc
estudos34. Dos doentes com inibidores, apenas 5 tém estudc
do nimero reduzido de individuos, aproxima-se do descrito
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