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RESUMO

A hemofilia € uma coagulopatia rara ocasionada por uma alteracdo de heranca genética que
ocasiona deficiéncia dos fatores XIII e IX provocando hemorragias em diferentes graus,
portanto, estudo busca investigar a importancia do conhecimento do enfermeiro na abordagem
de pacientes portadores de hemofilias. O presente estudo foi elaborado através de uma pesquisa
integrativa de natureza qualitativa a abordagem descritiva com teor explicativo, realizada
através da selecdo de publicacbes indexadas nas bases de dados BVS (Biblioteca Virtual em
Saude), Scielo (Scientific Electronic Library Online) e BJSCR como também de dados retirados
de publicacdo de revista sobre Hemofilia, com noticias listadas em fonte eletrénica no site
estrangeiro Word Federation of Hemophilia (WFH) e do Manual de Hemofilia presente no site
governamental do Ministério da Saude, no periodo de maio a julho de 2023. Os pacientes com
hemofilia podem ter sangramentos espontaneos sem motivos e repentinos, o portador de
hemofilia também pode ocasionar complica¢cdes no trato gastrointestinal, no trato geniturinario,
na pele e mucosas além de também no sistema nervoso central como também sangramentos
retroperitoniais e hemorragias intracranianas. O tratamento da hemofilia na maioria dos casos
visa a reposicdo dos fatores necessarios nas redes de atencdo mais proxima o possivel para
evitar o agravo das hemorragias, diante ao exposto a Sistematizacdo da Assisténcia de
Enfermagem (SAE) é um modelo organizacional de execucdo de acGes que implica a sua
aplicacdo privativamente por uma equipe de enfermagem que preveja o cuidado integrado e
bem-estar do paciente. Conclui-se a grande importancia sobre o conhecimento acerca da
hemofilia pelos profissionais de saude, principalmente enfermeiros, inclusive a forma de
cuidado correta e a abordagem frente aos portadores de hemofilia, portanto a Sistematizacdo da
Assisténcia de Enfermagem (SAE) é uma grande ferramenta, uma vez que contribui com uma
assisténcia de cuidado mais segura e eficaz.

Palavras-chave: Hemofilia; Enfermagem; Genética; Coagulagdo sanguinea.
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THE IMPORTANCE OF NURSE KNOWLEDGE IN APPROACHING PATIENTS
WITH HEMOPHILIA
ABSTRACT

Hemophilia is a rare coagulopathy caused by a genetic inheritance disorder that causes
deficiency of factors XIII and IX, causing hemorrhages of different degrees. Therefore, the
study seeks to investigate the importance of nurses' knowledge when approaching patients with
hemophilia. The present study was developed through an integrative research of a qualitative
nature with a descriptive approach with explanatory content, carried out through the selection
of publications indexed in the VHL (Virtual Health Library), Scielo (Scientific Electronic
Library Online) and BJSCR databases. as well as data taken from a magazine publication on
Hemophilia, with news listed in an electronic source on the foreign website Word Federation
of Hemophilia (WFH) and from the Hemophilia Manual present on the government website of
the Ministry of Health, from May to July 2023 Patients with hemophilia can have spontaneous
and sudden bleeding for no reason, the person with hemophilia can also cause complications in
the gastrointestinal tract, genitourinary tract, skin and mucous membranes, as well as in the
central nervous system, as well as retroperitoneal bleeding and intracranial hemorrhages. . The
treatment of hemophilia in most cases aims to replace the necessary factors in the closest
possible care networks to avoid the worsening of hemorrhages. In view of the above, the
Systematization of Nursing Care (SAE) is an organizational model for carrying out actions that
implies its application privately by a nursing team that provides integrated care and the patient's
well-being. It is concluded that the great importance of knowledge about hemophilia by health
professionals, especially nurses, including the correct form of care and approach towards
hemophilia patients, therefore the Systematization of Nursing Care (SAE) is a great tool, as it
contributes to safer and more effective care assistance.

Keywords: Hemophilia; Nursing; Genetics; Blood clotting.

1 INTRODUCAO

A hemofilia é uma coagulopatia rara ocasionada por uma alteracdo de heranca genética
recessiva do cromossomo X que ocasiona a deficiéncia dos fatores XIIl e IX provocando
hemorragias em diferentes graus, possuindo conseguintes duas classificacdes sendo a hemofilia
tipo A e tipo B (VIEIRA et al., 2020). De acordo com a Federacdo Mundial de Hemofilia
(WFH) em seu ultimo relatério de 2021 em que contabilizava o nimero total de pessoas com
disturbios hemorragicos o quantitativo de pessoas portadoras de hemofilias do tipo A ou B
desconhecidas desde 1999 era equivalente a 256.840, além de que outros distdrbios de
coagulacdo possuia a quantificacdo de 74.099, a doenca de Von Willebrand 98.293, o que em
geral contabilizava um total de 429.232 portadores de distdrbios sanguineos (WHF, 2021).

No contexto da assisténcia a saude, o enfermeiro desempenha um papel fundamental no
tratamento das pessoas com hemofilia, porém é notado um déficit na sistematizacdo da
assisténcia de enfermagem como ferramenta essencial quando o assunto se trata de
coagulopatias, o que é um fato preocupante visto que estes profissionais sao responsaveis por

promover uma abordagem abrangente e cabe a eles como membros da equipe multidisciplinar
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implementar medidas adequadas para prevenir complicacdes e promover a independéncia e o
bem-estar do paciente (SOUZA et al., 2016).

Reitera a grande necessidade do enfermeiro e sua equipe atuante na atencéo
especializada possuir um vasto conhecimento embasado em metodologias teéricas no que diz
respeito as hemofilias e seus subtipos, uma vez que cabe a eles proverem a seguranca de seu
paciente, além de que a falta do conhecimento tedrico frente a esta coagulopatia pode levar a
uma abordagem fragmentada, inconsistente e ineficaz a abordagem imediata em prontos
socorros, onde a vida de um ser humano se encontra em jogo (VIEIRA et al., 2020).

Mediante ao discutido o presente estudo busca investigar a importancia do
conhecimento do enfermeiro na abordagem de pacientes portadores de hemofilias e identificar
lacunas que poderdo proporcionar importantes insights que viabilizardo estratégias
educacionais e de capacitacdo especificas nessa area. Lembra-se ainda que a Sistematizacao da
Assisténcia de Enfermagem (SAE) é um instrumento de grande valia nesses casos contribuindo
numa assisténcia mais segura e eficaz, onde promove um atendimento centrado nas
necessidades da pessoa com a hemofilia.

Vale destacar que os resultados obtidos poderdo auxiliar para aprimoramento das
praticas clinicas e cuidados de enfermagem prestados aos pacientes que possuem essa doenca,
fornecendo subsidios valiosos para a criacdo de programas e diretrizes focados na equipe de

enfermagem que busque uma capacitacdo focal no tema.

2 METODOLOGIA

O presente estudo foi elaborado através de uma pesquisa integrativa de natureza
qualitativa a abordagem descritiva com teor explicativo. Realizada através da selecdo de
publicacbes indexadas nas bases de dados BVS (Biblioteca Virtual em Salde), Scielo
(Scientific Electronic Library Online) e BJISCR como também de dados retirados de publicacdo
de revista sobre Hemofilia, com noticias listadas em fonte eletrénica no site estrangeiro Word
Federation of Hemophilia (WFH) e do Manual de Hemofilia presente no site governamental do
Ministério da Saude, no periodo de maio a julho de 2023.

A busca pelos artigos foi executada com os seguintes descritores: hemofilia;
enfermagem; genética; coagulacdo sanguinea. Todos contidos nos Descritores em Ciéncias da
Salde (DeCs). Para se chegar ao numero desejado de artigos publicados para estudo, foram
aplicados como critérios de inclusdo os filtros: artigos publicados em lingua portuguesa; corte
temporal de ano 2014 a ano 2022, apresentacdo de temdtica coerente com o tema selecionado,

estarem disponiveis na integra e gratuitamente nas bases selecionadas virtualmente. Ja os de
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exclusdo utilizados foram: artigos duplicados, artigos em lingua estrangeira, artigos fora da
lacuna temporal e com contedo que ndo se aproximavam com o tema e que ndo tinham acesso
gratuito através dos meios virtuais de acesso.

Para selecdo de artigos de forma inicial, foram realizados a leitura dinamica e
exploratoria dos textos juntamente com 0 mapeamento dos pontos de grande importancia do
contelido, onde apds esta etapa, foram identificados os estudos mais relevantes e compativeis
a0 Nnosso objetivo.

Na pesquisa feita na base de dados Scientific Electronic Library Online (SciELO), foram
encontrados 180 artigos e ap0s a aplicacdo dos filtros selecionamos 2 artigos. Ja na base de
dados Biblioteca Virtual em Saude (BVS), foram encontrados 140 artigos e ap0s a aplicacéo
dos filtros foram selecionados 4 artigos a serem utilizados na confec¢do do tema proposto.
Como resultado, obteve-se 6 artigos com o tema proposto, a serem lidos e analisados como base
para resolucéo dessa pesquisa.

Os dados foram coletados, sintetizados e organizados a fim de que pudéssemos atingir
0 objetivo proposto em questdo. De forma esclarecedora, foram estruturados os seguintes
fluxogramas 1, 2, 3 e 4 com os detalhes mencionados.

FLUXOGRAMA 1. Sele¢édo dos artigos a partir dos descritores.

DESCRITORES:

HEMOFILIA;
'ENFERMAGEM;  _
GENETICA; COAGULACAO
SANGUINEA

BVS: 140 SCIELO: 180

TOTAL DE ARTIGOS
SELECIONADOS: 320

Fonte: Autores do estudo, 2023.
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FLUXOGRAMA 2. Descartes dos artigos das bases BVS ap0s a implementacao dos filtros.

BASE BVS 140 ARTIGOS
SELECIONADOS

FILTRO PORTUGUES: 35 8 ARTIGOS
ARTIGOS SELECIONADOS DESCARTADOS
FILTRO TEXTO COMPLETO" [ sARTIGOS

30 ARTIGOS SELECIONADOS DESCARTADOS
15 ARTIGOS
FILTRO CORTE TEMPORAL 2014- i
2022: 15 ARTIGOS SELECIONADOS DESCARTADOS
FILTRO DUPLICADOS: 12 ARTIGOS 6 ARTIGOS
SELECIONADOS DESCARTADOS
4 ARTIGOS

SELECIONADQOS

Fonte: Autores do estudo, 2023.

FLUXOGRAMA 3. Descartes dos artigos das bases SCIELO apés a implementacdo dos
filtros.

BASE SCIELO 180 ARTIGOS
SELECIONADOS

FILTRO PORTUGUES: 99 110 ARTIGOS
ARTIGOS SELECIONADOS DESCARTADOS
FILTRO TEXTO COMPLETO: 55 ARTIGOS
44 ARTIGOS SELECIONADOS DESCARTADOS
FILTRO CORTE TEMPORAL | || 47 ARTIGOS
2014-2022: 8 ARTIGOS = DESCARTADOS
SELECIONADOS
FILTRO DUPLICADOS: 7 03 ARTIGOS
ARTIGOS SELECIONADOS DESCARTADOS
3 ARTIGOS

SELECIONADOS

Fonte: Autores do estudo, 2023.
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FLUXOGRAMA 4. Demais fontes eletronicas utilizadas além da BVS e SCIELO.

DEMAIS FONTES UTILIZADAS

Ministério da Salde: 1

BJSCR: 1

WFH: 1

TOTAL DE 3
ARTIGOS
SELECIONADOS

Fonte: Autores do estudo, 2023.
3 RESULTADOS

Para exemplificagdo, descricdo dos resultados e posteriormente a discussdo dos dados,
0s 10 dos artigos para este estudo, foram categorizados no quadro 1, citando os autores, titulo,
ano de publicacéo e os resumos de cada artigo.

QUADRO 1. Descricdo dos autores, titulos, anos e resumo de cada estudo.

TITULOS AUTORES ANO RESUMO
O estudo evidencia a  necessidade
aprimoramento do acesso a informacdo
Hemofilia: RANAL. 2014 relacionada a hemofilia aos profissionais de
tratamento e salide. A autora ainda aborda a importancia de
profilaxia chegar em pacientes mais isolados visando
diminuir riscos futuros além de também citar
as barreiras no tratamento como custos e
complicacoes.
O manual traz atualizagGes acerca da hemofilia
Manual de MS. 2015 € Seus novos tratamentos implementados como
Hemofilia a Profilaxia Priméria e a Imunotolerancia.
Conhecimento das Avaliou o conhecimento das enfermeiras sobre
enfermeiras de 2016 a Sistematizacdo da  Assisténcia de
ambulatérios de | SOUZA, et al. Enfermagem (SAE) e expos a grande
hemofilia sobre a necessidade sobre a capacitagdo e
sistematizacdo da padronizagdo da SAE na préatica assisténcia no
assisténcia de que diz respeito a hemofilia no trabalho de
enfermagem enfermagem.
Hemofilia: uma SOUZA, 2018 Apontou a hemofilia como uma doenca
pesquisa integrativa et al. genética do cromossomo Y predominante no
e atualizada das sexo masculino, reiterando a importancia do
acdes do enfermeiro conhecimento sobre a SAE por parte do
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enfermeiro no tratamento dos portadores dessa
doenga, uma vez que através do mesmo pode
ser implementado cuidados de forma segura e
efetiva aos pacientes.
O estudo descreve a atuacdo de médicos e
Atuacao de medicos enfermeiros no atendimento de emergéncia ao
e enfermeiros no NOBRE, 2020 paciente hemofilico. Este estudo
atendimento de et al. principalmente identificou a necessidade de
emergéncia ao educacdo permanente em saude no cuidado as
paciente hemofilico pessoas com hemofilia para desburocratizar e
reduzir a fragmentacao da rede de atencéo para
garantir a integralidade do cuidado.
Construcdo e O estudo tem como foco central construir e
validacéo de validar um instrumento de consulta de
instrumento de ANDRADE, 2021 enfermagem para pessoas com hemofilia. O
consulta de etal. estudo propiciou a autonomia apoio técnico e
enfermagem para respaldo ético ao enfermeiro contribuindo para
pessoas com melhoria na assisténcia ao portador de
hemofilia hemofilia.
Aspectos genéticos O estudo de revisdo apresentado descreve a
da hemofilia a hemofilia A como de carater recessiva ligada
Revisdo de literatura | SPAZIANI, 2021 ao cromossomo X e seus sintomas, porém
etal, reiterando a possibilidade de uma qualidade de
vida normal, utilizando-se do tratamento
descrito
O estudo teve como objetivo elaborar e validar
Infusdo endovenosa tecnologias educativas no cuidado domiciliar
domiciliar: PACHECO, 2022 de pessoas com hemofilia em infusdo
tecnologias et al. endovenosa além de colaborar para
educativas para o proporcionar novos métodos de trabalho no
cuidado a pessoa ambito da enfermagem com pacientes
com hemofilia hemofilicos.
O Relatorio Anual 2022 da WFH mostra como
WFH Annual WFH. 2022 a Federacdo Mundial de Hemofilia (WFH)
Report 2022 trabalhou em relacdo ao tratamento da
hemofilia e contabiliza os portadores da
doenga e demais doengas do sistema
sanguineo.
Protocolos Clinicos O protocolo é um documento normativo que
e diretrizes MS. 2022 estabelece os critérios, parametros e padrdes
terapéuticas para no manejo e tratamento da hemofilia.
Hemofilia

Fonte: Autores do estudo, 2023.
Quanto ao tipo de pesquisa, trés artigos de pesquisa descritiva (30%) e sete artigos de

revisdo bibliografica (70%) foram utilizados. No grafico 1 mostra as propor¢des dos tipos de
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pesquisa dos artigos selecionados, onde observa-se uma predominéncia de artigos de revisao
bibliografica.
GRAFICO 1. Distribuicao dos artigos quanto ao tipo de pesquisa.

METODOLOGIA DOS ARTIGOS
SELECIONADOS

8 7
6

4 3

- IR

0

PESQUISA DESCRITIVA PESQUISA BIBLIOGRAFICA

Fonte: Autores do estudo, 2023.

O que se refere ao ano de publicacdo dos dez artigos selecionados, um (10%) foi
publicado em 2014, um (10%) foi publicado em 2015, um (10%) foi publicado 2016, um (10%)
foi publicado em 2018, um (10%) foi publicado 2020, dois (20%) foram publicados em 2021 e
trés (30%) foram publicados em 2022. Segue no grafico 2 a distribui¢do dos artigos quanto ao
ano de sua publicacéo.

GRAFICO 2. Distribuicdo dos artigos quanto ao ano de publicac&o.

Distribuicdo dos artigos quanto ao ano de
publicaciao

m2014 m2015 m2016 ®m2018 m2020 m2021 m2022

Fonte: Autores do estudo, 2023.

Durante a analise e escolha do material a ser utilizado para elaboracdo do presente
trabalho se se destaca no os dados dos materiais selecionados (artigos) para a elaboracdo do
estudo (gréafico 3), onde, 04 (44%) foram extraidos da base BVS, 02 (56%) foram extraidos da
base SCIELO, 01 foi extraido da base de dados do Ministério da Saude, 01 foi extraido da
revista BJSCR e 01 foi extraido da base de dados da WFH.
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GRAFICO 3. Selegdo do material utilizado nas Bases de dados.

Selecao de materiais nas bases de dados

mBVS #mSCIELO

MS

BJSCR mWFH

Fonte: Autores do estudo, 2023.

O que se refere ao estado ou pais de publicacdo e qualis da revista publicada de cada um

dos dez artigos selecionados, foi elaborado o quadro 2 contendo a localizagéo e qualis para

uma melhor compreensao.

QUADRO 2. Estados de publicacao e qualis das revistas de publicacdo dos artigos.

TITULO DO ARTIGO ESTADO DE QUALIS DA REVISTA
PUBLICACAO
Néo disponivel. Publicacdo
Hemofilia: tratamento e profilaxia Sé&o Paulo indexada na base de dados via

Secretaria de Salde de SP.

Manual de Hemofilia

Distrito Federal

N&o disponivel. Publicacéo
indexada na base de dados via
Ministério da Saude.

Conhecimento das enfermeiras de
ambulatoérios de hemofilia sobre a
sistematizacdo da assisténcia de
enfermagem

Pernambuco

Qualis capes B1

Hemofilia: uma pesquisa
integrativa e atualizada das acoes
do enfermeiro

Parana

Qualis capes B4

Atuacdo de médicos e enfermeiros
no atendimento de emergéncia ao
paciente hemofilico

Piaui

Qualis capes B4

Construgdo e validacéo de
instrumento de consulta de
enfermagem para pessoas com
hemofilia

Parana

Qualis capes B1

Aspectos genéticos da hemofilia a
Revisdo de literatura

Parana

Qualis capes B2

Infuséo endovenosa domiciliar:
tecnologias educativas para o
cuidado a pessoa com hemofilia

Séao Paulo

Qualis A3
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N&o disponivel. Publicacéo
WFH Annual Report 2022 Canada indexada na base de dados
préprios internacional.
Protocolos Clinicos e diretrizes Distrito Federal N&o disponivel. Publicacdo
terapéuticas para Hemofilia indexada na base de dados via
Ministério da Salde

B Fonte: Autores do estudo, 2023.
4 DISCUSSAO

Apos a leitura dos artigos selecionados para a elaboracao do trabalho, agrupou-se esses
artigos em 3 topicos relevantes para o estudo, desta forma, tornou-se possivel a discussdo do
assunto conforme se desdobrara a seguir.

4.1 FISIOLOGIA E CARACTERISTICAS DA HEMOFILIA

A hemofilia é uma doenca hemorrégica, de heranca genética autossomica ligada ao
cromossomo X, sendo transmitida entdo hereditariamente a partir de mutagdes espontaneas ou
ndo em alguns genes do cromossomo acima, ndo havendo manifestagéo apenas em casos em
gue ndo exista um alelo dominante sobre 0 mesmo; a partir de entéo essa alteracdo autossomica
gera uma deficiéncia do fator de coagulacdo VIII que correspondera a hemofilia do tipo A,
enquanto a hemofilia do tipo B possuira deficiéncia do fator I X também conhecida como doenca
de Christmas, sendo que ambas as formas afetam principalmente os homens, embora as
mulheres possam ser portadoras e transmitir a condicdo para seus filhos (SPAZIANI et al.,
2021).

De acordo com o Manual de hemofilia a incidéncia da hemofilia A é responsavel por
aproximadamente um caso a cada 5.000 a 10.00 nascimentos do sexo masculino enguanto a
hemofilia B corresponde, a cada 30.000 a 40.000 nascidos, onde a hemofilia A representa 80%
dos casos sendo transmitidas por maes portadoras da mutacdo; as hemofilias A e B nao
apresentam distin¢do clinica, os sangramentos séo iguais e caracterizados por sangramentos
intra-articulares (hemartroses), hemorragias musculares, em outros tecidos ou cavidades, porém
a gravidade depende da quantidade de fator presente no plasma, relacionado a traumas

acometidos ou sem causas (MS, 2023).

42 COMPLICACOES QUE O PORTADOR DE HEMOFILIA PODE
DESENVOLVER
Os pacientes com a hemofilia podem ter sangramentos espontaneos sem motivos e

repentinos, vez que seus niveis de coagulacdo sdo tdo baixos que tarefas simples podem
ocasionar sangramentos em diversas partes do organismo, as partes com maior probabilidade
de serem afetadas s&o as articulagdes e os musculos do esqueleto, podendo até mesmo ocorrer

a restricdo de movimentos articulares (SPAZIANI et al., 2021). A hemartrose na hemofilia nem
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sempre sera correlacionada evidentemente a um trauma qualquer, uma vez que pacientes
portadores de hemofilia podem apresentar episddios de sangramento intra-articular meramente
por modificagfes na marcha ou por simplesmente dormirem em alguma posigéo inadequada, o
que gera ap6s a mal absor¢cdo completa do sangue e uma inflamagdo da membrana sinovial,
deixando a membrana edemaciada e dolorosa por um longo periodo de tempo, 0 que em casos
de novas hemorragias vai tornando a membrana sinovial mais exposta a novas hemorragias
concomitantes (VIEIRA et al., 2020).

Para Vieira, (2020) em sua pesquisa a visdo de que o paciente portador de hemofilia
também pode desenvolver complica¢des no trato gastrointestinal, no trato geniturinario, na pele
e mucosas além de também no sistema nervoso central; muitas vezes hd a ocorréncias de
sangramentos retroperitoniais e hemorragias intracranianas, o que leva a um quadro de extrema
urgéncia por requererem tratamento cirurgico de imediato, cabendo as redes de satde possuirem
profissionais capacitados para prestar o suporte adequado ao paciente.

Inseridos ainda no contexto de complicacfes nota-se relatos de sangue na urina
(hematuria), presenca de sangue nas fezes (melena), vOmitos com presenca de sangue
(hematémese) e sangramento nasal (epistaxe), classificando sintomas graves provocados pela
doenca (SOUZA et al., 2016).

A hemorragia em seu periodo de inicio perdura pelo periodo de 60 minutos com a
impressdo de comichdo e calor na regido articular, podendo o hemofilico se portar de forma
agitada, onde ap0s esse periodo daré inicio o episodio de dor e vermelhiddo juntamente com a
sensacdo de sensibilidade ao tocar a regido, 0 que gera uma restricdo do movimento articular
(VIEIRA et al., 2020).

No fluxograma 5 é descrito os sintomas da hemofilia de acordo com a gravidade do

quadro.
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FLUXOGRAMA 5. Sintomas da hemofilia.

*HEMORRAGIAS INTRAMUSCULARES
HEMORRAGIAS INTRA-ARTICULARES
-DOR FORTE

QUADROS | “AUMENTO DA TEMPERATURA
GRAVES E | *RESTRICAO DO MOVIMENTO
MODERADOS | *EQUIMOSES

- SANGRAMENTOS APOS CIRURGIAS,
EXTRACAO DE DENTES E TRAUMAS

QUADROS
LEVES

* SANGRAMENTO NASAL E DA GENGIVA
+INCHACO DAS ARTICULAGOES
* HEMATURIA

OUTROS

SINTOMAS 'FLIIEEI?S%EES OSSEAS

COMUNS

Fonte: Ministério da Salde, 2022, adaptado por autores do estudo, 2023.

43 TRATAMENTO DAS COMPLICACOES DA HEMOFILIA

O tratamento da hemofilia na maioria dos casos visa a reposicéo dos fatores necessarios
nas redes de atencdo mais proxima o possivel para evitar o agravo das hemorragias, atualmente
as Redes de Atencdo em Urgéncia (RAU) através de diretrizes estabelecidas de acordo com a
demanda dos pacientes hemofilicos buscam uma amplificacdo do acesso desses portadores de
hemofilia com acolhimento eficaz e intervencéo pertinente (VIEIRA et al., 2020).

A luz do estudo de Ranal (2014), foi elaborado uma linha do tempo em formato de
quadro (quadro 3) com os estudos, terapias e suas evolucbes ao longo das décadas sobre a
hemofilia.

QUADRO 3: Estudos, terapias e suas evoluc@es ao longo das décadas sobre a hemofilia.

ANO DESCOBERTA
1930 1. Patek e Taylor descobrem que a administracdo de plasma de forma intravenosa
reduz o tempo de coagulagdo do sangue.
1934 2. MacFarlane consegue o controle dos sangramentos com a aplicacéo local do veneno
da Cobra Russel.
1937 3. O plasma é utilizado pela primeira vez na historia para tratar hemofilia.
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1940 4. Samuel Lane publica um estudo sobre o controle do sangramento de um hemofilico
em A grave em um p6s-operatorio transfundindo sangue seco.

1946 5. Edwin Cohn consegue fracionar o plasma e seus componentes e demonstrou que
uma destas fragdes possui atividade anti-hemofilica.

Década de 50 |6. Plasma de suino e bovinos séo utilizados para tratar hemofilia.

1957-1958 |7. Emerge os primeiros preparados de fator VIII humano. Concomitantemente, Inga
Marie Nilsson comeca a profilaxia ao tratar criangas com hemofilia A grave.

1964 8. Judith Pool desenvolve o congelamento e descongelamento seriado do plasma,
levando ao surgimento de um sedimento com alta presenca de fator VIII, o
nomeando de crioprecipitado.

1968 9. E disponibilizado nos meios de comércio os concentrados, modificando a vida dos
portadores de hemofilia, ao qual os permitia a autoaplicagéo.

Fonte: Ranal, 2014, adaptado por autores do estudo, 2023.

Em primeira estancia, busca-se identificar o membro em que estd ocorrendo a
hemorragia e garantir a inércia deste membro, podendo realizar a utilizacdo de talas para este
fim caso o profissional avalie a necessidade do seu uso; além disso o uso do gelo pode ser
implementado visando a contencéo do fluxo sanguineo na regido lesionada por proporcionar o
aumento da constri¢do vascular; lembra-se que o gelo deve proporcionar a sensagao de aumento
da dor, leve ardéncia e dorméncia por ultimo para que seu efeito esteja realmente sendo
alcancado e a constricdo vascular esteja sendo eficaz (RANAL, 2014). Em contrapartida, Ranal
(2014) reitera que, porém, a permanéncia do gelo nédo se deve dar por tempo em excesso, uma
vez que sua longa presenca pode alterar a funcdo plaquetéria.

Atualmente o tratamento optativo para o paciente com hemofilia é centrado na reposicéo
dos fatores de coagulacdo que se encontram em deficiéncia (fator VIII na hemofilia A ou fator
IX na hemofilia B), seja com derivados do plasma humano (hemoderivados) advindos de
doadores ou concentrados recombinantes que s@o desenvolvidos por biologia molecular, além
também de outros tipos de agentes hemostaticos que podem ser utilizados (SOUZA et al.,
2016).

No quadro 4 segue informacbes do Manual da Hemofilia (2015) sobre o fator VIII
derivado do plasma e sua classificacdo de acordo com sua pureza:

QUADRO 4. O fator VIII derivado do plasma e sua classificacdo de acordo com sua pureza.

GERACAO PUREZA QUANTIDADE PROTEINA
1° geracgao Pureza 6 ui/mg a 10 ui/mg Adicéo de albumina
intermediaria
2° geragao Alta pureza 50 ui/mg a 150 ui/mg | N&o possui albumina e sim sucrose
ou glucose.
3° geracdo Ultra alta pureza 3.000 ui/mg N&o possui nenhuma proteina.

Fonte: MS (2015), adaptado por autores do estudo, 2023.
Ja o fator 1X derivado do plasma, de forma semelhante ao fator XIII também possui

algumas classificagGes, segue no quadro 5 essas caracteristicas.
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QUADRO 5. O fator IX derivado do plasma, e suas classificagdes e caracteristicas.

GERACAO PUREZA CONTAMINACAO PROTEINA
Seus maiores contaminantes
1° geracéo Pureza sdo IgA, IgG, fator I, fator VI Adicéo de albumina
intermediaria e fator X, quinases, proteinas C
eSs.
Contém 0s mesmos N&o possui albumina e sim
2° geragao Alta pureza contaminantes que o de sucrose ou glucose.

primeira geracdo, porém em
menor quantidade.

3° geracao Ultra alta pureza Contém 0s mesmos N&o possui nenhuma
contaminantes, porém em nivel proteina.
de nanogramas (ng).

Fonte: MS (2015), adaptado por autores do estudo, 2023.

O fator 1X também pode ser localizado em componentes derivados do plasma humano
como que contém fatores dependentes de vitamina K como o concentrado do complexo
protrombinico (CCP) e o concentrado de complexo protrombinico parcialmente ativado
(CCPA) (SPAZIANI et al., 2021).

O Manual de Hemofilia (2015) ainda nos traz que o tipo de tratamento pode variar, iSso
também de acordo com o periodo em que a reposicdo dos fatores é realizada, sendo 0s tipos
possiveis descritos no fluxograma 6 abaixo.

FLUOXOGRAMA 6. Tipos de tratamentos disponiveis de acordo com o periodo e necessidade da
hemofilia.

~
( * Possui indole preventiva e consiste na h
TRATAMENTO DE utilizac¢do regular de concentrados do
PROFILAXIA fator de coagulacao para manter
elevado os niveis de fator. )
-
f :
* Nesta modalidade o concentrado do A
TRATAMENTO SOB fator em deficiencia € realizado apenas
DEMANDA apos a apresentacao de um quadro
hemorragico. )
N
4 h )
PROFILAXIA * Este modelo de t:ratzg_ne_nto_ visa evitar o
INTERMITENTE ressangramento ou diminuir as
complicagdes hemorragicas.
\ j
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Ve ~| * Tende avaliar e realizar exames gerais
do paciente visando uma programacao
PPlg(? (Fé%ﬁlﬁir}%ﬁ adequada para uma profilaxia de
CiRURGIAS mfeccao e hemovigilancia, além de
: associar a terapia antifibrinolitica 24h
- / antes. Y,
é I
PROGRAMA DE » Esta modalidade visa a oferta de
DOSE DOMICILIAR concentrado de fator para o uso em
domicilio.
o _/ d
;- Y —
» Este tratamento tem por objetivo tratar h
TRATAMENTO COM os sangramentos do paciente com
INIBIDOR hemofilia com concentrados do proprio
9 fator deficiente (VIII ou IX). )
\ » Neste trat t trados CCP
PROFILAXIA este tratamento os concentrados CC
INTERMITENTE OU e CCPA tendem agir num ponto
DE CURTA distante na casta de coagulacao,
DURACAO COM formando uma "ponte"
transversalmente no defeito
B ) ocasionado pelo inibidor.

Fonte: MS (2015), adaptado por autores do estudo, 2023.

5 IMPORTANCIA DO CONHECIMENTO DA HEMOFILIA PELO PROFISSIONAL
DE SAUDE
Para estabelecer o diagndstico desta patologia é importante avaliar a histéria do paciente

e dos familiares, com relato de manifestacdes hemorragicas, exame fisico e exames
laboratoriais de coagulacdo sanguinea; observar se houve hematomas subcutaneos nos
primeiros anos de vida, ou sangramento muscular e/ou articular em meninos acima de dois anos,
ou mesmo com historia de sangramento excessivo ap0s procedimentos cirlrgicos ou extracao
dentaria € um fator de grande importancia no diagndstico; o tratamento consistira na reposicao
do fator de coagulacao, realizando infusdes intravenosa dos fatores de coagulacao deficientes
(fator V111 na hemofilia A ou fator IX na hemofilia B) de forma, neste caso, a reposicdo deve
ser repetida diariamente até que os sinais e sintomas cessem (MS, 2022).

Reitera-se que o hemofilico ndo possui sangramento mais rapido que uma pessoa
comum e sim apresenta sangramento por periodo maior que em uma pessoa normal e pode ter
novos episddios hemorragicos dias ap6s um ferimento, cirurgia ou trauma (VIEIRA et al.,
2020).

O Protocolo Clinico e as Diretrizes Terapéuticas do Ministério da Saude (2022)
eventualmente nos trazem que o conhecimento da hemofilia é de grande importancia, uma vez
que esta doenca muitas vezes pode ser confundida com outros distdrbios, além disto, esta

disfuncdo precisa de um acompanhamento interdimensional com a equipe multidisciplinar no
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ambito das esferas de salde, dentre muitos dos profissionais necessarios para o

acompanhamento de um paciente hemofilico, se destaca:
FLUOXOGRAMA 7. Composicao da equipe multidisciplinar envolvida no tratamento da hemofilia.

MEDICO
HEMATOLOGISTA

FISIOTERAPEUTA ENFERMEIRO

DENTISTA PSICOLOGO

Fonte: MS (2015), adaptado por autores do estudo, 2023.

Ao realizar o acolhimento de um paciente portador de hemofilia, todo e qualquer
profissional de saude deve ser portador de conhecimento suficiente para orientar tanto o
paciente como seus familiares, transmitindo seguranca no processo de promocdo a salde deste
paciente frente a situacdo enfrentada, que muitas vezes pode se dar de forma diferente ao olhar
do paciente, além de que o prdprio portador por seu instinto terd curiosidades acerca de sua
doenca que deve ser esclarecidas de forma mais clara possivel; reitera-se ainda a grande
importancia da orientacdo aos pais que possuem filhos portadores de hemofilia, estimulando a
necessidade do crescimento em um ambiente seguro, porém, ndo se afastando do convivio
social, assim podendo a crianca evoluir de acordo com o ciclo esperado da vida (MS, 2023).

O Manual de Hemofilia (2015) ainda nos traz que cabe a equipe multidisciplinar com o
intuito de informatizar os dados de paciente hemofilicos cadastrar todo portador de hemofilia
ou qualquer outra coagulopatia no sistema Hemovida WebCoagulopatias, assim é possivel uma
monitorizacdo mais ampla da doenca e seus portadores como também o planejamento de a¢des

que busque a promocdo eficiente de satde dos portadores de hemofilia.

6 CUIDADOS DE ENFERMAGEM NAS PRINCIPAIS COMPLICACOES DA
HEMOFILIA
O autor Andrade et al (2021) nos elucida a grande importancia do enfermeiro no papel

inestimavel do cuidado de pacientes com hemofilia, uma vez que a enfermagem desempenha

um papel fundamental no manejo das principais complicagdes da hemofilia e nas dltimas
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décadas vem sendo cada vez mais incumbidos de responsabilidades crescentes, tais como
manejo de hemorragias agudas, coordenacdo de clinicas ambulatoriais, orientacdo de pais e
criancas em técnicas de puncdo venosa e realizacdo de procedimentos profilaticos.

O cuidado prestado a pacientes com hemofilia deve ser feito avaliando-o holisticamente,
tendo em vista que os episddios hemorragicos podem surgir espontaneamente ou apos traumas,
esse cuidado deve ser executado principalmente pela correta utilizacdo das ferramentas de
assisténcia, como a aplicacdo apropriada de diagnosticos de enfermagem e a prescricdo de
intervengdes de enfermagem. A incorporacdo do Processo de Enfermagem (PE) na pratica
assistencial se torna uma ferramenta de extrema importancia para o planejamento e uma
implementacdo mais eficiente do plano de cuidados, sendo que a atencdo nao estard focada
apenas na patologia dos individuos, mas sim na abordagem de todas as suas necessidades de
cuidado (SOUZA et al, 2016).

A Sistematizacdo da Assisténcia de Enfermagem (SAE) é um modelo organizacional de
execucdo de a¢des que implica a sua aplicacéo privativamente por uma equipe de enfermagem
que preveja o cuidado integrado e bem-estar do paciente pelo periodo em que ele se encontra
sob cuidados assistenciais; esse modelo é de grande valia visto que este instrumento instrui o
enfermeiro em uma abordagem individual, objetiva e eficaz para com seu paciente, facilitando
0 autocuidado (SOUZA et al., 2018).

Pacheco et al., (2022) em seu artigo aborda o papel fundamental do enfermeiro no
conhecimento geral da hemofilia, sendo esse profissional o responsavel pela identificacdo e
contencao de hemorragias em primeiro instante, aplicacdo de manejos de primeiros socorros,
técnicas seguras para puncao, restauracdo do fator de coagulacdo, registro de infusées e ademais
e ainda aprofundados neste contexto do papel do enfermeiro, é indiscutivel ainda que a equipe
de enfermagem em si € responsavel por manter o paciente e a familia sempre informados dos
riscos e complicacGes durante todo o tratamento. No contexto hospitalar é de grande relevancia
o conhecimento do profissional de enfermagem acerca das drogas que sensibilizam os
sangramentos ocasionados pela hemofilia, para que a administracédo seja segura e direcionada
de forma eficaz, porém, este conhecimento deve ser estendido a todo uma leva de profissionais
do sistema de saude, ja que o cuidado ao paciente hemofilico deve funcionar em um sistema
estruturado através de rede, que mantenha uma comunica¢do embasada em parcerias (VIEIRA
et al., 2020).

Ademais, o paciente diagnosticado com hemofilia tanto do tipo A, quanto do B, estdo
propensos a grandes riscos como adquirir infecgdes pelo extravasamento de sangue com maior

duracdo, além de perda de vitaminas e nutrientes que podem levar o paciente a conter uma
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imunidade desfavoréavel pela perda de sangue e probabilidade de possuir anemia se ndo tratado
corretamente, assim cabe ao enfermeiro e a equipe multidisciplinar ter um olhar amplo ao
paciente, tendo o conhecimento sobre a doenca e também sabendo quais outros fatores pode
ocasionar através da hemofilia, se tornando responsavel para a aplicacdo de um tratamento
humanizado e centralizado, além de considerar a prevencao de outros agravos e 0 bem estar do
paciente (MS, 2022).

De forma geral, certificando-se de que os pacientes com hemofilia recebam cuidados
abrangentes e bem-informados, a enfermagem desempenha um papel crucial na melhoria da
qualidade de vida e na prevencao de complicacdes, além de terem a responsabilidade de zelarem
pela colaboracdo entre os profissionais e outros membros da equipe de salde, uma vez que
todas estas a¢es contribuem para um tratamento adequado e intervencdes necessarias (MS,
2023).

7 CONCLUSAO

Mediante ao discutido e revisado, é notado a grande importancia sobre o conhecimento
acerca da hemofilia pelos profissionais de saude, principalmente enfermeiros, inclusive na
forma de cuidado correta e a abordagem frente aos portadores de hemofilia, porém, a
abordagem de pacientes com hemofilia demanda ndo apenas conhecimento técnico, mas
também sensibilidade e compreensédo por parte dos enfermeiros. Neste contexto, cabe destacar
ainda, que a falta de artigos e trabalhos acerca do tema é preocupante quando se leva em
consideracdo a necessidade de difundir mais conhecimento sobre o assunto aos profissionais,
lembra-se ainda que uma vez que hé a falta de conhecimento, ha a ineficacia do cuidado.

Portanto, a Sistematizacdo da Assisténcia de Enfermagem (SAE) é uma grande
ferramenta, uma vez que contribui com uma assisténcia de cuidado mais segura e eficaz, se
tornando fundamental na aplicacédo aos pacientes e de total dominio do enfermeiro, além disso,
existem alguns pontos de grande valia que resultam no diagnostico da hemofilia precoce em
que contribuira para um tratamento de qualidade, sendo alguns deles a educacdo em salde
prévia visando o reconhecimento dos primeiros sintomas, autocuidado convivendo com a
hemofilia, além de campanhas e palestras que possuem o poder de transcender conhecimento
aos familiares do paciente portador, tornando a doenca menos complicada e seu tratamento mais
benéfico, assim evitando infecgdes e outros fatores adversos que podem vir a ocasionar uma
piora do quadro clinico.

Conclui-se que através da identificacdo precoce de sinais de sangramento, da

administracdo correta dos diversos tipos de terapias de reposicdo e do apoio emocional, 0s
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enfermeiros desempenham um papel crucial na promocéo da satde e na melhoria da qualidade
de vida dos pacientes com hemofilia. Ao compreenderem as nuances da condigéo e ao buscarem
adaptar suas préaticas conforme as necessidades individuais de cada paciente, os enfermeiros se
tornam aliados essenciais no combate dos desafios que a hemofilia pode trazer. Ao investir em
educacédo continua, promocao em salde e colaboragcdo multidisciplinar, os enfermeiros podem
continuar a fazer uma diferenca significativa no tratamento e bem-estar desses pacientes,
reforcando assim o papel fundamental que a equipe de enfermagem como um todo

desempenham na saude daqueles que enfrentam essa condicdo de certa forma complexa.
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