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Nuno Lopes

Neste Dia Mundial
da Hemofilia...

® @ @ A nossa Associagdo escolheu o tema do encaminhamento de
pessoas com coagulopatias numa situagdo de emergéncia médica.
Neste ntimero do boletim incluimos um artigo de fundo relativo

ao assunto, cuja leitura aconselhamos a todos, pois a informagdo
nestas situagdes pode ser de importancia vital.

A Norma 17/2018 da DGS existe, é fundamental que exista,
e define os procedimentos corretos que todo o dispositivo de
emergéncia médica (INEM/CODU) deve seguir em qualquer
ocorréncia com pessoas que tenham uma coagulopatia.
Recentemente, deram-se situagdes em que este protocolo de

encaminhamento ndo foi sequido e as consequéncias foram trdgicas.

A vista disto, a APH sente que o bem-estar, e mesmo a vida, dos
seus associados numa situagdo de emergéncia médica ndo se
encontra ainda garantido pela norma existente e que é preciso fazer

mais para que estas orientagdes sejam realmente efetivas e eficazes.

Uma emergéncia médica é algo que pode acontecer a qualquer
pessoa com uma coagulopatia em qualquer altura. Seja para uma
crianca com hemofilia ou von Willebrand, para uma mulher com
trombastenia de Glanzmann ou outro distuirbio hemorrdgico raro,
ou para um sénior com algum défice de fator de coagulagdo, as
situacdes de emergéncia médica representam um momento de
vulnerabilidade que comporta desafios que saem do dmbito da
gestdo normal da patologia. Pessoas que normalmente controlam
a sua coagulopatia (seja através da disciplina profildtica ou do
acompanhamento préximo e continuado por parte de médicos

e enfermeiros especialistas, por exemplo), numa situacdo de
emergéncia médica podem subitamente ver esse controlo passar

de mdos, digamos assim, para profissionais de satide que poderdo
ndo saber exatamente como proceder. E, sejamos absolutamente
realistas, 0 mais certo é ndo saberem mesmo o que fazer com aquela
pessoa.

A Norma 17/2018 da DGS existe porque a realidade das
coagulopatias é que estas sdo tdo raras quanto raros sdo os
profissionais de satide que sabem exatamente o que fazer quando
estes pacientes enfrentam uma situagdo imprevista de necessidades
médicas urgentes. Isto causa atrasos no acesso ao tratamento
adequado e desvios no encaminhamento para o hospital onde essa
pessoa ¢ seguida, levando a que muitas vezes acabe num hospital
onde nem sequer existem tratamentos ou especialistas. E isto
continua a acontecer apesar da existéncia da Norma 17/2018 e da
sua implementagdo no terreno.

Neste Dia Mundial da Hemofilia tenhamos todos bem presente

que 0s nossos conhecimentos sobre as nossas patologias e sobre a
Norma 17/2018 poderdo fornecer as equipas de emergéncia médica
a informacgdo que certamente lhes falta. E que, se a situagdo néo
for gerida de acordo com as orientagdes da Norma 17/2018 (pois
aos elementos da equipa médica no terreno também podera faltar a
disponibilidade/aptiddo para ouvir e reagir de acordo com o que lhes
é dito por um paciente ou por um cuidador), caber-nos-d também
comunicar a situagdo a associagdo e as entidades envolvidas, para
que se esclareca todo e qualquer processo de tomada de decisdo.

O ideal serd que este refinar dos procedimentos de encaminhamento
correto de pessoas com coagulopatias numa situacgdo de emergéncia
médica ndo tenha de acontecer a custa dessas mesmas pessoas.
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Estatuto Editorial

“Hemofilia” é o érgao informativo da Associacdo Portuguesa de
Hemofilia e de outras Coagulopatias Congénitas, adiante designada
por APH. Com uma publicacéo trimestral, publica diferentes artigos
médicos e cientificos sobre a problematica da hemofilia e outros
disturbios hemorragicos hereditérios e sobre as actividades que
desenvolve regularmente.

De acordo com a lei que rege este tipo de publicagoes,"Hemofilia"ndo

promoverd interesses comerciais nem divulgara produtos e servigos que

sejam perniciosos a Satde e Qualidade de vida de todos os seus leitores,
mas defende a Unido e Solidariedade entre todas as pessoas com hemofilia
e outros disturbios hemorragicos hereditérios, sécias ou ndo da APH.
“Hemofilia” ndo é uma publicagao técnica ou cientifica mas podera
publicar ou emitir opinides de especialistas sobre certas matérias que
serdo sempre da responsabilidade dos seus autores, acompanhando a
investigacao cientifica nesta drea, dando delas conhecimento aos seus

leitores. Tem também uma componente de cultura e lazer.

“Hemofilia"é uma publicacao idonea e o seu Director e a Direcgao da
APH assumirdo toda a responsabilidade pela sua edicao.

“Hemofilia” pugna pela sua autonomia financeira através dos
patrocinios angariados ou, quando necessario, recorrerd a apoios de
quaisquer entidades sem contrapartidas que intervenham na orientagao

do seu contetido.

O Director
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Hemofilia: Uma patologia crénica aos dias de hoje
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Encaminhamento das pessoas
com coagulopatias congénitas

que necessitem de intervencao de urgéncia/
emergéncia (Norma 17/2018 DGS)

CONTEXTUALIZANDO

As coagulopatias congénitas requerem
frequentemente conhecimentos especia-
lizados, conhecimentos estes que nao sdo
habitualmente encontrados entre os pres-
tadores de cuidados de saude. Isto significa
que hd um numero limitado de médicos e
enfermeiros familiarizados com uma deter-
minada coagulopatia congénita e que tém
experiéncia no tratamento de pacientes com
essa condicéo.

Numa situacdo de emergéncia médica,
esta falta de familiaridade pode levar a atra-
s0s no diagndstico e tratamento, o que pode
ter consequéncias graves para o paciente. Por
exemplo, um paciente com uma coagulopa-
tia congénita rara pode necessitar de um tipo
especifico de medicacdo ou intervencao que
ndo é habitualmente utilizada em situacoes
de emergéncia. Se os elementos das equipas
de emergéncia médica ou clinicos ndo esti-
verem familiarizados com esta condicdo e seu
tratamento, podem nao ser capazes de forne-
cer os cuidados adequados em tempo util.

E por isso que é tdo importante que 0s
elementos das equipas de emergéncia mé-
dica, as autoridades de saude e os 6rgdos do
sistema de satide facam parcerias com a APH

e com médicos e enfermeiros especialistas
para melhorar os protocolos de emergéncia
como a Norma 17/2018 daa DGS e garantir
gue os pacientes com coagulopatias congé-
nitas recebam os melhores cuidados possiveis
em situacdes de emergéncia.

Ao trabalhar em conjunto, as partes inte-
ressadas devem desenvolver e implementar
protocolos adaptados as necessidades espe-
cificas das pessoas com coagulopatias congé-
nitas e a fim de garantir que os prestadores de
cuidados de satide séo treinados e equipados
para prestar os cuidados adequados numa si-
tuagdo de emergéncia médica.

A existéncia de orientagdes bem estabe-
lecidas, faceis de seguir e aplicaveis a situa-
¢Hes de emergéncia é crucial para qualquer
situacao de emergéncia que envolva pessoas
com coagulopatias congénitas. No momento
em que uma chamada 112 é recebida, é im-
portante que os Médicos e Técnicos de Emer-
géncia Pré-hospitalar no centro de triagem
(CODU) tenham acesso facil e répido as in-
formacoes necessérias e fornecam instrucoées
claras e concisas aos elementos das equipas
de emergéncia médica no terreno.

A partir daf, os elementos das equipas de
emergéncia médica devem ser treinados e
preparados para transportar o paciente de
forma rapida e segura para o hospital apro-

priado. Isto significa ter uma compreenséo
clara de quais sdo os hospitais que dispdem
dos recursos e dos conhecimentos necessa-
rios para abordar eficazmente a situacdo de
urgéncia deste paciente. Em alguns casos,
isso pode significarignorar o hospital da area
de residéncia, ou mais proximo, em favor do
hospital onde o paciente é sequido habitual-
mente, que até pode estar mais longe, mas
que estd mais bem preparado para lidar com
as necessidades daquela pessoa naquela si-
tuagao.

A existéncia da Norma 17/2018 deve ser
0 garante de que os pacientes com coagulo-
patias congénitas recebam os melhores cui-
dados possiveis numa emergéncia. Também
pode ajudar a reduzir o risco de complicagdes
ou atrasos no tratamento, o que pode ser cri-
tico para estas pessoas.

Um sistema de comunicagéo claro e
conciso entre elementos das equipas de
emergéncia médica, médicos e enfermeiros
também é crucial. Isso garante que todos
os envolvidos no cuidado do paciente com
uma coagulopatia congénita estejam ali-
nhados e que existam facilmente acessiveis
as informacdes necessérias para se fornecer
um tratamento eficaz e oportuno, orientan-
do-se a equipa de emergéncia médica atra-
vés das etapas necessarias numa situacao
de urgéncia.



A IMPORTANCIA

DA NORMA
DA DGS 17/2018

Os protocolos de emergéncia médica
para pessoas com condi¢des raras sdo cru-
Ciais para a saude e bem-estar das mesmas,
e devem garantir que apenas os cuidados
adequados sdo prestados durante uma
emergéncia. Esta clareza de acdo pode po-
tencialmente salvar vidas. Estas normas for-
necem orientacdes especificas sobre como
lidar com emergéncias médicas que podem
ocorrer, ndo s6, mas também, devido a con-
dicdo rara de um paciente.

Para pessoas com um disturbio hemor-
ragico raro é dificil encontrar profissionais de
salde que estejam familiarizados com a sua
condicdo, e é ainda mais dificil garantir que as
equipas de emergéncia médica no terreno te-
nham o conhecimento e as ferramentas para
prestar os cuidados adequados. Esta realidade
ganha contornos de particular importancia
quando o tratamento errado pode ser preju-
dicial ou até mesmo colocar em risco a vida
do paciente.

Ter um protocolo de emergéncia espe-
cifico em vigor, neste caso a Norma da Di-
reccao-Geral da Saude (DGS) 17/2018, deve
ser o garante de que todos os envolvidos no
cuidado de alguém com uma coagulopatia
rara estejam cientes das necessidades espe-
cificas dessa pessoa e de como lidar com essa
situacdo de emergéncia médica de forma se-
gura e eficaz.

Esta norma, enquanto ferramenta para
delinear a acdo das equipas de emergéncia,
deve incluirinformacées sobre o universo es-
pecfifico de disturbios hemorragicos abrangi-
dos, informagdes de contato de emergéncia,
hospitais onde exista o tratamento adequa-
do, e instrucdes sobre o que fazer e o que
ndo fazer em caso de emergéncia médica
com uma pessoa com uma coagulopatia. E
igualmente importante manter estas infor-
magoes atualizadas nos Centros de Orien-
tacdo de Doentes Urgentes (CODU) e facil-
mente acessiveis no momento da triagem a
realizar numa situagao de emergéncia.

Além da informacédo contida na Norma
DGS 017/2018, é possivel que as pessoas com
um disturbio hemorrégico raro usem pulseiras
de alerta médico ou tenham na sua posse o
Cartdo de Pessoa com Doenca Rara (CPDR)
que fornecam informagdes essenciais e com-
plementares sobre a sua condicao e quais-
quer tratamentos necessarios. Isto pode ser
especialmente importante se a pessoa estiver
inconsciente ou forincapaz de comunicar du-
rante uma emergéncia.

Quando as equipas de emergéncia nao
seguem protocolos de emergéncia especi-
ficos para pessoas com condigdes raras, isso
pode levar a graves consequéncias para a
salde do paciente. Em alguns casos, pode
até ser fatal.

E por isso que é tdo importante que exista
em vigor um protocolo de emergéncia para
o encaminhamento de Pessoas com Coagu-
lopatias Congénitas e que os elementos das
equipas de emergéncia médica sejam trei-
nados e familiarizados com esta norma para
que possam fornecer cuidados adequados
durante uma emergéncia.

Por exemplo, alguém com um disturbio
hemorragico raro pode ter consigo um medi-
camento especifico que precisa ser adminis-
trado rapidamente em caso de emergéncia.
Se as equipas de emergéncia no terreno nao
estiverem cientes deste medicamento ou da
dosagem especifica necessaria, pode ocorrer
que se administre medicacdo contraindicada
ou se facam manobras ndo-aconselhadas, o
que pode ter consequéncias danosas para o
paciente. ANorma DGS 017/2018 existe tam-
bém para evitar que isto aconteca, ao informar
atempadamente, via CODU, as equipas no
terreno quanto aos procedimentos corretos,
pois s6 assim poderdo as mesmas ser capazes
de prestar os cuidados adequados.

Assim como € expectavel que os elemen-
tos das equipas de emergéncia néo estejam
familiarizados com a mindcia de todo um
espectro de condi¢bes raras, deve-se tam-
bém esperar que os profissionais no terre-
no néo irdo reconhecer as necessidades ou
os sintomas especificos de uma pessoa com
um distdrbio hemorragico raro numa emer-
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géncia. No caso dos Médicos e Técnicos de
Emergéncia Pré-hospitalar, estes precisam de
respostas automatizadas e informatizadas que
lhes permitam fazer a triagem adequada da
situacdo. A utilizagao incorreta deste sistema
pode resultar em atrasos no tratamento (que
pode ser prejudicial para a salde da pessoa),
OouU mesmo no envio para um hospital que
ndo disponibilize os tratamentos que aquela
pessoa necessita.

Para pessoas com um distdrbio hemorra-
gico raro numa situacao de emergéncia, é vital
serem encaminhadas para um hospital onde
existam médicos especialistas e enfermeiros
treinados na sua patologia, para que possam
atempadamente receber cuidados adequa-
dos e eficazes.

As condi¢bes raras requerem frequente-
mente conhecimentos e tratamento espe-
cializados, também estes raros, e as situacoes
de emergéncia podem ser particularmente
desafiantes porque a pessoa pode nao ter
acesso aos seus prestadores de cuidados de
salide habituais, ou pode necessitar de aten-
cdo imediata que as equipas de emergéncia
médica ndo saibam ou n&o estejam prepara-
das para prestar.

Em alguns casos, a falta de conhecimen-
tos especializados pode levar a diagnosticos
errados ou tratamento inadequado, o que
pode ser perigoso para uma pessoa com dis-
tdrbio hemorrégico raro. Por exemplo, uma
pessoa com uma coagulopatia ird necessitar
de um medicamento ou tratamento especifi-
CO que possa Ndo ser comumente usado em
ambientes de emergéncia médica. Se os pres-
tadores de servicos de emergéncia nao esti-
verem familiarizados com este medicamento
ou tratamento, podem ndo administra-lo ou
administra-lo incorretamente, o que pode re-
sultar em danos graves ou até mesmo morte.

As pessoas com disturbios hemorragicos
raros tém necessidades médicas complexas
que exigem conhecimento especializado
e gestdo cuidadosa dos seus sintomas du-
rante uma emergéncia, o que pode ndo ser
possivel sem um profissional de saude que
esteja familiarizado com a sua condicdo. E
vital que as pessoas com condicdes raras
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tenham acesso a médicos e enfermeiros que
tenham conhecimento e experiéncia na sua
patologia, mesmo durante uma emergéncia,
e como tal estes pacientes devem ser enca-
minhados para o hospital onde sdo seguidos,
que pode nao ser o hospital da sua area de
residéncia.

Ter acesso a conhecimentos médicos es-
pecializados durante uma emergéncia pode
ser uma questdo de vida ou morte para pes-
soas com coagulopatias. Numa situacdo de
emergéncia médica envolvendo uma pes-
soa com um disturbio hemorragico raro, é
essencial que as equipas do INEM ajam em
coordenacao com os prestadores de cuida-
dos de salde habituais desse paciente para
garantir que o mesmo recebe os cuidados
adequados durante estas situacdes de grande
complexidade.

O PORQUE DESTE TEMA

PARA O DIA MUNDIAL
DA HEMOFILIA

Falar sobre a Norma 17/2018 da DGS
no Dia Mundial da Hemofilia é identificar
como estando ainda por se fazer cumprir
as necessidades de encaminhamento de
pessoas com coagulopatias congénitas para
o hospital adequado.

Escolhemos este tema para o 17 de Abiril
para chamarmos a atencao da sociedade ci-
vil para a importancia vital dos protocolos de
emergéncia e a necessidade de os elementos
das equipas de emergéncia médica e clinicos
serem treinados e preparados para lidar com
as coagulopatias congénitas em situagdes
de emergéncia. Ao fazé-lo, a nossa associa-
¢do procura ajudar a garantir que individuos
com coagulopatias congénitas recebam os
melhores cuidados possiveis numa emergén-
cia médica, o que pode, em Ultima analise,
salvar vidas.

Além disso, destacar a importancia dos
protocolos de emergéncia também pode aju-
dar a reduzir o estigma e os mal-entendidos
em torno das coagulopatias congénitas. Pode
ajudar a educar o publico em geral sobre os
desafios que as pessoas que vivem com estas

condicdes raras enfrentam e como os ele-
mentos das equipas de emergéncia médica
e 0s médicos num servico de urgéncias po-
dem desempenhar um papel critico nos seus
cuidados.

Em Ultima anélise, a sensibilizacdo para os
protocolos de emergéncia pode ajudar a ga-
rantir que os individuos com condicées raras
recebem os cuidados de que necessitam em
situacdes de emergéncia e pode ajudar a me-
Ihorar os resultados para esses individuos. E
um passo importante para promover a salde
e 0 bem-estar das pessoas com coagulopatias
congeénitas raras.

O QUE AS PESSOAS COM UM

DISTURBIO HEMORRAGICO OU
OS SEUS CUIDADORES PODEM FAZER

Para pessoas com um disturbio hemorra-
gico numa situacdo de urgéncia, saber o sufi-
ciente sobre a sua propria condicdo é essen-
cial para garantir que consigam comunicar
informacdes relevantes aos elementos das
equipas de emergéncia médica, e depois aos
médicos e enfermeiros ja no ambiente de um
servico de urgéncia. Quando os socorristas
chegam ao local, muito provavelmente ndo
estardo familiarizados com o disturbio he-
morradgico da pessoa ou seus protocolos de
tratamento especificos. Portanto, cabe tam-
bém ao paciente saber fornecer informacées
precisas e concisas sobre a sua condi¢do para
garantir que receba os cuidados adequados.
Ao saberem o suficiente sobre a sua prépria
condicéo, estas pessoas e 0s seus cuidado-
res podem fornecer aos socorristas as infor-
macgoes essenciais de que necessitam para
gerir a situacao de forma eficaz. Isso pode in-
cluirinformacées sobre o seu historial clinico,
quaisquer medicamentos que administrem
para gerir a patologia e quaisquer sintomas
especificos ou protocolos de emergéncia
relacionados com a sua condicéo.

Eimportante ter em mente que, durante
uma situacdo de emergéncia, o tempo é es-
sencial. A transmissdo excessiva de informa-
¢oes ou informacgoes irrelevantes pode ge-
rar confuséo e atrasos no tratamento, o que
pode ser prejudicial. Ao fornecer apenas as

informagdes mais relevantes, a pessoa com
o disturbio hemorrédgico pode ajudar os so-
corristas a tomar decisoes informadas sobre
os seus cuidados de forma rapida e eficaz.

Além disso, pessoas com coagulopatias
também podem tomar medidas proativas
para garantir que estdo preparadas para
uma situacdo de emergéncia. Isso pode in-
cluir ter consigo um cartao de alerta mé-
dico ou o Cartdo de Pessoa com Doenca
Rara (CPDR), ou mesmo usar uma pulseira
de alerta médico que contenha informa-
¢des essenciais sobre sua patologia, me-
dicamentos e informacdes de contato de
emergéncia.

O QUE AS EQUIPAS DE EMERGENCIA

MEDICA, CLINICOS E ENFERMEIROS
DEVEM FAZER

Numa situacdo de emergéncia médica, a
escuta ativa é vital para socorristas, médicos
e enfermeiros que lidem com pessoas com
uma coagulopatia, especialmente se essa
pessoa esta a tentar transmitir-lhes informa-
¢oes relevantes sobre sua condicdo. Em tais
situagoes, as pessoas com disturbios hemor-
rdgicos raros sao muitas vezes os especialis-
tas nas suas proprias condicdes e podem for-
necer informacées valiosas que podem nao
ser conhecidas pelos Médicos e Técnicos de
Emergéncia Pré-hospitalar, pelos socorristas
ou outros clinicos num ambiente de servico
de urgéncias. E extremamente importan-
te que os socorristas, médicos e enfermei-
ros estejam abertos e recetivos a ouvir estes
pacientes quando eles tentam passar-lhes
informacdes relevantes sobre sua condicédo
durante uma situacdo de emergéncia.

A escuta ativa envolve prestar muita
atencao ao que o paciente estd a dizer e
mostrar interesse nas suas preocupacoes. £
importante que os socorristas facam pergun-
tas esclarecedoras para garantir que com-
preendem a condicdo da pessoa e as infor-
macoes fornecidas. A escuta ativa também
pode envolver a observacdo de indicios ndo-
verbais, como a linguagem corporal, para
ajudar a entender as necessidades e preo-
cupacodes da pessoa.



Ao praticar a escuta ativa, socorristas e
médicos podem criar um ambiente seguro
e de confianga que permite que uma pes-
s0a com uma coagulopatia se sinta ouvida e
compreendida. Isso, por sua vez, pode ajudar
a reduzir o stresse e a ansiedade, o que pode
ser benéfico tanto para o paciente quanto
para os socorristas ou clinicos.

Além disso, a escuta ativa pode ajudar a ga-
rantir que os socorristas e os médicos recebam
todas as informagdes necessarias para fornecer
cuidados adequados a pessoa com o disturbio
hemorragico raro. Essas informacées podem
incluir protocolos de tratamento especificos,
informacdes sobre medicamentos e quaisquer
outros detalhes importantes relacionados a essa
condicao. Ao receber essas informacoes, os so-
corristas e clinicos podem tomar decisdes infor-
madas sobre os cuidados a prestar a essa pessoa
e fornecer-lhe todos os tratamentos e interven-
¢oes necessarios atempadamente.

Infelizmente, por vezes, pode haver uma
tendéncia para os prestadores de cuidados
de salde rejeitarem ou ignorarem a informa-
cao fornecida por estas pessoas ou 0s seus
cuidadores, especialmente se entrarem em
conflito com os seus préprios conhecimentos
ou experiéncia. Isso pode levar a atrasos no
tratamento adequado e até mesmo prejudicar
gravemente este paciente.

Para evitar que isso aconteca, é impor-
tante que os socorristas e clinicos adotem
uma abordagem humilde e estejam abertos
a aprender com a pessoa que vive com uma
coagulopatia rara. Tal pode implicar uma escu-
ta ativa das suas preocupacoes e experiéncias,
a formulacdo de perguntas para esclarecer
quaisquer incertezas e a procura de recursos
e/ou especialistas.

Ao adotar essa abordagem, os socorristas
e 0s médicos podem construir umarelagao de
conflanga com o paciente, relacéo essa que
pode ser de grande importancia numa situa-
¢do de emergéncia. Além disso, ao valorizar as
informacdes fornecidas pelo paciente ou pe-
los seus cuidadores, socorristas e clinicos po-
dem garantir que tomam decisdes informadas
sobre 0s cuidados e o tratamento dessa pes-
soa e, muito possivelmente, salvar uma vida.

O TEMPO URGE

Numa situacdo de emergéncia envol-
vendo uma pessoa com uma coagulopatia
rara, 0 tempo € essencial tanto para 0s socor-
ristas, médicos e enfermeiros, como para o
paciente. Uma acao rapida e eficaz pode ser
a diferenca entre a vida e a morte, por isso
é importante que estejam em vigor proto-
colos bem estabelecidos e faceis de seqguir
em cada momento por todo o dispositivo
de resposta (CODU, equipas no terreno, ser-
vico de urgéncia hospitalar) para garantir
que qualquer pessoa com um disturbio he-
morragico raro envolvida numa situagao de
emergéncia receba cuidados adequados o
mais rapido possivel.

Um aspeto importante da Norma de
17/2018 é procurar garantir que as equipas
de emergéncia médica sejam capazes de
identificar de forma répida e precisa a me-
lhor forma de proceder quando lidam com
uma pessoa com um disturbio hemorragico,
e envid-la sem demora para o hospital mais
adequado. Isso pode envolver fornecer com
antecedéncia aos elementos das equipas
de emergéncia médica, informacbes sobre
a patologia do paciente ou garantir que os
mesmos sejam treinados para agir de acordo
com as orientagdes atualizadas existentes.

Assim que a pessoa com um disturbio
hemorrdgico chega a um servico de urgén-
cias, é importante que existam também af
protocolos que Ihe garantam os cuidados
adequados prestados por médicos e enfer-
meiros que tenham conhecimento sobre a
sua condicéo. Isso pode envolver trabalhar
com especialistas médicos ou especialistas na
condicéo rara para desenvolver protocolos de
tratamento e garantir que o equipamento e a
medicacdo apropriados estejam prontamente
disponiveis.

A existéncia, conhecimento prévio e ob-
servancia de protocolos bem estabelecidos e
faceis de seguir por parte dos elementos das
equipas de emergéncia médica, e de médicos
e enfermeiros num servico de urgéncias, pode
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ser fundamental para garantir que todas as
pessoas com coagulopatias recebam os cui-
dados adequados e oportunos numa situa-
¢ao de emergéncia. Esses protocolos podem
envolver preparacdo avancada, formacéo e
colaboragdo com especialistas médicos para
garantir os melhores resultados e, possivel-
mente, salva a vida da pessoa com um dis-
tdrbio hemorrégico.

UMA BOA

COMUNICACAO
ENTRE PARES

Uma boa comunicacdo entre os clinicos
das urgéncias e os médicos e enfermeiros
especialistas é absolutamente essencial para
garantir que as pessoas com condicdes ra-
ras recebem cuidados adequados e eficazes
numa situacdo de emergéncia.

Quando alguém com uma condicao rara
chega ao servico de urgéncias é importante
que os médicos identifiqguem a condicao de
forma rapida e precisa e determinem o me-
lhor tratamento a prestar. No entanto, como
muitos distirbios hemorragicos ndo sao ha-
bitualmente vistos em contexto de emergén-
cia, nem sempre é possivel que os clinicos do
servico de urgéncias tenham amplo conheci-
mento sobre a patologia em causa.

Nestes casos, é importante que 0s mé-
dicos estejam abertos e recetivos a consul-
tar médicos e enfermeiros especialistas que
estejam mais familiarizados com a patologia
apresentada pelo paciente. Isso implica que
se entre em contato com especialistas mé-
dicos disponiveis no proprio hospital, ou em
outros hospitais.

E importante que os médicos compreen-
dam que ndo é um sinal de fraqueza procurar
contributos e orientagao de colegas que pos-
sam ter mais experiéncia com uma determi-
nada coagulopatia. Pelo contrério, ¢ um sinal
de compromisso em prestar os melhores cui-
dados possiveis ao paciente.

Uma comunicacéo eficaz entre os clinicos
das urgéncias e os médicos e enfermeiros es-
pecializados também pode ajudar a garantir
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que os cuidados prestados ao doente sdo
coordenados e consistentes. Isso pode en-
volver o desenvolvimento de planos de tra-
tamento e protocolos compartilhados entre
todas as disciplinas relevantes de um centro
hospitalar, bem como garantir que haja uma
comunicacdo clara e continua ao longo do
tratamento do paciente.

FORMAGCAO CONTINUA

DAS EQUIPAS
DE EMERGENCIA MEDICA

Nao basta que a Norma 17/2018 da DGS
exista. Para qualquer pessoa com um disturbio
hemorragico raro que se veja numa situagao
de emergéncia médica é vital que os elemen-
tos das equipas de emergéncia médica co-
nhecam as orientagdes e saibam como agir
adequadamente. Para isso, € necessario que
estas equipas recebam formacgédo continua
orientada para o atendimento e auxilio de
pessoas com condigdes raras em uma situa-
¢ao de emergéncia.

Aprender, treinar e praticar protocolos de
emergéncia é fundamental. A repeticdo e a
pratica poderdo garantir que os elementos
das equipas de emergéncia médica sejam
capazes de responder rapida e eficazmente
a emergéncias que envolvam pessoas com
disturbios hemorragicos raros.

Além da formacéo inicial, a educacéo e a
pratica continuas também sdo importantes
para garantir que os elementos das equipas
de emergéncia médica sejam capazes de se
manter atualizados sobre os protocolos e téc-
nicas mais recentes. Tal pode envolver cursos
regulares de atualizacdo, exercicios de simu-
lacdo e outras formas de treino e prética. Ao
investir na formagao e educacdo dos elemen-
tos das equipas de emergéncia médica, esta-
remos a garantir que estes estdo mais bem
equipados para responder a emergéncias que
envolvam pessoas com coagulopatias raras.
Isto pode salvar vidas.

MONITORIZAR E AVALIAR

Deve ser a funcdo continuada dos siste-
mas nacionais de salde e dos organismos de
resposta a emergéncias auditar e melhorar os
protocolos de emergéncia no atendimento
a pessoas com distlrbios hemorragicos em
situagao de emergéncia.

Auditorias regulares as atuagdes envol-
vendo protocolos de emergéncia especifi-
cos, como a Norma 17/2018, podem ajudar
aidentificar reas onde podem ser feitas me-
lhorias a forma de atuagao de toda uma ca-
deia operacional. Por exemplo, uma auditoria
pode revelar que os elementos das equipas
de emergéncia médica precisam de formagdo
adicional sobre como identificar a uma deter-
minada condicdo rara e responder adequada-
mente. Ou pode revelar que a comunicagcao
entre as equipas de emergéncia e os médicos
especialistas precisa de ser melhorada para
garantir que os doentes recebem os melhores
cuidados possiveis.

Para além das auditorias, 0s sistemas na-
cionais de salde e 0s organismos de respos-
ta a emergéncias devem também incenti-
var o feedback continuo dos pacientes, das
familias e de outros profissionais médicos.
Esse feedback pode ajudar a identificar dreas
onde os protocolos de emergéncia podem
ser melhorados. Tal pode salvar vidas e me-
Ihorar os resultados para os doentes, bem
como ajudar a reforcar a confianca no sis-
tema de salde entre os doentes e as suas
familias.

TRANSPARENCIA

Cabe aos sistemas nacionais de salide e aos
organismos de equipas de emergéncia serem
transparentes nos seus esforcos para identifi-
car qualquer situagdo em que os protocolos
de emergéncia falhem ou se entenda que fa-
lharam no seu objetivo de conduzir qualquer
pessoa com uma coagulopatia ao hospital ade-
quado numa situacdo de emergéncia.

Que exista esta transparéncia é importante
por vérias razdes. Em primeiro lugar, pode aju-
dar a criar confianga entre pacientes ou cuida-
dores e os profissionais de salide. Quando os
pacientes e as suas familias sentem que podem
confiar que os sistemas de satide s&o transpa-
rentes quanto aos seus esforcos para monito-
rizar e/ou melhorar protocolos de emergéncia
existentes, eles podem ser mais propensos a
procurar ajuda médica quando precisarem.

Esta transparéncia institucional pode aju-
dar a identificar dreas onde os protocolos de
emergéncia podem precisar de afinagdes e
ajustes. Quando os protocolos de emergén-
cia falham, é importante entender porque é
que falharam e como podemos melhorar as
orientacdes para evitar que falhas semelhan-
tes acontecam no futuro.

A transparéncia pode ajudar a responsa-
bilizar os prestadores de cuidados de saude
e as equipas de emergéncia pelas suas acoes,
se aplicavel. Quando os protocolos de emer-
géncia falham e os pacientes sofrem como
resultado, é importante identificar os respon-
sdveis e garantir que falhas semelhantes ndo
voltem a acontecer.

Os sistemas nacionais de salde e os orga-
nismos de resposta a emergéncias médicas
devem ser abertos e verdadeiros sobre os seus
esforcos para identificar e corrigir falhas nos
protocolos de emergéncia. Devem comunicar
claramente com as associacoes de pacientes,
com os proprios e com as suas familias, e de-
vem envidar esforcos para envolver pacien-
tes e as familias no processo de melhoria dos
protocolos de emergéncia.



PROATIVIDADE

E extremamente importante para uma
pessoa com uma coagulopatia rara, ou 0s
seus cuidadores, fazer-se ouvir quando os
protocolos de emergéncia falham ou se en-
tende as acdes dos elementos das equipas
de emergéncia médica e/ou clinicos como
tendo falhado em prestar os melhores cui-
dados ao paciente e/ou encaminha-lo para
o hospital apropriado em uma situacao de
emergéncia.

Ao comunicar 0 caso, nao s6, mas tam-
bém, a APH, os pacientes e as suas familias
podem chamar a atencédo para o problema
e ajudar a garantir que falhas semelhantes
nao acontecam no futuro. Podem também
ajudar a responsabilizar os prestadores de
cuidados de saude e as equipas de emer-
géncia pelas suas acdes e assegurar que sao
tomadas medidas adequadas para evitar
futuras falhas.

Além disso, comunicar estas situacdes em
que as coisas nao correram bem pode ajudar
a melhorar os protocolos de emergéncia e
aumentar a conscientizacao sobre os distur-
bios hemorrégicos raros. Ao partilhar as suas
experiéncias, pacientes e cuidadores podem
ajudar a educar os outros sobre aimportancia
de compreender e abordar as necessidades
das pessoas com coagulopatias raras em si-
tuacdes de emergéncia.

E importante que pacientes e cuidadores
saibam que tém o direito, poder-se-a dizer o
dever, de se pronunciarem e de fazer ouvir as
suas preocupacoes. Podem fazé-lo apresen-
tando reclamagdes junto aos prestadores de
cuidados de satde, entidades reguladoras ou
a sua associacao. E importante deixar claro
que pacientes e cuidadores ndo devem ter
medo de falar ou ndo devem sentir que estéo
a ser dificeis ou problematicos. Pelo contrario,
defendem a sua propria saude e bem-estar,
bem como a salide e o bem-estar de outras
pessoas que possam Vir a encontrar-se em
situacdes semelhantes.

Os pacientes e as suas familias tém o po-
der de melhorar os protocolos de emergén-
Cia, responsabilizar os profissionais de saude
e 0s elementos das equipas de emergéncia
médica por eventuais agdes desadequadas e
aumentar a consciencializacdo sobre as coa-
gulopatias raras.

O PAPEL DA APH

A nossa associacao tem de desempenhar
um papel crucial ao observar e acompanhar
toda e qualquer situacdo de emergéncia en-
volvendo uma pessoa com uma coagulopa-
tia. A APH deve estar na vanguarda da defesa
das necessidades das pessoas com distur-
bios hemorréagicos e pode ajudar a garantir
que os protocolos de emergéncia como a
Norma 17/2018, sdo seguidos e os cuidados
adequados séo prestados em situacoes de
emergéncia.

Quando os protocolos de emergéncia fa-
lham ou as agdes dos elementos das equi-
pas numa cadeia operacional de emergéncia
médica e/ou clinicos sdo vistas como tendo
falhado em enviar uma pessoa com uma coa-
gulopatia congénita para o hospital apropria-
do numa situacdo de emergéncia, é a funcéo
da APH entrar em contato com as entidades
e 6rgados apropriados e procurar esclarecer o
que possa ter ocorrido.

A nossa associacao também pode aju-
dar a aumentar a consciencializacéo sobre a
importancia dos protocolos de emergéncia
para pessoas com coagulopatias congéni-
tas e defender melhorias no atendimento de
emergéncia. Isso implica trabalhar com enti-
dades de saude e elementos da cadeia ope-
racional das equipas de emergéncia médica
de emergéncia para a melhoria e implemen-
tagdo real dos protocolos especificos para as
necessidades de pessoas com coagulopatias
congeénitas.

Além disso, APH pode fornecer apoio e
recursos aos associados e as suas familias
quando estes se deparam com dificuldades
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no acesso aos cuidados de emergéncia ade-
quados. Isso pode incluir por os pacientes ou
os cuidadores deste em contacto com profis-
sionais de salde que estejam bem informados
sobre as coagulopatias congénitas, fornecer
informacdes e educacao sobre protocolos de
emergéncia e oferecer suporte psicolégico.

E essencial que os elementos das equipas
de emergéncia médica, as entidades de sau-
de e 0s 6rgdos do sistema nacional de saude
desenvolvam parcerias estreitas com a nossa
associacdo e com a Comissao Nacional de
Hemofilia (CNH) com vista a aprimorar os pro-
tocolos de emergéncia envolvendo pessoas
com uma coagulopatia congénita.

A nossa associacdo tem informacdes va-
liosas sobre as necessidades e desafios Unicos
enfrentados por individuos com coagulopa-
tia congénitas, e pode fornecer informacoes
importantes as cadeias operacionais de emer-
géncia médica, autoridades de salide e 6rgaos
do sistema de saude sobre a melhor forma de
lidar com situacdes de emergéncia envolven-
do coagulopatias congénitas.

Trabalhando em parceria com a nossa as-
sociacdo e/ou a CNH, elementos de toda a
cadeia operacional de emergéncia médica,
autoridades de saude e 6rgaos do sistema de
salde podem garantir que realmente procu-
ram prestar cuidados médicos centrados no
paciente, e que abordam as necessidades e
preocupac¢des de individuos com coagulo-
patias congénitas.

Esta abordagem pode ajudar a gerar con-
flanca entre as partes interessadas e criar um
sistema de satide mais colaborativo e eficaz, e
garantir que as necessidades das pessoas com
condicoes raras sdo adequadamente atendi-
das em situagdes de emergéncia.
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SURVEY EPIDEMIOLOGICO

EM PORTUGAL

SOBRE HEMOFILIA E OUTRAS
COAGULOPATIAS CONGENITAS

Dados referentes a 2021

I - Introducgdo

No nosso ultimo congresso realizado em
Novembro de 2022, apresentdmos os dados
epidemiolégicos sobre os disturbios hemorra-
gicos em Portugal referentes ao ano 2021. Uma
vez que estes dados ja tinham sido compilados
e apresentados, com referéncia aos anos de
2019 e 2020, temos uma perspectiva ao longo
de trés anos, que permite ao leitor efectuar a
devida anélise e interpretacdo evolutiva da si-
tuacdo em Portugal, neste periodo.

Continua a ndo existir N0 N0sso pais um re-
gisto de coagulopatias congénitas, pelos que
estes dados da APH, que alimentam o Global
Survey da federacdo Mundial de Hemofilia, séo
0s Unicos que permitem a nivel nacional uma
visdo epidemioldgica mais completa.

Estes dados foram recolhidos pela APH
junto dos cinco Centros de Referéncia para as
Coagulopatias Congénitas (CH Lisboa Norte(St.
Maria), CH Lisboa Central(S.José e D.Estefanea,

CH Porto(St.Antonio), CH Sdo Joao e CH Univer-
sidade de Coimbra) e ainda do CH Braga Centro
de Tratamento para a Hemofilia.

Nenhum dos Centros de Tratamentos para
a Hemofilia das regides autonomas dos Aco-
res e da Madeira nos facultaram dados, pelo
que para esta realidade tivemos que usar os
registos da APH.

Miguel Crato - APH

- CHLisboa Norte
- CHLisboa Central
- CHPorto

- CHSaoJoao

- CHBraga

Dados obtidos junto de 5 Centros de Referéncia para as Coagulopatias Congénitas:

-  CH Universidade de Coimbra

e 1 Centro de Tratamento para a Hemofilia :

Cruzados com a base de dados da APH em relagdo aos Centros da Cova da Beira(Covilha) Regides Autonomas da Madeira e Agores

Os presentes dados foram aplicados no Global Survey da Federacdo Mundial de Hemofilia para o ano de 2021

)



Jan Fev Mar 2023 hemoﬁlia| 11

SURVEY EPIDEMIOLOGICO EM PORTUGAL COAGULOPATIAS CONGENITAS

Pacientes com hemofilia — 1039 i e .
. — lipo de tratamento
Hemofilia A — 830 g
Hemofilia B - 209 70.00%
61%
60.00%
20% ‘ 52.33%
| 50.00%
0 40.00%
30.00% 25.94%
23.90%
0.41¢
20.00%
10.00%
0.67%
LA LB 0.00% e
Plasmaticos 32 geragdo Duragdo + prolongada NRT{Emisem Inib)
2019 ®2020 ®2021
Pacientes com von Willebrand -976 (48 com Tipo 3)
Pacientes com deficiéncia de Factor VIl - 341
Outros Disturbios Hemorragicos — 608
HEMOFILIA -Tratamento
Centro Hospitalar Lisboa Norte(St.Maria
HEMOFILIA - SEVERIDADE — P ( )
®Grave ®Moderada = Ligeira 90.00% 86.24%
=0.00% 80.00% 75%
70.00%
50.00% 60%
60.00%
50.00%
40.00% 40.45%
40.00%
30.00% 20,008 24.53%
25.00% 20,008
=_ = 11.92%
2000 —1 1000 i
0.00% 0.00% 0% 0% 0% &
0.00% —
Plasmaticos 32 geragio Duragdo + prolongada NRT{Emi sem Inib)
10.00% ©2019 W2020 W2021
0.00%
A-830
HEMOFILIA -Tratamento
- Centro Hospitalar Lisboa Central(S.José e D.Estefania
HEMOFILIA -DISTRIBUICAO POR IDADE P ( )
70.00%
£ Menos de 18 = Adultos 65%
60.00%
49%
50.00% 45.83%
90.00% 40.00% 34.36%
80.00% 33.70% =
70.00% 30.00%
23.40%
60.00%
. 20.00% 18.75%
40.00%
30.00% 23.00% 1w
1.30% 1.05%
20.00% 0% 0%
0.00% — —
10.00% Plasmaticos 3? geracdo Duragdo + prolongada NRT(Emi sem inib)
0.00% ——— > w2019 W2020 W2021
A B




12 | hemofilia Jan Fev Mar 2023

SURVEY EPIDEMIOLOGICO EM PORTUGAL COAGULOPATIAS CONGENITAS

Pacientes em profilaxia com concentrados de

HEMOFILIA - Tipo de tratamento factores da coagulagio

Centro Hospitalar S.Jodo
80.00%

Hemofilia A Hemofilia B
7000% gsgey  57B0%

0.30% 0.00%

60.00% 8.23

50.00%

40.00%

30.00%

22% 23%
18.99%
20,0086 pe3% 15.25%
12.82 " Grave ®Moderada ® Lleve " Grave ®Moderada ® Leve
10.00%
0% 0% 0%

0.00% Pacientes com von Willebrand tipo 3(48) que tem acesso a
profilaxia com Concentrados — 2

Plasmaticos 32 geragio Duracdo + prolongada  NRT(Emi sem Inib)
2019 2020 2021

HEMOFILIA -Tratamento Pacientes em profilaxia com concentrados de
Centro Hospitalar do Porto(St. Anténio) factores da coagulagio-Hemofilia A
80.00% P
Centros de Referéncia
69.44%
70.00%
60.00% St.Antdnio
S0.00% 5.Jod0
40.22%
40.00% 37.80%
CHUC
30.00% 25.00%
20 19.57% 2073% Lisboa Norte
10.00% Lisoa Central
0% 0% 0%
0.00% = : - 0% 10% 20% 0% 0% 50% 0% 0% 80% 90% 100%
Plasmdticos 31 geragdo Duragdo + prolongada NRT{Emi sem inib)
2019 W2020 W2021 WGr2021 WGr2020 WMod-2021 MMod-2020
HEMOFILIA -Tipo de tratamento Pacnefr;tes em :roﬁlam: com ::.Ionceri;tlra:os de
% ctores da coagulagdo-Hemofilia
CHUC(Coimbra) PELRE
100.00% Centros de Referéncia
93% 93%
90.00%
80.00% StAntdnio
70.00%
S.Jodo
60.00% 54.39%
50.00% 23.86% CHUC
40.00%
30.00% Lishoa Norte
20.00%
Lisboa Central
10.00% 741% 637%
—_ 0.00% 0.00% ﬂ i i 0% 0% 0% 0% 10% 20% 30% 0% 50% 60% 70% 80% 9%  100%
Plasmaticos 3% geracdo Duragdo + prolongada NRT{Emi sem Inib} WGr2021 @Gr2020 @Mod-2021 ®Mod-2020

H2019 W2020 W2021




Jan Fev Mar 2023 hemoﬁlia| 13

SURVEY EPIDEMIOLOGICO EM PORTUGAL COAGULOPATIAS CONGENITAS

Centros de referencia para Coagulopatias Congénitas
MULHERES COM HEMOFILIA

= Grave = Moderada = Ligeira

70 CR CH S3o Joao
60 PCH-147 vW-131
50
CR CH Porto(St.Antdnio)
PCH-222 vW-326
Hem A - 830_4; Hem B - 209

[ Von Willebrand-976 (544 mulheres) ] CR CHUC (Coimbra)
PCH-159 vW-98

Pacientes com Inibidores — 38

40

30

20

14

10

Uma crianga com Inib B, actualmente em ensaio clinico com
> um Anti-TFPI

TRATAMENTO

10 15 20 25 30
®On demand BPAs M Emicizumab(profilaxia)

o
w»

CR CHULN(St. Maria)
PCH-191 vW-230

CR CHULC (S.José e D.Estefania)
PCH-245 vW-123




14 | hemofilia Jan Fev Mar 2023

EIUUNETITA

Campo Aventura
Obidos

2a8deJulho

de 2023

0 que é o FUNFILIA?

E um campo de férias destinado
a criancas dos 6 aos 16 anos

com disturbios hemorragicos
hereditarios e aos seus irmaos, e
também a criangas filhas de pais
com as mesmas patologias.

Saher mais sohre o Funfilia...
Publicacoes diarias no Facebook da APH.

Inscricoes

Caso pretenda inscrever o

seu filho, solicite o envio da
documentacao junto

dos servicos administrativos
da APH, através do email info@
aphemofilia.pt

ou dos seguintes niumeros:
218598491/ 967209034.

Data limite de inscricao

16 de Junho

Associacao Portuguesa

de Hemofilia e de outras

O S O I Coagulopatias Congénitas
Pioneer in Rare Diseases




Assembleia-Geral Ordinaria - 18 de Margo de 2023

CONTEXTUALIZACAO

2022, marca o regresso as actividades presenciais pos
pandemia

“Em 2022, a APH realizou um plano ambicioso e
exigente. Finalmente livres dos quadradinhos nos ecras
do computador, foi muito bom revermos tantos rostos
conhecidos e tentar lembrar-nos de todos os nomes.
Acolhemos novas maes e pais, novos pacientes e novos
profissionais de saude e, a culminar 2022, voltémos a
realizar o nosso congresso anual, evento que ird continuar
a ser o ponto de encontro de todos os segmentos da
nossa comunidade e o momento de eleicdo (embora ndo
0 Unico) para falarmos sobre os cuidados de saude que
reclamamos para nés, para os nossos filhos, as nossas
maes, as nossas companheiras.”

Nuno Lopes, Presidente da Direccao
Excerto do Editorial “Dilemas/Decisdes” (bol. 176)

4° ENCONTRO DE PESS0OAS COM
HEMOFILIA E INIBIDORES

Reunimos em Lisboa, cerca de 30 pessoas, entre
pacientes, familiares e profissionais de satide para falar
sobre inibidores.

O Programa contou no seu painel médico com a
participacdo da Dra. Paula Kjollestrom e a Dra. Cristina
Catarino. Foram ainda realizadas sessées de testemunho
e de speak- out cuja dinamizagao esteve a cargo dos
membros da direccao presentes.

Jan Fev Mar 2023 hemofilia

ACTIVIDADES PREVISTAS
NO PROGRAMA DE ACCAO PARA 2021

Il 4° ENCONTRO DE PESSOAS COM HEMOFILIA E INIBIDORES

3 PROGRAMA DE DINAMIZACAO DA NATAGAO (PDN)

I DIVULGAGAO

Il REPRESENTATIVIDADE E CAPACITAGCAO INTERNA E EXTERNA

Il REPRESENTATIVIDADE REGIONAL

Il FORMAGAO NA HEMOFILIA

Il INTERCAMBIO DE JOVENS COM DISTURBIOS HEMORRAGICOS (FUNFILIA)

Il DIA MUNDIAL DA HEMOFILIA

Il 3° CONGRESSO NACIONAL DE HEMOFILIA

Il CAPACITAGAO DE JOVENS ASSOCIADOS PARA O DESENVOLVIMENTO DE
COMPETENCIAS NA ACTIVIDADE ASSOCIATIVA

Il CONFERENCIA DE PAIS 2022

Il 22 CONFERENCIA DE SENIORES DA APH

Bl OUTROS PROJECTOS (Projectos da APH ao programa de financiamento
a projectos pelo INR, IP)

Il Realizadas [ Parcialmente realizadas Il Suspensas

itro de Pessoas

Radisson Blu
Lisbon
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PDN Activo

APH continuou a apoiar
financeiramente as
mensalidades da
natacdo dos associados
inscritos no PDN.
Tendo sido paga a
comparticipacdo de 75
% prevista no plano,

as mensalidade que
nos foram remetidas

ao longo do ano pela
abertura parcial ou total
das piscinas por todo

o Pais.

As aulas de natacao da APH, lecionadas pela Prof. Paula
Alves, no complexo de Piscinas do Casal Vistoso em
Lisboa, mantiveram-se suspensas em 2022, encontrando-
se nessa mesma situacao até a presente data. A CML
informou a APH que ainda estao a decorrer as obras nas
instalacdes desportivas sem data de reabertura prevista.

Por este motivo, a direccdo da APH decidiu-se pelo
encerramento definitivo destas aulas, mantendo o
PDN activo, tendo efectuado essas comunicagoes aos
associados no artigo publicado no Boletim n° 176.

Em 2022, foram editadas as 4 edi¢bes L
4.°Encontro

previstas. de Pessoas com H
Osn°s 173,174,175 e 176 foram elnibidores .

concebidos em formato digital e em
papel, tendo sido retomada a expedicao
postal. A divulgagao a comunidade em
geral foi realizada através dos meios

de comunicacao digitais da APH (FB,
Instagram e Website).

Conferénci,
de Pais da A;H

Apoios em folha informativa:
Octapharma e Takeda (4 edicoes) e Bayer
(1 edicao).

Pelo terceiro ano, voltdmos
a recolher informacao. Este
ano, respeitante a 2021 e
apresentamos os dados

comparativcts e evolutivo~s sobre SU RVEY EPI DEMIOLOG Ico
0s DH no Pais numa sessao do EM PORTUGAL

nosso Congresso Nacional
SOBRE HEMOFILIA E OUTRAS

COAGULOPATIAS CONGENITAS




DIVULGACAO

Parceria na Publicagdo de Lwro Infantil

Um livro dirigido a criangas entre os
6 e os 10 anos que procura abordar a
tematica da hemofilia de forma leve
e natural através da personagem
descontraida de Pedro que realca a
importancia de ter uma vida normal,
embora tenha hemofilia. O livro
permanece a venda em grandes
distribuidores e parte das receitas
revertem para a APH. Foi oferecido
um exemplar deste livro aos pais que
participaram na Conferéncia de Pais,
realizada em Maio.

Entidade parceira: SOBI

Artigo completo publicado no Boletim n° 173 ‘

REPRESENTATIVIDADE E CAPACITACAO INTERNA E EXTERNA

o primeiro dia de el

? PEDRO

v-c—-

Langamento

do livro infantil %

PEDRO | +=" <
i,

O.prlmelro J“-.

dia de escola

o8RA DL

Farticipagoes da APH em eventos Internos

21 de Maio de 2022 - Porto

José Caetano representou a APH nesta iniciativa de interesse, organizada pela
Novo Nordisk, onde estiveram presentes igualmente outras entidades ligadas ao

tratamento das coagulopatias congénitas.
A sua intervencdo como orador realizou-se no painel da sessdo destinada a “Consultas
multidisplinares nos CR".

REPRESENTATIVIDADE E CAPACITACAO INTERNA E EXTERNA

Partictpagaes presenciars da APH em eventos externos

FEDERACAO MUNDIAL DE HEMOFILIA

8 de Maio de 2022 - Montreal, Canada
José Gongalves e Dina Roque representaram
a APH nas sessoes de pré-congresso e

congresso.

Artigo repartido publicado nos Boletins n° 174 e 175

A APH colaborou

na elaboracdo do
ultimo episodio “O
mistério do Campo de
férias” desta colecao
dedicada ao publico
infanto-juvenil

“e disponibilizou
gratuitamente o
exemplar deste n°
aos participantes do

Jan Fev Mar 2023 hemofilia

Funfilia 2023. Permanecendo com alguns exemplares para

oferta, mediante solicitagao.

Entidade parceira: Roche

Artigo completo publicado no Boletim n° 175

Artigo completo publicado no Boletim n° 174.

Junho de 2022 -
Bruxelas

Miguel Crato,
Ricardo Rebordao,
Frederico Cardoso

e Camila Roque
representaram a APH
nesta conferéncia.

Artigo completo
publicado no Boletim
n° 174.
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REPRESENTATIVIDADE E CAPACITACAO INTERNA E EXTERNA

Farticipagies presenciais da APH em eventos externos

Conferéncia Anual do Consércio
Europeu de Hemofilia (ECH)

6 a9 de Outubro de 2022 -
Copenhaga, Dinamarca

José Caetano, José Gongalves, Teresa
Pereira, Rita Tavares e Miguel Crato
acompanharam os trabalhos nos
workshops especializados.

Artigo completo publicado no Boletim n° 175

do Consorcio Europeu de Hemofilia 2022

20 a 22 de Maio de 2022 - Basileia, Suica
Rita Tavares (paciente com DvW) esteve presente em representacao
do Comité de Mulheres da APH.

Artigo repartido publicado nos Boletins n° 174 e 175

REPRESENTATIVIDADE E CAPACITACAO INTERNA E EXTERNA
Farticipagies presenciars da APH em eventos externos

Barreststown - Irlanda

Europea

workshop sobre
economia

9 a 11 de Setembro de 2022 -
Malmo, Suécia

José Gongalves da Direccdo da APH
esteve neste workshop que foca

as tendéncias actuais e processos
de compra de tratamentos para os
disturbios hemorrégicos.

1 a4 de Dezembro de 2022 - Barreststown, Irlanda

A semelhanca de edicdes anteriores, a APH marcou presenca neste encontro
destinado a familias de pacientes com hemofilia e inibidores. Destacamos
nesta edi¢do o alargamento do ambito do evento as coagulopatias raras e a
elaboragdo de um manifesto sobre as principais necessidades das pessoas com
disturbios ultra-raros.

Artigo completo publicado no Boletim n° 175. Artigo completo publicado no Boletim n° 176

REPRESENTATIVIDADE REGIONAL
Participagies online da APH em eventos externos

Encerramento espaco fisico do Nicleo do Porto

A Direcgao da APH decidiu-se no final do
trimestre de 2022, pelo encerramento
definitivo do espaco do Nucleo do Porto.
Foi comunicado o respectivo encerramento
no artigo publicado no Boletim n° 176.




FORMACAO NA HEMOFILIA

Jan Fev Mar 2023 hemofilia

Durante o ano de 2022 e a semelhanca do ano anterior, nao foram desenvolvidas acces presenciais de formacdo e de sensibilizacdo junto da comunidade
com hemofilia, do publico infantil ou em contexto escolar. Em alternativa, a APH contactou por telefone as Escolas sempre que solicitado pelos pais e
educadores das criancas, disponibilizando-se para realizar reunides virtuais de forma a esclarecer e desmistificar as duvidas/questoes relacionadas com

a patologia da crianca e quais os procedimentos no seu dia-a-dia face a um disturbio hemorragico, tornando a vivéncia o mais informada possivel, mas

igualmente tranquila.

Sessoes formativas realizadas em formato digital nos seguintes estabelecimentos de ensino:

Gongalo Preto: 26 maio - Instituto Condessa de Cuba, Oeiras
Gabriel Tomé: 23 setembro - Colégio Ribadouro, Porto

Anderson Silva: 12 outubro - Creche e Jardim de Infancia “O Girassol” da Casa do Povo da Terra Cha, Angra do Heroismo

INTERCAMBIO DE_JOVENS COM DISTURBIOS HEMORRAGICOS (FUNFILIA)

—

Depois de dois anos de pausa,
voltdmos ao Campo Aventura
com 10 das nossas criangas. 2
delas com a sua 12 participacao.
A Enf.2 Marta Moreira
acompanhou voluntariamente
as criancas e realizou as
tradicionais aprendizagens
individualizadas de auto-
tratamento. A Roche apoiou
esta edicdo do FUNFILIA.

DIA MUNDIAL DA HEMOFILIA
Actwidades realizadas pela APH QNOLIA /7,
%,

2

4

o,
4&

i

s,

Uma vez g ioria dos paises europeus dispoe deste tpo de registo. a APH
ndo consegue compreender  razéo pela qual este passo ndo foi dado em

Portugal "

O\A MUy,
11

.

Neste dia Mundial da Hemofila, esta associagio exige aos decisores Tema:
liticos na area da saude que tomem necessarios de forma a . ~ . .

e e Inexisténcia de um registo

enboment nacional de pessoas com

coagulopatias congénitas

e 5 o 0 S o B L PS4 AR Emp A APH emitiu um comunicado
e, ovceards emanLpes Veqrcs sobre a o tema escolhido para

a efeméride e que considera a
reivindicacdo mais pertinente para
a sua Comunidade, pedido aos seus
associados a divulgacao pelos seus
contactos da nossa mensagem com
a #DMH2022 #WHD2022

& ozl
para as patokogias quo 1eprasenta 3 nivel médco,
o

Far

hermofia & cemo & iver com um GisKIRID hemorégico herecitrio,

Para mais informagtss por favor coniacie:

Piricia

FParticipagio nos media em Abril

Participacdo de S
José Caetano no
programa Portugal gnortuqal

em Directo da RTP1

Nuno Lopes, foi
entrevistado pela
News Farma.

José Gongalves
foi convidado
no programa
Consultério do
Porto Canal.
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8° CONGRESSO NACIONAL DE HEMOFILIA

Reunimos mais de 200 participantes, na sua

maioria pacientes e cuidadores, mas também 8 3
profissionais de saude da area. CO“ reSSO ( :Jw w002
c1ona

O programa deste evento teve 13 sessdes, onde de Hemoﬁ\ 12
palestraram 30 oradores.

O tema dos trabalhos deste evento centrou-se

nos “centros de referéncia para as coagulopatias
em Portugal”. As palestras e debates focaram- 1 —
se no presente e no futuro dos cuidados destes *

disturbios em Portugal, abrangendo diversas

especialidades clinicas e segmentos da nossa comunidade (mulheres, seniores, adultos, jovens e criangas).

Também o n° de mini congressistas bateu recordes de participacdo,
recebemos com todo o carinho 19 inscritos no nosso Mini Congresso.

Os dois dias foram preenchidos e o evento foi premiado com uma
forte participacdo dos nossos associados e parceiros.

Artigo completo publicado no Boletim n° 176

CAPACITACAO DE JOVENS ASSOCIADOS
PARA O DESENVOLVIMENTO DE
COMPETENCIAS NA ACTIVIDADE
ASSOCIATIVA

10° Encontro de fovens

Reunimos 14 jovem para o nosso Encontro.

Procuramos diversificar as temdticas indo de encontro as pretensdes
deste grupo de pacientes. Assim, falamos da importancia da profilaxia
e da adesdo a terapéutica na hemofilia, por José Caetano da APH;
trabalhdmos sessdes de grupo e ainda com o apoio da Dra. Sara Batalha
(HD Estefania) conversamos sobre os novos tratamentos e a partilha

da tomada de decisées. Houve ainda tempo para a troca de ideias

para futuras actividadaes do Comité de Jovens moderada pelos 3
coordenadores do Comité presentes.

No ultimo dia, o grupo elaborou a gravacao de alguns testemunhos sobre
aimportancia da profilaxia e a adeséo a terapéutica.

A CSL Behring, Novo Nordisk e Roche apoiaram esta atividade.

Artigo completo publicado no Boletim n° 174

----- ) BIOMARIN

m%m,\, eckaphanma
y@ @sobi
CONFERENCIA DE PAIS - 2022
Conferéncia

de Pais da APH

Hatel Covilha Dona Maria
27,28 e 29 de Maio de 2022

A Conferéncia de Pais da APH foi realizada na Covilha entre os dias 27 e 29
de Maio de 2022.

Recebemos a participacao de 28 pais.

O programa teve como habitualmente sessées tedricas e praticas sobre
tematicas de interesse para os pais e também um painel cientifico, nos
quais foram abordadas as seguintes tematicas: Papel do enfermeiro na
promocao da qualidade de vida da crianga com hemofilia; Vantagens
da partilha de decisdes entre equipa de pacientes e clinicos; Novas
terapéuticas; A adolescéncia e a profilaxia e ainda o suporte psicolégico
para pais.

A CSL Behring, Novo Nordisk,, Roche e SOBI apoiaram esta atividade.

Artigo completo publicado no Boletim n° 174



2°“ CONFERENCIA DE SENIORES DA APH

23 a 25 de Setembro de 2022 - Leiria

Contamos com a participacdo de 25 pacientes.

A atividade fisica; a reabilitagdo pds-artroplastia; a importancia da
comunicacao entre enfermeiro e paciente e as questdes ligadas ao
estudo psicoldgico desta populagao, foram os principais temas deste
Encontro.

A semelhanca da edicéo anterior existiu espaco ainda para o tradicional
speak-out, sempre muito participado.

A Novo Nordisk, a Roche e SOBI apoiaram esta atividade.

Artigo completo publicado no Boletim n° 175

OUTROS PROJECTOS
Projectos da APH ao Programa de Financiamento
a Projectos pelo INR, IP

GUIA DOS APOIOS
E BENEFICIOS
SOCIAIS EFISCAIS

Projecto “Guia dos Apoios,
Beneficios Sociais e Fiscais
do Cidadao com Disturbios
Hemorragicos” ¢
Compilagao de guia prético
sobre legislacdo de interesse
para a nossa comunidade, que
engloba as principais questoes
colocadas pelos associados.
Este trabalho foi realizado pelo
Gabinete de Apoio Juridico

da APH e pretende contribuir
para um maior conhecimento
desta comunidade da sua
participacdo social.

Projeto co-fnanciado pelo Programa
de Financiamento a Projetos pelo INR, IP.

instituto nacional para a

E | \ reabilitacao

Ministério do Trabalho, Solidariedade e Seguranga Social
Instituto Nacional para a Reabilitagao, .

Artigo completo publicado no
Boletim n° 175
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OUTROS PROJECTOS
Projectos da APH ao Programa de Financiamento
a Projectos pelo INR, IP

Oferta de kit Desportivo (6culos
e Touca de natacdo) + Brochura
“Mexer para Qué?”

Lancamento do livro
no 8° Congresso Nacional

ORIENTAGOES
N

Projeto co-fnanciado pelo Programa
de Financiamento a Projetos pelo INR, IP

Artigo completo publicado no l—\| instituto nacional para a
Boletim n° 175 reabilitacao

quranga Social

A Direccio da APH,

Nuno Lopes
Presidente da Direcdo

Dina Roque
Tesoureira

Lisboa, 18 de Margo de 2023
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Ano de 2022

Assembleia-Geral Ordinaria - 18 de Marco de 2023

Balanco individual em 31.12.2022

EXERCICIOS
RUBRICAS
Notas 31.12.2022 31.12.2021
Activo ndo corrente
Activos fixos tangiveis 3,5 1.326,08 2.072,36
1.326,08 2.072,36
Activo corrente
Estado e outros entes publicos 3 23,52 13,44
Fundadores/Patrocinadores/Doadores/Associados 17 10.000,00 10.000,00
Qutros ativos correntes 17 0 224,02
Diferimentos 308,21
Caixa e depositos bancérios 3 276.962,57 351.960,70
287.294,30 362.198,16
Total do Activo 288.620,38 364.270,52

FUNDOS PATRIMONIAIS E PASSIVO
Fundos patrimoniais

Resultados transitados 3,17 338.621,84 324.024,23
Resultado liquido do periodo 3,17 -55.992,41 14.597,61
Total do Fundo de capital 282.629,43 338.621,84

PASSIVO
Passivo nao corrente

0,00 0,00

Passivo corrente
Fornecedores 3,17 356,47 19.991,34
Estado e outros entes publicos 3 851,33 869,72
Qutros passivos financeiros 17 4.783,15 4.787,6
5.990,95 25.648,68
Total do Passivo 5.990,95 25.648,68
Total do Patrimoénio Liquido e Passivo 288.620,38 364.270,52

Demonstracao individual dos resultados por naturezas do periodo findo em 31.12.2022

EXERCIiCIOS
RENDIMENTOS E GASTOS

Notas 31.12.2022 31.12.2021
Vendas e servicos prestados + 3,10 19.275,50 76.421,32
Subsidios, doagdes e legados a exploracao + 3,10 107.662,52 62.143,48
Fornecimentos e servicos externos - 3,17 (143.341,64) (78.468,35)
Gastos com pessoal - 3,15 (38.410,64) (36.529,15)
Outros rendimentos e ganhos + 3,17 255,30 10,00
Outros gastos e perdas - 3,12 (687,17) (5.319,79)
Resultado antes de depreciagées, gastos de financiamento e impostos = (55.246,13) 18.257,51
Gastos/reversdes de depreciagdo e de amortizacao -/+ 3,5 (746,28) (3.752,15

Imparidade de investimentos deprecidveis/amortizéveis (perdas/reversoes) -/+
Resultado operacional (antes de gastos de financi to e impostos) = (55.992,41 14.685,36
Juros e rendimentos similares obtidos + 3,17 92,25
Resultado antes de imposto: = (55.992,41 14.777,61

Imposto sobre rendimento do periodo -/+
Resultado liquido do periodo = 3,17 (55.992,41 14.777,61
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' Ajude a APH
sem gastar
nada!

Tenhalassuasquctasemidia

J
IRS
2022

or minimo das nossas quotas é de 1,50€ por més!

e-se de por as suas quotas em dia, para que possamos
pelos interesses desta Associacao que é de todos nos. Quadro 9 anexo H

BAN: PT50 0035 0063 0005908853024 CONTRIBUINTE
através do telefone 218598491 / 967209034 5014159

ou email
nfo@aphemofilia.pt




