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RESUMO

De maneira geral, estudos demonstram o impactatinegéa hemofilia na qualidade de vida
relacionada a saude (QVRS), mas esse aspecto @ @qulorado nos paises em desenvolvimento,
incluindo o Brasil. O presente trabalho, de delneato transversal, teve por objetivo avaliar a
QVRS e seus fatores associados em pacientes hieowébultos (18 anos e mais), atendidos em
oito das 21 unidades da Fundagdo Hemominas (Fhtyocde referéncia para o atendimento dessa
doenca no estado de Minas Gerais, Brasil. O eghidaprovado pelo Comité de Etica da FH e
todos os participantes assinaram o termo de camssrid livre e esclarecido. Utilizou-se o
instrumento especifico Haem-a-Qol para coletar adosl sobre QVRS, além de questionario
sociodemografico e consulta aos prontuarios. Aismdstatistica foi realizada por regressao
logistica ordinal (modelo dedds proporcionais), para cada dominio da QVRS, e oresfoi
dividido em tercis. Foram abordados todos os p&eseque compareceram aos ambulatérios, no
periodo de coleta de dados (agosto/2011 a julh@)j2@atalizando 175 participantes, 147 com
hemofilia A e 28 com hemofilia B. A idade dos eutséados variou entre 18 e 68 anos cuja maioria
era de ndo brancos (61,9%), ndo casados (59,4%)escolaridade superior a nove anos (81,9%).
O escore total do Haem-a-QolL, que varia de 0 at&08,mediana de 36,96, com pior desempenho
no dominio “Esporte e Lazer” e melhor no dominiefd&ionamentos e Sexualidade”. De maneira
geral, a QVRS mostrou-se pior entre os mais veltas, menor escolaridade, ndo brancos, que
nao trabalhavam, foram internados no dltimo ano, ne@lizaram uma consulta médica e entre
agueles com maior numero de articulagcdes afetddés disso, a presenca de hepatite B piora o
dominio “Esportes/Lazer”; entre os casados héa tamfiér desempenho em “Esportes e Lazer”,
mas melhor desempenho no que se refere a “Mardgrdislar” com a doencga. Pacientes com
hemofilia do tipo B tém mais chance de reportar Q¥RS no dominio “Autopercepcao”. Os
resultados observados podem subsidiar o desenwitimde programas que atendam
especificamente 0s grupos mais vulneraveis, visanaeelhoria da qualidade de vida desses

pacientes, o que pode ter repercussédo em todtemsislie atencdo a saude.

Palavras-chave: Hemofilia A. Hemofilia B. Qualidatkevida
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ABSTRACT

Several studies show the negative impact of henfiaphihealth-related quality of life (HRQOL)
of patients. This issue is not well explored in eleping countries. This cross-sectional study
aimed to evaluate the HRQOL and its associatedfsaan patientsX18 years) with hemophilia
A/B in Fundacdo Hemominas, a reference centethhemophilia care in Minas Gerais, Brazil.
The study was approved by the Ethics Committeeadirhrticipants signed an informed consent.
Data were collected by questionnaire and in med®abrds, including a Portuguese version of
Haem-a-Qol. Statistical analysis were performedaitaynal logistic regression (proportional odds
model) for each HRQOL domain (score divided intait). Patients attended during the period of
August/2011 and July/2012 were invited to the staiig 175 participants (147 with hemophilia A
and 28 with hemophilia B) were included. The agpaticipants ranged between 18 and 68 years
old and they were predominantly non-white (61.98t)parried (59.4%) and with more than nine
years of education (81.9%). The total score oHhem-a-QoL had a median of 36.96 (range of O-
100), with worse performance in "sport and leiswaetl best on “relationships” fields. HRQOL
was worst among the older participants, the lessadd, non-white, non-working, who were
hospitalized in the last year, who did not havengle medical consultation and among those with
the highest number of affected joints. Moreovetigoas with hepatitis B had a significantly worse
HRQOL in the domain "sports and leisure”, also olesg in married patients. Otherwise, married
individuals reported better HRQOL on “dealing witke disease”. Patients with hemophilia B
reported worse HRQOL in the domain "Self percegti@onclusion: The results obtained will be
worked and will allow the development of specifiograms for the most vulnerable groups,

improving the quality of life of hemophilia patientThis study was supported by FAPEMIG.

Keywords: Haemophilia A. Haemophilia B. Qualitylidé.
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1 INTRODUCAO

A hemofilia A € uma doenca hereditaria recessigada ao cromossomo X que ocorre devido a
deficiéncia do fator VIII da coagulacédo ou a defeiestruturais em suas moléculas (Rolatdk,
2006). E uma doenca muito antiga, cujas referéagiasecem no texto sagrado judaico, o Talmud,
escrito no século Il. Este documento descreve caigans homens, depois de terem sido
circuncidados, tiveram hemorragias agudas que davar morte (Castillo-Gonzalez, 2012). A
doenca ficou mais conhecida por seu efeito naditmméais da Europa, devido a seu aparecimento
subito entre os filhos da Rainha Victoria, da Grét8nha, e tornou-se conhecida como a “doenca
Real”, porque se disseminou nas familias reaispaime da Russia, Prussia e Espanha através dos
descendentes da Rainha Victoria (Pital., 2001).

A hemofilia ndo apresenta limites étnicos ou gefigyé e ocorre em todo o mundo. As hemofilias
A e B se devem a deficiéncia dos fatores VIII ere§pectivamente, e podem ocorrer nas formas
leve, moderada e severa. Apesar de pacientes comofiha leve apresentarem sangramentos
excessivos somente apos trauma ou cirurgia, oaqmes da forma severa tém uma meédia anual
de 20 a 30 episodios de sangramento apés pequanosas, particularmente em articulagfes e
musculos (Mannucci & Tuddenham, 2001). As hemaegpsangramentos articulares, respondem
por aproximadamente 75% desses eventos em hemsfif@ualquer junta pode ser acometida,
mas frequentemente ha uma “articulacdo alvo”, gque atticulacdo propensa a sangramentos
repetidos. Algumas vezes as hemartroses sédo pdeseolor leve desconforto articular, que num
periodo de minutos a horas, torna-se progressivi@ndeioroso. A junta afetada pode aumentar de
volume, tornar-se aquecida e exibir limitacdo aosimentos, muitas vezes causando deformidade

articular, complicada por atrofia muscular (Pigtal., 2001).

Antes da efetiva terapia de reposicdo de fatoindeyduzida, no fim dos anos 60, a sobrevida
média das pessoas com hemofilia era menor que®0denidade, aumentando para 56,8 anos de
1961 a 1980 (Mejia-Carvajat al., 2006). Porém, devido ao aparecimento da AlDSécadh de

80, houve um declinio na expectativa média de pata 49 anos (de 1981 a 1990) (Franc#ini
al., 2006). No entanto, os efeitos da AIDS, e de suti@encas transmitidas pela transfuséo de
hemoderivados, vém demonstrando declinio (Baral., 2002), com constante aumento da

expectativa de vida dessa populacéo.
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Doencas como a Hemofilia e seu respectivo tratamn@npactam a qualidade de vida (QV) e o
dia a dia dos pacientes e suas familias (von Maekesh al., 2007). Embora a avaliacdo da QV
em pacientes com hemofilia seja importante, estepoaé relativamente novo e as primeiras
publicacdes foram feitas em 1990 (Rersbal., 2004). Desde entdo, muitos estudos tém sido
realizados e seus resultados mostram que pesswabatnofilia de diferentes grupos tém pior
gualidade de vida relacionada a salude (QVRS) emg&ela populacdo em geral (Waéthal.,
2003; Wangt al., 2004; Klamrothet al., 2011; Pooret al., 2012).

Diversos estudos demonstram que fatores como attasp gravidade e idade reduzem a QVRS
de pacientes com hemofilia (Trippadi al., 2001; Royalet al., 2002; Solovieveet al., 2004;
Lindvall et al., 2012). Estudo realizado por Carvalhesal. (2014) relata que a quantidade de
sangramentos foi um excelente preditor de QV nadgéo fisica, e apresentou correlacdo mais
forte do que a gravidade da doenca ou a idade alwsrtes. O impacto da idade na QVRS dos
hemofilicos parece estar mais relacionado ao ap@ato de comorbidades néo relacionadas a
doenca, que surgem com 0 aumento da expectatviaaeesses pacientes, do que com a doenca
em si (Fischeet al., 2005; Talaulikaet al., 2006; Mauser-Bunschotehal., 2009; Khawajet al.,
2011; Lindvall, 2012; Franchirt al., 2013).

Aspectos relacionados a dimensdo mental da QVig&e dnclui o bem-estar e ajustamento social

e emocional, parecem ser menos afetados pela Hemstia gravidade e manifestacdes clinicas
da doenca (Poost al., 2012; Zhouet al., 2011), mas estudos demonstram que pensamentos
negativos em relacédo a dor e a ndo aceitacao cgaaedetam de forma negativa a QVRS nessa
dimensao (Elandest al., 2009, 2014).

No entanto, a influéncia de cada um desses fat@a€3VRS desses pacientes ainda necessita ser
investigada em diferentes popula¢cbes (Carvaltedsal., 2014), pois diferencas préaticas no
tratamento e nas caracteristicas demograficas pgdemvariagdes, que tornam os resultados dos

estudos ja realizados pouco generalizaveis (lepan, 2012).

PMCID: PMC3626468
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2 REVISAO DA LITERATURA

2.1 Historico da Hemofilia

Ao longo da historia, tem havido multiplas refei@e@a hemorragias inexplicaveis e excessivas.
Ha um relato de que, no século Il, um rabino dispea os rapazes da circuncisao caso tivessem
histéria de morte de dois irmdos por hemorragiaaente do procedimento. No século Xll, um
médico descreveu uma doenca que causava a motemesns de uma determinada aldeia devido
a hemorragias incontrolaveis. Mas no século XIXpnheceu-se que, em certas familias, havia
uma predisposicdo a hemorragias; efetivamentenmtaemofilia foi aplicado pela primeira vez
em 1828 (Carvalho & Castro, 2010). A doenca ficaisntonhecida por seu efeito nas familias
reais da Europa, devido a seu aparecimento subite es filhos da Rainha Victoria, da Gra-
Bretanha. Essa doenca tornou-se conhecida comoemc¢d Real’, porque se disseminou nas
familias reais europeias da RUssia, Prussia e Bagraves dos descendentes da Rainha Victoria
(Pintoet al., 2001).

2.2 Caracterizacdo da Hemofilia

A hemofilia € uma doenc¢a hemorragica congénitargsialta em uma deficiéncia no processo de
coagulacdo sanguinea. E caracterizada pela defigi@u auséncia de um dos 12 fatores de
coagulacdo (Rodrigues, 2005). Na hemofilia A ocarrgeficiéncia do fator VIII (FVIII), e na
hemofilia B, do fator IX (FIX). Em ambos os tipake hemofilia, as caracteristicas de
hereditariedade, o quadro clinico e a classificag@m semelhantes (Brasil, 2011). Ambas as
doencas sdo de transmissdo genética, ligadas amssomo X, portanto, ttm manifestacdes
clinicas, na maioria das vezes, nos individuosedo snasculino. A prevaléncia das hemofilias A
e B nos diversos grupos étnicos é de aproximadanieb®.000 e 1:30.000 a 50.000 nascimentos
masculinos, respectivamente, e afeta mais de 400c@viduos no mundo. De acordo com a
Federacéo Brasileira de Hemofilia, no ano de 284tavam cadastrados, no Brasil cerca de 11.000

hemofilicos (WFH, 2014). Em aproximadamente 30% cis0s de hemofilia, ndo ha relato de
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casos semelhantes na familia, portanto sédo reseudadovas mutacdes, e podem ocorrer tanto em

mulheres quanto em homens (Jones, 1982).

2.3 Coagulacgao sanguinea

De maneira geral, o sistema circulatério humanmeésistema de tubos fechados, o que impede
gue o0 sangue escape para os tecidos. Os fatomgaras e sanguineos devem estar em equilibrio,
0 que evita a coagulagéo do sangue no interiovakss. Esse equilibrio € chamado de hemostasia.
O mecanismo hemostatico inclui trés processos: b&®ia primaria, coagulacdo (hemostasia
secundaria) e fibrindlise. Esses processos témcamjunto, a finalidade de manter a fluidez
necessaria do sangue, garantindo a integridadelaasgara impedir o extravasamento do sangue

pelos vasos, ou obstrucéo do fluxo, pela presea¢ethbos (Sousat al., 2013).

Em 1863, Joseph Lister mostrou que o sangue penmafh@éido na veia jugular retirada de um
boi, mas que ele rapidamente coagulava quandce@sferido a um jarro de vidro. Esta superficie
ndo fisiolégica ativava uma sequéncia de rea¢fesegtornou conhecida como “via intrinseca da
coagulacdo”. A coagulacéo é disparada por subsifigcie séo liberadas dos tecidos, como uma
consequéncia do seu trauma, gerando a via extailsecoagulagdo. Como proposto no primeiro
modelo da cascata de coagulacdo por Macfarlanee @aRatnoff (1964), um coagulo de fibrina

é formado pela interacdo das duas vias. A coagukacédmposta de numerosas etapas, que geram
uma grande amplificacdo, e asseguram uma rapig@stesao trauma, controlando assim um
sangramento que poderia comprometer o sistema is@agaomo um todo. Atualmente, outro
modelo de cascata de coagulacéo, proposto por ldofém 2003, tem sido amplamente aceito. O
novo conceito, “modelo celular”, mostra que as veadrinseca e intrinseca ndo atuam
separadamente como no modelo de 1960, mas sim comulementos de uma Unica reacdo. As
alteracbes propostas pelo novo modelo explicamgperos individuos com coagulopatias que
afetam apenas uma das vias, extrinseca ou intains&o conseguem ter uma coagulacao normal

compensada pela via nédo afetada.

Neste contexto, pode-se perceber a importanciaisessos fatores de coagulacdo e mensurar 0s

problemas causados pela auséncia de apenas umAdtita de algum fator no organismo € causa
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de diversas coagulopatias. Entre as mais conhedegdacam-se as hemofilias A e B causadas por
deficiéncia de FVIII e FIX, respectivamente.

2.4 Hemofilia A

Hemofilia A é um dos disturbios hemorragicos hegettis mais comuns. Essa coagulopatia resulta
da deficiéncia ou do defeito do FVIII e pode apnésese sob graus variaveis de deficiéncia,

resultando em tempo prolongado de coagulacdo sa®u® quadro clinico caracteriza-se por

sangramentos nas articulagdes (hemartroses), eanos musculos, no trato gastrointestinal, no
sistema nervoso central ou em qualquer outro lafatado normalmente por traumatismos -

baques, quedas, extracbes dentarias, cirurgiag) gene para a producao de FVIII esté localizado
no cromossomo X e, consequentemente, a hemofibprAsenta heranca ligada ao X recessiva
(Hoyer, 1994). A severidade e a frequéncia de hexg@as nos pacientes com hemofilia A estao

correlacionadas com a atividade do FVIII no plagihite et al., 2001).

A frequéncia da hemofilia A é de 1 em 5.000-10.(001 — 0,02%) meninos nascidos vivos em
todos os grupos étnicos (Mannucci & Tuddenham, P& acordo com a Federacéo Brasileira
de Hemofilia, no ano 2013, 9.122 pacientes com liken& estavam cadastrados no Brasil.
Aproximadamente 50% dos pacientes tém a formaaelaedloenca, com atividade do FVIII menor
gue 1% do normal; esses pacientes apresentam ifteguéemorragias espontaneas nas
articulagdes, nos musculos e 6rgados internos. letosade que hemorragias intracranianas causam
cerca de 1/3 das mortes hemorragicas nesses gac{@galiotiset al., 2006). A forma moderada
da hemofilia A, caracterizada por atividade de Fd# 2-5% do normal, ocorre em cerca de 10%
dos pacientes. Estes apresentam quadros hemog&gos pequenos traumas. A forma branda,
gue ocorre em 30-40% dos pacientes, esta assoc@daatividade do FVIII de 5-30% e
hemorragias acontecem somente ap0s trauma sigivibicau cirurgia. Ha ainda uma categoria de
pacientes (cerca de 5%) que tem ao menos 30% dédpade normal da proteina do FVIII, mas
esta ndo apresenta atividade funcional, ou segsividade do FVIII € muito menor que o nivel
plasmatico de proteina do FVIII (Antonarakisal., 1995). O tratamento adequado desta doenca

requer infusdes de concentrados do FVIII purificddglasma humano ou FVIII recombinante.
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2.5 Hemofilia B

A hemofilia B é uma doenca determinada pela presefe& um gene recessivo ligado ao
cromossomo X que apresenta graus variados de étefiai de FIX anti-hemofilico. Esta
adversidade caracteriza-se biologicamente pelodgrgdongado de coagulagédo sanguinea, e sua
expressao clinica é evidenciada por manifestag@asiiagicas. Os defeitos genéticos que causam
a deficiéncia de Fator 1X (FIX) incluem parcial mtal delecdo, mutagdes pontuais, “frameshifts”
e codons de parada prematuros, e a maioria desgagd®s ocorre na regido promotora do gene.
Devido ao fato de a desordem ser ligada ao cromus30 estima-se que a incidéncia da hemofilia
B é de aproximadamente 1 em 30.000 bebés do segoulimd e entre 15-20% dos casos
confirmados de hemofilia (WHO, 2013). De acordo @fiederacéo Brasileira de Hemofilia, em

2013, 1.801 pacientes com hemofilia B estavam ¢adiss no Brasil.

2.6 Principais complicacdes

2.6.1 Artropatia Hemofilica

A artropatia hemofilica (AH) é uma doenca poliarée, caracterizada por rigidez articular e dor
cronica (Lafeber, 2008), e é consequéncia de sanegitas articulares repetitivos, as hemartroses
de repeticdo, que atingem, sobretudo, tornozede#)gs e cotovelos (Santagostino & Mancuso,
2008). O primeiro episédio de hemartrose, normatenenorre entre o primeiro e o terceiro ano
de vida do paciente com hemofilia; e a progrességognca depende do nimero de hemartroses
sofrido pelo paciente (Zukotyns#tial., 2007). As hemartroses podem ocorrer de formaéeie,
atingindo, em média, 0 numero de vinte a trintagu (Lundinet al., 2004). Na fase aguda, a
hemartrose caracteriza-se pelo aumento da temperktcal, aumento do volume articular,
espasmo muscular e dor intensa. Se esses sangnaméntsao tratados ou séo tratados de forma

inadequada, o dano articular é permanente, e &go@éscia € a artropatia deformante, ainda na
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segunda década de vida. Uma vez que o inicio dapatia ocorre muito precocemente e,
considerando que as pessoas com hemofilia tém taxipecde vida préxima a da populagdo em
geral, o nimero de anos vividos com deficiénciauéaralto. Um estudo longitudinal, com seis
anos de seguimento, realizado nas décadas de @0der@onstrou que 90% dos portadores de
hemofilia grave desenvolveram alteragcdes degemagatcronicas em pelo menos uma das
articulacbes avaliadas antes de estes individuapletarem 25 anos de idade (Aledertal.,
1994). Esse quadro contrasta com o de outras doemgsculoesqueléticas, como a osteoartrose e

a artrite reumatoide que, geralmente, tém iniciddades mais tardias (Roosendgta!., 2000).

2.6.2 Anticorpos Inibidores nas Hemofilias

De acordo com a Federacdo Mundial de Hemofilia, 20h1, havia 779 pacientes que néo
respondiam ao tratamento padr&o por apresentariioian Aproximadamente 25% dos pacientes
com hemofilia A severa (atividade de FVIII < 1%)%% dos pacientes com hemofilia moderada
ou branda (Bayrgt al., 2003) podem desenvolver inibidor ao longo daatregnto de reposicao
proteica. Outros determinantes genéticos, tais cbistdria familiar de inibidores e raca, sao
fatores relacionados ao risco de desenvolvimentaidilor. O risco entre irmaos com hemofilia
pode chegar a 50% apo6s o aparecimento de inibidanre dos membros da familia. Tem sido
relatada maior prevaléncia de inibidores em indig&l da raca negra. Os inibidores se
desenvolvem mais frequentemente apds as primeifasdes de fator, em geral dentro dos
primeiros 150 dias de exposi¢cdo ao concentradatde Brasil, 2008). De uma forma geral, 10-
40% dos pacientes hemofilicos apresentam inibidmpazes de inativar o FVIII (Ehrenfettal .,
1992). Estes inibidores, provenientes de uma résposine, aumentam a dificuldade e os custos

de tratamento desses pacientes.

Embora o paciente com inibidor ndo tenha sintoests, complicacdo pode ser descoberta durante
a andlise clinica rotineira. Também pode se sumpait presenca de inibidores quando o quadro
hemorragico nédo é controlado tdo rapidamente carderja se esperar em resposta ao tratamento.
A presenca do inibidor é geralmente confirmada oamso de um teste de coagulacdo sanguinea
(Teste de Bethesda) (Verbruggeal., 1995). Uma unidade de Bethesda (UB) representzecso
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da diluicdo do plasma que neutraliza 50% de F\llprasma normal (Lavigne-Lissal@eal.,
2005) e resultados acima de 5UB sao consideratiissrdleis de inibidor. Se o paciente ndo mais
sofrer exposicéo ao fator, o titulo de Bethesda dewr a um nivel baixo, mas esse processo pode
durar muitos meses, caracterizando um quadro telanide alta resposta. Alternativamente, o
sistema imune pode ser estimulado de maneira difede modo que a resposta a exposicao ao
fator € menor e mais fraca, e as UB permanecenafiaixque caracteriza um quadro de inibidor
de baixa resposta. As caracteristicas do tituloid&lores podem ser alteradas ao longo do tempo
e, as vezes, observa-se o desaparecimento espod#&irns de semanas ou meses, sem tratamento

aparente (Dimichele, 2000).

O desenvolvimento de inibidores em pacientes hdicudidificulta a terapia de reposicdo com

concentrados deste fator da coagulacao sanguinkficidade se da pelo fato de que certos niveis
de inibidores no plasma de pacientes podem exigiomtarga de fator infundido, que aumenta,
consideravelmente, o custo do tratamento. No casmuohofilia B, a presenca de inibidor contra o

FIX pode causar graves reacdes alérgicas, incluandélaxia (Santos, 2010).

2.7 O Tratamento

Durante muitos anos ndo existia tratamento pacasss de sangramentos. Em 1840 um médico
inglés, motivado a estudar a fundo a origem dess@ggna hemorragico, transfundiu sangue de
homem totalmente higido em individuo que apresandangramento. O resultado foi satisfatorio,
e, a partir de entdo, até os dias atuais aindestéidadas formas eficazes de combater a hemorragia
(Rodrigues, 2005). No inicio do século XX, os tthba cientificos comecaram a descrever 0s
processos de coagulagédo sanguinea, a patolofieress de intervencao e o tratamento da doenca
(Mansoet al., 2007). De acordo comviorld Federation of Hemophilia- WFH (2007), nas décadas

de 60 e 70 foram feitas transfusbes de plasma s&sanépoca, também apareceram 0s

crioprecipitados. Ambos os componentes eram devszdd sangue de doadores.

Mais tarde, no final dos anos 70 e inicio dos a8@s0s primeiros concentrados comerciais
liofilizados possibilitaram fazer intervencdes cgigas, profilaxia e autocuidado. Foi na década

de 80 que surgiram os estudos sobre processostieagéo viral, o que permitiu um tratamento
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eficaz e seguro. Em contrapartida, os primeiroseotiados comerciais de alta pureza e a obtengéo

de fator VIII coagulante por tecnologia recombimasiirgiram na década de 90 (WFH, 2007).

No panorama brasileiro atual ha diversas formasal@mento implementadas pelo Ministério da
Saude com assisténcia do SUS — Sistema Unico ddeSaltodas proporcionam cuidados
preventivos e o uso de doses domiciliares. Osntéos disponibilizados pelo SUS sdo assim

classificados:
- demanda, com o objetivo de conter as hemorragiasinfusdo dos fatores VIl ou IX;

- imunotoleréncia, implantada em 2011, a fim deniglar o inibidor, para que as pessoas com
rejeicdo aos medicamentos convencionais possasr \aittratamento preventivo, com menor o

risco de desenvolver sequelas;

- profilaxia primaria, também inserida em 2011, guevine a ocorréncia de sangramentos, e ndo
s6 preserva 0os musculos e articulacdes das defadesdisicas, como evita demais complicacbes

em pacientes pediatricos com até trés anos de;idade

- profilaxia secundéria, disponivel desde 2012, teue 0 mesmo proposito da primaria, porém &

voltada para as criancas, acima de quatro anafade,iportadoras de hemofilia.

Uma revisdo recente da literatura concluiu queohi&g evidéncias de que a profilaxia preserva a
funcao articular em criangas com hemofilia quarmogarado ao tratamento de demanda (leirio
al., 2011). Além disso, segundo a WFH (2013), nosegat®m terapia domiciliar disponivel,
estudos mostram uma reducdo de 40% no numero dasvsos Centros de Tratamento
Hemocentros, diminuindo assim a carga de servigesdde publica. Porém, segundo o Ministério

da Saude, no Brasil, o tratamento padréo € o damidsn(Brasil, 2008).

No caso de pacientes que desenvolvem inibidotestaomento constitui-se um desafio terapéutico.
Foram criadas algumas alternativas terapéuticasdomiguem as complicacbes causadas pela
presenca desses inibidores, como o anti-CD20, pl@#sese, concentrado de complexo
protrombinico, concentrado de complexo protromliretivado e fator VII humano ativado

(Chaves & Rodrigues, 2009). Porém, a infusdo demgestes exige atencdo e é muito delicada,

pois a administracao de doses elevadas pode faradormacao de trombos.
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2.8. Doencas Infecciosas transmitidas pelo sangue

2.8.1 HIV

Antes do desenvolvimento dos processos de inativagal, em meados dos anos de 1980, a
maioria dos hemofilicos recebeu uma grande quaitdide concentrados derivados do plasma e,
assim, foram infectados com o virus da hepatitelC). Uma percentagem consideravel desses
pacientes também foi infectada com virus da imuid@acia humana (HIV) (Rodriguez-
Merchan, 2006).

No Brasil, até meados da década de 1990, maisldel&6 pessoas com hemofilia foram infectadas
pelo virus da imunodeficiéncia (HIV) e pelo virwsliepatite C (Fontes al.). Morreram, devido

a AIDS, milhares de pessoas com hemofilia em todwado, entre 1980 e 1990. A letalidade

entre os portadores de hemofilia infectados pel &itancou 0 maximo em 1993. Apenas apoés a
introducdo da terapia antirretroviral altamenteiede houve mudancga no curso da infecgéo pelo
HIV. A AIDS tornou-se uma condi¢édo cronica compalticom sobrevida prolongada e qualidade

de vida aceitavel (Mannucci, 2008). Mas, mesmoini@ctio, manteve-se em niveis mais altos que
os da era pré-HIV (Arnoldt al., 2006).

De acordo com Ministério da Saude, em 2011-2012,Bmnasil, a prevaléncia de casos
confirmatérios de HIV em pacientes com hemofiliara de 1,36% e com hemofilia B, de 1,33%.
No entanto, ressalta-se que aproximadamente 80%atisntes com hemofilia ndo possuem o
resultado disponivel no sistema desse ministéfi@mnAdisso, ndo ha dados disponiveis quanto a
mortalidade por causas relacionadas ao HIV.

2.8.2 Hepatites Be C

As hepatites virais fazem parte de um grupo desgscistémicas hepatotropicas que produzem

guadros de hepatite aguda (inaparente ou sintaampailependendo do agente etiologico, da carga
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viral e de condi¢cbes do hospedeiro, os pacientderpcevoluir para hepatite crénica, cirrose,

cancer de figado e formas agudas fulminantes dacdoe

Dos anos de 1960 ao final de 1970, o virus da lepBtpassou a ser identificado entre os
politransfundidos, como os hemofilicos, e tornourgeortante causa de morbimortalidade nesta

populacdo, nas décadas seguintes.

Os pacientes com hemofilia apresentam risco relater mortalidade por cirrose hepética 16,7
vezes e, por carcinoma hepatico, 5,6 vezes mamaqopulacdo em geral (Darétyal., 1997).

De 10% a 20% dos hemofilicos infectados cronicaenpalto HBV desenvolvem cirrose hepatica,

e estdo também mais sujeitos a apresentar carcinepadocelular (Colombet al., 1991; Hayet

al., 1985). De acordo com o Ministério da Saude, em 2P, havia ndo so6 1,03% dos pacientes

com hemofilia A infectados pelo virus da Hepatite@mo 0,89% dos pacientes com hemofilia B.

Nos anos 70, foi percebido que as infusbes de otrackd de fatores da coagulacéo, derivados de
plasma, estavam associadas ao desenvolvimentopagiteenos receptores (Kasper & Kipnis,
1972). Embora houvesse suspeita de um virus nd@@eAB que fosse responsavel pela ocorréncia
desse evento, o diagnostico diferencial ndo ersiy@anaquele momento. O longo intervalo entre
a exposicdo e a ocorréncia de graves consequéromas) a cirrose hepatica, levou os
pesquisadores da época a acreditarem em uma iglanwbnica leve, com pequenos efeitos
adversos no bem-estar dos portadores. Essa pevcejipista dos efeitos adversos do tratamento
da hemofilia s6 mudou com a emergéncia da AIDSempnao havendo tratamento alternativo,
0s pacientes com hemofilia continuaram recebendmosentrados de fator, a despeito do risco
de contaminagdo (Mannucei al., 2003). Dessa forma, o HCV infectou praticamentio$ os
portadores de hemofilia tratados com concentradodatbr derivados de plasma, antes da
disponibilidade de técnicas de inativacdo viraldgitaet al., 1993). Em contraste com outras
populagdes sob risco de infeccdo pelo HCV, nosadores de hemofilia, a exposicdo se deu
precocemente na vida, ja em uma das primeirasdetude concentrado de fator de coagulagéo,

proporcionando maior tempo para desenvolvimentoati@logia (Kasper & Kipnis, 1972).

De acordo com o Ministério da Saude, em 2011-2ba%ia 4,67% dos pacientes com hemofilia

A infectados pelo virus da Hepatite C, assim cori6% dos pacientes com hemofilia B.
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2.9 A Hemofilia no Brasil

O Brasil possui a segunda maior populacdo do mdagmcientes com hemofilia, sendo 9.122 os
casos de hemofilia A e 1.801 casos de hemofiliadBacordo com a FH, no ano de 2012, existiam
nesta instituicdo 1.131 cadastros, sendo 946 assdemofilia A e 185 de hemofilia B. Nas
Unidades da FH esses pacientes sdo atendidos poeguipe multiprofissional que, através de
uma abordagem integradora, visa, além do diagmdstiatamento, a atencdo global a saude. Para
se atingir um atendimento mais humanizado, comdtitipelas esferas biopsicossociais da
dimensdo humana, € imprescindivel que se conhe@mprofundamente as condi¢des de vida

dos pacientes atendidos.

2.10 Qualidade de Vida

Nos ultimos anos, a avaliacdo da QV tem desperiatiresse em diversos campos do
conhecimento humano, entre eles o da saude (Gerbin 2007). De acordo com o grupo de
Qualidade de Vida da Organizacdo Mundial de SaQ¥e¢ a percepcao do individuo sobre sua
posicao na vida, de acordo com o contexto culen@d sistemas de valores nos quais vive e em
relacdo aos seus objetivos, expectativas, padrpesoeupacdes (WHOQOL Group, 1995). Essa
€ uma definicdo ampla, que envolve véarias dimendaesda do individuo. NUSSBAUM E SEN
(1993) também definem qualidade de vida a partg canceitos de capacidade (as possiveis
combinacdes de coisas que uma pessoa esta apgtx adaser) e funcionalidade (as vérias coisas
gue ela pode de fato fazer) (HERCULANO, 1998). Bgsrspectiva, a qualidade de vida refere-
se a "capacitacao para alcancar funcionalidadeseekares - alimentar-se, ter abrigo, salde - e as
gue envolvem autorrespeito e integracdo social matoparte na vida da comunidade"
(HERCULANO, 1998). Deste modo, “qualidade de vid® ieve, portanto, ser entendida como
um mero conjunto de bens, confortos e servicos, atesvés destes, das oportunidades efetivas

das quais as pessoas dispéem para ser” (HERCULABES).

Na literatura médica, o termo QV tem sido aplicadmo sindnimo de termo geral para definir

condi¢des de saude e funcionamento social, e inolaivariedade de condigbes que podem afetar
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a percepcao do individuo, seus sentimentos e cdampentos relacionados com a sua atividade

diaria, ndo se limitando a sua condi¢do de sa@demervencdes médicas (Flegtlal., 2000).

A Qualidade de vida relacionada a satude (QVRS) tataspectos relevantes que abordam saude,
como sintomas fisicos, fungdes fisicas, emocioraignitivas e sexuais, estado funcional e as
possiveis consequéncias da associacdo desses féDonez & Schor, 2005). Presentes nessa
definicho do construto QV, encontram-se o0s aspectosdamentais referentes a
multidimensionalidade, subjetividade e a presergdithensdes positivas e negativas. A QVRS
tornou-se um aspecto reconhecido na avaliacdo tdoesle salde de pacientes com doencas
cronicas, tal como a hemofilia. Devido a sua natnmultidimensional, a QVRS reflete uma
perspectiva mais ampla do que os métodos de a&al@ipica. Um aspecto importante deste tema
€ 0 conceito de autopercepc¢ao de saude, utilizaohw ¢mportante indicador do nivel de saude,
pois é simples, objetivo e amplo (KASMEL, 2004)taenbém por se tratar de um preditor de
mortalidade e morbidade (IDLER, 1990). A autopegéepde saude possibilita a compreensao que
a pessoa tem sobre sua propria saude (SAVASSI).2010

Spieth & Harris (1996), visando facilitar a apli@acdos instrumentos de avaliagdo na area da
saude, partindo da revisdo de estudos acerca didagleade vida, basearam esta avaliagdo na
definicdo multidimensional de satde da Organizad@iodial de Saude (OMS), que identifica para
isso os dominios fisico, mental e social. Os pesglares chamam a atencdo sobre a necessidade
de se empregarem questionarios de qualidade dededarma a obter informac¢des que possam

ser utilizadas para aprimorar intervencdes quenteenelhor qualidade da assisténcia.

Para Valderrabanet al. (2001), determinar a QV representa uma tentatevajehntificar as

consequéncias de uma doenca e de seu tratamengopsosbepcao do paciente a respeito de sua
capacidade para viver uma vida util, de acordo saoas expectativas. Nesse sentido, Corral &
Abraira (1994) também citaram a percepc¢éo do daeatsua satisfacdo com a propria saude como
principais componentes da avaliacdo da QV, umaquez a autopercepcdo emerge como um
instrumento de base para a intervencédo da equigaube, especialmente no caso de doentes

cronicos.

Um desafio que os pesquisadores enfrentam no plaeejo de um estudo de QVRS ¢é a selecao

de um instrumento que forneca resultado validofi@eel e sensivel a alteragdes do estado de
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saude dos pacientes com hemofilia. O instrumente dbordar os problemas relevantes para a

hemofilia, e, adicionalmente, refletir o aspectdtidimensional da QVRS (Szeneéeal., 2003).

Os instrumentos classificados como genéricos dieti a percep¢do do paciente sobre seu
estado de saude geral e permitem comparacdegepuacdes e enfermidades diferentes (Lopes
et al., 2007). Segundo Beaton & Schemitsch (2003), Fisehal. (2003) e Bullinger & von
Mackensen (2004) os instrumentos genéricos mdizaakds para avaliar a QVRS tém sido o SF-
36, EuroQol 5-dimensdes (EQ-5D), o QuestionariGaéde da Crianga e o Health Utility Index.

Em contrapartida, os instrumentos especificos pofibermecer um padréo mais detalhado dos
sintomas e deficiéncias relacionados a uma doesmwac#ica, como a hemofilia (Remetral.,
2004). Hoje em dia existem diversos instrumentpeaficos utilizados para medir a QVRS em
pacientes com hemofilia, entre eles, o Canadianmidphilia Outcomes Kids Life Assessment
Tool (CHO-KLAT) (Young et al., 2004; 2012); Haemo-QoL (von mackensehal. 2004;
Bullinger et al., 2002; Pollaket al., 2006); Haem-A-QoL (von mackensenal., 2005; 2010),
Hemofilia-QoL (Arranzet al., 2004; Remogt al., 2005); Hemolatin-QoL (Remaat al., 2005;
2008); e MedTap (Haemo-QoL-A) (Yourtal., 2012; Rentzt al., 2008).

Disturbios de coagulagcédo, como a hemofilia, assimao seu tratamento impactam a qualidade
de vida e o dia a dia dos pacientes e suas farfibtasMackensest al., 2007). Embora a avaliacdo
de qualidade de vida em pacientes com hemofilaisgjortante, este campo € relativamente novo
e as primeiras publica¢cGes foram feitas em 199t@Ret al., 2004). Desde entdo, muitos estudos
tém sido realizados, e seus resultados apontammadeira geral, para o fato de pessoas com
hemofilia de diferentes grupos terem pior QVRS glwacomparadas com a populagdo em geral,
em particular nos aspectos fisicos, embora elasnsg&gmelhantes nos aspectos mentais (Veéalsh
al., 2003; Klamrottet al., 2011; Poort al., 2012; Minerset al., 1999; Molhcet al., 2000; Trippoli

et al., 2001; Hilberget al., 2011).

Estudos realizados no Brasil mostram que os asp#sicos, além de esporte e lazer, tiveram forte
influéncia na piora da qualidade de vida, seguddopresenca de dor e do componente emocional
(Ciconelliet al., 1999; Martinezt al., 1998; Silvaet al., 2000; Rodrigues-Neto, 2001; Garlain

al., 2007). Em Minas Gerais foi observado que, de &ogeral, pacientes ndo brancos, com renda
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pessoal de até um salario minimo, escolaridademaade até oito anos de estudo e que recebem
beneficio por invalidez tém pior qualidade de \(Berreira, 2012).

E possivel verificar também que a QVRS sofre efpisitivo quando utilizado o tratamento
profilatico, mas este efeito apresenta-se negaiivo o aumento da idade (Fiscletirl., 2002;
Barretal., 2002). Além disso, alguns estudos (Reabat., 2002, 2005, 2011; Morfiret al., 2007)
afirmam que marcadores clinicos tém impacto na @\patcientes com hemofilia, tais como o
numero de articulacbes afetadas no ultimo ano, esepga de infeccdo pelo virus da
imunodeficiéncia humana (HIV), a presenca de viashepatite C (HCV), a presenca de dor
cronica e de inibidores, que influenciam negativaima QV. Na dimenséo psicologica, a presenca
de inibidores pode agravar a sensacéo de perdanttele sobre a doenca, e, como consequéncia,
levar ao isolamento, dificuldade com as atividadiasas, que pedem a atitude superprotetora da
familia, acarretam dificuldades na escola/trabahnos esportes (Remet al., 2002). Esse
conjunto de fatores contribui para a autopercepigiser diferente dos outros, o que causa no
paciente sentimento de vergonha, que leva a digdoudo bem-estar e da qualidade de vida
(Remoret al., 2011). Além disso, a gravidade da hemofilia est@cionada com dificuldade para
realizar o tratamento. Pacientes com hemofiliaiplo feve, por ndo saberem, ao certo, se estao
tendo uma hemorragia, ou por ndo consideraremuastaocorréncia séria, muitas vezes utilizam
bandagens de pressao, ou acreditam que 0 sangoaiméepessar espontaneamente, em vez de

proceder com o tratamento prescrito (Lindettl., 2010).

Entretanto, apesar dos relatos ja existentes emtlira, as diferencas tanto nas praticas no
tratamento quanto nas caracteristicas demografiodem gerar variacdo na QVRS entre os
pacientes de diferentes locais, 0 que torna osltades dos estudos ja realizados pouco
generalizaveis (Poast al., 2012).
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3 JUSTIFICATIVA

Avaliar a qualidade de vida de pessoas com hemd@fiéxtremamente relevante para a tomada de
decisOes relacionadas ao tratamento desses pacientem por objetivo desenvolver novas
terapias, aprimorar o planejamento da assistén@ansequentemente, melhorar a qualidade do
cuidado. Inicialmente, apenas a taxa de mortalidadesuficiente como indicador de uma boa
gestdo em saude. No entanto, com 0 acesso a terapia eficazes, a mortalidade relacionada a
doenca tornou-se um evento relativamente raro rearo, um marcador pouco util, fazendo-se

necessario o uso de indicadores mais sensiveis.

Os instrumentos capazes de medir a qualidade dedeil pacientes com hemofilia tém, em geral,

sido desenvolvidos concomitantemente com os avatg®terapias de tratamento da doenca. No
entanto, ainda sao necessarios mais estudos palar aomo o0s beneficios desses tratamentos
influenciam no aumento da expectativa de vidaiacjpalmente, na qualidade desse aumento dos

anos vividos.
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4 OBJETIVOS

O presente estudo, de carater exploratorio, teveocobjetivo avaliar a qualidade de vida
relacionada a salde e seus fatores associadoscantpa com hemofilia A e B atendidos na FH.
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5 MATERIAL E METODOS

5.1 Populacao e area de estudo

A FH conta com 21 unidades no estado de Minas §eatalizando em 2012, atendimento a cerca
de 1.131 pacientes hemofilicos la cadastradose€epte estudo é de delineamento transversal e
foi conduzido em oito unidades da FH as quais aptasn maior nimero de pacientes cadastrados
e distribuicdo geografica abrangente no estado medViGerais: Belo Horizonte, Governador
Valadares, Manhuacgu, Montes Claros, Pouso Alegberdaba e Uberlandia, contemplando 566
pacientes (50,0%) (Figura 1). Vale ressaltar deld ado apresenta um cadastro Unico por paciente,
isso possibilita que um mesmo individuo tenha daolasm mais de uma unidade, o que pode

superestimar a populagéo real de hemofilicos adanth estado.
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Figura 1 - Unidades da FH que atendem portadoresatgilopatias hereditarias em Minas Gerais e fegdationadas

para o estudo. Fonte: Brasil, 2012. Editado pelorau
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O presente estudo incluiu individuos adultos (18sanu mais), sendo que a selecdo dos
participantes se deu em duas fases. No primeiro entan todos os pacientes adultos que
compareceram aos hemocentros selecionados patado,aso periodo de agosto de 2011 a julho
de 2012, eram elegiveis e foram convidados a gaatida pesquisa. Posteriormente, os individuos
cadastrados nos hemocentros e que ndo haviam aoitadurante o periodo de coleta de dados

foram contatados (telefonema e/ou carta) e coneslagarticiparem do estudo.

N&o foram incluidos neste estudo os individuos edgnm tipo de déficit cognitivo ou outro

problema de saude, avaliado pelo entrevistadoringpessibilitasse a compreensédo das perguntas.

5.2 Variaveis e procedimentos de coleta de dados

Os dados foram coletados utilizando-se as inforegcontidas nos prontuarios médicos e também
por entrevista. Os dados coletados por questiofANEXO A), e utilizados no presente estudo,
contemplaram os seguintes aspectos: (1) perfibdeanografico (idade, estado civil, escolaridade,
trabalho atual e cor da pele); (2) caracteristicisicoepidemiolégicas (peso e altura
autorreferidos, numero de internacbes e consulédicas nos Ultimos 12 meses e relato de
condi¢des cronicas - hipertensdo, diabetes, astnde,acancer, doenca do coracdo, doenca da
coluna e depresséo ; e (3) avaliacdo da qualidadedd, utilizando o Haem-a-qol (ANEXO B),
contendo 11 dominios (“Total” “Saude fisica”, “Sementos”, “Autopercepc¢ao”, “Esportes/lazer”,
“Trabalho/escola”, “Maneiras de lidar’, “TratamehtdFuturo”, “Planejamento familiar” e
“Relacionamentos/sexualidade”) (Bullinger & von Mansen 2004). Neste questionario o escore
varia de 0 a 100, sendo que valores mais proxirad€06 indicam pior QVRS. No levantamento
de dados dos prontuérios dos pacientes, utilizours® ficha de coleta (ANEXO C) contendo
informacdes que complementaram as caracteristicéoepidemioldgicas dos pacientes: tipo de
hemofilia, dosagem de fator e inibidor, sorologagpalgumas infeccbes (HIV e hepatites) e
articulagbes afetadas por sangramentos nos ultidaseses. O estado nutricional foi avaliado
pelo indice de massa corporal (IMC), obtido pelsop@m kg) dividido pelo quadrado da altura
(em m), considerando-se o baixo peso quando o IM@&va abaixo de 18,5 kg?re sobrepeso
guando essa medida estava acima de 24,99 Kwiorld Health Organization, 1998).
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Os questionarios foram aplicados no momento em ajyaciente comparecia a unidade de
atendimento, enquanto aguardava a consulta ou ata@aente apds essa consulta, em ambiente
reservado. Os entrevistadores foram treinados @amhordagem do paciente e aplicacdo do
guestionario, sendo todos profissionais da areasalae (trabalhadores ou bolsistas dos
Hemocentros participantes). A coleta de informagiiesprontuarios foi realizada pelos mesmos
entrevistadores que também foram treinados, al&sodiutilizaram formulario padronizado,

elaborado para o presente estudo.

5.3 Processamento e analise dos dados

O preenchimento dos questionarios foi realizad@mter a coleta dos dados, e foi utilizado o
programa EpiData, versdo 3.1. Posteriormente osdaykrados foram enviados para a
coordenacédo do projeto, em Belo Horizonte, pamnéeccao do banco de dados central, também
no programa EpiData, versdo 3.1. Os dados de @motdos pacientes foram coletados em

formulério impresso e duplamente digitados, e foira@orporados ao banco de dados central.

Excluiram-se da analise os pacientes que ndo haespondido ao questionario de qualidade de

vida, de forma completa.

A analise estatistica incluiu a descri¢cdo das veisautilizadas, com distribuicdo de frequéncias
para as variaveis categoéricas e uso de medidagndi€ricia central (média e mediana), de
variabilidade (desvio-padréo) e de posicéo (peisepéara as variaveis continuas, incluindo-se os

dominios do questionéario de qualidade de vida.

A fim de verificar a associacdo entre cada um dtmés e o0 escore global, além do escore obtido
para cada dimensao, foi feita regressao logistidmal, modelo deodds proporcionais. Os 11
dominios do questionéario de qualidade de vida farkssificados em trés grupos, de acordo com
os tercis da amostra (tercil 1 = QV boa; tercilQ¥razoavel; tercil 3 = QV ruim). Para construcéo
do modelo utilizou-se a metodologiastiigpwise, na qual as variaveis significativas em nivel nmeno
ou igual a 0,20 foram mantidas no modelo, paratefée ajuste. Além disso, as variaveis

clinicoepidemiol6gicas foram necessariamente djasta pelo bloco de variaveis
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sociodemogréficas (idade, escolaridade, cor dg psiado civil e trabalho atual). O modelo final
produziu os valores deldsratio (OR), intervalos de confianca (95%) e valores,dmpsiderando
nivel de significancia igual a 0,05. Nao foram obados valores elevados de multicolinearidade
entre as variaveis independentes deste estudopésttiu a inclusdo de todas as variaveis no
modelo multivariado. O teste de Brant foi utilizguira verificar a premissa de razdes de chances
proporcionais para todas as variaveis, e os valdeegroporcionalidade foram aceitaveis (p >
0,05).

Toda a analise dos dados foi realizada no progftata versédo 13.0.

5.4 Aspectos éticos

O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica da Feles os participantes assinaram o termo de

consentimento livre e esclarecido.
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6 RESULTADOS

Dos 566 pacientes cadastrados nas unidades pamtiegoda pesquisa que compareceram no
periodo do estudo, foram abordados, presencialme&®fe(28,3%) pacientes. Houve sucesso em
28 (4,9%) tentativas de contato telefonico/car@mtdal, foram convidados a participar do estudo
188 pacientes. Todos com 18 anos ou mais, com ieneo€adastrados nas unidades previamente
selecionadas. Houve 10 (5,3%) recusas e um (0,p8@iente que, por apresentar

comprometimento cognitivo, foi excluido da pesquisiém disso, dois (1,1%) pacientes foram

excluidos por nédo terem respondido de forma completquestionario especifico de avaliacdo de

gualidade de vida. Desta forma, participaram daygea 175 pacientes (93,9%).

6.1 Aspectos sociodemograficos

A idade dos 175 pacientes entrevistados varioe ditie 68 anos, com média de 31,44 anos, a cor
predominantemente declarada foi “N&o branca” (6),8%stado civil “Nao casado” (59,4%). A
maioria (45,0%) dos participantes tinha entre nevel anos de estudo e estava trabalhando
(52,0%) (Tabela 1).

6.2 Aspectos clinicos

As caracteristicas clinicoepidemiolégicas enconisamapresentadas na Tabela 2. Dos
entrevistados, 147 (84,0%) tinham a hemofilia go # e 28 (16,0%) tinham a hemofilia do tipo
B. Em relacdo a gravidade da doenca, 8,9% forassifileados como leve, 43,8% como moderada
e 47,3% como grave. A pesquisa de inibidor ndoréaillizada para 33,1% dos pacientes
entrevistados. A maioria (57,3%) dos participafdeslassificada como eutrofico. Nos Ultimos 12
meses que antecederam a data da entrevista 26teac{@4,9%) foram internados por, pelo

menos, uma noite, e 86 (49,7%) consultaram o métiivmo a outras causas que nao a hemofilia
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pelo menos uma vez. A sindrome da imunodefici@mamaana (HIV) foi identificada em 10 (5,8%)
pacientes, a hepatite C em 73 (42,4%) e a hefiaéte 18 (14,1%). Pelo menos uma comorbidade
foi relatada por 70 pacientes (40,2%). Os sangreoeeietaram pelo menos uma articulagdo em

157 pacientes (89,7%), nos 12 meses anterioresevista.

6.3 Qualidade de Vida Relacionada a saude

A média, desvio padrao, mediana e percentis 25de tada dominio do questionario de qualidade
de vida Haem-a-Qol séo mostrados na Tabela 3. @estmtal do Haem-a-QolL teve mediana de
36,96. O pior desempenho foi observado no domaspdrte/lazer”, que apresentou mediana igual
a 60,00; os melhores relatos foram observados minio “Relacionamento e Sexualidade”, com
mediana igual a 0,00.

6.3 Analise bivariada e multivariada

As Tabelas 4 e 5 mostram, respectivamente, osegtty OR bruto e ajustado para as variaveis
pesquisadas em relacdo aos tercis do escore ddagleatie vida. Na andlise bivariada (Tabela 4)
observa-se que as seguintes variaveis apresen@gsotiacdo (p<0,05) com o escore total:
“trabalho”, “gravidade”, “hepatite B” e “articulagd afetadas nos ultimos 12 meses”. Os valores
de OR valor p e intervalo de confianca das varidveisaatiilas no modelo de regresséao logistica
ordinal multivariado para cada dominio est&o anesad final do presente trabalho (APENDICES
A AO L).

No modelo ajustado (Tabela 5), as variaveis “idattedbalho”, “nimero de consultas médicas” e
“articulacdes afetadas nos ultimos 12 meses” pezneam associadas ao escore total da
qgualidade de vida. As variaveis associadas a cada#nib especifico do questionério estédo

apresentadas na Tabela 5.
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Tabela 1 Caracteristicas sociodemogréaficas dos pacientesheomofilia A e B atendidos na Fundagdo Hemominas.
Minas Gerais, 2011-2012

Variavel N (%) ou média (DP)

Idade (anos), média (DP) 31,4 (11,1)
Escolaridade em anos, n (%)

12+ 31(18,1)

9-11 77 (45,0)

0-8 63 (36,8)
Cor da pele, n (%)

Branca 66 (38,2)

N&o branca 107 (61,9)
Estado Civil, n (%)

N&o casado 104 (59,4)

Casado 71 (40,6)
Esté4 trabalhando

Sim 91 (52,0)

N&o 84 (48,0)

DP: desvio padrao



Tabela 2- Caracteristicas clinicoepidemiolégicas dos paeeobm hemofilia A e B atendidos na Fundagéao
Hemominas. Minas Gerais, 2011-2012

Caracteristicas clinicoepidemiol6gicas N %

Tipo de hemofilia

A 147 84,0

B 28 16,0
Gravidade

Leve 15 8,9

Moderada 74 43,8

Grave 80 47,3
Pesquisa de inibidor nos ultimos 12 meses

Negativa 98 56,0

Positiva 19 10,9

N&o realizada 58 33,1
Estado nutricional

Eutrofico 98 57,3

Baixo peso 18 10,5

Sobrepeso/obesidade 55 32,2
Internacaéo nos ultimos 12 meses

N&o 149 85,1

Sim 26 149
N° de Consultas por outras causas

0 87 50,3

1 26 15,0

2 ou mais 60 34,7
Doengas infecciosas

HIV 10 5,8

Hepatite C 73 42,4

Hepatite B (atual ou negativada) 18 14,1
Outras doencgas*

0 104 59,8

1 50 28,7

2 ou mais 20 11,5
Articulacdes afetadas nos ultimos 12 meses

0 18 10,3

la3 55 31,4

4 ou mais 102 58,3

* hipertenséo, diabetes, asma, artrite, cancengiodo coragéo, doenga da coluna e depresséo
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Tabela 3- Média, desvio padrdo, mediana e percentis 25dp&score do questionario Haem-a-Qol dos pacientes
com hemofilia A e B atendidos na Fundacdo Hemomidasas Gerais, 2011-2012

Dominios

Média (DP)

Mediana (p25 - p75)

Total

Saude fisica
Sentimentos
Autopercepcao
Esportes/lazer
Trabalho/escola
Maneiras de lidar
Tratamento

Futuro

Planejamento familiar

Relacionamentos/sexualidade

36,37 (16,71)
43,91 (25,81)
29,57 (26,34)
36,46 (21,08)
59,06 (22,91)
39,07 (29,71)
26,76 (24,2)
38,09 (22,55)

39,86 (24,72)
18,57 (24,28)

14,24 (23,71)

36,96 (23,37 - 48,91)
40,00 (20,00 - 65,00)
25,00 (6,25 - 50,00)
35,00 (20,00 - 50,00)
60,00 (40,00 - 75,00)
37,50 (12,50 - 62,50)
25,00 (8,33 - 41,67)
37,50 (18,75 - 53,13)

40,00 (20,00 - 60,00)
12,50 (0,06,02)

0,00 (01®,67)

n=175 para todos os dominios
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Tabela 4- Odds ratio bruto, conforme os dominios do questionario Hae@ehdos pacientes com hemofilia A e B atendidofmadacao Hemominas. Minas Gerais, 2011-
2012 (= 0,20)

Dominios
Caracteristicas Saude : Auto Esportes Trabalho Maneiras Planejamento Relacionamento
Total fisi Sentimentos x . . Tratamento  Futuro . .
isica percepcdo lazel escoli de lidar familiar sexualidad

Idade 1 1,01 1,01 1,01 1,02 0,99 0,99 0,99 0,98 1,01 1,01
Escolaridade em anos (Ref: 1:
9-12 0,71 0,71 0,68 0,56 0,89 0,99 1,58 0,54 0,7 1,43 78 1,
0-8 1,4¢€ 1 2,3: 1 1,47 3,6¢ 2,8¢ 0,6¢ 1,0¢ 2,0t 3,32
Cor da pele (Ref: Branc
Né&o branca 1,66 1,65 1,52 1,64 1,99 0,97 1,21 1,56 1,48 1,80 1,92
Estado Civil (Ref: N@o casac
Casado 1,34 1,36 0,97 1,44 1,89 1,46 0,6 0,67 1,15 1,19 7 0,
Trabalho (Ref: Sin
Nao 2,51 2,02 2,33 2,92 2,49 3,73 1,3 1,29 2,21 1,83 AT 2
Tipo de hemofilia (Ref: £
B 1,02 1,2t 0,9t 1,84 1,11 1,1t 1,5¢€ 0,92 1,14 1,3t 0,97
Gravidade (Ref: Leve)
Moderad; 3,2t 2,57 1,0€ 1,2t 2,0¢ 2,0: 0,2¢ 2,7¢ 2,2¢ 4,82 2,07
Grave 4,07 4,31 1,21 1,77 1,86 2,12 0,16 3,52 2,44 5,50 6 3
Inibidor ultimos 12 meses (Ref: Ne
Positiva 0,79 0,75 0,78 0,97 1,2 1,07 1,43 0,76 1,33 0,9 11,4
N&o realizad 0,74 0,9¢ 0,53 0,9¢ 0,8¢ 0,7¢ 1,27 0,7t 0,4¢ 1,21 0,9¢
Estado nutricional (Ref: Eutrofic
Baixo peso 1,38 1,16 1,52 2,06 0,64 1,62 11 0,45 ,830 1,22 1,95
Sobrepes 0,92 1,4¢ 0,6€ 0,9¢ 0,72 1,0¢€ 0,6t 0,54 0,8 1,14 0,8¢
Internac&o nos ultimos 12 meses (Ref: Sim)
Nac 0,7€ 0,91 1,3¢ 0,5¢ 0,67 1,4¢ 0,7¢ 1 0,8¢ 0,6¢ 0,9z
N° de consultas por outras causas (Ref: 0)
1 0,5€ 0,6t 0,6¢ 0,81 0,5¢€ 0,6t 0,3: 0,6¢ 0,6¢ 0,9t 1,21
2 ou mai 1,07 1 0,97 0,8¢ 0,8t 0,82 0,87 1,24 1,32 1,11 1,4¢€
HIV (Ref: N&o)

Sim 0,9¢ 1,0t 1,8t 1,01 0,8¢ 0,34 0,6¢ 1,5¢ 0,42 1,2¢ 0,3t
Hepatite C (Ref: N&o)

Sim 1,61 1,817 1,1¢ 1,12 1,74 1,07 0,4¢ 1,72 1,12 1,5¢ 0,92
Hepatite B - positivo/negativado (Ref: N&o)

Sim 2,94 3,5¢ 1,4¢ 2,01 3,61 2,0¢ 0,3¢ 1,62 2,5¢ 3,4C 1,87
Outras doengas (Ref:
1 0,68 1,57 0,73 0,69 0,98 1,19 0,56 0,49 0,78 11 08 1,
2 ou mai 1,51 1,3¢ 1,84 1,0¢€ 1,82 2,0€ 0,8¢ 1 1,7¢ 3,5¢€ 2,91
Articulacdes afetadas nos ultimos 12 meses (Ref: 0)
la:l 3,8¢€ 6,1C 3,6t 3,2C 4,07 2,0¢ 0,1¢ 2,4¢ 10,67 3,5¢ 1,94
4 ou mais 10,59 14,37 7,30 4,84 4,34 4,01 0,21 48,93 25,54 3,29 2,66
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Tabela 5 -Odds ratio ajustado, conforme os dominios do questionariarHaeQol dos pacientes com hemofilia A e B atenditbo§undacdo Hemominas. Minas Gerais,

2011-2012.
Dominios
Caracteristicas Saude : Auto  Esportes/ Trabalho/ Maneiras PlanejamentoRelacionamentos/
Total fisi Sentimentos x - Tratamento Futuro - -
isica percepgado lazer escola de lidar familiar sexualidade

Idade 1,06* 1,06* 1,03 1,04* 1,01 1,01 0,98 0,99 1,01 31,0 1,03
Escolaridade em anos (Ref: 12 +)
9-12 0,72 0,62 0,84 0,4 0,71 1,47 1,91 0,54 0,64 1,11 921,
0-8 1,25 1,28 3,49* 0,8 0,94 6,37* 4,27* 0,85 1,41 1,31 3,61*
Cor da pele (Ref: Branca)
N&o branca 1,95 1,92 1,6 2,02* 1,92 1,21 0,99 2,11* 1,76 1,32 2,07
Estado Civil (Ref: Nao casado)
Casado 1,91 1,34 0,87 1,29 2,48* 1,42 0,46* 0,65 1,44 0,91 0,55
Trabalho (Ref: Sim)
Nao 3,44*  2,10* 1,96* 2,85* 2,94 5,63* 1,27 1,68 2,14 1,62 2,56*
Tipo de hemofilia (Ref: A)
B - - - 2,98* - - - - - 1,92 1,49
Inibidor udltimos 12 meses (Ref: Neg.)
Positiva - - 3,07 - - 9,31* 1,21 - 3,54 - -
N&o realizada - - 0,58 - - 1,04 1,41 - 0,45* - -
Estado nutricional (Ref: Eutrofico)
Baixo peso - - 1,05 - 0,68 - - 0,19* - - 1,59
Sobrepeso - - 0,69 - 0,46 - - 0,51 - - 0,74
Internacao nos ultimos 12 meses (Ref: Sim)
Nao - - - 0,36* - - 0,57 - - - -
N° de consultas por outras causas (Ref: 0)
1 0,18* 0,51 - 0,7 0,15* 0,35 0,25* - - - -
2 ou mais 0,59 0,55 - 0,49 0,55 0,66 1,59 - - - -
HIV (Ref: Nao)

Sim - - - - - - - - - 4,35 0,21
Hepatite C (Ref: N&o)

Sim - - - - - - - 1,98 - - -
Hepatite B - positivo/negativado (Ref: Nao)

Sim 0,74 - - - 3,945* 1,95 - - - 2,3 -
Outras doencgas (Ref: 0)
1 0,68 1,37 - - - - 0,56 - - - -
2 ou mais 1,51 0,4 - - - - 0,81 - - - -
Articulagfes afetadas nos ultimos 12 meses (Ref:
0)
la3 11,69* 10,04* 9,08* 5,08* 3,08 4,77* 0,14* 1,97 5OF 4,64* 2,02
4 ou mais 55,86* 50,63* 27,31* 18,69* 4,68* 17,19* 0,12* 720 71,98* 4,87* 4,48*

*p<0,05
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7 DISCUSSAO

De maneira geral, os resultados do presente estadtvtam que a qualidade de vida relacionada a
saude (QVRS) dos hemofilicos entrevistados, emrmelws um dos dominios investigados, é pior
entre os mais velhos, de menor escolaridade, rdtacds, que ndo estavam trabalhando, que
relataram ndo terem consulta médica uma vez e edajam internados no dltimo ano, com

hemofilia B, com sorologia positiva ou negativadogohepatite B e que relataram maior nUmero
de articulacdes afetadas por sangramentos. Aléso,dis casados apresentaram pior QVRS em

relacdo a esportes e lazer, mas melhor escoreenseguefere a maneira de lidar com a doenca.

A idade mostrou ser uma caracteristica signifieatindicando uma associacéo direta com a piora
da qualidade de vida nos dominios “total”, “salided” e “autopercepcao”. Em estudo realizado
na Grécia (Varakliotét al., 2014), utilizando o mesmo questionario (Haem-§-@considerando

0 ajuste por fatores de confuséo, também obsemwaus a idade foi preditor importante para
QVRS de hemofilicos nos dominios “total” e “salidé&ch”, de forma semelhante ao observado no
presente estudo. Segundo Elareat. 2014) o aumento da idade pode influenciar todasiasdes

da QV, mas sobretudo aquelas relacionadas aostesgesicos. Segundo Remetral. (2011),
dificuldades na dimenséo fisica, dificultam a mjéo das atividades diarias e a pratica de
esportes e lazer, o que contribui para o sentimdatse autoperceber diferente dos outros,
causando sentimento de vergonha e consequenteudifordo bem-estar e da QVRS, o que pode

explicar o pior desempenho nesse dominio obsemagwoesente estudo.

N

Pode-se observar também que nos dominios “sentisiefitrabalho/escola”, “maneiras de lidar”

e “relacionamentos/sexualidade”, os individuos tinleam menor escolaridade (0 a 8 anos de
estudo) apresentavam, no minimo, trés vezes maiscehde reportar pior qualidade de vida,

guando comparados aos individuos que tinham 12 @nosais de estudo. Assim como em sete
dos 11 dominios, os individuos que ndo estavaraltrabdo, tinham maior chance de reportar pior

QVRS, gquando comparados aos que estavam trabalbarfdeguéncia escolar e o desempenho

académico dos hemofilicos sdo negativamente afefaea doenca, o que pode favorecer o menor
acesso ao emprego regular, levando a desigualdadiss, e, por conseguinte, baixo nivel de QV

(Holstein; & Langer, 2014; Nunest al., 2009). Além disso, a maior taxa de aposentadoria,
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provavelmente por invalidez, e a baixa renda pésseamsal € significativamente maior na
populacdo hemofilica do que a observada na popuigeéal, tanto no Brasil (Gonzaletzal.,
1979; Markovaet al., 1980; Damloujiet al., 1982; Strong & Carelli, 1985; Caa al., 2001). E
importante lembrar que a hemofilia € uma doencaeeaclusiva do sexo masculino, na qual a
pressdo social em relacdo a um emprego regulae &@rsgr maior, jA que os homens ainda sao
vistos como provedores da familia, embora essa@temal social venha diminuindo com o tempo
(Caioet al., 2001). Chama atencdo que a associacdo maisdforariavel “trabalho” foi com o

dominio “trabalho/escola” (OR=5,63, p<0,01), masti@ boa consisténcia dos dados coletados.

Os individuos ndo brancos também tinham maior @haecrelatar pior qualidade de vida nos
dominios relacionados a autopercepcdo e ao tratamé&la populacdo geral, esse € um
comportamento observado com bastante frequénci®AR012), sendo que a pior QVRS pode
ser relatada nessa populacdo devido a diferencesnsaientizacéo e valorizacdo da sua prépria
saude (Pereirat al., 2011), o que pode explicar o resultado observadgresente estudo, na
populacdo de hemofilicos. Ressalta-se, porém, sgeeassociacdo ainda nao havia sido reportada
em outros estudos.

O estado civil também mostrou-se fator importargeleterminacédo da qualidade de vida nessa
populacdo, razdo por que individuos casados tivenaimor chance de reportar pior QVRS no
dominio “esportes/lazer”. Isso pode ser causadm gtélide superprotetora da familia, o que leva
a dificuldades na prética de esportes e conseqaétamento dos individuos dessas atividades
(Remoret al., 2002). J& no dominio “maneiras de lidar”, houvenonechance de reportar pior
QVRS entre os casados, provavelmente devido aaéatocasamento representar, ndo sé para 0s
individuos com hemofilia, uma forma de protecacttglidade (Caiet al., 2009; Holstein &

Langer, 2014), e pode funcionar como important@gasocial para esse grupo.

Em relacdo as caracteristicas clinicoepidemiol@gicdipo de hemofilia mostrou ser significativo
no dominio “autopercepcao”, constatando que indvgdportadores de hemofilia do tipo B tém
aproximadamente trés vezes mais chance de reppidarqualidade de vida. Diferencas
significativas na QVRS foram relatadas em estudwgnido na Grécia (Varaklioét al., 2014),
onde pacientes com hemofilia A exibiram menoresrescmedios (melhor QVRS) em todos os
dominios do Haem-a-Qol. Isso pode estar relaciomadi@to de a hemofilia B ocasionar menos

sangramentos do que a hemofilia A, o que pode lavama falta geral de experiéncia e
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conhecimento sobre a doenca e consequente fai@bilelade no autocuidado (Loweeal ., 2008;
Nageletal., 2011; Remoet al., 2011). Segundo Barry & Elander (2002) quanto marpercepcao
da dor e autocuidado, maior o niumero de visitaspaiofissionais de salde e maior uso de

medicacao analgésica, o que leva a pior QVRS.

A presenca de inibidor mostrou-se associada adaddi de vida no dominio “trabalho/escola”,
evidenciando que, individuos com inibidor positiémn chance aproximadamente nove vezes
maior de reportar uma pior qualidade de vida ndegginio. O mesmo resultado foi relatado em
estudo realizado entre hemofilicos americanos (Behwal., 2009), no qual a presenca de inibidor
afetou significativamente o desempenho nas dimensécionadas as atividades diarias e
produtividade. Remaat al. (2002) mostraram que a presenca de inibidor pgde/ar a sensacao
de perda de controle sobre a doenca e, como carsggulevar ao isolamento, a dificuldades com
as atividades diarias, que, mais uma vez, envolaeatitude super-protetora da familia e
dificuldades na dimensédo escola/trabalho. A caiedoéo realizada” da variavel “pesquisa de
inibidor” foi mantida para que o “n” total da am@shao fosse reduzido no modelo mdltiplo. Esse

fato pode ter prejudicado a avaliacdo dessa vdmdad)VRS.

O baixo peso mostrou ser uma caracteristica asiwoaianelhora da qualidade de vida no dominio
“tratamento”, resultado ainda néo reportado neditea. De maneira geral, a literatura mostra que
pessoas com sobrepeso / obesidade apresentara@V RS (Soucieet al., 2004; Morfiniet al.,

2007; Hofstedest al., 2008; Mauser-Bunschote al., 2009), resultado justificado pelo fato de
gue o0 aumento do peso pode ocorrer devido a idatiei fisica, associacédo de fatores que tende a
elevar a quantidade de sangramentos articularequéstoes sobre peso e altura, neste trabalho,
foram autorreferidas, o que pode ter contribuida padiferenca entre os estudos nos quais esses

dados foram mensurados pelo entrevistador.

Pacientes que nao estiveram internados nos ulighogeses apresentaram menor chance de relatar
pior qualidade de vida no dominio “autopercepcadds internacdes, o individuo hemofilico
necessita, a todo o tempo, de reposi¢do urgenfatdode coagulacdo terapéutica, geralmente
disponivel em poucos centros especializados, ccqaaima situacao psicossocial peculiar para
esse individuo: a de alguém que vive sob constamiaca de um sangramento inesperado e
dependente do servico de saude (Carapeba, 2006ac@rdo com a experiéncia de paises

desenvolvidos, a possibilidade de autocuidado é&maghes de emergéncia, reduz o niumero de
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internacdes, 0 que altera positivamente a autopeficedesses individuos a respeito da hemofilia,
dando-lhes maior sensacdo de otimismo, seguraibeagddde e independéncia, melhorando a
QVRS desses pacientes (Marques, 1997; @ab, 2001).

Os individuos que consultaram o médico uma vezpptras causas diferentes da hemofilia, nos
ultimos 12 meses que antecederam a entrevistagtartém menor chance de apresentar pior QV
em relagdo aos dominios “maneiras de lidar”, “eégsdazer” e “total”. Na populacdo hemofilica
resultados semelhantes aos encontrados no presstate ainda ndo foram reportados. Porém,
segundo Castret al. (2010), a qualidade de vida de pessoas com doerfj@isas € positivamente
afetada quando elas aprendem a conviver com véoimportamentos obrigatorios em sua vida
cotidiana como ir ao médico e tomar remédios requdate. Ao analisar aspectos de saide mental
desses pacientes, é possivel observar que inds/gilimaderem a um tratamento multidisciplinar
tém um forte sentido de competéncia, o que faall#gorocessos cognitivos, o desempenho, a
maneira de lidar com a doenca, o que deixa o iddd/menos vulneravel ao estresse e a depressao
(Grivaet al., 2000; Scholzt al., 2002), isso explica os achados deste estudo.

A presenca da infecgéo por hepatite B, no passado presente, evidenciou ser uma caracteristica
relacionada a piora da QV, no que diz respeitocminio “esportes/lazer”. Estudo realizado no

Brasil (Almeida, 2011) verificou que a QV relacidaaa capacidade funcional dos pacientes
hemofilicos com Hepatite B e/ou C era significatiemte pior quando comparada a QV de

pacientes sem essas infec¢des, o que pode prejadicatica de atividades de esportes/lazer. Isso
demonstra que essas comorbidades, ou mesmo apeaadelas, apresentam efeito negativo na
QV dos pacientes (Renét al., 2008; Hartlet al., 2008), como observado entre os hemofilicos

atendidos em Minas Gerais.

O aumento do numero de “articulacdes afetadas Itioso8 12 meses” foi associado a piora da
QV em 10 dos 11 dominios investigados, sendo quemmsnios “total”, “futuro” e “salde fisica”
foram os que apresentaram maior chance de seréad@de Resultado semelhante foi encontrado
por Varakliotiet al. (2014), em estudo realizado na Grécia, com ounstnto Haem-a-Qol, no
gual a quantidade de sangramentos esta diretametatéonada a piora da QVRS nas dimensdes
“trabalho/escola”, “tratamento” e “futuro”. Achadsgmilares foram reportados nas dimensdes
fisicas e emocionais, em estudos longitudinaisjepido nos Estados Unidos, Canada, Alemanha

e Espanha (Ren# al., 2008; Walslet al., 2008). A ocorréncia de hemartroses esta assoaiada
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dor aguda e reducdo da mobilidade. E, quando etes, esses sangramentos podem causar
alterac®es intra-articulares irreversiveis e dorésicas, prejudicando a QVRS das pessoas com
hemofilia (Rettrayet al., 2006; Ellandeket al., 2006; Gringeriet al., 2014). Além disso, estudo
realizado por Hilbergt al. (2011) evidencia que, ao descreverem dor, as gessom hemofilia,

na maioria das vezes usam atributos somaticos.

Vale ressaltar que ter sangramentos articularasnfidiator protetor da QVRS no que se refere ao
dominio “maneiras de lidar”. Alguns autores ressaltjue pacientes com doenca grave e, portanto,
maior sintomatologia da doenca tém maior adesd&oataimento, o que pode justificar o fato de
esses pacientes terem melhor QVRS, quando compamao® que tém hemofilia do tipo
leve/moderada, pois a ndo adesao ao tratamentaltifa maneira de lidar com a doenca (Trippoli
et al.; 2001; Remoet al., 2011; Varakliotiet al., 2014). A variavel “gravidade” ndo permaneceu
nos modelos de regressdo multipla, talvez, pele fassociacdo com a variavel “articulacdes
afetadas nos ultimos 12 meses”. Apesar de estagustarem que a gravidade da doenca tem
impacto negativo sobre a qualidade de vida (Tripgial., 2001; Solovievat al., 2001; Royakt

al., 2002; Minerset al., 1999; Posthouwaest al., 2005), tem-se argumentado que essa gravidade
ndo deve ser determinada pelo nivel de atividad&tdo no sangue, e sim, pelas manifestacoes
clinicas da doenca (Solovieeaal., 2001; Walshet al., 2008), o que foi observado de forma

consistente no presente estudo.

Trata-se de estudo transversal, que ndo permi&agdo temporal entre os escores de QV e as
variaveis explicativas estudadas. Além disso, epwoeste por uma amostra de conveniéncia, na
gual a maioria dos individuos que compareceu readascoleta de dados, buscando atendimento
nos centros incluidos no estudo, foram os paciemeshemofilia grave e moderada, devido ao
fato de pacientes com a forma leve da doenca frégream menos o hemocentro. Enquanto no
registro de portadores de coagulopatias hereditddaMinistério da Saude, em 2011, o numero de
portadores de hemofilia leve correspondia a 25,8%tl (BRASIL, 2008), no presente trabalho,
eles representaram 8,9% dos participantes. No tentassalta-se que a amostra possibilitou o
conhecimento dos dominios da QV mais afetadosfatoses associados em uma populacéo de
hemofilicos residentes em um pais latino-americaansiderando o ajustamento por fatores de
confusdo, com inclusdo das Unidades que atendiaar manero de pacientes no estado de Minas

Gerais. Além disso, os resultados mostraram, deeirgageral, consisténcia com outros estudos
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reportados na literatura, apontando os fatores imgisrtantes para a determinacdo da QV nessa

populacéo.
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8 CONCLUSOES

Ter conhecimento a respeito de quais dimenstesMRSEFao mais afetadas nessa populacdo
favorece o planejamento do cuidado desses pacientgsde direcionar as modalidades de
tratamento, visando melhorar a QVRS das difergpdeselas vulneraveis dessa populacéo. Isso
pode ter impacto em todo o sistema de atencdo @esailixiliando na elaboracdo de novas
abordagens terapéuticas que possam influenciaordeafpositiva a QVRS dos pacientes com
hemofilia.

Baseado nos resultados obtidos neste estudo ohbssevgue a presenca de sangramentos
articulares de repeticdo afeta de forma signifieatjuase todos os aspectos da qualidade de vida
dos pacientes com hemofilia atendidos na Fundag@morhinas. Portanto sugere-se que €
necessario avancar na questao do fator profilatita os pacientes com hemartroses de repeticao,
que, embora fora dos critérios de inclusdo dalpsaéi priméria, apresentam sangramentos graves

complicacdes que impactam na qualidade de vida.
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10.1 Apéndice A

Tabela 6: Oddsratio, valor p e intervalo de confianca das variavelizatlas no modelo de regresséao logistica ordinal
para o dominio “Total" do questionario Haem-a-Qbihas Gerais 2011-2012.

DOMINIO

Variaveis Total

OR p IC
Idade 1,060 0,030 1,006 1,117
Escolaridade
12 ou mais anos 1
9-12 anos 0,716 0,569 0,226 2,266
0 -8 anos 1,254 0,729 0,348 4,516
Cor
Branca 1
N&o branca 1,945 0,101 0,879 4,304
Estado Civil
N&o casado 1 0,175 0,751 4,838
Casado 1,906
Trabalho
Sim 1
N&o 3,438 0,003 1,539 7,681
N° de Consultas por outras causas
0 1
1 0,181 0,005 0,055 0,598
2 ou mais 0,587 0,277 0,225 1,532
Hepatite B (positivo/negativado)
N&o 1
Sim 0,738 0,096 0,835 8,975
Doengas crbnicas
0 1
1 0,685 0,340 0,267 1,577
2 ou mais 1,507 0,058 0,035 1,058
Articulagbes afetadas nos ultimos 12
meses
0 1
la3 11,690 0,003 2,255 60,607

4 ou mais 55,859 0,000 9,812 318,013
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10.2 Apéndice B

Tabela 7: Oddsratio, valor p e intervalo de confianca das variaveigatas no modelo de regresséo logistica
ordinal para o dominio “Saude fisica" do questimBiaem-a-Qol. Minas Gerais 2011-2012.

DOMINIO

Variaveis Saude fisica

OR p IC
Idade 1,056 0,004 1,018 1,096
Escolaridade
12 ou mais anos 1
9-12 anos 0,622 0,319 0,244 1,582
0 - 8 anos 1,279 0,644 0,450 3,631
Cor
Branca 1
N&o branca 1,920 0,056 0,982 3,754
Estado Civil
N&o casado 1
Casado 1,342 0,413 0,663 2,715
Trabalho
Sim 1
Nao 2,100 0,025 1,097 4,022
N° de Consultas por outras causas
0 1
1 0,514 0,166 0,201 1,318
2 ou mais 0,553 0,126 0,259 1,180
Doencas cronicas
0 1
1 1,366 0,374 0,687 2,716
2 ou mais 0,397 0,130 0,120 1,315
Articulagdes afetadas nos ultimos 12
meses
0 1
la3 10,038 0,006 1,957 51,485

4 ou mais 50,634 0,000 8,971 285,792
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10.3 Apéndice C

Tabela 8: Oddsratio, valor p e intervalo de confianca das variaveisaatilas no modelo de regresséao logistica
ordinal para o dominio “Sentimentos" qoestionaridHaem-a-Qol. Minas Gerais 2011-2012.

DOMINIO
Variaveis Sentimentos
OR p IC
Idade 1,029 0,117 0,993 1,066
Escolaridade
12 ou mais anos 1
9-12 anos 0,842 0,699 0,351 2,020
0 - 8 anos 3,486 0,010 1,342 9,051
Cor
Branca 1
N&o branc 1,600 0,160 0,831 3,078
Estado Civil
N&o casac 1
Casado 0,869 0,701 0,425 1,776
Trabalho
Sim 1
Nac 1,962 0,044 1,017 3,784
Inibidor nos ultimos 12 meses
Negativ: 1
Positiva 3,069 0,077 0,886 10,633
N&orealizada 0,577 0,112 0,293 1,137
IMC
Eutrofico 1
Baixo peso 1,054 0,926 0,346 3,210
Sobrepeso 0,685 0,281 0,344 1,363
Articulag8es afetadas nos Ultimos 12 meses
0 1
la3 9,075 0,003 2,128 38,705

4 ou mais 27,305 0,000 6,088 122,464




10.4 Apéndice D

Tabela 9: Oddsraio, valor p e intervalo de confianca das variaveiszatilas no modelo de regresséo
logistica ordinal para o dominio “Autopercepc¢do’gdestionaridHaem-a-Qol. Minas Gerais 2011-2012.
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DOMINIO
Autopercepcao
OR p IC
Idade 1,040 0,027 1,004 1,076
Escolaridade
12 ou mais anos 1
9-12 anos 0,396 0,050 0,157 0,999
0 - 8 anos 0,803 0,670 0,293 2,201
Cor
Branca 1
N&o branca 2,017 0,041 1,028 3,956
Estado Civil
N&o casado 1
Casado 1,288 0,475 0,643 2,580
Trabalho
Sim 1
N&o 2,851 0,001 1,498 5,426
Tipo de Hemofilia
A 1
B 2,981 0,014 1,246 7,133
Internacao nos ultimos 12 meses
Sim 1
N&o 0,363 0,029 0,147 0,900
N° de Consultas por outras causas
0 1
1 0,703 0,453 0,280 1,766
2 ou mais 0,493 0,064 0,233 1,042
ArticulagBes afetadas nos dltimos 12 meses
0 1
la3 5.077 0,016 1,353 19,050
4 ou mais 18,692 0,000 4,781 73,076
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10.5 Apéndice E

Tabela 10:Oddsratio, valor p e intervalo de confianga das variaveisaatilas no modelo de regressao logistica
ordinal para o dominio “Esporte/lazer" doestionaridHaem-a-Qol. Minas Gerais 2011-2012.

DOMINIO
Variaveis Esporte/lazer
OR p IC
Idade 1,006 0,810 0,961 1,052
Escolaridade
12 ou mais anos 1
9-12 anos 0,707 0,545 0,229 2,179
0 -8 anos 0,943 0,926 0,275 3,239
Cor
Branca 1
Nao branca 1,918 0,107 0,869 4,232
Estado Civil
N&o casado 1
Casado 2,481 0,046 1,014 6,070
Trabalho
Sim 1
Nao 2,944 0,010 1,288 6,732
IMC
Eutrofico 1
Baixo peso 0,682 0,534 0,204 2,277
Sobrepeso 0,460 0,099 0,183 1,158
N° de Consultas por outras causas
0 1
1 0,150 0,004 0,042 0,540
2 ou mais 0,547 0,201 0,217 1,380
Hepatite B (positivo/negativado)
Nao 1
Sim 3,945 0,023 1,212 12,841
Articulagdes afetadas nos Ultimos 12 meses
0 1
la3 3,081 0,129 0,722 13,152

4 ou mais 4,683 0,032 1,146 19,138
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10.6 Apéndice F

Tabela 11:Oddsratio, valor p e intervalo de confian¢a das variaveisaatilas no modelo de regresséo logistica
ordinal para o dominio “Trabalho/Escola" giwestionaridHaem-a-Qol. Minas Gerais 2011-2012.

DOMINIO
Variaveis Trabalho/Escola
OR p IC
Idade 1,012 0,613 0,966 1,061
Escolaridade
12 ou mais anos 1
9-12 anos 1,469 0,511 0,467 4,620
0 - 8 anos 6,371 0,005 1,765 22,996
Cor
Branca 1
N&o branca 1,206 0,650 0,537 2,709
Estado Civil
N&o casado 1
Casado 1,417 0,453 0,571 3,516
Trabalho
Sim 1
Nao 5,629 0,000 2,446 12,955
Inibidor nos ultimos 12 meses
Negativa 1
Positiva 9,306 0,008 1,806 47,950
N&o realizada 1,042 0,928 0,428 2,534
N° de Consultas por outras causas
0 1
1 0,346 0,059 0,115 1,043
2 ou mais 0,656 0,244 1,763 0,403
Hepatite B (positivo/negativado)
Nao 1
Sim 1,955 0,264 0,603 6,337
Articulagdes afetadas nos udltimos 12
meses
0 1
la3 4,765 0,030 1,164 19,500

4 ou mais 17,188 0,000 3,924 75,290
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Tabela 12:Oddsratio, valor p e intervalo de confianga das variaveisaatilas no modelo de regressao logistica
ordinal para o dominio “Maneiras de lidar" gizestionariddaem-a-Qol. Minas Gerais 2011-2012.

DOMINIO
Variaveis Maneiras de lidar
OR p IC
Idade 0,983 0,332 0,951 1,017
Escolaridade
12 ou mais anos 1
9-12 anos 1,839 0,223 0,690 4,902
0 - 8 anos 3,760 0,015 1,287 10,984
Cor
Branca 1
N&o branca 0,826 0,583 0,418 1,633
Estado Civil
N&o casado 1
Casado 0,453 0,028 0,223 0,920
Trabalho
Sim 1
N&o 1,522 0,218 0,780 2,969
Gravidade
Leve 1
Moderada 0,163 0,011 0,040 0,659
Grave 0,132 0,004 0,033 0,532
Inibidor nos ultimos 12 meses
Negativa 1
Positiva 1,924 0,297 0,563 6,576
N&o realizada 1,251 0,529 0,623 2,515
Internacdo nos ultimos 12 meses
Sim 1
N&o 0,531 0,188 0,207 1,364
N° de Consultas por outras causas
0 1
1 0,256 0,011 0,090 0,730
2 ou mais 1,328 0,479 0,606 2,910
Doengas crbnicas
0 1
1 0,535 0,098 0,255 1,122
2 ou mais 0,966 0,952 0,309 3,023
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10.8 Apéndice H

Tabela 13:0ddsratio, valor p e intervalo de confianga das variaveisaatilas no modelo de regresséo logistica
ordinal para o dominio “Tratamento" daestionaridHaem-a-Qol. Minas Gerais 2011-2012.

DOMINIO
Variaveis Tratamento
OR p IC
Idade 0,991 0,624 0,955 1,028
Escolaridade
12 ou mais anos 1
9-12 anos 0,543 0,171 0,227 1,301
0 - 8 anos 0,846 0,725 0,332 2,152
Cor
Branca 1
N&o branca 2,111 0,031 1,072 4,156
Estado Civil
N&o casado 1
Casado 0,647 0,216 0,325 1,290
Trabalho
Sim 1
N&o 1,676 0,118 0,877 3,205
IMC
Eutrofico 1
Baixo peso 0,193 0,004 0,063 0,591
Sobrepeso 0,511 0,053 0,259 1,008
Hepatite C
N&ao 1
Sim 1,984 0,078 0,926 4,251
Articulag8es afetadas nos ultimos
12 meses
0 1
la3 1,967 0,310 0,533 7,261

4 ou mais 7,196 0,003 1,967 26,320
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Tabela 14:Odds ratio, valor p e intervalo de confianca das variaveisasilas no modelo de regressao logistica

ordinal para o dominio “Futuro” dquestionaridHaem-a-Qol. Minas Gerais 2011-2012.

DOMINIO
Futuro
OR p IC
Idade 1,006 0,756 0,971 1,042
Escolaridade
12 ou mais anos 1
9-12 anos 0,638 0,315 0,266 1,532
0 - 8 anos 1,411 0,475 0,548 3,630
Cor
Branca 1
N&o branca 1,757 0,095 0,907 3,402
Estado Civil
N&o casado 1
Casado 1,440 0,303 0,719 2,883
Trabalho
Sim 1
N&o 2,144 0,021 1,123 4,092
Inibidor nos ultimos 12 meses
Negativa 1
Positiva 3,540 0,052 0,988 12,681
Né&o realizada 0,446 0,020 0,226 0,881
Articulag8es afetadas nos dltimos 12
meses
0 1
la3 19,501 0,001 3,466 109,726
4 ou mais 71,976 0,000 12,241 423,203
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10.10 Apéndice J

Tabela 15:Oddsratio, valor p e intervalo de confianca das variaveisaatilas no modelo de regressao logistica
ordinal para o dominio “Planejamento familiar" gleestionaridtHaem-a-Qol. Minas Gerais 2011-2012.

DOMINIO
Variaveis Planejamento Familiar
OR p IC
Idade 1,031 0,183 0,986 1,079
Escolaridade
12 ou mais anos 1
9-12 anos 1,106 0,850 0,389 3,149
0 -8 anos 1,307 0,647 0,416 4,100
Cor
Branca 1
N&o branca 1,320 0,468 0,624 2,793
Estado Civil
N&o casado 1
Casado 0,908 0,827 0,383 2,152
Trabalho
Sim 1
N&o 1,625 0,210 0,761 3,472
Tipo de hemofilia
A 1
B 1,917 0,188 0,728 5,050
HIV
N&o 1
Sim 4,355 0,091 0,792 23,929
Hepatite B (positivo/negativado)
Néao 1
Sim 2,296 0,114 0,818 6,443
Articulagdes afetadas nos ultimos 12
meses
0 1
la3 4,642 0,028 1,178 18,301

4 ou mais 4,870 0,027 1,200 19,771
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Tabela 16:Oddsratio, valor p e intervalo de confianga das variaveisazatilas no modelo de regressao logistica
ordinal para o dominio “Relacionamentos/SexualitiaddeguestionariHaem-a-Qol. Minas Gerais 2011-2012.

DOMINIO
Variaveis Relacionamentos/Sexualidade
OR p IC
Idade 1,032 0,115 0,992 1,073
Escolaridade
12 ou mais anos 1
9-12 anos 1,919 0,253 0,627 5,874
0 -8 anos 3,608 0,029 1,137 11,449
Cor
Branca 1
N&o branca 2,069 0,062 0,964 4,440
Estado Civil
N&o casado 1
Casado 0,553 0,156 0,244 1,253
Trabalho
Sim 1
Nao 2,557 0,012 1,225 5,340
Tipo de hemofilia
A 1
B 1,494 0,423 0,560 3,985
IMC
Eutrofico 1
Baixo peso 1,593 0,423 0,509 4,982
Sobrepeso 0,742 0,467 0,332 1,659
HIV
Nao 1
Sim 0,213 0,085 0,037 1,238
Articulagdes afetadas nos ultimos 12
meses
0 1
la3 2,021 0,348 0,465 8,779
4 ou mais 4,475 0,048 1,010 19,822
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11.1 ANEXO A - Dados sociodemograficos e clinicogi@mioldgicos coletados por entrevista

Caracterizacao do perfil sociodemografico

C.1 De maneira geral, como vocé considera sua sa(idg?

1- Muito boa  2-Boa  3-Regular  44mRu 5- Muito ruim

C.2 Em que cidade vocé mora?

C.3 Esta cidade fica em que Estado? ( ) ( )

C.4 Qual o seu estado civil atual? ()

1- Solteiro  2- Casado  3- Divorciado/Separad

4-Viavo  5- Vivendo com/unido estavel 9- N&/

C.5Vocé temfilhos? ( ) 1-Sim 2- Nao

C.6 Quantos filhos vocé tem? () ( ) 77- NI

C.7 Vocé considera a possibilidade de ter (mais) $ithO )

1-Sim 2-N&o 3-Talvez 9-NS/NI

C.8BAsuacasae:( )

1- Propriae japaga 2- Propria e ainda pagand 3- Alugada 4- Cedida
5- Outra  9- NS/NI

C.9 Quantos comodos tem sua casa (incluindo salakebans, etc.)? ( ) ( )
C.10 Quantos cémodos servem de dormitério? () (

C.11Quantas pessoas moram na sua casa, incluindoerapéggados e agregados? () ( )
C.12Vocé tem irméos? () 1- sim 2ena

C.12.1Quantos? ( ) ( )

C.12.2Vocé tem algum irm&o portador de hemofilia? ( 1)sim  2- ndo
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C.13Qual asuacorouraca? ()
1- Preta 2- Amarela  3- Parda, morenenalata
4- Branca 5-Indigena  7- NI 9- NS/NI

C.14Qual a sua ultima série concluida com aprovacasd (tenha frequentado mais de um curso,

considere o mais elevado) () ( )
00- Nunca estudou

01- 12 série do E.F.

02- 22 série do E.F.

03- 32 série do E.F.

04- 42 série do E.F.

05- 52 série do E.F.

06- 62 série do E.F.

07- 72 série do E.F.

08- 82 série do E.F.

09- 92 série do E.F.

10- 12 série do E.M

11- 22 série do E.M

12- 32 série do E.M

13- Curso prof. Completo

14- Curso prof. incompleto

15- Ensino superior completo
16- Ensino superior incompleto
17- Pés-graduacao completo
18- Pos-graduacgédo incompleto

19- Outro
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99- NS/NI

C.14.1Qual?

C.15Vocé parou de estudar? () 1- Sim - N&
C.15.1Qual foi o principal motivo de ter parado de eat@d ) 1- Hemofilia 2- Outros

C.15.2Qual (1° motivo):

C.16Vocé esta trabalhando? () 1-Sim N&e

C.17 Para quem nao esta trabalhando (afastado, apdsemiadesempregado). Qual o motivo de

vocé néo estar trabalhando? ( )
1- Aposentado por tempo de servigo/idad@- Devido a complicagcdes da doenca (hemofilia)
3- N&o encontra servi¢o ou onde trabalhag- Outro motivo 9- NS/NI

C.17.1Qual:

C.18 Tem carteira de trabalho assinada? ( ) Sirh- 2- Nao
C.19 Caso nao tenha carteira de trabalho, porque néd te )
1- Militares e funcionarios publicos estatutarios 2- Auténomo 3- Outro

C.20 Qual a sua renda no ultimo més? (soma de tudoeovqQué recebeu no Ultimo més)
0- N&o tem renda9- NS/NI

C.21 No ultimo més, qual foi a renda da sua famili@?a(tdos salarios das pessoas da casa)
0- Nao tem renda9- NS/NI

Saude e autopercepcao - Conhecimento e gravidade dizenca

S.1Qualéoseupeso( )( ), ( )
S.2 Qual é a sua altura (responda a alturaem cemtispét ) ( ) ( )
S.3 Algum médico ou profissional de saude ja dissevpcé teve ou tem:

S.3.1Hipertenséo ou pressdo alta( ) 1-Sim 2- Néo 9- NS/NI
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S.3.2 Diabetes ( ) Sim 2- Nao 9- NS/NI
S.3.3Asma ou bronquite ( ) 1-Sim 2-Néao 9- NS/NI
S.3.4Artrite ou reumatismo () 1-Sim 2-Nao 9- NS/NI
S.3.5Cancer ( )}SIm 2- Nao 9- NS/NI
S.3.6Doencga do coracao (angina ou infarto) () Siin 2- Nao 9- NS/NI
S.3.7Doencga da coluna ou das costas (1-)Sim 2- Néo 9- NS/NI
S.3.8Depresséao ( ) 1-Sim 2- Nao 9- NiB/
S.3.9Hepatite (qualquer tipo) X 1-Sim 2- Nao 9- NS/NI

S.3.100utra(s) ( ) 1-Sim 2- Nado 9- NS/NI

S.3.10.1Qual

S.3.10.2Qual

S.3.10.3Qual

S.4Vocé faz uso de bebida alcodlica? () - Siin 2- Nao 9- NS/NI

S.5Quantas vezes vocé tomou qualquer bebida alcatdicatimo més? ()

1- 6 ou 7 vezes por semana 5- Menos de uma vez por més
2- 3 a 5 vezes por semana 6- Nunca nos ultimos 12 meses
3- 1 a 2 vezes por semana 7- Nunca bebe regularmente

4- 1 a 3 vezes por més 9- NI

S.6Vocé ja fumou pelo menos 100 cigarros em sua vida?
1-Sim  2-N&o 8- Nuncafumou 9- NS/NI
S.6.1Vocé fuma agora, mesmo que esporadicamente? (
1-Sim  2-N&o 7-NI 8- NA/Nunca fumou

S.7 Durante os Ultimos 12 meses, quantas vezes voeéeasternado em um hospital por pelo
menos uma noite? () ( ) ( ) 000- N&ariternado 999- NS/NI

S.8Alguma destas internacdes foi por complicagbegquadas pela hemofilia? ()
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1- Sim 2- Nao 9- NS/NI

S.9 Nos ultimos 12 meses, quantas vezes vocé consoiémlico por outras causas que nao

hemofilia, fora da Fundacdo Hemominas? ( ) ( )
000- N&o houve consulta 999- NS/NI

S.10Nos ultimos 12 meses vocé compareceu em outmai@de(s) da Fundacdo Hemominas por
causa da hemofilia? ( ) 1- Sim 2- Nao 9/MS

S.11Porque vocé procurou outra Unidade da Fundacaokhémas? ()
1- Falta do fator de coagulacéo

2- Falta de atendimento complementar (dentistatdisapeuta, psicélogo, pedagogo, assistente
social)

3- Outros motivos

S.11.1Especifique:

S.12Atualmente vocé participa do Programa de doseaban? ()

1- Sim 2- Nao 9- NS/NI

S.12.1Vocé ja participou? () 1- Sim 2- Néo 9- NS/NI

S.13Vocé possui algum plano de saude privado? ( D- Sim 2- Nao 9- NS/NI
S.13.1Se possui, esse plano é: () 1- Empe¢sa 2- Préprio

S.14Em relag&o ao atendimento recebido na Fundagéoiveras, com que frequéncia vocé diria
que:

S.14.1Recebeu atengédo suficiente as suas queixas?

1- Sempre 3- Raramente 2- Muitas vezes4- Nunca 9- NS/NI
S.14.2Recebeu explicacdes sobre sua saude e trataneeptndo?

1- Sempre 3- Raramente  2- Muitas veze$- Nunca 9- NS/NI
S.14.3Vocé sente necessidade de apoio psicolégico?

1- Sempre 3- Raramente 2- Muitas vezes 4- Nunca 9- NS/NI
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S.15Entrevistador:

S.16Data da entrevista: / /

S.17Hemocentro
1- HBH

2- GoV

3-JFO

4- MCU

5- MOC

6- PAL

7- UDI

8- URA
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11.2 ANEXO B — Questionario de Qualidade de vida Haem-a-Qol

Questionario de Qualidade de Vida para Adultos

Prezado Paciente:

Queremos saber como vocé se sentiu nas Ultimas sea®w Por gentileza, responda as perguntas
gue se seguem neste questionario, que foi elaboragkpecificamente para pessoas com hemofilia.

Para responder as perguntas que se seguem, pedimjog vocé siga as instrucdes: abaixo:
Pense em como foram as coisas para vocé nas ultinsasnanas.

N&o ha respostas certas ou erradas.

» O importante é o que vocé acha.

« E possivel que alguns aspectos abordados n&o sac@nem a vocé (tempo dedicado a
Esportes e Lazer, Planejamento Familiar, Trabalho €&scola, se, por exemplo, vocé néo
trabalha ou ndo estuda).

Todas as suas respostas serdo tratadas de formargsmente confidencial!

Data de preenchimento: __ / __/ __ (dia/ més/@n



1. Aqui, gostariamos de obter informag8es sobre a&mofilia e a sua
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SAUDE FiSICA...
quase R muitas

No Gltimo més. . nunca nunca as vezes vezes sempre
.. 0S meus inchacos doeramm [ O O O O
.. tive dores nas juntas O O
.. tive dores ao me mexer O O
... tive dificuldade de
caminhar tanto quanto eu O O O O O
gueria
... precisei de mais tempo
para me arrumar por causa/do [ O O O O
meu estado

2. ... e, agora, informacgdes sobre como vocé SE SHM por causa da hemofilia.

guase R muitas
N i TR, nunca nunca as vezes vezes sempre
ea hemofllla foi um peso . . . . .
para mim
... fiquei c.qm raiva por causg 0 0 0 0 0
da hemofilia
... fiquei preocupgdo por 0 0 0 0 0
causa da hemofilia
... eu me senti excluido O O O O O




3. Como a hemofilia afeta a MANEIRA COMO VOCE SE VE?
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R muitas
No Gltimo més. .. nunca |quase nung asvezes vezes sempre
... senti inveja das pessoas da
: . N . O O O O O
minha idade que sdo saudaveis
... eu me senti satisfeito com o = O O 0 0
meu corpo
a hen_qofl!lg _tornou a minha = = = = =
vida mais dificil
... eu me senti diferente do§_ 0 O 0 0 0
outros por causa da hemofilia
cor!gegul nao pensar na = = = = =
hemofilia o tempo todo
4. Estas perguntas sdo sobre ESPORTES E LAZER.
nunca quase as veze muitas sempre nao se
No ultimo més... nunca vezes P aplica
1. ... n&o pude praticar esportgs
de que gosto por causa da O O O O O O
hemofilia
5 tive que evitar esportes O 0 O 0 O O
como o futebol
3. ... pratiquei tanto esporte 0 0 a 0 O O
guanto os outros
4. ...nao tive I|berdade de viajar O 0 O 0 0 0
para onde queria
5. ... precisei planejar tudo com
O O O O O O O
antecedéncia




5. As proximas perguntas sao sobre TRABALHO E ESCOA.
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nunca quase as veze muitas sempre nao se
No ultimo més... nunca vezes P aplica
... consequi ir para o
trabalho/a escola
O O O O O O
regularmente, apesar da
hemofilia
... consequi trabalhar/estudar
g N O O O O O
como meus colegas saudaveis
... minhas atividades do dig-a-
dia no trabalho/na escola O O O O O O
foram afetadas pela hemofilia
... tive dificuldade de prestayr
atencao no trabalho/nas aulas [ O O O O O
porque estava com dor

6. As perguntas abaixo tratam de MANEIRAS DE LIDARCOM A HEMOFILIA.

nunca quase as vezes LIS sempre
No Ultimo més... nunca vezes P
... tentei identificar imediatamente
. O O O O

0 inicio dos sangramentos
... consequi diferenciar se estava

g lave 0 0 0 0
tendo um sangramento ou néo
... consequi controlar meus

g 0 0 0 0
sangramentos




7. E 0 seu TRATAMENTO?
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nunca quase as vezes muitas sempre

No ultimo més... u nunca vez vezes P
... figuei dependente do
concentrado de fator por causada [ O O O O
hemofilia
... figuei dependente dos médicos

quel gep © O O O O O
para o tratamento da hemofilia
... fiquei aborrecido com a quantidgde
de tempo gasto nas aplicacdes de O O O O O
concentrado de fator
... senti que as aplicacbes de
concentrado de fator atrapalharam [ O O O O
as minhas atividades do dia-a-dig
... tive medo de ter complicacdes O O O O O
... tive problemas com o modo d¢

Ve probk O O O O O
administracdo do meu tratamentg
... tive medo de que, em caso de
emergéncia, outros médicos nao O O O O O
saibam tratar a hemofilia
... fiquei satisfeito com o centro de

O O O O O

tratamento de hemofilia




8. O que vocé pensa sobre o FUTURO?
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quase | . muitas
[ - nunca nunca as vezes vezes sempre
... tenho achado que vou ter
dificuldade de levar uma vida O O O O O
normal
_tenhc_) tido esperanca de que . . . . .
coisas figuem melhores no futur
... tenho me preocupado com a
possibilidade de que a minha O O O O O
doenca esteja piorando
0s m-eus planos de wag séao = = = = =
influenciados pela hemofilia
te.nho medo de precisar de u . . . . .
cadeira de rodas

. As préximas perguntas sédo sobre a hemofilia eseu PLANEJAMENTO FAMILIAR.

S ——— nunca | quase | asveze|{ Muitas| sempre naO_ se
nunc: veze! aplice

... tenho enfrentado_ = 0 0 0 0 0

problemas para ter filhos

... tenho '[I.dO medo de nao 0 0 0 0 0 0

poder ter filhos

... tenho tido medo de néo

conseguir cuidar dos meus O O O O O O

filhos

... tenho tido medo de né&o

conseguir construir uma O O O O O O

familia




10. E no que diz respeito a RELACIONAMENTOS E SEXUAIDADE?

88

nunca quase 3 vezes muitas | sempre
Recentemente... nunca vezes
... tenho tido dificuldade de sair
com mulheres por causa da O O O O O
hemofilia
... tenho me sentido inseguro nos
meus relacionamentos com as O O O O O
mulheres por causa da hemofilia
... N0 posso ter um
relacionamento normal por causa [ O O O O

da hemofilia
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ANEXO C — Questionario de coleta de dados nos regiigs médicos

Q.1 N° de identificacdo: ( ) ( )( )( )

Q.2N°napesquisa: ( )( )( )( )

Q.3N° do prontuario: ( )( )(C )( )0

Q.4 Nome completo:

Q.5Nome da mée:

Q.6 Nome do Pai:

Q.7 Hemocentro: ()
1- HBH 2- GOV 3-JFO 4- MCU 5- MOC 6- PAL 7-UDI 8- URA

Q.7 Data da primeira consultana FH: /[ 30/12/1899- N&o consta no prontuario

Q.8 Nivel de fator VIl ou IX na circulacdo ef® (Menor dosagem) ( )( )( )
777- Nao consta no prontuario

Q.9 Data do diagnostico: _ /  / 30/12/1899- N&o consta no prontuario

Q.10Exames soroldgicos realizados: () 1- Sim 2- N&o

Q.11 Resultados:

1- Positivo 2- Negativo 3- Indeténado 4- Curado/Negativado
Q.12.1Sifilis ()

Q.12.2Doenca de Chagas ( )

Q.12.3Anti-HBC ( )

Q.12.4Anti-HCV ()

Q.12.5Anti-HBs ()

Q.12.6Anti-HbSAg ()

Q.12.7Anti-HIV ()
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Q.12.8Anti-HTLV ( )

Q.13 Paciente jarecebeu: ( ) 1- Crioprecipitadd- Plasma 3- Ambos 4- Nao recebeu

crio/plasma

Q.13.1 Nos ultimos 12 meses, 0 paciente recebeu quanidade de
Q.13.1.1FatorVlil ( )( )( ) O- Naotomou

Q.13.1.2Fator VI ( )( )( ) O-Naotomou
Q.13.13FatorIX ( )( )( ) O-N&otomou

Q.13.1.4CPP ( )YC )( ) 0-Naotomou
Q.13.1.5CPPA ( )C )( ) O-Naotomou

Q.13.1.6Feiba ( )C )(C ) O-Naotomou
Q.13.1.7DDAVP ( )( )( ) 0O- Naotomou

Q.13.1.8FVW ( )YC )(C ) 0O-Naotomou

Q.14 Dosagem de inibidor nos udltimos 12 meses: () 1- Realizada 2- N&o realizada

Q.15Quantidade de dosagens nos ultimos 12 meses:

Q.15.1Negativas (0a0,5UB/mL): ( ) ( ) 0- N&o consta no prontoari
Q.15.2Positivas de baixo titulo (0,6 a 4,9 UB/mL): Y ( ) 0- N&o consta no prontuario
Q.15.3Positivas de alto titulo (+ de 5 UB/mL): () | 0- N&o consta no prontuario
Q.15.4Data da primeira dosagem positiva (acima 0,6 UB/mL / _ / 30/12/1899-

N&o consta no prontuério

Q.16. Sangramento(s) articular(es) nos ultimos 12 meses  1- Sim 2- Nao 7- NI
Q.16.1. Lado Direito

Q.16.1.100elho ( )Y( ) 0-ndo Imsi

Q.16.1.Zotovelo ( )( ) 0-ndo  Imsi

Q.16.1.3Quadril  ( ) ( ) 0-ndo 1-sim

Q.16.1.4Tornozelo () ( ) 0-ndo 1-sim



Q.16.2.50mbro  ( ) ( ) 0-ndo 1-sim

Q.16.2. Lado Esquerdo

Q.16.2.80celho  ( )( ) 0-ndo 1-sim

Q.16.2.2Cotovelo ( ) ( ) 0-ndo 1-sim

Q.16.2.3Quadril  ( ) ( ) 0-ndo 1-sim
Q.16.2.4Tornozelo( )( ) 0-ndo 1-sim

Q.16.250mbro  ( )( ) O0-ndo 1-sim

Q.17 Outro sangramento articular: () 1- sim2- n&o 7- NI

Q.18.1.Se sim, qual:
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Q.19Responsavel pela coleta da informacéao:




