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Resumo

As hemofilias sdo doencas hemorragicas determinadas pela deficiéncia de fator VIII (hemofilia A) ou fator IX
(hemofilia B) da coagulac@o. Foi objetivo de esse estudo analisar o impacto da hemofilia nas atividades escolares,
laborais e de lazer de pacientes atendidos no Hemocentro Regional de Montes Claros/MG. Trata-se de estudo
transversal, descritivo, quanti- qualitativo realizado a partir de entrevista e dados de prontuarios. Os dados foram
submetidos a andlise estatistica. Participaram da pesquisa 22/43 individuos masculinos, maiores de 18 anos, com
hemofilia. A faixa etaria variou de 20 a 54 anos. A maioria (10/22) apresenta a forma moderada e 4/22 grave. Um
participante apresentava inibidor de alto titulo. Prevaleceu a escolaridade de segundo grau incompleto (5/22),
atividade remunerada (12/22), aposentados (8/22). A renda informada foi de um salario minimo para 40,9%. A
principal intercorréncia registrada foram hemartroses (17/22), principalmente de joelhos e cotovelos. No grupo 40,9%
realizam atividade fisica regular e as atividades de lazer mais citadas foram assistir filmes, TV, computador e jogos on
line. A maioria se declara solteiro (68,2%) e os que tém filhos correspondem a 36,4%. Discussdo: As intercorréncias
hemorragicas na hemofilia pioram a qualidade de vida. Nesse estudo, 36,4% participam do programa de profilaxia
secundaria/ terciaria com fator VIII ou IX. O inicio precoce de profilaxia primaria (Ministério da Salde, 2015) e a
adesdo dos pacientes, permitem resultados promissores, reduzindo particularmente as artropatias degenerativas,
muitas vezes incapacitantes (Bezerra, 2022). Conclui-se que a hemofilia interfere nas atividades escolares, laborais e
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de lazer, sendo os programas de profilaxia, DDU e acesso a atendimento multiprofissional determinante para a melhor
qualidade de vida desses pacientes.
Palavras-chave: Hemofilia; Profilaxia; Qualidade de vida.

Abstract

Hemophilias are bleeding diseases determined by the deficiency of coagulation factor VIII (hemophilia A) or factor
IX (hemophilia B). This study aimed to analyze the impact of hemophilia on the school, work, and leisure activities of
patients seen at the Hemocentro Regional de Montes Claros/MG. This is a cross-sectional, descriptive, quanti-
qualitative study, based on interviews and data from medical records. The data were submitted for statistical analysis.
Participated in the research 22/43 male subjects, over 18 years old, with hemophilia. Age ranged from 20 to 54 years.
The majority (10/22) presented the moderate form and 4/22 the severe form. One participant had a high-titer inhibitor.
There was a prevalence of incomplete high school education (5/22), paid activity (12/22), and retired (8/22). The
reported income was 1 minimum wage for 40.9%. The main complications recorded were hemarthrosis (17/22),
mainly in the knees and elbows. In the group, 40.9% perform regular physical activity and the most frequent leisure
activities were watching movies, TV, computer, and online games. Most were single (68.2%) and those who had
children corresponded to 36.4%. Discussion: Hemorrhagic events in hemophilia worsen the quality of life. In this
study, 36.4% participate in the secondary/ tertiary prophylaxis program with factor VIII or IX. Early initiation of
primary prophylaxis (Ministry of Health, 2015) and patient compliance, allow promising results, particularly in
reducing degenerative arthropathies, often disabling (Bezerra, 2022). It is concluded that hemophilia interferes with
school, work, and leisure activities, and prophylaxis programs, DDU, and access to multiprofessional care are
determinants for a better quality of life for these patients.

Keywords: Hemophilia; Prophylaxis; Quality of life.

Resumen

Las hemofilias son enfermedades hemorragicas determinadas por la deficiencia del factor de coagulacion VIII
(hemofilia A) o del factor 1X (hemofilia B). Este estudio tuvo como objetivo analizar el impacto de la hemofilia en las
actividades escolares, laborales y de ocio de los pacientes atendidos en el Hemocentro Regional de Montes
Claros/MG. Se trata de un estudio transversal, descriptivo, cuanti-cualitativo realizado a partir de entrevistas y datos
de prontuarios. Los datos se sometieron a un analisis estadistico. Participaron en la investigacion 22/43 individuos
varones, mayores de 18 afios, con hemofilia. La edad oscilaba entre los 20 y los 54 afios. La mayoria (10/22)
presentaban la forma moderada y 4/22 la forma grave. Un participante tenia un titulo alto de inhibidor. Predominan
los estudios secundarios incompletos (5/22), la actividad remunerada (12/22) y la jubilacién (8/22). Los ingresos
declarados fueron de 1 salario minimo para el 40,9%. La principal complicacion registrada fue la hemartrosis (17/22),
principalmente en rodillas y codos. En el grupo, el 40,9% realiza una actividad fisica regular y las actividades de ocio
mas frecuentes eran ver peliculas, la television, el ordenador y los juegos en linea. La mayoria eran solteros (68,2%) y
los que tenian hijos correspondian al 36,4%. Discusién: Los eventos hemorragicos en la hemofilia empeoran la
calidad de vida. En este estudio, el 36,4% particip6 en el programa de profilaxis secundaria/terciaria con factor VIII o
IX. El inicio temprano de la profilaxis primaria (Ministerio de Salud, 2015) y el cumplimiento por parte de los
pacientes, permite obtener resultados prometedores, sobre todo reduciendo las artropatias degenerativas, a menudo
incapacitantes (Bezerra, 2022). Concluimos que la hemofilia interfiere en las actividades escolares, laborales y de
ocio, y que los programas de profilaxis, las DDU vy el acceso a la atencion multidisciplinar son esenciales para una
mejor calidad de vida de estos pacientes.

Palabras clave: Hemofilia; Profilaxis; Calidad de vida.

1. Introducéo

As hemofilias sdo doencas hemorragicas determinadas pela deficiéncia de fator VIII (hemofilia A) ou fator 1X

(hemofilia B) da coagulagdo (Pio et al., 2009). Acomete, principalmente o sexo masculino, trata-se de distirbio ligado ao

cromossoma X, autossdémico recessivo. Pode se manifestar de forma leve, moderada a grave e a manifestagdo geralmente é

proporcional a intensidade da deficiéncia do fator (Miller et al., 2015). As intercorréncias hemorragicas mais comuns sdo 0s

sangramentos articulares (hemartroses), que podem levar a degeneracdo articular progressiva denominada artropatia

hemofilica. Essas complicac@es na infancia podem prejudicar o crescimento e deambulagao (Pinto, 2015).

Outras manifestagbes hemorragicas também podem ocorrer espontaneamente como hematlria, hematomas,

sangramentos gastrointestinais e no sistema nervoso central (Brasil, 2015). Este estudo analisou o impacto da hemofilia nas

atividades escolares, laborais e de lazer de pacientes atendidos no Hemocentro Regional de Montes Claros/MG.
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2. Metodologia

Realizou-se estudo transversal, qualitativo e quantitativo no ambulatério do Hemocentro Regional de Montes
Claros/MG no periodo de 08/2018 a 04/2021. A coleta de dados foi realizada no momento em que 0s pacientes compareciam
para consulta, foram feitas entrevistas (questionario) e analisados registros de prontudrios de 22 pessoas com hemofilia maiores

de 18 anos. A pesquisa foi aprovada pelo CEP Hemominas parecer 2.761.001 (Teles et al., 2021).

3. Resultados

Os pacientes maiores de 18 anos, elegiveis para a pesquisa, somavam 43 individuos (29 A e 14 B). Participaram 22/43
individuos do sexo masculino, sendo 15 com hemofilia A e 7 com hemofilia B. Residem em Montes Claros 8/22, os demais
participantes moram em outros municipios do Norte de Minas e fazem o controle ambulatorial no Hemocentro Regional de
Montes Claros. Foram analisados os motivos de ndo participacdo dos demais pacientes elegiveis, 14 comparecem raramente no
Hemocentro e 4 estdo sendo acompanhados em outros hemocentros, entre 0s convidados ndo houve nenhuma recusa em
participar. A faixa etaria do grupo do estudo variou de 20 a 54 anos, sendo que 17/22 se declaram morenos ou pardos, 4/22 de
cor branca e 1 negra. Sobre o estado civil, 68,2% sédo solteiros e 36,4% informaram que tém filhos. Possuem familiar com
hemofilia 54,5%. Prevaleceu a escolaridade de segundo grau incompleto (5/22), ensino fundamental (3/22), escolaridade
superior (1/ 22), pds-graduacéo (1/22), 81,8% informaram que ndo estudam atualmente e faltavam com frequéncia as aulas por
causa de hemartroses e outros sangramentos. Houve relato de constrangimentos devido a hemartrose e por ndo participarem de
algumas atividades recreativas, como esportes coletivos. Sobre a integragdo com ambiente escolar, 63,6% referem bom
relacionamento com colegas, 72,7% bom relacionamento com professores.

Sobre a capacidade laboral, 59,1% relataram dificuldade para trabalhar, sendo o principal motivo a dificuldade de
locomocdo devido a hemartroses. Atualmente 12/22 exercem atividade remunerada, sendo 1 empresario do seu proprio
negoécio, 3 servidores publicos, 5 trabalhadores rurais e outras atividades como servigos gerais, pedreiro, serralheiro e trabalho
em comércio. A analise da renda média demonstrou que 40,9% recebem 1 salario minimo por més e a renda familiar total de 1
salario ocorreu em 22,7%. Possuem casa prépria 68%, atividade remunerada 54,5%, destes apenas 36,4% apresentavam
vinculo empregaticio formal. O acesso a beneficios foi declarado por 45,5% dos participantes, sendo 8/22 aposentados devido
a complicacbes da hemofilia. Todos recebem atendimento ambulatorial no Hemocentro (SUS) e 27,6% informaram possuir
plano de salde particular ou empresarial.

Quanto a gravidade 4/22 apresentam a forma grave, 10/22 moderada e 8/22 leve. As principais manifestacdes
hemorragicas foram as hemartroses (17/22), principalmente de joelhos e cotovelos, outras intercorréncias registrados foram
hematomas, sangramentos dentarios e devido a traumas, epistaxe; 13,6% informaram sangramentos quase toda semana, 27,3%
cerca de 1 vez por més e 31,8% raramente. Relatos de alguma internacdo devido a sangramento ocorreu em 81% dos
individuos, 1/22 internou vérias vezes devido a intercorréncias atribuidas a hemofilia. Participam do programa de Dose
domiciliar de urgéncia (DDU) 50%, recebem fator em programas de profilaxia secundaria/ terciaria 36,4%. Houve varios
relatos da importancia desses programas na qualidade de vida. A maioria dos pacientes com hemofilia A (13/15) utilizam fator
VIII recombinante, enquanto os de hemofilia B utilizam fator 1X derivado de plasma. A utilizacdo de &cido tranexanico como
coadjuvante na profilaxia ou intercorréncias dentérias foi verificada e nenhum paciente fazia uso de DDAVP.

A ocorréncia de inibidor de fator VIII (alto titulo) foi verificada em um participante, que foi submetido a tratamento
de imunotolerancia com reducédo do titulo do inibidor (5,2 UB/mL para 0,9 UB/mL). Esse paciente fez uso de fator VIII

recombinante e CPPA (FEIBA). Trés pacientes receberam transfusdo de concentrado de hemécias devido a intercorréncias
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hemorragicas nos Gltimos 5 anos e o Gltimo registro de transfusdo de plasma fresco congelado informado por um paciente
ocorreu em 2002. Quanto aos marcadores soroldgicos, 2 individuos apresentam anti HCV positivo, 1 apresenta anti HBc e anti
HCV positivo, e 1 chagas.

Realizam atividade fisica regular 40,9%, sendo o principal motivo de ndo praticarem esportes o medo de sangrar. Foi
registrado como principal lazer assistir filmes, TV, computador, jogos on line. O lazer que mais gostariam de praticar e se
sentem privados foi o futebol. O atendimento multiprofissional foi um aspecto analisado, sendo informado que estdo em

fisioterapia 11/22 e atendimento psicoldgico 5/22.

Alguns depoimentos durante as entrevistas:

“Na infancia tudo era muito dificil, o acesso a medicagdo (fator IX) era limitado, precisava viajar para tratar, perdia muita aula,
nao queria me expor, escondia meu problema e sentia muita inseguranga, medo de sangrar.”

“As inovag¢des nos ultimos anos mudaram a vida para melhor. O fator € mais disponivel, recebo dose domiciliar de urgéncia,
faco uso profilatico de fator. Nunca mais foi preciso receber plasma. Algumas medidas também ajudam muito, como vagas
para deficientes em empresas, escolas, beneficios para adquirir carro, isencdo em cinemas e teatros. Mas, nem todos conhecem
esses direitos.”

“Moro em meio rural, ndo posso pegar peso, piora muito o joelho. Fiquei muito tempo sem trabalhar por que minha familia
tinha muito medo que eu sangrasse.”

“Parei de estudar, sentia constrangido quando tinha hemartrose, faltava muito as aulas. Recebo um beneficio para sobreviver”.
“S6 tenho conseguido trabalhos temporarios, ndo sou registrado, quando a gente fala que tem hemofilia, fica dificil ser
contratado. Ja precisei afastar por 4 meses com joelho muito ruim, recebi seguro desemprego. Minha esposa ndo trabalha e

tenho duas criangas”.

4. Discusséo

O acesso aos programas de profilaxia, dose domiciliar de urgéncia e atendimento multiprofissional sdo determinantes
para melhor qualidade de vida dos individuos com hemofilia, reduz os comparecimentos a servi¢os de salde devido a
hemorragias, permite atividades recreativas e esportivas com maior seguranca. O programa DDU propicia inicio precoce da
reposicdo até que o paciente chegue ao servi¢o de referéncia, reduzindo o risco de agravamento do sangramento e
complicacdes (Brasil, 2008; Ranal, 2014). A principal queixa dos participantes foi a ocorréncia das hemartroses e consequente
dificuldade de deambulag&o. Estas intercorréncias interferem diretamente nas atividades escolares, capacidade laboral, esporte
e lazer com prejuizo da qualidade de vida desses individuos. Nesse estudo, 36,4% participam do programa de profilaxia
secundaria/ terciaria. A possibilidade de introducdo precoce na profilaxia primaria (Ministério da Salde, 2015) e a adesdo dos
pacientes, permite resultados mais promissores, reduzindo particularmente as artropatias degenerativas, muitas vezes
incapacitantes (Bezerra et al., 2022).

Um desafio ainda maior é lidar com a presenca de inibidores, que determinam resposta inadequada aos fatores de
coagulacdo na dose habitual, com consequentes intercorréncias hemorragicas mais graves (BRASIL, 2008). Este quadro
contribui para maior taxa de absenteismo escolar, laboral, hospitalizacdo mais frequente, o que determina prejuizo a qualidade
de vida (QV) destes pacientes (Ewing et al., 2015). O risco para um individuo desenvolver inibidores é trés vezes maior em
familias com historico de inibidores, havendo uma concordancia de cerca de 68% entre gémeos (Lochan, et al., 2014).

A reposicdo do fator VIII como profilaxia foi associada a um risco menor de desenvolvimento de inibidores quando

comparado ao tratamento sob demanda, embora ndo tenha ficado claro se esse relacionamento é causal em estudos
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retrospectivos (Wyatt et al., 2019).

Tratando-se de hemorragias de grave intensidade preconiza-se o uso de altas doses de concentrado de fator VIII se
inibidores de baixa resposta e CCPA ou FVIla-r para inibidores de alta resposta (BRASIL, 2008) (M da S Brasil, 2008).

Até o momento, o principal método de erradicacdo de inibidores tem sido a administracdo regular de FVIII ou FIX,
podendo dessensibilizar o sistema imune. O uso de imunotolerancia (IT1) continua sendo um desafio e regimes de tratamento
individualizados sdo necessarios (Ljung, 2018; Naderi et al., 2019; Oldenburg et al., 2018). Individuos com mais de 5 UB séo
considerados portadores de alto titulo de inibidores (Batorova et al., 2016; J. Lai et al., 2017; Lai et al., 2016; R. Ljung et al.,
2019). Havia no grupo da pesquisa um paciente com inibidor de alto titulo, que respondeu a imunotolerancia, utilizou Fator
VIII e CPPA. Para casos refratarios, a que se comemorar a introducdo no arsenal terapéutico do emicizumabe para tratamento
de individuos com hemofilia A e inibidores de fator VIII que ndo respondem ao tratamento de imunotolerancia (Brasil, 2021).

A transmissdo do virus da hepatite B (HBV), hepatite C (HCV) e do virus da imunodeficiéncia humana (HIV), por
meio do uso de produtos sem inativacéo viral (hemocomponentes e hemoderivados), resultou em desfechos desfavoraveis para
pacientes com hemofilia nos anos 80 e inicio dos anos 90. Foram grandes 0s avangos no tratamento dessas infec¢des, sendo
fundamental o acompanhamento especializado com possiveis resultados promissores (BRASIL, 2015) (M da S Brasil, 2015).
Os registros de sorologias positivas nesse estudo, sdo achados muito antigos, documentados antes da introducdo dos programas
de profilaxia e DDU que minimizam complicagdes hemorragicas e consequente necessidade, cada vez mais eventual, de
transfusdo de hemocomponentes.

Muito se tem feito em favor da seguranca transfusional. A realizacdo de testes de &cidos nucleicos para hepatite B,
hepatite C e HIV, procedimentos de inativacdo viral e o rigor na triagem de doadores (Brasil, 2014, 2017; Martins & Nobrega,
2018), tornou os concentrados de fatores de coagulacdo derivados de plasma disponiveis bastante seguros (BRASIL, 2015) (M
da S Brasil, 2015). Nesse estudo a maioria dos pacientes com hemofilia A utilizam fator VIII recombinante o que reduz ainda
mais o risco de infeccéo.

No hemocentro, a assisténcia farmacéutica tem propiciado esclarecimentos favoraveis a adesdo dos pacientes aos
programas de profilaxia. Porém, ampliar o programa para maior nimero de pacientes é um desafio, considerando que a maior
parte ndo mora em Montes Claros. Ressalta-se a necessidade de engajamento do trabalho da equipe multiprofissional, a fim de
promover a adesdo a farmacoterapia (Bezerra et al., 2022). O atendimento social, propicia esclarecimento sobre acessos a
servigos de referéncia e direitos a auxilios. Para outros atendimentos necessarios, como ortopédicos, fisioterapia, odontolégicos
e psicologos, os pacientes sdo encaminhados para referéncias no municipio, onde o conhecimento desses profissionais sobre a
abordagem de individuos com hemofilia é essencial para evitar complicagdes.

Além do suporte aos pacientes, as repercussdes na vida familiar precisam ser tratadas. Em estudo, liderado por
psicélogo, cuidadores compartilhnam suas preocupacfes e experiéncias, aumentando sua propria capacidade de resolugéo e
favorecendo o cuidado de pacientes com hemofilia (DeKoven et al., 2014).

Espera-se a partir da disponibilidade de fatores VIII e IX, somada a adesdo aos programas de profilaxia, melhora
significativa na qualidade de vida. Atualmente os pacientes ja relatam menor necessidade de comparecimento a servigos de
saude, menos intercorréncias hemorragicas, mais liberdade para préatica de atividades recreativas e esportivas. Para as futuras
geracdes, é ainda mais promissor o impacto positivo dessas medidas, sendo a instituicdo precoce de profilaxia priméria
fundamental para evitar sequelas. Segundo Minayo et al (2000) a qualidade de vida é definida por parametros subjetivos (bem-
estar, felicidade, amor, prazer, realizacdo pessoal) e também objetivos (satisfagdo das necessidades basicas e das necessidades
criadas pelo grau de desenvolvimento econdmico e social de determinada sociedade). Estudo realizado por Nunes et al em
2009, constatou que as pessoas com hemofilia, em geral, apresentam boa qualidade de vida, embora apresentem baixa renda,

dificuldade moderada de acesso aos servigos, dor e poucas oportunidades de trabalho. Neste estudo, que contemplou
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individuos com mais de 18 anos, ficou constatada a baixa renda da maioria, apenas 12/22 exercem atividade remunerada e 8
estdo aposentados devido a complicacfes da hemofilia. Porém, a que se valorizar a nitida percepcdo de melhora da qualidade

de vida, relatada pelos préprios pacientes, apés instituicdo dos programas de profilaxia e DDU.

5. Concluséao

Conclui-se que a hemofilia interfere nas atividades escolares, laborais e de lazer. Constata-se a importancia dos
programas de profilaxia, DDU e acesso a atendimento multiprofissional como determinantes para a melhor qualidade de vida
desses pacientes. Recomenda-se, em pesquisas futuras, o aprofundamento no tema estudado para paciente com hemofilia,
mediado por protocolos clinico-assistenciais em perspectiva da regulagdo de servicos, no ambito do sistema de salide, posto

que foram limitacGes deste estudo.
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