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RESUMO

Objetivo: Realizar uma pesquisa integrativa sobre as acdes
de enfermagem ao paciente hemofilico, fazer um levanta-
mento sobre as principais condutas terapéuticas e elaborar
um conjunto de cuidados de enfermagem a partir dos pro-
blemas mais comuns na hemofilia. Método: Pesquisa carac-
terizada como um estudo descritivo-qualitativo desenvol-
vida a partir da pesquisa Integrativa. Resultados: A hemofi-
lia afeta a coagulaciio sanguinea, que é composta por ele-
mentos e cada um tem sua func¢ao, sendo um distirbio here-
ditario e genético. Conclusdo: O hemofilico apresenta san-
gramentos por um periodo de tempo mais prolongado e a
enfermagem desempenha papel importante no tratamento
das complicacdes desta patologia.

PALAVRAS-CHAVE: Hemofilia, coagulagio sanguinea;

hematologia; cuidados de enfermagem.

ABSTRACT

To perform an integrative research on the actions of nursing to
the hemophilic patient, to make a survey about the main thera-
peutic conducts and to elaborate a nursing care set from the most
common hemophilia problems. Method: Research characterized
as a descriptive-qualitative study developed from the Integrative
research. Results: Hemophilia affects blood coagulation, which
is composed of elements and each has its function, being a he-
reditary and genetic disorder. Conclusion: Hemophilia presents
bleeding for a longer period of time and nursing plays an im-
portant role in the treatment of the complications of this pathol-

ogy.

KEYWORDS: Hemophilia, blood coagulation, hematology,
nursing care.
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1. INTRODUGAO

Colombo et al, (2013)! descrevem que a hemofilia é
caracterizada por afetar a coagulacdo do sangue, que ¢
composta por muitas substincias onde cada uma delas
tem sua fun¢do, sendo um distrbio hereditario e genético.
Essas substancias sdo as proteinas que sdo nomeadas
como fatores de coagulagdo, que atuam para estancar as
hemorragias quando ha o rompimento de vasos sangui-
neos.

Os fatores de coagulagdo sdo expressos em algarismo
romano, tendo um total de 13 tipos diferentes, indo do fa-
tor I ao XIII, quando ocorre o rompimento do vaso san-
guineo, ativam-se os fatores onde, a ativagdo do primeiro
fator leva a ativag@o do seguinte, ocorrendo assim a for-
magdo do coagulo pelo mecanismo de agdo dos 13 fatores.
Nos hemofilicos os fatores VIII e IV possuem uma baixa
atividade, sendo causada por muta¢des que ocorrem no
DNA nas regides que sdo responsaveis pela produgao des-
sas proteinas?.

Quando ocorrem essas mutagdes nos respectivos fato-
res, as proteinas sdo produzidas com determinadas altera-
¢oes, diminuindo assim, suas atividades. A hemofilia
pode ser caracterizada de acordo com os niveis de fatores
presente no sangue: LEVE quando esta entre 5 e 40%,
MODERADA quando a atividade varia entre 2 e 5% e
GRAVE quando o nivel ¢ menor que 1%.

Existem dois tipos de hemofilia: hemofilia A, e hemo-
filia B, elas s6 sdo diferenciadas através de exames labo-
ratoriais especificos. A hemofilia A estd relacionada ao
defeito genético associado ao fator VIII e a hemofilia B,
denominada de Doenga de Christmas, o defeito genético
estd no fator IV da coagulagao?.

A hemofilia A é a mais frequente ocorre em 80% dos
casos, de quatro hemofilicos, trés sdo portadores, sendo
que na hemofilia B, ocorre em 25% dos casos, de quatro
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hemofilicos apenas um ¢ portador, sendo a gravidade da
hemofilia classificada de acordo com os niveis de fatores
presente no sangue’,

Segundo Nettina, (2016)° a doenga hemolitica, em
ambos os tipos, ¢ predominantemente no sexo masculino.
Ocorre em um a cada dez mil nascimentos. Ocorrendo em
todos os grupos étnicos, muitos pacientes sdo identifica-
dos com a doenca ainda quando crianca.

Devido as hemofilias serem herdadas como tragos li-
gados ao cromossomo X, quase sempre as pessoas afeta-
das sdo do sexo masculino, porém as mulheres podem ser
portadoras, mas geralmente sdo assintomaticas’.

Em razdo disso, a mulher raramente apresenta a do-
enga, pois pelo menos um de seus dois cromossomos tem
seus genes normais. Mas se um de seus cromossomos X
apresentar deficiéncia, ela sera portadora, e ird transmitir
a doenga a metade de seus filhos, e a condi¢do de porta-
dora para a metade de suas filhas®.

A fun¢do da enfermagem ¢ de ligacdo entre o hemofi-
lico, seus familiares ¢ a equipe multiprofissional que es-
tard acompanhando, trabalhando e tragando um plano de
cuidados para o paciente de maneira eficaz, tendo maior
qualidade de vida e se sinta mais seguro para conviver
com a doenga. E importante compreender que o hemofi-
lico necessita de cuidados e tratamento adequado para
uma melhora no quadro de suas complicagdes e proble-
mas acarretados devido a evolucdo da doenca®.

O enfermeiro deve acolher o paciente e familia, orien-
tando e instruindo como sera o tratamento, diante de um
diagnostico positivo para a doenga, deve sempre esclare-
cer todas as duvidas que venham a surgir diante o decorrer
do tempo. O objetivo da enfermagem ¢ trabalhar para pro-
mover o bem-estar e inclus@o social do paciente na socie-
dade, fazendo com que ele se sinta capaz de viver e con-
viver com a doenga da melhor forma possivel?*.

Objetivos

Objetivo Geral
e Realizar uma pesquisa integrativa sobre as acdes de
enfermagem ao paciente hemofilico.

Objetivos Especificos

e  Descrever as caracteristicas da hemofilia;

e  Fazer um levantamento sobre as principais condutas
terapéuticas para a patologia;

e  Elaborar um conjunto de cuidados de enfermagem e
diagndsticos a partir dos problemas mais comuns na he-
mofilia.

Justificativa

O presente trabalho ¢ justificado pelo fato de realizar
um levantamento de informagdes e agdes sobre os proble-
mas que afetam os portadores de hemofilia que necessi-
tam de cuidados voltados para suas necessidades, com in-
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tuito de tornar seu tratamento eficaz e obter resultados po-
sitivos. A enfermagem desempenha um papel importante
na sociedade, que ¢ o de promover orientagdo, cuidado
com os que buscam melhoria para si mesmo. E necessario
que busque aperfeicoamento e planejamentos para elabo-
rar um plano de cuidados para o hemofilico, com isso o
esperado ¢ que o paciente tenha uma vida mais proéxima
da normalidade, tendo em vista que a doenga traz proble-
mas que precisam de uma atengao especial do profissional.

Com isso, busca-se atender as necessidades do hemo-
filico e promover uma qualidade de vida melhor para ele,
sabendo que essa doenga traz varios problemas, necessi-
tando ser acompanhada de perto. O profissional de enfer-
magem tem maneiras, técnicas e fontes de busca para tra-
balhar de maneira mais correta possivel e eficaz, estando
certo de que o cuidado esta sendo feito da melhor forma
possivel, buscando sempre o bem-estar do paciente, alivi-
ando os sinais e sintomas da doenga. Tendo em vista estas
consideragdes, este estudo é relevante tendo em vista falta
e/ou pouco conhecimento sobre a hemofilia diante a soci-
edade.

Relevancia

A assisténcia prestada as pessoas com hemofilia deve
ser feita avaliando o paciente holisticamente tendo em
vista que os episddios hemorragicos podem surgir espon-
taneamente ou apds traumas. O diagnostico feito para a
detecgdo das coagulopatias hereditarias ¢ diferencial, ava-
liando a historia pregressa pessoal e familiar do individuo,
e também o seu quadro clinico e laboratorial. Por isso, se
faz tdo necessario o cuidado individualizado a cada cli-
ente. Cuidado este que deve ser realizado principalmente
através da utilizagdo correta das ferramentas de assistén-
cia, tais como, o uso dos diagndsticos de enfermagem e a
prescri¢ao das intervengdes de enfermagem.

Nesse contexto o estudo traz informagdes importantes
tanto para os profissionais de saude que buscarem 1€-lo
quanto para outros profissionais e também para a popula-
¢do que se interessa por essa area. Servira como fonte de
pesquisa para académicos que buscam conhecer a patolo-

gia.

2. MATERIAL E METODOS

Os autores, Marconi e Lakatos (2014)°, “descrevem
a metodologia cientifica como sendo um conjunto de
abordagens e técnicas utilizado para formular e resolver
problemas de aquisi¢do objetiva do conhecimento, de ma-
neira sistematica”. Oliveira, (2005)'? acrescenta ainda que
a metodologia engloba todos 0s passos necessarios para a
construcdo de um trabalho cientifico, “surgindo desde a
escolha do procedimento para se obter os dados, passando
pela identificacdo do método, técnicas, materiais, instru-
mento de pesquisa e defini¢do das amostras”.

Esta pesquisa caracteriza como um estudo descritivo-
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qualitativo, e sera desenvolvida a partir da pesquisa Inte-
grativa.

Na pesquisa descritiva se “observa, registra, analisa
e correlaciona fatos ou fendomenos (variaveis) sem mani-
pula-los”!!. Segundo Oliveira apud Oliveira (2005)'°, as
pesquisas descritivas permitem o desenvolvimento de
uma analise para a identificacdo de fenomenos, explica-
¢a0 das relacdes de causa e efeitos dos fendmenos.

A abordagem qualitativa distingue leis e teorias apre-
sentadas do ponto de vista e suas caracteristicas facilitam
descrever a complexidade do problema e analisa a intera-
¢do entre variaveis, ajudando a compreender e classificar
determinados processos sociais'’. Gil, (2008)'> descreve
que a pesquisa qualitativa “tem por objetivo primordial a
descrigdo das caracteristicas de determinada populagdo
ou fendmeno com a finalidade de identificar possiveis re-
lag0Oes entre as variaveis”.

A revisdo integrativa da literatura ¢ um método de
pesquisa que tem a finalidade de reunir e sintetizar resul-
tados de pesquisas sobre um delimitado tema ou questao,
de maneira sistematica ¢ ordenada, contribuindo para o
aprofundamento do conhecimento do tema investigado. E
um método valioso para a enfermagem, pois muitas vezes
os profissionais ndo tém tempo para realizar a leitura de
todo o conhecimento cientifico disponivel devido ao vo-
lume alto, além da dificuldade para realizar a analise cri-
tica dos estudos'>.

Para a elaboracdo da revisdo integrativa, no primeiro
momento o revisor determina o objetivo especifico, for-
mula os questionamentos a serem respondidos ou hipote-
ses a serem testadas, entdo realiza a busca para identificar
e coletar o maximo de pesquisas primarias relevantes den-
tro dos critérios de inclus@o e exclusdo previamente esta-
belecidos. A revisdo integrativa tem o potencial de cons-
truir conhecimento em enfermagem, produzindo, um sa-
ber fundamentado e uniforme para os enfermeiros reali-
zarem uma pratica clinica de qualidade'>.

O corte temporal do estudo foi caracterizado nos anos
de 2001-2016.

Para elaboragdo do artigo a partir da pesquisa integra-
tiva, foram feitas pesquisas em literaturas, artigos, revis-
tas eletronicas e conteudo na internet para a selecdo do
contetudo. Nessa etapa, a escolha dos artigos utilizados se
deu a partir da afinidade com o tema escolhido, ¢ foram
selecionados os artigos que continham informagdes sobre
a Hemofilia e os Cuidados de Enfermagem.

Selecionamos os descritores para o estudo e confirma-
mos sua existéncia na base de dados Descritores em Ci-
éncias da Saude (DeCS). Os descritores escolhidos fo-
ram: Hemofilia, Coagulagdo Sanguinea, Hematologia,
Cuidados de Enfermagem.

BJSCR (ISSN online: 2317-4404)

V.22,n.1,pp.72-81 (Mar - Mai 2018)

Para selecdo dos artigos foi aplicado os descritores
acima descritos nas bases de dados LILACS e SIELO, to-
talizando 229 artigos selecionados, sendo 98 em LILACS
e 131 em SIELO.

Ao iniciarmos a selecdo aplicando o filtro PORTU-
GUES onde sucederam 64 artigos selecionados, foram ex-
cluidos 75 artigos da base LILACS e 90 do SCIELO por
estarem em linguas diferentes sendo 86 em inglés e 79 em
espanhol.

Demos continuidade aplicado o filtro TEXTO COM-
PLETO OU NA INTEGRA totalizando 39 artigos seleci-
onados e descartados 02 da base LILACS e 27 da base
SCIELO, total de 35 artigos excluidos, por conterem ape-
nas resumos ou breves apresentagdes.

Foi aplicado filtro CORTE TEMPORAL (2001 —2016)
somando — se 28 artigos selecionados e excluidos 07 da
base LILACS e 04 da base SCIELO totalizando 11 artigos
excluidos por estarem abaixo do corte temporal selecio-
nado.

Aplicamos o filtro AREA SELECIONADA — EN-
FERMAGEM e obtivemos 14 artigos selecionados e des-
cartados 06 da base LILACS e 08 da base SCIELO sendo
14 artigos excluidos por terem seu tema voltado & outra
area como medicina, fisiologia entre outros.

Dos 14 artigos selecionados 4 artigos apareciam nas
duas bases de dados, com esses dados totalizamos 10 ar-
tigos para esse estudo.

Para melhor compreensao dessa metodologia realiza-
mos 3 infograficos e uma tabela com os dados sobre o
processo de selecao dos artigos.

1) Selecéo dos artigos a partir dos descritores:

DESCRITORES: Hemofilia,
Coagulagio Sanguinea,

Hematologia, Cuidados de
Enfermagem
229 ARTIGOS
SELECIONADOS
| |

98 ARTIGOS NA 131 ARTIGOS NA

BASE DE DADOS BASE DE DADOS
LILACS SCIELO
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Revista Bra-
SOUZA, et al | Hemofilia: Uma | sileira de Ci-
Revisdo para o éncias Sa- 2008
Enfermeiro. ude.
Hemofilia nain- | Revista Ein-
2) Descartes dos artigos da base Lilacs ap6s a implemen- VIDAL e fancia: 0 im- stein.
tacdo dos filtros: ALMEIDA pacto da doenj;a 2008
sobre a atuagao
dos pais a edu-
cagdo da cri-
Base LILACS 98 anca.
artigos selecionados Conhecimentos Revista
das Enfermeiras | enfermagem
C, de Ambulatérios UFPE on
i SOUZA, et al de Hemofilia line. 2016°
FILTRO: Portugués 75 artigos descartados: sobre a Sistema-
23 artigos selecionados |:> 42 em Inglés & 33 em Espanhol FiZ?}Qa? da As-
sisténcia de En-
@ fermagem.
Genética comu- Caderno de
FILTRO: Texto 02 artigos descartados, pois nitéria ¢ hemofi- | Satde Pu- 2001
completo 21 artgos |:> estavam na forma de resumo. CAIO, et al lia em uma po- blica.
selecionados pulagdo brasi-
leira
O CHAVES e Desenvolvi- Revista Bra-
FILTRO: Corte 07 artigos descartados, pois RODRIGUES | mento de inibi- sileira de 20082
Temporal (2001-2016 = - dores do fator Hematologia
14 arl:igos .E,elecionado)s |:> estavam fora do corte temporal. VIII na Hemofi- | e Hemotera-
lia A. pia.
O COLOMBO e | Hemofilias: Fi- Revista In-
10 artigos descartados, por ZANUSSO siiopatlolo_gia, filrm_a de Ci- 2013!
FILTI.{O' Enfermagem terem seu tema voltado a outras Diagnéstico e el’llelS Far-
04 artigos selecionados ireas tratamento. macéuticas.
- Qualidade de
vida de pacien- Revista Bra-
1 1let 17
3) Descartes dos artigos da base Scielo apds a implemen- NUNES, etal | tes hemofilicos |~ sileira de 2009
- acompanhados Hematologia
tagdo dos filtros: em ambulatoérios | e Hemotera-
de hematologia. pia.
Dificuldades Acta paulista 201218
Base SCIELO 131 VRABIC, et al para enfrentar de enferma-
artigos selecionados sozinho as de- gem
mandas do trata-
@ mento: vivén-
FILTRO: Portuguds 90 artigos descartados: CiatS C}IIO ad(;}?_s-
s s | B | 4ot 46 m B e
PIO, et al culares da He- Associagio 2009
@ mofilia A. Médica Bra-
FILTRO: Texto 27 artigos descartados, pois sileira
completo 18 artgos |:> estavam na forma de resumo. Avaliagio da Revista 2007%
selecionados GARBIN, et al qualidade de Ciéncias
O vida relacionada Cuidado
a satide em paci-
FILTRO: Corte 04 artigos descartados, pois entes portadores
IT:?}%‘;I:: gill)eoclléigzi?s [> estavam fora do corte temporal. de hemofilia.
Vg 3. RESULTADOS
FILTRO: Enfermagem 08 artigos descartados, por Componentes do sangue
06 artigos selecionados |:> terem seu tem,.a voltado a outras p g
arcas.

O sangue € um tecido vivo que, no corpo de um adulto,
se encontra em média de cinco litros, variando de acordo
com o peso, e € constituido por parte liquida (plasma),
composta por dgua, sais, vitaminas e fatores de coagula-
¢do, e por partes so6lidas (hemacias, leucdcitos e plaque-
tas)'4.

4) Quadro com os autores, titulo, fonte e ano de publica¢do dos artigos
selecionados para o estudo:

FONTE ANO

AUTORES TiTULO
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Souza et al, (2008)'* conceitua as células sanguineas
como:

As hemacias sdo os globulos vermelhos do sangue,
cuja funcdo € transportar oxigénio para todo o organismo.

Os leucdcitos sao globulos brancos, que possuem for-
mas e uncdes diversas, sempre ligadas a defesa do orga-
nismo contra a presenca de elementos estranhos. As pla-
quetas sdo fragmentos de células que participam do pro-
cesso de coagulacao.

O plasma ¢ um liquido amarelo-claro que representa
55% do volume total de sangue, e ¢ constituido por 92%
de agua, onde se encontram dissolvidos proteinas, agiica-
res, gorduras e sais minerais, fibrinogénio, globulinas e
albumina, além de outras substancias, como gases, nutri-
entes, hormdnios e enzimas.

Para o portador de hemofilia, a parte do sangue au-
sente ou diminuida sdo os fatores de coagulacdo, que se
encontram na parte liquida, ou seja, no plasma. Os fatores
de coagulagao sdo, geralmente, enzimas (serinoproteases),
com excecao dos fatores V (FV) e VIII (FVIII), que sdo
glicoproteinas, ¢ do fator XIII (FXIII), que ¢ uma trans-
glutaminase, e todos esses fatores sdo produzidos no fi-
gado'.

Fases da coagulagao

Segundo Pio et al, (2009)" a primeira etapa do pro-
cesso de hemostasia consiste na constrigdo imediata dos
vasos danificados, diminuindo temporariamente o fluxo e
a pressao dentro do vaso, auxiliando na formagao do tam-
pao plaquetdrio. Em seguida as plaquetas ligam-se ao
colageno exposto e tornam-se ativas liberando citocinas
dentro da area e torno da lesdo. Simultaneamente, o cola-
geno exposto e fatores presentes nos tecidos iniciam uma
série de reag¢des conhecidas como cascata da coagulag@o.
Nesta cascata, proteinas inativas do plasma sdo converti-
das em enzimas ativas. As enzimas trombina converte o
fibrinogénio em fibrina refor¢ando o tampdo plaquetario
que passa a ser conhecido como coagulo.

Quando a parede de um vaso sanguineo ¢ lesada, ini-
cia-se um processo denominado hemostasia, que tem por
fun¢do impedir a perda de sangue. A hemostasia ¢ provo-
cada por meio de diversos mecanismos: constri¢ao vascu-
lar; formacdo de tampdo de plaquetas; formagdo de coa-
gulo sanguineo, como resultado da coagulagdo do sangue,
e eventual crescimento de tecido fibroso no coagulo, para
o fechamento permanente do orificio do vaso'*.

A hemostasia ¢ dividida em hemostasia primaria e se-
cundaria. A primaria corre logo apds a lesdo do vaso san-
guineo, na microcirculagdo e tem participacao das plaque-
tas e das células endoteliais. H4 uma imediata constri¢ao
do vaso, com a finalidade de diminuir o fluxo local e per-
mitir maior contato entre as plaquetas circulante e ponto
onde o endotélio sofreu a solugdo de continuidade?.
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Souza et al, (2008)'* conceitua que a coagulagio pos-
sui duas vias: a intrinseca (via da ativag@o de contato) e a
extrinseca (via do fator tissular). Ambas as vias tém
grande importancia, atuando conjuntamente para forma-
¢do do coagulo e fibrina. Os fatores de coagulacdo sao
numerados por algarismos romanos ¢ a adi¢do da letra a,
que india que esses fatores estdo na forma ativada. Os fa-
tores e coagulacao sdo, geralmente, enzimas (serinopro-
teases), com excec¢do dos FV e FVIIIL, que s@o glicoprote-
inas, e do FXIII, que é uma transglutaminase.

Este mesmo autor descreve duas vias de ativagao dos
fatores da coagulacdo:

Via intrinseca: essa via compreende os fatores de co-
agulacao VIII, IX, X e XII, além das proteinas pré-cali-
creina (PK), cininogénio (HK) e ions calcio. Seu inicio se
processa quando a PK, HK, o FXI e o FXII sdo expostos
a cargas negativas do vaso lesado, e essa fase ¢ chamada
de “fase de contato”. A pré-calicreina, entdo, converte-se
em calicreina e ativa o FXII; este uma vez ativado, ativa
o FXT; este FXIa ativa o FIX, e este, por sua vez, ativa o
FVIIIL, que a presenca de ions calcio, ativa o FX.

Via extrinseca: apds a lesdo vascular, o ator tecidual
(FIII) forma, junto ao FVIla, um complexo (complexo
FT-FVlIla), que ativa os fatores IX e X. O FXa, junto ao
co-fator Vlla, forma um complexo (complexo protrombi-
nase) que ird ativar a protrombina em trombina, ativando
outros componentes da coagulacdo, entre eles os fatores
V e VII (que ativa o FXI, que, por sua vez, ativa o FXI).
Os FVIla formam o complexo tenase que, por sua vez,
ativa o FX.

Conceito de hemofilia

As hemofilias sdo doencas hemorragicas hereditarias
decorrentes, predominantemente, de deficiéncias quanti-
tativas (na biossintese dos fatores/proteinas de coagula-
¢do) ou defeitos moleculares, ou seja, deficiéncias quali-
tativas dos fatores VIII e IX, resultando na hemofilia A e
na hemofilia B, respectivamente. Destaca-se que 80% dos
casos de hemofilia sdo do tipo A, porém tanto a hemofilia
A quanto a B podem ser classificadas em graves (> 1% do
nivel plasmatico normal de fator), moderadas (1 a 5%) e
leves (5 a 30%). Baseado na incidéncia de 1 (um) caso em
cada 10.000 homens, pode-se assumir que a prevaléncia
esperada na populacdo brasileira seria de aproximada-
mente 8500 pessoas com hemofilia; porém, em janeiro de
2001, o registro nacional listava 6297 individuos com
esse problema, fato que pode ser devido a nao disponibi-
lidade de testes laboratoriais adequados em algumas regi-
des do pais®.

A pessoa com hemofilia apresenta sangramentos por
um periodo de tempo mais prolongado. Este quadro
ocorre devido a uma deficiéncia na producdo dos fatores
de coagulagdo, que sdo proteinas que auxiliam a cessar os
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sangramentos. A pessoa com hemofilia apresenta esses fa-
tores em quantidade insuficiente para exercer sua fungao,
impossibilitando assim a formacdo de coagulos que atua-
riam na interrupc¢do dos processos hemorragicos. Quando
o hemofilico se machuca nao sangra mais rapido do que
uma pessoa ndo portadora da hemofilia, apenas sangra du-
rante um tempo maior, podendo ocorrer novos episodios
de sangramentos depois de um ferimento ou de uma ci-
rurgia®.

Classificagao

Esta coagulopatia pode ser classificada como hemofi-
lia tipo A, considerada a forma mais grave da doenga,
sendo sua incidéncia em torno de 1/10.000 homens, e he-
mofilia tipo B, que apresenta uma incidéncia 3 a 4 vezes
menor que a hemofilia tipo A. Ela ¢ caracterizada pela de-
ficiéncia da atividade coagulante do fator VIII (hemofilia
A) ou IX (hemofilia B). Decorre de alteracdes nos genes
que codificam esses fatores e que estdo localizados no
brago longo do cromossomo sexual X2,

E caracterizada pela ocorréncia de hemorragias que
aparecem espontaneamente ou em consequéncia de trau-
matismos leves e sdo comuns nas articulagdes. As hemor-
ragias geralmente ocorrem nas grandes articulagdes, po-
dendo causar muita dor, danos permanentes e incapacitan-
tes se ndo forem tratados adequadamente!”.

Para Souza et al, (2008)'* a hemofilia A, é a mais co-
mum das deficiéncias hereditarias de fatores da coagula-
¢do. Sua prevaléncia ¢ da ordem de 30 a 100 por milhdes,
e essa heranga ¢ ligada ao sexo e resultante da auséncia
ou de baixo nivel plasmatico de FVIII coagulante. No en-
tanto, em até 33% dos pacientes que apresentam essa do-
enga, ndo existe historia familiar. Nesses casos, a defici-
éncia é resultante da mutagdo espontanea, que pode ser de
sentido errdneo ou de mudanga de moldura ou, ainda de
eliminagdes do gene FVIII.

Hemofilia B, conhecida como doenga de Christmas,
possui caracteristicas como hereditariedade, quadro cli-
nico e classificacdo semelhantes 4 da hemofilia A, da qual
difere somente quanto ao fator plasmatico deficiente, o
FIX, e apresenta uma incidéncia de trés a quatro vezes
menor que a hemofilia A".

Dados apresentados pela World Federation of He-
mophilia relatam que no Brasil a hemofilia possui uma
incidéncia de 1/5.000 nascidos vivos do sexo masculino,
isto €, aproximadamente 11.500 pessoas em todo pais
possuem a doenga. Deste total, 9.500 possuem hemofilia
A, enquanto que na hemofilia B esse nimero cai para
2.000 individuos®.

Manifestacgoes clinicas

Vrabic et al, (2012)*8 descrevem que os sinais clinicos
mais caracteristicos da hemofilia sdo as hemorragias, que
ocorrem sob forma de hematuria (presenca de sangue na
urina), epistaxe (eliminacéo de sangue pelo nariz), melena
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(fezes com presenca de sangue), hematémese (vOmitos
com presenca de sangue), ou se apresentarem como he-
matomas, sangramento retro peritoneais e intra articulares
(hemartroses), que constituem um dos aspectos mais ca-
racteristicos das formas graves da doenca que afetam fre-
guentemente as articulagdes do joelho, tornozelos, coto-
velos, ombro e coxofemoral.

Para Pio et al, (2009)%° descreve que as hemartroses e
a artrite reumatoide sdo as complicagbes comumente
identificadas nas pessoas com hemofilia.

Nos casos de hematiria o sangramento pode prolon-
gar-se por semanas, mas a avaliagdo da perda sanguinea
somente pelo aspecto da urina é precaria, devido a dilui-
¢do do sangue. Geralmente, as hemorragias desencadea-
das por trauma iniciam-se entre uma a trés horas apés o
trauma e podem durar varios dias e, dificilmente, cedem
a pressdo local, diferentemente das hemorragias resultan-
tes de defeito vascular, que sdo imediatas, cedem em pou-
cas horas e respondem a tratamentos local®.

Diagnéstico

Para Vidal, (2008)'° o diagnéstico laboratorial de he-
mofilia ¢ feito quando a dosagem da atividade dos fatores
VIII e IX é menos que 25%, sendo que, como ja foi citado,
a atividade de 1% corresponde a 1 U/dl ou 0,01 U/ml do
fator da coagulagdo circulante no plasma. Essa dosagem
baseia-se no tempo de tromboplastina parcial ativado
(TTPa) ou na geracao de fator X ativado. O TTPa ¢é usado
para detectar deficiéncias no sistema intrinseco da coagu-
lagdo. Seu prolongamento ocorre em varias situagdes, in-
cluindo a hemofilia A e hemofilia B, e pode ser normal
(de 21 a 35 segundos), caso a atividade do fator da coagu-
lagdo seja maior que 20%.

O diagnostico para detec¢do de coagulopatias heredi-
tarias ¢ diferencial, pois além de se avaliar a historia pre-
gressa pessoal e familiar do individuo, ainda se avalia seu
quadro clinico e laboratorial '8,

Além dessa avaliagao, outros exames laboratoriais au-
xiliam no diagnostico, como hemograma, urina, fungio
renal. Os exames de imagem s20 necessarios para a con-
firmag¢ao de sangramentos musculares profundos, intraca-

vitarios e intracranianos'®.

Tratamento

O tratamento das hemofilias deve ser realizado nos he-
mocentros, por profissionais que prestam assisténcia tera-
péutica de reposicdo dos fatores de coagulagdo, atendendo
as intercorréncias didrias e servico ambulatorial de acom-
panhamento das manifestagdes clinicas da doenga®.

Para Colombo, (2013)! relata que as complicagdes
mais temiveis do tratamento dos pacientes com hemofilia
referem-se ao desenvolvimento de inibidores, que sdo an-
ticorpos policlonais da classe da IgG direcionados contra
os fatores VIII ou IX infundidos (aloanticorpos). Neste
caso, os pacientes acometidos passam a ndo responder a
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infusdo do fator deficiente e apresentam episédios hemor-
ragicos de dificil controle. O tUnico tratamento capaz de
erradicar os inibidores em pacientes com hemofilia con-
génita ¢ a imunotolerancia.

Nunes et al, (2009)'7 descrevem que o tratamento uti-
lizado para hemofilia atualmente ¢ a reposicao do fator de
coagulacdo deficiente. A administracdo dos fatores ¢ rea-
lizada na maioria das vezes pelos profissionais dos ambu-
latérios de hemofilia dos centros de hematologia e hemo-
terapia.

Segundo Vidal, (2008)'3 o tratamento da hemofilia
consiste na reposi¢do do fator deficiente, na vigéncia de
sangramentos ou como medida profilatica. Em situagdo
de urgéncia, a maioria das reposi¢des sdo consideradas de
demanda, para controle de sangramentos agudos, po-
dendo também, ser profilatica, diante da realizacdo de
processos invasivos. No brasil, a opgdo terapéutica para a
reposicdo do fator VIII ou IX utilizada atualmente ¢ o
concentrado de fator derivado de plasma humano. Essa
opgao se deve aos aspectos econdmicos e de seguranca na
preparagdo do produto, em fungdo das novas técnicas de
diagnosticos, inativagdo viral e purificagdo.

Nas crises hemorragicas o tratamento ¢ feito a partir
da reposicdo de proteinas dos fatores de coagulagdo au-
sentes ou deficientes, de modo a proporcionar a restaura-
¢do da hemostasia. Existem também tratamentos terap&u-
ticos auxiliares que incluem o uso de agentes antifibrino-
liticos para minimizar o sangramento das membranas e
mucosas, a aplicagdo de cola fibrina nos locais hemorra-
gicos'®.

4. DISCUSSAO

A coagulacdo do sangue consiste em uma série de re-
acOes bioguimicas sequenciais envolvendo a interacéo de
proteinas, comumente referidas como fatores da coagula-
cdo, além de células (em particular, as plaquetas) e ions.
O processo, em Ultima analise, leva a formagéo de um co-
&gulo, cujo principal componente é a fibrina. Deficiéncias
dos fatores da coagulacdo podem ocasionar doengas he-
morragicas (coagulopatias). As principais manifesta¢fes
clinicas destas doengas sdo 0s sangramentos que podem
ocorrer de forma espontanea ou induzida por trauma ou
cirurgia. Dentre todas coagulopatias, as hemofilias sdo as
mais frequentes®®.

Segundo Vidal, (2008)* em funcéo de todos esses as-
pectos que foram citados e que refletem intensamente no
seu cotidiano, os individuos com hemofilia costumam
manifestar algumas caracteristicas psicossociais proprias,
tais como absenteismo escolar, retracdo frente aos jogos
infantis que envolvam atividades corporais, negacdo do
risco de traumatismo, tragos masoquistas e relutancia a
independéncia pessoal. Possa, ainda, apresentar proble-
mas sociais e abusos de medicamentos, compensacao da
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limitacdo fisica pelo desenvolvimento intelectual, tendén-
cia a depressdo e a ansiedade, personalidade depressiva e
pouco dominadora, com maior tendéncia a comportamen-
tos neuréticos.

As hemofilias possuem bases moleculares extrema-
mente heterogéneas. Como elas sdo causadas por genes
recessivos do cromossomo X de baixa frequéncia popula-
cional, sdo encontradas quase que exclusivamente em in-
dividuos do sexo masculino?®,

Acredita-se que as dificuldades que esses individuos
encontram em seus relacionamentos sociais durante a
vida adulta podem estar vinculadas aos tragos de sua per-
sonalidade desenvolvidos na infancia e influenciados, tal-
vez, pelas restri¢des na educacéo familiar e ndo por efeito
psicoldgico resultante de complicagdes da sua enfermi-
dade, com isso se torna inevitavel a participagdo do enfer-
meiro atuando de forma direta a contribuir para a melhora
deste paciente. O Brasil tem realizado avangos significa-
tivos no tratamento dos hemofilicos, principalmente na
Gltima década, porém ndo basta que o paciente tenha o
adequado tratamento, sendo também necessario ele ser as-
sistido em todos os aspectos de sua vida'®.

Para Souza et al, (2016)® tendo em vista a responsabi-
lidade e compromisso do profissional enfermeiro sendo
sua atua na participacdo das Consultas de rotina, trata-
mento dentério, sessdes de fisioterapia, fornecimento dos
fatores de coagulagdo, além de prestar orientagdes e trei-
namento aos pacientes e seus familiares quanto a técnica
correta de diluicdo e administracdo do fator de coagula-
cdo.

As hemofilias sdo doencas hemorragicas hereditarias
decorrentes, predominantemente, de deficiéncias quanti-
tativas (na biossintese dos fatores/proteinas de coagula-
¢do) ou defeitos moleculares, ou seja, deficiéncias quali-
tativas dos fatores VIII e IX, resultando na hemofilia A e
na hemofilia B, respectivamente?’.

Os pacientes so assistidos por uma equipe multipro-
fissional composta por: enfermeiros, médicos, assistente
social, psicologo, fisioterapeutas, ortopedista e cirurgiao
dentista. Toda essa assisténcia prestada as pessoas com
hemofilia se faz necessaria. Tendo em vista que 0s episo-
dios hemorragicos podem surgir espontaneamente ou
apos traumas, véo variar da acao residual dos fatores de
coagulacdo existentes em cada individuo. Com isso, ins-
titui-se uma classificacdo de gravidade que determina se
a hemofilia é: Leve (5% a 40% de atividade do fator); Mo-
derada (1% a 5% de atividade do fator); ou grave (menor
gue 1% de atividade de fator. Quanto mais grave é a he-
mofilia, mais graves serdo as sequelas, os prejuizos e as
limitag@es decorrentes desta condicéo®.

Cuidados de Enfermagem

A Sistematizagdo da assisténcia de Enfermagem
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(SAE) é um modelo metodolégico de organizagdo, plane-
jamento e execucdo de ac¢des assistenciais, realizadas pri-
vativamente por uma equipe de enfermagem, favorecendo
0 cuidado ao paciente durante todo periodo em que o
mesmo se encontra sob a assisténcia®. Para melhor execu-
cdo dos cuidados de Enfermagem, o enfermeiro deve con-
tar com conhecimento cientifico e pratico para a escolha
da assisténcia ao paciente. Para isso, utiliza de maneira
privativa a Sistematizacfo da Assisténcia de Enfermagem
(SAE) RESOLUCAO COFEN-358/2009%,

A SAE ¢ uma atividade privativa do enfermeiro, con-
forme descrito na Lei Exercicio do Profissional 7.498 de
25/06/86%.

Dentre as etapas da SAE, o diagndstico de enferma-
gem se destaca, pois, possibilita que o enfermeiro faca
uma abordagem individual e objetiva de seu paciente,
dando-lhe mais eficdcia a assisténcia prestada. E permite
o melhor entendimento do profissional acerca de questdes
relacionadas a patologia, facilitando o planejamento do
cuidado prestado a esse grupo, contribuindo para obten-
¢do e manutencio do autocuidado?.

Todo esse processo de sistematizagéo ¢ realizado atra-
vés das evolucdes de enfermagem, da detecgéo e preven-
¢do de agravos e da avaliacdo da assisténcia prestada atra-
vés dos registros de enfermagem que possibilitam o for-
necimento de mudangas na aten¢do, quando necessario,

objetivando, assim, atender as necessidades dos pacientes.

Devido a caracteristica do método utilizado neste es-
tudo, pesquisa integrativa, ndo sera utilizada a técnica da
SAE completa, ou seja, ndo serdo aplicadas as cinco eta-
pas: Problemas de Enfermagem, diagnéstico de Enferma-
gem, planejamento dos resultados esperados, implemen-
tagdo da assisténcia de Enfermagem e avaliagdo da assis-
téncia de Enfermagem. Utilizamos as etapas: Levanta-
mento do problema, diagnéstico de Enfermagem e Cuida-
dos de Enfermagem. Fizemos o levantamento dos 10 pro-
blemas principais de enfermagem que um portador de he-
mofilia pode desenvolver no dia a dia da sua patologia,
seu diagnostico de enfermagem, segundo NANDA,
(2015-2017)* ¢ as intervengdes de enfermagem para cada
problema, sdo eles:

Problema 1: Sangramentos Intracranianos

Diagnéstico de enfermagem: Troca de gases prejudicada
caracterizado por hipoxia relacionado ao edema cerebral.
Intervencdes de enfermagem:

e  Atentar para sinais precoces de aumento da PIC
(pressdo intracraniana), tais como: piora do nivel de cons-
ciéncia, padrdo respiratério irregular, aumento da PA
(pressdo arterial) e alteracGes verbais, motoras e pupila-
res;

e  Auvaliar e anotar valores da PIC, quando esta tiver
sendo monitorada através de cateter intracerebral;

e  Manter a cabeceira do leito elevada no minimo a 30°,
quando possivel;
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e  Avaliar e registrar o nivel de consciéncia do paci-
ente;

e  Prepara o paciente para uma possivel abordagem di-
agnéstica ou cirurgica.

Problema 2: Sangramentos Musculares

Diagnostico de enfermagem: Risco de sangramento re-
lacionado a coagulopatia.

Intervencdes de enfermagem:

e  Avaliar aparecimentos de hematomas pelo corpo pe-
riodicamente;

e  Registrar novos quadros algicos em &reas afetadas;
e Comunicar rapidamente o quadro ao especialista
para tomada de deciséo;

e  Administrar analgésicos quando prescritos;

e Avaliar fatores da coagulacdo colhidos periodica-
mente.

Problema 3: Sangramentos retro peritoneais
Diagnoéstico de enfermagem: Débito cardiaco diminuido
caracterizado por fadiga relacionado a volume sistolico
alterado.

Intervencdes de enfermagem:

e  Atentar para distensdo abdominal;

e Implementar O2 quando prescrito;

e  Manter acesso venoso de bom calibre para infusdo
de liquidos e hemotransfusoes;

e Avaliar sinais de choque hemorréagico, tais como: hi-
potensdo, taquicardia, dispneia, pele fria e cianose;

e  Prepara o paciente para intervengdes diagndstica ou
cirtrgica;

e  Disponibilizar material para eventual intubacéo;
Problema 4: Melena

Diagnéstico de enfermagem: Fadiga caracterizado por
cansago relacionado a anemia.

Intervencdes de enfermagem:

e  Atentar para os sinais clinicos de choque hemorra-
gico, como taquicardiaca, taquipneia, hipotensdo, pele
fria e cianose;

e  Comunicar o quadro ao especialista para prover cui-
dados necessarios;

e Implementar a reposi¢do sanguinea, quanto a neces-
sidade de concentracdo de hemacia, plasma e concentrado
de plaquetas;

e Realizar puncédo venosa de bom calibre para reposi-
¢do de liquidos;

Problema 5: Hematuria

Diagnéstico de enfermagem: Risco de choque relacio-
nada a hipotensao.

Intervencdes de enfermagem:

e  Realizar controle hidrico rigoroso;

e  Atentar para caracteristicas da urina tais como: vo-
lume, cor, aspecto e odor;
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e Avaliar valores dos fatores da coagulacao periodica-
mente;

e  Explicar o quadro e as intervencdes a serem imple-
mentadas ao paciente.

Problema 6: Hemartroses

Diagnéstico de enfermagem: Controle ineficaz da saude
caracterizado por falha em agir para reduzir fatores de ris-
cos relacionado a regime de tratamento complexo.
Intervencdes de enfermagem:

e Realizar aplicagdo de gelo no local, que deve ser
feita prontamente na ocorréncia dos primeiros sinais e sin-
tomas das hemartroses, e continuamente nas primeiras 12
horas com duragdo de 20 minutos com intervalos de 2 ho-
ras. Atentar sobre o risco de queimar a pele com gelo. Para
se evitar esta complicacdo, deve-se envolver o gelo ou a
bolsa em uma toalha;

e Implementar a imobilizacdo parcial e temporaria
(para evitar a atrofia por desuso), com talas, tipoias e mu-
letas, de acordo com a articulacdo envolvida, por aproxi-
madamente 72 horas;

e  Manter a elevagdo da articulagdo acometida;

e  Registrar quadros novos.

Problema 7: Gengivorragia

Diagnéstico de enfermagem: Mucosa oral prejudicada
caracterizado por sangramento relacionado ao distirbio
sanguineo.

Intervencoes de enfermagem:

e  Orientar a evitar a ingestdo de alimentos acidos, du-
ros e quentes; adequar a dieta de acordo com o estado do
paciente;

e  Orientar a higiene oral com escova de cerdas macias
ou “bonecas de gaze” com movimentos suaves;

e Implementar compressa fria e/ou gelada no local do
sangramento por alguns minutos, até que o sangramento
se instabilize.

Problema 8: Hematémese

Diagnéstico de enfermagem: Risco de perfusio gastroi-
ntestinal ineficaz caracterizado por hemorragias gastroin-
testinais agudas.

Intervencoes de enfermagem:

e  Observar o paciente quanto ao padrao cardiaco e res-
piratério;

e  Administrar medicamentos prescritos;

e  Controlar rigorosamente as infusdes de liquidos e
hemoderivados;

e  Monitorar rigorosamente as perdas sanguineas.

Problema 9: Epistaxe

Diagnostico de enfermagem: Baixa autoestima cronica
caracterizado por vergonha relacionado a exposi¢ao a si-
tuagdes traumaticas.

Intervencdes de enfermagem:
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e  Orientar a familia e/ou paciente para fazer uma li-
geira pressdo com os dedos sobre o orificio nasal de onde
ha fluido de sangue, havendo a aproximagao entre as pa-
redes por compressao direta contendo o sangramento;

e  Tranquilizar o paciente a manté-lo numa posicéo
confortavel para que possa realizar os procedimentos;

e  Aplicar compressas fria ou gelada sobre o0 nariz, es-
timulando a vasoconstricao.

Problema 10: Hematomas

Diagnoéstico de enfermagem: Distiirbios na imagem cor-
poral caracterizado por alteragdes na fungdo corporal re-
lacionado aos hematomas.

Intervencdes de enfermagem:

e  Manter a pele livre de umidades e hidratada;

e Implementar compressas de frias no dia do apareci-
mento do hematoma;

e Avaliar fatores da coagulacdo em exames colhidos
anteriormente;

e  Explicar aimportancia do cuidado em relag&o a pan-
cadas e quedas;

e  Delimitar a &rea do hematoma com caneta hidrocor
para acompanhamento da extensdo do hematoma.

5. CONCLUSAO

O Esse estudo permite concluir que, a hemofilia é uma
patologia genética relacionada ao cromossomo Y e é pre-
dominante ao sexo masculino e sua caracteristica princi-
pal séo as coagulopatias.

As hemofilias se classificam em hemofilias do tipo A
e B. A do tipo A é a mais comum e esta relacionada ao
fator VIII da coagulacgdo e a do tipo B se difere somente
guanto ao fator deficiente que é o fator IX. O diagnoéstico
clinico da patologia ¢ feito através de exames laboratori-
ais, clinico e investigacdo dos antecedentes pessoais e fa-
miliares.

O tratamento da hemofilia é a base de reposi¢do dos
fatores da coagulacao deficientes atraves de hemotransfu-
sBes que podem ser feitas nos hemocentros ou nos ambu-
latérios por profissionais treinados. Os portadores de he-
mofilia também devem ser conscientizados de que a pro-
cura rapida para o tratamento, é muito importante.

E importante ressaltar que a aderéncia ao tratamento e
acompanhamento ambulatorial dos portadores de hemofi-
lia é de real importancia para o controle e prevencao de
possiveis sangramentos. Além disso, oferecer com rapi-
dez acesso a um tratamento seguro minimizando sequelas
decorrentes de grandes sangramentos.

Sendo a hemofilia pouco comum na populagdo, é es-
sencial que haja esclarecimento aos profissionais da sa-
Ude, quanto aos aspectos técnicos, caracteristicas da do-
enca e a terapéutica a ser adotada.

A percepcdo do enfermeiro perante aos conceitos da
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SAE ¢é muito relevante para o tratamento desse paciente.
A partir do conhecimento cientifico sobre o tema, esses
profissionais tém possibilidades de implementar cuidados
fundamentados com a pratica da enfermagem no atendi-
mento ao portador de hemofilia. Com essa afirmativa fica
claro a importancia na identificacdo dos problemas, a ela-
boracdo dos diagndsticos afetados de enfermagem e a
prescricdo dos cuidados a serem realizados com segu-
ranca, efetividade e qualidade de acordo com as caracte-
risticas de cada paciente.

Neste contexto foram selecionados 10 problemas de
enfermagem seus respectivos diagndsticos de enferma-
gem e cuidados de enfermagem para minimizar ou, em
alguns casos, tratar as complicacdes da hemofilia.
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