HEMOFILIA E OUTRAS COAGULOPATIAS HEREDITARIAS

A hemofilia € uma condi¢do genética e hereditaria que afeta a coagulagao do sangue, ligada ao cromossomo X.
Existem dois tipos principais: Hemofilia A, causada pela deficiéncia do fator VIII, e Hemofilia B, pela deficiéncia
do fator IX. Embora seja uma doencga rara, € mais comum entre os homens. Além da Hemofilia, outras
coagulopatias hereditarias incluem a Doenga de von Willebrand, que afeta ambos os sexos, e deficiéncias de
outros fatores de coagulagdo e plaquetas, como a Trombastenia de Glanzmann e a sindrome de Bernard-
Soulier.

0 INFORMAGAO PARA CALCULO DE DOSE

Observacgao:

ATENGAO AOS SINAIS:

» Sangramento aumentado em mulheres
* Epistaxe (sangramento nasal)
frequente
» Sangramentos apo6s procedimentos
* Inchagos espontaneos ou decorrentes
de pequenos traumas
* Hematomas e equimoses

Nem sempre sao maus-tratos! Pode
ser uma coagulopatia.

Os concentrados de fatores de coagulagdo séo apresentados em
frascos contendo o numero de Unidades Internacionais (Ul),
geralmente disponiveis nas seguintes apresentagdes:

+ 250 Ul

+ 500 UI

+1.000 UI

Para o calculo da dose necessaria ao paciente, caso o valor néo se
enquadre nas apresentacgdes disponiveis, arredonde para cima.

Fator VIII:
Multiplique o peso (kg) do Paciente com 45 kg, elevar a 40%
paciente pelo nivel — 45x40=1.800+2=900 Ul de Fator
desejado (%) de fator e VIl

divida o resultado por 2. Administre: 1.000 Ul de F VIII

Exemplo:

Exemplo:
Multiplique o peso (kg) do Paciente com 45 kg, elevar a
paciente pelo nivel 40% — 45%40=1.800 Ul de Fator

desejado (%) de fator. IX
Administre: 2.000 Ul de F IX

Fator IX:
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« Aplicar os fatores de coagulagdo exclusivamente por via
endovenosa. Utilizar sempre o conteudo total dos frascos -
nunca desprezar fator;

Seguir rigorosamente a dose prescrita pelo CTH (Centro de
Tratamento para Hemofilia) conforme receita médica;

Medicagdes de “rebalango” da coagulagédo sdo administradas por
via subcutanea, geralmente em casa, sob prescricdo médica (ex.:
Emicizumabe);

Nao prescrever medicamentos que aumentem o risco de
sangramento. Evitar AAS (acido acetilsalicilico) e derivados.
Preferir Paracetamol, Dipirona ou inibidores de COX-2 para
analgesia (Antibidticos e corticosteroides sdo permitidos);

Evitar aplicagdes intramusculares e pungdes arteriais ou venosas
profundas;

Vacinas que ndo puderem ser aplicadas por via subcutanea
devem ser acompanhadas de compressas de gelo antes e depois
Nao realizar pungéao articular, mesmo em hemartroses extensas;
Contatar o CTH para orientagdes em casos de hemartrose ou
duvidas;

Em suspeita de sindrome compartimental, aplicar fator em dose
de 80 a 100%, administrar corticosteroide e contatar o CTH
imediatamente.

« NAO aplicar compressas quentes;

- Imobilizagées ndo devem ultrapassar 48 horas, exceto em fraturas

ou lesdes tendineas;

Em geral, ha necessidade de administragdo de fator na fase inicial,

sempre contatar o CTH,;

Todo procedimento invasivo, mesmo pequeno, requer aplicagdo

prévia de fator conforme orientagdo do CTH (ex.: exodontia,

endoscopia, bidpsias);

Antifibrinoliticos como Acido Tranexamico e Ipsilon podem auxiliar

no controle de sangramentos;

Em caso de epistaxe, realizar compresséo local, aplicar gelo, usar

antifibrinolitico oral e local diluido em 50% de soro fisiolégico 0,9%

e fazer a reposigao do fator;

Evitar tamponamento nasal;

Em caso de hematuria, realizar hiper-hidratagao oral e venosa; se

ndo houver melhora em 24 horas, repor dose baixa de fator

mantendo a hiper-hidratagao;

« Antifibrinolitico estd contraindicado na hematuria;

- Investigar causa da hematuria, como exemplo infecg&o urinaria ou
litiase renal.

ONDE BUSCAR AJUDA:

Centro dos Hemofilicos do Estado de S&o Paulo — (11) 5573-4814 — www.chesp.org.br

Federacao Brasileira de Hemofilia — (54) 3538-1713 — www.hemofiliabrasil.org.br

Em viagens, o paciente deve ter sempre uma dose de tratamento e localizar um CTH préximo.

REALIZAGAO

&%) CHESP

Centro dos Hemofilicos do Estado de Sao Paulo

N’

CHESP

ITINERANTE

APOIO

FEDERAGAO BRASILEIRA

MAIS INFORMAGOES

®

DE HEMOFILIA



