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PARTE 1: Introducdo a hemofilia

Como 0 sangue se move no organismo?

» Ahemofilia é um problema de coagulagao do sangue, sendo assim
importante compreender o sistema circulatério.

» 0Ocoragdo bombeia 0 sangue em torno do organismo.
« 0 sangue move-se através do organismo em canais chamados

artérias, veias, e capilares. Alguns sdo grandes (artérias e veias) e
alguns sdo pequenos (capilares).
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PARTE 1: Introducdo a hemofilia

Como o sangramento comeca e para?

» 0 sangramento comega quando um vaso sanguineo é ferido e ha
saida do sangue parafora do vaso.

« Qvaso capilar se contrai para ajudar a diminuira hemorragia.

« Em seguida, células sanguineas chamadas plaquetas formam um
tampado para estancar o sangramento.

« Apos isto, os fatores de coagulacao do plasma (parte liquida do
sangue) trabalham em conjunto para formar um codgulo sobre o
tampao.

« Istofortalecera o tampdo e estancard a hemorragia.
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PARTE 1: Introducdo a hemofilia

Por que as pessoas com hemofilia as vezes sangram por mais
tempo que outras pessoas?

» Na hemofilia, um dos fatores de coagulacdo esté faltando, ou o —_—
nivel desse fator é mais baixo do que o normal. Isto dificulta o sangue a *
formar um codgulo, assim a hemorragia continua por mais tempo do '

que o normal. A pessoa com hemofilia ndo sangra mais rapidamente. 3

Ha muitos fatores de coagulagdo no plasma. Cada fator € denominado *

por um numeral romano. g ‘

IX=nove
@ =HEMOFILIA

Processo de Coagulacdao Normal

| Processo de Coagulacao
na Hemofilia
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PARTE 1: Introducdo a hemofilia

Toda hemofilia é igual?

 As pessoas com niveis baixos do fator VIII (oito) tém hemofilia A.

- As pessoas com niveis baixos do fator IX (nove) tém hemofilia B. Niveis de gravidade

Normal

(nivel de fator de
coagulacao VIII e IX
de 50 a 150%)

« A hemofilia pode ser leve, moderada, ou grave, dependendo do
nivel do fator de coagulagao.

Leve

(nivel de fator de
coagulagao VIII e IX
de 5 a 40%)

Moderada

(nivel de fator de
coagulagdo VIII e IX
de 1 a 5%)

Grave

(nivel de fator de
coagulacgéo VIII e IX
< 1%)

>o o

HEMOPHILIA R

04 © Copyright World Federation of Hemophilia



PARTE 1: Introducdo a hemofilia

Como a pessoa adquire hemofilia?
« Apessoajanasce com hemofilia.
« Ahemofiliando é contagiosa.

- A hemofilia geralmente é hereditaria, significando que ela é
passada pelos dos gens dos pais.

» 0Os gens levam mensagens sobre a forma como funcionam as
células do organismo. Por exemplo, existem gens que determinam a
cordo cabelo e dos olhos de uma pessoa.

@ =cromossomo sexual com o gen da hemofilia.
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PARTE 1: Introducdo a hemofilia

Quais sao as possibilidades de um bebé nascer com hemofilia?

« 0Os gens sdo encontrados nos cromossomos. Dois destes
cromossomos (chamados X e Y) decidem o sexo da pessoa. As
mulheres nascem com dois cromossomos X e 0s homens com um
cromossomo XeumY.

+ 0gendahemofilia é transportado pelo cromossomo X.

« Umhomem com hemofilia passa o gen da hemofilia para todas as
suas filhas, mas ndo a seus filhos. Suas filhas sdo chamadas
portadoras porque carregam o gene da hemofilia.

« Quando uma portadora tem um bebé, ha uma possibilidade dela
passar o gen da hemofilia para o bebé. Se passar o gen da hemofilia
para um filho, ele serd hemofilico. Se passar o gen da hemofiliaa uma
filha, elaserd uma portadora como a sua mae.

» Algumas vezes um bebé nasce com hemofiliaembora sua mae ndo
seja portadora. Isto acontece porque houve uma mutagdo no gen do
fator VIII ou IX somente no organismo daquele bebé. Um em cada trés
bebés com hemofilia ndo tem nenhum historico familiar de hemofilia.
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PARTE 1: Introducdo a hemofilia
Ahemofilia dura portodaavida?
Uma pessoa que nasce com hemofilia ficara assim para sempre?

= Sim, o nivel do fator VIl ou IX no sangue permanece durante todaa
vida, em geral.

WORLD FEDERATION OF
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PARTE 2: Avaliacdo e controle das hemorragias
Quais sao os sinais mais comuns da hemofilia?

« Nahemofilia, os sangramentos podem ocorrer em qualquer lugar
no organismo.

« Asvezes podem ser visiveis ou ndo.

» 0Os sangramentos podem ocorrer apds um traumatismo ou uma
cirurgia.

« Podem também ocorrer sem nenhuma razdo aparente; sao as
chamadas "hemorragias espontaneas’.

« E raro o sangramento no bebé de colo com hemofilia, mas pode
ocorrer hemorragia ap6s uma cirurgia, por exemplo de circuncisao
(fimose).

» Quando o bebé comeca a andar, pode apresentar sangramentos
portraumatismos na boca, nalingua ou na cabeca. Também é comum,
nessa fase as criangas comegarem a ter hemorragias nas juntas e nos
masculos.

08
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PARTE 2: Avaliacdo e controle das hemorragias
Qual é a causa do sangramento?
« Olugaronde os 0ssos se juntam é chamado junta, ou articulacao.

« Asextremidades dos 0sso0s, dentro dajunta, sao cobertas por uma
superficie lisa e transparente, chamada cartilagem. Os 0ssos sdo
unidos por uma capsula. Essa capsula tem um revestimento interno
chamado sindvia.

« A sindvia é cheia de vasos e produz um liquido escorregadio e
oleoso, o liquido sinovial, que ajuda nos movimentos da junta. Se os
vasos capilares na membrana sinovial forem machucados, eles
sangram. As vezes, nao ha nenhuma razdo para 0 sangramento,
principalmente na hemofilia grave, isso pode acontecer
espontaneamente.

« Emuma pessoa que ndo tenha hemofilia, o sistema de coagulagdo
faz parar o sangramento rapidamente. Mas na hemofilia, o
sangramento continua. Isto faz com que a junta se inche e fique
dolorida.

capsula

articulacdes cartilagem

sindvia
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PARTE 2: Avaliacdo e controle das hemorragias
0 que acontece em um sangramento articular?

« A pessoa com hemofilia sabe quando um sangramento comeca
porque sente formigamento e calor na articulagao.

» Devido ao fato do sangue encher a capsula sinovial, a junta incha,
fica dolorida e com seus movimentos limitados. Se ndao houver
tratamento, nessa fase, 0 sangramento sO para depois do sangue
encher totalmente o espago dentro da junta.

« Depois disso, algumas células especiais, absorvem parte do
sangue dajunta.

Sensacgéo de
borbulhamento,
latejamento

ou calor

Inchaco,
dor e calor

Junta ""fofa",
inchada, atrofia
dos musculos,
rigidez da junta
pela manha, dor
cronica, limitagcéo
de movimentos
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PARTE 2: Avaliacdo e controle das hemorragias
Quais sao as hemorragias articulares mais comuns?

» Ashemorragias mais comuns acontecem nos tornozelos, joelhos,
e cotovelos.

« Também podem ocorrer em outras juntas, como os dedos dos pés,
ombros, e quadris. Geralmente as juntas das maos ndo sao afetadas a
ndo ser depois de um traumatismo.
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PARTE 2: Avaliacdo e controle das hemorragias
Quais sao os efeitos, a longo prazo, de uma hemorragia articular?

« Ossangramentos repetidos, em uma mesma junta, fazem com que
asinovia (revestimento) fique inchada e sangre muito mais facilmente.
Um resto de sangue permanece na junta ap6s cada sangramento.

« Amembrana sinovial para de produzir o liquido sinovial, que ajuda
nos movimentos do dia a dia. O sangue danifica a cartilagem lisa que
cobre as extremidades dos 0ss0s. A junta torna-se dura, dolorida ao
mover-se e instavel ao movimento.

« 0s masculos em torno da junta se enfraquecem. Com tempo, a
maior parte da cartilagem é danificada e ocorre desgaste dos 0$s0s.
As vezes a junta perde a capacidade de movimentos. Todo este
processo é chamado artropatia hemofilica.

12
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PARTE 2: Avaliacdo e controle das hemorragias

0 que causa uma hemorragia muscular?

« 0 sangramento no masculo acontece quando os vasos capilares
do masculo sdo traumatizados. As vezes a causa é conhecida, mas a
hemorragia pode acontecer sem nenhum motivo aparente.

13
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PARTE 2: Avaliacdo e controle das hemorragias
0 que ocorre em uma hemorragia muscular?
« Durante 0 sangramento, o mtsculo fica endurecido e dolorido.

« 0 sangramento causa inchaco, calor e dor quando se toca o
musculo.

« Em alguns dos musculos mais profundos, o inchaco pode
pressionar 0s nervos ou as artérias, causando uma sensacao de
formigamento e adormecimento. Neste caso, se a hemorragia néo for
tratada em tempo, pode ocorrer perda permanente das fungoes, na
areaatingida.

« 0 mdsculo se contrai por um mecanismo de protecao, que é
chamado espasmo muscular. Em conseqiiéncia disto, as juntas que
se movem pela acdo desse mdsculo ficam com seu movimento
impedido.

HEMOPHILIA R
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PARTE 2: Avaliacdo e controle das hemorragias
Quais sao as hemorragias musculares mais comuns?

- As hemorragias musculares podem ocorrer nas panturrilhas
(batata da perna), nas coxas e na parte superior dos bragos. As
hemorragias do musculo psoas (na parte dianteira do quadril) e dos
masculos do antebrago sdo também comuns. Estes sangramentos
podem exercer uma pressao sobre 0s nervos e as artérias, causando
danos permanentes.

« Hemorragias nas maos sdo raras e geralmente se dao ap6s um
traumatismo.

15
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PARTE 2: Avaliacdo e controle das hemorragias
Quais sao os efeitos, a longo prazo, de uma hemorragia muscular?

» Depois de repetidas hemorragias, os musculos podem tornar-se
enfraquecidos, com cicatrizes e encurtados (as vezes para sempre);
eles passam a ndo mais proteger asjuntas.

« As juntas que estdo acima e abaixo do musculo que estd com
hemorragia ndo conseguem se movimentar e podem ficar mais
sujeitas a sangramentos.

« Se 0s nervos forem atingidos pelo sangramento muscular, aquele
masculo pode ficar fraco ou até mesmo paralisado. Se houver danos
permanentes nas juntas, musculos e nervos, pode haver prejuizo na
forma com que a pessoa senta, fica de pé e caminha.

16
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PARTE 2: Avaliacdo e controle das hemorragias

Quais sdo as hemorragias mais graves e que colocam a vida em
perigo?

- Hemorragia dentro da cabeca (geralmente causada por um
traumatismo) é uma das principais causas de morte na hemofilia,
principalmente em criancas. A hemorragia cerebral pode causar dor
de cabeca, ndusea, vomito, sonoléncia, confusdo, desequilibrio,
fraqueza, desmaio e perda da consciéncia.

« Sangramento na garganta pode ser resultado de uma infeccao, de
traumatismo, de algumas anestesias dentarias, ou de cirurgias. A
hemorragia dentro da garganta causa inchago no pescogo, dificuldade
paraengolir e respirar.

- Uma perda de grande quantidade de sangue pode ocasionar a
morte. Ndo é muito comum na hemofilia exceto ap6s um traumatismo
ou quando relacionada a uma outra doenga.

« Algumas outras hemorragias graves, embora geralmente ndo
oferecam risco de vida sdo: sangramento nos olhos, na espinha
dorsal e no misculo psoas.

» Apresenca de sangue na urina é comum na hemofilia, embora em
geral ndo seja umasituagdo grave.

17
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PARTE 3: Tratamento dos Sangramentos

Por que as hemorragias devem ser tratadas rapidamente?

(Parte A) (Parte B)
A hemorragia deve ser tratada na mesma hora, para que a pessoa Quando o tratamento é tardio, perde-se mais tempo para estancar a
possa se recuperar mais rapidamente e para impedir futuros danos. hemorragia e necessita-se de mais doses de fatores VIl ou IX.

Em caso de diivida, trate. Nao espere!

@

© Copyright World Federation of Hemophilia 18 © Copyright World Federation of Hemophilia



PARTE 3: Tratamento dos Sangramentos
Quais sao os primeiros socorros para se tratar a hemorragia?

Use algumas medidas iniciais, 0 mais rapido possivel, para limitar a
quantidade de sangramento e seus danos. Faga isto mesmo que a
reposicao do fator for feitatambém.

REPOUSO: Deixe 0 brago ou a perna machucada descansando em
algum travesseiro ou coloque 0 bragco em uma tipdia ou entdo enfaixe a
junta com uma atadura. A pessoa nao deve mover a junta que esta
com sangramento e ndo deve caminhar quando estiver com
hemorragia nos membros inferiores.

GELO: Coloque gelo triturado, envolvido em uma toalha umida e
ponhano local em que ocorreu a hemorragia. Depois de 5 minutos, tire
0 gelo por 10 minutos. Fique alternando: 5 minutos com o gelo e 10
minutos sem. Isto pode ajudar a diminuir a dor e o sangramento.

COMPRESSAO: \océ pode enfaixar a junta com uma atadura elastica
ou tensor. Esta suave pressdo pode ajudar a limitar o sangramento e
apoiar a junta. A compressao deve ser aplicada com cuidado para nao
machucar.

ELEVACAD: Levante a area que esta sangrando acima do nivel do
coragdo. Isto pode retardar a perda do sangue porque diminui a
pressao naquela area.

19
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PARTE 3: Tratamento dos Sangramentos

Como se trata a hemorragia com a reposicgao do fator?

« A hemofilia é tratada injetando-se o fator de coagulagdo que esta
faltando, na veia. Ndo se usa o fator de coagulagdo pela boca.

« O fator de coagulagdo pode ser encontrado em varios produtos de
tratamento, tais como o crio precipitado e o concentrado de fator.

- Os possiveis efeitos colaterais de um produto devem sempre ser
lembrados ao usa-lo. As pessoas com hemofilia A leve (ou uma outra
circunstancia chamada doenga de von Willebrand) podem ser tratadas
com um medicamento chamado desmopressina ou DDAVP. Pode ser
dada com injecdo em uma veia, sob a pele, ou nasal. Geralmente é
necessario repetir as doses.
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Produtos de tratamento

« Osanguefresco, normal, contémtanto o fator VIIl, como o IX.

» Estes fatores estdo presentes no plasma. Quando se separa e
congela o plasmaimediatamente depois de uma doagdo de sangue, 0S
fatores se preservam. Este produto recebe o nome de plasma fresco
congelado ou PFC*.

» Quando se separaa parte ricaem fator VIl a partir do PFC, é gerado
um produto chamado crioprecipitado (o “"crio”)*. O crioprecipitado
ndo contém fator IX. Ele é armazenado em um freezer. Existe a
possibilidade de fazer o crioprecipitado seco, em pd, que depois &
reconstituido com agua destilada.

( *Mota da versao brasileira:)

No Brasil, 0 uso do crioprecipitado e do plasma foi proibido para
tratamento da hemofilia e Doenca de Von Willebrand, por uma portaria
do Ministério da Saude.

« 0Os produtos mais purificados sdao chamados concentrados de
fator e contém fator VIIl ou IX. Eles podem ser feitos a partir do plasma
humano e depois desidratados em forma de pd e dissolvidos em agua
esterilizada (diluente), para serem usados no tratamento da hemofilia.
« Também existem produtos para o tratamento da hemofilia,
fabricados a partir de substincias que ndo sdo derivadas do plasma
humano, denominados fatores recombinantes, que contém fator VIl
ou IX, cujadisponibilidade tem sido cada vez maior.

« A desmopressina (DDAVP) é uma substdncia artificial, ndo
derivada do sangue. Nao contém fator VIII; funciona elevando os
niveis de fator VIII do préprio paciente, em sua corrente sanguinea.
Pode-se usar o DDAVP no tratamento da hemofilia A leve e na doenca
de Von Willebrand.

21

Efeitos colaterais

 Os concentrados de fatores de coagulagdo fabricados atualmente
passam por muitas etapas de seguranca. Algumas delas sdo:

- Selecdo de doagBes de sangue saudaveis;

- Testes para se detectar virus a cada doagao;

- Processos de eliminagdo e purificagdo viral;

« Osconcentrados de fatores de coagulagao sao considerados livres
de virus transmissores de doencas graves através do sangue, tais
como o HIV e a Hepatite B e C. Estdo entre os produtos que tem
menores riscos em uso na medicina.

« O crioprecipitado é um recurso eficaz para o tratamento de
hemorragias. Ainda é utilizado em alguns paises. O crioprecipitado
ndo é submetido a processos de eliminagdo e purificagdo virais. Por
esse motivo podendo transmitir virus como o HIV e a Hepatite Be C.

« 0usodo crioprecipitado deve ser analisado com cautela, somente
em situacoes de emergéncia ou quando ndo ha concentrado do fator
de coagulagdo disponivel.

« No Brasil, 0 uso do crioprecipitado e do plasma foi proibido para
tratamento da hemofilia e Doenca de Von Willebrand, por uma portaria
do Ministério da Sadde.



Hemofilia A leve

O acetato de desmopressina pode ser utilizado no tratamento e
prevencao de hemorragias em pessoas com hemofilia A leve (pessoas
com mais de 5% de atividade de fator VIIl) e na doenca de Von
Willebrand.

A desmopressina ¢ um medicamento, ndo um produto derivado do
sangue. Funciona elevando o nivel de fator VIII do prdprio paciente;
com isto libera em toda a corrente sanguinea o fator VIII que esta
depositado dentro dos vasos sanguineos.

Este medicamento pode triplicar o nivel do fator VIII na corrente
sanguinea e pode ser utilizado durante trés dias seguidos.
Adesmopresina pode ser administrada de trés formas:

1. porviaintravenosa (1V);

2. porinjecao subcuténea (por baixo da pele);

3.intranasal (como aerosol nasal).

As apresentagOes de desmopressina que sao administradas por via
intravenosa e subcutdnea tem o nome comercial de: Inje¢do de
DDAVP® Octostim®ou Stimate®

A marca do aerosol nasal pode ser Stimate Spray Nasal®ou Octostim
Spray Nasal®

Algumas apresentaces de acetato de desmopressina, incluindo
comprimidos, sdo utilizadas no tratamento de outra doenca, o
diabetes insipidus. Estas concentragcbes ndo sdo eficazes para o
tratamento da hemofilia.

No Brasil, até 0 momento desta publicacdo, somente esta disponivel a
apresentacdo intravenosa.
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PARTE 3: Tratamento dos Sangramentos
Que outro tratamento pode ajudar?

Outros tratamentos podem ajudar, como:

- medicacdo parador;

-medicagdo antiinflamatdria para reduzir o inchago;
-umadose diferente ou reprogramacao da dose do fator;

- doses repetidas do fator VIl ou IX.

Umfisioterapeuta pode:

- sugerir maneiras para fortalecer os masculos e restaurar 0s
movimentos;

- dizer se é seguro retornar as atividades normais;

- sugerir maneiras de impedir os traumatismos adicionais.

E fundamental avaliar com seu médico e fisioterapeuta, se o
tratamento esta surtindo o efeito desejado.
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PARTE 3: Tratamento dos Sangramentos
0 que sdoinibidores e como eles podem ser tratados?

+ Inibidores sdo anticorpos (proteinas) feitos pelo organismo.
Servem normalmente para combater substancias que ele detecta
como "estranhas" ao individuo.

« Uma pessoa com hemofilia pode vir a desenvolver inibidores; eles
combatem as proteinas consideradas como "estranhas’, contidas nos
produtos usados normalmente para o tratamento das hemorragias.
Se os inibidores forem "fortes" (alto titulo), a quantidade habitual de
fator usado no tratamento das hemorragias, pode ndo funcionar.

« Os inibidores ndo sdo tdo comuns; sdo encontrados mais
frequentemente nas pessoas com hemofilia grave A (cercade 3a 10%
dos pacientes). Podem, mais raramente ocorrer na hemofilia
moderada e naleve.

« 0 médico deve solicitar testes para a detecgdo de inibidores antes
de umacirurgia, inclusive paraas cirurgias dentarias.

» Existemtratamentos disponiveis para pacientes com inibidor, com
produtos especiais, como o CCPA - Concentrado do Complexo
Protombinico Parcialmente Ativado (FEIBA® e o rFVlla - Fator Vlla
Recombinante (Novo Seven®.
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PARTE 3: Tratamento dos Sangramentos
Quais sao os sinais de recuperacao de uma hemorragia?
« Recupera-se 0 movimento completo da junta ou do musculo;

» Recupera-setodaaforgado masculo.
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PARTE 4: Manter-se sauddvel para impedir a hemorragia
0 que se pode fazer para ter saiide?

0 tratamento médico é apenas uma parte do que se deve fazer para ter

uma boasadde.

As pessoas com hemofilia devem:

« Exercitar-se e manter-se em forma.

« Utilizar uma protegdo adequada para o esporte ou a atividade que
pratica (por exemplo, paraandar de bicicleta, usar capacete).

- Fazer avaliagOes regulares no centro de hemofilia, como o exame
das articulagdes e musculos.

« Tomartodas as vacinas recomendadas, incluindo contra a hepatite
Aeahepatite B.

« Manter um peso adequado. As pessoas que ndo se exercitam tém
maior probabilidade de ter excesso de peso. As pessoas com hemofilia
necessitam controlar seu peso para nao sobrecarregar suas juntas,
especialmente se apresentam artrite.

26

© Copyright World Federation of Hemophilia



PARTE 4: Manter-se sauddvel para impedir a hemorragia
Porque a saiide dentaria é importante?

- 0Os dentes e gengivas saudaveis reduzem a necessidade do
tratamento da hemofilia.

» 0 cuidado regular com os dentes reduz a necessidade de
extragOes, inje¢Oes e cirurgia.

» 0 cuidado deve incluir escovagao, uso de fio-dental e a avaliagao
porum dentista.

27
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PARTE 4: Manter-se sauddvel para impedir a hemorragia
Por que é importante a saiide emocional?

Viver com hemofilia pode ser estressante. Esse estress pode afetar

outros membros da familia, bem como a propria pessoa com

hemofilia.

Aprenda tudo o que puder sobre hemofilia. O conhecimento ajuda as
pessoas a se sentirem com maior controle sobre suas vidas.

Encontre-se com outras pessoas com hemofilia. Compartilhar o
conhecimento pode reduzir o estress.

Torne-se membro de uma associacao de hemofilia.

28

HEMOPHILIA R

© Copyright World Federation of Hemophilia



PARTE 4: Manter-se sauddvel para impedir a hemorragia

0 que ocorre se for necessario submeter-se a uma cirurgia?

Antes de umacirurgia, de um procedimento dentério, ou de anestesias
dentarias, os profissionais da satide devem:

« Ter assegurada a quantidade suficiente de produtos para o
tratamento, de forma a controlar ou prevenir uma hemorragia
ocasionada pelo procedimento, até a recuperacao total do paciente.

- Solicitar teste para detecgdo de inibidores.

» Considerar outras medicag6es que possam ajudar na recuperacgao
da cirurgia, tais como analgésicos e antifibinoliticos. Os
antifibrinoliticos (Exemplo: Ipsilon® Transamim® Hemoblock®
podem ser usados para deter o processo normal de desintegracado dos
coagulos pelo organismo.
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PARTE 4: Manter-se sauddvel para impedir a hemorragia
0 que fazer se outros medicamentos ou vacinas forem necessarios?

0 quefazer?

« Checartodotipo de medicagdo com um profissional de satide.

« Guardare utilizar todo medicamento de acordo com instrugdes.
+ Guardartodo medicamento fora do alcance das criangas.

O que ndo fazer?

« Nao tomar AAS - Acido Acetil Salissilico (Por exemplo: Aspirina®
Melhoral®) para reduzira dor.

« N&otomar antiinflamatérios sem orientagdo médica.

- NaotomarinjegOes intramusculares.
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PARTE 4: Manter-se sauddvel para impedir a hemorragia
Quais sao as possiveis reagdes alérgicas ao tratamento?

Alguns tratamentos podem causar reacdo alérgica, raramente. 1sso
pode resultarem:

« Febre

 (Calafrios ]
 Erupcoes (manchas vermelhas) na pele

Geralmente as reag0es sao leves. Podem ser amenizadas com
medicamentos anti-histaminicos, geralmente em comprimidos.

Aajudamédica é necessaria rapidamente para:
« Dificuldade de respiragdo
« Sentimento de opressao no peito

Caso vocé apresente reagdes como as acima, procure imediatamente
seumédico.
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PARTE 4: Manter-se sauddvel para impedir a hemorragia

Que informacdao médica deve ser portada pela pessoa com
hemofilia?

« Uma pessoa com hemofilia deve ter consigo informacoes sobre
sua saude, incluindo o tipo de hemofilia, o tratamento necessario e as
alergias, se tiver.

« AFederagdo Mundial de Hemofilia disponibiliza gratuitamente um
cartdo médico internacional. O "Medic- Alert" e o "talisma’, colares e
pulseiras de identificagdo, sdo vendidos em alguns paises.

Nota da versao brasileira: No Brasil, alguns Centros de Hemofilia ou
Associag0es, além da Federagcdo Brasileira de Hemofilia fornecem
algum tipo de carteirinha de identificagdo com as informagoes de cada
paciente diagnosticado com hemofilia.
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PARTE 4: Manter-se sauddvel para impedir a hemorragia

Onde as pessoas podem procurar ajuda ou aconselhamento sobre a
hemofilia?

Ajuda e conselhos estdo disponiveis com 0s:

« (Centros de Tratamento de Hemofilia com profissionais de salide
especializados.

+ Organizagoes e Associagdes de hemofilia (listadas nos Web sites
daWFHe daFBH).

« Pessoas com hemofilia e suas familias, através de reunides.

 Publicagdes sobre hemofilia.
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Anexo: Puncdo Venosa e Tratamento Domiciliar
0 Que é tratamento domiciliar?

0 tratamento domiciliar é a infusdo venosa para a reposicdo do
fator de coagulagéo, feita fora do ambiente hospitalar.

« A pessoa com hemofilia pode receber sua infusdo em casa, na
escola, no trabalho, ou em outro lugar. Deve ser mantido um registro
escrito de todos os tratamentos.

« Uma pessoa com hemofilia e sua familia compartilham da
responsabilidade para com sua saide com o0s profissionais de salide
dedicados a hemofilia.

« QOtratamento domiciliar ndo substitui o cuidado médico.
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Anexo: Puncdo Venosa e Tratamento Domiciliar
0 que é pungao venosa?

« Puncdo venosa: significa introduzir uma agulha em uma veia. Isto
pode ser feito para fazer exame de sangue, ou para dar uma injegao.
Tem que se visualizar ou palpar a veia para fazer uma injecdo.
Geralmente, as veias mais faceis estdo na parte de tras da mao ou na
dobrainternado brago.

« 0s bebés com hemofilia podem sangrar gravemente se
puncionados nas veias do pescogo ou da virilha. Estes locais sdo
usados as vezes pelos profissionais que fazem exames para coletar
amostras de sangue: outros locais devem ser usados ao invés desses,
nos bebés com hemofilia, para obtencdo de amostras e para o
tratamento.
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Anexo: Puncdo Venosa e Tratamento Domiciliar

Que preparacdo é necessaria para a tratamento de reposicao do
fator?

Antes de tocar nos materiais da puncéo, é necessario lavar as maos
abundantemente com sabdo e agua. O local onde sera preparado o
fator (uma mesa, por exemplo) deve ser limpo com desinfetante. Com
uma tampinha de cloro em meio litro de agua se faz um bom
desinfetante; certifique-se de que o cloro ndo esteja vencido.

Material basico necessario para a administragao do concentrado do
fator:

» Frascos defator;

« Diluente (dgua esterilizada) que vem com o fator;
« Agulhade "scalp"ou "butterfly”;

« Toalhas descartaveis;

« gazeoualgoddo comalcool;

« esparadrapo ou fitaadesiva;

« torniquete (garrote);

« Seringa;

« Agulhadetransferéncia/agulhafiltro;

» Luvasdescartaveis;

» (aixa para descartar as agulhas (Exemplo: Descarpack®Iata ou
outro recipiente seguro);
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Anexo: Puncdo Venosa e Tratamento Domiciliar
Como evitar uma contaminacgao ao se aplicar a inje¢ao?

« Tome cuidado especial quando manusear todo o material médico.
Mantenha as maos e o material limpo.Quem for ajudar deve lavar as
maos e usar as luvas descartaveis.

« Tenha cuidado! Mantenha os dedos longe das extremidades das
agulhas, de todos 0s objetos ponteagudos e cortantes e das aberturas
dos frascos, dos sacos, e das seringas. Estas areas devem ser
mantidas muito limpas.

 Os frascos de fator ndo devem ser abertos e guardados para se
usar depois.

« Coloque todas as agulhas e seringas usadas em um recipiente
especial para descarte de material perfuro-cortante.

+ Limpe qualquer gota que espirrar ou derramar na superficie da
mesa, conforme a orientacao do profissional do Centro de Hemofilia.

- Descarte com seguranga todos o material usado para a injecdo, de
acordo comaintrugdo do seu Centro de Hemofilia.
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Anexo: Puncdo Venosa e Tratamento Domiciliar
Como é aplicado o fator? (Parte A)

« Certifique-se de que suas maos estejam limpas.

» Sigacuidadosamente as instrugdes dos profissionais de salde.

» Use todo o fator ja preparado (diluido); ndo tente dividir a dose ao
meio para usar mais tarde. O nivel de coagulacdo do fator comeca a
desaparecer depois de reconstituido (depois que o diluente estd

adicionado ao concentrado). Além do mais, hd um risco elevado de
contaminagao vocé fizeristo.
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Anexo: Puncdo Venosa e Tratamento Domiciliar
Como é aplicado o fator? (Parte B)

» Sigacuidadosamente as instrugdes dos profissionais de salide

» Lembre-se: quando vocé terminar e a agulha ndo estiver mais em

sua veia, comprima o lugar onde a agulha foi inserida por ou menos
cinco minutos.
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Glossario

Antebraco, Regido que fica entre o punho e o cotovelo; um local frequente de sangramento muscular.

Antifibrinolitico, Uma medicagdo que ajuda a deter o processo normal de desintegracdo dos codgulos pelo organismo. Ajuda na recuperagdo de um
sangramento.

Anti-histaminnico, Um medicamento que reduz ou impede reagdes alérgicas.

Antiinflamatério, Um medicamento que reduz ou impede a dor, o endurecimento e o inchaco causados pela inflamagao (reacdo do organismo a
irritacdo, ao traumatismo, ou a infecgao).

Artéria, Umtubo, ou vaso sanguineo que transporta o sangue do coragdo através do organismo. O corpo humano tem diversas artérias.

Artropatia hemofilica, Inflamacdo dentro de uma junta, geralmente causando dor e inchago. E ocasionada por repetidos sangramentos. A cartilagem
najunta se destroi e ocorre desgaste do 0sso. As vezes ha perda dos movimentos.

Braco, Areaentre 0 ombro e o cotovelo; regido frequente para sangramentos nos masculos.

Cépsula sinovial, Os 0ssos sdao em parte mantidos juntos pela capsula articular; ela tem um revestimento chamado sindvia com pequenos vasos
sanguineos. Asindvia produz um fluido oleoso que ajuda a junta a se mover com facilidade.

Cartilagem, A superficie lisa que cobre as extremidades dos 0ss0s em uma junta.

Célula, Amenor unidade viva na face daterra. O corpo humano é feito de trilhdes de minusculas células.

Coagulo, Um grumo feito de sangue formado pelos fatores de coagulagdo que trabalham juntos para ajudar aestancar o sangramento.

Compressao, Aplicar compressao a um sangramento significa aplicar pressao firme ou apdia-lo usando uma atadura elastica para diminuir o
inchaco.

Concentrado do fator, Um tipo de tratamento que substitui o fator faltante VIII (oito) ou IX (nove) pela injecdo em uma veia. O fator pode ser feito do
plasma de sangue humano e dissolvido no diluente antes da injecdo. Veja "fator recombinante” para a descrigdo de um outro tipo do concentrado do
fator.

Coxa, Area compreendida entre o joelho e o quadril; 6 uma area comum para sangramento nos musculos.

Crioprecipitado, Um produto para tratamento feito do plasma que esta no sangue. Contem proteinas, tais como o fator VIII (oito) e o fator de Von
Willebrand, mas ndo fator [X (nove).

Cromossomo, Filamento muito fino de proteinas e o DNA que fica no centro de células humanas, animais, e das plantas. Dois cromossomos
(chamados X e Y) decidem o sexo da pessoa. As mulheres tém dois cromossomos X (XX = menina). Os homens témum XeumY (XY =menino).
DDAVP (ou desmopressina), Um tipo de medicamento que eleva o0s niveis do fator VIII da propria pessoa. Nao é um produto do sangue. Pode ser
usado tratara hemofilia A leve e alguns tipos de doenga de von Willebrand.

Diluente, Liquido (agua destilada) que é misturado com o p6 do concentrado do fator. O produto final é injetado para tratar um sangramento.
Elevacdo, Significa levantar acima do nivel do coracdo a parte do corpo atingida por um sangramento. Isto ajuda a diminuir o sangramento e o
inchaco.

Espasmo muscular, Contragdo dolorosaem um musculo, que foge ao controle da pessoa.
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Fator de Coagulacdo, Um dos fatores no sangue que trabalham juntos para formar um coagulo.
Fator Recombinante, Um tipo de concentrado do fator que é manufaturado em laboratorio; ndo é proveniente do sangue humano. As proteinas
recombinantes sdo copias de determinados tipos de proteinas encontradas no sangue humano.
Gen, Os gens carregam mensagens sobre a forma com trabalham as células do corpo. Por exemplo, determinam a cor do cabelo e dos olhos da
pessoa. A hemofilia é passada pelos gens da pessoa.
Hemofilia, Termo usado descrever as doengas que causam sangramento, em que o fator de coagulagdo VIII (oito) ou IX (nove) no sangue esta
faltando ou tem nivel abaixo do normal.
Hemofilia A, Uma doenga que causa sangramento, em que o fator de coagulagdo VI (oito) esté faltando ou tem nivel abaixo do normal.
Hemofilia B, Uma doenca que causa sangramento, em que o fator de coagulagdo IX (nove) esté faltando ou tem nivel abaixo do normal.
Hemofilia grave, Um problema causado por umaatividade muito baixa do fator VIl ou IX no sangue, geralmente menos de 1% do nivel normal.
Hemofilia leve, Problema causado por umaatividade de 5% a40% do fator VIIl ou IX no sangue.
Hemofilia moderada. Um problema causado por uma atividade de 1% a 5% do fator VIl ou IX no sangue.
Infusdo, Injecdo de um produto de tratamento em uma veia.
[nibidor, Sdo anticorpos feitos pelo organismo de uma pessoa com hemofilia que destroem as proteinas consideradas como "estranhas”, contidas
nos produtos usados normalmente para o tratamento das hemorragias. Eles inibem o efeito do fator.
IX (nove), Um numeral romano que signifique "9" (nove). Cada fator de coagulagao no plasma de sangue é nomeado com um numeral romano.
Junta, Local onde dois ou mais 0ss0s se encontram.
Membrana sinovial, Revestimento interno da cépsula sinovial. E constituida por células especiais que produzem um liquido escorregadio e oleoso
que facilita os movimentos dajunta.
Muasculo psoas, Masculo proximo a virilha que ajudaa mover ajunta do quadril e a espinha.
Nervo, ibras sensiveis em forma de fios, que passam mensagens, como a dor, através do corpo.
Panturnlha A batata daperna.
Plaquetas, Células do sangue que produzem um tampdo para fechar as lesdes que podem acontecer nas artérias, veias e vasos capilares.
Plasma, Parte do sangue que contém afibrina e fatores de coagulacao.
Portador Uma pessoa que carregue um gen que cause uma doenga, nao manifestando geralmente nenhum sintoma.
Puncdo Venosa, Procedimento realizado para fazer exames de sangue ou para aplicar dar uma injecao naveia.
Sangramento espontaneo, Sangramento que acontece sem nenhuma causa aparente, com ap6s um traumatismo ou cirurgia.
Tratamento domiciliar, Inje¢&o ou infusdao com um produto de tratamento fora do ambiente hospitalar, geralmente em casa.
Vaso Capilar, Tubos mindsculos ou vasos sanguineos que formam uma rede, responsavel por levar o sangue por todas as partes do corpo. O corpo
humano tem muitos capilares.
Veia, "Canal" ou vaso sanguineo que transporta o sangue através do corpo, para o coragao. O corpo humano tem muitas veias.

VIl (oito), Numeral romano que significa "8" (oito). Cada fator de coagulagdo no sangue leva 0 nome de um numeral romano.
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