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RESUMO

Objetivo: tracar o perfil epidemiolégico de hemofilicos vinculados a uma associacao de pacientes do
estado de Goias, Brasil. Método: pesquisa transversal realizada com individuos do género masculino
acima dos 18 anos de idade. Catorze participantes foram submetidos a uma ficha de avaliacao
contendo questdes sociodemogréficas e clinicas. O presente estudo utilizou analises de frequéncias
para descricao da amostra. Para as variaveis quantitativas rodou-se o teste de normalidade de Shapiro
Wilk. Resultados: a média de idade encontrada foi de 32,64 anos + 9,32. A maior parte dos individuos
residia a menos de 30 km do centro de tratamento e apresentaram a forma grave da doenca. Em
relagdo as comorbidades, um individuo apresentou inibidor do fator de coagulacao e as infecgdes
virais estiveram ausentes em 71,4% dos participantes, em um periodo que nao havia controle antiviral.
As hemorragias articulares predominantes foram observadas no cotovelo e joelho e o hematoma
muscular esteve presente em 50% da amostra. O tratamento mais utilizado pelos participantes foi a
profilaxia secundaria. Conclusao: a partir da caracterizacao dos pacientes hemofilicos cadastrados em
uma associagdo é possivel compreender mais sobre a patologia em estudo, demonstrando que as
infecges virais se constituem em importantes comorbidades adquiridas por hemofilicos adultos.
Descritores: Hemofilia A; Hemofilia B; Adulto; Perfil de Saude.

ABSTRACT

Objective: to trace the epidemiological profile of hemophiliacs linked to a patient association in the
state of Goias, Brazil. Method: cross-sectional research conducted with male individuals over 18 years
old. Fourteen participants were submitted to an evaluation form containing sociodemographic and
clinical questions. The present study used frequency analysis to describe the sample. For quantitative
variables, the Shapiro Wilk normality test was run. Results: the average age found was 32.64 years +
9.32. Most individuals lived less than 30 km from the treatment center and had a severe form of the
disease. Regarding comorbidities, one individual had a coagulation factor inhibitor and viral
infections were absent in 71.4% of the participants, in a period when there was no antiviral control.
The predominant joint hemorrhages were observed in the elbow and knee and muscle hematoma was
present in 50% of the sample. The most used treatment by the participants was secondary prophylaxis.
Conclusion: from the characterization of hemophiliac patients registered in an association, it is
possible to understand more about the pathology under study, demonstrating that viral infections are
important comorbidities acquired by adult hemophiliacs.

Descriptors: Hemophilia A; Hemophilia B; Adult; Health Profile.

ORIGINAL

RESUMEN

Objetivo: rastrear el perfil epidemiolégico de hemofilicos vinculados a una asociacion de pacientes
en el estado de Goias, Brasil. Método: investigacion transversal realizada con varones mayores de 18
afnos. Se enviaron catorce participantes a un formulario de evaluacion conteniendo preguntas
sociodemogréficas y clinicas. El estudio utiliz6 analisis de frecuencia describiendo la muestra. Para
las variables cuantitativas se ejecut6 la prueba de normalidad de Shapiro Wilk. Resultados: la edad
promedio fue de 32,64 afnos * 9,32. La mayoria de las personas vivian a menos de 30 km del centro de
tratamiento y tenfan una forma grave de la enfermedad. En cuanto a las comorbilidades, un individuo
tenia un inhibidor del factor de coagulacién y las infecciones virales estaban ausentes en el 71,4% de
los participantes, en un periodo en el que no hubo control antiviral. Las hemorragias articulares
predominantes se observaron en el codo y la rodilla y el hematoma muscular estuvo presente en el
50% de la muestra. El tratamiento mas utilizado por los participantes fue la profilaxis secundaria.
Conclusion: a partir de la caracterizacién de los pacientes hemofilicos, es posible conocer mas sobre
la patologia en estudio, demostrando que las infecciones virales son importantes comorbilidades
adquiridas por hemofilicos adultos.

Descriptores: Hemofilia A; Hemofilia B; Adulto; Perfil de salud.
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Introducao

A hemofilia caracteriza-se como uma coagulopatia hereditaria ligada ao
sexo masculino. Sua transmissao se faz pelo cromossomo X, manifestando-se na
maioria dos casos no sexo masculino. O termo hemofilia é utilizado para indicar
os niveis de deficiéncia do fator de coagulacdo VIII (hemofilia A) ou do fator IX
(hemofilia B), sendo observada na primeira uma frequéncia e 85% dos casos e, na
segunda com 15%.1

A incidéncia da hemofilia A é de aproximadamente, 1:10.000 a 1:30.000
nascimentos, enquanto a hemofilia B é de 1:30.000 a 1:50.000. Ambas cursam com
a mesma apresentacao clinica, tornando indispensavel a dosagem da atividade
dos fatores especificos da coagulacao, fator VIII e fator IX, para a diferenciacao
entre elas.?

A comorbidade pode ser classificada quanto a gravidade clinica como leve,
moderada ou grave de acordo com os sintomas e com o grau de deficiéncia dos
fatores VIII ou IX. Na deficiéncia severa ou grave, o aporte hemorragico é maior
e apresenta concentracdo dos fatores inferior a 1%. Manifesta-se por sangramento
espontaneo nas articulagdes ou musculos. Quando a deficiéncia é moderada, a
concentracdo do fator é de 1% a 5%, gerando hemorragia espontanea ocasional,
sangramento prolongado com menor traumas3. Quando os niveis dos fatores sao
entre 5% e menor que 40%, caracteriza-se por hemofilia leve. Geralmente nao
existe a presenca de hemartrose e outras hemorragias espontaneas, embora
possam surgir sangramentos problematicos em casos de cirurgias ou ferimentos.?

As hemorragias ocorrem principalmente sobre a forma de hematomas e
hemartrose, sendo a segunda de repeticdo e quando ndo tratada esta associada a
destruigao articular, chamada de artropatia hemofilica, acarretando dor cronica,
deformidades articulares e impoténcia funcional grave.* A hemartrose consiste
no extravazamento de sangue para o interior da articulagdo ou para a cavidade
sinovial.> Outras formas de hemorragias podem ocorrer sobre a forma de
hemataria, epistaxe, melena/hematémese hemorragia intracraniana e
sangramentos retroperitoniais .4

Apesar das alteragdes do aparelho locomotor no portador de hemofilia, a
doenca normalmente ndo oferece risco a vida. Entretanto, as sequelas decorrentes
deste processo poderdo gerar incapacidades.

O tratamento da hemofilia é realizado sob diferentes modalidades,
demanda e profildtico. O tratamento de demanda se refere aquele que ocorre
ap6s um episddio de sangramento. A intensidade e a duragdo do tratamento
dependerao da localizagdo e da gravidade da hemorragia. Esse tratamento era o
unico disponivel no Brasil até dezembro de 2011. O tratamento profilatico se
refere aquele que ocorre previamente ao desenvolvimento do episédio de
hemorragia, podendo ser primario, quando iniciado antes da segunda
hemartrose ou antes dos primeiros 2 anos de idade, ou secundario, quando ndo
preenche os critérios para profilaxia primdria e o paciente j4 apresenta sinais de
sequelas articulares. O tratamento profilatico esta indicado nas hemofilias graves
e tem como objetivo principal prevenir as hemartroses de repeticdo, que podem
ocasionar articulagdes-alvo e deformidades funcionais permanentes.*

A transmissdo de agentes infecciosos, principalmente os de hepatite,
decorria da transfusdo de hemocomponentes e hemoderivados ndo submetidos
a adequado processo de inativagdo viral. O surgimento da sindrome da
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imunodeficiéncia adquirida (SIDA/AIDS) em 1981, causada pelo HIV, afetou
diretamente a populagao hemofilica em virtude do préprio tratamento.”

Uma das complicagdes mais temiveis dos pacientes com hemofilia refere-se
ao desenvolvimento de inibidores, que sdo anticorpos direcionados contra os
fatores VIII ou IX infundidos. Neste caso, os pacientes acometidos passam a ndo
responder a infusdo do fator deficiente e apresentam epis6dios hemorragicos de
dificil controle.*

Sabendo que a hemofilia ndo apresenta limites étnicos ou geograficos e que
o Brasil esté classificado como o terceiro pais com maior taxa de hemofilicos,
sendo que a India estd em primeiro, seguido pelos Estados Unidos.®

Neste contexto, este trabalho objetiva descrever sociodemograficamente e
clinicamente o perfil dos pacientes hemofilicos adultos de uma associagdo de
pacientes do estado de Goias, Brasil.

Método

Trata-se de uma pesquisa de cardter transversal. A coleta de dados foi
realizada na Associacdo de Hemofilicos do Estado de Goids (AHEG). A amostra
foi por conveniéncia e a coleta de dados ocorreu nos meses de novembro e
dezembro de 2015.

Foram convidados a participar da pesquisa individuos hemofilicos,
vinculados a AHEG, sexo masculino, alfabetizados, maiores de 18 anos. Foi
entregue o Termo de Consentimento Livre Esclarecido (TCLE), o qual todos os
participantes assinaram formalmente.

Foram excluidos hemofilicos com comprometimento cognitivo e indigenas.

Para a coleta sociodemografica empregou-se um formulario de avaliacdo
confeccionado pela equipe de pesquisa. No formulédrio havia questdes para
caracterizacdo sociodemografica e clinica dos pacientes. As varidveis
sociodemograficas foram: idade, raga/cor, estado civil, escolaridade, plano de
saude privado, situacdo laboral, recebimento de beneficio governamental/ajuda
financeira, pratica de atividade fisica e distancia entre residéncia/ local de
tratamento. As varidveis clinicas foram: tipos de hemofilias, gravidade clinica,
inibidores, infec¢des virais, tipos de tratamentos, uso de proétese articular, local
de hemorragias mais frequentes.

O presente estudo utilizou-se das analises de frequéncias para a descricao
da amostra. Para as varidveis quantitativas, rodou-se o teste de normalidade de
Shapiro Wilk. Todas as analises estatisticas foram realizadas pelo pacote estatistico
SPSS 20.0.

O projeto foi aprovado pelo Comité de Ftica em Pesquisa com Seres
Humanos da Universidade Federal do Mato Grosso do Sul (UFMS), por meio da
Plataforma Brasil estando de acordo com a Resolugao n. 466 de 2012, do Conselho
Nacional de Satde, e, sendo aprovado sob o parecer n. 1.300.316.

Resultados

Foi realizada a caracterizagdo sociodemogréfica e clinica da amostra do
estudo, conforme tabelas 1, 2 e 3.
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Tabela 1. Informagdes sociodemogréficas dos hemofilicos avaliados neste
estudo. Distrito Federal, 2015.

Variavel %
Faixa Etaria (anos) % (n=14)
20-29 50,0
30-39 28,6
40-49 7,1
50-59 14,3
Média de Idade 32,6419,32
Estado Civil % (n=14)
Casados 50
Solteiros 50
Cor/Raca % (n=14)
Branco 28,6
Pardo 64,3
Negro 7,1
Grau de Escolaridade % (n=14)
1° Grau Incompleto 71
1° Grau Completo 14,3
2° Grau Incompleto 14,3
2° Grau Completo 35,7
3° Grau Incompleto 14,3
3° Grau Completo 14,3
Plano de Saude % (n=14)
Possui 429
Nao possui 57,1
Beneficio Governamental/ % (n=14)
Ajuda Financeira
Recebe 429
N3o recebe 571
Distancia da residéncia ao local de % (n=14)
tratamento
Menos que 30Km 71,4
Mais que 30Km 28,6

Tabela 2. Perfil de Atividade Laboral e Atividade Fisica dos Hemofilicos. Distrito
Federal, 2015.

Atividade Laboral % (n=14)
Sim 42,9
Nao 57,1
Atividade Fisica % (n=14)
Sim 42,9
Nao 57,1
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Tabela 3. Caracterizagdo da hemofilia, seus provaveis sintomas e tratamentos.

Tipo de Hemofilia % (n=14)
A 92,9
B 7,1
Gravidade % (n=14)
Leve 14,3
Moderada 21,4
Grave 64,3
Inibidor % (n=14)
Sim 71
Nao 92,9
Infeccdo por Virus % (n=14)
Nao 714
Hepatite C 14,3
Hepatite Be C 7,1
Hepatite C e HIV 7,1
Protese Articular % (n=14)
Sim 14,3
Nao 85,7
Tipo de Tratamento % (n=14)
P1 21,4
P2 57,1
DEM 14,3
FEIBA* 7,1

*Tratamento para inibidores dos fatores de coagulacdo.

Discussao

A média de idade dos individuos foi de 32,64 + 9,32. A faixa etaria de 20 a
29 anos teve maior prevaléncia, representando 50% da amostra. Resultados
semelhantes foram encontrados realizado por Silva® com 175 hemofilicos adultos
(de 18 a 64 anos), com média de idade de 31,44 anos. Conforme o Perfil de
Coagulopatias Hereditarias® a maior prevaléncia de hemofilias ocorre na faixa
etdria de 20 a 29 anos, corroborando com os resultados encontrados na presente
pesquisa.

Quanto ao estado civil, a amostra ficou dividida em 50% individuos casados
e 50% solteiros. No estudo de Garbin et al., 60% dos individuos eram solteiros.10
Tais dados podem ser explicados pelas dificuldades em enfrentar a doenca e suas
consequéncias, como as limitagdes fisicas decorrentes dos sangramentos e a
propria impossibilidade de trabalhar. Além disso, os pacientes descrevem a
dificuldade em ser aceitos quando dizem ser hemofilicos e, principalmente,
quando revelam que sdo portadores de alguma doenca infecciosa. Por outro lado,
Caio et al., em sua amostra, observaram que 83% dos individuos eram casados
ou amasiados e que a constituicdo de uma familia representa um importante
ponto de apoio para os hemofilicos.!
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Nessa amostra, 64,3% dos individuos eram pardos, 28,6% brancos e 7,1%
negros. Garbin et al. encontraram resultados divergentes, em que a maioria dos
individuos eram brancos e uma pequena parcela se compunha de mulatos e
negros.!9 Contudo, cabe ressaltar que segundo Manno, ndo hé distin¢do étnica
para a doenca.!?

Quanto ao grau de escolaridade, houve predominio de individuos com
segundo grau completo (35,7%). De acordo com Santos e Ferraz, 35,3% dos
hemofilicos tinham ensino médio completo, sendo relevante destacar que essa
amostra apresenta faixa etdria de 23,6 anos.!® No estudo de Caio et al, a
distribuicao etaria e o acesso a um melhor nivel de escolaridade ndo diferem
entre os portadores de hemofilia e os seus irmdos ndo portadores da doenga.!!

Em 2013, 15 mil portadores da doenca foram assistidos pela rede publica de
saude (recebiam medicamentos pelo SUS, incluindo aqueles que possuiam
convénios e planos de satide ou que recorriam ao sistema privado de satide).
Deste total de pacientes, 10.464 mil estavam cadastrados como hemofilicos A e
B4 Ainda assim, os resultados da presente pesquisa mostram que 57,1% dos
hemofilicos ndo possuiam plano de satde. Ainda, 57,1% nao recebiam nenhuma
espécie de beneficio. Contudo, diferente dos dados desta pesquisa, Almeida et al.
referiram que 72,7% dos pacientes recebiam algum tipo de beneficio
governamental.4

Quanto a distancia do Centro de tratamento e a residéncia, constatou-se que
a maior parte dos individuos (71,4%) residiam a menos que 30 Km de seu local
de tratamento, o que facilitaria um atendimento de emergéncia no caso de
sangramentos. E facil concluir que o individuo com hemofilia pode necessitar, a
qualquer momento, de uma reposicdo urgente do fator de coagulacdo,
terapéutica de alto custo operacional e geralmente disponivel em poucos centros
especializados. Esse fato cria uma situagdo psicossocial peculiar para o portador
da hemofilia, com a constante ameaca de um sangramento inesperado e na
dependéncia, em termos de distancia geografica e disponibilidade, de um centro
especializado de tratamento.!!

No presente estudo foi encontrado um indice de 42,9% de individuos que
realizavam atividade fisica e 42,9% exerciam atividade laboral. Resultados
divergentes foram apresentados por Nunes et al. em sua pesquisa com 23
pacientes, dos quais 69% ndo realizavam atividade fisica e 82,6% ndo
trabalhavam.!®

Para Santos e Ferraz, em um levantamento epidemiol6gico com 17
individuos hemofilicos, apenas um realizava caminhadas como exercicio fisico e
oito ndo trabalhavam.!3 Andery et al. mostraram que a prética de atividade fisica
auxilia no tratamento da hemofilia, visto que exercicios fisicos melhoram o
equilibrio da musculatura, estabilizacdo da articulacdo, prevenindo possiveis
sangramentos e oferecer um melhor convivio social.'® Porém ¢é necessdrio evitar
atividades de contato intenso.

De acordo com o estudo de Nunes et al., o tipo mais frequente foi de
hemofilicos tipo A, com 91,3% e 8,7% hemofilicos do tipo B.1> Tavares et al.,
encontraram 97,1% de casos de hemofilia A, em uma populacdo de 102
participantes.l” O presente estudo corrobora com a literatura, que destaca a
hemofilia A como mais prevalente que a hemofilia B, com 92,9% e 7,1%
respectivamente.!

Quanto a gravidade, observou-se neste estudo que a maior parte dos casos
era grave (64,3 %), seguido 21,4 % casos moderados e 14,3 % leves. Resultados
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divergentes foram encontrados por Santos et al, onde verificaram a
predominancia do tipo moderado com 22%, grave (21%) e leve (16%). Entretanto,
houve 41% (63 prontuérios) com indeterminacdo da caracterizagdo clinica.'®

Na presente pesquisa, dos 14 pacientes questionados, 92,9% (n=13) ndo
apresentaram inibidores. Os pacientes afetados, com o desenvolvimento de 12
inibidores sdo, geralmente, aqueles acometidos por hemofilia grave A,
manifestando mé resposta ao tratamento habitual ou aumento da frequéncia
e/ou gravidade dos sangramentos.? A incidéncia do desenvolvimento de
inibidores é cerca de 5-15% dos pacientes com hemofilia A e cerca de 3% nos
pacientes com hemofilia B, estando os resultados da presente pesquisa abaixo
destes indices.!?

Dentre os pacientes, 28,6% apresentaram algum tipo de infec¢do viral por
uso de hemoderivados contaminados, sendo que 14,3% adquiriram Hepatite C,
7,1% Hepatite B e C e os demais, 7,1% Hepatite C e HIV. Na década de 80 os
pacientes hemofilicos eram muito mais suscetiveis aos virus Hepatite B, Hepatite
C e HIV, pois nao eram realizados critérios de avaliagdo dos hemocomponentes
contaminados.?

Neste estudo, encontrou-se maior indice de hemorragia em cotovelo
(64,3%), seguido de joelho (57,1%), hematoma muscular (50%), tornozelo (42,9%)
e nasal (35,7%). Em consondncia, o estudo de Wisniewshi e Kluthcovsky?l,
realizado em 2008, apresenta que a intercorréncia mais frequente foi a hemartrose
de cotovelo com 27,6%. Segundo Rodriguez Merchan, as articulagdes como
joelhos, cotovelos e tornozelos sdo responsaveis por 80% das hermartroses em
pacientes em hemofilia A grave??. Uma vez que a hemofilia é uma doenca cronica
caracterizada pelo acometimento do sistema musculoesquelético, gera a restrigao
da mobilidade articular e o desenvolvimento de deformidades musculares,
podendo assim, limitar a funcionalidade destes individuos.??

Dos 14 individuos, 14,3% (n=2) faziam uso de proétese articular, sendo que
um portador de hemofilia A grave e o outro hemofilico B moderado. Na pesquisa
de Almeida et al., todavia, constataram que de 33 individuos, trés apresentaram
proteses e todos apresentavam a forma grave da enfermidade.4

Neste estudo, observou-se que 57,1% utilizam o tratamento de profilaxia
secundaria, no qual segundo Srivastava et al. consiste na reposicdo regular e
continua (minimo de 45 semanas ao ano) do fator de coagulagao, onde se inicia o
tratamento depois de dois ou mais sangramentos articulares.? Corroborando com
o Perfil de Coagulopatias Hereditérias, no estado de Goias, entre os anos 2013
para 2015, 150 individuos fizeram uso de profilaxia secundaria, ou seja, o
tratamento mais utilizado no presente estudo.?

Conclusao

A pesquisa mostrou que a amostra de pacientes adultos nasceu em um
periodo de grande contagio por doengas infecciosas, através de hemoderivados,
porém, a grande maioria (71,4%) ndo sofreu contaminacdo, o que aumentaria a
morbidade e mortalidade dos pacientes. Outro ponto a ser destacado é que a
maioria dos participantes (71,4%) reside préximo ao seu local de tratamento,
facilitando o acesso e atendimento em casos emergenciais.

O presente estudo teve limitagdes devido ao pequeno nimero de
participantes hemofilicos, entretanto conseguiu-se tracar um perfil dos pacientes
adultos vinculados a Associagdo de Hemofilicos do Estado de Goids (AHEG),
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perfil este semelhante ao presente na literatura corrente em aspectos como as
regides do corpo onde as hemorragias sdo mais comuns, demonstrado no estudo
de Wisniewshi e Kluthcovsky e na pesquisa de Rodriguez Merchan, mas
divergentes em outros tépicos, como a proporcao, apresentada por Nunes et al,
de portadores da doenca que praticam atividade fisica e exercem atividade
laboral.
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