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Resumo: A hemofilia € uma coagulopatia que se caracteriza por sangramentos
ininterruptos quando rompida a barreira de protecdo dos tecidos. Esta patologia tem
carater genético e hereditario ligados ao cromossomo sexual X, resultando assim na
deficiéncia de genes responséaveis pela sintese dos fatores de coagulagéo, a saber,
Fator VIII ou Fator IX. Objetivo: Este trabalho abordara situacbes da infancia do
paciente hemofilico, analisando as dificuldades enfrentadas por esses pacientes,
obtendo assim informacgdes e conhecimento para auxiliar no cuidado, juntamente no
processo de socializacao familiar e escolar deste paciente. Metodologia: Trata-se de
um estudo descritivo, do tipo revisdo integrativa de literatura. Resultado/Discusséao:
Os principais pontos encontrados foram: preocupacdo dos pais quanto a inclusao
dos filhos em atividades fisicas escolares e quais podem ser praticadas; a falta de
conhecimentos dos educadores que lidam com essas criangas; a importancia do
irmao e da familia para um tratamento eficaz; e a depressao detectada em criancas
e adolescentes com hemofilia. Conclusédo: Todas estas dificuldades, somados aos
sintomas da hemcofilia enfrentados por estas criancas, podem vir a desencadear
problemas psicoldgicos, dos quais se referem a tristeza, apatia, auséncia de desejo
de continuar o tratamento, e todos estes comportamentos podem ser observados por
cada profissional da equipe multiprofissional dos hemocentros, bem como criar
métodos de trabalho de forma holistica a esta crianca e familia, a fim de atender as
suas necessidades biopsicossociais.

Palavras-chave: Hemofilia A. Hemofilia B. Saude da crianca.

Abstract: Hemophilia is a coagulopathy characterized by uninterrupted bleeding
when the tissue protection barrier is broken. This pathology has a genetic and
hereditary character linked to sexual chromosome X, resulting the deficiency of
genes responsible for the synthesis of coagulation factors, namely Factor VIII or
Factor IX. Objective: This study will address the hemophilic patient's childhood
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situations, analyzing the difficulties faced by these patients, thus obtaining
information and knowledge to assist in the care, joining to the family and school
socialization process of this patient. Methodology: This is a descriptive, integrative
literature review study. Result/Discussion: The main points found were: parents'
concern about the inclusion of their children in school physical activities and which
can be practiced; the lack of knowledge of teachers who deal with these children, the
importance of the sibling and the family for an effective treatment; and depression
detected in children and adolescents with hemophilia. Conclusion: All these
difficulties, in addition to the hemophilia symptoms faced by these children, may
trigger psychological problems, such as sadness, apathy, lack of desire to continue
treatment, and all these behaviors can be observed by each professional of the
Blood Center team, as well as create holistic working methods for this child and
family, in order to meet their biopsychosocial needs.

Keywords: Hemophilia A. Hemophilia B. Child Health.

1 INTRODUCAO

A hemofilia € uma coagulopatia hereditaria definida pela deficiéncia de uma
ou mais glicoproteinas plasmaticas responsaveis pela coagulacdo sanguinea,
denominadas fatores de coagulacéo. O diagndstico é realizado nos primeiros dias de
vida, a partir da triagem neonatal também conhecida como “teste do pezinho”.
Reportada a deficiéncia na atividade da glicoproteina em especifico, as criancas
hemofilicas sdo submetidas a infusdo de reposicédo do fator de coagulacdo por via
endovenosa.

Subdivida em Hemofilia A, com maior nimero de casos, cuja deficiéncia € do
fator VI, e Hemofilia B, com menor nimero de casos, em que se observa a
deficiéncia do fator IX, pode ainda ser divididas em leve, moderada e grave, a
depender da concentracdo do fator de coagulacao deficiente circulante na corrente
sanguinea (BRASIL, 2015).

Os sintomas da hemofilia sdo, em sua maioria, hemorragias nos musculos
esqueléticos e entre as articulagdes, provocadas ou espontaneas. Manifestadas
principalmente na infancia, no qual o portador sente fortes dores, aumento de
temperatura local e reducdo da mobilidade da articulagéo afetada. Embora ndo haja
cura para a hemofilia, o tratamento existente € 100% eficaz e encontra-se disponivel

pela rede publica de saude nos hemocentros de todo pais (BRASIL, 2015).
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Apesar de haver tratamento, essa coagulopatia ndo acarreta apenas
consequéncia fisicas aos portadores. Algumas vezes € necessario que a crianca
mude sua rotina, se ausente da escola e deixe de realizar suas atividades de lazer,
afetando também seu estado psicossocial, uma vez que ela ainda ndo correlaciona a
gravidade de sua doenca organica cronica com a necessidade de se cuidar
(CASTRO e PICCININ, 2002).

Ainda coexiste um preconceito sofrido por estas criangas em escolas e no
convivio social, devido ao desconhecimento de como a hemofilia afeta a vida do
portador. Acredita-se que, por motivo de medo ou inseguranca, familiares e
educadores que acompanham as criancas hemofilicas transformam o cuidado em
superprotecdo, gerando consequéncias que podem afetar negativamente a vida
adulta do portador de hemofilia, se ela for enfrentada como uma patologia que
impossibilite o paciente a ter uma infancia normal. Portanto, galgar conhecimento
acerca das dificuldades enfrentadas por um paciente hemofilico desde a sua
infancia, poderdo minimizar danos futuros.

Baseando-se neste contexto, este trabalho abordaréa situacdes da infancia do
paciente hemofilico, com o objetivo de analisar as dificuldades enfrentadas por este
paciente no processo de socializacdo nos ambientes familiar e educacional e em seu
tratamento, fornecendo informagbes para melhorar o processo de cuidado ao
paciente infantil hemofilico. Outrossim, eclodir para pais e profissionais da educacéo
conhecimentos a respeito da crianca hemofilica, suficientes para iguala-la no

convivio social, minimizando possiveis danos futuramente.

2 METODOLOGIA

Trata-se de um estudo descritivo, do tipo revisao integrativa de literatura, a partir das
bases de dados da Scientific Eletronic Library Online (SCIELO) e da Biblioteca
Virtual em Saude (BVS), em que foram coletados artigos em portugués com
disponibilidade do texto completo, utilizando-se o0s descritores: Hemofilia A,
Hemofilia B; Saude da criancga.

Foi realizada ainda uma coleta de dados a partir de fontes secundarias, por
meio de levantamentos de bibliografias, por esta ser uma das melhores formas para

obter a comparacao entre artigos analisados como referéncia no presente trabalho,
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uma vez que o objetivo de uma revisédo de literatura € reunir 0 maximo possivel de
conhecimentos sobre 0 assunto.

Os artigos primeiramente foram selecionados através da analise do titulo.
Primeiro utilizou-se somente o descritor “hemofilia A", obtendo 30 artigos. Refinado
pela leitura do titulo, foram selecionados para o estudo 14 artigos. Com o descritor
“saude da crianga” juntamente com o descritor “hemcofilia B”, foram obtidos 6 artigos
para o estudo. Depois a selecéo se deu pela leitura do resumo, refinando 15 artigos
e, apos a leitura do texto completo, selecionaram-se 8 artigos. Por fim, realizaram-se
as andlises dos dados com relacdo ao objetivo proposto para esta revisdo

integrativa.

3 FISIOPATOLOGIA

A fisiologia e 0 metabolismo humano sdo altamente regulados no que diz
respeito ao controle do fluxo sanguineo pelo sistema circulatério a fim de impedir
distarbios extremos, tais como hemorragia ou trombose. Quando uma pessoa sofre
um trauma com sangramento, o organismo trabalha para cessar o trauma. Todo este
esforco no processo de recuperacdo tecidual para solucionar o sangramento e,
portanto, impedir a perda sanguinea, é chamado de hemostasia. Para isso, o corpo
humano é dotado de receptores em toda sua extensdo, e quando ocorre o
rompimento da barreira da pele, estes receptores mensageiros comeg¢am 0 processo
de cicatrizacdo, desde a vasoconstricdo, formacdo de tampdo com plaguetas,
formacdo de coagulo e, por fim, o crescimento de tecido fibroso (SOUSA et al.,
2008).

A coagulacdo pode ser representada quando ocorre a ativacdo de enzimas
em cadeia, tendo como resultado a formacdo de um coagulo de fibrina considerado
estavel (SOUSA et al.,, 2008). Em vista disso, a producdo das glicoproteinas
plasmaticas € fundamental para a manutencdo da hemostasia, e a deficiéncia
genética na producdo dessas glicoproteinas plasmaticas, denominadas de fatores
de coagulacao, Fator VIII, no caso da hemofilia A, e Fator IX, no caso da hemofilia B,
prejudica a cascata de coagulacdo, que nao consegue completar o seu ciclo na
formacao da fibrina. Com todo o processo prejudicado, o portador dessa heranca

genética ligada ao gene recessivo h do cromossomo X, ou seja, 0 hemofilico, tem
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sangramentos prolongados, nem sempre intensos, a depender do vaso lesionado e
da gravidade do trauma (BRASIL, 2018).

A gravidade do quadro hemofilico € subdividida de acordo com a atividade
molecular do fator deficiente no organismo, Fator VIl ou IX, sendo: leve, quando a
atividade é de 5 a 40%; moderada, em 1 a 5% de atividade; e grave, quando ha
menos que 1% de atividade do Fator. Tal classificacdo esta relacionada a
quantidade de sangramentos sofridos pelo portador e, portanto, € preponderante
para que o hematologista escolha os melhores tratamentos e condutas terapéuticas
ao portador (BRASIL, 2018).

Na apresentacao grave, os sangramentos acometem o hemofilico, na maioria
das vezes de forma espontanea, como, por exemplo, durante a realizacdo de
atividade de vida diaria (andar, correr, brincar), ocorrendo em articulagbes de
maiores impactos e de maior exigéncia como cotovelo, ombro, coxofemoral, joelho e
tornozelo. J& na apresentacdo moderada, os sangramentos sado tipicos de um poés-
trauma (extracdo dentaria, procedimentos cirdrgicos). E na apresentacdo leve, os
episédios de sangramentos estdo associados a grandes traumas (procedimentos
cirdrgicos, extracdo dentaria), sendo que, em alguns casos de hemofilicos leves, o
diagnéstico é obtido de forma tardia e inesperada ao serem submetidos a grandes
traumas, devido a atividade molecular proteica estar proximo ao desejavel (DE
PAULA et al., 2019).

Os concentrados de Fator s&o disponibilizados pela rede do Sistema Unico de
Saude (SUS), através do programa de Dose Domiciliar implantado em 1999, em
doses expressas em unidades internacionais (Ul) de 250 Ul, 500 Ul e 1000 Ul, e a
dosagem de cada paciente € calculada de acordo com o0 peso, a ocorréncia dos
sangramentos, o tipo de articulacdo ou musculo, como também a apresentacdo da
gravidade da coagulopatia. Outro aspecto relacionado a prescricdo da dosagem do
Fator € o tipo de atividade laboral ou recreativa que o paciente realiza, ciente de que
todos sdo orientados a evitar atividades que possam |hes causar prejuizos (BRASIL,
2018).
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3.1 OS CUIDADOS A CRIANCA HEMOFILICA

Alguns cuidados tomados ao hemofilico desde a primeira infancia ajudam na
prevencdo de sequelas, em vista que, o ato de engatinhar pode evoluir para
hematomas e a presséo da roupa do bebé sobre a pele também pode causar lesdes.
Portanto, € indicado a essas criancas roupas com tecidos mais grossos na regiao
dos joelhos e cotovelos que serdo apoiados na hora de engatinhar. E importante a
aplicacdo de cantoneiras em material de Etileno Acetato de Vinila (EVA) nos moveis
e tapetes para protecdo de criancas que estdo comecando a andar. Evitar deixar
criancas s6 em camas e sofas, previne quedas que podem ocasionar torcées
capazes de gerar hemorragias nas articulages (VIDAL e ALMEIDA, 2008).

Deve-se ensinar a crianca a realizar as tarefas a ela destinadas e ensina-la os
locais mais seguros para percorrer. Informar a escola que o filho € portador de
hemofilia € um dos cuidados mais importantes, pois caso haja alguma situacdo de
lesdo, os profissionais saberdo como agir. Além disso, € importante fornecer a
escola as orientagdes de cuidado, tais como: utilizar gelo em caso de traumas e
pressionar os locais afetados, uma vez que conter sangramentos ajuda a prevenir
outros novos (VIDAL e ALMEIDA, 2008).

Galante e colaboradores (2006) observaram que a alta incidéncia de
hemartrose é outro fator de dificuldade que uma criangca hemofilica sofre. Esta
aumenta de acordo com a idade, o que leva a entender que, com o aumento das
atividades escolares e, com isso, 0 aumento dos esportes na vida desta crianca,
tem-se a elevacdo do indice de ocorréncias traumaticas, consequentemente
provocando um desequilibrio articular, gerando novos sangramentos, € um ciclo
mais vicioso de alteracoes.

Por isso, exercicios de grande impacto sdo contraindicados para pacientes
hemofilicos. Indica-se exercicios de menor impacto, como natacao, hidroginastica e
peteca, pois auxiliam o desenvolvimento da musculatura e promovem o bem-estar. E
importante também nédo limitar tanto a crianca, para que ela ndo se sinta
constrangida ou incapaz; além disso, acompanhamento com psicélogos € de suma
importancia para as criangas nessa descoberta (VIDAL e ALMEIDA, 2008).

Nas escolas, a abordagem em relacdo a doenca deve ser um assunto de

grande importancia para discussao pois, durante o periodo letivo, os educadores
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(professores e pedagogos) serdo 0s responsaveis pelas criancas, devendo preparar
diferentes estratégias didatico-metodoldgicas de ensino, a fim de evitar
intercorréncias aos alunos hemofilicos e sua exclusdo no ambiente escolar (DE
PAULA, 2019; VIDAL e ALMEIDA, 2008).

No entanto, uma pesquisa realizada por Raab (2017) com professores do
ensino fundamental de escolas publicas de um municipio da regido Metropolitana de
Curitiba que lecionam em escolas com alunos com hemofilia matriculados,
demonstrou que mais de 90% dos entrevistados ndo tém nenhum conhecimento ou
apenas conhecimentos basicos sobre a hemofilia e nunca participaram de nenhum
tipo de capacitacdo para trabalhar com alunos hemofilicos. Em vista desses dados,
0s autores elaboraram um curso de capacitacdo sobre a hemofilia, uma vez que
meios de acesso ao conhecimento sdo de suma importancia para que 0sS
educadores saibam como conviver com alunos hemofilicos.

Criancas hemofilicas passam por momentos dificeis que afetam de forma
direta a qualidade do aprendizado, por isso, professores informados e capacitados
sdo fundamentais para contribuir no processo de aprendizagem dessa crianca, e
gue este evolua de forma efetiva (RAAB, 2017).

De acordo com Matsunaga e colaboradores (2013), outra contribuicdo
educativa para criancas com hemofilia € o desenvolvimento de jogos didaticos
visando ajudéa-las a entender sobre a doenca e as suas consequéncias. Como
material educativo atrativo sobre hemofilia para criancas no ensino infantil (pré-
escolar) e fundamental € escasso e deficiente, esse grupo desenvolveu entdo o
protétipo do jogo “Hemotion”, cuja proposta foi abranger criangas em idades escolar
e pré-escolar, usando a metodologia da crianca jogadora ser a tutora do
personagem do jogo, ensinando-a as condutas corretas diante de diversas situacdes
gue podem vir a acontecer. Abordar esse tema de forma ludica, no caso com a
construcéo do jogo, demonstrou ser um ato motivador para quem 0 joga, pois € uma

abordagem unica e direcionada.

3.2 ASPECTOS PSICOSSOCIAIS A CRIANCA HEMOFiILICA

O paciente infantil hemofilico precisa de apoio emocional, pois garante o
sucesso da adesdo ao tratamento (COVAS, 2012), para tal, os profissionais
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precisam conhecer e entender os desafios enfrentados por cada paciente (MOURA,
2015). A fase da primeira infancia, segundo Young (2010), € a fase que marca a
crianca para sempre, e a idade pré-escolar, segundo Duarte e Batista (2017), € o
periodo que a crianga se interage e aprende a se envolver no meio em que esta
inserida.

Quanto a preocupacédo com o nivel de conhecimentos dos pais que tém filhos
portadores de hemofilia, estudos relatam que todos os pais, independentemente do
nivel de instrucdo, possuem um dialogo aberto com seus filhos sobre o problema de
saude deles (VIDAL e ALMEIDA, 2008).

O ambiente familiar deve primeiramente empoderar a crian¢a a realizar todas
as suas atividades sociais, e estudos revelam que a inclusdo dos irméos no decorrer
do tratamento da crianga hemofilica tem sido bem positiva, pois a crianga se sente
mais util e proxima desse vinculo com os irmaos (VIDAL e ALMEIDA, 2008).
Contudo, ndo sdo todas as familias que conseguem lidar com diagnéstico de
doencas organicas crbnicas, o que contribui para uma superprotecdo do enfermo
(CASTRO e PICCININ, 2002). Assim, ndo apenas a crian¢a hemofilica, mas os pais
também devem receber atencdo e esclarecimentos das equipes das unidades de
saude.

Em relacdo aos genitores, as criancas repetem 0 que veem e 0 que €
ensinado, entdo, quando os pais as superprotegem a fim de evitar de que se
machuquem, estas criangas, consequentemente, podem nao desenvolver uma
autenticidade na vida adulta (DUARTE e BATISTA, 2017), pois cria-se um
consciente de incapacidade e auséncia de perspectiva de tentar algo novo, o que
afeta negativamente no seu crescimento (MOURA, 2015).

Certas condutas adotadas por alguns pais e educadores geram maior
fragilidade emocional a estes pacientes, impossibilitando-os de adotar acdes
corajosas e, consequentemente, dificultando seus relacionamentos interpessoais e
retardando o aprendizado (COVAS, 2012).

O ato ou efeito de excluir uma crianca daquilo que lhe é natural, como brincar
e aprender com 0s erros, gera danos a sua vida adulta que ndao se podem
recensear, pois o processo de interagdo comeca pelo brincar (BARROS, 2008). As

brincadeiras estimulam o cérebro da crianca a possiveis formas de sair vencedor, e
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todo este processo € o responsavel por ativar a capacidade de aprendizado. Por
iSso € importante a crianca ter momentos de lazer e o0 convivio com outras criancgas.

Bahls e colaboradores (2006) demonstraram em seus estudos que o grau de
sintomas depressivos encontrado em criangas e adolescentes portadoras de
hemofilia foi mais significativo do que em adolescentes e criancas da populacéo
geral, o que foi um grande indicador para analise deste trabalho. Os pesquisadores
observaram também que a presenca da depressdo em pacientes pediatricos
hemofilicos era maior do que em pacientes do mesmo grupo etario com céancer. A
forma como as criancas reagem, em nivel emocional, ao desdobrar da hemofilia,
leva a perceber que algumas populacdes de criancas reagem de formas incomuns a
doenca.

Ainda em relacdo ao trabalho anterior, relatou-se que pacientes pediatricos
hemofilicos podem sofrer pequenos traumas que geram grande dor e sofrimento. Tal
cenario propicia que esses jovens tenham mais experiéncias negativas, sendo isso
um grande obstaculo que os mesmos precisam passar ndo sO durante a infancia,
mas durante toda vida (BAHLS et al., 2006).

4 CONCLUSAO

Em virtude dos fatos mencionados, pode-se observar uma limitacdo vivida
pela crianca hemofilica. E de suma importancia que os profissionais da area da
saude estejam atentos e habilitados para conceder um rapido e facil diagndstico,
protegendo o paciente e sua familia de futuros danos fisicos e psicolégicos. Outro
ponto de apoio é o irmdo da crianca hemofilica, que deve ser olhado pelas unidades
de saude com mais atencéo, pois auxilia no tratamento eficaz do irméao hemofilico.

No olhar dos pais, 0s esportes e a pratica de exercicios trazem limitacdes
para a vida da crianca hemofilica. Muitos desses pais evitam que seus filhos
pratiguem tais esportes e participem de atividades extracurriculares no ambiente
escolar, pois os mesmos tém medo de que ocorram lesées em seus filhos e eles ndo
serem atendidos prontamente. Sendo assim, uma boa resolutiva para tais problemas
sociais para essas criancas é a ampliacdo de métodos de entretenimento que
busquem menores impactos, nas instituicdes de ensino infantil, fundamental e

meédio. Por outro lado, a capacitacao dos profissionais que lidam com essas criancas
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€ primordial para que o ciclo de cuidados ndo se quebre; para isso, educadores
devem conhecer mais sobre a doenca, sobre 0s primeiros socorros a serem
prestados a essas criangas e quais os meios para melhor disciplina-los, trazendo
CcONsigo maior segurancga para as criangas e para seus pais.

Dessa maneira, o papel dos pais e educadores € essencial para que a crianca
hemofilica cresca e se torne mais forte emocionalmente. Portanto, desfazer a
superprotecdo é dar a essas criancas a oportunidade e a coragem de
desenvolverem habilidades sem receio de aprender com as dificuldades, para que,

no futuro, elas sejam adultos sem vulnerabilidades psicossociais.
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