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RESUMO

A hemofilia € uma condicdo potencialmente incapacitante, cujo tratamento esta
associado a elevados custos financeiros. Os portadores dessa coagulopatia
apresentam alta carga de morbidade devido ao desenvolvimento precoce de
artropatia hemofilica. A avaliagdo da qualidade de vida relacionada a saude
representa as perspectivas do paciente sobre o impacto causado em sua vida pela
doenca e pelo tratamento. O objetivo do presente estudo foi mensurar a qualidade
de vida relacionada a saude em portadores de hemofilia e identificar fatores clinicos,
demograficos e socioecondmicos associados. De carater observacional e
delineamento transversal, a pesquisa avaliou 39 portadores de hemofilia entre maio
e novembro de 2011. Foram incluidos pacientes do sexo masculino, com idade
maior ou igual a 18 anos e diagnostico de hemofilia congénita, cujo tratamento de
demanda estivesse vinculado ao Hemocentro de Juiz de Fora. Foram aplicados o
Haem-A-QoL, questionario especifico e validado para a avaliacdo da qualidade de
vida relacionada a saude e um questionario semiestruturado para obtencédo de
dados socioeconémicos e autoavaliacdo de saude. Os dados clinicos, assim como
registros de alteracbes ortopédicas estruturais e funcionais avaliadas através da
Escala de Exame Fisico da Federagdo Mundial de Hemofilia (WFH-PE) e do Escore
de Independéncia Funcional em Hemofilia (FISH), respectivamente, foram obtidos
dos prontuarios médicos. Os dados foram processados em banco de dados criado
por meio do software Statistical Package for the Social Sciences (SPSS), versao
15.0, sendo o nivel de significancia do estudo de 5%. A correlacao de Spearman foi
utilizada entre os escores WFH-PE, FISH e Haem-A-QoL. Na analise bivariada,
foram utilizados os testes U de Mann-Whitney e Kruskal-Wallis para verificar a
associagao de cada variavel independente com o escore de qualidade de vida
relacionada a saude. Uma andlise de regressao linear multipla foi conduzida para
estimar o nivel de significaAncia para cada variavel, com a utilizacdo do método
backward de eliminagdo de variaveis, em que as variaveis com p < 0,10 foram
retidas. A média do Haem-A-QoL foi 35,55. Os dominios mais prejudicados entre
portadores de hemofilia grave ou moderada foram “Esportes e lazer” e “Saude fisica”
e o dominio que apresentou menor comprometimento foi “Relacionamentos e

sexualidade”. Entre portadores da forma leve da coagulopatia, o pior desempenho



foi na dimensao “Enfrentamento”. A prevaléncia de artropatia foi alta (69,2%),
enquanto a realizacdo de fisioterapia foi baixa (20,5%). A média da Escala de
Exame Fisico foi 16,87 e a média do escore de independéncia funcional foi 25,64.
Nao houve diferenca estatisticamente significativa entre a média do Haem-A-QoL
dos portadores de hemofilia grave e dos portadores de hemofilia moderada (14,67
versus 17,25, p = 0,42), assim como entre a média dos escores WFH-PE (15,47
versus 16,50, p = 0,75) e FISH (16,37 versus 15,66, p = 0,82). Ambas as escalas,
WFH-PE e FISH, apresentaram boa correlacdo com o escore de qualidade de vida
relacionada a saude dos pacientes (r = 0,634, p < 0,001 e r = - 0,623, p < 0,001,
respectivamente). Acredita-se ser possivel melhorar a qualidade de vida relacionada
a saude dos portadores de hemofilia a partir de investimentos na prevengéo de

lesdes articulares e em medidas de reabilitagio.

Palavras-chave: Hemofilia. Artropatias. Qualidade de vida.



ABSTRACT

Hemophilia is a potentially disabling condition associated with high financial costs.
Patients with hemophilia have a high burden of morbidity due to early development
of hemophilic arthropathy. The health-related quality of life (HRQoL) assessment
reflects the patient perspectives of disease and its consequences as well as of
treatment. The aims of this study were to measure HRQoL values in patients with
hemophilia using the Brazilian version of the Haem-A-QoL questionnaire and to
identify clinical, demographic and socioeconomic factors associated with HRQoL. In
this cross-section study, 39 patients were evaluated between May and November
2011. Enrollment criteria included men aged 18 years and over, level of clotting
factor VIII or IX less than 30% and on-demand treatment performed at the Juiz de
Fora Blood Center. All patients were asked to complete the Haem-A-QoL and to
answer a self-rated health question. Socioeconomic data were obtained through a
semi-structured interview. Clinical data and reports of orthopedic changes, measured
by the instruments World Federation of Hemophilia — Physical Examination (WFH-
PE) and the Functional Independence Score in Haemophilia (FISH), were obtained
from medical records. Data analysis was made using the software Statistical
Package for the Social Sciences (SPSS, v.15.0), being the study significance level of
5%. Bivariate associations between the outcome and independent variables were
examined by Kruskal-Wallis test or Mann-Whitney U test, and Spearman rank
correlations where appropriate. Multiple linear regression analysis of significant
variables was conducted. A backward stepwise method of variable elimination was
used, wherein the variables with p < 0.10 were retained. Mean Haem-A-QoL scores
was 35.55. The patients had more impaired scores in dimensions of “sports and
leisure” and “physical health” and the dimension of “relationship and partnership”
was the less impaired. Among patients with mild hemophilia, the dimension of
“dealing” had the worst score. The prevalence of arthropathy was high (69.2%)
although few patients had received physiotherapy treatment (20.5%). Mean WFH-PE
scores was 16.87 and mean FISH was 25.64. There was no statistically significant
difference betweenthe mean Haem-A-QoL scores of patients with severe or
moderate hemophilia (14.67 versus 17.25, p = 0.42), as well as the mean WFH-PE
scores (15.47 versus 16.50, p = 0.75) and the mean FISH scores (16.37 versus



15.66, p = 0.82). There was a moderate positive correlation between the WFH-PE
and the Haem-A-QoL scores and a moderate negative correlation between the FISH
and the Haem-A-QoL scores (r = 0.634, p < 0.001 e r = - 0.623, p < 0.001,
respectively). Therefore, joint injury prevention and rehabilitation measures may

improve HRQoL of patients with hemophilia.

Keywords: Hemophilia. Arthropathy. Quality of life
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1 INTRODUCAO

A hemofilia hereditaria, denominada no século XIX “doenca real” ou “doenca
de sangue azul”, devido a sua ocorréncia nas casas reais européias, é decorrente de
alteragdes genéticas que causam deficiéncia dos fatores VIII ou IX da coagulagéo,
prejudicando o processo de hemostasia e predispondo os portadores a hemorragias
espontaneas ou poés-traumaticas, particularmente frequentes nas articulagbes e
musculos, mas também possiveis em qualquer 6rgdo ou tecido, inclusive no sistema
nervoso central (MANNUCCI; TUDDENHAM, 2001).

A principal apresentagdo clinica da hemofilia sdo as hemartroses,
hemorragias intra-articulares que causam dor, edema e imobilidade. Com a
reincidéncia, desenvolve-se a artropatia hemofilica, caracterizada por perda da
mobilidade articular, contraturas em flexdo e atrofia muscular (FRIEDMAN;
RODGERS, 2008).

As hemofilias sdo doencas dolorosas e deformantes, ocasionando um alto
custo para o Sistema Unico de Saude (SUS) e ainda maior para os portadores.
Melhoras na expectativa de vida desses pacientes tém sido conseguidas com o uso
de concentrado de fator de coagulacdao nos hemocentros e através dos programas
de infusdo desses hemoderivados em domicilio. Os efeitos da sindrome da
imunodeficiéncia humana adquirida (AIDS) e da hepatite, transmitidas por
hemoderivados, vém demonstrando declinio (BARR et al., 2002).

A despeito da seguranga, efetividade e disponibilidade de fator de coagulagéo
liofilizado para o tratamento, os portadores de hemofilia apresentam significativa
carga de morbidade, consequéncia da alta porcentagem de pacientes que
desenvolvem artropatias graves e incapacitantes, complicagcées comuns em paises
que nao dispdem de tratamento profilatico. Mensuragbes dessa carga de doenca
podem prover bases para futuras avaliagbes econémicas de custos e resultados das
intervengdes na atengdo a saude dessa populacao (BARR et al., 2002).

Um método consistente para classificar o estado clinico das articulagdes dos
portadores de hemofilia é essencial para avaliar a progressdao da artropatia,
estabelecer ou modificar protocolos de tratamento e analisar a eficacia de
intervengdes terapéuticas (FELDMAN et al, 2008; POONNOOSE; VAN
GENDEREN, 2010). Instrumentos como o Escala de Exame Fisico da Federacao
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Mundial de Hemofilia (WFH-PE ou World Federation of Hemophilia — Physical
Examination), refletem o impacto da hemofilia na estrutura articular, enquanto o
Escore de Indepedéncia Funcional em Hemofilia (FISH ou Functional Independence
Score in Haemophilia) foi desenvolvido para medir objetivamente a habilidade
funcional das articulagdes (POONNOOSE et al., 2007).

Contudo, avaliacoes clinicas isoladamente falham em caracterizar de forma
adequada a morbidade associada a hemofilia. A introdugdo de pesquisas sobre
qualidade de vida relacionada a saude nessa esfera clinica resultou em uma série
de medidas de resultados relatados pelo paciente, demonstrando suas perspectivas
em relagcao ao impacto causado em sua vida pela doencga e pelo tratamento (GLOBE
et al., 2009).
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2 REVISAO DE LITERATURA

2.1 ASPECTOS CLINICOS

As hemofilias hereditarias sdo decorrentes de alteracbes genéticas que
provocam deficiéncia quantitativa ou qualitativa dos fatores VIII ou IX da coagulacao
(hemofilia tipo A ou B, respectivamente), afetando o processo de hemostasia e
predispondo os portadores a hemorragias espontdneas ou poOs-traumaticas
(VILLAGA; CARNEIRO; D’AMICO, 2001).

Transmitida de forma recessiva ligada ao cromossomo X, afeta, quase
exclusivamente, o sexo masculino, com prevaléncia estimada em 1:10.000 homens
na hemofilia A e 1:30.000 homens na hemofilia B (ROBERTS; ESCOBAR; WHITE,
2006).

As hemofilias caracterizam-se clinicamente por sangramentos que ocorrem de
forma espontéanea ou apdés minimos traumatismos. A gravidade da doenga €
diretamente proporcional ao grau de deficiéncia do fator de coagulagédo, sendo
classificada em leve, moderada ou grave quando a atividade de fator VIl ou IX esta
entre 5 e 30%, entre 1 e 5% ou menor que 1%, respectivamente (ROBERTS;
ESCOBAR; WHITE, 2006).

As manifestagdes hemorragicas tém inicio na infancia. Quando a crianga
comega a engatinhar, surgem as equimoses pos-traumaticas e, quando comeca a
andar, tém inicio as hemorragias intra-articulares e os hematomas musculares
(FRIEDMAN; RODGERS, 2008). Nas formas leves de hemofilia, os sangramentos
ocorrem apenas apds traumas ou intervengdes cirlrgicas. J& os pacientes com
hemofilia grave apresentam manifestagbes hemorragicas de repeticdo, em média de
duas a quatro vezes por més (VILLACA; CARNEIRO; D’AMICO, 2001).

As hemartroses ou sangramentos intra-articulares sdo as manifestagcdes mais
comuns da hemofilia. Geralmente sdo espontaneas e precedidas por um periodo de
desconforto que pode durar algumas horas (aura) (ROBERTS; ESCOBAR; WHITE,
2006). Ap6s um episodio de hemartrose a articulagdo pode voltar a seu estado
funcional normal. Entretanto, mais comumente, desenvolvem-se alteracdes

inflamatdrias crénicas na membrana sinovial, fazendo com que a articulagdo
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permaneca edemaciada e dolorosa por prolongados periodos, mesmo na auséncia
de novas hemorragias. Com a recorréncia, a membrana sinovial vai se tornando
mais espessa e vascularizada, e mais propensa a novos sangramentos (FRIEDMAN;
RODGERS, 2008).

Hematomas musculares também sdo frequentes na hemofilia, podendo
aumentar progressivamente de volume e dissecar em varias direcoes,
comprometendo estruturas anatdémicas adjacentes. Potencialmente graves sao os
hematomas de regido cervical e assoalho da boca, que podem obstruir as vias
aéreas. Ja os hematomas de antebraco e panturriiha podem causar sindrome
compartimental e isquemia. O hematoma de ileopsoas pode ainda simular quadro de
apendicite (FRIEDMAN; RODGERS, 2008).

A hematuria € outra manifestagdo comum, geralmente indolor e autolimitada.
Na maior parte dos casos, nao estd associada a alteragdes geniturinarias e nao
causa perda da fungé@o renal. No trato gastrintestinal, quando h& sangramento
recorrente, devem-se buscar lesdes anatdmicas como Ulceras, gastrite ou varizes de
esb6fago (FRIEDMAN; RODGERS, 2008).

O pseudotumor hemofilico € uma complicagdo grave, mas pouco frequente.
Ocorre quando o volume de um hematoma nao é absorvido, persistindo como leséao
cistica e encapsulada, evoluindo com compressao de estruturas vizinhas, infeccéao
ou perfuracdo de visceras ou da pele suprajacente (VILLACA; CARNEIRO;
D’AMICO, 2001).

Para Antunes e colaboradores (2003), o evento mais perigoso para o portador
de hemofilia € o sangramento intracraniano que ocorre apods traumas ou de maneira
espontanea. Ja a hemorragia no canal espinhal é rara, mas pode causar paraplegia
(ROBERTS; ESCOBAR; WHITE, 2006).

Outros sangramentos comuns sao a epistaxe, associada ou ndo a infec¢éo de
vias aéreas; sangramento de mucosa oral relacionado a mordeduras ou alteracdes
dentarias, e hematomas apds injecdo intramuscular de grandes volumes
(FRIEDMAN; RODGERS, 2008).

Exames hematoldgicos de rotina ndo revelam caracteristicas especificas da
hemofilia. A presenca de anemia pode ocorrer conforme a gravidade e frequéncia
dos sangramentos, assim como neutrofilia pode ser notada durante hemorragias
graves. O tempo de tromboplastina parcial ativada (TTPa) é usado como teste de
rastreamento da doencga, estando prolongado, de forma geral, quando os niveis de
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fator VIl ou IX sdo menores que 25% do normal. Essa alteracdo deve ser corrigida
ao se misturar o plasma do paciente a plasma normal, desde que inibidores do fator
de coagulacdo nao estejam presentes (FRIEDMAN; RODGERS, 2008). O
diagnéstico definitivo de hemofilia é baseado na demonstracao de baixa atividade do
fator de coagulacao VIl ou IX (ROBERTS; ESCOBAR; WHITE, 2006).

O tratamento da hemofilia é realizado com reposicao por via venosa do fator
de coagulacao deficiente. Em muitos paises desenvolvidos, a infusdo é feita de
forma profilatica, o que evita os episddios hemorrdgicos e diminui a incidéncia de
artropatias (GRINGERI et al., 2009; MANCO-JOHNSON et al.,, 2007; VAN DEN
BERG; FISCHER, 2003). No Brasil, devido ao alto custo, o tratamento ainda é o de
demanda, ou seja, realizado apds a ocorréncia do sangramento, fazendo com que o
paciente se desloque de sua residéncia a um hemocentro em cada intercorréncia
(VILLAGA; CARNEIRO; D’AMICO, 2001).

Para Srivastava e colaboradores (2005), o aspecto mais importante no
tratamento da hemofilia € um grande desafio aos paises em desenvolvimento:
garantir adequada provisdo de concentrados de fator da coagulacdo para prevenir
0s sangramentos ou trata-los.

2.1.1 Principais complicacoes

2.1.1.1 Artropatia hemofilica

A principal caracteristica das hemofilias graves sdo as hemartroses,
hemorragias recorrentes dentro das articulagées desde os primeiros anos de vida.
Estima-se que mais de 90% de todos os episddios hemorragicos em portadores de
hemofilia grave sejam intra-articulares, ou seja, cada paciente apresenta entre 20 e
40 hemartroses por ano (PERGANTOU et al., 2010). Se os sangramentos ndo sao
tratados ou sao tratados de forma inadequada, ocorre um dano articular
permanente, levando a artropatia deformante ainda na segunda década de vida. A
prevencao da artropatia é possivel através da reposigao sistematica de concentrado
do fator deficiente. Essa reposicdo pode ser iniciada de forma profilatica antes que
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ocorra a primeira hemartrose, ou antes dos dois anos de vida, sendo denominada
profilaxia primaria; se iniciada quando a doenca articular ja se iniciou, € chamada
profilaxia secundaria e seus beneficios sdo diminuidos, ainda que existentes, em
relacdo a prevencao de sequelas (ALEDORT; HASCHMEYER; PETTERSON, 1994;
FISCHER et al, 2002a; LOFQVIST et al., 1997; NILSSON et al., 1992; PERGANTOU
et al., 2010).

Uma vez que o inicio da artropatia ocorre muito precocemente e,
considerando que os portadores de hemofilia tém expectativa de vida préxima a da
populacao geral, o numero de anos vividos com deficiéncia é muito alto. Um estudo
longitudinal com seis anos de seguimento, realizado nas décadas de 80 e 90,
demonstrou que 90% dos portadores de hemofilia grave desenvolveram alteracdes
degenerativas crénicas em pelo menos uma das articulagbes avaliadas antes de
completarem 25 anos de idade (ALEDORT; HASCHMEYER; PETTERSSON, 1994).
Isso contrasta com outras doengas musculoesqueléticas, como a osteoartrose e a
artrite  reumatéide que, usualmente, tém inicio em idades mais tardias e,
consequentemente, tém menor impacto nas pessoas em idade economicamente
ativa assim como nos custos da seguridade social (ROOSENDAAL et al., 2000).

Embora a exata fisiopatologia da artropatia ndo seja conhecida, acredita-se
que estejam envolvidas alteracdes inflamatdrias e enzimaticas da membrana sinovial
(GURCAY et al., 2006).

As articulacbes mais acometidas sdo, em ordem de frequéncia, os joelhos, 0s
cotovelos e os tornozelos, o que pode ser explicado pela existéncia de maior
quantidade de membrana sinovial nesses locais (PERGANTOU et al.,, 2010;
RODRIGUEZ-MERCHAN, 1999), por serem as articulagbes mais exigidas em
suportar o peso corporal ou as mais envolvidas nas atividades cotidianas (GURCAY
et al., 2006).

Sao apontados trés estagios clinicos no desenvolvimento da artropatia. No
primeiro, 0os sangramentos intra-articulares sao recorrentes. Em seguida, ha um
estagio de resposta inflamatéria, chamado de panartrite. O terceiro e ultimo estagio
€ o de fibrose e contratura (GILBERT, 2000).

O quadro clinico da hemartrose aguda é caracterizado por dor, edema e
limitacdo de movimentos. Muitas vezes, o0 paciente pressente o sangramento,
fendbmeno conhecido como aura. Acredita-se que a aura corresponda ao periodo em

que o sangramento esta restrito a membrana sinovial. Uma vez que o sangue
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preenche a articulacdo, esta se torna quente, edemaciada e tensa, surgindo entao a
limitacdo de movimento e o espasmo muscular. Se o tratamento for iniciado
precocemente, 0 sangramento pode ser interrompido e os sintomas regredirem. No
entanto, 0 mais comum € que os sintomas se resolvam lentamente, podendo haver
recorréncia a despeito do tratamento adequado (GILBERT, 2000).

Pouco se sabe sobre os efeitos do sangue na estrutura articular ou o numero
de hemartroses necessario para iniciar a artrite. Acredita-se que o acumulo de ferro
liberado das heméacias fagocitadas pelos macréfagos na cavidade sinovial
desencadearia a inflamagao sinovial (PELLETIER et al., 1985), mas, segundo
Roosendaal e colaboradores (2000), o dano a cartilagem pode ocorrer mesmo antes
da inflamacéo sinovial ser evidente.

Alguns estudos demonstraram que a exposi¢ao in vitro da cartilagem humana
a sangue, em uma concentracdo maior que 50% (durante a hemartrose, a
concentracdo é proxima de 100%), durante quatro dias, é suficiente para provocar
danos a longo prazo (LAFEBER et al.,, 1993; ROOSENDAAL et al., 1997;
ROOSENDAAL et al., 1999). O ferro pode provocar a apoptose dos condrécitos,
catalisando a formacao de metabdlitos de oxigénio. Ele age também na membrana
sinovial, favorecendo sua proliferacdo através da inducdo de proto-oncogenes
envolvidos na proliferacdo celular, estimulacdo de citocinas inflamatérias assim
como no blogueio da apoptose (LAFEBER; MIOSSEC; VALENTINO, 2008).

A membrana sinovial, que é delgada e avascular em sua maior parte, sofre
proliferagdo e neovascularizagdo da camada subsinovial, tornando-se inflamada,
vilosa, friavel e altamente vascularizada e, dessa forma, mais susceptivel a novos
sangramentos, criando um circulo vicioso (RAFFINI; MANNO, 2007). A articulagao
que apresenta tendéncia a sangramentos recorrentes é denominada articulagéo-
alvo. Uma vez instalados, os danos em uma articulagdo-alvo podem ter resolugao
completa, mas geralmente ha lenta resposta ao tratamento e a artrite se desenvolve.
O crescimento exacerbado da sindvia que vai ocorrendo também causa dor e
disfungcdo mecanica da articulacdo (LAFEBER; MIOSSEC; VALENTINO, 2008).

Na sinovite crbénica, o edema nao responde a simples infusdo de fator. A
articulagdo é menos dolorosa e a amplitude de movimentos frequentemente nao é
limitada. A cartilagem tem uma habilidade limitada em se reparar. A sinovite pode
nao ser dolorosa, mas o processo destrutivo € insidioso e cumulativo, devendo ser
tratada de forma tdo agressiva quanto uma hemartrose aguda (GILBERT, 2000).
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Se a sinovite cronica é deixada sem tratamento, a destruicao articular é uma
sequela esperada e esta diretamente relacionada a perda estrutural anatémica ou
fisioldégica, levando a deficiéncia funcional. Artropatia grave resulta em perda
completa da mobilidade com anquilose 6ssea ou fibrosa (RODRIGUEZ-MERCHAN,
2001). Nos casos mais graves, os 0ssos chegam a se fundir (LAFEBER; MIOSSEC;
VALENTINO, 2008).

Em resumo, o mecanismo patogénico da artropatia hemofilica seria
multifatorial, incluindo componentes degenerativos da cartilagem e componentes
inflamatoérios da membrana sinovial. Esses processos ocorreriam paralelamente,
influenciando um ao outro, mas sem serem dependentes entre si (ROOSENDAAL et
al., 2000).

Fischer e colaboradores (2005) questionam se a artropatia deve ser prevenida
a qualquer custo ou se existe um grau de doencga articular que possa ser tolerado na
vida adulta sem perda da qualidade de vida, baseado no alto custo e baixa
disponibilidade de concentrados de fator da coagulacéao.

Para Gilbert (2000), nenhum sangramento é tdo pequeno que o tratamento
possa ser deferido ou adiado e nenhum plano de tratamento € completo a menos
que inclua reposicao do fator deficiente para um nivel suficientemente alto para
interromper o sangramento e prevenir a recorréncia precoce.

Os excelentes resultados na avaliagdo do sistema musculoesquelético de
pacientes em regime de profilaxia primaria levaram a Organizacdo Mundial de
Saude (WHO), a Federagao Mundial de Hemofilia (WFH) e organizagdes de ambito
nacional em varios paises a recomendarem profilaxia primaria como tratamento
padrdo para meninos portadores de hemofilia grave (FELDMAN et al., 2006).
Pergantou e colaboradores (2010) mostraram que existe um estagio inicial da
artropatia que pode ser reversivel se a profilaxia secundaria for utilizada de forma
intensificada.

O desafio, infelizmente, é o alto custo do regime profilatico, uma vez que a
eficacia ja foi solidamente demonstrada em uma série de estudos observacionais e
experimentais randomizados (BLANCHETTE et al., 2004; FISCHER et al., 2002b;
MANCO-JAHNSON et al., 2007; VAN DEN BERG et al., 2002).

As indicacbes de fisioterapia, imobilizacdo, injecao intra-articular de
corticoesteroides e outros procedimentos ortopédicos gerais sempre suscitam
controvérsias e discussdes (ROOSENDAAL et al., 2000).
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A aspiragao articular com agulha parece ter aplicabilidade bem definida:
articulacao tensa e dolorosa que nao responda ao tratamento com reposi¢cao de fator
em 24 horas; dor que pareca desproporcional aos achados clinicos; evidéncia de
comprometimento cutdneo ou neurovascular; e articulacdo em que o padrao de dor
seja extraordinario ou coexista com febre, situacdo em que o diagnéstico de artrite
séptica precisa seja excluido. A aspiracdo s6 pode ser feita apds reposicao de
concentrado de fator, na auséncia de inibidor do fator de coagulagdo que nao possa
ser contornado e na auséncia de infecgdo na pele suprajacente (GILBERT, 2000).

Segundo o Manual de Reabilitacdo em Hemofilia do Ministério da Saude
(BRASIL, 2011a), quando a membrana sinovial atinge grandes volumes ou o
paciente continua a apresentar sangramento intra-articular, a despeito do tratamento
profilatico ideal, pode ser necessario um procedimento mais invasivo com a
finalidade de restaurar o volume e a fungao sinovial. A remogcdo da membrana
sinovial pode ser realizada mediante a sinovectomia quimica, radioativa ou cirurgica.

A sinovectomia quimica consiste na injecao intra-articular (sinoviortese) de
substancia capaz de destruir o tecido hipertrofiado. Sdo necessarias aplicacoes
repetidas e o procedimento é doloroso, sendo pouco utilizado atualmente.

Na sinoviortese radioativa, um radioisétopo ligado a um carreador é
introduzido na articulagdo. E um procedimento eficaz, que necessita de reposicdo
com baixas doses de fatores de coagulagdo, podendo ser realizada sem
necessidade de internacdo hospitalar. Entretanto, ndo se encontra amplamente
disponivel, tem alto custo e os riscos inerentes a manipula¢do de material radioativo.

A sinovectomia artroscépica € capaz de remover grande parte da membrana
sinovial através de pequenas incisdes, mas exige equipamento especializado,
profissionais experientes e grandes quantidades de fator de coagulagdo para
reposicao. A sinovectomia aberta tem desvantagens em relagéao a artroscopica como
a dificuldade de remocao em articulagbes gravemente comprometidas, perda dos

movimentos articulares e hospitalizagao prolongada (BRASIL, 2011a).
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2.1.1.2 Hepatite C

Nos anos 70, foi percebido que as infusbes de concentrado de fatores da
coagulagdo derivado de plasma estavam associadas ao desenvolvimento de
hepatite nos receptores (KASPER; KIPNIS, 1972).

Mannucci e colaboradores (1975) mostraram que 45% de 91 portadores de
hemofilia estudados apresentavam elevacao das transaminases séricas. Embora se
suspeitasse de um virus ndo-A, nao-B que fosse responsavel por essas alteracoes
enzimaticas, o diagndstico diferencial com fatores ndo-virais como efeitos colaterais
de analgésicos, hipersensibilidade as proteinas contidas nos concentrados de fator
ou dano tecidual devido a sangramento muscular, ndo era possivel naquele
momento. Dez pacientes foram acompanhados durante seis anos e ndo mostraram
nenhuma progressédo de doenca hepatica (MANNUCCI; COLOMBO; RIZZETTO,
1982). Anos mais tarde, entretanto, outros estudos questionaram esse quadro
benigno ao demonstrarem evidéncia de cirrose em 15% dos pacientes submetidos a
bidpsia hepatica (ALEDORT et al., 1985).

A peculiar histéria natural da hepatite C, com longo intervalo entre a
exposicdo e a ocorréncia de graves eventos como a cirrose hepética ou
hepatocarcinoma, nao foi bem reconhecida no inicio. Acreditava-se em uma
inflamacao crénica leve, com pequenos efeitos adversos no bem-estar dos
portadores. Essa percepcdo otimista dos efeitos adversos do tratamento da
hemofilia s6 mudou com a emergéncia da AIDS. Porém, ndo havendo tratamento
alternativo, os portadores de hemofilia continuaram recebendo os concentrados de
fator a despeito do risco de contaminagao (MANNUCCI, 2003).

Antes mesmo de se identificar o agente etiolégico, houve tentativas de
diminuir ou abolir o risco de hepatite transmitida por hemoderivados. Na Alemanha,
a inativagao viral foi tentada através de produtos quimicos (mais tarde reconhecidos
como carcinogénicos), luz ultravioleta (HEINRICH; KOTITSCHKE; BERTHOLD,
1982) e pasteurizacdo (SCHIMPF et al.,, 1987); pesquisadores americanos
experimentaram o aquecimento de fator em estado liofilizado por 72 horas, obtendo
resultados questionaveis (HOLLINGER et al., 1984).
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No final da década de 80, técnicas mais eficazes de inativagdo viral foram
desenvolvidas, incluindo novas formas de pasteurizacdo, emprego de calor seco,
aquecimento em vapor e solvente-detergente (MANNUCCI, 1996).

Em 1989, o virus responsavel pela hepatite ndo-A, nao-B foi isolado e
denominado virus da hepatite C (HCV). Testes de triagem para doadores de sangue
e para o plasma usado para fracionamento foram implementados em 1991
(MANNUCCI, 2003). No Brasil, o Ministério da Saude incluiu a pesquisa de
anticorpos anti-HCV na triagem sorolégica dos doadores de sangue em 1993
(BRASIL, 1993).

O HCV infectou praticamente todos os portadores de hemofilia tratados com
concentrados de fator derivados de plasma antes da disponibilidade de técnicas de
inativagao viral (RAGNI et al., 1993). Em contraste com outras popula¢des sob risco
de infeccdo pelo HCV, nos portadores de hemofilia, a exposicdo se deu
precocemente na vida, em uma das primeiras infusées de concentrado de fator da
coagulacgao, propiciando maior tempo para desenvolvimento da patologia (KASPER;
KIPNIS, 1972).

Embora alguns pacientes infectados pelo HCV possam espontaneamente
eliminar o virus, mais de 80% desenvolvem infeccéo crénica. Definida como infeccao
que persiste apos seis meses da exposi¢cao, a hepatite crénica é caracterizada por
niveis flutuantes de alanina aminotransferase, refletindo os efeitos da replicagéo viral
e injuria celular, assim como das respostas imunes naturais e especificas
(BLACKARD; KEMMER; SHERMAN, 2006).

Os mais significativos fatores de risco de progressdo para doenca hepatica
terminal, depois de ajustados para a idade, séo o alcool, a presenga do antigeno de
superficie do virus da hepatite B e a coinfecgdo pelo virus da imunodeficiéncia
humana (HIV) (RAGNI; BELLE, 2001).

A hepatite C é a principal comorbidade decorrente do tratamento da hemofilia
em prevaléncia. O cadastro de portadores de coagulopatias hereditarias do Brasil
revelou em 2007 que, dos 5704 portadores de hemofilia com sorologia conhecida
para hepatite C, 34% apresentavam anti-HCV positivo. Em Minas Gerais, esses
valores eram semelhantes (36,1%). Entretanto, dados relativos a positividade para
acido ribonucleico (RNA) viral através da técnica de reacao de cadeia da polimerase
(PCR) qualitativa ou quantitativa nao estao disponiveis (BRASIL, 2008a).
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O tratamento da hepatite C € baseado em duas drogas, alfa-interferon e
ribavirina, consideradas terapia-padrao ha quase uma década, embora com ajustes
na duracao e dose (FRIED et al., 2002). Em geral, cerca de 50% dos pacientes
alcancam critérios de cura, mas esses indices variam com o genotipo viral, sendo
mais baixos quando a infecgdo se deve ao gendétipo tipo 1. Cirrose hepatica ocorre
em 20 a 30% desses pacientes, com risco de carcinoma hepatocelular de 3 a 5% ao
ano (RAGNI; SHERMAN; JORDAN, 2010).

2.1.1.3 Sindrome da imunodeficiéncia adquirida

Segundo Mannucci (2003), no inicio dos anos 80, toda a comunidade
cientifica tinha duvidas sobre a causa da AIDS, as vias de transmissdo, como 0s
portadores de hemofilia haviam sido contaminados e quais os resultados da doenca.
Mesmo a hip6tese de que o uso repetido de concentrados de fator de coagulacao
pudesse ter comprometido o sistema imunoldgico daqueles pacientes chegou a ser
cogitada (LEDERMAN et al., 1983).

O primeiro relato de caso de pneumocistose em portador de hemofilia foi
descrito em 1982, nos Estados Unidos. Esse fato mudou os rumos das pesquisas
epidemiolégicas sobre a AIDS. Se antes se buscava uma causa de imunodeficiéncia
que predispunha apenas 0s homossexuais a pneumocistose e a alguns tipos
especificos de tumor, passou-se a investigar um agente causal que pudesse ser
carreado e transmitido pelo sangue. Em menos de dois anos, mais da metade dos
portadores de hemofilia estava contaminada pelo virus da imunodeficiéncia humana.
Mas, no ano seguinte, ndo somente a AIDS estava descrita, como seu agente
identificado (EVATT, 2006).

As industrias que manufaturavam produtos derivados de plasma para o
tratamento da hemofilia, reagiram rapidamente ao novo flagelo que se tornou a
AIDS, buscando desenvolver métodos quimicos e fisicos para inativacdo do HIV e
outros patdégenos transmissiveis pelo sangue que pudessem escapar a deteccao
durante a triagem clinica dos doadores (MANNUCCI, 1996).

Milhares de portadores de hemofilia morreram devido a AIDS em todo o
mundo entre 1980 e 1990. Foi apenas na metade da década de 90 que a terapia
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antirretroviral altamente efetiva, particularmente os inibidores de protease, mudaram
o curso da infeccao pelo HIV. A AIDS tornou-se uma condigdo crénica compativel
com sobrevida prolongada e uma qualidade de vida aceitavel (MANNUCCI, 2008).

A letalidade entre os portadores de hemofilia infectados pelo HIV alcancou o
maximo em 1993 e, posteriormente, mesmo declinando com a introdug¢édo da terapia
antirretroviral, manteve-se em niveis mais altos que os da era pré-HIV (ARNOLD;
JULIAN; WALKER, 2006).

Desde 1986, existe no Brasil o Programa Nacional de Doengas Sexualmente
Transmissiveis (DST) e AIDS, que integra medidas de prevencado e promogao da
salde e acesso ao tratamento antirretroviral com distribuicao gratuita pelo SUS, de
medicamentos a todos os portadores de HIV/ AIDS que deles necessitem. O
programa permitiu o alcance de uma ampla cobertura com qualidade, tendo sido
apontado como modelo para outros paises. Contudo, os gastos com a incorporacao
de antirretrovirais patenteados ao esquema terapéutico vém atingindo um peso cada
vez maior em seu orgcamento (MEINERS, 2008).

No Brasil, em 2007, segundo dados do Programa Nacional de Coagulopatias
Hereditarias, 6,22% dos portadores de hemofilia, cujas sorologias foram remetidas
ao cadastro nacional eram portadores de HIV (BRASIL, 2008a). Entretanto, ndo ha
dados disponiveis quanto a mortalidade por causas relacionadas a AIDS nessa
populagao.

2.1.1.4 Hemorragias no sistema nervoso central

A hemorragia intracraniana é o evento mais temido entre as complicagbes das
coagulopatias hereditarias. Considerada uma das principais causas de mortalidade
entre os portadores de hemofilia, esta associada também a alta morbidade
(EYSTER et al., 1978).

A maior parte dos casos ocorre na infancia, periodo em que a incidéncia €
estimada em 1 a 4% (LEBLANC; O'GORMAN, 1980). Nessa faixa etaria, os
principais fatores de risco sdo os traumatismos ou lesbes relacionadas ao
nascimento (DE TEZANOS PINTO; FERNANDEZ; PEREZ-BIANCO, 1992).
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O traumatismo craniano responsavel por desencadear o sangramento nos
recém-nascidos com hemofilia pode estar associado a trabalho de parto prolongado,
parto induzido ou assistido por férceps. No entanto, ha relato de hemorragia cerebral
em bebé portador de hemofilia, nascido por parto cesareo (KLETZEL et al. 1989).
Também deve despertar a possibilidade de hemorragia intracraniana a presenga no
recém-nato de sangramentos extracranianos, incluindo hematomas subgaleais e
cefalo-hematomas (SMITH; LEONARD; KURTH, 2008).

A hemorragia intracraniana tende a ser tardia. Apdés um periodo de aparente
bem-estar apds o trauma ou, no caso dos recém-nascidos, apos o parto, surge um
pequeno sangramento. Inicialmente esse sangramento pode ser bem tolerado, mas
a deterioragdo clinica acontece e as recorréncias sao frequentes (MYLES;
MASSICOTTE; DRAKE, 2001). Infelizmente, o diagnéstico é feito, na maioria das
vezes, quando a hemorragia ja € volumosa, causando sinais e sintomas
neuroldgicos muitas vezes irreversiveis (KULKARNI; LUSHER, 1999).

No recém-nascido, além da dificuldade no diagnéstico do quadro neuroldgico,
existem também problemas para se estabelecer o diagndstico da coagulopatia. Em
até 30% dos casos pode ndo haver histéria familiar de hemofilia (BRAY; LUBAN,
1987). Outro fato que contribui para dificultar o diagnéstico é o alargamento
fisiolégico do TTPa nessas criangas (ANDREW; PAES; JOHNSTON, 1990).

De forma diferente, nos adultos, metade dos casos de hemorragia cerebral
em portadores de hemofilia ocorre sem que tenha havido uma injuria trauméatica
(EYSTER et al., 1978). Fatores de risco identificados s&o: a gravidade da hemofilia,
a presenca de inibidores do fator de coagulacdo e a idade mais avancada dos
pacientes (NUSS et al., 2001).

Nuss e colaboradores (2001) destacam a necessidade de alto nivel de
suspeicao em adultos portadores de hemofilia, sem relato de trauma, principalmente
nos portadores de HIV, em que a hemorragia intracraniana tem maior risco de ser
espontanea.

A mortalidade associada a hemorragia intracraniana é estimada em 3 a 7%.
Entre 35 e 76% dos sobreviventes tem sequelas neuroldgicas graves como crises
convulsivas, déficit na capacidade intelectual, transtornos de comportamento e
alteragdes na fala (DE TEZANOS PINTO; FERNANDEZ; PEREZ-BIANCO, 1992;
KULKARNI; LUSHER, 2001).
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Revel-Vilk e colaboradores (2004) pesquisaram a qualidade de vida de
criangas hemofilicas com histéria de hemorragia intracraniana e mostraram
diminuicdo da fungdo fisica e da qualidade de vida desses meninos, quando
comparados a outros portadores de hemofilia, da mesma idade, com mesma
gravidade, mas sem relatos de sangramento cerebral.

Para Antunes e colaboradores (2003), a mortalidade por hemorragia
intracraniana entre os portadores de hemofilia pode ser bastante reduzida se houver
rapida administracdo de concentrado de fator da coagulacdo diante de traumas,
mesmo quando pouco significativos e uma abordagem multidisciplinar do paciente.
Porém, quando se trata de recém-nascidos, cujo diagndstico da coagulopatia néo é
conhecido, a hemorragia cerebral permanece como grande desafio (MYLES;
MASSICOTTE; DRAKE, 2001).

2.1.1.5 Desenvolvimento de inibidores do fator da coagulacao

Atualmente, a complicagdo mais comum relacionada ao tratamento da
hemofilia € o desenvolvimento de inibidores do fator da coagulagdo, que sao
anticorpos policlonais da classe IgG direcionados contra os fatores VIII ou IX
infundidos (aloanticorpos). Trata-se de uma resposta imune dependente de linfocitos
T (MUKOVOZOV et al., 2008).

O surgimento desses inibidores ocorre com maior frequéncia na hemofilia A
grave, mas os dados sobre prevaléncia sao discordantes. Registros brasileiros
revelaram presencga de inibidores em 16,8% dos portadores de hemofilia A e em
3,2% dos portadores de hemofilia B entre os pacientes cujos exames foram
remetidos ao Ministério da Saude em 2007 (BRASIL, 2008a). Wight e Paisley (2003)
mostraram em uma revisdo de grandes estudos de prevaléncia e de registros de
dados, que a prevaléncia de inibidores na populagdo geral de portadores de
hemofilia A varia de 5 a 7%, alcancando 12% entre os portadores de hemofilia A
grave.

Quando acometidos por inibidores, os pacientes passam a nao responder
adequadamente a infusdo do fator deficiente e apresentam episddios hemorragicos
de dificil controle, resultando em significativa morbidade. O sangramento no sistema
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nervoso central é mais comum nessa situacao, tornando-se a principal causa de
mortalidade (RAGNI et al., 2009).

Os inibidores se desenvolvem, geralmente, em portadores de hemofilia grave,
ap6s as primeiras infusdes do fator deficiente, dentro dos primeiros 150 dias de
exposicao ao concentrado de fator. Em 50% dos casos, os inibidores se
desenvolvem dentro dos primeiros 20 dias de exposicdo e em 95%, em até 50 dias
(BRASIL, 2008b).

O risco de se adquirir inibidor &, até certo ponto, determinado por fatores
genéticos como o tipo de mutacdo associada a doenca. Na hemofilia B, embora o
desenvolvimento de inibidores ocorra mais raramente, o risco também se associa a
presenca de alguns tipos especificos de alteracdo genética, particularmente as
grandes delegbes. Outros determinantes genéticos como ter historia familiar de
inibidores ou ser afrodescendente, também foram identificados como fatores de
risco. Apos o aparecimento de inibidor em um membro da familia, o risco entre os
irmaos pode chegar a 50% (BRASIL, 2008b).

Varios fatores nao-genéticos tém sido associados ao desenvolvimento de
inibidores, tais como técnicas de manufatura de concentrados de fatores, tipo de
produto utilizado (derivado de plasma ou recombinante), multiplicidade de produtos
infundidos, idade do paciente a primeira infusdo de concentrado de fator, uso
intensivo durante cirurgias dentre outros (RAGNI et al., 2009).

Os inibidores podem ser classificados segundo o titulo de anticorpos
circulantes e a resposta antigénica. Devem-se considerar de baixa resposta os
inibidores que mantém niveis persistentemente < 5 UB/mL, apesar do estimulo
constante com infusdo do concentrado do fator deficiente. O termo inibidor de alta
resposta deve ser utilizado para aqueles casos em que a atividade inibitéria seja
> 5 UB/mL, em qualquer momento. Isto decorre do fato dos niveis de inibidores
poderem baixar na auséncia de exposicao ao fator deficiente. Entretanto, ocorrendo
nova exposi¢cao, pode haver uma reagao anamnéstica, com novas elevagbes dos
titulos. Embora a escolha de 5 UB/mL como ponto de corte seja arbitraria, a
experiéncia clinica sugere que pacientes com inibidores > 5 UB/mL séao
completamente refratarios a infusao do fator deficiente (RODGERS, 2008).

Os pacientes com hemofilia que desenvolvem inibidores contra os fatores VIl
ou IX da coagulacdo constituem um dos maiores desafios no tratamento desta
doenca, tanto do ponto vista médico quanto farmacoecondémico, devido aos altos
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custos sociais e financeiros relacionados ao controle desta condigdo (BRASIL,
2008b).

O tratamento dos episédios hemorragicos nesses individuos deve ser
baseado na gravidade do sangramento, no titulo mais recente de inibidor, na
possibilidade de resposta anamnéstica e no conhecimento da resposta clinica do
paciente apresentada em situaces anteriores (BRASIL, 2008b). As Figuras 1 e 2
ilustram as opgdes de tratamento caso ndo haja resposta clinica, definida pela
persisténcia do sangramento ou dos sinais e sintomas relacionados ao mesmo.

Hemorragia leve ou Hemorragia grave; cirurgia
moderada de médio e grande porte

B/ m
CCPA ou FVlla-r FVIIl AD

l

Inibidor = SUB/mI

CCP ou CCPA ou FVlla-r CCPA ou FVlla-r I

Abreviagbes: UB: unidades Bethesda; FVIII AD: fator VIIl em altas doses; CCP: concentrado de
complexo protrombinico; CCPA: concentrado de complexo protrombinico parcialmente ativado; FVlla-
r: fator VIl ativado recombinante.

FIGURA 1 - Tratamento de eventos hemorragicos em portadores de hemofilia A com
inibidores
Fonte: Brasil, 2008b.
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Sem histdria_de Com histéria de

reagao alergica reagéo alérgica

Inibidor £ Inibidor > 5 Qualquer titulo
UB/mlI de inibidor

m CCPA ou FVIla-r FVila-r

CCPA ou FVlla-r

Abreviagbes: UB: unidades Bethesda; FIX AD: fator IX em altas doses; CCP: concentrado de
complexo protrombinico; CCPA: concentrado de complexo protrombinico parcialmente ativado; FVlla-
r: fator VIl ativado recombinante.

FIGURA 2 - Tratamento de eventos hemorragicos em portadores de hemofilia B com
inibidores
Fonte: Brasil, 2008b.

2.1.2 Aspectos Psicossociais

O portador de hemofilia pode necessitar, a qualquer momento, diante de uma
hemorragia inesperada, de reposi¢do urgente do fator de coagulacao, terapéutica de
alto custo operacional e geralmente disponivel em poucos servigos de saude. Esse
fato cria uma situagao psicossocial peculiar em que o individuo vive sob a constante
ameaca de um sangramento e na eterna dependéncia, em termos de distancia
geografica e disponibilidade, de um servigo de saude especializado. Talvez por isso,
perceba-se entre os portadores de hemofilia, altos niveis de depressao, ansiedade e
insegurancga, que nao podem ser avaliados por indicadores de saude (CAIO et al.,
2001).
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Além disso, a artropatia debilitante geralmente resulta em restricdo das
atividades dos pacientes e reducao na produtividade com impacto negativo na
qualidade de vida (SIDDIQI et al., 2010).

Segundo Caio e colaboradores (2001), no Brasil, os maiores empecilhos aos
portadores de hemofilia sdo de natureza socioeconémica. S0 menores as chances
de emprego regular e maiores os indices de aposentadoria, geralmente por invalidez
causada por deformidades articulares. A proporcao de portadores de hemofilia com
renda pessoal mensal superior a um salario minimo é significativamente menor do
que a observada entre os seus irmdos sadios. E interessante mencionar que a
limitacdo econdmica nao é significativamente maior entre os individuos com a forma
grave da doenga, com artropatia incapacitante ou com contaminagdo viral
associada, o que sugere que a rotulacdo de hemofilico pode ter um peso maior do
que as préprias limitagdes fisicas ocasionadas pela hemofilia.

As incapacidades e deformidades geradas pela hemofilia podem afetar ainda
a imagem corporal, a autoconfianga, levar a perda da independéncia e da seguranca
na vida pessoal e profissional, a insatisfacao com relagédo ao estilo de vida, ao medo
e ao isolamento social. A desmotivagcao para o desempenho nas atividades do
cotidiano é causada por sentimentos e rotulagens préprios da doenca (SANTOS,
2008). Dai surge a crescente necessidade de se desenvolver um instrumento
especifico para hemofilia que seja capaz de refletir as limitagbes comumente
apresentadas por esses individuos, avaliando ndo somente a carga de doenga
assim como a qualidade de vida (SZENDE et al., 2003; BEETON et al., 2006).

2.2 EVOLUCAO DO TRATAMENTO DA HEMOFILIA NO BRASIL

O sucesso do tratamento da hemofilia € norteado por critérios clinicos bem
estabelecidos e fundamentado no uso de concentrado de fator da coagulagédo. Os
paises em desenvolvimento, aos quais pertencem cerca de 80% dos portadores de
hemofilia, tém realizado grandes esforgos para adequar o cuidado com a saude
dessa populacao e proporcionar uma melhor qualidade de vida a esses pacientes.
No entanto, esses objetivos se veem ameacados quando existem muitas

necessidades sociais e poucos recursos financeiros (ANTUNES, 2002).
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Durante as primeiras quatro décadas do século 20, a vida dos portadores de
hemofilia era lastimavel: deficientes ainda na adolescéncia, viviam em média 27
anos. As mortes prematuras ocorriam por hemorragias em 6rgaos vitais. Com o
desenvolvimento das técnicas transfusionais durante a Segunda Guerra Mundial, os
portadores de hemofilia passaram a receber sangue ou plasma fresco contendo o
fator de coagulacdo que I|hes era deficiente, prolongando a sobrevida. O
desenvolvimento do crioprecipitado, na década de 60, permitiu estocar a forma
terapéutica do fator VIII da coagulacao. Mais tarde, com adaptagdes comerciais, 0s
fatores foram liofilizados, podendo ser levados com o paciente em viagens e
permitindo a autoadministracao (EVATT, 2006).

No Brasil, o processo de industrializagdo ocorrido nos anos 60 e a
consequente urbanizagdo acarretaram a concentragdo de grande contingente de
pessoas nas cidades de maior porte. As modificagdes no panorama industrial € no
sistema de transportes contribuiram como fatores determinantes para o aumento do
nuamero de acidentes de trabalho e de transito e maior demanda de produtos
derivados de sangue (BRASIL, 1980).

Ampliou-se entédo, a classe de doadores de sangue remunerados, em sua
grande maioria oriundos de populagcdo marginalizada dos grandes centros urbanos,
que esperavam melhorar com esse procedimento, seu baixo poder aquisitivo. A
especulagdo com o sangue e a comercializagdo de hemoderivados contaminados
levou o governo brasileiro a aprovar as Diretrizes Basicas do Programa Nacional do
Sangue e Hemoderivados (Pr6-Sangue) em abril de 1980. O objetivo era organizar a
rede de instituicdbes responsaveis pelo suprimento e distribuicdo de sangue e
derivados, adotar de forma sistemética a doagao voluntaria de sangue e disciplinar a
industrializacdo de hemoderivados (BRASIL, 1980).

O Pr6-Sangue representou a primeira agao direta e coordenada para o setor
de hemoterapia por parte do governo, implantando hemocentros nas capitais
estaduais. Esses hemocentros, considerados unidades de referéncia, atuariam no
controle, processamento e distribuigdo do sangue para uma determinada regiéo,
além de funcionarem como local de treinamento de pessoal, pesquisa e tratamento
das doencas ligadas ao sangue (SANTOS et al., 2007).

A Constituicao Federal de 1988, em seu artigo 199, proibiu toda e qualquer
forma de comercializagdo do sangue ou de seus derivados. Foi o desfecho de uma
campanha liderada pelo cartunista e escritor mineiro Henfil, portador de hemofilia,
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que cunhou, juntamente com seu irmao, o socidlogo Herbert de Souza, conhecido
como Betinho, também portador de hemofilia, 0 mote que empolgou a opinidao
publica: “Salvem o sangue do povo brasileiro” (MINAS GERAIS, 200-a).

Quando o registro nacional e a rede laboratorial foram consolidados, em
meados da década de 90, o SUS passou a importar concentrados de fator VIII e IX
para o tratamento da hemofilia numa razdo de 10.000 unidades internacionais (Ul)
de fator VIII por portador de hemofilia A por ano. A Federa¢cdo Mundial de Hemofilia
preconiza 40.000 Ul de fator VIII por portador de hemofilia A por ano para se manter
niveis moderados de tratamento (WORLD FEDERATION OF HEMOPHILIA, 1998).

O governo nacional também organizou a distribuicdo dos hemoderivados. Em
cada estado, um hemocentro coordenador foi designado para receber, estocar e
distribuir os concentrados de fator para os centros de tratamento. Nesses locais, 0s
pacientes passaram a receber o medicamento gratuitamente, mesmo se atendidos
em servigos privados de saude (FONTES et al., 2003).

Considerando o subsistente risco de transmissao de doencas infecciosas e a
disponibilidade de hemoderivados industrializados, o uso de crioprecipitado foi
banido como tratamento da hemofilia em 2002 no pais (BRASIL, 2002a). O Brasil
ainda nao dispde de tecnologia para produzir concentrados de fator e, dessa forma,
a totalidade dos produtos consumidos é importada (REZENDE et al., 2009), embora
ja tenha sido mostrado que a alternativa de se investir em fébrica propria é viavel e
vantajosa (MacDOWELL, 2002).

Na atualidade, o Ministério da Saude é o 6rgao federal responsavel pelo
Programa Nacional de Atencdo as Pessoas com Hemofilia e outras Doencas
Hemorragicas Hereditarias no Brasil. Esse programa, inserido no Plano Plurianual
do Governo Federal — PPA 2008-2011, e vinculado ao Programa de Seguranca
Transfusional e Qualidade do Sangue e Hemoderivados, possui uma acao
orcamentaria e financeira destinada a atencdo aos pacientes portadores de
coagulopatias hereditarias (BRASIL, 2008a). Entre suas atribuicbes estdo a
formulagdo de politicas publicas, além da responsabilidade pela aquisicao
centralizada dos medicamentos hemoderivados (BRASIL, 2009).

Entre 101 paises pesquisados pela WFH 2006, o Brasil possuia a terceira
maior populagdo de portadores de hemofilia, menor apenas que a dos Estados
Unidos e a da China (REZENDE et al., 2009). Em 1° de julho de 2007, o numero de
pacientes registrados no pais era de 6.881 portadores de hemofilia A e 1.291 de
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hemofilia B (BRASIL, 2008a). No entanto, estima-se que deve haver mais de 30% de
sub-registro, atribuido a percepcdo de raridade da doenca, a dificuldade para
realizacdo de exames laboratoriais diagnésticos, a falta de conhecimento da doenca
pelos pacientes, familiares e profissionais de saude e até aquele momento, a
inexisténcia de um sistema de informacdes eficaz (O’'MAHONY; BLACK, 2005;
STONEBRAKER et al., 2010).

A Federacdo Mundial de Hemofilia sugere que 1 Ul de fator de coagulagéo
por habitante, equivalente a 20.000 unidades por portador de hemofilia por ano,
deve ser 0o consumo minimo para paises que desejam obter sobrevida otimizada
para a populacao portadora de hemofilia, meta ndo alcangada pelo Brasil, conforme
o0 ultimo relatério da propria Federagao (WORLD FEDERATION OF HEMOPHILIA,
1998). Entretanto, quantidades bem maiores de fator sdo necessarias se o objetivo
for a preservacao da funcéo articular do portador de coagulopatia ou a manutencao
de sua qualidade de vida semelhante a do individuo sem hemofilia (WORLD
FEDERATION OF HEMOPHILIA, 2009). O Quadro 1 mostra o consumo relatado de

fator VIII por habitante em alguns paises pesquisados pela WFH.

Pais Consumo de Fator Vil Pais Consumo de Fator VI
(Ul per capita) (Ul per capita)
Alemanha 6.80 Estados Unidos 5.21
Argentina 2.19 Franca 5.78
Brasil 0.96 india 0.05
Canada 4.64 Italia 5.16
Chile 212 Japéo 2.51
Colémbia 0.89 México 0.51
Cuba 0.21 Portugal 3.19
Equador 0.04 Suécia 8.69
Espanha 5.06 Venezuela 1.47

QUADRO 1 - Consumo relatado de fator VIII em unidades internacionais por

habitante (Ul per capita) em 2008
Fonte: dados extraidos de WORLD FEDERATION OF HEMOPHILIA, 2009.
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Além da disponibilidade limitada de fator de coagulacao para o tratamento dos
portadores de hemofilia, a cobertura da “hemorrede” ainda ndo atende integralmente
o0 principio da regionalizacao previsto na Norma Operacional da Assisténcia a Saude
— NOAS/ 2002: oferecer ao portador de coagulopatia acesso a0 acompanhamento
multidisciplinar e acessibilidade ao tratamento medicamentoso préximo de sua
residéncia (BRASIL, 2002b). Em quatro de 17 estados brasileiros pesquisados pelo
Tribunal de Contas da Unido em 2007, o atendimento ainda estava limitado a capital.
A pesquisa apontou que 55% dos pacientes tinham dificuldade de acesso a médico
hematologista/ hemoterapeuta, 36%, a tratamento fisioterapico e 31%, a apoio
psicologico (BRASIL, 2007).

Em 2007, o Programa Nacional de Coagulopatias Hereditarias deteve um
orcamento de 200 milhdes de reais, sendo que 80% desses recursos foram
destinados a aquisicdo de hemoderivados para o tratamento de demanda e para
garantir a pacientes selecionados, a chamada DDU ou dose domiciliar de urgéncia
(BRASIL, 2008a). O programa de DDU consiste em treinar pacientes ou seus
responsaveis para realizarem a infusdo de uma dose predeterminada de
concentrado de fator de coagulacdo em seu proprio domicilio quando houver
sangramentos. Isso permite protelar em algumas horas a visita ao hemocentro
(ANTUNES, 2002).

Em 2009, o sistema de informacao “Hemovida Web” foi desenvolvido com o
objetivo de reunir informacbes sobre os portadores de hemofilia e doenca de von
Willebrand, contribuindo para o planejamento das agbes do Programa Nacional de
Coagulopatias Hereditarias e possibilitando uma melhor organizacdo da atencao a
esses pacientes (BRASIL, 200-). A estruturagcao e analise de informacgdes referentes
aos pacientes se transformam em dados que auxiliam na concepgdo, gestdo e
avaliagdo de um programa publico com grande volume de recursos financeiros e de
importante alcance social (BRASIL, 2007). A manutengao de um registro atualizado
sobre a prevaléncia das doengas e suas complicagbes, dados sociodemograficos,
clinicos, terapéuticos e sobre vigilancia epidemioldgica das infecgbes é fundamental.
De igual forma, é de suma importancia a informacao sobre o quantitativo de fatores
de coagulagao dispensado a esses individuos (BRASIL, 2009).

No final de 2011, o Ministério da Saude anunciou a implementagcédo no Brasil
da profilaxia para portadores de hemofilia grave (ou moderada com a dosagem de
fator VIl ou IX da coagulagdo menor que 2%). Os pacientes contemplados serdo os
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meninos de até 36 meses incompletos de idade, que tenham apresentado pelo
menos uma hemartrose ou que tenham sofrido hemorragia no sistema nervoso
central; também € necessario que tenham pesquisa de inibidor negativa ou
quantificacao de inibidor inferior a 0,6 UB/mL em pelo menos duas ocasides, com
intervalo de um a dois meses entre as dosagens. Esse teste deve ser realizado
imediatamente antes da inclusdo no programa de profilaxia (BRASIL, 2011b). Os
fatores de coagulagdo recombinantes continuardo sendo usados apenas em
situacdes excepcionais, como tratamento de hemorragias graves em portadores de
inibidor (BRASIL, 2008b).

A figura 3 resume os fatos que influenciaram o tratamento da hemofilia no

Brasil.

Importagao de
_ hemoderivados; Programa
Desenvolvimento hemocentros Nacional de

de técnicas Pro-Sangue coordenadores Coagulopatias Profilaxia

transfusionais Hereditarias

1940-1950 Anos 60 1980 1988 Anos90 2002 2008 2009 2011

Constituicio Proibi¢ao do uso Hemovida

Crioprecipitado Federal de crioprecipitado Web

FIGURA 3 — Evolugao do tratamento da hemofilia no Brasil.

2.3 TRANSICAO EPIDEMIOLOGICA E CARGA DE MORBIDADE

Sabe-se que a carga de doencga é maior em portadores de hemofilia que na
populagdo geral, relacionando-se diretamente a gravidade da coagulopatia e as
complicacdes inerentes a ela (BARR, 2002; SIDDIQI et al., 2010).
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A partir de 1940, houve um grande aumento na expectativa de vida desses
individuos até que ocorresse a catastréfica contaminagcdo do pool de plasma pelo
HIV e HCV na década de 80 (IKKALA et al., 1982; PLUG et al., 2006; STREET et al.,
2006). Soucie e colaboradores (2000) atribuiram a diminuicdo da mortalidade ao
aumento da disponibilidade de fator de coagulagdo para tratamento dos eventos
hemorragicos e a melhora da qualidade no atendimento médico, concentrado em
servicos especializados no tratamento de coagulopatias.

De fato, as curvas de mortalidade entre portadores de hemofilia apresentam
dois picos: um pico antes dos anos 60, quando os Obitos eram devidos a
hemorragias, por ndo haver tratamento disponivel, e outro nas décadas de 80 e 90,
apos o surgimento da AIDS e das manifestacdes clinicas precoces da infec¢ao pelo
HCV (CHORBA et al.,, 1994; FRANCHINI; TAGLIAFERRI; MANNUCCI, 2007;
MEJIA-CARVAJAL; CZAPEK; VALENTINO, 2006).

Tagliaferri e colaboradores (2006) mostraram que, em 2006, quase 8% dos
portadores de hemofilia dos paises desenvolvidos tinham mais de 65 anos. No
Brasil, em 2007, dos pacientes cadastrados pelo Ministério da Saude, cujas idades
foram declaradas, 2,8% tinham 60 anos ou mais (BRASIL, 2008a). Com o
envelhecimento, os portadores de hemofilia passaram a apresentar patologias
clinicas e cirargicas que antes ndao eram previstas nessa populacédo. A inatividade
fisica, muitas vezes encorajada no intuito de evitar lesdes articulares, pode ser um
fator predisponente a obesidade e as sindromes metabdlicas a ela associadas
(BRODERICK et al., 2010). Hoje sao reconhecidos nos portadores de hemofilia,
casos de hepatopatias crénicas, doenca renal crénica, insuficiéncia coronariana,
osteoporose, hipertensédo arterial, diabetes, dislipidemia, neoplasias e hipertrofia
prostatica  (FRANCHINI; TAGLIAFERRI; MANNUCCI, 2007; MAUSER-
BUNSCHOTEN; FRANSEN VAN DE PUTTE; SCHUTGENS, 2009), corroborando a
idéia que indicadores de mortalidade nao fornecem base suficiente para o
planejamento de servigos de saude (LEWIS, 1998).

A tentativa americana de se utilizar o indicador DALY (disability-adjusted life
years ou anos de vida perdidos ajustados por incapacidade) para avaliar a carga de
doenga em portadores de hemofilia também encontrou dificuldades. DALY
representa uma estimativa unificada de carga de doenca que leva em conta tanto a
mortalidade quanto a morbidade. Primeiramente, como acontece em qualquer

andlise concebida para quantificar carga de doencga, varios pressupostos precisaram
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ser feitos, baseados na literatura ou em outras informagdes disponiveis, na tentativa
de se obter uma aproximacao dos parametros desconhecidos. Em segundo lugar,
além da idade, sexo e gravidade da doenca, o indicador nao foi calculado
separadamente para outras caracteristicas clinicas, tais como o tipo de hemofilia (A
ou B), histéria ortopédica, sorologia para HIV e numero de episoddios de
sangramento (SIDDIQI et al., 2010).

Diante do modelo de transicdo epidemioldgica percebido nessa populagao,
em que ainda subsistem as doencgas infecciosas transmitidas por hemoderivados, e
se tornam mais prevalentes as lesdes articulares cronicas e incapacitantes, com
deslocamento gradual da carga de morbimortalidade aos grupos mais idosos, faz-se
necessdaria uma resposta social organizada, trazendo novos desafios para a gestéo
publica e ressaltando a importancia de se reavaliar a efetividade das estratégias ja
empreendidas (SCHRAMM et al., 2004).

2.4 PORTADORES DE DEFICIENCIAS: UM DESAFIO AS POLITICAS PUBLICAS
DE SAUDE

Deficiéncia é frequentemente relacionada a limitagdes para o desempenho de
atividades basicas da vida social. No entanto, ndo existe um consenso sobre quais
variagdes nessas limitagdes de habilidades e funcionalidades seriam suficientes
para caracterizar a deficiéncia (BAMPI; GUILHEM; ALVES, 2010).

As divergéncias de conceitos sdao apontadas como empecilho a promogéao de
saude para os portadores de deficiéncia, assim como para a reabilitacdo desses
individuos (DI NUBILA; BUCHALA, 2008). Especialmente nos ambitos legislativo e
regulamentar, é necessario que as definicbes sejam consistentes e bem
fundamentadas.

Para Franga e Pagliuca (2009), a conotagao biologista das agdes de saude se
faz necesséaria dada a magnitude da atuacao profissional na prevencao primaria e
secundaria da deficiéncia, sendo essa intervencao decisiva para a estabilizagdo do
quadro clinico e obtengcdo de ganhos funcionais significativos e reaquisicdo de
habilidades psicomotoras.



45

Enquanto no modelo médico, as lesdes, doencas e limitagdes fisicas sao
reconhecidas como causa primaria da desigualdade social e das desvantagens
vivenciadas pelos deficientes, 0 modelo social sustenta que ndo ha uma relagéao
direta de causalidade entre lesao e deficiéncia, deslocando o debate sobre saude e
direitos das pessoas deficientes para o terreno da organizagdo social e politica
(ABBERLEY, 1987; DINIZ, 2007).

Para a Organizagdo Mundial de Saude, o modelo é multicausal e baseado na
funcionalidade, abrangendo a estrutura e fungéo corporal, além de componentes de
atividade e participagéo social. Nesse modelo, a deficiéncia resultaria da interacao
da disfungédo do individuo, com a limitacao as atividades, restricdo a participagéao
social e fatores ambientais, cada um desses atuando como fatores facilitadores ou
barreiras para o desempenho e inclusdo (WORLD HEALTH ORGANIZATION, 2001).

Assim, a deficiéncia pode estar associada a desvantagem, mas sem gerar
incapacidade. Como exemplo, Amiralian e colaboradores (2000) citam o portador de
hemofilia que pode apresentar uma deficiéncia, mas com acompanhamento clinico
pode nao desenvolver incapacidades, embora tenha desvantagens no
relacionamento social, como restricdes as atividades fisicas.

A legislacao brasileira considera pessoa portadora de deficiéncia aquela que
apresenta em carater permanente, perdas ou anormalidades de sua estrutura ou
funcado psicoldgica, fisiolégica ou anatbmica, que gerem incapacidade para o
desempenho de atividade, dentro do padrao considerado normal para o ser humano
(BRASIL, 1993b). Por ndo reconhecer que uma pessoa doente possa vivenciar a
deficiéncia, as vezes, de forma temporaria, os critérios médicos usados para a
adocao de politicas sociais excluem grande parte da populagdo da prestagao de
cuidados (BAMPI, 2007).

No Brasil, os primeiros discursos em prol dos direitos das pessoas com
deficiéncia surgiram na década de 1960, contrapondo-se ao estado de segregacao
que lhes era imposto e reclamando o direito a convivéncia social (FRANCA, 2004).

As politicas sociais voltadas para as pessoas portadoras de deficiéncia foram
asseguradas na Constituicdo Federal de 1988 (BRASIL, 1990) e regulamentadas
pelo decreto n. 914, de 6 de setembro de 1993 (BRASIL, 1993b), porém ainda nao
foram plenamente implantadas. Assim, os brasileiros portadores de deficiéncia
permanecem enfrentando dificuldades de equiparacdo de oportunidades e de
integracao social (SANTOS, 2008).
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A vigente Politica Nacional de Saude da Pessoa Portadora de Deficiéncia,
que explicitamente visa os portadores de hemofilia, tem como propésitos reabilitar a
pessoa portadora de deficiéncia na sua capacidade funcional € no seu desempenho
humano; contribuir para a sua inclusdo plena em todas as esferas da vida social;
proteger a saude do citado segmento populacional, bem como prevenir agravos que
determinem o aparecimento de deficiéncias. Prevé ainda que a assisténcia a saude
da pessoa portadora de deficiéncia, incluindo-se a assisténcia em reabilitagcao,
devera ser prestada observando-se o0s principios de descentralizacéo,

regionalizagdo e hierarquizac¢do dos servigos (BRASIL, 2008c).

2.4.1 Reabilitacao e Inclusao Social

Os portadores de deficiéncia enfrentam duplamente os efeitos da
vulnerabilidade social. Primeiro, por n&do serem reconhecidos socialmente como
sujeitos produtivos, pela dificuldade de inser¢cdo no mercado de trabalho. E,
segundo, pela dificuldade ou impossibilidade de garantirem suas autonomias
econdmica, social e simbdlica, o que resulta em exclusdo e isolamento (SANTOS,
2008).

O processo de reabilitagdo compreende todas as medidas destinadas a
reduzir o impacto da deficiéncia e das condi¢des incapacitantes, permitindo que as
pessoas afetadas alcancem a integragao social (WORLD HEALTH ORGANIZATION,
1981). Isso significa possibilitar a esses individuos, respeitando as necessidades
proprias de sua condigdo, 0 acesso aos servigos publicos, aos bens culturais e aos
produtos decorrentes do avango social, politico, econébmico e tecnolégico da
sociedade (SASSAKI, 2009).

Segundo Maior (1997), originalmente, os servicos de reabilitagdo no Brasil
surgiram em instituicdes filantropicas, sem proposta de participacdo comunitaria, e
conduzidos a margem do Estado. Atualmente, na tabela do Sistema de Informacdes
Ambulatoriais do SUS (SIA-SUS), os procedimentos de fisioterapia dominam os
gastos, corroborando a perpetuacdo do atendimento fragmentado e pouco
compativel com a proposta de reabilitagdo integral. O montante de recursos é

relativamente elevado e a aplicagdo concentra-se no setor privado e nas regides
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Sudeste e Nordeste do pais. Além disso, ndo ha indicadores de resultados ou de
impacto desses atendimentos (BRASIL, 2008c).

Beeton e Padkin (2010) propéem, no caso da hemofilia, para que haja éxito
na reabilitacdo dos pacientes, uma abordagem multidisciplinar, em que todos os
individuos com acometimento musculoesquelético tenham acesso a avaliagdo e
acompanhamento fisioterapicos. O médico ortopedista deve ser um dos integrantes
da equipe que assistira esse individuo, apoiando as atividades da equipe de
reabilitacdo. J& as praticas do hematologista devem garantir hemostasia adequada
em todas as fases do tratamento. Visando o restabelecimento da participagéo social,
incluem-se ainda as agbes do terapeuta ocupacional que, mesmo com pouca
projecéo até o momento, seria o profissional habilitado para fornecer ao paciente, as
orientagdes voltadas para a readaptacdo as atividades bdsicas e instrumentais da
vida diaria (BRASIL, 2011a).

Heijnen e Sohail (2000) destacam que a maioria dos paises em
desenvolvimento tem grandes problemas sociais € de saude e, como a hemofilia é
uma doencga rara, os portadores dessa coagulopatia deveriam fazer uso de servigos
de reabilitacdo ja existentes, especialmente em situacdes em que nenhuma equipe
de atencao integral a hemofilia esteja disponivel.

Por fim, destacam-se as atividades fisicas e desportivas que, para o paciente
com hemofilia, sdo de suma importancia, pois promovem nao sO beneficios
cardiovasculares e musculoesqueléticos, mas também psicossociais. Deve-se
incentivar a pratica dessas atividades desde a infancia para que a crianga cresga
inserida em seu grupo de convivio. As informagdes transmitidas aos pacientes e aos
seus cuidadores devem ser precisas e esclarecedoras, e levar em conta as aptidoées
individuais e os riscos de lesbes e sangramentos para cada atividade proposta
(BRASIL, 2011a).

2.4.1.1 Abordagem fisioterapica em hemofilia

A fisioterapia é parte fundamental do tratamento e da reabilitacdo dos
portadores de hemofilia. Em uma avaliacao inicial devem ser definidas as condi¢oes
basais do paciente, suas expectativas e objetivos com relacdo ao tratamento, a
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coexisténcia de fatores que possam agravar as lesées articulares, as precaucoes
necessarias ao atendimento, assim como a presenca de contraindicacdes a
abordagem fisioterapica (BEETON, PADKIN, 2010).

No tratamento da hemofilia, a fisioterapia tem por objetivos: aliviar a dor;
auxiliar na reabsor¢cao da hemorragia; atuar sobre o processo inflamatério; recuperar
o trofismo muscular; melhorar a forca muscular e a mobilidade articular; proporcionar
um condicionamento fisico adequado; melhorar a qualidade de vida, reduzindo os
periodos de imobilizagdo; prevenir e tratar as lesbes e sequelas, mediante a
aplicacao de métodos fisioterapicos gerais e especificos e utilizacdo de dispositivos
ortopédicos (BRASIL, 2011a).

Sabe-se que exercicios fisicos diarios aumentam os niveis circulantes do fator
de coagulagéo deficiente (KOCH et al., 1984), melhoram a forga muscular e mantém
a mobilidade articular, podendo reduzir a frequéncia das hemartroses € o dano
causado por esses sangramentos (CHANDY, 2005), além de ajudar no controle da
obesidade, que tem aumentado entre os portadores de hemofilia (HOFSTEDE et al.,
2008) e da osteoporose agravada pela inatividade (WALLNY et al., 2007). Embora
sejam limitadas as atividades em que os portadores de hemofilia possam participar,
elas devem ser sempre encorajadas (BUZZARD, 2007).

Os portadores de hemofilia leve, que, de forma geral, ndo sdo propensos a
hemartroses espontadneas, podem nao ser aptos a reconhecer um sangramento
intra-articular, pds-traumatico, por exemplo. Isso levaria a um atraso no inicio do
tratamento e poderia culminar em sequelas articulares (LIPTON, 2011). Beeton e
Padkin (2010) defendem que, mesmo esses individuos, deveriam ser avaliados por
um fisioterapeuta periodicamente, para esclarecimentos sobre atividades fisicas
consideradas seguras para a condicdo do paciente, e orientacbes sobre o
reconhecimento precoce de lesdes musculoesqueléticas ou articulares.

A reposicao profilatica com fator de coagulagao pode ser necessaria naqueles
casos em que ocorre sangramento intra-articular em procedimentos minimos de
fisioterapia (BRASIL, 2011a). Entretanto, Chandy (2005) insiste que, mesmo com
quantidades limitadas de concentrados de fator da coagulagdo, disponiveis em
paises em desenvolvimento, é possivel melhorar a qualidade de vida dos portadores
de hemofilia, através da educacgédo dos pacientes e familiares, prevencao e medidas
auxiliares no tratamento.

A hidroterapia tem mostrado efeitos positivos em reduzir a frequéncia dos



49

sangramentos, a dor, a instabilidade de articulacdo-alvo e também é capaz de
melhorar a amplitude de movimento (TIKTINSKY, BARMATZ, 2000). Tem se
mostrado como ambiente estimulante para a maioria dos pacientes, e excelente
exercicio aerébico. Contudo, pode representar algum risco para pacientes que
costumam apresentar hemartroses em cotovelos e ombros.

A importancia da restauracdo da amplitude de movimento, dos exercicios de
fortalecimento e do treinamento proprioceptivo tem sido crescentemente
reconhecida para reduzir sangramentos e aumentar a funcdo articular (HARRIS,
BOGGIO, 2006; HILBERG et al., 2003; TITINSKY et al., 2002).

Sempre que possivel, o servico de Fisioterapia deve estar localizado no
centro de tratamento de hemofilia ou em local de facil acesso para os outros
profissionais da equipe multidisciplinar. E muito importante que haja ferramentas que
avaliem o impacto da fisioterapia, no intuito de demonstrar a efetividade das
intervencdes. Para Beeton e Padkin (2010), essa avaliacdo deve ser feita utilizando-
se indicadores de danos (avaliagdo estrutural ortopédica), medidas funcionais

(avaliagcoes de desempenho) e avaliagdes de qualidade de vida.

2.5 QUALIDADE DE VIDA RELACIONADA A SAUDE

Recentemente, tem havido um maior interesse em incluir os resultados
relatados ou narrados pelo paciente (PRO — patient-related outcomes) como
objetivos primarios ou secundarios na pesquisa médica. Os PRO sdao medidas
eficazes para se avaliar beneficios de terapias novas ou ja consagradas. Podem ser
definidos como qualquer relato vindo direto do paciente, sem interpretacbes de
terceiros, sejam esses profissionais de saude ou nao, sobre fungbes e sentimentos
relacionados a uma condicdo de saude e a seu tratamento (REVICKI;
GNANASAKTHY; WEINFURT, 2007). Os PRO incluem as medidas de Qualidade de
Vida (QoL — quality of life), mas néo estao restritos a elas (BULLINGER et al., 2009).

Atribui-se a evolugdo nas pesquisas sobre Qualidade de Vida relacionada a
Saude (HRQoL — health-related quality of life) a necessidade, cada vez mais forte,
de que os cuidados médicos nao mais se limitem a evitar a morte, mas valorizem a

saude. Representando uma medida feita sob o ponto de vista do paciente, a
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avaliacao da QoL pode aprimorar o esforco pelo suporte de tratamento de doencas
que requerem cuidados prolongados e dispendiosos (BUNGAY; GOUVEIA, 1996).

Em analogia ao conceito da WHO sobre saude, qualidade de vida pode ser
definida como a percepcao do paciente sobre seu bem-estar nos dominios fisico,
emocional, mental, social e comportamental (BULLINGER; VON MACKENSEN,
2004). E a percepcdo de um individuo em relagdo a sua posicdo na vida, no
contexto de sua cultura e do sistema de valores em que vive e em relagcao a seus
objetivos, expectativas, padrdes e interesses (BRADLEY et al., 2006).

Uma vez que a HRQoL € baseada na percepcao subjetiva de bem-estar, o
grande questionamento € se poderia ou nado ser medida objetivamente. A
subjetividade & muito suspeita aos olhos dos adeptos da Medicina como uma ciéncia
exata. A propria Psicologia é vista por esses cientistas mais inflexiveis como
indefinida em sua esséncia, metodologia e importancia, considerando o subjetivo
como sinénimo de abstrato e, consequentemente, imensuravel (GRINGERI; VON
MACKENSEN, 2008).

Para Bullinger (1991), qualidade de vida pode ser avaliada e quantificada por
meio de instrumentos padronizados, que tenham boa confiabilidade, validade,
sensibilidade e especificidade, cujos dados sejam reprodutiveis e influenciados pela
idade e pelo tempo. Devem ainda levar em conta o carater multidimensional da
qualidade de vida, os componentes fisicos e psicoldgicos da percepcao do paciente
sobre seu bem-estar.

Instrumentos que avaliam qualidade de vida relacionada a saude diferem
entre si em varios aspectos como o ambito (genérico, para portadores de doencas
crbnicas ou para portadores de patologias especificas), idade do individuo que ira
respondé-lo (adulto, crianga ou adolescente), forma de administragdo (preenchido
pelo paciente, questionario, entrevista), modo de resposta (respondido pelo préprio
paciente, por um representante ou através de observagao), propésito de avaliacao
(descritivo, avaliador, preditivo) e pelo método de desenvolvimento (psicométrico,
baseado primariamente em teorias de testes psicoldgicos; ou clinimétrico, baseado
primariamente em principios clinicos e epidemiolégicos para integrar as perspectivas
dos pacientes e dos clinicos) (MARX et al., 1999).

Em paradigmas psicométricos ou clinimétricos, confiabilidade refere-se a
precisdo da medida (consisténcia interna, teste-reteste) e validade refere-se a
representagdo correta do conceito a ser mensurado no questionario. A validade
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discriminante denota a habilidade da medida em distinguir subgrupos e a validade
convergente denota a correspondéncia da medida com outros instrumentos, ao
medir conceitos similares (BULLINGER et al., 2009). Responsividade diz respeito a
percepcao de alteragdes conhecidas do estado clinico. A responsividade s6 pode
ser testada de modo longitudinal, em que a medida seja aplicada antes e depois de
uma intervencao (GUYATT; FEENY; PATRICK, 1993).

Segundo Stead e colaboradores (1999), a estratégia de desenvolvimento de
um questionario consiste na geracao de uma grande quantidade de itens dos quais
0s mais apropriados e sensiveis possam ser derivados. A selecdo dos itens é
baseada na opinido de pacientes ou de profissionais de saude. O objetivo dessa
abordagem metodoldgica é assegurar que o conteudo e a validade (especificidade e
sensibilidade) do instrumento em construgcéo seja apropriado para a populagdo-alvo.
Em outras palavras: se o questionario oferece perguntas relevantes sobre a doenca
e o tratamento e ndo omite assuntos importantes para o paciente.

A disponibilidade para uso em diferentes contextos culturais também & muito
importante. Passos na construgcdo de um instrumento que possa ser utilizado
internacionalmente envolvem o desenvolvimento dos itens, traducdo, testes
psicométricos (como avaliagdo da confiabilidade, validade e responsividade) e
normatizacdo (obtencao de referéncias para o questionario de grandes populagdes
clinicas ou nao-clinicas) nos paises para os quais se destinam (BULLINGER et al.,
2009).

Entre as principais razdes para se incorporar a pesquisa sobre HRQoL ao
cotidiano clinico podemos citar: o objetivo do tratamento médico sempre deve ser
fazer com que o paciente se sinta melhor; dados sobre HRQoL podem
complementar informagbes nao disponiveis através de avaliagdes clinicas
tradicionais; dados sobre HRQoL podem auxiliar na escolha entre alternativas
terapéuticas possiveis; diferenciar morbidade entre grupos e avaliar mudangas na
QoL com o passar do tempo; ajudar na formulagdo de politicas de saude e na
decisdo sobre alocagdo de recursos; podem identificar efeitos indesejaveis de
determinado tratamento e necessidades de reabilitacdo de pacientes (SAJID;
TONSI; BAIG, 2008); segundo Coates, Porzsolt e Osoba (1997), resultados de
pesquisas sobre HRQoL podem ainda ser usados como varidvel preditiva de
prognostico.
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2.5.1 Qualidade de Vida Relacionada a Saude em Portadores de Hemofilia

A hemofilia € uma condicdo potencialmente incapacitante, cujo tratamento
esta associado a altos custos financeiros e, nesse contexto, medidas confiaveis para
avaliar o resultado tornam-se essenciais, sendo a avaliagdo da qualidade de vida
relacionada a saude um instrumento em crescente evidéncia (BAAR et al., 2002;
BEETON, 2002).

A qualidade de vida relacionada a saude pode ser influenciada por varios
fatores como a doenca, o tratamento, 0 modo como a pessoa lida com seu problema
e questdes como o0 acesso ao cuidado (GARBIN et al., 2007). Em portadores de
hemofilia, destacam-se, entre esses fatores, as deficiéncias fisicas e histéria de
cirurgias ortopédicas (BEETON; NEAL; LEE, 2005). As restricbes a atividades
fisicas, a preocupagao dos pacientes e familiares sobre hemorragias que ameacem
a vida, a artropatia, o desenvolvimento de inibidores e, felizmente agora, muito
menos frequentes, as complicagdes infecciosas também sao ressaltadas (BRADLEY
et al., 2006).

Para Mannucci (2008), o primeiro passo para uma mudanga radical na
qualidade de vida dos portadores de hemofilia foi a atuagcdo de empresas
farmacéuticas que, no inicio dos anos 70, produziram quantidades relativamente
grandes de concentrados de fator liofilizados.

Teitel e colaboradores (2004) descreveram o impacto positivo da implantacao
do programa de dose domiciliar de urgéncia e do tratamento profilatico na qualidade
de vida dos portadores de hemofilia. Os pacientes passaram a experimentar
periodos mais longos sem necessidade de hospitalizacdo e com menor absenteismo
escolar, assim como menos episédios de dor aguda e cronica; tornaram-se aptos a
participar de algumas atividades fisicas, que antes eram inconcebiveis, tendo maior
integracdo social (LAZERSON, 1972; RABINER; TELFER, 1970).

Outro estudo mostrou que o simples fato de haver em casa quantidade de
concentrado de fator disponivel para o tratamento de um sangramento inesperado
diminuia a tensdo dos familiares, aumentava a sensagao de seguranga e permitia
maior flexibilidade no arranjo das atividades cotidianas ao diminuir o tempo gasto
nas idas aos hemocentros (WINCOTT, 1977).
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Rosendaal e colaboradores (1990) foram um dos primeiros grupos de
pesquisadores a mencionar o papel da avaliacdo de QoL em portadores de
hemofilia. Enviaram pelo correio questionarios a 935 portadores de hemofilia na
Holanda, e concluiram que a QoL desses individuos nao diferia da populagao geral.

Anos mais tarde, também na Europa, foram realizadas pesquisas sobre
HRQoL em portadores de hemofilia, utilizando-se questionarios genéricos (AZNAR
et al.,2000; MINERS et al.,1999; MOHLO et al., 2000; ROYAL et al., 2002;
TRIPPOLI et al., 2001), mostrando que esses pacientes sdo mais propensos a
apresentar pior QoL.

Nos anos 2000, o crescente interesse pelos PRO levou ao desenvolvimento
de uma série de instrumentos especificos para avaliagao de HRQoL em portadores
de hemofilia. Acredita-se haver similaridades entre os varios instrumentos, mas cada
um tem seus proprios pontos fortes, metodologias especificas, limitacbes e
contribuicdes unicas (BRADLEY et al., 2006).

Segundo Von Mackensen e colaboradores (2004), a avaliacdo de qualidade
de vida relacionada a saude em portadores de hemofilia pode fornecer importantes
dados para pesquisas epidemiologicas (ao comparar pacientes com outras
patologias crénicas), para estudos clinicos (ao avaliar potenciais beneficios de novas
terapéuticas), para assegurar qualidade do atendimento prestado pelos
hemocentros, para estudos de economia em saude (ao avaliar custos e beneficios
do tratamento, considerando os indicadores econdmicos) € para o tratamento de
rotina (ao identificar opgdes de tratamentos individuais que possam beneficiar cada

paciente).
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3 OBJETIVOS

3.1 OBJETIVO GERAL

Avaliar a qualidade de vida relacionada a saude e fatores associados em
adultos portadores de hemofilia atendidos pelo Hemocentro Regional de Juiz de
Fora (HRJF) — Minas Gerais.

3.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

» Identificar fatores clinicos, terapéuticos, demogréaficos e socioeconémicos
associados a qualidade de vida relacionada a saude dos portadores de hemofilia
atendidos no HRJF.

= Relacionar o escore de qualidade de vida relacionada a saude a autoavaliagao
de saude.

» Verificar a presencga e avaliar a gravidade da artropatia e de déficits funcionais
articulares nesses pacientes.

= Descrever comorbidades presentes nessa populagéao.

= Discutir a acessibilidade ao tratamento.

» Quantificar o consumo de concentrado de fator de coagulagao por paciente no
HRJF.
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4 METODOLOGIA

4.1 DELINEAMENTO DO ESTUDO

Estudo epidemiolégico observacional, de delineamento transversal, realizado
com adultos, do sexo masculino, portadores de hemofilia congénita, de qualquer
gravidade, atendidos no HRJF.

Esse trabalho manteve interfaces com dois outros projetos de pesquisa da
Fundacao Centro de Hematologia e Hemoterapia de Minas Gerais - Hemominas. O
primeiro deles teve como objetivo descrever o perfil epidemiolégico dos portadores
de hemofilia do HRJF, através da coleta de dados secundérios. J& o segundo tem
como objetivo a avaliacdo da qualidade de vida relacionada a saude em adultos,
portadores de hemofilia, cadastrados nos hemocentros do Estado de Minas Gerais.
Os dados referentes aos pacientes do HRJF foram entdo compartilhados, evitando a
superposicdo de agbes e visando garantir a qualidade dos dados coletados e

minimizar incémodos aos pacientes.

4.2 LOCAL DO ESTUDO

O presente estudo foi realizado no Hemocentro Regional de Juiz de Fora. O
estado de Minas Gerais dispdée de 16 unidades da Fundagdo Hemominas, que
prestam atendimento a portadores de coagulopatias hereditarias (Figura 4). O HRJF,
por estar localizado em um pélo macrorregional de saude, serve como referéncia
para pacientes residentes na Zona da Mata, na regido do Campo das Vertentes, em
parte da Regidao Sul e Sudoeste de Minas Gerais e, devido a proximidade, para
algumas cidades do Rio de Janeiro, extrapolando os limites geograficos estaduais.
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FIGURA 4 - Unidades da Fundacdo Hemominas que atendem portadores de

coagulopatias hereditarias em Minas Gerais
Fonte: MINAS GERAIS, 200-b.

4.3 POPULACAO DE ESTUDO

No periodo de realizagdo desse estudo, o HRJF possuia 116 portadores de
hemofilia congénita cadastrados. Desses, 73 eram adultos.

Foram incluidos nessa pesquisa todos os pacientes de sexo masculino, com
idade a partir de 18 anos, que apresentavam exames laboratoriais confirmatérios de
hemofilia congénita (dosagem de fator VIII ou IX da coagulagdo menor que 30%) e
cujo tratamento da coagulopatia estava vinculado ao HRJF.

Foram excluidos os pacientes atendidos no HRJF somente em situagdes de
transito; aqueles que foram transferidos a outros hemocentros; os pacientes com

déficit cognitivo que prejudicasse a compreensao dos instrumentos de avaliagao
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utilizados e as mulheres, portadoras sintomaticas (Figura 5).

Portadores de Hemofilia
do HRJF = 116

43 menores
de 18 anos

- 3 do sexo feminino

10 transferidos ou
atendidos em transito

| 13 néo localizados

1 com déficit cognitivo
grave por hemorragia —

— 7
1o SNC recusas

FIGURA 5 - Diagrama sobre o processo de selecao da populacao de estudo.

Os pacientes foram contatados por meio telefénico ou, quando necessario,
através de correspondéncias enviadas aos enderecos cadastrados nos prontuarios,
agendando-se dia e horario para entrevista e aplicagdo do questionario sobre
HRQoL.

4.4 COLETA DE DADOS

A coleta de dados foi realizada no HRJF, entre os meses de maio e novembro
de 2011, através da revisao de prontuarios clinicos e entrevistas face a face.

Os pacientes envolvidos na pesquisa foram convidados a responder uma
questao sobre autoavaliacdo de saude e o questionario Haem-A-QoL (ANEXO A),
traduzido para lingua portuguesa pelo Mapi Research Institute (CHEVALLET;
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WEATHERALL; VON MACKENSEN, 2008). A autora do questionario, Sylvia Von
Mackesen, consentiu 0 uso do instrumento nessa pesquisa através de mensagem
eletronica pessoal (ANEXO B).

Foram coletadas informacdes sobre dados demograficos e socioecondmicos,
manifestacées, complicacbes e tratamento da hemofilia, existéncia de
comorbidades, presenca de artropatia hemofilica e avaliagdo da independéncia
funcional, conforme “World Federation of Hemophilia — Physical Examination”
(WFH-PE) e “Functional Independence Score in Haemophilia® (FISH),
respectivamente. Essas informac¢des foram obtidas a partir dos prontuarios ou,
quando necesséario, diretamente dos pacientes através de questionéario

semiestruturado (APENDICE A).

4.5 TRATAMENTO DAS VARIAVEIS

4.5.1 Variavel Dependente

Escore de Qualidade de Vida relacionada a saude, mensurado através do
questionario Haem-A-QoL (VON MACKENSEN et al., 2004), que sera apresentado

no item 4.7.2.

4.5.2 Variaveis Independentes

Foram coletados dados como idade (categorizada em 18 a 29 anos ou 30
anos ou mais), cor da pele autodeclarada (categorizada em brancos ou n&o-
brancos), estado civil (categorizado em casado/ unido estavel ou solteiro/
divorciado), local de residéncia (area urbana ou rural), distdncia entre a residéncia
do paciente e o hemocentro (de zero a 30 km ou mais de 30 km) e o transporte
utiizado para as visitas ao hemocentro (categorizado em autocusteado ou
dependente de Secretarias Municipais de Saude/ Associacao dos Hemofilicos).
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Foi questionado aos pacientes sobre seu grau de escolaridade (categorizado
em até oito anos ou mais de oito anos de estudo), o exercicio atual de atividade
remunerada (sim ou ndo), o recebimento de beneficios previdenciarios devido a
complicacbes da hemofilia (sim ou nao), renda pessoal (categorizada em até um
salario minimo ou mais de um salario minimo) e renda familiar (categorizada em até
trés salarios minimos ou mais de trés saldrios minimos).

Sobre as condi¢cbes gerais de saude, os pacientes responderam sobre a
autoavaliagcdo de saude (categorizada em muito boa/ boa ou regular/ ruim/ muito
ruim) e sobre a presenca de comorbidades.

A respeito do diagnéstico da hemofilia foram pesquisados dados sobre a
historia familiar de hemofilia (positiva ou negativa), a idade aos primeiros sintomas e
a primeira hemartrose e a idade ao diagnostico (categorizada em até dois anos de
idade ou mais de dois anos de idade) (BERNTORP et al., 2003).

Foram coletados dados clinicos como tipo de hemofilia (A ou B), gravidade
da hemofilia (leve, moderada ou grave), presenca de inibidor do fator de coagulacéo,
presenca de articulagdo-alvo, sorologias para hepatite B e C, virus linfotrépico
humano (HTLV) e HIV (positivas ou negativas), peso do paciente, sua estatura e
indice de massa corporal, avaliacdo ortopédica segundo a escala WFH-PE
(categorizada em até 19 ou maior que 19) e avaliagdo da independéncia funcional
(categorizada em até 25 ou maior que 25).

Também foram obtidos dados relacionados ao tratamento como a realizagao
de atividades fisicas e fisioterapicas no ultimo ano (sim ou nao), se houve
recomendacoes médicas sobre essas atividades; o numero de atendimentos
médicos no hemocentro (categorizados em até 12 ou mais de 12) e consumo de
fator nos ultimos 12 meses (categorizado em até 20.000 Ul, entre 20.000 e 100.000
Ul ou mais de 100.000 Ul); necessidade de internacdo devido a hemofilia,
necessidade de transfusdo, realizacdo inadvertida de artrocentese. Também foi
questionado se o paciente possuia plano de saude privado e se participava do

programa DDU.



60

4.6 INSTRUMENTOS DE COLETA DE DADOS

O presente estudo utilizou cinco instrumentos para a coleta de dados: a
autoavaliagdo da saude; o Haem-A-QolL; o WFH-PE para avaliacdo clinica
estrutural das articulagdes; o FISH para avaliagdo funcional das articulagcbes e um

questionario semiestruturado.

4.6.1 Autoavaliacao da Saude

Segundo a WHO (1996), para se avaliar o progresso alcangado na busca do
objetivo “Saude para Todos” € essencial medir a percepgdo de saude de uma
populacao. A despeito de parecer vaga e de carater subjetivo, a questdao “De forma
geral, como vocé considera sua saude?” é eficaz como indicador de saude e de
qualidade de vida e ja foi descrita como fator preditivo independente de sobrevida
(KAPLAN et al., 1988). Deve-se ter atengdo com a ordem em que as perguntas sao
feitas. Uma vez que perguntar sobre o estado geral de saude depois que o individuo
descreveu detalhadamente suas doencas e deficiéncias pode influenciar na
resposta, recomenda-se que a questao sobre autoavaliacao de saude seja feita logo
no inicio da entrevista (WORLD HEALTH ORGANIZATION, 1996).

4.6.2 Haem-A-QoL

O instrumento Haem-A-QoL foi compilado na Italia, a partir de grupos focais
de adultos portadores de hemofilia, questionados a respeito de suas percepcdes
sobre suas condigdes e tratamento. Consiste em 46 itens pertencentes a 10
dimensdes, com uma média de tempo de conclusdo de 14 minutos. O cerne desse
instrumento é composto de 27 itens que sao idénticos aos itens da versao pediatrica
(Haemo-Qol), permitindo uma comparagcao entre QoL de criancas e adultos. Sao
abordados o0s seguintes dominios: saude fisica, sentimentos, autopercepcéo,
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esportes e lazer, trabalho e escola, enfrentamento, tratamento, futuro, planejamento
familiar, relacionamentos e sexualidade (VON MACKENSEN et al., 2004).

O Haem-A-QoL foi validado inicialmente na Itdlia em 233 portadores de
hemofilia. As caracteristicas psicométricas incluiram boa confiabilidade (0,74 a 0,88),
alta validade convergente (correlagdo com o SF-36) e alta validade discriminante
(por exemplo, quanto a gravidade da hemofilia e presenca de infeccoes)
(GRINGERI; MANTOVANI; VON MACKENSEN, 2006). Foi traduzido para 21
idiomas, através do controle de qualidade de traducdo conhecido por “forward/
backward” ou tradugao/ retrotradugdo. A validade transcultural foi determinada com
resultados positivos por revisdes clinicas em 17 idiomas, inclusive em portugués
(CHEVALLET; WEATHERALL; VON MACKENSEN, 2008).

O questionario Haem-A-QoL, que deve ser preenchido pelo paciente, foi
apresentado aos participantes pela pesquisadora. O célculo do escore foi realizado
com a transformacdo da pontuagédo alcangada em cada dominio, assim como a
pontuagao total, em escalas variando de zero a 100, com zero representando a
melhor HRQoL (HAEMO-QOL GROUP, 200-).

4.6.3 WFH-PE — Escala de Exame Fisico da Federacao Mundial de Hemofilia

Um método consistente para mensurar e classificar a artropatia em
portadores de hemofilia € fundamental para avaliar a progresséao da doenca articular,
estabelecendo ou modificando protocolos de tratamento (FELDMAN et al., 2008). Na
década de 80, um grupo de ortopedistas da Alemanha, Israel, Reino Unido,
Venezuela e Estados Unidos desenvolveu um instrumento conhecido como “World
Federation of Hemophilia Physical Examination Scale” (WFH-PE) (GILBERT, 1993).
Em estudos posteriores, Gilbert (1993) demonstrou que existia baixa correlagao
entre 0 escore clinico e os escores radiolégicos existentes, ressaltando que, por
esse motivo, nenhuma avaliagéo de tratamento deveria ser realizada primariamente
com base em radiografias, mas sim no exame fisico.

Dessa forma, a escala WFH-PE foi o primeiro e mais amplamente utilizado
instrumento para avaliagdo de artropatia hemofilica, mas ndo se pode esquecer que

foi desenvolvida em um tempo em que graves danos articulares eram esperados nos
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portadores de hemofilia, mesmo nos paises desenvolvidos (TRAKYMIENE;
INGERSLEV; RAGELIENE, 2010).

Pela escala WFH-PE sao examinados os joelhos, tornozelos, cotovelos e
quadris, utilizando-se fita métrica e gonidmetro (MARQUES, 2003). Avalia-se a
presenca de edema, de atrofia, de crepitagcdes, de contraturas em flexdo, de
deformidades axiais, perda de amplitude de movimento e de instabilidade (QUADRO
3); pontuagdes sdo atribuidas a cada achado clinico, conforme a gravidade e sao
somadas. Um escore igual a zero denota articulagbes normais; 68 pontos
correspondem ao pior grau de artropatia (MANCO-JOHNSON; KILCOYNE, 2005;
PETTERSSON; GILBERT, 1985).

SINAL CLINICO

ESCORE

Edema

Atrofia muscular

Deformidade axial
(medida apenas nos
joelhos e tornozelos)

Crepitacées ao movimento

Contratura fixa em flexao

Amplitude de movimento

Instabilidade

Total

0 = ausente
2 = presente

0 = ausente (< 1 cm)
1 = presente

Joelhos

0 = 0-7 graus valgo
1 = 8-15 graus valgo ou 0-5 graus varo
2 == 15 graus valgo ou = 5 graus varo
Tornozelos

0 = nenhuma deformidade

1 = <10 graus valgo ou < 5 graus varo
2 =210 graus valgo ou = a 5 graus varo

0 = ausentes
1 = presentes

0 = nenhuma

1 = menor que 15 graus

2 =215 graus no quadril ou joelho
ou pé equino no tornozelo

0 = perda de até 10% da amplitude
1 = perda de 10 a 33,3% da amplitude
2 = perda maior que 33,3%

0 = nenhuma

1 = presente, mas fungédo normal é possivel
2 = déficit funcional, requer apoio ou ortese

0 — 12 para cada tornozelo e cada joelho
0 — 10 para cada cotovelo

QUADRO 2 - Escala de Exame Fisico da Federacao Mundial de Hemofilia
Fonte: Pettersson; Gilbert, 1985.
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Com o desenvolvimento dos regimes profilaticos e a maior preocupacao em
prevenir complicacdes relacionadas a hemartroses recorrentes, a escala WFH-PE foi
se mostrando pouco sensivel para detectar os sinais mais precoces de doenca
articular e inadequada para avaliar alteragdes sutis de marcha e de coordenacao
motora. Além disso, criangas muito jovens podem ser mal-avaliadas, ao se atribuir a
artropatia, as inabilidades decorrentes da imaturidade (HILLIARD et al., 2006;
MANCO-JONHSON et al., 2000; RODRIGUEZ-MERCHAN, 2003).

Com base nessas observagdes, foram desenvolvidos outros instrumentos
como a escala de Colorado (MANCO-JOHNSON; FUNK, 2003), a escala de
Estocolmo (HILL; LIUNG; EUROPEAN PAEDIATRIC NETWORK FOR
HAEMOPHILIA MANAGEMENT, 2003) e o HIHS - Hemophilia Joint Health Score
(HILLIARD et al., 2006), que vem sendo testadas, sobretudo em pacientes tratados
em esquemas de profilaxia e que apresentam artropatia discreta. Apesar de nunca
ter sido formalmente validada, a escala WFH-PE permaneceu como padrdo-ouro
para avaliagdo de artropatia hemofilica por mais de 20 anos (MANCO-JOHNSON et
al., 2000).

Recentemente, Feldman e colaboradores (2011) demonstraram que a WFH-
PE tem forte validade de construto, embora o HJHS seja mais sensivel para
deteccéao de artropatia leve, devendo este ser preferido na avaliagdo de criangas em
regime profilatico.

Para Gurcay e colaboradores (2006), a WFH-PE é um método de facil
execugcao e capaz de fornecer uma extensa avaliagdo musculoesquelética dos
portadores de hemofilia.

Cabe ressaltar que nenhum instrumento deve ser usado de forma isolada.
Apenas uma combinacdo de ferramentas pode ser capaz de avaliar ndo s6 as
alteragbes estruturais provocadas pela hemofilia no sistema musculoesquelético,
mas também o impacto de intervengdes na saude global do individuo, como a
capacidade de realizagao das atividades da vida diaria, as habilidades funcionais, a
escolaridade, a vida social e laborativa e a qualidade de vida (BEETON et al., 2006;
POONNOOSE; SRIVASTAVA, 2006).
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4.6.4 FISH - Escore de Independéncia Funcional em Hemofilia

A Classificacao Internacional de Funcionalidade, Incapacidade e Saude (CIF)
da Organizagdo Mundial de Saude reconhece a deficiéncia como experiéncia
humana universal, uma vez que cada individuo, em algum momento, apresentara
um decréscimo em sua saude e, portanto, um grau de deficiéncia como resultado de
anormalidades estruturais ou funcionais do corpo (WORLD HEALTH
ORGANIZATION, 2001).

Ao desviar o foco das causas das deficiéncias para os impactos provocados
por elas, a CIF ressalta que toda incapacidade esta inserida em um contexto. Logo,
para uma avaliacdo abrangente do estado de saude, o instrumento utilizado deve
ser capaz de considerar os efeitos na estrutura corporal, na funcionalidade, na
habilidade do paciente em realizar atividades cotidianas e sua capacidade de
participacdo em eventos da vida (WORLD HEALTH ORGANIZATION, 2001).

Em pacientes portadores de lesGes osteoarticulares, a avaliagdo da
habilidade individual em realizar atividades da vida diaria e da capacidade de
participagdo é fundamental. Para atingir esse objetivo, a ferramenta utilizada deve
ser especifica para a doenca e de facil administragdo, mas também deve ser valida,
confiavel e sensivel a mudangas (POONNOOSE et al., 2005).

Embora seja necessario avaliar a percepcao do paciente sobre sua habilidade
funcional, usando instrumentos de autoavaliagdo, também é preciso quantificar
objetivamente como o individuo é capaz de executar cada tarefa. Quando
comparados com relatos dos pacientes, os exames baseados em observagcédo de
desempenho s&o considerados mais acurados e livres de vieses, uma vez que a
forca muscular, a mobilidade articular e outros aspectos fisicos sdo os principais
fatores limitantes e ndo as crengas ou percepgbes desses individuos
(ISERNHAGEN, 1992; WITTINK et al., 2003).

Para Beeton e colaboradores (2006), a avaliacdo da funcao dos membros
inferiores é de grande importancia no atendimento a portadores de hemofilia; uma
combinagdo de um teste de caminhada, “get up & go” e um lance limitado de
escadas poderia ser uma opg¢ao viavel e fornecer dados objetivos.

Visando avaliar a independéncia funcional dos portadores de hemofilia, a
partir de um instrumento objetivo e baseado em observacdo de desempenho, o
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“Functional Independence Score in Hemophilia’ (FISH) foi desenvolvido em 2005.
Foi solicitado a portadores de hemofilia, a seus pais e profissionais de saude que
enumerassem as atividades da vida diaria que pudessem ter suas execucdes
afetadas pela hemcofilia. Atividades que, de alguma forma, foram consideradas
perigosas no sentido de desencadear sangramentos, como carregar peso,
arremessar e pular foram excluidas da avaliacdo. Também foram excluidas outras
atividades como uso de transporte, participagdo em atividades de educagéo,
emprego ou eventos sociais, por ndo poderem ser objetivamente avaliadas na
clinica (POONNOQOSE et al., 2005).

Segundo o FISH, cada paciente deveria ser avaliado quanto a capacidade de
executar sete tarefas, divididas em trés categorias: autocuidado (alimentagédo e
medidas de higiene, tomar banho, vestir-se), transferéncias (cadeira e chéo) e
mobilidade (andar e subir escadas). Cada atividade foi bem definida para diminuir o
erro interobservador e foi graduada de 1 a 4, conforme a assisténcia necessaria para
execucao da tarefa (QUADRO 3).

ATIVIDADES SIMULADAS PARA OBSERVACAO DE DESEMPENHO

Autocuidado Transferéncias Mobilidade

Alimentacédo e medidas de higiene Sentar em uma cadeira | Andar

Tomar banho Agachar Subir escadas

Vestir-se - -

Pontuacao para cada atividade:

1: ndo é apto a realizar a atividade ou necessita de assisténcia completa;

2: necessita de assisténcia parcial/ ajuda/ instrumentos modificados/ ambiente adaptado;
3: apto a realizar a atividade sem ajuda ou assisténcia, mas com ligeiro desconforto;

4: capaz de executar a atividade sem qualquer dificuldade como as pessoas saudaveis.

QUADRO 3 - Escore de Independéncia Funcional em Hemofilia
Fonte: Poonnoose et al., 2005.

A pontuacéo total variava de 7 a 28, sendo que 28 pontos indicavam o melhor
nivel de funcionalidade. Os autores sugeriam um intervalo minimo de duas semanas
entre a ultima hemartrose e a aplicacao do FISH (POONNOOSE et al., 2005).
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A avaliacdo psicométrica inicial do FISH em 35 pacientes maiores que 10
anos mostrou boa consisténcia interna (alfa de Cronbach = 0,83), indicando que
todas as partes do instrumento contribuem significativamente para a pontuagao final
(BEETON et al., 2006). Houve correlagdo moderada entre o FISH e escore clinico da
Federacdo Mundial de Hemofilia (-0,61) e boa correlagdo entre o FISH e um outro
escore de independéncia funcional, o Haemophilia Activities List (-0,66). A
responsividade, avaliada antes e depois do tratamento de alteragbes na flexdo dos
joelhos, também foi alta (média -1,93) (POONNOOSE et al., 2007; VAN GENDEREN
et al., 2004).

Em 2007, a atividade “correr” foi acrescentada ao instrumento como teste
para aumentar o poder discriminante, sobretudo de pacientes com danos articulares
menos graves. Desse modo a nova pontuagcdo passou a variar entre 8 e 32
(POONNOOSE et al., 2007). Infelizmente, na presente pesquisa, nao foi possivel
avaliar a capacidade dos participantes correrem, uma vez que o exame foi realizado
dentro de um consultério médico. Na tentativa de compensar essa dificuldade, a
atividade foi avaliada de forma indireta: uma distancia de 50 metros na area externa
do hemocentro foi mostrada aos pacientes e foi questionado a eles se conseguiriam
percorré-la correndo, apresentando-se as quatro opcoes de desempenho descritas
no instrumento. Os pacientes responderam sem demonstrar hesitagao.

Em resumo, o FISH parece ser um instrumento valido e confiavel para
mensurar a independéncia funcional em portadores de hemofilia. Tem boa
consisténcia interna e é sensivel a alteracbes na habilidade funcional. Pode ser
facilmente administrado a pacientes ambulatoriais para identificar problemas na
execugao de atividades da vida diaria, assim como para documentar alteragdes
progressivas na fungdo musculoesquelética. Como limitacdo, podemos citar a
necessidade de maiores estudos sobre sua utilidade em pacientes com danos
articulares minimos (POONNOOSE et al., 2007; TLACUILO-PARRA et al., 2010).

4.6.5 Questionario semiestruturado

Na primeira parte, o questionario visou identificar, através de entrevista, as

caracteristicas demograficas e socioeconémicas dos pacientes; a estrutura familiar
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em que ele estd inserido; suas atividades escolares, laborativas e recreativas; o
recebimento de beneficios previdenciarios; a histéria familiar de coagulopatia;
principais sinais, sintomas e complicagbes da hemofilia; necessidade de
transfusbes e internagdes; presenca de comorbidades e a acessibilidade ao
tratamento.

Em um segundo momento, foram coletados dos prontuarios dados referentes
ao tipo e gravidade da hemofilia, sorologias para HIV, HBV, HCV e HTLV; presenca
de inibidores do fator de coagulacédo; numero de atendimentos médicos no HRJF
nos ultimos 12 meses e consumo de concentrado de fator da coagulagdo no
mesmo periodo; presencga e gravidade de danos articulares estruturais e avaliagao
da independéncia funcional (APENDICE A).

4.7 ANALISE DOS DADOS

Os dados coletados foram digitados e organizados em um banco de dados. O
tratamento do banco de dados incluiu a codificagéo, digitacdo e edicao dos dados,
utilizando-se o programa Statistical Package of the Social Sciences (SPSS, versdo
15). Os dados foram submetidos a analise descritiva para a obtengéo de frequéncias
absolutas e relativas das varidveis. Para andlise bivariada, foram utilizados o teste
de Kruskal-Wallis para comparagdo dos escores de HRQoL com a gravidade da
hemofilia e consumo de concentrado de fator de coagulacéo e o teste U de Mann-
Whitney para as demais comparagdes. A correlacdo de Spearman foi utilizada entre
os escores de WFH-PE e de HRQoL e entre esse Ultimo e o FISH. Na analise
bivariada, foram retidas as variaveis com p < 0,10. Para determinar a influéncia das
variaveis clinicas e socioeconémicas na HRQoL, uma analise de regressao linear
multipla foi conduzida. Essa andlise estimou o nivel de significancia para cada
variavel com a utilizagdo do método backward de eliminacdo de variaveis. Apos
analise multivariada, foram consideradas significativas para o modelo final, variaveis
com nivel de significancia de 5% (p < 0,05) (HOSMER; LEMESHOW, 2004).
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4.8 CONSIDERACOES ETICAS

O projeto de pesquisa foi submetido & apreciacdo do Comité de Etica em
Pesquisa da Fundacdo Centro de Hematologia e Hemoterapia de Minas Gerais
Hemominas e aprovado nos termos dos pareceres 085/2009 e 236/2009 (ANEXO
B).

Quanto aos aspectos éticos, foram obedecidas as Diretrizes e Normas
Regulamentadoras de Pesquisa Envolvendo Seres Humanos, conforme a
Resolugdo numero 196 do Conselho Nacional de Saude. O Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) foi elaborado pelos pesquisadores
envolvidos, expressando o cumprimento de cada uma das exigéncias da
Resolucéao.

Os pacientes foram orientados de forma clara sobre os objetivos do estudo e
a entrevista somente foi realizada apés a concordancia dos participantes e a
assinatura do TCLE, em duas vias, ficando uma via com o entrevistado e a outra,
anexada aos dados da pesquisa (APENDICE B). Foi assegurado aos individuos o
anonimato e que sua participagao poderia ser interrompida a qualquer momento sem

prejuizo no seu atendimento.



69

5 RESULTADOS

Trinta e nove portadores de hemofilia congénita, em tratamento no HRJF,
foram avaliados entre maio e novembro de 2011, o que representou 65% dos
pacientes elegiveis. A idade dos participantes variou de 18 a 79 anos (média de
36,8, desvio-padrao de 16,8). Cinco pacientes (12,8%) tinham 60 anos ou mais a
época da coleta de dados. A maioria dos participantes declarou ter a cor da pele
branca (59%), ser solteira (61,5%), nao ter filhos (61,5%), possuir acima de oito anos
de estudo (53,8%) e residir em area urbana (87,2%). Vinte participantes (51,3%)
declararam renda pessoal no ultimo més de até um salario minimo, mas, entre
esses, estao sete individuos (17,9% do total) que ndo possuiam renda prépria. Sete
pacientes ndao souberam relatar a renda familiar. Entre os outros 32, a renda familiar
no ultimo més foi de até trés salarios minimos em 62,5% dos casos. A tabela 1

descreve as caracteristicas demogréficas e socioecondmicas dos participantes.
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Tabela 1 - Caracteristicas demograficas e socioeconémicas dos portadores de
hemofilia do Hemocentro Regional de Juiz de Fora, Brasil, 2011

Frequéncia Frequéncia

Variavel Classificacao absoluta (N) relativa (%)
Idade 18 a 29 anos 17 43,6
30 ou mais 22 56,4
Cor da pele autodeclarada Branca 23 59
Parda/ morena/ mulata 11 28,2
Preta 3 7,7
Indigena 2 35,1
Situacdo conjugal Solteiro 24 61,5
Casado/ uniao estavel 13 33,4
Divorciado 2 5,1
Tem filhos Nao 24 61,5
Sim 15 38,5
Distancia entre o domicilio 0 a30km 18 46,2
e 0 hemocentro Mais de 30 km 21 53,8
Escolaridade 0 a4 anos 9 23,1
5 a8 anos 9 23,1
9a 11 anos 14 35,9
12 anos ou mais 7 17,9
Ocupacao Aposentados 24 61,5
Estudantes 13 33,3
Trabalho formal/ informal 11 28,2
Renda pessoal no Até 1 salério minimo 20 51,3
ultimo més Mais de 1 salario minimo 19 48,7
Renda familiar no Até 3 salarios minimos 20 62,5
ultimo més Mais de 3 salarios minimos 12 37,5
Beneficios previdenciarios por Sim 20 51,3
complicagbes da hemofilia Nao 19 48,7
Plano de saude privado Sim 15 38,5

Nao 24 61,5
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5.1 CONDICOES DE SAUDE E AUTOAVALIACAO DE SAUDE

As comorbidades referidas pelos pacientes foram: hipertensdo arterial
sistémica (17,9%), lombalgia crénica (15,4%), depressao (12,8%), asma (10,3%),
artrite  (2,6%), céancer (2,6%) e cardiopatia (2,6%); 66,7% se consideraram
sedentarios; 15,4% apresentaram indice de massa corporal maior que 25; 28,2%
eram tabagistas e 43,6% relataram ingestdo de bebida alcodlica nos trinta dias que
antecederam a entrevista.

Diante do questionamento: “De modo geral, como vocé considera sua
saude?”, 28 pacientes (71,8%) a consideraram “muito boa” ou “boa” saude e 11
participantes (28,2%) a classificaram como “regular”, “ruim” ou “muito ruim”.

5.2 ASPECTOS CLINICOS RELACIONADOS A HEMOFILIA

Em relacdo aos aspectos clinicos relacionados a hemofilia, 33 participantes
(84,6%) eram portadores de hemofilia A e seis (15,4%), de hemofilia B.Trinta e oito
pacientes possuiam em seus registros médicos, resultados de exames soroldgicos.
A pesquisa de anti-HCV mostrou-se positiva em 57,9% (22 pacientes); a sorologia
para anti-HBc também foi positiva em 57,9% e quatro pacientes (10,5%) tinham anti-
HIV positivo. Nenhum registro de sorologia positiva foi encontrado quanto a HBsAg,
anti-HTLV, doenca de Chagas ou sifilis.

Apenas um paciente entre 29 com exames atualizados apresentava pesquisa
positiva de inibidor do fator da coagulagdo. As caracteristicas quanto a gravidade, as

complicagbes e ao tratamento da hemofilia estdo expostas na tabela 2.
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Tabela 2 - Caracteristicas dos pacientes do Hemocentro Regional de Juiz de Fora
quanto ao tipo, gravidade, complicacbes e tratamento da hemofilia, Brasil, 2011

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

Tipo de hemofilia A 33 84,6
B 6 15,4
Gravidade Leve 8 20,5
Moderada 16 41,0
Grave 15 38,5
Pesquisa de inibidor nos Positiva 1 3,4
ultimos 12 meses Negativa 28 96,6
Artrocentese Sim 3 7,7
Nao 36 92,3
Historia familiar de Sim 21 53,8
coagulopatia Nao 18 46,2
Idade ao diagndstico Até os 2 anos de idade 14 41,2
Depois de 2 anos de idade 20 58,8
Necessidade de Sim 19 48,7
hemotransfusdo Nao 20 51,3
Presenca de articulagdo-alvo Sim 27 69,2
Nao 12 30,8
Radiossinoviortese Sim 1 2,6
Nao 38 97,4
Farticipa do programa de Sim 22 56,4
DDU Nao 17 43,6
Fisioterapia nos ultimos Sim 8 20,5
12 meses Nao 31 79,5

5.3 AVALIACAO CLINICA ARTICULAR

Em 27 pacientes (69,2%) foi detectada a presenga de uma ou mais
articulagdes-alvo, caracterizando, no minimo, a primeira fase da artropatia
hemofilica. Entretanto, apenas oito pacientes (20,5%) tinham recebido tratamento
fisioterapico nos ultimos 12 meses. Quando os 31 pacientes que nao realizaram

fisioterapia nos ultimos 12 meses foram questionados sobre os motivos da nao-
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realizacdo, 17 pacientes (55,4%) consideravam a fisioterapia desnecessaria; trés
(10,3%) acreditavam que a fisioterapia poderia piorar as hemartroses e outros trés
(10,3%) relataram nao ter acesso a servicos de fisioterapia gratuitos no local em que

residiam.

5.3.1 Danos estruturais articulares: WHF-PE

A escala de exame fisico da Federagdo Mundial de Hemofilia foi utilizada para
verificar clinicamente a presengca de danos estruturais articulares e avaliar a
gravidade dos mesmos.

A média do escore WFH-PE foi 16,87 (desvio-padrdao de 9,49). Como
esperado, os portadores de hemofilia leve ndo apresentaram danos estruturais
articulares, uma vez que pontuacdes isoladas em crepitagédo articular, desvio axial
leve de joelhos ou tornozelos ndo sdo caracteristicas especificas de artropatia
hemofilica. Cabe ressaltar que um portador da forma leve de hemofilia apresentava
atrofia muscular e perda de amplitude de movimentos em um tornozelo devido a um
acidente sofrido, danos nao relacionados a coagulopatia.

Nao foram encontradas diferencas estatisticamente significativas entre as
médias do escore WFH-PE de portadores de hemofilia grave e de pacientes com a
forma moderada da doenca (respectivamente 15,47 versus 16,50, p = 0,752). Mas a
diferenca se tornou evidente quando foi comparada a média do WFH-PE dos
portadores de hemofilia leve com a dos portadores de hemofilia grave ou moderada
(4,81 versus 23,93, p < 0,001).

A tabela 3 apresenta os resultados da avaliagdo articular estrutural, por grupo

de articulagbes examinadas, separados conforme a gravidade da hemofilia.
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5.3.2 Avaliacao da Independéncia Funcional: FISH

O escore de independéncia funcional em hemofilia, utilizado para avaliar o
desempenho dos pacientes na execugdo de atividades da vida diaria resultou na
média 25,64, com desvio-padrao igual a 6,09.

Sete entre oito portadores de hemofilia leve (87,5%) alcangcaram pontuagao
maxima de independéncia funcional. Apenas um paciente, mais idoso, relatou
desconforto para correr e tomar banho.

Mais uma vez, ndo houve diferenga estatisticamente significativa entre as
médias dos escores de portadores de hemofilia grave e de portadores de hemofilia
moderada (respectivamente, 16,37 versus 15,66, p = 0,827). J&4 a meédia dos
portadores da forma leve da coagulopatia foi significativamente mais alta que a dos
demais participantes (32,25 versus 16,84, p = 0,001).

Os resultados da avaliacdo de independéncia funcional estdao expostos na
tabela 4.

Tabela 4 - Avaliacado da Independéncia Funcional (FISH) em portadores de hemofilia
do Hemocentro Regional de Juiz de Fora, Brasil, 2011

Nivel de Independéncia Funcional
Atividades N (%)
1 2 3 4
Alimentar-se, medidas de higiene 0 3(7,7) 2 (5,1) 34 (87,2)
Tomar banho 0 3(7,7) 8 (20,5) 28 (71,8)
Vestir-se 0 13 (33,3) 2 (5,1) 24 (61,6)
Transferéncia (cadeira) 0 12 (30,8) 4(10,2) 23 (59)
Agachar 16 (41) 1 (25,6) 6 (15,4) 16 (41)
Subir escadas 0 14 (35,9) 5(12,8) 20 (51,3)
Caminhar 0 4(10,2) 18 (46,2) 17 (43,6)
Correr 15 (38,5) 3(7,7) 4(10,2) 17 (43,6)

Pontuacao em cada atividade:

1 — o individuo é inapto a realizar a atividade ou necessita de assisténcia total.

2 — o individuo necessita de assisténcia, ajuda, instrumentos modificados ou ambiente adaptado para
realizar a atividade.

3 — o individuo é apto a realizar a atividade sem ajuda ou assisténcia, mas apresenta desconforto,
diferente dos individuos sadios.

4 — o individuo & apto a desempenhar a atividade sem qualquer dificuldade
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O coeficiente de correlacao de Spearman entre WFH-PE e FISH foi — 0,850
(p = 0,01), mostrando importante correlacao inversa dos resultados dos instrumentos

de avaliacao estrutural e funcional.

5.4 TRATAMENTO DA HEMOFILIA NO HRJF

5.4.1 Consumo de concentrado de fator da coagulacao

O consumo de concentrado de fator VIII foi utilizado para calculo devido ao
fato de que os portadores de hemofilia A constituiram a grande maioria da
populacao estudada (84,6%).

E importante frisar que nenhum paciente do HRJF encontrava-se em regime
profilatico de tratamento. Houve grande variabilidade no consumo mesmo entre

pacientes portadores de hemofilia de mesma gravidade (tabela 5).

Tabela 5 - Consumo de concentrado de fator VIII da coagulagdo em Ul por
portadores de hemofilia A, conforme a gravidade, nos ultimos 12 meses, HRJF,
Brasil, 2011

Consumo de concentrado de fator VIl
Gravidade da
hemofilia
Minimo Maximo Média Desvio-padrao
Leve (n=7) 0 25.500 Ul 4.321,43 Ul 9.419,30 Ul
Moderada (n = 14) 0 198.250 Ul 51.625,00 Ul 52.146,49 Ul
Grave (n = 12) 14.750 Ul 174.250 Ul 63.683,33 Ul 47.874,32 Ul

Ul: unidades internacionais

O consumo médio de concentrado de fator VIII da coagulagdo no HRJF nos
12 meses anteriores a coleta dos dados foi 45.975,75 Ul/ portador de hemofilia A/

ano, pouco mais alto que as 40.000 Ul/ portador de hemofilia A/ ano, preconizadas
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pela Federacdo Mundial de Hemofilia, com o objetivo de se manter niveis
moderados de tratamento (WORLD FEDERATION DE HEMOPHILIA, 1998).

5.4.2 Atendimentos no HRJF por eventos hemorragicos

O numero de atendimentos médicos no HRJF devido a eventos hemorragicos
nos ultimos 12 meses também apresentou grande variabilidade, sobretudo nos
portadores de hemofilia moderada como mostrado na tabela 6.

Tabela 6 - Numero de atendimentos médicos de portadores de hemofilia devido a
eventos hemorrdgicos nos ultimos 12 meses, Hemocentro Regional de Juiz de Fora,
Brasil, 2011

Numero de atendimentos médicos
Gravidade da hemofilia
Minimo Maximo Média Desvio-padrao
Leve (n=8) 0 11 2,38 3,73
Moderada (n = 16) 0 53 15,06 16,45
Grave (n = 15) 8 44 18,20 10,21

Entre 31 portadores de hemofilia moderada ou grave, 22 (70,9%)
participavam do programa de DDU, indicando boa cobertura do programa, como
tentativa de minimizar os transtornos causados pelos deslocamentos dos pacientes
ao hemocentro. Esse fato ganha importancia ao se considerar que a distancia média
entre os domicilios dos pacientes e o HRJF foi de 55 quildbmetros nesse estudo, e
que 16 pacientes (41%) dependiam de solicitagdo de transporte na Secretaria de
Saude de seus municipios ou na Associacdo dos Hemofilicos com antecedéncia
para serem levados ao HRJF.
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5.5 AVALIACAO DA QUALIDADE DE VIDA RELACIONADA A SAUDE

A média do escore total do Haem-A-QoL foi 35,33, variando de 0 a 79,54. Os
pacientes, quando analisados em conjunto, apresentaram piores desempenhos nos
dominios “Esportes e lazer” (média igual a 49,89) e “Saude fisica” (média igual a
43,30). Ja no dominio “Relacionamentos e sexualidade”, os participantes
apresentaram menor prejuizo (média de 17,52).

O coeficiente alfa de Cronbach total para o Haem-A-QoL alcangou 0,904. Em
nove das 10 dimensdes do Haem-A-QoL, o alfa variou de 0,68 a 0,89 na analise da
consisténcia interna do instrumento. J& no dominio “Enfrentamento”, o alfa foi 0,13,
mostrando que esse item ndo foi bem correlacionado com os outros itens do
questiondrio. Contudo, ao se retirar o dominio “Enfrentamento”, o alfa total passou
para 0,924, modificando pouco o resultado final da analise de consisténcia interna.

Os escores médios e a consisténcia interna dos dominios que compdéem o

Haem-A-QoL estao dispostos na tabela 7.

Tabela 7 - Médias dos escores, desvio-padrao e consisténcia interna dos dominios
que compbéem o Haem-A-QoL dos portadores de hemofilia do Hemocentro Regional
de Juiz de Fora, Brasil, 2011

Desvio Alfa de

Dominio N valido Média Minimo Maximo padrio Cronbach

Saude fisica 39 43,30 0 95 29,58 0,72
Sentimentos 39 38,56 0 100 31,06 0,77
Autopercepgéo 39 37,43 0 85 25,25 0,74
Esportes e lazer 37 49,89 0 100 35,19 0,73
Trabalho e escola 27 29,62 0 93,75 27,44 0,83
Enfrentamento 38 31,35 0 100 30,10 0,13
Tratamento 39 35,47 0 78,12 23,08 0,71
Futuro 39 39,42 0 90 26,72 0,89
Planejamento familiar 32 21,41 0 100 33,37 0,71
Relacionamentos e 39 17,52 0 100 31,69 0,68
sexualidade

Total 39 35,33 0 79,54 20,45 0,90
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Quando a HRQoL foi analisada conforme a gravidade da hemofilia, “Esportes
e lazer” e “Saude fisica” permaneceram como os dominios em que os portadores de
hemofilia grave ou moderada apresentaram os piores desempenhos. Ja entre os
portadores de hemofilia leve, uma média bastante alta e discrepante foi encontrada

na dimensao “Enfrentamento”, como mostrada na figura 6.
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FIGURA 6 - Médias dos dominios do Haem-A-QoL, por gravidade da hemofilia,
Hemocentro Regional de Juiz de Fora, Brasil, 2011

5.5.1 Correlacao entre artropatia e HRQoL

O coeficiente de correlacao de Spearman entre o escore WFH-PE e o Haem-
A-QoL foi r = 0,634 (p < 0,001), mostrando que quanto mais danos articulares
estruturais, pior a qualidade de vida relacionada a saude do individuo.

De forma semelhante, também houve boa correlacdo entre o FISH e o
Haem-A-QoL (r = - 0,623, p < 0,001), indicando que os prejuizos na independéncia

funcional estéo correlacionados a pior HRQoL.
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5.6 ANALISE BIVARIADA E MULTIVARIADA

A associacao entre cada uma das variaveis independentes e cada dominio do
Haem-A-QoL, assim como seu escore total, foi verificada através dos testes U de
Mann-Whitney e de Kruskal-Wallis.

As variaveis foram organizadas em blocos para facilitar a andlise.

» Bloco 1: varidveis demograficas e socioecondémicas (tabela 8);
» Bloco 2: variaveis referentes as condi¢des de saude (tabela 9);
» Bloco 3: variaveis relacionadas ao tratamento da hemofilia (tabela 10).

As variaveis que alcangaram um nivel de significancia menor ou igual a 0,10
foram incluidas em uma andlise de regressdo linear multipla. Na andlise
multivariada, o nivel de significancia adotado foi de 5% (p < 0,05) (Tabela 11).

Quando a autoavaliagéo de saude do paciente foi dita como “regular”, “ruim”
ou “muito ruim”, o escore de qualidade de vida aumentou de forma significativa
estatisticamente, demonstrando pior qualidade de vida, em seis dos 10 dominios do
Haem-A-QoL, assim como no escore total. A presenca de danos articulares
estruturais ou funcionais e historia de artrocenteses inadvertidas também pioraram a
HRQoL em dominios isolados, sendo que a presenca de articulagdo-alvo foi uma

variavel associada ao escore total do instrumento de avaliagéo.
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6 DISCUSSAO

O presente estudo teve como limitacao a falta de atualizacdo dos cadastros,
dificultando a localizacao de alguns dos pacientes do HRJF. Com o aprimoramento
do sistema informatizado “Hemovida Web — Coagulopatias”, cujo objetivo é
organizar o registro nacional de portadores de coagulopatias (BRASIL, 200-) espera-
se que, aos poucos, esse problema seja contornado.

A maior dificuldade de localizagdo se deu com portadores de hemofilia leve,
justamente porque esses pacientes mantém um vinculo muito fragil com o HRJF.
Enquanto no registro de portadores de coagulopatias hereditarias do Ministério da
Saude, em 2007, o numero de portadores de hemofilia leve correspondia a 31,5% do
total (BRASIL, 2008a), nesse trabalho, eles representaram 20,5% dos participantes.

Percebe-se que, embora a populagao estudada tenha sido composta em sua
maioria por adultos jovens, € alto o percentual de pacientes dependentes de
beneficios previdenciarios devido a complicagbes da hemofilia, 0 que corrobora o
dito por Caio e colaboradores (2001) sobre a grande propor¢cao de portadores de
hemofilia que tem renda pessoal de até um salario minimo.

Cinco dos pacientes avaliados tinham mais de 60 anos de idade. A
expectativa de vida da populagédo portadora de hemofilia, com a disponibilidade de
tratamento especifico, vem gradualmente aumentando e se aproximando da
expectativa de vida da populacdo sem coagulopatias. Esse fato permite o
diagnéstico de doengas que antes nao eram identificadas nesses individuos. Como
consequéncia, vém surgindo também novos desafios no manejo desses pacientes:
os efeitos colaterais potencializados do tratamento antineoplasico e o receio da
utilizagdo de antiagregantes plaquetarios em portadores de coronariopatia ou
insuficiéncia vascular periférica podem ser citados como exemplo (FRANCHINI;
TAGLIAFERRI; MANNUCCI, 2007; MAUSER-BUNSCHOTEN; FRANSEN VAN DE
PUTTE; SCHUTGENS, 2009).

A presenca das doencas infecciosas transmitidas por sangue e
hemoderivados ainda se faz sentir de forma marcante, haja vista os percentuais de
pacientes com sorologias positivas para hepatite B (57,9%), hepatite C (57,9%) e
anti-HIV (10,5%). O HRJF ainda ndo havia sido implantado quando a maior parte
dos ébitos de portadores de coagulopatias atribuidos a AIDS ocorreu. Por esse
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motivo, infelizmente, ndo ha dados disponiveis no hemocentro sobre a mortalidade
desses individuos. Restaram apenas as memdrias de uma época assustadora em
que sintomas inesperados surgiam e rapidamente mais um paciente era dizimado,
aterrorizando familiares, médicos e, principalmente, outros pacientes (BARROS,
2011).

Quanto a hepatite C, embora quase 60% dos participantes tivessem sorologia
positiva (anti-HCV), nenhum apresentava sinais ou sintomas de hepatopatia crénica
no momento dessa pesquisa. Entretanto, o0 acompanhamento laboratorial da funcéo
hepatica néo é feito de rotina e a pesquisa de RNA viral por PCR ndo € um exame
facilmente realizavel em Juiz de Fora. Também preocupa o fato de ser comum o
consumo de bebidas alcodlicas. Dos que possuem anti-HCV positivo, quase 40%
relataram ingestao de bebida alcodlica nos 30 dias que antecederam a entrevista,
pratica que deveria ser evitada, no intuito de protelar o desenvolvimento de
hepatopatia (RAGNI; BELLE, 2001).

Laboratorialmente, hemofilia de gravidade diferente foi detectada em
pacientes com parentesco proximo (irmaos, primos ou tios/ sobrinhos) em seis de
oito familias com mais de um individuo afetado, o que fez com que se questionasse
a padronizacdo na realizacdo dos exames. O esperado é que, em uma mesma
familia com portadores de hemofilia, a mesma alteragdo genética esteja presente em
todos os individuos acometidos, provocando neles semelhantes niveis de deficiéncia
no fator da coagulacado (FRIEDMAN; RODGERS, 2008).

A pesquisa de inibidor do fator da coagulacdo foi positiva em apenas um
paciente entre os 29 (3,4%) com exames disponiveis para consulta no HRJF. No
Brasil, a prevaléncia de inibidores entre pacientes cujos registros foram remetidos ao
Ministério da Saude foi de 11,48% (BRASIL, 2008a). Entretanto, como o nimero de
participantes foi pequeno nessa pesquisa € ha muitos portadores de hemofilia em
todo o pais cujos exames nao foram realizados ou ndo foram enviados ao cadastro
nacional, torna-se muito dificil uma comparacgao de resultados.

Os trés pacientes (7,7%) que ja haviam sido submetidos a artrocenteses
relataram que, em seus municipios de origem, até o inicio da década de 80, esse
era o unico tratamento proposto para alivio de hemartroses volumosas, sobretudo
em joelhos e cotovelos. As sequelas articulares foram extremamente graves, como
era de se esperar, uma vez que nenhum tipo de reposi¢cao de fator de coagulacéao foi
empregado e, nessa situagao, a aspiracao do sangue intra-articular tende a provocar
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sangramentos cada vez mais graves e prolongados. Doze anos apos a publicacao
das diretrizes tracadas para a realizacdo de artrocentese em portadores de
hemofilia, ainda se ouvem relatos de tentativas de realizacdo desse procedimento de
forma totalmente inadvertida ou até mesmo negligente (GILBERT, 2000).

As transfusbes de hemacias fizeram parte da rotina de quase metade dos
pacientes avaliados, ndo como marcador de sangramentos ameacgadores da vida,
mas sim como tratamento de anemia crénica, desenvolvida apos varios episédios
hemorragicos menores, porém nao tratados adequadamente. Com a implantacao
dos hemocentros, melhoras na qualidade do atendimento ao portador de
coagulopatias foram comprovadas (SOUCIE et al., 2000) e as transfusdes de
hemacias ficaram restritas aos eventos graves como acidentes e cirurgias de grande
porte.

A radiossinoviortese ainda ndo é uma possibilidade terapéutica que possa ser
considerada acessivel aos pacientes do HRJF. Apenas um paciente realizou o
procedimento através de um projeto de pesquisa no estado do Mato Grosso. Ele
obteve bons resultados clinicos, mas vem tendo dificuldade com o seguimento, uma
vez que o projeto foi encerrado. Outros cinco pacientes (12,8%) que tiveram
indicacdo do procedimento por ortopedistas ainda aguardam oportunidades de
atendimento em outros centros.

A fisioterapia de modo geral ndo é vista pelos pacientes como parte integrante
do tratamento da coagulopatia. Consideram-na necessaria apenas em eventos
extremos como lesdes que causem imobilidade de forma aguda. Dessa forma, os
déficits que se instalam gradualmente vao sendo negligenciados pelos préprios
pacientes. Entretanto, diferente do que foi demonstrado em uma auditoria realizada
pelo Tribunal de Contas da Unido (BRASIL, 2007), nao foi a dificuldade de acesso a
servigos de reabilitacdo a principal responsavel por essa falha no tratamento entre
os pacientes do HRJF, mas sim a falta de informacdo dos pacientes sobre a
importancia da abordagem fisioterapica na prevencao ou tratamento de lesoes.

A quantidade de concentrado de fator de coagulagao necessaria para manter
a sobrevida livre de eventos graves de um portador de hemofilia € calculada pela
WFH como sendo 20.000 Ul/ ano (WORLD FEDERATION OF HEMOPHILIA, 1998).
O presente estudo avaliou o consumo no HRJF durante apenas um ano, mas foi o
suficiente para suscitar algumas considerac¢des. Primeiramente, cabe ressaltar que o

estudo foi realizado em um ano tipico, ou seja, ndo houve periodos de escassez,
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problemas na importacado ou distribuicdo dos hemoderivados. Também néao houve
entre os participantes desse trabalho qualquer evento hemorragico ameagador da
vida que justificasse um aumento temporario no consumo no periodo avaliado. E,
por ultimo, as observacoes descritas se referem exclusivamente aos portadores de
hemofilia grave ou moderada.

A variabilidade no consumo de hemoderivados entre portadores de
coagulopatia de mesma gravidade foi tdo grande que as possiveis explicagbes
fogem ao campo médico, extrapolando para questdes psicoldgicas (dependéncia
psicolégica de infusdes, negacao da doenga, negligéncia quanto ao tratamento) ou
de acessibilidade (indisponibilidade de transporte, longas distancias entre o domicilio
e o hemocentro). De fato, enquanto alguns pacientes consumiram em 12 meses,
concentrado de fator em quantidades superiores as necessarias para um regime de
tratamento profilatico, outros consumiram quantidades inferiores as preconizadas
pela WFH para manutengéo da vida livre de eventos graves (WORLD FEDERATION
DE HEMOPHILIA, 1998). Entre os pacientes que consumiram maior quantidade de
hemoderivados nos ultimos 12 meses, a avaliagdo de suas condicdes articulares
também foi muito variavel e nenhuma relacdo de causa-efeito entre consumo de
fator e gravidade da artropatia pode ser aventada, uma vez que se tratou de um
estudo transversal.

Esse trabalho mostrou que 27 dos 31 (87%) portadores de hemofilia grave ou
moderada avaliados apresentavam, no minimo, o primeiro estagio de artropatia
hemofilica, ou seja, uma ou mais articulagées-alvo (GILBERT, 2000). Esse resultado
€ condizente com um estudo longitudinal realizado com portadores de hemofilia
grave, com idade inferior a 25 anos, tratados com regime de demanda, em que, ja a
primeira avaliagdo, 90% dos pacientes apresentavam lesdes ortopédicas estruturais
em pelo menos uma das principais articulagées (joelhos, cotovelos ou tornozelos)
(ALEDORT; HASCHMEYER; PETTERSON, 1994).

Se, com o tratamento de demanda, a progressao da artropatia hemofilica
parece inexoravel, Lofgvist e colaboradores (1997) demonstraram que, com o inicio
da profilaxia nos primeiros anos de vida, 79% dos pacientes, acompanhados durante
cinco anos, nao apresentaram qualquer alteragéo articular. Nilsson e colaboradores
(1992) também avaliaram pacientes tratados sob regime profilatico desde a infancia
e evidenciaram que, mesmo em pacientes mais velhos, as lesdes articulares

detectadas foram minimas.
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O instrumento WFH-PE se mostrou util para avaliacdo de danos articulares
estruturais que foram bastante evidentes nessa populacdo. A despeito de ter sido
criado ha cerca de 30 anos, ele foi capaz de detectar as principais lesées causadas
pela hemofilia, ao avaliar um conjunto de sinais clinicos. Vale destacar sua
importéancia em paises em desenvolvimento, onde ndo ha abundéancia de recursos
financeiros para a realizacdo de sofisticados exames de imagem como a
ressonancia nuclear magnética, sobretudo de maneira periddica e em varias
articulacdes de um mesmo individuo. O exame de ressonéancia é capaz de detectar
alteragdes precoces, inclusive de partes moles. Ja as radiografias, que sdo bem
mais acessiveis, sdo Uteis apenas para avaliagdo de lesdes Osseas ou lesdes
cartilaginosas ja em estagio avangado (MANCO-JOHNSON; KILCOYNE, 2005). Em
1993, Gilbert j& chamava a atencdo que entre um escore radiografico e uma
alteracdo no exame fisico, a importancia do segundo achado sempre deve
prevalecer.

O escore FISH conseguiu detectar de maneira simples os déficits na
independéncia funcional dos pacientes. E interessante notar como os individuos vdo
instintivamente buscando adaptagdes conforme as necessidades vao surgindo; com
0 tempo, essas adaptagcbes passam a ser o “normal’ para a realizagcdo de
determinada atividade. Nesse ponto, um instrumento de avaliagdo que utilize a
observacdo de desempenho mostra-se superior aos que se baseiam apenas no
relato do paciente sobre suas habilidades e incapacidades (WITTINK et al., 2003): a
realizacdo de uma atividade que um individuo relata como sendo normal ou
cotidiana pode ser, na verdade, o resultado de uma série de modificagbes no
ambiente, adaptagdo de objetos, mudangas de habitos ou um despercebido
aumento do limiar a dor.

Entre os portadores de hemofilia leve, que ndo apresentam hemartroses
espontédneas de modo geral, ndo se percebeu nenhuma alteragao significativa na
avaliagdo clinica articular, estrutural ou funcional. J& os portadores de hemofilia
grave ou moderada apresentaram lesdes articulares estruturais e déficits funcionais
muito semelhantes. Por esse fato, sugere-se que portadores de hemofilia moderada
sejam avaliados de forma individualizada com a implementagdo do regime de
profilaxia no Brasil.

Quanto ao questionario Haem-A-QoL, pacientes relataram dificuldade na
interpretacdo de apenas uma questdo no dominio “Autopercepcao” devido ao
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emprego de palavras com sentido negativo tanto na pergunta quanto na resposta, o
que, na lingua portuguesa, gera um conflito de idéias: quando se nega uma
negacao, esta parece ser invalidada.

Entre todas as caracteristicas demograficas, socioeconémicas e clinicas
pesquisadas nesse estudo, a autoavaliagdo de saude e a presencga de articulagéo-
alvo foram os principais fatores associados a HRQoL.

Dos poucos estudos publicados até o momento sobre HRQoL em adultos
portadores de hemofilia, apenas um utilizou o Haem-A-QoL como instrumento de
avaliacdo. Essa pesquisa, conduzida na Turquia por Mercan e colaboradores (2010),
avaliou de forma transversal, 30 adultos portadores de hemofilia grave ou moderada,
mas com manifestacbes graves da doenca. Os pacientes apresentaram escores
relativamente mais altos nos dominios “Esportes e lazer”, “Futuro” e “Tratamento”,
indicando pior HRQoL nessas dimensbes. Ja na pesquisa realizada no HRJF, que
incluiu também portadores de hemofilia leve, os dominios “Esportes e lazer” e
“Saude fisica” foram o0s que apresentaram maiores escores meédios. O pior
desempenho dos pacientes turcos no dominio “Tratamento” pode ser justificado pelo
fato de a Turquia ndo possuir centros de tratamento especificos para hemofilia e,
como ja foi citada, a existéncia de servicos especializados no tratamento de
coagulopatias melhora a qualidade do atendimento (SOUCIE et al., 2000).

Chama a atencao o fato de que em alguns dominios as médias de HRQoL
foram mais altas entre portadores de hemofilia moderada do que entre portadores de
hemofilia grave, confirmando o achado de Den Uijl e colaboradores (2011) que
demonstraram a grande variabilidade clinica encontrada entre os portadores de
hemofilia moderada.

Como ja era esperado, a presenca de artropatia e prejuizos da independéncia
funcional pioraram a HRQoL dos portadores de hemofilia em dominios como “Saude
Fisica”, “Trabalho e Escola” e “Tratamento”, podendo ser uma justificativa plausivel
para a alta porcentagem de pacientes que dependem de beneficios previdenciarios
devido a sequelas causadas pela hemofilia. J& a participacdo do paciente no
programa de infusdo domiciliar de urgéncia influenciou positivamente o dominio
“Enfrentamento”, enfatizando os beneficios da informacdo e do treinamento dos
pacientes e cuidadores frente a eventos hemorragicos.

A consisténcia interna do instrumento Haem-A-QoL alcancou o alfa critico de

0,7; no entanto, houve valor muito baixo no dominio “Enfrentamento”. Acredita-se
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que uma explicacao potencial para a discrepante média encontrada nesse dominio
seja o relativo desconhecimento da doenca e de suas complicacdes por parte dos
portadores da forma leve de hemofilia, resultado da pouca atencdo dispensada a
esses individuos que, de modo geral, ndo apresentam sangramentos espontaneos.
Esse fato nos remete ao que Lipton (2011) escreveu em seu trabalho sobre a
necessidade de maior cuidado com essa populacdo que pode ter eventos
hemorragicos graves, pos-traumaticos, e revela n&o estar preparada para
reconhecé-los e lidar com a situacao.
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7 CONSIDERAGOES FINAIS

As condicoes de saude dos portadores de hemofilia do Hemocentro Regional
de Juiz de Fora séo afetadas pelo desenvolvimento da artropatia e pelas
subsistentes doengas infecciosas transmitidas pelos hemoderivados. A abordagem
fisioterapica ainda nao € vista pelos pacientes como parte integrante do tratamento e
da reabilitagao.

A versdo em lingua portuguesa do Haem-A-QoL mostrou ser um instrumento
confiavel para mensurar HRQoL em adultos portadores de hemofilia, com boa
validade discriminante entre subgrupos clinicos. Os instrumentos WFH-PE e FISH
sao de facil aplicacdo e de grande utilidade para avaliagdes clinicas articulares,
sobretudo em locais com poucos recursos para diagnosticos a partir de exames de
imagem. As duas escalas apresentaram boa correlagdo em seus resultados.

Em resumo, essa pesquisa mostrou que a HRQoL do portador de hemofilia
pode ser prejudicada por fatores individuais como o diagnéstico de transtorno
depressivo; fatores socioeconémicos como a baixa renda e pouca escolaridade dos
pacientes; e fatores relacionados a complicacées da hemofilia como a artropatia e os
déficits que interferem com a independéncia funcional; a dependéncia dos
atendimentos médicos a cada intercorréncia clinica e do fator de coagulacao
dispensado somente nos hemocentros também estd associada a pior HRQoL dos
pacientes.

Na iminéncia da implementagdo da profilaxia primaria no Brasil, torna-se
imperativo esclarecer que o regime profilatico é, sem duvida, um grande avanco,
mas de forma geral, ndo ira modificar a curto ou médio prazo a atengéo a saude dos
adultos portadores de hemofilia. Dessa forma, faz-se necesséaria a educagao dos
profissionais de saude, dos familiares e pacientes, inclusive dos portadores da forma
leve da coagulopatia, para que as lesdes articulares sejam prevenidas e que
medidas auxiliares e alternativas sejam utilizadas no tratamento e reabilitagao.

Maior disponibilizacdao de exames diagnésticos de boa qualidade facilitariam
que a hemofilia fosse diagnosticada mais precocemente e sua gravidade fosse
determinada com precisao e acuracia. A existéncia e a qualificacdo de equipes
multidisciplinares nos hemocentros, para incentivar a inser¢ao social dos pacientes

desde a infancia, realizar o acompanhamento clinico dos portadores de doencas
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infecciosas ou deficiéncias fisicas e oferecer aconselhamento genético as familias
afetadas, além, obviamente, do suprimento adequado de hemoderivados, seriam de
extrema importancia para a integralidade da atencao a saude dessa populacao e, de
forma conjunta e articulada, poderiam contribuir para tornar melhor a qualidade de

vida relacionada a saude dos portadores de hemofilia.
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APENDICE A — QUESTIONARIO SEMIESTRUTURADO E AVALIACAO CLINICA

1. Nimare da identficacso: 2 Mimemn do prontudnio:
3. Dists da ava'i=sgdo:

d Womae compleio:
& Data de nascimanio: 6. ldade:

T.Em gue cidade vock morg?

B.Vock mora em &res; 1} urbana 2} rural

8. Primeiramente, gostsriamos de saber: de modo geral, como vocd considers sus sslde?
1) muito bos 2) bos 3} regular 4 ruim &) muito ruim

10_Qusl seu estado civil stusl?

1) Eolteiro 2) Caeado 3} Divorciado/saparado

4) Widvo 5) Unifio sstdve

M.Voch tem filhos? 1) Sim 2} M&o 12.1. Quanioe?

12 Vioch conaidera 8 posaibilidade de ter maia filhoa? 1) Sim 2] Nao 3] Talvez

13.Quantos irmBos vood tam?

0} menhum 1) um 2} dois d} tré&s d) guatro ou mais.

134, Algum irmBo & portedor da remofilia? 1) Sim 2) néio

14 Sus cass &

1) pripria & j& paga 2) prépris e ainda pagando ) slugads 4} pedids
5} outra B) ndc sabs

158 Quentos cémodos tem sua casa (incluindo sslas, banheiros, eic)?
16 Quentos cdmodos sarvem da dormitdric?
17 Queniss pessoss Moram ne sua casa, incluindo vocd, empregedos, Bgregsdos?

18 Entre 88 peEsS0EE QUe MOrEM Na 8ul cass, quaniss trebalham?

0} menhuma 1) uma 21 duss 3 trde ou mats

18_Qusl sua cor ou raga?
1) preta 21 amarala 3} parda. morena, mulats

4} branca &) indlgana ) n&o sabe
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20 Cual 8 dlitima série conduida com aprovagdo? (considerar curso mais elevadao):

1) munce estudou 1) primeire s&re oo primeiro greau

2) asgunde aée do primeino grau 3) tercelra série do primelro grau

d) quarta aérle do primeino grau 5) quinie séne do primeimo greu

B) gexta a&rle do primelno grau T edtima sgrie do prmelro greu

3) oieve sre do primelro greu B) primeire s&re do segumdo grau

10) segunde sére do eegundo greu 11) tercelre série do segundo grau

1Z2) curap proflasionaiizente eompleto 13) curen proflsslonallzante Incomipleto

14) Terceino grau comphedn 15) Tercelrm grau Incompiein

16) Fia-gradusglo comoiels 17 Poa-graduagdo (ncomplets

18) Outro 18.1) Se oubno, qual?

21 Aind=s estd estudando? 1) Sim 2) Méo

22 5e parow de estudar, qual foi o motivo de ter parado

1) hemofilia 2) outros 2.1. qual?

23 VMocé esta trebalhando? 1) sim 2)nao

23.1. Para gquem néo estd trabalhando, qual o mativa?

1) aposantado por tempo de senvipo idade 2)devido 8 complicagdes da hemofilia
3) ndo encontra ssrvipo para trabalhar djoutro 4.1, gual?

3] ndo sabe

24 Para quem asta trebalhando: tam caraie de tmbalho assinade? 1) sim 2) n3o

24.1. sa ndo tem, por qué?

25 \focé recebe slgum beneficio ou estd necrito am algum progreama do gowverno?
1] sim, bolea-eecols 2) sim, bolsa-familia 3) sim, poupanga-jovem

4] sim, beneficio da previdéncia &) sim, owtra: &) néao

26 Cual sua renda no Oltiimo més (soma de tudo que vood recabeu)?

2T Mo dltimo mé&e, gual foi 2 mnda da sua familia?

28 Quando vocd precisa vir ao hemocentro, em garal, que transporte ufilize?

1) vam no carmo da familia 2} carm da prefeitural Secretaria de Sadde
3) familia paga o transporie 4) Gnibus pego pala prefeitura’Secrataria da Sadde
5] vam a pé B) Associagdo dos Hemofilicos traz

28 Quando vocd nascew, |8 existia na familia alguém com diagndstico de hamofilia?
1) sim 2l n3o 3) nédo sabs
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J0.Com que idade wocd fteve o8 primeiros sangramentos que chamaram atengdo da sua
familia? 28] ndo saba

31 .Com gue idede o paciente teve 8 primaira hemartrose (inchago nas juntas)?

00) nunca tave 99 ndo sabsa
32.Com que idede vocé recebeu o diagnéstico de hemofiia? 2] ndo sabe
33 .13 recebeu trensfusdo da sangue em algum momento? 1) sim 2 néo 31 ndp szbe

34 océ ja foi submetido & pungdo da slguma articulagdo (retirada de sangue de alguma junta

com uma agulhe)? 1} sim 2} nda 3) néo szhe

35 \iocé spresenta slguma articulzcdo em que o& sangramentos ssjam mais frequentes?
1) sim 2) ndo 3) ndo sabs
35.1. 5e spresenta, gual?

1) joelho dirsito 2) joalho esquerda 3) cotovelo dirsito
4) cotovelo esguerdo &) tomozelo direito &) tornozelo esguerdo
7) ombro dirgita &) ombro esquerdo 9 outra. Qual?

36 Mo dltimo amo, vocé fazr slguma stividads fisica de forma regular (mais da 2 vezes por

semanal? 1) sim. Qual? 2)nso

36.1. Ge faz, essa stividada foi recomendada palo médico? 1} sim 2) ndo

36.2. 5e ndo faz, qual o principal motiva?

1) o médico néo recomendou 2) preocupacdo am ter sangramentos com os exercicios
3) ndo teve acasso gratuito 4) ndp teve intereseal ndo gosta
&) outro motivo 5) n3p saba

3T Algum medico j& disse qua vocé tam:

25.1. Hpertenzlo ou pressso g’ 1) Sim 2) M2o 3) n&n eane
25.2. Digoetea? 1) Bim 2) Mao 3) n8o sabe
25.3. Asma ou bronguite’® 1) Bim 2) Mao 3) nap sate
25.4. Arrite ou reurnetisrmo? 1) Sim 2) Mao 31 ndosste
255 Cancer? 1) Sim 2) Mao 3) n&n zahe
25.6. Doenga do coragBo. anging, Infaro? 1) 8im 2) Mao 3) n8p sabe
25.7. Doenga da coluna? 1) Sim 2) MEo 3) nap sate
25.8. Depresalny 1) Sim 2) 2o 3) 2o eahe

38 \iocé tam alguma outra doenga crinica?




38 \océ faz ueo de babids aleodlica? 1) 5im 2) Mo

38.1. Quantas vezas vood tomou bebida alcodlica no ditima més?

1) =8is oU B8l8 VBZES DOT SEMENS 2) trés 8 cinco vezes, EEMana

J) uma 8 duas vazes' semana 4)uma a trés vezss por més

5) manoe da uma vez' més B) nunca nos Oitimos doze mesas

71 Munca babe ragularmants B) ndo sabs

40 Vocé j& fumou pelo manos 100 cigarros na sua vida? 1) Sim 2) Méo d)ndo sabs
41 \iocé fuma agora, mesmo gue esporadicamenia? 1) 5im 21 Mao 3) Nunca fumou

42 Dwrante os dliimos 12 meses, quanies vezes vocd esteve internado em um hospital por pelo

menas uma noike? 000} n&a foi intemado 280 nio esbe
42.1. Se foi internado, alguma das intemagdes foi por complicagdss provocadas pela hemofilia?
1) Sim 2 Méo 3 ndp sabs

43 Mos dltimos 12 mesas, quantes vezes vocé consultou meédico por outrEs causas qusa ndo
hamaofilia, fora da Fundagdo Hamominas? 0) ndo houve consults 98] ndo sabe

44 Mog QOltimos 12 mases, voo8 comparsceuy am outra wnidade da Fundagdo Hemomings por
causa da hamofilia? 1) Sim 2} Mo

d4.1. Por gue wocé procurou outre unidade da Fundagéo Hamominas?

1) Falta de fator de coagulacdo

2) Falta de stendimento complementar (dentista, fisiotarapeuta, psictlogo, pedagogo)

3) outro motva:

45 Mos Oltimos 12 mesas, fez fisioterapia? 1) sim 2) ndo

45.1. S5e ndo faz, qual o principal motivo?

1) o médico ndo recomendou 2} preocupagdo em ter sangramentos com o8 BXercicios
3) ndo teve acasso gratuito 4) ndo teve interesea ndo gosta

5) outro motva ) ndo sebs

46 \océ possui glgum plano de salde privada? 1) Sim 2) Méo

46.1. S5e possui, esse plano &: 1) empresarial 2) proprio

4T Em relagdo ao atendimento recebido na Fundagio Hemominas, com qua frequéncia vocé dina
que:;

4T.1. recabeu atencio suficients 28 suss quexas?

1) sampne 2] muites wazes d) raramante 4) nunca
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47.2 Hecebeu explicacies sobre sus salde g iretamento recebido?

1) sampm= 2} muites vazes 3} raremantie 4} nunca
47.3. Viocé sante necassidade de apoio peicoldgico?
1) sampne 2) muites vazes 3) raremanie 4} nunca

DADOS DE PRONTUARIO
48 Data da primeira consulta na Fundagdo Hemominas:
48 Tipo de hemofilia: 1) A 2)B
30.Menor dosagem da fator VIl ow 1X: 30.1. Data:
#1 Exames sonoldgicos realizados:
51.1. Sifllls 1) posltha 2) negatlvo 3) Indeterminado 4 B0 Consts
51.2. Dosngs de Snages 1) posithvo 2) negative 3) indetesminado 4) nBo consts
51.3. Hepatte B 1) posithvo 2) negative 3) Indetesminado 4 nBo consta
51.4. Hepatte & 1) posltho 2) negatlvo 3) Indeterminado 4 nBo consts
51.5. HIV 1) posltivo 2) negativo 3) Indeterminado 4} nBo consts
51.6. HTLW 1) positho 2) negatlvo 3) Indeterminado 4 B0 Consts
52 Mimero de etendimantos médicos no hemocantro nos dlEimos 12 mesas:
83 Total de infusdes de fator nos ditimos 12 meses:
84 Consumo de fator da coagulag@o nos ultimos 12 meses:
85 Participa do progmama de DD (dose domiciliar de ungémcia)? 1} gim 2)ndo

86 .Dosagans de inibidor nos dlimos 12 meses:

86.1. negstivas: 56.2. positivas de baixo titulo; 56.3 positivas de alto titulo:
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AT Pesno:

80 Pontuagdo FISH:

EXAME FiSICO

58 Altura:

61. Pontuagdo WFH Score:

58 IMIC:

Alividade Grau de dificuldade Atlvidade GErau de dificuldade
Comes'med|das de higene Agachar

Tormar banno Caminhar

‘Jeatir-ze SUD/T/desCcar 0egraus

Saentar em uma cade s

Correr

Josino | Joeing Cotovelo | Cotovelo | Tornozelo | Tormozelo | Qusdrl Cuadr
direfto | esguerds | drelo | esguerdo i inad o eaguendy | direito | saguerdo
Edema EE PR EEEES ]
Afrodla AR [T e
Deavio NN A EE PR EEEES ]
[ EL FTTEL] [TaTE]
Ampliude de EE PR EEEES ]
mowimeanito
Coniretura NN A
ratabllidade FTTEL] [TaTE]
Tota

Responséval pela colets de dados:

Examinador:
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APENDICE B — TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

e Pagina | de |
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDD PARA PESGUISA CIENTIFICA
M.* Regleiro CEP-HEMOMINAS:

Titulo do Frojetn: Aval eglo da guslldade de vida relaconade & sadde em pecentes poiedores de nemofllla
A e B atendidos na Fundegao Hemomines.

Vimoa peio pressnte Termo de Consentimento Ihre e Esclerecido convidar vooé pare peicipar de um
esiudn que Serd dessnvolvido na Fundaglo Hemominga. A sus parficipagio & voluntéra e vood nao terd
nenhum gasto. Voc? tem o direlto de escoiher participar ou ndo do estudo ou einda, desiatir 8 qualquer
momenio. Mesle caao, vook ndo perde qualguer benaficlo ne Hemominga.

Vool fol diegnosticado como porisdor de hemofila. Esfe estudo tem como objethvo pancipsl aveller a
qualldede de wda relaclonads com a salde de paclentes edultos com hemofi s FPara laso serd apllcado um
questondrio especif co para dentifcar alguns fatores clincos, pslcoltgless e aigumas caracteriaticss soc e
que poderem ser de utiidade pere werficar se alguns desses fetores podem [nfluencler ne qualldads de
Wiz doa paclentes que possuem & sue enferm dade.

& gua pericpesdn Mo estudo pode nBo trazer beneficios diretos para voc#. mas susa resposiss Bo
questondrio & aeus dados médicos podem no fulurp, gjudsr B melhorer 8 aiengBo & saldde de outras
pess0as que tembam 1&m nemoflla.

Caa0 concorde em parficipar, voo# ra responder 8 um questionans so0bre 88 eenesghes que voos tem sobre
g2 eslado de sslde & Dem-estar, Seu modo de viver e sobre o elendments oferecdos pela FJ"I:IB;EIZI
Hemomines. Esie guestionario levera cenca oe 20 minutos pare ser reapondido. Al diaso, seU pronfuano
médico aers avaliado [grevideds de doenga, poasivels doengas Infecciosss sasocsdas | po de tratamenio,
entre oulnoa) & BE informagies oblides serBo ulllizades no estuds. A sue paricpagho ndo afetard, em
nenhwm mameanto, o alendimenio que wool recabe na FU"EEIﬂD Hemominas.

Todos o8 dados serBo confidenciela & sus |denildede nunce revelads. Todss es Informaghes esrBo
angllsades & poderBo ser spresantsdas em neunides centifcas & congressos ou punlicedss em rewvatss
nacionals & Intemacionala. Entretanto, nenhuma Informegio permitird a (dentificagio dos paricipantes do
esfudo.

Declaragho de cansgentimenta
Declaro que ful Informedo sobre os mélodos e melos de colets des "fnm'.agﬂ-ee 3 ger Ulizeds & a4

Inconven|gncias que posaEm Wir B DoOMer &M conssqléncia do estudo. Dou meu conaentimento de [ivre &
espontines voniede pare pertic oar deats projsin

Mome do particlpents (em lefra de forma)

Aesinaturs do participanie ou represantants lega Data

ldentificaglo do participants:

MOomiE: Mo. Fronbusnio:
dade: DN [ Maturelidede:

Endensgo resldencial:

Balrro: Cidada: Teefone:
Ag=naturs do pesqulsador Local & Data

Se vocd tem alguma dindds ou pengunta eobre o estudo, pode contater o8 pesquisadores emvolidos no
projeto:
Spels Brener  [031) 3248-4585 Denlel Chaves  {031) 3245-45645
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ANEXO A — QUESTIONARIO HAEM-A-QOL

Ceantra |IDiMa.! |_|_|_|

Subject Na.: Lot o1 |

Visit Date: L |..' . .|.

HAEM-A- QOL

Questiondrio para Adultos

Prezado Paciente!

Queremos saber como vocg se sentiu nas dltimas semanas, Por gentileza, responda ds
perguntas que se seguem neste guestiondrio, que foi elaborado especificamente para
pessoas com hemofilia,
Para responder 4 perguntas gue se geguem, pedimos que vocé siga ag instrucBes abaixo:
= Por favor, leia cada uma das perguntas com atengdo,
= Penge em como foram as coisas para vocg nas dltimas semanas,
= Margue um “x" no quadrado correspondente d resposta mais adequada ao seu
£aso,
= Marque somente um “x" por pergunta,
= Mio hd respostas certas ou erradas,
= O importante € o que vocé acha,
= E possivel que alguns aspectos abordados ndo se relacionem a vocé (tempo
dedicado a Esportes e Lazer, Plane jamento Familiar, Trabalho e Escola, se,
por exemplo, vocd nfo trabalha ou ndo estuda), Messes casos, marque a

resposta “ndo se apliea”,
Todas as suas respostas serdo tratadas de forma estritamente confidencial!

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

L HAEM-A-QOQL - Brazil'Portuguese - Final version - 02 Jul 07 -
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Subject No.:

1, Aqui, gostariomes de obter informacBes sobre a hemofilia e a sua

SAUDE FISICA...

Mo diffima més... nunca ML &5 vazes [RSn ESMEOre
nunca VEres
1. .. os maus inchapos doaram O O O O O
2. .. twadoras nas junias O | O O O
3. .. twe dores 30 ma maxar O O O O O
4. .. tiva dificuldada da
caminhar tanto quanto au O O O O O
guaris
5. . pracizai da mais tampo
para me Srumar por O O O O |
causa do mau estado
2. ... &, ogora, informacdes scbre como vocE SE SENTIU por cousa da hemofilia,
S 2 LSSS : itas
Mo Gltimo més. .. 9 bl
nuncs B &t vazss PR samors
1. ... a hamdfilia foi um pasao
para mim - - - = -
2. quai i Caus
f_l|_|.JElI O Tava par causs O 0 0 - O
da hamofiliz
3 iquai cupad
... fiquai n_ria:u upada par O O O O O
c=ausa da hamaofilia
4. .. au ma santi excluido O O O O O
L HAEM-A-QOL - Brazil'Portuguese - Final version - 02 Jul 07 -
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Page 37
Subject No. I
3. Come a hemofilia ofeta a MANEIRA COMO UDE? SE 'nl'é?
MNo difimao més... nunca s 55 vaZes midun sampra
nunca VEEEE 3
1. ..santiinvejs dzs pessoss
da minha idada qua s30 O | O m| O
caudavais
2. ..=U ma sant satisfaio com O 0 0O 0 0
d Mau corpa
3. ... 8 hamcfilia tormow a minha O 0 0 0 0O
vida mais difici
4. ..su ma santi dfaranta dos
outros por causs da | O O O O
hamdaofilia
5. . consagui ndo pensar na
hamdafilia o tampo todo = - - = -
4, Estas perguntas sde sobre ESPORTES E LAZER,
MNo difimo més. .. nunca | TSR s ympag| MHIEE sEmpra né':'.ﬁ
nunca VEZEE aplica
1. ... n&o puds praticar asporiss
de gua gosto por causa da O O O O O O
hamiofilia
5 - tiva gua svitar ssporias O O 0 O O O
como o futabo
3. ... pratiqusi tanto asporta O O O O O O
quanto cs autros
4. _.ndo 1'r~.r3_||:|3r:.'a:|3 da vigjar O O 0 0 O O
para onds quaris
5. ... precis E-L? angjar tudo com O O O O 0O 0O
antscadancia

L HAEM-A-QOL - Brazil'Portuguese - Final version -

02 Jul Q7 -
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Fage 4/7
Subject No.: it I |
5, As proximas perguntas sde scbre TRABALHO E ESCOLA,
i 5 uzss |, muitas nao 58
o Lifimo més. .. C 9 i !
1 nunca R R —— splica
... CONSagui ir para o
trabalha’z ascaola 0O O O O
ragularmants, apssar da
hamafilia
. congagui trabalhar/astudar
CoOma mEus colagas O O O O
caudavais
. minhas atividadas do dis-
=-dia no trabalho/na
z=cola foram afetadas pala = = = =
hamaofilia
... tiva dificuldada da prastar
atancio no trabalho/nas
4 O O O O
sulzs porgus estava com
dar

6. As perguntas chaixo trotam de MANEIRAS DE LIDAR COM A HEMOFILIA,

Mo Gifimo més nunca 4 85 vEzEs i SEMmipre
] 1
W AATD MBS, .. nunca varas )
- tantai idantficar imediztamanta O m m O O
0 inicio dos sangramantos
... cangaguidifaranziar sa astava m O O O O
f=2ndo um sangramanto ou ndo
. consegui controlar meaus O O O O O
gangramantos
L HAEM-A-QOL - Brazil'Portuguese - Final version - 02 Jul 07 -
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=l

Fage 5/7
Subject Na.: e
7. E o seu TRATAMENTO?
S : " gusss | . muitss
Mo Gifimo més... nunca quncg | BB vezes | o e sampra

. fiquai dapandanie dao

concantrado de fator por causa O O O O O

da hamaofilia
. figuai depandants dos madicos 0O 0O O 0O 0O

parao tratamanto da hamofiliz

.. figuai abomacido com a quantidads
da tempo g=sto nas aplicagiss da O O O | O
concantrado da falor

.. santi qus 28 aplicagdss da
concantrado da fator O O O O

: O
strapa | haram as minhas
stividadas do diz-=-dia
. twa mado da tar complicaghas | M| O O O
.tiva problamas como modo da
administragio do mau O O O O O

tratamanto

. twa mado de gua, am cas0 da
amargénciz, outros médicos néo O O O O O
saibam tratar 2 hamofilia

. figuai satisfaito com o cantro da
tratamanta da hamofilia

T HAEM-A-QOL - Brazil'Portugoese - Final version - 02 Jul 07 -
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Page 6/7
Subject Na.: e B A
B. O que vocE pensa sobre o FUTUROD?
; LsEs : muitas
Recenfesments... c 9 i
nuncs g 35 VEZSS Y samprs
1. .. tanho achado qua wou tar
dificuldada da levar uma vida O O O O O
norma
2. .. tennhotido ssparangs da gus as
cois=s figuam mealharss no O O O O O
ituro
3. ... tanho ma preocupado com a
possibilidads da qua a minha O O O O O
dosnga estaja pioranda
4. ...os maus planos da vida s30
2 = O O O O O
influanciados pala hamofilia
P P ~izor - T
S .15-":1:1 .3..:: "_? pracisar da uma 0O 0O O 0O 0O
cadaira da rodas

9. As préximas perguntas sdo scbre a hemofilia e o seu PLAMEJAMENTO FAMILLAR,

. : cuzss |, itas néo 58
Recenfsments... '+ d b ;
nunca nunca |28 vezss| .- | sampre =plics
i d
... tanho anfrantado _ O O O O O O
problamas para tar filhas
2. id do d
... tanhao ti o mada e nao O O O O O O
podar tar filhos
3. ...tanho tido mado da ndo
consaguir cuidardos maus O O O a O O
filhos
4. ...tanho tido mado da ndo
consaguir construiruma O | O O O O
familia

L HAEM-A-QOL - Brazil'Portuguese - Final version - (2 Tul 07 -
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Subject No.:

10, E ne que diz respeito

a RELACTONAMENTOS E SEXUALIDADE?

] ] usss . muitzs | sampre
Recsnfemants... nunca 9 2E VEZEE
nunca VEZSE
... tanhao tido dificuldada da sair
com mulharss par causa da O O O O O
hamaofilia
... tanho ma santido inssguro nos
meus relacionamantos com as O O O O O
mulharas por causa da hamaofilia
. n&o posso tar um
ralacionamanta narmal por O O O O O
causa da hamafilia

OBRIGADO PELA SUA COLABORACAO!

L HAEM-A-QOL - Brazil'Portuguese - Final version - (2 Jul

07 -
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ANEXO B — AUTORIZACAO DO HAEMO-QOL GROUP PARA UTILIZACAO DO
QUESTIONARIO HAEM-A-QOL

© % Re: haem-a-qol
De: Sylvia v. Mackensen &

Baixar todos os anexos

¥ Haem-A-QoL ... .doc 147.50 KB

Dear Adriana,

please find the Portuguese version of the Haem-AQoL attached.
Please provide me a synopsis of your study.

best regards

Sylvia

Am 08.08.2010 21:46

Dear dr von Mackensen,

I wonder if the questionnaire to assess QoL in adults with hemophilia {Haem-A-qol) is already available and validated for use in Portuguese-
speaking countries. How could I get it?
Sincerely,

Dr Adriana Ferreira
Fundacdo Hemominas - Centro de Hematologia e Hemoterapia
Juiz de Fora - Brazil

Dr. Sylvia v. Mackensen

Institute and Policlinics of Medical Psychology
Centre of Psychosocial Medicine

University Medical Centre Hamburg-Eppendorf (UKE)
Martinistr. 52, W2e

20246 Hamburg

Germany

Tel.: +49/172/6822759

email: s.mackens
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ANEXO C — TERMOS DE APROVACAO DO COMITE DE ETICA EM PESQUISA —
FUNDACAO HEMOMINAS

MBISTERID DA SAUDE
Corseho Nookonal de Salde
G e Elica e Posaquits - CONEP

Comith de Etica em Pesquisa da Fundagis Hermominas
PARECER CONSUBSTANCIADD

1. Tilulo do Projeto de Pesquisa:
‘Farfil apidemicltgice dos portedores de hemaofilia do Hemocentro Regionsl de Julz de Fors®,

oA

SUJEITOS DA FESGUISA :; 2
3. Grupos Especiais: | ) Menor de 18 anos; | ) Portador de deficineia menal
{ ) Embrifio/feto; { ) Relaclo de dependéncia {militares, presidiarios...)

2, Mumers de sujeillos
No Cenro: 115
Total: 115

{1 Cutros, { x } NBo se aplica
PESGILISNDOR RESPONSAVEL

4. Mome: Daniels de Oliveira Wemeck Rodrigues

5. Instiluicho a que perence: Fundagio Centre de Hematologia & Hemoterapia de Minas Gerals - Hamaminas

INSTITUKGAD (HES) ONDE SERA REALIZADG

G, Mome: Fundagio Hemominas

7. Unidade/Ongdo: Harmocenne Regicnal de Juiz de Fora

8, Participagdio Estrangeira: Sim({ ) MNio[ x )

% Projeto Multicéntrico: Sim( )} Mo x ) Macional { } Imemacional { )

PATROCINADOR Wi se apiica (X )

10, Mioimne:

COMITE DE ETICA EM PESOUSA - CEP

11. Dala de Entrada: 01,/06:2005 | 12 Regisira no CEP: 235

13, Objetivas:

Geieral: Descrever caracleristicas epidemioldglcas dos portadores de hamaofilia cadastrados md Hemosentro
Regional de Juiz de Fora, Minas Gerais, de 1588 a 2008,

Especificos: Caracienzar o2 pofadores de hemofilia segundo varidveis demograficas: caraciernzar os
podadones de hemolilla segundo vardveis clinicas o tratarments realizadd; Caraclenzar 0F poratores oe
hemofilia de aconds com O ACES50 a0 centro de tratamento.

14, Sumario do Projeio:

Trate-s2 de estudo descritivo, transversal, de abirdagem quantitativa, a ser reslizedo stravés de relatos
cientificos histdricos e dados de pronfudrios dos pacientes cadastrados e ecompanhados na Fundagio
Hemominas de Juiz de Fora, De posse dos prontudnios, o5 dades serdo colhidos para pregnchiments de uma
ficha detathads sobre o pacients & Sua doenga, O nome 903 sujeitos ndo sera registrado na ficha,

E apreséntada justificetiva pars & ndo apresontagio do Termo de Consentiments Livee e Esclarccide. O
cronograma, orgaments financeiro e bibliografia sio apresentados.

15, Comentério dos Relalores:
O proselo esté de acordo com a Rescluglke CHSMS 196/96 & pade sar aprovado para execuio.

16. Perecer:

Aprovado | X ) Pendincia [ ) MBo Aprovado ()

Diata: DBADTI2009 Data: Data:

17. Cronograma de exeduio: 18. Enviar refaldrios em:

Inicio: _agaslo 2009 Finii. margo 2011 Agosie 2010 ¢ margs 2011

18.Encaminho 4 CONEF: 20. Coordenador

Oz dados acima para registro { ) __]"::‘ :

© projeto para agreciago () SVSLe mw
Data, ] Agsin

WWIM!




Minas Gerals

HEMOMINAS

Belo Horizonte, 14 de outubro de 2009

OFICIO N° 85/ 2009
COMITE DE ETICA EM PESQUISA
FUNDACAO HEMOMINAS

Prezada Senhora Pesquisadora, Stela Brener Vertchenko

Encaminhamos o parecer consubstanciado referente ao seu projeto de pesquisa “Avaliagiio da
qualidade de vida relacionada a saide em pacientes portadores de hemofilia A e B atendidos
na Fundagdo Hemominas™, n°® de registro 242. Seu projeto foi aprovado por nosso
Comité, e entdo, a partir deste momento, sua pesquisa pode ser desenvolvida no dmbito da

Fundagdo Hemominas.

Desejamos boa sorte e sucesso em seu estudo.

Atenciosamente,

A T

Marina Lobato Martins
Comité de Etica em Pesquisa

Fundag¢@o Hemominas
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