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CONTEXTO

Em 28 de abril de 2011, foi publicada a Lei n? 12.401, que altera diretamente a Lei n2 8.080 de
1990, dispondo sobre a assisténcia terapéutica e a incorporacao de tecnologias em salde no ambito do
Sistema Unico de Saude (SUS). Essa lei define que o Ministério da Satde, assessorado pela Comissdo
Nacional de Incorporacdo de Tecnologias (Conitec), tem como atribuicdo incorporar, excluir ou alterar o
uso de tecnologias em saude, tais como medicamentos, produtos e procedimentos, bem como
constituir ou alterar Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDTs).

Os PCDTs sao os documentos oficiais do SUS para estabelecer os critérios para o diagndstico de
uma doenca ou agravo a saude; o tratamento preconizado, com os medicamentos e demais produtos
apropriados, quando couber; as posologias recomendadas; os mecanismos de controle clinico; e o
acompanhamento e a verificacdo dos resultados terapéuticos a serem seguidos pelos gestores do SUS.

O objetivo de um PCDT é garantir o melhor cuidado de salde possivel diante do contexto
brasileiro e dos recursos disponiveis no SUS, de forma a garantir sua sustentabilidade. Podem ser
utilizados como materiais educativos para os profissionais de saude, auxilio administrativo aos
gestores, regulamentacdo da conduta assistencial perante o Poder Judicidrio e explicitacdo de direitos
aos usuarios do SUS.

Os PCDTs devem incluir recomendagdes de diagndstico, condutas, medicamentos ou produtos
para as diferentes fases evolutivas da doenga ou do agravo a salude de que tratam, bem como aqueles
indicados em casos de perda de eficcia ou de surgimento de intolerancia ou reagado adversa relevante
provocada pelo medicamento, produto ou procedimento de primeira escolha. A nova legislagdao
reforcou a utilizacdo da andlise baseada em evidéncias cientificas para a elaboragdo dos PCDTs,
explicitando os critérios de eficacia, segurancga, efetividade e custo-efetividade para a formulagdo das
recomendacdes sobre interveng¢ées em saude.

Para a constituicdo ou alteracdo dos PCDTs, a Portaria GM n2 2.009 de 2012 instituiu, na
Conitec, uma Subcomissdo Técnica de Avaliacdo de PCDT, com as competéncias de definir os temas
para novos PCDTs, acompanhar sua elaboracdo, avaliar as recomendagdes propostas e as evidéncias
cientificas apresentadas, além da revisdo periddica dos PCDTs vigentes, em até dois anos. A
Subcomissdo Técnica de Avaliacdo de PCDT é composta por representantes de secretarias do Ministério
da Saude interessadas na elaboragao de diretrizes clinicas: Secretaria de Aten¢do a Saude, Secretaria de
Vigilancia em Saude, Secretaria Especial de Sadde Indigena e Secretaria de Ciéncia, Tecnologia e
Insumos Estratégicos.

Apds concluidas as etapas de definicgdo do tema e do escopo do PCDT, de busca, sele¢do e

anadlise de evidéncias cientificas e consequente definicdo das recomendacdes, a aprovagao do texto é
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submetida a apreciacdo do Plenario da Conitec, com posterior disponibilizacdo do documento para
contribuicdo de toda a sociedade, por meio de consulta publica pelo prazo de 20 dias, antes de sua
deliberacdo final e publicagdo. A consulta publica representa uma importante etapa de revisdo externa
dos PCDTs.

O Plendrio da Conitec é o férum responsavel pelas recomendag¢des sobre a constituicdo ou
alteracdo de PCDTs, pelos assuntos relativos a incorporacdo, exclusdo ou alteragdo das tecnologias no
ambito do SUS, bem como pela atualizacdo da Relagcdo Nacional de Medicamentos Essenciais
(RENAME). E composto por 13 membros, um representante de cada secretaria do Ministério da Satude
— sendo o indicado pela Secretaria de Ciéncia, Tecnologia e Insumos Estratégicos (SCTIE) o presidente
do Plendrio — e um representante de cada uma das seguintes instituicGes: Agéncia Nacional de
Vigilancia Sanitaria (ANVISA), Agéncia Nacional de Saude Suplementar (ANS), Conselho Nacional de
Saude (CNS), Conselho Nacional de Secretarios de Saude (CONASS), Conselho Nacional de Secretarias
Municipais de Salide (CONASEMS) e Conselho Federal de Medicina (CFM). Cabe a Secretaria-Executiva,
exercida pelo Departamento de Gestdo e Incorporagdo de Tecnologias em Saude (DGITS/SCTIE), a
gestdo e a coordenacdo das atividades da Conitec.

Conforme o Decreto n? 7.646 de 2011, o Secretario de Ciéncia, Tecnologia e Insumos
Estratégicos deverd submeter o PCDT a manifestagdo do titular da Secretaria responsavel pelo

programa ou ac¢do a ele relacionado antes da sua publicagdo e disponibilizagdo a sociedade.



A proposta de atualizagdo do Protocolo de Uso de Profilaxia Primdria para Hemofilia Grave foi

APRESENTACAO

apresentada, preliminarmente, aos membros do Plenario da Conitec em sua 842 Reunido Ordinaria,

momento em que aprovaram o documento.

O Protocolo de Uso segue agora para Consulta Publica a fim de que se considere a visdo da
sociedade e para que se possa receber as suas valiosas contribuicdes, que poderdo ser tanto de
conteldo cientifico quanto um relato de experiéncia. Gostariamos de saber a sua opinido sobre a
proposta como um todo, assim como se ha recomendagdes que poderiam ser diferentes ou mesmo se

algum aspecto importante deixou de ser considerado.

DELIBERAGAO INICIAL

Os membros da Conitec presentes na 849 reunido do Plenario, realizada nos dias 04 e 05 de
dezembro de 2019, deliberaram para que o tema fosse submetido a Consulta Publica com

recomendacdo preliminar favoravel a atualizacdo do documento.



PROTOCOLO DE USO DE PROFILAXIA PRIMARIA PARA HEMOFILIA GRAVE

1. INTRODUCAO

A hemofilia é uma doenca hemorrdgica, de heranca genética ligada ao cromossomo X. Ela se
caracteriza pela deficiéncia do fator VIII (hemofilia A) ou do fator IX (hemofilia B) da coagulagdo. As
hemofilias A e B ocorrem em cerca de 1:10.000 e 1:40.000 nascimentos de criangas do sexo masculino,
respectivamente, ndo apresentando variacdo racial ou étnica (1). Do ponto de vista clinico, as
hemofilias A e B sdao semelhantes. O diagndstico diferencial entre elas é realizado por exames
laboratoriais de dosagens especificas da atividade de fator VIl e de fator IX (2).

A hemofilia é classificada de acordo com o nivel plasmatico de atividade coagulante do fator
deficiente em leve, moderada e grave, quando o nivel de fator é de 5% a 40% (ou > 0,05 a 0,40 Ul/ml),
de 1% a 5% (ou 0,01 a 0,05 Ul/ml) e inferior a 1% (ou < 0,01 Ul/ml), respectivamente. A manifestacdo
clinica mais frequente nos pacientes com hemofilia grave sdo as hemorragias musculo-esqueléticas,
principalmente as hemartroses. Hemartroses de repeticdo em uma mesma articulagdo (“articulagao-
alvo”) podem levar a degeneracdo articular progressiva, denominada artropatia hemofilica. A
prevencado ou o tratamento das hemartroses e outros episddios hemorragicos na hemofilia envolvem a
infusdo intravenosa do fator de coagulacdo deficiente, que pode ser feita em ambiente hospitalar,
ambulatorial ou domiciliar (3).

Atualmente, existem duas modalidades de tratamento com concentrado de fatores de
coagulagdo: tratamento sob demanda e o tratamento profildtico. O tratamento sob demanda, ou
episddico, refere-se a infusdo do concentrado do fator de coagulagdo apds o episédio hemorragico.
Neste caso, a reposicao deve ser repetida diariamente até que os sinais e sintomas cessem.

O tratamento profilatico se subdivide em quatro modalidades, a saber:

(1) a profilaxia primaria refere-se ao tratamento de reposicdo administrado de maneira
periddica e ininterrupta, por periodo superior a 45 semanas por ano, iniciado na auséncia de doenca
articular osteocondral confirmada por exame fisico e/ou exames de imagem e antes da ocorréncia da
segunda hemartrose e dos 3 anos de idade;

(2) a profilaxia secundaria refere-se ao tratamento de reposicdo administrado de maneira
periddica e ininterrupta por longo prazo, por periodo superior a 45 semanas por ano, iniciada apds
duas hemartroses e na auséncia de doenca articular osteocondral determinada por exame fisico e/ou

exames de imagem;



(3) a profilaxia terciaria, que se refere ao tratamento de reposi¢do administrado de maneira
periddica e ininterrupta, por periodo superior a 45 semanas por ano, iniciado apds a instalacdo de

doencga articular documentada por exame fisico e radiografia simples da(s) articulagdo(des) afetada(s) e

(4) profilaxia intermitente ou de curto prazo (anteriormente denominada secundaria), que se
refere ao tratamento de reposicdo administrado de maneira intermitente por tempo determinado por
menos de 45 semanas por ano, em geral para tratamento de sangramentos frequentes (4-5).

A profilaxia primdria vem sendo utilizada em paises desenvolvidos desde a década de 60. Nao
existe consenso na literatura com relacdo a alguns aspectos do tratamento, e, por isso, diferentes
esquemas sao utilizados (6-7). Os principais pontos de divergéncia sdo: o numero de doses e de
unidades de concentrado de fator VIII ou de fator IX utilizado e os intervalos entre as doses; a idade de

inicio da profilaxia primdria; a idade de suspensao da profilaxia primaria e o acesso venoso (8).

2. OBIJETIVO

Tratamento profildtico de criangas acometidas por hemofilia A e B graves, com doses
escalonadas do fator de coagulagao deficiente, para prevenir o desenvolvimento da artropatia

hemofilica, reduzir outros sangramentos e melhorar a qualidade de vida dos pacientes.

3. ELEGIBILIDADE

3.1. Pacientes

Os pacientes serdo incluidos pelo médico responsavel nos Centros de Tratamento de Hemofilia
(CTH). Sdo potencialmente elegiveis todos os pacientes que preencherem os critérios de inclusdo

descritos em 3.1.1.

3.1.1. Critérios de inclusao

- Ter diagndstico confirmado de hemofilia A ou B grave*

*neste caso sera considerada hemofilia grave se dosagem de fator VIl ou IX for inferior a 2%;

- Ter idade até 36 meses incompletos ou ter apresentado hemartrose em qualquer articulagdo ou
sangramento grave;

- Ter pesquisa de inibidor negativa ou quantificacdo de inibidor inferior a 0,6 UB/mL em teste realizado

imediatamente antes da inclusdo.

Observacdo: pacientes com titulo histérico maximo inferior a 5 UB/mL poderdo ser incluidos
desde que a quantificacdo de inibidor seja negativa (inferior a 0,6 UB/mL) imediatamente antes da

inclusdo e ndo haja resposta anamnéstica, e/ou reacdo alérgica ao fator VIIl ou IX. Pacienzes que



apresentam titulo de inibidor entre 0,6 UB/mL e 5 UB/mL, que apresentam resposta hemostatica ao
concentrado de fator VIIl ou IX (sem histérico de reacgdo alérgica) e que ndo necessitam de produtos
by-passing, poderao fazer uso regular profilatico do produto contendo o fator deficiente (concentrado
de fator VIII ou IX). Recomenda-se, nesse caso, iniciar com a dose minima regular de 25 Ul/kg duas
vezes por semana, com ajuste da dose adequada, que seja capaz de prevenir de forma eficaz os
episddios hemorragicos. Essa avaliagdao deve ser feita de maneira individualizada, considerando os
parametros clinicos, associado a avaliacdo laboratorial da quantificacdo do fator (recuperacdo e nivel
de vale do fator), sobretudo quando persistirem os sangramentos, além da monitorizacdo frequente e
periddica dos titulos do inibidor. Caso o paciente evolua com titulos superiores a 5 UB/mL e/ou deixe
de responder adequadamente ao concentrado do fator deficiente, necessitando de produtos by-
passing, considerar a indicacdo de imunotolerancia (9).
- Ser registrado e acompanhado regularmente em um CTH,;
- Assinar termo de consentimento e responsabilidade;
- Obter aprovacao das avaliagdes médica, de enfermagem, psicossocial e musculoesquelética realizadas
pela equipe multiprofissional do CTH;

Observacdo: a equipe multiprofissional deve ser minimamente composta por profissional
médico e de enfermagem.
- Comprometer a registrar todas as infusGes em planilha prépria (Anexo 7 — Planilha de infusdo
domiciliar) ou similar contendo todas as informac6es do Anexo 7, para rastreabilidade das informac&es

sobre infusdo e intercorréncias.

3.1.2. Critérios de exclusao

- Pico histdrico de inibidor superior a 5 UB/mL, confirmado em pelo menos 2 ocasifes com intervalo de
2 a 4 semanas entre as quantificacdes;

- Idade igual ou superior a 36 meses;

Observacgao: os CTH se responsabilizardo pela inclusdo e adesdo dos pacientes ao Protocolo e pela

inclusao dos dados do paciente no Sistema Hemovida Web Coagulopatias.

4. METODOS

4.1. Equipe
Os pacientes incluidos no Protocolo deverdo ser submetidos a avaliagdo médica,

musculoesquelética, psicossocial e a de enfermagem, devendo, para inclusdo, obter aprovacgdo

minimamente do profissional médico e de enfermagem. Na auséncia da equipe comp%ta, os



profissionais médicos e de enfermagem ficardo responsaveis pelas avaliagdes dos demais profissionais.

Recomenda-se avaliagdo musculoesquelética antes da inclusdo e, pelo menos a cada 12 meses
durante todo o tratamento. Esta devera ser realizada idealmente por fisioterapeuta ou fisiatra ou, na

auséncia destes, por profissional médico treinado.

5. PRODUTO

Sera utilizado o concentrado de FVIII ou FIX para hemofilia A ou B, respectivamente, devendo,

sempre que possivel, ser administrado pela manha.

6. TRATAMENTO

6.1. Tratamento de profilaxia primaria (PP)

O tratamento de PP deve ser iniciado logo apds a primeira hemartrose; apds sangramentos
graves com risco de recorréncia (ex. sangramento de sistema nervoso central); ou logo antes da crianga
completar 36 meses. Situagdes especiais devem ser avaliadas individualmente, tais como:

(i) casos com fendtipo hemorragico, onde ndo havera prejuizo para a criancga, caso a

profilaxia seja iniciada apds os 36 meses de idade;

(ii) casos com tendéncia hemorragica mais frequente (mesmo nao articular) ou

(iii) maior risco de trauma, que justifique iniciar antes mesmo da primeira hemartrose.

O tratamento deve ser iniciado com uma a duas doses de 250 Ul (ou seja, aproximadamente 25
Ul/kg) de concentrado de fator VIl e de uma a duas doses de 250 a 500 Ul (ou seja, aproximadamente
25 a 50 Ul/kg) de concentrado de fator IX. Se, devido a dificuldade de acesso venoso, ou por
necessidade de adequagdo seja optado por uma dose semanal, deve-se tentar tdo logo seja possivel, o
esquema minimo de duas doses semanais, mesmo na auséncia de sangramento.

As criangas que ja estdo em uso da dose minima de 25 Ul/kg duas vezes por semana e mesmo
assim tenham apresentado hemartrose, ou outro sangramento clinicamente significativo, devem ser
escalonadas para 25 Ul/kg trés vezes por semana.

A partir do regime de 25 Ul/kg trés vezes por semana, quando ocorrer sangramentos, 0s casos
devem ser avaliados individualmente, considerando, inicialmente, o aumento da frequéncia das doses
(para dias alternados), e o aumento progressivo da dose (em torno de 5 Ul/kg/dose, sendo a dose
maxima 50 Ul/kg), até que o esquema esteja adequado para prevenir os episdédios hemorragicos. Neste

caso, deve-se realizar também a pesquisa de inibidor.



Observacdo: Deve-se fazer periodicamente a pesquisa de inibidor (quantificacdo de inibidor a
cada 5 a 10 dias de exposicao [DE] ao fator deficiente até completar 50 [DE], assim como mediante
sangramento grave, ou situacdo clinica que sugira a ineficacia do tratamento de reposi¢cdao com o fator

deficiente.

6.2. Duragao do tratamento

O paciente devera ser estimulado a manter a profilaxia até alcancar a maturidade fisica, o que
ocorre, na maior parte dos pacientes, aos 18 anos de idade. Assim, a profilaxia deve ser mantida, no
minimo, até a idade de 18 anos, desde que ndo apresente algum dos critérios de exclusdo. Ao
completar 18 anos de idade, a continuidade da profilaxia primaria devera ser definida entre a equipe

multiprofissional e o paciente.

6.3. Tratamento dos episddios hemorragicos e profilaxia para

procedimentos invasivos

O tratamento dos episddios hemorragicos ou procedimentos invasivos e cirurgias devem seguir
as recomendacbes do Manual de Hemofilias, Ministério da Saude, 2015.

No caso de hemartroses é importante que seja feito o tratamento precoce. Os pacientes com
hemofilia A devem ser tratados com infusdo de concentrado de fator VIl na dose de 15-25 Ul/kg e com
hemofilia B com a infusdo de concentrado de fator IX na dose de 30-50 Ul/kg. Normalmente, o
tratamento serd de um a trés dias, de acordo com a evolucdo clinica. Lembrando que caso a dose
profilatica coincida com a dose de um dia de tratamento, recomenda-se manter a dose de tratamento,
retornando ao esquema profilatico tdo logo se tenha considerado que o tratamento foi completado.

Ressalta-se que a recorréncia de sangramentos durante a profilaxia, sobretudo de episédios

espontaneos, ou tramaticos graves, requer reavaliagao do esquema profilatico.

6.4. Acesso venoso e uso de cateter

Caso haja dificuldade de acesso venoso, em qualquer momento do tratamento, devera ser

avaliada a necessidade de implantagdo de cateter venoso central.

Deve-se dar preferéncia para cateter com extremidade de abertura lateral, tipo fenda, que
proporciona seguranga contra refluxo de sangue e embolia gasosa no sistema port, por pressao positiva

ou negativa e que possa ser mantido com solugdo salina, ndo sendo necessario o uso de heparina.
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Observacdo: Os CTH serdo responsdveis por providenciar junto a rede de servicos do seu
Municipio ou Estado a implantacdo de cateter que deverd ser realizada por equipe experiente e

capacitada, sendo necessario preparo prévio da crianga e familiares pela equipe multiprofissional.

6.5. Esquema de reposicao de concentrado de fator VIIl para a implantacao

do cateter

- Pré-procedimento: 50 Ul/Kg imediatamente antes do procedimento;
- Iniciar 12 h apds o procedimento concentrado de fator VIl na dose de 20 Ul/Kg a cada 12 h até o final
do terceiro dia;

- Apds manter 25 Ul/Kg ao dia até completar 7 dias do procedimento.

6.6. Esquema de reposicao de concentrado de fator IX para a implantag¢ao do

cateter

- Pré-procedimento: 100 Ul/Kg imediatamente antes do procedimento;
- Iniciar 12 h apds o procedimento concentrado de fator IX na dose de 40 UIl/Kg a cada 12 h até o final
do terceiro dia;

- Apds manter 50 Ul/Kg ao dia até completar 7 dias do procedimento.

7. ACOMPANHAMENTO DO PACIENTE EM PROGRAMA DE PROFILAXIA
PRIMARIA

7.1. Acompanhamento da equipe multiprofissional e laboratorial

Durante o tratamento, o paciente devera ser acompanhado pela equipe multiprofissional
minimamente constituida por profissional médico e de enfermagem e deverd realizar exames
conforme descrito abaixo.

Além disso, o paciente/responsavel devera preencher a planilha de infusdo domiciliar (Anexo 7)
ou similar que contenha todas as informag¢des constantes no Anexo 7, mediante toda e qualquer
infusdo, seja por motivo da profilaxia primaria ou para tratamento de evento hemorragico. Esta
planilha devera ser trazida ao CTH periodicamente (sugere-se no maximo bimensalmente), para
transcrigdao dos dados no Sistema Hemovida Web Coagulopatias. Uma nova liberagdo de concentrado

de fator somente podera ser feita mediante apresentag¢do da planilha completamente preenchida.

Obs.: o CTH podera dispensar o concentrado de fator VIII ou IX suficiente para no maximo 2 meses de
11
tratamento. Apds este periodo, uma nova avaliagdo e prescricdo médica se fara necessaria. Cada nova



liberacdo de concentrado de fator somente poderd ser feita mediante apresentacdo da planilha

completamente preenchida.

7.2. Acompanhamento multiprofissional durante o primeiro ano do

tratamento

- Pré-avaliacdo dos profissionais médicos, de enfermagem, servico social, psicologia e fisioterapeuta
(com avaliagdo musculoesquelética);

Observacdo: os CTHs que nao tiverem, no seu quadro de pessoal, todos estes profissionais o
acompanhamento e respectivas avaliagdes devem ser realizados por profissional médico e de
enfermagem.

- Avaliagdo multiprofissional periddica individualizada de acordo com a evolugdo do paciente com

revisdo cuidadosa dos eventos hemorragicos e reavaliagdo musculoesquelética, no minimo anual.

7.3. Acompanhamento laboratorial durante o primeiro ano do tratamento

- Pré-avaliacdo: exames gerais; sorologias; hemograma com contagem de plaquetas e quantificacdo de
inibidor.

- Realizar quantificacdo de inibidor a cada 5 a 10 dias de exposicao [DE], até que a crianca complete 50
[DE]. Deve-se ainda realizar a quantificacdo de inibidor toda vez que a crianga apresentar sangramento
grave, ou situacdo clinica que sugira a ineficacia do tratamento de reposicdo com o fator deficiente.

- Ao final do primeiro ano de tratamento: exames gerais; sorologias; hemograma com contagem de

plaguetas e quantificagdo de inibidor.

7.4. Acompanhamento multiprofissional e laboratorial do primeiro ao quinto

ano do tratamento

- A cada 6 meses: hemograma, quantificacdo de inibidor e avaliagdo multiprofissional;

- Anual: sorologias, avaliacdo musculo-esqueletica e avaliagdo multiprofissional.

7.5. Acompanhamento multiprofissional e laboratorial apés o quinto ano do

tratamento

A cada 12 meses: hemograma, quantificagdo de inibidor, sorologias, avaliagdo musculoesquelética e

avaliagdo multiprofissional.

Observagdes:

. . . 2
a. Todos os resultados de exames devem ser registrados no Sistema Hemovida Web Coagulopat'}as.



- Fungdo hepatica: transaminases (AST, ALT) e TP;

b. Dos exames laboratoriais:

- Fungdo renal: creatinina sérica;
- Sorologias: as sorologias a serem realizadas na pré-avaliacdo sdo: HBsAg, Anti-HBs, Anti-HBc, HAV,
HCV, HIV. Uma vez imunizados, as sorologias a serem realizadas anualmente sdo para anti-HBs, HCV e
HIV.
c. Da avaliacdo musculoesquelética

Recomenda-se que a avaliacdo musculoesquelética seja realizada pelo menos a cada 12 meses
utilizando o escore conhecido Hemophilia Joint Health Score (Anexo 5), que deverd ser realizada
idealmente por fisioterapeuta/fisiatra ou, alternativamente, pelo médico assistente(10).
d. Pesquisa e quantificacdo do inibidor

A avaliacdo da presenca de inibidor contra os fatores VIl e IX devera ser realizada de acordo
com a conduta preconizada pelo Manual de Hemofilias, Ministério da Saude, 2015(11):
- Imediatamente antes da inclusio;
- A cada 5 a 10 dias até o 502 dia de exposicdo (DE) ao fator deficiente;
- A cada 3 meses do 512 até 1002 DE;
- A cada 6 meses do 1012 DE até 5 anos de idade;
- A cada 12 meses apds 5 anos de idade;
- Previamente a cirurgias ou procedimentos invasivos;
- Em qualquer ocasido, naqueles pacientes que passaram a ndo responder a terapia de reposi¢do ou
que apresentam aumento da frequéncia ou gravidade de sangramentos;
- Em pacientes que tenham recebido infusdo continua ou tratamento intensivo (> 50 Ul/kg/dia) com
fator deficiente por mais de cinco dias consecutivos. Nestes casos, recomenda-se testar o inibidor a
partir do quinto dia e, em seguida, pelo menos semanalmente, enquanto o paciente estiver em terapia
de reposicao;

Caso a avaliacdo da presenca de inibidor tenha sido realizada através de testes de triagem

(mistura), a_quantificacdo do mesmo é imprescindivel, devendo ser utilizado o método Bethesda ou,

preferencialmente, o Bethesda modificado (Nijmegen) (12).

O teste de triagem ndo substitui a quantificacdo do inibidor e esse teste deve ser

obrigatoriamente realizado na suspeita de inibidor.

7.6. Conduta mediante desenvolvimento de inibidor durante programa de

profilaxia

Na vigéncia de ocorréncia de inibidor detectavel (> 0,6 UB/mL) durante o tratamento delIgP:



- Se titulo < 5UB/mL: o tratamento profilatico podera ser mantido, desde que clinicamente haja
resposta hemostatica ao fator deficiente e ndo haja histdria de reacdo alérgica. Nesse caso, o inibidor
devera ser quantificado a cada 30 dias por um periodo de trés meses. Ao final de trés meses, se
confirmado que o inibidor é de baixa resposta, deve-se retornar o monitoramento do inibidor tal como
recomendado em 7.5.d (item “Pesquisa e quantificacdo do inibidor”);
- Se titulo >5 UB/mL, a profilaxia devera ser interrompida e o paciente deverd ser avaliado para sua
inclusdo no Protocolo de imunotolerancia.

O tratamento do sangramento agudo no paciente com inibidor devera ser realizado conforme
recomendacdes do Manual de diagndstico de inibidor e tratamento de hemorragias em pacientes com

hemofilia congénita e inibidor, 2008(13).

8. ORIENTACOES AOS PAIS OU RESPONSAVEIS

Os pais ou responsdveis deverdo passar por entrevista de avaliagdo pela equipe
multiprofissional.

Os pais ou responsaveis deverdo assinar o Termo de Consentimento e Responsabilidade, tanto
mediante aceitagdo quanto recusa de participar do programa. Este documento devera ser assinado em
duas vias, sendo que uma ficard com a familia e a outra serd arquivada no prontuario do paciente. Uma
copia devera ser escaneada e encaminhada a Coordenacgdo Geral de Sangue e Hemoderivados.

Os pais ou responsaveis que aceitarem participar do programa de profilaxia primaria
receberdo:

- Cépia do Termo de consentimento e responsabilidade;
- Agenda de Seguimento;
- Cartilha de profilaxia primaria;

- Planilha de infusdo domiciliar.
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ANEXO |
TERMO DE CONSENTIMENTO E RESPONSABILIDADE PARA PROFILAXIA PRIMARIA EM HEMOFILIA

Centro de Hemofilia:
Nome completo do paciente:

Data de nascimento: / / ; Idade: (___) meses; Hemofilia: ( J)A( ) B
Numero do registro no Hemovidaweb Coagulopatias:
Endereco:

Fone (fixo e celular)/fax/e-mail:
Nome da mae:
Nome do pai:

TERMO DE CONSENTIMENTO

1. O que é profilaxia primaria em hemofilia?

A profilaxia primaria (PP) em hemofilia é o nome que se dd ao tratamento que é realizado para
pacientes com hemofilia A ou B grave de forma profilatica, isto é, independentemente de o paciente
apresentar sangramento e por tempo prolongado e ininterrupto, isto é, por mais de 45 semanas ao
ano. E desejavel que a PP se inicie precocemente antes da segunda hemartrose.

A PP é recomendada e reconhecida pela Organizacdo Mundial da Saude e Federa¢cdo Mundial de

| Hemofilia como o tratamento de eleicdo para a forma grave da hemofilia A e B.

2. Em que consiste a profilaxia primaria em hemofilia?

A PP consiste na infusdo de concentrado de fator VIII (para hemofilia A grave) ou fator IX (para
hemofilia B grave) antes da ocorréncia do sangramento. O paciente recebe a infusdo do concentrado
do fator 1 a 2 vezes por semana para hemofilia B e 1 a 3 vezes por semana para hemofilia A.

O esquema utilizado serd de doses escalonadas, onde o paciente comeca recebendo infusdo do
concentrado de fator 1-2 vezes por semana, podendo chegar a 3 vezes por semana no caso da
hemofilia A. Este escalonamento levara em conta a ocorréncia de sangramento. Para tal, o
acompanhamento médico e o preechimento da planilha domiciliar sera fundamental na definicdo da
dose e frequéncia semanal.

3. Quem pode participar da profilaxia primaria?

Somente poderdo participar da PP os pacientes com hemofilia A ou B, forma grave, com idade
inferior a 3 anos incompletos. Pacientes com inibidor de alto titulo (superior a 5 UB;mL) ndo poderdo
ser incluidos porque ndo respondem a infusdo do concentrado do fator deficiente. A inclusdo dos
pacientes sera feita pelo médico do Centro de Tratamento de Hemofilia (CTH).

Assim como para a aplicacdo da dose domiciliar, havera necessidade de avaliacdo favoravel da
equipe multidisciplinar do CTH (composta pelo menos por médico e enfermeira). Ainda, serd necessario
treinamento para infusdo do concentrado de fator de coagulagdo que podera ser infundido em casa
(em veia periférica ou por cateter venoso central).

4. Como sera feito o acompanhamento do tratamento?

O paciente devera ser avaliado periodicamente pela equipe do CTH para avaliar se o tratamento
esta adequado. Durante o tratamento de PP, o teste de dosagem do inibidor devera ser realizado com
frequéncia, de acordo com as recomendagdes vigentes do Ministério da Saude. As consultas e
orientagBes devem ser rigorosamente seguidas pelo paciente e responsavel.

A cada visita médica, o paciente devera trazer a ficha de uso do fator de coagulagdo devidamente
preenchida com todas as informagdOes solicitadas. Caso o tratamento seja realizado na casa do
paciente, ele devera retornar ao centro os frascos vazios dos concentrados de fator, assim como

equipo, agulhas e seringas usadas para descarte em lixo hospitalar.
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5. Quais sao as vantagens da profilaxia primaria?

A PP, quando seguida da forma recomendada, impede que o paciente com hemofilia grave
desenvolva as complica¢cGes da doencga secundarias aos sangramentos de repeti¢do, principalmente da
artropatia hemofilica que pode levar a deformidades e seqiielas motoras irreversiveis. A PP permite ao
paciente a realizacdo de atividades fisicas e esportivas com menos restricdo e proporciona maior
permanéncia da crianca na escola e nas demais atividades sociais.

6. O que deve ser feito para o bom andamento do tratamento?

Para que o tratamento seja bem sucedido, o paciente devera ter acompanhamento médico
periddico, devendo comparecer a todas as consultas agendadas e realizar os testes solicitados. O
paciente e seus familiares devem seguir rigorosamente todas as orientacdes dadas por seu médico e
equipe multiprofissional.

E essencial a participac3o e envolvimento do paciente e de sua familia. Em caso de qualquer ddvida
deve-se contatar o CTH.

7. Quais sdo os riscos da profilaxia primaria para o paciente?

Os riscos da PP sdo os mesmos inerentes ao tratamento da hemofilia sob demanda ja ofertada aos
pacientes com hemofilia. Estes sdo: possibilidade de desenvolvimento de inibidor, possibilidade de
contaminacdo com agentes infecciosos transmissiveis pelos concentrados de fator de coagulagdo
(embora ndo haja relato de contaminacdo desde o ano 2000) e reacdo alérgica ao produto infundido.
Ainda, devido a frequéncia de infusGes, o paciente pode necessitar da instalacdo de cateter venoso
central, caso o acesso de veias periféricas fique dificultado.

8. 0 que acontece se o responsavel se recusar a fazer o tratamento?
O paciente continuara a ser atendido normalmente no CTH, independentemente da concordancia
ou ndo de participar da PP. Entretanto, o responsavel devera estar ciente de que ele(a) esta recusando
o tratamento mais recomendado para o tratamento da hemofilia e que a chance de participar foi
ofertada ao paciente e por ele recusada, ndo cabendo ao Ministério da Saude nem ao CTH ser
responsabilizado pela recusa no futuro.
E importante saber que este tratamento ndo faz parte de um projeto de pesquisa.
Ao assinar este documento, o paciente/responsavel declara que:
a. Foidevidamente orientado e compreendeu o que é PP e a qual sua fungao;
b. Estd ciente dos beneficios, das potenciais complicagbes do tratamento e de sua responsabilidade
quanto a PP;
c. Esta ciente que a suspensdo do tratamento pode ocorrer aos 18 anos de idade, mediante avaliacdo da
equipe multiprofissional. Ao assinar este documento, o paciente/responsavel se compromete a:
Cumprir todas as regras do tratamento, incluindo comparecer as consultas agendadas, coletar
sangue para exames, devolver ao centro todo material das infusGes domiciliares (frascos, seringas e
agulhas), preencher planilha com dados de infusdo domiciliar e devolvé-la ao CTH e ndo suspender o
tratamento sem recomendac¢do médica.

() Sim, aceito participar.

() N@o, ndo aceito (se ndo, preencher dados abaixo)
Motivo:

Local e data: ,_ 1/

Nome legivel do paciente ou responsavel
Assinatura:

Testemunhas:
Nome legivel e assinatura

Nome legivel e assinatura 17



ANEXO Il
FORMULARIO DE AVALIAGAO INICIAL DE ENFERMAGEM

1. Identificagcdo
Nome: Data:__/_ [/
Nome do acompanhante/cuidador(a) (grau de parentesco):
Cadastro no Hemovida Web Coagulopatias:

Data nascimento: /] Reg no CTH:

Hemofilia( )A ( )B Peso: Altura:

2. Paciente orientado quanto ao diagnédstico?

( )SIm ( )NAO () NAO SE APLICA
3. Cuidador(a) orientado quanto ao diagndstico?

( )SIM ( )NAO () NAO SE APLICA

2. Acesso venoso periférico

Avaliacdo
Mao Membro superior Antebrago Pé
Dir Esq Dir Esq Dir Esq Dir Esq
Péssimo
Regular
Bom
Otimo

3. Infusdo domiciliar

e Paciente/cuidador estd treinado para infusdo domiciliar?
( )sIM

( )NAO  Quem estd?

Quem quer ser treinado?

e Pode vir ao Centro pelo menos uma vez por semana?
()SIM ( )NAO

4. Avaliagao psicoldgica
e Paciente faz acompanhamento psicolégico?

()SIm ( )NAO () NAO SE APLICA
e Cuidador faz acompanhamento psicolégico?

()SIm ( )NAO
e Necessdario o encaminhamento para atendimento psicoldgico?

()SIm ( )NAO

5. Transporte e armazenamento do fator
Tem bolsa térmica para transporte?

()SIm ( )NAO

e Tem geladeira para armazenamento do fator?
()SIm ( )NAO

e A geladeira estd em condi¢Ges de uso ( limpa e funcionando)?
()SIm ( )NAO

6. Recursos da comunidade préoximo a residéncia
e Unidade basica de saude 18
()sIm ( )NAO



Nome:
Endereco:
Fone:
Nome do contato:

e Pronto Socorro
( )SIM ( )NAO
Nome:
Endereco:
Fone:
Nome do contato:

Visita domiciliar
e Foi feita visita domiciliar?
( )sSIM
Quem participou da visita?
ConsideracgGes sobre a habitagado:

() NAO - Por que?

8. Escolha do acesso venoso
e Apods avaliacdo e discussdo com grupo multidisciplinar, optou-se por acesso:
() Periférico () Central

9. Conduta

Nome:

Data: __ / /
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ANEXO lla

FORMULARIO DE ACOMPANHAMENTO DE ENFERMAGEM
Nome:
Registro: Peso: Altura:

Data:__ / /

e CondigOes atuais do acesso:
() Periférico () Central

e Técnica desenvolvida pelo cuidador

e Dificuldades?
( )NAO () SIM - descreva:

e Uso correto do material?
( )SIm () NAO - descreva:

e Técnica correta do procedimento?
( )SIm () NAO - descreva:

e Avaliagdo e conduta

Nome: Data: / /
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ANEXO Il
FORMULARIO DE AVALIAGCAO INICIAL DO SERVICO SOCIAL

1. Identificagcdo
Nome: Data:___/ /
Nome do acompanhante/cuidador(a) (grau de parentesco):
Cadastro no HEMOVIDAWEB Coagulopatias:
Hemofilia( )A ( )B
Tel : cel:

2. Contexto sdcio-familiar
e Pessoas que residem com o paciente (enumerar)
( )pai( )mae ( )irmaos ( )avo ( )avo ( )tios
() primos () outros: especificar:
e Temirm3o(s) com hemofilia? ( )NAO( )SIM-—quantos?
e A familia tem conhecimento sobre a hemofilia? (  )SIM( ) NAO
e A familia se envolve no tratamento?
( )SIM-como?

() NAO - descrever:

e Cuidador comparece as consultas agendadas?
( )SIM () NAO - ne faltas / 6 meses e motivos:

e A quem recorre quando enfrenta dificuldades?
e Em que circunstancias?

3. Meio de transporte
( )proprio ( ) o6nibus ( )trem () metro ( )outros:

® Possui Passe Livre? ( ) Sim ( ) Nao

. Moradia
e Foi feita visita domiciliar? ( ) SIM ( ) NAO
Se ndo por que?

e A moradia é:
( )prépria ( )alugada
( )alvenaria ( )outros:
e Quantos comodos tém a casa?
e Infraestrutura basica:

Agua encanada:( ) SIM () NAO - descreva:

Esgoto: ( )sSIm () NAO - descreva:
Eletricidade: ( )sSIm () NAO - descreva:
Outros:

5. Atitude da familia / cuidador frente ao programa
( )interessada () ansiosa ( ) dependente
( )agressiva () apatica () proativa
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6. Trabalho e renda familiar

e O paciente: ( ) Trabalha( ) Estuda ( ) ndo se aplica
e Renda familiar:

() 1 a3 salarios minimos ( ) 4 a 6 salarios minimos ( ) Acima de 6 saldrios minimos
e A familia possui algum beneficio social?

( ) Bolsa Familia ( ) BPC ( ) Aposentadoria por invalidez ( ) ( ) Ndo

Outro(s):

7. Problemas identificados

8. Conduta

Nome:

Data: __ / /
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ANEXO llla

FORMULARIO DE EVOLUGCAO DO SERVIGO SOCIAL
Nome: Registro:

Data:__ / /

e Problemas relacionados na ultima avaliagdo foram solucionados?
()SIm () NAO - por que?

e Novos problemas foram identificados?
( )NAO () SIM—descreva:

e Avaliagdo e conduta

Nome:

Data:__/_/
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ANEXO IV
FORMULARIO DE AVALIAGAO INICIAL DA PSICOLOGIA
e Identificagao

Nome: Data nascimento: / /
Reg: Hemofilia( )A ( )B

e Dados familiares
e Cuidador:( ) mae ( )pai( )outro: especificar

e Mae:
Nome:
Data nascimento: __ / [/ Escolaridade:
Profissdo: Local trabalho:
Telefone:

e Pai:

Nome:

Data nascimento: _ / / Escolaridade:
Profissao: Local trabalho:
Telefone:

e Religido da familia:

e Situagdo civil dos pais:

( ) Casados () Separados () Viavo(a) ( )Outra:

e Tem outro familiar com hemofilia?

( )NAO ( )SIM-quantos/ quem ?

e Histdria da mae:
A gravidez foi: ( ) planejada ( )inesperada : como reagiu?

Apresentou problemas de saude durante a gravidez?
( )NAO ( )SIM-qual?

e Antecedentes pessoais
e Crianga frequenta escola?
( )NAO () SIM - série:
Escola:
Reacdo / adaptacdo:
e Crianga tem crescimento / desenvolvimento normal?
()SIm () NAO - comentar:

e Crianga ja ficou internada?
( )NAO ( ) SIM - quantas vezes / por quanto tempo /
motivo:

e Diagndstico / tratamento da hemofilia

e Pais / cuidador e familiares
Com que idade foi feito o diagndstico da hemofilia?
O que entenderam sobre a hemofilia e suas complicag¢des: 24




e Infusdo de concentrado de fator / coleta de exames
Como é a reacgdo da crianga?
( )Chora ( )Tem medo ( )Tranquila ( )Outra
Comente:

Como é a reagdo dos pais / cuidadores?
() Tranquilos ( )Ansiosos( )Tem medo () Colaboram ( )Outra
Comente:

e Historia psicolégica dos pais / cuidadores
e Faz tratamento de algum disturbio psicologico (ex: depressdo, medos exagerados, crise de
ansiedade...)?

( )NAO () SIM—Ha quanto tempo?
e Faz uso de algum medicamento que o deixe sonolento, cansado, irritado?
( )NAO ( )SIM-Qual?
e Faz uso de bebida alcodlica?
( )NAO ( ) SIM - especificar tipo e guantidade:

e Fazuso de drogas?

( )NAO () SIM - especificar:
e Algum outro familiar faz uso de bebida alcodlica e/ou drogas?
( )NAO () SIM — especificar:

e Qual foi a ultima situacdo estressante pela qual passaram como pais? Foi relacionada a hemofilia?
Como reagiram? O que fizeram para amenizar a dor, o sofrimento ou o estresse?

e Perguntas relacionadas a participagdo no Programa de Profilaxia
e J3 ouviu falar sobre profilaxia?
( )NAO ( ) SIM - comente o que sabe e suas duvidas:

e Tem interesse em aprender a preparar o fator e puncionar a veia do seu filho?
( )sSIm ( ) NAO - por que?

e Cateter (somente para as criangas com indica¢do de implantagdo de cateter)
Ja ouviu falar sobre cateter?
( )NAO ( ) SIM - comente o que sabe e suas duvidas:




Como pais / cuidador vocé fala sobre o cateter que estd inserido no corpo do seu filho?

( )SIm ( )NAO
Vocé explica sobre a importancia / necessidade do cateter?
( )SIm ( )NAO

e Vocé precisa de algum esclarecimento adicional ou suporte para lidar com o tratamento profilatico do
seu filho?
( )NAO () SIM-comente:

e Conduta

Nome:

Data: __ / /
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ANEXO IVa
FORMULARIO DE EVOLUCAO DA PSICOLOGIA
Nome:
Registro: Data:__ / /

e Problemas detectados na ultima avaliagdo foram solucionados?
()SIm () NAO - por que?

e Novos problemas foram identificados?
( )NAO ( ) SIM - descreva:

e Avaliacdo e conduta

Nome:

Data:__/_/
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ANEXO V

“Hemophilia Joint Health Score”*
Caracteristica TE | TD | CE CD | JE D Outro
Edema

Duracdo do edema
Atrofia muscular

Alinhamento axial

Crepitagao a movimentacgao

Perda de flexdo

Perda de extensao
Instabilidade
Dor articular

Forga

Marcha

Articulacdo - total
Escore global da marcha

Escore total = soma da articulacdo total + escore global da marcha

Legenda: TE (tornozelo esquerdo); TD (tornozelo direito); CE (cotovelo esquerdo); CD (cotovelo direito);
JE (joelho esquerdo); ID (joelho direito).

- Edema: 0 = sem edema; 1 = leve; 2 = moderado; 3 = grave

- Duragdo do edema: 0 = sem edema ou < 6 meses; 1 = >6 meses

- Atrofia muscular: 0 = nenhuma; 1 = leve; 2 = grave

- Alinhamento axial (medida somente em joelho e tornozelo): 0 = dentro dos limites normais; 2 = fora
dos limites normais

- Perda de flexdo: 0 =<5; 1 =5-10; 2 =11-20; 3 =>20

- Perda de extensdo: 0 =<5; 1=5-10; 2=11-20; 3 =>20

- Instabilidade: 0 = nenhuma; 1 = significativa

- Dor articular: 0 = nenhuma dor tanto durante quanto ao final do movimento; 1 = presente (observar
expressdo facial de dor e a agdo de evitar ou repelir o movimento doloroso)

- Forga: forca muscular graduada em uma escala de 0 a 5, medida durante a Amplitude de Movimento
(ADM) possivel, realizada ativamente pelo paciente

0 = sustenta a posicdo de teste contra a gravidade, com maxima resisténcia (grau 5)

1 = sustenta a posicdo de teste contra a gravidade, com resisténcia moderada (mas falha quando
aplicada resisténcia maxima) (grau 4)

2 = sustenta a posicdo de teste contra a gravidade, com resisténcia minima (grau 3+), ou contra a
gravidade (grau 3)

3 = capaz de completar parcialmente a ADM contra a gravidade (grau 3-/2+), ou capaz de completar a
ADM, quando a gravidade é eliminada (grau 2), ou completa parcialmente a ADM quando a gravidade é
eliminada

4 = trago de contragdo muscular (grau 1) ou auséncia de contracdo muscular (grau 0)

- Marcha : 0 = todas as habilidades estdo nos limites da normalidade; 1 = Uma habilidade esta fora dos
limites da normalidade; 2 = Duas habilidades esta fora dos limites da normalidade; 3 = Trés habilidades
estd fora dos limites da normalidade; 4 = Nenhuma habilidade estd nos limites da normalidade
(caminhar, subir e descer degraus, correr e saltar)

* Traduzido de Hilliard, P., Funk, S., Zourikian, N., Bergstrom, B.M., Bradley, C.S., McLimont, M., Manco-
Johnson, M., Petrini, P., van den Berg, M. & Feldman, B.M. (2006) Hemophilia joint health score
reliability study. Haemophilia, 12, 518-525.
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ANEXO VI
CARTILHA PARA O PACIENTE E SEUS FAMILIARES
TRATAMENTO DE PROFILAXIA PRIMARIA PARA HEMOFILIA A E B GRAVE

1. O que é profilaxia primaria em hemofilia?

A profilaxia primdaria em hemofilia refere-se ao tratamento de reposi¢ao com concentrado de
fator VIII (para hemofilia A grave) ou IX (para hemofilia B grave) de forma periédica e ininterrupta a
longo prazo, isto é, por mais de 45 semanas por ano, iniciada antes ou apds ocorréncia da primeira
hemartrose e antes dos 3 anos de idade.

2. Quais sao as vantagens da profilaxia primaria?

As principais vantagens da profilaxia primaria sdo: (a) prevenir o desenvolvimento da artropatia
hemofilica (que levam a deformidades fisicas muitas vezes irreversiveis); (b) reduzir outros
sangramentos e (c) melhorar a qualidade de vida dos pacientes.

A profilaxia primaria é reconhecida e recomendada pela Organizacdo Mundial da Sadde e
Federagdo Mundial de Hemofilia como o tratamento de elei¢do para a forma grave da hemofilia A e B.

3. Quem pode participar da profilaxia primdaria?

Somente poderdo participar da profilaxia primaria os pacientes com hemofilia A ou B, forma grave,
com idade inferior a 3 anos incompletos. Pacientes com inibidor, que ndo estdo respondendo ao
concentrado de fator VIII ou fator IX, ou que apresentem reacGes alérgicas ao fator, ndo poderdo
participar, devido a contraindicacdo da profilaxia primdria nestes pacientes.

Havera necessidade de avaliacdo favordvel da equipe multiprofissional do Centro de Tratamento de
Hemofilia (médico, enfermeira, assistente social e psicdloga). Ainda, sera necessario treinamento para
infusdo do concentrado de fator de coagulacdo que pode ser infundido em casa (em veia periférica ou
por cateter venoso central).

4. Em que consiste o tratamento da profilaxia primaria?

Consiste na infusdo do concentrado de fator VIII (para hemofilia A grave) ou IX (para hemofilia
B grave) profilaticamente, isto €, independentemente de o paciente tido qualquer sangramento.
Inicialmente, todos os pacientes receberdo o concentrado de fator VIl ou IX uma a duas vezes na
semana. Esta frequéncia podera ser aumentada, na dependéncia da frequéncia da ocorréncia de
sangramentos.

5. Como sera feito o acompanhamento do tratamento?

O paciente devera ser avaliado periodicamente pela equipe multiprofissional do Centro de
Tratamento de Hemofilia até a suspensdo da profilaxia primaria, que ocorrerd aos 18 anos de idade.
Durante o tratamento de PP, alguns testes deverdo ser realizados com freqiiéncia, em especial o teste
de dosagem do inibidor. As consultas e orientacdes devem ser rigorosamente seguidas pelo
paciente/responsavel.

O paciente/responsavel devera preencher uma ficha de uso do concentrado de fator de coagulacdo
mediante infusdo do produto em casa. A cada visita médica, o paciente devera trazer a ficha
devidamente preenchida com todas as informacdes solicitadas. Caso o tratamento seja realizado na
casa do paciente, ele devera retornar ao Centro de Tratamento de Hemofilia os frascos vazios dos
concentrados de fator, assim como equipo, agulhas e seringas usadas.

6. O que deve ser feito para o sucesso do tratamento?

Para que o tratamento seja bem sucedido, o paciente devera seguir o tratamento tal como
recomendado pela equipe multiprofissional, ter acompanhamento médico periddico, comparecer a
todas as consultas agendadas e realizar os testes solicitados. O paciente e seus familiares devem seguir
rigorosamente todas as orientagdes dadas por seu médico e equipe multiprofissional.

E essencial a participacdo e envolvimento do paciente e de sua familia. Em caso de qualqueP@uvida



deve-se contatar o Centro de Tratamento de Hemofilia.

7. Quais sao os riscos da profilaxia primaria para o paciente?

Os riscos da profilaxia primaria sdo os mesmos do tratamento sob demanda ja ofertado aos
pacientes com hemofilia. Estes sdo: possibilidade de desenvolvimento de inibidor, possibilidade de
contaminacdo com agentes infecciosos transmissiveis pelos concentrados de fator de coagulacdo e
reacdo alérgica ao produto infundido. Ainda, devido a frequéncia de infusdes, o paciente pode
necessitar da instalacdo de cateter venoso central caso o acesso de veias periféricas fique dificultado.

Em caso de davida converse com seu médico do Centro de Tratamento de Hemofilia.
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ANEXO VII
PROFILAXIA PRIMARIA PARA HEMOFILIA GRAVE
PLANILHA DE INFUSAO DOMICILIAR
Nome:
Registro Centro de Tratamento: Registro Hemovida:
Data nascimento: __ / /
Centro de tratamento:
Dados gerais Produto Motivo da infusao Hemorragia
Hemorragia* Conti-
Data Hora Peso Nome comercial | Lote N2 Profi- artic musc out nuidade Local” Lado® Assinatura
Ul laxia
Dados gerais Produto Motivo da infusdo Hemorragia
Hemorragia* Conti-
Data Hora Peso Nome comercial | Lote N2 Profi- artic musc out nuidade Local” Lado® Assinatura
] laxia

*Hemorragia: art=articular; musc=muscular; out=outros.

# Local: articular: joelho=J; cotovelo=C; tornozelo=T; ombro=0; punho=P; quadril=Q; outros. Muscular: panturrilha=pant.; antebraco=anteb.
coxa; perna; gliteo; mao; pé; outros. Outros: sistema nervoso central=SNC; cavidade oral=CO; outros

& Lado: direito=D; esquerdo=E; n4o sabe ou nio se aplica=N

ANEXO VIl

CRONOGRAMA DO PROTOCOLO BRASILEIRO DE PROFILAXIA PRIMARIA PARA HEMOFILIA GRAVE

Nome do Paciente DN:

Centro de Hemofilia: Registro Centro:
Médico responsavel: Tel. Contato do Servigo/Médico:




Registro HEMOVIDA:

Nome da Mae:

Acesso periférico: Sim( ) Nao( )

Cateter: Sim( ) Nao( )

Tipo de cateter:

Data implantagao cateter:

Dias Sequencial do Protocolo

Aval. de inclusdo

Semana Zero

Sem 1-5

6a.Sem

Sem 7-13

14a.Sem

Sem 15-20

21a.Sem

7a.Sem

28a.Semana

Data

Infusdo de Fator (Dose A, B, C)

INICIO

Explicacdo e entrega do Termo de Consentimento

Avaliagao Critérios Inclusao

Avaliagdo Clinica (Médica)

Avaliagao Servico Social

Avaliagao Psicologia

Avaliagdao Enfermeira

Avaliagao Musculoesquelética

Avaliagdo Imagem

Recolhimento Termo de Consentimento assinado

Visita inicial / Entrega formularios ao responsavel

Quantificagao de Inibidor

Hemograma

Exames gerais

Sorologia

CRONOGRAMA DO PROTOCOLO BRASILEIRO DE PROFILAXIA PRIMARIA PARA HEMOFILIA GRAVE

Dias Sequencial do Protocolo

Sem 29-33

34a. Sem

Sem 35-39

40a.Sem

Sem 41-45

46a.Sem

Sem 47-51

52a.Sem

18 meses

24 meses

Data

Infusdo de Fator (Dose escalonamento A, B, C)

Avaliagdo Clinica (Médica)

Avaliagao Servico Social

Avaliagao Psicologia

Avaliagdo Enfermeira

Avaliacdo Musculoesquelética

Avaliagao Imagem

Quantifica¢ado de Inibidor

Hemograma

Exames gerais




Sorologia

Dias Sequencial do Protocolo 30 meses |36 meses |42 meses |48 meses |54 meses |60 meses |72 meses 84 meses |96 meses | 108 meses
Data

Infusdo de Fator (Dose escalonamento A, B, C)
Avaliagdo Clinica (Médica)

Avaliagao Servigo Social

Avaliagdo Psicologia

Avaliagdao Enfermeira

Avaliagao Musculoesquelética

Avaliagdo Imagem

Quantificagao de Inibidor

Hemograma

Exames gerais

Sorologia

CRONOGRAMA DO PROTOCOLO BRASILEIRO DE PROFILAXIA PRIMARIA PARA HEMOFILIA GRAVE

Dias Sequencial do Protocolo 120 meses 132 meses | 144 meses | 156 meses | 168 meses | 180 meses | 192 meses | 204 meses | 216 meses
Data

Infusdo de Fator (Dose escalonamento A, B, C)
Avaliagdo Clinica (Médica)

Avaliagao Servigo Social

Avaliagdo Psicologia

Avaliagdao Enfermeira

Avaliagdo Musculoesquelética

Avaliagdo Imagem

Quantifica¢ao de Inibidor

Hemograma

Exames gerais

Sorologia

Legenda:

Determinar dose em uso:
Ul ( Ul/kg) x/semana
Ul ( Ul/kg) x/semana
Ul ( Ul/kg) x/semana



Ul ( Ul/kg) x/semana

Pesquisa de Inibidor:
A quantificagdo de inibidor deverd ser mais frequente no caso da necessidade de tratamentos de reposi¢do e/ou alteragdo do escalonamento.
Incluir a quantificagdo de inibidor a cada 5 a 10 dias de exposi¢do (DE) até o 500 DE, a cada 3 meses até o 1000 DE e a cada 6 meses até 5 anos de idade; apds 5 anos, 1x ao ano.



ANEXO IX

AGENDA DE SEGUIMENTO DO PROTOCOLO BRASILEIRO DE PROFILAXIA PRIMARIA PARA HEMOFILIA GRAVE
Nome do Paciente: DN:

Centro de Hemofilia: Registro Centro

Médico responsavel:
TEL. Contato do Servico/Médico: ‘ No. registro HEMOVIDA:
Nome da Mae:

Acesso periférico: Sim( ) Nao( ) | | | | |

Cateter: Sim( ) Nado( ) Tipo de cateter: Data implantagao cateter:
DIAS de tratamento lo. 70. 140. |2lo. |280. |350. |420. |490. |560. 630. |700. |770.
DATA:

Visita médica /exame
Revisdao Cateter

DOSE: UI/X semana
PROFILAXIA

HEMORRAGIA

Local hemorragia

Dias de tratamento

DIAS de tratamento 840. |910. |980. |1050. |(1120. |1190. |1260. |1330. | 1400. 1470. | 1540. | 1610.
DATA:

Visita médica /exame
Revisao Cateter

DOSE: UI/X semana
PROFILAXIA
HEMORRAGIA

Local hemorragia

Dias de tratamento

AGENDA DE SEGUIMENTO DO PROTOCOLO BRASILEIRO DE PROFILAXIA PRIMARIA PARA HEMOFILIA GRAVE

DIAS de tratamento 1680. | 1750. | 1820. | 1890. | 1960. | 2030. | 2100. | 2170. | 2240. 2310. | 2380. |2450.
DATA:

Visita médica /exame
Revisdo Cateter




DOSE: UI/X

semana

PROFILAXIA

HEMORRAGIA

Local hemorragia

Dias de tratamento

LEGENDA ABREVIATURAS HEMORRAGIAS MAIS FREQUENTES

D JOELHO DIREITO

JE JOELHO ESQUERDO

D TORNOZELO DIREITO
TE TORNOZELO ESQUERDO
cD COTOVELO DIREITO

CE COTOVELO ESQUERDO




ANEXO X

RESULTADO DE EXAMES

AGENDA DE SEGUIMENTO DO PROTOCOLO BRASILEIRO DE PROFILAXIA PRIMARIA PARA HEMOFILIA GRAVE

Nome do Paciente ‘ DN:
Centro de Hemofilia: No. registro HEMOVIDA:

Médico responsavel: Tel. Contato do Servigo/Médico:

Dias Sequencial do | Aval. de 212
Protocolo inclusdao | 62 sem | 142 sem |sem 282 sem | 342 sem | 402 sem | 462 sem | 522 sem
Data

Coagulagao

FVIII:C

Pesquisa de Inibidor
Quantificagao de
Inibidor

TP (AP)

Hemograma

Hb

Ht

Leucdcitos

Plaquetas

Fungdo hepatica
AST/TGO

ALT/TGP

Fungdo renal
Creatinina sérica
Sorologias

anti-HIV

anti-HCV

HBS:Ag

anti-HBs

anti-HBc

anti-HAV

Dias Sequencial do |18 24 30 36mese | 42 48 54 60 72
Protocolo meses |meses |meses |s meses |meses |meses |meses | meses
Data

Coagulagdo

FVIII:C

Pesquisa de Inibidor
Quantificagao de
Inibidor

TP (AP)
Hemograma

Hb

Ht

Leucdcitos
Plaquetas

Fungado hepatica
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AST/TGO
ALT/TGP
Fungdo renal
Creatinina sérica
Sorologias
anti-HIV
anti-HCV
HBS:Ag
anti-HBs
anti-HBc
anti-HAV

Dias Sequencial do | 84 96 108 120 132 144 156 168 180
Protocolo meses |meses |meses |meses |meses |meses |meses |meses |meses
Data

Coagulagao
FVIII:C

Pesquisa de Inibidor
Quantificagdo  de
Inibidor

TP (AP)
Hemograma

Hb

Ht

Leucdcitos
Plaquetas
Fungdo hepatica
AST/TGO
ALT/TGP

Fungao renal
Creatinina sérica
Sorologias
anti-HIV
anti-HCV

HBS:Ag

anti-HBs
anti-HBc
anti-HAV

Dias Sequencial do | 192 204 216
Protocolo meses | meses | meses
Data

Coagulagao

FVIII:C

Pesquisa de Inibidor
Quantificagao de
Inibidor

TP (AP)

Hemograma

Hb

Ht

Leucdcitos
Plaquetas
Fungado hepatica




AST/TGO
ALT/TGP

| | | |
Creatininasérica| | | [ [ | | [ [
|

anti-HIV
anti-HCV
HBS:Ag
anti-HBs
anti-HBc
anti-HAV
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