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1 Introducio




A hemofilia € uma doenca hemorragica congénita (hereditaria) caracterizada pela defici-
éncia de uma proteina plasmatica (fator) da coagulagio. Na hemofilia A, ocorre deficién-
cia do fator VIII (FVIII), e na hemofilia B, do fator IX (FIX). Consequentemente, ocorre
uma reducdo da formagio de trombina, fator essencial para a coagulagdo do sangue.
Em ambos os tipos de hemofilia, as caracteristicas de hereditariedade, o quadro clinico
e a classificacdo s3o semelhantes.

A prevaléncia das hemofilias A e B nos diversos grupos étnicos é de aproximadamente
1:10.000 e 1:40.000 a 50.000 nascimentos masculinos, respectivamente.

A hemofilia é uma doenca genética com heranca recessiva ligada ao sexo, resultado
de muta¢des nos genes que codificam os fatores VIII ou IX da coagulagio, ambos lo-
calizados no brago longo do cromossomo X. Em aproximadamente 30% dos casos de
hemofilia, ndo ha relato de casos semelhantes na familia, sendo estes resultantes de
novas muta¢des que podem ocorrer tanto em mulheres quanto em homens.

O diagnostico diferencial entre as hemofilias A e B é realizado mediante a dosagem da
atividade dos fatores VIII e IX da coagulacao, respectivamente. A classifica¢do clinica das
hemofilias é baseada nos niveis plasmaticos de antigeno (Ag) ou de atividade coagulante
(C) do fator deficiente, sendo o nivel normal definido como 1 Ul/ml ou 100%, respec-
tivamente. Segundo consenso da International Society of Thrombosis and Haemostasis,
recomenda-se classificar a hemofilia como grave quando o Ag for < 0,01 UI/mL ou C <
1%; moderada quando o Ag estiver entre 0,01-0,05 UI/mL ou C 1-5%; e leve caso o Ag
esteja entre 0,05 e 0,40 IU/mL ou C > 5 a < 40%.

A magnitude das manifesta¢cdes hemorragicas nas hemofilias varia conforme o grau de
deficiéncia do fator. Assim, em pacientes com as formas graves da doenca, as primeiras
hemorragias geralmente ocorrem antes do segundo ano de vida. As hemorragias ocor-
rem principalmente sob forma de hematomas e hemartroses, sendo esta tltima uma
das manifesta¢des mais caracteristicas da doenca. As hemorragias podem, ainda, ocorrer
sob forma de hematria, epistaxe, melena/hematémese e sangramentos internos para
cavidade abdominal, toracica e retroperitonial, além de hemorragia intracraniana. As
hemartroses, que sdo sangramentos dentro de uma articulagio, afetam mais frequen-
temente o joelho, o cotovelo e o tornozelo. As hemartroses de repeti¢do, quando nio
tratadas, estdo associadas a degeneracdo articular, chamada de artropatia hemofilica,
tendo como consequéncia dor, deformidades articulares e impoténcia funcional grave.

A hemofilia nio tem cura. A base do seu tratamento é a infusao do concentrado do fator
deficiente, que pode ser de origem plasmatica ou recombinante. Uma das complicagdes
mais temiveis dos pacientes com hemofilia refere-se ao desenvolvimento de inibidores,
que sdo anticorpos policlonais da classe IgG direcionados contra os fatores VIII ou IX
infundidos (aloanticorpos). Neste caso, os pacientes acometidos passam a nio responder
a infusio do fator deficiente e apresentam episédios hemorragicos de dificil controle.

A educagio do paciente, de seus familiares e cuidadores é essencial para que os mesmos
adquiram um conhecimento adequado sobre a doenga e possam identificar rapidamente
os sinais e sintomas das hemorragias, para que desta forma possam proceder ao trata-
mento apropriado o mais rapidamente possivel.
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Existem duas modalidades de tratamento de reposi¢do: o de demanda e o profilatico. O
tratamento de demanda se refere aquele que ocorre apés um episédio de sangramen-
to. A intensidade e a duragdo do tratamento dependerdo da localizacio e da gravidade
da hemorragia. O tratamento profilatico se refere aquele que ocorre previamente ao
desenvolvimento de um episédio de hemorragia. Ele pode ser primario (profilaxia pri-
maria), quando iniciado antes da segunda hemartrose ou antes dos primeiros 2 anos
de idade, ou secundario (profilaxia secundaria), quando ndo preenche os critérios para
profilaxia primaria. O tratamento profilatico estd indicado nas hemofilias graves e tem
como objetivo principal prevenir as hemartroses de repeticdo, que podem ocasionar
articulagdes-alvo e deformidades funcionais permanentes. Sua meta consiste em manter
os niveis plasmaticos do fator deficiente iguais ou maiores do que 1UI/ml (Ag) ou > 1%.
O tratamento profilatico secundario pode ser de longa ou de curta duragao.

Este Manual tem como objetivo abordar o tratamento hematoldgico associado aos pro-
cedimentos e as técnicas de reabilita¢do e fisioterapia nos eventos hemorragicos mus-
culoesqueléticos em pacientes com hemofilia congénita com ou sem inibidor.




2 O exame fisico no paciente com hemofilia

O exame fisico do aparelho locomotor compreende a avaliagio dos membros superiores
e inferiores, assim como da coluna, além da postura e da marcha (quadro 1). Quando
necessario (como, por exemplo, no caso de hematoma com compressdo de nervo ou
vaso sanguineo), devera ser realizada a avaliagdo de outros sistemas, como o neurolégico
e o vascular.

Quadro 1. Sistematica da exploragdo clinica

De membros superiores e inferiores:

avaliagdo articular (inspegdo, arco de movimento, atitudes fixas)
balango muscular (atrofias e forca muscular)

crepitagoes

deformidades axiais

instabilidades

alteracdes biomecénicas dos membros

Da coluna vertebral (em ortostatismo):

» desvios axiais
» comprimento dos membros inferiores

Postura e marcha

Fonte: Ramos ] Jr. Propedeutica fisica do aprarelho locomotor. In: Semiotécnica da Observago clinica. 4ed. S3o Paulo. Savier, 1974. P
903-89.

No exame fisico dos pacientes sao utilizados materiais simples, tais como: goniémetro
(medida dos angulos articulares — goniometria), fita métrica (medida do trofismo mus-
cular — perimetria), balanga, martelo de reflexos, etc.

A avalia¢do articular consiste na inspecio (quando s3o verificadas alteragdes de volume,
cor da pele, deformidades e mobilidade ativa) e na palpagio (quando se verifica a tem-
peratura, a presenca de crepitacdes, dor, instabilidade e a mobilidade passiva).

A avaliagdo dos arcos de movimentos pode ser feita com o auxilio do goniémetro. O
paciente pode executar os movimentos ativamente ou o proéprio examinador o faz pas-
sivamente. E necessario o conhecimento dos arcos de movimentos normais pré-estabe-
lecidos e dos trés planos em que esses movimentos s3o realizados:

A. Plano sagital-vertical e antero-posterior = Divide o corpo em duas metades simétricas.
Neste plano se realizam os movimentos de flexdo-extensao.

B. Plano frontal-vertical e perpendicular ao plano sagital = Neste plano se realizam os
movimentos de abdug3o (separacio) e adugio (aproximacio).

C. Plano horizontal-plano paralelo ao solo e perpendicular aos anteriores = Neste plano
se realizam os movimentos de rotag¢do.
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Figura 1. Amplitude articular de membros superiores

a) Ombro: aducao e abducgao b) Ombro flexao e extensao

c) Ombro: rotacdo interna e externa d) Cotovelo: flexao e extensao

900

e) Cotovelo: pronagao e supinagao

Fonte: Adaptado de Querol et al. (2002, com permissao)

Figura 2. Amplitude articular dos membros inferiores

b) Quadril: rotac¢do interna e externa

c) Quadril: abducao e aducao d) Joelho: flexdo e extensao

35°

Fonte: Adaptado de Querol et al. (2002, com permissio)
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A avalia¢io muscular também deve ser realizada nestes pacientes. Esta compreende a
inspecdo e a palpagio, sempre comparando-se bilateralmente as massas musculares
acessiveis. Na hemofilia, uma das principais altera¢des ectoscopicas do setor muscular
refere-se as hipotrofias e atrofias; e na parte articular, as atitudes em flexdo. As medidas
de trofismo muscular (perimetria) utilizam sempre o mesmo ponto de referéncia: nos
membros superiores — para braco e antebraco: 10cm a partir da prega do cotovelo, para
cima e para baixo, respectivamente; nos membros inferiores — para coxa e perna: 10cm
acima e abaixo do bordo superior e inferior da patela, respectivamente.

Deve-se considerar atrofia muscular se a diferenca entre os membros for superior a 1cm.

O exame da for¢a muscular deve ser sempre pesquisado usando-se a escala conhecida
de 0 -5 (quadro 2).

Quadro 2. Escala de avaliagdo muscular

0 = auséncia de contratura muscular

1 = sinais de contratura muscular sem provocar movimentos

2 = apenas contragdgo muscular com movimentos sem gravidade
3 = contragdo muscular contra gravidade

4 = contragd@o contra resisténcia média

5 = contragdo contra resisténcia maxima

Fonte: Sergio Lanzia. O fisiatra frente ao paciente deficiente. In: Medicina de Reabilitagdo. Guanabara Koogan. 1985.P12.

Os estudos por imagem s3o sempre complementares e devem ser realizados sempre
que necessarios.

O ombro é formado por trés articula¢des: gleno-umeral, acromio-clavicular e esterno-
-clavicular. A articulag3o gleno-umeral é a que apresenta maior frequéncia de hemorra-
gias. Possui grande mobilidade e efetua movimentos nos trés planos: flexao e extensao,
abdugao e adugdo, rotagdo externa e interna (figura 1 a, b, ).

O exame do ombro é realizado com o paciente em pé, observando-o de frente, por
tras e de perfil. Deve-se avaliar a forma (presenca de edema), o estado da musculatura
peri-articular e os relevos dsseos. Inclui também a palpag¢io das articulagdes esterno-
-claviculares e acromio-claviculares e a avaliagdo da mobilidade passiva e ativa.

O cotovelo é a segunda articulagio mais frequentemente afetada por hemartroses. E
constituida por trés articula¢des, ulno-umeral, rddio-umeral e radio-ulnar, envolvidas por
uma capsula. A articulagio do cotovelo é capaz de realizar movimentos em dois planos:
flexdo e extensdo, supinagio e pronacio (figura 1d, e).

Normalmente, ao se alinhar os membros superiores, observa-se um desvio fisiolégico
em valgo do cotovelo (0-25°), que pode estar aumentado na artropatia hemofilica.

As proeminéncias 6sseas sdo os pontos de referéncia para o exame fisico (epicondilo
lateral, epitroclea medial e olécrano posterior). A auséncia deles ou sua dificil visualiza-
¢30 nos aponta para um aumento do volume articular. A redug¢do prono-supinagio pode
ser um sinal da hipertrofia da cabeca do radio, muito comum na artropatia hemofilica
do cotovelo. Pode-se ainda observar a presenca de dor e a atitude em flex3do do cotove-
lo. Alguns hematomas em antebrago também tém repercussio sobre a articulagio do
cotovelo. Deve-se, assim, observar também a presenca de sangramento no antebraco.
Neste caso, o exame neurologico se faz necessario pela possibilidade de compressao de
nervos periféricos.

O quadril é uma articulacdo de grande mobilidade. Pode realizar o movimento em trés
planos: flex3o e extensao, abdugado e adugio, rotagio externa e interna (figura2 a, b, ¢). A
articulagdo esta protegida por grandes grupos musculares, que lhe conferem estabilidade
e permitem a transmiss3o do peso corporal para o membro inferior.

Os principais problemas que ocorrem com a articula¢io do quadril no paciente com
hemofilia sdo as hemartroses e os hematomas do musculo ileo-psoas. Como diagnos-
tico diferencial cita-se a sinovite transitéria, a necrose avascular da cabega femoral e a
doenca de Legg-Calvé-Perthes.

Ao exame clinico deve-se avaliar a presenca de dor em repouso e principalmente na
rotacdo interna, a mobilidade passiva e ativa, a amplitude articular (figura 2 a, b, ¢), a
forca e o trofismo muscular.

O joelho ¢ a articulacdo que apresenta episédios hemorragicos com maior frequéncia
no paciente com hemofilia. Isto se justifica, anatomicamente, pelos seguintes motivos:

» ¢éuma grande articulagdo de carga e com pouca prote¢io muscular;

» apresenta superficie de membrana sinovial muito extensa e vascularizada;

» ¢ solicitada para movimentos n3o somente de flexdo e extensdo, mas também,
indevidamente, de rota¢do sobre o eixo axial.

O joelho realiza movimento em apenas um plano: flexdo-extensio (figura 2 d).

O exame clinico do joelho deve incluir a avaliagdo do volume e da amplitude articular,
presenca de dor, temperatura da pele, alteragdo da consisténcia articular (hipertrofia
sinovial), trofismo (perimetria) e forca muscular, além de deformidades do eixo axial
(atitude em flexo, presente na artropatia hemofilica). E necessario, ainda, avaliar a esta-
bilidade estatica e dindmica durante a marcha.
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O tornozelo é a primeira articulagdao que suporta o peso do corpo e, por isso, estd em
constante estresse. E a terceira articulagio mais afetada pelas hemartroses. A articulacio
tibiotarsica é composta pela tibia, pela fibula e pelo astragalo, além de constituida por
ligamentos e tenddes que dio estabilidade a esta articulagdo. Apresenta movimento de
flexdo e extensdo, inversdo e eversdo, adugdo e abducio (figura 2 e, f). A hemartrose é
mais frequente na regido anterolateral do tornozelo.

O exame clinico consiste em avaliar volume articular, presenca de dor, altera¢des de
coloragio (hematoma ou eritema por processo inflamatorio) e consisténcia da pele,
amplitude articular, forca e trofismo muscular e atitudes em flexdo (pé equino).

E importante a deteccdo de alteracdes posturais dos pés e instabilidades, porque sio elas
que geralmente ocasionam sangramentos por causas imperceptiveis.

O exame clinico da coluna consiste em observar simetria dos ombros, escapulas e cristas
iliacas; pontos dolorosos e contraturas, desvios laterais (escolioses) e antero-posteriores
(hipercifose e hiperlordose).

A exploragdo sistematica e global do aparelho locomotor possui dois objetivos: quantifi-
car as alteracdes musculoesqueléticas e prescrever exercicios especificos para reeducagio
do paciente. Para a primeira, pode-se utilizar a classificacio de Gilbert (ver quadro 3).
Sugere-se que essa avalia¢do seja realizada com intervalos pré-determinados, sendo a
cada ano na hemofilia leve; na hemofilia moderada, a cada seis meses; e na hemofilia
grave, a cada trés meses.

Quadro 3. Classificacio de Gilbert

Edema Oou?2
Atrofia muscular 0-1
Deformidade axial 0-2
Crepitagdes 0-1
Arco de movimento 0-2
Contratura em flexao Oou?2
Instabilidade 0-2
Dor 0-3

Fonte: Pettersson H and Gilbert MS. Classification of the haemophilic arthropathy. In: Pettersson H and Gilbert MS. Diagnostic imaging
in haemophilia. New York; Springer-Verlag. 1985: 56-58.

Edema: 0 =normal
2 = presente
S = sinovite crénica

Atrofia muscular: 0 = ausente ou leve (< 1 cm)
1 = presente

Deformidade axial
(para joelho e cotovelo):

Joelho 0 =normal ou < 7° varo
1=28a 15° valgo ou 0 a 5° varo
2 => 15° valgo ou > 5° varo

Tornozelo 0 = normal
1==<10° valgo, < 5° varo
2 =>10° valgo, > 5° varo

Crepitagdoes 0 = ausente
1 = presente

Arco de movimento 0 =< 10% da amplitude normal
(% de déficit): 1= perda de 10 —33% da amplitude normal
2 = perda de > 33% da amplitude normal

Contratura em flexio 0=<15°
2==15°

Instabilidade 0 = ausente
1 = verificada ao exame, mas sem interferir com

a funcdo ou requerer uso de 6rteses
2 = déficit funcional ou necessidade de drteses

Dor: 0 =ausente
1 = dor leve; nio interfere na sua ocupac¢io nem

nas atividades da vida diaria; pode requerer uso
ocasional de analgésicos nio narcéticos

2 = dor moderada; interfere parcialmente nas
atividades de trabalho ou da vida diaria; uso
de analgésicos ndo narcéticos; ocasionalmente

pode requerer analgesia com narcéticos
3 = dor grave; interfere com o trabalho e com as atividades

da vida diaria; requer uso frequente de analgésicos
nio narcéticos e analgesia com narcéticos

A avaliacio é um processo dindmico para a elaboragdo do plano de reabilitacao do pa-
ciente com hemofilia, e a avalia¢io funcional especifica tem importincia fundamental.
O FISH (Function Independence Score for patients with Haemophilia), escore funcional
para a hemofilia, é composto por 3 dominios:

» Cuidados pessoais, que incluem alimentar-se, arrumar-se, tomar banho e vestir-se;
» Transferéncias, que incluem sentar-se, levantar-se e agachar-se; e

» Locomocgio, que inclui caminhar, subir e descer escadas e correr.
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O escore varia de 0 a 32 pontos. A interpreta¢do desta avaliagdo permite ao fisioterapeu-
ta detectar e compreender as fontes ou causas das limita¢des funcionais do paciente
(quadro 4).

Quadro 4. Escore de Independéncia Funcional (FISH)

A. Cuidados Pessoais

B. Transferéncias

C. Locomocao

6. Padrao de Marcha 1 2 3 4
4

7. Subir e descer escadas (12 a 14 degraus) 1 2 3

Total do escore (maximo de 32 pontos)

Fonte: Poonnoose PM, Manigandan C, Thomas R et al. Haemophilia 2005; 11: 598-602.




3 Lesdes Musculoesqueléticas na Hemofilia

3.1 Introducio

As hemartroses sio as complica¢des musculoesqueléticas mais frequentes nos pacientes
com hemofilia, seguidas pelos hematomas musculares. A sinovite, processo inflama-
torio da membrana sinovial, e a artropatia hemofilica sdo consequéncias deste sangra-
mento intra-articular.

As principais medidas do tratamento da hemofilia s3o o pronto tratamento dos san-
gramentos, assim como sua prevencio. Uma vez que as hemartroses de repeti¢do sio
as principais manifesta¢des das formas mais graves de hemofilia e podem ocasionar
a perda funcional, seu pronto tratamento e sua prevencdo sio medidas fundamentais
na abordagem do paciente com hemofilia. O sangue, em contato com a cartilagem
articular, desencadeia um processo de degenerac¢io da cartilagem, que é normalmente
nutrida apenas pelo liquido sinovial. Este contato frequente ocasiona a sinovite croni-
ca e, na sequéncia, se nio tratada, a artropatia hemofilica, que pode gerar disfuncdes
articulares importantes e, até mesmo, invalidez total (figura 3). A prevencgao eficaz da
invalidez parcial ou total depende de uma estreita e coordenada relagdo entre a equipe
de reabilitagdo, os ortopedistas e os hematologistas, uma vez que é fundamental prevenir
o risco de novos sangramentos durante a realiza¢3o dos procedimentos de reabilitagdo
e/ou das cirurgias.

Figura 3. Ilustrac3o esquematica do ciclo vicioso hemartrose-sinovite-hemartrose

Hemorragia - Inflamacao sinovial

- Artropatia
terminal

Fonte: Silva M, Luck Jr JV and Llinas A. Chronic haemophilia synovitis: The role of radiosynovectomy. WFH April 2004 NO.33 Treatment
of Haemophilia. p2.
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As hemartroses podem ocorrer em quaisquer articulagdes, principalmente naquelas
que possuem quantidade maior de tecido sinovial. As articula¢des mais acometidas em
ordem decrescente de frequéncia sio: joelhos, cotovelos, tornozelos, quadris e ombros.

Na hemofilia grave, a primeira hemartrose surge, mais comumente, entre o 1° e o 2°
ano de vida. A frequéncia destes episodios hemorragicos varia com a idade, sendo mais
constantes na infincia e na adolescéncia e também mais graves nestas faixas etarias.

A etiologia da hemartrose na hemofilia nem sempre esta relacionada com traumatismo
evidente. Pacientes com hemofilia grave podem apresentar um episédio hemorragico
intra-articular simplesmente por altera¢des na marcha ou por assumirem posig¢des ad-
versas durante o sono, dando lugar as chamadas hemartroses espontineas (sem causa
aparente).

Fisiopatologicamente, esta hemorragia intra-articular cede com o aumento da pressao
provocada pelo derrame sobre a membrana sinovial. Entretanto, a reabsor¢do do sangue
diminui esta pressido, provocando novo derrame, salvo se houver uma ag¢io terapéutica
eficiente, com infusdo do fator de coagula¢io deficiente e medidas fisioterapéuticas
eficazes.

Caracteristicamente, em uma articula¢do previamente sadia, o acimulo agudo e isolado
de sangue é resolvido em 15 dias com o tratamento adequado. Ou seja, a membrana
sinovial necessita de 15 dias para reabsorver os produtos de degrada¢io do sangue.

De acordo com o tempo de evolugdo, as hemartroses podem ser classificadas em agudas
ou cronicas. No entanto, pode haver superposi¢des destes estagios, ja que na hemartrose
cronica ocorrem hipertrofia sinovial e atrofia muscular, facilitando novos sangramentos.

De acordo com a exuberincia das manifestacdes clinicas, as hemartroses podem ser
divididas em leves e graves, embora a presenca de qualquer quantidade de sangue na
cavidade articular seja sempre prejudicial, pois promove a destrui¢do das estruturas
articulares. Os sintomas leves ou graves s3o parimetros subijetivos.

3.2.1 Hemartroses agudas

As hemartroses agudas sao definidas como sangramentos intra-articulares recentes
provocados (com causa aparente) ou espontaneos (sem causa aparente) .

Antes do aparecimento dos sintomas clinicos, o paciente pode perceber uma aura,
caracterizada por formigamento, dorméncia, alteracdo da mobilidade ou “fisgada” no
local. Se nesta fase o sangramento intra-articular nao for interrompido, a progressao
da inflamacdo resultard nos sinais clinicos caracteristicos: dor, rubor, calor, edema e
impoténcia funcional. O membro afetado adota uma posi¢do antalgica, em flex3o, de
forma a reduzir a pressio intra-articular e a dor. Observa-se, a seguir, uma contratura
muscular secundaria, na tentativa de se evitar a mobiliza¢3o. Se esse quadro nio for
corretamente tratado, a contratura torna-se fixa e outros fatores sdo observados. Esta
posicdo anormal acarreta alteracdes mecinicas, sangramentos recorrentes e progressiva
destruicdo da articulagdo.

Ombro

Nas hemartroses de ombro, observam-se aumento de volume, posi¢io em adugio e resis-
téncia a mobiliza¢3o passiva. Quando acometida, é uma das articulagdes mais dolorosas.
O diagnostico diferencial deve ser feito com lesdes do manguito rotador.

Cotovelo e joelho

Nos cotovelos e joelhos, as hemorragias intra-articulares se manifestam clinicamente
com dor, aumento de volume, bloqueio articular e posi¢ao antélgica em flexao.

Quadril

A clinica da hemartrose de quadril inclui dor e impoténcia funcional para todos os
movimentos articulares, incluindo rotagdo interna e externa. O diagnoéstico diferencial
deve ser feito com o hematoma do musculo ileo-psoas.

Diagnostico diferencial das hemartroses

As hemartroses podem ser confundidas com sinovite. Alguns critérios devem ser ava-
liados para fazer a diferenciagdo: aumento de volume intra-articular, cronologia do apa-
recimento da dor, caracteristicas da dor, arco de movimento articular, palpacio, forca e
poténcia muscular e resposta terapéutica (quadro 5).

Estas duas complicag¢Ges, hemartrose e sinovite, devem ser diferenciadas de outras enti-
dades patologicas que podem estar presentes na articulagdo, tais como: bursite, tendinite
e artrite séptica.

Tratamento das hemartroses agudas

A conduta mais importante no tratamento da hemartrose aguda é a pronta reposi¢io
do concentrado de fator da coagulagio deficiente (tratamento de demanda). Esta repo-
sicdo deve ser realizada o mais precocemente possivel e em quantidade adequada para
alcancar concentragdes plasmaticas que interrompam o sangramento:

20-30 UlI/kg de 12/12h de concentrado de fator VIII na hemofilia A;
30-40 UI/kg de 24/24h de concentrado de fator IX na hemofilia B.

Quadro 5. Diagnostico diferencial entre hemartrose e sinovite

Tempo de aparecimento da dor

Instalagdo rdpida, abrupta, ap6s trauma direto

~ Instalagdo insidiosa e lenta
ou nao
Caracteristica da dor

Dor mais suave que se acentua com a

Dor intensa que se acentua com a mobilizagdo S . ] -~
mobilizagdo articular ou as vezes n3o existe dor
Palpacdo
Calor e aumento de volume com maior

Calor e edema (mole) consisténcia

continudg...
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HEMARTROSE SINOVITE

Mobilidade

Mobilidade articular normal ou ligeiramente

Contratura articular em flexdo o o A
diminuida, principalmente na flexao

Forca muscular

Diminuida Pouca alteragdo
Resposta terapéutica
Pouca resposta aos analgésicos e Boa resposta aos antiinflamatérios e
antiinflamatérios. corticosteroides .
Boa resposta a infusdo de fator deficiente. Sem resposta a infusdo de fator deficiente.

Fonte: Fuentes FQ, Juarez AA, Cabaros CL, Rodriguez-Mercan EC, Lucea JAA, Roca CA, Camacho AV. Guia de Rehabilitacion en He-
mopphilia.

A reposicao devera ser realizada até que haja desaparecimento dos sintomas. Outras
medidas para controlar a hemorragia e aliviar a dor sao:

» Aplicacio de gelo local: deve ser feita prontamente na ocorréncia dos primeiros
sinais e sintomas da hemartrose e continuamente nas primeiras 12 horas com
duracdo de 20 minutos com intervalos de 2 horas. Deve-se tomar cuidado para nio
ocorrer queimadura da pele com o gelo. Para se evitar esta complicag3o, deve-se
envolver o gelo ou a bolsa em uma toalha;

» Repouso articular;

» Imobiliza¢do parcial e temporaria (para evitar a atrofia por desuso) com talas, ti-
poias e muletas, de acordo com a articulagdo envolvida, por aproximadamente
72 horas;

» Elevacdo da articulagdo acometida;

» Uso de analgésicos: pode-se utilizar inicialmente os analgésicos comuns, tais como
dipirona e paracetamol, observando-se suas contraindica¢des gerais. Medicacdes
que contenham acido acetil-salicilico ndo devem ser utilizadas. Antiinflamatérios
nio esteroides podem ser utilizados com cautela, devendo-se dar preferéncia aos
inibidores da COX-2 e ao ibuprofeno, uma vez que parecem apresentar menor
efeito sobre a agregacio plaquetaria.

» Uso de corticosteroides orais: prednisona 0,5 — 1mg/kg, durante 3 a 5 dias, nos
casos que nido responderam ao uso de antiinflamatérios n3o esteroides ou que
apresentam grande inflamagao.

A fisioterapia é uma parte integrante do tratamento destes pacientes. Uma vez que
ocorra reducio da dor e do edema, o paciente deve substituir a posi¢do antalgica pela
posicdo fisiologica. Isto significa realizar procedimentos para reduzir a flexdo e iniciar
contragdes ativas da musculatura para evitar atrofias musculares e deformidades articu-
lares. A reposig¢do profilatica com fator de coagulagdo pode ser necessaria naqueles casos
em que ocorre sangramento intra-articular em procedimentos minimos de fisioterapia,
até o paciente recuperar a sua amplitude articular prévia.

Aspiracdo articular (artrocentese)

Na hemartrose aguda, a aspiragdo articular pode ser considerada em determinadas
circunstincias com a finalidade de aliviar a dor e reduzir os efeitos danosos do sangue
sobre a cartilagem articular.
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As indicagdes para a aspiracdo articular s3o:

» presenca de articulacio dolorosa e tensa que ndo tenha respondido a reposi¢do de
concentrado de fator deficiente em 24 horas;

» evidéncia de comprometimento neurovascular;

» para realizar diagndstico diferencial com a artrite séptica.

A contraindicagio da aspira¢3o articular é:

» presenca de ferimento aberto ou infectado na pele subjacente.

A artrocentese deve ser realizada por médico experiente em ambiente hospitalar. E ne-
cessdria a reposi¢ao prévia do concentrado de fator deficiente que eleve em 50% o nivel
do fator deficiente e o mantenha neste nivel até a resolu¢io completa do quadro. Deve
ser usada uma agulha calibrosa (16 gauge) para n3o haver obstrucdes. Apds a aspiracao,
a articulac¢do deve ser totalmente imobilizada por uma hora.

» A presenca de inibidor requer cuidados redobrados.

3.2.2 Hemartrose cronica

A hemartrose cronica é definida como a recorréncia de hemorragias intra-articulares
mesmo antes que haja possibilidade de que a articulag3o se recupere do sangramento
anterior, mantendo o espaco intra-articular repleto de sangue (figura 4). A articulagao
que apresenta 3 hemartroses no periodo de 6 meses é denominada articula¢do-alvo.

Figura 4. Hemartrose crénica em joelho direito

Fonte: Acervo do Hemorio.
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As repetidas hemorragias intra-articulares causam depésito de ferro (hemossiderina) na
membrana sinovial e sobre a cartilagem articular. A destrui¢do eritrocitaria libera hemos-
siderina, que é fagocitada pelos macréfagos e pelas células sinoviais. O acimulo de ferro
induz a proliferagdo sinovial (hipertrofia), a neovasculariza¢io na camada subsinovial
e a infiltragdo de linfécitos com producdo de citocinas inflamatoérias (interleucina-6,
interleucina-1 e fator de necrose tumoral ). Estas alteracdes predispdem os pacientes
as injarias e aos novos sangramentos intra-articulares, que por sua vez estimulam a
proliferacio e a neovascularizacio, desencadeando um ciclo vicioso. Além do seu efeito
sobre a membrana sinovial, o depésito de ferro também contribui para a destruicio da
cartilagem articular, dos ossos e dos ligamentos.

Clinicamente, a sinovite hemofilica se manifesta por aumento de volume da articula¢io,
discreta elevacio da temperatura local, consisténcia mole (devido ao derrame e a hiper-
trofia sinovial), mas mais endurecida do que no sangramento agudo (figura 5). Pode-se
encontrar graus variados de atrofia muscular do muisculo adjacente.

O diagnostico é clinico e pode ser confirmado pela ultrassonografia e pela ressondncia
magnética.

Fernandez-Palazzi (1998) e Caviglia (2008) classificaram clinicamente a sinovite em 4
estagios ou graus (tabela 1).

Tabela 1. Classificac¢do clinica da sinovite*

Estagio | Sinovite transitéria pés-hemorragica sem sequela

Estégio Il SinO\{ite permangnte com aumento da articulagdo, espessamento sinovial e
amplitude reduzida dos movimentos

Estéagio IlI Artropatia crénica com deformidade axial e atrofia muscular

Estdgio IV Anquilose

Fonte: Cavigli HA, Fernandez-Palazzi et al. Chemical synoviorthesis for hemophilic synovitis.Clin Orthop Relat Res. 1997 Oct; (343): 30-6.
* Segundo Fernandez-Palazzi (1998) e Caviglia (2008).

Figura 5. Sinovite de cotovelo direito — grau II

Fonte: Acervo do Hemorio.

Tratamento da sinovite

O objetivo do tratamento da sinovite é impedir sua progressao, evitando a lesdo da
cartilagem e permitindo uma boa funcio articular. Os procedimentos para atingir este
objetivo incluem:

» Um programa de profilaxia mediante a infusdo do concentrado de fator deficiente
durante 3 a 6 meses (profilaxia secundaria de curta dura¢io). A transfusio profi-
latica inibe os episédios hemorragicos, interrompe o ciclo vicioso “hemorragia-
-sinovite-disfun¢do musculoesquelética-hemorragia” e permite uma resolugdo da
sinovite. Na hemofilia A, a reposi¢do com concentrado de FVIII deve ser realizada
3 vezes por semana. Ja na hemofilia B, o concentrado de FIX deve ser administrado
2 vezes por semana.

» Administracio de antiinflamatdrios nio esteroides, tais como inibidores da COX-2,
ibuprofeno ou de corticosteroides na dose de 0,5 — 1mg/kg/dia de prednisona por
5 dias para auxiliar na reducio da inflamag3o intra-articular.

» Injecdo intra-articular de corticosteroide de a¢3o longa.

» Intervencdo fisioterdpica para reduzir o edema e a dor, evitar a perda da amplitude
de movimentos, restaurar a for¢ca muscular e a propriocepgao, e proteger a articu-
lac3o de outras lesdes e sangramentos.

» Sinovectomia (remog¢io da membrana sinovial).

Sinovectomia

Quando a membrana sinovial atinge grandes volumes ou o paciente continua a apresen-
tar sangramento intra-articular, a despeito do tratamento profilatico ideal, pode ser ne-
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cessario procedimento mais invasivo com a finalidade de restaurar o volume e a fungao
sinovial. A remog¢3o da membrana sinovial (sinovectomia) pode ser realizada mediante
varios procedimentos: sinovectomia quimica, radioativa ou cirtrgica, esta podendo ser
aberta ou artroscépica. A sinovectomia estd indicada naqueles pacientes que tenham tido
mais de trés sangramentos em uma mesma articula¢io em um periodo de seis meses.

O procedimento que envolve a inje¢3o de substincias dentro da articulagdo é denomi-
nado sinoviortese.

Sinovectomia quimica

A sinovectomia quimica consiste na inje¢3o de substincia na cavidade articular, com
capacidade de destruir o tecido sinovial hipertrofiado, permitindo assim o aparecimento
de um novo tecido menos volumoso. As substincias usadas s3o: acido 6smico, thiotepa,
penicilamina-D, oxitetraciclina e rifampicina, sendo esta a mais utilizada. As vantagens
da sinovectomia quimica s3o: baixo custo, baixo consumo de concentrado de fator, re-
alizagdo ambulatorial e simplicidade de execucdo. As desvantagens do procedimento
sdo: necessidade de repetidas aplica¢des e dor intensa a infusio. Esta modalidade de
sinovectomia é raramente utilizada na atualidade.

Sinovectomia radioativa

Este procedimento consiste na introdu¢io de um radioisétopo ligado a uma particula
carreadora na cavidade articular. Estes radioisotopos se concentram no tecido inflamado
e emitem energia gama ou beta.

A sinoviortese radioativa é um procedimento eficaz e requer doses baixas de reposi¢do
com concentrado de fator. Além disso, pode ser realizada em nivel ambulatorial. O
principal cuidado se refere ao uso de substincias radioativas e aos riscos de manuseio
e extravasamento do radiofarmaco.

Como qualquer procedimento cirtirgico, a realizacio da sinovectomia radioativa exige
medidas de antissepsia rigorosa para evitar complicacdes infecciosas. E necessario, ain-
da, imobilizag3o do segmento articular por 24 a 48 horas.

Sinovectomia artroscopica

Grande parte da membrana sinovial pode ser removida na sinovectomia artroscopica
por meio de duas ou trés incisdes de 0,5cm. O tempo de permanéncia hospitalar e
o periodo de tratamento fisioterapico apds o procedimento artroscopico sio menores
quando comparados com os relativos a sinovectomia aberta; no entanto, a sinovectomia
artroscopica requer equipamento especializado, equipe experiente e, quando comparada
a sinoviortese, requer grandes quantidades de reposi¢cdo com concentrado de fator.

Sinovectomia aberta

Atualmente, é um procedimento que vem sendo menos utilizado por varias razdes:
pela possibilidade da nao-ressecgio da totalidade da membrana sinovial, devido a dificil
remog3o das articula¢des gravemente comprometidas; cicatriz cirtirgica extensa; perda
de amplitude dos movimentos articulares; hospitalizacao prolongada e consumo de
grande quantidade de concentrado de fator.

A hemorragia intra-articular provoca distensao capsular e reagio inflamatéria da mem-
brana sinovial. Como consequéncia desta inflamacio, ocorre uma hipervascularizacio,
ocasionando hemorragias repetidas, que geram um efeito destrutivo, perpetuando-se
sobre as estruturas articulares. Secundariamente, a presenca de sangue na cavidade
articular acarreta altera¢des, como o hipercrescimento irregular das epifises osseas,
provocando osteoporose, tanto por desuso como pela reabsor¢do continua do sangue
pela membrana sinovial, além de um fechamento precoce das epifises de crescimento,
ocasionando a degeneracio cartilaginosa. A cartilagem articular é destruida por proces-
sos enzimaticos, quimicos e mecinicos e substituida por tecido fibroso, que acarretam a
diminui¢3o do espaco articular, irregularidades do osso subcondral e formag3do de cistos
e erosdes. Posteriormente, ha destruicio articular com perda do alinhamento dsseo.

Os primeiros achados clinicos indicativos de evolu¢io da artropatia crénica sio a hipo-
trofia muscular e a perda da mobilidade articular, que se manifestam antes mesmo que
aparecam a dor mecdnica e a deformidade articular (figura 6). Nos joelhos e cotovelos
observa-se uma limitac3o da extens3o completa. Nos joelhos, quando surgem os sinais
radiograficos da artropatia, é possivel observar contratura em flexao irredutivel. As de-
formidades axiais s3o comuns. Nos joelhos, pode aparecer atitude em valgo e rotagio
externa. A fungdo articular dos tornozelos mantém-se mais preservada, apesar da perda
da mobilidade. A dor é um sintoma importante da artropatia hemofilica crénica. Tem
origem mecanica e no inicio responde bem aos antiinflamatérios e analgésicos, ao
contrario da hemorragia aguda, que responde a reposi¢do com concentrado de fator
deficiente. Como fator estabilizador da articulagdo, é fundamental a manutengio da
forca muscular, a fim de que nio se estabeleca o ciclo vicioso: hemorragia — repouso
— atrofia muscular — instabilidade articular — nova hemorragia.

Figura 6. Artropatia hemofilica dos joelhos

Fonte: Acervo do Hemorio.
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Radiologia
As variacdes dos padrdes radiograficos dependem do local da hemorragia, da frequéncia
dos sangramentos e da qualidade e do efeito do tratamento administrado.

Muitas classifica¢des, considerando-se os aspectos radiograficos, foram propostas para a
avalia¢do da artropatia hemofilica. Atualmente, a mais utilizada é a de Pettersson e cols.
(quadro 6), que estabelece pontuagdes. A pontuacdo final varia entre zero, que define
a auséncia de artropatia, e 13 pontos, o que define maior comprometimento articular
(figura 7).

No quadro 7, verifica-se a correlagdo clinico-radiolégica da artropatia hemofilica, segun-
do Pettersson. Entretanto, é importante ressaltar que pode ocorrer, em alguns casos,
uma dissociagdo clinico-radiolégica no paciente com hemofilia. Ou seja, apesar de um
quadro radiolégico com alteracdes graves, o paciente mantém uma amplitude articular
razoavel dos movimentos.

As articula¢des mais envolvidas s3o as do tipo troclear, como os joelhos e os cotovelos,
depois os tornozelos, os quadris, os ombros e os punhos. As pequenas articulagdes das
mios e dos pés raramente estdo envolvidas.

Quadro 6. Classificacio radiologica da artropatia hemofilica de Pettersson

Ausente
Osteoporose
Presente
) ) Ausente
Alargamento epifisario
Presente
Ausente
Irregularidade da superficie subcondral  Alteragao parcial
Alteracdo total
Ausente
Estreitamento do espaco articular Espaco > Tmm

Espaco < Tmm

O N 4 O N 2 O - O —= O

Ausente

-

Formacao de cisto subcondral Um cisto
Mais de um cisto
Ausente

ErosGes nas margens articulares
Presente
Ausente

Incongruéncia articular Leve
Pronunciada
Ausente

Deformidade articular Leve

N = O N =@ O —= O N

Pronunciada

Tratamento

O objetivo fundamental do tratamento da artropatia hemofilica é evitar novos sangra-
mentos para que nao haja uma acelerac¢ao do processo destrutivo desta articulagdo. Esta
medida é efetivada mediante a reposi¢do do concentrado de fator deficiente na forma
de profilaxia secundaria.

Figura 7. Radiografia de joelho direito em paciente com hemofilia

Fonte: Acervo do Hemorio.
a = cisto subcondral; b = alargamento da epifise; c = irregularidade da superficie; d = redugio do espago articular; e = osteoporose.

Quadro 7. Correlacdo clinico-radiografica da artropatia’*

0 Presente em alguns casos Nenhuma
2 Presente quase sempre Ausente ou moderada
3-4 Sempre presente Sempre presente

Correlagdo entre o aumento da pontuacdo e a

o4 Sempre presente diminuicdo da funcdo

* Baseado em Pettersson (1993).

Os objetivos da equipe de reabilitacdo nesta fase avancada da artropatia sio:
» aliviar a dor;
» manter bom trofismo muscular;
» manter boa fungdo articular,
» possibilitar independéncia do paciente com ou sem ajuda de 6rteses;
» integrar o paciente a uma atividade fisica (sem riscos);

» identificar a necessidade de intervenc3o cirtirgica para a corre¢io das deformidades
e o restabelecimento de funcdes.
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Para o alivio da dor est3o indicados:
» o uso de antiinflamatérios/analgésicos;
» a crioterapia;
» ainfiltracdo de corticosteroide intra-articular, acido hialurénico ou ambos;
» TENS (Estimulacdo Nervosa Elétrica Transcutinea) de alta frequéncia;

» ultrassom pulsatil em caso de dor localizada.
A mobilidade articular é obtida por cinesioterapia passiva e ativa, além da hidroterapia.

Para a forca muscular sdo necessarios:
» exercicios isométricos;
» exercicios ativos livres e assistidos, de forma suave e progressiva;

» exercicios com resisténcia muscular moderada naquelas articulagdes em que a
musculatura permita.

Duas recomendagdes s3o importantes: o uso de 6rteses para ajudar na marcha e a pratica
de atividades fisicas (principalmente natacao).

O hematoma muscular é a segunda manifestacio mais frequente do aparelho muscu-
loesquelético. Nas extremidades superiores, os hematomas atingem preferencialmente
os musculos da por¢io anterior do antebraco. Ja na extremidade inferior, os hematomas
afetam principalmente os musculos ileo-psoas, gémeos e o quadriceps.

Traumas diretos ou estiramentos durante a marcha e as atividades normais, bem como
durante o sono, ou muitas vezes nio identificados (espontineos) se associam ao apare-
cimento destes hematomas. O sangramento continua até que a pressdo intramuscular
se iguale a pressido intravascular dos vasos sanguineos lesionados. Devido a isto, o san-
gramento é mais frequente em tecidos frouxos do que em tecidos submetidos a tensao.
Com o tempo, hé reabsorcio do sangue e substitui¢do das fibras necrosadas por tecido
fibroso, ocasionando a perda de elasticidade e o encurtamento muscular. Se a quantidade
de sangue extravasado for muito grande, os fagdcitos nao conseguem reabsorver todo
o sangue e ocorre a formacao de capsulas e cistos.

Manifestacdes clinicas

O hematoma muscular se manifesta de maneira mais insidiosa do que a hemartrose.
O primeiro sintoma pode ser apenas uma sensacdo de incémodo. A dor se instala de
48 a 72 horas ap6s o trauma, em funcio da distensdo das fibras musculares. Quanto
menor o espago para o sangue se expandir, maior a tensio e maior a sintomatologia. A
extremidade afetada adota uma posicdo antalgica, devido a contratura muscular subse-
quente, que limita a mobiliza¢3o da articulagdo subjacente.

Exame fisico

A palpacio da area afetada pode mostrar uma regido endurecida, dolorosa e que pode
flutuar posteriormente. Medidas de perimetria s3o tteis para a avaliacdo da evolugdo
clinica. A goniometria também tem utilidade nesta avaliagao.

O sistema nervoso periférico deve ser explorado para se afastar lesdo nervosa por com-
pressdo. Deve-se, ainda, avaliar a sensibilidade, a fun¢do motora distal a les3o e os
reflexos osteotendineos. Ainda é importante avaliar a presenca e a simetria dos pulsos
periféricos, do edema ou da colorag¢io anémala da extremidade, que podem indicar a
presenca de uma sindrome compartimental, que consiste na compressdo de estruturas
nobres, como vasos e nervos, causando sinais e sintomas decorrentes da les3o dessas
estruturas.

Exames complementares

A radiografia simples somente é capaz de mostrar sinais indiretos do hematoma, tais
como aumento de partes moles ou deslocamento de estruturas vizinhas. A exploragdo
ultrassonografica, método de escolha para confirmagdo diagnéstica e acompanhamen-
to, permite determinar o tamanho, a forma, a localiza¢3o e a evolu¢do do hematoma.
A ultrassonografia permite um diagnostico diferencial entre hemartrose de quadril e
hematoma do musculo ileo-psoas (figura 8). Ocasionalmente, pode ser necessaria a
tomografia ou a ressonancia magnética.

Figura 8. Imagem ultrassonografica de hematoma muscular

A seta laranja indica a localizagdo do hematoma

Fonte: Acervo do Hemorio.
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Tratamento

Os objetivos do tratamento do hematoma s3o: interromper o sangramento, aliviar a dor,
restaurar a fungao e prevenir as sequelas.

Na fase aguda, o tratamento consiste em:

Reposi¢do com concentrado de fator deficiente.

» Imobilizagdo — A posicdo inicial deve ser a mais cdmoda possivel, mesmo que o
paciente assuma posicdes viciosas (em flex3o) de articula¢des importantes. Nas
24-48 horas ap6s o controle do sangramento, pelo uso de sacos de areia e férulas
de estiramento progressivo, deve-se reduzir a posicdo antalgica, fazendo que o
paciente adote uma posi¢io mais funcional, com menor encurtamento muscular.
Para evitar recidivas, o tempo de imobiliza¢do deve ser mais prolongado do que nas
hemartroses, sobretudo no caso dos hematomas de musculo ileo-psoas.

» Crioterapia local — Atua como analgésico e vasoconstritor. Pode ser realizada de 3 a
4 vezes por dia com duracio entre 15 e 20 minutos. N3o deve ser realizada a crio-
terapia nos hematomas com risco de sindrome compartimental. A vasoconstric¢io
provocada pelo gelo pode agravar a compressao vascular. Deve-se tomar cuidado
para ndo ocorrer queimadura da pele com o gelo. Para se evitar esta complicacao,
deve-se envolver o gelo ou a bolsa em uma toalha.

» Administragdo de analgésicos orais, como paracetamol ou dipirona.
» Nunca tentar a aspira¢io do hematoma.

» Caso haja risco de sindrome compartimental, est indicada a fasciotomia como
medida emergencial.

Na fase subaguda, com o desaparecimento da dor e a redug¢io da tens3do muscular, deve-
-se corrigir progressivamente a posi¢do antalgica para que nio se torne definitiva. Para
evitar a atrofia muscular causada pelo repouso, deve-se iniciar exercicios isométricos
dos musculos afetados e adjacentes. A eletroestimulacdo e as técnicas baseadas em
biofeedback sao tteis para fazer retornar a poténcia muscular perdida. Em caso de com-
prometimento da extremidade inferior, estd indicado tratamento postural intermitente
em dectbito ventral para impedir a flexdo do quadril e do joelho.

A marcha com carga parcial somente deve ser permitida caso a flexao do quadril ou do
joelho seja inferior a 30°. J4 a marcha com carga total, caso a flex3o esteja entre 15° e
20°. Nio se aconselha o uso de muleta inica para carga parcial devido a possibilidade
de alteragao do padrao da marcha. Deve-se indicar o uso de um par de muletas.

Nesta fase subaguda recomenda-se a utilizagio de ultrassom pulsatil e ondas curtas
pulsateis para acelerar a reabsor¢io do hematoma, sempre com realizagio prévia de
ultrassonografia para confirmagio da fase evolutiva do hematoma

Complicagoes
Os grandes hematomas encapsulados podem originar uma complica¢do denominada

pseudotumor hemofilico, de dificil tratamento, que tende a crescer e invadir estruturas
vizinhas. Ha dois tipos de pseudotumores: o verdadeiro, que é aquele que se origina den-

tro do 0sso, e o falso, que é apenas uma cole¢ao hematica em partes moles. O diagnostico
é realizado por radiografia simples complementada com tomografia computadorizada
e ressondncia magnética. O tratamento inicia-se com uso prolongado do concentrado
de fator deficiente até o tratamento cirtrgico (figura 9).

Figura 9. Pseudotumor hemofilico de mandibula

Fonte: Acervo do Hemorio.

Outra complicag¢do possivel é a infeccio do hematoma, que pode evoluir para um abs-
cesso, principalmente nos pacientes imunodeprimidos.

Sequelas por contraturas musculares podem aparecer no antebraco ou na perna, geran-
do altera¢des funcionais no punho, na mio e uma posi¢do equina no pé. Para evita-las,
o tratamento fisioterapico deve ser precoce.

Lesdes de nervos periféricos podem ocorrer, sobretudo no nervo femoral. Entretanto,
outros nervos (tais como o cidtico, o mediano, o ulnar e o radial) podem também ser
acometidos. As complica¢des neurologicas aparecem 24 horas apés o inicio do hema-
toma e, por isso, devem ser exploradas precocemente. Se a lesdo for grave, a total recu-
peracdo do nervo somente acontecerd num prazo de seis meses. Caso seja uma lesdo
leve (mais comum), o tempo de recuperacdo serd menor. O tratamento é semelhante
ao das lesdes periféricas comuns: restaurar a amplitude articular, impedindo a retragdo
de partes moles, e indicar 6rteses quando necessario.

Hematoma do musculo ileo-psoas

E uma complicacio frequente nos pacientes hemofilicos. O diagnéstico deve ser precoce
para evitar suas complica¢des. A incidéncia é maior na 1* e 22 décadas de vida.
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Normalmente, se manifesta como dor na regido inguinal e na por¢ao inferior do abdo-
me. Algumas vezes, pode-se palpar uma massa dolorosa na regido inguinal. O quadril
adota uma posi¢ao em flexdo. O diagnéstico diferencial é feito com a hemartrose de
quadril (nestes pacientes ha bloqueio de todos os movimentos articulares, inclusive
rotacdes). Se for localizado no miuisculo ileo-psoas direito, o diagnoéstico diferencial deve
ser feito com apendicite. A ultrassonografia é til no diagnéstico diferencial.

A lesdo do nervo femoral é frequente e pode causar paresia ou paralisia do musculo
quadriceps, hipoestesia da face anterior da coxa e redug¢io do reflexo patelar.

O tratamento consiste em repouso absoluto nas primeiras 24-48 horas e tragdo para
evitar a flexdo do quadril. Devido a alta taxa de recidiva, é necessario o uso prolongado
do concentrado de fator deficiente por 2 semanas.

Outros hematomas musculares

Quadriceps: E o musculo que mantém a estabilidade do joelho. Deve-se impedir sua
atrofia, pois esta causa a instabilidade desta articulagdo, podendo gerar hemartroses de
repeticdo.

Gémeos: O tratamento precoce impede a retragio do tenddo de Aquiles, que provocaria
o pé equino.

Misculos do antebraco: A regido anterior do antebrago é uma regido muito particular.
Ela é composta por uma grande quantidade de musculos, que estdo situados em um
espaco reduzido, delimitado por uma aponeurose resistente. Qualquer sangramento
nesta drea promovera um aumento da pressio, gerando compressado de estruturas vas-
culo-nervosas nobres. A compressio de estruturas vasculares ocasiona uma sindrome
isquémica semelhante a sindrome isquémica de Volkman. A compressdo dos nervos
periféricos pode acarretar lesdes leves passageiras ou lesdes mais graves, com contratura
fixa de dedos e punho. Por isso, a intervencdo deve ser realizada o mais precocemente
possivel, com reposi¢io do fator deficiente e repouso com o uso de splints ou goteira
gessada. O repouso deve ser feito inicialmente na posi¢do de maior conforto, nio se
tentando corrigir a deformidade. A imobilizacdo deve ser retirada varias vezes ao dia
para permitir movimento da regido.




4 Reabilitacdo na Hemofilia

A reabilitacio em hemofilia deve ter um carater multidisciplinar. E fundamental a acio
conjunta de profissionais (tais como médicos, fisioterapeutas, fisiatras, terapeutas ocu-
pacionais, psicélogos, assistentes sociais, odontdlogos e outros) para o estabelecimento
das funcoes fisicas e mentais do paciente com hemofilia.

Dentro deste grupo, para o restabelecimento da fung¢do motora, ressalta-se a agdo do
fisioterapeuta e do terapeuta ocupacional. Este tltimo, ainda com menor proje¢io dentro
da equipe multidisciplinar, é o profissional habilitado para fornecer ao paciente com
hemofilia as orienta¢des voltadas para a realizagdo das atividades basicas e instrumentais
da vida diaria.

A fisioterapia é definida como um conjunto de técnicas, métodos e atuacdes que, me-
diante aplicagdo de meios fisicos e com o apoio de outras ciéncias, curam, previnem e
adaptam as pessoas afetadas por deficiéncia somatica e organica a um nivel adequado
de satde.

No tratamento da hemofilia, a fisioterapia tem por objetivo:

» aliviar a dor;
» auxiliar na reabsor¢do da hemorragia;
» atuar sobre o processo inflamatério;
recuperar o trofismo muscular;
melhorar a for¢ca muscular;
melhorar a mobilidade articular;
estimular a atividade fisica, proporcionando condicio fisica adequada;

melhorar a qualidade de vida, reduzindo os periodos de imobiliza¢3o e incentivando
a pratica de esportes adequados;

prevenir e tratar as lesdes e sequelas mediante a aplica¢io de métodos fisioterapicos
gerais e especificos e utilizagdo de dispositivos ortopédicos.

4.1 Fisioterapia na primeira infincia

Nos primeiros trés anos de vida, devido as dificuldades de comunicagio e colaboragao
ativa, a terapéutica consiste em:

» prevengdo passiva, com controle do meio ambiente da crianga;

» observacdo e inspecdo das articulagdes;

» controle da mobilidade articular, com observagdo da postura da crianga;

» prevencao assistida.

As técnicas de cinesioterapia simples e incentivo de habitos de atividade fisica adequados
devem ser iniciadas quando a crianca apresentar uma colaborago ativa.
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4.2.1 Cinesioterapia

E a técnica terapéutica que utiliza exercicios fisicos a fim de melhorar um sintoma ou
restaurar uma fungao.

Exercicios isométricos: contra¢des musculares regulares, sem mudanga da amplitude
do movimento articular. Podem ser realizados ja na fase aguda, desde que o paciente
nio tenha queixa de dor, juntamente com a crioterapia.

Exercicios passivos: executados pelo fisioterapeuta com o objetivo de incrementar a
amplitude articular. Deve-se ter cuidado com estiramentos bruscos, devido ao risco de
recidiva do sangramento. S3o exercicios contraindicados na fase aguda da hemorragia
(72 horas).

Exercicios resistidos: s3o realizados com carga minima, podendo haver um aumento
progressivo desta carga. Estdo indicados ap6s a fase aguda, podendo ser realizados apés
o término da dor, com o objetivo de restaurar o trofismo e a for¢a muscular.

Exercicios proprioceptivos: sdo exercicios realizados para melhorar a estabilidade arti-
cular, devendo-se ter cuidado para nao provocar novos sangramentos.

4.2.2 Crioterapia

A crioterapia é a aplicacdo terapéutica de qualquer substincia que resulte em perda de
calor corporal, diminuindo a temperatura dos tecidos.

A crioterapia reduz a dor, o edema, a resposta inflamatéria e a perturbagao circulatéria.

A utilizag3o da crioterapia na hemofilia demonstra ter efeitos benéficos durante a fase
aguda, subaguda e crénica, assim como antes e depois da cinesioterapia.

4.2.3 Radiac¢io infravermelha

Promove o alivio da dor nas artrites e artroses. Deve ser utilizada antes da cinesioterapia
e na fase cronica das lesdes articulares.

4.2.4 Galvanizagio e iontoforese

Ambas as técnicas tém acdo fibrinolitica, promovendo a analgesia e a reabsor¢ao de
sangramentos (hemartroses e hematomas). Estao indicadas para as lesdes cronicas arti-
culares e musculares (exemplo: sinovite crénica). Nao estdo indicadas para a fase aguda.
Na fase subaguda, podem ser usadas com cautela. Podem ser utilizadas para a aplica¢ao
de drogas antiinflamatoérias.

4.2.5 Ultrassom

E uma técnica que possibilita, com sua conversio, aquecer os tecidos profundos numa
frequéncia muito alta, imperceptivel ao ouvido humano. Possui propriedades vasomo-
toras, fibrinoliticas, analgésicas e antiinflamatérias, reduzindo o tempo de recuperagio
e aumentando a mobilidade funcional.

O ultrassom pode ser transmitido de dois modos:

a) Continuo: com seus beneficios, produz calor profundo na interface muscular, au-
menta o fluxo de sangue para fazer os nutrientes circularem, reduz o espasmo muscular,
elimina a formacio fibrética.

b) Pulsado: com seus beneficios, promove a massagem mecanica, dispersa os fluidos
do edema e as toxinas, possibilita a quebra de calcifica¢des.

Na hemofilia, as ondas do ultrassom podem causar microdestrui¢io de depoésitos tissu-
lares, como nos hematomas tardios calcificados e em suas proliferacdes 6sseas.

E contraindicado para a fase aguda. Est4 indicado para a fase subaguda, ap6s 48 horas,
numa dose de 0,5-1,0w/cm?, em pulsos. Na fase crénica, pode-se usar doses de 1 a 2w/
cm?, também em pulsos.

4.2.6 Ondas curtas

Sdo caracterizadas por uma corrente de alta frequéncia e possuem efeito analgésico e
antiinflamatério. Estio indicadas para as lesdes articulares cronicas (artropatia), mas
também tém sido indicadas na literatura como uma modalidade terapéutica para o
estagio agudo da lesdo (articular e muscular) na forma pulsétil (OCP), por reduzirem o
edema e estimularem processos cicatriciais precoces. Na fase aguda (0 — 72hs), podem
ser utilizadas com dose < 3W, com pulsos de curta duragio (65mS) e alta repeti¢io, com
aplicagoes diarias de 60 minutos. Na fase subaguda (48hs — 5 dias), podem ser utilizadas
com dose < 5W, com pulsos de longa duragdo e alta repeti¢do, com aplicagdes didrias
de 60 minutos.

4.2.7 TENS (Estimulacao Elétrica Nervosa Transcutinea)

E um estimulador sensitivo transcutineo que possibilita impulsos de corrente através
da pele com eletrodos de superficie (adesivos). Promove pulsos de tensio regulares com
amplitude varidvel, com aproximadamente 85V e frequéncia que varia de 2 a 200Hz,
além de duragdo de 20 a 90ms.

O TENS possui propriedade analgésica e é indicado para as lesdes articulares e muscu-
lares. Se necessario, pode ser utilizado em qualquer fase do tratamento.
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4.2.8 Correntes interferenciais

S3o correntes com efeitos analgésicos, troficos, estimulantes da circulagio venosa, que
auxiliam a reabsor¢do de edemas e hematomas. Sao indicadas para as fases subaguda
e cronica.

4.2.9 Correntes diadinimicas

Sua aplica¢do produz efeitos analgésicos, troficos e neuromotores. Também podem ser
utilizadas em déficits de forga e trofismo, degeneragdo muscular, contratura muscular,
rigidez articular e para a reabsor¢do de edemas.

4.2.10 FES (Estimulagio Elétrica Funcional) e corrente russa

Promovem a restauragio da forga e do trofismo muscular, contribuindo para melhorar a
estabilidade articular. S3o indicadas para as fases subaguda (se ndo houver dor) e crénica
das lesdes musculoarticulares.

4.2.11 Hidroterapia

Esta técnica é indicada para melhorar o déficit de forca muscular e a mobilidade articular.
Permite apoio sobre as articulagdes dos tornozelos, dos joelhos e do quadril.

O calor da dgua (33° a 38°) é eficaz para permitir os movimentos sem dores articulares e
musculares, além do relaxamento muscular. O movimento dentro da d4gua produz dimi-
nuicdo dos efeitos da forca de gravidade, permitindo a realizagdo da atividade muscular
assistida, livre ou resistida.

Contraindicagdes:
» pacientes com hipertensio ou hipotensio arterial;

» fase aguda de hemorragia.

As técnicas de cinesioterapia para pacientes com hemofilia sem lesdes sdo realizadas
em trés fases. Na primeira fase, os objetivos s3o desenvolver a disciplina para a pratica
de exercicios e melhorar a poténcia e a resisténcia muscular. S3o realizados movimentos
ativos sem resisténcia, ritmados, lentos e coordenados das articulacées dos membros
superiores e inferiores (com exce¢do as pequenas articulagdes das mios e dos pés) dia-
riamente, durante 10 a 15 minutos. Posteriormente, para as articula¢des dos membros
inferiores, sio realizados exercicios com resisténcia gradativa (uso de caneleiras).

Na segunda fase, o objetivo é aumentar progressivamente a poténcia muscular por in-
termédio de resisténcias padronizadas. Utilizam-se exercicios contra resisténcias (com
a utiliza¢do de pesos) para as articulagdes do joelho, quadril e ombro.

Na terceira fase, também chamada de fase de manutencio, sdo efetuados os mesmos
exercicios da fase anterior por 10 vezes, com um terco da resisténcia maxima alcancada.

O objetivo final das técnicas de cinesioterapia é incorporar praticas saudaveis que man-
tenham o aparelho musculoesquelético em forma para prevenir e reduzir os episédios
hemorragicos.

Os pacientes com hipotrofias musculares leves podem ser incluidos neste programa,
mesmo que a progressio dos exercicios seja mais lenta.

Ombro
A reabilitagdo do ombro inclui:

1) Imobiliza¢do em postura que reduza a dor (abdugio de 10 a 15°; suave flexdo de
90°; rotagdo interna de 70 a 80°). Durante o sono, deve-se manter a imobiliza¢do
com uso de ortese;

) Iniciar tratamento fisioterapico logo ap6s cessar o sangramento (em torno de 48h);
3) Uso de gelo por 72 horas na fase aguda;
) TENS (em qualquer fase, se necessario);
5) Ultrassom (apds 48hs);
6) OCP (fase aguda e subaguda);
7) Galvanizagdo e iontoforese (fase subaguda, com cautela, e cronica);
) Correntes interferenciais (fase subaguda, com cautela, e cronica);
) Correntes diadindmicas (fase subaguda, com cautela, e cronica);
10) Exercicios isométricos, assim que cessar a dor;
) Iniciar exercicios com resisténcia quando houver desaparecimento da dor;
12) Hidroterapia na fase cronica da lesao.

Cotovelo

Na reabilitacdo do cotovelo, os focos s3o: evitar as retra¢des capsulares e musculoten-
dineas e melhorar o posicionamento das mios, facilitando assim a atividade funcional
do paciente.

A reabilitagdo do cotovelo inclui:

1) Repouso com uso de 6rtese por 48h;

2) Uso de gelo por 72 horas;
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3) TENS (em qualquer fase, se necessario);

4) Ultrassom (ap6s 48hs);

5) OCP (fase aguda e subaguda);

6) Galvanizacio e iontoforese (fase subaguda, com cautela, e crénica);

7) Correntes interferenciais (fase subaguda, com cautela, e crénica);

8) Correntes diadinidmicas (fase subaguda, com cautela, e cronica);

9) Uso de cotoveleiras de prote¢io e férula de imobiliza¢do noturna, para evitar os

sangramentos durante o sono;
10) Iniciar exercicios isométricos assim que cessar a dor;
11) Iniciar exercicios com resisténcia quando houver desaparecimento da dor;

12) Hidroterapia na fase cronica da lesao.

Quadril

Na patologia de quadril, € muito importante o diagnodstico diferencial entre a hemartrose
desta articulacio e o hematoma do musculo ileo-psoas. Isto pode ser feito por ultrasso-
nografia. A reabilitacdo do quadril consiste em:

1) Repouso absoluto, respeitando-se a posicao antalgica por um minimo de 72 horas;

N

) Gelo por 72 horas;

(98]

) TENS (em qualquer fase, se necessario);

N

) Ultrassom (apds 48hs);

U1

) OCP (fase aguda e subaguda);

=)}

) Galvanizagdo e iontoforese (fase subaguda, com cautela, e cronica);

~J

) Correntes interferenciais (fase subaguda, com cautela, e crénica);

(*°]

) Correntes diadinidmicas (fase subaguda, com cautela, e crénica);

=)

) Posi¢3o de prono para facilitar o alongamento da musculatura periarticular;

10) Exercicios isométricos assim que cessar a dor;

11) Exercicios com resisténcia, quando cessar a dor apos 7 a 10 dias;

12) A marcha deve ser feita com o auxilio de muletas ou bengalas ap6s 72 horas;
13) Hidroterapia na fase cronica.

Joelho

A reabilitacio do joelho tem como objetivo maior restabelecer a estabilidade articular,
uma vez que uma articulagio instavel é fonte de sangramentos recidivantes e conse-
quente artropatia. A inserc¢do do paciente em atividades fisicas e desportivas é a meta
final. A reabilitagdo consiste em:

1) Repouso com uso de értese por 48 horas;

2) Gelo por 72 horas;

TENS (em qualquer fase, se necessario);

Ultrassom (apds 48hs);

OCP (fase aguda e subaguda);

Galvanizacio e iontoforese (fase subaguda, com cautela, e cronica);

Correntes interferenciais (fase subaguda, com cautela, e cronica);

)
)
)
)
)
8) Correntes diadinimicas (fase subaguda, com cautela, e cronica);
) Mobilizag¢do suave de patela (apds 72 horas do sangramento);

) Iniciar exercicios isométricos assim que cessar a dor;

) Iniciar exercicios com resisténcia, quando n3o houver dor apés 7 a 10 dias;
) Treino da marcha apoés resolugio do evento agudo;

13) Hidroterapia na fase cronica.

Tornozelo e pé

Nos problemas articulares do tornozelo, sdo frequentemente necessarios a avalia¢do
com radiografia simples, a ultrassonografia ou a ressondncia magnética.

Sua reabilita¢do inclui:

1) Repouso com uso de 6rteses por 48 horas;

N

Gelo por 72 horas;

(98]

TENS (em qualquer fase, se necessario);

N

Ultrassom (apds 48hs);

U1

OCP (fase aguda e subaguda);

RS

Correntes interferenciais (fase subaguda, com cautela, e crénica);

o0

Correntes diadindmicas (fase subaguda, com cautela, e cronica);

9
10
11

Iniciar exercicios isométricos assim que cessar a dor;

)
)
)
)
)
) Galvanizagio e iontoforese (fase subaguda, com cautela, e cronica);
)
)
)
) Iniciar exercicios com resisténcia, quando n3o houver dor;

)

Treino da marcha apoés resolugio do evento agudo;
12) Hidroterapia na fase cronica.

E importante a corre¢do das deformidades (como os pés planos ou cavos) e de alteracdes
durante a marcha, que — por instabilidade da articulagdo — ocasionam sangramentos e
dores articulares. Preconizam-se o uso de palmilhas para a corre¢io dos arcos plantares
ou de palmilhas anti-impacto e a utilizagdo adequada dos calgados. O retorno total da
carga sobre o tornozelo deve acontecer gradualmente. Além disso, deve-se propiciar que
o paciente readquira os padrdes de marcha o mais normalmente possivel.
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5 Abordagem Ortopédica na Hemofilia

5.1 Introducio

O médico ortopedista deve ser um dos integrantes da equipe multidisciplinar que cui-
dara do paciente com hemofilia. A a¢do deste especialista deve ser integrada as ativida-
des da equipe de reabilitacio e principalmente as praticas do hematologista, que deve
garantir hemostasia adequada em todas as fases do tratamento.

Todos os pacientes com hemofilia com indica¢do de procedimento ortopédico devem
realizar exames para se afastar a presenca de inibidor e receber tratamento de reposi¢ao
com concentrado de fator de coagulagio deficiente.

Nos pacientes com sorologia positiva para o HIV, é importante se considerar o nimero
absoluto de linfécitos CD4, o tratamento antirretroviral e a contagem de plaquetas.
Naqueles com sorologia positiva para o virus da hepatite C, devem ser considerados o
tempo de protrombina e a contagem de plaquetas.

Dentre os procedimentos ortopédicos que podem ser realizados nos pacientes com
hemofilia, destacam-se os seguintes: pung3o articular, sinovectomia, alongamento de
tend3o, artrélise, osteotomias, artrodese e coloca¢io de protese articular. Estes proce-
dimentos poderdo ser realizados desde que os pacientes sejam adequadamente prepa-
rados para o procedimento. Este preparo deve envolver discussdo entre as equipes de
hematologia, ortopedia e reabilitagao.

5.2 Puncio articular

E indicada para a fase aguda das grandes hemartroses. Tem por objetivo o alivio rapido
da dor, que ocorre com redugio da tensio intra-articular. Ainda pode ser realizada com a
intengdo de se fazer diagnéstico diferencial com artrite séptica. A puncio articular pode
ainda ser usada para a inje¢o de medicamentos antiinflamatérios, condroprotetores e
is6topos radioativos (sinovectomia radioativa).

5.3 Sinovectomia

A remocgdo da membrana sinovial hipertrofiada pode ser ndo cirtirgica ou cirtrgica.

Nos pacientes adultos, a sinovectomia aberta de cotovelo pode ser realizada simulta-
neamente com a ressecgao da cabega radial hipertrofiada, uma vez que possibilitam a
melhora dos movimentos de pronacio e supinacio.

Apbs a sinovectomia, recomenda-se o uso de bandagem compressiva que permita uma
mobilidade limitada por 3 a 4 dias. Os pontos podem ser retirados com 14 dias. Com a
hemostasia e a reabilitagio adequadas, o paciente pode recuperar o movimento completo
da articula¢do no periodo de duas semanas. Nas sinovectomias de joelhos e tornozelos,
a marcha se inicia com carga parcial no 4 ° ou 5° dia. Deve-se usar muletas ou bengalas
para descarga. A descarga total deve ser realizada quando houver mobilidade total da
articulagio.
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O programa de fisioterapia pds-sinovectomia de joelho consiste em:

Do 1° ao 3° dia:
» Crioterapia e exercicios isométricos de quadriceps;
» TENS (se necessario);
» Exercicios livres do tornozelo homolateral;
» Exercicios respiratérios;

» Exercicios globais de membro inferior contralateral e membros superiores;

A partir do 3° dia:
» Iniciar a mobiliza¢do suave da patela;
» Exercicios ativos assistidos de flexdo-extensao que se intensificam progressivamente.

» Eletroterapia (se necessario). Utilizar recursos da fase subaguda.

A partir do 8° dia:
» Deambulac¢do com descarga até que o quadriceps tenha forca muscular de 3 a 5;
» Intensificacdo dos exercicios isométricos e ganho de extensdo;

» Eletroterapia (se necessario). Utilizar recursos da fase subaguda. Exemplo: apli-
cagdo de ultrassom no joelho se houver hematoma peripatelar (para melhorar a
reabsorcao);

» Exercicios com resisténcia e treino da marcha (retirar progressivamente as muletas
ou bengalas).

Os métodos mais frequentes s3o as técnicas em “Z” para o tenddo de Aquiles, para
corrigir o equino do pé; e o alongamento dos tenddes do oco popliteo associado a cap-
sulotomia posterior, para corrigir a flexdo do joelho. A reabilitacdo é mandatdria. Estas
cirurgias s6 serdo realizadas quando o tratamento conservador (tragdo e exercicios de
reabilitacdo) n3o mostrar resultado.

E o debridamento ou toalete articular por artroscopia ou cirurgia aberta. A artrélise esta
indicada para pacientes jovens com artropatia grave para a qual ainda n3o esta indicada
a colocagdo de protese total. O procedimento tem por objetivos aliviar a dor e melhorar
a mobilidade e a hemorragia articular por alguns anos. Faz-se a retirada de ostedfitos e
da membrana sinovial e realiza-se lavagem articular abundante. O ideal é que se faca
por artroscopia. Alguns autores questionam este procedimento e preferem realizar logo
a colocagao de protese.

O tratamento de reabilitagdo pds-operatéria tem por objetivo manter a mobilidade ar-
ticular obtida com a liberac¢do das aderéncias. Quanto maior a lesdo encontrada, maior
serd o tempo para o retorno da marcha com carga total (cerca de 3 semanas é o tempo
suficiente para o aparecimento da cartilagem hialina).

As osteotomias s3o realizadas para restabelecer o alinhamento dos membros. Muitas
vezes, nas artropatias graves, ha um desalinhamento do eixo articular e a ressec¢io de
parte do osso pode ser necessaria. As cirurgias mais comuns sio: osteotomia valgizante
da tibia proximal; osteotomia varizante supracondiliana femoral; osteotomia corretora
de tornozelo, osteotomia extensora de joelho (para o joelho em flex3o) e osteotomia da
cabeca do radio. Pode ser necessaria a fixagdo com algum dispositivo de osteossintese.
A reabilitagdo pos-operatdria devera ser sempre realizada.

Atualmente, a artrodese (fixacao da articulag3o) somente é empregada na hemofilia para
as articulag¢des do tornozelo e do pé. Estd indicada para casos de dor intensa e grande
incapacidade funcional. A alternativa é a colocag¢io de protese total de tornozelo, opgao
cada vez mais frequente.

A cirurgia consiste na fusdo da articulagio acometida. Permite-se a descarga parcial (com
auxilio de muletas). O paciente podera ter alta hospitalar quando o risco de sangramento
estiver sob controle, em geral apds a primeira semana da cirurgia, colocando-se uma
bota de gesso. Apos seis semanas, permite-se a carga parcial mediante a colocacio de
um salto na bota gessada. A imobiliza¢io somente deve ser retirada ap6s a consolidagdo
6ssea, que leva em torno de 12 semanas, quando, entlo, é autorizado o apoio total. Pode
haver dor residual devido 2 alteracio da biomecanica, que também afeta a marcha. E
necessario um acompanhamento fisioterapéutico para amenizar alguns sintomas pos-
-cirtirgicos.

As cirurgias de artroplastia total dos quadris ou joelhos estao indicadas para os pacien-
tes com hemofilia com artropatia hemofilica grave cujos outros tratamentos n3o foram
bem-sucedidos e quando os pacientes apresentam dores incapacitantes com diminuicao
da amplitude de movimento articular. A indica¢3o das préteses para pacientes com he-
mofilia ndo segue os mesmos critérios de indica¢do para pacientes sem hemofilia com
artrose. Nos pacientes com hemofilia, a indicac¢do é muito mais precoce, e nio se deve
aguardar muito a indica¢ao sob o risco de perder amplitude de movimento no pés-ope-
ratério. As proteses de cotovelo e de tornozelo ainda n3o atingiram os mesmos niveis de
resultado das proéteses de quadril e joelhos, cujos resultados sao 6timos a longo prazo.
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6 Atividades Fisicas e Desportivas em Hemofilia

As atividades fisicas e desportivas para o paciente com hemofilia s3o de suma impor-
tincia, pois promovem ndo s6 beneficios fisicos e musculoesqueléticos, mas também
psicossociais.

O desenvolvimento de uma boa musculatura ajuda a proteger as articula¢des das mani-
festacdes hemorragicas. Deve-se incentivar a pratica de atividades fisicas e desportivas na
infancia, considerando-se as aptiddes individuais, o desejo e os riscos destas atividades.
As informacdes transmitidas aos pacientes e aos seus cuidadores devem ser precisas e
esclarecedoras.

A educagio fisica escolar deve ser incentivada para que a crianga se sinta inserida no
grupo. Entretanto, deve-se tomar cuidados para que exercicios que possam gerar san-
gramentos nio sejam executados. Assim, deve-se evitar exercicios com corridas e saltos
e demais atividades que provocam impactos articulares.

A educagio fisica tem os seguintes objetivos:

» ajudar a crianga a manter uma postura correta;

» desenvolver o sentido do equilibrio;

» melhorar a capacidade de reacio;

» melhorar a flexibilidade e a for¢a muscular;

» melhorar a capacidade respiratoria;

» aumentar a integrac3o social;

» melhorar a autoestima.
Antes de se iniciar qualquer atividade fisica, deve-se propor um periodo de aquecimento
e alongamento suave de articula¢des e muisculos. Este periodo tem por objetivo pro-

mover mudancas metabdlicas para preparar o corpo para a atividade fisica e, com isso,
diminuir o risco de lesdes musculoesqueléticas.

Para o paciente com hemofilia (leve, moderada ou grave), o esporte de competicio esta
contraindicado, exceto em rarissimas situacdes, uma vez que o esporte competitivo re-
quer um treinamento rigoroso e constante, exigindo uma sobrecarga fisica incompativel
com a enfermidade deste paciente.

Muitas s3o as listas publicadas de esportes permitidos aos pacientes com hemofilia, com
seus diversos graus de riscos, mas a indica¢do do esporte adequado depende muito da
condicio musculoesquelética do paciente e de seu interesse por uma atividade despor-
tiva proposta.

Esportes nos quais os beneficios se sobrepdem aos riscos (segundo recomendacio da
Federagao Mundial de Hemofilia):

» Natacao;

» Golfe;

» Ténis de mesa (pingue-pongue);
» Pesca;
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Ciclismo;
Danga;
Frescobol;
Musculagio;
Ténis.

Esportes nos quais os riscos se sobrepdem aos beneficios:

» Corrida com barreiras;
Caraté;

Basquete;

Judo;

Beisebol;

Voleibol;

Saltos (em altura, em distancia ou triplo);
Polo aquatico;

Boxe;

Motociclismo;

Luta livre;

Futebol.

vV V. Y vV V. V. Y VY. v vY%

Natacdo:

E a atividade fisica mais recomendével para o paciente com hemofilia. Ela exercita todo
o conjunto muscular, auxiliada pelo sistema antigravitacional. Tem também 6timo efeito
sobre o sistema cardiorrespiratério.

Recomenda-se um aquecimento prévio sem corridas ou saltos. Deve-se entrar e sair da
piscina sempre utilizando-se as escadas, a fim de evitar choques com outros compa-
nheiros e evitar lesdes de cotovelos e punhos, quando estes impulsionam o corpo do
nadador para fora da piscina. Deve-se evitar também as viradas olimpicas, prevenindo
assim hemartroses de joelhos e tornozelos pelo impacto.

Futebol:

E o0 esporte mais popular entre os meninos de todo o mundo. EVITA-LO é sempre mui-
to dificil. Deve ter sua pratica desestimulada pela familia. Deve-se usar equipamentos
adequados quando nio se consegue impedir sua pratica, bem como uma preparacao
muscular prévia.

Musculagio:

E altamente recomendada para o paciente com hemofilia, devendo ser iniciada na ado-
lescéncia, com o objetivo de melhorar a forca muscular e estabilizar melhor as arti-
culagdes. Deve-se iniciar sempre com carga minima e pouca repeti¢do de exercicios.
Cuidados posturais nos aparelhos devem ser tomados. Deve-se prestar esclarecimentos
ao professor orientador dos exercicios e NAO estimular a competi¢io por aumento de
cargas com outros praticantes.
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<http://www.wth.org>.

Coordenacio Geral de Sangue e Hemoderivados:
<http://dtr2001.saude.gov.br/sas/cpnsh/homecpnsh.htm>.
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<http://www.isth.org>.

Association of Hemophilia Clinic Directors of Canada (AHCDC):
<http://www.ahcdc.medical.org>.

<http://www.musfih.net>, utilizando-se o termo guest para usudrio e senha de acesso.




Anexo — Avalia¢do Fisica para Pacientes com Hemofilia

PROPOSTA PELO GRUPO MSK BRASIL*

Registro local:
Nome:
Endereco:
Telefone:
Profissdo:

Diagnéstico clinico
0 HA 0 HB Obvw [OL O M G O Inibidor

Queixa principal:

Historia atual/pregressa

Episédios hemorragicos mais frequentes: O Articulacio 0 Masculo
Local(is):

Frequéncia:

Ha quanto tempo:

Fator desencadeante:

O espontineo [ trauma O esforco
O outros (

Articulagio-alvo:
0 Nao O Sim

Se sim, relacionar qual(is) e o nimero de hemartroses nos ultimos 3 meses
O TD( ) O TE( ) O JD( ) LI JE( )
O cp( ) O CE( ) 0 Outras

Procedimentos ortopédicos realizados:

O Imobilizagdes prolongadas (local:

O Sinovectomia (local:

O radioisotépica O artroscopica O aberta [0 quimica
O Artroplastia (local:

O Artrocentese (local:

] Outros (especificar:

Tipos de tratamento

Demanda

Profilaxia primaria

Profilaxia secundaria O 2X/sem [ 3X/sem [ Dias alternados
De curta dura¢io Inficio: __ = Término:____
Dose domiciliar Numerodedoses: (11 O 2 O3 O +3
Tratamento domiciliar Namerodedoses: (11 O 2 O3 [O +3
Utiliza 1 dose por sangramento

Utiliza 2 doses por sangramento

Outros:

OO0O0O0O0O000d
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Atividades da vida diaria

O Lazer (

O Esporte  (

O Trabalho (

Inspecdo

Faz uso de:

O Muleta O Cadeiraderodas [ Bengala

[0 Ortese (

Padrio de marcha [0 Nzo alterada O Alterada
Descricao:

Principais alteracdes posturais — avaliar em ortostase

Pés

[ Varo ] Valgo [ Plano O Cavo [0 Equino
OD OE Obp O 0ODbD O 0Ob OE OD OE
Joelhos

[ Varo [ Valgo [0 Hiperextensio O Flexdo

OD [OE OD [OE 1D E OD [OE
Quadril

O Retroversio [] Anteversio

ObpD OE 0OD OE

Cotovelos

[ Flexao

OD 0OE

Ombros

O Protrusdo

OD OE

Cervical em lordose

[ fisiolégica [ acentuada [] retificada
Dorsal em cifose

[ fisiolégica [ acentuada [ retificada
Lombar em lordose

[ fisiolégica [ acentuada [] retificada

Medida real de MMII (EIAS — maléolo medial)
MID ( cm) MIE ( cm)

Palpacio
D TE JD JE CD CE OUTRAS/MUSC.
Temperatura O Ol O] L] L] ]
Edema C O O Ol O l
Crepitag¢io O O O O O O
Mobilidade de patela
Normal O] O
Hipomével O O
Fixa O O
Sinovite crénica O O O Ol C O
Hemartrose aguda ] O 1 O O O
Observacoes:
PERIMETRIA (paciente em supino e em posicio de conforto)
MID MIE
Coxa: Borda superior de patela + ___ cm - -
Joelho: Borda superior de patela S S
Interlinha articular - S
Borda inferior da patela S S
Panturrilha: Borda inferior de patela- ____ cm - -
Tornozelo: Perimaleolar - _
Outros: - -
MSD MSE
Brago: Fossa antecubital + ___ cm - -
Cotovelo: Fossa antecubital - -
Antebraco: Fossa antecubital - ___ cm - -
Outros: - -
GONIOMETRIA / DOR (Escala Visual Analogica — EVA)
ARTICULACAO EVA
Tornozelo D Tornozelo E TD _ TE _
Dorsiflexdo (25°)
Plantiflexao (45°)
Inversio [] Presente [ Ausente [0 Presente [ Ausente
Eversio O Presente [0 Ausente [ Presente [ Ausente
Joelho D Joelho E JD__ JE__
Extensao (0°)
Hiperextensao
Flexdo (145°) - -
Cotovelo D Cotovelo E CD__ CE

Extensao (0°)
Hiperextensao
Flexdo (145°)
Pronacao (90°)
Supinacao (90°)
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FORCA MUSCULAR (Quadro 2. Manual de Reabilitacao — MS/2009)

OmbroD  Flex(_) Ext(_) RI(_) RE(_) ABD(_) ADhoriz.(_)
OmbroE  Flex(_) Ext(_) RI(_) RE(_) ABD(_) ADhoriz.(_)
Cotovelo D Flex () Ext(__ Supin (__) Pron (_)

)
)
Cotovelo E  Flex (_) Ext(_)  Supin(_) Pron (_)
QuadrilD  Flex(_) Ext(_) RI(_) RE() ABD(_) AD(_)
Quadril E Flex(_) Ext(_) RI(_) RE() ABD(_) AD(_)
Joelho D Flex (_) Ext(_)
Joelho E Flex (_) Ext(_)
Torn. D Flex dorsal (_) Flex plantar (_)
Torn. E Flex dorsal (__) Flex plantar (__)
Observagdes:

*Esta ficha foi elaborada pelos participantes do GRUPO MSK BRASIL
Adriana Celia Luz

Fisioterapeuta — Hemocentro do Estado do Rio Grande do Sul (HEMORGS)
Alice Cristina Sampaio do Nascimento

Fisioterapeuta — Centro de Hematologia e Hemoterapia de Pernambuco (HEMOPE)
Alvaro Luiz Wolff

Fisioterapeuta — Hospital de Clinicas — Universidade Federal do Parana
Boanerges Lopes de Oliveira Junior

Fisioterapeuta — Hemocentro de Alagoas (HEMOAL)

Camilla Rodrigues Ribeiro

Fisioterapeuta — Hemocentro do Rio de Janeiro (HEMORIO)

Janice Silveira

Fisioterapeuta — Hemocentro Regional de Uberldandia (HEMOMINAS)
Luciola Teresinha Nunes

Fisioterapeuta — Centro dos Hemofilicos do Estado de Sao Paulo

Marcia A. Piccoloto Matta

Fisioterapeuta — IHTC Campinas — Hemocentro/UNICAMP

Mariana Sayago

Fisioterapeuta — IHTC Brasilia

Sylvia Thomas
Médica Hematologista — Hemocentro do Mato Grosso (HEMOMAT)





