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RESUMO

PONCIO, T. G. H. O. Avaliacdo da qualidade de vida do portador de
hemofilia e implementacdo do diario de infusdo. 2018. 167f. Dissertacao.
(Mestrado Profissional em Hemoterapia). Faculdade de Medicina de Ribeirdo
Preto, Universidade de Sao Paulo, Ribeirdo Preto, 2018.

Pacientes com hemofilia apresentam predisposi¢cao a sangramentos, tanto pos-
traumaticos como espontaneos, que ocorrem, principalmente nas articulagées
(hemartroses) e quando recorrentes podem contribuir para o estabelecimento
de artropatia hemofilica, o que torna a doenca potencialmente incapacitante e
dolorosa, e afeta consideravelmente a qualidade de vida (QV) dos portadores.
Avaliar a QV desses pacientes da-nos subsidio para propor medidas visando a
melhoria da assisténcia prestada e o seu bem-estar. Nesse sentido, uma
importante ferramenta € o diario de infusdo. O objetivo do estudo foi avaliar a
QV dos portadores de hemofilia acompanhados pelo ambulatério da Fundacgéo
HEMOMINAS no Hemonucleo Manhuacu, utilizando ferramentas especificas e
implementar o uso do Diario de Infusdo como estratégia para incrementar a
assisténcia. Trata-se de um estudo quantitativo descritivo. Para a avaliagdo da
QV, optou-se, por utilizar o modelo de classificacdo de saude, denominado CIF
proposto pela OMS. Os instrumentos utilizados incluem: questionario
sociodemogréfico; Haem-A-Qol; Haemo-Qol; HAL, PedHAL; HJHS e FISH.
Participaram da pesquisa 30 pacientes, do sexo masculino, portadores de
Hemofilia, o que representou 90,9% da amostra elegivel. Nos pacientes
maiores de 18 anos (n=24), a média de pontuacdo do Haem-A-Qol foi de
53,39. No HAL, a média foi de 67,26. Ja no HJHS, a média foi de 37,33. No
FISH, a média foi de 25,96. Nos menores de 18 anos, (n=06), 0 Haemo-Qol foi
respondido por pacientes e seus pais. No questionario respondido pelo
paciente o escore médio foi de 50,36, ja dos pais, foi de 55,16. No PedHAL, o
escore médio dos pacientes foi 88,59 e dos pais 83,15. A pontuacdo média no
HJHS foi de 5,67. Com relacdo ao FISH, todos atingiram nota maxima. O Diario
de Infusdo foi construido e implantado como ferramenta para incrementar a
assisténcia com vistas a estimular a melhora progressiva da QV. A QV dos
pacientes acompanhados obteve resultados diferentes nas faixas etarias
avaliadas, sendo que pacientes mais jovens alcancaram escores melhores. A
realidade do manejo da hemofilia é desafiadora. E necessario reorientar o
cuidado, o foco ndo deve ser a doenca, € preciso olhar para o individuo, que
deve ser assistido integralmente e de maneira holistica.

Palavras-chave: Hemofilia. Qualidade de vida. Diario de infuséo.



ABSTRACT

PONCIO, T. G. H. O. Assessment of the quality of life of hemophilia
patients and implementation of the infusion diary. 2018. 167f. Dissertacao.
(Mestrado Profissional em Hemoterapia). Faculdade de Medicina de Ribeirdo
Preto, Universidade de S&o Paulo, Ribeirdo Preto, 2018.

Patients with hemophilia are predisposed to bleeding, both post-traumatic as
spontaneous, occurring mainly in the joints (hemarthrosis) and, when recurrent,
they may contribute to the establishment of hemophilic arthropathy, which
makes the disease potentially disabling and painful, and considerably affects
the quality of life (QoL) of patients with the disease. Evaluate the QoL of these
patients gives us the subsidy to provide measures that aim to improve the
assistance provided and the patients well-being. In this regard, through an
important edition of the infusion journal it is possible to follow the care provided.
The aim of the study was to evaluate the quality of life of hemophilia patients
followed by the HEMOMINAS Foundation clinic in Manhuagu, using specific
tools and implement the use of an Infusion Diary as a strategy to increase
assistance. This is a descriptive quantitative study. For the evaluation of QoL, it
was used the ICF (International Classification of Functioning, Disability and
Health) proposed by the WHO. The tools include: a sociodemographic
guestionnaire; Haem-A-Qol; Haemo-Qol; HAL, pedHAL; HIHS e FISH. 30 male
patients with hemophilia joined the study, which represented 90.9% of the
eligible sample. In patients older than 18 years (n = 24), the Haem-A-Qol
average score was 53.39. In the HAL, the average was 67.26. In the HJHS, the
average score was 37.33. In the FISH, the average score was 25.96. In patients
under 18 (n = 06), the Haemo-Qol was answered by patients and their parents.
In the questionnaire answered by the patient the average score was 50.36, and
in the parents' score was 55.16. In PedHAL, the average score of the patients
was 88.59 and their parents 83.15. The average score in the HJHS was 5.67.
Regarding FISH, all patients under 18 years of age (n = 06) reached a
maximum score and performed all activities without assistance. The journal of
infusion was built and implemented as a tool to enhance the assistance, aiming
to stimulate the progressive improvement of the quality of life. The quality of life
of patients followed was different, younger ones with better results. The reality
of hemophilia management is challenging. It is necessary to reorient care, the
focus should not be in the disease, it is necessary to look for the individual, who
should be fully assisted in the holistic way.

Keywords: Hemophilia. Quality of Life. Journal of infusion.
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1 INTRODUCAO

A hemofilia € uma doenca hemorragica genética com heranca recessiva
ligada ao sexo, decorrente de uma mutacdo que ocorre nos genes que codificam os
fatores de coagulacdo VIII (F VIII) e IX (F 1X), localizados no brago longo do
cromossomo X. Quando a deficiéncia encontrada é do FVIII ocorre a hemofilia A,
quando do F IX, hemofilia B. Nao apresenta limites étnicos e ocorre em todo o
mundo (BRASIL, 2011). Trata-se de uma doenca muito antiga. Ha referéncias de
sua existéncia num texto sagrado judaico datado do século Il (MACEDO, 2005). No
século XIX, seus registros foram mais expressivos, nessa época era conhecida
como “doenca real”, por ter sido diagnosticada em descendentes da rainha Vitdria
(MANNUCCI; TUDDENHAM, 2001).

A prevaléncia estimada da hemofilia A é de aproximadamente um caso em
cada 5.000 a 10.000 nascimentos do sexo masculino, € mais comum que a hemofilia
B e representa cerca de 80% dos casos. Ja a prevaléncia da hemofilia B é de um
caso a cada 30.000 a 40.000 nascimentos do sexo masculino (BRASIL, 2015a).

A doenca é classificada de acordo com os niveis plasmaticos do fator
deficiente circulante. Sendo grave, quando a atividade do fator € inferior a 1%;
moderada, quando a atividade se encontra entre 1% e 5%; e leve, quando 0s niveis
estdo entre 5% e 40% (BLANCHETTE et al., 2014a; SRIVASTAVA et al., 2013).

Os pacientes com hemofiia (PCH) apresentam predisposicdo a
sangramentos, tanto pOs-traumaticos como espontaneos, que ocorrem,
principalmente nas articulacdes (hemartroses) 80%, musculos ou em outros tecidos
(ROOSENDAAL; LAFEBER, 2003). As hemartroses, quando recorrentes, podem
ocasionar quadros de inflamacéo crbnica da membrana sinovial (sinovite cronica) e
contribuir para o estabelecimento de artropatia avancada (artropatia hemofilica)
(VALENTINO et al., 2007, 2012).

No Brasil, o tratamento da hemofilia se baseia, fundamentalmente, na
reposicao do fator deficiente (VI ou IX), por via venosa (SRIVASTAVA et al., 2013).
Atualmente, existem duas modalidades de tratamento para a hemofilia: sob
demanda e tratamento profilatico (BRASIL, 2015a). O tratamento sob demanda se

da por meio da infusdo do fator apds a ocorréncia do episddio hemorragico. O
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tratamento profilatico se subdivide em duas modalidades: profilaxia continua
(primaria, secundaria ou terciaria) e profilaxia intermitente, que pode ser perioddica ou
de curta duracdo (BLANCHETTE et al., 2014a; BRASIL, 2015a; SRIVASTAVA et al.,
2013).

A instituicdo precoce da reposi¢do do fator deficiente (profilaxia) € a principal
maneira de prevenir a artropatia hemofilica (BLANCHETTE, 2010; MANCO-
JOHNSON et al., 2007) e, nesse sentido, nos ultimos anos, o Ministério da Saude
(MS) instituiu os programas de profilaxia primaria e secundaria para 0s pacientes
hemofilicos, além do tratamento de demanda ja existente (BRASIL, 2015a). No
entanto, a despeito do grande avanco no tratamento dos PCH, um grande nimero
de pacientes no Brasil apresenta complicacbes da doenca, afetando principalmente
o0 sistema musculoesquelético. Isso decorre possivelmente do inicio tardio da
profilaxia, da dificuldade dos PCH em ter acesso ao tratamento (grande extensao
territorial, baixo nivel socioeconémico) ou da falta de adesdo ao esquema proposto
(CARNEIRO et al.,, 2017), vale dizer que o comprometimento ortopédico afeta
consideravelmente a qualidade de vida (QV) desses pacientes (FISCHER et al.,
2005; KLAMROTH et al., 2011; SCALONE et al., 2006; YOUNG et al., 2012).

Ademais, a QV nesses pacientes € afetada pela gravidade da doenca e por
guestdes relacionadas ao acesso a medicacdo (BLANCHETTE et al., 2014a). De
acordo com Bladen et al. (2013), dados disponiveis apontam para melhora da QV
dos pacientes apo0s a introducédo do tratamento de profilaxia e terapia domiciliar.

A QV, segundo a Organizacdo Mundial da Saude (OMS), pode ser definida
como: "a percepcao do individuo de sua posi¢do na vida no contexto da cultura e do
sistema de valores nos quais ele vive e em relacdo aos seus objetivos, expectativas,
padrdes e preocupacdes"” (WHO, 1997).

Os sistemas de avaliagdo de QV envolvem uma abordagem multidimensional
gue engloba aspectos fisicos, emocionais, mentais, sociais e ambientais de um ser
humano. Esta avaliacdo pode ser investigada utilizando-se instrumentos genéricos
ou direcionada a uma doenca especifica (BULLINGER et al., 2002; BULLINGER,;
VON MACKENSEN, 2004).

No cenario do PCH, uma série de instrumentos especificos foram

desenvolvidos, tanto para avaliacdo do estado articular quanto para a avaliagao da
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percepcao da saude como: Escala WFH-PE, Hemophilia Joint Health Score (HIJHS);
Functional Independence Scale for Haemophilia (FISH); Haemophilia Activities List
(HAL); Paediatric Haemophilia Activities List (PedHAL); Haemophilia Quality of Life
Questionnaire (Haem-A-Qol); Haemophilia-specific Qol questionnaire (Haemo-Qol);
Canadian Hemophilia Outcomes: Kids’ Life Assessment Tool (CHO-KLAT)
(BULLINGER et al., 2002; HILLIARD et al., 2006; VILLACA et al., 2013; VON
MACKENSEN; BULLINGER; HAEMO-QOL GROUP, 2004; WORD FEDERATION
OF HEMOPHILIA - WFH, 2011).

Mensurar e conhecer a QV dos PCH, utilizando instrumentos adequados,
fornece o subsidio para propor medidas visando a melhoria da assisténcia prestada
e 0 bem-estar desses pacientes.

Sendo a hemofilia uma doenca crbnica e potencialmente incapacitante,
ferramentas com o objetivo de avaliar a adesdo ao tratamento devem ser
consideradas, com vistas a promover a QV do PCH. Dentro das possiveis
alternativas, a elaboracdo e implementacdo do diario de infusdo foi a escolha
aventada para a presente pesquisa, desenvolvida no Hemonucleo de Manhuacu da
Fundacdo HEMOMINAS, situado na Zona da Mata Mineira, e que atende uma
populacao de aproximadamente 400.000 habitantes (IBGE, 2014).

Por meio do diario de infusdo, é possivel acompanhar o cuidado prestado ao
paciente, as informacdes pertinentes ao seu tratamento, o numero de intercorréncias
hemorragicas e a presenca de comorbidades. No diario, o paciente registra a
administracao do fator, citando o motivo da aplicagéo, o local e a circunstancia do
sangramento. Ainda é possivel acompanhar os tratamentos odontologicos, 0s
atendimentos na rede de urgéncia e o acompanhamento pela Equipe de Salude da
Familia (ESF).

Atualmente, no Ambulatério da Fundacdo HEMOMINAS do Hemonucleo
Manhuagu-MG, sdo acompanhados 39 PCH, com idade variando entre um e 60
anos.

Diante do supracitado, cabe o inquérito: Qual o nivel de QV desses
individuos? Que estratégias podem ser eficazes para melhoria da QV deles? O
diario de infusdo € ferramenta necessaria ao tratamento? A implantacao do diario de

infusdo pode melhorar o nivel de QV desses individuos?
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Dessa maneira, optou-se por avaliar a QV dos PCH acompanhados no
Hemonucleo de Manhuacu, e implementar o uso do diario de infusdo como

estratégia para incrementar a assisténcia prestada a esses pacientes.
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2 REVISAO DA LITERATURA

2.1 Hemofilia

A hemofilia € uma doenca hereditaria, de carater recessivo, ligada ao
cromossomo X e afeta principalmente individuos do sexo masculino. Como resultado
da mutacao, o individuo apresenta niveis de fatores de coagulacdo em quantidade
insuficientes. Quando a deficiéncia identificada € do FVIII da coagulacéo, tem-se a
hemofilia A, que representa 80% dos casos. A hemofilia B caracteriza-se pela
deficiéncia do F IX (BRASIL, 2011, 2015a; SRIVASTAVA et al., 2013) (Figura 1).

Figura 1 - Hereditariedade da hemofilia
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Fonte: (BRASIL, 2015a).

A frequéncia estimada da ocorréncia da hemofilia A é de um caso para cada
5.000 a 10.000 nascimentos do sexo masculino. Segundo o relatério anual da WFH
(2012), estima-se que exista no mundo aproximadamente 400.000 pessoas com

hemofilia. A hemofilia B € mais rara e apresenta frequéncia de um caso para cada
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30.000 a 40.000 nascimentos do sexo masculino (MANNUCCI; TUDDENHAM,
2001).

A gravidade da doenca esta ligada a concentracdo plasmatica de fatores de
coagulacdo. Quando a concentracdo € menor que 1% a hemofilia é classificada
como grave, € moderada quando os niveis de fator estdo entre 1-5% do normal, e
leve quando a concentracao do fator esta entre 5-40% do normal (BLANCHETTE et
al., 20143, SRIVASTAVA et al., 2013; WHITE et al., 2001).

O paciente portador de hemofilia grave apresentard sangramentos
significativos com histérico desde a infancia, os episédios podem ocorrer
espontaneamente ou apos traumas. Nesse caso, 0 diagnéstico é precoce,
normalmente no periodo em que a crianca comeca a andar ou engatinhar, nessa
fase os sangramentos orais também sdo frequentes, ja nas formas leves o
diagnostico pode ser mais complicado, principalmente quando o paciente nunca
passou por procedimentos cirlrgicos (SRIVASTAVA et al., 2013; ZAGO; FALCAO;
PASQUINI, 2013).

As manifestacdes clinicas das hemofilias A e B sdo semelhantes, sendo
assim, ndo é possivel distinguir as duas somente pela clinica. Caracterizam-se
primordialmente por sangramentos, que podem ser intra-articulares, conhecidos
como hemartroses, além de hemorragias musculares ou em outros tecidos e outras
cavidades, a hematuria é uma manifestacdo comum. Pacientes com manifestacdes
graves da doenca estdo sujeitos a grandes hemorragias que podem, inclusive,
comprometer 6rgdos vitais (BRASIL, 2015a; GRINGERI et al., 2004; ZAGO;
FALCAO; PASQUINI, 2013).

Embora pacientes com disfuncédo leve sangrem excessivamente apenas apos
traumas ou cirurgias, aqueles portadores de quadros graves podem apresentar, em
média, de 20 a 30 episédios de sangramentos espontaneos, particularmente em
articulacdes ou musculos (MANNUCCI; TUDDENHAM, 2001). Em recém-nascidos
portadores da forma grave o risco de sangramento intracraniano é de 1 a 4%
(BOLTON-MAGGS; PSI, 2003). Sangramentos articulares afetam principalmente as
articulagbes dos cotovelos, joelhos e tornozelos. Quando ocorrem com frequéncia e

nado sdo tratadas adequadamente podem levar a artropatia hemofilica, que se
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configura como umas das complicagbes mais debilitantes da doenca (SRIVASTAVA
et al., 2013).

Hematomas também se apresentam frequentes e sdo a segunda causa de
sangramento em pacientes graves (ZAGO; FALCAQO; PASQUINI, 2013). Segundo a
WFH (2012), os PCH devem ser bem orientados quanto aos sinais de perigo,
envolvendo dores de cabeca intensas, hematémese e dores abdominais, que podem
indicar, respectivamente, sangramentos intracranianos que Sao emergéncias
meédicas, assim como hemorragias do trato gastrointestinal, o atendimento médico,
nesses casos, deve ocorrer 0 mais brevemente possivel.

Ainda de acordo com Guidelines da WFH (2012) e o Manual de Hemcofilia do
MS (BRASIL, 2015a), a coagulopatia deve ser investigada em casos de histérico de
hematomas faceis na infancia, sangramentos espontaneos sem motivos aparentes
ou conhecidos, particularmente nas articulagbes ou tecidos musculares. Sua
investigacdo tem inicio com testes de triagem como Tempo de Tromboplastina
Ativado (TTPA), que estard prolongado, e Tempo de Protrombina (TP), que se
apresentara normal. Além da determinacdo das dosagens de F VIII e F IX, que
servirdo para a classificacdo e diferenciacdo entre as hemofilias. Feito o diagndstico,
0 paciente deve ser acompanhado pelo centro especializado, e a investigacao
guanto ao desenvolvimento de inibidor da funcdo coagulante deve ser constante
(ZAGO; FALCAO; PASQUINI, 2013).

Ainda néo se pode dizer em cura para a hemofilia. O tratamento se baseia na
infusdo do concentrado de fator de coagulacdo deficiente. Desde muito cedo, o
portador convive com a rotina de infusbes da medicacdo endovenosa, e aprende
gue esse processo é essencial para sua sobrevivéncia e QV. Atualmente no Brasil, 0
tratamento da hemofilia estd divido em duas modalidades, sob demanda ou
profilatico (BRASIL, 2015a).

2.2 Principais complicac¢des
As complicacdes decorrentes da hemofilia podem ser divididas em dois

grupos. O primeiro inclui as complicacdes relacionadas a doenca: sangramentos

intra-articulares recorrentes, que podem evoluir com artropatia hemofilica, dor e
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perda ou diminuicdo dos movimentos (BOLTON-MAGGS; PSI, 2003), o que torna a
doenca extremamente dolorosa, debilitante e potencialmente incapacitante
(SRIVASTAVA et al., 2013). O segundo grupo inclui as complicacdes relacionadas
ao tratamento: transmisséo de doencas infecciosas, outrora tao real, hoje ja tem seu
risco provavelmente eliminado pelo desenvolvimento de produtos recombinantes.
Ainda h& o desenvolvimento de inibidores, que sdo anticorpos que neutralizam a
funcdo dos fatores de coagulacdo, sua incidéncia varia de 20% a 30% entre PCH A
e de 1% a 5% entre PCH B (BRASIL, 2015a).

2.2.1 Artropatia hemofilica

Segundo Manual de Reabilitacdo na Hemofilia do MS (BRASIL, 2011), as
manifestagcbes mais comuns na hemofilia s&o as hemartroses, que podem ser
definidas como sangramentos intra-articulares que ocorrem espontaneamente ou
apos traumas, ainda que minimos. Sdo mais frequentes nas articulagbes dos
joelhos, cotovelos e tornozelos. Podem ocorrer ainda nas articulacdes dos quadris e
ombros, em portadores da forma grave, a primeira hemartrose pode ocorrer entre 0
1° e 2° ano de vida, sdo mais recorrentes e graves na infancia e adolescéncia.

Os pacientes usualmente reconhecem precocemente esses sangramentos
devido a sensacado descrita como “aura”, que se caracteriza por formigamento e
dorméncia no local afetado. Caso o sangramento ndo seja interrompido nessa fase,
as manifestagbes clinicas evoluem com dor, edema, calor sobre a articulagdo e
diminuicdo da amplitude do movimento. Com o intuito de impedir ou minimizar a
instalacdo de sequelas, o tratamento deve ser empregado o mais rapidamente
possivel (SRIVASTAVA et al. 2013).

Os sangramentos intra-articulares séo classificados de acordo com seu tempo
de evolugdo e gravidade das manifestacdes clinicas. S8o agudos ou crénicos, de
acordo com o tempo de instalacdo dos sintomas. Quando o sangramento é recente,
com ou sem causa aparente classifica-se como agudo. Quando existe a recorréncia
de hemorragias, mesmo antes que a articulacdo se recupere do episodio anterior,
tem-se a hemartrose crénica. Podem ainda ser classificadas como leves ou graves,

de acordo com a magnitude dos sintomas (BRASIL, 2011). O tratamento empregado
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€ a reposicdo do fator deficiente, o Manual de Hemofilia do MS (BRASIL, 2015a)
contempla o célculo da dose adequada de infusdo do fator de coagulacdo para
alcancar os niveis plasmaticos necessarios. Além da reposicéo, a aplicacao de gelo
e repouso é indicada. Analgésicos e anti-inflamatérios podem ser prescritos para
dor. De acordo com Brasil (2011), a fisioterapia, em alguns casos pode ser
adequada. Ocorrendo reducdo da dor e edema, 0 paciente deve assumir a posicao
fisiolégica, o profissional deve trabalhar com procedimentos para reduzir a flexao e
iniciar contracbes ativas da musculatura para evitar atrofias e deformidades
articulares.

Quando uma articulacdo apresenta hemorragias repetidamente em um
periodo de tempo, temos uma articulacdo-alvo. Muitas instituicdes como o Centro de
Controle de Doencas (CDC) e a Rede Pediatrica Europeia para a Gestdo da
Hemofilia (PEDNET) definem articulagéo-alvo como aquela em que pelos menos trés
sangramentos ocorreram no periodo de 3-6 meses. Quando ndo h& hemorragia nos
altimos 12 meses, essa articulacéo ja ndo é considerada alvo (BLANCHETTE et al.,
2014b). Para o MS (BRASIL, 2015b), articulagdo-alvo ocorre quando ha trés ou mais
hemartroses numa mesma articulacao no periodo de seis meses.

Hemartroses de repeticdo podem levar a artropatia hemofilica, que é a
sequela mais recorrente e incapacitante da hemofilia e ocorre majoritariamente nas
articulac@es do tipo troclear, como os joelhos e cotovelos, seguidos pelos tornozelos,
0s quadris, ombros e punhos (BRASIL, 2011, 2015a). Uma vez estabelecida, a
artropatia hemofilica é irreversivel (CARCAO et al., 2015).

Hemorragias intra-articulares levam a distensdo capsular e inflamacédo da
membrana sinovial (sinovite), como consequéncia a resposta inflamatéria acontece
uma hipervascularizacdo que leva a hemorragias repetidas, que geram um efeito
destrutivo sobre as articulagdes, incluindo lesbes degenerativas das cartilagens,
além de hipercrescimento irregular das epifises 6sseas, o0 que pode provocar
osteoporose (BRASIL, 2011; CROSS; VAIDYA; FOTIADIS, 2013). Ocorre, ainda,
edema e dor articular, que condicionam uma limitacdo da mobilidade e,
consequentemente, atrofia muscular (CARVALHO, 2010).

O diagnostico requer avaliagcdo criteriosa, e um exame fisico bem feito deve

ser rotina nos atendimentos aos PCH. Quando precoce, o diagnostico correto e
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manejo adequado dos sangramentos musculoesqueléticos podem prevenir
deformidades incapacitantes (CARCAO et al., 2015). Os primeiros achados que
podem indicar artropatia incluem hipotrofia muscular e a perda da mobilidade
articular, que se manifestam antes mesmo da dor e deformidade articular (BRASIL,
2011). Exames de imagem, como radiografias e ultrassonografia podem mostrar
tanto inflamacdo dos tecidos moles, quanto crescimento epifisario exagerado
(MANSO, 2007).

O objetivo do tratamento das hemorragias intra-articulares é interromper o
sangramento o mais rapido possivel, idealmente na fase “aura”; minimizando, assim,
a instalacdo de sequelas, além de evitar novos sangramentos e reduzir a aceleragao
do processo destrutivo dessa articulacdo (BRASIL, 2011; WFH, 2012). Quando PCH
sdo tratados inadequadamente nos episédios de hemartroses, podem ficar
incapacitados para atividades diarias precocemente devido a artropatia hemofilica
(BOLTON-MAGGS; PSI, 2003). Essa complicacdo pode se desenvolver a partir da
segunda década de vida, contudo quando o tratamento ndo é adequado ou
individualizado e os sangramentos sdo graves, sua ocorréncia pode ser antecipada
(WFH, 2012). Nesse contexto é imperativo acfes que previnam o desenvolvimento e
evolucdo da artropatia, uma conduta adotada por paises desenvolvidos e mais
recentemente no Brasil, inclui doses profilaticas de fatores de coagulacdo com o
objetivo de evitar o dano articular (BLANCHETTE, 2010).

Segundo Carcao e colaboradores (2015), o desenvolvimento da artropatia
esta ligado a frequéncia com que os sangramentos ocorrem, além da idade em que
0 paciente apresenta seu primeiro episédio. Aqueles que apresentam sua primeira
hemorragia ainda muito cedo estdo mais propensos a desenvolver danos as
articulacdes. O dano articular € uma preocupacéo real dos PCH, esta associado a
perda da amplitude e funcdo dos movimentos, atrofia muscular, dor, deformidades
articulares e, consequentemente, reducgéo da QV.

Pensando na QV e com vistas a avaliar a funcdo musculoesquelética, alguns
instrumentos sado extremamente valiosos como o Hemophilia Joint Health Score
(HJHS), desenvolvido pelo IPSG (International Prophylaxis Study Group), que pode

ser usado clinicamente para detectar sinais sutis e iniciais do dano articular, além da
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evolucdo das condi¢cdes articulares do paciente. Avaliacdes frequentes sao
importantes e podem prevenir danos mais graves (CARCAO et al., 2015).

E importante ressaltar que a avaliacdo do sistema musculoesquelético n&o
deve se restringir aos sinais da deterioracdo articular, sendo necessario tambéem
avaliar o quanto essas alteragbes podem afetar a independéncia do paciente
(POONNOOSE et al., 2005). Ferramenta eficiente pode ser o FISH, que avalia a
capacidade de o individuo realizar atividades cotidianas bem como sua QV. A
avaliacdo proposta pelo FISH estd em harmonia com os principios adotados pela
OMS por meio do desenvolvimento da Classificag&o Internacional de Funcionalidade
(CIF), cuja proposta para a avaliacdo da deficiéncia e saude deve incluir trés
componentes principais: estruturas corporais e funcdes; atividades e participacdo. O
modelo também aborda as contribuicbes de outros fatores, como condi¢cdes de
saude, fatores intrinsecos e ambientais (POONNOOSE et al., 2005; BLANCHETTE
et al., 2014a).

Associado ao FISH, com o intuito de avaliar a disposicdo para atividades, o
Haemophilia Activities List (HAL) pode ser uma alternativa eficaz na avaliacdo da
saude articular do paciente. Segundo Poonnoose et al. (2005), a participacdo €
definida como envolvimento em situagcdes do dia-a-dia, como: esportes, lazer,
trabalho entre outros. Essas avaliacbes, uma vez incorporadas a rotina do
atendimento nos centros especializados podem incrementar a assisténcia, além de
acompanhar a evolucdo da saude articular dos pacientes e, consequentemente,
prevenir danos mais graves. Em alguns casos, contudo, quando o dano ja esta em
estagio avancado, a equipe de reabilitacdo deve ter como foco: aliviar a dor, manter
boa funcdo articular, possibilitar independéncia do paciente e identificar a

necessidade de intervencao cirargica (BRASIL, 2011).

2.2.2 Desenvolvimento de inibidores

O desenvolvimento dos “inibidores” contra os fatores de coagulacao
representa umas das complicacbes mais devastadoras no tratamento da hemofilia,
configurando-se um problema clinico grave, que leva ao aumento da mortalidade e
morbidade (BERNTORP et al., 2011; COLVIN et al., 2008). A incidéncia é de
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aproximadamente 30% em PCH A grave, contudo sua prevaléncia apresenta taxas
menores, apontando que em alguns casos inibidores podem desaparecer
espontaneamente. A incidéncia na hemofilia B grave € bem menor, ocorre entre 1%
a 5% dos pacientes (BRASIL, 2015a; COLVIN et al., 2008).

O manejo desses pacientes é um desafio para os servicos de saude, e
envolve tanto recursos humanos quanto financeiros, uma vez que os inibidores
comprometem o pilar do tratamento na hemofilia: a reposicéo do fator de coagulagéo
deficiente (COLVIN et al., 2008).

Inibidores sé&o aloanticorpos policlonais da classe IgG que neutralizam a
funcdo dos F VIII e F IX. Os pacientes acometidos passam a nao responder a
infusdo do fator deficiente e podem apresentar episddios hemorragicos de dificil
controle (BRASIL, 2014a). A maioria dos casos de desenvolvimento de inibidores
ocorre dentro das 50 primeiras exposi¢cdes ou infusdes do concentrado de fator,
contudo o risco permanece ao longo da vida (BERNTORP et al, 2011,
BLANCHETTE et al., 2014b).

Alguns aspectos podem ser associados ao desenvolvimento de inibidores e
incluem raga, mais comum na populacdo negra; tipo de hemofilia, a incidéncia é
maior na hemofilia A; tipo de mutagdo, mais comum nas inversdes, que Sao
mutacBes sem sentido e grandes defeitos moleculares, além da intensidade do uso
do fator de coagulacdo, o tipo de fator utilizado e a idade da primeira infusdo da
medicagao (BRASIL, 2014a).

A titulacdo do inibidor utiliza o0 método Bethesda. Uma unidade Bethesda (UB)
representa a quantidade de anticorpos circulantes capazes de inativar 50% do F VIl
ou F IX existente em 1 mL de plasma. Podem ser classificados de acordo com o
titulo de anticorpos circulantes e a resposta antigénica (BRASIL, 2014a).

A classificagdo dos inibidores € essencial e determinar4 as condutas no
manejo das hemorragias nos pacientes que desenvolveram aloanticorpos. Segundo
Srivastava et al. (2013), inibidores de baixa resposta mantém niveis <5UB/mL,
apesar do estimulo constante com as infusbes do fator, ja os de alta resposta a
atividade inibitoria € >5UB/mL, em qualquer momento da existéncia do inibidor.

A frequéncia da pesquisa de inibidores deve levar em consideracao o tipo e a

gravidade da hemofilia, a modalidade do tratamento (profilaxia ou demanda) e a
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extensdo da exposi¢cdo prévia ao concentrado de fator (SRIVASTAVA et al., 2013).
De acordo com Moerloose et al. (2012), essas recomendacdes se baseiam em
estudos que mostraram que a maioria dos inibidores se desenvolveu, em média,
apos a décima exposicdo ao concentrado, e que S&0 menos comuns em pacientes
que ja passaram por mais de 150 infusdes.

Para criancas, a pesquisa deve ser realizada a cada cinco infusGes até a
vigésima exposicdo, a cada 10 infusGes apOs a vigésima primeira e quinquagésima
infusdo, e a0 menos duas vezes por ano até a centésima quinquagéesima exposi¢ao
(MOERLOOSE et al., 2012).

Pacientes em acompanhamento regular devem realizar pesquisa de inibidor
pelo menos uma vez ao ano, o exame deve ser feito apos washout (periodo sem
reposicao de fator) de no minimo 72 horas. A pesquisa também deve ser realizada
previamente as cirurgias, idealmente nos 5-7 dias que antecedem o procedimento
(BERNTORP et al.,, 2011). Até a década de 1980, o risco de morte devido a
sangramentos em PCH com inibidores era muito alto, principalmente em casos que
envolviam cirurgias de emergéncia (MANNUCCI; TUDDENHAM, 2001).

Segundo protocolo do MS (BRASIL, 2014a), o tratamento de escolha para
pacientes que desenvolvem inibidor € a imunotolerédncia (IT), que envolve a
administracdo diaria ou em dias alternados do concentrado de fator deficiente, com a
intencdo de dessensibilizar o paciente, o que pode durar semanas ou até anos, o
que é muito dispendioso. Apos a erradicacao do inibidor o paciente pode retomar o
tratamento com as infusdes do fator deficiente.

O tratamento dos eventos hemorragicos em PCH que desenvolvem inibidores
envolve a reposicao dos fatores deficientes por meio dos concentrados conhecidos
como agentes de by-passing, que incluem o concentrado de complexo protrombinico
parcialmente ativado ou o Fator VII ativado recombinante (CARCAO et al., 2015).
Embora a profilaxia possa prevenir a artropatia hemofilica em pacientes portadores
da forma grave da doenca sem inibidores, sua eficacia com agentes by-passing em
pacientes que desenvolveram inibidores ainda nao esta clara e o desenvolvimento
de mais pesquisas se faz necessario (MANNUCCI; TUDDENHAM, 2001).
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2.2.3 Doencas infecciosas transmitidas pelo uso de
hemocomponentes/hemoderivados

A epidemia pelo HIV (Virus da Imunodeficiéncia Humana) ainda é um
fenbmeno de grande magnitude em todo o mundo. O primeiro caso de HIV/AIDS
notificado no Brasil ocorreu em S&o Paulo no ano de 1980, a este seguiram muitos
outros, tendo como grupos de exposicdo homens que faziam sexo com outros
homens, PCH, e outros pacientes que recebiam sangue ou hemoderivados
(RODRIGUES-JUNIOR; CASTILHO, 2004; SZWARCWALD et al., 2000). Nesse
periodo, PCH eram tratados com componentes sanguineos em pool, ou seja, em
uma Unica infusdo o paciente era exposto a varios doadores, que na época recebiam
uma quantia de dinheiro pelo sangue doado. Esse fato contribuiu substancialmente
para que esse grupo de pacientes fosse contaminado de forma rapida e devastadora
(SZWARCWALD et al., 2000). Portanto, na década de 1980, anteriormente ao
desenvolvimento de técnicas de inativacao viral, grande nimero de PCH que haviam
recebido concentrados de fator derivados do plasma foram infectados pelo virus da
Hepatite C (HCV), uma proporcdo consideravel também foi infectada pelo HIV
(WILDE, 2004). Segundo Mannucci e Tuddenham (2001), 60% a 70% dos PCH na
Europa e Estados Unidos foram infectados com HIV nesse periodo.

Os primeiros relatos de infeccao pelo HIV na hemofilia ocorreram em meados
de 1981, mais da metade dos pacientes infectados morreram nos anos seguintes
(BOLTON-MAGGS; PSI, 2003). A taxa de mortalidade em PCH aumentou de
maneira constante no final da década de 1980, antes da introducdo da terapia
antirretroviral, e atingiu um pico entre 1991 a 1993. Apls esse periodo, foi
observada queda, as principais causas de morte foram devidas a AIDS (Sindrome
da Imunodeficiéncia Adquirida), complicacbes do HIV, insuficiéncia hepética e
hepatoma como resultado da coinfeccéo pelo HCV (ARNOLD et al., 2006).

No amago dessa crise estava a comercializacdo do sangue e auséncia de
uma legislagdo forte, que regulamentasse todos 0S processos envolvidos nas
atividades hemoterapicas. Foi nesse contexto que ocorreu a implantagdo do
Programa Nacional do Sangue e Hemoderivados (Pré-Sangue). Essa iniciativa foi
um marco histérico na estruturacdo da hemoterapia brasileira. Liderancas populares,

usuarios e profissionais dos servicos de salude e demais entidades lutaram pela
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melhoria dos servigos prestados. Torna-se notavel citar a luta do sociélogo Herbert
de Souza, conhecido como Betinho, que era portador de hemofilia e como tantos
outros foi contaminado pelo HIV, ndo se calou, lutou, e em 21 de marco de 2001 foi
publicada a Lei n® 10.205, que ficou conhecida como “Lei Betinho” ou “Lei do
Sangue”, que regulamenta o § 4° do art. 199 da Constituicdo Federal (BRASIL,
2013).

Como resultado da implementacédo de varias medidas que incluiram selecéo
criteriosa de doadores de sangue, técnicas de inativacdo de virus no processo de
fabricacdo dos fatores, além de triagem soroldgica nos componentes sanguineos,
estudos indicam que a transmissédo do HIV, do virus da Hepatite B (HBV) e HCV
pela utilizacdo de concentrados de fator de coagulacao foi praticamente eliminada
(ARNOLD et al., 2006).

Os dados referentes ao estado soroldgico da populacdo portadora de
hemofilia disponibilizados pelo MS por meio do Perfil das Coagulopatias Hereditarias
no Brasil em 2014 (BRASIL, 2015b), mostram auséncia de informacfes sobre o0s
resultados e/ou nao realizacdo dos testes em 83,41% a 93,69% dos pacientes.
Supbe-se que seja devido a ndo atualizacdo de dados do sistema Hemovida Web
Coagulopatias pelos centros de atendimento, contudo ndo se pode excluir a
possibilidade de néo realizacdo dos exames. Ainda segundo o MS (BRASIL, 2015b),
2,26% dos PCH apresentavam testes reagentes para HIV; para Hepatite B o indice é
de 1,88% e a Hepatite C com 8,69% de testes reagentes.

Pacientes tratados com concentrados de fator derivados do plasma que néo
passaram por inativacdo viral, devem ser testados a cada seis a 12 meses para
Hepatite B, pelo teste de HBsAg (antigeno de superficie da hepatite B), salvo casos
em que o individuo apresente reatividade ao anti-HBs (anticorpos hepatite B), que se
deve a infec¢do prévia ou vacinacdo. Pacientes ndo imunes ao HBV devem ser
vacinados, a resposta a vacina deve ser avaliada pelo anti-HBs, que deve estar
acima de 10 mUi/mL; aqueles que nao apresentarem soro-conversao deverdo ser
vacinados novamente com o dobro da dose usual do imunobiolégico (BRASIL,
2015a; WFH, 2017a).

Individuos com disturbios da coagulacdo apresentam uma das maiores taxas

de prevaléncia de Hepatite C entre os grupos de risco conhecidos (FRIED et al.,
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2002). Portanto, a Hepatite C também deve ser testada a cada seis a 12 meses nos
pacientes em uso de concentrados de fator derivados do plasma. Inicialmente, o
anti-HCV (anticorpos hepatite C) deve ser realizado preferencialmente pelo teste
ELISA (Enzyme Linked ImmnonoSorbent Assay) de terceira geracao, aqueles com
anti-HCV positivo devem fazer PCR (Polymerase Chain Reaction), o que ira
determinar se a infeccdo € crénica. Testes laboratoriais, cujo objetivo € avaliar a
funcdo hepatica, devem ser realizados com técnica ndo invasiva, que incluem
marcadores biologicos e elastografia hepatica em substituicdo a biopsia do figado
(BRASIL, 2015a; SRIVASTAVA et al., 2013).

A histéria natural da Hepatite C e progressdo da doenca em PCH sao
semelhantes ao encontrado na populacdo ndo-hemofilica (FRIED et al, 2002). De
acordo com MS (BRASIL, 2015a), atualmente o tratamento padrdo do HCV é
baseado na associacao de interferon peguilhado (PEG-INF) e ribavirina. Segundo
estudo multicéntrico conduzido nos Estados Unidos, PCH tratados com a referida
terapia de combinacdo tiveram aumento significativo de resposta mantida ao
tratamento (FRIED et al., 2002). Aproximadamente 20% dos pacientes infectados
eliminam naturalmente o virus da Hepatite C, nesses casos com PCR-HCV negativo
ndo € necessario monitoramento em longo prazo (BRASIL, 2015a).

Seguindo as recomendacdes ja citadas, e como parte integrante das acdes de
Hemovigilancia, todos aqueles tratados com derivados de plasma devem ser
testados para o HIV a cada seis a 12 meses com sorologia anti-HIV (anticorpos HIV)
(BRASIL, 2015a). Os procedimentos de diagnostico, aconselhamento e
acompanhamento do tratamento dos PCH contaminados pelo HIV sdo os mesmos
preconizados na populacdo ndo-hemofilica. Nenhuma das medicacbes
antirretrovirais disponiveis estd contraindicada para portadores de coagulopatias
(HUMPHREYS; CHANG; HARRIS, 2010).

A utilizacdo de fator de coagulacdo recombinante foi adotada nas ultimas
décadas e muito contribuiu para a seguranca do tratamento da hemofilia e reducéo
do risco de infeccéo. Vale ressaltar que desde a sua introducéo no final da década
de 1980 nenhum concentrado de fator de coagulacdo recombinante foi associado a
transmissao de patégenos (WFH, 2017a). Segundo Farrugia, Manno e Evatt (2004),

portadores de coagulopatias nascidos apés 1985 nédo foram infectados com o HIV, e
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aqueles nascidos apds 1990 ndo foram infectados com HCV ou HBC pelo uso dos
concentrados de coagulacdo. Contudo, um desafio ainda persiste, e esta
relacionado com surgimento de novos virus ou prions para os quais 0os métodos de

triagem/diagnéstico ainda ndo séo eficazes.

2.3 Tratamento

Um dos primeiros relatos de tratamento da hemofilia data de 1840, e ocorreu
por meio de uma transfusdo de sangue. Entre as décadas de 1950 e 1960, os
episddios hemorragicos eram tratados com transfusédo de plasma fresco congelado
(PFC) (PEYVANDI; GARAGIOLA; YOUNG, 2016). Até a década de 1970, o
tratamento era incipiente e seu principal obstaculo era a indisponibilidade da
ferramenta terapéutica essencial: fragbes do plasma contendo F VIII e F IX.
Contudo, em 1964, foi identificada a fracdo de crioprecipitado no PFC por Judith
Pool, o que marcou um gigantesco passo e deflagrou o tratamento moderno para a
hemofilia (MANNUCCI, 2008).

Com os avancos tecnolégicos, ainda na década de 1970 foi possivel a
separacdo dos F VIII e F IX de grandes pools de plasma, que resultaram em
concentrados de fator liofilizados de pureza intermediaria, 0 que propiciou a terapia
domiciliar, melhorou consideravelmente o tratamento e foi uma mudanca radical na
qualidade e expectativa de vida de PCH (PEYVANDI; GARAGIOLA; YOUNG, 2016).

Foi também nessa época que 0s centros especializados iniciaram a
administracdo regular do FVIII, com o objetivo de transformar temporariamente a
doenca grave em moderada, evitando que o0 paciente apresentasse sangramentos.
Cirurgias eletivas, particularmente as ortopédicas, tornaram-se possiveis e ajudaram
a corrigir deformidades musculoesqueléticas que se desenvolveram em
consequéncia da ineficiéncia do tratamento disponivel até entdo. E preciso citar que
praticamente todos os pacientes tratados com concentrados de fator produzidos a
partir do pool de plasma foram contaminados com a hepatite ndo-A e nao-B, hoje se
sabe que se tratava da Hepatite C, o que nao foi estabelecido naquele tempo, o
grande colapso, contudo, veio com a contaminagcdo dos pacientes com o HIV
(MANNUCCI, 2008).
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Diante da crise enfrentada pelos servicos de saude, as industrias
farmacéuticas reagiram rapidamente desenvolvendo métodos para inativar o virus
HIV, e assim o progresso da tecnologia envolvendo estudos com DNA garantiram a
producdo de fatores de coagulacdo recombinante. O primeiro relatorio de sucesso
em pacientes foi publicado em 1989 (MANNUCCI, 2008). Em meados da década de
1990, muitos paises ja disponibilizavam esses produtos para o tratamento da
hemofilia (COLVIN et al., 2008).

Mais de 30 anos se passaram desde a introducdo do tratamento moderno
para a hemofilia, e como resultado do nivel de seguranca dos produtos derivados do
plasma, hoje episédios hemorragicos podem ser controlados rapidamente, as
complicacbes como artropatia hemofilica podem ser prevenidas e a QV dos
pacientes melhorou exponencialmente (GRINGERI et al., 2004). No Brasil, somente
em meados da década de 1990 o Sistema Unico de Saude (SUS) comecou a
importacéo de concentrados de F VIl e F IX, na proporgéo de 10.000 Ul de FVIII por
PCH A por ano (FERREIRA, 2012).

Atualmente, o tratamento da hemofilia é dividido em duas modalidades que
levam em consideracdo a periodicidade com que a reposicdo do fator é feita,
podendo ser sob demanda ou profilatico (BRASIL, 2015a). O tratamento sob
demanda é realizado pela infusédo do fator de coagulacao deficiente apds o episodio
hemorragico. E importante citar que no Brasil, segundo Villaca et al. (2013), & época
da pesquisa, a maioria dos PCH recebia esse tipo de tratamento. Na modalidade de
profilaxia, cujo objetivo & prevenir os sangramentos, a infusdo do concentrado de
fator deficiente é regular, e pode ser classificada em priméria, secundaria, terciaria
ou intermitente (periddica ou curta-duracdo). A OMS e WFH defendem que a
profilaxia priméaria deve ser a modalidade terapéutica de escolha, pois € umas das
principais alternativas para garantir a integridade fisica, psiquica e social dos
pacientes (BRASIL, 2015a; SRIVASTAVA et al., 2013).

No Brasil, o protocolo de profilaxia priméaria foi implantado em 2011 e é
regulamentado pela Portaria 364 de 6 de maio de 2014, que aborda os critérios de
elegibilidade, bem como os de exclusdo, além da equipe necesséaria para sua
execucdo, que deve ser minimamente composta por meédico e enfermeiro. A

reposicdo deve ser regular e continua, com inicio antes de evidéncias de
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complicac@o osteocondral ou anterior a segunda hemartrose, e com idade limite de
trés anos (BRASIL, 2014b).

Aqueles pacientes com mais de duas hemartroses e que ainda nao
apresentaram evidéncia de alteracdo osteocondral sdo elegiveis para a profilaxia
secundéaria. Segundo Perfil de Coagulopatias Hereditarias no Brasil (2015b),
aproximadamente 46% dos PCH A e 44% dos PCH B recebem o concentrado de
fator nessa modalidade de tratamento. Quando ja existe evidéncia de alteracéo
osteocondral, a modalidade de escolha é a profilaxia terciaria. A profilaxia
intermitente tem o objetivo de prevenir sangramentos, contudo € realizada em
periodo inferior a 45 semanas no ano (BRASIL, 2015a).

Frente ao exposto € possivel constatar que o tratamento da hemofilia tem
como principal pilar a reposicdo do fator de coagulacao deficiente. Na hemofilia A,
ocorre reposicao do F VIII e na hemofilia B, do F IX. Os produtos disponiveis séo de
origem plasmatica ou recombinante e sdo extremamente seguros (Tabela 1), sdo
disponibilizados aos pacientes pelo SUS, a distribuicédo fica sob a responsabilidade
dos Centros Especializados no tratamento da hemofilia (BRASIL, 2015a).

E notavel que a eficiéncia do tratamento da hemofilia esta diretamente ligada
a reposicao rapida e imediata do fator deficiente frente aos episodios de
sangramento. Para que isso ocorra, 0 paciente precisa identificar precocemente 0s
sinais de hemorragia e deve ter acesso facilitado ao concentrado de fator. Por isso,
em 1999, o Brasil implementou o Programa de Dose Domiciliar (DD), que tem por
objetivo oferecer ao paciente doses do concentrado de fator para tratamento
domiciliar. Com acesso ao fator de coagulacdo o paciente garante rapidez em sua
infusdo, assegurando alivio da dor, além da reducdo de complicacbes como a
artropatia hemofilica (BRASIL, 2015a).
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Tabela 1 - Caracteristicas dos concentrados de Fator VIII e IX

Hemofilia A

Hemofilia B

Concentrado de Fator de
coagulacgéo utilizado.

Via de administracao

Apresentacéao

Taxa de elevacao
plasmatica no paciente

Tempo de meia-vida

Verificar calculo da dose
ideal

Calculo da dose

Fator VIII plasmético
Fator VIII recombinante

Endovenosa. Infusdo lenta, nado
excedendo 3 mL por minuto

Frascos com doses variando de
250U1 a 3000UlI

Na auséncia de inibidor cada
unidade do FVIII por Kg
aumentara o nivel plasmatico em
aproximadamente 2Ul/dL.

Aproximadamente 8-12h
O nivel de fator deve ser

mensurado 15min apés a infusdo

Ul FVIII = peso (kg) x A/2
A: % de fator a ser elevado

Fator IX plasmético
Fator IX recombinante

Endovenosa. Infusdo lenta, ndo
excedendo 3 mL por minuto

Frascos com doses variando de
250Ul a 2000UlI

Na auséncia de inibidor cada
unidade do FVIII por Kg
aumentara o nivel plasmatico
em aproximadamente 1Ul/dL.

Aproximadamente 18-24h

O nivel de fator deve ser
mensurado 15min  apés a
infusdo

Ul FIX = peso (kg) x A
A: % de fator a ser elevado

Fonte: (SRIVASTAVA et al., 2013).

Além dos concentrados de fator de coagulacdo, outras drogas estao

disponiveis para o tratamento da hemofilia e incluem: acetato de desmopressina

(DDAVP),

sangramentos ou para preparo de pequenos procedimentos;

um andlogo sintético da vasopressina,

utilizado em pequenos

e agentes

antifibrinoliticos como o &cido tranexamico, que sdo Uteis diante de sangramentos
em mucosas (BRASIL, 2015a; COLVIN et al., 2008; SRIVASTAVA et al., 2013).
Muitos desafios persistem no tratamento da hemofilia, o maior deles para

paises em desenvolvimento esta relacionado ao alto custo da terapia com o0s
concentrados de fator da coagulacdo (CARNEIRO et al., 2017).

2.4 Politicas publicas de saude

Para fomentar a discusséo das politicas publicas de saude voltadas aos PCH

€ necessario antes abordar o desenvolvimento das acdes

responsabilidade do Estado frente ao direito a saude.

relacionadas a
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Até a década de 1930, a assisténcia a saude ofertada pelo Estado limitava-se
as acbes de saneamento e combate a endemias, assuntos relacionados a saude
eram de responsabilidade do Ministério da Justica e Negdcios Interiores. Somente
apos a segunda Guerra Mundial, o Estado passou a assumir obrigacfes financeiras
na assisténcia a saude da populacao (PAULUS Jr; CORDONI Jr, 2006).

Em 1923, pela Lei El6i Chaves, a Previdéncia Social surge no Brasil e as
Caixas de Aposentadoria e Pensdo (Caps) sao criadas e garantem assisténcia
meédica, medicamentos e aposentadoria aos contribuintes da Previdéncia. Em 1930,
foi criado o Ministério da Educacdo e Saude, com ac¢des predominantemente de
carater coletivo (PAULUS Jr; CORDONI Jr, 2006). Nas décadas seguintes as acdes
desenvolvidas tinham como meta o atendimento coletivo e campanhas sanitarias,
assim em 1953 foi criado o MS. No periodo que compreende as décadas de 1960 e
1970, a assisténcia médica era financiada pela previdéncia social, com o objetivo de
garantir a manutengdo da forca do trabalho fabril. Concomitantemente ao
desenvolvimento desse sistema de saude, nos anos de 1970 inicia-se 0 movimento
social de critica a politica existente, que culminou no Movimento da Reforma
Sanitaria Brasileira. Nos anos seguintes, os investimentos eram destinados a
construcdo de hospitais e o atendimento era puramente curativo. Somente proximo a
década de 1980, acbes de prevencdo e promocdo da salde comecaram a ser
aventadas, contudo ainda eram fragmentadas e desarticuladas (PAULUS Jr;
CORDONI Jr, 2006).

E verdadeiro afirmar que as politicas de satide até entio implementadas pelo
Estado eram financiadas pelo setor privado e por recursos da previdéncia, e
somente em 1986 a VIII Conferéncia Nacional da Saude (1986) suscitou discussées
que levaram a propostas de mudancas baseadas no direito universal a saude,
acesso igualitario e ampla participacdo da sociedade. Com a promulgacédo da
Constituicdo Federal de 1988 estabeleceu-se o direito universal a saude, o que deu
origem ao processo de criacdo de um sistema publico, universal e descentralizado
de saude (BRASIL, 1988; PAIVA; TEIXEIRA, 2014).

Nas politicas de saude voltadas para a hemoterapia, 0 cenario nao foi
diferente, até a década de 1990, a area de sangue funcionava sem padrdes técnicos

ou qualquer fiscalizagdo. Em 1980, o Brasil deu inicio ao Pr6-Sangue, o que fez com
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que o tema “sangue” entrasse na agenda das politicas de saude. Somente apos a
década de 1990, é que houve o desenvolvimento de politicas do sangue e
regulacbes especificas, além da evolucdo tecnoldgica promoveram melhorias
significativas na seguranca transfusional em todo o mundo (SANTOS; MORAES;
COELHO, 1992; SILVA Jr; COSTA; BACCARA, 2015).

Outro ponto importante a ser levantado refere-se a epidemia da AIDS na
década de 1980, que afetou consideravelmente a hemoterapia mundial. O grande
namero de casos de contaminacdo por uso de hemocomponentes repercutiu na
sociedade civil, e grandes nomes como o0 escritor Henfil e seu irmao Betinho
lideraram um movimento contra a situacdo vivida na hemoterapia brasileira. Essa
iniciativa culminou na regulamentacdo do artigo 199 da Constituicdo Brasileira que
proibe a comercializacdo do sangue pela Lei 10.205 de 2001 (BRASIL, 2013).

Se outrora, a luta dos PCH envolvia a seguranca do tratamento, hoje, envolve
a garantia do acesso a medicacao e acdes voltadas para a melhoria da QV desses
pacientes. Nas primeiras décadas do século passado, PCH néo tinham acesso ao
tratamento a contento, e muito cedo ja apresentavam sinais de deficiéncia fisica
(MANNUCCI, 2008). A expectativa de vida para essa populacdo aumentou de 19
anos na década de 1930, para 71 anos em 2001 (COLVIN et al., 2008). Com a
longevidade, outros desafios estdo surgindo no manejo desse grupo e estao
relacionados a terapia empregada nas doencas relacionadas ao envelhecimento,
muitas vezes as drogas envolvidas no tratamento afetam a coagulacdo sanguinea e
aumentam o risco de hemorragia nos PCH (MANNUCCI et al., 2009; ZAGO;
FALCAO; PASQUINI, 2013).

As Politicas de Saude direcionadas aos PCH devem contemplar o
acompanhamento do portador por uma equipe multidisciplinar oferecendo atencéo
integral, garantida pela constituicdo federal. Além disso, a garantia de acesso aos
fatores de coagulacdo em todo o territério nacional ainda é desafiadora em que pese

0 alto custo do tratamento.
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2.5 Qualidade de vida relacionada a saude

Segundo Fleck (2000), a expressédo qualidade de vida foi empregada pela
primeira vez pelo presidente americano Lyndon Johnson, em 1964. Os interesses
relacionados a QV foram inicialmente alvo de pesquisas nas areas da filosofia,
politica a ciéncias sociais. Na &rea da saude, a preocupacdo com a QV refere-se a
valorizacdo de parametros mais amplos de avaliacdo do que o controle de sintomas,
diminuicdo da mortalidade e aumento da expectativa de vida.

Minayo, Hartz e Buss (2000) citam em seu estudo que é comum, no ambito
dos servicos de salde, a seguinte concepcdo: saude ndo € doenca, saude é
qualidade de vida. Todavia, por mais coerente que seja, a expressao costuma ser
usada sem um significado, o que mostra quao dificil pode ser refletir sobre as
praticas da assisténcia em saude.

A OMS (WHO, 1997) define QV como “a percepc¢édo do individuo de sua
posicdo na vida no contexto da cultura e sistema de valores nos quais ele vive e em
relacdo aos seus objetivos, padrbes, as expectativas e preocupacdes”. Ainda de
acordo com Minayo, Hartz e Buss (2000), a QV também pode ser definida como uma
nocado essencialmente humana, que esta relacionada ao grau de satisfacédo
encontrado na vida familiar, amorosa, social e a prépria existéncia. A expressao
remete a muitos significados, que refletem conhecimentos, experiéncias e valores
individuais e coletivos, sendo influenciada pela cultura, época, pelos espacos e pelas
historias diferentes.

Nas ciéncias médicas, a relacdo entre saude e QV, embora generalista, existe
desde o nascimento das ciéncias sociais, nos séculos XVIII e XIX, quando
investigagcBes sisteméticas comecaram a subsidiar o desenvolvimento de politicas
publicas e movimentos sociais (MINAYO; HARTZ; BUSS, 2000).

A discussao sobre o tema deve ser ampliada e correlacionada a definicdo da
OMS para saude, que a classifica como: "Um estado completo de bem-estar fisico,
mental e social ndo apenas a auséncia de doenca". Contemplando a definicdo de
saude da OMS, € imperativo dizer que a QV deve envolver também a avaliacdo das
percepcdes de saude dos portadores de determinados agravos. Nesse contexto, a

QV relacionada a saude (QVRS) pode ser definida como valor atribuido a
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expectativa de vida, quando modificada pela percepcdo de limitacdes fisicas,
psicoldgicas, fungbdes sociais e oportunidades influenciadas pela doenca e por seu
tratamento, configurando um importante indicador do resultado das intervencées em
salude, podendo ser utilizada para verificar o impacto de determinadas doencas
sobre a vida dos pacientes (BLANCHETTE et al., 2014a; GARBIN et al., 2007).

Portanto, a mensuracdo da QVRS esta centrada na avaliacdo subjetiva do
paciente, ligado ao impacto do estado de saude sobre a capacidade do individuo em
viver plenamente (BULLINGER; VON MACKENSEN, 2004). Para tanto, ela deve ser
multifatorial envolvendo dominio fisico, psicolégico, nivel de independéncia, relacbes
sociais, meio ambiente, espiritualidade e crengas pessoais (WHO, 1997).

A avaliacdo da QVRS é cada vez mais evidente, sendo considerada uma das
melhores formas de verificacdo de resultados na area médica. Com o intuito de
avaliar a QVRS instrumentos foram criados, aqueles genéricos, medem QV em
condicdes de salude e os especificos avaliam a QV relacionada a um agravo
especifico (BLANCHETTE et al., 2014a).

Com o advento da tecnologia e desenvolvimento de um tratamento seguro
para a hemofilia, nas Ultimas décadas, a avaliacdo da QV de seus portadores
ganhou forca. A hemofilia é marcada por episddios recorrentes de sangramento,
ocorridos principalmente nas articulacdes e tecidos musculares, o que pode resultar
em deficiéncias e, consequentemente, comprometimento da QV. Os sintomas, as
limitagGes funcionais e a carga relacionada ao tratamento tém impacto direto na QV
dos pacientes e de suas familias (SALOMON et al., 2017; YOUNG et al., 2012).

Em PCH, a QV sofre interferéncias relacionadas a gravidade da doenca, além
daquelas associadas ao acesso a medicacdo (BLANCHETTE et al., 2014a). De
acordo com Bladen et al. (2013), dados disponiveis apontam para melhora da QV
dos pacientes apds a introducdo do tratamento de profilaxia e a terapia domiciliar.
Mesmo sendo um tratamento altamente dispendioso, em longo prazo mostra-se
efetivo e pode levar a reducdo de custos, uma vez que O paciente tera menos
complicagcbes, como a deficiéncia e, consequentemente, tera melhor QV.

Com o objetivo de avaliar a QV nessa populacdo uma série de instrumentos
foi criada, tanto para avaliacdo do estado articular quanto da percepc¢do da saude,

dentre eles: Escala de Exame Fisico da Federacdo Mundial de Hemofilia (WFH-PE),
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HJHS; FISH; HAL; PedHAL; Haem-A-Qol e Haemo-Qol e CHO-KLAT (BULLINGER
et al., 2002; HILLIARD et al., 2006; VILLACA et al.,, 2013; VON MACKENSEN;
BULLINGER; HAEMO-QOL GROUP, 2004; WFH, 2011).
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3 OBJETIVOS

3.1 Objetivo geral

Avaliar a QV dos PCH acompanhados em um ambulatério especializado,
utilizando ferramentas especificas, construir e implementar o uso do diario de

infusao.

3.2 Objetivos especificos

»= Avaliar a QV dos PCH por meio dos questionarios Haem-A-Qol, Haemo-Qol,
HAL, PedHAL, e das ferramentas HJHS e FISH.

» |dentificar fatores clinicos, demograficos e socioecondmicos associados a QV
dos PCH.

» Elaborar o diario de infuséo.

= Implementar o uso do diario de infusdo pelos PCH seguidos no Hemonucleo
de Manhuagu.

= Avaliar o consumo anual do F VIII e F IX da coagulagéo no periodo de 2012 a
2017.



Casuistica e Métodos | 40

4 CASUISTICA E METODOS
Trata-se de uma abordagem quantitativa descritiva.
4.1 Local do estudo

O estudo foi conduzido no Hemonucleo Manhuacu da Fundacédo
HEMOMINAS. A cidade de Manhuacu esta situada na regido da Zona da Mata de
Minas Gerais e conta atualmente com 79.574 habitantes (IBGE, 2010). O
Hemondcleo ¢é referéncia para o acompanhamento de coagulopatias e
hemoglobinopatias, atende a aproximadamente 35 municipios, dentre eles: Abre
Campo, Matip6, Santa Margarida, Divino, Manhumirim, Ipanema, Mutum, Lajinha,
Carangola, S&o Jodo do Manhuacu, Caparad, Alto Caparad, Espera Feliz,
Simonésia, Santana, Tombos, Durandé, Reduto, Martins Soares, Luisburgo,
Ipanema, Chalé, Orizania, Alto Jequitiba, Caputira, Pocrane, Taparuba, entre outros
(Figura 2).

Figura 2 - Mesorregides e Microrregides de Minas Gerais
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4.2 Populacéao do estudo

Participaram do estudo PCH cadastrados no Hemovida Web Coagulopatia e
acompanhados no Ambulatério da Fundacdo HEMOMINAS de Manhuacu-MG.
Atualmente, de acordo com dados dos prontuarios da unidade, 39 PCH A e B séo
assistidos pela equipe do Hemonucleo.

Foram incluidos na pesquisa todos os PCH, do sexo masculino,
acompanhados regularmente no Ambulatério de Manhuacu, com idade igual ou
superior a oito anos, que ja foram alfabetizados. Tal critério foi adotado em funcéo
da utilizacdo de alguns instrumentos para avaliacdo de QV que foram desenvolvidos
para pacientes acima desta faixa etaria que estejam alfabetizados. Do total de
pacientes atendidos, cinco eram menores de oito anos, trés ndo compareceram a
unidade no periodo em que a coleta de dados foi realizada e um ndo respondeu de
forma completa aos questionarios propostos. Portanto, seguindo critérios de incluséo
participaram da pesquisa 30 pacientes (Figura 3), sendo 09 portadores da forma
leve, 14 moderada e 07, grave.

Figura 3 - Delimitacdo da populacéo de estudo
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4.3 Recrutamento de pacientes e coleta de dados

O recrutamento dos pacientes foi feito por contato telefénico ou aplicativo de
mensagens, envio de correspondéncias e, quando oportuno, pessoalmente no
comparecimento ao Ambulatério. A coleta de dados foi realizada pela pesquisadora,
nas dependéncias do Hemonucleo de Manhuacu da Fundagcdo HEMOMINAS no
periodo de outubro de 2016 a outubro de 2017. Para isso, foi realizada a revisdo de
prontuérios, a aplicacdo de questionario sociodemografico (elaborado pela autora),
(Apéndice B) e de questionarios (respondidos pelos pacientes e pais/responsaveis)
e ferramentas especificas para avaliacgdo de QV de saude articular e de

independéncia funcional.

4.4 Avaliagéo da qualidade de vida

Para a sistematizacdo da avaliacdo da QV, optou-se, no presente estudo, por
utilizar o modelo de classificacdo de saude, denominado Classificacdo Internacional
de Funcionalidade, Incapacidade e Saude (CIF), proposto pela OMS (WHO, 2002).
Trata-se de uma estrutura de avaliacdo que considera multiplos dominios de saude,
como as funcdes e estruturas corporais, as atividades e a participacdo do individuo,
além de abordar aspectos pessoais e sociais (BLANCHETTE et al., 2014a; OMS,
2013) (Figura 4).
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Figura 4 - Interacfes entre os componentes da CIF
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Fonte: (OMS, 2013).

Considerando a Hemofilia como a condicédo de saude do estudo em questéo,
foram utilizados os seguintes instrumentos para a avaliacdo dos diversos dominios
da CIF (Figura 5):

a) Questionario sociodemografico (Apéndice B), construido pela prépria
autora, com base em questionério desenvolvido por Ferreira (2012);

b) Haem-A-Qol e Haemo-Qol para avaliacdo da participacéo;

c) HAL em adultos, e pedHAL em menores de idade (8 a 17 anos), para
avaliagéo das atividades cotidianas;

d) HIHS, para avaliacdo da funcéo/estrutura corporal;

e) FISH, para a avaliacdo da independéncia funcional e atividades de

autocuidado.
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Figura 5 - Modelo de avaliacdo da qualidade de vida em hemofilia na pesquisa
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Fonte: Adaptado de (OMS, 2013).

A seguir, encontra-se a descricdo de instrumentos ou ferramentas utilizadas

para a avaliacdo dos diferentes dominios da CIF que influenciam a QV.

4.4.1 HAEM-A-QOL e HAEMO-QOL

Para a avaliacdo da QVRS, utilizou-se o Haem-A-Qol (Anexo A) para adultos
e Haemo-Qol para criancas e adolescentes. Ambos foram validados e
especificamente delineados para a abordagem na hemofilia pelo Haemo-Qol Study
Group (BULLINGER et al., 2002). O Haem-A-Qol contém 46 itens distribuidos em 10
dominios: “Saude fisica”, “Como se sentiu”, “Autopercepg¢ao”, “Esportes/lazer”,
“Trabalho/escola”, “Maneiras de lidar’, “Tratamento”, “Futuro”, “Planejamento
familiar”, “Relacionamentos/sexualidade” (BULLINGER et al.,, 2002; VON
MACKENSEN; BULLINGER; HAEMO-QOL GROUP, 2004 e WYRWICH et al.,
2015). Foi validado na Italia em adultos PCH A e B e se propde a avaliar a QVRS de
pacientes com idade igual ou superior a 17 anos. A pontuacao pode variar de zero a
100, sendo que pontuacbes mais altas representam maior comprometimento da
QVRS (WYRWICH et al., 2015).
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O Haemo-Qol (Anexos B, C, D e E) foi aplicado e validado em seis paises
europeus: Alemanha, Italia, Franca, Espanha, Holanda e Reino Unido (BOHN et al.,
2004). Trata-se de um questionario que deve ser respondido pela
crianca/adolescente e por seus pais. Ha versdes disponiveis para diferentes faixas
etarias: criancas com idade entre quatro e sete anos, oito e 12 anos e para
adolescentes com idade entre 13 e 16 anos (REMOR et al., 2004).

O Haemo-Qo, delineado para a faixa etaria entre oito e doze anos, possui 64
itens distribuidos em dominios como: “Saude Fisica”; “Sentimentos”; Maneira como
se vé&”; “Familia”; “Amigos”; “Apoio”; “Outras pessoas”; “Esportes/Escola”; “Maneiras
de lidar” e “Tratamento”. A versdo para adolescentes entre 13 e 16 anos inclui 77
itens, além dos ja citados, somam-se os dominios “Futuro” e “Relacionamentos”
(GRINGERI et al., 2004). O questionario inclui escalas, cuja pontuacdo pode variar
de zero a 100, sendo que pontuacdes mais altas indicam maior comprometimento na
QVRS. A utilizacdo da verséao validada em portugués do Haem-A-Qol e Haemo-Qol
no presente estudo foi autorizada pela pesquisadora Sylvia Mackensen, do Haemo-
Qol Study Group, por meio de contato eletronico (Anexo F).

4.4.2 HIHS

O instrumento HIJHS (Anexo G), versado 2.1, foi escolhido para a avaliagdo
musculoesquelética dos PCH (HILLIARD et al., 2006). Esse escore foi desenvolvido
pelo grupo de fisioterapeutas (Physical Therapy Expert Working Group) do grupo de
estudo internacional em profilaxia IPSG. Ele avalia parametros como edema
(presenca e duracdo), atrofia muscular, crepitacbes aos movimentos, perda da
flexdo ou extenséo, dor articular e forca nas articulagcdes dos joelhos, tornozelos e
cotovelos. A marcha global também é avaliada. A pontuacdo méaxima possivel é de
120 para avaliacéo das articulacdes, acrescidos de quatro pontos na marcha global.
Quanto maior o escore alcancado pelo paciente, pior é o estado de sua saude
articular (IPSG, 2011). Segundo o Manual de Instrucbes do Escore de Saude
Articular na Hemofilia, o HIHS deve ser aplicado por fisioterapeutas ou profissionais
de saude com experiéncia ou especializagdo em hemofilia, e que tenham sido

devidamente treinados, especificamente para sua administracdo. Por isso, a
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pesquisadora foi treinada por uma fisioterapeuta experiente no Hemocentro de
Ribeirdo Preto em marco de 2016. E importante salientar que essa avaliagdo sé foi
realizada em pacientes que ndo estavam com sangramento ou tinham relatado

sangramentos nos quinze dias que antecederam sua participacdo na pesquisa.

4.4.3 HAL e PEDHAL

As atividades ou disposicdo para realizar as tarefas do dia-a-dia foram
avaliadas por meio dos instrumentos HAL, em adultos, e PedHAL, em criangas e
adolescentes. Trata-se de um questionario respondido pelo proprio paciente
baseado no modelo de avaliacdo CIF da OMS, desenvolvido por um grupo de
pesquisadores Holandeses (VAN GENDEREN et al., 2004, 2006). O escore pode
variar de zero a 100, sendo que maiores pontuagdes representam melhor QV. Trata-
se de uma avaliacdo subjetiva das deficiéncias que depende da linguagem e
interpretacdo do paciente. A sua aplicabilidade em diferentes culturas ainda precisa
ser melhor avaliada (BLANCHETTE et al., 2014a). A despeito disso, em revisao
recente, Timmer et al. (2018) recomendaram o uso do PedHAL e do HAL, como
ferramentas adequadas de autopercepc¢éo para mensuragao do grau de limitagcdo no

desempenho das atividades dos PCH.

4.4.4 FISH

O FISH é uma avaliacdo baseada no desempenho do paciente frente a
atividades cotidianas (Anexo H). Esse instrumento fornece uma avaliacdo objetiva
da capacidade funcional do paciente. Avalia oito atividades: “Alimentar-se e arrumar-
se”; “Tomar banho”; “Vestir-se”; “Sentar-se e levantar-se”; “Agachamento”; “Padréao
da marcha”; “Subir e descer escadas - 12 a 14 degraus” e “Correr”. A pontuacao
atribuida a cada atividade pode variar de 1 a 4, sendo que, quanto maior a

pontuacéo, melhor a capacidade funcional do paciente (POONNOOSE et al., 2005).
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4.5 Diario de infusao

O diario de infusdo foi desenvolvido pela pesquisadora. Foram consultadas a
Legislacdo Brasileira, os Manuais do MS e os Guidelines da WFH para a sua
elaboracdo (BLANCHETTE et al.,, 2014b; BRASIL, 2015a; SRIVASTAVA et al.,
2013). As informacdes pertinentes ao tratamento foram selecionadas e avaliadas.
Posteriormente, foram integradas ao diario de forma clara e objetiva para facilitar o
entendimento do paciente. Essas informac¢des foram selecionadas com base nas
duvidas frequentes dos pacientes, familiares, bem como dos profissionais de outras
instituic6es de saude.

O diario tem formato de caderneta e foi impresso para utilizagdo do paciente e
tem o tamanho adequado para facilitar o transporte. Nele constam informacdes
basicas acerca da doenca, possiveis complicacbes, tratamento e dados de
identificacdo do paciente, tipo de fator em uso, dose, orientacées para célculo da
dose e local para referéncia - contra referéncia entre os servicos de saude. Para
avaliar a adesdo ao tratamento, ha espaco para que o paciente ou seu cuidador
registre as infusdes de fatores de coagulacdo, com dose, horario, motivo e
responsavel pela infusdo. Os prontuarios dos pacientes foram consultados para
identificar o diagnostico, a classificacdo da doenca, as prescricdes de medicacdes,

entre outras informacdes relevantes para a utilizagcao do diario de infuséo.

4.6 Consumo anual de fator VIl e IX na populacédo estudada

De acordo com Giangrande et al. (2014), a quantidade minima de
concentrado de F VIII deve ser de 3 Ul per capita, contudo esse nivel ainda ndo é o
suficiente para garantir acesso amplo a profilaxia. Para calcular o consumo per
capita de fator de coagulacéo, dois dados sédo essenciais: consumo anual de F VIII
ou F IX de coagulacdo e niumero de habitantes do territorio estudado. No presente
estudo, foi consultado o sistema Hemovida Web Coagulopatia, no periodo de 2012 a
2017, para levantamento do consumo anual do concentrado de F VIIl. Quanto aos
dados populacionais, o Sistema IBGE de Recuperacdo Automatica (SIDRA) foi

consultado para estimativa de habitantes na regido sob a responsabilidade do
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Hemonucleo Manhuacgu. O calculo foi feito dividindo-se o consumo anual de F VIII
pelo nimero de habitantes do territorio.

4.7 Consideracdes éticas

O projeto de pesquisa foi submetido & apreciacio do CEP (Comité de Etica
em Pesquisa) da Fundacao HEMOMINAS, obedecendo as normas e regulamentos
da pesquisa envolvendo seres humanos conforme Resolug¢do 466/2012 (BRASIL,
2012) (Certificado de Apresentacdo para Apreciagdo FEtica - CAAE n°
49441515.1.00005118). A aprovacao foi concedida em 11 de dezembro de 2015.

Os pacientes foram esclarecidos a respeito dos objetivos da pesquisa e
somente foram incluidos no estudo apés assinatura do Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido (TCLE) e do Termo de Assentimento (TA). Os pacientes com
idade igual ou superior a 18 anos assinaram o TCLE (Apéndice C). Aqueles com
idade inferior a 18 anos assinaram o TA (Apéndice D) e seus pais ou responsaveis
assinaram o TCLE (Apéndice E).

4.8 Andlise estatistica

Os dados envolvidos na presente pesquisa foram coletados pela
pesquisadora e organizados em banco de dados criado no Excel. As analises
estatisticas foram realizadas utilizando-se o software STATA (Stata Corporation,
College Station Texas) versédo 12.0, considerando nivel de 5% de significancia. As
analises foram realizadas com apoio de um profissional.

Primeiro foi realizada analise descritiva dos dados sociodemograficos, das
caracteristicas dos pacientes e dos escores dos questionarios aplicados: Haemo-
Qol; Haem-A-Qol; HAL; PedHAL; FISH e HIHS. Foram calculadas as frequéncias e
proporcdes para as variaveis categoricas e meédias, e medianas e desvio-padrao
para as continuas. Realizou-se calculo da correlacdo de Spearman para verificar se
existiam associacfes entre os subdominios e os escores. Para verificar se o0s
valores dos escores eram diferentes em relagdo aos dados sociodemograficos,
utilizou-se o teste de Wilcoxon-Mann-Whitney. Para estabelecer a relagéo entre a
gravidade da doenca e os escores alcancados em cada avaliacdo, foi utilizado o
Teste de Kruskal Wallis significativo a 5%, seguido pelo teste de Mann Whitney.
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5 RESULTADOS

Para a apresentacdo dos resultados, optou-se por descrever as
caracteristicas clinicas e sociodemograficas de toda a populacdo avaliada no
estudo. J& para os resultados da avaliacdo da QV, a descricdo dos dados sera

dividida entre maiores e menores de 18 anos.

5.1 Caracteristicas clinicas e sociodemograficas dos pacientes

Participaram da pesquisa 30 pacientes, do sexo masculino, PCH atendidos no
Hemondcleo de Manhuacu, o que representou 90,9% da amostra elegivel. A idade
dos participantes variou entre oito e 60 anos, com mediana de 29 anos. Cerca de
53,33% se autodeclararam pardos, 60% solteiros. Quanto a escolaridade, 56,67%
nao completaram o ensino fundamental, 6,67% possuem curso superior e apenas
3,33% pos-graduacdo. Em relacdo a atividades laborais, 40% declararam estar
empregados. A maioria dos pacientes (53,33%) possui plano de saude e o0 mesmo
numero de pacientes declarou receber auxilio da previdéncia social (Tabela 2).

Com relacdo a hemofilia, 28 s&do portadores da hemofilia A, o que
corresponde a 93,33% da amostra. Nove possuem a forma leve da doenca, doze,
moderada e sete a condicdo grave. Somente dois pacientes sdo portadores da
hemofilia B, ambos apresentam a forma moderada da doenca. Sessenta por cento
deles declararam possuir familiares com hemofilia. Dois PCH A apresentam inibidor
e um deles esta em tratamento para inducéo de IT. A maior parte recebe tratamento
profilatico (63,3%), vinte e cinco fazem parte do programa DD, sendo que somente
dois realizam as infusGes em estabelecimentos de saude, e os demais foram
treinados e estdo aptos a realizar a autoinfusao.

Quanto ao tipo de concentrado de fator utilizado, 18 pacientes utilizam a
medicacdo de origem recombinante e 12 o fator de origem plasmatica. Seis
declararam possuir outra doenca crdnica, que inclui hipertensao arterial sistémica,
insuficiéncia cardiaca, alcoolismo crénico e déficit cognitivo. Quanto ao estado
sorologico, dois pacientes apresentam sorologia positiva para HIV, seis foram

infectados pelo virus HCV no passado, porém encontram-se curados apdés
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realizacdo de tratamento especifico. Sessenta por cento deles ndo praticam
esportes, e a maioria s6 procurou atendimento médico no ultimo ano devido a
hemofilia (76,67%). Somente um paciente passou por atendimento de fisioterapeuta,
guando questionados sobre o motivo pelo qual ndo realizaram fisioterapia, 77,78%

disseram que néo foi recomendada pela equipe médica.

Tabela 2 - Caracteristicas clinicas e sociodemograficas dos portadores de hemofilia

Variavel Classificagéo Frequéncia Frequéncia
absoluta (N) relativa (%)

<18 anos 6 20,00

Idade 18 a 35 anos 16 53,33
36 anos ou mais 8 26,67

Branco 11 36,67

Raca/Cor Negro 3 10,00
Pardo 16 53,33

Casado 8 26,67

Estado Civil Divorciado 3 10,00
Outro 1 3,33

Solteiro 18 60,00

Ensino fundamental incompleto 17 56,67

Ensino fundamental completo 2 6,67

Ensino médio incompleto 3 10,00

Escolaridade Ensino médio completo 4 13,33
Ensino superior incompleto 2 6,67

Pés-graduacédo 1 3,33

Nunca frequentou a escola 1 3,33

Sim 12 40,00

Exerce atividade laboral Nao 13 43,33
N&o se aplica 5 16,67

Sim 10 33,33

Estudante N&o 13 43,33
N&o se aplica 7 23,33

Sim 16 53,33

Possui plano de saude N0 14 46,67
_ B _ Sim 16 53,33
ch)):ﬁg; auxilio ou aposentadoria por NZo 14 46,67
Hemofilia A 28 93,33

Classificagdo da Hemofilia Hemofilia B 2 6.66

continua
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continuacao

Variavel Classificagéo Frequéncia Frequéncia
absoluta (N) relativa (%)
Leve 9 30,00
Gravidade da doenca Moderada 14 46,66
Grave 7 23,33
Plasmético 12 40,00
Concentrado de fator em uso Recombinante 18 60,00
Demanda 11 36.67
Profilaxia
Tipo de Tratamento 1x na semana 01 333
2X ha semana 11 36,67
3Xx na semana 07 23,33
Sim 18 60,00
Histdrico familiar de hemofilia N&o 7 23,33
Nao sabe 5 16,67
Presenca de Inibidores Sim 2 6,67
Néo 28 93,33
Sim 6 20,00
Presenca de doenca crbnica No o4 80,00
Sim 12 40,00
Pratica atividade fisica No 18 60,00
Nos ultimos 12 meses procurou consulta Sim 7 23,33
médica por outro motivo? No 23 76.67
» ) Sim 1 3,33
][\ilsci)itel#gg?;?s 12 meses fez sessbes de N0 29 96,67
N&o consegui pelo SUS 2 7,41
Se néo, qual motivo? N&o foi recomendado 21 77,78
N&o tive interesse 3 11,11
Tive medo de piorar com as 1 3,70
sessdes

5.2 Avaliagdo da qualidade de vida

Para a avaliagcao da QV foram utilizados diversos instrumentos e ferramentas
gue, em alguns casos, sdo diferentes de acordo com a faixa etaria. Dessa maneira,
0s pacientes foram separados em dois grupos: maiores e menores de 18 anos. Os

resultados estéo descritos a seguir.
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5.2.1 Pacientes maiores de 18 anos

a) HAEM-A-QOL

Todos os pacientes maiores de 18 anos (n=24) responderam o0s questionarios
Haem-A-Qol. A média de pontuacdo observada nessa populacao foi de 53,39, com
desvio padréo de 10,79. A média maxima alcancada foi de 73,48 e a minima de
32,61. O dominio com pior desempenho foi “enfrentamento” com pontuacdo de
73,06. A melhor média foi observada no dominio “planejamento familiar”. O dominio
“autopercepcado” teve média de 65,00. As pontuacdes obtidas em cada dominio

avaliado no questionario encontram-se descritas na Tabela 3.

Tabela 3 - Distribuigdo dos escores Haem-A-Qol

Escores Média Desvio padrdao Mediana Minimo Maximo
Haem-A-Qol 53,39 10,79 55,00 32,61 73,48
Saude fisica 58,17 19,27 58,00 20,00 96,00
Sentimentos 48,75 21,63 50,00 20,00 95,00
Autopercepcao 65,00 13,59 70,00 40,00 90,00
Esporte e lazer 54,17 18,42 58,00 12,00 84,00
Trabalho e escola 60,68 15,22 65,00 20,00 80,00
Enfrentamento 73,06 20,66 73,33 20,00 100,00
Tratamento 59,27 12,26 60,00 35,00 80,00

Futuro 60,50 17,98 60,00 36,00 100,00
Planejamento familiar 32,50 18,69 25,00 5,00 70,00

Relacionamento e Sexualidade 35,36 23,39 20,00 20,00 93,33
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b) HAL

No questionario HAL, a média de pontuacao atingida pela populagdo maior de
18 anos do estudo foi de 67,26, com desvio padréo de 23,70, variando de 18,57 a
99,52. O dominio com melhor média foi o de “cuidados pessoais” (74,00), seguido
pelo dominio ‘“tarefas domeésticas” (70,83). Com pontuacdo de 57,13. O pior
desempenho foi observado no dominio “funcéo das pernas”. No dominio “fungéo dos
bracos”, o escore médio foi de 68,33. Quanto ao uso de apoio, somente um paciente

relatou necessitar de muletas ao se levantar pela manha (Tabela 4).

Tabela 4 - Distribuicdo dos escores HAL

Escores Média Desvio padrdo Mediana Minimo Maximo

HAL 67,26 23,70 68,33 18,57 99,52
Sentar/ajoelhar/ficar de pé 58,85 25,16 60,00 12,50 100,00
Funcédo das pernas 57,13 30,35 62,22 13,33 100,00
Func¢édo dos bracos 68,33 29,11 77,50 15,00 100,00

Uso de transportes 65,69 32,53 70,00 13,33 100,00
Cuidados pessoais 74,00 27,86 80,00 20,00 100,00
Tarefas domésticas 70,83 30,30 80,00 3,33 100,00
Lazer/esportes 68,19 29,20 72,86 16,00 100,00

Carro/uso de apoio 5,42 5,88 5,00 0,00 20,00

c) HIHS

Todos os pacientes maiores de 18 anos (n=24) foram avaliados quanto a
saude articular por meio da aplicacdo do HIJHS. A média de pontuacdo encontrada
foi de 37,33, variando de 0 a 80, com desvio padrdo de 21,44. Na avaliacdo das
articulacdes, a média do grupo foi de 35,17 (Tabela 5).
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Tabela 5 - Distribuicdo dos escores HJHS

Escores Média Desvio padrao Mediana Minimo Maximo
HJIHS 37,33 21,44 42,00 0,00 80,00
Articulagbes 35,17 20,13 39,00 0,00 76,00
Cotovelo esquerdo 6,96 4,55 6,50 0,00 13,00
Cotovelo direito 4,96 5,03 3,50 0,00 16,00
Joelho esquerdo 8,33 571 9,50 0,00 16,00
Joelho direito 8,00 5,32 8,00 0,00 17,00
Tornozelo esquerdo 3,25 2,83 2,50 0,00 11,00
Tornozelo direito 3,67 3,43 3,00 0,00 12,00
Marcha 2,17 1,74 2,50 0,00 4,00

d) FISH

Todos os pacientes maiores de 18 anos (n=24) se submeteram a aplicacdo do
FISH. A média de pontuacdo encontrada foi de 25,96, variando de 19 a 32, com
desvio padrédo de 4,25 (Tabela 6). Somente seis (20%) pacientes atingiram 32
pontos (pontuacdo maxima do escore). Desses, cinco possuem a forma leve da
doenca e um, a forma moderada. A menor pontuacdo atingida foi de 19 num

portador de hemofilia grave.

Tabela 6 - Distribuicdo dos escores FISH

Escores Média Desvio padrdao Mediana Minimo Maximo

FISH 25,96 4,25 24,50 19,00 32,00
Cuidados pessoais 10,38 1,53 10,00 8,00 12,00
Transferéncia 6,29 1,30 6,00 4,00 8,00

Locomocdo 9,29 1,71 9,00 7,00 12,00
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e) Correlacdes entre os instrumentos aplicados - maiores de 18 anos

As correlacdes verificadas entre os questionarios e ferramentas utilizadas
tiveram dois objetivos: corroborar os achados nas avaliacbes de saude fisica em
relacdo as respostas fornecidas pelos pacientes nos questionarios aplicados e
proporcionar oportunidade para relacionar a visdo que o paciente tem de si, com o
estado de sua saude fisica e articular, constatado por meio da utilizacdo do HIJHS e
FISH. Essas avaliacbes podem oferecer subsidios para intervencdes no cuidado
dessa populacao e propostas para desenvolvimento de politicas publicas.

O coeficiente de correlacdo de Spearman (CS) varia entre -1 e 1. Quando ha
uma correlacdo negativa, indica que a medida que se aumenta o valor de uma
variavel observa-se reducao em outra, como exemplo: a medida que o escore HIJHS
aumenta observa-se reducdo nos subdominios “fungdo das pernas” (HAL),
(rho= -0,807), ou seja, apresenta correlacdo forte negativa. Quando se tem
correlacdo positiva indica que a medida em que uma variavel aumenta seu valor,
também nota-se aumento na outra variavel, exemplo: a medida que o escore FISH
aumenta, verificou-se um aumento no escore “lazer/esportes” (HAL), ou seja,
apresenta uma correlacdo forte positiva. Quando mais proximo de -1 ou 1, a
correlacdo é mais forte. Coeficientes proximos de zero sdo fracos e néo
significativos.

Na Tabela 7 estdo apresentadas as correlagdes entre os escores globais do
HIJHS e FISH, com dominios especificos do Haem-A-Qol e HAL. Foram
estatisticamente significativas as encontradas entre o dominio “saude fisica” do
Haem-A-Qol com HJHS (correlacdo positiva) e com FISH e HAL (correlacéo
negativa). Ja na analise do dominio “autopercepcdo” do Haem-A-Qol houve
correlagdo positiva com HJHS. Em relacdo ao “enfrentamento” e “tratamento”
(Haem-A-Qol), encontrou-se correlacéo positiva com o HJHS. Na andlise do HAL, foi
possivel identificar correlagcdo negativa entre o dominio “funcdo das pernas”, “funcao
dos bracos” e “lazer” com o escore do HJHS e correlagéo positiva com o FISH.

Na Tabela 8 é possivel identificar as correlacdes entre os escores globais dos
guestionarios e instrumentos. Nota-se que todas sao significativas. Comparando os

escores do Haem-A-Qol e HAL, foi possivel observar que a medida em que o escore
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Haem-A-Qol aumentou, o HAL sofreu queda. Tal comparacdo é coerente, altas
pontuagdes no Haem-A-Qol representam baixa QV, enquanto baixas pontuacdes no
HAL demostram dificuldade para desempenhar atividades. Outra relacdo observada
esta relacionada ao HAL e HJHS, quanto menor a pontuacdo do HIJHS, melhor é a
saude articular e maior é a pontuacdo do HAL, o que demonstra que a saude
articular esta diretamente relacionada a disposi¢éo para a atividade.

Tabela 7 - Correlacdo entre dominios Haem-A-Qol e HAL com escores globais HIJHS, FISH

e HAL
o JHS FISH HAL
Variaveis
CSs valor p CSs valor p CSs valor p
Haem-A-Qol
Autopercepcao 0,502 0,013* -0,461 0,024* -0,382 0,066
Saude fisica 0,743 <0,001* -0,711 <0,001* -0,733 <0,001*
Enfrentamento 0,508 0,011* -0,312 0,138 -0,300 0,155
Tratamento 0,410 0,047* -0,298 0,157 -0,351 0,093
Futuro 0,370 0,075 -0,322 0,125 -0,512 0,011*
HAL
Funcéo pernas -0,807 <0,001* 0,893 <0,001*
Funcéo bracos -0,682 <0,001* 0,623 0,001*
Lazer -0,755 <0,001* 0,758 <0,001*

*Coeficiente de correlagdo de Spearman significativo a 5%.

Tabela 8 - Correlacdo entre escores globais Haem-A-Qol, HAL, HIHS e FISH

HAEM HAL HIHS FISH
HAEM 1
HAL -0,612 (0,002*) 1
HJHS 0,655 (0,001%)  -0,774 (<0,001%) 1
FISH -0,564 (0,004%) 0,855 (<0,001*)  -0,886 (<0,001%*) 1

*Coeficiente de correlagdo de Spearman significativo a 5%.



Resultados | 57

Na Tabela 9 notam-se comparacdes estatisticamente significativas entre
alguns escores das varidveis sociodemogréficas. Em relagdo a variavel
Auxilio/Aposentadoria foi possivel observar diferenca significativa nos escores. Os
escores Haem-A-Qol e HIJHS apresentaram maiores valores no grupo que recebe
auxilio da previdéncia social, e os escores HAL e FISH obtiveram maiores valores no
grupo que ndo recebe auxilio. As demais variaveis sociodemograficas nao

demonstraram relacdes estatisticamente significativas.

Tabela 9 - Comparacdo das variaveis sociodemogréficas em relagdo ao estudo, raca e
auxilio/aposentadoria com escores Haem-A-Qol, HAL, HIHS e FISH

Escores Estudo Raca Auxilio
Sim Nao p Branco  Negro/Pardo p Sim Nao valor p

(n=5) (n=13) valor (n=10) (n=15) valor (n=14) (n=11)

Mediana  Mediana Mediana Mediana Mediana Mediana

Haem-A-Qol 43,7 53,9 0,174 47,8 57,8 0,257 59,1 48,7 0,049*
HAL 90,2 64,8 0,070 65,2 71,4 0,788 56,7 94,3 0,005*
HJIHS 29,5 48,0 0,079 48,0 39,0 0,571 44,0 19,0 0,024*
FISH 27,5 23,0 0,109 23,0 25,0 0,587 23,0 32,0 0,005*

*Teste de Mann Whitney significativo a 5%.

Na tabela 10 encontram-se 0s resultados da comparacéo entre os escores de
QV e saude articular e a gravidade da doenca. Para a andlise estatistica, primeiro
utilizou-se o teste Kruskal Wallis, aqueles escores que apresentaram mudancas
significativas foram analisados com o teste de Mann Whitney. Em todos os escores
avaliados, exceto o Haem-A-Qol, observou-se diferencas entre os resultados dos
pacientes classificados como leves, quando comparados com os moderados ou
graves. De maneira geral, os pacientes classificados como leve demonstraram
melhor desempenho, enquanto os moderados e graves apresentaram avaliacdes

semelhantes.
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Tabela 10 - Comparacao dos escores em relacdo a gravidade doenca (somente adultos)

Classificagdo da Hemofilia

Escores Leve Moderado valor p
Mediana 10Q-30Q Mediana 10Q-3Q

HAL 94,76 71.43-96.67 60.00 46.67-80.24 0.025*

Deitar 75,00 55.00-100.00 60.00 40.00-73.75 0,107

Pernas 91,11 77.78-97.78 53.33 28.89-75.56 0.018*

HJHS 8,00 5.00-54.00 42.00 37.00-47.50 0,091

FISH 32,00 24.00-32.00 24.50 23.00-27.50 0.035*

Transferéncia 8,00 6.00-8.00 6.00 6.00-6.50 0.027*

Locomocao 12,00 9.00-12.00 8.50 8.00-9.00 0.018*

Cotovelo esq 0,00 8.00-6.00 9.50 5.00-12.00 0.006*

Joelho esq 3.00 0.00-9.00 11.00 5.00-13.50 0.042*

Marcha 0.00 0.00-3.00 2.50 0.50-4.00 0,188

Classificagdo da Hemofilia

Escores Leve Grave valor p
Mediana 10Q-3Q Mediana 1Q-3Q

HAL 94.76 71.43-96.67 64.76 45.24-65.24 0.042*

Deitar 75.00 55.00-100.00 37.50 22.50-52.50 0.022*

Pernas 91.11 77.78-97.78 28.89 13.33-42.22 0.022*

HJHS 8.00 5.00-54.00 52.00 50.00-69.00 0,061

FISH 32.00 24.00-32.00 22.00 22.00-22.00 0.009*

Transferéncia 8.00 6.00-8.00 5.00 5.00-5.00 0.005*

Locomocgao 12.00 9.00-12.00 8.00 8.00-8.00 0.013*

Cotovelo esq 0.00 8.00-6.00 11.00 5.00-12.00 0.025*

Joelho esq 3.00 0.00-9.00 15.00 13.00-15.00 0.011*

Marcha 0.00 0.00-3.00 4.00 4.00-4.00 0.021*

Classificagdo da Hemofilia

Escores Moderado Grave valor p
Mediana 1Q-3Q Mediana 1Q-3Q

HAL 60.00 46.67-80.24 64.76 45.24-65.24 0,527

Deitar 60.00 40.00-73.75 37.50 22.50-52.50 0,113

Pernas 53.33 28.89-75.56 28.89 13.33-42.22 0,187

HJHS 42.00 37.00-47.50 52.00 50.00-69.00 0,058

FISH 24.50 23.00-27.50 22.00 22.00-22.00 0,062

Transferéncia 6.00 6.00-6.50 5.00 5.00-5.00 0.029*

Locomocao 8.50 8.00-9.00 8.00 8.00-8.00 0,132

Cotovelo esq 9.50 5.00-12.00 11.00 5.00-12.00 0,914

Joelho esq 11.00 5.00-13.50 15.00 13.00-15.00 0,100

Marcha 2.50 0.50-4.00 4.00 4.00-4.00 0,083

*Teste de Mann Whitney significativo a 5%.
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5.2.2 Pacientes menores de 18 anos

a) HAEMO-QOL

A ferramenta Haemo-Qol possui questionarios diferentes para as diversas
faixas etarias (4-7 anos, 8-12 anos e 13-16 anos), além de um questionério
destinado aos pais/responsaveis para que preencham sobre a saude de seus filhos.

Responderam esse questionario cinco individuos na faixa etaria de 8-12 anos
e um na faixa de 13-16 anos. Os resultados dos pacientes estudados estdo
agrupados na Tabela 11 sob a denominacao "Haemo-Qol - pacientes". Com relacéo
aos pais, todos eles (n=06) responderam ao questionario especifico e os resultados
obtidos estdo designados como "Haemo-Qol - pais" na Tabela 11.

No questionario Haemo-Qol respondido pelo paciente, o escore médio foi de
50,36, j& no questionario dos pais, o escore foi de 55,16. Nas respostas dos
pacientes, o dominio com pior desempenho foi “apoio” com 77,50 e “enfrentamento”
com 76,67, ao passo que os melhores dominios foram “sentimentos” com 30,48 e
“saude fisica” com 34,29. A mesma tendéncia foi observada no questionario
respondido pelos pais. A maioria das respostas dos pacientes e de seus
pais/responsaveis nos diversos dominios foi aparentemente muito semelhantes, no
entanto o grau de concordancia entre elas ndo pode ser aferido por meios
estatisticos em funcdo do tamanho reduzido da amostra e por ndo apresentarem

distribuicdo normal.
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Tabela 11 - Distribuicdo dos escores Haemo-Qol para menores de 18 anos e seus pais

Paciente Pais

Escores Média Mediana Média Mediana
Haemo-Qol 50,36 51,25 55,16 53,44
Saude fisica 34,29 34,29 40,00 32,86
Sentimentos 30,48 2571 35,24 28,57
Autopercepcao 46,67 45,56 55,19 55,56
Familia 49,33 56,00 53,33 52,00
Amigos 54,17 50,00 70,00 75,00

Apoio 77,50 87,50 80,83 77,50

Outras 31,67 28,33 28,33 20,00
Esporte 51,67 50,00 57,50 55,00
Enfrentamento 76,67 77,14 82,86 87,14
Tratamento 62,38 60,00 60,95 58,57
Saude geral 4,00 4,00 3,67 4,00

b) PEDHAL

No questionario PedHAL, assim como no Haemo-Qol, hd um questionario que
€ respondido pelo paciente e outro pelos seus pais (pacientes até 14 anos). O
escore médio dos pacientes foi 88,59 e dos pais 83,15. O escore com melhor
desempenho no questionario respondido pelos pacientes foi “cuidados pessoais”,
com 100 e “lazer/esportes” com 96,55. Ja segundo os pais, o0 melhor desempenho
se deu nos “cuidados pessoais” com 91,11 e ‘“tarefas domésticas” com 88,00
(Tabela 12). Assim como no Haemo-Qol, a maioria das respostas dos pacientes e de
seus pais/responsaveis nos diversos dominios foi aparentemente muito
semelhantes, no entanto o grau de concordancia entre elas ndo pode ser aferido por
meios estatisticos em funcdo do tamanho reduzido da amostra e por nao

apresentarem distribuicdo normal.
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Tabela 12 - Distribuicdo dos escores PedHAL para menores de 18 anos e seus pais

Paciente Pais

Escores Média Mediana Média Mediana
PedHAL 88,59 87,84 83,15 87,84
Sentar/ajoelhar/ficar de pé 87,67 88,00 85,20 94,00
Funcao pernas 90,91 90,91 82,55 83,64
Funcéo bracos 93,89 100,00 86,00 93,33
Uso transporte 95,00 96,67 88,67 100,00
Cuidados pessoais 100,00 100,00 91,11 97,78
Tarefas domésticas 93,33 100,00 88,00 100,00
Lazer/Esportes 96,55 100,00 84,19 94,29
Apoio 23,33 10,00 6,00 10,00

¢) HIHS e FISH

A pontuacdo média obtida no HJHS foi de 5,67 com desvio padrdo de 4,23.
Com relacdo ao FISH, todos os pacientes menores de 18 anos (n=6) atingiram nota
maxima e realizaram todas as atividades propostas sem auxilio sem qualquer
dificuldade (Tabela 13).

Tabela 13 - Distribuic&o dos escores HJHS e FISH para menores de 18 anos

Escores Média Desvio padréo Mediana 1° Quartil 3° Quartil Minimo Méaximo
HJIHS 5,67 4,23 4,50 4,00 9,00 0,00 12,00
FISH 32,00 0,00 32,00 32,00 32,00 32,00 32,00

Como se trata de uma amostra pequena, nao foi possivel estabelecer relacéao

entre os resultados dos pacientes menores de 18 anos.
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5.3 Diério de infusao

O diario de infusdo foi construido e implantado como ferramenta para
incrementar a assisténcia ao PCH com vistas a estimular a melhora progressiva de
sua QV. Para elaboracdo do diario, nenhum modelo disponivel foi consultado,
garantindo a originalidade do mesmo. Além das diretrizes propostas pelo MS e
WFH, o cotidiano da assisténcia prestada foi fundamental para a selecdo de
informacdes pertinentes.

ApGs aplicacdo dos questionarios e ferramentas HIJHS e FISH, o diario de
infuséo foi entregue aos participantes. Seu propdésito foi minuciosamente explicado e
cada paciente foi treinado para sua correta utilizacdo e o registro das infusdes. No
caso dos menores de idade, os pais também foram orientados e sensibilizados
quanto a importancia da utilizacdo do diério no cotidiano das aplicacées dos fatores
de coagulacdo e durante as consultas na ESF, nas instituicbes de Urgéncia e
Emergéncia e durante as consultas odontolégicas.

Em virtude do cronograma do estudo, o impacto da implementacdo do diario

de infuséo na assisténcia e na QV dos pacientes ndo pode ser avaliado.

5.4 Consumo de fator de coagulacéo

Os dados do consumo anual de fator de coagulacdo no periodo de 2012 a
2017 encontram-se descritos na Tabela 14. Como se pode notar houve aumento
progressivo do consumo anual dos F VIl e F IX, de 1.376.500UI para 3.306.500Ul e
de 171.750UI para 271.250Ul, respectivamente, no periodo avaliado. Tal fato refletiu
no aumento do indice denominado consumo per capita dos F VIl e F I1X, que passou

de 2,94 para 6,68 e de 0,36 para 0,54, respectivamente.
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Tabela 14 - Consumo per capita de concentrado de fator no periodo 2012 a 2017

Ano Consumo F VIl Consumo FIX Populacdo estimada Consumo per Consumo per
((SD)] (un IBGE (habitantes) capita FVIII capita FIX
2012 1376500 171750 468088 2,94 0,36
2013 1457250 192000 484993 3,00 0,39
2014 1841250 272250 487562 3,77 0,55
2015 2402750 324000 490033 4,90 0,66
2016 3576000 412750 492388 7,26 0,83
2017 3306500 271250 494630 6,68 0,54

Fonte: Hemovida Web Coagulopatia; IBGE.

Os PCH moderados e graves consumiram a maior parte dos concentrados de
fator distribuidos pelo Hemonucleo de Manhuacu, em 2017. Os PCH graves
consumiram, em meédia, 231.535Ul (Tabela 15).

Tabela 15 - Consumo de concentrado de fator VIl e IX dos pacientes acompanhados pela
pesquisa, de acordo com a classificacdo da hemofilia - 2017

Classificacdo da Hemofilia

Grave Moderada Leve Total
Total do consumo (Ul) 1.620.750 1.594.000 79.000 3.293.750
Média de consumo por paciente (Ul) 231.535 159.400 8.777 109.791

Fonte: Hemovida Web Coagulopatia, 2017.
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6 DISCUSSAO

Para o desenvolvimento da presente pesquisa, foram avaliados 30 PCH
acompanhados pelo Hemonucleo Manhuacu da Fundacdo HEMOMINAS. Vinte e
oito eram PCH A e dois, de hemofiia B. Dos PCH A, nove, doze e sete
apresentavam, respectivamente, doenca leve, moderada e grave. Os PCH B
apresentavam a forma moderada da patologia. Dois pacientes desenvolveram
inibidores e foram submetidos a tratamento de inducéo de IT, sendo que um ja
obteve sucesso e o outro ainda se encontra em tratamento. Segundo o Perfil de
Coagulopatias do MS (BRASIL, 2015b), Minas Gerais é o0 terceiro estado em
prevaléncia de casos de hemofilia no Brasil, tendo registrados 839 e 185 PCH A e B,
respectivamente. O mesmo documento registra o0 numero de 73 pacientes com
inibidor no territério mineiro.

A idade dos participantes variou entre 8 a 60 anos, sendo que 53,33% dos
avaliados tinham idade entre 18 a 35 anos. O perfil encontrado na regido de
Manhuacu é semelhante ao identificado no territério nacional, segundo dados do
MS, que mostraram maior prevaléncia de individuos na faixa etaria entre 20 e 29
anos (BRASIL, 2015b). Quanto a raca, a maior parte dos pacientes se
autodeclararam pardos, o que representa 53,33% da amostra, seguidos de 36,67%
de brancos e 10% negros. Segundo Zago, Falcéo e Pasquini (2013), a hemofilia ndo
apresenta maior ou menor incidéncia em relagéo a raca.

Na amostra estudada, somente 6,67% concluiram o ensino superior e a
maioria (56,67%) ndo completou o ensino fundamental. Segundo Minayo, Hartz e
Buss (2000), a nocdo de QV pode ser influenciada por indicadores compostos como
o indice de Desenvolvimento Humano (IDH), elaborado pelo Programa das Nacdes
Unidas. Esse indice identifica a renda, saude e educacdo como trés elementos
fundamentais para a QV de uma populacdo. Assim, a saude e a educagdo séo
habilidades que permitem a expanséo das capacidades, e, por isso, limitagbes tanto
na saude quanto na educacdo seriam obstaculos a plena realizagcdo das
potencialidades humanas (PNUD, 2014). Portanto, é possivel inferir que a baixa

escolaridade possa interferir negativamente na QV da populacao estudada.
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Em relacdo a atividade profissional, 40% dos participantes da pesquisa
declararam estar empregados e as profissdes relatadas incluem: pedreiro, lavrador,
operador de som, caminhoneiro, vendedor, motorista e policial militar. Algumas das
profissdes identificadas demandam esfor¢co fisico e estdo relacionadas aos
portadores classificados com hemofilia leve. De acordo com pesquisa de Barata-
Assad e colaboradores (2010), que avaliaram limitacdes no desempenho
ocupacional de 42 PCH em Ribeirdo Preto, ha evidéncias que a pratica profissional &
prejudicada pelas limitacbes da patologia. Na amostra avaliada, a maioria dos
pacientes (53,33%) recebe algum auxilio da previdéncia social e sdo portadores da
forma grave ou moderada da doenga.

Mais da metade dos pacientes avaliados (53%) relataram possuir plano de
saude privado. A taxa de cobertura nessa populacdo € bem superior a taxa de
24,5% encontrada na populacao brasileira em 2017, segundo dados da Agéncia
Nacional de Saude Suplementar (ANS) (Brasil, 2017). Sartorelo (2016), avaliando 63
pacientes do estado de Goias e Distrito Federal, encontrou taxa de cobertura de
46%. Esse dado aponta para a preocupacao dessa populacdo com a melhoria do
estado de saude e acesso ampliado a exames e consultas médicas.

Dos pacientes avaliados, 60% declararam historico familiar de hemofilia e
23,33% relataram ser o primeiro caso. Segundo Mannucci e Tuddeham (2001), a
hemofilia € uma doenca genética de transmisséo recessiva ligada ao cromossomo
X, que geralmente acomete os individuos do sexo masculino, filhos de maes
portadoras da mutacdo. No entanto, em 30% dos casos a doenca € resultado de
uma mutacao de novo, que pode ocorrer na mae ou no feto, e, portanto, sem historia
familiar observada.

Sessenta por cento dos pacientes avaliados pelo presente estudo nao
praticam nenhuma atividade fisica. As atividades fisicas para PCH séo de grande
relevancia, uma vez que promovem nao s6 beneficios fisicos e musculoesqueléticos,
como também psicossociais (BRASIL, 2011). No estudo de Ferreira (2012), 66,7%
dos PCH se consideravam sedentarios e no de Sartorelo (2016), 41,3% dos
pacientes entrevistados relataram ndo praticar nenhuma atividade fisica. O receio
em relagdo a pratica regular de atividade fisica pode ser resquicio de orientagbes

anteriores a década de 1970, quando exercicios fisicos eram desencorajados nessa
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populacdo. Hoje se sabe que a melhoria da QV para individuos com hemofilia pode
ser alcancada pela participacdo em atividades fisicas regulares (NEGRIER et al.,
2013). No Brasil, nos ultimos anos, o estabelecimento de protocolos de profilaxia
permitiu e facilitou a liberacdo da pratica esportiva para esses pacientes (BRASIL,
2014b).

Quanto a incidéncia de comorbidades, 20% relataram possuir alguma outra
doenca cronica, além da hemofilia, que inclui hipertensdo arterial sistémica,
insuficiéncia cardiaca, alcoolismo crénico e déficit cognitivo. Pesquisa de Silva
(2015) que avaliou 175 PCH em Minas Gerais, apontou que 28,7% dos pacientes
possuiam pelo menos uma doenca cronica (hipertensdo, diabetes, asma, artrite,
cancer, doenca do coracdo, coluna e depressao), além da hemofilia. No entanto, a
hemofilia ndo é mais uma desordem de criancas e adolescentes como no século
passado. Gragas a introducao de concentrado de fator de coagulacdo e o tratamento
profilatico, hoje PCH vivem muito mais, e a expectativa de vida pode chegar aos 70
anos (COLVIN et al., 2008; MAUSER-BUNSCHOTEN; FRANSEN VAN DE PUTTE;
SCHUTGENS, 2009). Por conta do aumento da expectativa de vida, as
comorbidades associadas ao envelhecimento estédo se tornando mais comuns nos
PCHs. O manejo de tais pacientes pode ser desafiador, principalmente no que tange
as doencas cardiovasculares, em que o tratamento pode incluir drogas que
interferem na hemostasia. Ademais, diretrizes e protocolos para o manejo dessas
patologias em PCH sé&o escassos (MANNUCCI et al., 2009).

No que diz respeito ao tratamento, 63,3% se enquadram na modalidade de
profilaxia secundaria de longa duracdo. Desses, 36,4% sdo PCH grave e 63,15%
moderada. Resultado bem diferente do achados de Ferreira (2012), que relatou que
nenhum paciente avaliado se encontrava em regime profilatico de tratamento. Ja
Sartorelo (2016) demonstrou que 65,4% de sua amostra se enquadravam em regime
de profilaxia secundaria. Vale lembrar que o Brasil implantou o protocolo de
profilaxia em novembro de 2011 (BRASIL, 2015a).

No que se refere ao tipo de concentrado de fator de coagulacdo utilizado,
40% dos pacientes utilizam o produto de origem plasmatica e os outros 60% utilizam
o fator recombinante. Essa distribuicdo, possivelmente, seja decorrente da
recomendacdo do MS (Oficio circular n° 85/2013/CGSH/DAHU/SAS/MS) de
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utilizac&o prioritaria do fator recombinante nos pacientes nascidos apés 1983 (idade
inferior a 30 anos na data da publicacéo da recomendacéao).

Com relacdo ao consumo de fator de coagulacédo, os PCH moderada e grave
consumiram a maior parte dos concentrados de fator distribuidos pelo Hemonucleo
de Manhuacu. Os PCH grave consumiram, em média, 231.535Ul em 2017. Vale
lembrar que todos o0s pacientes graves estdo em profilaxia.

Observou-se aumento progressivo do consumo anual de fator da coagulacéao
no periodo de 2012 a 2017. O consumo de F VIII aumentou quase trés vezes,
chegando a 3.306.500Ul em 2017 e o de fator IX passou de 171.750Ul para
271.250UI. Esse aumento é, provavelmente, reflexo da instituicdo dos programas de
profilaxia que se iniciaram em 2011 no Brasil. O indice denominado consumo per
capita dos F VIII e F IX também aumentou, passando de 2,94 para 6,68 e de 0,36
para 0,54, respectivamente.

O consenso europeu sobre tratamento da hemofilia com fatores de
coagulacéo (Kreuth 1IV) recomenda que o consumo minimo de F VIl e de F IX em
um pais seja de, respectivamente, 4Ul e 0,5Ul per capita da populagcédo geral, para
gue se estabeleca um regime de profilaxia adequado para os PCH (GIANGRANDE
et al., 2017). Segundo relatério anual da WFH, em 2016, paises como o Canada,
tiveram o consumo de F VIII de aproximadamente 8Ul per capita e, nos Estados
Unidos, este consumo foi de 9.532 Ul per capita. No Brasil, 0 consumo de fator de
coagulacéao foi de 3,55 Ul per capita (WFH, 2017b).

O consumo per capita do F VIII, em 2017, no ambulatério de Manhuacgu esta
mais proximo do de paises desenvolvidos do que do Brasil. Algumas consideracdes
devem ser feitas: a maior parte dos pacientes é de adultos e portadores da forma
grave e moderada da doenca. Muitos apresentam artropatia avancada, com
sangramentos frequentes e, por isso, foi iniciada a profilaxia. Ademais, o presente
estudo avaliou uma pequena amostra dos PCH do Brasil, e em amostras pequenas,
a presenca de poucos pacientes com grande consumo individual de fator pode
influenciar o consumo total e interferir nesse indice. Além disso, apesar dos
programas de profilaxia serem nacionais, a assisténcia a saude prestada no pais é

heterogénea e os pacientes tém diferentes acessos ao diagnostico e tratamento. E
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possivel que existam regides nessa extensa area territorial do pais, onde esse indice
seja bem inferior a média nacional.

Um dos principais objetivos deste estudo foi avaliar a QV dos PCH. Esta nao
€ uma tarefa facil, tendo em vista que a avaliacdo da QVRS se baseia na percepcao
subjetiva do individuo acerca de seu estado de saude. Para entender a dimensédo da
subjetividade podem-se considerar as concepc¢des de R. Leriche que diz “a saude é
a vida no siléncio dos 6rgéos”, inversamente, a “doenga é aquilo que perturba os
homens no exercicio normal de sua vida, sobretudo aquilo nos faz sofrer”. Tomando
como verdadeiro esse pensamento, é possivel concluir que a no¢do do normal que
se tem, depende das vivéncias e experiéncias de cada individuo (CANGUILHEM,
2009 p. 35). Portanto, o limite entre 0o normal e o patoldgico torna-se impreciso.
Aquilo que é normal, apesar de seguir as normas em determinadas condicdes, pode
se tornar patolégico em outra situacdo. Cada individuo avalia essa transformacao,
pois é ele que sofre suas consequéncias no dado momento em que se sente
incapaz de realizar as tarefas que essa nova condi¢cdo lhe impde (CANGUILHEM,
2009 p. 71). Se considerar sadio, € ser capaz de se comportar de acordo com a
ordem, e isso pode acontecer apesar da impossibilidade de certas realizagbes, que
antes eram possiveis (CANGUILHEM, 2009 p. 76). Isto posto, a QVRS nao é
influenciada somente pela doenca e seu tratamento, mas também por caracteristicas
pessoais, resiliéncia, condi¢cdes de vida e socioecondmicas (REMOR et al., 2004).

Dessa maneira, a fim de se caracterizar a QV dos pacientes do estudo, foi
utilizado o modelo de classificacdo de saude, denominado CIF proposto pela OMS
(WHO, 2002). Para a avaliacdo dos diversos dominios da saude, foram usados
ferramentas e instrumentos desenvolvidos especificamente para PCH
(BLANCHETTE et al., 2014a; OMS, 2013). Todas as avaliacdes foram realizadas
nas dependéncias do Ambulatério de Coagulopatias da Fundacdo HEMOMINAS de
Manhuagu-MG.

Os pacientes foram divididos em dois grupos: maiores e menores de 18 anos.
Inicialmente, serdo comentados os achados do grupo de pacientes maiores de 18
anos.

Na avaliacdo do dominio de "participacdo" da CIF, utilizando-se o Haem-A-

Qol, encontrou-se escore meédio no de 53,39, sendo que o “enfrentamento” e a
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“autopercepg¢ao” foram os piores desempenhos observados. Ferreira (2012) avaliou
39 PCH, com idade entre 18 e 79 anos, e encontrou no Haem-A-Qol, um escore
geral melhor, com melhor avaliagdo do “enfrentamento” e da “autopercepg¢éo’,
apontando uma possivel QV melhor no seu grupo de individuos em relacdo aos
pacientes avaliados na presente pesquisa. Em relagdo aos dominios “planejamento
familiar” e “sexualidade”, estes apresentaram menor prejuizo e foram melhor
avaliados no presente estudo e também na populacdo descrita por Ferreira (2012),
sendo observado nessa populagdo, maior comprometimento da “saude fisica”
(58,17), do que da “sexualidade” (35,36). Algumas discussfes sdo pertinentes para
esse achado. Uma interpretacdo seria que o comprometimento fisico ndo afeta, na
mesma magnitude, a sexualidade desses pacientes. Outro ponto a se considerar € a
possibilidade de omissdo de respostas por parte dos pacientes no dominio de
"sexualidade". E, ainda, uma discussao precisa ser levantada: a opcao sexual dos
participantes. As seguintes afirmacodes: “tenho tido dificuldade de sair com mulheres
por causa da hemofilia”; e “tenho me sentido inseguro nos meus relacionamentos
com as mulheres por causa da hemofilia”, podem excluir parte da amostra estudada,
no que tange a opc¢ao sexual.

Na avaliacdo de independéncia funcional dos participantes, pelo FISH, os
pacientes maiores de 18 anos apresentaram, em média, 81% da independéncia
maxima medida pelo escore. Observou-se, ainda, correlagdo com a gravidade da
doenca, com o0s pacientes classificados como leves, moderados e graves
apresentando 100%, 76,5% e 68,7%, respectivamente, de independéncia, o que,
possivelmente, pode estar associado ao status articular dos mesmos. Ferreira (2012)
também encontrou essa correlacdo da independéncia funcional com a gravidade da
doenca. O dominio com pior desempenho dentre os avaliados foi o de
‘transferéncia”, que, assim como nos demais instrumentos, mostrou diferenca
significativa do escore em relagdo a gravidade da doenga. Quando confrontados 0s
resultados do FISH com os do dominio “saude fisica” do Haem-A-Qol, notou-se que
0s pacientes com menor grau de independéncia (medido pelo FISH) sdo os que
apresentam maior comprometimento na saude fisica (apontado pelo Haem-A-QoL).

Os pacientes maiores de 18 anos se auto avaliaram quanto a disposi¢éo para

realizar as tarefas do dia-a-dia, utilizando o questionario HAL. A média do escore foi
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de 67,26, no entanto verificou-se grande heterogeneidade da amostra (18,57-23,70).
Nos dominios “sentar, ajoelhar, ficar de pé” e “funcdo das pernas” houve pior
desempenho, o que pode ter relacdo com as sequelas articulares da hemofilia. Um
dado que corrobora tal afirmativa € a presenca de correlacdo entre os dominios
“funcdo das pernas” do HAL com “satde fisica’ do Haem-A-Qol. A medida que o
escore do dominio “funcdo das pernas” (HAL) diminuiu, notou-se pior escore de
“saude fisica” medido pelo Haem-A-Qol. Estudo conduzido por Van Genderen et al.
(2006), cujo objetivo era validar o HAL, encontrou mediana do escore total de 106,5
em sua amostra, os piores desempenhos foram no “uso de transportes” e
“autocuidado”, resultado diferente do encontrado no presente estudo, em que
“cuidados pessoais” foi o dominio com melhor desempenho.

Ao se compararem o0s escores alcancados no HAL com a gravidade da
doenca, observou-se melhor desempenho nos portadores da forma leve em relagao
aqueles classificados como moderada e grave. O dominio com pior desempenho
nos PCH leve foi “sentar/ajoelhar/ficar de pé. J& nos pacientes moderados e graves,
0 maior comprometimento foi relatado na “fung¢éo das pernas”. Diante do exposto,
vale ressaltar que as hemorragias articulares repetidas levam o individuo a
experimentar perda progressiva das funcdes articulares, que acarretam sérias
implicacbes em suas habilidades funcionais, que prejudicam substancialmente sua
disposicéo para as atividades (VAN GENDEREN et al., 2006).

A avaliacdo do estado articular, por meio da aplicacdo do HIJHS, corroborou
os dados apresentados. A média do escore total foi de 37,33. A pontuagdo maxima
global alcancada foi de 80, sendo que a pontuacdo maxima do escore é de 120. As
articulacbes com piores avaliagbes foram as dos joelhos. Esse dado justifica o
desempenho ruim no dominio “fungcdo das pernas” do HAL. Foi observada, ainda,
pior saude articular, de acordo com a gravidade da doenca.

Em relagdo a avaliacdo da QVRS dos menores de 18 anos, além dos
pacientes, 0s pais também responderam ao questionario Haemo-Qol. Segundo
respostas dos pacientes, o escore médio foi de 50,36. Os piores desempenhos
encontrados foram nos dominios “apoio” e “enfrentamento”. Pesquisa conduzida em
paises da Europa também apontou o dominio “apoio” e “enfrentamento” com piores

desempenhos (GRINGERI et al., 2004). Os dominios com melhores desempenhos
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foram “sentimentos” e “saude fisica”. Vale salientar que a avaliagdo positiva do
dominio “saude fisica” reflete os avancos no tratamento da hemofilia, com a
prevencado de sangramentos e danos articulares obtida pelo tratamento de profilaxia
(BOHN et al., 2004).

Na avaliacdo sob a perspectiva dos pais, a média do escore total foi de 55,16.
Os dominios com piores desempenhos também foram “enfrentamento” e “apoio”.
Apesar da proximidade nos resultados, sob a 6tica dos pais, a QVRS parece pior do
gue a observada sob a visdo dos pacientes.

O dominio “enfrentamento” aborda questées em relacdo ao cuidado com o
proprio corpo; identificacdo precoce dos sangramentos; sintomas sob controle e
aceitacdo da doenca. Sdo aspectos bem complexos, e estdo relacionados a
necessidade de o adolescente assumir o controle de seu tratamento e autocuidado,
0 que pode ser extremamente dificil (VRABIC et al., 2012).

Na avaliacdo da independéncia funcional (FISH) todos os pacientes menores
de 18 anos alcancaram pontuacdo maxima, ou seja, ndo se encontrou
comprometimento na independéncia. Resultado bem semelhante ao de Carneiro et
al. (2017). Na amostra de brasileiros, a média foi de 31, enquanto que na de
canadenses foi de 32.

Para avaliacdo da disposicdo para realizar as tarefas do dia-a-dia, tanto os
pacientes quanto os pais/responsaveis responderam o PedHAL. A média do escore
global da avaliacdo realizada pelos pacientes foi de 88,5, com pior desempenho no
dominio “sentar/ajoelhar/ficar de pé”. No que se refere aos resultados obtidos pelas
respostas dos pais, a média do escore total foi de 83,15. Pesquisa conduzida por
Groen et al. (2010), cujo objetivo foi desenvolver e validar o presente instrumento,
encontrou resultados melhores. Nas respostas dos adolescentes, a média do escore
total foi de 97, enquanto que sob a 6ética dos pais, foi de 93. Ambos obtiveram piores
resultados no dominio “fungédo das pernas”.

Os achados obtidos por meio do instrumento HJHS apontam para minimo de
comprometimento articular nos pacientes com idade inferior a 18 anos. A média do
escore total foi de 5,67, sendo zero a menor pontuagdo. Carneiro et al. (2017)

relacionaram aspectos da doenca em pacientes acompanhados em S&o Paulo e no
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Canadé, demonstrando média de 10,5 na amostra de pacientes brasileiros e média
de 5,5 na amostra composta por criancas e adolescentes canadenses.

Outro objetivo deste estudo foi construir e implementar o uso do diario de
infusdo. O diario de infusdo para os PCH surgiu pela necessidade de se registrarem
as infusbes realizadas em regime domiciliar, a partir do estabelecimento do
programa de dose domiciliar de urgéncia (DDU), para se averiguar a adesédo ao
tratamento proposto, tornando-se fundamental ap6s o estabelecimento dos
programas de profilaxia.

Por meio dos registros no diario é possivel avaliar a periodicidade, o horério e
o motivo das infusdes, bem como avaliar o numero/local de sangramentos e o
estabelecimento de uma articulacdo-alvo, por exemplo. Além disso, o diario pode
conter informacdes sobre a doenca e orientagbes para o paciente e para 0sS
profissionais de saude. Pesquisadores sugerem que a discussao sobre o diario de
infusdo com o paciente, fornecendo feedback positivo, assim como a avaliacdo dos
episddios de sangramento a cada consulta sdo estratégias interessantes para
melhor a adesdo do paciente ao esquema de tratamento proposto (SCHRIJVERS;
SCHUURMANS; FISCHER, 2016).

Nesse contexto, o diario de infusdo foi integramente elaborado pela autora,
utilizando informacdes da literatura vigente e entregue a todos os participantes do
estudo. Para a escolha das informacdes pertinentes ao tratamento foram
considerados os Manuais do MS e diretrizes da WFH. Contudo, para garantir que a
abordagem fosse holistica e considerasse o individuo como um todo, os principios
do SUS, como universalidade, integralidade, equidade e direito a informacao foram
considerados (BRASIL, 1990a).

Para garantir a integralidade da assisténcia, entendida como conjunto
articulado e continuo das acdes e servicos preventivos e curativos, individuais e
coletivos, exigidos em todos os niveis de complexidade do sistema (BRASIL,
1990b), foi criado um espaco para referéncia e contra referéncia entre os servicos de
atencao primaria a saude, urgéncia e emergéncia além de servicos de odontologia.
Nesse espaco os profissionais envolvidos na assisténcia aos PCH devem registrar
as queixas e principais condutas. Tal acdo é de extrema importdncia para o

acompanhamento integral dos pacientes pelo centro especializado.
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J& para garantir o direito a informacdo, uma se¢do com conceito da doenca,
principais complicacdes, tratamento e cuidados essenciais foi construida em
linguagem clara e objetiva para faciltar o entendimento. Vale dizer que o
autocuidado foi estimulado por meio de orientacdes envolvendo cuidados corporais,
além da observacdo de sinais e sintomas que podem sugerir sangramentos ou
demais complicacdes. H& espaco também para informacBes importantes aos
profissionais de saude das demais instituicbes com vistas a garantir seguranca
durante o atendimento prestado, como calculo da dosagem do fator, além de
medicamentos proibidos e permitidos. Seguindo os pressupostos de universalidade
do SUS, todos os pacientes receberam o diério de infusdo e receberam, assim como
0S pais/responsaveis, orientacdes quanto a utilizacdo, ao registro das infusdes e a
necessidade de apresentacdo do mesmo nas consultas de diversas naturezas
(Estratégia Saude da Familia, Urgéncia e Emergéncia, Odontoldgicas,
Hematoldgicas, etc.). O registro correto de todas as infusdes, bem como horario e
dose podem subsidiar ajustes de conduta para garantir um tratamento
individualizado.

A avaliagédo do impacto da implementag&o do diario de infusdo na assisténcia
e na QV dos pacientes ndo pode ser obtida em virtude do cronograma do estudo,
mas, certamente, o uso do diario contribuira para a atencdo dos pacientes de

Manhuacu.
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7 CONSIDERACOES FINAIS

Sendo a hemofilia uma condicdo potencialmente incapacitante e com
tratamento altamente dispendioso, medidas confiaveis para avaliar sua repercussao
tornam-se necessarias, sendo a avaliagdo da QV relacionada a saude um
instrumento em crescente evidéncia, que pode auxiliar na construcdo de politicas
publicas de saude que visem o cuidado integral em todos os niveis (BAAR et al.,
2002).

No presente estudo, a avaliagdo da QV obteve resultados diferentes entre as
diferentes faixas etarias avaliadas. Os pacientes menores de 18 anos alcancaram
melhores niveis, e em contrapartida, aqueles maiores de 18 anos alcancaram
indices mais baixos. Este achado corrobora a importancia do tratamento profilatico e
demonstra o sucesso do tratamento empregado atualmente. Ainda, foi possivel
observar que pacientes classificados como graves obtiveram resultado pior do que
agueles classificados como leves.

A partir da crescente expectativa de vida, o cuidado ao PCH deve orientar-se
para a prevencdo de complicagbes, que prejudicam substancialmente esses
individuos e podem impossibilitar o trabalho e estudo, evitando que o0 mesmo se
sinta parte da sociedade. A equipe deve ter acesso a informacdes que auxiliem o
cuidado e garantam a efetividade da terapéutica. Por tanto, diante do inquérito: o
diario de infusdo é ferramenta necesséria ao tratamento? E a implantacédo do diario
de infusdo pode melhorar o nivel de QV dos PCH? - E possivel afirmar que a
implementacédo do diario de infusdo para o acompanhamento do manejo dos PCH
pode ser uma alternativa poderosa na avaliagdo da adesédo ao tratamento, bem
como servir de subsidio para ajustes de condutas para a garantia de um tratamento
individualizado e eficaz, o que futuramente pode representar melhoria na QV desses
pacientes.

E necessario reorientar o cuidado, o foco ndo deve ser a doenca, € preciso
olhar para o individuo, levar em consideracdo suas aspiracdes, seus sonhos e
projetos, ouvi-lo, coloca-lo no centro do cuidado, devendo ser assistido
integralmente de maneira holistica, e s6 se pode concretizar essa atengao
conhecendo a sua percepcdo sobre sua propria saude e doenca. Por isso, é
imperativo que a avaliagdo da QV desses pacientes ocorra no cotidiano do
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atendimento. Estratégias para melhorar a QV dos PCH podem ser fomentadas
diante dessa avaliacdo, contudo a primeira se concretiza na verificagdo da adesao
ao tratamento, que € o0 objetivo do diario de infusdo. Além disso, estimular o
autocuidado e incentivar o autoconhecimento sdo de grande valor para a
independéncia do paciente e envolvimento com seu tratamento.

A realidade do manejo da hemofilia é desafiadora, e diante desse contexto,
nao foi possivel avaliar estatisticamente o impacto do diario de infusdo no
acompanhamento aos PCH, contudo vale dizer que a ferramenta foi bem aceita
pelos pacientes, a equipe do Hemonucleo o incorporou no cotidiano de atendimento,
bem como o espaco de referéncia e contra referéncia foi utilizado pelos servigos de
atencao primaria, urgéncia e emergéncia durante o periodo da pesquisa.

Diante do supracitado, torna-se imprescindivel a construcdo de instrumentos
com vistas a incrementar a assisténcia desses pacientes e melhorar sua QV e uma
ferramenta eficiente pode ser o diario de infusdo, que se constitui em canal de
comunicacdo entre o individuo e a equipe que o acompanha, exercendo papel

fundamental na atencédo ao PCH e promocéo da QV.
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9. APENDICES

APENDICE A - DIARIO DE INFUSAO

DIARIO e

\INFUSAO |
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ESTE
DIARIO SERA SEU
COMPANHEIRO NA BUSCA POR
UM TRATAMENTO DE QUALIDADE]
SERA MUITO IMPORTANTE PARA SUA
SAUDE E QUALIDADE DE WIDA.

CUIDE DELE COMO SEU MELHOR AMIGQO!
AQUI VOCE ENCONTRARA INFORMACOES
IMPORTANTES SOBRE HEMOFILIA,

ALEM DE DRIENTACDES ESSENCIAIS
FARA SEU BEM-ESTAR.

LEVE-O COM YOCE & TODOS 05 ATENDIMENTOS,

TANTO MEDICOS QUANTO DDONTOLOGICOS,
CADA WEZ QUE USAR D FATOR,
REGISTRE DE MAMNEIRA MAIS COMPLETA POSSIVEL,
ASSIM A EQUIPE DE SAUDE PODERA GARANTIR O
MELHOR TRATAMENTO PARA WOCE.
ENTREGUE AQ PROFISSIONAL OE SAUDE PARA
QLIE ELE FACA AS ANDTACQES,

NAD SE ESOUECAL
A SUA INDEPENDENCIA COMECA
COM VOCE!
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= Illllllllllllllllll's

----------------

------------

A ESTE DIARID FQI
DESENVOLVIDO COMD PARTE INTE-
b4’ CGRANTE DA PESQOUISA “AVALIACAD DA
' QUALIDADE DE VIDA E IMPLEMENTACAOQ DO
&' DIARIO DE INFUSAO COMO FERRAMENTA PARA
' MELHORIA DA ASSISTENCIA AD PORTADOR DE
HEMOFILIA.” AUTORIZADA PELQ CEP
HEMOMINAS. CAAE: 49441515.1.0000.5118.

PESOUISADORA RESPONSAVEL:

| THIARA GUIMARAES HELENQ OE OLIVEIRA PONCIO.
- ENFTHIARA@HOTMAIL.COM.
ORIENTADORA: LUCIANA C. O. DE OLIVEIRA

W AS INFORMACOES AQUI CONTIDAS SEGUEM
N\ RECOMENDACQES DD MINISTERID DA
SAUDE POR MEIQ DO MANUAL DE
HEMDFILIA 2015.




Apéndices | 87

CIDADE:

CONTATO DE EMERGENClA:
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HISTORICO
DE SAUDE

DIAGNOSTICO EM:_
|H|

I HEMOFILA ( JA ( )B
BN GRAU | )LEVE ( )MODERADA ( )GRAVE
PORCENTAGEM DE FATOR

M INIBIDOR  ( )SIM () NAO
I TiTULO:

IMUNCTOLERANCIA;_

B FATOR EM USO:

B OUTRAS PATOLOGIAS:
OUTRAS MEDICACOES EM USOx

I TRATAMENTO

B PROFILAXIA CONTINUA:
{ JPRIMARIA ( )SECUNDARIA { )TERCIARIA

B PROFILAXIA INTERMITENTE:

B S0B DEMANDA:
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| HEMOFILIA

A hemofilia € uma doenca hemorragica hereditaria
caracterizada pela deficiéncia ou anormalidade da atividade I“l
coagulante do fatorVIll (Hemofilia A) ou do fator IX (Hemofilia B).
(BRASIL, 2015).

As manifestagdes clinicas das hemofilias A e B sao semelhantes,
evidenciadas por sangramentos intra-articulares denominadaos
hemartroses, ou seja, sangramento nas articulagoes, pode haver
também hemorragias musculares ou em outros tecidos ou
cavidades. Como exemplos, sangramentos de mucosas (boca,
nariz, gengiva) entre outros. (BRASIL, 2015).

As hemartroses afetam mais frequentemente as articulagdes
do joelho, tornozelo, cotovelo, ombro e coxofemoral. Os
episadios hemorragicos podem surgir espontaneamente ou
apds algum trauma e variam de acordo com a atividade residual
coagulante do fatorVIll oufator IX, que determina a dassificacao

dagravidade da hemofilia. (BLANCHETTEetal. 2014.).
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A
HEMOFILIA

plasmatico do fatorVill ou fator X emanifestac oes hemorragicas.

GRAVIDADE

Classificacdo da gravidade da hemofilia em relacido ao nivel “

FATOR Vill ou FATDR IX

Sﬁramenm; articul ares
(hemartrode) ou musculs es
delj!iﬂ'm LIl ) hematomas) relacionsdos a
o < 1% do formal BLIM &, oul [reguenbem ente
Lem CAUSE Aparente
e poantAmesos).
Sangramentos monmal mente
Ll {0 - ok Ll -ty
MODERADO J§o0. } .
i B 0 irediire &l e i g i

ELEdIamLH.-'dI{qﬂ,IE - SAmgramenios atanciaded &
10 A0 il )

tralimas maiores ou
ol 5% & 4% do normal procedimentod

Fontes (BLANCHETTE o al. 2014). (BRASIL 2015)

Além das manifestacbes ja citadas, uma grave complicacio da
hemaofilia secamcteriza pelo desenvolimento de Inibidores, que
saoanticorpos que agem contra osfatoresde coagulagaoVille X,
neutralizandosua atividade.
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AOS
PROFISSIONAIS
DE SAUDE

Ao cuidar de um pacdiente portador de Hemofilia tenha os “

seguintes cuidados!

Mio prescreva aspirina e derivados, bem como butazona,

diclofenaco e derivados. Salvo em situagdes nas quais esses

medicamentos sejam extremamente necessarios e nao haja

altemativas disponiveis.

Dé preferéncla para aplicacées por via subcutinea. Evite

intramusculares, excetuando-se as vacinas que nao podem ser

administradas porvia subcutdnea.

Nao puncionevelas profundas como jugulares ou femorals, além de

artérias, caso seja imprescindfvel a realizacio do procedimentao,

proceda com infusio prévia de fator.

5e necessario puncionar artéria, escolhaartéra radial, apés retirada

daagulhacomprima par 15 minutos.

Nunca proceda a puncdo lombarsem antes elevaro fatordeficiente

a100%.

Nio puncione as hemartroses. Exceto em casos especificos, como

quando houver grande volume, com grande distensao de tecidos

e/ou no caso de haver necessidade de diagndstico diferencial com

ploartite. E importante que tal procedimento seja executado

apenas por profissional experiente @ precedido de terapla de

reposicao.

Paraarealizacdode procedimentos invasivos, aterapia de reposicao

deverd ser previamente realizada, com elevacio do fator para nivels

adequados

BN Atencdo especial quando for necessdrio Imobilizacdo. Nunca
prolongue aimobilizacio pormals de 48 horas, exceto nas fraturase

lesdes de ligamentos.
Fomies Mmistéro da Saide. Manual de i emofilia 2015
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AOS
PROFISSIONAIS
DE SAUDE

O tratamento da hemofilia tem como principal objetivo a “

reposicdo do fator da coagulagao deficiente (fator VIl na
hemaofilia A ou fator X na hemofilia B). 580 modalidades do
tratamento para Hemofilia:

Tratamentodeprofilaxia

E realizado com o objetivo de prevenir episddios de
sangramentos, por meiodouso regular de concentrados de fator
decoagulacao.

Y Tratamentosobdemanda
No tratamento sob demanda ou episodico, o concentrado de
fator de coagulagio deficiente é administrado somente apos a
ocorrénciadeum episddio hemorrgico.

I Tratamento de reposicio nas hemofilias - Pacientes sem
inibidor.
A terapia de reposicao nas hemofilias depende doguadro dinico
ebaseia-senasseguintes formulas:

Hem ofilia A:
Unidades internacionais (Ul) defatorVIll = peso (kg) x % fatoraser
elevado/ 2

Hem ofilia B:
Unidades internacionais (Ul) de fator [X = peso (kg) = % fator a
ser elevado

Exem plo para océl culo de reposigao: Paciente com hemofilia A
moderada (4% de fator VIl basal), com hemartrose de joelho e
peso de50 kg (elevaro fatorVill a 30% ou 15 Ulkg): Ul de fator VI
=50 (30-4)/2=50%13=650UI

Fonie= Ministério da Safide. Manualde Hemofilia (2015]
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TABELA DE NIVEIS
DESE.JADOS DE FATOR.

MANUAL DE HEMOFILIA | -
Tratamento das inmméncias hemorragicas nas hemofilias.

O N EL DES EIADO
'E - DE REPOSICAD | |
AT DE FATOR -

IXEMUVKG [9%]
1a3podanda
Frolongar s neeEd i

niCal F5-40 5080 lribcdal. S0 80 (50HE0 122

__H! n-p- 3 2.5 Apds maner
TSm0 a0

escquar 3 de proflada ™

Nkl 40-506E0-100) Inkdal & 3 S-S0 1a7

Traura oo nann
dsierna meren ol i 15 (5 TOORTENCI: ll:!.qtl—'
ikl 404020100 Iridal & &0 p50-ET) 1a7

9 lnﬁ l'_* Ea14
“::T.p-. B-15 (030
Fesfirmarin coRo-ooniusn OIS (07500 Dicse RiCa
-qnﬂ-ﬂﬂ e _mnﬂ‘i—ﬂ
.Hlﬂﬂ-'_uﬂ:_ﬂ N, lnl-ﬂlll..uln:-l-
[T o, i P o -iu;ﬂlr-_-rplﬂl

lerega chata
Fonie: MinE#grio da Sadde Manuad de Hemofilia 2015
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AO PACIENTE

Alguns cuidad os 580 muito importantes para seu bem-estar
e qualidade de vida! |“|

Para facilitar seu tratamento € importante conhecer os sintomas
da Hemofilia, o tipo de fator utilizado, local onde tratamento é
realizado, alémdo titulodeinibidor.

Esteja sempre atento aos sinais do seu corpo, observe inchagos,
hematomas edones.

I Suas veias merecem uma atengdo espedial avalie o local de
puncao com cautela, utilize scalps apropriados, apés a puncao
sempre exerca pressao nolocal portrésa dncominutos.
Atividades fisicas sao permitidas, contudo evite aguelas que
possam levar a possiveis tmaumas.

PN Antes de realizar procedimentos invasivos ou tratamentos
odontologicos procure o servico de referéncia para avaliar a
necessidade de profilaxiacomusodofatordecoagulacao.

B Mao utilizemedicamentos sem o consentimento de seu médico!
Uma boa higiene oral & essencial para evitar caries e inflamag des
nas gengivas Vocé deve cuidar de seu sorrisol Faca consultas
regulares com odentista.

N Vocé sabe que sangrmmentos podem ocorrer em varios locais de
SEU Corpo, o tratamento deve acontecer omais rapido possivel.

BN Dores ou sangramentos na regido do pescogo @ garganta 530
urgéndcias, procure oservico desalde!

Atenciao também para as dores de cabeca, aquela dor forte que

nao passa deve ser avaliada imediatamente!
[Fom thes Guid elines For The Manzgement OFf Hemofiliz, (20130
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MEDICAMENTOS
PROIBIDOS*

Medicamentos contendo dcido acetilsalicilico [AAS).
AAS. - 500 mg & 100 meg {Sanofi- Sn thetaba)
Funed drido acetisaiciloo {Funede]

Addo Adcetilsalidlion | Heowit m
pommaiit
EEE L R

Comalgim [ Sigmaa Phama])

Cirmeezes {mesd ) Lomalgim Caedip {Mosalquimic-Sigma Phama)

Madiramantoe contendn Acidn acetilealiclicn am ascnciarin

Mehora C (M)

Clbalena-A (Novartis)
Coristina D (Schering-Plough) Posdrink: §Cat anin ensa)
Dolovene-A [ - L)
Sonrisal Umac (Glaxol

Somalgin [Novagulin ca-Sigma Phama)

Fontol (Altana Phama) Vasdin (Libh=)
Hebrin 1o Quimica I

Fonte= Ministério da Saide. Manu alde Hemofili 201 5.
*Ersies medimmentas poderdo ser utlizados em siuagiesnas quals sefam evhemamente
nessinas & nda hajz altematvas disponiseic.
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MEDICAMENTOS
PERMITIDOS

1
L |
—
-—
ANTITERMICOS:
- Derivadios da dipi i
. Adetam indlen ou paracetanmol fe: Eraldor, Magnopyl®, Noval ging, Ty lenal®, I |

Diérico”)

ANALGESICOS:

- D vaders. do Acido mefendmico [Ponssn®)

. Dedvadas de morfina [Dimaon™, M 5T Conti nus]
- Oedoodona ™

. e vados da codeina [Tylex®)

ANTHNFLAMATORIOS
. IL1|._J|.1r:;'.'-1' r;'.'-_IH»;'.'-I.ril'u"_..-’n-;:I'l."iI'j. Dalcy™, Ahavium™)

Melaodcam 10

_ Nimesslica (Misulid®e Meloxic ami

ANTHHISTAMINICOS
- Dicloridraio de cetifizing [Fyriec®)
. D trosclonaleni raming [PolaramineT)

INSTRUCOES PARA O PREENCHIMENTO CORRETO DO DIARIO

AD PACIENTE

E muito importante que vocé registre todas as suas infusdes, atengdo para
a data, o lote também ndo pode faltar. Para que seu tratamento seja o
melhor pos sivel, vocé deve colocar a dose correta utilizada e o motiva, se
foi profilaxia ou tratamento. Casoseja tratamentaq, re late o motivo, local da
hemaorragiaou hemartrose.

B A0 PROFISSIONAL DE SAUDE
Ao atender o paciente portador de Hemofilia & importante registrar todas
as suas condutas, bem comoa queixa do paciente. Seja na ESF (Estratégia
de Saude da Familia) ou no Pronto Socorro, suas informagdes sdo
essenciais para garantirqualidade no atendimento dispensado.
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REFERENCIA CONTRA-REFERENCIA

PRONTO SOCORRO - ATENDIMENTOS |
DE URGENCIA/EMERGENCIA

ﬁi
i3

DATA.
;nuam
CONDUTA; T
:HEPDFEM’EL
\CONSIDERACOES/OBSERVACOES:

OCAL: T
:_mmuc
QUEA;
' CONDUTA: !
'RESPONSAVEL: T T TTTT o TmTree Ty
 CONSIDERAC OES/ORSERVACOES, ™™™~ """

:n,mc !
:'nuam e
:_munum
|RESPONSAVEL:
| CONSIDERACOES/OBSERVACOES: 7777+

:_mmuc
'QUEIXA: .
\CONDUTA: T
RESPONSAVEL: ~~~ Ty
|CONSIDERACOES/OBSERVACOES: "'+
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REFERENCIA CONTRA-REFERENCIA

UNIDADE BASICA DE SAUDE - .
ESTRATEGIA SAUDE DA FAMILIA

ﬁi
r"EI

DATA.
Q‘UEIA. :

CONDUTA; T
RESPONS AVEL:
\CONSIDERACOES/OBSERVACOES:

DATA:

cnﬂnum

LE.'CA.L

DATA:
QUHHA_ e ______:
| CONDUTA: !

RESPONGAVEL: 7T TTTTTTTTrrTTTTrmmmoeeees

| CONSIDERAC DES/OBSERVACOES, 7777 T

DATA:

QUEXA; T,

cnﬂnum
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ﬁ
2

=

REFERENCIA CONTRA-REFERENCIA
ATENDIMENTO ODONTOLOGICO

dl B8

DATA: ‘
[CONDUTA: 77T
RESPONSAVEL: ~ "t
mrﬂm&ﬂqﬂEﬂrmﬂEwy_;ﬁE:___________________________;

ILOCAL:
\DATA.
QUEXA:
CONDUTA: 77 T
|RESPONSAVEL:
mwmmﬁmm@ai_""_____________________;

WOCAL; T
DATA T TTTTTrmmmrmmmmmmmTTmm I
QUENA; T
, CONDUTA; ~ |
RESPONSAVEL T TTmormmmmmmer
,CONSIDERACOES/OBSERVACOES. 77777777

WOCAL; T
| DATA:
QUEXA; T
\CONDUTA; 77 T
'RESPONSAVEL:
| CONSIDERACOES/OBSERVACOES, 777 T
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CE COTOVELD ESQUERDD D COTOVELD DIREITO

JE: JOBELHO ESQUERDD JOx JOBELHO DIREMD

TE: TORNOZELD BSQUERDD  TD:TORMODELD DIREMD
SN: SANGRAMENTD NASAL  TD:TRATAMENTD DENTARID
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==

LEGENDA:
CE COTOVELD ESQLERDO  (OD: COTOVELD DIREITO

JE: JOELHO ESQUERDD JD: JOELHO DIREMD | |
TE: TORNOZELD ESQUERDD  TD:TORNOZELO DIRETTO

SM: SANGRAMENTD NASAL  TD:TRATAMENTD DENTARO

REMLIFACAD DE =
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APENDICE B - QUESTIONARIO SOCIODEMOGRAFICO

Nome:
Data de Nascimento: / / Idade:

Filiag&o:

Quando nasceu j4 existia casos de Hemofilia em sua familia: [ Sim [1 Nao [ Nao
sabe

Racga/Cor: [ Branco [1Pardo [INegro

Estado Civil: (1 Solteiro (1 Casado [ Divorciado [ Viluvo "1 Outro
Escolaridade: [1 Nunca frequentou a escola '] Ensino fundamental incompleto

11 Ensino fundamental completo [ Ensino médio incompleto [ Ensino médio
completo [ Ensino superior incompleto 1 Ensino superior completo [] Pés-
graduacéo

Exerce atividade laboral: [ Sim (1 Nao [J Nao se aplica

Estudante: (1 Sim [INdo [ N&o se aplica

Possui Plano de Saude: (1 Sim [ Nao

Possui Auxilio ou Aposentadoria por doenca: [ Sim [1 Nao

Pratica atividade fisica: [1 Sim [1 N&o

Tipo de tratamento: (1 Demanda [ Profilaxia priméria [ Profilaxia secundaria curta
duracdo [ Profilaxia secundaria longa duracdo [ Profilaxia terciaria

1 Profilaxia intermitente

Desenvolveu Inibidores: [1Sim 1 Nao

Tem alguma outra doenca crbénica: [ sim 1 Nao Qual?

Nos ultimos 12 meses procurou consulta médica por outro problema além da
Hemofilia: [1 Sim [ Nao

Nos ultimos 12 meses fez sessdes de Fisioterapia: [1 Sim [1 Nao

Se néo, qual motivo: [1 Nao foi recomendado [ N&o consegui agendar pelo SUS [

Tive medo de piorar com as sessdes [ Nao tive interesse
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APENDICE C- TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO PARA
MAIORES DE 18 ANOS

Prezado (a) senhor (a),

Eu, Thiara Guimardes Heleno de Oliveira Pbéncio, aluna de Mestrado da Faculdade de
Medicina de Ribeirdo Preto da Universidade S&o Paulo, estou desenvolvendo o estudo
Avaliacdo da qualidade de vida dos portadores de hemofilia e implementacdo do
diario de infusdo”, sob a orientacdo da Profa. Dra. Luciana Corréa O. de Oliveira. Convido-
0 a participar desta pesquisa que tem o objetivo de avaliar o nivel de sua qualidade de vida
e implantar o Didrio de Infusdo na rotina de seu tratamento. A sua participacdo néao
acarretara em nenhum prejuizo, ou mesmo remunerag¢do. O Unico risco se configura em
quebra de confidencialidade das informacdes, contudo todas as medidas cabiveis serdo
tomadas para evita-la. Vocé terd toda a liberdade em participar ou ndo da pesquisa,
podendo desistir a qualquer momento. Vocé ndo serd identificado e as informacdes
fornecidas serédo confidenciais. Os resultados deste estudo ajudardo a melhorar o seu
tratamento e de outras pessoas que tenham a doenca. Solicito sua colaboracdo para
responder ao questionario para avaliar sua qualidade de vida, durante o seu retorno nesta
instituicAo. Vocé devera preencher um questionario levando em consideracdo suas
percepcBes acerca de sua vida. Também serd realizado exame fisico padronizado para
pacientes com Hemofilia. Vocé sera treinado para a utilizagéo do diario com vistas a garantir
registros pertinentes ao seu tratamento. Os resultados deste estudo serdo divulgados em
aulas, palestras e eventos cientificos, com publicacdo em revistas cientificas, sem
identificacdo dos participantes. Ap0s a implantacdo do diario vocé continuara sendo
acompanhado pela equipe da Fundacdo HEMOMINAS como ja ocorre. Qualquer divida ou
informacg&o que necessitar, podera entrar em contato comigo pelo telefone: Thiara P6ncio:
(33) 988300039.

Agradeco a sua colaboragédo em participar desta pesquisa. Vocé recebera uma via do Termo
de Consentimento Livre e Esclarecido

Eu, , apo6s ter lido e
compreendido as informagfes acima, concordo em participar voluntariamente desta
pesquisa e autorizo a utilizagdo das informagfes para o presente estudo, que podera ser
publicado e utilizado em eventos cientificos.

Manhuacu, de de 2017.

RG

Pesquisadora:

Thiara Guimarées Heleno de Oliveira Péncio

RG: MG-13803682 NCUSP 9433830

Endereco: Rua Benedito Von Randow, 332, Alfa Sul — Manhuagu — MG.

CEP: 36900. - Telefone: (33) 988300039 ou (33) 33311021

CEP HEMOMINAS: Endereco: Alameda Ezequiel Dias, n°® 321, Santa Efigénia Belo
Horizonte — MG. CEP: 30.130-110 Telefone: (31) 3768-4587
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APENDICE D - TERMO DE ASSENTIMENTO INFORMADO LIVRE E
ESCLARECIDO

Titulo do Projeto: “Avaliacdo da gqualidade de vida dos portadores de hemofilia e

implementacao do diario de infusao.”

Investigador: Thiara Guimaraes Heleno de Oliveira Péncio
Local da Pesquisa: Hemonucleo Manhuacu da Fundacdo HEMOMINAS

Endereco: Rua Frederico Dolabela, 289, Centro

O que significa assentimento?

O assentimento significa que vocé concorda em fazer parte de um grupo de
adolescentes/criangas, da sua faixa de idade, para participar de uma pesquisa. Ser&o
respeitados seus direitos e vocé receberd todas as informagBes por mais simples que
possam parecer.

Pode ser que este documento denominado TERMO DE ASSENTIMENTO LIVRE E
ESCLARECIDO contenha palavras que vocé ndo entenda. Por favor, peca ao responsavel
pela pesquisa para explicar qualquer palavra ou informacdo que vocé ndo entenda
claramente.

Convido-o a participar desta pesquisa que tem o objetivo de avaliar o nivel de sua qualidade
de vida e implantar o Diario de Infusdo na rotina de seu tratamento. A sua participacao nao
acarretara em nenhum prejuizo ou mesmo remuneracdo. O Unico risco identificado se
caracteriza pela quebra de confidencialidade, contudo todos os cuidados serdo tomados
para evita-la. Vocé tera toda a liberdade em participar ou ndo da pesquisa, podendo desistir
a qualquer momento. Vocé ndo sera identificado e as informacdes fornecidas ser&o
confidenciais. Os resultados deste estudo ajudaréo a melhorar o seu tratamento e de outras
pessoas que tenham a mesma doenca. Solicito sua colaboracdo para responder um
guestionario acerca de sua qualidade de vida.

Vocé devera preencher um questionario levando em consideracao suas percepgdes acerca
de sua vida. Um exame fisico direcionado para sua doenca também sera feito. Vocé sera
treinado para a utilizacdo do diario com vistas a garantir registros pertinentes ao seu
tratamento. Os resultados deste estudo serdo divulgados em aulas, palestras e eventos
cientificos, com publicacdo em revistas cientificas, sem identificagcdo dos participantes. Apos
a pesquisa vocé continuara o seu acompanhamento pela equipe da Fundacdo HEMOMINAS
como ja ocorre.

Contato para duvidas:

Se vocé ou 0s responsaveis por vocé tiver(em) davidas com relacdo ao estudo, direitos do
participante, ou no caso de riscos relacionados ao estudo, vocé deve contatar a
investigadora do estudo: Thiara Guimardes Heleno de Oliveira Pdncio, telefone fixo numero
(33) 3331 1021 e celular (33) 98830 0039. Se vocé tiver duvidas sobre seus direitos como
um paciente de pesquisa, vocé pode contatar o Comité de Etica em Pesquisa em Seres
Humanos (CEP) da Fundacdo HEMOMINAS, através do telefone: (31) 3768-4587. O CEP é
constituido por um grupo de profissionais de diversas areas, com conhecimentos cientificos
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e ndo cientificos que realizam a revisdo ética inicial e continuada da pesquisa para manté-lo
seguro e proteger seus direitos.

Eu li e discuti com o investigador responsavel pelo presente estudo os detalhes descritos
neste documento. Entendo que eu sou livre para aceitar ou recusar, e que pOSSO
interromper a minha participacéo a qualquer momento sem dar uma raz&o. Eu concordo que
os dados coletados para o estudo sejam usados para o proposito acima descrito.

Eu entendi a informacdo apresentada neste TERMO DE ASSENTIMENTO. Eu tive a
oportunidade para fazer perguntas e todas as minhas perguntas foram respondidas.

Eu receberei uma copia assinada e datada deste Documento DE ASSENTIMENTO
INFORMADO.

NOME DO ADOLESCENTE/CRIANCA ASSINATURA DATA

NOME DO INVESTIGADOR ASSINATURA DATA

Agradeco sua colaboracdo em participar dessa pesquisa.

Pesquisadora:

Thiara Guimarédes Heleno de Oliveira Péncio

RG: MG-13803682 N° USP 9433830

Endereco: Rua Benedito Von Randow, 332, Alfa Sul — Manhuagu — MG.
CEP: 36900.

Telefone: (33) 988300039 ou (33) 33311021

CEP HEMOMINAS

Endereco: Alameda Ezequiel Dias, n°® 321, Santa Efigénia Belo Horizonte — MG. CEP:
30.130-110

Telefone: (31) 3768-4587
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APENDICE E- TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
PAIS OU RESPONSAVEIS

Prezado (a) senhor (a),

Eu, Thiara Guimarédes Heleno de Oliveira Poncio, aluna de Mestrado da Faculdade de
Medicina de Ribeirdo Preto da Universidade Sao Paulo, estou desenvolvendo o estudo
Avaliacdo da qualidade de vida dos portadores de hemofilia e implementacdo do
diario de infusdo”, sob a orientacdo da Profa. Dra. Luciana Corréa O. de Oliveira. Convido-
0 a participar e autorizar a participacdo de seu filho na presente pesquisa, que tem o
objetivo de avaliar o nivel da qualidade de vida de seu filho e implantar o Diario de Infusdo
na rotina de seu tratamento. A participacdo ndo acarretara em nenhum prejuizo, ou mesmo
remuneracdo. O Unico risco se configura em quebra de confidencialidade das informagdes,
contudo todas as medidas cabiveis serdo tomadas para evita-la. Vocé e seu filho terdo toda
a liberdade em participar ou ndo da pesquisa, podendo desistir a qualquer momento. O
senhor (a) e seu filho n&o serdo identificados e as informagdes fornecidas seréo
confidenciais. Os resultados deste estudo ajudardo a melhorar o tratamento dele e de outras
pessoas que tenham a doenca. Solicito sua autoriza¢do para que seu filho possa responder
ao questionario para avaliar sua qualidade de vida, durante o seu retorno nesta instituicao.
Ele devera preencher um questionario levando em consideracéo as percepgdes acerca de
sua vida. Um exame fisico direcionado sera realizado. Ele seré treinado para a utilizagdo do
diario com vistas a garantir registros pertinentes ao seu tratamento. O senhor (a) também
responderd um questionario sobre a patologia de seu filho. Os resultados deste estudo
serdo divulgados em aulas, palestras e eventos cientificos, com publicacdo em revistas
cientificas, sem identificacdo dos participantes. Apds a implantacdo do diério ele continuara
sendo acompanhado pela equipe da Fundacdo HEMOMINAS como ja ocorre. Qualquer
davida ou informacdo que necessitar, podera entrar em contato comigo pelo telefone:
Thiara P6ncio: (33) 988300039.

Agradeco a sua colaboragcédo e autorizacdo a seu filho para participacdo desta pesquisa.
Vocé recebera uma via do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.

Eu, , apo6s ter lido e
compreendido as informagfes acima, concordo em participar e autorizar a participagédo
voluntaria de meu filho nesta pesquisa e autorizo a utilizacdo das informacdes para o
presente estudo, que podera ser publicado e utilizado em eventos cientificos.

Manhuacu, de de 2017.

RG

Pesquisadora:

Thiara Guimaraes Heleno de Oliveira Péncio

RG: MG-13803682 - N°USP 9433830

Endereco: Rua Benedito Von Randow, 332, Alfa Sul - Manhuagu — MG.

CEP: 36900. - Telefone: (33) 988300039 ou (33) 33311021

CEP HEMOMINAS: Endereco: Alameda Ezequiel Dias, n°® 321, Santa Efigénia Belo
Horizonte-MG - CEP: 30.130-110

Telefone: (31) 3768-4587
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10. ANEXOS

ANEXO A - QUESTIONARIO HAEM-A-QOL - ADULTOS

Trial ID: Page 1/7

VISIT X
Centre ID/No.- Lo

Subject No.- oo 10|

Wisit Date:

DDMMMYY Y Y

HAEM-A- QOL

Questiondrio para Adultos

Prezado Paciente:

Queremos saber como vocé se sentiu nas dltimas semanas. Por gentileza, responda as
perguntas que se sequem neste questiondrio, que foi elaborado especificamente para
pessoas com hemofilia.
Para responder ds perguntas que se sequem, pedimos que vocé siga as instrugbes abaixo:
= Por favor, leia cada uma das perguntas com atengio.
= Pense em como foram as coisas para vocé nas dltimas semanas.
= Marque um "x" no quadrado correspondente d resposta mais adequada ao seu
caso.
= Margue somente um "x" por pergunta.
= Nao ha respostas certas ou erradas.
= O importante € o que vocé acha.
= E possivel que alguns aspectos abordados ndo se relacionem a vocé (tempo
dedicado a Esportes e Lazer. Planejamento Familiar, Trabalho e Escola, se.
por exemplo, vocé ndo trabalha ou ndo estuda). Messes casos, marque a

resposta "ndo se aplica".
Todas as suas respostas serdio tratadas de forma estritamente confidenciall

Data de preenchimento: __ /__ /__ (dia / més / ano)

HAEM-A-C0L - B m-mmm-mduﬂ?-mﬂgmlm
r.wﬁ%h P ety :
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Trial 1D:
VISIT X

Subject No_:

1. Aqui, gostariamos de obter informagies sobre a hemofilia ¢ a zua
SAUDE FISICA...

- F quase . muitas
No ultimo més.... nunca nunca 85 VEFES s SEmpre

1. .. os meus inchagos doeram O O O O O
2. ... tive dores nas juntas O O O O O
3. .. tive dores ao me mexer (m]| O (m]| O O
4. _ tive dificuldade de

caminhar tanto guanto eu O O O O O

queTia
5. ... precizei de mais tempo

para me amumar por O O O O O

causa do meu estado

2. ... e, agora, informagdes sobre como voceé SE SENTIU por causa da hemofilia.

No ditimo més. nunca quase 4s vezes | Mulas sempre
nunca VEZES
.. & hemofilia foi um peso
mim O O O O O
... fiqued com raiva por causa
da hemofilia o O o - -
... fiquei preocupado por
causa da hemofilia o - o - -
.. eu me senti excluido 0 0 0 0 O

HAEM-A-COL - B
Fliruttefoufterhaior

uese - Final verslon - 02 Jul 07 - Mapl Research Instibute.
Thiesl_serslormthaem-a-golbeeg, doo- S0T 2 00T
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Trial ID: Page 37
VISIT X

Subject No.: Loat 111

3. Como a hemofilia ofeta a MANEIRA COMO VOCE SE VE?

o . quase 5 muitas
No uifimo més. . nunca nunca a5 VETES s Sempre
1. ... sentiinveja das pessoas
da minha idade que =80 O O O O O
saudaveis
2. . eu me senti satisfeito com
0 Meu corpo o = o = =
3 a_hen‘mﬁlia tumou a minha o O o O O
vida mais dificil
4. ... eu me senti diferente dos
outros por causa da O O O O O
hemaofilia
5. ... cOnNsegui Nnao pensar na
hemeofilia o tempo todo o O o O =
4. Eztaz perguntas =80 zobre ESPORTES E LAZER.
- 2 quase |. muitas néo se
No dlfimo mes... nunca nunca as VeZeSs sempre -
1. ... néo pude praticar esportes
de que gosto por causa da O O O O O O
hemofilia
... tive que evitar esportes
2. coma o futebol | O | O O O
3. ... pratiquei tanto ezporte
quanto os outros o O o O = =
4. . nao tive Iiberd-age de viajar o O o O O O
para onde gueria
5. ... precisei planejar tudo com
antecedéncia o O o O - -

HAEM-A-COL - B uese - Final version - 02 Jul 07 - Mapl Research Instibute.
Plisutfftartacior Thilenl_versiorterm-a-gobeg doo- ST 2007
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Trial 1D: Page 4/7
VISIT X
Subject No - T
5. Az proximas perguntas sdo sobre TRABALHO E ESCOLA.
L . quasze |. muitas néo se
No uifimo més. .. nunca | o ooea |25 veZes sempre aplica
1. ... conseguiir parao
trabalhola escola
regularmente, apesar da o = o O O =
hemofilia
2. ... consegui trabalharfestudar
COMmo Meus colegas O O O O O O
saudaveis
3. ... minhas atividades do dia-
a-dia no trabalho/na
escola foram afetadas pela| o O o - - O
hemofilia
4. _ tive dificuldade de prestar
atengio no trabalho/nas
aulas porque estava com o = o O O =
dor

&. As perguntas abaixe tratam de MAMNEIRAS DE LIDAR COM A HEMOFILIA.

e - quase | . muitas
No uffimo més... nunca nunca | 35 veZes SEMmpre
1. te['ltiei_ident'rﬁcar imediatamente O o O O O
o inicio dos sangramentos
2. ... consegui diferenciar se estava
tendo um sangramento ou n&o = o o = O
3. ... conzsegui controlar meus O o O O O
zangramentos

HAEM-A-C0L - B uese - Final version - 02 Jul 07 - Mapl Ressarch Institute.
Fummbb f tashazize Thlea_wersicrminm-a-gebeeg deo SO0T 20T
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Trial ID: Page &/T
VISIT X
Subiject No.: I N |
7. E o sen TRATAMENTO?
- = quase . muitas
Mo uifimo mas. nunca e as veres e SEmpre
1. .. fiquei dependente do
concentrado de fator por causa O O O O O
da hemofilia
2. ... figquei dependzente dos médicos
para o tratamento da hemofilia = = = = O
3. .. fiquei abomecido com a quantidade
de tempo gasto nas aplicacies de O O O O O
concentrado de fator
4. . senti que as aplicactes de
concentrado de fator
atrapalharam as minhas = = O O =
atividades do dia-a-dia
5. ... tive medo de ter complicactes O O O O O
6. .. tive problemas com o modo de
administracgo do meu O O O O O
tratamento
7. ... tive medo de que, em caso de
emergéncia, outros médicos ndo O O O O O
saibam tratar a hemofilia
a. .. fiquei satisfeito com o cenfro de
tratamento de hemofilia = = O O =




Anexos | 114

Trial 1D: Page 6/7
VISIT X
Subject No.: L1111
B. O que voc pensa sobre o FUTURO?
quase . muitas
Recenfermente... nunca e 48 VeZes sempre
1. ... tenho achado que vou ter
dificuldade de levar uma vida O O O O O
nomal
2. .. tenho tido esperanca de que as
coizas figuem melhores no O O O O O
futuro
3. ... tenho me preccupado com a
possibilidade de que a minha O O O O O
doenca esteja piorando
4. .. os meus planos de vida so
influenciados pela hemofiia o = = O =
5. ... tenho medo de precisar de uma
cadeira de rodas o O - - -

9. Az proximaz perguntas zdo zobre a hemofilia ¢ & zeu PLANETAMENTO FAMILIAR.

quase |. muitas nao se
Recentemente... nNunca nunca as vezes sempre aplica
1. ... tenho enfrentado o O o O O O
problemas para ter filhos
2. ... tenho tido medo de n&o
pader ter filhos o O o O O O
3. ... tenho fido medo de ndo
conseguir cuidar dos meus O O a O O O
filhos
4. ... tenho fido medo de néo
conseguir construir uma 0 O O O O O
familia

HAEM-A-G:OL - B uesE - Final verslon - 02 Jul 07 - Mapl Research Institute.
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Trial ID: Page TI7
VISIT X
Subject No: L1111
10. E ne que diz respeite a RELACTIONAMENTOS E SEXUALIDADRE?
quase z muitas SEMmipre
Recentermente... nunca nunca | @svezes | o
1. ... tenho tido dificuldade de sair
com mulheres por causa da O O O O O
hemofilia
2 .. tenho me sentido inseguro nos
meus relacionamentos com as O O O O (|
mulheres por causa da hemofilia
3. ... n#o posso ter um
relacionamento normnal por O O O O (|
causa da hemofilia

OBRIGADO PELA SUA COLABORAGAO!
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ABEXO B - QUESTIONARIO HAEMO-QOL - CRIANCAS E ADOLESCENTES -
VERSAO LONGA - IDADE: 13-16 ANOS.

Trial 1D Page 113
VISIT X
Centre ID/No.: Lo |
Subject No.- Lov ot |
Visit Date: DDMMMYYYY

HAEMO - QOL

Questiondrio para Criangas e Adolescentes Cr‘itr‘tgns—\."e.rfnlmgu-

Olal

Gueremos saber como vocé se sentiu nas tHimas semanas.
Por isso, pensamos em algumas perguntas que gostariamos que vocé respondesse.

Este questiondrio foi feito para adolescentes com hemofilia.

= Por favor. leia cada uma das perguntas com atengdo.

= Pense em como foram as coisas para vocé nas ultimas semanas.

= Escolha a resposta que melhor descrever o seu caso e marque o quadrado
correspondente com um "x".

Méo ha respestas certas ou erradas. O importante ¢ o que vocé acha.

p . j nunca | quase as muitas | sempre
Por exemplo: nunca | vezes | vezes
MNos ultimos 7 dias, tive vontade X
de tomar sorvete. O O O O
Data de preenchimenteo: [__|_ || [ |_ |
(dia/ més/ ano)
Pais: |__|__|

CHIFHAEMO-QOL - EWUM.EL-B_SE-FI‘IBI WETElon - 02 Jul 07 - Mapl Reseanch Instiue.
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Trial 1D

Subject No.:

WVISIT X

Page 213

Lot 10|

Gostariamos de obter informacfes sobre a sua saide fisica...

— . guase | . miuitas
Mos altimos T dias... nunca nunca | 2% vezes SEmpre
1. ... eume sent doente O O O O O
2. tive dores a0 me mexer O O O O O
3. .. eume sent cansado e sem ensrgia
para nada O O O O O
4. __eume senti forte e cheio de energia O O O O O
. 1:'1!'& medo de que a minha doenca O O O O O
plorasse
« &, agora, sobre como vocé tem se sentido de modo geral...
S . guase | . muitas
Mos ultimos 7 dias... nunca nunca |8 vezZes sempre
1. ...eume diverti e ri bastante O O O 0O O
2. eumesent entediado O O O O O
3. eume sent sozinho O O O O O
4. ... fiquei assustado ou me senti inseguro O O O O O
5. ... figuei trizste por causa da minha
} a O O O O O
.. & como vocE tem se sentido em relacdo a vocé mesmo.
— . guase | . miuitas
Mos altimos T dias... nunca nuncag | 2% vezes SEmpre
1. ...eume senti orguihoso de mim mesmo O O O O O
2. ...eume senti timo O O O O O
3. .. eume senti bem comigo mesmo O O O O O
4. tive muitas idéias boas O O O O O
3. ...eu soube lidar com a minha doencga O O O O O

CHlI-HAEMO-CHOL - Braz IF =]
F.WFm_mﬂpmm
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Trial 1D: Page 313
VISIT X

Subject No - Loy 10|

As proximas perguntas sio sobre a sua familia...

. _ gquase | . muitas
Mos altimos T dias... nunca nunca | 2% vEZes sempre
1. .._eu.n'bereithreibanmnusmus O o O O O
pais
2. .. eume senti bem em casa O O O O O
3. . brigamos em casa O O O O O
4. __eume senfi imitado pelos meus pais O a O O O
5. .. 0= meus pais me frataram como um
bebé por causa da minha doenga - - - - -
w & estas sdo sobre os seus amigos.
. _ quase | . muitas
Mos altimos T dias... nunca nunca | 2% vEZes sempre
1. .. fiz coisas junto com os meus amigos O O O O O
2. . fui "um sucesso" com 08 MeUs amigos O a O O O
3. ... eume relacionei bem com o2 meus
amigos 0O | O O O
4. eume senfi diferente dos outros: O | O O O
5. .. evitei que 03 outros percebessem a
minha O O O O O
Agora, queremos informac@es sobre a escola.
. _ quase | . muitas
Mos altimos T dias... nunca nunca 2% VETES — SEmpre
1. ... foi facl rea'izarta'efasan sala de aulal O o O O O
e fazer ligoes de casa
.. achei a escola interessante O O O O O
3. .. eume preocupei com o mey futuro O O O O O
4 __ eume preocupei com a pessibiidade
de receber pontos negativos ou tirar O a O O O
notas niins
5. ... perdi algum evento na escola por
causa da minha doenca - o - O -

ML criangas, langal
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Trial ID: Page 413
VISIT X

Subject No.- Ly |

ASORA, EOSTARLIAMOS DE FAZER DIVERSAS PERGUNTAS SOBRE A SUA
HEMOFILIA.

Aqui, queremos informages sobre as suas HEMORRASIAS (SANGRAMENTOS
MAS JUNTAS).

1. Quantas vezes vocé teve hemormagias no Gltimo més?
O nenhuma o4 oz Omaisde?2 Quantas?

56 rezponda ds préximas perguntasz se vocé teve hemorragias.
2. Quanto as hemomagias incomodaram voce no ulimo meés?

O nem um pouce O um poucs O moderadamente O bastante

3. Qual a gravidade das suas hemormagias no Otimo més?
{Caso vocé tenha tido varias hemorragias, responda pensando na mais grave.)

O leve O moderada [ grave O muito grave
4. Vocé teve uma sensacdo estranha nas juntas antes das hemomagias?
O nunca O quase nunca [ as vezes O muitas vezes [ sempre
5. \océ teve que ficar guieto (por exemplo, deitado na cama) durante as hemomagias?
O nunca O quase nunca [ as vezes O muitas vezes [0 sempre

6. Cuando teve hemormragias, vocg avisou seus pais imediatamente?
O nunca O quase nunca [ &s vezes O muitas vezes O sempre

Gostariamos de saber quem aplicou 0 CONCENTRADO DE FATOR em vocé.

Mo dltimo més... nunca | TU35% | as vezes R sSempre
nunca VEZES
1. ... 8u mesmo apliquei o concentrado O O O O 0
de fator
2. ... minha mée aplicou o concentrado 0o O O O 0
de fator em mim
3. ... meu pai aplicou o concentrado de O O O O 0
fator em mim
4. ... umi{a) enfermeiroa) aplicou o
concentrado de fator em mim o - - - -
5 ...umia) médicoja) aplicou o
concentrado de fator em mim o - - - -

L. criangas, longal]
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Trial 1D: Page 513
VISIT X

Subject No.- Loyt 1|

Agui. gostariamos de cbter informagies sobre a
hemofilia e a sua SAUDE FISICA..

Mo dltimo més... munca QUAsE | e vezes Sl sempre
nunca VEZES

1. ... 0% mews inchagos doeram O O O O O
2. ... ive dores nas juntas O O O O O
3. ... ive dores ao me mexer O O O O O
4. ... ive rigidez nas juntas O O O O O
3. .. five dificuldade de mexer os bracos

ou as pemas O O O O O
6. ... tive dificuldade F:Ie caminhar tanto O O O O 0O

quanto eu queria
7. ... five medo de me machucar O O O O O

.. &, agora, informagdes sobre como vocé SE SENTIUV por causa da hemofilia.

Mo ditimo més... nunca | JUase as — sempre
nunca | weres | veres

1. ... fiquei mal-humorado por causa da o O O o O
hemofilia

2. ... fiquei friste por causa da hemofilia O O O O O

3 ... & hemofilia foi um peso (um problema o O O o O
muito sério) para mim

4. ... figuei com raiva por causa da o O O o O
hemaofilia

o ... figuei preccupado por causa da o O O o O
hemofilia

6. eumes_enti solitario por causa da o O O o O
hemaofilia

7. .. ftive medo de ter hemommagias o O O O O

8. eur_ﬂesenti excluido pelos meus o O O o O
amigos

ML criangas, konga]
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Trial 1D

WVISIT X

Subject Mo.:

Lee 110 |

Page 613

Como a hemofilia afeta a MANEIRA COMO VOCE SE VE?

No iilti o quase | . muitas
o ultimo mes... nunca nunca | 2% vezes Sempre
1. .. senti inveja dos garotos da minha
idade que sao saudaveis = = O O O
2 ... eu me senti fisicamente mais fraco
do que oz outros garotos - - O O O
3. ... eume senti tdo bem quanto oz
outros garotos da minha idade = = O O O
4. .. eu me senti satizfeito com o meu O O O O O
CONpO
3. ..a hgmc_nﬂli_a tomou a minha vida O O O O O
miais dificil
6. .. eu me senti feliz, apesar da
hemofilia - - - - -
T. .. eu me senti meio_envergnnhadu por O O O O O
causa da hemofilia
8. ... five dificuldade de fazer coisas junto
com outros adolescentes da minha O O O O O
idade
9. .. M@0 pude fazer tudo 0 que queria
COMM 0% Meus amigos por causa da O O O O O
hiemofilia
10. . eume genti saudavel, apesar da O O O O O
hemofilia

CHI-HAEMO-QOL - Brazl Lese - Final vession - 02 .Jul 07
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Trial 1D Page 713
VISIT X
Subject No.: Loy oo |
As préximas perguntas sdo sobre a hemofilia e a sua FAMILIA. ..
No Glti . quase | . muitas
o ultimo mes... nunca nunca |3S vezes SEmpre
1. ... a minha familia me tratou de forma
diferente por causa da hemaofilia = = = = =
2. .. aminha més me protegeu demais O O O O O
3. .. omeupai me protegeu demais O O O O O
4. ... DS MEUs pais me _[:rT'Ii[:amm quando O O O O O
eu me machuguei
a. ... 03 meus pais me proibiram de fazer
algumas coisas por causa da O O O O O
hemofilia
6. ... houve problemas em casa por
causa da minha hemofilia = = O = =
T. ... 3enti que estava cauzando
problemas para a minha familia por O O O O O
causa da hemofilia
8. ... 02 meus pais dedicaram menos
tempo ao trabalho ou ao lazer O O O O O
porgue tiveram que cuidar de mim
« €, agora, sobre a hemofilia € 0s seus AMIGOS. ..
Mo ultimo més nunca QUASE | e vezes Sl sempre
nunca VEZES
1. ::l::u'r_segui CONVErsar com os meus O O O O O
amigos sobre a hemofilia
2. ... 0 meu melhor amigo se importou
com o que eu estava sentindo O O O O O
3. ... five um melhor_ami_gu-, a[gl:lem de O O O O O
quem me senti muito proximo
4. ... meus amigos cuidaram de mim
quando eu estava mal - - = - =

ML criangas, longa]
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Trial ID: Page 813
VISIT X

Subject No - Lo 11|

... &, entdo, sobre a hemofilia € a SENSACAO DE RECEBER APOIO.

Mo altimo més nunca QUASE | 25 vezes e SEm
nunca VEZES pre
1. ... 8z outras pesscas demonsiraram
considerag o especial por mim por O O O O O
causa da hemofilia
2 ... 05 oulros se mostraram
compreensivos em relag@o 4 minha O O O O O
hiemaofilia
3. ... CONSEgUl CONVErsar com as outras
pessoas sobre problemas O O O O O
relacionados com a minha hemofilia
4. .. 0s oulros me apoiaram O O O O O

Estas perguntas sdo sobre a hemofilia e as OUTRAS PESSOAS.

No Glti = quase | . muitas
o ultimo mes... nunca nunca | 2% vezes sempre
1. ... eu me senti difere_nte dos outros por O O O O O
causa da hemofilia
2 ... eu me senti incomodado com o fato
de outras pessoas saberem da O O O O O
minha hemofilia
3. nu_lms adolescentes zumb_aram de O O O O O
mim por causa da hemofilia
4. ... 83 pessoas agiram de forma
diferente comigo por causa da O O O O O
hemaofilia
5. ... el me senti excluido quando os
outros fizeram coizas juntos - = - - -
6. ... os outros fizeram comentarios
idiotas sobre a minha hemofilia O = - - -

[II. criangas. kongal
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Trial ID: Page 9M13
VISIT X
Subject No.: Lo 111 |
Estas perguntas siio sobre ESPORTES E ESCOLA.
Mo dltimo més nunca QUASE | 2e vezes muitas sem
nunca VEZES pre
1. ... néo pude praticar esportes de que
gosto por causa da hemofilia O O O O O
2 ... tive que realizar mais atividades em
ambientes fechados do que os
outros adolescentes por causa da = - O = =
hemafilia
3 ... five que evitar esportes como
patinag&ofskate e futebol - = - - -
4. ... pratiquei tanto esporte quanto
qualquer cutro adolescente = - O = =
5. .. 03 professores me trataram de
maneira diferente por causa da O O O O O
hemaofilia
6 . partlt:lp-Ei das aulas de Ec!ut:ag:an O O O O O
Figica, ape=sar da hemofilia
7. .. COnEegui MMr a escola, O O O O O
apesar da hemofilia
B. .. n@o pude participar de eventos
especiais na escola (por exemplo, O O O O O
passeios) por causa da hemofilia
9. .. five dificuldade de prestar atengao O O O O O
nas aulas porque estava com dor

L criangas, longa]
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Trial ID:
VISIT X

Subject No.-

Lot 10|

Page 10M3

As perguntas abaixo tratam de MANEIRAS DE LIDAR COM A HEMOFILIA.

Mo ultimo més. munca qUAsE | - vezes LI SEMm
nunca VEZES pre

1. .. tentei identificar imediatamente o

inicio das hemomagias = = = = O
2. ... fui cuidadoso com o meu corpo O O O O O
3. ... consequi diferenciar se estava

tendo uma hemormagia ou nao = = = = O
4. ... mantive o= gintomas da hemofilia

s0b controle = - = - -
5. ... eu me senti bem informado sobre a

hemofilia = = = = =
6. .. a hemofilia foi uma parte normal da O O O O O

miinha vida
7. ... aceitei o fato de ter hemofilia O O O O O

[T, criangas, lkongal
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Trial 1D; Page 11113
VISIT X
Subject No.- |_|_|_|_|_|J
E o seu TRATAMENTO?
Mo dltimo més... nunca quase | ... ooee muitas sempra
nunca VEZES
1. ... fiquei safisfeito com o centro de
tratamento de hemafilia - - - - -
2. .. 0 tratamento que recebi foi ok O O O O O
3 .. confied rpsmeusmecimse O O O O O
enfermeiros
4. _. nao gostei de ir ao centro de
tratamento de hemofiia O O O O O
3. ... eu me senti dependente dos oufros
por causa da hemofiia o o o o o
6. _.as aPIicax;,D&s de concentrado de fator] O O O O O
me incomodaram
7. ... fiquei abomecido com a quantidade
de tempo gasto nas aplicagies de O O O O O
concentrado de fator
8. .. sentique as aplicagdes de
concentrado de fator intemomperam O O O O O
as minhas atividades
O que vocé pensa sobre o FUTURO?
guase | . muitas
Recentemente... nunca nunca |88 vEZEs SEMe
1. ... tenho achado que vou ter dificuldade
de levar uma vida nomal O O O O O
2. .. tenho tido esperanca de que as
coizas figuem melhores quando eu O O O O O
for mais velho
3 tmmmpmﬂm.pam com a minha O O O O O
salde
4. _. cheguei a conclusdo de que quero
formar uma familia no furturo O O O O O

ML criangas, longa]
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Trial 1D: Page 12113
VISIT X
Subject No.: L1
E no que diz respeito a RELACTONAMENTOS?
Recentemente... nunca QUESE | 25 veres TLE sempre
nunca VEZES
1. tenhl_:: tido dificuldade de sair com O O O O O
meninas por causa da hemofilia
2. ... tenho me sentido inseguro nos
meus relacionamentos com as O O O O O
meninas por causa da hemofilia
A sua SAUDE EM GERAL?
Em geral... excelente "b":}r:} boa razoavel | fraca
1. ... vocé diria que a sua salde ... 7 O O 0 0 0O

[T criangas, longal
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Trial 1D Page 13M13
VISIT X

Subject No.- Loy 110

Perguntas abertas

1.  Quanto a hemofilia incomoda vocé?
O nem um pouco O um pouco O moderadamente O bastante O muito

2. O gue mais incomoda vocé na hemefilia? Por fovor, escreva algumas coisas:

3. O que vocé achou deste questiondric? (Por faver, faga uma marca na linha abaixo,

indicando, entre "0" e "100", o ponto que corresponde 4 sua avaliagto.)

0 100
I |

muito ruim muito bom

4. Mds esquecemos alguma coisa importante para vocé?

5. Quante tempo vocé demorou para preencher este questiondrio?

Mais ou menos minutos

Excelentel Parabéns!

OBRIGADO PELA SUA COLABORAGAO!

ML, criangas, longal
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ANEXO C - QUESTIONARIQ HAEMO-QOL - CRIANCAS E ADOLESCENTES -
PAIS VERSAO LONGA - IDADE: 13-16 ANOS.

Trial 1D: Page 1113
VISIT X
Centre ID/No. Ly
Subject No - Liw 1|
Visit Date: DDMMMY?YYY

HAEMO - QOL

| Questiondrio para Criangas e Adolescentes |  Pais - Versiolonga [ idade: 13-16]

Old. prezado Pai ou Responsdvell

Gostariomos de sober como o seu filho se sentiu no dltimo més.

Por isso, preparamos algumas perguntas que gostariamos que o{a) senhor{a) respondesse.
Este questiondrio foi elaborado para pais de adolescentes com hemofilia.

Data de preenchimento: |__|__ | |__|__|_|
(dia/ més/ anc)

Pais |__|__|

FIII-HAEH-GQDL-HIBZII.'P‘I:III.EE! - Final version - 02 Jul 07 - Mapl Research Instiuba.
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Trial 1D: Page 213
VISIT X

Subject No.- Loy 11|

HAEMO - QOL

QUESTIONARIO PARA PAIS

Prezado Pai ou Responsavel:

Agradecemos muito pelo tempo que ofa) senhor(a) dedicar a preencher este questionario sobre o
bem-estar e a qualidade de vida do seu fiho com relagio 4 salde. Este questiondrio & parecido com a
versio para o seu filho. Queremos conhecer a sua avaliagio do bem-estar do seu filho. Por favor,
preencha o questionaric sozinho(a), conforme as instrugtes, ou seja, sem consultar seu filho.

Todas as suas respostas serao tratadas de forma estritamente confidenciall
Mas perguntas que se seguem, pedimos que ofa) senhor(a) siga as instrugbes abaixo:

*  Somente um dos pais ou responsaveis, aguele de quem o adolescente & mais
proximo, deve responder &5 perguntas, sozinho{a).

* (O(a) senhon(a) & Oamée? DOopai? O Cutro:

* |Leia atentamente cada uma das perguntas.

* Pense em como o seu filho se sentiu no ditimo més ou em coisas que descrevem o
caso dele.

=  Por favor, escreva as respostas necessarias nas linhas tragadas na pagina ou faga
um "x" nos quadrades, quando for o caso.

*  Margue um "x" no quadrado cormespondente & resposta mais adequada ao caso do
seu filho.

*  Marque somente um "x" por pergunta, a menos que haja instrug&o em contrario.

[T, pais, longa]
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Trial 1D Page 313
VISIT X

Subject No.- Loy 10|

Aqui, gostariamos de obter informacdes sobre as HEMORRAGIAS
(SANGRAMENTOS NAS JUNTAS) de seu filho.

1. Quantas vezes seu filho teve hemorragias no dfimoe més?
O nenhuma 01 a2z O mais de 2 Quantas?

S0 responda ds proximas perguntas se seu filho teve hemorragias.

2. Quanto as hemomagias incomodaram seu filho no Gfimo més?
O nem um pouce O um pouco O moderadamente O bastante O muito

9 Qual a gravidade das hemomragias do seu filhe no dlimo més?
(Mo caso de varias hemommagias, por favor, responda pensando na mais grave.)

O leve O moderada O grave O muito grave
4. Seu filho teve uma sensagdo estranha nas juntas antes das hemorragias?
O nunca O quase nunca [ &s vezes O muitas vezes O sempre
5. Sey filho teve que e manter guieto (p. ex.: ficar deitado na cama) durante as
hemomagias?
O nunca O quase nunca [ &s vezes O muitas vezes O sempre

B. Seu fiho avisou ola) senhor{a) imediatamente quando teve hemomagias?

O nunca O quase nunca [ &s veres O muitas vezes 0O sempre

Gostariamos de saber quem aplicou o CONCENTRADO DE FATOR em seu filho.

No iilt o guase | . muitas
o ultimo mes... nunca nunca | 2% vezes sempre
1. ... o meu filho aplicou o concentrado
de fator em =i meamo = = = = =
2. ... eu apliquei o concentrado de fator O O O O O
no meu filho
3. ... ofa) meu/minha
esposola)/parceirofa) aplicou o O O O O O
concentrado de fator no meu filho
4. ... umi{a) enfermeiro(a) aplicou o
concentrado de fator no meu filho = = = = =
5. ...umia) médico(a) aplicou o
concentrado de fator no meu filho - - - - -

(I, pais, longa]
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Trial 1D:

VISIT X

Subject No.:

Lo 1o

Page 4/13

Aqui, gostariamos de obter informagdes sobre a hemofilia
E A SAUDE FISICA do seu filho._.
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No Glti o guase | . muitas
o ultimo mes... nunca nunca | 2= vezes SEmpre
1. .. osinchagos do meu filho doeram O O O O O
2 .. o meu filho teve dores nas juntas O O O O O
3. .. o meu filho teve dores ao se mexer O O O O O
4, .. @ meu filhe teve rigidez nas juntas O O O O O
5. .. o meu filho teve dificuldade de O O O O O

mexer os bragos ou as pemas
6. .. o meu filho teve dificuldade de

caminhar tanto quanto queria O = = = =
T .. o meu filho teve medo de se O O O O O

machucar

[T, pais, longa]
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Trial 1D: Page 5M3
VISIT X
Subject No.: Loy 111 ]
... & agora sobre como o seu filho SE SENTIU por causa da hemofilia.
Mo ultimo més nunca QUASE | 25 vezes L sempre
nunca VEZES P
1. ... o meu filho ficou mal-humorado por
causa da hemofilia = = = = =
2 ... o mey filho ficou triste: por causa
da hemofilia o - O O O
3. ... a hemofilia foi um peso para o meu O O O O O
filhy
4. ... o mey filho ficou com raiva por
causa da hemofilia = = O O =
o, ... 0 mey ﬂlr_m ficou preccupado com O O O O O
a hemofilia
6. ... omeu filho se sentiu solitario por
causa da hemofilia = = O O =
T. ... O Mey ﬂlh_uteve medo de ter O O O O O
hemomagias
8. . O Mey filhio s sentiu excluido pelos O O O O O
amigos
[T, pais, longa]
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Trial 1D:
VISIT X

Subject No.:

Lot o]

Page 613

Como a hemofilia afeta a maneira como seu filho VE A S| MESMO?

Mo altimo més... nunca Quase | s vezes e SEmpre
nunca VEZES
1. ... o meu filho sentiu inveja dos
meninos da idade dele que s&o O O O O O
saudaveis
2 ... o mey filho s sentiu fisicamente
mais fraco que o8 outros meninos - - O O O
3. ... omeu filho se sentiu tio bem
quanto os outros meninos da idade O O O O O
dele
4. ... @ meu filho se sentiu safisfeito com
0 82U proprio corpo = O O = O
3. - | hen'lnﬁlia Fq-rpﬂ-u a vida do meu O O O O O
filho mais dificil
6. ... o meu filho se sentiu feliz, apesar
da hemofilia - - O O O
7. ... o mey filho s& sentiu meio
envergonhado por causa da O O O O O
hemofilia
8 .. omeu filho teve dificuldade de
fazer coisas junto com oufros O O O O O
adolescentes da idade dele
9. .. omeu filho ndo pdde fazer tudo
que QueTia com 0% amigos por O O O O O
causa da hemofilia
10. ... omeu filho se sen_tiu saudavel, O 0 O O O
apesar da hemofilia
[T, pais, longa]
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Trial 1D Page 7113
VISIT X
Subject No.: Lot 10
As proximas perguntas s3o sobre hemofilia e a FAMILIA...
— o guase | . muitas
Mo ultimo mes... nunca nunca as vezes — sempre

1. .. o meu filho foi tratado de forma

diferente pela familia por causa da O O O O O

hemofilia
2 ... eu protegi demais o meu filho O 0 O O O
3. ... ofa) meu/minha

esposola)parceiro(a) protegeu O O O O O

demais o nosso filho
4. ... eu dei bronca no meu filho por ele

ter se machucado - - - - -
3. .. eu proibi o meu filho de fazer

algumas coisas por causa da O O O O O

hemacfilia
6. ... houve problemas em casa devido a

hemaofilia do meu filho - - - - -
T. ... o meu filho sentiu que estava

causando problemas para a familia O O O O O

dele por causa da hemofilia
8. ... dediquei menos tempo ao trabalho

ou ao lazer porgue tive que cuidar O O O O O

do meu filho

... e, agora, sobre a hemofilia e 0s AMIGOS do seu filho._.
. . quase | . muitas
Mo ultimo mes... nunca nunca a8 VeZes — Sempre

1. ... o meu filho conssguiu conversar

sobre a hemofilia com o2 amigos - - - - -
2 ... o melhor amigo do meu filho e

importou com o estado dele O = = = O
3. -~ 0 meu filno teve um melh_ur ar]'ligu, O 0O O O O

alguem de quem =& sentiu proximo
4. ... 0% amigos do meu filho cuidaram

dele quando ele ndo estava bem = = = = =

[T, pais, longa]
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Trial ID: Page 8M13
VISIT X

Subject No.- Loy 11|

... e, entdo, sobre a hemofilia e a SENSACAO DE RECEBER APOIO.

Mo dltimo més... nunca QUASE | e vezes e sSempre
nunca VEZES

1. ... 08 outros demonstraram
consideragdo especial pelo meu O O O O O
filho por causa da hemofilia

2 ... 08 outros se mostraram
compreensivos em relagio a O O O O O
hemaofilia do meu filho

3. ... o meu filho conseguiu conversar
com outras pessoas sobre 0s O O O O O
problemas relacionados & hemofilia

4. ... 08 outros apoiaram o meu filho O O O O O

As proximas perguntas s30 sobre a hemofilia do seu filho e OUTRAS PESSOAS.

- = guasze | . muitas
No altimo meés... nunca nunca | 2% veZes SEMpre

1. ... o meu filho =& sentiu diferente dos

outros por causa da hemofilia = = = = =
2. ... @ meu filho se sentiu incomodado

com o fato de outras pessoas O O O O O

saberem de sua hemofilia
3. ... oufras pessoas zombaram do meu

filho por causa da hemofilia o O O o O
4. ... 83 pessoas agiram de forma

diferente com o meu filho por causa O O O O O

da hemofilia
5 ..o meu filho se sentiu excluido

quando os outros fizeram coisas O O O O O

juntos
6 ... 0soufros fizeram comentarios

idiotas para o meu filho sobre a O O O O O

hemofilia dele

[T, pais, longa]

FIIFHAEM-GQDL-HIEL'PI:I‘E.E::SE - Final version - 02 Jul 07 - Mapl Research Instiute.
Flimatih Souladaripeojact O T Subedy TS o T - doc-IHETE00T




Anexos | 137

Trial 1D Page 9/13
VISIT X
Subject No.: |_|_|_|_|_|_|
Estas perguntas s30 sobre ESPORTES E ESCOLA.
Mo daltimo més... nunca QUEsE | .o vezes muitas sSempre
nunca VEZES

1. ..o meufiho ndo pdde praticar
esportes de que ele gosta por O O O O O
causa da hemofilia

2 ... o meu filho teve de realizar mais
atividades em ambientes fechados
do que os outroz adolescentes por - - = - -
causa da hemofilia

3. ... o meu filho teve que evitar
esportes como patinago/skate e O O O O O
futebol

4. ... o meu filho praticou tanto esporte
quanto qualquer outro adolescents = = = = =

5. ... 05 professores trataram meu filho
de maneira diferente por causa da O O O O O
hemofilia

6. ... 0 meu filho participou das aulas de
Educagdo Fisica, apesar da O O O O O
hemaofilia

T. ... o meu filho conseguiu fral:!ﬂentar a O O O O O
escola, apesar da hemofilia

8. .. omeufiho nﬁq pﬁde participar de
eventos especiais na escola (por O O O O O
exemplo, passeios) por causa da
hemofilia

9. ... 0 meu filho teve dificuldade de
concentragio na escola porque O O O O O
estava com dor

X, pais, longa]
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Trial 1D

VISIT X

Subject No.:

Loy o1

Page 10/13

As perguntas abaixo tratam de MANEIRAS DE LIDAR COM A HEMOFILIA.

Mo altimo més... nunca QUASE | s vezes muitas sempre
nunca VEZES
1. ... o meu filho tentou identificar
imediatamente o inicio das O O O O O
hemomagias
2. ... o meu filho foi cuidadoso com o
priprio corpo O O O O O
3. ... o meu filho foi capaz de perceber
se estava tendo uma hemormagia O O O O O
ou nao
4. ... o meu filho manteve os sintomas
da hemofilia =ob controle - O = - -
3. ... o meu filho 22 sentiu bem
informado sobre a hemofilia = = = = =
6. ...a_herr[:ﬁiafoi uma parte nomal da O 0O O O O
vida dele
7. omeuf!lho aceitou o fato de ter 0 0 0 0 0
hemaofilia
[, pais, longa]
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Trial 1D Page 11113
VISIT X
Subject No.- Lev 11|
E o TRATAMENTO?
No Glti . quase | . muitas
o ultimo mes... nunca nunca | 85 vezes sempre

1. .. @ meu filho ficou satisfeito com o

centro de fratamento de hemofilia - - - - -
2. ... 0 fratamento que recebeu foi ok O O O O O
3. L filho confiou €M Seus O O O O O

medicos e enfermeiros
4. _.omeu filho ndo gostou de ir ao

cenfro de tratamento de hemofilia - - - - -
5. ... o meu filho e sentiu dependente

dos outros por causa da hemofilia = = = = =
6. .. as aplicagdes de concentrado de

fator incomodaram o meu filho - - - - -
7. ... o meu filho ficou aborrecido com a

guantidade de tempo gue as

aplicagbes de concentrado de fator = = = = =

Cconsumiranm
8. ... o meu filho sentiu que as

aplicagdes de concentrado de fator O O O O O

interromperam as atividades dele

[T, pais, longa]
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Trial 1D: Page 1213
VISIT X

Subject No - Loyt 13

0 que 0 sed filho pensa sobre o FUTURO?

Recentemenite... nunca QUASE | 2 vezes muitas SEMpre
nunea vezes
1. -0 Mmeu fillo temn ﬂF:hﬂ[h gue sera O O O O O
dificil levar uma vida normal
2. ... o meu filho tem tido esperanca de
gue as coizas figuem melhores O O O O O
guando ele ficar mais velho
3. -.. 0 meu filho tem andaqu ) . O O O O O
preccupado com a propria saude
4. ... D mMeu ﬁlh:_: tem planejado formar O O O O O
uma familia no futuro
E no que diz respeito a RELACIONAMENTOS?
guase | . muitas
Recentemente... nunca nunca |3=vezes| .. | sempre
1. ... . meu filho tem tido dificuldade de
sair com meninas por causa da O O O O O
hemicfilia
2. ... o meu filho anda inseguro em seus
relacionamentos com as meninas O O O O O
por causa da hemofilia

A SAUDE do seu filho EM GERAL?

Em geral... excelente multo bom razoavel | fraco
1. ... o{a) senhor(a) diria que a saide do
zeu filho .7 = = O = =

[T, pais, longa]
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Trial 1D: Page 1313
VISIT X

Subject No.- Loyt |

Perguntas abertas

1.  Quanto a hemofilia incomoda o sew filho ?
O nemum pouco Oumpouco O moderadaments [0 consideravelmente O muito

2. Quanto a hemofilia do seu filho incomoda ofa) senhorfa)?
O e um pouco O um pouco O moderadamente [ consideravelmente [ muito

3.  Quais sdo os problemas de ter hemofilia e guais s8o os problemas relacionados ao

tratamento da hemofilia?

a) para o zeu filho b) para o{a) senhor(a)
L ] -

L ] -

L ] -

Excelentel Parabéns!

OBRIGADO PELA SUA COLABORAGAO!

(I, pais, longa]

ey
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ANEXO D - QUESTIONAF\:IO HAEMO-QOL - CRIANCAS E ADOLESCENTES -
VERSAO LONGA - IDADE: 8-12 ANOS.

Trial 1D: Page 112
VISIT X
Centre ID/No.: Lo |
Subject No.: Lov i1 |
Visit Date: DDMMMYY Y Y

HAEMO - QOL

Questiondrio para Criangas e Adolescentes | Criangas - Versio Imgu-

Olal

Clueremos saber como vocé se sentiu nas dltimas semanas.
Por isso. pensamos em algumas perguntas que gostariamos que vocé respondesse.

Este questiondrio foi feito para criangas com hemofilia.

= Por favor, leio coda uma das perguntas com atengiio.

= Pense em como Toram as coisas para vocé nas dltimas semanas.

= Escolha a resposta que melhor descrever o seu caso e marque o quadrado
correspondente com um "x".

Méo hd respoztas certasz ou erradaz. O importants & o que vocE acha.

. nunca | quase as muitas | sempre
Por exemplo: rd nunca | vezes | wvezes

Mos ultimos 7 dias, tive vontade X

de tomar sorvete. O O O O

Data de preenchimento: |__|_ | |_ | |__|
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Trial ID: Page 2/12
VISIT X

Subject No.: Lo v 1]

Gostariames de obter informagBes sobre a sua salde fisica...

quase | . muitas
Nos dltimas 7 dias... nunca nunca |38Vvezes| oo | Sempre
1. .. eu me senti doente (m| m] 0 O (m]
2. .. tive dor de cabeca ou de barriga o O 0 | m)
3. .. eums senli cansado & Sem energia
para nada = = Q = o
4, .. eume senli forle & cheio de enargia (m| ] 0 O m]
5 .. live medo de que a minha dognga
plorasse o | O O O
.. &, agora, sobre como vocé tem se sentido de modo geral..,
quase | . muitas
Nos dltimos T dias... nnca | e |Asvezes| oo | Sempre
1. ... eu me diverli & ri bastante (m| m] 0 ]
2, ... achei tudo meio sem graca o (| a (m)
3. .. eu me senii sozinho (m| O O O O
4, ... eume senii assustado (m] m] 0 O m|
5. .. fiquei triste por causa da minha
doenga o O O O O

(I, criangas, longa)
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Trial 1D; Page 312
VISIT X

Subject No - T

.. & como vocé tem se sentido em relacdo a vocé mesmo.

- . gquase | . muitas
MNos altimos 7 dias... nunca nunca | 2% vezes| |, SEmpre
1. ... eu me sentl orgulhcso de mim O O O O O
MEesmo
2. .. eume senti olimo O O O O O
3. ... eume zenti bem comigo mesmo O O O O O
4. . tive muitas idéias boas O O O O O
3. ... eu zoube lidar com a minha doenca O O O O O
As proximas perguntas sdo sobre a sua familia...
- . guase |. muitas
MNos altimos T dias... nunca nunca | 8% vezes| Sempre
1. ... eume dei bem com o5 meus pais O O O O O
2. ... eume zenti bem em casa
3. ... brigamos em casa
4. ... 05 meus pais me impediram de fazer|
certas coisas = = = = =
5. .08 meus pais me tratqmm COMo um O O O O O
bebé por causa da minha doenga

[II. criangas, longal
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Trial 1D: Page 4/12
VISIT X
Subject No.: Loy 110
- & estas sdo sobre os seus amigos.
Mos dltimos 7 dias nunca QUSSE | 22 vezes muitas sempre
nunca vezes

1. .. bringuei com o3 meus amigos O O O O O
2. .. asoutras criangas gostaram de mim O O O O O
3. .. eue 02 meus amigos nos demos O O O O O

bem
4. _.eume zenti diferente das outras

criangas 0O O O O O
3. ... evitei que os outros percebessem a O O O o O

minha doenga

Agora, queremos informagfes sobre a escola.
. _ quaze | . muitas
Nog altimos 7 dias... nunca nunca |23 vezes| sempre

1. ... foi facil assistir as aulas e fazer

ligtes de casa - - - - -
2. .. gostei das aulas O O O O O
3. .. eumal podia esperar pelas semanas

sequintes 0O O O O O
4. _. tive medo de receber pontos

negativos ou firar notas ruins - - - - -
5. ... perdi algum evento na escola por

causa da minha doenca - - - - -

[, criangas, longal
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Trial 1D: Page 512
VISIT X

Subject No.- Loyt 11|

AGORA, G6OSTARIAMOS DE FAZER DIVERSAS PERGUNTAS SOBRE 4 SUA
HEMOFILIA.

Aqui, queremos informacdes sobre os seus SANGRAMENTOS (HEMORRAGIAS
MAS JUMTAS).

1.  Quantas vezes vocé teve sangramentos no Ulimo més?
O nenhuma O1 o2 O mais de 2 Quantas?

50 responda ds proximas perguntaz se vocE teve sangramentos.
2. Cwuanto os sangramentos incomodaram vocé no ditimo més?

O nem um pouce 0O um pouco O mederadaments O bastante

3. Cwual a gravidade dos seus sangramentos no Glimo més?
{Caso vocé tenha tido varios sangramentos, responda pensando no mais grave.)

O leve O moderada [ grave O muito grave
4. Vocé teve uma sensacio estranha nas juntas antes dos sangramentos?
O nunca O guase nunca [ &s veres O muitas vezes [ sempre
5. Vocé teve que ficar guieto (por exemplo, deitado na cama) durante os sangramentos?
O nunca O quase nunca [ as vezes O muitas vezes [ sempre

6. Cluando teve sangramentos, vocé avisou seus pais imediatamente?
O nunca O quase nunca [ &8s vezes O muitas vezes [ sempre

Gostariamos de saber quem aplicou 0 CONCENTRADO DE FATOR em vocé.

No Glti o guase | . miuitas
o ultimo mes... nunca nunca | 8% vezes sempre
1. ... 2u mesmo apliguei o concentrado o o O O O
de fator
2. .. minha mae ap!i:uu o concentrado o o O O O
de fator em mim
3. ... meu pai aplicou o concentrado de
fator em mim o o = = o
4. ... umi{a) enfermeiroa) aplicou o
concentrade de fator em mim o o - - o
5 ...umia) médico(a) aplicou o
concentrado de fator em mim o o = = o

(IT. criangas, longa]
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Trial 1D: Page 6/M12
VISIT X

Subject No.: Loyt 10|

Aqui. gostariamos de obter informagtes sobre a
hemofilia e a sua SAUDE FISICA...

Mo dltimo més. nunca QUASE | - vezes L sempre
nunca VEZES

1. ... 0% Mews inchagos doeram | | O O O
2. ... tive dores mas juntas O O O O a
3. ... five dores ao me mexer (| (m] O O a
4. ... tive rigidez nas juntas a [m] O O O
5. .. five dificuldade de mexer os bragos O O O O O

OU a5 pemas
6. ... tive dificuldade de caminhar tanto

quanto eu querna o o - - -
T. ... tive medo de me machucar a (m] O O O

. €, agora, informagdes sobre como vocé SE SENTIV por causa da hemofilia.

Mo dltimo més... nunca zzﬁ as VezZes m sEMpre
1. ... iquei mal-humorado por causa da O O 0 O O
hemofilia
2 ... fiquei triste por causa da hemaofilia o N O O O
3 ... a hemofilia foi um peso (um o o O O O
problema muito sério) para mim
4. ... fiquei com raiva por causa da
hemofilia o o - - =
5. ... fiquei preccupado por causa da O O 0 O O
hemaofilia
6. ... eu me senti solitario por causa da
hemofilia o o - - -
T. ... tive medo de ter sangramentos O O O 0O O

[II. criangas, longal

CIFHAEMO-R0L - BrazdlPorbuguess - Final version - 02 Jul 07 - Mapl Research Instise.
Pt Ao bt ot ko U T e verwored Hissrmogoltneg. o 000 T



Anexos | 148

Trial ID: Page 712
VISIT X
Subject No.: Loyt 10|
Como a hemofilia afeta a MANEIRA COMO VOCE SE VE?
No Gilti o quase | . muitas
o ultimo més... nunca nunca |2 vezes| sempre
1. ... senti inveja dos garoctos da minha
idade que s80 saudaveis = = O O =
2 ... eu me senti fisicamente mais fraco
do que outros garctos - - O O -
3. ... eume senti tdo bem guanto os
outros garotos da minha idade = = = O =
4. ... eu me senti satisfeito com o meu O O O O O
COMpO
5. ...a hgmc_:f]li_a tomou a minha vida O O O O O
maig dificil
6. ... eu me senti meio envergonhado por
causa da hemofilia = o = = =
T. ... tive dificuldade de fazer coizas junto
com outras criangas da minha idade] - - O - -
8. ... ndo pude fazer tudo o que gueria
COM 08 Meus amiges por causa da O O O O O
hemaofilia
9. ... eu me senti saudavel, apesar da
hemofilia O O - O O

[II. criangas, longal
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Trial 1D: Page 812
VISIT X
Subject No.: Lot 1]
As préximas perguntas sdo sobre a hemofilia e a sua FAMILIA. ..
No Glti = quase | . muitas
o ultimo mes... nunca nunca | 2% vezes sempre

1. .. aminha mie me protegeu demais O O O O o
2. ... 0 meu pai me protegeu demais a o O O o
3. .. houve problemas em casa por

causa da minha hemcfilia o o = = o
4. ... zenti que estava causando

problemas para a minha familia por O a O O O

causa da hemofilia
5. ... 0% meus pais dedicaram menos

tempo ao trabalho ou ao lazer O (| O O O

porgue tiveram gue cuidar de mim

. €, agora, sobre a hemofilia e os seus AMIGOS...
— o guase | . miuitas
Ho ultimo mes... nunca nunca | 2=vezes| | sempre

1. .. CONSEgUl CONVETSar Coim o5 Meus

amigos sobre a hemofilia o o O O o
2 ... o meu melhor amigo =2 in'!pmtuu O O O O O

com o que eu estava sentindo
3. ... five um meIhDr_ ami_gu-, a[gl:lem de O O O O O

quem me sentl muito proximo
4. ... mewus amigos cuidaram de mim O O O O O

quando eu estava mal

(IT. criangas, longal
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Trial ID: Page 912
VISIT X

Subject No.- Loy 10|

...e, entio_ sobre a hemofilia e a SENSACAO DE RECEBER APOIO.

No Glti o quase | . muitas
o ultimo mes... nunca nunca | 2% vezes sempre
1. .. 83 putras pessoas demonstraram
consideragio especial por mim por O O O O O
causa da hemofilia
2. .. 0% guiros se mostraram
compreensivos em relagdo @ minha O O O O O
hemofilia
3. ... CONSegui CONVersar com as outras
pessoas sobre problemas O O O O |
relaciocnados com a minha hemofilia
4. .. 0soutros me apoiaram m| (m| O O (m|
Estas perguntas siio sobre a hemofilia e as OUTRAS PESSOAS.
No Glti = guase | . muitas
o ultimo mes... nunca nunca | 8% vezes sempre
1. ... eu me senti diferente dos outros por
causza da hemofilia o o = = o
2. ... eu me senti incomoedado com o fato
de outras pessoas saberem da O O O O O
minha hemofiia
3. .. ouiras criangas zumb_aram de mim o o O O o
por causa da hemaofilia
4. ... 83 pessoas agiram de forma
diferente comigo por causa da O O O O O
hemofilia
5. ... 81 me senti excluido quando os
outros fizeram coisas juntos o o - = o
6. .. o= oufros fizeram comentarios
idiotas sobre a minha hemofilia o o - = o

[T, criangas, longal

CI-HAEMO-R0L - BrazilPortuguess - Final version - D2 Jul 07 - Mapl Research Instie.
it Ao bt ot ko T e vmmormatic Hrssrgulbneg Soc SISUREET



Anexos | 151

Trial 1D: Page 1012
VISIT X
Subject No.: I
Estas perguntas sdo sobre ESPORTES E ESCOLA.
— = quase | . muitas
Ho ultimo mes... nunca nunca as vezes sempre
1. ... n@o pude praticar esportes de que
gosio por causa da hemofilia o o = - o
2. ... five que realizar mais atividades em
arnblente_s fechados do que as O O O O O
outras criangas por causa da
hemofilia
3. ... ive que evitar esportes como
patinagSo/zkate e futebol - o - = o
4. ... pratiguei tanto esporte quanto
qualguer outra crianga o o O O o
I pz?r!:icipei das aulas de E-::!ucagan O O O O O
Fizica, apesar da hemofilia
G. ... consegui freqientar a escola,
apesar da hemofilia o o O O o
7. .. nao pude participar de eventos
especiais na escola (por exemplo, a O O O O
passeios) por causa da hemofilia
8 _.tive dificuldade de prestar atengao O O O O O
nas aulas porque estava com dor

(. criangas, longal
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Trial 1D Page 1112
VISIT X

Subject No.: Loy ool

As perguntas abaixo tratam de MANEIRAS DE LIDAR COM A HEMOFILIA.
quase as muitas

HNo ultimo mes... nunca | oo vezes | SEMPre

1. ... tentei identificar imediataments o

inicio dos sangramentos o O O o O
2. .. fui cuidadoso com o MEU Corpo O O O O O
3 ... consegui diferenciar se estava tendo

um sangramento ou n&o o = = o =
4. ... mantive os sintomas da hemofilia sob o 0 O O O

controle
3. ... 2u me senti bem informado sobre a

hemofilia o O = o -
6. .. a hemofilia foi uma parte normal da

minha vida o - - o -
T. ... aceitei o fato de ter hemofilia | O O | O

E o seu TRATAMENTO?

No Gilti . quase as muitas
o Ulimo meés... nunca | oo veres | SEMPrE
1. .. fiquei satisfeito com o centro de
tratamento de hemofilia o O - o -
2. .. oftratamento gue recebi foi ok O O O o O
3. .. confiei nos meus medicos e enfermeiros O O O O O
4. _.n&o gostei de ir ao centro de tratamento
de hemofilia o = - o -
5. ..as a_plicag,o&sd&mnmhadudefﬂtﬁ o 0 O O O
me incomodaram
6. _.. fiquei abomecido com a quantidade de
tempo gasto nas aplicagtes de O O O O O
concentrado de fator
7. . sentique as aplicagbes de concentrado
de fator intemomperam as minhas O O O O O
atividades

(. criangas, longal
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Trial 1D: Page 1212
VISIT X

Subject No.- Loy 10

A sua SAUDE EM GERAL?

Em geral... excelente nbn;r;u boa razoavel | fraca
1. . vocé diria que a sua saide é.._.? o O O O O
Perguntas abertas

1.  Quanto a hemofilia incomoda vocE?
O nem um pouco O um pouco O moderadamente O bastante O muito

2. O que mais incomoda vocé na hemofilia? Por favor, escreva algumas coisas:

3. O que vocE achou deste questiondrio? (Por faver, foga uma marca na linha abaixo,
indicando, entre "0" e "100", o ponto que corresponde d sua avaliogdo.)
0 100

muito ruim muito bom

4. Mds esquecemos alguma coisa importante para vocg?

5 Quanto tempo vocé demorou para preencher este questiondrio?

Mais ou menos minutos

Excelentel Parabéns!

OBRIGADO PELA SUA COLABORAGAO!

(. criangas, longal
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ANEXO E - QUESTIONARIONHAEMO-QOL - CRIANCAS E ADOLESCENTES -
PAIS VERSAO LONGA - IDADE: 8-12 ANOS.

Trial 1D Page 1/11
VISIT X
Centre ID/No.: Ly
Subject No.- Lot 11l
Visit Date: DDMMMYYYY

HAEMO - QOL

[ Questiondrio para Crianas e Adolescentes | Pais - Versiio longa | idade: 8-12)

Old, prezado Pai ou Responsdvell

Gostariomos de saber como o seu filho se sentiu no dltimo més.

Por isso, preparamos algumas perguntas que gostariamos que ofa) senhor(a) respondesse.

Este questiondrio foi elaborado para pais de criangas com hemofilia.

Data de preenchimento: |__|_ | ||| |
(dia/ més/ ano)

Pais: |__|__|

PIFHAEMO-QOL - Braz - Final wersion - 02 Jul 07 - Mapl Reseanch Instiute.
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Trial 1D: Page 211
VISIT X

Subject No.- Loy o]

HAEMO - QOL

QUESTIONARIO PARA PAIS

Prezado Pai ou Responsavel:

Agradecemos muito pelo tempo que ofa) senhor{a) dedicar a preencher este questionario sobre o
bem-estar e a qualidade de vida do seu filho com relagdo 4 salde. Este questionario & parecido
com a versdo para o seu filho. Queremos conhecer a sua avaliagio do bem-estar do seu filho.
Por favor, preencha o guestiondrio sozinho(a), conforme as instrugdes, ou seja, sem consultar
seu filho.

Todas as suas respostas serdo tratadas de forma estritamente confidenciall
MNas perguntas que se seguem, pedimos que ofa) senhor(a) siga as instrugbes abaixo:

*  Sgomente um dos pais ou responsdveis, aguele de quem a crianga & mais proxima,
deve responder as perguntas, sozinho(a).

s+  Ofa) senhon(a) & Oamée? Oopai? O Cutro:

* |Leia atentamente cada uma das perguntas.

* Pense em como o seu filho se sentiu no Glimo més ou em coisas que descrevem o
caso dele.

*  Por favor, escreva as respostas necessarias nas linhas tragadas na pagina ou faga
um "x" nos quadrados, quando for o caso.

*  Margque um "x” no quadrado cormespondente a resposta mais adequada ao caso do
seu filho.

*  Margue somente um "x" por pergunta, a menos que haja instrug&o em confrario.

[L, pais, longal]
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Trial 1D: Page 311
VISIT X

Subject No.- Loy i1 ]

Aqui, gostariamos de obter informactes sobre as HEMORRAGIAS
(SANGRAMENTOS NAS JUNTAS) de seu filho.

1. CQuantas vezes seu filho teve hemormragias no dlimo més?
O nenhuma O oz O mais de 2 Cuantas?

S0 responda as proximas perguntas se seu filho teve hemorragias.

2. Cuanto as hemomagias incomodaram seu filho no afimo més?

O nem um pouce O um pouco O moderadamente O bastante O muito
3 Qual a gravidade das hemomragias do seu filho no dlimo més?
(Mo caso de varias hemorragias, por favor, responda pensando na mais grave.)

O leve O moderada O grave O muito grave
4. Seu filho teve uma sensagdo estranha nas juntas antes das hemomragias?
O nunca O quase nunca [ as vezes O muitas vezes [0 sempre
5. Seu filho teve que se manter quieto (p. ex: ficar deitado na cama) durante as
hemorragias?
O nunca O quase nunca [ as vezes O muitas vezes O sempre

B. Seu filho avisou oia) senhon{a) imediatamente quando teve hemormagias?

O nunca O quase nunca [ as vezes O muitas vezes O sempre

Gostariamos de saber quem aplicou o CONCENTRADO DE FATOR em seu filho.

Mo dltimo més... munca QUASE |+ vezes R sempre
nunca VEZES

1. ... o meu filho aplicou o concentrado O O O O O
de fator em =i mesmo

2. ... 2u apliquei o concentrado de fator O O O O O
no mey filho

3. .. o{a) mew/minha O O O O O
esposola)parceino(a) aplicou o
concentrado de fator mo meu filho

4. .. umia) enfermeiro(a) aplicou o O O O O O
concentrado de fator no meu filho

5. ...umf{a) médico(a) aplicou o O O O O O
concentrado de fator no meu filho

[IL, pais. longa]
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Trial 1D: Page 4/11
VISIT X

Subject No - Lyt |

Aqui, gostariamos de obter informacdes sobre a hemofilia
E A SAUDE FISICA do seu filho__.

No Glti . quase | . muitas

o dltimo mes... nunca nunca | 5 Vezes sempre

1. .. osinchagos do meu filho doeram O O O O O

2. ... 0 meu filho teve dores nas juntas O O O O O

3. .. omeufilho teve dores ao se mexer O O O O O

4. ... 0 meu filho teve rigidez nas juntas O O O O O

5. ... o meu filho teve dificuldade de O O O O O
mexer o3 bragos ou as pemas

6. ... o meu filho teve dificuldade de O O O O O
caminhar tanto quanto quernia

T. ... 0 meu filho teve medo de s& O O O O O
machuear
... & agora sobre como 0 seu filho SE SENTIU por causa da hemaofilia.

_— = quase | . muitas
Mo ultimo mes... nunca nunca | 3Svezes| | sempre

1. ... o mey filho ficou mal-humorado por O O O O O
causa da hemofilia

2. ...omeu filho ficou triste por causa O O O O O
da hemofilia

3 ... a hemofilia foi um peso para o meu O O O O O
filha

4.  ...omeu filho ficou com raiva por O O O O O
causa da hemofilia

5. ... o meu filho ficou preccupado com O O O O O
a hemofilia

6. ... omeu filho se sentiu solitario por O O O O O
causa da hemofilia

7. .. omeu filho teve medo de ter O O O O O
hemomagias

ML, pais, longa]
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Trial ID:

VISIT X

Subject No.:

Loyt |

Page 511

Como a hemofilia afeta a maneira como seu filho VE A S| MESMO?

PIFHAEMO-00L - BradiiPortuguase - Final warsion -
Fimb i budappe sjacf 0 ek oy ST e ve oy p s riugu s

02 Jul 07 - Mapl Reseanch Insibute.
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Mo ditimo més... nunca | T4 i vezes e SEmpre
nunca veZes

1. ... o meu filho sentiu inveja dos O O O O O
meninos da idade dele que sdo
saudaveis

2 ... o meu filho se sentiu fisicamente O O O O O
mais fraco gue o= outros meninos

3. ... omeu filho s& sentiu tho bem O O O O O
quanto os outros meninos da idade
dele

4. .. omeu filho se sentiu satisfeito com O O O O O
0 52U proprio conpo

5. ... & hemofilia tomou a vida do meu O O O O O
fillo mais difici

6. ... omeu filho se sentiu meio O O O O O
envergonhado por causa da
hemofilia

7. ... omeu filho teve dificuldade de O O O O O
fazer coizas junto com outras
criangas da idade dele

8. ... omeu filho ndo pode fazer tudo O O O O O
que Queria Com 0% amigos por
causa da hemofilia

9. ...omeu filho se sentiu saudavel, O O O O O
apesar da hemofilia

ML pais, longa]
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Trial 1D:

WVISIT X

Subject No.:

Lot |

Page 611

As proximas perguntas s3o sobre a hemofilia e a FAMILIA...

PIFHAEMO-G:OL - BrazdliiPortuguese - Final wersion - 02 Jul 07 - Mapl
Fisstt Aosbudapipeoject ol T Sutedy 12T fileul_vee sori fox bracifipi-Smas

Research Instibute.
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Ho altimo més... nunca QUESE | .o vezes muitss SEempre
nunca VEZES
1. .. U protegi demais o meu filho O O O O O
2 .. o{a) mew/minha O O O O O
esposola)/parceirola) protegeu
demais o mosso filho
3. .. houve problemas em casa devido a O O O O O
hemofilia do meu filho
4. ..o meu filho sentiu gue estava O O O O O
causando problemas para a familia
dele por causa da hemofilia
5. .. dediguei menos tempo ao trabalho O O O O O
ou ao lazer porgue five que cuidar
do meu filho
... &, agora, sobre a hemofilia e os AMIGOS do seu filho...
Mo dltimo més... nunca QUASE | 2e vezes muitas Sempre
nunca vezes
1. ... o meu filho conseguiu conversar O O O O O
sobre a hemofilia com oz amigos
2. ..o melhor amigo do meu filho se O O O O O
importou com o estado dele
3. ... o meu filho teve um melhor amigo, O O O O O
alguem de quem se sentiu proximo
4, ... 03 amiges do meu filho cuidaram O O O O O
dele quando ele ndo estava bem
[]1 pais, longa]
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Trial 1D: Page 7M1
VISIT X
Subject No-- Lev 110 |
... e, entdo, sobre a hemofiliae a SEHSA(;.EG DE RECEBER APOIO.
Mo dltimo més... nunca QUASE | e vezes muitas sempre
nunca VEZES
1. ... o8 outros demonstraram O O O O O
consideragdo especial pelo meu filho
por causa da hemofilia
2. ... 08 outros se mostraram O O O O O
compreensives em relagdo a
hemaofilia do meu filho
3. ... omeu filho conseguiu conversar com O O O O O
ouiras pessoas sobre os problemas
relacionados & hemofilia
4. .. 0soulros apoiaram o meu filho O O O O O
As proximas perguntas s80 sobre a hemofilia e OUTRAS PESSOAS.
E— - quase | . muitas
Mo ultimo mes... nuUnca R - ] — sEmpre
1. ...o meu filho e sentiu diferente dos O O O O O
outres por causa da hemofilia
2. ..o meu filho se sentiu incomodado O O O O O
com ¢ fato de oulras pessoas
saberem de sua hemofilia
3. ... outras criangas zombaram do meu O O O O O
filho por causa da hemofilia
4 .. as pessoas agiram de forma O O O O O
diferente com o meu filho por causa
da hemofilia
5. .. omeu filho se sentiu excluido O O O O O
guando oz outros fizeram coisas
juntos
€. ... 0s outros fizeram comentarios idiotas O O O O O
para o meu filho sobre a hemofilia
dele
[, pais. longal
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Trial 1D

Subject No.:

VISIT X

Lo v10 ]

Page 8M1

Estas perguntas sdo sobre ESPORTES E ESCOLA.

Mo dltimo més...

nunca

quase
nunca

83 VEZES

miuitas
VEZES

sempre

.. o meu filho ndo pode praticar

espories de que ele gosta por
causa da hemofilia

.. 0 meu filho teve de realizar mais

atividades em ambientes fechados
do que as outras criangas por
causa da hemofilia

.. o meu filho teve gque evitar esportes

como patinacioskate & futebol

.. o meu filho praticou tanto esporte

quanto qualguer outra crianca

.. 0 meu filho participou das aulas de

Educacio Fisica, apesar da
hemafilia

.. 0 meu filho conseguiu freqientar a

escola, apesar da hemofilia

.. o meu filho no péde participar de

eventos especiais na escola (por

exemplo, passeios) por causa da
hemaofilia

.. o meu filho teve dificuldade de

concentragdo na escola porque
estava com dor

O

O

O

O

PIFHAEMO-QC. - Brad
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Trial 1D:

Subject No.:

WVISIT X

Lot 10|

Page 911

As perguntas abaixo tratam de MANEIRAS DE LIDAR COM A HEMOFILIA.

PI-HAEMO-20L - Eiazlh"Pﬂltug.lEEE Final wersion - 02 Jul 07 - Mapl Rasearch Institute.
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Mo altimo més. nunca QUASE | e vezes o SEm
nunca VEZES pre

1. .. 0 meu filho tentou identificar O O O O O
imediatamente o inicio das
hemomagias

2. .. 0 meu filho foi cuidadoso com o O O O O O
proprio corpo

3 .. o meu filho foi capaz de perceber O O O O O
se estava tendo uma hemormmagia
ou nao

4. .. o med filo manteve os sintomas O O O O O
da hemofilia sob controle

5. .. o meu filho se sentiu bem O O O O O
informado sobre a hemofilia

6. .. & hemofilia foi uma parte normal da O O O O O
vida dele

7. ..o meu filho aceitou o fato de ter O O O O O
hemofilia

[IL. pais. longa]
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Trial 1D: Page 10711
VISIT X

Subject No.- Loy i1 ]

E o TRATAMENTO?
No Glti . quase | . miuitas
o Gltimo més... nunca nunca | 35 VEZeEs sempre
1. .. omeu filho ficou satisfeito com o O O O O O
centro de tratamento de hemofilia
2. ... o tratamento que recebeu foi ok O O O O O
3. .. omeufilho confiou em seus O O O O O
medicos e enfermeiros
4. ... o meu filho ndo gostou de ir ao O O O O O
ceniro de tratamento de hemofilia
5. .. as aplicagdes de concentrado de O O O O O
fator incomodaram o meu filho
6. ... @ meu filho ficou abomecido com a O O O O O
guantidade de tempo que as
aplicagbes de concentrado de fator
COMNSUMiranm
7. .. omeu filho sentiu que as O O O O O
aplicagbes de concentrado de fator
intermromperam as atividades dele
A SAUDE do seu filho EM GERAL?
Em geral... excelente mul - bom razoavel | fraco
1. ... o{a)=senhor(a) dirfia que a saide do
seu filho &...7 = - - O -

[IL, pais. longa]
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Trial ID: Page 1111
VISIT X
Subject No.- Loy oo |
Perguntas abertas

1. Quanto a hemofilia incomoda o seu filho?
Onemumpouco Oumpouco O moderadamente O consideravelmente O muito

2.  Quanto a hemofilia do seu filho incomoda ofa) senhor(a) #
O nem um pouco Oum pouco O moderadamente O consideravelments T muito

3. Quais 530 os problemas de ter hemofilia e quais 380 os problemas relacionados ao
tratamento da hemaofilia?

a) para o seu filho b) para o{a) senhor{a)

Excelente! Parabéns!

OBRIGADO PELA SUA COLABORAGAO!

[L, pais, longa]
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ANEXO F — AUTORIZACAO PARA UTILIZACAO DO QUESTIONARIO HAEM-A-
QOL NA PESQUISA

De: Sylvia v. Mackensen [mailto:s.mackensen@uke.uni-hamburg.de]
Enviada em: quarta-feira, 30 de setembro de 2015 08:19

Para: - Thiara Guimar@e s Heleno de Oliveira

Assunto: Re: Ask your permission to use Haem-a-Qol

Dear Thiara, please find attached the Brazilian Portuguese versions of the paediatric Haemo-Qol

Good luck for your masters.

Don't hesitate to contact me, if you have further questions.
Best regards

Sylvia

Am 30.09.2015 um 00:50 schrieb - Thiara Guimar e s Heleno de Oliveira:
> Dear Dr von Mackensen

> My name is Thiara Pdncio, | am a Nurse at HEMOMINAS Foundation -
> Brazil. I'm mastering in Hematology at Ribeirdo Preto Medicine Faculty
> of the University of S3o Paulo- USP. My thesis will include the

> quality of life in patients with Hemophilia. Therefore | ask your

> permission to use the Brazilian version of the Haem-a-Qol

> questionnarie (children and adults) in my research. I'm looking

> forward to having your cooperation. So, | thank you so much.

> Best regards!

b End of Forwarded Message -------

Dr. Sylvia v. Mackensen

Institute and Policlinics of Medical Psychology Centre of Psychosocial Medicine University Medical Centre
Hamburg-Eppendorf (UKE) Martinistr. 52, W26 20246 Hamburg
Germany

Tel.: +49/172/6822759

email: s.mackensen@uke.uni-hamburg.de
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Humero de ID do individuo:

ANEXO G - ESCORE DE SAUDE ARTICULAR NA HEMOFILIA - PLANILHA DE

RESUMO DA PONTUACAO.

Nome do Fisioterapeuta:

Soma dos totais das articulagdes

Pontuagdo da Marcha Global

Pontuagio total do HIHS

=

HA = N30 avallavel

N* Avaliag3o: Data:
Hora: dd/ mm/ aaaa
Escore de Saide Articular na Hemofilia 2.1 — Planilha de Resumo da Pontuagio
Cotovelo Cotovelo Joelho Joelho ?nm ozelo ?nrn ozelo
Esquerdo Direito Esguerdo Direito Esquerdo Direito
Edema (m (mET [0 ma [ ma O Ha [ ma
Duragdo (Edema) mES mES 00 Ha O Ha O Ha OO Ha
Afrofia do misculo 00w [mE O ma O Ha O HA O H&
Crepitagdes no [mE CTHe OHe OO H& m T THa
Imovimento
Perda da flex3o O Ha (mrT O W O Ha O Ha O Ha
Perda da extensdo mEs (mEs mr THE THa TTHe
Dor nas articulagies CTwe m e mER mER mET) e
Forga O na [(mET [mET O Ha O Ha O Ha
Total das articulagbes

1 O MA Incluida mos iens de Marcha )

Edema Crepliagido no movimanto
O = MeEnhum ederms 0 = Menfiuma
1= Ly 1 m Liype
2 = Mcdemdo 2 = Grave
3 = Grae
Parda da flsxdo
Duraao: Lisda & I Tuteala
O = Bem edema Om<g" D={Canirn ded inareslzs
P — 1=5"- 10 1mq" -4
S — 2= 1t -20" Tmgr- a0
o ERES

Atrofla muscular
0= Nenhuma

Parda da extensdo

1 = Leve ia partr da Fipersxtersio)
Limia I T b

I = Grawe
Om<s Dm{uniin desk inaresies
1= E"- 10" Tmg"-4"
2= 11" -20" ZmE-90"
om0 Jm=q0"

Dor nas articulagles

0 = Menhwms dor s movimenisglo afiva

1 = Menhwma dor i movimentagdo aliva; dor somente com suave

pressSo ouna paipacio
Z = Dor na movimentagho ata

[ 1]

Forga [ Usando a escala de Danlels & Worthingham)

Dentro do ADM dispon el

0 = Sustentn a posigio de teste contra a gravidade com resissénda maxima igrau 5]

1= Sustents a posiglo de tesie contra a gravidade com resisiéncia moderada (porém
fiha com a resistEncla maxima) (grau 4)

2 = Bustenta & pml-;!u de besbe com resisi®ncia mirima {gram 3 +) ou sustenta a
posipho de teste contra @ gravidade (grau 3)

3 = C:apaz de complefar partialments o arco de moviementio condra a gravsidade (graw 3
- 2+), ou & capex de compistar iodo o aroo de movimento com gravidade sliminada
igram 2 ou o arco de movimento parcial com gravidade eliminads (grau 2-)

4 = Trago igras 1) ou nenfama contraglo masculsr (gra O]

A - Pl vl

Marcha global (caminhar, sublridescer dagraus, comer, pular com 1 pema)
0 = Todas as hablldades estlo dentro dos Imies pormals

1 = Uima hablidade rdio m228 deniro dos lim ez mormals

2 = Duas hablldades ndo estio dentro dos lmikes nomals

3 = Triz habildsd=s ndo extho dentro dos limites romais

4 = Menhuma dxs habilidsdes estd dento dos mikes normalks.

A - Pl vl

OBSERVACAD: Existe um manual de instrugies e fichas acompanhando, que sio necessarias quando se

administra o HJHS.

Observagies gerais:

2013-08-29
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ANEXO H - FUNCTIONAL INDEPENDENCE SCORE IN HEMOPHILIA (FISH)

FUNMCTIONAL INDEPENDENCE SCORE IN HEMOPHILIA (FISH)

Pesformance based Instrumesnt

Patient Name: Patient Code:
Today (ddimmdywyy)_L_L_
A_Self Care
1. Eating and grooming o1 92 93 04
2. Bathing 01 9z Q3 04
3. Dressing o1 92 92 04
B. Transfers
4. Chair 01 92 Q93 04
5. Squatting g1 Oz 0Oz O4
C. Locomotion
6. Walking Q1 Dz Q= 0 4
7. Stairs (12 - 14 steps) aif 92 O30 4
&_ Running 01 9z O3 9 4
Total Score

Scores range from 1 - 4 depending on the degree of independence (see scoring key)

Comments:



