Protocolo de Atengdo a Saude

Protocolo de Atencao Integral as Pessoas com
Hemofilias Ae B

Area(s): Fundagao Hemocentro de Brasilia
Portaria SES-DF N°0000 dedata , publicada no DODF N° 0000 de data .

1- Metodologia de Busca da Literatura

1.1 Bases de dados consultadas

Medline/Pubmed; Cochrane; Biblioteca Virtual em Satde - Ministério da Satde - Brasil,
Biblioteca Virtual — Federagdo Mundial de Hemofilia

1.2 Palavra(s) chaves(s)
Hemofilia; Profilaxia; C i trias; C de Fator da C 4

1.3 Periodo i e i de artigos
Foram considerados 13 artigos relevantes no periodo de 1992 a 2019

2- Introdugéo
As hemofiias sdo doengas hemorragicas hereditarias ligadas ao cromossomo X,

pela iéncia ou i da atividade do fator VIII (hemofilia A)
ou do fator IX (hemofilia B) da coagulagéo. Nao apresentam variago racial ou étnica. Clinicamente,
as hemofilias A e B sdo semelhantes e sao diferenciadas por exames de dosagens especificas da
atividade dos fatores Vil e IX. *

O nivel plasmatico de atividade coagulante do fator deficiente e as manifestagoes
hemorragicas permitem a classificagdo da gravidade das hemofilias. Quando o nivel de fator é de
5% a 40% (ou > 0,05 a 0,40 Ul/ml) considera-se a hemofilia leve; de 1% a 5% (ou 0,01 a 0,05
Ul/ml), moderada; e inferior a 1% (ou < 0,01 Ul/ml), hemofilia grave. A hemofilia leve pode causar

i ] i a traumas maiores ou procedimentos invasivos;
Sangramentos prolongados a pequenos traumas ou procedimentos invasivos podem ocorrer na

hemofilia de gravidade moderada; nos pacientes com hemofilia grave, sangramentos espontaneos

e as as , séo as

clinicas mais frequentes.



A prevaléncia estimada da hemofilia A ¢ de aproximadamente um caso para cada 10.000
nascimentos de criangas do sexo masculino e da hemofiia B ¢ de um caso para 40.000
nascimentos do mesmo grupo. Em cerca de 70% dos casos, as hemofilias sdo transmitidas a

individuos do sexo ino por maes da mutagdo. Em 30% dos casos, porém, a
doenga resulta de mutagdes novas, pois na historia familiar ndo ha ocorréncia de casos em
geragdes pregressas. ?

No Brasil, em 2016, o nimero de pacientes com Hemofilia A era de 10.123 pessoas e com
hemofilia B era de 1996, dentre os 24228 pacientes com coagulopatias hereditarias. No Distrito
Federal, em 2020, estéo cadastrados 200 pacientes com Hemofilia A e 56 com Hemofilia B.

A &0 e 0 6gico dos séo com a infuséo
do fator de coagulagdo deficiente. S&o duas as modalidades de tratamento, definidas pela
indicagdo e periodicidade com que é realizada a reposi¢do do fator de coagulagdo: tratamento
episédico (sob demanda) e tratamento profilético. A modalidade de profilaxia é superior ao

tratamento sob demanda, pois previne os episédios de sangramentos, evita as artropatias e

melhora a qualidade de vida do paciente °

. E a modalidade terapéutica recomendada pela
Federagdo Mundial de Hemofilia (FMH) e Organizagdo Mundial de Salde (OMS) como uma das
principais medidas disponiveis para garantir a integridade fisica, psiquica e social dos pacientes,
possibilitando uma vida plena a pessoa com hemofilia grave. E considerada a Gnica forma de
tratamento capaz de prevenir a ocorréncia de alteragdes articulares em pacientes com hemofilia
145

3- Justificativa

Este protocolo visa orientar os profissionais de satde quanto as condutas a serem adotadas

na assisténcia as pessoas com hemofil o 6 pela
equipe multiprofissi e de farmacos utilizados e orientagdes
gerais.

Tem como objetivo precipuo prevenir as manifestagdes hemorragicas dos pacientes e, na
eventualidade de sangramentos, traté-las, reduzindo a necessidade de internagSes e cirurgias,

o isfatorio de suas i i o
escolar e laboral, melhorando a inser¢&o social e, consequentemente, a qualidade de vida. Além do
bem-estar dos pacientes, como resultado decorrente da aplicagio deste protocolo, aponta-se
também a redugao dos custos econdmicos e sociais associados as sequelas fisicas e psicologicas
que os pacientes poderiam vir a apresentar na auséncia do tratamento adequado

4- Classificaga isti ional de Doengas e i 4 Saude
(CID-10)

D66 - Deficiéncia hereditaria do fator VIl
D67 - Deficiéncia hereditaria do fator IX



5- Diagnéstico Clinico ou Situacional
Todo paciente com suspeita de hemofilia, bem como de outras coagulopatias hereditarias,
deve ter colhida a sua histéria clinica pessoal e familiar de hemorragia e ser submetido aos exames

de triagem, minimamente: TP, TTPa, dosagem de fibri io e completo,
na rede hospitalar da SES ou em outros laboratérios, quando do atendimento médico.

Confir as 5 o medico i solicitara a lizagdo de exames

mediante o do o de icitagdo de Exames de
Hemostasia (ANEXO 1), ou solicitara parecer ao Centro de Referéncia de Tratamento de
Coagulopatias Hereditarias — CRTCH da FHB.

O paciente ou seu responsavel devera comparecer no CRTCH da FHB para agendar sua
consulta elou exame. O paciente deveré levar o encaminhamento para marcar a consulta, bem
como no dia da consulta. No dia da coleta dos exames o paciente recebera um comprovante
informando o prazo para entrega dos Os exames reali pelo L 6rio de

Hemostasia da FHB s&o os arios para a idagéo di: dstica das hy filias e da maioria

das coagulopatias hereditérias e deverdo seguir a rotina de investigagdo e o Procedimento
Operacional Padréo - POP do laboratorio da Instituigéo.

Os pacientes com coagulopatias hereditarias deverao realizar ainda os seguintes exames
laboratoriais: provas de fung@o hepatica (ALT, AST, y-GT, fosfatase alcalina), fungéo renal (uréia e
creatinina séricas), glicemia de jejum, tipagem sanguinea ABO e Rh, Coombs Indireto e exames de
sorologia para hepatite A (IgG e IgM), B (HBsAg, Anti-HBs, Anti-HBc) e C (Anti-HCV), Anti-HIV,
Anti-HTLV 1/2, Doenga de Chagas e Sifilisc °.

O Lab io de ia da FHB i os laudos dos exames para o0 Ambulatério
do CRTCH, onde estarao a &o do paciente e a . Os médicos do
seréo aveis pela do do 6 de hemofilia ou outra coagulopatia hereditaria.

Os pacientes cujos resultados dos exames confirmarem a hemofila ou coagulopatia
hereditéria deverdo serdo seguidos no CRTCH da FHB. Apés o primeiro atendimento, serdo
tomadas as i i arias a0 i e i
multiprofissional do paciente, a fim de que ele receba o tratamento de acordo com o Programa
Nacional para Coagulopatias da Coordenagéo Geral de Sangue e Hemoderivados do Ministério da

Salde e com este Protocolo de Atengéo Integral do Distrito Federal. Seus dados seréo incluidos no
sistema Hemovida Web Coagulopatias do Ministério da Satde.

Os pacientes cujos resultados de exames forem inconclusivos também deverdo ser

encaminhados ao Ambulatério da FHB, a fim de dar i a { i ica e

tratamento.



6- Critérios de Inclusao
Para Profilaxia ou Tratamento com Fator VIl ou Fator IX:

Ter diagnéstico confirmado de Hemofilia A ou B grave (sera considerada hemofilia grave se
dosagem de fator VIIl ou IX for inferior a 2%)

Ter pesquisa de inibidor negativa ou quantificagéo de inibidor inferior a 0,6 UB/mL em teste
realizado imediatamente antes da inclus&o.

7- Critérios de Exclusdo
Para a Profilaxia ou Tratamento com Fator VIl ou Fator IX

Apresentar pico histérico de inibidor superior a 5 UB/mL, confirmado em pelo menos 2
ocasides com intervalo de 2 — 4 semanas entre as dosagens. Neste caso o paciente sera
direcionado para tratamento especifico do inibidor.

N&o aderir ao tratamento, de acordo com a avaliagdo da equipe multiprofissional, apés
trabalho de educag&o junto ao responsavel ou paciente para a compreensao da importancia
do tratamento, esgotados todos os esforgos da equipe.

8- Conduta

A atencao integral aos pacientes com hemofilias deve ser realizada na rede de assisténcia e
cuidado do Sistema Unico de Satide do Distrito Federal. A organizagdo do processo de atengéo e
cuidado desse grupo i deve ser e i todas

as equipes e modalidades de atengéo, da rede do territério de moradia do paciente aos Hospitais

de Referéncia (HR) para cuidados especializados, quando demandados.

Atendimento Ambulatorial

O ambulatério multiprofissional da Fundagédo Hemocentro de Brasilia é, no Distrito Federal, o

Centro de de Trat: to de C t ias (CRTCH), incluidas as

hemofilias. Durante o tratamento os pacientes deverdo ser acompanhados por equipe
i i i por: médico e

expert em questdes jai i social ou psico Além da equipe do ambulatcrio,

a atengdo aos pacientes deve contar com especialistas da equipe do Laboratério de Hemostasia e
da equipe do Nucleo de Farmacia '

Na primeira consulta no ambulatério da FHB, todo paciente com hemofiia ou outra
coagulopatia hereditaria deve ser avaliado clinicamente, de forma integral. E obrigatoria a avaliagéo
peditrica, caso o paciente seja faixa etdria pediatrica. A avaliagdo clinica deve compreender.
histéria da doenga atual, histdria pregressa e familiar, alergias, cirurgias, habitos, uso de drogas e



exame fisico detalhado. Apés a confirmagdo do diagndstico, o paciente sera encaminhado para
atendimento com os demais integrantes da equipe multiprofissional.

Os pacientes incluidos neste Protocolo deverdo ser submetidos a avaliagdo médica, de

e 4pi ética) e deverdo ser repetir a avaliagio
Além desses issi outros que compdem o servigo também
devem realizar suas oes, como 6 Os pacientes no Distrito Federal

também deverao receber visita domiciliar a fim de avaliar a condigao psicossocial e as condigoes
de acondicionamento dos produtos recebidos para o tratamento em domicilio.

A equipe do ambulatério responsabilizar-se-4 por estimular os pacientes na adesdo ao
tratamento, bem como por incluir os dados dos pacientes no Sistema Hemovida Web
Coagulopatias do Ministério da Satide.

Atendimento Hospitalar de Urgénci

Os pacientes com hemofilias que necessitem de atendimento de urgéncia deverdo se
encaminhar aos Hospitais de Referéncia (HR), que dispdem de estoque emergencial de

de Fatores de C Os pacientes devem procurar o HR mais proximo de sua
localizagao.

Os referidos HR séo: Hospital Materno Infantil de Brasilia — HMIB (para gestantes e menores
de 14 anos); Hospital Regional do Gama — HRG; Hospital Regional de Planaltina — HRP; Hospital
Regional de Sobradinho — HRS; Hospital Regional de Taguatinga — HRT e Hospital de Base do
Distrito Federal — HBDF. Este Ultimo possui também, além dos Concentrados de Fator VIl e IX,
também concentrados com multimeros de Fator de Von Willebrand, Complexo Protrombinico
Parcialmente Ativado e Fator VII ativado Caso ario, para da

apés o de éncia e %o clinica, os pacientes deverdo ser
transferidos de acordo com o que segue:

O Hospital Materno Infantil de Brasilia - HMIB recebera criangas de até 14 anos de idade
incompletos.

Os casos pedia que de éncia urgente de ortopedia,

cirurgia cardiaca e vascular nao deverao ser transferidos para o HMIB e sim diretamente para o
Hospital de Base do Distrito Federal - HBDF.

O Hospital de Base do Distrito Federal — HBDF receberd, diretamente ou transferidos de outros
HR, os pacientes que tenham 14 anos completos ou mais e que apresentem os seguintes quadros:



«  Casos clinicos de grave com i

e Casos clinicos de suspeita ou evidéncia de sangramento de sistema nervoso central, do
sistema urinario, de outros 6rgéos internos, ou de mucosas

«  Trauma ou suspeita de patologias cirirgicas agudas

Em qualquer situagdo, o médico que receber o paciente devera sempre entrar em contato com
a Unidade de Hematologia e Hemoterapia (UHH) do HR e com o médico do CRTCH da FHB (no
telefone 61 99122-0667) para receber as orientagd a0

A remog@o de paciente com coagulopatia hereditaria para qualquer servigo devera sempre ser
precedida de contato do médico do servigo de origem do paciente com o médico da unidade
hospitalar que ir4 receber o paciente.

Quando da alta hospitalar, o paciente devera receber relatério médico para que seja entregue
a0 médico do ambulatério da FHB que o estiver acompanhando.

8.1 Conduta Preventiva
Desde o inicio do acompanhamento e tratamento, pacientes e familiares devem ser
estimulados ao convivio social, permitindo a natural evolugao da vida escolar e profissional das
pessoas com hemofilias ou outras coagulopatias hereditérias.

Os pais das criangas, ou seus responsaveis, devem ser orientados a seguir as rotinas de
e i infantil. E indivel que esse seja realizado
por pediatra.

Para o bom desenvolvimento musculoesquelético das pessoas com hemofilia, deve-se

estimular a pratica de esportes, sempre com 4o adequada, princi na
Como exemplos de modalidades de pratica esportiva destacam-se a natagao, ciclismo, caminhada
e musculagao °.

A orientagao genética aos pacientes e familiares de pamemes com coagulopatias hereditérias,

particularmente no caso da hemofilia, deve as i e ser

apresentada de forma clara e objetiva

8.2Tratamento Nao Farmacolégico
O tratamento das pessoas com coagulopatias hereditérias nao é somente farmacolégico. O
trabalho ido pela equipe iprofi é para 0 sucesso do
tratamento 7. A atengdo integral promove a saude fisica e psicossocial e, conseqientemente,

melhora a qualidade de vida. O vinculo estabelecido entre pacientes/familiares e a equipe estimula



aadeszo ao Os papéis pelos da equipe variam, a depender da

necessidade de cada paciente, que podem ser, entre outros:

-+ Médico ista e ista pediatra - is pela avaliagdo clinica dos

pacientes, d0 do diagndsti des aos pacientes e familiares, proposta e
condugao do tratamento conforme programa nacional de coagulopatias hereditérias da CGSH - MS
e este Protocolo de Atengéo Integral.

. iro e técnicos de - dveis pela avaliagdo de enfermagem e
acompanhamento conforme este Protocolo. Fazem a verificagéo dos sinais vitais previamente &
consulta médica, respondem pela organizaggo dos fluxos de cuidados aos pacientes,

agendamentos de consultas com outros profissionais da equipe e com outros servigos, capacitagao
para infusdo e autoinfusdo dos concentrados de fatores da coagulagdo, orientagdes sobre
autocuidado e busca ativa de pacientes. A equipe de enfermagem muitas vezes atua como um elo
entre s e aequipe

+ Assistente social — realiza a avaliagdo das condigdes sociais dos pacientes e o
acompanhamento conforme este Protocolo; faz visitas domiciliares aos pacientes, juntamente com
o farmacéutico efou o psicélogo, tanto para avaliagdo inicial das condiges de moradia e
armazenamento dos farmacos, como para trabalhar a adeséo dos pacientes ao tratamento; realiza
a busca ativa de pacientes; orienta pacientes e familiares sobre direitos sociais, faz
encaminhamentos para obtengdo de beneficios e para equipamentos sociais; articula as propostas
de trabalho intersetorial (Educagao, Esporte, Geragao de Renda, etc.).

+  Psicologo — realiza a avaliagio de psicologia e acompanhamento conforme este Protocolo;
contribui com a equipe na revelagdo do diagnéstico, trabalhando com pacientes e familiares em
relagdo 4 aceitagiio da nova condigdo; desenvolve estratégias para adeséo dos pacientes ao

como atendi agrupos ificos (faixa etéria, condigdo clinica, familiares, etc.) e
visitas domiciliares em conjunto com a assistente social efou famacéutica; avalia a histéria
psicolgica de pacientes e familiares, encaminhando, se necessério, aos servigos de referéncia em
saude mental do DF.

. Ortopedista — realiza a avaliagdo médica de ortopedia; faz atendimento no ambulatério da FHB
& no Hospital de Base do Distrito Federal; avalia e encaminha, quando necessario, os pacientes
para radiosinoviortese e cirurgias no HBDF.

+  Fisioterapeuta — realiza a avaliagdo fisioterapica e acompanhamento conforme este Protocolo;
A avaliagao tem o objetivo de verificar a presenga de déficits de amplitude de movimento, fora
muscular e limitago funcional. Com base nesta avaliago, estabelecem-se os planos de
atendimento ambulatorial para cada paciente; orientam-se os pacientes e familiares em relagao aos



procedimentos que devem ser realizados em domicilio e quanto s atividades fisicas mais
adequadas & sua condigdo.

+  Odontdlogo - realiza a avaliagdo odontolégica e acompanhamento conforme manual da CGSH
- MS; orienta pacientes e responséveis em relagao & profilaxia bucal; realiza ambulatoriamente
procedimentos odontolégicos de pequena e média complexidade; encaminha aos Centros
Especializados de Odontologia — CEO os casos de maior complexidade.

« Farmacéutico — realiza avaliagdo farmacéutica e acompanhamento conforme este Protocolo;

orienta pacientes e familiares quanto aos medicamentos utilizados; realiza visitas domiciliares em
conjunto com a assistente social elou psicéloga tanto para avaliagéo inicial das condigdes de
moradia e armazenamento dos farmacos, como para trabalhar a adesdo dos pacientes ao

tratamento; responde pela coordenago do Nicleo de Farmécia, responsével pela solicitagao,

domiciliar e controle dos estoques dos medicamentos;
encaminha para descarte correto os frascos utiiizados de medicamentos e os materiais perfuro-
cortantes utilizados na infusao, na FHB ou na residéncia dos pacientes; é o gestor do Sistema
Hemovida Web Coagulopatias no DF.

8.3 Tratamento Farmacolégico
O tratamento das hemofilias é realizado através da infuséo dos concentrados do fator de
coagulagdo deficiente. O Ministério da Satde & o érgdo vel pela aquisigdo e distribuig

dos farmacos destinados ao tratamento desses pacientes.

8.3.1Farmaco(s)

Denominagao genérica C
Complexo Protrombinico
500 UI Frasco - ampola
Humano (CCP)
Complexo Protrombinico 500 Ul Frasco-ampola
Parcialmente ativado (CCPA) 1000 Ul Frasco-ampola
2500 Ul Frasco-ampola
Concentrado de Fator VIl para
500 UI Frasco-ampola
Doenga de Von Willebrand
Concentrado plasmatico de 250 Ul Frasco-ampola
Fator IX 500 UI Frasco-ampola
250 Ul Frasco-ampola
C de
500 UI Frasco-ampola
Fator VIII
1000 UI Frasco-ampola
Concentrado plasmético de 250 Ul Frasco-ampola
Fator Xl
Concentrado de Fator VII 1 mg - 50 KUI Frasco-ampola




2mg - 100 KUI

Frasco-ampola

ativado
5mg - 250 KUI Frasco-ampola
Concentrado de fator VIll 250 Ul Frasco-ampola
Recombinante 500 Ul Frasco-ampoia
7000 UT Frasco-ampoia
Fibrinogénio
Denominagao gen Concentragao | Apresentagio ]
Concentrado plasmatico i Erasco
de F énio (fator I) 9
Antifibrinoliticos
Denominagao genérica Concentragao Apresentacio

- 250 m¢ comprimido
Acido Tranexamico Solugo injetavel
50mg/ml Frasco-ampola
Vasopressina e analogos
[ Denominagao genérica E| 3 ]
4 meg/ mL | o
-
75 magimt i Solugao injetavel

*Os farmacos utilizados séo todos forne

podera sofrer
os programas do Ministério.

com

ecidos pelo Ministério da Sauide e esta relagdo
des dos hoie

para



GOVERNO DO DISTRITO FEDERAL
SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE
SUBSECRETARIA DE ATENCAO INTEGRAL A SAUDE
COMISSAO PERMANENTE DE PROTOCOLOS DE ATENGAO A SAUDE

8.3.2Esquema de Administragio

Por convengao, define-se como Profilaxia Primaria (PP) é aquela iniciada antes de uma
segunda hemartrose e antes dos 36 meses de idade. Sempre que posslvel a PP deve ser

instituida antes da primeira ou ivo. Por ser
instituida a i igni éa

profildtica de escolha 2**'°, A Profilaxia deve ser mantida continuamente, sem limites
de idade.

Quando instituida apés uma segunda ou

significativo ou, ainda, apés os 36 meses de vida, a profilaxia é convencionalmente
chamada de secundaria (na auséncia de sequelas articulares) ou tercidria (na presenga
delas).

A posologia da profilaxia inicial deve ser:

« 25230 Ullkg do concentrado do fator deficiente, 2 a 3 vezes na semana. A infusdo de
fator deve ser feita preferencialmente no periodo da manha.

0 esquema posolégico acima deve, sempre que possivel, ser individualizado, com base

nas caracteristicas do paciente (como idade, facilidade de acesso venoso, fendtipo de
)2

nivel de atividades, etc...) e testes iais (como

Pode-se optar por iniciar a profilaxia com dose unica semanal de 50U/kg (por exemplo,
em casos de criangas pequenas com dificuldades de acesso venoso e em situagdes de
treinamento inicial dos responsaveis pela infusdo domiciliar), mas deve-se, téo logo seja
possivel, escalonar para o minimo de duas doses semanais, mesmo na auséncia de
sangramento.
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Os pacientes que eventualmente estiverem em uso da dose minima de 25 Ul/kg duas

vezes por semana e que, mesmo assim, ou outro
lini ignif devem ser para 25-30 Ul/kg trés vezes por semana.

A partir do regime de 25 a 30 Ulkkg trés vezes por semana, quando ocorrer
sangramentos, os casos devem ser avaliados individualmente, incluindo a pesquisa de
inibidores. Na auséncia destes, deve-se proceder o aumento da frequéncia das doses (para
dias alternados) e o aumento progressivo da dose (em torno de 5 Ul/kg/dose, sendo a dose
maxima 50 Ul/kg), até que o esquema esteja adequado para prevenir os episodios
hemorragicos.

I isédico ou sob demanda

Em caso de sangramentos, a terapia de reposigdo nas hemofilias depende do quadro
clinico e baseia-se nas seguintes férmulas:

«  Hemofilia A: Unidades internacionais (U1) de fator IX = peso (kg) x A/2

Hemofilia B: Unidades internacionais (UI) de fator IX = peso (kg) x A

Onde A= % de fator a ser elevado — % de fator residual endégeno

Exemplo para o calculo de reposigao:

Paciente com hemofilia A moderada (4% de fator VIII basal), com hemartrose de joelho,
peso de 50 kg e indicagéo de elevar o fator VIl a 30% ou 15 Ul/kg: Ul de fator VIIl = 50 x
(30-4)/2 =50 x 13 = 650 Ul

Nota: deve-se considerar a apresentagdo dos frascos para arredondamento da dose, para
cima ou para baixo de acordo com a gravidade do episédio hemorragico.(2)

Observagdes:

a) O A depende da gravidade do quadro clinico. Assim, verificar a Tabela | para
adequag@o da elevagéo necessaria;

b) Quando o paciente tiver hemofilia leve, o A deve ser calculado como: % de fator a ser
elevado - % de fator circulante (basal);

¢) A vida-média do fator VIIl é de 8 a 12 horas, em condigGes fisiologicas;
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d) A vida-média do fator IX é de 18 a 24 horas;

e) O consumo do fator VIIl € maior quando ha infecgao ou sangramento ativo. A terapia de
reposigdo para as diversas situagdes clinicas nas hemofilias A e B

encontra-se descrita na Tabela |.

Tabela I Ti das i i i nas
Nivel desejado | Nivel desejado
o ” Duragdo da
i | dereposigao de | de reposicao de o
Tipo de hemorragia reposicao,
fator VIl fator IX
em dias*
Ui/dL (%) urdL (%)
123, podendo
Hemartrose
15-25 (30-50) 30-50 (30-50) prolongar se
necessario
Hematoma muscular
d 1a 3, podendo
e
15-25 (30-50) 30-50 (30-50) prolongar se
pequena monta
necessario
Inicial: 1 a2
Hematoma de iliopsoas| Inicial: Inicial: _
Manutengéo: 3 a 5.
sem compressdo 25-40 (50-80) 50-80 (50-80) )
- i N Ap6s, manter
esquema de
15-30 (30-60) 30-60 (30-60) o
profilaxia**
Hematoma de ilio-
psoas - - Inicial: 1a2
Inicial: Inicial:
com compressdo Manutengao: 3a7.
' 40-50 (80-100) 60-80 (60-80) N
neurolégica ou ~ - Apbs, manter
Manutengo: Manutengao:
hematoma volumoso esquema de
15-30 (30-60) 30-60 (30-60) o
ou profilaxia**
retroperiténeo
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Inicial: 1a7

Inicial: Inicial:
Trauma craniano / Manutengéo: 8 a 21.
_ 40-50 (80-100) 60-80 (60-80) i
sistema nervoso " e Ap6s, manter
Manutengao: Manutengao:
central esquema de
25 (50) 30-40 (30-40) N
profilaxia #
Inicial:
60-80 (60-80) -
40-50 (80-100) - Inicial: 1a7
i X Manuteng&o:
Regigo cervical Manutengao: Manutengao: 8-14

30-40 (30-40)
15-25 (30-50)

Inicial: Inicial:
Inicial: 1-7
. 40-50 (80-100) 60-80 (60-80)
Gastrointestinal N . Manutengéo: 8 a 14
Manuteng&o: Manutengao:
25 (50) 30-40 (30-40)
Sangramento cutaneo
ou 0-15 (0-30) i
0-30 (0-30) Dose tnica
mucoso
(epistaxe, equimoses)
30-50 (30-50), 1a3
15-25 (30-50), apos e N _
P . apos ter iniciado (manter hidratagéo e
Hematuria ter iniciado
o hidratagdo repouso até controle
Hidratagao vigorosa .
vigorosa da hematuria)
Ferimento corto-
0-25 (0-50) 0-40 (0-40) Dose tnica
contuso
Ferimento profundo 15-25 (30-50) 30-50 (30-50) 1as
Fonte: F ilia and vWD: of philia Clinic Directors of

Canada. 1999

* O tempo de tratamento depende da avaliagdo clinica
* Manter profilaia terciaria ou intermitente (de curta durag&o por até 3 meses)

# Se a hemorragia intracraniana ocorreu ap6s trauma, a profilaxia de curta duragéo deve
ser mantida até no maximo 3 meses; se espontanea, manter no minimo 6 meses e no
maximo 12 meses; se for recorrente manter profilaxia secundaria de longa duragao.
Tratamento de situagdes clinicas especiais nas hemofilias A e B
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I de sil Ges clinicas iais nas hemofilias Ae B

Hemartrose

Em geral, a terapia de reposicéo (elevagdo do fator de 30% a 50%), associada ao
repouso e a aplicagao de gelo sdo suficientes para controle das hemartroses.

Nas hemartroses de quadril, elevar o fator VIIl ou fator IX a 50% a cada 24 horas,
variando conforme a resposta individual de cada paciente (média de 4 a 5 dias) e repouso
no leito.

Observar a ocorréncia de articulagio-alvo, ou seja, trés ou mais hemartroses em uma
mesma articulagio em um periodo de 6 meses. Nesses casos, além da Profilaxia
Farmacologica, deve-se instituir ioterapico e consideragéo de i

locais como sinovi ioi Esta deve ser i mediante a néo resposta

a0 esquema de profilaxia com duragao superior a 3 meses. 2

Hemorragia intramuscular

Os i devem ser

avaliados, devido ao seu risco de
perda sanguinea volumosa. Assim, deve-se sempre avaliar a intensidade e gravidade do
sangramento.

sindrome parti e

«  Nos hematomas musculares de panturrilha, antebrago e iliopsoas, a conduta dependera
da gravidade do processo:

. Sem de nervos periféricos: elevar o fator VIl ou IX para 50% a 80%,
a cada 24 horas por 1 a 2 dias de acordo com a evolugdo do caso com manutengéo por

mais 2 a 5 dias na dose de 30% a 60%. Lembrar que a reabsorgao do hematoma ¢ lenta e
que, a suspensdo da reposicdo de fator ndo coincide com o retorno do musculo a
normalidade.

* Com i de nervos peri indi i elevar o fator
VIl ou IX para 80% a 100% por 1 a 2 dias ou até controle dos sintomas e desaparecimento
do quadro neurolégico com manutengdo por mais 3 a 7 dias na dose de 30% a 60%. O
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numero de dias de tratamento depende da resposta individual e do préprio volume do
hematoma. Se possivel, associar medidas fisioterapicas tais como ultrassom e ondas curtas.

Nos hematomas de iliopsoas, tratar pelo menos por um periodo de 5 a 10 dias e
reforcar a necessidade de profilaxia devido ao risco de recorréncia, associando fisioterapia
a0 tratamento.

Hemorragia cervical, assoalho da lingua ou face

Realizar reposigéo de fator VIl ou IX para elevar para 80% a 100% na primeira infusao
e, caso no haja progressao do hematoma, elevar para 40% a 50% a cada 12 horas, de 1 a
7 dias, dependendo da evolugéo. Manter niveis de 30% a 50% até o dia 14. 7

Hemorragia em retroperiténeo

Realizar reposigdo de fator VIIl ou IX para elevar a 80% a 100% de 1 a 2 dias. ApGs,
manter atividade do fator em 30% a 60% ao dia por 3 a 7 dias. O periodo de tratamento
dependera da extenso do processo e da resposta ao tratamento, podendo chegar até 10 a
14 dias. Deve-se avaliar a necessidade de tratamento cirtrgico. *

Epistaxe

Deve-se, inicialmente, fazer compressdo externa. No caso de tamponamento local,
deve-se evitar lesdo de mucosa e se possivel utilizar tamponamento com dedo de luva.

Acido a na dose de 15-20
mg/kg/dose de 8/8 horas, via oral, durante 3 a 7 dias ou &cido Epsilon-Amino-capréico na
dose de 25-50 mg/kg/dose de 3 a 4 vezes ao dia, via oral durante 3 a 7 dias

Se o0 sangramento nao cessar deve-se elevar o fator VIl ou IX a 30% a cada 24 horas
até cessagZo o sangramento (em geral dose tnica & suficiente). 2

Outras recomendagdes:

* compressao externa com gelo

Uso topico de 4cido épsil ico ou 4cido
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evitar o uso de adrenalina

avaliagio da otorrinolaringologia

Hematuria

Deve-se iniciar hidratagéo via oral e/ou intravenosa intensa e estimular diurese. Na
maioria das vezes ndo ha necessidade de iniciar a terapia de reposigdo no primeiro
momento.

Nao se deve administrar antifibrinoliticos.

Os seguintes cuidados gerais devem ser seguidos:

repouso no leito;

hidratagéo oral vigorosa;

descartar infecgo.

Se em 48 a 72 horas a hematiria macroscépica nao tiver cessado, sugere-se elevar
fator VIl ou IX para 30% a 50% a cada 24 horas, até o controle do sangramento, mantendo
a hidratagdo.

Caso a hematuria esteja associada & sintomatologia de dor em cdlica, investigar, com
urgéncia e com o a ibil de itiase. Caso seja

indicada litotripsia extracorpérea, este procedimento deve ser precedido de elevagdo do
fator deficiente a 100%, seguida de 50% por 3 a 5 dias de reposigao. >

Hemorragia gastrointestinal

Deve-se realizar reposicao de fator VIl ou IX para elevar o fator deficiente para 80% a
100% a cada 12 ou 24 horas, dependendo da gravidade do sangramento. Recomenda-se
manter o tratamento por até 3 dias apés a parada do sangramento (hematémese ou

enterorragia).

Deve-se ifibrinoliti usando os
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o Acido Tranexamico: dose de 15-20 mg/kg/dose de 8/8 horas, via oral durante 7 dias ou
o Acido Epsilon-Aminocapréico: dose de 50-60 mg/kg/dose de 6 em 6 horas, inicialmente
intravenoso e apés, 25-50 mglkg/dose via oral durante 3 a 7 dias

Os seguintes cuidados gerais devem ser seguidos: dieta, antiacido (cimetidina ou
omeprazol ou similar), além de investigagéo da causa do sangramento.

Aps ani falico (TCE) realizar imedi a reposigéo de fator
Vil ou IX para elevar o fator deficiente para 80% a 100%. Deve-se fazer a avaliago clinica
neuroldgica e, na suspeita de sangramento, realizar exame de imagem, mantendo atividade
do fator deficiente de 80% a 100% ao dia até descartar sangramento.

Séo sinais e sintomas indicativos de possivel

Cefaléia progressiva;

Vomitos;

Irritabilidade;

Sonoléncia ou perda da consciéncia;

Redugéo da forga nas extremidades; o Alteragoes da fala;

Convulsdes;

« Perda de controle esfincteriano (bexiga ou intestino);, o Anisocoria com perda da
reatividade a luz;

« Drenagem de liquor pelos ouvidos ou pelo nariz; o Qualquer comportamento ndo
habitual.

Para de i iana realizar:

«  Avaliagdo neurolégica;

«  Tomografia izada (TC) ou a stica (RM);

* Quando houver necessidade de pungao liqudrica, realizar reposi¢ao para elevar o fator
deficiente para 80% a 100%, imediatamente antes da pungéo. *

Hemorragia intracraniana confirmada

«  Sem sinais neurolégicos:
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Realizar reposicao de fator VIl ou IX para elevar o fator deficiente a 100% na primeira
infusdo e manter 50% a cada 12 horas durante 2 a 3 dias e a seguir manter 50% a cada 24
horas durante 7 dias e 30% a 50% até 14 dias.

«  Com sinais neurolégicos:

Realizar reposigao de fator VIIl ou IX para elevar o fator deficiente a 100% na primeira
infusdo e manter 50%, a cada 12 horas durante 7 dias. Se o quadro clinico do paciente e a
imagem da TC melhorar, manter reposi¢ao de 50%, a cada 24 horas, até o 21° dia.
Retomar, apds tratamento do episédio agudo e recuperagéo do paciente, profilaxia de longa
duragéo.

Profilaxia para procedimentos e cirurgias

Os procedimentos cirdrgicos eletivos devem ser sempre precedidos de avaliagéo prévia
de presenca e quantificagdo de inibidor, status sorolégico do paciente e fungao hepética
para uma programagao adequada, tanto do ponto de vista hemostético, metabolizagao dos
medicamentos anestésicos como para profilaxia de infecgao e hemovigilancia.

Deve-se a ibil de iagdo de terapia
nas primeiras 24 horas, seguida de administragdo oral do antifibrinolitico por tempo
determinado pela gravidade do procedimento. 2

a. Cirurgias de pequeno porte

Sdo consideradas cirurgias de pequeno porte os procedimentos realizados com
anestesia local ou com necessidade de sedagéo leve.

No Pré-operatorio: realizar reposigao de fator VIIl ou IX para elevar para 50% a 80%
imediatamente antes do procedimento.

No P 6 se ou externo), elevar fator VIII
ou IX para 30% a 50% a cada 24 horas, por mais 2 a 3 dias e na retirada dos pontos. 2
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b. Cirurgias de médio porte

S&o consideradas cirurgias de médio porte procedimentos com necessidade de

sedagéo e mas que baixo risco 4gico, ou

desde que sem (ex. colocago de cateter venoso central).

No Pré-operatério: realizar reposigao de fator VIl ou IX para elevar o fator deficiente a
100% imediatamente antes do procedimento.

No Pés-operatério: Manter fator VIl ou IX de 40% a 50% a cada 12 horas, até o 3° dia
de pos-operatorio;

Manter fator VIIl ou IX de 40% a 50% a cada 24 horas, do 4° ao 7o dia de pos-
operatorio;

Manter fator VIl ou IX a 30% a cada 24 horas, até retirada dos pontos (100 a 140

dia pés-operatorio). 2

c. Cirurgias de grande porte

S&o consideradas cirurgias de grande porte os procedimentos com maior risco
hemorragico, ou procedimentos extensos (ex. protese total de joelho, quadril, cirurgias intra-

abdominais)

No Pré-operatorio: realizar reposicao de fator VIIl ou IX para elevar o fator deficiente a

100% imediatamente antes do procedimento.
No Pés-operatério:

Manter fator VIIl ou IX a 40% a 50% a cada 8 a 12 horas, até o 3° dia de pés-

operatério;

Manter fator VIIl ou IX a 40% a 50% a cada 12 horas, do 4° ao 7o dia de pés-
operatorio;

Manter fator VIl ou IX a 40% a 50% a cada 24 horas, do 8 ao 14° dia de pos-

.

operatdrio ou até a retirada total dos pontos. 2

Cuidados nos pés-operatérios
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.

Dosar o fator Vil ou IX a cada 3 dias;

Fazer pesquisa de inibidores nas 48 horas apés o procedimento cirrgico e, a seguir,

acada 3 a7 dias;

Sempre reavaliar as doses de terapia de reposigdo de acordo com a evolugdo
clinica, principaimente na vigéncia de hematomas volumosos e infecgao;

Considerar utilizagao de infus&o continua;

Nas cirurgias ortopédicas, manter a terapia de reposigéo por até 6 semanas, quando

necessério. *
Procedimentos invasivos
As recomendagdes de dose para reposi¢ao nos casos de procedimentos invasivos

estao descritos na Tabela 2.

Tabela 2. Terapia de reposigao para realizagéo de procedimentos invasivos

Reposigao para Reposigao para
atingir nivel atingir nivel
Procedimento desejado de desejado Esquema
fator VIIl, em de fator IX, em
UI/dL (%) uirdL (%)
Vacinas
- e Néo se aplica
intramusculares
Pungao arterial 25 (50) 50 (50) Dose tnica pré-
procedimento
Eletromiografia - - Nao se aplica
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