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RESUMO 
 
 

PÔNCIO, T. G. H. O. Avaliação da qualidade de vida do portador de 
hemofilia e implementação do diário de infusão. 2018. 167f. Dissertação. 
(Mestrado Profissional em Hemoterapia). Faculdade de Medicina de Ribeirão 
Preto, Universidade de São Paulo, Ribeirão Preto, 2018. 
 
Pacientes com hemofilia apresentam predisposição a sangramentos, tanto pós-

traumáticos como espontâneos, que ocorrem, principalmente nas articulações 

(hemartroses) e quando recorrentes podem contribuir para o estabelecimento 

de artropatia hemofílica, o que torna a doença potencialmente incapacitante e 

dolorosa, e afeta consideravelmente a qualidade de vida (QV) dos portadores. 

Avaliar a QV desses pacientes dá-nos subsídio para propor medidas visando a 

melhoria da assistência prestada e o seu bem-estar. Nesse sentido, uma 

importante ferramenta é o diário de infusão. O objetivo do estudo foi avaliar a 

QV dos portadores de hemofilia acompanhados pelo ambulatório da Fundação 

HEMOMINAS no Hemonúcleo Manhuaçu, utilizando ferramentas específicas e 

implementar o uso do Diário de Infusão como estratégia para incrementar a 

assistência. Trata-se de um estudo quantitativo descritivo. Para a avaliação da 

QV, optou-se, por utilizar o modelo de classificação de saúde, denominado CIF 

proposto pela OMS. Os instrumentos utilizados incluem: questionário 

sociodemográfico; 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 elegível. Nos pacientes 

maiores de 18 anos (n=24), a média de pontuação do Haem-A-Qol foi de 

53,39. No HAL, a média foi de 67,26. Já no HJHS, a média foi de 37,33. No 

FISH, a média foi de 25,96. Nos menores de 18 anos, (n=06), o Haemo-Qol foi 

respondido por pacientes e seus pais. No questionário respondido pelo 

paciente o escore médio foi de 50,36, já dos pais, foi de 55,16. No PedHAL, o 

escore médio dos pacientes foi 88,59 e dos pais 83,15. A pontuação média no 

HJHS foi de 5,67. Com relação ao FISH, todos atingiram nota máxima. O Diário 

de Infusão foi construído e implantado como ferramenta para incrementar a 

assistência com vistas a estimular a melhora progressiva da QV. A QV dos 

pacientes acompanhados obteve resultados diferentes nas faixas etárias 

avaliadas, sendo que pacientes mais jovens alcançaram escores melhores. A 

realidade do manejo da hemofilia é desafiadora. É necessário reorientar o 

cuidado, o foco não deve ser a doença, é preciso olhar para o indivíduo, que 

deve ser assistido integralmente e de maneira holística.  

 

Palavras-chave: Hemofilia. Qualidade de vida. Diário de infusão. 

  



ABSTRACT 
 
 

PÔNCIO, T. G. H. O. Assessment of the quality of life of hemophilia 
patients and implementation of the infusion diary. 2018. 167f. Dissertação. 
(Mestrado Profissional em Hemoterapia). Faculdade de Medicina de Ribeirão 
Preto, Universidade de São Paulo, Ribeirão 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 Manhuaçu, 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 

questionnaire; Haem-A-Qol; Haemo-Qol; HAL, pedHAL; HJHS 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 INTRODUÇÃO 

 

A hemofilia é uma doença hemorrágica genética com herança recessiva 

ligada ao sexo, decorrente de uma mutação que ocorre nos genes que codificam os 

fatores de coagulação VIII (F VIII) e IX (F IX), localizados no braço longo do 

cromossomo X. Quando a deficiência encontrada é do FVIII ocorre a hemofilia A, 

quando do F IX, hemofilia B. Não apresenta limites étnicos e ocorre em todo o 

mundo (BRASIL, 2011). Trata-se de uma doença muito antiga. Há referências de 

sua existência num texto sagrado judaico datado do século II (MACEDO, 2005). No 

século XIX, seus registros foram mais expressivos, nessa época era conhecida 

como “doença real”, por ter sido diagnosticada em descendentes da rainha Vitória 

(MANNUCCI; TUDDENHAM, 2001). 

A prevalência estimada da hemofilia A é de aproximadamente um caso em 

cada 5.000 a 10.000 nascimentos do sexo masculino, é mais comum que a hemofilia 

B e representa cerca de 80% dos casos. Já a prevalência da hemofilia B é de um 

caso a cada 30.000 a 40.000 nascimentos do sexo masculino (BRASIL, 2015a). 

A doença é classificada de acordo com os níveis plasmáticos do fator 

deficiente circulante. Sendo grave, quando a atividade do fator é inferior a 1%; 

moderada, quando a atividade se encontra entre 1% e 5%; e leve, quando os níveis 

estão entre 5% e 40% (BLANCHETTE et al., 2014a; SRIVASTAVA et al., 2013). 

Os pacientes com hemofilia (PCH) apresentam predisposição a 

sangramentos, tanto pós-traumáticos como espontâneos, que ocorrem, 

principalmente nas articulações (hemartroses) 80%, músculos ou em outros tecidos 

(ROOSENDAAL; LAFEBER, 2003). As hemartroses, quando recorrentes, podem 

ocasionar quadros de inflamação crônica da membrana sinovial (sinovite crônica) e 

contribuir para o estabelecimento de artropatia avançada (artropatia hemofílica) 

(VALENTINO et al., 2007, 2012). 

No Brasil, o tratamento da hemofilia se baseia, fundamentalmente, na 

reposição do fator deficiente (VIII ou IX), por via venosa (SRIVASTAVA et al., 2013). 

Atualmente, existem duas modalidades de tratamento para a hemofilia: sob 

demanda e tratamento profilático (BRASIL, 2015a). O tratamento sob demanda se 

dá por meio da infusão do fator após a ocorrência do episódio hemorrágico. O 
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tratamento profilático se subdivide em duas modalidades: profilaxia contínua 

(primária, secundária ou terciária) e profilaxia intermitente, que pode ser periódica ou 

de curta duração (BLANCHETTE et al., 2014a; BRASIL, 2015a; SRIVASTAVA et al., 

2013). 

A instituição precoce da reposição do fator deficiente (profilaxia) é a principal 

maneira de prevenir a artropatia hemofílica (BLANCHETTE, 2010; MANCO-

JOHNSON et al., 2007) e, nesse sentido, nos últimos anos, o Ministério da Saúde 

(MS) instituiu os programas de profilaxia primária e secundária para os pacientes 

hemofílicos, além do tratamento de demanda já existente (BRASIL, 2015a). No 

entanto, a despeito do grande avanço no tratamento dos PCH, um grande número 

de pacientes no Brasil apresenta complicações da doença, afetando principalmente 

o sistema musculoesquelético. Isso decorre possivelmente do início tardio da 

profilaxia, da dificuldade dos PCH em ter acesso ao tratamento (grande extensão 

territorial, baixo nível socioeconômico) ou da falta de adesão 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 é afetada pela gravidade da doença e por 

questões relacionadas ao acesso à medicação (BLANCHETTE et al., 2014a). De 

acordo com Bladen et al. (2013), dados disponíveis apontam para melhora da QV 

dos pacientes após a introdução do tratamento de profilaxia e terapia domiciliar.  

A QV, segundo a Organização Mundial da Saúde (OMS), pode ser definida 

como: "a percepção do indivíduo de sua posição na vida no contexto da cultura e do 

sistema de valores nos quais ele vive e em relação aos seus objetivos, expectativas, 

padrões e preocupações" (WHO, 1997). 

Os sistemas de avaliação de QV envolvem uma abordagem multidimensional 

que engloba aspectos físicos, emocionais, mentais, sociais e ambientais de um ser 

humano. Esta avaliação pode ser investigada utilizando-se instrumentos genéricos 

ou direcionada a uma doença específica (BULLINGER et al., 2002; BULLINGER; 

VON MACKENSEN, 2004). 

No cenário do PCH, uma série de instrumentos específicos foram 

desenvolvidos, tanto para avaliação do estado articular quanto para a avaliação da 
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percepção da saúde como: Escala WFH-PE, Hemophilia Joint Health Score (HJHS); 

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; VILLAÇA 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 subsídio para propor medidas visando a melhoria da assistência prestada 

e o bem-estar desses pacientes. 

Sendo a hemofilia uma doença crônica e potencialmente incapacitante, 

ferramentas com o objetivo de avaliar a adesão ao tratamento devem ser 

consideradas, com vistas a promover a QV do PCH. Dentro das possíveis 

alternativas, a elaboração e implementação do diário de infusão foi a escolha 

aventada para a presente pesquisa, desenvolvida no Hemonúcleo de Manhuaçu da 

Fundação HEMOMINAS, situado na Zona da Mata Mineira, e que atende uma 

população de aproximadamente 400.000 habitantes (IBGE, 2014). 

Por meio do diário de infusão, é possível acompanhar o cuidado prestado ao 

paciente, as informações pertinentes ao seu tratamento, o número de intercorrências 

hemorrágicas e a presença de comorbidades. No diário, o paciente registra a 

administração do fator, citando o motivo da aplicação, o local e a circunstância do 

sangramento. Ainda é possível acompanhar os tratamentos odontológicos, os 

atendimentos na rede de urgência e o acompanhamento pela Equipe de Saúde da 

Família (ESF).  

Atualmente, no Ambulatório da Fundação HEMOMINAS do Hemonúcleo 

Manhuaçu-MG, são acompanhados 39 PCH, com idade variando entre um e 60 

anos.  

Diante do supracitado, cabe o inquérito: Qual o nível de QV desses 

indivíduos? Que estratégias podem ser eficazes para melhoria da QV deles? O 

diário de infusão é ferramenta necessária ao tratamento? A implantação do diário de 

infusão pode melhorar o nível de QV desses indivíduos? 
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Dessa maneira, optou-se por avaliar a QV dos PCH acompanhados no 

Hemonúcleo de Manhuaçu, e implementar o uso do diário de infusão como 

estratégia para incrementar a assistência prestada a esses pacientes. 



Revisão de Literatura  |  18 

2 REVISÃO DA LITERATURA 

 

2.1 Hemofilia 

 

A hemofilia é uma doença hereditária, de caráter recessivo, ligada ao 

cromossomo X e afeta principalmente indivíduos do sexo masculino. Como resultado 

da mutação, o indivíduo apresenta níveis de fatores de coagulação em quantidade 

insuficientes. Quando a deficiência identificada é do FVIII da coagulação, tem-se a 

hemofilia A, que representa 80% dos casos. A hemofilia B caracteriza-se pela 

deficiência do F IX (BRASIL, 2011, 2015a; SRIVASTAVA et al., 2013) (Figura 1). 

 

 

Figura 1 - Hereditariedade da hemofilia  

 

Fonte: (BRASIL, 2015a). 

 

 

A frequência estimada da ocorrência da hemofilia A é de um caso para cada 

5.000 a 10.000 nascimentos do sexo masculino. Segundo o relatório anual da WFH 

(2012), estima-se que exista no mundo aproximadamente 400.000 pessoas com 

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

2001). 

A gravidade da doença está ligada à concentração plasmática de fatores de 

coagulação. Quando a concentração é menor que 1% a hemofilia é classificada 

como grave, é moderada quando os níveis de fator estão entre 1-5% do normal, e 

leve quando a concentração do fator está entre 5-40% do normal (BLANCHETTE et 

al., 2014ª; SRIVASTAVA et al., 2013; WHITE et al., 2001). 

O paciente portador de hemofilia grave apresentará sangramentos 

significativos com histórico desde a infância, os episódios podem ocorrer 

espontaneamente ou após traumas. Nesse caso, o diagnóstico é precoce, 

normalmente no período em que a criança começa a andar ou engatinhar, nessa 

fase os sangramentos orais também são frequentes, já nas formas leves o 

diagnóstico pode ser mais complicado, principalmente quando o paciente nunca 

passou por procedimentos cirúrgicos (SRIVASTAVA et al., 2013; ZAGO; FALCÃO; 

PASQUINI, 2013).  

As manifestações clínicas das hemofilias A e B são semelhantes, sendo 

assim, não é possível distinguir as duas somente pela clínica. 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 hematúria é uma manifestação comum. Pacientes com manifestações 

graves da doença estão sujeitos a grandes hemorragias que podem, inclusive, 

comprometer órgãos vitais (BRASIL, 2015a; GRINGERI et al., 2004; ZAGO; 

FALCÃO; PASQUINI, 2013). 

Embora pacientes com disfunção leve sangrem excessivamente apenas após 

traumas ou cirurgias, aqueles portadores de quadros graves podem apresentar, em 

média, de 20 a 30 episódios de sangramentos espontâneos, particularmente em 

articulações ou músculos (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 

articulações dos cotovelos, joelhos e tornozelos. Quando ocorrem com frequência e 

não são tratadas adequadamente podem levar à artropatia hemofílica, que se 
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configura como umas das complicações mais debilitantes da doença (SRIVASTAVA 

et al., 2013). 

Hematomas também se apresentam frequentes e são a segunda causa de 

sangramento em pacientes graves (ZAGO; FALCÃO; PASQUINI, 2013). Segundo a 

WFH (2012), os PCH devem ser bem orientados quanto aos sinais de perigo, 

envolvendo dores de cabeça intensas, hematêmese e dores abdominais, que podem 

indicar, respectivamente, sangramentos intracranianos que são emergências 

médicas, assim como hemorragias do trato gastrointestinal, o atendimento médico, 

nesses casos, deve ocorrer o mais brevemente possível.  

Ainda de acordo com Guidelines da WFH (2012) e o Manual de Hemofilia do 

MS (BRASIL, 2015a), a coagulopatia deve ser investigada em casos de histórico de 

hematomas fáceis na infância, sangramentos espontâneos sem motivos aparentes 

ou conhecidos, particularmente nas articulações ou tecidos musculares. Sua 

investigação tem início com testes de triagem como Tempo de Tromboplastina 

Ativado (TTPA), que estará prolongado, e Tempo de Protrombina (TP), que se 

apresentará normal. Além da determinação das dosagens de F VIII e F IX, que 

servirão para a classificação e diferenciação entre as hemofilias. Feito o diagnóstico, 

o paciente deve ser acompanhado pelo centro especializado, e a investigação 

quanto ao desenvolvimento de inibidor da função coagulante deve ser constante 

(ZAGO; FALCÃO; PASQUINI, 2013). 

Ainda não se pode dizer em cura para a hemofilia. O tratamento se baseia na 

infusão do concentrado de fator de coagulação deficiente. Desde muito cedo, o 

portador convive com a rotina de infusões da medicação endovenosa, e aprende 

que esse processo é essencial para sua sobrevivência e QV. Atualmente no Brasil, o 

tratamento da hemofilia está divido em duas modalidades, sob demanda ou 

profilático (BRASIL, 2015a). 

 

2.2 Principais complicações 

 

As complicações decorrentes da hemofilia podem ser divididas em dois 

grupos. O primeiro inclui as complicações relacionadas à doença: sangramentos 

intra-articulares recorrentes, que podem evoluir com artropatia hemofílica, dor e 
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perda ou diminuição dos movimentos (BOLTON-MAGGS; PSI, 2003), o que torna a 

doença extremamente dolorosa, debilitante e potencialmente incapacitante 

(SRIVASTAVA et al., 2013). O segundo grupo inclui as complicações relacionadas 

ao tratamento: transmissão de doenças infecciosas, outrora tão real, hoje já tem seu 

risco provavelmente eliminado pelo desenvolvimento de produtos recombinantes. 

Ainda há o desenvolvimento de inibidores, que são anticorpos que neutralizam a 

função dos fatores de coagulação, sua incidência varia de 20% a 30% entre PCH A 

e de 1% a 5% entre PCH B (BRASIL, 2015a). 

 

2.2.1 Artropatia hemofílica 

 

Segundo Manual de Reabilitação na Hemofilia do MS (BRASIL, 2011), as 

manifestações mais comuns na hemofilia são as hemartroses, que podem ser 

definidas como sangramentos intra-articulares que ocorrem espontaneamente ou 

após traumas, ainda que mínimos. São mais frequentes nas articulações dos 

joelhos, cotovelos e tornozelos. Podem ocorrer ainda nas articulações dos quadris e 

ombros, em portadores da forma grave, a primeira hemartrose pode ocorrer entre o 

1º e 2º ano de vida, são mais recorrentes e graves na infância e adolescência. 

Os pacientes usualmente reconhecem precocemente esses sangramentos 

devido a sensação descrita como “aura”, que se caracteriza por formigamento e 

dormência no local afetado. Caso o sangramento não seja interrompido nessa fase, 

as manifestações clínicas evoluem com dor, edema, calor sobre a articulação e 

diminuição da amplitude do movimento. Com o intuito de impedir ou minimizar a 

instalação de sequelas, o tratamento deve ser empregado o mais rapidamente 

possível (SRIVASTAVA et al. 2013). 

Os sangramentos intra-articulares são classificados de acordo com seu tempo 

de evolução e gravidade das manifestações clínicas. São agudos ou crônicos, de 

acordo com o tempo de instalação dos sintomas. Quando o sangramento é recente, 

com ou sem causa aparente classifica-se como agudo. Quando existe a recorrência 

de hemorragias, mesmo antes que a articulação se recupere do episódio anterior, 

tem-se a hemartrose crônica. Podem ainda ser classificadas como leves ou graves, 

de acordo com a magnitude dos sintomas (BRASIL, 2011). O tratamento empregado 
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é a reposição do fator deficiente, o Manual de Hemofilia do MS (BRASIL, 2015a) 

contempla o cálculo da dose adequada de infusão do fator de coagulação para 

alcançar os níveis plasmáticos necessários. Além da reposição, a aplicação de gelo 

e repouso é indicada. Analgésicos e anti-inflamatórios podem ser prescritos para 

dor. De acordo com Brasil (2011), a fisioterapia, em alguns casos pode ser 

adequada. Ocorrendo redução da dor e edema, o paciente deve assumir a posição 

fisiológica, o profissional deve trabalhar com procedimentos para reduzir a flexão e 

iniciar contrações ativas da musculatura para evitar atrofias e deformidades 

articulares.  

Quando uma articulação apresenta hemorragias repetidamente em um 

período de tempo, temos uma articulação-alvo. Muitas instituições como o Centro de 

Controle de Doenças (CDC) e a Rede Pediátrica Europeia para a Gestão da 

Hemofilia (PEDNET) definem articulação-alvo como aquela em que pelos menos três 

sangramentos ocorreram no período de 3-6 meses. Quando não há hemorragia nos 

últimos 12 meses, essa articulação já não é considerada alvo (BLANCHETTE et al., 

2014b). Para o MS (BRASIL, 2015b), articulação-alvo ocorre quando há três ou mais 

hemartroses numa mesma articulação no período de seis meses. 

Hemartroses de repetição podem levar à artropatia hemofílica, que é a 

sequela mais recorrente e incapacitante da hemofilia e ocorre majoritariamente nas 

articulações do tipo troclear, como os joelhos e cotovelos, seguidos pelos tornozelos, 

os quadris, ombros e punhos (BRASIL, 2011, 2015a). Uma vez estabelecida, a 

artropatia hemofílica é irreversível (CARCAO et al., 2015).  

Hemorragias intra-articulares levam à distensão capsular e inflamação da 

membrana sinovial (sinovite), como consequência à resposta inflamatória acontece 

uma hipervascularização que leva a hemorragias repetidas, que geram um efeito 

destrutivo sobre as articulações, incluindo lesões degenerativas das cartilagens, 

além de hipercrescimento irregular das epífises ósseas, o que pode provocar 

osteoporose (BRASIL, 2011; CROSS; VAIDYA; FOTIADIS, 2013). Ocorre, ainda, 

edema e dor articular, que condicionam uma limitação da mobilidade e, 

consequentemente, atrofia muscular (CARVALHO, 2010). 

O diagnóstico requer avaliação criteriosa, e um exame físico bem feito deve 

ser rotina nos atendimentos aos PCH. Quando precoce, o diagnóstico 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 inflamação dos tecidos moles, quanto crescimento epifisário exagerado 

(MANSO, 2007). 

O objetivo do tratamento das hemorragias intra-articulares é interromper o 

sangramento o mais rápido possível, idealmente na fase “aura”; minimizando, assim, 

a instalação de sequelas, além de evitar novos sangramentos e reduzir a aceleração 

do processo destrutivo dessa articulação (BRASIL, 2011; WFH, 2012). Quando PCH 

são tratados inadequadamente nos episódios de hemartroses, podem ficar 

incapacitados para atividades diárias precocemente devido à artropatia hemofílica 

(BOLTON-MAGGS; PSI, 2003). Essa complicação pode se desenvolver a partir da 

segunda década de vida, contudo quando o tratamento não é adequado ou 

individualizado e os sangramentos são graves, sua ocorrência pode ser antecipada 

(WFH, 2012). Nesse contexto é imperativo ações que previnam o desenvolvimento e 

evolução da artropatia, uma conduta adotada por países desenvolvidos e mais 

recentemente no Brasil, inclui doses profiláticas de fatores de coagulação com o 

objetivo de evitar o dano articular (BLANCHETTE, 2010). 

Segundo Carcao e colaboradores (2015), o desenvolvimento da artropatia 

está ligado à frequência com que os sangramentos ocorrem, além da idade em que 

o paciente apresenta seu primeiro episódio. Aqueles que apresentam sua primeira 

hemorragia ainda muito cedo estão mais propensos a desenvolver danos às 

articulações. O dano articular é uma preocupação real dos PCH, está associado à 

perda da amplitude e função dos movimentos, atrofia muscular, dor, deformidades 

articulares e, consequentemente, redução da QV. 

Pensando na QV e com vistas a avaliar a função musculoesquelética, alguns 

instrumentos são 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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evolução das condições articulares do paciente. Avaliações frequentes são 

importantes e podem prevenir danos mais graves (CARCAO et al., 2015). 

É importante ressaltar que a avaliação do sistema musculoesquelético não 

deve se restringir aos sinais da deterioração articular, sendo necessário também 

avaliar o quanto essas alterações podem afetar a independência do paciente 

(POONNOOSE et al., 2005). Ferramenta eficiente pode ser o FISH, que avalia a 

capacidade de o indivíduo realizar atividades cotidianas bem como sua QV. A 

avaliação proposta pelo FISH está em harmonia com os princípios adotados pela 

OMS por meio do desenvolvimento da Classificação Internacional de Funcionalidade 

(CIF), cuja proposta para a avaliação da deficiência e saúde deve incluir três 

componentes principais: estruturas corporais e funções; atividades e participação. O 

modelo também aborda as contribuições de outros fatores, como condições de 

saúde, fatores intrínsecos e ambientais (POONNOOSE et al., 2005; BLANCHETTE 

et al., 2014a). 

Associado ao FISH, com o intuito de avaliar a disposição para atividades, o 

Haemophilia Activities List (HAL) pode ser uma alternativa eficaz na avaliação da 

saúde articular do paciente. Segundo Poonnoose et al. (2005), a participação é 

definida como envolvimento em situações do dia-a-dia, como: esportes, lazer, 

trabalho entre outros. Essas avaliações, uma vez incorporadas à rotina do 

atendimento nos centros especializados podem incrementar a assistência, além de 

acompanhar a evolução da saúde articular dos pacientes e, consequentemente, 

prevenir danos mais graves. Em alguns casos, contudo, quando o dano já está em 

estágio avançado, a equipe de reabilitação deve ter como foco: aliviar a dor, manter 

boa função articular, possibilitar independência do paciente e identificar a 

necessidade de intervenção cirúrgica (BRASIL, 2011). 

 

2.2.2 Desenvolvimento de inibidores 

 

O desenvolvimento dos “inibidores” contra os fatores de coagulação 

representa umas das complicações mais devastadoras no tratamento da hemofilia, 

configurando-se um problema clínico grave, que leva ao aumento da mortalidade e 

morbidade (BERNTORP et al., 2011; COLVIN et al., 2008). A incidência é de 
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aproximadamente 30% em PCH A grave, contudo sua prevalência apresenta taxas 

menores, apontando que em alguns casos inibidores podem desaparecer 

espontaneamente. A incidência na hemofilia B grave é bem menor, ocorre entre 1% 

a 5% dos pacientes (BRASIL, 2015a; COLVIN et al., 2008).  

O manejo desses pacientes é um desafio para os serviços de saúde, e 

envolve tanto recursos humanos quanto financeiros, uma vez que os inibidores 

comprometem o pilar do tratamento na hemofilia: a reposição do fator de coagulação 

deficiente (COLVIN et al., 2008). 

Inibidores são aloanticorpos policlonais da classe IgG que neutralizam a 

função dos F VIII e F IX. Os pacientes acometidos passam a não responder à 

infusão do fator deficiente e podem apresentar episódios hemorrágicos de difícil 

controle (BRASIL, 2014a). A maioria dos casos de desenvolvimento de inibidores 

ocorre dentro das 50 primeiras exposições ou infusões 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 raça, mais comum na população negra; tipo de hemofilia, a incidência é 

maior na hemofilia A; tipo de mutação, mais comum nas inversões, que são 

mutações sem sentido e grandes defeitos moleculares, além da intensidade do uso 

do fator de coagulação, o tipo de fator utilizado e a idade da primeira infusão da 

medicação (BRASIL, 2014a).  

A titulação do inibidor utiliza o método Bethesda. Uma unidade Bethesda (UB) 

representa a quantidade de anticorpos circulantes capazes de inativar 50% do F VIII 

ou F IX existente em 1 mL de plasma. Podem ser classificados de acordo com o 

título de anticorpos circulantes e a resposta antigênica (BRASIL, 2014a). 

A classificação dos inibidores é essencial e determinará as condutas no 

manejo das hemorragias nos pacientes que desenvolveram aloanticorpos. Segundo 

Srivastava et al. (2013), inibidores de baixa resposta mantêm níveis <5UB/mL, 

apesar do estímulo constante com as infusões do fator, já os de alta resposta à 

atividade inibitória é >5UB/mL, em qualquer momento da existência do inibidor.  

A frequência da pesquisa de inibidores deve levar em consideração o tipo e a 

gravidade da hemofilia, a modalidade do tratamento (profilaxia ou demanda) e a 



Revisão de Literatura  |  26 

extensão da exposição prévia ao concentrado de fator (SRIVASTAVA et al., 2013). 

De acordo com Moerloose et al. (2012), essas recomendações se baseiam em 

estudos que mostraram que a maioria dos inibidores se desenvolveu, em média, 

após a décima exposição ao concentrado, e que são menos comuns em pacientes 

que já passaram por mais de 150 infusões. 

Para crianças, a pesquisa deve ser realizada a cada cinco infusões até a 

vigésima exposição, a cada 10 infusões após a vigésima primeira e quinquagésima 

infusão, e ao menos duas vezes por ano até a centésima quinquagésima exposição 

(MOERLOOSE et al., 2012).  

Pacientes em acompanhamento regular devem realizar pesquisa de inibidor 

pelo menos uma vez ao ano, o exame deve ser feito após washout (período sem 

reposição de fator) de no mínimo 72 horas. A pesquisa também deve ser realizada 

previamente às 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 emergência (MANNUCCI; TUDDENHAM, 2001). 

Segundo protocolo do MS (BRASIL, 2014a), o tratamento de escolha para 

pacientes que desenvolvem inibidor é a imunotolerância (IT), que envolve a 

administração diária ou em dias alternados do concentrado de fator deficiente, com a 

intenção de dessensibilizar o paciente, o que pode durar semanas ou até anos, o 

que é muito dispendioso. Após a erradicação do inibidor o paciente pode retomar o 

tratamento com as infusões do fator deficiente. 

O tratamento dos eventos hemorrágicos em PCH que desenvolvem inibidores 

envolve a reposição dos fatores deficientes por meio dos concentrados conhecidos 

como agentes de by-passing, que incluem o concentrado de complexo protrombínico 

parcialmente ativado ou o Fator VII ativado recombinante (CARCAO et al., 2015). 

Embora a profilaxia possa prevenir a artropatia hemofílica em pacientes portadores 

da forma grave da doença sem inibidores, sua eficácia com agentes by-passing em 

pacientes que desenvolveram inibidores ainda não está clara e o desenvolvimento 

de mais pesquisas se faz necessário (MANNUCCI; TUDDENHAM, 2001). 
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2.2.3 Doenças infecciosas transmitidas pelo uso de 
hemocomponentes/hemoderivados 

 

A epidemia pelo HIV (Vírus da Imunodeficiência Humana) ainda é um 

fenômeno de grande magnitude em todo o mundo. O primeiro caso de HIV/AIDS 

notificado no Brasil ocorreu em São Paulo no ano de 1980, a este seguiram muitos 

outros, tendo como grupos de exposição homens que faziam sexo com outros 

homens, PCH, e outros pacientes que recebiam sangue ou hemoderivados 

(RODRIGUES-JÚNIOR; CASTILHO, 2004; SZWARCWALD et al., 2000). Nesse 

período, PCH eram tratados com componentes sanguíneos em pool, ou seja, em 

uma única infusão o paciente era exposto a vários 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 rápida e devastadora 

(SZWARCWALD et al., 2000). Portanto, na década de 1980, anteriormente ao 

desenvolvimento de técnicas de inativação viral, grande número de PCH que haviam 

recebido concentrados de fator derivados do plasma foram infectados pelo vírus da 

Hepatite C (HCV), uma proporção considerável 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 período. 

Os primeiros relatos de infecção 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 introdução da terapia 

antirretroviral, e atingiu um pico entre 1991 a 1993. Após esse período, foi 

observada queda, as principais causas de morte foram devidas à AIDS (Síndrome 

da Imunodeficiência Adquirida), complicações do HIV, insuficiência hepática e 

hepatoma como resultado da coinfecção pelo HCV (ARNOLD et al., 2006). 

No âmago dessa crise estava a comercialização do sangue e ausência de 

uma legislação forte, que regulamentasse todos os processos envolvidos nas 

atividades hemoterápicas. Foi nesse contexto que ocorreu a implantação do 

Programa Nacional do Sangue e Hemoderivados (Pró-Sangue). Essa iniciativa foi 

um marco histórico na estruturação da hemoterapia brasileira. Lideranças populares, 

usuários e profissionais dos serviços de saúde e demais entidades lutaram pela 
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melhoria dos serviços prestados. Torna-se notável citar a luta do sociólogo Herbert 

de Souza, conhecido como Betinho, que era portador de hemofilia e como tantos 

outros foi contaminado pelo HIV, não se calou, lutou, e em 21 de março de 2001 foi 

publicada a Lei nº 10.205, que ficou conhecida como “Lei Betinho” ou “Lei do 

Sangue”, que regulamenta o § 4º do art. 199 da Constituição Federal (BRASIL, 

2013). 

Como resultado da implementação de várias medidas que incluíram seleção 

criteriosa de doadores de sangue, técnicas de inativação de vírus no processo de 

fabricação dos fatores, além de triagem sorológica nos componentes sanguíneos, 

estudos indicam que a transmissão do HIV, do vírus da Hepatite B (HBV) e HCV 

pela utilização de concentrados de fator de coagulação foi praticamente eliminada 

(ARNOLD et al., 2006). 

Os dados referentes ao estado sorológico da população portadora de 

hemofilia disponibilizados pelo MS por meio do Perfil das Coagulopatias Hereditárias 

no Brasil em 2014 (BRASIL, 2015b), mostram ausência de informações sobre os 

resultados e/ou não realização dos testes em 83,41% a 93,69% dos pacientes. 

Supõe-se que seja devido a não atualização de dados do sistema Hemovida Web 

Coagulopatias pelos centros de atendimento, contudo não se pode excluir a 

possibilidade de não realização dos exames. Ainda segundo o MS (BRASIL, 2015b), 

2,26% dos PCH apresentavam testes reagentes para HIV; para Hepatite B o índice é 

de 1,88% e a Hepatite C com 8,69% de testes reagentes.  

Pacientes tratados com concentrados de fator derivados do plasma que não 

passaram por inativação viral, devem ser testados a cada seis a 12 meses para 

Hepatite B, pelo teste de HBsAg (antígeno de superfície da hepatite B), salvo casos 

em que o indivíduo apresente reatividade ao anti-HBs (anticorpos hepatite B), que se 

deve à infecção prévia ou vacinação. Pacientes não imunes ao HBV devem ser 

vacinados, a resposta à vacina deve ser avaliada pelo anti-HBs, que deve estar 

acima de 10 mUi/mL; aqueles que não apresentarem soro-conversão deverão ser 

vacinados novamente com o dobro da dose usual do imunobiológico (BRASIL, 

2015a; WFH, 2017a). 

Indivíduos com distúrbios da coagulação apresentam uma das maiores taxas 

de prevalência 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 geração, aqueles com 

anti-HCV positivo devem fazer PCR (Polymerase Chain Reaction), o que irá 

determinar se a infecção é crônica. Testes laboratoriais, cujo objetivo é avaliar a 

função hepática, devem ser realizados com técnica não invasiva, que incluem 

marcadores biológicos e elastografia hepática em substituição à biópsia do fígado 

(BRASIL, 2015a; SRIVASTAVA et al., 2013). 

A história natural da Hepatite C e progressão da doença em PCH são 

semelhantes ao encontrado na população não-hemofílica (FRIED et al, 2002). De 

acordo com MS (BRASIL, 2015a), atualmente o tratamento padrão do HCV é 

baseado na associação de interferon peguilhado (PEG-INF) e ribavirina. Segundo 

estudo multicêntrico conduzido nos Estados Unidos, PCH tratados com a referida 

terapia de combinação tiveram aumento significativo de resposta mantida ao 

tratamento (FRIED et al., 2002). Aproximadamente 20% dos pacientes infectados 

eliminam naturalmente o vírus da Hepatite C, nesses casos com PCR-HCV negativo 

não é necessário monitoramento em longo prazo (BRASIL, 2015a). 

Seguindo as recomendações já citadas, e como parte integrante das ações de 

Hemovigilância, 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 diagnóstico, aconselhamento e 

acompanhamento do tratamento dos PCH contaminados pelo HIV são os mesmos 

preconizados na população não-hemofílica. Nenhuma das medicações 

antirretrovirais disponíveis está contraindicada para portadores de coagulopatias 

(HUMPHREYS; CHANG; HARRIS, 2010). 

A utilização de fator de coagulação recombinante foi adotada nas últimas 

décadas e muito contribuiu para a segurança do tratamento da hemofilia e redução 

do risco de infecção. Vale ressaltar que desde a sua introdução no final da década 

de 1980 nenhum concentrado de fator de coagulação recombinante foi associado à 

transmissão de patógenos (WFH, 2017a). Segundo Farrugia, Manno e Evatt (2004), 

portadores de coagulopatias nascidos após 1985 não foram infectados com o HIV, e 
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aqueles nascidos após 1990 não foram infectados com HCV ou HBC pelo uso dos 

concentrados de coagulação. Contudo, um desafio ainda persiste, e está 

relacionado com surgimento de novos vírus ou príons para os quais os métodos de 

triagem/diagnóstico ainda não são eficazes.  

 

2.3 Tratamento 

 

Um dos primeiros relatos de tratamento da hemofilia data de 1840, e ocorreu 

por meio de uma transfusão de sangue. Entre as décadas de 1950 e 1960, os 

episódios hemorrágicos eram tratados com transfusão de plasma fresco congelado 

(PFC) (PEYVANDI; GARAGIOLA; YOUNG, 2016). Até a década de 1970, o 

tratamento era incipiente e seu principal obstáculo era a indisponibilidade da 

ferramenta terapêutica essencial: frações do plasma contendo F VIII e F IX. 

Contudo, em 1964, foi identificada a fração 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 avanços tecnológicos, ainda na década de 1970 foi possível a 

separação dos F VIII e F IX de grandes pools de plasma, que resultaram em 

concentrados de fator liofilizados de pureza intermediária, o que propiciou a terapia 

domiciliar, melhorou consideravelmente o tratamento e foi uma mudança radical na 

qualidade e expectativa de vida de PCH (PEYVANDI; GARAGIOLA; YOUNG, 2016).  

Foi também nessa época que os centros especializados iniciaram a 

administração regular do FVIII, com o objetivo de transformar temporariamente a 

doença grave em moderada, evitando que o paciente apresentasse sangramentos. 

Cirurgias eletivas, particularmente as ortopédicas, tornaram-se possíveis e ajudaram 

a corrigir deformidades musculoesqueléticas que se desenvolveram em 

consequência da ineficiência do tratamento disponível até então. É preciso citar que 

praticamente todos os pacientes tratados com concentrados de fator produzidos a 

partir do pool de plasma foram contaminados com a hepatite não-A e não-B, hoje se 

sabe que se tratava da Hepatite C, o que não foi estabelecido naquele tempo, o 

grande colapso, contudo, veio com a contaminação dos pacientes com o HIV 

(MANNUCCI, 2008).  
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Diante da crise enfrentada pelos serviços de saúde, as indústrias 

farmacêuticas reagiram rapidamente desenvolvendo métodos para inativar o vírus 

HIV, e assim o progresso da tecnologia envolvendo estudos com DNA garantiram a 

produção de fatores de coagulação recombinante. O primeiro relatório de sucesso 

em pacientes foi publicado em 1989 (MANNUCCI, 2008). Em meados da década de 

1990, muitos países já disponibilizavam esses produtos para o tratamento da 

hemofilia (COLVIN et al., 2008). 

Mais de 30 anos se passaram desde a introdução do tratamento moderno 

para a hemofilia, e como resultado do nível de segurança dos produtos derivados do 

plasma, hoje episódios hemorrágicos podem ser controlados rapidamente, as 

complicações como artropatia hemofílica 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 Único de Saúde (SUS) começou a 

importação de concentrados de F VIII e F IX, na proporção de 10.000 UI de FVIII por 

PCH A por ano (FERREIRA, 2012). 

Atualmente, o tratamento da hemofilia é dividido em duas modalidades que 

levam em consideração a periodicidade com que a reposição do fator é feita, 

podendo ser sob demanda ou profilático (BRASIL, 2015a). O tratamento sob 

demanda é realizado pela infusão do fator de coagulação deficiente após o episódio 

hemorrágico. É importante citar que no Brasil, segundo Villaça et al. (2013), à época 

da pesquisa, a maioria dos PCH recebia esse tipo de tratamento. Na modalidade de 

profilaxia, cujo objetivo é prevenir os sangramentos, a infusão do concentrado de 

fator deficiente é regular, e pode ser classificada em primária, secundária, terciária 

ou intermitente (periódica ou curta-duração). A OMS e WFH defendem que a 

profilaxia primária deve ser a modalidade terapêutica de escolha, pois é umas das 

principais alternativas para garantir a integridade física, psíquica e social dos 

pacientes (BRASIL, 2015a; SRIVASTAVA et al., 2013).  

No Brasil, o protocolo de profilaxia primária 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 exclusão, além da equipe necessária para sua 

execução, que deve ser minimamente composta por médico e enfermeiro. A 

reposição deve ser regular e contínua, com início antes de evidências de 
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complicação osteocondral ou anterior à segunda hemartrose, e com idade limite de 

três anos (BRASIL, 2014b).  

Aqueles pacientes com mais de duas hemartroses e que ainda não 

apresentaram evidência de alteração osteocondral são elegíveis para a profilaxia 

secundária. Segundo Perfil de Coagulopatias Hereditárias no Brasil (2015b), 

aproximadamente 46% dos PCH A e 44% dos PCH B recebem o concentrado de 

fator nessa modalidade de tratamento. Quando já existe evidência de alteração 

osteocondral, a modalidade de escolha é a profilaxia terciária. A profilaxia 

intermitente tem o objetivo de prevenir sangramentos, contudo é realizada em 

período inferior a 45 semanas no ano (BRASIL, 2015a). 

Frente ao exposto é possível constatar que o tratamento da hemofilia tem 

como principal pilar a reposição do fator de coagulação deficiente. Na hemofilia A, 

ocorre reposição do F VIII e na hemofilia B, do F IX. Os produtos disponíveis são de 

origem plasmática ou recombinante e são extremamente seguros (Tabela 1), são 

disponibilizados aos pacientes pelo SUS, a distribuição fica sob a responsabilidade 

dos Centros Especializados no tratamento da hemofilia (BRASIL, 2015a). 

É notável que a eficiência do tratamento da hemofilia está diretamente ligada 

à reposição rápida e imediata do fator deficiente frente aos episódios de 

sangramento. Para que isso ocorra, o paciente precisa identificar precocemente os 

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 coagulação o paciente garante rapidez em sua 

infusão, assegurando alívio da dor, além da redução de complicações como a 

artropatia hemofílica (BRASIL, 2015a). 
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Tabela 1 - Características dos concentrados de Fator VIII e IX 

 

 Hemofilia A Hemofilia B 

Concentrado de Fator de 
coagulação utilizado. 

Fator VIII plasmático 
Fator VIII recombinante 

Fator IX plasmático 
Fator IX recombinante 

Via de administração Endovenosa. Infusão lenta, não 
excedendo 3 mL por minuto 

Endovenosa. Infusão lenta, não 
excedendo 3 mL por minuto 

Apresentação Frascos com doses variando de 
250UI a 3000UI 

Frascos com doses variando de 
250UI a 2000UI 

Taxa de elevação 
plasmática no paciente 

Na ausência de inibidor cada 
unidade do FVIII por Kg 
aumentará o nível plasmático em 
aproximadamente 2UI/dL.  

Na ausência de inibidor cada 
unidade do FVIII por Kg 
aumentará o nível plasmático 
em aproximadamente 1UI/dL. 

Tempo de meia-vida Aproximadamente 8-12h Aproximadamente 18-24h 

Verificar cálculo da dose 
ideal 

O nível de fator deve ser 
mensurado 15min após a infusão 

O nível de fator deve ser 
mensurado 15min após a 
infusão 

Cálculo da dose UI FVIII = peso (kg) x Δ/2 
Δ: % de fator a ser elevado 

UI FIX = peso (kg) x Δ 
Δ: % de fator a ser elevado 

Fonte: (SRIVASTAVA et al., 2013). 

 

 

Além dos concentrados de fator de coagulação, outras drogas estão 

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

(DDAVP), um análogo sintético da vasopressina, utilizado em pequenos 

sangramentos ou para preparo de pequenos procedimentos; e agentes 

antifibrinolíticos como o ácido tranexâmico, que são úteis 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 

países em desenvolvimento está relacionado ao alto custo da terapia com os 

concentrados de fator da coagulação (CARNEIRO et al., 2017). 

 

2.4 Políticas públicas de saúde 

 

Para fomentar a discussão das políticas públicas de saúde voltadas aos PCH 

é necessário antes abordar o desenvolvimento das ações relacionadas à 

responsabilidade do Estado frente ao direito à saúde.  



Revisão de Literatura  |  34 

Até a década de 1930, a assistência à saúde ofertada pelo Estado limitava-se 

às ações de saneamento e combate a endemias, assuntos relacionados à saúde 

eram de responsabilidade do Ministério da Justiça e Negócios Interiores. Somente 

após a segunda Guerra Mundial, o Estado passou a assumir obrigações financeiras 

na assistência à saúde da população (PAULUS Jr; CORDONI Jr, 2006). 

Em 1923, pela Lei Elói Chaves, a Previdência Social surge no Brasil e as 

Caixas de Aposentadoria e Pensão (Caps) são criadas e garantem assistência 

médica, medicamentos e aposentadoria aos contribuintes da Previdência. Em 1930, 

foi criado o Ministério da Educação e Saúde, com ações predominantemente de 

caráter coletivo (PAULUS Jr; CORDONI Jr, 2006). Nas décadas seguintes as ações 

desenvolvidas tinham como meta o atendimento coletivo e campanhas sanitárias, 

assim em 1953 foi criado o MS. No período que compreende as décadas de 1960 e 

1970, a assistência médica era financiada pela previdência social, com o objetivo de 

garantir a manutenção da força do trabalho fabril. Concomitantemente ao 

desenvolvimento desse sistema de saúde, nos anos de 1970 inicia-se o movimento 

social de crítica à política existente, que culminou no Movimento da Reforma 

Sanitária Brasileira. Nos anos seguintes, os investimentos eram destinados à 

construção de hospitais e o atendimento era puramente curativo. Somente próximo à 

década de 1980, ações de prevenção e promoção da saúde começaram a ser 

aventadas, contudo ainda eram fragmentadas e desarticuladas (PAULUS Jr; 

CORDONI Jr, 2006). 

É verdadeiro afirmar que as políticas de saúde até então implementadas pelo 

Estado eram financiadas pelo setor privado e por recursos da previdência, e 

somente em 1986 a VIII Conferência Nacional da Saúde (1986) suscitou discussões 

que levaram a propostas de mudanças baseadas no direito universal à saúde, 

acesso igualitário e ampla participação da sociedade. Com a promulgação da 

Constituição Federal de 1988 estabeleceu-se o direito universal à saúde, o que deu 

origem ao processo de criação de um sistema público, universal e descentralizado 

de saúde (BRASIL, 1988; PAIVA; TEIXEIRA, 2014). 

Nas políticas de saúde voltadas para a hemoterapia, o cenário não foi 

diferente, até a década de 1990, a área de sangue funcionava sem padrões técnicos 

ou qualquer fiscalização. Em 1980, o Brasil deu início ao Pró-Sangue, o que fez com 
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que o tema “sangue” entrasse na agenda das políticas de saúde. Somente após a 

década de 1990, é que houve o desenvolvimento de políticas do sangue e 

regulações específicas, além da evolução tecnológica promoveram melhorias 

significativas na segurança transfusional em todo o mundo (SANTOS; MORAES; 

COELHO, 1992; SILVA Jr; COSTA; BACCARA, 2015). 

Outro ponto importante a ser levantado refere-se à epidemia da AIDS na 

década de 1980, que afetou consideravelmente a hemoterapia mundial. O grande 

número de casos de contaminação por uso de hemocomponentes repercutiu na 

sociedade civil, e grandes nomes como o escritor Henfil e seu irmão Betinho 

lideraram um movimento contra a situação vivida na hemoterapia brasileira. Essa 

iniciativa culminou na regulamentação do artigo 199 da Constituição Brasileira que 

proíbe a comercialização do sangue pela Lei 10.205 de 2001 (BRASIL, 2013). 

Se outrora, a luta dos PCH envolvia a segurança do tratamento, hoje, envolve 

a garantia do acesso à medicação e ações voltadas para a melhoria da QV desses 

pacientes. Nas primeiras décadas do século passado, PCH não tinham acesso ao 

tratamento a contento, e muito cedo já apresentavam sinais de deficiência física 

(MANNUCCI, 2008). A expectativa de vida para essa população aumentou de 19 

anos na década de 1930, para 71 anos em 2001 (COLVIN et al., 2008). Com a 

longevidade, outros desafios estão surgindo no manejo desse grupo e estão 

relacionados à terapia empregada nas doenças relacionadas ao envelhecimento, 

muitas vezes as drogas envolvidas no tratamento afetam a coagulação sanguínea e 

aumentam o risco de hemorragia nos PCH (MANNUCCI et al., 2009; ZAGO; 

FALCÃO; PASQUINI, 2013). 

As Políticas de Saúde direcionadas aos PCH devem contemplar o 

acompanhamento do portador por uma equipe multidisciplinar oferecendo atenção 

integral, garantida pela constituição federal. Além disso, a garantia de acesso aos 

fatores de coagulação em todo o território nacional ainda é desafiadora em que pese 

o alto custo do tratamento. 
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2.5 Qualidade de vida relacionada à saúde 

 

Segundo Fleck (2000), a expressão qualidade de vida foi empregada pela 

primeira vez pelo presidente americano Lyndon Johnson, em 1964. Os interesses 

relacionados à QV foram inicialmente alvo de pesquisas nas áreas da filosofia, 

política a ciências sociais. Na área da saúde, a preocupação com a QV refere-se à 

valorização de parâmetros mais amplos de avaliação do que o controle de sintomas, 

diminuição da mortalidade e aumento da expectativa de vida. 

Minayo, Hartz e Buss (2000) citam em seu estudo que é comum, no âmbito 

dos serviços de saúde, a seguinte concepção: saúde não é doença, saúde é 

qualidade de vida. Todavia, por mais coerente que seja, a expressão costuma ser 

usada sem um significado, o que mostra quão difícil pode ser refletir sobre as 

práticas da assistência em saúde. 

A OMS (WHO, 1997) define QV como “a percepção do indivíduo de sua 

posição na vida no contexto da cultura e sistema de valores nos quais ele vive e em 

relação aos seus objetivos, padrões, às expectativas e preocupações". Ainda de 

acordo com Minayo, Hartz e Buss (2000), a QV também pode ser definida como uma 

noção essencialmente humana, que está relacionada ao grau de satisfação 

encontrado na vida familiar, amorosa, social e à própria existência. A expressão 

remete a muitos significados, que refletem conhecimentos, experiências e valores 

individuais e coletivos, sendo influenciada pela cultura, época, pelos espaços e pelas 

histórias diferentes. 

Nas ciências médicas, a relação entre saúde e QV, embora generalista, existe 

desde o nascimento das ciências sociais, nos séculos XVIII e XIX, quando 

investigações sistemáticas começaram a subsidiar o desenvolvimento de políticas 

públicas e movimentos sociais (MINAYO; HARTZ; BUSS, 2000). 

A discussão sobre o tema deve ser ampliada e correlacionada à definição da 

OMS para saúde, que a classifica como: "Um estado completo de bem-estar físico, 

mental e social não apenas a ausência de doença". Contemplando a definição de 

saúde da OMS, é imperativo dizer que a QV deve envolver também a avaliação das 

percepções de saúde dos portadores de determinados agravos. Nesse contexto, a 

QV relacionada à saúde (QVRS) pode ser definida como valor atribuído à 
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expectativa de vida, quando modificada pela percepção de limitações físicas, 

psicológicas, funções sociais e oportunidades influenciadas pela doença e por seu 

tratamento, configurando um importante indicador do resultado das intervenções em 

saúde, podendo ser utilizada para verificar o impacto de determinadas doenças 

sobre a vida dos pacientes (BLANCHETTE et al., 2014a; GARBIN et al., 2007). 

Portanto, a mensuração da QVRS está centrada na avaliação subjetiva do 

paciente, ligado ao impacto do estado de saúde sobre a capacidade do indivíduo em 

viver plenamente (BULLINGER; VON MACKENSEN, 2004). Para tanto, ela deve ser 

multifatorial envolvendo domínio físico, psicológico, nível de independência, relações 

sociais, meio ambiente, espiritualidade e crenças pessoais (WHO, 1997).  

A avaliação da QVRS é cada vez mais evidente, sendo considerada uma das 

melhores formas de verificação de resultados na área médica. Com o intuito de 

avaliar a QVRS instrumentos foram criados, aqueles genéricos, medem QV em 

condições de saúde e os específicos avaliam a QV relacionada a um agravo 

específico (BLANCHETTE et al., 2014a). 

Com o advento da tecnologia e desenvolvimento de um tratamento seguro 

para a hemofilia, nas últimas décadas, a avaliação da QV de seus portadores 

ganhou força. A hemofilia é marcada por episódios recorrentes de sangramento, 

ocorridos principalmente nas articulações e tecidos musculares, o que pode resultar 

em deficiências e, consequentemente, comprometimento da QV. Os sintomas, as 

limitações funcionais e a carga relacionada ao tratamento têm impacto direto na QV 

dos pacientes e de suas famílias (SALOMON et al., 2017; YOUNG et al., 2012). 

Em PCH, a QV sofre interferências relacionadas à gravidade da doença, além 

daquelas associadas ao acesso à medicação (BLANCHETTE et al., 2014a). De 

acordo com Bladen et al. (2013), dados disponíveis apontam para melhora da QV 

dos pacientes após a introdução do tratamento de profilaxia e a terapia domiciliar. 

Mesmo sendo um tratamento altamente dispendioso, em longo prazo mostra-se 

efetivo e pode levar à redução de custos, uma vez que o paciente terá menos 

complicações, como a deficiência e, consequentemente, terá melhor QV. 

Com o objetivo de avaliar a QV nessa população uma série de instrumentos 

foi criada, tanto para avaliação do estado articular quanto da percepção da saúde, 

dentre eles: Escala de Exame Físico da Federação 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; VILLAÇA 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 ambulatório especializado, 

utilizando ferramentas específicas, construir e implementar o uso do diário de 

infusão. 

 

3.2 Objetivos específicos 

 

 Avaliar a QV dos PCH por meio dos questionários Haem-A-Qol, Haemo-Qol, 

HAL, PedHAL, e das ferramentas HJHS e FISH. 

 Identificar fatores clínicos, demográficos e socioeconômicos associados à QV 

dos PCH. 

 Elaborar o diário de infusão. 

 Implementar o uso do diário de infusão pelos PCH seguidos no Hemonúcleo 

de Manhuaçu. 

 Avaliar o consumo anual do F VIII e F IX da coagulação no período de 2012 a 

2017. 
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4 CASUÍSTICA E MÉTODOS 

 

Trata-se de uma abordagem quantitativa descritiva.  

 

4.1 Local do estudo 

 

O estudo foi conduzido no Hemonúcleo Manhuaçu da Fundação 

HEMOMINAS. A cidade de Manhuaçu está situada na região da Zona da Mata de 

Minas Gerais e conta atualmente com 79.574 habitantes (IBGE, 2010). O 

Hemonúcleo é referência para o acompanhamento de coagulopatias e 

hemoglobinopatias, atende a aproximadamente 35 municípios, dentre eles: Abre 

Campo, Matipó, Santa Margarida, Divino, Manhumirim, Ipanema, Mutum, Lajinha, 

Carangola, São João do Manhuaçu, Caparaó, Alto Caparaó, Espera Feliz, 

Simonésia, Santana, Tombos, Durandé, Reduto, Martins Soares, Luisburgo, 

Ipanema, Chalé, Orizânia, Alto Jequitibá, Caputira, Pocrane, Taparuba, entre outros 

(Figura 2).  

 

 

Figura 2 - Mesorregiões e Microrregiões de Minas Gerais  

Fonte: Adaptado de (IBGE, 2014). 
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Portadores de 
Hemofilia 

Hemonúcleo 
Manhuaçu: 

39 

N: 

30 pacientes 

Menores de 08 
anos: 

05 

Não compareceram 
no período do 

estudo:  

03 

Não respondeu 
questionário 
completo:  

01 

4.2 População do estudo 

 

Participaram do estudo PCH cadastrados no Hemovida Web Coagulopatia e 

acompanhados no Ambulatório da Fundação HEMOMINAS de Manhuaçu-MG. 

Atualmente, de acordo com dados dos prontuários da unidade, 39 PCH A e B são 

assistidos pela equipe do Hemonúcleo.  

Foram incluídos na pesquisa todos os PCH, do sexo masculino, 

acompanhados regularmente no Ambulatório de Manhuaçu, com idade igual ou 

superior a oito anos, que já foram alfabetizados. Tal critério foi adotado em função 

da utilização de alguns instrumentos para avaliação de QV que foram desenvolvidos 

para pacientes acima desta faixa etária que estejam alfabetizados. Do total de 

pacientes atendidos, cinco eram menores de oito anos, três não compareceram à 

unidade no período em que a coleta de dados foi realizada e um não respondeu de 

forma completa aos questionários propostos. Portanto, seguindo critérios de inclusão 

participaram da pesquisa 30 pacientes (Figura 3), sendo 09 portadores da forma 

leve, 14 moderada e 07, grave. 

 

 

Figura 3 - Delimitação da população de estudo 
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4.3 Recrutamento de pacientes e coleta de dados 

 

O recrutamento dos pacientes foi feito por contato telefônico ou aplicativo de 

mensagens, envio de correspondências e, quando oportuno, pessoalmente no 

comparecimento ao Ambulatório. A coleta de dados foi realizada pela pesquisadora, 

nas dependências do Hemonúcleo de Manhuaçu da Fundação HEMOMINAS no 

período de outubro de 2016 a outubro de 2017. Para isso, foi realizada a revisão de 

prontuários, a aplicação de questionário sociodemográfico (elaborado pela autora), 

(Apêndice B) e de questionários (respondidos pelos pacientes e pais/responsáveis) 

e ferramentas específicas para avaliação de QV de saúde articular e de 

independência funcional.  

 

4.4 Avaliação da qualidade de vida 

 

Para a sistematização da avaliação da QV, optou-se, no presente estudo, por 

utilizar o modelo de classificação de saúde, denominado Classificação Internacional 

de Funcionalidade, Incapacidade e Saúde (CIF), proposto pela OMS (WHO, 2002). 

Trata-se de uma estrutura de avaliação que considera múltiplos domínios de saúde, 

como as funções e estruturas corporais, as atividades e a participação do indivíduo, 

além de abordar aspectos pessoais e sociais (BLANCHETTE et al., 2014a; OMS, 

2013) (Figura 4). 
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Figura 4 - Interações entre os componentes da CIF 

 

Fonte: (OMS, 2013). 
 

 

Considerando a Hemofilia como a condição de saúde do estudo em questão, 

foram utilizados os seguintes instrumentos para a avaliação dos diversos domínios 

da CIF (Figura 5): 

a) Questionário sociodemográfico (Apêndice B), construído pela própria 

autora, com base em questionário desenvolvido por Ferreira (2012);  

b) Haem-A-Qol e Haemo-Qol para avaliação da participação; 

c) HAL em adultos, e pedHAL em menores de idade (8 a 17 anos), para 

avaliação das atividades cotidianas; 

d) HJHS, para avaliação da função/estrutura corporal; 

e) FISH, para a avaliação da independência funcional e atividades de 

autocuidado. 
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Figura 5 - Modelo de avaliação da qualidade de vida em hemofilia na pesquisa 

 

Fonte: Adaptado de (OMS, 2013). 

 

 

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

para a avaliação dos diferentes domínios da CIF que influenciam a QV.  

 

4.4.1 HAEM-A-QOL e HAEMO-QOL 

 

Para a avaliação da QVRS, utilizou-se o Haem-A-Qol (Anexo A) para adultos 

e Haemo-Qol para crianças 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 distribuídos em 10 

domínios: “Saúde física”, “Como se sentiu”, “Autopercepção”, “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 Itália em adultos PCH A e B e se propõe a avaliar a QVRS de 

pacientes com idade igual ou superior a 17 anos. A pontuação pode variar de zero a 

100, sendo que pontuações 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 países 

europeus: Alemanha, Itália, França, Espanha, Holanda e Reino Unido (BOHN et al., 

2004). Trata-se de um questionário que deve ser respondido pela 

criança/adolescente e por seus pais. Há versões disponíveis para diferentes faixas 

etárias: crianças 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 etária entre oito e doze anos, possui 64 

itens distribuídos em domínios como: “Saúde Física”; “Sentimentos”; Maneira como 

se vê”; “Família”; “Amigos”; “Apoio”; “Outras pessoas”; “Esportes/Escola”; “Maneiras 

de lidar” e “Tratamento”. A versão para adolescentes entre 13 e 16 anos inclui 77 

itens, além dos já citados, somam-se os domínios “Futuro” e “Relacionamentos” 

(GRINGERI et al., 2004). O questionário inclui escalas, cuja pontuação pode variar 

de zero a 100, sendo que pontuações mais altas indicam maior comprometimento na 

QVRS. A utilização da versão validada em português 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 eletrônico (Anexo F). 

 

4.4.2 HJHS 

 

O instrumento HJHS (Anexo G), versão 2.1, foi escolhido para a avaliação 

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 parâmetros como edema 

(presença e duração), atrofia muscular, crepitações aos movimentos, perda da 

flexão ou extensão, dor articular e força nas articulações dos joelhos, tornozelos e 

cotovelos. A marcha global também é avaliada. A pontuação máxima possível é de 

120 para avaliação das articulações, acrescidos de quatro pontos na marcha global. 

Quanto maior o escore alcançado pelo paciente, pior é o estado de sua saúde 

articular (IPSG, 2011). Segundo o Manual de Instruções do Escore de Saúde 

Articular na Hemofilia, o HJHS deve ser aplicado por fisioterapeutas ou profissionais 

de saúde com experiência ou especialização em hemofilia, e que tenham sido 

devidamente treinados, especificamente para sua administração. Por isso, a 
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pesquisadora foi treinada por uma fisioterapeuta experiente no Hemocentro de 

Ribeirão Preto em março de 2016. É importante salientar que essa avaliação só foi 

realizada em pacientes que não estavam com sangramento ou tinham relatado 

sangramentos nos quinze dias que antecederam sua participação na pesquisa.  

 

4.4.3 HAL e PEDHAL 

 

As atividades ou disposição para realizar as tarefas do dia-a-dia foram 

avaliadas por meio dos instrumentos HAL, em adultos, e PedHAL, em crianças e 

adolescentes. Trata-se de um questionário respondido pelo próprio paciente 

baseado no modelo de avaliação 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 pontuações representam melhor QV. Trata-

se de uma avaliação subjetiva das deficiências que depende da linguagem e 

interpretação do paciente. A sua aplicabilidade em diferentes culturas ainda precisa 

ser melhor avaliada (BLANCHETTE et al., 2014a). A despeito disso, em revisão 

recente, Timmer et al. (2018) recomendaram o uso do PedHAL e do HAL, como 

ferramentas adequadas de autopercepção para mensuração do grau de limitação no 

desempenho das atividades dos PCH.  

 

4.4.4 FISH 

 

O FISH é uma avaliação baseada no desempenho do paciente frente a 

atividades cotidianas (Anexo H). Esse instrumento fornece uma avaliação objetiva 

da capacidade funcional do paciente. Avalia oito atividades: “Alimentar-se e arrumar-

se”; “Tomar banho”; “Vestir-se”; “Sentar-se e levantar-se”; “Agachamento”; “Padrão 

da marcha”; “Subir e descer escadas - 12 a 14 degraus” e “Correr”. A pontuação 

atribuída a cada atividade pode variar de 1 a 4, sendo que, quanto maior a 

pontuação, melhor a capacidade funcional do paciente (POONNOOSE et al., 2005). 
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4.5 Diário de infusão 

 

O diário de infusão foi desenvolvido pela pesquisadora. Foram consultadas a 

Legislação Brasileira, os Manuais do MS e os Guidelines da WFH para a sua 

elaboração (BLANCHETTE et al., 2014b; BRASIL, 2015a; SRIVASTAVA et al., 

2013). As informações pertinentes ao tratamento foram selecionadas e avaliadas. 

Posteriormente, foram integradas ao diário de forma clara e objetiva para facilitar o 

entendimento do paciente. Essas informações foram selecionadas com base nas 

dúvidas frequentes dos pacientes, familiares, bem como dos profissionais de outras 

instituições de saúde. 

O diário tem formato de caderneta e foi impresso para utilização do paciente e 

tem o tamanho adequado para facilitar o transporte. Nele constam informações 

básicas acerca da doença, possíveis complicações, tratamento e dados de 

identificação do paciente, tipo de fator em uso, dose, orientações para cálculo da 

dose e local para referência - contra referência entre os serviços de saúde. Para 

avaliar a adesão ao tratamento, há espaço para que o paciente ou seu cuidador 

registre as infusões de fatores de coagulação, com dose, horário, motivo e 

responsável pela infusão. Os prontuários dos pacientes foram consultados para 

identificar o diagnóstico, a classificação da doença, as prescrições de medicações, 

entre outras informações relevantes para a utilização do diário de infusão. 

 

4.6 Consumo anual de fator VIII e IX na população estudada 

 

De acordo com Giangrande et al. (2014), a quantidade mínima de 

concentrado de F VIII deve ser de 3 UI per capita, contudo esse nível ainda não é o 

suficiente para garantir acesso amplo à profilaxia. Para calcular o consumo per 

capita de fator de coagulação, dois dados são essenciais: consumo anual de F VIII 

ou F IX de coagulação e número de habitantes do território estudado. No presente 

estudo, foi consultado o sistema Hemovida Web Coagulopatia, no período de 2012 a 

2017, para levantamento do consumo anual do concentrado de F VIII. Quanto aos 

dados populacionais, o Sistema IBGE de Recuperação Automática (SIDRA) foi 

consultado para estimativa de habitantes na região sob a responsabilidade do 
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Hemonúcleo Manhuaçu. O cálculo foi feito dividindo-se o consumo anual de F VIII 

pelo número de habitantes do território. 

 

4.7 Considerações éticas 

 

O projeto de pesquisa foi submetido à apreciação do CEP (Comitê de Ética 

em Pesquisa) da Fundação HEMOMINAS, obedecendo as normas e regulamentos 

da pesquisa envolvendo seres humanos conforme Resolução 466/2012 (BRASIL, 

2012) (Certificado de Apresentação para Apreciação Ética - CAAE nº 

49441515.1.00005118). A aprovação foi concedida em 11 de dezembro de 2015. 

Os pacientes foram esclarecidos a respeito dos objetivos da pesquisa e 

somente foram incluídos no estudo após 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 (Apêndice C). Aqueles com 

idade inferior a 18 anos assinaram o TA (Apêndice D) e seus pais ou responsáveis 

assinaram o TCLE (Apêndice E).  

 

4.8 Análise estatística 

 

Os dados envolvidos na presente pesquisa foram coletados pela 

pesquisadora e organizados em banco de dados criado no Excel. As análises 

estatísticas foram realizadas utilizando-se o software STATA (Stata Corporation, 

College Station Texas) versão 12.0, considerando nível de 5% de significância. As 

análises foram realizadas com apoio de um profissional. 

Primeiro foi realizada análise descritiva dos dados sociodemográficos, das 

características dos pacientes e dos escores dos questionários aplicados: Haemo-

Qol; Haem-A-Qol; HAL; PedHAL; FISH e HJHS. Foram calculadas as frequências e 

proporções para as variáveis categóricas e médias, e medianas e desvio-padrão 

para as contínuas. Realizou-se cálculo da correlação de Spearman para verificar se 

existiam associações entre os subdomínios e os escores. Para verificar se os 

valores dos escores eram diferentes em relação aos dados sociodemográficos, 

utilizou-se o teste de Wilcoxon-Mann-Whitney. Para estabelecer a relação entre a 

gravidade da doença e os escores alcançados em cada avaliação, foi utilizado o 

Teste de Kruskal Wallis significativo a 5%, seguido pelo teste de Mann Whitney. 
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5 RESULTADOS 

 

Para a apresentação dos resultados, optou-se por descrever as 

características clínicas e sociodemográficas de toda a população avaliada no 

estudo. Já para os resultados da avaliação da QV, a descrição dos dados será 

dividida entre maiores e menores de 18 anos. 

 

5.1 Características clínicas e sociodemográficas dos pacientes 

 

Participaram da pesquisa 30 pacientes, do sexo masculino, PCH atendidos no 

Hemonúcleo de Manhuaçu, o que representou 90,9% da amostra elegível. 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 à escolaridade, 56,67% 

não completaram o ensino fundamental, 6,67% possuem curso superior e apenas 

3,33% pós-graduação. Em relação a atividades laborais, 40% declararam estar 

empregados. A maioria dos pacientes (53,33%) possui plano de saúde e o mesmo 

número de pacientes declarou receber auxílio da previdência social (Tabela 2).  

Com relação à hemofilia, 28 são portadores da hemofilia A, o que 

corresponde a 93,33% da amostra. Nove possuem a forma leve da doença, doze, 

moderada e sete a condição grave. Somente dois pacientes são portadores da 

hemofilia B, ambos apresentam a forma moderada da doença. Sessenta por cento 

deles declararam possuir familiares com hemofilia. Dois PCH A apresentam inibidor 

e um deles está em tratamento para indução de IT. A maior parte recebe tratamento 

profilático (63,3%), vinte e cinco fazem parte do programa DD, sendo que somente 

dois realizam as infusões em estabelecimentos de saúde, e os demais foram 

treinados e estão aptos a realizar a autoinfusão.  

Quanto ao tipo de concentrado de fator utilizado, 18 pacientes utilizam a 

medicação de origem recombinante e 12 o fator de origem plasmática. Seis 

declararam possuir outra doença crônica, que inclui hipertensão arterial sistêmica, 

insuficiência cardíaca, alcoolismo crônico e déficit cognitivo. Quanto ao estado 

sorológico, dois pacientes apresentam sorologia positiva para HIV, seis foram 

infectados pelo vírus HCV no passado, porém encontram-se curados após 
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realização de tratamento específico. Sessenta por cento deles não praticam 

esportes, e a maioria só procurou atendimento médico no último ano devido a 

hemofilia (76,67%). Somente um paciente passou por atendimento de fisioterapeuta, 

quando questionados sobre o motivo pelo qual não realizaram fisioterapia, 77,78% 

disseram que não foi recomendada pela equipe médica. 

 

 

Tabela 2 - Características clínicas e sociodemográficas dos portadores de hemofilia 

 
Variável Classificação Frequência 

absoluta (N) 
Frequência 
relativa (%) 

 
 
Idade 

<18 anos 6 20,00 

18 a 35 anos 16 53,33 

36 anos ou mais 8 26,67 

 
 
Raça/Cor 

Branco 11 36,67 

Negro 3 10,00 

Pardo 16 53,33 

 
 
Estado Civil 

Casado 8 26,67 

Divorciado 3 10,00 

Outro 1 3,33 

Solteiro 18 60,00 

 
 
 
 
Escolaridade 

Ensino fundamental incompleto 17 56,67 

Ensino fundamental completo 2 6,67 

Ensino médio incompleto 3 10,00 

Ensino médio completo 4 13,33 

Ensino superior incompleto 2 6,67 

Pós-graduação 1 3,33 

Nunca frequentou a escola 1 3,33 

 
 
Exerce atividade laboral 

Sim 12 40,00 

Não 13 43,33 

Não se aplica 5 16,67 

 

Estudante 

Sim 10 33,33 

Não 13 43,33 

Não se aplica 7 23,33 

 
Possui plano de saúde 

Sim 16 53,33 

Não 14 46,67 

 
Possui auxílio ou aposentadoria por 
doença 

Sim 16 53,33 

Não 14 46,67 

 
Classificação da Hemofilia 

Hemofilia A 28 93,33 

Hemofilia B 2 6,66 

 

continua 
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Variável Classificação Frequência 
absoluta (N) 

Frequência 
relativa (%) 

 

Gravidade da doença 

Leve  9 30,00 

Moderada 14 46,66 

Grave 7 23,33 

 
Concentrado de fator em uso 

Plasmático 12 40,00 

Recombinante 18 60,00 

 
 

Tipo de Tratamento 

Demanda 11 36.67 

Profilaxia   

1x na semana 01 3,33 

2x na semana 11 36,67 

3x na semana 07 23,33 

 

Histórico familiar de hemofilia 

Sim 18 60,00 

Não 7 23,33 

Não sabe 5 16,67 

Presença de Inibidores Sim 2 6,67 

Não 28 93,33 

 
Presença de doença crônica 

Sim 6 20,00 

Não 24 80,00 

 
Pratica atividade física 

Sim 12 40,00 

Não 18 60,00 

Nos últimos 12 meses procurou consulta 
médica por outro motivo? 

Sim 7 23,33 

Não 23 76,67 

 
Nos últimos 12 meses fez sessões de 
fisioterapia? 

Sim 1 3,33 

Não 29 96,67 

 
 
Se não, qual motivo? 

Não consegui pelo SUS 2 7,41 

Não foi recomendado 21 77,78 

Não tive interesse 3 11,11 

Tive medo de piorar com as 

sessões 

1 3,70 

 

 

5.2 Avaliação da qualidade de vida 

 

Para a avaliação da QV foram utilizados diversos instrumentos e ferramentas 

que, em alguns casos, são diferentes de acordo com a faixa etária. Dessa maneira, 

os pacientes foram separados em dois grupos: maiores e menores de 18 anos. Os 

resultados estão descritos a seguir. 

 

  

continuação 
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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 os questionários 

Haem-A-Qol. A média de pontuação observada nessa população foi de 53,39, com 

desvio padrão de 10,79. A média máxima alcançada foi de 73,48 e a mínima de 

32,61. O domínio com pior desempenho foi “enfrentamento” com pontuação de 

73,06. A melhor média foi observada no domínio “planejamento familiar”. O domínio 

“autopercepção” teve média de 65,00. As pontuações obtidas em cada domínio 

avaliado no questionário encontram-se descritas na Tabela 3. 

 

 

Tabela 3 - Distribuição dos escores Haem-A-Qol 

 

Escores Média Desvio padrão Mediana Mínimo Máximo 

Haem-A-Qol 53,39 10,79 55,00 32,61 73,48 

Saúde física 58,17 19,27 58,00 20,00 96,00 

Sentimentos 48,75 21,63 50,00 20,00 95,00 

Autopercepção 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 questionário HAL, a média de pontuação atingida pela população maior de 

18 anos do estudo foi de 67,26, com desvio padrão de 23,70, variando de 18,57 a 

99,52. O domínio com melhor média foi o de “cuidados pessoais” (74,00), seguido 

pelo domínio “tarefas domésticas” (70,83). Com pontuação de 57,13. O pior 

desempenho foi observado no domínio “função das pernas”. No domínio “função dos 

braços”, o escore médio foi de 68,33. Quanto ao uso de apoio, somente um paciente 

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

 

 

Tabela 4 - Distribuição dos escores HAL 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

c) HJHS 

 

Todos os pacientes maiores de 18 anos (n=24) foram avaliados quanto à 

saúde articular por meio da aplicação do HJHS. A média de pontuação encontrada 

foi de 37,33, variando de 0 a 80, com desvio padrão de 21,44. Na avaliação das 

articulações, a média do grupo foi de 35,17 (Tabela 5). 

 

 

  

Escores Média Desvio padrão Mediana Mínimo Máximo 

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 

Função das pernas 57,13 30,35 62,22 13,33 100,00 

Função dos braços 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 
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Tabela 5 - Distribuição dos escores HJHS 
 

Escores Média Desvio padrão Mediana Mínimo Máximo 

HJHS 37,33 21,44 42,00 0,00 80,00 

Articulações 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 5,71 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 à aplicação do 

FISH. A média de pontuação encontrada foi de 25,96, variando de 19 a 32, com 

desvio padrão de 4,25 (Tabela 6). Somente seis (20%) pacientes atingiram 32 

pontos (pontuação máxima do escore). Desses, cinco possuem a forma leve da 

doença e um, a forma moderada. A menor pontuação atingida foi de 19 num 

portador de hemofilia grave. 

 

 

Tabela 6 - Distribuição dos escores FISH 

 
Escores Média Desvio padrão Mediana Mínimo Máximo 

FISH 25,96 4,25 24,50 19,00 32,00 

Cuidados pessoais 10,38 1,53 10,00 8,00 12,00 

Transferência 6,29 1,30 6,00 4,00 8,00 

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

 

As correlações verificadas entre os questionários e ferramentas utilizadas 

tiveram dois objetivos: corroborar os achados nas avaliações de saúde física em 

relação às respostas fornecidas pelos pacientes nos questionários aplicados e 

proporcionar oportunidade para relacionar a visão que o paciente tem de si, com o 

estado de sua saúde física e articular, constatado por meio da utilização do HJHS e 

FISH. Essas avaliações podem oferecer subsídios para intervenções no cuidado 

dessa população e propostas para desenvolvimento de políticas públicas.  

O coeficiente de correlação de Spearman (CS) varia entre -1 e 1. Quando há 

uma correlação negativa, indica que à medida que se aumenta o valor de uma 

variável observa-se redução em outra, como exemplo: à medida que o escore HJHS 

aumenta observa-se redução nos subdomínios “função das pernas” (HAL),  

(rho= -0,807), ou seja, apresenta correlação forte negativa. Quando se tem 

correlação positiva indica que à medida em que uma variável aumenta seu valor, 

também nota-se aumento na outra variável, exemplo: à medida que o escore FISH 

aumenta, verificou-se um aumento no escore “lazer/esportes” (HAL), ou seja, 

apresenta uma correlação forte positiva. Quando mais próximo de -1 ou 1, a 

correlação é mais forte. Coeficientes próximos de zero são fracos e não 

significativos.  

Na Tabela 7 estão apresentadas as correlações entre os escores globais do 

HJHS e FISH, com domínios específicos do Haem-A-Qol e HAL. Foram 

estatisticamente significativas as encontradas entre o domínio “saúde física” do 

Haem-A-Qol com HJHS (correlação positiva) e com FISH e HAL (correlação 

negativa). Já na análise do domínio “autopercepção” do Haem-A-Qol houve 

correlação positiva com HJHS. Em relação ao “enfrentamento” e “tratamento” 

(Haem-A-Qol), encontrou-se correlação positiva com o HJHS. Na análise do HAL, foi 

possível identificar correlação negativa entre o domínio “função das pernas”, “função 

dos braços” e “lazer” com o escore do HJHS e correlação positiva com o FISH. 

Na Tabela 8 é possível identificar as correlações entre os escores globais dos 

questionários e instrumentos. Nota-se que todas são significativas. Comparando os 

escores do Haem-A-Qol e HAL, foi possível observar que à medida em que o escore 
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Haem-A-Qol aumentou, o HAL sofreu queda. Tal comparação é coerente, altas 

pontuações no Haem-A-Qol representam baixa QV, enquanto baixas pontuações no 

HAL demostram dificuldade para desempenhar atividades. Outra relação observada 

está relacionada ao HAL e HJHS, quanto menor a pontuação do HJHS, melhor é a 

saúde articular e maior é a pontuação do HAL, o que demonstra que a saúde 

articular está diretamente relacionada à disposição para a atividade.  

 

 

Tabela 7 - Correlação entre domínios Haem-A-Qol e HAL com escores globais HJHS, FISH 
e HAL 

 

 

*Coeficiente de correlação de Spearman significativo a 5%. 

 

 

 

 

Tabela 8 - Correlação entre escores globais Haem-A-Qol, HAL, HJHS e FISH 

 
  HAEM HAL HJHS 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 correlação de Spearman significativo a 5%. 

Variáveis 
JHS FISH HAL 

CS valor p CS valor p CS valor p 

Haem-A-Qol 

Autopercepção 0,502 0,013* -0,461 0,024* -0,382 0,066 

Saúde física 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       

Função pernas -0,807 <0,001* 0,893 <0,001*   

Função braços -0,682 <0,001* 0,623  0,001*   

Lazer -0,755 <0,001* 0,758 <0,001*   
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Na Tabela 9 notam-se comparações estatisticamente significativas entre 

alguns escores das variáveis sociodemográficas. Em relação à variável 

Auxílio/Aposentadoria foi possível observar diferença significativa nos escores. Os 

escores Haem-A-Qol e HJHS apresentaram maiores valores no grupo que recebe 

auxílio da previdência social, e os escores HAL e FISH obtiveram maiores valores no 

grupo que não recebe auxílio. As demais variáveis sociodemográficas não 

demonstraram relações estatisticamente significativas. 

 

 
Tabela 9 - Comparação das variáveis sociodemográficas em relação ao estudo, raça e 

auxílio/aposentadoria com escores Haem-A-Qol, HAL, HJHS e FISH 

 
Escores Estudo Raça Auxílio 

 Sim 
(n=5) 

Não 
(n=13) 

p 
valor 

Branco 
(n=10) 

Negro/Pardo 
(n=15) 

p 
valor 

Sim 
(n=14) 

Não 
(n=11) 

valor p 

 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* 

HJHS 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 os resultados da comparação entre os escores de 

QV e saúde articular e a gravidade da doença. Para a análise estatística, primeiro 

utilizou-se o teste Kruskal Wallis, aqueles escores que apresentaram mudanças 

significativas foram analisados com o teste de Mann Whitney. Em todos os escores 

avaliados, exceto o Haem-A-Qol, observou-se diferenças 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 avaliações 

semelhantes. 
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Tabela 10 - Comparação dos escores em relação à gravidade doença (somente adultos) 
 

  Classificação da Hemofilia   

Escores 
Leve Moderado 

valor p 
Mediana 1Q-3Q Mediana 1Q-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* 

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

Locomoção 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 

  Classificação da Hemofilia   

Escores 
Leve Grave 

valor p 
Mediana 1Q-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* 

Transferência 8.00 6.00-8.00 5.00 5.00-5.00 0.005* 

Locomoção 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* 

  Classificação 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 

Transferência 6.00 6.00-6.50 5.00 5.00-5.00 0.029* 

Locomoção 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 questionários diferentes para as diversas 

faixas etárias (4-7 anos, 8-12 anos e 13-16 anos), além de um questionário 

destinado aos pais/responsáveis para que preencham sobre a saúde de seus filhos. 

Responderam esse questionário cinco indivíduos na faixa etária de 8-12 anos 

e um na faixa de 13-16 anos. Os resultados dos pacientes estudados estão 

agrupados na Tabela 11 sob a denominação "Haemo-Qol - pacientes". Com relação 

aos pais, todos eles (n=06) responderam ao questionário específico e os resultados 

obtidos estão designados como "Haemo-Qol - pais" na Tabela 11. 

No questionário Haemo-Qol respondido pelo paciente, o escore médio foi de 

50,36, já no questionário dos pais, o escore foi de 55,16. Nas respostas dos 

pacientes, o domínio com pior desempenho foi “apoio” com 77,50 e “enfrentamento” 

com 76,67, ao passo que os melhores domínios foram “sentimentos” com 30,48 e 

“saúde física” com 34,29. A mesma tendência foi observada no questionário 

respondido pelos pais. A maioria das respostas dos pacientes e de seus 

pais/responsáveis nos diversos domínios foi aparentemente muito semelhantes, no 

entanto o grau de concordância entre elas não pode ser aferido por meios 

estatísticos em função do tamanho reduzido da amostra e por não apresentarem 

distribuição normal. 

 

 

  



Resultados  |  60 

Tabela 11 - Distribuição 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 

Saúde física  34,29 34,29 40,00 32,86 

Sentimentos  30,48 25,71 35,24 28,57 

Autopercepção  46,67 45,56 55,19 55,56 

Família  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 

Saúde geral 4,00 4,00 3,67 4,00 

 

 

b) PEDHAL 

 

No questionário PedHAL, assim como no Haemo-Qol, há um questionário que 

é 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 questionário respondido pelos pacientes foi “cuidados pessoais”, 

com 100 e “lazer/esportes” com 96,55. Já segundo os pais, o 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/responsáveis nos diversos domínios foi aparentemente muito 

semelhantes, no entanto o grau de concordância entre elas não pode ser aferido por 

meios estatísticos em função do tamanho reduzido da amostra e por não 

apresentarem distribuição normal. 
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Tabela 12 - Distribuição 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 

Função pernas 90,91 90,91 82,55 83,64 

Função braços 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 

 

 

c) HJHS e FISH 

 

A pontuação média obtida no HJHS foi de 5,67 com desvio padrão de 4,23. 

Com relação ao FISH, todos os pacientes menores de 18 anos (n=6) atingiram nota 

máxima e realizaram todas as atividades propostas sem auxílio sem qualquer 

dificuldade (Tabela 13). 

 

 

Tabela 13 - Distribuição dos escores HJHS e FISH para menores de 18 anos 
 

Escores Média Desvio padrão Mediana 1º Quartil 3º Quartil Mínimo Máximo 

HJHS  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, não foi possível estabelecer relação 

entre os resultados dos pacientes menores de 18 anos. 
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5.3 Diário de infusão 

 

O diário de infusão foi construído e implantado como ferramenta para 

incrementar a assistência ao PCH com vistas a estimular a melhora progressiva de 

sua QV. Para elaboração do diário, nenhum modelo disponível foi consultado, 

garantindo a originalidade do mesmo. Além das diretrizes propostas pelo MS e 

WFH, o cotidiano da assistência prestada foi fundamental para a seleção de 

informações pertinentes.  

Após aplicação dos questionários e ferramentas HJHS e FISH, o diário de 

infusão foi entregue aos participantes. Seu propósito foi minuciosamente explicado e 

cada paciente foi treinado para sua correta utilização e o registro das infusões. No 

caso dos menores de idade, os pais também foram orientados e sensibilizados 

quanto à importância da utilização do diário no cotidiano das aplicações dos fatores 

de coagulação e durante as consultas na ESF, nas instituições de Urgência e 

Emergência e durante as consultas odontológicas. 

Em virtude do cronograma do estudo, o impacto da implementação do diário 

de infusão na assistência e na QV dos pacientes não pode ser avaliado. 

 

5.4 Consumo de fator de coagulação 

 

Os dados do consumo anual de fator de coagulação no período de 2012 a 

2017 encontram-se descritos na Tabela 14. Como se pode notar houve aumento 

progressivo do consumo anual dos F VIII e F IX, de 1.376.500UI para 3.306.500UI e 

de 171.750UI para 271.250UI, respectivamente, no período avaliado. Tal fato refletiu 

no aumento do índice denominado consumo per capita dos F VIII e F IX, 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 período 2012 a 2017 

 
Ano Consumo F VIII 

(UI) 
Consumo F IX 

(UI) 
População estimada 

IBGE (habitantes) 
Consumo per 

capita FVIII 
Consumo per 

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 distribuídos pelo Hemonúcleo de Manhuaçu, em 2017. Os PCH graves 

consumiram, em média, 231.535UI (Tabela 15). 

 

 

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

 

 Classificação da Hemofilia 

 Grave Moderada Leve Total 

Total do consumo (UI) 1.620.750 1.594.000 79.000 3.293.750 

Média de consumo por paciente (UI) 231.535 159.400 8.777 109.791 

Fonte: Hemovida Web Coagulopatia, 2017. 
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6 DISCUSSÃO 

 

Para o desenvolvimento da presente pesquisa, foram avaliados 30 PCH 

acompanhados pelo Hemonúcleo Manhuaçu da Fundação HEMOMINAS. Vinte e 

oito eram PCH A e dois, de hemofilia B. Dos PCH A, nove, doze e sete 

apresentavam, respectivamente, doença leve, moderada e grave. Os PCH B 

apresentavam a forma moderada da patologia. Dois pacientes desenvolveram 

inibidores e foram submetidos a tratamento de indução de IT, sendo que um já 

obteve sucesso e o outro ainda se encontra em tratamento. Segundo o Perfil de 

Coagulopatias do MS (BRASIL, 2015b), Minas Gerais é o terceiro estado em 

prevalência de casos de hemofilia no Brasil, tendo registrados 839 e 185 PCH A e B, 

respectivamente. O mesmo documento registra o número de 73 pacientes com 

inibidor no território 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 região de 

Manhuaçu é semelhante ao identificado no território nacional, segundo dados do 

MS, que mostraram maior prevalência de indivíduos na faixa etária entre 20 e 29 

anos (BRASIL, 2015b). Quanto à raça, 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, Falcão e Pasquini (2013), a hemofilia não 

apresenta maior ou menor incidência em relação à raça.  

Na amostra estudada, somente 6,67% concluíram o ensino superior e a 

maioria (56,67%) não completou o ensino fundamental. Segundo Minayo, Hartz e 

Buss (2000), a noção de QV pode ser influenciada por indicadores compostos como 

o Índice de Desenvolvimento Humano (IDH), elaborado pelo Programa das Nações 

Unidas. Esse índice identifica a renda, saúde e educação como três elementos 

fundamentais para a QV de uma população. Assim, a saúde e a educação são 

habilidades que permitem a expansão das capacidades, e, por isso, limitações tanto 

na saúde quanto na educação seriam obstáculos à plena realização das 

potencialidades humanas (PNUD, 2014). Portanto, é possível inferir que a baixa 

escolaridade possa interferir negativamente na QV da população estudada. 
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Em relação à atividade profissional, 40% dos participantes da pesquisa 

declararam estar empregados e as profissões relatadas incluem: pedreiro, lavrador, 

operador de som, caminhoneiro, vendedor, motorista e policial militar. Algumas das 

profissões identificadas demandam esforço físico e estão relacionadas aos 

portadores classificados com hemofilia leve. De acordo com pesquisa de Barata-

Assad e colaboradores (2010), que avaliaram limitações no desempenho 

ocupacional de 42 PCH em Ribeirão Preto, há evidências que a prática profissional é 

prejudicada pelas limitações da patologia. Na amostra avaliada, a maioria dos 

pacientes (53,33%) recebe algum auxílio da previdência social e são portadores da 

forma grave ou moderada da doença. 

Mais da metade dos pacientes avaliados (53%) relataram possuir plano de 

saúde privado. A taxa de cobertura nessa população é bem superior à taxa de 

24,5% encontrada na população brasileira em 2017, segundo dados da Agência 

Nacional de Saúde Suplementar (ANS) (Brasil, 2017). Sartorelo (2016), avaliando 63 

pacientes do estado de Goiás e Distrito Federal, encontrou taxa de cobertura de 

46%. Esse dado aponta para a preocupação dessa população com a melhoria do 

estado de saúde e acesso ampliado a exames e consultas médicas.  

Dos pacientes avaliados, 60% declararam histórico familiar de hemofilia e 

23,33% relataram ser o primeiro caso. Segundo Mannucci e Tuddeham (2001), a 

hemofilia é uma doença genética de transmissão recessiva ligada ao cromossomo 

X, que geralmente acomete os indivíduos do sexo masculino, filhos de mães 

portadoras da mutação. No entanto, em 30% dos casos a doença é resultado de 

uma mutação de novo, que pode ocorrer na mãe ou no feto, e, portanto, sem história 

familiar observada.  

Sessenta por cento dos pacientes avaliados pelo presente estudo não 

praticam nenhuma atividade física. As atividades físicas para PCH são de grande 

relevância, uma vez que promovem não só benefícios físicos e musculoesqueléticos, 

como também psicossociais (BRASIL, 2011). No estudo de Ferreira (2012), 66,7% 

dos PCH se consideravam sedentários e no de Sartorelo (2016), 41,3% dos 

pacientes entrevistados relataram não praticar nenhuma atividade física. O receio 

em relação a prática regular de atividade física pode ser resquício de orientações 

anteriores à década de 1970, quando exercícios físicos eram desencorajados nessa 
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população. Hoje se sabe que a melhoria da QV para indivíduos com hemofilia pode 

ser alcançada pela participação em atividades físicas regulares (NEGRIER et al., 

2013). No Brasil, nos últimos anos, o estabelecimento de protocolos de profilaxia 

permitiu e facilitou a liberação da prática esportiva para esses pacientes (BRASIL, 

2014b). 

Quanto à incidência de comorbidades, 20% relataram possuir alguma outra 

doença crônica, além da hemofilia, que inclui hipertensão arterial sistêmica, 

insuficiência cardíaca, alcoolismo crônico e déficit cognitivo. Pesquisa de Silva 

(2015) que avaliou 175 PCH em Minas Gerais, apontou que 28,7% dos pacientes 

possuíam pelo menos uma doença crônica (hipertensão, diabetes, asma, artrite, 

câncer, doença do coração, coluna e depressão), além da hemofilia. No entanto, a 

hemofilia não é mais uma desordem de crianças e adolescentes como no século 

passado. Graças à introdução de concentrado de fator de coagulação e o tratamento 

profilático, 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 estão se tornando mais comuns nos 

PCHs. O manejo de tais pacientes pode ser desafiador, principalmente no que tange 

às doenças cardiovasculares, em que o tratamento pode incluir drogas que 

interferem na hemostasia. Ademais, diretrizes e protocolos para o manejo dessas 

patologias em PCH são escassos (MANNUCCI et al., 2009).   

No que diz respeito ao tratamento, 63,3% se enquadram na modalidade de 

profilaxia secundária de longa duração. Desses, 36,4% são PCH grave e 63,15% 

moderada. Resultado bem diferente do achados de Ferreira (2012), que relatou que 

nenhum paciente avaliado se encontrava em regime profilático de tratamento. Já 

Sartorelo (2016) demonstrou que 65,4% de sua amostra se enquadravam em regime 

de profilaxia secundária. 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 coagulação utilizado, 

40% dos pacientes utilizam o produto de origem plasmática e os outros 60% utilizam 

o fator recombinante. Essa distribuição, possivelmente, seja decorrente da 

recomendação do MS (Ofício circular n° 85/2013/CGSH/DAHU/SAS/MS) de 
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utilização prioritária do fator recombinante nos pacientes nascidos após 1983 (idade 

inferior a 30 anos na data da publicação da recomendação). 

Com relação ao consumo de fator de coagulação, os PCH moderada e grave 

consumiram a maior parte dos concentrados de fator distribuídos pelo Hemonúcleo 

de Manhuaçu. Os PCH grave consumiram, em média, 231.535UI em 2017. Vale 

lembrar que todos os pacientes graves estão em profilaxia. 

Observou-se aumento progressivo do consumo anual de fator da coagulação 

no período de 2012 a 2017. O consumo de F VIII aumentou quase três vezes, 

chegando a 3.306.500UI em 2017 e o de fator IX passou de 171.750UI para 

271.250UI. Esse aumento é, provavelmente, reflexo da instituição dos programas de 

profilaxia que se iniciaram em 2011 no Brasil. O índice 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 

coagulação (Kreuth IV) recomenda que o consumo mínimo de F VIII e de F IX em 

um país seja de, respectivamente, 4UI e 0,5UI per capita da população geral, para 

que se estabeleça um regime de profilaxia adequado para os PCH (GIANGRANDE 

et al., 2017). Segundo relatório anual da WFH, em 2016, países como o Canadá, 

tiveram o consumo de F VIII de aproximadamente 8UI per capita e, nos Estados 

Unidos, este consumo foi de 9.532 UI per capita. No Brasil, o consumo de fator de 

coagulação foi de 3,55 UI per capita (WFH, 2017b). 

O consumo per capita do F VIII, em 2017, no ambulatório de Manhuaçu está 

mais próximo do de países desenvolvidos do que do Brasil. Algumas considerações 

devem ser feitas: a maior parte dos pacientes é de adultos e portadores da forma 

grave e moderada da doença. Muitos apresentam artropatia avançada, 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 presença de poucos pacientes com grande consumo individual de fator pode 

influenciar o consumo total e interferir nesse índice. Além disso, apesar dos 

programas de profilaxia serem nacionais, a assistência à saúde prestada no país é 

heterogênea e os pacientes têm diferentes acessos ao diagnóstico e tratamento. É 
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possível que existam regiões nessa extensa área territorial do país, onde esse índice 

seja bem inferior à média nacional. 

Um dos principais objetivos deste estudo foi avaliar a QV dos PCH. Esta não 

é uma tarefa fácil, tendo em vista que a avaliação da QVRS se baseia na percepção 

subjetiva do indivíduo acerca de seu estado de saúde. Para entender a dimensão da 

subjetividade podem-se considerar as concepções de R. Leriche que diz “a saúde é 

a vida no silêncio dos órgãos”, inversamente, a “doença é aquilo que perturba os 

homens no exercício normal de sua vida, sobretudo aquilo nos faz sofrer”. Tomando 

como verdadeiro esse pensamento, é possível concluir que a noção do normal que 

se tem, depende das vivências e experiências de cada indivíduo (CANGUILHEM, 

2009 p. 35). Portanto, o limite entre o normal e o patológico torna-se impreciso. 

Aquilo que é normal, apesar de seguir as normas em determinadas condições, pode 

se tornar patológico em outra situação. Cada indivíduo avalia essa transformação, 

pois é ele que sofre suas consequências no dado momento em que se sente 

incapaz de realizar as tarefas que essa nova condição lhe impõe (CANGUILHEM, 

2009 p. 71). Se considerar sadio, é ser capaz de se comportar de acordo com a 

ordem, e isso pode acontecer apesar da impossibilidade de certas realizações, que 

antes eram possíveis (CANGUILHEM, 2009 p. 76). Isto posto, a QVRS não é 

influenciada somente pela doença e seu tratamento, mas também por características 

pessoais, resiliência, condições de vida e socioeconômicas (REMOR et al., 2004).  

Dessa maneira, a fim de se caracterizar a QV dos pacientes do estudo, foi 

utilizado o modelo de classificação de saúde, denominado CIF proposto pela OMS 

(WHO, 2002). Para a avaliação dos diversos domínios da saúde, foram usados 

ferramentas e instrumentos desenvolvidos especificamente para PCH 

(BLANCHETTE et al., 2014a; OMS, 2013). Todas as avaliações foram realizadas 

nas dependências do Ambulatório de Coagulopatias da Fundação HEMOMINAS de 

Manhuaçu-MG.  

Os pacientes foram divididos em dois grupos: maiores e menores de 18 anos. 

Inicialmente, serão comentados os achados do grupo de pacientes maiores de 18 

anos.  

Na avaliação do domínio de "participação" da CIF, utilizando-se o Haem-A-

Qol, encontrou-se escore médio no de 53,39, sendo que o “enfrentamento” e a 
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“autopercepção” 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 avaliação do “enfrentamento” e da “autopercepção”, 

apontando uma possível QV melhor no seu grupo de indivíduos em relação aos 

pacientes avaliados na presente pesquisa. Em relação aos domínios “planejamento 

familiar” e “sexualidade”, estes apresentaram menor prejuízo e foram melhor 

avaliados no presente estudo e também na população descrita por Ferreira (2012), 

sendo observado nessa população, maior comprometimento da “saúde física” 

(58,17), do que da “sexualidade” (35,36). Algumas discussões são pertinentes para 

esse achado. Uma interpretação seria que o comprometimento físico não afeta, na 

mesma magnitude, a sexualidade desses pacientes. Outro ponto a se considerar é a 

possibilidade de omissão de respostas por parte dos pacientes no domínio de 

"sexualidade". E, ainda, uma discussão precisa ser levantada: a opção sexual dos 

participantes. As seguintes afirmações: “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 à opção sexual. 

Na avaliação de independência funcional dos participantes, pelo FISH, os 

pacientes maiores de 18 anos apresentaram, em média, 81% da independência 

máxima medida pelo escore. Observou-se, ainda, correlação com a gravidade da 

doença, com os pacientes classificados como leves, moderados e graves 

apresentando 100%, 76,5% e 68,7%, respectivamente, de independência, o que, 

possivelmente, pode estar associado ao status articular dos mesmos. Ferreira (2012) 

também encontrou essa correlação da independência funcional com a gravidade da 

doença. O domínio com pior desempenho dentre os avaliados foi o de 

“transferência”, que, assim como nos demais instrumentos, mostrou diferença 

significativa do escore em relação à gravidade da doença. Quando confrontados os 

resultados do FISH com os do domínio “saúde física” do Haem-A-Qol, notou-se que 

os pacientes com menor grau de independência (medido pelo FISH) são os que 

apresentam maior comprometimento na saúde física (apontado pelo Haem-A-QoL).  

Os pacientes maiores de 18 anos se auto avaliaram quanto à disposição para 

realizar as tarefas do dia-a-dia, utilizando o questionário 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 domínios “sentar, ajoelhar, ficar de pé” e “função das pernas” houve pior 

desempenho, o que pode ter relação com as sequelas articulares da hemofilia. Um 

dado que corrobora tal afirmativa é a presença de correlação entre os domínios 

“função das pernas” do HAL com “saúde física” do Haem-A-Qol. À medida que o 

escore do domínio “função das pernas” (HAL) diminuiu, notou-se pior escore de 

“saúde física” 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 domínio com melhor desempenho.  

Ao se compararem os escores alcançados no HAL com a gravidade da 

doença, observou-se melhor desempenho nos portadores da forma leve em relação 

àqueles classificados como moderada e grave. O domínio com pior desempenho 

nos PCH leve foi “sentar/ajoelhar/ficar de pé. Já nos pacientes moderados e graves, 

o maior comprometimento foi relatado na “função das pernas”. Diante do exposto, 

vale ressaltar que as hemorragias articulares repetidas levam o indivíduo a 

experimentar perda progressiva das funções articulares, que acarretam sérias 

implicações em suas habilidades funcionais, que prejudicam substancialmente sua 

disposição para as atividades (VAN GENDEREN et al., 2006). 

A avaliação do estado articular, por meio da aplicação do HJHS, corroborou 

os dados apresentados. A média do escore total foi de 37,33. A pontuação máxima 

global alcançada foi de 80, sendo que a pontuação máxima do escore é de 120. As 

articulações com piores avaliações foram as dos joelhos. Esse dado justifica o 

desempenho ruim no domínio “função das pernas” do HAL. Foi observada, ainda, 

pior saúde articular, de acordo com a gravidade da doença.  

Em relação à avaliação da QVRS dos menores de 18 anos, além dos 

pacientes, os pais também responderam ao questionário Haemo-Qol. Segundo 

respostas dos pacientes, o escore médio foi de 50,36. Os piores desempenhos 

encontrados foram nos domínios “apoio” e “enfrentamento”. Pesquisa conduzida em 

países da Europa também apontou o domínio “apoio” e “enfrentamento” com piores 

desempenhos (GRINGERI et al., 2004). Os domínios com melhores desempenhos 
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foram “sentimentos” e “saúde física”. Vale salientar que a avaliação positiva do 

domínio “saúde física” reflete os avanços no tratamento da hemofilia, com a 

prevenção de sangramentos e danos articulares obtida pelo tratamento de profilaxia 

(BOHN et al., 2004). 

Na avaliação sob a perspectiva dos pais, a média do escore total foi de 55,16. 

Os domínios com piores desempenhos também foram “enfrentamento” e “apoio”. 

Apesar da proximidade nos resultados, sob a ótica dos pais, a QVRS parece pior do 

que a observada sob a visão dos pacientes. 

O domínio “enfrentamento” aborda questões em relação ao cuidado com o 

próprio corpo; identificação precoce dos sangramentos; sintomas sob controle e 

aceitação da doença. São aspectos bem complexos, e estão relacionados à 

necessidade de o adolescente assumir o controle de seu tratamento e autocuidado, 

o que pode ser extremamente difícil (VRABIC et al., 2012). 

Na avaliação da independência funcional (FISH) todos os pacientes menores 

de 18 anos alcançaram pontuação máxima, ou seja, não se encontrou 

comprometimento na independência. 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 avaliação da disposição para realizar as tarefas do dia-a-dia, tanto os 

pacientes quanto os pais/responsáveis responderam o PedHAL. A média do escore 

global da avaliação realizada pelos pacientes foi de 88,5, com pior desempenho no 

domínio “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 ótica dos pais, foi de 93. Ambos obtiveram piores 

resultados no domínio “função das pernas”. 

Os achados obtidos por meio do instrumento HJHS apontam para mínimo de 

comprometimento articular nos pacientes com idade inferior a 18 anos. A média do 

escore total foi de 5,67, sendo zero a menor pontuação. Carneiro et al. (2017) 

relacionaram aspectos da doença em pacientes acompanhados em São Paulo e no 
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Canadá, demonstrando média de 10,5 na amostra de pacientes brasileiros e média 

de 5,5 na amostra composta por crianças e adolescentes canadenses. 

Outro objetivo deste estudo foi construir e implementar o uso do diário de 

infusão. O diário de infusão para os PCH surgiu pela necessidade de se registrarem 

as infusões realizadas em regime domiciliar, a partir do estabelecimento do 

programa de dose domiciliar de urgência (DDU), para se averiguar a adesão ao 

tratamento proposto, tornando-se fundamental após o estabelecimento dos 

programas de profilaxia.  

Por meio dos registros no diário é possível avaliar a periodicidade, o horário e 

o motivo das infusões, bem como avaliar o número/local de sangramentos e o 

estabelecimento de uma articulação-alvo, por exemplo. Além disso, o diário pode 

conter informações sobre a doença e orientações para o paciente e para os 

profissionais de saúde. Pesquisadores sugerem que a discussão sobre o diário de 

infusão com o paciente, fornecendo feedback positivo, assim como a avaliação dos 

episódios de sangramento a cada consulta são estratégias interessantes para 

melhor à adesão do paciente ao esquema de tratamento proposto (SCHRIJVERS; 

SCHUURMANS; FISCHER, 2016). 

Nesse contexto, o diário de infusão foi integramente elaborado pela autora, 

utilizando informações da literatura vigente e entregue a todos os participantes do 

estudo. Para a escolha das informações pertinentes ao tratamento foram 

considerados os Manuais do MS e diretrizes da WFH. Contudo, para garantir que a 

abordagem fosse holística e considerasse o indivíduo como um todo, os princípios 

do SUS, como universalidade, integralidade, equidade e direito à informação foram 

considerados (BRASIL, 1990a).  

Para garantir a integralidade da assistência, entendida como conjunto 

articulado e contínuo das ações e serviços preventivos e curativos, individuais e 

coletivos, exigidos em todos os níveis de complexidade do sistema (BRASIL, 

1990b), foi criado um espaço para referência e contra referência entre os serviços de 

atenção primária à saúde, urgência e emergência além de serviços de odontologia. 

Nesse espaço os profissionais envolvidos na assistência aos PCH devem registrar 

as queixas e principais condutas. Tal ação é de extrema importância para o 

acompanhamento integral dos pacientes pelo centro especializado.  
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Já para garantir o direito à informação, uma seção com conceito da doença, 

principais complicações, tratamento e cuidados essenciais foi construída em 

linguagem clara e objetiva para facilitar o entendimento. Vale dizer que o 

autocuidado foi estimulado por meio de orientações envolvendo cuidados corporais, 

além da observação de sinais e sintomas que podem sugerir sangramentos ou 

demais complicações. Há espaço também para informações importantes aos 

profissionais de saúde das demais instituições com vistas a garantir segurança 

durante o atendimento prestado, como cálculo da dosagem do fator, além de 

medicamentos proibidos e permitidos. Seguindo os pressupostos de universalidade 

do SUS, todos os pacientes receberam o diário de infusão e receberam, assim como 

os pais/responsáveis, orientações quanto à utilização, ao registro das infusões e à 

necessidade de apresentação do mesmo nas consultas de diversas naturezas 

(Estratégia Saúde da Família, Urgência e Emergência, Odontológicas, 

Hematológicas, etc.). O registro correto de todas as infusões, bem como horário e 

dose podem subsidiar ajustes de conduta para garantir um tratamento 

individualizado. 

A avaliação do impacto da implementação do diário de infusão na assistência 

e na QV dos pacientes não pode ser obtida em virtude do cronograma do estudo, 

mas, certamente, o uso do diário contribuirá para a atenção dos pacientes de 

Manhuaçu. 
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7 CONSIDERAÇÕES FINAIS 

 
Sendo a hemofilia uma condição potencialmente incapacitante e com 

tratamento altamente dispendioso, medidas confiáveis para avaliar sua repercussão 

tornam-se necessárias, sendo a avaliação da QV relacionada à saúde um 

instrumento em crescente evidência, que pode auxiliar na construção de políticas 

públicas de saúde que visem o cuidado integral em todos os níveis (BAAR et al., 

2002).  

No presente estudo, a avaliação da QV obteve resultados diferentes entre as 

diferentes faixas etárias avaliadas. Os pacientes menores de 18 anos alcançaram 

melhores níveis, e em contrapartida, aqueles maiores de 18 anos alcançaram 

índices mais baixos. Este achado corrobora a importância do tratamento profilático e 

demonstra o sucesso do tratamento empregado atualmente. Ainda, foi possível 

observar que pacientes classificados como graves obtiveram resultado pior do que 

aqueles classificados como leves. 

A partir da crescente expectativa de vida, o cuidado ao PCH deve orientar-se 

para a prevenção de complicações, que prejudicam substancialmente esses 

indivíduos e podem impossibilitar o trabalho e estudo, evitando que o mesmo se 

sinta parte da sociedade. A equipe deve ter acesso a informações que auxiliem o 

cuidado e garantam a efetividade da terapêutica. Por tanto, diante do inquérito: o 

diário de infusão é ferramenta necessária ao tratamento? E a implantação do diário 

de infusão pode melhorar o nível de QV dos PCH? - É possível afirmar que a 

implementação do diário de infusão para o acompanhamento do manejo dos PCH 

pode ser uma alternativa poderosa na avaliação da adesão ao tratamento, bem 

como servir de subsídio para ajustes de condutas para a garantia de um tratamento 

individualizado e eficaz, o que futuramente pode representar melhoria na QV desses 

pacientes. 

É necessário reorientar o cuidado, o foco não deve ser a doença, é preciso 

olhar para o indivíduo, levar em consideração suas aspirações, seus sonhos e 

projetos, ouvi-lo, colocá-lo no centro do cuidado, devendo ser assistido 

integralmente de maneira holística, e só se pode concretizar essa atenção 

conhecendo a sua percepção sobre sua própria saúde e doença. Por isso, é 

imperativo que a avaliação 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 avaliação, contudo a primeira se concretiza na verificação da adesão 

ao tratamento, que é o objetivo do diário de infusão. Além disso, estimular o 

autocuidado e incentivar o autoconhecimento são de grande valor para a 

independência do paciente e envolvimento com seu tratamento. 

A realidade do manejo da hemofilia é desafiadora, e diante desse contexto, 

não foi possível avaliar estatisticamente o impacto do diário de infusão no 

acompanhamento aos PCH, contudo vale dizer que a ferramenta foi bem aceita 

pelos pacientes, a equipe do Hemonúcleo o incorporou no cotidiano de atendimento, 

bem como o espaço de referência e contra referência foi utilizado pelos serviços de 

atenção primária, urgência e emergência durante o período da pesquisa. 

Diante do supracitado, torna-se imprescindível a construção de instrumentos 

com vistas a incrementar a assistência desses pacientes e melhorar sua QV e uma 

ferramenta eficiente pode ser o diário de infusão, que se constitui em canal de 

comunicação entre o indivíduo e a equipe que o acompanha, exercendo papel 

fundamental na atenção ao PCH e promoção da QV. 
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APÊNDICE A - DIÁRIO DE INFUSÃO 
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APÊNDICE B - QUESTIONÁRIO SOCIODEMOGRÁFICO 

 

Nome: 

Data de Nascimento:    /      /                  Idade: 

Filiação: 

 

Quando nasceu já existia casos de Hemofilia em sua família:  Sim    Não   Não 

sabe 

Raça/Cor:   Branco    Pardo     Negro 

Estado Civil:  Solteiro      Casado     Divorciado     Viúvo        Outro 

Escolaridade:  Nunca frequentou a escola  Ensino fundamental incompleto 

 Ensino fundamental completo     Ensino médio incompleto    Ensino médio 

completo     Ensino superior incompleto       Ensino superior completo   Pós-

graduação 

Exerce atividade laboral:  Sim     Não   Não se aplica 

Estudante:  Sim   Não    Não se aplica 

Possui Plano de Saúde:  Sim    Não 

Possui Auxílio ou Aposentadoria por doença:  Sim   Não 

Pratica atividade física:  Sim   Não 

Tipo de tratamento:  Demanda    Profilaxia primária   Profilaxia secundária curta 

duração  Profilaxia secundária longa duração    Profilaxia terciária 

 Profilaxia intermitente 

Desenvolveu Inibidores:  Sim    Não 

Tem alguma outra doença crônica:  sim   Não   Qual? 

_______________________ 

Nos últimos 12 meses procurou consulta médica por outro problema além da 

Hemofilia:  Sim   Não 

Nos últimos 12 meses fez sessões de Fisioterapia:  Sim   Não 

Se não, qual motivo:  Não foi recomendado    Não consegui agendar pelo SUS   

Tive medo de piorar com as sessões   Não tive interesse 
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APÊNDICE C- TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO PARA 

MAIORES DE 18 ANOS 

 

Prezado (a) senhor (a), 

Eu, Thiara Guimarães Heleno de Oliveira Pôncio, aluna de Mestrado da Faculdade de 

Medicina de Ribeirão Preto da Universidade São Paulo, estou desenvolvendo o estudo 

Avaliação da qualidade de vida dos portadores de hemofilia e implementação do 

diário de infusão”, sob a orientação da Profa. Dra. Luciana Corrêa O. de Oliveira. Convido-

o a participar desta pesquisa que tem o objetivo de avaliar o nível de sua qualidade de vida 

e implantar o Diário de Infusão na rotina de seu tratamento. A sua participação não 

acarretará em nenhum prejuízo, ou mesmo remuneração. O único risco se configura em 

quebra de confidencialidade das informações, contudo todas as medidas cabíveis serão 

tomadas para evita-la. Você terá toda a liberdade em participar ou não da pesquisa, 

podendo desistir a qualquer momento. Você não será identificado e as informações 

fornecidas serão confidenciais. Os resultados deste estudo ajudarão a melhorar o seu 

tratamento e de outras pessoas que tenham a doença. Solicito sua colaboração para 

responder ao questionário para avaliar sua qualidade de vida, durante o seu retorno nesta 

instituição. Você deverá preencher um questionário levando em consideração suas 

percepções acerca de sua vida. Também será realizado exame físico padronizado para 

pacientes com Hemofilia. Você será treinado para a utilização do diário com vistas a garantir 

registros pertinentes ao seu tratamento. Os resultados deste estudo serão divulgados em 

aulas, palestras e eventos científicos, com publicação em revistas científicas, sem 

identificação dos participantes. Após a implantação do diário você continuará sendo 

acompanhado pela equipe da Fundação HEMOMINAS como já ocorre. Qualquer dúvida ou 

informação que necessitar, poderá entrar em contato comigo pelo telefone: Thiara Pôncio: 

(33) 988300039. 
 

Agradeço a sua colaboração em participar desta pesquisa. Você receberá uma via do Termo 

de Consentimento Livre e Esclarecido 
 

Eu, _______________________________________________________, após ter lido e 

compreendido as informações acima, concordo em participar voluntariamente desta 

pesquisa e autorizo a utilização das informações para o presente estudo, que poderá ser 

publicado e utilizado em eventos científicos. 
 

Manhuaçu, ___ de ____________ de 2017. 
 

_____________________________________RG____________________ 
 

Pesquisadora: 

Thiara Guimarães Heleno de Oliveira Pôncio 

RG: MG-13803682   NºUSP 9433830 

Endereço: Rua Benedito Von Randow, 332, Alfa Sul – Manhuaçu – MG. 

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

CEP HEMOMINAS: Endereço: Alameda Ezequiel Dias, nº 321, Santa Efigênia Belo 

Horizonte – MG. CEP: 30.130-110 Telefone: (31) 3768-4587 
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APÊNDICE D - TERMO DE ASSENTIMENTO INFORMADO LIVRE E 

ESCLARECIDO 

 

Título do Projeto: “Avaliação da qualidade de vida dos portadores de hemofilia e 

implementação do diário de infusão.” 

Investigador: Thiara Guimarães Heleno de Oliveira Pôncio 

Local da Pesquisa: Hemonúcleo Manhuaçu da Fundação HEMOMINAS 

Endereço: Rua Frederico Dolabela, 289, Centro 

 

O que significa assentimento? 

O assentimento significa que você concorda em fazer parte de um grupo de 

adolescentes/crianças, da sua faixa de idade, para participar de uma pesquisa. Serão 

respeitados seus direitos e você receberá todas as informações por mais simples que 

possam parecer. 

Pode ser que este documento denominado TERMO DE ASSENTIMENTO LIVRE E 

ESCLARECIDO contenha palavras que você não entenda. Por favor, peça ao responsável 

pela pesquisa para explicar qualquer palavra ou informação que você não entenda 

claramente. 

Convido-o a participar desta pesquisa que tem o objetivo de avaliar o nível de sua qualidade 

de vida e implantar o Diário de Infusão na rotina de seu tratamento. A sua participação não 

acarretará em nenhum prejuízo ou mesmo remuneração. O único risco identificado se 

caracteriza pela quebra de confidencialidade, contudo todos os cuidados serão tomados 

para evita-la. Você terá toda a liberdade em participar ou não da pesquisa, podendo desistir 

a qualquer momento. Você não será identificado e as informações fornecidas serão 

confidenciais.  Os resultados deste estudo ajudarão a melhorar o seu tratamento e de outras 

pessoas que tenham a mesma doença. Solicito sua colaboração para responder um 

questionário acerca de sua qualidade de vida. 

Você deverá preencher um questionário levando em consideração suas percepções acerca 

de sua vida. Um exame físico direcionado para sua doença também será feito. Você será 

treinado para a utilização do diário com vistas a garantir registros pertinentes ao seu 

tratamento. Os resultados deste estudo serão divulgados em aulas, palestras e eventos 

científicos, com publicação em revistas científicas, sem identificação dos participantes. Após 

a pesquisa você continuará o seu acompanhamento pela equipe da Fundação HEMOMINAS 

como já ocorre. 

 

Contato para dúvidas: 

Se você ou os responsáveis por você tiver(em) dúvidas com relação ao estudo, direitos do 

participante, ou no caso de riscos relacionados ao estudo, você deve contatar a 

investigadora do estudo: Thiara Guimarães Heleno de Oliveira Pôncio, telefone fixo número 

(33) 3331 1021 e celular (33) 98830 0039. Se você tiver dúvidas sobre seus direitos como 

um paciente de pesquisa, você pode contatar o Comitê de Ética em Pesquisa em Seres 

Humanos (CEP) da Fundação HEMOMINAS, através do telefone: (31) 3768-4587. O CEP é 

constituído por um grupo de profissionais de diversas áreas, com conhecimentos científicos 
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e não científicos que realizam a revisão ética inicial e continuada da pesquisa para mantê-lo 

seguro e proteger seus direitos. 

Eu li e discuti com o investigador responsável pelo presente estudo os detalhes descritos 

neste documento. Entendo que eu sou livre para aceitar ou recusar, e que posso 

interromper a minha participação a qualquer momento sem dar uma razão. Eu concordo que 

os dados coletados para o estudo sejam usados para o propósito acima descrito. 

 

Eu entendi a informação apresentada neste TERMO DE ASSENTIMENTO. Eu tive a 

oportunidade para fazer perguntas e todas as minhas perguntas foram respondidas. 

 

Eu receberei uma cópia assinada e datada deste Documento DE ASSENTIMENTO 

INFORMADO. 

 

_______________________________________________________________ 

NOME DO ADOLESCENTE/CRIANÇA            ASSINATURA               DATA 

 

_______________________________________________________________ 

NOME DO INVESTIGADOR  ASSINATURA DATA 

 

 

Agradeço sua colaboração em participar dessa pesquisa. 

 

Pesquisadora: 

Thiara Guimarães Heleno de Oliveira Pôncio 

RG: MG-13803682   Nº USP 9433830 

Endereço: Rua Benedito Von Randow, 332, Alfa Sul – Manhuaçu – MG. 

CEP: 36900. 

Telefone: (33) 988300039 ou (33) 33311021 

 

CEP HEMOMINAS 

Endereço: Alameda Ezequiel Dias, nº 321, Santa Efigênia Belo Horizonte – MG. CEP: 

30.130-110 

Telefone: (31) 3768-4587 
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APÊNDICE E- TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO  

PAIS OU RESPONSÁVEIS 

 

Prezado (a) senhor (a), 
 
Eu, Thiara Guimarães Heleno de Oliveira Pôncio, aluna de Mestrado da Faculdade de 

Medicina de Ribeirão Preto da Universidade São Paulo, estou desenvolvendo o estudo 

Avaliação da qualidade de vida dos portadores de hemofilia e implementação do 

diário de infusão”, sob a orientação da Profa. Dra. Luciana Corrêa O. de Oliveira. Convido-

o a participar e autorizar a participação de seu filho na presente pesquisa, que tem o 

objetivo de avaliar o nível da qualidade de vida de seu filho e implantar o Diário de Infusão 

na rotina de seu tratamento. A participação não acarretará em nenhum prejuízo, ou mesmo 

remuneração. O único risco se configura em quebra de confidencialidade das informações, 

contudo todas as medidas cabíveis serão tomadas para evita-la. Você e seu filho terão toda 

a liberdade em participar ou não da pesquisa, podendo desistir a qualquer momento. O 

senhor (a) e seu filho não serão identificados e as informações fornecidas serão 

confidenciais. Os resultados deste estudo ajudarão a melhorar o tratamento dele e de outras 

pessoas que tenham a doença. Solicito sua autorização para que seu filho possa responder 

ao questionário para avaliar sua qualidade de vida, durante o seu retorno nesta instituição. 

Ele deverá preencher um questionário levando em consideração as percepções acerca de 

sua vida. Um exame físico direcionado será realizado. Ele será treinado para a utilização do 

diário com vistas a garantir registros pertinentes ao seu tratamento. O senhor (a) também 

responderá um questionário sobre a patologia de seu filho. Os resultados deste estudo 

serão divulgados em aulas, palestras e eventos científicos, com publicação em revistas 

científicas, sem identificação dos participantes. Após a implantação do diário ele continuará 

sendo acompanhado pela equipe da Fundação HEMOMINAS como já ocorre. Qualquer 

dúvida ou informação que necessitar, poderá entrar em contato comigo pelo telefone:  

Thiara Pôncio: (33) 988300039. 

Agradeço a sua colaboração e autorização a seu filho para participação desta pesquisa.  

Você receberá uma via do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido. 

 

Eu, _______________________________________________________, após ter lido e 

compreendido as informações acima, concordo em participar e autorizar a participação 

voluntária de meu filho nesta pesquisa e autorizo a utilização das informações para o 

presente estudo, que poderá ser publicado e utilizado em eventos científicos. 

Manhuaçu, ___ de ____________ de 2017. 

 
_____________________________________RG____________________ 
Pesquisadora: 
Thiara Guimarães Heleno de Oliveira Pôncio 
RG: MG-13803682 - NºUSP 9433830 
Endereço: Rua Benedito Von Randow, 332, Alfa Sul - Manhuaçu – MG. 
CEP: 36900. - Telefone: (33) 988300039 ou (33) 33311021 
CEP HEMOMINAS: Endereço: Alameda Ezequiel Dias, nº 321, Santa Efigênia Belo 
Horizonte-MG - CEP: 30.130-110 
Telefone: (31) 3768-4587 
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10. ANEXOS 

 

ANEXO A - QUESTIONÁRIO HAEM-A-QOL - ADULTOS 
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ABEXO B - QUESTIONÁRIO HAEMO-QOL - CRIANÇAS E ADOLESCENTES - 

VERSÃO LONGA - IDADE: 13-16 ANOS. 
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ANEXO C - QUESTIONÁRIO HAEMO-QOL - CRIANÇAS E ADOLESCENTES - 
PAIS VERSÃO LONGA - IDADE: 13-16 ANOS. 
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ANEXO D - QUESTIONÁRIO HAEMO-QOL - CRIANÇAS E ADOLESCENTES -
VERSÃO LONGA - IDADE: 8-12 ANOS. 
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ANEXO E - QUESTIONÁRIO HAEMO-QOL - CRIANÇAS E ADOLESCENTES -
PAIS VERSÃO LONGA - IDADE: 8-12 ANOS. 
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ANEXO F – AUTORIZAÇÃO PARA UTILIZAÇÃO DO QUESTIONÁRIO HAEM-A-

QOL NA PESQUISA 
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ANEXO G - ESCORE DE SAÚDE ARTICULAR NA HEMOFILIA - PLANILHA DE 
RESUMO DA PONTUAÇÃO. 

 



Anexos  |  167 

ANEXO H - FUNCTIONAL INDEPENDENCE SCORE IN HEMOPHILIA (FISH) 

 


