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RESUMO
A hemofilia constitui uma coagulopatia recessiva ligada ao cromossomo X e ocorre em razdo da
falta ou produgédo imperfeita dos fatores VIII ou IX do sistema de coagulacdo. O presente estudo
objetivou avaliar a qualidade de vida e identificar o perfil dos pacientes hemofilicos atendidos em
um servico de hemoterapia, durante o periodo de setembro a novembro de 2016. A pesquisa teve
abordagem qualitativa, sendo do tipo retrospectiva e prospectiva, de natureza observacional. Os
dados foram levantados através da analise de prontuarios médicos dos pacientes e por meio da
aplicacdo de questionario validado. Com este estudo foi possivel evidenciar as dificuldades
enfrentadas pelos portadores de hemofilia e a interferéncia dessas dificuldades na qualidade de vida.
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ABSTRACT

The hemophilia is a recessive coagulopathy associated with the X chromosome and it happens
because of missing or imperfect production of factors VIII or IX in clotting system. The present
study aimed to evaluate the quality of life and identify the profile of the hemophiliac patients
attended at the regional blood, during the period from September to November 2016. The research
had a qualitative approach, being of the retrospective and prospective type, of an observational
nature. Data were collected through the analysis of patients’ medical records and through
questionnaire. This study demonstrated the difficulties faced by hemophilia patients and the
interference of these difficulties in their quality of life.
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INTRODUCAO

As coagulopatias hereditarias constituem distarbios hemorragicos derivados da deficiéncia
quantitativa ou qualitativa de uma ou mais proteinas plasméticas, denominadas fatores de
coagulacdo. Clinicamente, a hemofilia € uma das coagulopatias de maior incidéncia (SOUSA et al.,
2013). Caracteriza-se por ser uma doenca hemorragica de origem recessiva, na maior parte dos
casos hereditaria, ligada ao cromossomo X e ocorre em razdo da falta ou producdo imperfeita dos
fatores VI1II ou IX do sistema de coagulagdo (BRASIL, 2015).

A hemofilia pode ser subdividida nos tipos A e B, os quais sdo semelhantes clinicamente,
tendo como caracteristicas principais sangramentos em diversas regides do corpo (NUSSBAUM,
2008). A hemofilia A, caracteriza-se pela deficiéncia do fator VIII, e a hemofilia B, pela da
deficiéncia do fator IX. Em razdo dessa semelhanca, se faz necessaria a realizacdo de dosagem das
atividades dos fatores VIII e IX, em exames especificos, para que seja realizado o diagndéstico da
coagulopatia (COLOMBO; ZANUSSO JUNIOR, 2013).

Em cerca de 70% dos casos, as hemofilias tém origem hereditaria, ou seja, sdo transmitidas
aos individuos pelos genitores. Entretanto, em aproximadamente 30% dos casos, a doenga provem
de uma mutagdo “de novo”. Os episddios advindos destas mutagdes “de novo” denominam-se
“esporadicos”, podendo ocorrer na mae ou no feto e podem se relacionar a pacientes isolados (um
Unico caso), ou incidirem apenas entre irmaos, estando ausentes em geracdes anteriores (BRASIL,
2015). A hemofilia também pode ser resultante de mutacdo genética associada a doencas
autoimunes, como artrite reumatoide, lpus eritematoso sistémico e sindrome de Sjogren, embora
esta ocorréncia seja considerada rara (FREIRE, 2009).

No tocante aos sintomas da hemofilia, em sua forma mais grave, podem ocorrer
manifestacdes antes do primeiro ano de vida. A frequéncia e a gravidade dos sangramentos
dependem da quantidade de fator presente no organismo. Os sangramentos geralmente acontecem
nas articulagbes, como ombros, cotovelos, joelhos, tornozelos e quadril e denominam-se
hemartroses, sendo possivel que também acontecam sangramentos no interior dos musculos,
denominados hematomas. Estes sangramentos podem ocorrer de forma espontanea ou resultarem de
quedas, traumas ou cortes e a sua gravidade e frequéncia podem impactar diretamente na qualidade
de vida do hemofilico (CORREA; PEREIRA, 2013).

O tratamento das hemofilias tem como principal sustentaculo a reposicdo do fator de
coagulacdo deficiente no organismo. Os concentrados de fatores de coagulacdo podem ser
produzidos a partir do fracionamento do plasma humano ou por meio de técnicas de engenharia

genética. Os produtos hemoderivados originam-se do plasma humano, e denominam-se fatores
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plasméticos. Hodiernamente, sdo considerados produtos bastante seguros, em razdo das novas
técnicas de diagndstico, inativacdo viral e purificacdo. J& os fatores desenvolvidos por técnicas de
biologia molecular, isentos de plasma humano, sdo denominados recombinantes, e caracterizam-se
por serem altamente purificados e mais elaborados, podendo ter longa duracao na circulacao, serem
mais potentes e até menos imunogénicos (BRASIL, 2015).

A Organizagdo Mundial da Satde (OMS) entende qualidade de vida como “a percepcdo do
individuo de sua posicéo na vida no contexto da cultura e sistema de valores nos quais ele vive e em
relacdo aos seus objetivos, expectativas, padrdes e preocupagdes” (The WHOQOL Group, 1995).
Assim sendo, partindo-se do conceito supramencionado, infere-se que a andlise da qualidade de
vida fundamenta-se em pilares subjetivos a medida que parte de uma percepcdo individual do
sujeito, bem como multissetorial, abrangendo diversos aspectos da vida, tanto positivos quanto
negativos (MINAYO; HARTZ; BUSS, 2000).

Desse modo, o presente estudo mostra-se relevante por promover o fomento ao
conhecimento relacionado a hemofilia, que sera efetivado por meio da avaliacdo da qualidade de
vida dos pacientes hemofilicos atendidos no Hemocentro Regional de Montes Claros (HEMOC), a

partir da realizacdo de um levantamento identificando o perfil destes pacientes.

MATERIAIS E METODO

Pesquisa do tipo retrospectiva e prospectiva, de natureza observacional, com abordagem
qualitativa, realizada no HEMOC durante o periodo de setembro a novembro de 2016.

No HEMOC estéo registrados, aproximadamente, 70 pacientes portadores de coagulopatias
hereditéarias. Destes, 55% representam os portadores de hemofilia A, 32% os portadores da
hemofilia B e os demais correspondem a outras coagulopatias.

Para a realizacdo desta pesquisa, foram incluidos dados de 9 pacientes hemofilicos com
idade igual ou superior a 18 anos, que compareceram a0 HEMOC durante o periodo de coleta de
dados e que concordaram em participar do estudo. Ressalta-se que cada paciente foi considerado
apenas uma vez, apesar de quase todos os envolvidos terem comparecido varias vezes durante o
estudo para a continuidade do tratamento.

Os dados foram levantados no HEMOC por meio do questionario World Health
Organization Quality of Life - bref (WHOQOL - abreviado) (OMS, 1997; FLECK, 1999) e através
de analise de prontudrios médicos dos pacientes portadores de hemofilia A e B. Antes de

responderem ao questionario, foi apresentado aos pacientes o Termo de Consentimento Livre e
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Esclarecido (TCLE) , no qual constavam todas as informag0es relevantes a respeito da pesquisa.
Somente apds todos os esclarecimentos e assinatura do termo, os pacientes efetivaram o
preenchimento do questionario. Ndo ocorreram interferéncias por parte do pesquisador para que as
respostas obtidas por meio do questionario fossem fidedignas.

Os dados foram analisados no programa Microsoft Excel 2013®, através do calculo da média
simples obtida de cada score, composta pelas diversas questdes, de um total de 26.

Os dados somente foram coletados ap0s aprovacdo do projeto de pesquisa por parte do
Comité de Etica em Pesquisa da Fundagio Centro de Hematologia e Hemoterapia de Minas Gerais
pelo parecer 1.650.264, aprovado em 27/07/2016 e também pelo Comité de Etica em Pesquisa das
Faculdades Integradas do Norte de Minas, parecer 1.725.259, aprovado em 09/09/2016.

RESULTADOS E DISCUSSAO

A idade dos pacientes envolvidos no estudo variou entre 19 e 49 anos, sendo a media de
idade de 28 anos, resultado similar foi encontrado em Nunes et al. (2009), Almeida et al. (2011) e
Santos e Ferraz (2012). A pouca ocorréncia de pacientes com idade avancada pode ser atribuida a
baixa expectativa de vida gerada pela mortalidade em razdo de tratamento inadequado ou em
decorréncia do alto numero de infecgdes causadas nas décadas de 1970 e 1980 pelo uso de
hemocomponetes contaminados (ALMEIDA et al., 2011).

Dos entrevistados, 77,8% sdo solteiros e, em relacdo a residéncia, 66,7% moravam na cidade
de Montes Claros, e os demais em cidades vizinhas atendidas pelo HEMOC.

A hemofilia A representa a coagulopatia mais frequente entre os participantes, sendo 77,8 %
do total; os outros 22,2 % compdem-se de portadores da hemofilia B.

No que concerne a infusdo de concentrado de fatores, os portadores de hemofilia A utilizam
o concentrado de fator VIII e os portadores da hemofilia B o concentrado de fator 1X. Dentre os
participantes do estudo, apenas 1 paciente com hemofilia A faz uso do fator VIII de origem
plasmatica, os demais seguem o tratamento recebendo infusdo do fator VIII de origem
recombinante. Em relacdo aos hemofilicos B, todos fazem uso de fator de origem plasmaética.
Quanto a severidade da hemofilia, apenas 01 paciente é portador do tipo grave da doenca.

Para proceder a analise da qualidade de vida dos pacientes, fez-se mister a aplicacdo do
questionario WHOQOL- bref. Para a obtencdo da media de cada dominio, analisou-se, de maneira

isolada, cada faceta.
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A tabela 1 demonstra a média obtida por cada paciente em cada dominio que compde 0

questionario Whoqol — bref.

Tabela 1 — Demonstracdo dos dominios que compdem o questionario Whoqol — bref

Pacientes entrevistados

Dominios

1 2 3 4 5 6 7 8 9
Dominio Fisico 42,86 67,86 50,00 25,00 39,29 50,00 64,29 64,29 60,71
Dominio Psicol6gico 79,17 62,50 66,67 83,33 62,50 66,67 87,50 79,17 62,50
Dominio Social 100,00 75,00 58,33 91,67 66,67 33,33 83,33 91,67 58,33
Dominio Meio Ambiente 62,50 75,00 53,13 81,25 46,88 21,88 75,00 71,88 59,38
Qualidade de Vida 71,13 70,09 57,03 70,31 53,83 42,97 77,53 76,75 60,23

Fonte — Autoria propria, 2016.

A andlise da qualidade de vida geral (QVG) pbde ser obtida através das duas primeiras
perguntas que, de forma simples e direta, avaliaram como o paciente estima a qualidade de vida e o
quao satisfeito esta com a sua satde. O primeiro questionamento (Q1) relacionava-se a qualidade de
vida (QV) e, nesta faceta, 80,0 % dos entrevistados relataram ter uma boa QV. Ja quando
perguntados sobre a satisfacdo com saude, as respostas mais escolhidas foram “satisfeitos” e “nem
satisfeitos nem insatisfeitos”.

No dominio fisico, a maioria respondeu que a dor fisica impede “bastante” de fazer o que
precisa. Quando perguntados sobre a satisfacdo com a capacidade de desempenhar atividades
rotineiras, 44,4% disseram ndo estar “nem satisfeitos nem insatisfeitos”. Com relacdo a energia
diaria, a maior parte disse apresentar energia mediana. Quanto a capacidade de locomocdo, 55,5%
disseram ter boa capacidade para se locomover e 33,3% disseram ter capacidade “ruim”. Quanto a
necessidade de algum tratamento médico, 66,6% responderam precisar bastante de tratamento
médico e 44,4% disseram precisar “mais ou menos”. Ja em relacdo ao sono, 55,5% disseram estar
“satisfeitos”.

No que diz respeito ao dominio psicologico, 55,5% disse aproveitar “bastante” a vida e
44,4% julgam que a vida faz sentido “extremamente”. Sobre a concentragdo, a maioria disse
conseguir se concentrar “bastante”, representando 44,4% das respostas. Quanto a aceitagdo da
aparéncia fisica, 55,5% disseram aceitar “muito”. Quanto a autossatisfacdo, 44,4% disseeam estar
“satisfeito”. No que diz respeito a frequéncia com que tinham sentimentos negativos, 88,8% tiveram
“algumas vezes” e 11,1% “nunca” tiveram esse tipo de sentimento.

O dominio relagGes sociais, € composto por apenas trés facetas. Quanto as relagdes pessoais,

44,4% disserasm estar “muito satisfeito” e a mesma porcentagem disse estar “satisfeito”. Quanto a
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vida sexual, 11,1% disseram estar “muito satisfeito”, 66,6% “satisfeito”, 11,1% “nem satisfeito nem
insatisfeito”. Quanto ao apoio dos amigos, a op¢ao “nem satisfeito nem insatisfeito” obteve a maior
frequéncia de resposta, com 44,4% do total.

O dominio meio ambiente obteve, no geral, respostas positivas. Quanto a faceta seguranca e
protecdo, 55,5% responderam se sentir “bastante” seguro. No que se relaciona ao ambiente fisico
(clima, barulho, poluicéo, atrativos), 55,5% responderam ser “bastante” saudavel. Em relacdo aos
recursos financeiros, a maioria (44,4%) disse possuir média quantidade. No que diz respeito as
oportunidades de adquirir novas informac6es e habilidades no dia a dia, 77,7% acreditam que as
informagdes estdo “muito” disponiveis. Sobre as oportunidades de lazer, 66,6% disseram ter
“média” oportunidade e 44,4% disseram estar “muito” satisfeito com as condi¢des do local onde
mora. Com relacdo a satisfacdo com o0s servi¢os de salde, a maior parte dos pacientes disse estar
“muito satisfeita” e “satisfeita”, respectivamente, totalizando 33,3% cada opg¢do. Quanto a
satisfacdo com o meio de transporte, 33,3% disseram estar “muito satisfeito”, 22,2% “satisfeito” ¢

22,2 % “nem satisfeita nem insatisfeito”.

Andalise dos dominios

A realizacdo deste estudo possibilitou conhecer aspectos relevantes na vida dos hemofilicos,
ndo somente da perspectiva clinica. Dentre os envolvidos no estudo, 66,7% dos pacientes reside na
cidade de Montes Claros, embora a maior parte dos cadastrados no HEMOC residam em cidades
adjacentes. Essa realidade é encontrada na maior parte dos centros de tratamento o que marca uma
dependéncia do hemofilico em relacdo a distancia geografica e a disponibilidade de um centro
tratador (NUNES et al., 2009).

Quanto a andlise dos dominios que compdem o questionario, o dominio relacdes sociais
representou a maior média obtida, 73,15. A maioria dos participantes relatou estar “satisfeita” ou
“muito satisfeita”, quando se tratam das relagcdes pessoais, seja entre parentes, amigos, colegas ou
conhecidos. O apoio recebido das pessoas que rodeiam o paciente transmite a ideia de que ele é
importante e amado, independentemente da doenga (APOLINARIO; RODRIGUES, 2013).

O dominio psicoldgico apresentou a segunda melhor média, 72,22, interferindo
positivamente na qualidade de vida dos pacientes, sendo notadamente influenciado pelo dominio
anterior, o de relagdes sociais. Neste dominio, faz-se necessario salientar o papel fundamental dos
profissionais de salde no que se relaciona & devida orientacdo dos pacientes e familiares quanto aos

cuidados fisicos para reduzir os quadros de dor e o surgimento de sequelas. E comum as mées de
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pacientes hemofilicos se sentirem culpadas pela doenga dos filhos, por serem elas as “responsaveis”
pela transmiss@o do gene causador da doenga e essa culpa pode afetar diretamente a autoestima dos
filhos. Assim sendo, com a devida orientacdo e acompanhamento, a probabilidade de aceitacédo por
parte do paciente se torna maior, fazendo-o capaz de assumir sua condicdo de saude além de
possibilitar que ele enfrente os desafios comuns as demais pessoas, como trabalhar e se relacionar
(SOUZA et al., 2008).

O dominio que questiona a qualidade de vida obteve a média 64,43 apesar de 66,6%
considerar ter boa qualidade de vida. A satisfacdo com a prépria saude foi a faceta que mais
influenciou a média deste dominio, obtendo média de 2,25 do total de 5. Os pacientes tomam como
referéncia as duas Gltimas semanas antes do preenchimento do questionéario, seguindo as instrucées
da ferramenta, o que pode ter colaborado para que a avaliacdo ndo tivesse resultados melhores
(OMS, 1997; FLECK, 1999). Alem disso, ha que se acrescentar o fato de alguns entrevistados
apresentarem sequelas provenientes de hemartroses ou hematomas e ainda terem que conviver com
a rotina da infuséo frequente dos concentrados de fator.

Quanto ao dominio meio ambiente, a média foi 60,76. Este nimero pode ser explicado pelo
fato de 3 questbes nao terem sido respondidas, abaixando a média. As facetas que apresentaram
menor média foram as de “recursos financeiros” (Q12) e “transporte” (Q25). As outras facetas deste
dominio podem ser consideradas consequéncias dos dominios anteriores, pois, quando se tem boa
orientacdo dos profissionais de salde e apoio da familia e dos amigos, a seguranca fisica e protecéo,
por exemplo, tornam-se parte dos resultados positivos da vida diaria dos pacientes.

Por fim, o dominio fisico recebeu a menor média entre os dominios, 51,59. A “atividade
cotidiana” (Q17) foi a faceta de menor média, 2,25, porém, a faceta que questiona a dor e o
desconforto (Q3) foi a mais expressiva deste dominio, pontuando 4,5. Desse modo, o resultado
encontrado neste dominio demonstra que, apesar dos cuidados e tratamentos apropriados, as dores
sdo um fator que dificulta a realizacdo das atividades cotidianas dos pacientes.

Diante dos resultados apresentados, percebe-se que a hemofilia ndo impacta de maneira
muito negativa nas relacdes sociais dos pacientes, baseando-se no fato de o dominio social ter tido
maior média. JA4 no dominio psicoldgico, a segunda maior média, foi possivel vislumbrar que,
embora a hemofilia seja uma doenca até hoje incuravel, se tratada de maneira adequada, ndo afeta
negativamente a aceitacdo fisica do paciente, sua capacidade de aproveitar a vida ou de se

concentrar.
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No dominio meio ambiente, vislumbra-se a importancia da inter-relacdo entre os diversos
dominios e, principalmente, o papel fundamental da equipe de salde na orientacdo e
direcionamento do paciente, da familia e dos amigos.

O dominio fisico explicita as dificuldades sofridas pelos pacientes que, mesmo procedendo a
infusdo regular de fatores de coagulagdo, ainda tém que conviver com episodios esporadicos, ou
néo, de sangramentos, o que dificulta a plena realizacdo das atividades habituais.

Como a qualidade de vida ndo inclui somente aspectos inerentes a salde, torna-se mister
conhecer os elementos que sdo importantes na vida diaria de qualquer pessoa, pois mesmo néo
sendo diretamente relacionados a saude, sdo fatores importantes que contribuem para a vida
saudavel dos individuos (PEREIRA; TEIXEIRA; SANTOS, 2012). Os bons resultados obtidos no
dominio qualidade de vida demonstram que, mesmo diante das dificuldades enfrentadas pelos
portadores de hemofilia, nos mais variados aspectos, é possivel viver plenamente a vida em todas as

suas vertentes.

CONSIDERACOES FINAIS

De uma maneira geral, os hemofilicos possuem boa qualidade de vida, entretanto a situacédo
financeira e limitacdes fisicas, por exemplo, sdo 6ébices a condicdo de bem-estar global desses
individuos. Através dos resultados obtidos no presente trabalho, foi possivel evidenciar as
adversidades vivenciadas diariamente pelos portadores de hemofilia, além de salientar a
importancia do amparo dos servicos de satde, bem como do apoio necessario da familia e dos
amigos. Por meio deste presente estudo, foi possivel vislumbrar o perfil dos pacientes entrevistados,
além de avaliar a qualidade de vida. Com isso, fomenta-se 0 conhecimento a respeito da hemofilia,

para que cada vez mais ocorra a insercao desses pacientes na sociedade.
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