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RESUMO

Esse artigo tem como objetivo relatar as expectativas de uma mae em rela-
¢do aos direitos e dificuldades reprodutivas que serdo enfrentadas por sua
filha portadora de hemofilia tipo A. Para tal utilizou-se os relatos de pacien-
tes e pais de pacientes portadores de hemofilia e participantes do Projeto de
Extensao denominado Grupo de Apoio aos Portadores de Hemofilia (GAPH).
Esses relatos foram feitos durante uma reunido cientifica, na qual foi discu-
tido sobre como ocorreram os diagndésticos dos pacientes hemofilicos, os
medos e angustias enfrentados por eles e as evolu¢des no diagndstico e tra-
tamento dessa doenca. Nessa oportunidade, a genitora da menina relatou
seus anseios quanto a puberdade e saude reprodutiva da sua filha. Ela expés
gue na época das primeiras duvidas com rela¢do a esse tema foi informada
pela hematopediatra que quando a puberdade chegasse, sua filha iria passar
por uma avaliacdo do grau de sangramento e demais medidas de seguranca
para o desenvolvimento reprodutivo da menina, tendo como terapia de su-
porte para o periodo menstrual as seguintes alternativas: aumento do fator
VIl durante o periodo menstrual, se refratario, uso de anti-fibrinoliticos, ou
inibicdo da ovulacdo com uso de anticoncepcionais orais, e se mesmo assim,
nao houver controle, histerectomia. A experiéncia permitiu conhecer as pe-
culiaridades, desafios e medos que as mulheres hemofilicas estao expostas
devido seu diagnostico e assim planejar orientacbes compreensiveis e signi-
ficativas aos pais e proprias pacientes para que essa fase seja vivenciada da
melhor forma possivel e com o minimo de desfechos negativos.
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e reprodutivos.

REPRODUCTIVE DIFFICULTIES FACED BY WOMEN WITH HEMOPHI-
LIA DURING PUBERTY: AN EXPERIENCE REPORT

ABSTRACT

This article aims to report the expectations of a mother about the rights and
reproductive difficulties that will be faced by her daughter with hemophilia
type A. In this sense, we collected some reports from patients, parents of pa-
tients with hemophilia, and participants of the project called Support Group
for People with Hemophilia (GAPH). These reports were made during a scien-
tific meeting, in which it was discussed how the diagnoses of hemophiliac
patients occurred, the fears and anxieties faced by these patients, and the
evolutions in the diagnosis and treatment of this disease. On that occasion,
the girl's mother reported her concern about her daughter’s puberty and her
daughter’s reproductive health. She said that at the time of her daughter’s
diagnosis, the pediatrician explained that her daughter would undergo an
evaluation of the bleeding degree and other safety measures for the girl's
reproductive health when puberty comes. It was offered some alternatives
for the girl's menstrual period, such as the increase in factor VIl during the
menstrual period; the use of antifibrinolytics, or ovulation striatum with the
use of oral contraceptives; and if there is no improvement in her case, hyste-
rectomy. This experience collecting reports was necessary to understand the
peculiarities, challenges, and fears that women with hemophilia are exposed
to. So, it was possible to promote guidelines for parents and patients so that
this phase could be experienced in the best possible way and with a mini-
mum of negative results.

KEYWORDS: Hemophilia; Bleeding; Reproduction; Sexual and reproductive
rights.

1 INTRODUCAO

As coagulopatias hereditarias como a hemofilia A e B sdo doencas ge-
néticas ligadas ao cromossomo sexual X, o qual sofre transformacdes nos
genes codificantes do braco longo e modifica a capacidade do corpo em pro-
duzir as proteinas/fatores de coagulacdo responsaveis pela ativacdo e desen-
volvimento da coagulagao sanguinea de forma efetiva, levando a deficiéncia
e, consequentemente, aos sangramentos (BRASIL, 2016).

Devido as hemofilias serem relacionadas ao cromossomo X, os ho-
mens possuem mais chances de desenvolver a doenca, uma vez que so apre-
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sentam um cromossomo X. Ja as mulheres, por terem dois cromossomos X,
tornam-se as portadoras e transmissoras da doenca para seus filhos, mas
pode estar presente nas mulheres quando elas sdo frutos da unido de um
homem hemofilico com uma mulher portadora, como exemplificado na figu-
ra 1 (MINISTERIO DA SAUDE, 2015).

Figura 1 - Exemplificagdo hemofilica
]

b1 ||

XY XX XY XX XY XX ' Normal
L] W L]

»
PRITR TR e

W Normal
XY XX XY 200 ([ XY 20 XY XOC || XY XX XY XX

5

m Homem
W ‘P wy Hemofilico

XY XX XY XX XY XX } Muther
» * » e @ 0 Portadora
XY 0 XY || oo xy oo [| vy x| | e

Fonte: MINISTERIO DA SAUDE, 2015.

A hemofilia A é a forma classica e a mais comum, definida pela defici-
éncia ou defeito do fator de coagulacao VIl interferindo na hemostasia do
corpo quando necessita. Ja a hemofilia B, conhecida como Fator Christmas,
é a diminuicdo ou falta na producao do fator de coagulacao IX (PINHEIRO et
al., 2017).

A prevaléncia das hemofilias A e B no Brasil, de acordo com as pes-
quisas, € de 43,21% e 8,49%, em comparacao com todas as coagulopatias.
Quanto ao género, respectivamente, 98,30% e 97,23% dos pacientes sdao do
sexo masculino e 1,70% e 2,77% sao do sexo feminino ao contabilizar a he-
mofilia A e B (BRASIL, 2017).

O quadro clinico de ambas envolve sangramentos que acontecem de-
vido ao tempo de coagulacao ser alargado pela diminuicdo da efetividade
no controle ao desbalanco da hemostasia de determinado local (ALCANTA-
RA; SIMI, 2019). Os sangramentos surgem espontaneamente ou por procedi-
mentos/traumas, como exemplos, tém-se hemorragias intra-articulares, he-
matomas musculares, sangramento menstrual de grande monta, tempo de
sangramento aumentado em cirurgias ou extra¢des dentarias, entre outros
(OLIVEIRA et al., 2022).

A menarca é o primeiro desafio hemostatico da mulher hemofilica, a
maioria dos pais tem o diagnostico de portador entre os 10 e 15 anos, coin-
cidindo com esse evento (MARTINEZ, 2021).
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Menorragia é o sangramento que dura mais de sete dias ou que
causa perda de mais de 80 ml de sangue em cada ciclo mens-
trual. E o sintoma mais comum vivido por mulheres com dis-
turbios hemorragicos. Esse sangramento excessivo pode cau-
sar anemia, j& que o ferro no sangue se encontra em niveis

baixos, produzindo fraqueza e cansaco (MARTINEZ, 2021, n.p).

Portadores conhecidos de hemofilia devem ter a oportunidade de re-
ceber aconselhamento genético, idealmente de um conselheiro genético ex-
periente com experiéncia especifica nesta area ou de seu médico (HOOTS;
SHAPIRO, 2022).

As mulheres que sdo portadoras de hemofilia ndo parecem ter
um risco aumentado de aborto espontaneo. As gestantes por-
tadoras de hemofilia devem ser submetidas a avaliagdo do sexo
fetal por método ndo invasivo, como a ultrassonografia, pois
criangas do sexo masculino sdo potencialmente acometidas. Mé-
todos como a deteccdo de sequéncias do cromossomo Y no san-
gue materno também podem estar disponiveis. Assim, a gravi-
dez de um filho do sexo masculino geralmente é tratada como
se a crianga tivesse hemofilia (por exemplo, evitar procedimen-
tos fetais invasivos e parto assistido por férceps/vacuo). Aconse-
Iha-se o envolvimento precoce de um centro de tratamento de
hemofilia ou de um clinico com experiéncia no manejo de consi-
derag¢des obstétricas em hemofilia. Para a maioria das pacientes,
o diagndstico pré-natal de um feto afetado ndo altera o manejo
da gravidez ou o método de parto (HOOTS; SHAPIRO, 2022, n.p).

O parto deve ser acompanhado por equipe multidisciplinar e os niveis
de fator de coagulacao do ultimo trimestre da gravidez determinarao quais
tratamentos podem ser realizados durante o trabalho de parto, para reduzir
o risco de sangramento excessivo durante e ap6s o parto (MARTINEZ, 2021).

Existe um consenso de que o parto vaginal cirurgico (uso de férceps,
extracdo a vacuo) deve ser evitado devido ao risco aumentado de cefalohe-
matoma e sangramento intracerebral decorrentes dessas intervencdes
(HOOTS; SHAPIRO, 2022).

Apesar dos riscos da gravidez em mulheres que possuem o gene da
hemofilia, seja como pacientes, seja pelo risco de transmitir a doenca, desta-
ca-se que o direito natural reprodutivo que, por 6bvio, é intrinseco a todas as
mulheres, também é resguardado pelo direito positivo, inclusive, em normas
internacionais. Por sua vez, a Lei brasileira n® 13.146/2015, no capitulo intitu-
lado “Da Igualdade e Nao discriminacdo”, art. 6°, inciso lll, “exercer o direito
de decidir sobre o niumero de filhos e de ter acesso a informacdes adequa-
das sobre reproducao e planejamento familiar” (BRASIL, 2015, n.p).

Nesse sentido, cita-se a Convencao Internacional de Direitos Humanos
de Nova lorque, incorporada ao ordenamento juridico nacional, com status
de Emenda Constitucional, através do decreto Lei 6.949/2009. Tal norma, em
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seu artigo 25, “a", prevé o direito das pessoas com deficiéncia, no amplo sen-
tido da palavra (no que, entende-se incluidas as pessoas com saude compro-
metida, tais como os hemofilicos), o direito a “programas e atenc¢do a saude
gratuitos ou a custos acessiveis da mesma variedade, qualidade e padrao
gue sao oferecidos as demais pessoas, inclusive na area de saude sexual e
reprodutiva e de programas de saude publica destinados a popula¢dao em
geral” (BRASIL, 2009, n.p).

No mesmo viés, o art. 23, “b", da citada norma internacional, garante
ainda o direito de “decidir livre e responsavelmente sobre o numero de filhos
e 0 espacamento entre esses filhos e de ter acesso a informacdes adequadas
a idade e a educacdo em matéria de reproducao e de planejamento familiar,
bem como os meios necessarios para exercer esses direitos (BRASIL, 2009).

2 RELATO DE EXPERIENCIA

O presente trabalho tem por objetivo relatar os desafios inerentes a
puberdade em uma crianca hemofilica do sexo feminino, 8 anos, participan-
te do Grupo de Apoio a Pessoa com Hemofilia (GAPH) do Projeto de Exten-
sdo da Faculdade de Medicina da Universidade do Estado do Rio Grande no
Norte vinculado a (PECLUERN). Busca refletir a respeito do papel do médico
generalista no contexto da saude e suporte a promocdo e direitos reproduti-
vos da mulher hemofilica.

A metodologia utilizada foi por meio de uma reunido cientifica, na qual
alunos, profissionais e hemofilicos do GAPH iniciavam uma nova edi¢do do
projeto de 2020. A reunido de boas-vindas contava com relatos pessoais so-
bre seus diagndsticos, medos, angustias e evolu¢des no tratamento da he-
mofilia.

A mae da crianca em questao comecou a participar do GAPH em 2020
e relatou durante a reunido cientifica seus anseios quanto a puberdade da
sua filha e todas as questdes pertinentes a sua saude reprodutiva. Na época
foi orientada pela hematopediatra que quando a puberdade chegasse, iria
passar por uma avaliacdo do grau de sangramento e demais medidas de se-
guranca para o desenvolvimento reprodutivo da menina hemofilica.

A terapia de suporte para o periodo menstrual contou com as seguin-
tes alternativas: aumento do fator VIII durante o periodo, se refratario ao
uso de anti-fibrinoliticos, ou ainda, a inibi¢do da ovulacdo com uso de an-
ticoncepcionais orais. Se mesmo assim, as medidas iniciais falharem, seria
realizada uma histerectomia prévia, como ultima alternativa para inibir os
sangramentos abundantes.

Esse momento de op¢Bes para a vida reprodutiva da filha trouxe a
made o sentimento de angustia ao questionar-se sobre a possibilidade de sua
filha nao poder gerar filhos, caso as medidas de suporte iniciais durante o
periodo menstrual ndo fossem suficientes. O turbilhonamento de emoc¢des
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tomou conta da mae, uma vez que a menina hemofilica ja nomeia, em brin-
cadeiras com sua boneca, o nome de sua futura filha.

Discute-se, portanto, os desafios encontrados durante a puberdade
de uma paciente hemofilica e qual o papel do médico generalista no manejo
desta a comecar pela puberdade e, bem como, todas as implica¢des da sua
vida adulta e sexual no que tange a abordagem de aconselhamento genéti-
co, planejamento familiar e suporte junto a uma equipe multidisciplinar no
auxilio as portadoras de hemofilia no periodo reprodutivo.

O direito reprodutivo é assegurado constitucionalmente, o qual ga-
rante ao individuo o direito de decidirem, de forma livre e responsavel, se
guerem ou nao ter filhos, quantos filhos desejam ter e em que momento de
suas vidas; o direito a informac8es, meios, métodos e técnicas para ter ou
ndo ter filhos. Assim como o direito de exercer a sexualidade e a reproducdo
livre de discriminacdo, imposicao e violéncia (BRASIL,2009).

Desse modo, o conhecimento prévio acerca das dificuldades enfrenta-
das pelas hemofilicas, pelo profissional médico, faz-se necessario, pois uma
vez cientes das dificuldades de acesso aos testes genéticos, as portadoras de
hemofilia devem ser assistidas pela equipe médica desde cedo, com suporte
psicoldgico individualizado, a fim de dirimir o sofrimento psicologico causa-
do pelo transtorno genético durante o periodo menstrual e suas consequén-
cias na vida reprodutiva, o qual influenciara na decisao pela maternidade, ou
ndo, do desenvolvimento da gravidez e a reduc¢ado dos riscos de sangramento
para a mae e o feto.

Destarte, devido a complexidade do tema, vemos que o papel do mé-
dico generalista no aconselhamento e planejamento familiar dessas porta-
doras é de fundamental importancia, com um acompanhamento do grau de
sangramento no periodo menstrual da pubere e os ajustes na dose do fator
VI, administra¢ao de antifibrinoliticos, e avaliagdo da supressao menstrual.

Além disso, associar um processo educativo e informativo dessas mu-
lheres, explicitando sobre a probabilidade de seus filhos herdarem o trans-
torno hemorragico, as consequéncias da hemofilia em meninos e meninas,
como se controla a hemofilia, se ha tratamento e suporte no local de resi-
déncia.

Dessa forma, visa-se esclarecer quais as op¢des de métodos de anti-
concepc¢ao de longo prazo (dispositivos intra-uterinos, injecdes trimestrais)
guando nao pretendem ter filhos, e de concep¢ado caso seja a escolha, como
a fertilizacdo, com técnicas de reproduc¢do assistida com sele¢ao de embri-
des ndo afetados (independente do sexo), a fertilizagcdo in vitro com doagao
de 6vulos (MARTINEZ, 2021).

Como resultado, percebe-se a necessidade de fortalecimento do papel
educativo do futuro profissional médico para auxiliar nos desafios das mu-
Iheres hemofilicas, por meio de novos estudos sobre o manejo de sua saude
sexual e reprodutiva, dada a escassez de literatura a respeito do suporte a
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esse publico.
3 CONCLUSAO

A hemofilia € uma doenca rara que precisa de mais visibilidade e pro-
pagacao de informac¢bes sobre essa enfermidade e sobre a qualidade de
vida que pode ser proporcionada para os portadores quanto ao tratamento.

No que tange ao direito da mulher hemofilica de poder gerar um filho,
é importante garantir o conhecimento sobre o seu corpo, a sua doenca e o
seu tratamento ideal para resguardar a sua reproducdo, balanceando os ris-
cos e os beneficios de escolha em cada tratamento.

O acompanhamento multiprofissional entre os médicos hematologista,
pediatra, ginecologista, psicélogo e enfermeiros € de extrema importancia
para melhor abordagem da doenca evitando sangramentos de grande in-
tensidade. Além disso, proporcionar o acompanhamento do momento de
transicdo de crianca para adolescente e as mudang¢as no corpo e no compor-
tamento, trazendo a tematica reprodutiva de forma gradativa e deixando a
menina hemofilica ciente das suas possibilidades, auxiliando na sua escolha.

Portanto, o didlogo sobre os direitos reprodutivos da mulher hemofi-
lica deve ser abordado com mais frequéncia e exposto para tomadas de de-
cisao, respeitando os critérios clinicos de cada caso. Uma vez que o cuidado
global com o paciente hemofilico, sobretudo, com as mulheres hemofilicas,
necessita ser debatido e estimulado a fim de promover uma qualidade de
saude global a este publico-alvo.
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