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A EVOLUCAO DO TRATAMENTO
DA HEMOFILIA

O tratamento para pessoas com hemofilia tem passado por modi-
ficagdes intensas nestes dltimos anos. O Brasil tem acompanhado essas
mudangas com maior oferta de fator, seguindo as tendéncias de adaptar
o tratamento as necessidades de cada um, para reduzir as chances de san-
gramento das pessoas com hemofilia. A divulgacio dos novos conceitos
entre profissionais tratadores, pacientes e seus familiares proporciona me-
lhor controle dos sangramentos ¢ reduz o estado de tensio das familias,
trazendo maior qualidade de vida. O objetivo ¢ chegar a uma forma de
tratamento ideal, para diminuir a0 mdximo o nimero de sangramentos.

Para as criancas menores de trés anos que produzem baixo nivel
de fator ou apresentam uma tendéncia maior de sangramento, foi
instituida a profilaxia primdria, que consiste em administrar uma

dose semanal de fator preven-
tivamente, ajustada segundo a
necessidade especifica de cada
crianga, para evitar sangra-
mentos e o desenvolvimento
de artropatia. Para as maiores
e adultos, temos a profilaxia
secunddria, que consiste na
administra¢io de fator duas
ou trés vezes por semana,
com ajuste de dose e frequéncia
conforme a necessidade e
atividade de cada paciente.
E o denominado tratamen-
to “sob medida” para cada
pessoa com hemofilia. Daf
a importancia da profilaxia
para todas as pessoas com
hemofilia grave, sintomas

de grave ou com sangra-
mentos frequentes, inde-

pendente da idade.
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Prevencao e cuidados com as
articulacoes: dose domiciliar,
profilaxia e exercicios

As articulagdes sio os locais de maior incidéncia de sangramento em
uma pessoa com hemofilia. As primeiras hemorragias ocorrem por volta
dos 12 aos 18 meses, quando a crianga comeca a se movimentar sozinha.
E importante ter atengio a cada HEMARTROSE, pois a ocorréncia de dois
ou trés episddios hemorrdgicos em uma mesma articulacio pode levar a
alteragbes DEGENERATIVAS.

A PROFILAXIA em criangas tem a funcio de evitar o aparecimento de lesoes
articulares, e em pacientes com mais de 12 anos, é a prevencao de lesdes nas
articulagdes que estdo sem sequelas ou progressao das alteracoes j4 existentes.
Quando acontecer um sangramento, deve ser tratado rapidamente, entre duas
e seis horas do inicio dos sintomas, para que o volume de SANGUE depositado
nessa articulagio seja o menor possivel e a recuperagio da FUNGAO articular
seja mais rdpida, consequentemente, causando menor dor e dano.

O sangue derramado em uma articulagio modifica os tecidos locais pela
inflamacio e depésito de FERRO. Ao ocorrer uma hemartrose, além da Re-
PosICAO imediata de fator, compressas de GELO e repouso na fase inicial
também ajudam a diminuir a dor e a inflamacio, assim como aceleram o
restabelecimento da articulagio.

Procure, abaixo, as palavras marcadas no texto:
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Breve historia da hemofilia

As primeiras descrigoes de pessoas com hemofilia na Histéria foram
registradas por volta do século II (distdrbio da coagulacio sanguinea).
Com caracteristicas de hereditariedade, j4 havia a no¢io da transmissao
genética, em que os homens sio afetados e as mulheres sio portadoras.
Foi o0 alemio Johann Lukas Schonlein quem criou o termo hemofilia, que
significa “amigo do sangue”.

— 1964
Judith Pool padronizou a obtencao do crioprecipi-
tado, que em 1968 foi liofilizado, o que revolucio-
nou a forma de tratamento e a qualidade de vida.

— Anos 80

O cientista social Herbert José dos Santos (Beti-
nho) iniciou a mudanca das leis de triagem para
0 sangue no Brasil. Betinho era uma pessoa com
hemofilia, assim como Sseus irmaos, o cartunista
Henfil e 0 musico Chico Mario.

— Anos 80/90

Métodos de inativacdo viral foram desenvolvidos, o que tornou
0s concentrados de fatores coagulantes derivados do plasma
humano mais seguros.

As técnicas de purificacio dos concentrados evoluiram através de an-
ticorpos monoclonais e cromatografia, que tornaram os produtos mais
puros e seguros. Atualmente, alguns avangos podem ser notados, como os
concentrados recombinantes de terceira geragio, com maior disponibili-
dade e seguranca para tratamento dos pacientes, além do desenvolvimento
de pesquisas nas linhas de terapia genética e de fatores de longa duracio.
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A transmissao da hemofilia

A transmissdo da hemofilia se d4 pelo cromossomo sexual X. A
espécie humana tem 23 pares de cromossomos. Desses, 22 pares
a0 autossdmicos, que determinam as caracteristicas herdadas de
cada individuo. O outro par é o chamado sexual, que determina
0 sexo e outras caracteristicas das pessoas. O par de cromossomos
sexuais da mulher ¢ o duplo X ¢ 0 do homem ¢é denominado XY.
Para cada filho, a mae e o pai trans-
mitem apenas um de seus

cromossomos. Como o
gene da hemofilia estd
no X*, é a mae, portado-
ra, que o transmite para
o filho. O pai determina
0 sexo, porque, se trans-
mitir o X, o bebé serd uma
menina, e se transmitir o

Y, um menino. Um homem
com hemofilia X"Y, ird transmi-
tir o gene para sua filha X"X, que
sempre serd portadora, sem ser
uma pessoa com hemofilia.

Outra forma de uma pessoa
apresentar hemofilia é por mu-
tacdo génica, isto ¢, na hora da
transmissio, o gene que produz
fator sofre uma alteracio e passa a
produzir pouco ou nenhum fator
de coagulagao. Essa mutagio pode
ter ocorrido em 30% das pessoas
com hemofilia que nio identifi-
cam outros casos na familia.

§

W" I f : Eigor Decisivo * 5



[ W4 nogeico
— p—
r nrogranco

Numeros da Hemofilia

O tipo de hemofilia mais comum ¢é o A, que representa 80% dos casos
no mundo, sendo causado pela deficiéncia do fator VIII. No mundo todo,
estima-se que a hemofilia afete cerca de 300 mil pessoas, das quais aproxi-
madamente doze mil so brasileiros, de acordo com o Ministério da Satde.
Segundo o 6rgao, o Brasil concentra a quarta maior populagio de pacientes
com coagulopatias hereditdrias do mundo.

O tratamento profildtico proporciona diversas vantagens para o paciente,
como diminui¢ao dos episddios de sangramento, reducio das sequelas, menos
faltas & escola ou ao trabalho, maior liberdade para as atividades rotineiras e
de lazer e, com isso, melhor qualidade de vida. O tratamento profildtico e o
fornecimento de doses domiciliares reduzem o ntimero de visitas aos centros
de tratamento e hemocentros, o que consequentemente diminui a carga nos
servicos de satide publica, conforme a Federagio Mundial de Hemofilia. De
acordo com a Federa¢ao Brasileira de Hemofilia, os tratamentos domiciliares
para pessoas com hemofilia também tém mostrado resultados positivos. E im-
portante salientar que, quando a dose da profilaxia estd adequada, o paciente
NAO DEVE ter hemartroses ou outros sangramentos espontineos.

INCIDENCIA:

Hemofilia A 4917%

Um a cada 10 mil homens nascidos

Hemofilia B 9,71%

Um a cada 40 mil homens nascidos

Von Willebrand 29,35%

Outras coagulopatias 1,77%

Fonte: Ministério da Saude, Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados,
Hemovida Web Coagulopatias e World Federation of Hemophilia.
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COAGULOPATIAS HEREDITARIAS NO MUNDO/BRASIL

Coagulopatias - 2012

Mundial Brasil
Populacao 6 419 691 046 199 321 413
Hemofilia A 142 205 9122
Hemofilia B 28 008 1801
Von Willebrand 66 144 5445
Outras coagulopatias 35549 2184
Hemofilia ndo 2158 =
definida
Total 274 064 18 552

RESULTADOS DO TRATAMENTO DOMICILIAR

73% menos dias perdidos de
trabalho ou de estudo;

74% menos pacientes desempregados;

T ALLXEIR. 89% de reducao de atendimentos
em hospitais;

83% menos dias passados em hospitais;

74% de reducdo de custos de
tratamentos por pacientes/ano.
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Hemofilia e qualidade de vida

A hemofilia é uma doenga hemorrdgica, mas as maiores complicagoes
se ddo no sistema osteoarticular. Na EVOLUGAO sem tratamento adequado
da patologia, o paciente desenvolve alteracoes articulares graves, o que
compromete sua LOCOMOGAO ao ponto de deixd-lo incapacitado.

Entretanto, com o TRATAMENTO adequado & hemofilia, por meio de
REPOSICAO, bem acompanhada, do FaTOR deficiente, aliada a repouso e
ADESAO ao tratamento, exercicios fisicos orientados e uma rotina saud4-
vel, o paciente pode chegar 4 terceira idade em boas condigoes fisicas, com
capacidade plena de executar suas tarefas com qualidade de vida.

Com a disponibilidade atual de fatores para o tratamento, ¢ necessdrio que
as pessoas com hemofilia compreendam que a reposi¢ao adequada de fator aos
primeiros sintomas de sangramento associado ao repouso inicial e exercicios
orientados levam & menor chance de desenvolvimento de artropatias.

A pritica de EXERcicI0S regulares traz a recuperacio da MOBILIDADE
prejudicada pelas hemorragias, mas deve ser acompanhada e orientada
por profissionais habilitados, para nio ocorrer sobrecargas. Deve-se evitar
exercicios como corridas, saltos e outros que provoquem impactos articu-
lares. Também ¢ recomendado o uso de dose profildtica de fator ao praticar
alguma atividade. Entre os esportes indicados as pessoas com hemofilia,
estdo a NATACAO, o golfe, o ténis de mesa, a pesca, o ciclismo, a DANGA, 0
frescobol e a musculagio orientada, utilizando fator profildtico. A prdtica

de exercicios traz outros beneficios ao paciente, como
| o controle adequado de peso para nao
sobrecarregar articula-

coes, boa mobilidade
e manuten¢io da mas-
sa Ossea, que apresenta
uma perda maior com o
decorrer da vida.
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1) Em qual dos casos abaixo o filho do casal ndo tem chance
de ter hemofilia?
a) Se for homem, filho de mae portadora de hemofilia e pai nao
hemofilico.
b) Se for mulher, filha de pai com hemofilia e mae portadora.
©) Se for homem, filho de pai com hemofilia e mae ndo portadora.

2) Qual dos exercicios abaixo nao é recomendado para
pessoas com hemofilia?

a) Ténis de mesa.

b) Atletismo.

) Natacao.

3) O que significa o termo “hemofilia”, criado pelo alemédo
Johann Lukas Schonlein ?

a) Sangue deficiente.

b) Amigo do sangue.

) Excesso de sangue.

4) Entre as opgoes abaixo, qual nao indica o me-
lhor horario para infusao de fator?

a) Na hora de dormir.

b) Antes da pratica de exercicios.

) Aos primeiros sintomas de sangramento.

5) O que deve ser feito logo no inicio de uma he-
martrose?

a) Deitar-se e esperar a hemorragia passar.

b) Realizar uma atividade fisica.

C) Receber fator, colocar compressas de gelo e re-
pousar.
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Encontre as palavras (pagina 3)
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