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Palavras-chaves: Hemofilia A Adquirida; inibidor do fator VIII; miosite inflamatória.
Introdução:

A hemofilia adquirida é definida como um distúrbio de coagulação que se caracteriza pela presença de auto-anticorpos contra o fator VIII. É uma desordem rara, com incidência estimada em 0,1 a 0,2 casos por milhão de pessoas por ano. 
Várias condições já foram associadas ao desenvolvimento de auto-anticorpos contra o fator VIII, a saber: gravidez, doenças auto-imunes, neoplasias malignas sólidas ou hematológicas, reações alérgicas a medicamentos e vacinas. Entretanto, em alguns casos não é possível estabelecer uma relação com nenhuma outra condição e a causa permanece idiopática. Dentre as doenças auto-imunes, o lúpus eritematoso sistêmico e a artrite reumatóide são as mais frequentemente associadas. 
Relato do caso:

T.M.F. 55 anos, sexo feminino, cor preta, aposentada, natural de São Lourenço do Sul - RS.

Paciente relata que há 12 anos apresentou fraqueza muscular proximal em cinturas pélvica e escapular, acompanhada de dor à mobilização. 
O quadro clínico juntamente com o resultado da eletroneuromiografia  e alterações enzimáticas possibilitaram o diagnóstico de miopatia inflamatória. A paciente realizou tratamento com corticóide e azatioprina por dois anos e permaneceu assintomática por 6 anos. 
Há quatro anos, apresentou episódio de hemartrose em joelho esquerdo. Desde então, a paciente usa doses diárias de corticóide e, apesar disso, as equimoses e os hematomas pelo corpo tornaram-se mais frequentes. Paralelamente, a fraqueza tornava-se mais intensa, dificultando a movimentação da paciente.
Em janeiro deste ano, a paciente apresentou nova hemorragia intra-articular, desta vez acometendo joelho e articulação coxo-femoral direitos. Nesta internação, foram investigados outros distúrbios de coagulação. A paciente apresentava tempo de tromboplastina parcial ativada (KTTP) de 78 segundos, tempo de protrombina de 12,7 segundos e plaquetas 338.000/mm3. Constatou-se, ainda, deficiência de fator VIII (15%) e altos títulos de inibidor do fator VIII (576 Unidades Bethesda), com concentração plasmática normal de fator IX (98%). E assim foi definido o seu diagnóstico de hemofilia A adquirida.   
Conclusão: 


Por tratar-se de patologia rara o seu estudo torna-se um desafio. Não é claro o papel da miopatia inflamatória como fator predisponente ao desenvolvimento de hemofilia A adquirida. Entretanto, diversos casos descritos na literatura descrevem a associação desta patologia a doenças auto-imunes. Após extensa investigação e exclusão de outras causas, assumimos que a miopatia inflamatória presente em nosso paciente poderia ser o fator que levou ao desenvolvimento de auto-anticorpos contra o fator VIII. A hemofilia A adquirida é uma patologia potencialmente fatal, e a eficácia do tratamento reside na capacidade de impedir a formação de novos anticorpos. O desenvolvimento de novas estratégias terapêuticas, como a utilização de complexo protrombínico e fator VII recombinante, culminou em uma redução na mortalidade destes pacientes, visto que possibilita melhor controle das complicações hemorrágicas agudas.
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