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RESUMO 

Título: Atenção à saúde e qualidade de vida das pessoas adultas com hemofilia no 
SUS no DF. 
Introdução: A atenção à saúde e a qualidade de vida das pessoas adultas com 
hemofilia é dependente da oferta de fatores de coagulação. O Ministério da Saúde 
(MS), desde 2011, fornece os fatores de coagulação para a profilaxia. No Distrito 
Federal (DF), os portadores de hemofilia ganharam prioridade em 2011. A pesquisa 
que fundamenta esta tese analisa a atenção à saúde dos pacientes adultos com 
hemofilia que ocorreu a partir de então.  
Objetivo: Analisar a atenção à saúde oferecida aos adultos com hemofilia, verificando 
o cumprimento do protocolo de tratamento e avaliando as condições de vida e saúde 
dos pacientes e outros fatores associados.  
Métodos: Estudo transversal retrospectivo, realizado de junho de 2015 a maio de 
2016, composto por três fases, que incluiu pacientes com hemofilia A ou B, com 18 
anos ou mais de idade, residentes no DF ou nos municípios da RIDE-DF, seguido de 
coorte para avaliação da mortalidade até julho de 2019. Na 1ª fase, foram analisados 
os dados do sistema de prontuário eletrônico da Secretaria de Estado de Saúde do 
DF, do Sistema Hemovida Web Coagulopatias do MS e dos registros da farmácia da 
Fundação Hemocentro de Brasília (FHB) de todos os pacientes com hemofilia A ou B 
com idade maior ou igual a 18 anos (n=138). Na 2ª fase, foram aplicados questionários 
para avaliar as características sócio-demográficas, as condições de saúde, a 
autopercepção da saúde, a atenção recebida na FHB e a qualidade de vida pelo 
Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults (Haem-A-QoL).  Amostra de 
conveniência de pacientes que foram à FHB realizar exames, consultas 
especializadas ou retirar medicamentos (n=41). Na 3ª e última etapa, foram utilizados 
os instrumentos Functional Independence Score in Hemophilia (FISH) para avaliação 
da independência funcional e o Hemophilia Joint Health Score (HJHS) para avaliação 
da saúde articular, numa amostra de conveniência convidada por telefone ou 
pessoalmente quando da ida à FHB (n=31).  
Resultados: 1ª fase (n=138) Idade média de 36,4±12,5 anos, 75,4% com hemofilia 
A (104/138), 76,8%, com hemofilia grave (106/138) e 71,0% em profilaxia (98/138). A 
mediana de consumo de fator de coagulação, UI/Kg, por paciente foi elevada, 38,0 
(IQ25-75%: 32,0-42,0). Cumprimento do protocolo de tratamento-somente 35 
pacientes cumpriam todos os itens (25,4%). Tratamento na FHB, única variável a 
apresentar associação positiva e independente com a conformidade do tratamento 
com o protocolo (OR: 2,388; IC95%: 1,052-5,148, p=0,037). A taxa de mortalidade foi 
7,2% (10/138). O grupo que não teve conformidade em todos os itens do protocolo 
apresentou a maior mortalidade, sendo metade dos óbitos em pacientes que não 
apresentarem conformidade com nenhum item do protocolo (p<0,001). Anticorpos 
inibidores de fatores da coagulação presentes em 8,5% dos pacientes testados 
(11/129). A sorologia positiva para HCV foi a mais comum (47,1%, 64/136). Idade 
apresentou associação positiva e independentemente com sorologia para HCV 
positiva (OR=1,475, IC95%=1,112-1,957, p=0,007). Hemofilia leve (OR=0,003, 
IC95%=0,000-0,578, p=0,030) e não tabagismo (OR=0,057, IC95%= 0,004-0,837, 
p=0,036) tiveram associação negativa e independente com a sorologia positiva para 
HCV. Demais doenças infecciosas testadas apresentaram prevalências inferiores 
(4,4% para HIV ï 6/135, 3,7% para doença de Chagas ï 5/135, 1,5% para HTLV-1/2 
ï 2/136 e 1,5% para VHB ï 2/136). Nos pacientes com hemofilia grave, a judicialização 
ocorreu em 21 casos (20,4%). A judicialização apresentou associação significativa 



positiva com uso de FVIII recombinante em desacordo com o protocolo (OR=11,200, 
IC95%: 2,4-52,275, p=0,002) e negativa com o tratamento na FHB (OR=0,089; 
IC95%:0,011-0,715, p=0,023). Sorologia para HCV positiva associou-se a maior risco 
de mortalidade (12,5% versus 1,4%, p=0,009). 2ª fase (n=41) A única variável que 
mostrou associação significativa com o Haem-A-QoL foi hemofilia moderada ou grave 
quando comparada a hemofilia leve (34,0±14,3 versus 20,0±9,7, p=0,041). 3ª fase 
(n=31) Escore FISH 27,0±3,8 e HJHS: 18,0±10,8. As variáveis com significância 
estatística em relação ao FISH foram: tratamento profilático (p=0,001), hemofilia 
moderada ou grave (p=0,006) e história de hemotransfusão prévia (p=0,047).  No 
escore HJHS, tratamento profilático (p<0,001), hemofilia moderada ou grave 
(p=0,002), ter apresentado hemartrose (p=0,018), renda superior a 2 salários mínimos 
(p=0,032) e residir no Distrito Federal (p=0,039).  
Conclusão: A hemofilia é uma doença rara, com tratamento complexo, que acomete 
todas as classes sociais. Os resultados do estudo reforçam a importância do CTH, na 
FHB e a existência de protocolos clínicos assistenciais. Ademais, os resultados dessa 
pesquisa sugerem que houve avanços na atenção oferecida pelo SUS, no DF, à saúde 
das pessoas com hemofilia, especialmente com a implantação do CTH, na FHB.   
 
Palavras-chave: Hemofilia A; Hemofilia B; Atenção à Saúde; Judicialização da 
Saúde; Assistência Farmacêutica; Serviços de Saúde; Artropatias; Qualidade de Vida. 

 



ABSTRACT 

Title: Health care and quality of life of adults with hemophilia in the Unified Health 
System in the Federal District. 
 
Introduction: Health care and quality of life of adult people with hemophilia in the 
Federal District (DF) is part of a Unified Health System (SUS) Policy under the 
coordination of the Ministry of Health (MS), which since 2011 provides the factors of 
coagulation for prophylaxis. Implementing a policy in the Federal District for the care 
of the group of people with hemophilia gained priority in 2011. The research that 
underlies this thesis analyzes adult patients' health care with hemophilia that has 
occurred since then. 
Objective: This study aims to analyze the health care offered to adults with 
hemophilia, verifying compliance with the treatment protocol, and assessing the 
conditions of life and health of patients and other associated factors. 
Methods: Retrospective cross-sectional study, carried out from June 2015 to May 
2016, composed of 3 phases that included patients with hemophilia A or B, aged 18 or 
over, residing in the DF or the municipalities in the RIDE-DF, followed by mortality 
cohort until July 2019. 
In the first phase, data from the electronic medical record system of the State 
Department of Health in the Federal District, the Hemovida Web Coagulopatias 
System of MS, and the products dispensing spreadsheets by the FHB pharmacy of all 
patients with hemophilia A or B aged 18 years or older, who underwent treatment in 
DF according to the Hemovida Web Coagulopathies System. 
In the 2nd phase, questionnaires were applied to assess the socio-demographic 
characteristics, the health conditions, the self-perceived health, the attention received 
at FHB, and the quality of life by the Haemophilia Quality of Life Questionnaire for 
Adults (Haem-A-QoL). These questionnaires were applied to a convenience sample of 
patients who were interviewed at the time who were going to perform laboratory exams, 
specialized consultations, or withdraw medication from the FHB. In the last stage, the 
Functional Independence Score in Hemophilia (FISH) instruments were used to 
assess functional independence and the Hemophilia Joint Health Score (HJHS) to 
assess joint health in a convenience sample invited by phone or in-person when going 
to FHB. 
Results: 138 patients were included, with a mean age of 36.4 ± 12.5 years and the 
majority presenting hemophilia A (104/138, 75.4%), severe hemophilia (76.8%, 
106/138), and undergoing prophylactic treatment (98/138, 71.0%). Fifty-seven use 
recombinant factors (41.3%). The median consumption per patient was increased from 
38.0 (IQ25-75%: 32.0-42.0) IU / Kg. Regarding compliance with the treatment protocol, 
non-compliance was high, with only 35 patients fulfilling all items (25.4%). Only FHB 
treatment showed a positive and independent association with treatment compliance 
with the protocol (OR: 2.388; 95% CI: 1.052-5.148, p = 0.037). The mortality rate was 
7.2% (10/138). The group that did not comply with all protocol items had the highest 
mortality, with half of the deaths in patients that did not comply with any protocol item 
(p <0.001). Coagulation factor inhibiting antibodies were observed in 4.4% of the tested 
patients (11/129). Among the bloodborne infectious serologies, positive serology for 
hepatitis C virus was the most common (47.1%, 64/136). Age was positively and 
independently associated with positive HCV serology (OR = 1.475, 95% CI = 1.112-
1.957, p = 0.007), while mild hemophilia (OR = 0.003, 95% CI = 0.000-0.578, p = 0.030) 
and no smoking (OR = 0.057, 95% CI = 



0.004-0.837, p = 0.036) had a negative and independent association with positive HCV 
serology. The other blood-borne infectious diseases had a lower prevalence of positive 
serology (4.4% for HIV - 6/135, 3.7% for Chagas disease - 5/135, 1.5% for HTLV-1/2 
- 2 / 136 and 1.5% for HBV - 2/136. In patients with severe hemophilia, judicialization 
occurred in 21 cases (20.4%). Judicialization showed a significant positive association 
with the use of recombinant FVIII in disagreement with the protocol (OR = 11,200, 95% 
CI: 2.4-52.275, p = 0.002) and negative with treatment in the reference care unit (OR 
= 0.089; 95% CI: 0.011-0.715, p = 0.023). Positive HCV serology was associated with 
the highest mortality (12.5% versus 1.4%, p = 0.009). Forty-one patients participated 
in the 2nd phase of the research. The Haem-A-QoL was 32.3 ± 14.5. The only variable 
that showed a significant association with Haem-A-QoL was moderate or severe 
hemophilia compared to mild hemophilia (34.0 ± 14.3 versus 20.0 ± 9.7, p = 0.041). 
Thirty-one patients participated in the 3rd phase of research with FISH score 27.0 ± 
3.8 and HJHS: 18.0 ± 10.8. The factors that showed statistical significance in relation 
to the FISH were: prophylactic treatment (p = 0.001), moderate or severe hemophilia 
(p = 0.006) and history of previous blood transfusion (p = 0.047). In the HJHS score, 
prophylactic treatment (p <0.001), moderate or severe hemophilia (p = 0.002), having 
presented hemarthrosis (p = 0.018), income above 2 minimum wages (p = 0.032) and 
residing in the Federal District (p = 0.039). 
Conclusion: Hemophilia is a rare and complex treatment that affects all social 
classes. The study results reinforce the importance of the Hemophilia Care Center 
(HCT) and the existence of clinical care protocols that guide the different aspects of 
care for the group. Besides, this research suggests that there have been advances in 
SUS's care in the DF to health for people with hemophilia, especially with the 
implementation of HCT in FHB. 
 
Keywords: Hemophilia A; Hemophilia B; Health Care; Health Judicialization; 
Pharmaceutical care; Health services; Arthropathies; Quality of life. 
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1 INTRODUÇÃO 

 

Em 1988, sob influência da VIII Conferência Nacional de Saúde, de 1986, a 

Constitui­«o Federal (CF), ñConstitui­«o Cidad«ò, criou, no Brasil, o Sistema Único de 

Saúde (SUS), em um período de profundas transformações econômicas, sociais e 

demográficas com vários avanços para o povo brasileiro. O SUS destaca-se por 

garantir o direito universal à saúde com integralidade das ações, constituindo uma 

política de proteção social. Para um país continental como o Brasil, a Constituição 

Federal orienta princípios para a operacionalização do SUS, definindo que as ações 

e serviços de saúde integram uma rede regionalizada e hierarquizada e constituem 

um sistema único, organizado de acordo com as seguintes diretrizes: 

descentralização, com direção única em cada esfera de governo, atendimento 

integral, com prioridade para as atividades preventivas, sem prejuízo dos serviços 

assistenciais e participação da comunidade (1). 

A participação da comunidade para exercer o controle social sobre a política e 

a gestão do sistema dá-se por meio das Conferências e dos Conselhos Municipais, 

Estaduais, do Distrito Federal e Nacional de Saúde (2). 

Na construção do SUS, de 1988 até a presente data, houve um grande avanço 

nas políticas de saúde deliberadas nas conferências e conselhos de saúde nos três 

níveis de governo. Um dos avanços é a oferta de tratamentos de acordo com a 

medicina baseada em evidência, com a utilização de tecnologias gratuitas para os 

usuários e com o melhor custo/benefício para o SUS, pois muitas delas são de alto 

custo, como alguns medicamentos (3). 

Integram a organização da Política Nacional de Saúde os programas de saúde, 

alguns deles reconhecidos internacionalmente, como os de imunização e AIDS, em 

que o Ministério as Saúde (MS) adquire e distribui os produtos (vacinas e 

medicamentos) para tratamento aos Estados, Distrito Federal (DF) e Municípios, que, 

por sua vez, realizam o atendimento aos usuários do SUS.  

A organização das redes descentralizadas de serviço e a competência dos 

órgãos delas integrantes, em cada esfera de governo, são pactuadas por meio da 

Tripartite1.  

                                                           
1 Tripartite ï Foro de negociação e pactuação entre gestores federal, estadual e municipal, quanto aos aspectos 

operacionais do SUS. (Fonte: Site do Ministério da Saúde). 
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No Programa Nacional de Sangue e Hemoderivados do MS, o mesmo se dá 

em relação ao tratamento das pessoas com coagulopatias hereditárias, entre elas as 

hemofilias. Os pacientes são assistidos nas redes de serviços de hemoterapia 

estaduais, distrital e municipais, nas quais realizam os exames laboratoriais para o 

diagnóstico e recebem a atenção necessária à saúde integral (4,5). O MS adquire os 

produtos para o tratamento e distribui para os centros tratadores de hemofilia (CTH) 

localizados em todo o território nacional desde 1994. Os produtos utilizados no 

tratamento são os fatores de coagulação que podem ser de origem plasmática 

(hemoderivados) ou os produzidos por engenharia genética (recombinantes), que são 

de alto custo. A desvantagem do VIII recombinante (FVIIIr) é o custo, que, no período 

da pesquisa, foi de 2,6 a 3,2 vezes maior do que o do fator de coagulação VIII 

plasmático (6). O tratamento pode ser de demanda2 ï o paciente aplica o fator de 

coagulação deficiente quando há sangramento ï ou profilático3 ï o fator é aplicado 

regularmente para evitar o sangramento (5,7). Independentemente do tipo de 

tratamento a que o paciente esteja submetido, deve-se disponibilizar a dose domiciliar 

(DD)4 com o objetivo de ser aplicado assim que houver um sangramento, visando 

contê-lo imediatamente, antes mesmo de o paciente chegar a um serviço de saúde 

(5). 

No Brasil, as profilaxias primária e secundária foram introduzidas, 

respectivamente, em 2011 e 2012 (8,9,10). Espera-se que a introdução do tratamento 

profilático levará o país a ter uma nova geração de pacientes com hemofilia com 

mínimas sequelas, melhor qualidade de vida e sobrevida equivalente à da população 

em geral, além de torná-los mais produtivos para a sociedade.  

No Distrito Federal (DF), por muitos anos, o atendimento desses pacientes foi 

centralizado em hospitais. Inicialmente, no Hospital de Base do Distrito Federal 

                                                           
 
2 Tratamento de demanda ï quando se aplica dose de fator de coagulação na suspeita ou evidência de 

sangramento. 
3 Tratamento profilático ï Profilaxia primária: O fator de coagulação administrado de maneira periódica e 

ininterrupta a longo prazo, iniciada antes ou após ocorrência da primeira hemartrose e antes dos 3 anos de idade 
por período superior a 45 semanas por ano. (Anexo G); Profilaxia secundária ï De longo prazo (> 45 semanas por 
ano), quando a reposição dos fatores de coagulação é administrada de maneira periódica e ininterrupta, iniciada 
após duas ou mais hemartroses ou após os 36 meses de idade. Para todos os pacientes: De curto prazo, quando 
a reposição é administrada de maneira intermitente por tempo determinado, em geral para tratamento de 
sangramentos frequentes. Somente para pacientes com hemofilia grave. (Anexo G) 
4 DD ï A dose domiciliar (DD) permite acesso imediato ao fator de coagulação e, portanto, ao tratamento precoce, 

ideal, resultando em diminuição da dor, disfunção e incapacidade de longo prazo e diminuição significativa das 
admissões em hospital por complicações.  
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(HBDF) e, posteriormente, no Hospital de Apoio de Brasília (HAB). Em 2010, relatórios 

de órgão de fiscalização e controle, nacional e distrital, apresentaram várias falhas na 

política de saúde para os portadores de coagulopatias hereditárias, com danos para 

os pacientes e para o SUS no DF. Com a mudança política no Governo do Distrito 

Federal (GDF) em 2011, a Secretaria de Estado da Saúde do DF (SES/DF) delegou 

à Fundação Hemocentro de Brasília (FHB), órgão público da administração indireta e 

coordenadora da hemorrede no DF, a coordenação da atenção à saúde das pessoas 

com coagulopatias no DF e iniciou uma série de medidas para corrigir falhas 

apontadas nos relatórios dos órgãos de fiscalização e controle (11-15). 

No trabalho, estudamos a atenção à saúde dos pacientes com hemofilia, no 

Distrito Federal (DF), a partir das mudanças iniciadas em 2011. Foi realizada uma 

pesquisa por equipe de professores da Escola Superior de Ciências da Saúde 

(ESCS/FEPECS/SES/DF) em parceria com profissionais da FHB/DF, incluindo a 

autora desta Tese, que estudou os resultados da pesquisa.  



21 

2 REVISÃO DA LITERATURA 

Na revisão da literatura, foram adotados dois eixos de análise. O primeiro sobre 

a hemofilia como distúrbio de coagulação do sangue, sua origem, características, 

classificação, prevalência, diagnóstico, evolução e fatores complicadores do 

tratamento que levam a sequelas, podendo levar a óbito. O segundo eixo busca 

conhecer a atenção à saúde atual das pessoas com hemofilia no mundo e os 

antecedentes históricos no Brasil e no Distrito Federal. 

 

2.1 A HEMOFILIA 

2.1.1 Definição 

A hemofilia é um tipo de coagulopatia hereditária que ocorre nas pessoas com 

atividade coagulante reduzida dos fatores de coagulação VIII ou IX. Os dois principais 

tipos de hemofilia são: hemofilia A, devida a atividade coagulante reduzida do fator 

VIII de coagulação e hemofilia B, pela atividade coagulante reduzida do fator IX de 

coagulação (16). Ambas as hemofilias são doenças hereditárias recessivas ligadas ao 

cromossomo X. Alguns pacientes podem apresentar o distúrbio por mutação genética. 

Algumas mulheres com um gene não funcional em um dos cromossomos X podem 

ser levemente sintomáticas (5). A diferença entre hemofilia A e B foi determinada em 

1952 (17). Outros tipos incluem a hemofilia C, que ocorre devido a um fator XI 

insuficiente e a parahemofilia, que ocorre devido a um fator V insuficiente. A hemofilia 

adquirida está associada a cânceres, distúrbios autoimunes e gravidez (18). 

A prevenção pode ocorrer com a remoção de um óvulo, sua fertilização e 

testagem do embrião antes de transferi-lo para o útero (19).  

2.1.2 Epidemiologia 

A hemofilia A afeta cerca de 1:5.000 a 1:10.000 homens no nascimento, 

enquanto a hemofilia B afeta cerca de 1:35.000 a 1:50.000 (20). As pessoas que têm 

hemofilia sangram por mais tempo após uma lesão ou contusões leves, o que 

aumenta o risco de dano nas articulações ou no cérebro (5,21). De acordo com o MS, 

havia no Brasil, em 2015, 9.908 pacientes com hemofilia A e 1.948 com hemofilia B. 
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Com a forma grave do distúrbio, eram 39,36% de hemofilia A e 32,08% de hemofilia 

B (22).  

2.1.3 Diagnóstico 

O diagnóstico é confirmado pela realização de exames laboratoriais específicos 

e de alto custo, de preferência em laboratórios especializados (laboratório de 

hemostasia), que avaliam a coagulação do sangue. Os exames visam identificar a 

capacidade da coagulação e os níveis de atividade dos fatores de coagulação no 

sangue total, o que define a classificação da hemofilia. Atividade menor que 1%, forma 

grave, 1 a 5%, moderada e a leve de 5 a <40%. Também pode ser dosado no sangue 

de cordão umbilical ou do recém-nascido (5, 23). Os exames de hemostasia 

realizados permitem definir o dignóstico entre as diversas coagulopatias, que 

apresentam manifestações clínicas semelhantes, possibilitando o correto diagnóstico 

diferencial. Além da importância do laboratório de hemostasia em relação ao 

diagnóstico, a identificação e quantificação dos anticorpos inibidores é extremamente 

importante no acompanhamento dos pacientes. Inibidores são anticorpos do grupo Ig 

G que aparecem nos pacientes com hemofilia e em uso de fatores de coagulação (5).  

 

2.1.4 Clínica 

De acordo com Blanchette V. S. e col., os pacientes tendem a apresentar 

sangramento recorrente de gravidade variável, que ocorre de forma espontânea nos 

casos graves ou pós-traumática nos casos moderados e leves, em qualquer órgão ou 

tecido. Os sangramentos mais frequentes são nas articulações. Mais de 90% dos 

eventos hemorrágicos envolvem hemartrose, sangramento intra-articular que começa 

a ocorrer nos primeiros anos de vida. Quando recorrente, não tratada ou 

inadequadamente tratada, a hemartrose resulta em dano permanente à cartilagem 

articular, levando à artropatia deformante e incapacitante, mesmo na segunda década 

de vida. Aqueles com caso leve (atividade coagulante dos fatores pouco reduzida) 

podem apresentar sintomas apenas após um acidente ou durante um procedimento 

invasivo (24). 

Sangrar em uma articulação pode resultar em danos permanentes, enquanto o 

sangramento no cérebro pode resultar em dores de cabeça e, a longo prazo, 
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convulsões ou diminuição do nível de consciência (24). De acordo com estudo de 

2019, a maior causa de morte nos hemofílicos é a hemorragia intracraniana (25).  

2.1.5 Tratamento 

O tratamento é feito principalmente com a reposição dos fatores de coagulação 

do sangue, VIII ou IX, respectivamente para hemofilia A e B. Eles são administrados 

preventivamente ou sob demanda. O uso preventivo envolve a infusão do fator de 

coagulação em um esquema regular, a fim de manter níveis de coagulação 

suficientemente altos para evitar episódios de sangramento espontâneo. O tratamento 

sob demanda (ou episódico) ocorre no curso de episódios hemorrágicos (26). O 

Acetato de Desmopressina (DDAVP), medicamento indicado no tratamento do 

Diabetes insipidus central, pode ser usado no tratamento das pessoas com hemofilia 

A leve (27). 

Na hemofilia grave, o uso preventivo é frequentemente recomendado duas ou 

três vezes por semana e pode continuar por toda a vida. O tratamento iniciado 

rapidamente após episódios de sangramento diminui os danos ao organismo (28).  

Autores apoiam a ideia de que o tratamento profilático não só é mais eficaz do 

que o tratamento sob demanda, mas também sugerem que iniciar a profilaxia após a 

primeira hemorragia grave relacionada à articulação pode ser mais rentável do que 

esperar dano maior à articulação (28). A reposição pode ocorrer em casa ou no 

hospital (7). 

Os fatores de coagulação são obtidos a partir de sangue humano (plasmáticos) 

ou por engenharia genética (recombinantes). Os fatores plasmáticos, também 

conhecidos como hemoderivados, são obtidos por meio de processos físicos e 

químicos, a partir do plasma humano excedente do uso terapêutico (29). Desde 1993, 

os fatores recombinantes estão disponíveis e têm sido amplamente utilizados nos 

países ocidentais mais ricos. No início de 2008, a Food and Drug Administration 

(FDA), dos EUA, aprovou o fator anti-hemofílico, geneticamente modificado a partir 

dos genes das células de ovário de hamster chinês. Eles são bem mais caros e 

geralmente não estão disponíveis no mundo em desenvolvimento. Em muitos casos, 

os fatores de coagulação plasmáticos ou recombinantes, ou seja, de qualquer tipo, 

são dificeis de se obter em países em desenvolvimento (30).   

Mais recentemente surgiu o fator de meia-vida estendida (EHL). Esse fator 

pode durar mais tempo na corrente sanguínea do que o fator padrão, o que permite 
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aplicações do fator com menos frequência. No caso da hemofilia A, o tratamento 

passa para duas vezes por semana, em vez de três vezes. Para a hemofilia B, o 

tratamento pode ser semanal ou até quinzenal. O tratamento para sangramentos 

também pode ser mais rápido, com a aplicação de uma única injeção do fator EHL 

(48). 

Novas drogas como os anticorpos monoclonais têm mudado o tratamento de 

diversas doenças, como o anticorpo emicizumabe na hemofilia A. Nos anticorpos 

monoclonais uma única proteína do sistema imunológico é fabricada em grandes 

quantidades e são usadas nas doenças para as quais demostrem eficácia. O anticorpo 

emicizumabe é um anticorpo do tipo G4 (IgG4), monoclonal humanizado, produzido 

pela tecnologia de DNA recombinante em células de ovários de hamster chinês. Atua 

mimetizando a ação do FVIII através da ligação do fator IX ativado ao fator X, 

necessária para a hemostasia efetiva. (35) 

Se não tratada adequadamente, a hemofilia deixa sequelas irreversíveis para 

os pacientes com impacto na qualidade de vida dos pacientes, para o SUS e para a 

sociedade.  

Infecções transmitidas pelo sangue são uma das preocupações no tratamento 

dos pacientes e seus efeitos ainda persistem em parte da população de hemofílicos 

no Brasil e no mundo. Com a segurança atual dos produtos desde a década de 1980, 

não há registro de infecção de paciente com hemofilia em uso de concentrados de 

fatores de coagulação. Por outro lado, ainda há um número preocupante de pacientes 

infectados com os vírus das hepatites e da síndrome da imunodeficiência humana 

adquirida (SIDA), o que vem demonstrando declínio (30). 

 

2.1.6 Complicações do tratamento ï Inibidores 

Os inibidores são uma complicação grave do tratamento da hemofilia. São 

anticorpos do grupo Ig G que aparecem nos pacientes com hemofilia, no curso do 

tratamento de reposição de fatores de coagulação. Até 30% das pessoas com 

hemofilia em tratamento com reposição de fatores de coagulação desenvolvem os 

inibidores, o que dificulta o tratamento (5,28). No Brasil, em 2015, os inibidores 

estavam presentes em 7,66% dos pacientes com hemofilia A e 1,69% com hemofilia 

B (22). Se uma pessoa se torna refratária ao fator de coagulação de substituição como 

resultado de inibidores circulantes, o tratamento indicado passa a ser os produtos 
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ñbypassingò, que fazem uma ponte entre os fatores e ativam a coagula­«o do sangue, 

como o complexo protrombínico parcialmente ativado (CPPA) e o fator VII ativado 

recombinante (FVIIar) (32), além do tratamento de imunotolerância5.  

Além do aspecto clínico da presença dos inibidores em pacientes com 

hemofilia, como a complicação de maior gravidade, o tratamento dos pacientes com 

inibidores é muito mais caro do que o tratamento regular, com os fatores de 

coagulação plasmáticos e recombinantes.  Individualmente o FVIIar é o de mais alto 

custo. A unidade dele em 2012 custou seis vezes mais do que o FVIIIr (6).   

Registros incompletos no cadastro dos pacientes, Sistema Hemovida Web 

Coagulopatias (SHWC) do MS, além de exames não realizados, impedem que se 

tenha um percentual mais confiável da presença de inibidor nos pacientes brasileiros. 

Espera-se que o sistema seja atualizado regularmente, não só pelos registros dos 

pacientes, como também por meio da incorporação de itens de melhorias e 

aprimoramento, resultante de discussão com seus usuários (33). 

2.1.7 Prognóstico/Expectativa de vida 

Em 2002, estudo de Barr e col., no Canadá, mostrou que, apesar das melhorias 

demonstráveis na segurança e eficácia na utilização de concentrados de fator de 

coagulação, os hemofílicos continuavam a experimentar uma carga importante de 

morbidade especialmente em relação à hepatite C e a positividade para o HIV. (31)  

Embora poucos portadores de hemofilia recebam cuidados adequados em 

países em desenvolvimento e apesar de o Brasil exibir grandes desigualdades sociais, 

o MS fez avanços significativos no tratamento da hemofilia nos últimos anos. Os 

maiores avanços foram a introdução da profilaxia, da imunotolerância5 e de produtos 

para uso nos pacientes com inibidor6. No Brasil, a partir de estudo de custo-efetividade 

da CONITEC/MS, em setembro de 2019, foi recomendado o emicizumabe para alguns 

pacientes elegíveis com hemofilia A e inibidores. Esse estudo identificou que a 

unidade do emicizumabe era da ordem de R$163,00 em 2019, mas, por outro lado, o 

                                                           
5Imunotolerância: A imunotolerância é o tratamento realizado para pacientes com hemofilia A congênita 
que desenvolveram inibidores contra o fator VIII. Consiste na infusão de fator VIII várias vezes (de 3 a 
7 dias) por semana por tempo prolongado, com a finalidade de erradicar o inibidor.  
6Produtos para uso nos pacientes com inibidor ï O concentrado de complexo protrombínico 
parcialmente ativado (CCPA) e o fator VII recombinante são conhecidos como agentes bypassing por 
agirem em ponto distante na cascata da coagulação, fazendo um bypass, ou seja, uma ñponteò atrav®s 
do ñdefeitoò gerado pelo inibidor (32).  
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custo anual do tratamento era menor em aproximadamente R$500.000,00 por 

paciente (tratamento com produto bypassing R$1.350.000,00 ï emicizumabe R$ 

850.000, 00) (35). Novos estudos poderão indicar, no futuro, o uso desses anticorpos 

no tratamento universal dos pacientes com hemofilia A no Brasil (35).  

Antes da década de 1960, a expectativa média de vida era de apenas 11 anos 

(34). Na década de 1980, o tempo de vida médio das pessoas com hemofilia 

recebendo tratamento adequado alcançou 50 a 60 anos. Atualmente, com tratamento 

adequado, os homens com hemofilia geralmente têm uma qualidade de vida quase 

normal, com uma expectativa de vida média de aproximadamente 10 anos a menos 

do que um homem não afetado (5). 

Novas drogas, como os anticorpos monoclonais têm mudado o tratamento da 

hemofilia. Existe ainda uma grande expectativa em relação à terapia gênica, uma 

alternativa para correção de defeitos genéticos. Estudos em andamento também 

mostram resultados promissores em pacientes com hemofilia. Ela consiste em uma 

infusão viral carregando novo material genético nas células dos pacientes e isso 

corrige a falha do paciente em produzir fatores de coagulação. Se for bem-sucedida, 

essa terapia proporcionará uma melhora radical no tratamento da hemofilia (36,37).  

2.2 TRATAMENTO DAS PESSOAS COM HEMOFILIA NO MUNDO 

2.2.1 Diretrizes Mundiais 

A hemofilia é um distúrbio raro, complexo para se diagnosticar e gerenciar. A 

Federação Mundial de Hemofilia (FMH), uma organização social, tem como visão 

ñTratamento para todosò, ou seja, a expectativa de que um dia todas as pessoas com 

hemofilia ou outros distúrbios hemorrágicos desfrutarão de um futuro mais seguro, 

n«o importa onde morem. A miss«o da FMH ® ñbuscar melhorar e manter o 

atendimento ¨s pessoas com dist¼rbios hemorr§gicos heredit§rios em todo o mundoò. 

Uma das iniciativas da entidade é a elaboração e divulgação de material educacional 

sobre o tratamento desses pacientes, entre eles as ñDiretrizes para o manejo da 

hemofiliaò, que visa fornecer orienta­»es pr§ticas baseadas em evid°ncias cient²ficas 

para profissionais de saúde, autoridades governamentais e organizações de pacientes 

que buscam iniciar e/ou manter os cuidados com programas de hemofilia. As diretrizes 

foram elaboradas e são atualizadas por especialistas de vários países e são 

reconhecidas pela Organização Mundial da Saúde (OMS), que referenda o trabalho 
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da FMH. Elas são adotadas pelos 130 países membros da FMH e têm como principais 

princípios:  

1. O objetivo principal dos cuidados é prevenir e tratar o sangramento com o 

concentrado do fator de coagulação deficiente específico;  

2. Sangramentos agudos devem ser tratados o mais rápido possível, de 

preferência dentro de duas horas. Na dúvida, trate;  

3. Para facilitar o manejo adequado em situações de emergência, todos os 

pacientes devem levar identificação facilmente acessível, indicando o 

diagnóstico, gravidade do distúrbio hemorrágico, status do inibidor, 

tratamento usado, contato de médico/clínica responsável (5). 

O cuidado integral promove a realização de atividades físicas e para a saúde 

psicossocial e tem como prioridades a melhoria da saúde e da qualidade de vida das 

pessoas com hemofilia com: a) prevenção de sangramento e danos nas articulações; 

b) gerenciamento imediato do sangramento e complicações; c) controle do 

desenvolvimento de inibidores e d) tratamento das doenças transmitidas pelo sangue 

e atenção à saúde psicossocial. 

Para os cuidados aos pacientes, a FMH recomenda os Centros de Tratamento 

de Hemofilia (HTC). O HTC deve oferecer uma atenção integral multiprofissional e 

especializada, para atender à saúde física e psicossocial dos pacientes e suas 

famílias. A equipe principal deve ser constituída pelos seguintes membros: um diretor 

médico (de preferência um pediatra e/ou hematologista adulto ou médico com 

interesse e especialização em hemostasia); um coordenador de enfermagem para 

coordenar a prestação dos cuidados e educar os pacientes e suas famílias; um 

especialista em músculo-esquelético (fisioterapeuta, terapeuta ocupacional, fisiatra, 

ortopedista, reumatologista), que pode abordar a prevenção bem como o tratamento; 

um especialista de laboratório e um especialista psicossocial. Todos os membros 

devem ter experiência no tratamento de distúrbios hemorrágicos e devem ser 

acessíveis aos pacientes em tempo hábil, de maneira conveniente. O CTH deve 

contar com um laboratório de hemostasia para o diagnóstico e acompanhamento dos 

pacientes, protocolo de tratamento de profilaxia, de demanda e para os pacientes com 

inibidor. Devem dispensar os concentrados de fator VIII e IX, recombinantes ou 

plasmáticos. O tratamento deve ser iniciado com doses mais baixas que são 

aumentadas progressivamente, de acordo com a resposta clínica, de forma 

individualizada. Exercícios regulares e outras medidas para estimular o 
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desenvolvimento psicomotor normal devem ser encorajados para promover músculos 

fortes, desenvolver equilíbrio e coordenação e melhorar a aptidão. Atividades que 

possam causar trauma devem ser evitadas. O monitoramento regular do estado de 

saúde e a avaliação dos resultados são componentes chaves do tratamento. 

Medicamentos que afetam a função plaquetária devem ser evitados. Os níveis de fator 

devem ser elevados para níveis apropriados antes de qualquer procedimento invasivo. 

Uma boa higiene bucal é essencial para prevenir doenças periodontais e cárie 

dentária. Os pacientes necessitam ainda de um programa abrangente de assistência 

para a coordenação dos pacientes internados e outras funções do ambulatório para 

os cuidados e serviços aos pacientes e suas famílias. Todos devem ter uma avaliação 

completa com todos os membros da equipe e um plano de gerenciamento deve ser 

desenvolvido em conjunto com o paciente e comunicado a todos tratadores. A 

avaliação integral deve ser repetida a cada ano (crianças a cada seis meses). Centros 

menores e médicos particulares podem prestar cuidados primários e gestão de 

algumas complicações, em consultas frequentes, para os pacientes que moram a 

longa distância do centro de tratamento de hemofilia mais próximo. Se indicado, 

poderão ser referenciados para outros serviços. Os cuidados de emergência devem 

estar disponíveis o tempo todo e acessíveis aos pacientes em tempo hábil, de maneira 

conveniente. Para facilitar o atendimento em situações de emergência, todos os 

pacientes devem levar identificação indicando diagnóstico, gravidade do distúrbio 

hemorrágico, presença ou não de inibidor, tipo de produto em uso, dosagem inicial 

para o tratamento e contato do médico ou clínica responsável pelo tratamento (5).  

De uma forma geral, os países parceiros da FMH seguem as diretrizes da 

federação, que inclui os Centros Tratadores de Hemofilia como modelo na atenção à 

saúde dos pacientes com coagulopatias hereditárias. Os CTH diferem entre si, mas 

todos devem garantir a realização dos exames para diagnóstico e dosagem de 

inibidor, equipe multiprofissional, oferta dos fatores de coagulação e assistência no 

caso de sangramento e complicações, não obrigatoriamente no próprio CTH, além de 

seguirem protocolo de tratamento (5).  

2.2.2 Sistemas de Saúde 

Os sistemas de saúde, para funcionar, dependem de três componentes que se 

articulam entre si: 1. Político ï modelo de gestão, 2. Econômico ï modelo de 

financiamento e 3. Médico ï modelo de atenção. Nenhum país tem um modelo puro, 
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mas em alguns se observa hegemonia de determinada forma de organização e 

financiamento de saúde que caracteriza o modelo. Dessa forma, quando se diz que 

um país adota um determinado tipo de sistema, significa que esse é o sistema que 

predomina no país. Eles são classificados como: 

a) Modelo Universal: Esse modelo é caracterizado por financiamento público 

com recursos dos impostos e acesso universal aos serviços que são prestados 

por fornecedores públicos. Os trabalhadores dependem do Estado. Podem 

existir outras fontes de financiamento além dos impostos, como pagamentos 

diretos de usuários e outros insumos. Porém, a maior parte do financiamento e 

gestão é por conta do Estado; 

b) Modelo do Seguro Social: O conceito de seguro social implica um seguro no 

qual a participação é obrigatória. O financiamento é por aporte e contribuições 

dos empresários e trabalhadores. Por definição, só cobrem os contribuintes e 

seu grupo familiar, embora ultimamente exista uma tendência de 

universalização de cobertura;  

c) Modelo de Seguros Privados: Esse modelo tem uma organização tipicamente 

fragmentada, descentralizada e com escassa regulação pública, tendência que 

está sendo mudada;  

d) Modelo Assistencialista: O Estado só daria assistência às pessoas incapazes 

de assumir a responsabilidade individual de cuidar da saúde. As ações seriam 

direcionadas às pessoas mais vulneráveis e carentes, porém, as ações seriam 

limitadas qualitativa e quantitativamente (38). 

 

Especificamente em relação aos cuidados de saúde para os pacientes com 

hemofilia, sobretudo os pacientes graves, o tipo do sistema de saúde, principalmente 

o componente financiamento, tem um impacto muito grande na evolução clínica dos 

pacientes. Em um estudo de Portugal, de 2015, mostrou-se que o tratamento da 

hemofilia é caro, principalmente para pacientes com doença grave e para aqueles que 

desenvolvem os inibidores. Os custos totais anuais nos dois tipos de hemofilia foram 

para a hemofilia A = 77.587 ú e B = 112.469 ú, por ano, por paciente. Para os pacientes 

com inibidores os custos foram 3,3 vezes superiores aos pacientes sem inibidores 

(39). Em outro trabalho de 2015, foram estudados os custos do tratamento para um 

total de 222 pacientes dos EUA, dos quais dois terços apresentavam hemofilia grave. 

Da perspectiva social, na hemofilia leve, o tratamento custou USD 59.101,00/ano por 
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paciente (mediana: USD 7519,00); USD 84.363,00/ano por paciente com hemofilia 

moderada (mediana: USD 61.837,00) e USD 201.471,00/ano por paciente (mediana: 

USD 143.431,00) para o tratamento episódico na hemofilia grave e USD 

301.392,00/ano por paciente recebendo profilaxia (mediana: USD 286.198,00). O fator 

de coagulação contribuiu de 54% dos custos totais na hemofilia leve a um máximo de 

94% para pacientes com hemofilia grave. Esses resultados refletem achados de 

pesquisas anteriores, sugerindo que os custos da terapia de reposição dos fatores 

representam a maior da carga nos custos de tratamento na hemofilia grave (40). Um 

trabalho que estudou o custo do tratamento em cinco países na Europa, em 2017, 

mostrou que o custo médio geral do tratamento de profilaxia dos pacientes com 

hemofilia ® de 199.541,00ú/ano, por paciente, sendo que 99% desse valor é investido 

na aquisi­«o dos fatores de coagula­«o VIII e IX, ou seja, 197.545,59 ú/ano por 

paciente (41). Pode-se concluir que o custo dos fatores de coagulação, eixo principal 

no tratamento da hemofilia, não é suportado pela grande maioria dos pacientes e nem 

mesmo por muitos governos. Assim, a forma de financiamento do sistema de saúde 

em um país reflete diretamente na evolução clínica e na qualidade de vida dos 

pacientes.  

2.2.3 Atenção à saúde dos pacientes com hemofilia: alguns países 

Reino Unido 

Em 1948, o Reino Unido (RU) implantou o sistema nacional de saúde, o 

ñNational Health Serviceò (NHS). É um sistema universal e igualitário com atuação 

preventiva e curativa, equivalente ao SUS do Brasil. Os recursos são arrecadados 

pelo sistema de impostos nacional, mas os serviços são administrados 

separadamente por cada país membro: Inglaterra, Irlanda do Norte, Escócia e País 

de Gales (38). Em 2018, a estimativa da população do RU era de 66.440.000 

habitantes (42). De acordo com o site da FMH, no ano de 2018, havia registro de 8.348 

casos de hemofilia A e B no RU (43). Os pacientes são orientados a se registrarem 

no CTH mais perto. Se o centro for pequeno, o paciente também será registrado em 

um centro regional maior, com atendimento integral (Comprehensive Care Centre-

CCC) (44). De acordo com a FMH são 87 CTH (45). Os exames de hemostasia são 

realizados nos CCC para firmar o diagnóstico e classificar a gravidade do distúrbio. 

Os CCC também realizam a dosagem de inibidor dos fatores VIII e IX (46). A equipe 

responsável por cuidar dos pacientes com hemofilia varia de um centro de tratamento 
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para outro. No entanto, na maioria das vezes inclui: médicos, enfermeiros e 

fisioterapeutas. Outros profissionais podem compor a equipe, como psicólogos e 

assistentes sociais (47). Existem três grupos principais de tratamentos disponíveis 

para o tratamento da hemofilia: a) terapia de reposição de fator VIII ou com o fator IX 

padrão, dependendo se a pessoa tem hemofilia A ou hemofilia B. Atualmente, o fator 

recombinante ® geralmente usado. A terapia pode ser ñsob demandaò, quando o fator 

é aplicado apenas nos casos de sangramento. A maioria das pessoas no RU com 

hemofilia grave faz o tratamento preventivo com fator, chamado profilaxia, para 

prevenir sangramentos. A frequência do tratamento varia, mas, em geral, as pessoas 

com hemofilia A precisam de profilaxia três vezes por semana ou em dias alternados 

e aquelas com hemofilia B duas vezes por semana. b) mais recentemente passou-se 

a usar o fator de meia-vida estendida (EHL). c) O terceiro tipo de tratamento 

atualmente disponível é um agente de desvio chamado emicizumabe. (48). O produto 

derivado do plasma ainda está disponível no Reino Unido, porém ele geralmente não 

é utilizado (49). O motivo principal da redução no uso dos produtos hemoderivados foi 

a transmissão por transfusão sanguínea do ñpr²onò causador da ñvariant Disease 

Creutzfeldt-Jakobò (vDCJ), que pode ser causada pelo consumo de carne de uma 

vaca com encefalopatia espongiforme bovina (BSE ou doença da "vaca louca") ou por 

transfusão de sangue, embora isso tenha acontecido apenas quatro vezes no Reino 

Unido (49). A Dose Domiciliar (DD) é adotada no tratamento pelas diversas vantagens, 

como a administração do medicamento de forma mais rápida após um sangramento, 

com redução do atendimento hospitalar, do tempo de recuperação e do risco de dano 

permanente (48). Os familiares de pacientes com hemofilia são treinados para aplicar 

as infusões de fatores coagulantes em domicílio e, ainda criança, os pacientes são 

ensinados a aplicar neles próprios. Dependendo da renda do paciente, o conselho 

local poderá pagar os custos dos cuidados integralmente ou parcialmente (50). 

 

Espanha 

A Espanha, assim como outros países da Europa adota o modelo de atenção 

universal. Uma revisão do sistema de saúde da Espanha foi realizada em 2018 e 

concluiu que:  

o estado geral de saúde da população continuava melhorando e que a 
expectativa de vida era a mais alta da União Europeia.... Apesar das 
restrições orçamentárias associadas à crise econômica, o sistema de saúde 
permanecia quase universal, cobrindo 99,1% da população. O gasto público 

https://www.nhs.uk/conditions/blood-transfusion/
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em saúde prevalece, com fontes públicas respondendo por mais de 71,1% 
do financiamento total da saúde. Os impostos gerais são a principal fonte de 
recursos públicos, com as regiões (conhecidas como Comunidades 
Autônomas) gerenciando a maioria desses recursos de saúde pública. Os 
gastos privados, principalmente relacionados a pagamentos diretos, 
aumentaram ao longo do tempo e agora estão acima da média da UE. Os 
princípios e objetivos subjacentes do sistema nacional de saúde continuam 
focados na universalidade, acesso livre, equidade e justiça no financiamento. 
A evolução das medidas de desempenho na última década mostra a 
resiliência do sistema de saúde após a crise econômica, embora algumas 
reformas estruturais possam ser necessárias para melhorar a gestão do 
atendimento crônico e a realocação de recursos para intervenções de alto 
valor. (51)  

 

Em 2018, a população da Espanha era de 46.660.000 habitantes (52). 

Registros de pesquisa da Sociedad Española de Trombosis y Hemostasia (SETH) e 

que constam no documento oficial do ñMinisterio de Sanidad, Servicios Sociales e 

Igualdadò, de 2012, Hemofilia ï Aspectos organizativos, informa que, em 2010, havia 

2.993 pessoas com hemofilia A (86%) e B (14%). De acordo com esse documento, a 

equipe multiprofissional inclui enfermeiro, hematologista, reabilitador, ortopedista, 

psicólogo, cirurgião e outros profissionais da área da saúde (53). Nessa mesma data, 

o ministério também divulgou um guia terapêutico (Hemofilia ï Guía Terapéutica) 

contendo informações sobre hemofilia e recomendações sobre o tratamento. Nesse 

guia, constam a DD, os tratamentos profiláticos e de demanda e os tipos de fatores 

de coagulação utilizados no tratamento, que são o VIII e IX, plasmático e 

recombinante. O guia terapêutico recomenda que as doses iniciais sejam baseadas 

em uma dose média, que deve ser adaptada às necessidades de cada paciente. No 

caso das crianças, em razão da vida média do fator de coagulação ser mais curta, o 

concentrado deve ser administrado mais frequentemente. A DD foi adotada em 1982, 

pelo Ministério da Saúde, visando evitar danos nas articulações e reduzir os eventos 

hemorrágicos. Para iniciar o tratamento domiciliar, é necessário que o paciente ou os 

responsáveis por ele realizem um treinamento prévio. O programa inclui conceitos 

sobre vários aspectos da hemofilia e ensina os pacientes e/ou familiares a realizarem 

as punções venosas e administrarem o produto (forma de preparar, medidas 

assépticas, armazenamento e coleta de material descartável) (54). Os Centros de 

Atención Integral de Hemofilia (CAIH) realizam os exames para diagnóstico e 

acompanhamento dos pacientes, incluindo a dosagem de inibidor e oferecem 

assistência 24h (53). Nos CTH, a atenção se dá com médico especialista com 

experiência em hemostasia, além de enfermeiros, reabilitadores, ortopedistas, 



33 

psicólogos, cirurgiões e outros profissionais da área da saúde (53). São trinta e seis 

centros de tratamento espalhados pelo país (45). 

 

Argentina 

A Argentina, de acordo com o Instituto Nacional de Estadística Y Censos ï 

República Argentina (INDEC), tem uma estimativa de 45.376.763 habitantes para 

2020 (55). Uma revisão sobre o sistema de saúde da Argentina, de 2011, apresenta 

três modelos: o público, o previdenciário e o privado. O setor público inclui o ministério 

nacional e das províncias, bem como a rede de hospitais públicos e unidades básicas 

de saúde que prestam atendimento aos pobres e população não segurada. Esse setor 

é financiado com impostos e pagamentos feitos pelos beneficiários da previdência 

social que utilizam os servi­os p¼blicos de sa¼de. O setor previdenci§rio ou ñObras 

Socialesò (OS) abrange todos os trabalhadores da economia formal e suas famílias. 

A maioria dos sistemas operacionais opera por meio de contratos com fornecedores 

privados e é financiada com contribuições da folha de pagamento de empregados e 

empregadores. Finalmente, o setor privado inclui todos os provedores privados que 

oferecem serviços a indivíduos, beneficiários de sistemas operacionais e com seguro 

de saúde privado. Esse setor também inclui agências de seguros privadas chamadas 

ñEmpresas de Medicina Pr®-pagaò, financiadas principalmente por pr°mios pagos por 

famílias e/ou empregadores (56). Em 2018, conforme o mapa dos distúrbios 

sanguíneos presente no site da FMH, o número de pessoas com hemofilia A e B na 

Argentina, em 2018, era de 2.711 (43). O paciente com hemofilia tem acesso ao 

tratamento em vários locais como hospitais, institutos, centros assistenciais, 

fundações e consultórios médicos (57). No site da FMH, constam trinta e três centros 

de tratamento de hemofilia (CTH) (45). O tratamento é orientado pelo ñGu²a para el 

manejo de la Hemofilia Cong®nitaò, um consenso de médicos especialistas argentinos, 

de 2015, que reúne diversas informações acerca do diagnóstico clínico, laboratorial e 

modalidades de tratamento com controle clínico periódico. Sobre o diagnóstico 

laboratorial, há laboratório especializado. Não há informação de quantos e se privados 

ou públicos. Os tratamentos são o profilático, que administra os fatores de coagulação 

para evitar hemorragias e por demanda, na suspeita ou evidência de sangramento. 

Os concentrados de fator VIII e IX fracionados do plasma e os recombinantes são 

utilizados. Na ausência desses produtos, o crioprecipitado e o plasma fresco 
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congelado podem ser utilizados. O tratamento deve ser feito preferencialmente com 

produtos recombinantes, se os pacientes nunca tiverem sido expostos aos produtos 

derivados de plasma humano. Em geral, na profilaxia, a dose por infusão do 

tratamento de pacientes sem inibidor é de 20-40 UI/kg de FVIII, três vezes por semana 

e 30-50 UI/kg de FIX, duas vezes por semana. O tratamento deve ser ajustado 

individualmente e pode ser iniciado com uma dose uma vez por semana e aumentar 

gradativamente até que seja considerado ideal. O tratamento domiciliar (DD) é a forma 

ideal de tratar episódios leves e alguns moderados. Para isso é importante reconhecer 

as hemorragias, determinar sua gravidade, ter acesso à medicação em casa, utilizar 

a técnica correta de aplicação e usar de forma responsável os concentrados. É 

imprescindível ter um registro de administração domiciliar dos fatores de coagulação. 

Os pacientes participam de oficinas educacionais para aprender ou aprimorar os 

conhecimentos necessários para uma melhor gestão do tratamento (58). Não há 

referência de quem paga pelos concentrados de fatores. 

 

Estados Unidos da América (EUA) 

Os EUA contavam com 326.766.748 habitantes em 2018 (59). O sistema de 

saúde revela um mosaico não muito bem encaixado de sistemas, situações, padrões 

de financiamento e de acesso a serviços, no qual se destacam: programas 

governamentais em nível nacional; programas federais e estaduais e sistemas 

privados em suas várias modalidades. O sistema de seguro norteȤamericano 

apresenta características de instabilidade únicas, dada sua dependência com o 

vínculo trabalhista e da iniciativa do empregador, o que implica, para os indivíduos, a 

possibilidade de conviver com períodos de carência e não cobertura em caso de 

mudança de emprego. A maior parcela da população tem seguro de saúde privado 

(75%), porém 17% não possuem nenhuma forma de cobertura (38). O Medicare, 

seguro hospitalar subsidiado pelo Estado para os idosos pobres, cobre parte da 

população que não tem seguro privado, assim como o Medicaid. O Medicaid é um 

fundo federal e estadual que atende 35 milhões de beneficiários pobres (jovens ou 

idosos). A elegibilidade para acesso inclui requisitos definidos em nível federal e 

estadual. Para complementar o Medicare há ainda o Medigap Insurance, vendido por 

companhias de seguros privadas para compensar despesas com assistência médica 

não cobertas pelo Medicare. Esses custos incluem copagamentos, coseguros e 
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franquias (38). Cerca de 70% dos idosos americanos têm algum tipo de Medigap (38). 

Além dos serviços governamentais e do seguro privado, há inúmeras instituições não 

governamentais para grupos específicos: câncer, doenças cardíacas, drogas, saúde 

mental, crianças etc. (38). 

Em relação à hemofilia, os EUA, em 2018, tinham 17.757 pessoas com 

hemofilia A e B (43) e 292 centros de tratamento de hemofilia (CTH) (45). 

Com frequência, a melhor opção para o tratamento de hemofilia é um centro 

abrangente, que atende a todas as necessidades relacionadas ao distúrbio, além de 

informações educacionais sobre essa condição (CTH) (60). De acordo com o CDC, a 

idade média no diagnóstico é de 36 meses para pessoas com hemofilia leve, 8 

meses para pessoas com hemofilia moderada e 1 mês para pessoas com 

hemofilia grave (61). A equipe médica é composta por médicos (hematologistas ou 

especialistas em sangue), enfermeiros, assistentes sociais, fisioterapeutas e outros 

profissionais de saúde especializados em cuidar de pessoas com distúrbios 

hemorrágicos (62). O site da Fundação Nacional de Hemofilia (National Hemophilia 

Foundation) informa que aproximadamente 70% das pessoas com hemofilia nos EUA 

recebem atendimento abrangente e multidisciplinar em uma rede de centros de 

tratamento de hemofilia financiados pelo governo federal (61). É possível também a 

realização do tratamento da hemofilia por meio de planos de saúde (63). Nas 

consultas anuais, os pacientes devem ser avaliados por todos os membros da equipe 

e realizar a dosagem de inibidor (64), o tratamento tanto é profilático quanto por 

demanda (episodic care). As pessoas com hemofilia e suas famílias aprendem 

como administrar seus próprios produtos de tratamento como o fator de 

coagulação em casa. A administração de produtos de tratamento fatorial em 

casa significa que os sangramentos podem ser tratados mais rapidamente, 

resultando em sangramentos menos graves e menos efeitos colaterais (60). Os 

fatores de coagulação prescritos são o plasmático e o recombinante desde 1992. O 

emicizumabe (Hemlibra® ou ACE 910) também é utilizado na hemofilia A e funciona 

substituindo a função do fator VIII, em vez de substituir diretamente o fator VIII de 

coagulação ausente. Pode ser utilizado para prevenir ou reduzir a frequência de 

episódios hemorrágicos (60). O Protocolo adotado é o Guideline on Care Models for 

Hemophilia Management (65).  
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Canadá 

Pelo site de estatística do Canadá, é possível saber a estimativa populacional 

em tempo real. Em março deste ano, a população canadense era de 37.946.515 

habitantes (66). Os pacientes com hemofilia A e B, em 2018, eram 3.687 (43). O 

sistema de saúde do Canadá é predominantemente público e dinâmico. Nas últimas 

quatro décadas, reformas foram feitas e continuarão em resposta a mudanças na 

medicina e na sociedade. O básico, no entanto, permanece o mesmo ï cobertura 

universal para serviços de assistência médica com base na necessidade de cada um 

e não na capacidade de pagamento. Os valores básicos de justiça e equidade 

demonstrados pela disposição dos canadenses de compartilhar recursos e 

responsabilidades são exibidos no sistema de saúde do Canadá e se refletiram nas 

modificações e nas principais reformas feitas no sistema desde o seu início. A 

organização do sistema de saúde do Canadá é determinada pela Constituição do 

Canadá, na qual os papéis e responsabilidades são divididos entre os governos 

federal, das províncias e das cidades. Os governos das províncias e das cidades são 

os principais responsáveis pela prestação de serviços de saúde e outros serviços 

sociais. O governo federal é responsável por alguns serviços prestados a certos 

grupos de pessoas. Os serviços de saúde públicos são financiados com receita 

gerada por impostos federais, das províncias e das cidades. As províncias também 

podem cobrar um prêmio de saúde de seus residentes para ajudar a pagar pelos 

serviços de saúde, mas o não pagamento de um prêmio não deve limitar o acesso a 

serviços de saúde medicamente necessários. A Lei de Saúde do Canadá estabelece 

critérios e condições para os planos de seguro de saúde receberem recursos 

financeiros federais para atenderem nas províncias e cidades. O repasse dos recursos 

financeiros se d§ por meio da ñTransfer°ncia de Sa¼de do Canad§ò. As prov²ncias e 

cidades são obrigadas a fornecer acesso razoável a serviços de saúde. O governo 

federal também oferece suporte financeiro às cidades menos prósperas. A maioria 

dos governos das províncias e cidades oferece e financia benefícios adicionais para 

certos grupos, por exemplo, residentes e idosos de baixa renda, como medicamentos 

prescritos fora de hospitais, custos de ambulâncias e atendimento auditivo, visual e 

odontológico. Em 2010, a despesa total na assistência à saúde, no Canadá, alcançou 

11,7% do PIB (ou US$ 5.614 CDN por pessoa). Sete em cada dez dólares gastos em 

cuidados de saúde foram de recursos públicos. Os três dólares restantes vieram de 
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fontes privadas e cobriram os custos de serviços complementares, como 

medicamentos, atendimento odontológico e visão (67). De acordo com o Diretório 

Global do Centro de Tratamento, no site da FMH existem 28 centros de tratamento no 

Canadá (45), a composição das equipes varia, mas são recomendados minimamente 

os seguintes membros: diretor médico, enfermeiro coordenador, fisioterapeuta, 

assistente social e assistente administrativo. Além da equipe formada pelos 

profissionais considerados fundamentais, para uma melhor e mais qualificada 

prestação de serviços, deverá ter em cada programa ou em uma base de referência, 

mesmo que por meio de acordos com outras instituições outros profissionais como: 

pediatra, ortopedista, reumatologista e/ou fisiatra, hepatologista, infectologista, 

geneticista/conselheiro genético, dentista, psiquiatra/psicólogo e terapeuta 

ocupacional. Os centros de tratamento providenciam cobertura médica 24 horas 

qualificada e assistência a serviços para a população-alvo (68). Os pacientes devem 

portar o cartão ñFactor Firstò quando se dirigirem ao serviço de emergência (69). O 

tratamento pode ser profilático ou por demanda e os tipos de fator de coagulação 

usados são o plasmático e recombinante (70). O número de doses de infusão por 

semana varia e depende da gravidade do distúrbio em cada paciente e do produto 

utilizado, de acordo com a Sociedade Canadense de Hemofilia, pode ser realizada 

todos os dias, algumas vezes por semana, por mês ou somente em casos de 

acidentes ou cirurgias, por exemplo (70). A DD é adotada e inclui programa de 

educação adequada para infusão domiciliar (home infusion program with appropriate 

education) (71). Os exames de hemostasia estão incluídos nos cuidados, assim como 

outros necessários para o cuidado dos pacientes. Os centros de tratamento de 

hemofilia têm como função também a educação de pacientes, familiares, 

trabalhadores da área da saúde, agências comunitárias, como escolas e agências do 

governo (68). Diversos tipos de suporte estão disponíveis para pessoas com 

deficiência física, incluindo os pacientes com hemofilia. Cada província oferece seus 

próprios programas de apoio e o governo federal também patrocina várias iniciativas 

(72). Além dos programas de suporte do governo federal e das províncias, também 

existem benefícios sobre os impostos e acesso ao seguro (vida, hipoteca, viagem, 

saúde para estudantes estrangeiros, grupo) para pessoas com transtornos 

sanguíneos (73). A Health Canada aprovou recentemente novos produtos com meia 

vida prolongada. O desenvolvimento de produtos de meia-vida prolongada é a 

primeira grande melhoria no tratamento da hemofilia desde o advento dos fatores de 
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coagulação e profilaxia virais seguros no final dos anos 1980. A meia-vida do fator IX 

é estendida de 2,5 a 5 vezes, o fator VIII 1,5 e o fator recombinante VIIa, 

possivelmente oito vezes. Isso tem o potencial de reduzir a frequência de infusões, 

um avanço na conveniência ou aumentar os níveis mínimos na profilaxia, um claro 

avanço terapêutico. Atualmente, a profilaxia visa manter pelo menos o nível de 

atividade de fator de 1% em todos os momentos (74). 

2.3 TRATAMENTO DAS PESSOAS COM HEMOFILIA NO BRASIL 

2.3.1 Mais de Meio Século de História ï Uma Síntese 

O processo de industrialização ocorrido na década de 1960 no país e a 

posterior urbanização levaram à concentração de grande número de pessoas nas 

grandes cidades. Mudanças na paisagem industrial e no sistema de transporte 

contribuíram como fatores determinantes no aumento do número de acidentes de 

trabalho e de trânsito, gerando uma maior demanda por sangue. Isso estimulou o 

crescimento de doadores de sangue pagos, a maioria proveniente de populações 

marginalizadas dos grandes centros urbanos, que vendiam o seu sangue a bancos de 

sangue privados para melhorar seu poder de compra (75). O plasma, parte líquida do 

sangue que contém dezenas de proteínas, entre elas os fatores de coagulação do 

sangue, quando congelado até duas horas após a coleta, é denominado plasma fresco 

congelado (PFC)7 . O PFC era usado no tratamento da hemofilia, assim como o 

crioprecipitado8, nos serviços de hemoterapia públicos e privados, até a introdução 

dos fatores de coagulação industrializados no país, em meados dos anos 1990 (29). 

A especulação e a comercialização de hemocomponentes contaminados 

levaram o governo brasileiro a aprovar, em 1980, o Programa Nacional de Sangue e 

Hemocomponentes (Pró-Sangue) com a finalidade de regularizar a situação da 

hemoterapia brasileira. Surgem os Centros de Hematologia e Hemoterapia ï os 

hemocentros. Entre os muitos desafios, o de implantar a doação sistemática de 

sangue, pondo fim à doação remunerada (76).  

                                                           
7 Plasma fresco congelado (PFC): É um hemocomponente obtido do sangue total após centrifugação, ou 

plasmaférese, e deve ser congelado rapidamente a temperatura <20°, para manter a atividade de fatores de 
coagulação lábeis, em especial o fator VIII.  
8 Crioprecipitado: É a concentração precipitada a frio do fator VIII e parte de outras proteínas do plasma humano. 

Foi muito usada nos pacientes com hemofilia antes da obtenção de fatores industrializados. 
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Mais tarde, em 1988, a Constituição Federal Brasileira, no parágrafo 4º, do 

artigo 198, proibiu qualquer forma de comercialização de sangue e produtos 

sanguíneos (1). Essa medida foi resultado de uma campanha liderada por dois irmãos, 

ambos com hemofilia, o sociólogo Herbert de Souza e o cartunista Henrique de Souza, 

conhecido como Henfil, e infectados pelo vírus da imunodeficiência humana (HIV), por 

meio de infusões de crioprecipitado. A campanha tentou mobilizar a sociedade com o 

lema ñSalve o sangue do povo brasileiroò, j§ que, naquela ®poca, mais de 60% dos 

pacientes com hemofilia eram infectados pelo vírus HIV e pelo vírus da hepatite C.  

Até o SUS iniciar a importação e distribuição dos fatores de coagulação pelo 

MS, em meados dos anos 1990, os pacientes com hemofilia em todo país eram 

tratados com crioprecipitado. Alguns poucos recebiam concentrados de fatores 

importados por hospitais e governos estaduais (76). 

A compra inicialmente foi de 10.000 UI por paciente com hemofilia A por ano, 

enquanto a Federação Mundial de Hemofilia defendia que pelo menos 20.000 UI 

seriam necessários para manter a sobrevivência dos pacientes. Naquela época, as 

importações ocorriam irregularmente e os critérios de distribuição não eram bem 

definidos. Em 1994, o Ministério da Saúde (MS) decidiu estabelecer um programa 

nacional para o tratamento da hemofilia, planejando a compra anual de 20.000 UI de 

fator VIII concentrado por paciente e organizando a distribuição de hemoderivados. 

Cada hemocentro coordenador, pelo menos um em cada estado, foi designado para 

estocar e dispensar concentrados de fator VIII gratuitamente, mesmo se atendidos por 

planos de saúde privados (76). Em 2001, as importações de concentrado de fator VIII 

pelo MS atingiram 30.000 UI por paciente registrado. Dada a disponibilidade de 

hemoderivados e considerando o risco de transmissão de doenças infecciosas, o uso 

de crioprecipitado foi proibido pela Agência Nacional de Vigilância Sanitária (ANVISA) 

como tratamento para hemofilia em 2002 (77).  

2.3.2 Autossuficiência em Hemoderivados  

No Brasil, a busca da autossuficiência em hemoderivados é uma preocupação 

antiga dos gestores e portadores de coagulopatias hereditárias. Na década de 1980, 

com o surgimento dos hemocentros públicos, alguns deles iniciaram a produção de 

hemoderivados. Entre os centros públicos destacaram-se o HEMOPE, hemocentro 

coordenador de Pernambuco, em Recife, que iniciou sua produção em 1985. Na 

sequência, a Fundação Pró-Sangue, em São Paulo e, posteriormente, a Fundação 
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Hemocentro de Brasília, em 1994. Todos produziam apenas a albumina humana, de 

mais fácil obtenção. O setor privado tinha duas fábricas no país. O Laboratório 

Industrial de Plasma (LIP), no Rio Grande do Sul e outro na cidade do Rio de Janeiro 

(29). 

Em 1999, com a criação da ANVISA e considerando o risco sanitário dos 

procedimentos em hemoterapia ï transfusão de hemocomponentes, infusão de 

hemoderivados, transplantes de medula óssea, foi transferida para a agência a 

coordenação do Programa Nacional de Sangue e Hemoderivados do MS (78). Uma 

das primeiras iniciativas da ANVISA foi identificar o número de pacientes com 

hemofilia e outras coagulopatias hereditárias (CH), elaborando o 1º cadastro nacional 

de pessoas com CH (79). Historicamente, o plasma ï parte líquida do sangue, rico em 

proteínas ï obtido das doações de sangue dos brasileiros, excedente do uso 

terapêutico, era descartado, pois o Brasil não tinha como aproveitá-lo na sua 

integralidade. No ano 2000, a ANVISA fez um diagnóstico da situação do plasma 

nacional com o levantamento de dados de todos os serviços de hemoterapia, públicos 

e privados que coletavam, processavam e transfundiam o sangue. Esse diagnóstico 

apontou que havia um excedente importante de plasma brasileiro, matéria prima para 

a obtenção de hemoderivados, incluindo os fatores de coagulação utilizados no 

tratamento das coagulopatias hereditárias (29).  

Com esses dados, o MS decidiu realizar licitação internacional para a 

exportação das bolsas de plasma brasileiro excedente do uso terapêutico, visando a 

obtenção de hemoderivados. O serviço contratado começou a levar o plasma para o 

exterior para beneficiamento com retorno dos hemoderivados industrializados em 

frascos, em 2002. Ainda nesta época, o MS constituiu um grupo de trabalho com a 

participação de técnicos do próprio MS, da ANVISA e da academia para estudar a 

viabilidade de implantação de fábrica nacional para produção de hemoderivados. O 

resultado desse trabalho foi a criação da Empresa Brasileira de Hemoderivados e 

Biotecnologia (Hemobras), em 2004, por meio da Lei nº 10.972/2004, cuja função 

social ® ñgarantir aos pacientes do Sistema Đnico de Saúde ï SUS o fornecimento de 

medicamentos hemoderivados ou produzidos por biotecnologiaò (80). O mercado de 

hemoderivados ainda é bastante restrito pela dependência da doação de sangue para 

a obtenção do plasma, matéria prima para a produção dos hemoderivados, além do 
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alto custo, que é ainda maior para os produtos recombinantes, obtidos por engenharia 

genética. Por esses motivos, o governo federal decidiu pela criação da Hemobras, 

com o objetivo de diminuir os riscos de desabastecimento desses medicamentos, 

aumentar a oferta regular destes produtos para os pacientes do SUS, não só de 

hemoderivados, mas também de produtos recombinantes, sobretudo para garantir a 

profilaxia (80).  

2.3.3 Atenção à Saúde das Pessoas com Hemofilia no Brasil 

A Política Nacional de Sangue, Componentes e Hemoderivados foi elaborada 

ao longo dos anos pautada pela necessidade de garantir sangue e minimizar o risco 

das transfusões de sangue aos pacientes que precisam de transfusão de sangue. Na 

década de 1980, quando a preocupação com os riscos decorrentes das transfusões 

de sangue agravou-se, principalmente devido ao HIV e aos vírus das hepatites, criou-

se no MS o Programa Nacional de Sangue, que implantou a rede de hemocentros. 

Posteriormente foi criada a Coordenação de Sangue e Hemoderivados (COSAH), 

subordinada à Secretaria Nacional de Projetos Especiais de Saúde (SNPES) para 

coordenar a Política Nacional de Sangue e Hemoderivados (PNSH) (81). 

De acordo com SUS, as ações e serviços públicos de saúde no Brasil devem 

integrar uma rede regionalizada e hierarquizada de acordo com as diretrizes: 

descentralização com direção única em cada esfera de governo; atendimento integral, 

com prioridade para as atividades preventivas, sem prejuízo dos serviços assistenciais 

e participação da comunidade. A descentralização do SUS permite que os Estados e 

o Distrito Federal organizem os serviços de saúde de forma autônoma, segundo as 

diretrizes nacionais da política de saúde pública emanadas do MS, aprovadas e 

controladas pelo Conselho Nacional de Saúde (CNS). O SUS deve garantir a todos o 

acesso universal às atividades de promoção, proteção e recuperação da saúde (1). 

Desde a CF, o SUS e o setor privado vêm crescendo no país. O SUS está organizado 

em mais de 5.500 municípios do país. Uma parcela de 24,5% da população também 

tem seguro privado (82).  

Em 2001, quando a coordenação da Política de Sangue estava na ANVISA, foi 

aprovada a lei federal 10.205, ñLei do Sangueò ou ñLei Betinhoò, que, desde a cria­«o 

do SUS, aguardava a sua aprovação no Congresso Nacional. A Lei 10.205/2001 

regulamentou o § 4º, do artigo 198 da CF, que proíbe a comercialização do sangue e 
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estabelece a Política Nacional de Sangue, Componentes e Hemoderivados (4). Ainda 

em 2001, em 30 de outubro, foi publicado o Decreto nº. 3.990, que definiu as 

finalidades do Sistema Nacional de Sangue, Componentes e Hemoderivados 

SINASAN e estabeleceu os princípios e diretrizes da PNSH a serem seguidos pelo 

SINASAN. Esse decreto regulamentou o artigo nº. 26, da Lei nº. 10.205, de 21 de 

março de 2001, definiu as finalidades do SINASAN e estabeleceu os princípios e 

diretrizes da PNSH (83). 

Essa política foi implantada pela ANVISA até 2004, quando a coordenação da 

PNSH retornou para o MS, especificamente para a Secretaria de Atenção à Saúde 

(SAS), conforme Decreto nº 5.045 de 2004 (84). 

A PNSH, sob a coordenação da Coordenação Geral de Sangue e 

Hemoderivados (CGSH), do MS, tem como missão coordenar o SINASAN, com 

ênfase na formulação da Política Nacional de Sangue e Hemoderivados, promovendo 

o acesso à assistência hematológica e hemoterápica, com segurança e qualidade, 

para toda a população brasileira, em consonância com os princípios e as diretrizes do 

SUS. Além de coordenar o SINASAN, uma das atribuições da CGSH é: ñgarantir a 

autossuficiência do País em hemocomponentes e hemoderivados e harmonizar as 

ações do Poder Público em todos os níveis de governo, relacionadas à atenção 

hemoter§pica e hematol·gicaò (81). 

Segundo a Federação Mundial de Hemofilia, o Brasil tinha em números 

absolutos, a quarta maior população de hemofilia do mundo (12.119 pessoas com 

hemofilia) atrás apenas dos Estados Unidos, da Índia e da China (43). 

O governo brasileiro tem se empenhado em aumentar a oferta de fatores de 

coagulação de qualidade a quantidades suficientes para garantir o tratamento 

adequado desses indivíduos. No entanto, as disparidades regionais representam um 

grande problema no planejamento de um programa de cobertura nacional para o 

tratamento da hemofilia (85).   

Garantir aos pacientes com hemofilia o acesso a ações de promoção, 

proteção e recuperação da saúde, conforme preconizado pelo SUS, exige mais do 

que apenas a disponibilidade dos fatores de coagulação. Em 2007, um trabalho 

mostrou que mais da metade dos pacientes tinha dificuldade em obter acesso a um 

hematologista e 31% a atendimento psicológico. Mais de 30% relataram não ter 

acesso ao acompanhamento fisioterapêutico, embora a fisioterapia seja considerada 

essencial para o tratamento e reabilitação de pacientes com hemofilia (86). 
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O MS, por meio da Coordenação Nacional de Sangue e Hemoderivados 

(CGSH), tem investido na organização da hemorrede nacional com o fortalecimento 

dos Centros Tratadores de Hemofilia (CTH) em parceria com os Estados, alguns 

municípios e DF. Além dos convênios com os entes federados para a melhoria da 

infraestrutura dos hemocentros e dos CTH, a aquisição dos concentrados de fatores 

de coagulação derivados do plasma ou recombinantes, medicamentos essenciais e 

de alto custo é realizada pelo MS, que distribui para todos os estados da Federação 

e para o Distrito Federal (87). Os recursos humanos para o atendimento dos 

pacientes, em geral, são contratados pelos demais entes federados. São 68 centros 

tratadores no Brasil, com pelo menos um em cada capital dos Estados e do DF. Entre 

os CTH no Brasil, existem serviços especializados na atenção à saúde integral dos 

pacientes, com equipes multidisciplinares e profissionais de diversas áreas, que são 

treinados para prestar atendimento integral (45).  

            Alguns Estados e o DF têm apenas um CTH localizado na capital. Essa 

abordagem já foi sugerida como capaz de reduzir a mortalidade de pacientes com 

hemofilia (88). 

A entrada da Hemobras como fornecedora do Fator VIII recombinante ao MS, 

por meio de transferência de tecnologia permitiu o abastecimento regular com 

aumento progressivo da oferta deste produto, desde 2013. Com a regularização da 

oferta dos recombinantes, via Hemobras, os jovens até os 30 anos passaram a 

receber o Fator VIII recombinante. O Programa Nacional de Coagulopatias 

Hereditárias do SUS, gradativamente, substituiu o concentrado de Fator VIII 

hemoderivado pelo Fator VIII recombinante, na proporção de 70% e 30%, 

respectivamente, invertendo a oferta do tipo de fator, antes com predomínio do 

concentrado do Fator VIII hemoderivado. A partir de então, somente as pessoas com 

hemofilia A acima dos 30 anos continuaram a receber o fator VIII plasmático 

regularmente (89). O tratamento das pessoas com hemofilia A no Brasil hoje incluiu, 

além da Profilaxia Primária, a Profilaxia Secundária e a Imunotolerância. 

A Profilaxia Primária e a Imunotolerância foram implantadas, respectivamente, 

em outubro e novembro de 2011 (6,8,9). Posteriormente, em setembro de 2012, foi 

implantada a Profilaxia Secundária (6,8,10). 
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 2.4 TRATAMENTO DAS PESSOAS COM HEMOFILIA NO DISTRITO FEDERAL  

2.4.1 História da Atenção à Saúde das Pessoas com Hemofilia no Distrito Federal 
ï últimos dez anos 

No DF, a situação na atenção à saúde das pessoas com hemofilia sofria, há 

anos, com a precariedade do serviço no Hospital de Apoio de Brasília (HAB). A 

Recomendação nº 06/2008, expedida pela Promotoria de Defesa da Saúde do Distrito 

Federal, publicada em 08 de agosto de 2008, no Diário Oficial da União, apontou a 

necessidade imediata da implementação de políticas públicas de saúde na área de 

coagulopatias hereditárias, devido às graves deficiências detectadas com risco à vida 

dos portadores dessas deficiências e revelando a omissão e a ineficiência do DF na 

implementação do Programa Nacional de Sangue e Hemoderivados a nível local e do 

Programa de Atendimento Integral aos portadores de coagulopatias congênitas. Em 

06 de agosto de 2010, relatório do Departamento de Auditoria do SUS (DENASUS), 

do MS, afirmou que o Gestor Estadual apresentou falhas na assistência aos pacientes 

com coagulopatias hereditárias, especialmente quanto ao acesso a exames 

laboratoriais para diagnóstico e acompanhamento do tratamento, atendimento 

odontológico, na atualização do cadastro de pacientes e ao não adotar os protocolos 

estabelecidos pelo Ministério da Saúde sobre o atendimento de hemofílicos. 

Uma decisão do TCDF, também de 2010, recomendou que, entre outras ações, 

a SES/DF ñnormatize procedimentos que visem o aprimoramento do controle sobre o 

ingresso de pacientes no programa de hemofilia, bem como para todo o fluxo que 

envolve a dispensa­«o dos fatores de coagula­«oò. Em janeiro de 2011, no cadastro 

do Sistema Hemovida Web Coagulopatias do MS, com dados inseridos no Hospital 

de Apoio de Brasília ï HAB constavam 274 pacientes com hemofilia, sendo 217 com 

hemofilia A e 57 com a hemofilia B. Esses números eram 81,9% superior ao esperado 

para a hemofilia A e 60% para hemofilia B, em relação à população do DF. Do total 

desses pacientes, 150 estavam classificados com hemofilia grave.O Relatório da 

Coordenação Geral de Sangue e Hemoderivados do Ministério da Saúde-CGSH/MS, 

de 2011, também apontou índices de prevalência desses distúrbios no DF, bem 

superiores aos índices nacionais e internacionais no DF (9). 

De posse dos relatórios do e dos dados do cadastro, que apresentava número 

de pacientes muito acima do esperado para o DF, a SES/DF decidiu realizar 

mudanças na atenção à saúde das pessoas com coagulopatias hereditárias. Essas 
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mudanças iniciaram-se com a inauguração do Laboratório de Hemostasia na FHB, já 

em janeiro de 2011, seguida da delegação da SES/DF à FHB para coordenar a 

hemoterapia no DF. Na sequência, a FHB deu início ao recadastramento dos 

pacientes com coagulopatias hereditárias e assumiu o gerenciamento dos 

medicamentos recebidos do MS e da SES/DF para o tratamento dos pacientes.  

 

2.4.2 Judicialização dos concentrados de fatores de coagulação  

Com a implantação do SUS, em 1990, o princípio da universalidade e da 

gratuidade tem incentivado ações judiciais crescentes contra o Estado, com a 

finalidade de garantir o fornecimento de medicamentos e de outras tecnologias, 

sobretudo as mais novas. Essas ações judiciais têm sido motivo de preocupação para 

os gestores da saúde em todos os níveis federativos e vêm sendo correntemente 

designadas como ñjudicializa­«o da sa¼deò (90,91). Existem distorções na 

judicialização causadas pelo desconhecimento da política pública implementada e, 

muitas vezes, pela análise superficial da demanda, sem sustentação técnico-

científica. Apesar da existência de protocolos clínicos assistenciais, identificam-se 

prescrições de produtos em desacordo ou não padronizados pelos protocolos. Os 

medicamentos para disponibilização na rede pública de saúde devem ser 

padronizados. A padronização depende do resultado da análise das melhores 

evidências clínicas, bem como de estudos disponíveis de custo-efetividade e de 

impacto orçamentário. Esse processo é fundamental para a disponibilização de 

medicamentos eficazes, seguros e que mantenham a sustentabilidade do sistema de 

saúde (92). Estudo no DF sobre judicialização demonstrou que medicamentos não 

padronizados, também denominados medicamentos de compra específica, incluindo 

os fatores de coagulação, representam uma grande parcela dos medicamentos com 

mandados de segurança. Foram encontrados 244 medicamentos adquiridos por via 

judicial, no período de setembro/2014 a agosto/2016. O valor total gasto na aquisição 

desses medicamentos foi de R$ 43.700.727,04 durante o período analisado. Entre os 

medicamentos com maior gasto, em primeiro lugar, foi o fator IX recombinante, 

responsável por 22,53% do valor total, sendo a hemofilia a doença com maior 

demanda judicial (26,6%), seguida do câncer (24,9%) e distúrbios metabólicos 

(17,5%) (Figura 1). Só com o fator IX recombinante nas apresentações de 1000, 500 

e 250 UI, o gasto total aproximado foi de 8,8 milhões de reais em dois anos (93). 



46 

 

Figura 1. Percentual do gasto com medicamentos por via judicial, classificado por 
medicamento, no período de setembro/2014 a agosto/2016. 

 
Fonte: Elaboração própria a partir do Sistema informatizado de gestão de materiais da SES-DF. 
Foram alocados no mesmo grupo os medicamentos com apresentações diferentes, porém com mesmo princípio 
ativo. 

Outro trabalho no DF, de 2017, que também estudou a judicialização para 

fornecimento de fator IX recombinante, confirma a ordem de grandeza na aquisição 

anual de fator IX recombinante no DF e ressalta que a doutrina nacional discute 

efusivamente meios de tornar a prestação jurisdicional mais efetiva, mas não discute, 

em regra, o aspecto econômico da judicialização na saúde, onde os gastos são 

crescentes e a receita nos últimos anos decrescentes. Utilizando-se o conceito de 

custo de oportunidade, extraído da ciência da economia, demonstra-se que o 

magistrado, ao deferir o pleito automaticamente, força o poder executivo a reduzir o 

escopo de outras políticas para gerar recursos visando custear o cumprimento da 

decisão judicial. Esse cenário, em determinadas situações, acaba por privilegiar o 

direito individual à custa do da coletividade, em ofensa ao princípio da isonomia e da 

eficiência. O caso da judicialização promovida pelos pacientes hemofílicos no DF 

demonstra, no plano fático, as consequências da judicialização nas políticas do SUS. 

ñApenas no ano de 2017, o custo do fornecimento do fator IX recombinante para a 
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Secretaria de Saúde do DF foi de aproximadamente R$ 5.000.000,00, conforme 

previsto no quadro demonstrativo de despesa (QDD), constante no Portal 

Transpar°ncia do DFò (94), ou seja, aproximadamente 5 milhões de reais/ano para 

atender sete pacientes adultos e crianças, com hemofilia B, com um per capita em 

torno de R$ 714.000,00/ano, sendo que o MS disponibiliza fator IX de coagulação 

plasmático para o tratamento desses pacientes, sem ônus para o DF. 

2.4.3 Mudanças ocorridas após janeiro de 2011(dados da FHB) 

Laboratório de Hemostasia 

 

Em janeiro de 2011, pacientes em acompanhamento no DF encontravam-se 

há mais de cinco anos sem realizar os exames de hemostasia, essenciais para o 

diagnóstico correto e acompanhamento dos pacientes, sobretudo em relação ao 

desenvolvimento de inibidores. Muitos pacientes também sem registro de realização 

dos exames de sorologia. A rede pública do DF não tinha em funcionamento um 

laboratório em hemostasia público para atender essa demanda e garantir a eficácia 

do tratamento, que pode ser comprometida por falha diagnóstica e/ou presença de 

inibidores. 

A FHB iniciou a implantação do Laboratório de Hemostasia no ano de 2009, 

mas só pôde começar as suas atividades em janeiro de 2011, quando os trâmites 

necessários para o seu pleno funcionamento se completaram (aquisição e instalação 

de equipamentos de ponta, aquisição de reagentes para os testes, treinamento da 

equipe na Universidade de Campinas-UNICAMP, com sólidos laboratórios de 

hemostasia e ambulatório, referências para o SUS).  

Em 2011, foram realizados 6.942 exames de hemostasia, por força do 

recadastramento dos pacientes. Em 2012 e 2013, respectivamente, foram realizados 

3.444 e 6.173 exames.  

Esse laboratório foi submetido a avaliações externas de qualidade pelo 

laboratório de referência para exames de hemostasia da Federação Mundial de 

Hemofilia, no Reino Unido, tendo obtido notas A ï melhor nota ï nas avaliações até 

2014. Nessa época, o laboratório da FHB já realizava exames que possibilitaram o 

diagnóstico de mais de 95% das coagulopatias hereditárias ï das mais frequentes 

às mais raras ï, bem como exames para o diagnóstico de trombofilias. O laboratório 
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de hemostasia da FHB também foi reconhecido como laboratório de referência para 

o Programa Nacional de Coagulopatias Hereditárias, no SUS. 

 

Recadastramento dos Pacientes 

 

Ainda em janeiro de 2011, a FHB iniciou o recadastramento dos pacientes com 

coagulopatias hereditárias. De acordo com as estatísticas nacionais e internacionais, 

o número de pessoas com coagulopatias no DF era bem maior do que o esperado. 

Dos 457 pacientes registrados no Sistema Hemovida Web Coagulopatias (SHWC) 

com coagulopatias hereditárias, apenas 215 se recadastraram na Fundação 

Hemocentro de Brasília ï FHB, até 30/09/2014 (Quadro 1). 

 

 

 

 

 

 

 

Quadro 1. Resultado do recadastramento ï 30/09/2014 

DIAGNÓSTICO 
ANO e UF 

2010 * 
31/12/2010 

2011** 
30/09/2011 

2012** 
30/09/2012 

2013 + 2014 
(até 30/09)** 

DF E O T DF E O T DF E O T DF  E  O  T  

Hemofilia A  
170 29 18 217 93 22 10 125 100 20 10 130 100 27  13  140  

Hemofilia B  
53 2 2 57 27 1 1 29 36 3 1 40 37  3  1  41  

Outras CH  
148 19 16 183 54 6 1 61 59 9 2 70 66  9  3  78  

Total geral  
371 50 36 457  174 29 12 215  195 32 13 240  203  39 17  259  

* Fonte: Hemovida Web Coagulopatias ï todos lançados como pacientes do DF.  

** Fonte: Ambulatório FHB  
Legenda: DF = residentes no DF; E = residentes nos municípios do Entorno; O = residentes em outros municípios que 
não do entorno. 
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Identifica-se que, em quase quatro anos de recadastramento, 198 pacientes, 

ou seja, 43,32% não tinham se apresentado para se recadastrar. Também não foram 

localizados registros de consultas, exames laboratoriais ou mesmo para buscar 

medicamentos desses pacientes na FHB até 2014. Note-se que o número de 

pacientes de hemofilia A (125) e hemofilia B (29), após o primeiro ano do 

recadastramento, em 2011, totalizou apenas 154 pacientes. Esse número de 

pacientes está muito próximo do número de pacientes estimados pelo MS para o DF 

à época, que foram 122 de hemofilia A e 35 de hemofilia B, ou seja, 157 pacientes 

(9). 

Se considerarmos os dados de 2014, temos que 198 pacientes passaram pelo 

menos quatro anos sem consulta médica, realização de exames ou sem buscar 

medicamentos, pois, se tivessem comparecido ao Hemocentro de Brasília, teriam 

sido recadastrados como os demais. Por outro lado, em relação especificamente aos 

pacientes que, em 2010, estavam cadastrados como residentes em ñoutros estadosò 

(O), observa-se que houve a diminuição de 2/3 no total geral desses pacientes, no 

primeiro período do recadastramento, 2010-2011 (2010 = 36 e 2011 = 12) e de 

menos de 50%, em 2014 (2010 = 36 e 2014 = 17). Esses dados não foram totalmente 

esclarecidos.  

Pergunta-se: Será que todos esses pacientes que estavam cadastrados como 

portadores de CH, especialmente os 93 com hemofilia e que não compareceram à 

FHB no período 2011 a 2014, portanto quatro anos, tinham a forma leve do distúrbio 

da coagulação? Será que nesse período não precisaram de nenhuma dose de fator 

de coagulação? Será que, ao menos no caso dos hemofílicos, não tiveram interesse 

em ter em casa a dose domiciliar ofertada para todos os pacientes? E por que não 

atenderam aos chamados da SES e da FHB para irem se recadastrar? Essas são 

perguntas que não foram respondidas e duas hipóteses foram levantadas para 

respondê-las. A primeira hipótese é a de que houve, até 2010, migração de pacientes 

de outros estados para o DF, motivados pela divulgação de que no DF realizava-se 

o tratamento profilático, antes mesmo do MS introduzir essa modalidade de 

tratamento. Assim esses pacientes que vieram podem ter sido cadastrados como do 

DF, mas não eram do DF, distorcendo a realidade do DF. Alguns dos pacientes eram 

realmente de outros estados e solicitaram transferência do cadastro para o estado 

de origem. A segunda hipótese é a de que o MS, naturalmente, com base no número 

de paciente no cadastro como sendo do DF, passou a distribuir mais fatores de 
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coagulação do que a quantidade necessária para o número de pacientes real do DF 

e de municípios da RIDE. Dessa forma, a quantidade de fatores enviada ao DF, até 

2010, possibilitou o início do tratamento profilático para um grupo menor de 

pacientes, sem que houvesse uma diretriz do MS ou do DF à época. De acordo com 

o SHWC, até o final de 2011, foram recadastrados 159 pacientes com hemofilia A e 

B, sendo que 1/3 estava em regime de profilaxia, o que consumia a maior parte dos 

produtos enviados pelo MS, deixando os 2/3 restantes dos pacientes, até o início de 

2011, muitas vezes sem receber sequer a DD. 

No período 2011-2014, além dos pacientes recadastrados, a FHB acolheu 

novos pacientes, a maioria crianças. 

 

Assistência Farmacêutica  

 

Assistência Farmacêutica é o conjunto de ações voltadas a promoção, 

proteção e recuperação da saúde, tanto individual como coletiva, tendo o 

medicamento como insumo essencial e visando o acesso a seu uso racional. 

Esse conjunto envolve a pesquisa, o desenvolvimento e a produção de 

medicamentos e insumos, bem como a sua seleção, programação, aquisição, 

distribuição, dispensação, garantia da qualidade dos produtos e serviços, 

acompanhamento e avaliação de sua utilização, na perspectiva da obtenção de 

resultados concretos e da melhoria da qualidade de vida da população (95). 

O gerenciamento dos medicamentos para os pacientes com coagulopatias 

hereditárias no DF passou a ser coordenado pela FHB no início de 2011, devido à 

situação precária de armazenamento dos fatores de coagulação e as falhas 

apontadas nos documentos dos órgãos de fiscalização e controle, sobre o 

gerenciamento desses medicamentos no HAB (Anexo D). A FHB passou a armazenar 

todo estoque dos produtos para o tratamento dos portadores de CH enviado pelo MS 

e pela SES. At® ent«o, a FHB era apenas um ñentrepostoò, recebia e repassava ao 

HAB, sem crítica, conforme solicitação do hospital, que gerenciava a dispensação 

para os pacientes e solicitava ao MS novas remessas dos produtos.  

Ao assumir a dispensação dos fatores de coagulação, a equipe da FHB 

identificou que o quantitativo de produtos distribuídos para o DF era insuficiente para 
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manter o tratamento com profilaxia a que alguns pacientes estavam sendo 

submetidos. Essa situação gerava falta de produtos para os demais pacientes, o que 

impossibilitava um tratamento equânime para todos com hemofilia (11). A partir de 

então, a FHB, com o apoio da SES, iniciou o fracionamento das doses dispensadas 

aos pacientes e, ao mesmo tempo, gestão junto ao MS, a fim de garantir o tratamento 

de todos os pacientes, de forma equânime, estendendo a modalidade de profilaxia 

para os demais pacientes que dela necessitavam. Com esta iniciativa, pacientes que 

não estavam recebendo regularmente as doses de fatores de coagulação 

necessárias para os seus tratamentos, incluindo a dose domiciliar (DD),4 passaram 

a receber as doses que necessitavam, de acordo com o Manual de Tratamento das 

Coagulopatias Hereditárias do MS (20) e a partir do 2º semestre, de acordo com o 

protocolo de tratamento das hemofilias do DF (11). Os pacientes que vinham 

recebendo fatores de coagulação em desacordo com o Manual do MS antes de 2011 

também passaram a receber as doses fracionadas, assim como os demais 

pacientes. Inicialmente as doses foram fracionadas para uma semana, 

posteriormente para duas e finalmente para quatro semanas, além da DD. Registre-

se que, durante esse período, nenhum paciente ficou sem medicação ou teve seu 

estado de saúde agravado, ou mesmo óbito, por falta de medicamento. A maioria 

dos pacientes com hemofilia, adultos, tem sequelas, principalmente devido às 

artropatias decorrentes do distúrbio. Para minimizar o esforço de deslocamento dos 

pacientes em ir até a FHB para buscar a medicação, em maio de 2011, a instituição 

iniciou a entrega dos medicamentos no domicílio daqueles que residiam no DF, a 

princípio semanalmente, posteriormente quinzenalmente até a regularização para 

entregas mensais em outubro de 2011, o que persiste até os dias de hoje. Alguns 

pacientes que tinham carro particular se recusaram a receber a medicação nas suas 

residências e buscaram na Justiça o direito de continuar recebendo os produtos nas 

mesmas quantidades e frequências, por meio de decisões judiciais contra o GDF e 

o MS. O fornecimento dos concentrados dos fatores foi regularizado e adequado 

para todos os pacientes recadastrados, a partir da confirmação dos diagnósticos e a 

classificação da hemofilia, se leve, moderada ou grave, por meio da realização de 

exames no laboratório de hemostasia da FHB, ainda em 2011.  

A partir de agosto de 2012, com a publicação da Portaria SES nº 162, de 

agosto de 2012 (Anexo E), assumiu o processo de programação dos pedidos e 

divulgação dos indicadores de consumo. A programação inclui a dois pedidos, um 
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para o MS e outro para a SES, este, sobretudo, de FIX recombinante para atender 

os pacientes com ações judiciais. Estoques estratégicos de produtos farmacêuticos 

até então disponíveis na FHB, HBDF e no HMIB, para o tratamento das 

urgências/emergências e internação, com a Portaria SES nº 162/2012, são 

expandidos para hospitais de referência para o atendimento emergencial. A FHB 

ficou responsável pelo treinamento dos servidores dos hospitais no que se refere ao 

adequado armazenamento, manejo, infusão e controle de estoque dos produtos. Os 

hospitais que compõem a rede devem garantir que apenas os servidores capacitados 

pela FHB desenvolvam as ações supracitadas.  

Faz parte da política nacional de assistência farmacêutica a promoção do uso 

racional de medicamentos, por intermédio de ações que disciplinem a prescrição, a 

dispensação e o consumo. Nesse sentido, serão atendidas prescrições emitidas por 

médico hematologista, no exercício regular de suas funções nas unidades públicas 

de saúde do DF, referenciadas para o tratamento desses pacientes e que estejam 

em conformidade com o protocolo de tratamento vigente no DF. As prescrições 

médicas advindas de unidades de saúde privadas deverão ser validadas por médicos 

hematologistas em exercício na FHB. As dispensações de produtos para o 

tratamento em regime de profilaxia e doses domiciliares para o tratamento sob 

demanda são realizadas exclusivamente pela FHB. O retorno dos frascos vazios dos 

produtos e dos materiais perfurocortantes relacionados com o uso dos produtos 

dispensados é fator condicionante para dispensação subsequente dos produtos 

prescritos (12). 

 

Publicação das Portarias SES nº 53 e nº 54, de 25 de abril de 2011 

 

A Portaria SES nº 53/2011 instituiu o Comitê Técnico de Coagulopatias 

Hereditárias (CTCH), composto por representantes da SES, da FHB e das entidades 

representantes dos pacientes no DF. A participação das entidades representativas 

dos pacientes visou fortalecer a participação popular e o controle social, sobretudo 

pelas posições conflitantes de duas entidades representativas de pacientes no DF. O 

CTCH teve por finalidade realizar estudos e propor a reorganização do modelo de 

atenção à saúde desses, de acordo com a legislação vigente (13). 

Quanto à Portaria SES nº 54/2011, regulamenta as competências da Fundação 

Hemocentro de Brasília e do Sistema de Sangue, Componentes e Hemoderivados, no 
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âmbito da Secretaria de Estado de Saúde do Distrito Federal. Os incisos III, IV, V, VI 

do artigo 1º; os incisos V, VIII, IX, XV e XXIII do artigo 2º trataram de forma explícita 

de questões afetas às pessoas com coagulopatias hereditárias (14). 

 

Protocolo de Tratamento do Distrito Federal 

 

Até 07 de julho de 2011, não havia no Brasil um protocolo oficial para o 

tratamento das pessoas com hemofilia. A diretriz adotada nacionalmente era a do 

Manual de Tratamento das Coagulopatias Hereditárias do MS (20). Com a publicação 

da Portaria SES/DF nº 54/2011, médicos hematologistas da SES e da FHB iniciaram 

a elaboração do primeiro protocolo oficial para o tratamento de adultos e crianças com 

hemofilia do país. A minuta desse protocolo foi submetida à consulta pública divulgada 

por meio de circular aos órgãos, entidades, nacionais e do DF, que atuavam no campo 

da hemoterapia e de políticas públicas de saúde, além de profissionais especialistas 

no assunto. Em 25 de maio de 2011, foi realizada uma audiência pública para 

apresentação, discussão e elaboração do texto final do protocolo, com a participação 

de dezenas de profissionais e representantes de entidades locais e nacionais. Em 04 

de julho de 2011, a SES/DF institui o Protocolo de Tratamento para as Pessoas com 

Hemofilia (11) (Anexo F). Em 2012, houve a primeira revisão do protocolo, visando 

alinhamento com as novas políticas implantadas pelo MS. Foram realizadas novas 

consulta e audiência públicas antes da publicação do novo texto (96). Uma segunda 

revisão do protocolo do DF foi realizada pelos mesmos motivos, com posterior 

publicação do protocolo que está atualmente em vigor (97). 

 

Junta Médica 

 

Em 26 de agosto de 2011, a SES institui uma junta médica, composta por três 

reconhecidos hematologistas de três distintos hospitais públicos do DF, pelo notório 

saber no campo dos distúrbios da coagulação. O objetivo da junta médica foi reavaliar 

os casos omissos, em desacordo com o Protocolo, mais complexos, indefinidos ou 

judicializados encaminhados pelos hematologistas do CTCH do Distrito Federal ou por 

médicos hematologistas. Os pareceres eram embasados não só no protocolo de 

tratamento oficial, como na literatura científica atualizada. (15)  
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Novo Modelo de Atenção à Saúde das Pessoas com Coagulopatias Hereditárias 

 

Seguindo o curso das mudanças e a necessidade de reorganizar a atenção 

integral à saúde das pessoas com coagulopatias hereditárias, em consonância com a 

legislação do SUS, a SES colocou em pauta no Colegiado de Gestão (CG) a proposta 

de transferir o serviço de referência de tratamento para os pacientes com 

coagulopatias hereditárias, localizado no HAB para a FHB, tendo sido aprovada 

(Anexo G). 

Membros da SES e da FHB, sob a coordenação da FHB, elaboraram uma 

minuta de portaria propondo a organização da rede de serviços de saúde para a 

atenção integral à saúde das pessoas com coagulopatias hereditárias no DF. A minuta 

propôs também que a FHB fosse a coordenadora da atenção integral à saúde desses 

usuários do SUS, no DF e definiu das competências dos demais órgãos integrantes 

da rede de serviços da saúde, da SES. À FHB coube ainda a indicação de Centro de 

Tratamento de Hemofilia, para o diagnóstico, tratamento e seguimento dos pacientes, 

com laboratório, ambulatório multiprofissional e farmácia especializados para prestar 

assistência aos pacientes de CH no DF. Esse modelo seguiu o padrão adotado da 

atenção à saúde para as pessoas com coagulopatias hereditárias, como ocorre na 

maioria dos estados da Federação, onde a atenção especializada aos pacientes com 

doenças/distúrbios hematológicos é realizada pelos hemocentros. Os serviços de 

urgência/emergência e as unidades de hematologia e hemoterapia dos hospitais 

públicos do DF, além de outros serviços especializados da rede pública de saúde do 

DF integram a rede de atenção.  

Como centro de referência, a FHB realiza os exames específicos para o 

diagnóstico e acompanhamento dos pacientes, consultas multiprofissionais e a 

dispensação dos medicamentos. Quando necessário, encaminha os pacientes para 

outros serviços especializados, relacionados ou não à hemofilia. Essa proposta foi 

aprovada pelo CTCH e pelo Colegiado de Gestão da SES foi encaminhada para 

publicação como Portaria SES nº 162, de 09 de agosto de 2012 (12). 

Inaugurado em 10 de agosto de 2012, o centro de tratamento na FHB, com 

ambulatório multiprofissional que contava na sua equipe com médicos hematologistas, 

enfermeiros, assistentes sociais, biomédicos, farmacêuticos, fisioterapeutas, 

odontólogo e psicólogo. A equipe da farmácia prestava assistência farmacêutica na 

FHB e no domicílio dos pacientes residentes no DF, assim como os enfermeiros e 
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assistentes sociais participavam das visitas domiciliares para orientação sobre o uso 

e o armazenamento adequado dos produtos. Pacientes em situações de 

vulnerabilidade social eram informados à Secretaria de Desenvolvimento Social, a fim 

de receberem benefícios necessários à subsistência. O laboratório de hemostasia, 

setor essencial para o diagnóstico correto e o acompanhamento dos pacientes, 

principalmente na identificação de inibidores e sua titulação, contava com equipe 

específica de profissionais (farmacêuticos bioquímicos, biomédicos e médico 

hematologista supervisor).  

Para garantir a assistência farmacêutica no atendimento de 

urgência/emergência no Hospital de Base do Distrito Federal (HBDF) e no Hospital 

Materno Infantil (HMIB), a FHB manteve estoque estratégico dos produtos para o 

tratamento dos pacientes nesses dois hospitais, que eram de referência, 

respectivamente, para adultos e crianças. Além do estoque estratégico nesses 

hospitais a FHB passou a disponibilizar, por meio do Núcleo de Distribuição de Sangue 

e Hemocomponentes da instituição, a dispensação dos produtos, 24 horas por dia, 7 

dias na semana, a partir de dezembro de 2011, conforme prescrição dos médicos 

hematologistas das UHH dos hospitais. (98)  

Com a implantação da rede de serviços para atenção integral aos pacientes 

com coagulopatias hereditárias, em 2012 e a fim de facilitar o acesso dos produtos 

para o tratamento desses pacientes, nas emergências dos hospitais regionais, em 

2014, nova Instrução Normativa da FHB, implantou o estoque estratégico dos 

medicamentos nos hospitais: Hospital Regional do Gama (HRG), Hospital Regional 

de Planaltina (HRP), Hospital Regional de Sobradinho (HRS) e Hospital Regional de 

Taguatinga (HRT), além do HBDF e do HMIB (99). Os critérios de inclusão dos 

hospitais para terem estoque estratégico foram: espaço ou condições adequadas de 

armazenamento dos produtos nas Unidades de Hematologia e Hemoterapia (UHH), 

avaliados pela equipe da Farmácia da FHB em conjunto com profissionais dos 

hospitais; organização do atendimento de urgência/emergência nos serviços de saúde 

da SES/DF, incluídos aqueles de referência para o Serviço Médico de Urgência 

(SAMU), e, por fim, número de pacientes com coagulopatias hereditárias nas cidades 

do DF. Os hospitais regionais de Ceilândia, Brazlândia e Samambaia por não terem 

estoque estratégico foram referenciados para receber produtos da FHB ou do HRT. O 

Hospital de Santa Maria, para o HRG e Hospital do Paranoá para o HRS. Estes 

estoques são atualizados pela farmácia da FHB quando da solicitação do responsável 



56 

técnico da UHH do hospital, seja para repor os produtos consumidos ou manter 

tratamento de paciente internado. O Hospital Regional da Asa Norte (HRAN) e o 

Hospital Universitário de Brasília (HUB) por estarem próximos da FHB não mantém 

estoque estratégico. A decisão de não se distribuir os fatores de coagulação para 

todos os hospitais foi estratégica, para um melhor gerenciamento desses produtos, 

que são essenciais, de alto custo e sendo o FVIII hemoderivado termo label, o que 

exige controle rígido de temperatura no transporte e armazenamento, de forma a 

garantir a eficácia do medicamento.  

Adicionalmente, todos os pacientes com hemofilia recebem as doses 

domiciliares (DD), mesmo aqueles que têm a forma leve do distúrbio e que não estão 

sob regime de tratamento profilático. Todos são orientados a usarem uma DD no caso 

de suspeita de sangramento ou sangramento antes mesmo de procurarem um serviço 

de sa¼de, de acordo com o protocolo e o documento ñOrienta­«o aos Pacientesò 

(Anexo H). Complementarmente, eles também são orientados a levarem consigo as 

DDs restantes no caso de se deslocarem para um serviço de saúde.  

Frise-se que antes da Portaria SES nº 162/2012 e das Instruções Normativas 

da FHB nº 164/2011 e 129/2014, não havia estoque estratégico regular desses 

produtos, nem no Hospital de Apoio de Brasília (HAB) (Anexo D).  

Não foram localizadas outras normas da SES/DF sobre a política de atenção à 

saúde das pessoas com coagulopatias hereditárias anteriores a 2011, o que deve ter 

influenciado a iniquidade do tratamento no DF até 2010. 

 

Outras Iniciativas da FHB 

a) Realização de visitas domiciliares para pacientes residentes no DF: As visitas 

foram realizadas por assistente social e farmacêutica da FHB, com a finalidade 

de identificar necessidades psicossociais dos pacientes, orientar pacientes e 

familiares sobre o armazenamento adequado dos produtos, a infusão dos 

fatores, o uso correto e o descarte dos medicamentos;  

b) Realização de treinamentos sobre o tratamento das pessoas com CH, para os 

profissionais de saúde, treinamento de auto infusão para os pacientes e 

familiares de crianças, eventos científicos e sociais, visando a difusão do 

conhecimento e a integração paciente-serviço, além das reuniões periódicas 

do CTCH. 
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2.4.4 Situação atual da atenção integral à saúde das pessoas com coagulopatia 
hereditária 

Mesmo com todas as iniciativas para correção das falhas apontadas nos 

relatórios dos órgãos de fiscalização e controle, com vistas à melhoria na atenção à 

saúde dos pacientes com hemofilia a partir de 2011, novos casos de judicialização 

para fornecimento de fatores de coagulação ocorreram. Dessa forma, não restou 

alternativa à SES/DF senão a de agir para conter novos processos de judicialização e 

tentar reverter os mandados de segurança existentes. Para tanto, a SES/DF recorreu 

às instâncias superiores do Judiciário. Entre os resultados das ações nas instâncias 

superiores do Judici§rio, em 2016, em decis«o liminar, o STF determinou ñque os 

pacientes hemofílicos recebam tratamento conforme Protocolo do Ministério da 

Saúde, ressalvada a necessidade terapêutica diversa, desde que comprovada por 

Junta M®dica oficialò. Uma ação na tentativa de reverter a decisão no STF foi em vão 

e o Presidente da Corte, por meio de Suspensão de Liminar nº 1022, de 16 de julho 

de 2019, manteve a decisão anterior que deverá permanecer até o julgamento do 

mérito (100).  

O Quadro 2 apresenta o consolidado das ações judiciais somente de pacientes 

com hemofilia no DF, de 2008 até 2017. Das 76 ações judiciais de pacientes com 

hemofilia, adultos e crianças, 59 foram de pacientes com hemofilia A e 17 com 

hemofilia B. Por força das decisões do Supremo Tribunal Federal (STF), 10 ações 

foram revertidas, 4 foram negadas pela Justiça na petição inicial e 2 foram extintas 

por motivos distintos.  
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Quadro 2. Compilado das ações judiciais de pacientes adultos com hemofilia A e B 
para obtenção de fatores de coagulação no SUS no DF ï 2008-2019. 

 

Ano 
HEMOFILIA A HEMOFILIA B 

Concedida Revertida* % Concedida Revertida* % 

2008 5 - 0,00 1 1 
 

100,00 

2009 5 2 40,00 1 - 0,00 

2010 - - - 1 - 0,00 

2011 28 9 32,14 3 2 66,66 

2012 3 - 0,00 - - - 

2013 - - - 1 - 0, 00 

2014 7 3 42,86 1 1 100,00 

2015 5 2 40,00 - - - 

2016 3 - 0,00 8 7 87,50 

2017 3 2 66,66 1 1 100,00 

2018 - - - - -  

2019 - - - - -  

Total 59 18 30,50 17 12 70,59 
Fonte: Autor com base nos registros do ambulatório, farmácia e assessoria jurídica da FHB. 

*Revertida = com base na decisão do STF, negada na inicial ou revista ou extinta. 

 

Em paralelo aos recursos na Justiça, a SES/DF, em julho de 2018, elaborou 

nova portaria, que reforçou a Portaria SES nº 162/2012, e confirmou a FHB como 

coordenadora da atenção à saúde dos pacientes com coagulopatias hereditárias, 

centro de diagnóstico e tratamento de referência para os pacientes com CH, com 

atendimento ambulatorial multiprofissional e farmácia especializada. A portaria 

avançou ao explicitar que todos os pacientes com CH em acompanhamento em 

unidades de saúde da SES/DF passem a ser acompanhados no ambulatório 

multiprofissional da FHB e que qualquer prescrição de fatores de coagulação para os 

pacientes com CH será atribuição exclusiva da equipe médica da FHB (101). A partir 

dessa portaria, a FHB não recebeu notificação de novas decisões da Justiça para o 

fornecimento de produtos aos hemofílicos.  
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2.5 QUALIDADE DE VIDA 

2.5.1 Evolução e Conceitos 

A qualidade de vida (QV) é um assunto que há muito tempo vem sendo 

discutido por estudiosos e pesquisadores. Seu conceito é definido de diferentes 

modos. O conceito de Qualidade de Vida (QV) tem evoluído ao longo dos anos e 

deverá continuar a evoluir em consonância com as mudanças na sociedade, 

sobretudo com a entrada de novas tecnologias. Atualmente existem instrumentos de 

avaliação de qualidade de vida. Um deles é o World Healthy Organization Quality of 

Life Instrument Bref (WHOQOL-bref) ï da Organização Mundial da Saúde, que avalia 

os domínios físico, psicológico, relações sociais e meio ambiente. Uma síntese da 

evolução da definição de QV foi descrita nos anais do XXXVI Encontro Nacional de 

Engenharia de Produção:  

ñA express«o QV foi empregada pela primeira vez pelo presidente dos 
Estados Unidos, Lyndon Johnson, em 1964, ao afirmar que os objetivos não 
podem ser medidos através do balanço dos bancos, e sim através da 
qualidade de vida que proporcionam as pessoas. O interesse em conceitos 
como "padrão de vida" e "qualidade de vida" foi inicialmente partilhado por 
cientistas sociais, filósofos e políticos. O crescente desenvolvimento 
tecnológico da Medicina e ciências afins trouxe como uma consequência 
negativa a sua progressiva desumanização. Assim, a preocupação com o 
conceito de "qualidade de vida" refere-se a um movimento dentro das 
ciências humanas e biológicas no sentido de valorizar parâmetros mais 
amplos que o controle de sintomas, a diminuição da mortalidade ou o 
aumento da expectativa de vida (FLECK, 1999). As organizações, sejam elas 
públicas ou privadas, veem apresentando um ganho de espaço dos 
programas de conscientização ou de mudanças de hábito, acompanhado do 
incentivo das medidas higiênico-diet®ticasò (102). 

2.5.2 Qualidade de vida e atenção à saúde 

Na cidade sociética de Alma-Ata, no ano de 1978, diversos países presentes 

na Conferência Internacional sobre Cuidados Primários com a Saúde afirmaram a 

necessidade de se atingir a saúde para todos no ano de 2000. Passados quase 10 

anos, em 21 de novembro de 1986, em Ottawa ï Canadá, foi realizada a Primeira 

Conferência Internacional sobre Promoção da Saúde, destacando-se os avanços 

alcançados na Declaração de Alma-Ata e afirmou-se que ñpara se promover a sa¼de, 

deve-se ir al®m do mero cuidado da mesmaò. Ela deve fazer parte da ordem do dia 

em todos os setores e níveis. Estabeleceu-se também que a responsabilidade pela 

promoção da saúde deve ser compartilhada pelos próprios indivíduos, profissionais e 

gestores de saúde e os governos, trabalhando em conjunto para construir um sistema 
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de proteção à saúde. O setor saúde no Brasil, e em muitos outros países, passa por 

mudanças profundas, em um processo que se convencionou chamar de Reforma da 

Saúde ou Reforma Sanitária, e procura diagnosticar e resolver problemas estruturais 

que contribuem para os custos crescentes, baixa efetividade e desigualdades dos 

sistemas de saúde (103). 

Em 1988, sob influência da VIII Conferência Nacional de Saúde de 1986, foi 

implementado no Brasil o SUS (Sistema Único de Saúde), em um período de 

profundas transformações econômicas, sociais e demográficas. O processo de 

construção do Sistema Único de Saúde foi regulamentado pela Constituição de 1988, 

desenvolvido com o objetivo de descentralizar e de integralizar a assistência, reduzir 

as desigualdades sociais, oferecendo uma capacidade efetiva dos serviços de saúde 

à população brasileira e tem como definição o conjunto de ações e serviços de saúde 

prestados por órgãos e instituições federais, estaduais e municipais, das 

administrações direta e indireta e das fundações mantidas pelo Poder Público. Estão 

incluídas no SUS as instituições públicas federais, estaduais e municipais de controle 

de qualidade, pesquisa e produção de insumos, medicamentos, inclusive de sangue 

e hemoderivados, e de equipamentos para a saúde (104). A iniciativa privada poderá 

participar do Sistema Único de Saúde, em caráter complementar (105).  

Em 1997, foi realizada em Jacarta a 4ª Conferência Internacional sobre a 

Promoção de Saúde, sendo estimuladas as reflexões sobre as estratégias e os 

desafios para a promoção da saúde para o século XXI. As declarações de Jacarta 

apontam para a necessidade de novas ações efetivas e concretas, capazes de 

destravar o potencial para a promoção da saúde existente no indivíduo, na família, na 

comunidade e em diversos setores da sociedade. Sendo esta alternativa apontada 

como uma das dimensões possíveis do Programa da Saúde da Família (PSF) (106).  

No Brasil, algumas experiências municipais foram implantadas, nos moldes do 

PSF, até dezembro de 1993, quando o PSF surge como uma proposta ousada para a 

reestruturação do sistema de saúde, organizando a atenção primária e substituindo 

os modelos tradicionais existentes. O PSF fortaleceu-se como um dos pilares de 

sustentação do SUS, tornando-se uma política de Estado. O SUS muito avançou no 

Brasil por meio do PSF. Em 2010, havia, em todo o país, 238 mil agentes comunitários 

de saúde, 31 mil equipes de Saúde da Família e 19 mil equipes de Saúde Bucal, 

atuantes em todo o território nacional, com o apoio dos gestores locais, estaduais e 

federal, com a ampliação do acesso da população brasileira aos serviços de saúde, 
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promoção da equidade e melhoria de indicadores de saúde. O Programa de Agentes 

Comunitários de Saúde (PACS) foi precursor da hoje conhecida Estratégia Saúde da 

Família (ESF). Em Quixadá, Ceará, a equipe da saúde da família, ao invés de apenas 

um enfermeiro para coordenar os agentes de saúde, integrou o médico às equipes do 

PAS em 1994 (107).   

Atualmente a ESF é composta por equipe multiprofissional que possui, no 

mínimo, médico generalista ou especialista em saúde da família ou médico de família 

e comunidade, enfermeiro generalista ou especialista em saúde da família, auxiliar ou 

técnico de enfermagem e agentes comunitários de saúde (ACS). Cirurgião-dentista 

generalista ou especialista em saúde da família, auxiliar e/ou técnico em Saúde Bucal 

compõem algumas equipes da ESF. A Estratégia Saúde da Família busca promover 

a qualidade de vida da população brasileira e intervir nos fatores que colocam a saúde 

em risco, como falta de atividade física, má alimentação, uso de tabaco, entre outros. 

A proximidade da equipe de saúde com o usuário permite que se conheça a pessoa, 

a família e a vizinhança. Isso garante maior adesão do usuário aos tratamentos e 

intervenções propostas pela equipe de saúde, com a promoção da saúde e prevenção 

das doenças e agravos. A Equipe de Saúde da Família está ligada à Unidade Básica 

de Saúde (UBS) local. Esse nível de atenção resolve 80% dos problemas de saúde 

da população. Entretanto, se a pessoa precisar de um cuidado mais avançado, a ESF 

já faz esse encaminhamento. Dessa forma, a Saúde da Família se fortalece como a 

porta de entrada do Sistema Único de Saúde, reorganização da atenção básica no 

país, de acordo com os preceitos do Sistema Único de Saúde (108).  

2.5.3 Linhas do Cuidado Integral ï avanço na atenção à saúde para melhorar a 
qualidade de vida  

Na organiza­«o da rede de aten­«o ¨ sa¼de, as ñLinhas do Cuidado Integralò 

foram incluídas e expressam os fluxos assistenciais seguros e garantidos ao usuário, 

no sentido de atender suas necessidades de saúde. São linhas que desenham o 

percurso dos usuários na rede de saúde. Elas incluem não só os serviços da rede de 

saúde, mas também outras ações que colaboram para que os indivíduos alcancem a 

saúde, como definido pela OMS. Elas incorporam a ideia da integralidade na 

assistência à saúde, unificando ações preventivas, curativas e de reabilitação, 

proporcionando o acesso a todos os recursos tecnológicos de que o usuário necessita, 

desde as ações realizadas pela Estratégia Saúde da Família até os procedimentos 
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hospitalares. Para tanto, há que se fazer uma opção de política de saúde e de boas 

práticas dos profissionais. O acolhimento, vínculo e responsabilização são diretrizes 

das linhas do cuidado integral.  

Para se desenvolver as linhas do cuidado, é necessário organizar os processos 

de trabalho para que essas diretrizes se tornem rotina nas práticas dos profissionais. 

O processo de trabalho é a chave da questão, porque é através dele que se produz o 

cuidado aos usuários, que se baseiam nos Projetos Terapêuticos. Estes, enquanto 

conjunto de atos assistenciais pensados para resolver determinado problema de 

saúde do usuário, com base em uma avaliação de risco, orientam o usuário a buscar 

na rede de serviços os recursos necessários ao atendimento a sua necessidade. 

Assim, a Linha do Cuidado Integral organizada é centrada nas necessidades dos 

usuários a partir dos riscos, não apenas o risco clínico, mas também o social, o 

econômico, o ambiental e o afetivo, ou seja, um olhar integral sobre o problema de 

saúde vai considerar todas essas variáveis na avaliação do risco.  

Para que a Linha do Cuidado Integral funcione, há que haver um pacto entre 

os gestores das unidades de saúde, de acordo com a regionalização da rede 

assistencial. O pacto deve garantir que os fluxos entre os diversos serviços funcionem 

de forma harmônica, tranquila, assegurando o acesso aos usuários. É necessário o 

envolvimento de todos que, de alguma forma, estarão implicados com o cuidado em 

saúde, a partir da identificação da rede de serviços de saúde e daqueles que estão 

envolvidos no cuidado, propondo que a elaboração das linhas do cuidado ocorra de 

forma coletiva. Só um processo coletivo pode garantir que haja um bom 

funcionamento das linhas do cuidado após sua organização. Para que a equipe seja 

criativa, ela deve ter liberdade para pensar e agir, tomando decisões que melhor 

convém ao bom funcionamento dos serviços de saúde. A discussão e a pactuação 

conjunta garante o compromisso de cada um, ativa a ideia de que o usuário é o centro 

dos serviços de saúde e os fluxos de acesso aos serviços devem proporcionar um 

acesso seguro e tranquilo a esses usuários. Confiança, solidariedade, espírito de 

equipe, trabalho em redes, colaboração mútua são fundamentais para que as linhas 

do cuidado funcionem adequadamente, como fluxos ininterruptos de cuidado integral 

à saúde. A linha de cuidado pode se formar dentro de uma unidade de saúde ou pode 

ser referenciada para outras unidades de saúde, locais ou regionais (109). São várias 

as linhas do cuidado, como as prioritárias para o cuidado materno-infantil, dos idosos, 

de saúde mental, de hipertensão arterial e de saúde bucal. Neste trabalho estudamos, 
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a linha de cuidado para as pessoas com coagulopatias hereditárias, especificamente 

para as pessoas com hemofilia.   

2.5.4 Qualidade de Vida e a Atenção à Saúde das Pessoas com Hemofilia 

A hemofilia é uma condição potencialmente incapacitante pelas artropatias 

hemofílicas que se desenvolvem no início da vida e são progressivas, sobretudo nos 

pacientes em tratamento sob demanda. Elas podem ser temporárias ou permanentes, 

associadas a comprometimento psicossocial (110). A avaliação da qualidade de vida 

relacionada à saúde (QVRS) é essencial para uma avaliação completa da influência 

de uma doença na vida dos pacientes. 

Estudos no Brasil e no exterior têm sido realizados com pessoas com hemofilia 

utilizando questionários específicos para avaliar a qualidade de vida e a condição de 

saúde dos pacientes. Esses estudos também visam acompanhar e avaliar a evolução 

clínica, realizar comparação entre a condição de saúde dos pacientes, no Brasil e no 

mundo, e propor intervenções para a melhoria da atenção à saúde e da qualidade de 

vida. Trabalhos de revisão têm avaliado criticamente e comparado as propriedades 

de medida dos questionários de HRQOL estudados na hemofilia.  

Alguns desses questionários são: o Haem-A-Qol, que é validado para a 

avaliação da qualidade de vida relacionada à saúde (QVRS) em adultos com 

hemofilia; o Haemophilia Joint Health Score (HJHS), que avalia o comprometimento 

articular em seis articulações (joelhos, tornozelos e cotovelos); além da marcha global 

e o Escore de Independência Funcional em Hemofilia (FISH), existem outros similares. 

Nessa pesquisa, usamos essas três ferramentas de pesquisa e outra, um questionário 

semiestruturado, para avaliar a condição socioeconômica e autoavaliação dos 

pacientes estudados.  

Uma revisão sistemática realizada por Limperq e colaboradores no Canadá, 

publicada em 2017, sugere que não há necessidade de novos questionários de QVRS 

específicos para hemofilia, mas que pesquisas adicionais são necessárias para 

documentar as propriedades de medida dos questionários atualmente disponíveis, 

focando especificamente na validade estrutural, erro de mensuração e responsividade 

desses questionários (111). 

Na Turquia, em 2010, Mercan e colaboradores publicaram estudo que 

descreveu o estado de saúde e cuidados de saúde recebidos e seu impacto na 

qualidade de vida de pacientes com hemofilia A e B grave, adultos e crianças, sem 



64 

inibidores ou outras doenças crônicas. Seguem os resultados relativos aos 31 

pacientes adultos que responderam a versão turca do questionário específico Haem-

A-QoL: o escore médio de Haem-A-QoL foi 47,4 +/- 14,1. A confiabilidade da 

consistência interna foi geralmente suficiente. O coeficiente alfa total de Cronbach foi 

> 0,70 (variação 0,77 a 96,9) em todos os grupos etários. A média dos escores da 

articulação ortopédica da HQ total foi (16,23 +/- 14,12). Os resultados mostraram que 

a versão turca do Haem-A-QoL é instrumento confiável para medir a qualidade de vida 

em pacientes adultos com hemofilia grave. Os autores recomendam a profilaxia 

primária com fatores de coagulação e encorajam os pacientes a realizar o tratamento 

em casa (aplicação dos fatores) para melhorar os escores e a qualidade de vida (112). 

Varaklioti e colaboradores realizaram um estudo na Grécia, publicado em 2014, 

com 118 pacientes adultos com hemofilia, utilizando o Haem-A-QoL e o SF-36, para 

avaliar as propriedades psicométricas do Haem-A-QoL. Nesse estudo, os 

pesquisadores concluíram que o Haem-A-QoL, utilizado pela primeira vez como 

instrumento de avaliação da qualidade de vida dos hemofílicos adultos gregos, é um 

questionário confiável e válido para avaliar a QVRS específica para hemofilia na 

Grécia (113). 

Outro estudo na Grécia, em 2017, comparou dados sobre a qualidade de vida 

relacionada à saúde (QVRS) em pacientes com hemofilia com dados da população 

geral. Os pesquisadores também estudaram a extensão em que as artropatias podem 

afetar a QVRS dos pacientes em 109 pacientes com hemofilia adultos, que 

completaram os questionários de funcionamento social grego (SF-36) e Haem-A-QoL. 

A artropatia foi avaliada tanto pelo escore clínico da Federação Mundial de Hemofilia 

quanto pelo escore radiológico de Pettersson. Em comparação com dados normativos 

da Grécia, os pacientes com hemofilia mostraram deterioração em todas as 

subescalas de QVRS. A qualidade de vida relacionada à saúde foi fortemente 

influenciada pela artropatia, principalmente nos aspectos físicos da QVRS. O uso da 

ferramenta Haem-A-QoL específica para a doença pode capturar associações 

adicionais entre a HRQoL e a artropatia hemofílica (114). 

Um estudo de dois ensaios clínicos multinacionais, nos EUA e Alemanha com 

206 pacientes com hemofilia A e B grave, realizado por Von Machensen, S e col, 

publicado, em 2017, examinou dados para compreender as características 

psicométricas (confiabilidade, validade e sensibilidade a mudanças ao longo do 

tempo) do Questionário Haem-A-QoL em homens adultos com hemofilia. As análises 

about:blank
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psicométricas forneceram evidências da confiabilidade, validade e capacidade de 

detectar a mudança do Haem-A-QoL, para avaliar a QVRS de homens adultos com 

hemofilia A e B graves, em ensaios clínicos longitudinais (115). 

Entre os trabalhos publicados no Brasil, no estado de Minas Gerais, Salomon 

e colaboradores, em 2017, realizaram um estudo que teve como objetivo avaliar a 

QVRS e seus fatores associados em pacientes com hemofilia A e B. Os dados foram 

coletados por meio de questionário Haem-A-Qol e dos prontuários. Participaram do 

estudo 175 pacientes (147 com hemofilia A e 28 com hemofilia B). Os pesquisadores 

concluíram que os resultados obtidos podem ser úteis na orientação do tratamento da 

hemofilia, o que é determinante para melhorar a QVRS dos grupos de pacientes mais 

vulneráveis. Esse trabalho também reforçou a relevância das hemorragias articulares 

em todos os aspectos da QVRS em pacientes hemofílicos. Ainda que o uso de 

concentrados de fator profilático e tratamentos multidisciplinares poderiam contribuir 

para melhorar a qualidade de vida na hemofilia (116). 

Trinta e nove pacientes foram avaliados em um trabalho do Hemocentro de Juiz 

de Fora. A idade média foi de 36,8 anos. Articulações alvo foram detectadas em 69,2% 

dos pacientes estudados. A Escala Média de Exame Físico e o Escore de 

Independência Funcional foram 16,87 e 25,64, respectivamente. Pacientes com 

hemofilia leve não apresentaram envolvimento articular significativo. Pacientes com 

hemofilia grave ou moderada apresentaram resultados semelhantes em relação a 

danos estruturais (valor de p <0,001) e déficits funcionais (valor de p = 0,001). Houve 

significância estatística na correlação entre os dois escores (r = -0,850; valor de p = 

0,01). O trabalho conclui que a Escala de Exame Físico da Federação Mundial de 

Hemofilia e o Escore de Independência Funcional em Hemofilia podem ser úteis para 

avaliar clinicamente danos estruturais articulares e déficits funcionais em hemofílicos, 

pois as ferramentas são baratas e fáceis de administrar e podem detectar artropatia 

hemofílica, o que resulta por hemartrose recorrente e é comum na população 

estudada (117). 

Em relação ao FISH e ao HJHS, estudo realizado por Beeton e colaboradores, 

no Reino Unido, em 2006, reconheceu que a aplicação do Hemophilia Joint Health 

Score (HJHS) e do Escore de Independência Funcional para Hemofilia (FISH) são 

ambos recomendados, que o refinamento e testes das propriedades psicométricas 

dessas ferramentas estão em andamento e que o uso mais difundido delas 
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possibilitará o compartilhamento de dados em todo o mundo, promovendo, assim, as 

melhores práticas e, por fim, aprimorando o atendimento ao paciente (118). 
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3 JUSTIFICATIVA  

A atenção aos pacientes com hemofilia no Distrito Federal é um antigo e 

persistente problema de saúde pública. Os relatórios oficiais dos órgãos de 

fiscalização e controle em 2010 exigiam que a SES encaminhasse um processo de 

reorganização da atenção e do cuidado a essas pessoas. Esse quadro foi o 

encontrado pelos gestores que assumiram o governo em janeiro de 2011. Sob essa 

perspectiva, os referidos documentos registram e sugerem diversas medidas 

corretivas que foram adotadas, entre elas a definição do papel da FHB que, entre suas 

atribuições, passa a oferecer um ambulatório multiprofissional de referência para 

atendimento às coagulopatias. Decorre desse processo a elaboração de um protocolo 

de tratamento para as pessoas adultas e crianças com hemofilia a ser implantado em 

toda a rede de serviços de saúde que integra o SUS-DF. 

Esta pesquisa tem como propósito estudar a atenção aos hemofílicos, assim 

como avaliar a situação de saúde desse grupo populacional. Ela é importante porque 

revela os efeitos positivos e negativos das mudanças e aponta desafios a serem 

enfrentados para a qualificação da atenção aos hemofílicos, prevalecendo o direito 

universal à saúde. 

Os resultados desse estudo são analisados de forma integrada e, quando 

possível, confrontados e comparados com resultados de estudos realizados no Brasil 

e no mundo. Os resultados também poderão servir para avaliações comparativas 

futuras que utilizem os questionários aplicados, validados no mundo, e orientar novas 

mudanças na atenção à saúde dos pacientes com hemofilia no DF. 

3.1 PERGUNTA DE PESQUISA 

O DF implementou um conjunto de mudanças voltadas a prover e qualificar a 

atenção, garantindo a universalidade com equidade aos pacientes com hemofilia. 

Nesse mesmo sentido, consta que o governo do DF acolheu o diagnóstico realizado 

pelos órgãos de controle e se propôs a solucionar os problemas na atenção à saúde 

das pessoas com hemofilia no DF. Isso foi feito por meio da formulação e 

implementação de iniciativas orientadas pelo Programa de Coagulopatias Hereditárias 

do SUS. Sob essa perspectiva, a pergunta que orienta esse estudo pode ser assim 
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sintetizada: Como está a oferta dos produtos para o tratamento, a qualidade da 

atenção à saúde e a condição de saúde das pessoas com hemofilia no DF, após as 

referidas medidas implementadas?  
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4 OBJETIVOS 

4.1 OBJETIVO GERAL 

Analisar a atenção à saúde oferecida a adultos com hemofilia pelo Sistema 

Único de Saúde no Distrito Federal, verificando o cumprimento do protocolo de 

tratamento e suas condições de saúde. 

4.2 OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

ǒ Identificar o perfil socioeconômico e epidemiológico de pessoas adultas 

com hemofilia no Distrito Federal.  

ǒ Analisar a conformidade com o protocolo de tratamento, seus fatores 

associados e impacto na mortalidade. 

ǒ Analisar o acesso e o consumo de fatores de coagulação entre os adultos 

com hemofilia no Distrito Federal, incluindo as demandas por via judicial e 

seus fatores associados. 

ǒ Analisar a autopercepção de saúde de pessoas adultas e a percepção da 

atenção recebida na Fundação Hemocentro de Brasília de pessoas adultas 

com hemofilia no Distrito Federal.  

ǒ Analisar a prevalência de anticorpos inibidores de fatores da coagulação, 

sorologias positivas para doenças infecciosas transmitidas pelo sangue e 

fatores associados às doenças infecciosas mais prevalentes e impacto na 

mortalidade. 

ǒ Avaliar a qualidade de vida de pessoas adultas com hemofilia no Distrito 

Federal. 

ǒ Avaliar independência funcional e saúde articular de pessoas adultas com 

hemofilia no Distrito Federal. 
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5 MATERIAIS E MÉTODOS 

5.1 DELINEAMENTO DO ESTUDO 

Trata-se de estudo transversal retrospectivo, realizado de junho de 2015 a maio 

de 2016, que incluiu pacientes com hemofilia A ou B, com 18 anos ou mais de idade, 

residentes no DF ou nos municípios da RIDE-DF, seguido de coorte para avaliação 

da mortalidade até julho de 2019. Complementarmente, foram consultados registros 

das dispensações dos produtos pela farmácia da Fundação Hemocentro de Brasília 

(FHB). 

5.2 LOCAL 

Como o estudo realizado se propôs a conhecer a atenção oferecida aos 

pacientes com hemofilia do Distrito Federal incluindo aqueles residentes no DF e os 

que vivem na RIDE-DF, o campo de pesquisa envolveu a Fundação Hemocentro de 

Brasília (FHB), centro de referência para o tratamento das pessoas com coagulopatias 

hereditárias e instituição coordenadora da atenção à saúde dos portadores de 

coagulopatias hereditárias no DF.  

Nos últimos oito anos, a FHB implementou diversas melhorias na atenção à 

saúde do paciente com hemofilia, como a implantação do laboratório de hemostasia, 

protocolo de tratamento, ambulatório com equipe multidisciplinar com hematologista 

clínico e pediatra, atendimento psicológico, fisioterapia, farmácia especializada que 

promove suporte com entrega em domicílio. Este protocolo incluiu recomendações 

para a frequência de consultas da equipe multidisciplinar (pelo menos 1 por ano para 

hemofilia leve e 2 por ano para hemofilia moderada/grave), tipo de tratamento 

(profilaxia ou sob demanda de acordo com a gravidade da hemofilia), tipo e doses de 

fator de coagulação, prescrição de fator (fator VIII recombinante começou a ser 

dispensado em 2013 para pacientes até 30 anos na época e que continuam 

recebendo. O fator derivado de plasma para pacientes acima de 30 anos, em 2013) e 

programação de exames laboratoriais (sorológicos e dosagem de inibidor). 
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Observa-se que o centro de referência atende regularmente pacientes 

residentes no DF e nas cidades da RIDE desde agosto de 2012. Eventualmente 

atende ainda pacientes de outras Unidades da Federação em trânsito no DF. 

5.3 POPULAÇÃO 

Pacientes do sexo masculino, com hemofilia A ou B, com 18 anos de idade ou 

mais, cadastrados no Sistema Coagulopatia Web do MS, como residentes no DF ou 

nos municípios da RIDE-DF e atendidos no DF.  

Critérios de inclusão 

ǒ Possuir hemofilia A ou B; 

ǒ Ter 18 anos ou mais de idade; e 

ǒ Ser residente no DF ou nos municípios da RIDE-DF e ser atendido no DF.  

Critérios de exclusão 

ǒ Não concordar em assinar o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido 

(TCLE) (Anexo I). 

5.4 COLETA DOS DADOS 

5.4.1 1ª Fase: Estudo dos prontuários  

Foram analisados os dados do sistema de prontuário eletrônico da SES-DF 

(Trackcare7), do Sistema Hemovida Web Coagulopatias do MS e das planilhas de 

dispensações dos produtos pela farmácia da FHB do universo de pacientes, ou seja, 

todos os pacientes com hemofilia A ou B, do sexo masculino, com idade maior ou 

igual a 18 anos, que realizavam tratamento no DF de acordo com o Sistema Hemovida 

Web Coagulopatias, no período da coleta de dados. Um paciente que não aceitou 

assinar o TCLE foi excluído, sendo então incluídos 138 pacientes, de junho de 2015 

a maio de 2016 e acompanhados quanto a mortalidade e causas de óbito até julho de 

2019. 

7Sistema Trackcare da SES ï Sistema de prontuário eletrônico adotado pela Secretaria de Saúde do 
Distrito Federal e implantado na FHB, a partir de 2014. 
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A coleta de dados foi realizada por meio de planilha eletrônica no sistema 

eletrônico Google Forms por estudantes de iniciação científica da ESCS, sob 

supervisão dos professores pesquisadores (Anexo J). 

Idade do paciente, peso, tipo de hemofilia (A ou B), gravidade da hemofilia 

(leve, moderada ou grave), estado civil (união estável ou não), local do tratamento 

(FHB ou outro), local de residência (DF ou outra unidade da federação), tipo de 

tratamento (demanda ou profilaxia), tratamento judicializado (sim ou não), dose por 

infusão, quantidade de doses semanais e tipo de fator de coagulação prescrito 

(plasmático ou recombinante), recebimento de dose domiciliar (sim ou não), número 

de consultas médicas por ano, testes para anticorpos inibidores e de sorologias para 

doenças infecciosas transmitidas pelo sangue (anticorpo da doença de Chagas, 

anticorpo central total da hepatite B ï anti-HBc, antígeno de superfície da hepatite B 

ï HbsAg, anticorpo de superfície da hepatite B ï anti-HBs, anticorpo anti-vírus da 

hepatite C ï anti-HCV, anticorpo anti-vírus linfotrópico de células T humanas tipos 1 e 

2 ï anti-HTLV-1/2 e anticorpo anti-imunodeficiência humana ï anti-HIV) foram 

coletados.  

Todos os exames sorológicos para doenças infecciosas foram realizados pelo 

método de quimioluminescência (Abbott®), processado na Fundação Hemocentro de 

Brasília como parte do protocolo de tratamento da hemofilia. 

A gravidade da hemofilia foi definida com base nos níveis de fatores VIII ou IX 

da coagulação ï hemofilia grave: abaixo de 1%; hemofilia moderada: entre 1% e 5%; 

e hemofilia leve: acima de 5% até 40% (5). 

O cumprimento do protocolo foi definido considerando os três itens da check-

list a seguir:  

1. Consultas médicas: número de consultas médicas de acordo com o valor 

recomendado no ano anterior; 

2. Regime de fator de coagulação: tipo de tratamento, dose e tipo de fator de 

coagulação de acordo com recomendações do protocolo; e 

3. Testes: realização de testes sorológicos para doenças infecciosas e 

inibidores, anualmente, de acordo com os resultados anteriores.  
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Dessa forma, a não conformidade de qualquer um dos itens foi considerada 

como não cumprimento do protocolo de tratamento. 

5.4.2 2ª Fase ï Características sócio-demográficas, hábitos de vida, condições 
de saúde, autopercepção da saúde e atenção recebida na Fundação Hemocentro 
de Brasília e qualidade de vida 

Questionários para avaliação das características sócio-demográficas, 

condições de saúde, autopercepção da saúde, avaliação da atenção recebida na 

Fundação Hemocentro de Brasília e qualidade de vida (Anexos K e L) foram 

aplicados a uma amostra de conveniência de 41 pacientes, que foram entrevistados 

no momento que iam realizar exames laboratoriais, consultas especializadas ou retirar 

medicamentos na FHB, por estudantes de iniciação científica da ESCS, sob 

supervisão dos professores pesquisadores, no sistema eletrônico Google Forms. Um 

paciente não aceitou assinar o TCLE e foi excluído. 

Escolaridade, local de residência (urbana ou rural), possuir casa própria (sim 

ou não), cor, possuir filho, trabalhar (sim ou não), renda mensal (em salários mínimos), 

inscrição em programa de benefício do governo, plano de saúde privado, 

comorbidades, consumo de bebida alcoólica, tabagismo, prática de atividade física 

regular, acompanhamento com fisioterapia, internação hospitalar nos últimos 12 

meses, episódio prévio de hemartrose e autopercepção de saúde em escala Likert 

(muito ruim, ruim, regular, boa e muita boa) foram coletados em um primeiro 

questionário (Anexo K).  

Em seguida, o Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults (Haem-A-

QoL), traduzido e validado para língua portuguesa, foi utilizado para identificar a 

qualidade de vida da população com hemofilia, que consiste em 46 itens distribuídos 

em dez domínios (saúde física, sentimentos, autopercepção, esportes e lazer, 

trabalho e escola, enfrentamento, tratamento, futuro, planejamento familiar, e 

relacionamentos e sexualidade) (Anexo L). Para análise da pontuação total e de cada 

domínio do Haem-A-QoL, utilizou-se o escore transformado em escala variando de 0 

a 100, onde 0 é a melhor avaliação e 100 a pior para a qualidade de vida.  

O questionário semiestruturado (Anexo K) e o Haem-A-Qol (Anexo L) foram 

traduzidos para língua portuguesa pelo Mapi Research Institute (CHEVALLET). O 

questionário semiestruturado foi revisto pelos professores da ESCS. 
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5.4.3 3ª Fase ï Grau de autonomia e independência física e funcional dos 
pacientes adultos com hemofilia. 

Na última etapa, foram utilizados os questionários Functional Independence 

Score in Hemophilia (FISH) para avaliação da independência funcional e o Hemophilia 

Joint Health Score (HJHS) para avaliação da saúde articular (Anexo M), que foram 

aplicados a uma amostra de conveniência de 31 pacientes convidados por telefone 

ou pessoalmente quando da ida à FHB para realizar a avaliação física. Os 

questionários foram aplicados e preenchidos no sistema eletrônico Google Forms por 

estudantes de iniciação científica treinados na utilização de tais ferramentas, sob 

supervisão dos fisioterapeutas e professores pesquisadores. 

O FISH avaliou a independência funcional dos pacientes a partir de oito itens 

divididos em três domínios (autocuidados, transferência e locomoção). Cada item é 

pontuado na escala de 1 a 4, onde: 1 ï necessita de ajuda total para realizar a tarefa 

ou é incapaz de realizá-la; 2 ï necessita de ajuda parcial, instrumentos e/ou ambientes 

modificados para realizar a tarefa; 3 ï é capaz de realizar a tarefa sem auxílio, mas 

com ligeiro desconforto, não a realiza como uma pessoa saudável e; 4 ï é capaz de 

realizar a tarefa sem nenhuma dificuldade. Dessa forma, o escore pode variar de 8 a 

32. O escore 8 é relativo a menor independência e 32 a maior, este último quando a 

pessoa não apresenta nenhuma limitação da capacidade funcional. A análise 

individual de cada domínio do escore FISH utilizou o escore transformado em escala, 

que variou de 0 a 100. O valor 0 (zero) foi relativo à pior independência e 100 (cem) à 

melhor.  

O HJHS avaliou o comprometimento das articulações dos joelhos, tornozelos e 

cotovelos, além da marcha global. Cada articulação recebe uma pontuação de acordo 

com a avaliação dos seguintes itens: edema, duração do edema, atrofia muscular, 

alinhamento axial, crepitação ao movimento, perda da flexão e extensão, 

instabilidade, dor articular, força e marcha global. O escore pode variar de 0 a 124, 

onde 0 é a ausência de comprometimento e 124 é o maior comprometimento da 

articulação. 
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5.5 ANÁLISE ESTATÍSTICA 

Teste de Kolmogorov-Smirnov foi utilizado para avaliar a normalidade dos 

dados. Variáveis qualitativas ou categóricas foram estudadas de acordo com a 

frequência e distribuição de proporções. Variáveis quantitativas foram expressas em 

média e desvio-padrão ou mediana e intervalo interquartil entre os percentis 25 e 75, 

quando apropriado. Foi utilizado o escore transformado para uma escala de zero a 

100, sendo zero relacionado à pior avaliação (péssima) e 100 à melhor avaliação 

(ótima) para análise das questões do tipo escala Likert, Haem-A-QoL e domínios do 

FISH.  

Teste t de Student de amostras independentes, teste de Mann-Whitney ou 

análise de variância (ANOVA) foram utilizados para avaliação das variáveis 

quantitativas entre grupos, quando apropriado. Para variáveis categóricas, foram 

usadas tabelas de conting°ncia, e essas foram avaliadas por meio de teste de ɢ2 de 

Pearson ou teste exato de Fisher.  

A associação entre variáveis quantitativas foi realizada por meio da correlação 

de Pearson, correlação de Spearman ou correlação parcial, conforme o caso, sendo 

classificada como bem fraca (até 0,2), fraca (0,2 a 0,4), moderada (0,4 a 0,7), forte 

(0,7 a 0,9) e muito forte (maior que 0,9). 116 / 5000 

Consistência interna do Haem-A-QoL foi avaliada por meio do coeficiente alfa 

de Cronbach, com valor de corte de 0,70.  

Para avaliar fatores independentes associados aos desfechos, variáveis não 

colineares com valor de p<0,20 na análise univariada foram avaliadas por análise de 

regressão logística binária utilizando o método stepwise e regressão linear múltipla. 

Análise de variância múltipla (MANOVA) com o teste de Pillai foi usada para avaliar a 

associação das variáveis independentes com os FISH e HJHS em cojunto. 

A análise estatística foi realizada usando o programa Statistical Package for the 

Social Science 20.0 Mac (SPSS 20.0 Mac, SPSS Inc., Chicago, Illinois, USA). O 

critério de significância estatística adotado foi definido em menor ou igual a 5% 

(p 0˽,05), sendo ajustado de acordo o teste de Bonferroni quando realizadas 

comparações múltiplas como nas análises post hoc. 
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5.6 ASPECTOS ÉTICOS 

O estudo foi aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa da Fundação de 

Ensino e Pesquisa em Ciências da Saúde (FEPECS), Brasília, Distrito Federal, 

Brasil.
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6 RESULTADOS  

6.1 1ª FASE ï ANÁLISE DOS PRONTUÁRIOS 

6.1.1 Características basais, sorologias para doenças infecciosas transmitidas 
pelo sangue, dosagem de inibidor e mortalidade. 

Foram incluídos 138 pacientes. As tabelas 1 e 2 mostram as características 

basais, sorologias para doenças infecciosas, dosagem de inibidor, consumo de 

fatores da coagulação e mortalidade dos pacientes incluídos no estudo.  

No início do estudo, a idade média era de 36,4±12,5 anos, sendo 103 

residentes no DF (74,6%). A maioria apresentava hemofilia A (104/138, 75,4%) e 

hemofilia grave foi a mais comum (76,8%, 106/138). Sessenta e três realizavam 

tratamento na FHB (45,7%). O tratamento era profilático em 98 pacientes (71,0%), 

131 recebiam dose domiciliar (94,9%) e 57 utilizavam fatores recombinantes 

(41,3%). A judicialização foi observada em 21 casos (15,2%). Quanto ao consumo 

de fatores da coagulação, a mediana de consumo por paciente foi de 38,0 (IQ25-

75%: 32,0-42,0) UI/Kg, com uma mediana de consumo mensal de 45.000 (IQ25-

75%: 29.500-60.000) UI/paciente. 

Trinta e cinco pacientes cumpriram todos os itens do protocolo de tratamento 

(25,4%). Em relação a cada variável do protocolo individualmente, o comparecimento 

às consultas médicas foi de 71,0% (98/138), o tipo de fator de coagulação foi de 65,9% 

(91/138) e os exames sorológicos foram 51,4% (71/138).  

Quanto aos exames laboratoriais, sorologia positiva para HCV foi a mais 

comum (47,1%, 64/136). As demais doenças infecciosas transmitidas pelo sangue 

avaliadas apresentaram prevalências baixas de sorologias positivas: 4,4% para HIV 

(6/135), 3,7% para doença de Chagas (5/135), 1,5% para HTLV-1/2 e 1,5% para vírus 

da hepatite B. Já a presença de anticorpos inibidores de fatores da coagulação foi 

observada em 4,4% dos pacientes testados (6/129). 

A taxa de mortalidade foi 7,2% (10/138). Quanto às causas de óbito, 60% 

ocorreram por hemorragia espontânea (6/10), 10% câncer de fígado (1/10), 10% 

linfoma (1/10) e 10% sepse (1/10). A causa da morte era desconhecida em um 

paciente (10%, 1/10). 
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Tabela 1. Características basais, sorologias para doenças infecciosas transmitidas pelo sangue, 

dosagem de inibidor e mortalidade de pacientes adultos com hemofilia (n=138) ï continua 

 

 continua 

Idade, anos, média (DP)  36,4 (12,5) 

Hemofilia A, n (%) 104 (75,4) 

Gravidade, n (%) 

Leve 

Moderada 

Grave  

 

24 (17,4) 

8 (5,8) 

106 (76,8) 

Residência no Distrito Federal, n (%) 103 (74,6) 

União estável, n (%)a 61 (48,4) 

Tratamento no CTH, n (%) 63 (45,7) 

Tratamento profilático, n (%) 98 (71,0) 

Tratamento judicializado, n (%) 21 (15,2) 

Uso de fator da coagulação recombinante 57 (41,3) 

Conformidade com o protocolo de tratamento, n (%) 

Consultas médicas anuais 

Tipo de fator da coagulação 

Realização de testes sorológicos  

35 (25,4) 

98 (71,0) 

91 (65,9) 

71 (51,4) 

Cons. médicas nos últimos 12 meses, mediana (IQ25-75%) 3 (1-5) 

Consumo de fator de coagulação, mediana (IQ25-75%) 

UI por infusão/paciente 

UI/Kg por infusão/paciente 

Doses por semana/paciente 

UI prescritas por mês/paciente 

UI dispensadas por mês/paciente 

 

3.000 (2.500-3.500) 

38,0 (32,0-42,0) 

3 (0-4) 

45.000 (22.500-60.000) 

45.000 (29.500-60.000) 

Recebe dose domiciliar, n (%) 131 (94.9)  

Anti-HCV positivo, n (%)b 64 (47.1) 

Anti-HIV positivo, n (%)c 6 (4.4) 

Anti-HBc positivo, n (%)b 27 (19.9) 
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Tabela 1. Características basais, sorologias para doenças infecciosas transmitidas pelo 

sangue, dosagem de inibidor e mortalidade de pacientes adultos com hemofilia (n=138) ï 

conclusão 

HBsAg positivo, n (%)b 2 (1.5) 

Anti-HBc + Positive HBsAg. positivos, n (%)b 2 (1.5) 

Anticorpo para doença de Chagas positivo, n (%)c 5 (3.7) 

Anti-HTLV-1/2 positivo, n (%)b 2 (1.5) 

Dosagem de inibidores positiva, n (%)d 11 (8,0) 

Mortalidade, n (%)  

Hemorragia, n (% das mortes) 

Câncer hepático, n (% das mortes) 

Linfoma, n (% das mortes) 

Sepse, n (% das mortes) 

Causa não conhecida, n (% das mortes) 

10 (7,2) 

6 (60,0) 

1 (10,0) 

1 (10,0) 

1 (10,0) 

1 (10,0) 

DP: desvio padrão; IQ25-75%: intervalo interquartil 25-75%; FHB: Fundação Hemocentro de Brasília; 

HCV: vírus da hepatite C; HIV: vírus da imunodeficiência humana; HBc: antígeno core do vírus da 

hepatite B; HBsAg: antígeno de superfície do vírus da hepatite B; HTLV 1/2: vírus linfotrópico da célula 

T humana 1 e 2. a12 pacientes não informaram o estado civil. b2 pacientes não testaram para anti-

HCV, anti-HBc, HBsAg, e anti-HTLV 1/2. c3 pacientes não testaram para anti-HIV e anticorpos para 

doenças de Chagas. d9 pacientes não testaram para anticorpos inibidores de fatores da coagulação. 

 

Tabela 2. Consumo de fator VIII e fator IX em pacientes adultos com hemofilia (n=138) 

 

 Média (DP) Mediana (IQ25-75%) 

Fator VIII da coagulação 

  UI/Kga por infusão/paciente com HA        

  UI por infusão em pacientes com hemofilia Aa      

  Doses por semana em pacientes com hemofilia Aa 

  UI dispensadas por mês em pacientes com hemofilia Aa 

 

37,7 (14,1) 

2.292 (1.245) 

2,8 (1,7) 

47.045 (25.991  

 

37,0 (31,0-41,0) 

3.000 (2.500-3.000) 

4,0 (2,0-4,0) 

48.000(30.000-60.000) 

Fator IX da coagulação 

  UI/Kga por infusão/paciente com HB 

  UI por infusão em pacientes com hemofilia Bb 

  Doses por semana em pacientes com hemofilia Bb 

  UI dispensadas por mês em pacientes com hemofilia Bb 

 

43,2 (10,2) 

2.977 (852) 

2,0 (3,0) 

32.000 (17.294) 

 

40,0 (35,5-54,0) 

3.000 (3.000-3.500) 

3,0 (2,0-3,0) 

34.000(14.625-48.000) 

UI: Unidades internacionais de fator de coagulação: DP: Desvio padrão, IQ25-75%: Intervalo interquartil 25-75%. 
a104 pacientes com hemofilia A. b34 pacientes com hemofilia B. 
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6.1.2 Conformidade com o protocolo de tratamento: fatores associados e 
associação com a mortalidade. 

As Tabelas 3 e 4 mostram os fatores associados realização de tratamento em 

conformidade com o protocolo institucional de tratamento de hemofilia. Na análise 

univariada, o tratamento em outro serviço de saúde esteve associado a maior chance 

de não apresentar conformidade com o protocolo durante o tratamento (60,2% versus 

37,1%, p = 0,018). Nenhuma outra diferença estatisticamente significante foi 

encontrada na comparação dos grupos quanto à idade, gravidade ou tipo de hemofilia, 

presença de inibidores e sorologias para doenças infecciosas. Na análise 

multivariada, o tratamento na FHB associação positiva e independente com a 

conformidade do tratamento com o protocolo, aumentando em 2,388 vezes (IC95%: 

1,052-5,148) a chance de realizar tratamento em conformidade com o protocolo, 

p=0,037.  

 

Tabela 3. Análises (univariada e multivariada) dos fatores associados à conformidade do tratamento 

com o protocolo, em pacientes adultos com hemofilia (n=138) ï continua 

 

  Conformidade 

com o 

protocolo  

(n=35) 

 Não 

conformidade 

com o protocolo  

 (n=103) 

Valor de p 

análise 

univariada 

Valor de p 

análise 

multivariada 

 

Idade, anos, média (DP) 37.7 (14.6) 36.0 (11.8) 0.612 - 

Tratamento em outro serviço, 

n (%) 

13 (37.1) 62 (60.2) 0.018 0.039 

Hemofilia A, n (%) 29 (82.9) 75 (72.8) 0.234 - 

Hemofilia grave, n (%)   28 (80.0) 78 (75,7) 0.777 - 

AC Chagas positivo, n (%)a 3 (8.6) 2 (2.0) 0.109 0.088 

Anti-HCV positivo, n (%)b  13 (37.0) 51 (50.5) 0.173 0.309 

Anti-HTLV-1/2 positivo, n (%)b 0 (0.0) 2 (2.0) 0.550 - 

Anti-HBc positivo, n (%)b 5 (14.3) 22 (14.3) 0.338 - 

HBsAg positivo, n (%)b 0 (0.0) 2 (2.0) 0.402 - 
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Tabela 3. Análises (univariada e multivariada) dos fatores associados à conformidade do 

tratamento com o protocolo, em pacientes adultos com hemofilia (n=138) ï conclusão 

Anti-HBc + HBsAg positivo, n 

(%)b  

0 (0.0) 2 (2.0) 0.402 - 

Anti-HIV positivo, n (%)a 1 (2.9) 5 (5.0) 0.509 - 

Dos. inibidores positiva, n (%)c 3 (9.1) 8 (8.0) 0.726 - 

DP: desvio padrão; FHB: Fundação Hemocentro de Brasília; HCV: vírus da hepatite C; HIV: vírus da 

imunodeficiência humana; HBc: antígeno core do vírus da hepatite B; HBsAg: antígeno de superfície do 

vírus da hepatite B; HTLV 1/2: vírus linfotrópico da célula T humana 1 e 2. a3 pacientes não testaram para 

anti-HIV e anticorpos para doença de Chagas. b2 pacientes não testaram para anti-HCV, anti-HBc, HBsAg, 

e anti-HTLV 1/2. c 4 pacientes não testaram para anticorpos inibidores de fatores da coagulação. 

 

 

Tabela 4. Análise multivariada final e fatores associados à conformidade do tratamento com o 

protocolo, em pacientes adultos com hemofilia (n=138). 

 OR (IC95%) 

Tratamento no CTH 2.388 (1.052-5.418) 

Anti-HCV positivo 0.657 (0.293-1.476) 

Anticorpo para doença de Chagas positivo 0.194 (0.029-1.275) 

FHB: Fundação Hemocentro de Brasília; anti-HCV: anticorpo para o vírus da hepatite C, OR: Razão de 

Odds; IC95%: Intervalo de confiança 95%. HosmerȤLemeshow test: ɢ2 = 1.220; df = 2; pȤvalue = 0.543. 

 

A Tabela 5 mostra que o aumento do número de itens em conformidade com o 

protocolo esteve associado a menor mortalidade (p<0,001). A não conformidade com 

qualquer um dos itens do protocolo esteve associada à mortalidade: consultas médicas 

(p<0,001), tipo de fator de coagulação (p=0,013) e testes sorológicos (p=0,006). Todas as 

mortes ocorreram em pacientes que apresentaram não conformidade com o protocolo. 

Ademais, o grupo que não teve conformidade em todos os itens do protocolo apresentou a 

maior mortalidade, sendo que metade dos óbitos foi em pacientes que não apresentaram 

conformidade com nenhum item do protocolo.  
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Tabela 5. Conformidade do tratamento com o protocolo e mortalidade em pacientes adultos com 

hemofilia (n=138). 

 Sobreviventes  

(n=128) 

Não 

sobreviventes 

(n=10) 

Valor de p 

 

Conformidade em relação às consultas 

médicas, n (%) 

97 (75.8) 1 (10.0) <0.001 

Conformidade em relação ao tipo de fator 

de coagulação, n (%)  

88 (68.8) 3 (30.0) 0.013 

Conformidade em relação à realização dos 

testes sorológicos, n (%) 

70 (54.7) 1 (10.0) 0.006 

Número de variáveis em conformidade 

com o protocolo, n (%) 

3 

2 

1 

0 

 

 

35 (27.3) 

63 (49.2) 

24 (18.8) 

6 (4.7) 

 

 

0 (0.0) 

1 (10.0) 

4 (40.0) 

5 (50.0) 

 

 

<0.001 

 

6.1.3 Consumo de fatores de coagulação, judicialização na hemofilia grave e 
custo do tratamento. 

As Tabelas 6 e 7 mostram os dados basais e consumo de fatores da 

coagulação dos pacientes com hemofilia grave. Dos 103 pacientes com hemofilia 

grave, a idade média foi de 34,2±10,1 anos, 70,9% eram residentes no Distrito 

Federal, 38,8% realizavam tratamento na unidade de atenção de referência, a FHB. 

Noventa e três pacientes recebiam tratamento profilático (90,3%), 53 pacientes 

(51,7%) usando fatores recombinantes. Em 13 casos, o uso era em desacordo com 

o protocolo (12,6%). A judicialização ocorreu em 21 casos (20,4%). A mediana de 

consumo dos fatores de coagulação, por kg, foi 37,0 (IQ25-75%: 31,0-41,0) UI de 

FVIII e 40,0 (IQ25-75%: 35,5-54,0) UI de FIX. 
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Tabela 6. Dados basais dos pacientes adultos com hemofilia grave (n=103) 

Idade, anos, média (DP) 34,2 (10,1) 

Hemofilia A, n (%) 79 (76,7) 

Tratamento judicializado, n (%) 21 (20,4) 

Residência no Distrito Federal, n (%) 73 (70,9) 

Tratamento no CTH, n (%) 40 (38,8) 

Presença de Inibidor, n (%) 11 (10,7) 

Tratamento profilático, n (%) 93 (90,3) 

Uso de fator da coagulação recombinante, n (%)  53 (51,5)  

Uso de fator recombinante em desacordo com protocolo, n (%)   13 (12,6)  

DP: Desvio padrão  

 

Tabela 7. Consumo de fator VIII e fator IX em pacientes adultos com hemofilia grave (n=103) 

 Média (DP) Mediana (IQ25-75%) 

Fator VIII da coagulação 

  UI/Kga por infusão e peso em pacientes com hemofilia A 

  UI por infusão em pacientes com hemofilia Aa    

  Doses por semana em pacientes com hemofilia Aa 

  UI dispensadas por mês em pacientes com hemofilia Aa 

 

37,7 (14,1) 

2.872 (1.205) 

3,3 (1,3) 

51.478 (45.325) 

 

37,0 (31,0-41,0) 

3.000 (2.500-3.000) 

4,0 (3,0-4,0) 

48.000(30.000-60.000) 

Fator IX da coagulação 

  UI/Kgb por infusão e peso em pacientes com hemofilia B,    

  UI por infusão em pacientes com hemofilia Bb 

  Doses por semana em pacientes com hemofilia Bb 

UI dispensadas por mês em pacientes com hemofilia Bb     

 

43,2 (10,2) 

3.174 (748) 

2,3 (1,2) 

32.727 (16.890) 

 

40,0 (35,5-54,0) 

3.000 (3.000-3.500) 

3,0 (2,0-3,0) 

35.500(16.875-46.000) 

UI: Unidades internacionais de fator de coagulação: DP: Desvio padrão, IQ25-75%: Intervalo interquartil 25-75%. a79 

pacientes com hemofilia A. b24 pacientes com hemofilia B 

 

As Tabelas 8 e 9 apresentam os fatores associados à judicialização. Na 

análise univariada, observou-se associação significativa entre redução da 

judicialização e tratamento na unidade de atenção de referência (p<0,001). Ao 
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contrário, usar FVIII recombinante em desacordo com o protocolo esteve associado 

a maior judicialização (p<0,001). Não foram encontradas diferenças significativas em 

relação a outras variáveis.  Na análise multivariada, manteve-se associação 

significativa entre aumento da judicialização e uso de FVIII recombinante em 

desacordo o protocolo (p=0,014) e redução associada ao tratamento na unidade de 

atenção de referência (p=0,018). A razão de chances (odds ratio) para judicialização 

foi de 0,081 (IC95%: 0,010-0,055) para tratamento na unidade de atenção de 

referência e 5,067 (IC95%: 1,392-18,446) para FVIII recombinante em desacordo 

com o protocolo.   

 

Tabela 8. Análise univariada e multivariada dos fatores associados à judicialização em pacientes 

adultos com hemofilia grave (n=103) 

 Judicializado 

(n=21) 

Não 

judicializado 

(n=82) 

valor de p  

análise 

univariada 

valor de p  

análise 

multivariada 

Idade, anos, média (DP) 34,2 (9,1) 34,2 (10,4) 0,991 - 

Hemofilia B, n (%) 5 (23,8) 19 (23,2) 0,951  

Tratamento no CTH, n (%) 1 (4,8) 39 (47,6) <0,001 0,018 

Residência no Distrito Federal, n (%)  15 (71,4) 58 (70,7) 0,950 - 

Tratamento profilático, n (%)  19 (90,5) 74 (90,2) 0,974 - 

Uso de fator recombinante em 

desacordo com protocolo, n (%) 

8 (38,1) 5 (6,1) <0,001 0,014  

DP: Desvio padrão, IC95%: Intervalo de confiança 95%. 

 

Tabela 9. Análise multivariada dos fatores associados à judicialização em pacientes adultos com 

hemofilia grave (n=103). 

  OR (IC95%) 

Tratamento no CTH 0,081 (0,010-0,055) 

Uso de fator da coagulação recombinante em desacordo com protocolo 5,067 (1,392-18,446) 

OR: Razão de Odds, IC95%: Intervalo de confiança 95%, FHB: Fundação Hemocentro de Brasília. HosmerȤLemeshow 

test: ɢ2 = 0,632; df = 1; valor de p = 0,889.   
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A Tabela 10 compara os resultados das sorologias para doenças transmitidas 

pelo sangue e anticorpos inibidores de fatores da coagulação durante o tratamento 

entre pacientes judicializados e não judicializados. Pacientes com tratamento 

judicializado apresentaram maior incidência de anticorpos inibidores de fatores da 

coagulação (33,3% versus 4,9%, p<0,001). Em relação às sorologias, não foi 

observada diferença significativa entre os grupos.  

Tabela 10. Inibidores de fatores da coagulação e sorologias para doenças infecciosas transmitidas 

pelo sangue entre os pacientes judicializados e não judicializados em pacientes adultos com 

hemofilia grave (n=103). 

 Judicializado  

(n=21) 

Não 

judicializado  

(n=82) 

valor de p 

 

Inibidor de fatores da coagulação, n (%)  7 (33,3) 4 (4,9) <0,001 

Anti-HCV positivo, n (%) 12 (57,2) 44 (53,7) 0,775 

Anti-HIV positivo, n (%)* 2 (9,5) 3 (3,7) 0,271 

Anti-HTLV 1/2 positivo, n (%) 0 (0,0) 2 (2,4) 0,470 

Anti-HBc positivo, n (%) 3 (14,3) 19 (23,2) 0,375 

HBsAg positivo, n (%) 0 (0,0) 1 (1,2) 0,611 

Anti-HBc e HBsAg positivos, n (%) 0 (0,0) 1 (1,2) 0,611 

Sorologia para doença de Chagas positiva, n (%) 0 (0,0) 4 (4,9) 0,302 

HCV: vírus da hepatite C; HIV: vírus da imunodeficiência humana; HTLV 1/2: vírus linfotrópico da célula T humana 1 e 2; 

HBc: antígeno core do vírus da hepatite B; HBsAg: antígeno de superfície do vírus da hepatite B. *1 paciente não realizou 

testes sorológicos para HIV. 

 

6.2 2ª FASE ï CARACTERÍSTICAS SÓCIO-DEMOGRÁFICAS, HÁBITOS DE VIDA, 

CONDIÇÕES DE SAÚDE, AUTOPERCEPÇÃO DA SAÚDE, AVALIAÇÃO DA 

ATENÇÃO RECEBIDA NA FUNDAÇÃO HEMOCENTRO DE BRASÍLIA E 

QUALIDADE DE VIDA. 

6.2.1 Características sócio-demográficas, hábitos de vida, condições de saúde 
e autopercepção da saúde. 

Foram entrevistados 41 pacientes. A Tabela 11 mostra as características sócio-

demográficas, hábitos de vida, condições de saúde e autopercepção de saúde dos 
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pacientes que responderam ao questionário. A maioria apresentava hemofilia A 

(33/41, 80,5%) e hemofilia grave (34/41, 82,9%). A idade média foi de 32,0±10,4 anos, 

sendo que 12 se autodeclararam de cor branca (29,3%).  

Dezessete relatavam apresentar união estável (41,5%) e 22 possuíam filhos 

(53,7%). Vinte e sete residiam no Distrito Federal (65,9%) e 32 em residência própria 

(78,0%). Dezessete possuiam nível superior de escolaridade (41,5%), 22 trabalhavam 

(53,7%) e a mediana da renda mensal em salários mínimos era de 2,2 (IQ25-75%: 

0,9-4,5), sendo que 10 estavam inscritos em algum programa de benefício do governo 

(24,4%). Quinze possuíam plano de saúde privado (36,6%). 

Vinte e três realizavam tratamento na Fundação Hemocentro de Brasília 

(56,1%). A maioria relatou já ter recebido hemotransfusão (22/41, 53,6%) e episódio 

de hemartrose prévio (36/41, 87,78%). Cinco referiram pelo menos uma internação 

hospitalar nos últimos doze meses (12,2%). Onze realizavam acompanhamento com 

fisioterapia (26,8%). Comorbidades foram pouco frequentes, sendo as mais comuns: 

hipertensão arterial (5/41, 12,2%) e asma brônquica (3/41, 7,3%). 

Quanto aos hábitos de vida, 20 relatavam consumo de bebida alcoólica 

(46,8%), 14 tabagismo (34,1%) e 26 praticavam atividade física regular (63,4%). 

Em relação à autopercepção da saúde, cinco relataram que a saúde era muito 

boa (12,2%), 25 boa (61,0%) e 11 regular (26,8%). Nenhum classificou como ruim ou 

muito ruim.  

 

Tabela 11. Variáveis do questionário sócio-demográfico, condições de saúde, autopercepção da 

saúde e qualidade de vida em pacientes adultos com hemofilia (n=41) ï continua 

 

Idade, anos, média (DP) 32,0 (10,4) 

Idade acima de 30 anos, n (%) 17 (41,5) 

Hemofilia A, n (%) 33 (80,5) 

Tipo de hemofilia, n (%) 

Leve 

Moderada 

Grave 

 

5 (12,2) 

2 (4,9) 

34 (82,9) 
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Tabela 11. Variáveis do questionário sócio-demográfico, condições de saúde, autopercepção 

da saúde e qualidade de vida em pacientes adultos com hemofilia (n=41) ï continuação 

União estável, n (%) 17 (41,5) 

Residência no Distrito Federal, n (%)  27 (65,9) 

Mora em área urbana, n (%) 38 (92,7) 

Residência própria, n (%) 32 (78,0) 

Carro próprio, n (%) 27 (65,9) 

Tratamento no CTH, n (%) 23 (56,1) 

Cor branca (autorrelatada), n (%) 12 (29,3) 

Nível superior, n (%) 17 (41,5) 

Possuir filho (s), n (%) 22 (53,7) 

Plano de saúde privado, n (%) 15 (36,6) 

Inscrição em programa de benefício do governo, n (%) 10 (24,4) 

Trabalha, n (%) 22 (53,7) 

Renda mensal, em SM, mediana (IQ25-75%) 2,2 (0,9-4,5) 

Renda mensal acima de 2 salários mínimos, n (%)* 20 (50,0) 

Consumo de bebida alcoólica, n (%) 20 (46,8) 

Tabagismo, n (%) 14 (34,1) 

Comorbidades, n(%) 

Hipertensão arterial sistêmica 

Asma brônquica 

Colagenose 

Diabetes mellitus 

Depressão 

 

5 (12,2) 

3 (7,3) 

3 (7,3) 

2 (4,9) 

1 (2,4) 

Atividade física regular, n (%) 26 (63,4) 

Realiza fisioterapia, n (%) 11 (26,8) 

Internação nos últimos 12 meses, n (%) 5 (12,2) 
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Tabela 11. Variáveis do questionário sócio-demográfico, condições de saúde, autopercepção 

da saúde e qualidade de vida em pacientes adultos com hemofilia (n=41) ï conclusão 

Episódio hemartrose prévio, n (%) 36 (87,8) 

Hemotransfusão prévia, n (%) 22 (53,6) 

Haem-A-QoL, média (DP) 32,5 (14,6) 

Autopercepção da saúde, n (%) 

Muito ruim 

Ruim 

Regular 

Boa 

Muito boa 

 

0 (0,0) 

0 (0,0) 

11 (26,8) 

25 (61,0) 

5 (12,2) 

DP: desvio padrão; IQ25=75%: intervalo interquartil 25-75%; Haem-A-QoL: Haemophilia Quality of Life 

Questionnaire for Adults; FHB: Fundação Hemocentro de Brasília. 

*1 paciente não respondeu. 

6.2.2 Atenção recebida na Fundação Hemocentro de Brasília - Centro Tratador 
de Hemofilia. 

Em relação à atenção recebida no FHB, a tabela 12 mostra os resultados. Do 

total, 27 consideraram que sempre recebiam a atenção as suas queixas (65,9%) 

enquanto 11 relataram que recebiam muitas vezes (26,8%) e 3 raramente (7,3%), 

nenhum relatou que nunca recebia atenção. Quanto às explicações sobre a saúde, 33 

relataram que sempre recebiam (80,5%), 3 que recebiam muitas vezes (7,3%) e 5 

raramente (12,2%). Ninguém relatou que nunca recebia explicações. 

 
Tabela 12. Avaliação da atenção recebida em pacientes adultos com hemofilia (n=41) ï) ï 

continua 

Atenção às queixas, n (%) 

Nunca 

Raramente 

Muitas vezes 

Sempre 

 

0 (0,0) 

3 (7,3) 

11 (26,8) 

27 (65,9) 
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Tabela 12. Avaliação da atenção recebida em pacientes adultos com hemofilia (n=41) ï  ï 

conclusão 

Explicações sobre a saúde, n (%) 

Nunca 

Raramente 

Muitas vezes 

Sempre 

 

0 (0,0) 

5 (12,2) 

3 (7,3) 

33 (80,5) 

 

6.2.3 Sorologia para hepatite C positiva: fatores associados, associação com 
sorologia para vírus da imunodeficiência humana positiva e mortalidade. 

Foram estudados os fatores associados, associação com sorologia para vírus 

da imunodeficiência humana positiva e mortalidade em relação à sorologia para 

hepatite C positiva em 136 prontuários.  

As Tabelas 13 e 14 apresentam os fatores associados à sorologia positiva 

para HCV. A análise univariada mostrou que os pacientes com sorologia positiva 

para HCV apresentavam maior idade (41,0 ± 10,4 versus 32,4 ± 13,0 anos, p <0,001). 

Prática regular de atividade física (42,9% versus 74,1%, p=0,049), não tabagismo 

(35,7% versus 81,5%, p=0,003) e hemofilia leve (9,4% versus 23,6%, p = 0,027) 

foram menos frequentes em pacientes com sorologia positiva para HCV. Nenhuma 

diferença foi encontrada para o tipo de hemofilia (A ou B), não tratamento no HTC, 

local de residência, história de anticorpos inibidores positivos, etnia, casa própria, 

escolaridade, estado civil, posse de seguro de saúde privado ou consumo de álcool. 

A análise multivariada mostrou que a idade (OR: 1,475, IC95%: 1,112-1,957, p = 

0,007) apresentou associação positiva e independente com sorologia para HCV, 

enquanto hemofilia leve (OR: 0,003, IC95%: 0,000-0,578, p = 0,030) e não tabagismo 

(OR: 0,057, IC95%: 0,004-0,837, p = 0,036) tiveram uma associação negativa e 

independente com a sorologia positiva para HCV.  
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Tabela 13. Análise (univariada e multivariada) de fatores associados à sorologia para HCV positiva 

em pacientes adultos com hemofilia (n=136) 

 Positive 

anti-HCV 

(n=64) 

Negative 

anti-HCV 

(n=72) 

Univariate 

p-value 

 

Multivariate 

p-value 

Idade, anos, média (DP) 41,0 (10,4) 32,4 (13,0) <0,001  0,007 

Hemofilia A, n (%) 51 (79,7) 52 (72,2) NS (0,311) - 

Hemofilia leve, n (%) 6 (9,4) 17 (23,6)  0,027 0,030 

Residência no Distrito Federal, n (%)  50 (78,1) 53 (73,6) NS (0,540) - 

Tratamento em outro serviço, n (%) 40 (62,5) 33 (45,8) NS (0,052) - 

Dosagem de inibidores positiva, n (%)a 6 (9,7) 5 (7,2) NS (0,799) - 

Cor branca, n (%)b 5 (35,7) 7 (25,9) NS (0,514) - 

Residência própria, n (%)b 9 (64,3) 23 (85,2) NS (0,125) - 

Ensino superior, n (%)b 4 (28,6) 13 (48,1) NS (0,228) - 

Sem união estável, n (%)b 7 (50,0) 17 (63,0) NS (0,424) - 

Plano de Seguro privado, n (%)b 6 (42,9) 9 (33,3) NS (0,548) - 

Consomo de álcool, n (%)b 5 (35,7) 15 (55,6) NS (0,228) - 

Não tabagismo, n (%)b 5 (35,7) 22 (81,5) 0,003 0,037 

Atividade física regular, n (%)b 6 (42,9) 20 (74,1) 0,049 NS (0,667) 

DP: desvio padrão; FHB: Fundação Hemocentro de Brasília; HCV: vírus da hepatite B; NS: não significante. a7 

pacientes não testaram para anticorpos inibidores de fatores da coagulação. bQuestionário sócio-demográfico foi 

aplicado para uma amostra de 41 pacientes: 27 com sorologia para HCV positiva e 14 com sorologia para HCV 

negativa.  
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Tabela 14. Análise multivariada final para fatores associados à sorologia para HCV positiva em 

pacientes adultos com hemofilia (n=136) 

        OR (IC 95%) 

Idade 1,475 (1,112-1,957) 

Hemofilia leve 0,003 (0,000-0,578) 

Não tabagismo  0,057 (0,004-0,837) 

Atividade física regular 0,614 (0,066-5,670) 

OR: Razão de Odds. HosmerȤLemeshow test: ɢ2 = 10,391; df = 8; pȤvalue = 0,239. 

 

A Tabela 15 mostra que pacientes com sorologia positiva para HCV 

apresentaram maior risco de mortalidade (12,5% versus 1,4%, p=0,009). O risco 

relativo de morte em pacientes com sorologia positiva para HCV foi de 9,000 (IC 

95%: 1,157-70,012). Houve associação entre sorologia positiva para HCV e 

sorologia positiva para HIV (p=0,008). Não foram encontradas associação entre a 

sorologia positiva para HCV e o Haem-A-QoL. 

Tabela 15. Associação entre sorologia positiva para HCV e testes sorológicos para HIV, qualidade 

de vida e mortalidade em pacientes adultos com hemofilia (n=136) 

 Anti-HCV 

positivo 

(n=64) 

Anti-HCV 

negativo  

(n=72) 

Valor de p 

 

Haem-A-QoL, média (DP)a 32.6 (12.9) 32.2 (15.5) NS (0.939) 

Anti-HIV positivo, n (%)b 6 (9.4) 0 (0.0) 0.008 

Mortalidade, n (%) 8 (12.5) 1 (1.4) 0.009 

DP: desvio padrão; Haem-A-QoL: Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults; anti-HCV: 

anticopos contra o vírus da hepatite C; anti-HIV: anticorpos contra o vírus da imunodeficiência 

humana; NS: não significante. aHaem-A-Qol foi aplicado para uma amostra de 41 pacientes:  27 

com sorologia para HCV positiva e 14 com sorologia para HCV negativa. a1 paciente não realizou 

sorologia para HIV. 

 



92 

6.2.4 Qualidade de vida 

A Tabela 16 mostra os resultados da qualidade de vida avaliada pelo 

questionário Haem-A-QoL e seus domínios e itens. O escore médio total do Haem-A-

QoL foi de 32,5±14,6. Os domínios com pior desempenho foram Esporte e Lazer 

(46,7±25,9), Saúde Física (44,0±25,5) e Tratamento (41,8±18,2). Por sua vez, os 

domínios com melhor desempenho foram Relacionamento e Sexualidade (9,2±16,8), 

Planejamento Familiar (11,7±16,8) e Enfrentamento (23,5±21,0). Houve correlação 

significativa dos itens com os respectivos domínios do Haem-A-QoL. O coeficiente 

alpha de Cronbach mostrou consistência interna alta para o conjunto dos itens do 

questionário (0,920). 

 
Tabela 16. Qualidade de vida pelo Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults (Haem-A-

QoL) e seus domínios e itens em adultos com hemofilia (n=41) ï continua 

 

 Média (DP) Mediana  

(IQ25-75%) 

Correlação 

com escore 

médio do 

domínio 

Valor de p 

 

Alpha 

Cronbach 

Saúde Física 
Q1. Os meus inchaços 

doeram 
Q2. Tive dores nas juntas 
Q3. Tive dores ao mexer 
Q4. Tive dificuldade de 

caminhar tanto quanto 
eu queria 

Q5. Precisei de mais 
tempo para me arrumar 
por causa do meu 
estado 

44,0 (25,5) 
46,9 (31,7) 

 
51,8 (31,3) 

 
45,7 (30,0) 

 
50,6 (38,5) 

 
 

25,0 (28,0) 

44,0 (27,5-60,0) 
50,0 (25,0-75,0) 

 
50,0 (25,0-75,0) 

 
50,0 (25,0-75,0) 

 
50,0 (0,0-75,0) 

 
 

25,0 (0,0-50,0) 

 
0,816 

 
0,846 

 
0,860 

 
0,806 

 
 

0,650 

 
<0,001 

 
<0,001 

 
<0,001 

 
<0,001 

 
 

<0,001 

 
0,853 

Sentimentos 
Q6. A hemofilia foi um 

peso pra mim 
Q7. Fiquei com raiva por 

causa da hemofilia 
Q8. Fiquei preocupado por 

causa da hemofilia 
Q9. Eu me senti excluído 

28,7 (26,8) 
29,3 (31,6) 

 
28,6 (34,3) 

 
 

42,1 (35,5) 
 
 

14,6 (26,8) 

18,6 (6,2-50,0) 
25,0 (0,0-50,0) 

 
0,0 (0,0-50,0) 

 
 

50,0 (0,0-75,0) 
 

 
0,0 (0,0-25,0) 

 
0,857 

 
0,885 

 
 

0,788 
 
 

0,820 

 
<0,001 

 
<0,001 

 
 

<0,001 
 
 

<0,001 

 
0,853 

Autopercepção  
Q10. Senti inveja das 

pessoas da minha 
idade que são 
saudáveis 

Q11. Eu me senti satisfeito 
com o meu corpo 

Q12. A hemofilia tornou a 
minha vida mais difícil 

34,6 (20,3) 
22,0 (31,2) 

 
 
 

39,0 (34,5) 
 
 

43,3 (34,5) 

35,0 (20,0-45,0) 
0,0 (0,0-37,5) 

 
 
 

25,0 (0,0-50,0) 
 
 

50,0 (0,0-75,0) 

 
0,634 

 
 
 

0,436 
 
 

0,671 

 
<0,001 

 
 
 

0,004 
 
 

<0,001 

 
0,551 
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Tabela 16. Qualidade de vida pelo Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults 
(Haem-A-QoL) e seus domínios e itens em adultos com hemofilia (n=41) ï continuação 

Q13. Eu me senti diferente 
dos outros por causa da 
hemofilia 

Q14. Consegui não pensar 
na hemofilia o tempo todo 

29,3 (33,5) 
 
 

39,6 (35,8) 

25,0 (0,0-50,0) 
 
 

25,0 (0,0-62,5) 
 

0,779 
 
 

0,485 
 

<0,001 
 
 

0,001 

 

Esporte e Lazer  
Q15. Não pude praticar 

esportes de que gosto 
por causa da hemofilia 

Q16. Tive que evitar 
esportes como o futebol 

Q17. Pratiquei tanto 
esporte quanto os 
outros 

Q18. Não tive liberdade de 
viajar para onde queria 

Q19. Precisei planejar tudo 
com antecedência 

46,7 (25,9) 
48,8 (39,5) 

 
 
 

62,1 (44,1) 
 
 

54,3 (34,0) 
 
 

17,1 (27,1) 
 
 

51,2 (37,9) 

50,0 (20,00-67,5) 
50,0 (0,0-87,5) 

 
 
 

100,0 (0,0-100,0) 
 
 

50,0 (25,0-75,0) 
 
 

0,0 (0,0-25,0) 
 
 

50,0 (25,0-100,0) 

 
0,851 

 
 
 

0,790 
 
 

0,664 
 
 

0,517 
 
 

0,515 

 
<0,001 

 
 
 

<0,001 
 
 

<0,001 
 
 

0,001 
 
 

0,001 
 

 
0,699 

Trabalho e Escola  
Q20. Consegui ir para o 

trabalho/escola 
regularmente, apesar 
da hemofilia 

Q21. Consegui 
trabalhar/estudar como 
meus colegas 
saudáveis 

Q22. Minhas atividades do 
dia-a-dia no 
trabalho/escola foram 
afetadas pela hemofilia 

Q23. Tive dificuldade de 
prestar atenção no 
trabalho/nas aulas 
porque estava com dor 

23,1 (21,0) 
14,6 (20,9) 

 
 
 

14,4 (26,8) 
 
 
 

32,9 (27,1) 
 
 
 
 

31,7 (30,6) 

25,0 (3,1-40,6) 
0,0 (0,0-25,0) 

 
 
 

0,0 (0,0-25,0) 
 
 
 

25,0 (0,0-50,0) 
 
 
 
 

25,0 (0,0-50,0) 

 
0,629 

 
 
 

0,802 
 
 
 

0,852 
 
 
 
 

0,865 

 
<0,001 

 
 
 

<0,001 
 
 
 

<0,001 
 
 
 
 

<0,001 
 

 
0,802 

Enfrentamento  
Q24. Tentei identificar 

imediatamente o início 
dos sangramentos 

Q25. Consegui diferenciar 
se estava tendo um 
sangramento ou não 

Q26. Consegui controlar 
meus sangramentos 

23,5 (21,0) 
27,4 (31,0) 

 
 
 

23,2 (27,0) 
 
 

19,5 (21,2) 

25,0 (3,1-40,6) 
25,0 (0,0-50,0) 

 
 
 

25,0 (0,0-37,5) 
 
 

25,0 (0,0-50,0) 

 
0,813 

 
 
 

0,796 
 
 

0,447 

 
<0,001 

 
 
 

<0,001 
 
 

0,003 

 
0,482 

Tratamento  
Q27. Fiquei dependente do 

concentrado de fator 
por causa da hemofilia 

Q28. Fiquei dependente 
dos médicos para o 
tratamento da hemofilia  

 

41,8 (18,2) 
65,2 (38,3) 

 
 
 

51,8 (38,5) 
 

43,8 (29,7-50,0) 
75,0 (25,0-100,0) 

 
 
 

50,0 (25,0-100,0) 
 
 

 
0,553 

 
 

0,613 
 
 

 
<0,001 

 
 

<0,001 
 
 

0,665 
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Tabela 16. Qualidade de vida pelo Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults 
(Haem-A-QoL) e seus domínios e itens em adultos com hemofilia (n=41) ï continuação 

Q29. Fiquei aborrecido 
com a quantidade de 
tempo gasto nas 
aplicações de 
concentrado de fator 

Q30. Senti que as 
aplicações de 
concentrado de fator 
atrapalharam as minhas 
atividades do dia-a-dia 

Q31. Tive medo de ter 
complicações  

Q32. Tive problemas com 
o modo de 
administração do meu 
tratamento 

Q33. Tive medo de que, 
em caso de 
emergência, outros 
médicos não saibam 
tratar a hemofilia 

Q34. Fiquei satisfeito com 
o centro de tratamento 
da hemofilia  

 
 

39,0 (39,5) 
 
 
 
 

20,7 (27,9) 
 
 
 
 
 

37,8 (29,6) 
 

26,2 (28,5) 
 
 
 

72,0 (31,7) 
 
 
 
 

22,0 (29,7) 

 
 

25,0 (0,0-75,0) 
 
 
 
 

0,0 (0,0-50,0) 
 
 
 
 
 

50,0 (0,0-50,0) 
 

25,0 (0,0-50,0) 
 
 
 

75,0 (50,0-100,0) 
 
 
 
 

0,0 (0,0-37,5) 

 
 

0,629 
 
 
 
 

0,591 
 
 
 
 
 

0,491 
 

0,566 
 
 
 

0,483 
 
 
 
 

0,455 

 
 

<0,001 
 
 
 
 

<0,001 
 
 
 
 
 

0,001 
 

<0,001 
 
 
 

0,001 
 
 
 
 

0,003 

 

Futuro  
Q35. Tenho achado que 

vou ter dificuldade de 
levar uma vida normal 

Q36. Tenho tido esperança 
de que as coisas 
fiquem melhores no 
futuro 

Q37. Tenho me 
preocupado com a 
possibilidade de que a 
minha doença esteja 
piorando  

Q38. Os meus planos de 
vida são influenciados 
pela hemofilia 

Q39. Tenho medo de 
precisar de uma cadeira 
de rodas  

36,2 (24,7) 
41,5 (37,7) 

 
 
 

28,0 (28,0) 
 
 
 

29,9 (30,2) 
 
 
 
 

41,5 (38,2) 
 
 
 

40,2 (38,3) 

35,0 (17,5-55,0) 
50,0 (0,0-75,0) 

 
 
 

25,0 (0,0-50,0) 
 
 
 

25,0 (0,0-50,0) 
 
 
 
 

25,0 (0,0-75,0) 
 
 
 

50,0 (0,0-75,0) 
 

 
0,778 

 
 
 

0,635 
 
 
 

0,762 
 
 
 
 

0,714 
 
 
 

0,687 

 
<0,001 

 
 

 
<0,001 

 
 
 

<0,001 
 
 
 
 

<0,001 
 
 
 

<0,001 

 
0,757 

Planejamento Familiar  
Q40. Tenho enfrentado 

problemas para ter 
filhos 

Q41. Tenho tido medo de 
não poder ter filhos 

Q42. Tenho tido medo de 
não conseguir cuidar 
dos meus filhos  

Q43. Tenho tido medo de 
não conseguir construir 
uma família 

11,7 (16,8) 
3,6 (11,9) 

 
 

5,5 (16,3) 
 
 

25,6 (32,8) 
 
 
 

12,2 (26,3) 

6,2 (0,0-15,6) 
0,0 (0,0-0,0) 

 
 

0,0 (0,0-0,0) 
 
 

0,0 (0,0-50,0) 
 
 
 

0,0 (0,0-0,0) 
 

 
0,658 

 
 

0,587 
 
 

0,802 
 
 
 

0,889 

 
<0,001 

 
 
<0,001 

 
 

<0,001 
 
 
 

<0,001 
 

 
0,689 
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Tabela 16. Qualidade de vida pelo Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults 
(Haem-A-QoL) e seus domínios e itens em adultos com hemofilia (n=41) ï conclusão 

Relacionamento e 
Sexualidade  
Q44. Tenho tido 

dificuldade de sair com 
mulheres por causa da 
hemofilia 

Q45. Tenho me sentido 
inseguro nos meus 
relacionamentos com 
as mulheres por causa 
da hemofilia 

Q46. Não posso ter um 
relacionamento normal 
por causa da hemofilia  

9,2 (16,8) 
9,9 (23,0) 

 
 
 
 

13,4 (21,7) 
 
 
 
 
 

4,3 (13,6) 

0 (0,0-12,5) 
0,0 (0,0-0,0) 

 
 
 
 

0,0 (0,0-37,5) 
 
 
 
 
 

0,0 (0,0-0,0) 

 
0,907 

 
 
 
 

0,852 
 
 
 
 
 

0,826 
 
 

 
<0,001 

 
 
 
 

 <0,001 
 
 
 
 
 

<0,001 
 

 
0,805 

Escore total 32,5 (14,6) 31,0 (21,7-42,1) - - 0,920 

DP: desvio padrão, IQ25-75%: intervalo interquartil 25-75% 

 

Como pode ser observado na Tabela 17, entre os fatores demográficos, 

socioeconômicos e condições de saúde analisados somente a hemofilia moderada ou 

grave quando comparada a hemofilia leve apresentou diferença significativa no Haem-

A-QoL (34,2±14,4 versus 20,0±9,7, p=0,039). 

Tabela 17.  Associação dos fatores demográficos, socioeconômicos e condições de saúde 

com e a qualidade de vida pelo Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults (Haem-

A-QoL) em adultos com hemofilia (n=41) ï continua 

 

Variável Média (DP) Valor de p 

Idade acima de 30 anos 

Sim 

Não 

 

30,7 (12,8) 

33,8 (15,9) 

 

0,501 

Hemofilia A 

Sim 

Não 

 

33,2 (15,0) 

29,7 (13,4) 

 

0,549 

Hemofilia moderada ou severa 

          Sim 

Não 

 

34,2 (14,4) 

20,0 (9,7) 

 

0,039 

Cor autorrelatada 

Branca 

Não branca 

 

35,2 (15,5) 

31,4 (14,4) 

 

0,451 

Possuir filho (s) 

Sim 

 

32,6 (13,1) 

 

0,984 
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Não 32,5 (16,5) 

Tabela 17.  Associação dos fatores demográficos, socioeconômicos e condições de saúde com e 

a qualidade de vida pelo Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults (Haem-A-QoL) 

em adultos com hemofilia (n=41) ς continuação 

Residência própria 

Sim 

Não 

 

31,4 (16,1) 

36,5 (6,8) 

 

0,173 

União estável 

Sim 

Não 

 

32,6 (15,7) 

32,4 (14,2) 

 

0,973 

Renda acima de 2 salários mínimos 

Sim 

Não  

 

30,4 (15,5) 

34,6 (14,2) 

 

0,385 

Trabalha 

Sim 

Não 

 

29,0 (16,2) 

36,6 (11,6) 

 

0,094 

Tratamento na FHB 

Sim 

Não 

 

28,8 (13,1) 

37,2 (15,5) 

 

0,067 

Nível superior de escolaridade 

Sim 

Não   

 

31,0 (18,4) 

33,2 (11,6) 

 

0,094 

Possui plano de saúde privado 

Sim 

Não 

 

31,4 (18,8) 

33,2 (12,0) 

 

0,710 

Pratica atividade física 

Sim 

Não 

 

31,2 (16,2) 

34,8 (11,6)  

 

0,458 

Tabagismo 

Sim 

Não 

 

35,5 (14,8) 

31,0 (14,6) 

 

0,356 

Uso de bebida alcoólica 

Sim 

Não 

 

33,5 (18,2) 

31,6 (10,4) 

 

0,669 

Tratamento profilático 

Sim 

Não 

 

33,8 (14,2) 

27,0 (16,0) 

 

0,242 

Anti-HCV positivo 

Sim 

Não 

 

33,1 (13,2) 

32,2 (15,5) 

 

0,853 
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Tabela 17.  Associação dos fatores demográficos, socioeconômicos e condições de saúde com e 

a qualidade de vida pelo Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults (Haem-A-QoL) 

em adultos com hemofilia (n=41) ς conclusão 

Apresentou hemartrose 

Sim 

Não 

 

33,8 (14,9) 

23,0 (8,8) 

 

0,124 

Apresentou internação nos últimos 12 meses 

Sim 

Não 

 

28,8 (18,2) 

33,0 (14,3) 

 

0,551 

 

DP: desvio padrão; FHB: Fundação Hemocentro de Brasília. 

A tabela 18 mostra a comparação dos domínios do Haem-A-QoL entre os 

pacientes com hemofilia grave ou moderada e hemofilia leve. Os domínios que 

mostram piores escores médios nos pacientes com hemofilia moderada ou grave em 

comparação aos pacientes com hemofilia leve foram Esporte e Lazer (p=0,004) e 

Tratamento (p=0,005). Nos outros domínios, não houve diferença com significância 

estatística. 

 

Tabela 18. Comparação da qualidade de vida do Haemophilia Quality of Life Questionnaire for 

Adults (Haem-A-QoL) e seus domínios em adultos com hemofilia grave ou moderada e leve 

(n=41) ï continua 

 

 Hemofilia moderada 

ou severa 

(n=36) 

Hemofilia 

Leve 

(n=5) 

Valor de 

p 

Saúde Física 

média (DP) 

mediana (IQ25-75%) 

 

45,2 (25,2) 

45,0 (30,0-60,0) 

 

35,0 (28,3) 

50,0 (5,0-57,5) 

 

0,405 

Sentimentos 

média (DP) 

mediana (IQ25-75%) 

 

30,9 (27,8) 

25,0 (6,2-54,7) 

 

12,5 (8,8) 

12,2 (6,2-18,8) 

 

0,200 

Autopercepção 

média (DP) 

mediana (IQ25-75%) 

 

35,6 (20,8) 

35,0 (20,0-45,0) 

 

28,0 (16,8) 

30,0 (12,5-42,5) 

 

0,442 
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Tabela 18. Comparação da qualidade de vida do Haemophilia Quality of Life 

Questionnaire for Adults (Haem-A-QoL) e seus domínios em adultos com hemofilia grave 

ou moderada e leve (n=41) ï conclusão 

Esporte e Lazer 

média (DP) 

mediana (IQ25-75%) 

 

50,7 (23,4) 

55,0 (26,2-70,0) 

 

18,0 (15,2) 

20,0 (2,5-32,5) 

 

0,004 

Trabalho e Escola 

média (DP) 

mediana (IQ25-75%) 

 

25,5 (21,2) 

25,0 (7,8-43,8) 

 

8,8 (13,7) 

0,0 (0,0-21,9) 

 

0,083 

Enfrentamento 

média (DP) 

mediana (IQ25-75%) 

 

22,7 (17,4) 

25,0 (8,3-33,3) 

 

28,3 (28,6) 

33,3 (0,0-54,2) 

 

0,685 

Tratamento 

média (DP) 

mediana (IQ25-75%) 

 

44,7 (17,3) 

46,9 (31,2-52,3) 

 

21,2 (9,7) 

21,9 (12,5-29,7) 

 

0,005 

Futuro 

média (DP) 

mediana (IQ25-75%) 

 

37,5 (24,1) 

35,0 (20,0-55,0) 

 

27,0 (30,1) 

20,0 (2,5-55,0) 

 

0,380 

Planejamento familiar 

média (DP) 

mediana (IQ25-75%) 

 

12,3 (17,4) 

6,2 (0,0-17,2) 

 

7,5 (11,2) 

0,0 (0,0-18,8) 

 

0,640 

Relacionamento e Sexualidade 

média (DP) 

mediana (IQ25-75%) 

 

10,0 (17,7) 

0 (0-14,6) 

 

3,3 (7,4) 

0,0 (0,0-8,3) 

 

0,464 

Escore total 

média (SD) 

mediana (IQ25-75%) 

 

34,2 (14,4) 

33,2 (23,6-44,6) 

 

20,0 (9,7) 

16,8 (12,0-29,6) 

 

0,039 

DP: desvio padrão; IQ25-75%: intervalo interquartil 25-75% 
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 6.3 3ª FASE ï AVALIAÇÃO DA INDEPENDÊNCIA FUNCIONAL (FISH) E SAÚDE 

ARTICULAR (HJHS) 

Foram avaliados 31 pacientes quanto à independência funcional pelo escore 

FISH e a saúde articular pelo escore HJHS. As características basais desses 

pacientes encontram-se descritas na Tabela 19.  

 

Tabela 19. Características sócio-demográficas, hábitos de vida e condições de saúde de 

pacientes adultos com hemofilia (n=31) ï continua 

 

Idade, anos, média (DP)              < 30,8 (9,4) 

Hemofilia A, n (%) 25 (80,6) 

Grau de hemofilia, n (%) 

Leve 

Moderada 

Grave 

 

5 (16,1) 

1 (3,2) 

25 (80,6) 

Cor branca, n (%) 8 (25,8) 

União estável, n (%) 14 (45,2) 

Residência no Distrito Federal, n (%) 19 (61,3) 

Mora em área urbana, n (%) 26 (83,9) 

Tratamento no CTH, n (%) 21 (67,7) 

Ensino superior, n (%) 12 (38,7) 

Renda, em salários mínimos, mediana (IQ25-75%) 2,3 (0,9-5,7) 

Possui plano de saúde, n (%) 12 (38,7) 

Tabagismo, n (%) 9 (29,0) 

Uso de bebida alcoólica, n (%) 14 (45,2) 

Presença de inibidor, n (%) 1 (3,2) 

Tratamento profilático, n (%) 25 (80,6) 

Realiza tratamento com fisioterapia, n (%) 7 (22,6) 
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Tabela 19. Características sócio-demográficas, hábitos de vida e condições de saúde de 

pacientes adultos com hemofilia (n=31) ï conclusão 

Anti-HCV positivo, n (%)  9 (29,0) 

Anti-HIV positivo, n (%) 0 (0,0) 

Anti-HTLV 1/2 positivo, n (%) 0 (0,0) 

Anti-HBc positivo, n (%) 4 (12,9) 

Anti-HBc e HBsAg positivos, n (%) 1 (3,2) 

Sorologia para Doença de Chagas positiva, n (%) 2 (6,5)  

Apresentou hemartrose, n (%) 22 (71,9) 

Apresentou recebeu transfusão sanguínea, n (%) 13 (41,9) 

Apresentou internação nos últimos 12 meses, n (%) 2 (6,5) 

Haem-A-QoL, média (DP) 29,2 (12,4) 

HJHS, média (DP) 17,6 (10,7) 

FISH, média (DP) 27,0 (26,9) 

HCV: vírus da hepatite C; HIV: vírus da imunodeficiência humana; HTLV 1/2: vírus linfotrópico da 

célula humana 1 e 2, HBc: antígeno do nucleocapsídeo do vírus da hepatite B; HBsAg: antígeno de 

superfície do vírus da hepatite B; FISH: Functional Independence Score in Hemophilia; HJHS: 

Hemophilia Joint Health Score; Haem-A-QoL: Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults; 

DP: desvio padrão, IQ25-75%: intervalo interquartil 25-75%. 

 

O escore FISH e seus domínios encontram-se na tabela 20. Na avaliação da 

independência funcional, o FISH apresentou média de 27,0 (26,9) e mediana: 27,0 ï 

IQ25-75%: 24,0 a 32,0). Oito pacientes (25,8%) apresentaram 32 pontos no FISH, 

mostrando independência funcional completa.  

 

Tabela 20. Functional Independence Score in Hemophilia (FISH) em pacientes adultos com 

hemofilia (n=31) 

Variável Média (DP) Mediana (IQ25-75%) 

FISH (0 a 32 pontos) 

Autocuidados (0 a 12 pontos) 

Transferência (0 a 8 pontos) 

Locomoção (0 a 12 pontos) 

27,0 (26,9) 

11,6 (0,6) 

6,7 (1,3) 

8,8 (2,4) 

27,0 (24,0-32,0) 

12,0 (11,0-12,0) 

7,0 (5,0-8,0) 

8,0 (7,0-12,0) 

DP: desvio padrão; IQ25-75%: intervalo interquartil 25-75%.  
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O domínio do FISH com pior desempenho foi a locomoção ï caminhar/subir 

escada/correr ï (escore transformado em escala: 73,1±20,4). Já o autocuidado ï 

alimentar e arrumar-se/tomar banho/se vestir ï apresentou o melhor desempenho 

(escore transformado em escala: 96,5±5,2) (Tabela 21).  

Tabela 21. Escores transformados em escala dos domínios do FISH (n=31) 

 Média (DP) Mediana (IQ25-75%) 

Autocuidado, média (DP) 97,0 (4,6) 100 (91,7-100,0) 

Transferência, média (DP) 86,7 (16,4) 87,5 (62,5-100,00) 

Lomoção, média (DP) 73,1 (20,4) 66,7 (58,3-100,0) 

DP: desvio padrão, IQ25-75%: intervalo interquartil 25-75% 

O escore HJHS, a distribuição do escore conforme as alterações observadas 

e grupo de articulações encontram-se na Tabela 22. Na avaliação da saúde articular, 

o escore HJHS apresentou média de 18,0±10,8 (mediana: 21,0 ï IQ25-75%: 8,0 a 

26,0), sendo que alterações em joelhos foram as que apresentaram maior pontuação 

(média: 8,6±7,3 e mediana: 9.0 ï IQ25-75% 1,0 a 12,0) e as alterações em cotovelos 

as que apresentaram menor pontuação (média: 4,3±5,2 e mediana: 2,0 ï IQ25-75%: 

0,0 a 8,0).  

 

Tabela 22. Hemophilia Joint Health Score (HJHS), distribuição do escore conforme as alterações 

observadas e grupo de articulações em pacientes adultos com hemofilia (n=31) ï continua 

 

Variável Média (DP) Mediana (IQ25-75%) 

HJHS (0-124) 18,0 (10,8) 21,0 (8,0-26,0) 

Alteração observada 

Edema e duração do edema (0-24) 

Atrofia (0-12) 

Crepitação (0-12) 

Perda de flexão (0-18) 

Perda de extensão (0-18) 

Dor articular (0-12) 

 

1,2 (1,5) 

2,5 (1,9) 

2,7 (2,1) 

1,8 (0,7) 

3,2 (3,4) 

1,7 (1,5) 

 

0,0 (0,0-2,0) 

3,0 (0,0-4,0) 

2,0 (1,0-4,0) 

2,0 (2,0-2,0) 

3,0 (0,0-4,0) 

2,0 (0,0-2,0) 
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Tabela 22. Hemophilia Joint Health Score (HJHS), distribuição do escore conforme as alterações 

observadas e grupo de articulações em pacientes adultos com hemofilia (n=31) ς conclusão 

Força muscular (0-24) 

Marcha (0-6) 

2,7 (2,9) 

2,3 (1,6) 

2,0 (0,0-5,0) 

3,0 (0,0-4,0) 

Grupo articular 

Joelhos (0-40) 

Tornozelos (0-40) 

Cotovelos (0-40) 

 

8,6 (7,3) 

4,6 (4,1) 

4,3 (5,2) 

 

9,0 (1,0-12,0) 

4,0 (1,0-8,0) 

2,0 (0,0-8,0) 

DP: desvio padrão; IQ25-75%: intervalo interquartil 25-75%.  

 

De acordo com avaliação articular pelo HJHS, a articulação que apresentou 

maior frequência de acometimento foi o joelho esquerdo (21/31, 67,7%), seguido do 

tornozelo direito (20/31, 64,5%) e tornozelo esquerdo (19/31, 61,3%), Tabela 23. 

 

Tabela 23. Articulações acometidas de acordo com escore Hemophilia Joint Health Score (HJHS) 

em adultos com hemofilia (n=31). 

 n (%) 

Joelho esquerdo 21 (67,7) 

Tornozelo direito 20 (64,5) 

Tornozelo esquerdo 19 (61,3) 

Joelho direito 15 (48,4) 

Cotovelo direito 15 (48,4) 

Cotovelo esquerdo 11 (35,5) 

 

Houve correlação forte, negativa e significativa entre os escores de FISH e 

HJHS (r=-0,779; p<0,001). Não houve correlação significativa do FISH ou HJHS com 

o Haem-A-QoL. A única dimensão do escore FISH que apresentou correlação com 

significativa com o Haem-A-QoL foi a Locomoção, que foi negativa, porém fraca (r=-

0,390; p=0,040). Já no HJHS, houve correlação positiva e moderada com significância 
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estatística no acometimento dos tornozelos (r=0,505; p=0,006), força muscular 

(r=0,434; p=0,021) e marcha (r=0,448; p=0,017), Tabela 24. 

 

Tabela 24. Correlações entre Functional Independence Score in Hemophilia (FISH), Hemophilia 

Joint Health Score (HJHS) e Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults (Haem-A-QoL) 

em adultos com hemofilia (n=31). 

 Coeficiente da 
correlação 

valor de p 

FISH versus HJHS -0,779 <0,001 

 

Haem-A-QoL versus FISH 

    Autocuidados 

    Transferência 

     Locomoção 

 

 

-0,323 

-0,051 

-0,221 

-0,390 

 

0,093 

0,795 

0,258 

0,040 

Haem-A-QoL versus HJHS 

Por alteração observada 

     Edema e duração do edema 

     Atrofia  

     Crepitação  

     Perda de flexão  

     Perda de extensão  

     Força muscular 

     Dor articular  

     Marcha 

Por grupo articular 

     Joelhos  

     Tornozelos  

     Cotovelos  

0,323 

 

-0,003 

0,065 

0,325 

-0,078 

0,236 

0,434 

0,194 

0,448 

 

0,200 

0,505 

0,623 

0,094 

 

0,989 

0,744 

0,092 

0,694 

0,227 

0,021 

0,322 
0,017 

 

0,309 

0,006 

0,623 

 

A Tabela 25 mostra a análise dos fatores associados aos escores FISH e 

HJHS. Os fatores associados que apresentaram significância estatística em relação 

ao FISH foram: tratamento profilático (p=0,001), pacientes com hemofilia moderada 

ou grave (p=0,006) e com e história de transfusão prévia (p=0,047).  No escore HJHS: 



104 

tratamento profilático (p<0,001), pacientes com hemofilia moderada ou grave 

(p=0,002), ter apresentado hemartrose (p=0,018), renda superior a 2 salários mínimos 

(p=0,032) e residir no Distrito Federal (p=0,039).  

 
Tabela 25. Associação dos fatores demográficos, socioeconômicos e características clínicas 

com os escores FISH e HJHS em pacientes adultos com hemofilia (n=31) ï continua 

 

 FISH HJHS 

Variável Média (DP) Valor de p Média (DP) Valor de p 

Hemofilia A 

Sim 

Não 

 

26,8 (3,9) 

28,2 (3,4) 

 

0,441 

 

18,8 (11,1) 

11,1 (8,3) 

 

0,311 

Hemofilia moderada ou grave  

Sim 

Não 

 

26,3 (3,6) 

31,2 (1,8) 

 

0,006 

 

20,4 (9,5) 

5,0 (6,3) 

 

0,002 

Cor branca 

Sim 

Não 

 

26,4 (4,0) 

27,2 (4,1) 

 

0,632 

 

18,2 (12,6) 

17,8 (11,1) 

 

0,925 

Idade acima de 30 anos 

Sim 

Não 

 

27,9 (3,3) 

25,8 (4,3) 

 

0,130 

 

18,0 (11,2) 

17,7 (10,4) 

 

0,934 

União estável 

Sim 

Não 

 

26,0 (4,0) 

28,1 (3,6) 

 

0,150 

 

16,8 (9,7) 

18,4 (12,0) 

 

0,697 

Residência no Distrito Federal 

Sim 

Não 

 

27,6 (4,0) 

25,5 (3,0) 

 

0,183 

 

15,6 (10,6) 

24,5 (8,4) 

 

0,039 

Renda superior a um SM* 

           Sim 

Não 

 

27,5 (4,5) 

26,2 (3,2) 

 

0,415 

 

14,1 (11,8) 

23,4 (8,3) 

 

0,032 

Uso do CTH** 

Sim 

Não 

 

 

28,0 (3,6) 

25,2 (3,6) 

 

 

0,059 

 

 

16,6 (11,8) 

20,5 (7,7) 

 

 

0,353 

Ensino superior 

Sim 

Não 

 

28,3 (4,0) 

25,9 (3,9) 

 

0,116 

 

13,8 (10,8) 

21,2 (10,9) 

 

0,093 

Possui plano de saúde 

Sim 

Não 

 

27,2 (4,5) 

26,7 (3,8) 

 

0,748 

 

14,2 (12,3) 

20,8 (9,9) 

 

0,134 
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Tabela 25. Associação dos fatores demográficos, socioeconômicos e características 
clínicas com os escores FISH e HJHS em pacientes adultos com hemofilia (n=31) ï 
conclusão 

Tabagismo 

Sim 

Não 

 

26,8 (4,6) 

27,1 (3,8) 

 

0,870 

 

15,6 (10,0) 

19,1 (12,0) 

 

0,453 

Uso de bebida alcoólica 

Sim 

Não 

 

27,4 (4,1) 

26,5 (4,0) 

 

0,544 

 

17,4 (13,1) 

18,5 (9,6) 

 

0,818 

Tratamento profilático 

Sim 

Não 

 

33,6 (14,1) 

27,0 (16,0) 

 

0,001 

 

5,0 (5,6) 

21,0 (9,2) 

 

<0,001 

Realiza tratamento com fisioterapia 

Sim 

Não 

 

27,0 (3,9) 

27,0 (4,2) 

 

0,978 

 

19,6 (13,3) 

17,4 (10,9) 

 

0,664 

Anti-HCV positivo 

Sim 

Não 

 

25,6 (3,6) 

27,7 (3,8) 

 

0,163 

 

19,9 (8,6) 

17,5 (11,5) 

 

0,511 

Apresentou hemartrose 

Sim 

Não 

 

26,3 (3,7) 

30,0 (4,5) 

 

0,061 

 

20,3 (10,4) 

7,4 (10,0) 

 

0,018 

Recebeu transfusão sanguínea 

Sim 

Não 

 

25,5 (3,7) 

28,6 (4,0) 

 

0,047 

 

21,9 (10,7) 

14,7 (11,3) 

 

0,106 

Internação nos últimos 12 meses 

Sim 

Não 

 

29,5 (3,5) 

26,8 (4,1) 

 

0,365 

 

 

15,5 (10,6) 

18,1 (11,6) 

 

0,760 

 

*Salário Mínimo; **Centro de Tratamento de Hemofilia; HCV: vírus da hepatite C, HBc: antígeno do 

nucleocapsídeo do vírus da hepatite B, HBsAg: antígeno de superfície do vírus da hepatite B, DP: desvio 

padrão. 

6.4 ARTIGOS PRODUZIDOS 

No decurso da construção desta tese, cinco artigos foram produzidos: 

1º) ñFactors associated with compliance with the treatment protocol and 

mortality in adults with haemophiliaò Publicado. Link da publicação: 

https://doi.org/10.2147/PPA.S279401; 

2º) "Judicialization of coagulation factors in severe hemophilia: compliance with 

the care protocol and associated factors" aceito para publicação pela Revista da 

Associação Médica Brasileira (RAMB); 

https://doi.org/10.2147/PPA.S279401
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3º) ñSeroprevalence to bloodborne pathogens and factors associated with 

positive hepatitis C virus serology in adults with haemophiliaò. Submetido - Asian 

Journal of Transfusion Science; 

4º) ñFunctional and Joint Health in adults with Hemophilia and factors 

associated: results from a developing country with public policies to improve 

hemophilia treatmentò. Submetido ï Intractable & Rare Diseases Research; 

5º) Artigo sobre o Haem-A-Qol. Em revisão do inglês. 
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7 DISCUSSÃO 

Este trabalho analisou a atenção à saúde, a qualidade de vida, a autonomia e as 

condições físicas das pessoas adultas com hemofilia no SUS no DF, por meio do 

estudo de documentos, da conformidade do tratamento com o protocolo assistencial 

e da aplicação de questionários sobre a condição socioeconômica, de saúde, que 

avaliam a qualidade de vida, a autonomia e condições físicas dos pacientes.  

 

7.1 O CONTEXTO 

A implantação de inovações na atenção à saúde dos pacientes com hemofilia 

no Brasil e, especificamente, no Distrito Federal, continua sendo um desafio para os 

gestores da saúde, tanto para garantir a oferta contínua dos insumos de alto custo e 

manter a infraestrutura como para capacitar os profissionais de saúde para a adoção 

dos protocolos clínicos, comprometendo-os com a saúde pública. Os resultados desse 

estudo mostram que o serviço da Fundação Hemocentro de Brasília (FHB) teve 

importante papel na melhoria global da atenção à saúde das pessoas com hemofilia 

no DF, a partir de 2011.  

Para uma melhor análise dos resultados, faz-se necessário contextualizar as 

políticas nacionais para esse seguimento de pacientes, tendo em vista a dependência 

do tratamento aos fatores de coagulação ofertados pelo Ministério da Saúde a todos 

os serviços do SUS, nos estados e no Distrito Federal, que prestam assistência a 

esses pacientes.  

Os avanços progressivos e expressivos na atenção à saúde das pessoas com 

coagulopatias hereditárias que o SUS tem proporcionado no Brasil, em especial para 

as pessoas com hemofilia A e B, foi demonstrado ao longo deste trabalho. A 

implantação da Política Nacional de Sangue e de Hemoderivados, expressa nas leis, 

decretos e normas infralegais do Ministério da Saúde, é um marco importante no 

tratamento da hemofilia. Em especial a partir do ano 2001, com a publicação da Lei 

do Sangue (4,83), a proibição do uso do crioprecipitado no tratamento das hemofilias, 

em 2002 (77), e, mais recentemente, a partir de 2011, várias das melhorias no SUS, 

no âmbito federal (6,8,9,10,22,33,35,77,79,80,89,157,160) e distrital (11-15,22,96-

99,101,127,157). A Lei Federal nº 12.401, de 2011, foi essencial para que se 

avançasse em relação à regulação e incorporação de novas tecnologias, com a 
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adoção de protocolos de tratamento. Significa dizer que, se uma instituição do SUS 

formular um protocolo dentro das regras e métodos devidos, esse protocolo deve ser 

cumprido. Os profissionais devem adotar o protocolo e sua adoção deve ser cobrada 

pela instituição. (3) A implantação da profilaxia primária (6,8,9), seguida da profilaxia 

secundária, (6,8,10) juntamente com a inclusão do FVIII recombinante no tratamento 

dos pacientes de hemofilia A, a menores de 30 anos de idade (6,80,89), foram 

importantes mudanças.  

Com a profilaxia primária iniciada em 2011, a tendência é a de que a população 

de hemofílicos tenha melhor qualidade de vida com maior sobrevida, igual ou quase 

igual à da população geral. Ela trouxe a expectativa das crianças crescerem sem 

sequelas e de se ter no futuro novas gerações de pacientes mais saudáveis (119,120).  

Por outro lado, o aumento da sobrevida fará com que esses pacientes venham 

a apresentar comorbidades comuns à população idosa em geral. Esse será um novo 

desafio para os CTH, que deverão se adequar a essa nova realidade, aumentando a 

equipe profissional para atender as necessidades dos pacientes idosos (23).  

A introdução do FVIII recombinante produzido por engenharia genética, que 

possibilita a produção em larga escala, pode garantir a continuidade da oferta do 

produto para a profilaxia dos pacientes com hemofilia A, que é a maioria das pessoas 

com hemofilia. Os fatores hemoderivados são diretamente dependentes das doações 

de sangue, sendo mais vulneráveis à escassez e, consequentemente, a apresentar 

oscilações em sua disponibilidade ao longo do tempo, podendo não garantir a 

continuidade do tratamento (29).  

Recentemente, em setembro de 2019, foi introduzido, no Brasil, o tratamento 

com o emicizumabe para pacientes com hemofilia A e inibidores elegíveis.  O 

emicizumabe é um anticorpo do tipo G4 (IgG4) monoclonal humanizado, com 

estrutura de anticorpo específica dupla, que liga o fator IXa ao fator X, produzido pela 

tecnologia de DNA recombinante em células de ovários de hamster chinês. Atua 

mimetizando a ação do FVIII através da ligação do fator IX ativado ao fator X, 

necessária para a hemostasia efetiva. Por não ter relação estrutural nem homologia 

sequencial com o fator VIII, o emicizumabe não é capaz de induzir o desenvolvimento 

de inibidores diretos para o fator VIII (35). A terapia gênica é outra tecnologia que tem 

se mostrado promissora e que poderá curar os pacientes (36,37).  

Apesar desses avanços no Brasil, ainda se observa registros incompletos no 

Sistema Hemovida Web Coagulopatia (SHWC), seja por subnotificação ou não 
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realização dos exames (33). Essa constatação mostra a dificuldade na universalidade 

da atenção com equipes completas que possam registrar os dados em tempo real no 

sistema on-line de registro de dados. Sem os dados completos e fidedignos, as 

análises ficam prejudicadas e consequentemente o planejamento de ações para 

realização de diagnóstico e tratamento. 

A adoção do cálculo de consumo de fatores de coagulação per capita, em parte, 

resolveu as dificuldades na obtenção de dados mais fidedignos para o planejamento 

das necessidades dos pacientes, mas não é suficiente quando tantas outras variáveis 

devem ser supridas para se ter uma boa atenção à saúde. O cálculo per capita é muito 

importante para se dimensionar o consumo dos fatores de coagulação, mas, em um 

país como o Brasil, com realidades tão distintas, há distorções quando se analisa o 

per capita por estado, se mais de um município ou mais de um serviço de saúde presta 

assistência aos hemofílicos naquele estado. Isso porque com a medida global do per 

capita não se consegue identificar o consumo real pelos pacientes nos diversos 

municípios, que podem ter um cálculo per capita maior ou menor do que o estadual 

ou nacional. Essa distinção é importante para a análise da atenção à saúde nos 

municípios, pois, ainda que os serviços de saúde possam ter gestão federal ou 

estadual, o atendimento é realizado no município, que pode necessitar de mudança 

na atenção à saúde para, sobretudo, fazer com que os produtos cheguem aos 

pacientes residentes naquele município. Por outro lado, o cálculo de consumo de 

fatores de coagulação com base nos registros do SHWC deve ser aprimorado. Há que 

haver um controle por parte do MS entre o que foi distribuído para o estado ou serviço 

com o que é lançado no sistema, mensalmente. Exigir dos serviços que dispensam os 

produtos o controle dos frascos utilizados com os rótulos, para se realizar uma nova 

dispensação é essencial para confirmar o consumo, tanto nos ambulatórios, quanto 

nas Unidades de Hematologia e Hemoterapia (UHH) dos hospitais.  

Não há como se falar em tratamento de hemofilia sem a reposição dos fatores 

de coagulação. A regularidade na oferta desses produtos, sem dúvida, foi um grande 

avanço no tratamento, mas ainda muito há que se fazer no país para ampliar e 

qualificar a rede de serviços de atenção à saúde e oferecer um tratamento com 

equidade para todos (85). Como um distúrbio raro e com tratamento complexo, a 

atenção integral exige mais do que a oferta dos fatores de coagulação. Laboratórios 

de hemostasia, equipes multiprofissionais especializadas e acompanhar o estado da 

arte, com protocolos atualizados e produtos cada vez mais caros para o SUS, 
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principalmente em um país com escassos recursos financeiros para a saúde, não é 

uma tarefa fácil (143). Há que se analisar o custo de efetividade de mudanças a serem 

implantadas, sobretudo a de novas tecnologias, que, comumente na saúde, 

aumentam o custo e nem sempre são substituídas integralmente.  

Nesse aspecto, estudos apontam a importância dos centros de tratamento com 

acompanhamento multiprofissional, coordenados preferencialmente por um 

hematologista (7,88,121). Mesmo em países em desenvolvimento, quando os 

recursos são reorganizados, mudanças podem ser alcançadas especialmente quando 

a educação e o treinamento são oferecidos em todos os níveis (122). Além dos 

aspectos relacionados à melhoria da saúde dos pacientes, outros estudos 

demonstram que a instalação de centros de tratamento diminui os custos no 

tratamento a longo prazo (123,124). Os profissionais de saúde devem ter 

conhecimento e experiência para lidar com as peculiaridades da hemofilia, com o 

objetivo de promover melhor saúde física e psicossocial, além de garantir a 

continuidade do atendimento (121,125,126). A rede de serviços de atenção à saúde 

desses pacientes deve garantir o atendimento de emergência 24 h/dia (5), não 

necessariamente no centro de tratamento de referência. O acompanhamento dos 

pacientes é essencial para avaliação do resultado dos tratamentos e prevenir 

sangramentos que podem levar a sequelas e ao óbito. Parte desse processo são as 

consultas regulares, a realização de exames específicos, em especial o de dosagem 

do inibidor, que permite identificar a mais grave complicação do tratamento com os 

fatores de coagulação. A dosagem de inibidores é imperiosa se há sangramento na 

vigência de tratamento com fatores de coagulação.  

No DF, com base nos resultados da pesquisa, podemos afirmar que houve 

melhoria na atenção à saúde das pessoas com hemofilia, a partir de 2011, com as 

mudanças implantadas. Problemas crônicos como falta de definição de uma política 

de atenção à saúde para esse grupo de pacientes, ausência de laboratório de 

hemostasia e de equipe multiprofissional específica para o cuidado dos pacientes, 

oferta descontinuada dos fatores de coagulação e profilaxia para apenas um pequeno 

grupo específico de pacientes, com prejuízo da distribuição de dose domiciliar (DD) 

para todos os demais, são questões que foram sanadas, inclusive com a entrega 

domiciliar dos produtos para o tratamento.  

O laboratório de hemostasia na FHB trouxe um novo horizonte para dignóstico 

e tratamento das coagulopatias hereditárias. Com ele, foi possível se obter 
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diagnósticos precisos. A realização dos exames de diagnóstico foi essencial para 

cessar o tratamento empírico nos hospitais do DF e juntamente com o 

recadastramento dos pacientes possibilitou o dimensionamento da real necessidade 

de fatores de coagulação. Especialmente em relação à oferta dos fatores de 

coagulação, o MS tem cumprido o seu papel de provedor dos insumos de alto custo. 

No caso da hemofilia A, com o maior número dos pacientes, a entrada do FVIII 

recombinante regularizou a distribuição do FVIII e possibilitou estender o tratamento 

profilático a todos os pacientes elegíveis.  

O protocolo de tratamento para os pacientes com hemofilia do DF, primeiro no 

Brasil a instituir a profilaxia, foi um marco local que diminuiu a iniquidade no acesso 

aos produtos de tratamento para esses pacientes, dobrando o número de pacientes 

em profilaxia do início de 2011 até o período dessa pesquisa (11). Esse protocolo já 

foi atualizado duas vezes (96,97). Ainda, a fim de minimizar os esforços dos pacientes 

para o acesso aos produtos, muitos com sequelas e poucos recursos econômicos, a 

entrega dos medicamentos no domicílio dos pacientes que residem no DF passou a 

ser uma realidade. A instituição de junta médica para analisar os casos mais 

complexos qualificou ainda mais a atenção à saúde no DF (15). 

Com a publicação da Portaria SES nº 162, de 2012, o SUS no DF, passou a 

contar com a rede de serviços do SUS organizada para a atenção integral aos 

pacientes com coagulopatias hereditárias (12) A implantação do centro de tratamento 

de referência para esses pacientes na FHB mudou radicalmente as práticas na 

atenção à saúde a esses pacientes. A realização dos exames de hemostasia tem 

permitido o tratamento com base no diagnóstico confirmado no laboratório, a equipe 

multidisciplinar do ambulatório, com especialistas, mestres e doutores se empenhou 

para implantar o serviço e qualificar cada vez mais a atenção à saúde dos pacientes.  

A assistência farmacêutica é realizada por farmacêuticos da FHB que lá 

atendem e no domicílio dos pacientes. A equipe da farmácia é responsável pelo 

gerenciamento do estoque dos produtos na FHB e nos hospitais, além do 

recebimento, armazenamento, distribuição para os hospitais e dispensação dos 

produtos também para os pacientes internados. Todo esse esforço nos primeiros anos 

das mudanças foi reconhecido pelo Conselho de Saúde do DF, que, em 2014, aprovou 

a política implantada e o plano de trabalho para o novo quadriênio de Governo, de 

2015 a 2018 (127). 



112 

Os resultados dessa pesquisa foram consonantes com a literatura atual quanto 

à importância do tratamento no centro de tratamento de referência (CTH), do 

tratamento profilático e da adoção de protocolos clínicos, conforme determinado na 

legislação do SUS. Todas essas iniciativas confluem para prevenir e minimizar 

sangramentos, objetivo principal do tratamento das pessoas com hemofilia. 

Consequentemente melhorar a qualidade de vida, a condição de saúde e a sobrevida 

dos pacientes (3-5).  

A pesquisa mostrou que o CTH no Hemocentro de Brasília cumpria com as 

exigências para ser um CTH. Funcionando das 7 às 19 h, de segunda às sextas-feiras, 

para pronto atendimento e consultas agendadas. Como demonstrado, poucos 

pacientes foram internados, encaminhados pelo CTH ou acessando diretamente um 

dos prontos socorros da rede de serviços de saúde, que também oferece internação 

com acompanhamento das UHH, 24 horas por dia, 7 dias por semana e nos feriados, 

com apoio do CTH. O CTH colocou transporte da FHB para buscar e levar os 

pacientes na rodoviária e para realizar a entrega domiciliar dos produtos. Um número 

de telefone móvel era acessível 24 h por dia, os 7 dias da semana, para orientar os 

pacientes nos casos de emergência. Ademais, a dispensação dos produtos para 

atender as emergências era realizada pela Gerência de Distribuição da FHB, que 

funcionava 24 h por dia, nos 7 dias da semana e feriados, para dispensar os 

hemocomponentes e os produtos para os pacientes com coagulopatias hereditárias. 

A centralização das atividades otimizou o armazenamento dos produtos e integrou as 

atividades de diagnóstico, tratamento, reabilitação e dispensação dos produtos, o que 

diminui custos, como demonstrados em outros estudos (123,124).  

Ao contrário, o atendimento de emergência sendo descentralizado para os 

Prontos Socorros de hospitais públicos regionais do DF, próximos às residências dos 

pacientes, possibilita o tratamento tempestivamente, para que os sangramentos sejam 

prontamente interrompidos, causando menos danos e consequentemente, menos 

sequelas e complicações mais graves. Essa rede contava com treze hospitais 

públicos, incluindo o Hospital Universitário de Brasília, todos com UHH, dez tinham 

médico hematologista como responsável técnico e seis hospitais que armazenavam, 

nas UHH, estoque estratégico de produto para o tratamento das pessoas com 

coagulopatias hereditárias. Tempo no tratamento dos pacientes com hemofilia é vida. 

Assim, quanto mais rápido for o atendimento de emergência, menos sofrimento, 

melhora da condição de saúde, da qualidade de vida e da sobrevida das pessoas com 
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o distúrbio. As equipes das UHH também foram treinadas para aplicarem os produtos 

e orientarem os pacientes quanto o retorno ao CTH para reavaliação do tratamento. 

A presença de inibidores está relacionada a não resposta terapêutica. Além da 

capacitação da equipe dos Prontos Socorros, a capacitação de equipes da Estratégia 

Saúde da Família foi uma meta, mas não foi alcançada até o período da pesquisa. As 

equipes devem ter conhecimento sobre o distúrbio e poder identificar possíveis casos 

diante de pacientes com história de hematomas e sangramento e mesmo sem sinais 

de sangramento, sobretudo crianças de tenra idade.  

Nesse trabalho, apenas duas internações por sangramento ocorreram no ano 

anterior à pesquisa. Esse resultado deve ser atribuído ao tratamento recebido, 

sobretudo pela oferta dos fatores de coagulação e pelas consultas regulares. Com o 

aumento desejado da sobrevida dos pacientes e da realidade da rede de serviços de 

saúde no DF, no futuro será possível ampliar o atendimento no centro de tratamento 

para 24 horas por dia ou mesmo implantar novo CTH em região com maior prevalência 

de hemofilia.  

Nem tudo são flores... O maior desafio enfrentado no SUS, no DF, no curso das 

mudan­as iniciadas em 2011, foi a ñjudicializa­«oò para obten­«o dos fatores de 

coagulação (90-94). Apesar de todas as iniciativas para melhoria da atenção à saúde 

e ampliação do acesso aos produtos, um grupo minoritário de pacientes que vinha 

recebendo os medicamentos de forma irregular, com prejuízo para os demais 

pacientes, insatisfeitos com a racionalização da dispensação, passou a buscar, por 

meio de ações judiciais, os medicamentos nas doses a que estavam acostumados a 

receber, mesmo em desacordo com as diretrizes do MS e do protocolo de tratamento 

do DF (12,96). Só em 2011 foram 31 ações judiciais para obtenção dos fatores de 

coagulação, enquanto nos três anos anteriores foram no máximo 6 ações por ano 

(Quadro 1). O GDF e o MS recorreram aos Tribunais Superiores de Justiça e os 

recursos chegaram ao Supremo Tribunal Federal. Em 2016, Ministro do STF decidiu 

que os pacientes com hemofilia devam ser tratados de acordo com o protocolo de 

tratamento do MS e que os casos conflitantes serão resolvidos por junta médica. 

Houve recurso e, em 2019, o Presidente da Corte manteve a decisão proferida em 

2016, até o julgamento do mérito, o que ainda não ocorreu (100). A partir de 2016, 

dezenas de decisões da 1ª e 2ª instâncias foram revertidas. Desde 2017, não houve 

mais ações judiciais. Além dos recursos nas instâncias superiores da Justiça, a 

SES/DF, em julho de 2018, reafirmou a FHB como coordenadora e reguladora da 
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atenção integral aos pacientes com coagulopatias hereditárias e Centro de Referência 

de Tratamento de Coagulopatias Hereditárias, por meio de nova portaria. 

Adicionalmente, essa portaria determinou que somente as prescrições do centro de 

tratamento de referência serão atendidas pela farmácia da FHB (101).  

O fenômeno da judicialização pelos pacientes com hemofilia no DF chamou a 

atenção por ter sido único no Brasil em número de ações. Mais de 100 ações judiciais 

de pacientes com coagulopatias hereditárias foram impetradas contra a SES/DF e/ou 

MS, com prejuízos desnecessários para o SUS (93,94). Desde 2011 não há 

desabastecimento dos produtos, ou seja, desde a implantação das profilaxias 

primárias e secundárias, a oferta dos fatores de coagulação hemoderivados e 

recombinantes está regularizada, o que torna a judicialização desnecessária.  

Concluindo, registro que o Conselho Nacional de Justiça (CNJ), preocupado 

com as decisões dos juízes, que em alguns casos coloca o privado em detrimento do 

coletivo, o que causa grande impacto no orçamento do SUS, principalmente porque 

muitas das ações são para procedimentos ou aquisição de produtos de alto custo e 

instruídas com apenas uma prescrição médica, em 30 de março de 2010, publicou a 

Recomendação nº 31 (164), que diz:  

 

ñResolu­«o nÜ 31 ï Recomenda aos Tribunais a adoção de medidas 

visando a melhor subsidiar os magistrados e demais operadores do 

direito, para assegurar maior eficiência na solução das demandas 

judiciais envolvendo a assist°ncia ¨ sa¼deò. 

 

7.2 DISCUTINDO OS RESULTADOS E PENSANDO O FUTURO 

7.2.1 Características basais, sorologias para doenças infecciosas transmitidas 
pelo sangue, dosagem de inibidor e mortalidade de todos os pacientes com 
hemofilia A e B 

O resultado da análise dos prontuários dos 138 pacientes (Tabela 1) mostrou 

uma população de adultos jovens, que é o esperado, uma vez que antes da introdução 

dos fatores de coagulação industrializados no tratamento os pacientes de hemofilia 

eles morriam mais e mais jovens devido às hemorragias, sobretudo a cerebral, que 

ainda hoje é a maior causa de morte nesses pacientes (25), além dos óbitos pelas 

doenças transmitidas pelo sangue. Mostrou ainda que a maioria dos pacientes residia 
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no DF. Também a maioria tinha hemofilia A o que ocorre universalmente, pois a 

incidência do distúrbio na população masculina é mais frequente na hemofilia A do 

que na B (5). Por sua vez, o número de casos graves precisa ser mais bem estudado, 

pois os dados extraídos do SHWC, em 2015, mostraram um percentual bem menor, 

no Brasil (22). Entretanto, está em consonância com a literatura mundial (5), o que 

reforça a necessidade de melhorar a alimentação do sistema SHWC. 

Em relação à conformidade do tratamento com o protocolo, a pesquisa mostrou 

que a maioria dos pacientes recebia regularmente a dose domiciliar (DD), assim como 

o número de consultas de seguimento. O que estava em conformidade com o 

protocolo e é o esperado, considerando que a maioria era de pacientes graves. Ainda, 

considerando o percentual maior de pacientes graves, também é esperado que mais 

pacientes estivessem em profilaxia, o que de fato ocorreu. Ademais, quando analisado 

o grupo apenas dos pacientes graves evidenciou-se aumento de 20 pontos 

percentuais de pacientes em profilaxia (71% para 91%), corroborando a aplicação do 

protocolo. Uma dissertação de mestrado de fisioterapeuta da FHB, de novembro de 

2019, apresentou resultado semelhante em relação ao número total de pacientes em 

tratamento profilático no ambulatório da FHB (128). 

Quanto ao tipo de fator em uso, recombinante ou plasmático, considerando o 

protocolo do MS, os pacientes menores de 30 anos de idade, em 2013, passaram a 

receber o fator VIII recombinante. Do ponto de vista da eficácia e segurança, não há 

evidências científicas de superioridade. Essa decisão do MS foi para garantir a oferta 

de FVIII a todos os pacientes com hemofilia A com indicação de profilaxia, pois o FVIIIr 

é produzido industrialmente, enquanto o plasmático depende das doações de sangue. 

Com o passar dos anos é esperado que o consumo do FVIIIr aumente, pois, à medida 

que os anos passam os que iniciaram o uso do FVIIIr permancerão usando esse 

produto. Adicionalmente, os casos novos iniciam o tratamento com o FVIIIr. O mesmo 

não ocorre com o FIX, pois o MS distribui o FIX plasmático para todos, em profilaxia 

ou não, devido a maior oferta desse fator e ao menor número de pacientes.  

Sobre a dosagem de inibidor, a grande maioria dos pacientes realizou pelo 

menos um exame nos 12 meses anteriores à última consulta do período da pesquisa, 

o que mostra conformidade com o protocolo. O percentual de pacientes com inibidor 

no DF foi um pouco maior (8,0%) do que o nacional, em 2015 e em 2016, comparando-

se com inibidor em pacientes com hemofilia A, respectivamente, 7,66% (22) e 6,11% 

(157). Em relação à hemofilia B a diferença foi bem maior. Em 2015 1,69% (22) e em 
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2016, 1,40% (157). Note-se que o consumo de fator de coagulação VIII, pelos 

pacientes com hemofilia A foi na média 30% maior do que o consumo de fator IX, 

pelos pacientes de hemofilia B. No DF 12% a mais de pacientes realizaram a dosagem 

de inibidor, em relação à média de todos os estados da federação (22,157). Apesar 

da diferença, considerando a faixa de valores para os inibidores, de acordo com a 

Federação Mundial de Hemofilia, esses resultados estavam dentro do esperado (5).  

O percentual de cumprimento integral do protocolo foi menor do que o 

esperado diante das melhorias efetuadas, assim como a realização dos exames 

sorológicos. Esses achados podem ser explicados pelo fato de quase 55% dos 

pacientes não ter migrado o tratamento para o CTH. Pacientes crônicos geralmente 

são vinculados a serviços de saúde e mudanças podem trazer solução de 

continuidade ao tratamento (121). Isso pode ter ocorrido pelo pouco tempo entre a 

coleta de dados da pesquisa e a implantação do centro de tratamento de referência 

para os pacientes de hemofilia, três anos, além do vínculo com o serviço anterior.    

Com relação às sorologias, todos os pacientes que tinham sorologias 

positivas para hepatite B e C, HIV e HTLV nasceram antes da introdução dos testes 

de triagem de sangue de doador para essas doenças. Esse resultado reforça os 

resultados de estudos que mostram que os fatores de coagulação, derivados do 

plasma ou recombinantes, são igualmente seguros em relação à transmissão de 

doenças infecciosas, uma vez que os produtos distribuídos pelo MS até 2013 foram 

os fatores de coagulação de origem plasmática (7,85,88). 

A infecção pelo HCV permaneceu alta em pacientes adultos com hemofilia no 

DF e foi associada à mortalidade. Todas as mortes registradas neste estudo 

ocorreram entre pacientes infectados pelo HCV. A percentagem de pacientes com 

anticorpos anti-HCV positivos no DF foi maior do que outros estudos brasileiros. Um 

desses estudos nacionais foi publicado em 2009, com 6.881 pacientes de hemofilia A 

e 1.291 com hemofilia B. O percentual de pacientes com sorologia positiva para o anti-

HCV foi de 34,9% e 29,7%, respectivamente, nos pacientes com hemofilia A e B (129). 

Outro trabalho foi um recente estudo de coorte brasileiro realizado na região 

metropolitana de Belo Horizonte, MG, com 724 pacientes. Esse estudo constatou que 

35,8% dos pacientes com hemofilia eram positivos para anti-HCV (130).  

O anti-HIV positivo, nesse estudo, foi em uma porcentagem menor que a dos 

trabalhos acima. No primeiro trabalho, os resultados foram 6,5% e 4,8% de 
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anticorpos para o HIV, respectivamente, nos pacientes com hemofilia A e hemofilia 

B (129). No segundo trabalho, foi de 7,3% (130). Em relação à baixa prevalência da 

doença de Chagas, o resultado encontrado pode ser explicado pela melhoria das 

condições socioeconômicas e das ações de controle de vetores implementadas pelo 

SUS nos últimos anos, o que tem levado a uma diminuição da doença de Chagas no 

Brasil (138). 

7.2.2 Características basais dos pacientes com hemofilia A e B grave 

Os dados basais dos pacientes adultos com hemofilia grave (n=103) mostram 

que a idade média é inferior à do total de pacientes. Esse resultado é esperado, pois 

tendo a forma grave do distúrbio, a mortalidade foi maior nesse grupo de pacientes. 

Esses pacientes, antes do tratamento com produtos industrializados, estavam mais 

suscetíveis, não só pelas complicações dos sangramentos mais frequentes, mas 

também pelas infecções de doenças transmitidas pelo sangue (25,119). Até 1994, o 

tratamento no Brasil era basicamente com PFC e crioprecipitado, que infectaram 

milhares de pacientes (25,29,129). Paradoxalmente, pacientes que realizavam 

tratamento na unidade de atenção de referência não chegaram a 40%. Uma 

explicação pode ser pela adesão dos pacientes ao serviço que se tratava há anos. 

A maioria dos pacientes graves estava em tratamento profilático, com 20 pontos 

percentuais a mais do que o grupo com todos os pacientes, como esperado, pois, 

tendo a forma grave do distúrbio, devem fazer uso dos produtos de forma preventiva 

e regular para evitar os sangramentos (5). Em uso do FVIIIr foi identificada uma 

parcela da maioria. Provavelmente devido à idade, pois o FVIIIr era para pacientes 

menores de 30 anos de idade. Pouco mais de 10% dos pacientes em uso do FVIIIr 

estava em desacordo com o protocolo. Esses pacientes no período do estudo tinham 

32 ou mais anos de idade, porque já havia se passado dois anos da introdução do 

FVIIIr, que foi para menores de 30 anos, em 2013 (89). Note-se, porém, que a 

indicação do FVIIIr foi mantida para os pacientes acima de 30 anos de idade, que já 

estavam em profilaxia com esse produto e que, com o passar dos anos, o número 

de pacientes em uso do FVIIIr vai aumentando. A desvantagem do FVIIIr ainda é o 

custo, que, no período da pesquisa, variou entre 2,6 a 3,2 vezes mais do que o FVIII 

plasmático (6). Todos os casos com inibidor positivo e judicializados foram de 

pacientes graves (Tabela 6). 
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Conformidade com o protocolo de tratamento: fatores associados e 

associação com a mortalidade 

A análise univariada dos fatores associados à conformidade do tratamento 

com o protocolo, nos 138 pacientes adultos com hemofilia mostrou que o tratamento 

em outro serviço de saúde esteve associado a maior chance de não apresentar 

conformidade com o protocolo durante o tratamento (Tabela 3). Na análise 

multivariada, o tratamento na FHB teve associação positiva e independente com a 

conformidade do tratamento com o protocolo, aumentando em 2,388 vezes a chance 

de realizar tratamento em conformidade com o protocolo (Tabela 4). Nenhuma outra 

diferença estatisticamente significante foi encontrada na comparação dos grupos 

quanto a idade, gravidade ou tipo de hemofilia, presença de inibidores e sorologias 

para doenças infecciosas.  

Esse estudo também mostrou que o aumento do número de itens em 

conformidade com o protocolo esteve associado a menor mortalidade e que a não 

conformidade com qualquer um dos itens do protocolo esteve associada à 

mortalidade. Ademais, o grupo que não teve conformidade em todos os itens do 

protocolo apresentou a maior mortalidade, sendo que metade dos óbitos foi em 

pacientes que não apresentaram conformidade com nenhum item do protocolo. 

(Tabela 5). Esse resultado pode justificar o fato de todas as mortes terem ocorrido em 

pacientes em que o tratamento não estava conforme com o protocolo, principalmente 

porque a maioria delas foi por sangramento. Esses resultados confirmam a 

importância da adoção de protocolo clínico, sobretudo no tratamento de doenças 

crônicas e graves. Em relação à associação entre a incidência de eventos 

hemorrágicos e a não conformidade com o protocolo, um estudo (3) realizado nos 

Estados Unidos avaliou que a variável não comparecimento às consultas agendadas 

em um CTH mostrou que estava associada a consultas em serviços de emergência e 

hospitalizações. Esse resultado sugere que pacientes que não são submetidos a 

acompanhamento clínico regular apresentam alto risco de eventos agudos, como 

sangramento (152).  

Nenhuma outra variável testada em nosso estudo, como idade, gravidade ou 

tipo de hemofilia, cor da pele/etnia e ter seguro de saúde privado, foi 

independentemente associada à não conformidade ao protocolo de tratamento. Um 

estudo nos EUA mostrou que o não comparecimento às consultas agendadas estava 
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associado ao seguro de saúde público e à etnia negra (152). No entanto, esses 

aspectos devem ser avaliados ao observar as peculiaridades dos sistemas de saúde 

de cada localidade (país, região, cidade). Os achados no DF podem refletir o acesso 

universal gratuito que pacientes brasileiros com hemofilia têm aos serviços de saúde 

e aos fatores de coagulação, o que deve minimizar o impacto do status 

socioeconômico no tratamento (25,119). Além disso, é importante observar que o 

único CTH no DF é público e, nessa pesquisa, o tratamento no centro de referência 

foi associado a uma maior conformidade com o protocolo. Como em outras doenças 

crônicas, a associação entre a gravidade da doença e a adesão ao protocolo 

permanece incerta (121). Nesse sentido, a presente pesquisa e um estudo norte-

americano não mostraram associação entre a gravidade da doença e o não 

comparecimento às consultas agendadas (152). 

A pesquisa não mediu outras características potencialmente importantes para 

o cumprimento do protocolo, como a relação entre a nova equipe de saúde e os 

pacientes e outras variáveis que podem ter interferido nos resultados estudados, como 

a não adoção do protocolo assistencial da SES por um profissional, o que é 

inaceitável.  

Para o desenvolvimento de novas políticas que visem promover a melhoria no 

cumprimento do protocolo, é importante reconhecer os fatores associados a esse 

evento. Neste trabalho, o não cumprimento do protocolo de tratamento esteve 

associado ao não tratamento no CTH, o que pode mostrar a importância do cuidado 

integral por uma equipe multidisciplinar (Tabela 3). Estudos mostram que pacientes 

com hemofilia casados ou com companheiro foi associado a uma maior adesão ao 

tratamento, como observado em outras doenças crônicas. (153) Em outro estudo, a 

sobrevida em eventos cardíacos foi pior em pacientes solteiros do que em pacientes 

casados. Pacientes solteiros eram mais propensos a não seguirem o protocolo e duas 

vezes mais propensos a experimentar um evento do que pacientes casados (154). 

Esse estudo não foi desenhado para analisar o impacto sobre a mortalidade 

dos pacientes, mas as melhorias na atenção à saúde ocorridas no DF, a partir de 

2011, parecem ter influenciado na mortalidade dos pacientes. A taxa de mortalidade 

durante o período do estudo não foi alterada no seguimento até julho de 2019. A 

maioria das mortes ocorreu devido a sangramento. De fato, a hemorragia e suas 

complicações ainda são a principal causa de morte, como demonstrado em estudos 
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recentes. (25,150,151) Assim, os esforços preventivos devem ser focados em 

minimizar a ocorrência de sangramentos, principalmente com a correta aplicação do 

protocolo de tratamento e acompanhamento dos pacientes por uma equipe 

multidisciplinar. Não foi possível realizar uma análise multivariada para avaliar o 

desfecho da mortalidade, uma vez que o número foi insuficiente no período estudado.  

A mortalidade dos pacientes com hemofilia, no Brasil, em 2016, foi bem maior 

do que as ocorridas no DF, respectivamente 60,71% e 17,86%, na hemofilia A e B 

(157). Entretanto sabe-se que há subnotificação. De um lado por não ser obrigatório 

o registro e de outro porque os óbitos podem se dar fora do centro tratador, que não 

fica sabendo e não realiza o registro. 

 

7.2.3 Consumo de fatores de coagulação, judicialização do acesso aos produtos 
na hemofilia grave e custo do tratamento 

O SUS, como sistema de saúde universal, destinado a oferecer atenção para 

uma população acima de duzentos milhões de habitantes requer estratégias que 

garantam equidade e qualidade. Nessa perspectiva, os protocolos de tratamento 

clínico são determinados por lei (3) e visam maior segurança aos pacientes, eficácia 

e custo-efetividade no tratamento. Na atenção à saúde de pacientes com hemofilia, 

eles são importantes para garantir melhor condição de saúde física, bem-estar 

psicossocial e qualidade de vida. Para isso, o foco deve envolver aspectos relevantes, 

como monitoramento do tratamento farmacológico, de sangramentos e da presença 

de inibidores (5). 

Políticas públicas devem nortear o tratamento e controle do consumo dos 

fatores de coagulação, não só pela saúde dos pacientes, como também para não 

haver desperdício de insumos tão caros e raros para o SUS. Por esse motivo é 

obrigatória a devolução dos frascos de fatores de coagulação usados quando da 

retirada de mais produtos (5,12,96,97). Cabe ao centro tratador realizar o controle 

sobre a dispensação/consumo dos fatores de coagulação, conforme o protocolo de 

tratamento. Esse foi um dos grandes desafios, pois os pacientes não estavam 

informados adequadamente sobre a importância da devolução dos frascos usados 

para a gestão dos produtos pela instituição. Atualmente, já é uma prática natural, sem 

a qual a farmácia não libera os produtos da profilaxia. Por esse motivo é obrigatória a 
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devolução dos frascos de fatores de coagulação usados quando da retirada de mais 

produtos. (5,12,96,97)  

Por outro lado, evitar perdas por má condição de armazenamento ou mau uso 

deve ser objeto permanente da ação do serviço de referência. A prevenção de perdas 

deve ser orientada pelas perguntas: Quantos pacientes poderão ficar sem os produtos 

se elas existirem e persistirem? Que outras ações poderiam ser instituídas ou 

melhoradas com os recursos perdidos?  

O SUS sofre um crônico déficit de financiamento já analisado por diversos 

autores, o que conduz a uma necessidade ainda maior de racionalizar o gasto com 

esses insumos. Sendo assim, é eticamente inadmissível a existência e a persistências 

de perdas (155,156). Sob outra perspectiva, qualquer doença/agravo que requeira 

tratamentos de alto custo deve preservar o direito universal e a equidade do acesso a 

todos os que necessitam. Aos gestores das instituições da saúde cabe realizar as 

ações de controle necessárias, evitando favorecer a falta de produtos para os demais 

pacientes.  

 

Consumo do FVIII e IX entre todos os pacientes com hemofilia A e B 

No DF foi evidenciado, no início de 2011, pelo registro das dispensações no 

SHWC, que um desequilíbrio na dispensação dos produtos para o tratamento dos 

pacientes. Na época ainda não tinha sido instituída a profilaxia no Brasil. Porém, um 

grupo de pacientes recebia esse tipo de tratamento, em detrimento da universalização 

das doses de demanda, fato extremamente grave, pois pacientes ficavam sem 

receber as doses de demanda ou DD, enquanto outros recebiam doses para profilaxia. 

Outro aspecto identificado nos registros foi a indicação de uso de fatores 

recombinantes em desacordo com o Manual de Tratamento do MS (20) gerando custo 

adicional para o SUS, junto ao MS e à SES/DF, sobretudo em relação ao FIXr, não 

ofertado pelo MS.  

O levantamento do consumo de fatores da coagulação nos prontuários de todos 

os pacientes mostrou que houve uma diferença de 11% a mais de Unidades 

Internacionais (UIs) prescritas em relação às recomendadas pelo protocolo e 

dispensadas pelo CTH. As UIs dispensadas foram adotadas como referência indireta 

de consumo.  
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A quantidade de fator de coagulação mensal para o tratamento de cada 

paciente é calculada basicamente pelo peso do paciente, gravidade com base em 

diagnóstico laboratorial, tipo A ou B e fenótipo da hemofilia, além do número de doses 

indicadas por semana. O tratamento é iniciado com uma dose semanal e deve ser 

customizado de acordo com a resposta clínica. 

O resultado dessa pesquisa mostrou que, no período de junho de 2015 a maio 

de 2016, o consumo médio mensal, por paciente, de UI de FVIII foi de 47.045 UI e de 

FIX foi de 32.000 (Tabela 2). No Brasil, o número de pacientes com hemofilia A e B, 

em 2015, era 11.956 (22) e o consumo anual dos fatores de coagulação VIII e IX foi 

de 760.709.950 UI (22), o que representou um consumo médio por paciente, por ano 

de 63.625,79 UIs, o que representa 5.302,15 UIs por paciente por mês, ou seja, foi 

6,03 e 8,87 vezes menor, respectivamente, que o consumo do FIX e FVIII no DF. Por 

outro lado, analisando-se o consumo per capita de FVIII no mesmo ano, tem-se que 

no Brasil foi 3,21UI, enquanto no DF foi 11,90 UI (22), uma diferença 3,7 vezes maior 

do que o consumo nacional. O consumo de FIX per capita no Brasil, no mesmo 

período, foi 0,51 UI e no DF 1,84 UI, ou seja, 3,6 vezes mais, semelhante ao do FVIII 

(22). Sabe-se que há subnotificação dos registros de infusão e dispensação no SHWC 

(22,33), mas, mesmo considerando-se esse fator, a diferença foi muito alta. 

Analisando as diferenças no consumo no DF em relação aos estados, com base nos 

registros do SHWC e no per capita, chegamos a uma pergunta: Será que o consumo 

dos fatores de coagulação no DF, no mínimo mais de três vezes superior ao consumo 

nacional, tem gerado benefícios adicionais na qualidade de vida e na condição de 

saúde dos pacientes de hemofilia em relação aos demais pacientes do país? A 

resposta a essa pergunta é importante porque gera outra pergunta: Quanto de fatores 

de coagulação e de recursos financeiros poderia estar sendo aplicado em outros 

pacientes e em outras necessidades do SUS?  

 

Consumo do FVIII e IX nos pacientes com hemofilia A e B grave 

Os pacientes com a forma grave da hemofilia A e B têm indicação de tratamento 

profilático para evitar os sangramentos, com uso regular de doses de fatores de 

coagulação, que podem ser, indistintamente, plasmáticos ou recombinantes. Destaca-

se que o mais importante não é o tipo de fator em uso, mas sim o fornecimento regular 

para garantir a profilaxia e prevenir o sangramento. Esses eventos ainda são a maior 
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causa de mortes entre os pacientes com hemofilia e estudos comprovam que o uso 

preventivo dos fatores de coagulação, aumenta a sobrevida e leva a uma melhor 

qualidade de vida (5,17,23,28). São jovens em plena fase produtiva que têm se 

beneficiado com o tratamento profilático na perspectiva da longevidade com qualidade 

de vida. Nesta pesquisa, a grande maioria dos pacientes graves estava em regime de 

profilaxia, o que é esperado e desejado. Um pouco mais da metade estava em uso de 

FVIIIr, o que, em tese, não altera o curso do tratamento (Tabela 6). 

O Ministério da Saúde introduziu o FVIIIr visando garantir a regularidade do 

tratamento na hemofilia A uma vez que a população com hemofilia A é muito superior 

à com hemofilia, e a concentração do FVIII plasmático no sangue, ao contrário, é 

inferior à do FIX, sendo a obtenção do FVIII plasmático inferior à do FIX de mesma 

origem (29,89). Na hemofilia B, o FIX recombinante é indicado apenas em casos 

clínicos especiais, como surgimento de alergia ao fator IX de distintos fornecedores, 

assim como no caso de alergia ao FVIII plasmático, nos pacientes em uso desse 

medicamento.  

Em nosso estudo, mais da metade dos pacientes usavam FVIIIr, sendo que 

12,6% desses com prescrição em desacordo com o protocolo de tratamento 

estabelecido (Tabela 6). O consumo médio do FVIII, entre os pacientes com hemofilia 

A grave foi quase 10% superior ao consumo médio entre todos os pacientes, enquanto 

o de FIX foi apenas 2,2% maior (Tabela 7).  

Ainda em relação ao consumo de FVIII pelos pacientes com hemofilia A grave, 

esse estudo mostrou que a média de UI de FVIII dispensada por paciente, por ano, foi 

de 617.736 UI, enquanto o consumo nacional médio foi de 73.208 UI, por paciente, 

em 2016, ou seja, 8,44 vezes maior do que a média nacional (157). De acordo com o 

Perfil de Coagulopatias Hereditárias, de 2016, o consumo de FVIII anual per capita na 

população geral do DF foi 3,6 vezes acima da média nacional, no mesmo ano (157). 

Esses resultados mostram que o consumo médio no DF dos pacientes com hemofilia 

A grave, 8,44 por dispensação e 3,6 per capita, foi pouco superior ao consumo entre 

todos os pacientes com hemofilia A, 7,8 por dispensação e 3,7 per capita. Podemos 

inferir que a semelhança no consumo nos dois grupos de pacientes com hemofilia A 

(todos e graves) deva-se ao alto percentual de pacientes graves e em profilaxia. Ao 

se comparar o consumo per capita do DF com o dos estados do Paraná e do Espírito 

do Santo, segundo (5,42 UI/habitante) e terceiro (5,18 UI/habitante) no país, a 

diferença foi de 2,4 e 2,5 vezes, respectivamente (157).  
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No nosso estudo, para os pacientes com mais de uma infusão por semana, a 

média de UIs por kg, de FVIII foi superior em 25.6% a da maior dose recomendada no 

protocolo (30 UI/Kg). Já a média de UIs por kg, de FIX, foi superior em menos de 10% 

a da maior dose recomendada no protocolo (40 UI/Kg) (Tabela 2) (96). Esses valores, 

associados ao número de doses por semana, justificam a alta dispensação mensal de 

FVIII e FIX no DF. Especialmente em um país com poucos recursos financeiros para 

a saúde, mas que vem investindo em políticas públicas para melhorar o acesso e a 

qualidade da atenção no SUS, espera-se que haja, por parte dos gestores, 

profissionais e pacientes, racionalidade e busca na efetividade do tratamento, 

principalmente em relação a produtos de alto custo, pois nem sempre o investimento 

praticado traz benefícios aos indivíduos ou ao grupo de portadores de hemofilia. Esse 

consumo aumentado no DF deve ser revisto (1,3,6,8-10,105).  

 

Judicialização do acesso aos produtos na hemofilia grave 

Mesmo na vigência de protocolo de atenção integral às pessoas com 

coagulopatias hereditárias e na ausência de escassez dos produtos no DF, a partir de 

2011, a via de acesso aos produtos pela judicialização da assistência farmacêutica 

persistiu, estando, na maioria das ocasiões, relacionada à demanda por FVIIIr, em 

desacordo com o protocolo, estendendo-se até 2016. A FHB, a SES, o GDF, como 

também o MS, atuaram junto aos tribunais superiores para barrar essas ações. Por 

força de decisão monocrática de Ministro do Supremo Tribunal Federal (STF), em 

2016, o tratamento dos pacientes com hemofilia passou a ser realizado com base no 

protocolo de tratamento adotado pelo MS (100). Em 2018, a Portaria SES nº 275, 

determinou que a farmácia da FHB atenda somente prescrições de fatores de 

coagulação para profilaxia de médicos da própria FHB, único CTH de referência do 

DF (101). Essas decisões, ainda, corroboraram o que a pesquisa mostrou, que a 

maioria dos pacientes adultos com hemofilia A grave realizava tratamento profilático 

sem necessidade de judicialização. Este resultado traduz um grande problema que os 

gestores do SUS enfrentaram e ainda enfrentam, porque nem todas as ações foram 

revertidas na Justiça e a decisão do STF não foi votada no plenário. Além do custo 

três vezes maior do FVIIIr em relação ao FVIII plasmático, o tempo gasto na 

elaboração das defesas e dos recursos para solução do problema foi um custo 

adicional para a administração.  
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Ademais, entre os casos judicializados, mais de 10% correspondiam a 

prescrições de FVIIIr em desacordo com o protocolo, sendo esse um fator associado 

de forma independente ao aumento da judicialização. Chama atenção o fato de que a 

demanda judicial por FVIIIr foi concedida mesmo com uma prescrição médica 

divergente dos protocolos de atenção preconizados tanto no âmbito do DF como do 

MS, o que evidencia a necessidade de mecanismos de concertação entre o Judiciário, 

incluindo o Ministério Público, que tem acolhido as ações e os gestores do SUS no 

DF. Isso tem representado um aumento desnecessário de custo para o SUS, 

especialmente por se tratar de um produto de alto custo, uma vez que mesmo o 

argumento ético da beneficência dessa terapêutica fica sob questão, na medida em 

que não há evidência científica de superioridade na segurança do FVIIIr sobre o 

plasmático (5,158,159). Do ponto de vista gerencial, o FVIII tem sido regularmente 

fornecido no DF sem necessidade de judicialização, inclusive em quantidades 

superiores per capita quando comparado a outras unidades da federação, não 

havendo justificativas para a ocorrência de judicialização para o acesso ao tratamento 

(6,22,157,160). No período do estudo, o custo anual do tratamento com FVIIIr de 

apenas treze pacientes em desacordo com o protocolo equivalia ao tratamento com 

FVIII plasmático de todos os pacientes com hemofilia A dos Estados do Amazonas e 

Piauí (6,22,157,160). 

O uso do Centro Tratador de Hemofilia, na FHB, esteve associado à redução 

da judicialização. Esse resultado reforça a importância do serviço de referência na 

atenção à saúde dos pacientes com hemofilia, uma condição crônica, ainda sem cura, 

uma vez que os profissionais são capacitados para seguirem o protocolo de 

tratamento e os pacientes têm acesso aos produtos distribuídos pelo MS, não 

precisando acionar a Justiça para garantir seus direitos. A maior judicialização por 

usuários não acompanhados no CTH indica aos gestores a necessidade reforçar a 

divulgação do CTH e o treinamento de profissionais e chefias de serviços da rede de 

serviços de saúde do SUS sobre as normas relativas à atenção à saúde dos pacientes 

com coagulopatias hereditárias no DF. Essa ação prevista na Portaria SES nº 

162/2012, deve ser periódica e incluir não somente ambulatórios especializados e 

serviços de urgência, como também a atenção básica onde circulam esses pacientes 

(119,129,130). Os casos de uso do FVIII recombinante em desacordo com o 

protocolo, ao contrário, estiveram associados à maior judicialização. As análises 

multivariadas confirmaram esses resultados. 
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Ao se comparar os resultados de anticorpos inibidores de fatores da 

coagulação e das sorologias para doenças transmitidas pelo sangue entre pacientes 

graves judicializados e não judicializados observou-se que os pacientes com 

tratamento judicializado apresentaram maior incidência de anticorpos inibidores de 

fatores da coagulação. Esse achado deve ser melhor estudado, não só por poder estar 

relacionado com o maior consumo de fatores de coagulação por esses pacientes, 

como também por todos pacientes com inibidor positivo estarem em uso produtos 

recombinantes (Tabela 10). 

Em relação às sorologias, não foi observada diferença significativa entre os 

grupos. No presente estudo, comparando-se os grupos de pacientes com tratamento 

judicializado e não judicializado, não foi observada diferença em relação à positividade 

de testes sorológicos para doenças transmissíveis pelo sangue, o que mostra a maior 

segurança atual dos fatores hemoderivados em relação às doenças infecciosas 

transmitidas pelo sangue após a introdução da triagem sorológica dos doadores de 

sangue e a inclusão de métodos de eliminação e inativação viral para a obtenção de 

hemoderivados (Tabela 10) (5,129,149). 

 

 

Custo do tratamento profilático 

Considerando-se o consumo médio mensal dos fatores de coagulação VIII e 

IX, hemoderivados e recombinantes, entre os pacientes graves, calculou-se o custo 

do tratamento no DF, por paciente adulto e classificação da hemofilia, com base nos 

valores de aquisição dos produtos (6).  

Para os pacientes de hemofilia A, em uso de FVIII hemoderivado, no período 

da pesquisa (2015/2016), o custo foi de 63.565,03 USD (6) por paciente por ano. Para 

os pacientes em uso do FVIII recombinante, o custo foi de 165.306,15 USD (6) por 

paciente por ano. Esses custos foram 17,5% menor do que a média dos valores, em 

países da Europa, que usam o recombinante (197.545,59ú). Exce­«o para Portugal 

que a m®dia foi 77.587,00 ú (39-41). Em valores atualizados para o ano de 2020, o 

tratamento poderá se aproximar de R$900.000,00 (novecentos mil reais), por paciente 

em uso de fator de coagulação recombinante, por ano, a depender da variação do 

USD. 
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Se considerarmos a diferença entre o custo médio do tratamento com FVIIIr e 

o plasmático, 101.741,12 USD por paciente por ano, temos o tratamento dos treze 

pacientes com prescrições de FVIIIr em desacordo com o protocolo; com base no 

consumo médio nos pacientes graves (Tabela 7), o que correspondeu a um gasto 

desnecessário para o SUS de 1.322.634,48 USD por ano. Essa é uma situação 

inaceitável porque o MS definiu o público usuário do FVIIIr e fornece o FVIII plasmático 

para os demais. Na hemofilia B, o custo do tratamento com base no consumo médio 

mensal de FIX pelos pacientes com hemofilia B graves (Tabela 7) foi de 67.941,25 

USD por ano para os pacientes em uso do FIX plasmático e de 355.415,22 USD, por 

ano para os pacientes em uso do FIXr. Considerando que o FIXr foi prescrito em 

desacordo com o protocolo, uma vez que o MS só fornece o FIX plasmático e que o 

tratamento com o FIXr estava sendo custeado pelo DF, esse tratamento causou um 

gasto desnecessário para o orçamento da saúde no DF de 1.421.660,88 USD por ano. 

Esse valor é maior do que os 1.322.634,48 USD do FVIIIr para os treze pacientes em 

uso, também em desacordo com o protocolo, no orçamento federal da saúde. O uso 

desses produtos, em desacordo com as normas do MS e do DF, por dez anos, 

significa uma perda de mais de 13 milhões USD sobre o consumo indevido do FVIIIr 

e 14 milhões USD do FIXr, para atender apenas 21 pacientes, sem justificativa, pois 

não há comprovação científica de superioridade na segurança nem na eficácia dos 

fatores de coagulação recombinantes sobre os plasmáticos.  

Não foi objeto desta pesquisa os custos dos produtos para o tratamento dos 

pacientes com inibidor, adquiridos e distribuídos pelo MS. Inibidores são considerados 

a pior complicação do tratamento com os fatores VIII e IX, pois os pacientes passam 

a não responder ao tratamento. O sangramento persiste mesmo na vigência de uso 

dos fatores de coagulação VIII e IX. Se não houver intervenção, eles continuam a 

sangrar. Os produtos usados são de ñby passingò, porque fazem uma ponte entre os 

fatores de coagulação para haver a formação do coágulo (32). Os produtos usados 

são o Complexo Protrombínico Parcialmente Ativado (CPPA) e o fator de coagulação 

VII ativado recombinante (FVIIar). A imunotolerância (vide nota de rodapé 5) é uma 

alternativa de tratamento, também de custo mais alto por usar o FVIII em altas doses. 

O custo da unidade internacional do CPPA na época da pesquisa era 0,6920 USD e 

do FVIIar 12,59 USD, ou seja, o CPPA quase 3 vezes mais caro e o FVIIar 47 vezes 

mais caro (6,160). 
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Os resultados do consumo tanto de FVIII quanto de FIX, principalmente 

comparando-se com o consumo médio nacional, e consequentemente os custos do 

tratamento no DF, sugerem necessidade de se rever as prescrições de todos os 

pacientes com hemofilia em profilaxia, o que poderá ser realizado pelos médicos do 

CTH, na FHB. Casos mais complexos poderão ser encaminhados à junta médica.  

 

7.2.4 Características sócio-demográficas, hábitos de vida, condições de saúde 
e autopercepção da saúde. 

Nesta parte da pesquisa, foi aplicado o Questionário Semiestruturado em uma 

amostra de 41 pacientes na FHB (Tabela 11). A pesquisa englobou a análise do perfil 

sócio-demográfico, condições de saúde, autopercepção da saúde e atenção recebida 

no CTH.  

O perfil sócio-demográfico mostrou que esse grupo de pacientes era mais 

jovem do que o conjunto dos 138 pacientes. A prevalência da hemofilia A foi maioria 

e um pouco maior do que no conjunto de todos os pacientes. Pacientes graves 

também foi maioria, assim como estar em tratamento na Fundação Hemocentro de 

Brasília. Ao contrário dos resultados de todos os pacientes, residir no DF e estar em 

união estável foi menor, possivelmente pela menor idade nesse caso. Pouco mais da 

metade dos pacientes estava trabalhando, o que indica que, apesar do distúrbio e das 

sequelas, boa parte dos pacientes eram produtivos, com renda média superior em 

quase 50% da média nacional (165). Esse resultado pode ter influenciado o achado 

de que uma importante maioria tinha casa própria, como também ensino superior 

completo, ainda que essa variável não tenha alcançado a maioria. Mais de um terço 

dos pacientes tinha plano de saúde privado e um quarto recebia benefício do governo.  

Em relação às condições de saúde, ter sido transfundido deve estar associado 

às sorologias positivas. A presença de sorologias reagentes para hepatites pode ser 

um fator de persistência ou agravamento dos sangramentos, inclusive das 

hematroses. Apenas cinco pacientes foram internados no último ano, sendo que 

somente dois foram por causas devidas à hemofilia. O número de pacientes em 

fisioterapia foi inferior ao do número com episódios de hemartrose. Esse resultado 

indica a necessidade de uma busca ativa dos pacientes para propor uma programação 

de fisioterapia associada ao tratamento profilático, visando melhorar a condição das 



129 

articulações, conforme demonstrado em estudo com os pacientes da FHB (127). Por 

outro lado, uma expressiva maioria praticava atividade física regular, o que pode 

refletir no resultado em relação às manifestações de hemartroses, dependendo do 

tipo de atividade. 

Com relação à presença de comorbidades, a prevalência da hipertensão 

arterial foi a mais alta, porém foi 50% menor comparando-se com a prevalência no 

Brasil (166). A asma brônquica teve a segunda maior prevalência e também foi menor 

com a comparação nacional (167). 

Apenas um paciente referiu a ingestão de álcool, de 3 a 5 vezes por semana. 

Estudo nacional apresentou que 18% da população é dependente de álcool (167). 

Mais de um terço dos pacientes era fumante, número 50% superior ao tabagismo no 

Brasil (167). Esses resultados deverão mudar, considerando-se o número de 

participantes na pesquisa. 

Em relação à autopercepção da saúde, somando-se os que relataram que a 

saúde era muito boa com os que a consideraram boa, obteve-se um percentual de 

quase 75%. É importante registrar que nenhum paciente classificou como ruim ou 

muito ruim sua saúde. Esses resultados mostram que, apesar da maioria dos 

pacientes ter a forma grave do distúrbio e, pela idade, alguma sequela, eles 

consideram que têm uma boa saúde, o que pode ser corroborado pelo alto percentual 

de pacientes que realizavam atividades físicas regulares e pelo pequeno número que 

precisou de internação. Não foram analisados dados de anos anteriores para se 

comparar. Com esses resultados, podemos inferir que os pacientes estão prevenindo, 

sobretudo, os sangramentos graves e que houve melhora no tratamento somente pelo 

número de internações. A boa autopercepção da saúde é um indicador valioso, porque 

expressa a experiência do paciente.  

Quanto à atenção recebida no FHB, quase noventa e três por cento dos 

pacientes considerou que sempre ou muitas vezes recebeu atenção a suas queixas. 

Nenhum paciente relatou que deixou de receber atenção alguma vez. Quanto às 

explicações sobre a saúde, quase noventa por cento, relatou que sempre ou muitas 

vezes recebeu explicações. Também nenhum paciente relatou que alguma vez deixou 

de receber explicações (Tabela 12). 
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7.2.5 Sorologia para hepatite C positiva: fatores associados, associação com 
sorologia para vírus da imunodeficiência humana positiva e mortalidade 

O estudo dos fatores associados, associação com sorologia para vírus da 

imunodeficiência humana positiva e mortalidade, em relação com o anti-HCV positivo 

apresentou significância estatística na análise univariada nas variáveis idade, não 

tabagismo, ter hemofilia leve e prática regular de atividade física (Tabela 13). Quanto 

à idade, como anteriormente demonstrado, os pacientes mais velhos tiveram um 

risco maior de se infectar antes da introdução dos testes de triagem de sangue e dos 

produtos mais seguros (Tabela 14) (7,85). Esse resultado reflete o tipo de assistência 

médica oferecida no Brasil até o início dos anos 1990, quando os pacientes eram 

tratados com plasma fresco congelado ou crioprecipitado, sem exames de triagem 

para o HCV ou outras infecções transmitidas pelo sangue. Assim, pacientes mais 

velhos foram mais infectados pelas transfusões recorrentes. Nos anos 1990, a 

introdução da triagem sorológica de sangue de doador levou a uma redução 

significativa na contaminação de pacientes com hemofilia pelo HCV e outros 

patógenos (129,136). O mesmo ocorreu com a introdução de métodos de inativação 

e eliminação viral na obtenção dos hemoderivados em todo o mundo, reduzindo o 

risco das infecções transmitidas pelo sangue (119,121,131). É importante notar que 

a pesquisa incluiu somente pacientes adultos, que foram maciçamente infectados 

pelos vírus das hepatites e HIV até o início da década de 1990, devido ao uso de 

produtos não submetidos aos exames de triagem do sangue (119,121,129,131 e 

136). Esse estudo mostrou ainda que a mortalidade foi menor do que a relatada por 

outros estudos brasileiros (118, 130). Além disso, a infecção pelo HCV foi associada 

a um risco significativamente maior de morte. É importante observar que a recente 

introdução de novos antivirais de ação direta (DAAs) em combinação com dois ou 

mais medicamentos de classes diferentes atinge uma alta taxa de depuração do HCV 

(> 90%) e é geralmente bem tolerada pelos pacientes (130,139,140). No caso da 

infecção pelo HIV, o tratamento dos pacientes com terapia antirretroviral combinada 

aumenta a expectativa de vida (141). No Brasil, o SUS oferece tratamento gratuito 

para pacientes com hepatite C desde 1993, incluindo DAAs desde 2015, e 

tratamento para HIV desde meados da década de 1980, independentemente do 

status social dos pacientes (142,143). 
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Um estudo brasileiro recente mostrou que as mortes relacionadas ao HIV 

caíram de 30,8% em 2000-2002 para 11,3% em 2012-2014. A mesma tendência foi 

observada nas infecções pelos vírus das hepatites em pacientes de 40 a 49 anos, 

com uma diminuição de 56% entre 2000-2002 e de 16,45% entre 2012-2014 (86,5% 

desses pacientes tinham comorbidades como doença hepática). Apesar de não ter 

sido objeto dessa pesquisa o estudo dos pacientes menores de 18 anos de idade, 

cito o resultado de trabalho brasileiro que não mostrou morte relacionada a infecções 

por hepatite B ou C em pacientes com menos de 14 anos de idade, o que é esperado 

(25).  

No caso da infecção pelo HIV, muitos pacientes morreram antes da introdução 

dos antirretrovirais. Por serem infecções que podem se manifestar tardiamente, o 

número de pacientes vivos infectados pelos vírus das hepatites B e C é muito maior 

do que os com HIV. Por essa razão, a taxa de hepatite C na hemofilia foi 

significativamente maior do que na população brasileira em geral, com prevalência 

estimada de 0,7% a 1,5% (132,133). Em comparação com outros países, nossos 

resultados de testes anti-HCV em pacientes com hemofilia também foram superiores 

aos países da Europa Central e Ocidental (55,8%) (131), Austrália (52,0%) (134) e 

países do Oriente Médio (48,3%) (135). Nos Estados Unidos, a prevalência de 

infecção pelo HCV variou de 32,6% a 92,3% em pacientes com hemofilia (121). 

Ao contrário, os pacientes com hemofilia leve tiveram um risco menor de se 

infectar por serem menos expostos aos produtos de tratamento. Com relação ao não 

tabagismo e à prática regular de atividade física, apesar da diferença nos resultados, 

essas variáveis podem estar associadas entre si, uma vez que, em geral, os 

praticantes de atividade física regular não são fumantes (5, 129). Nenhuma diferença 

foi encontrada para o tipo de hemofilia (A ou B), não tratamento no HTC, local de 

residência, história de anticorpos inibidores positivos, etnia, casa própria, 

escolaridade, estado civil, posse de seguro de saúde privado ou consumo de álcool 

(Tabela 14). A pesquisa não mostrou associação da infecção pelo HCV com a 

presença de anticorpos inibidores, ao contrário de achados anteriores de um estudo 

brasileiro (130). No entanto, isso também foi observado em um estudo nos EUA que 

coletou dados de 7.386 pacientes com hemofilia A grave de 1998 a 2011 (147). Outros 

fatores associados à infecção pelo HCV não foram avaliados em detalhes, como o 

uso de drogas ilícitas ou hepatotóxicas. Na análise multivariada, a idade apresentou 
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associação positiva e independente com sorologia para HCV. Por sua vez, a hemofilia 

leve e o não tabagismo tiveram uma associação negativa e independente com a 

sorologia positiva para HCV (Tabela 14). O resultado relativo à hemofilia leve pode 

ser explicado por uma menor exposição à transfusão de sangue. Em relação ao não 

uso de tabaco, nossos resultados podem ter sido influenciados pela redução do 

tabagismo nas populações mais jovens (144). Os hábitos de vida podem fornecer 

informações sobre como os pacientes lidam com as condições e tratamentos de 

saúde. De fato, o tabagismo pode estar associado a não adesão ao tratamento e, 

consequentemente, a maior incidência de complicações da doença (145,146). 

Estudos futuros serão necessários para confirmar essa associação entre tabagismo e 

infecção pelo HCV e se existem outros fatores associados a ela.  

Ao comparar resultados positivos para testes sorológicos de doenças 

infecciosas, é esperada uma associação entre infecção pelo HCV e anti-HIV positivo, 

uma vez que a transmissão desses vírus é causada por contaminação sanguínea e 

foi o que ocorreu nesse estudo (136). O estudo mostrou também que pacientes com 

sorologia positiva para HCV apresentaram maior risco com relação à mortalidade, o 

que é confirmado em outros estudos (25,129,137). Não foi encontrada associação 

entre a sorologia positiva para HCV e o Haem-A-QoL (Tabela 15). 

Esse resultado pode ser o reflexo da melhor assistência à saúde prestada 

atualmente aos pacientes com hemofilia. De fato, já foi demonstrado anteriormente 

que pacientes com hemofilia podem ter uma qualidade de vida equivalente com a da 

população em geral, apesar da expectativa de vida média ainda ser dez anos menor 

(148). Atualmente, existe grande expectativa em relação à terapia gênica para 

correção de defeitos genéticos em pacientes com hemofilia, pois estudos iniciais em 

seres humanos mostram resultados promissores (36, 37,149). Se for bem sucedida, 

essa terapia proporcionará uma melhora radical no tratamento da hemofilia (121).  

 

7.2.6 Qualidade de vida 

A hemofilia é uma condição potencialmente incapacitante pelas artropatias 

hemofílicas que se desenvolvem no início da vida e são progressivas, sobretudo nos 

pacientes em tratamento sob demanda. Elas podem ser temporárias ou permanentes, 

associadas a comprometimento psicossocial (110). A avaliação da qualidade de vida 
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relacionada à saúde (QVRS) é essencial para uma avaliação completa da influência 

de uma doença na vida dos pacientes. 

Estudos no Brasil e no exterior têm sido realizados com pessoas com hemofilia 

utilizando questionários específicos para avaliar a qualidade de vida e a condição de 

saúde dos pacientes. Esses estudos também visam acompanhar e avaliar a evolução 

clínica, realizar comparação entre a condição de saúde dos pacientes, no Brasil e no 

mundo e propor intervenções para a melhoria da atenção à saúde e da qualidade de 

vida.  

Estudos de revisões têm avaliado criticamente e comparado as propriedades 

de medida dos questionários de HRQOL estudados na hemofilia.  

Alguns desses questionários são: o Haem-A-Qol, que é validado para a 

avaliação da qualidade de vida relacionada à saúde (QVRS) em adultos com hemofilia 

(111, 113, 115). 

Entre os trabalhos publicados, no Brasil, no estado de Minas Gerais, Salomon, 

T e col, em 2017, realizaram um estudo que teve como objetivo avaliar a QVRS e seus 

fatores associados em pacientes com hemofilia A e B. Este trabalho também reforçou 

a relevância das hemorragias articulares em todos os aspectos da QVRS em 

pacientes hemofílicos. Ainda que o uso de concentrados de fator profilático e 

tratamentos multidisciplinares poderiam contribuir para melhorar a qualidade de vida 

na hemofilia (116). 

Ferreira, em sua dissertação de Mestrado de 2012, realizou estudo no 

Hemocentro de Juiz de Fora, MG, com pacientes com hemofilia congênita, do sexo 

masculino, com idade maior ou igual a 18 anos, para avaliar a qualidade de vida 

relacionada à saúde e as perspectivas dos pacientes sobre o impacto causado em 

sua vida pela doença e pelo tratamento. Foram aplicados o questionário Haem-A-QoL 

e um questionário semiestruturado para obtenção de dados socioeconômicos e 

autoavaliação de saúde. Para a avaliação clínica, foram aplicados a Escala de Exame 

Físico da Federação Mundial de Hemofilia (WFH-PE) e o Escore de Independência 

Funcional em Hemofilia (FISH), respectivamente obtidos dos prontuários médicos. A 

prevalência de artropatia foi alta (69,2%), enquanto a realização de fisioterapia foi 

baixa (20,5%). A média da Escala de Exame Físico foi 16,87 e a média do escore de 

independência funcional foi 25,64. Não houve diferença estatisticamente significativa 

entre a média do Haem-A-QoL dos portadores de hemofilia grave e dos portadores de 

hemofilia moderada (14,67 versus 17,25, p = 0,42), assim como entre a média dos 
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escores WFH-PE (15,47 versus 16,50, p = 0,75) e FISH (16,37 versus 15,66, p = 0,82). 

Ambas as escalas, WFH-PE e FISH, apresentaram boa correlação com o escore de 

qualidade de vida relacionada à saúde dos pacientes (r = 0,634, p < 0,001 e r = ï 

0,623, p < 0,001, respectivamente) (117). 

Em outros países, estudos têm sido úteis para as avaliações comparativas, que 

podem sugerir intervenções a serem implantadas visando a melhoria da QV e 

condição de saúde das pessoas com hemofilia. 

Na Turquia, Mercan e colaboradores publicaram estudo, em 2010, que 

descreveu o estado de saúde, os cuidados de saúde recebidos e seu impacto na 

qualidade de vida de pacientes com hemofilia A e B grave, adultos e crianças, sem 

inibidores ou outras doenças crônicas. Destacamos apenas os resultados relativos 

aos 31 pacientes adultos, que responderam a versão turca do questionário específico 

Haem-A-QoL. O escore médio de Haem-A-QoL foi 47,4 +/- 14,1. A confiabilidade da 

consistência interna foi geralmente suficiente. O coeficiente alfa total de Cronbach foi> 

0,70 (variação 0,77 a 96,9) em todos os grupos etários. A média dos escores da 

articulação ortopédica da HQ total foi (16,23 +/- 14,12). Os resultados mostraram que 

a versão turca do Haem-A-QoL é instrumento confiável para medir a qualidade de vida 

em pacientes adultos com hemofilia grave. Os autores recomendam a profilaxia 

primária com fatores de coagulação e encorajam os pacientes a realizar o tratamento 

em casa (aplicação dos fatores) para melhorar os escores e a qualidade de vida (64). 

 

Qualidade de vida 

A qualidade de vida foi avaliada pela aplicação do Questionário Haem-A-Qol, 

em uma amostra de 41 pacientes na FHB. Esse questionário foi validado por estudos 

em vários países (111, 112, 113, 115, 118) e é difundido como uma ferramenta segura 

para avaliar a qualidade de vida das pessoas adultas com hemofilia.  

Os resultados dessa pesquisa apresentaram média de escore total de 

32,3Ñ14,5. O maior comprometimento nos dom²nios ñEsporte e Lazerò, ñSa¼de F²sicaò, 

ñTratamentoò, ñFuturoò e ñAutopercep­«o da Sa¼deò, todos com valores acima do valor 

médio do escore total, sugere que o desenvolvimento de artropatia seja um 

componente importante no comprometimento da qualidade de vida desses pacientes. 

O desempenho no dom²nio ñTratamentoò mostrou a import©ncia da qualidade da 

atenção à saúde e da relação entre pacientes e a equipe de saúde. Nesse aspecto, o 
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passado vivido pelos pacientes com a irregularidade na oferta dos fatores de 

coagulação, a ausência de um serviço com equipe multiprofissional, em lugar de difícil 

acesso, at® 2012, pode ter impactado nas avalia­»es. O ñFuturoò, assim como a 

ñAutopercep­«o da sa¼deò pela pr·pria condi­«o da sa¼de devem ter sido 

influenciados pela condição de saúde física e psíquica. Esses resultados podem ser 

impulsionadores de novas práticas da equipe de saúde. Busca ativa de pacientes para 

tratamentos específicos com agendamentos, como fisioterapia, psicoterapia e 

tratamento dentário. Incentivo a atividades físicas regulares, todas essas iniciativas 

podem culminar no aumento da adesão dos pacientes ao CTH e consequentemente 

a uma melhor atenção à saúde. O melhor desempenho dos domínios 

ñRelacionamento e Sexualidadeò, ñPlanejamento Familiarò, ñEnfrentamentoò, 

ñTrabalho e Escolaò e ñSentimentosò, ao contr§rio, todos com valores abaixo do valor 

médio do escore total, sugere que a hemofilia leva a um menor impacto nas relações 

sociais e futuro reprodutivo. Os achados sugerem que a abordagem terapêutica para 

os pacientes adultos deve ser multiprofissional e mostram a importância da introdução 

de intervenções que possam alterar ou minimizar os desfechos, como a profilaxia 

secundária, reabilitação e vigilância do tratamento (Tabela 16). 

Complementando o estudo do Haem-A-Qol, foi pesquisada a associação com 

fatores demográficos, socioeconômicos e condições de saúde. Somente a hemofilia 

moderada ou grave quando comparada a hemofilia leve apresentou diferença 

significativa no Haem-A-QoL (Tabela 17). Esse resultado mostra o impacto da 

gravidade do distúrbio na qualidade de vida dos pacientes. A universalidade do 

distúrbio na população masculina, de forma difusa e sem relação com etnia, estado 

civil, hábitos de vida, condições econômicas e de escolaridade no DF. Mesmo entre 

aqueles com anti-HCV positivo, os que foram submetidos a transfusões sanguíneas e 

que apresentavam hemartroses não foi identificada associação com a qualidade de 

vida. 

Os achados em relação às hemartroses foram diferentes de outros estudos 

nacionais e internacionais que aplicaram o Haem-A-Qol e que mostraram relação 

entre elas e a qualidade de vida. De fato, o escore médio do Haem-A-Qol na pesquisa 

foi menor do que no estudo turco, que teve um escore médio de 47,4 +/- 14,1 e os 

autores recomendam a profilaxia primária e encorajam os pacientes a realizar o 

tratamento em casa (aplicação dos fatores) para melhorar os escores e a qualidade 
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de vida (112). Em outro estudo, de 2017, na Grécia, pacientes com hemofilia 

mostraram deterioração em todas as subescalas de QVRS. A qualidade de vida 

relacionada à saúde foi fortemente influenciada pela artropatia, principalmente nos 

aspectos físicos da QVRS (114).  

No Brasil, Salomon e colaboradores, em 2017, realizaram um estudo que teve 

como objetivo avaliar a QVRS e seus fatores associados em pacientes com hemofilia 

A e B. Os dados foram coletados também por meio de questionário Haem-A-Qol e dos 

prontuários. Participaram do estudo 175 pacientes (147 com hemofilia A e 28 com 

hemofilia B). Este trabalho reforçou a relevância das hemorragias articulares em todos 

os aspectos da QVRS em pacientes hemofílicos e sugere que o uso de concentrados 

de fator profilático e tratamentos multidisciplinares poderiam contribuir para melhorar 

a qualidade de vida na hemofilia (116).  

 

Comparando-se os domínios do Haem-A-Qol entre os pacientes com hemofilia 

grave e moderada e os com hemofilia leve, Os piores escores médios foram nos 

domínios Sentimentos (p=0,009), Esporte e Lazer (p=0,008) e Tratamento (p=0,005). 

Nos outros domínios, não houve diferença com significância estatística. Entretanto, 

houve significância na média do escore total entre os pacientes, com as formas grave 

e moderada versus a forma leve (p=0,041) (Tabela 18). 

Esses achados sugerem que abordagem terapêutica deve ser multiprofissional 

e integral e mostram a importância da introdução de ações que previnam o 

desenvolvimento de artropatia (profilaxia primária) e minimizem os danos naqueles 

com artropatia (profilaxia secundária e reabilitação). 

7.2.7 Avaliação da independência funcional (FISH) e saúde articular (HJHS) 

Em relação ao FISH e ao HJHS, estudo realizado por Beeton K e col, no Reino 

Unido, em 2006, reconheceu que a aplicação do Escore de Independência Funcional 

para Hemofilia (FISH) e do Haemophilia Joint Health Score (HJHS), que avalia o 

comprometimento articular em seis articulações (joelhos, tornozelos e cotovelos), 

além da marcha global. Ambos são recomendados. O refinamento e testes das 

propriedades psicométricas dessas ferramentas estão em andamento e seu uso mais 

difundido possibilitará o compartilhamento de dados em todo o mundo, promovendo 

assim as melhores práticas e aprimorando o atendimento ao paciente (118).  
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Nessa pesquisa, foram avaliados 31 pacientes quanto à independência 

funcional pelo escore FISH e a saúde articular pelo escore HJHS. Esse grupo de 

pacientes foi o mais jovem da pesquisa. A hemofilia A e a forma grave foram maioria. 

Também maioria era de residentes no DF, os que praticam atividade física regular, 

pacientes com hemartroses e em profilaxia. A profilaxia teve o 2º maior percentual, 

perdendo apenas para a profilaxia entre os pacientes graves. Em relação a ter ensino 

superior, renda, plano de saúde e história de internação não teve grandes diferenças 

considerando ainda que esse grupo foi o menor. Ao contrário dos demais estudos, 

esse grupo apresentou maior percentual de tratamento no CTH, provavelmente por 

serem os mais novos e pela inserção na fisioterapia. Esse foi o menor grupo estudado, 

tendo a maioria dos pacientes hematroses e estando em profilaxia e tratamento 

fisioterápico (Tabela 19).  

 

Functional Independence Score in Hemophilia (FISH): 

Na avaliação da independência funcional, o FISH apresentou média de 27,0 

(26,9) e mediana: 27,0 ï IQ25-75%: 24,0 a 32,0). Oito pacientes (25,8%) 

apresentaram 32 pontos no FISH, mostrando independência funcional completa 

(Tabela 20). O domínio do FISH com pior desempenho foi a locomoção ï 

caminhar/subir escada/correr ï (escore transformado em escala: 73,1±20,4). Já o 

autocuidado ï alimentar e arrumar-se/tomar banho/se vestir ï apresentou o melhor 

desempenho (escore transformado em escala: 96,5±5,2) (Tabela 21).  

 

Hemophilia Joint Health Score (HJHS): 

A articulação mais acometida na avaliação pelo HJHS foi o joelho esquerdo, 

seguido do tornozelo direito e tornozelo esquerdo (Tabela 22). A análise dos fatores 

associados aos escores FISH e HJHS mostrou que pacientes com hemofilia grave e 

com histórico de transfusão prévia apresentaram menores valores do FISH, enquanto 

pacientes que recebem tratamento profilático apresentaram maior independência 

funcional com valores maiores no FISH. Já, em relação à avaliação da saúde articular, 

pacientes que recebiam tratamento profilático, com renda superior a 2 salários-

mínimos e residentes no Distrito Federal apresentaram valores menores no HJHS com 
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melhor saúde articular, enquanto a história prévia de hemartrose esteve associada a 

aumento do HJHS (Tabela 23). 

Esses resultados dos questionários FISH e HJHS aplicados aos adultos com 

hemofilia mostraram uma boa independência funcional e baixo grau de 

comprometimento articular, além de correlação forte, negativa e significativa entre os 

escores de FISH e HJHS (Tabela 20).  

Estudo com 39 pacientes no Hemocentro de Juiz de Fora, de 2012, mostrou 

idade média de 36,8 anos. A Escala Média de Exame Físico e o Escore de 

Independência Funcional foram 16,87 e 25,64, respectivamente. Houve significância 

estatística na correlação entre os dois escores (r = -0,850; valor de p = 0,01). O 

trabalho conclui que a Escala de Exame Físico da Federação Mundial de Hemofilia e 

o Escore de Independência Funcional em Hemofilia podem ser úteis para avaliar 

clinicamente danos estruturais articulares e déficits funcionais em hemofílicos, pois as 

ferramentas são baratas e fáceis de administrar e podem detectar artropatia 

hemofílica, o que resulta por hemartrose recorrente e é comum na população 

estudada (117). O estudo de Oymak de 2015, com amostra de 38 pacientes com 

hemofilia, recomenda o uso do FISH na rotina para avaliações funcionais e do HJHS 

para avaliar as articulações desses pacientes (161). Adicionalmente, o estudo da FHB, 

de 2019, constatou que a variável aderência foi significante com relação à saúde 

articular dos pacientes. Os pacientes aderentes tiveram melhora no HJHS e no FISH 

(128). Outros estudos também mostram melhores resultados nos pacientes com 

aderência ao tratamento. Manco Johnson (162) verificou que, em três anos, pacientes 

adultos com hemofilia grave em tratamento profilático apresentaram diminuição da 

taxa de sangramento e melhora da qualidade de vida em até 76% comparado ao 

tratamento por demanda. Contudo, não houve melhora da artropatia pré-existente, o 

que também foi observado no estudo da FHB (128). Cuesta-Barriuso (163) também 

verificou melhora do quadro articular, com estabilização da artropatia e melhora da 

qualidade de vida.  

O número de pacientes que respondeu os questionários Semiestruturado e 

Haem-A-Qol e que participou da avaliação física foi quase 30% do total dos pacientes. 

Esse percentual está associado ao contexto em que se deu a pesquisa e ao pouco 

tempo de implantação do CTH. Um estudo da avaliação física e funcional de pacientes 
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acompanhados na FHB, concluído em 2018 (128), apresentou um aumento de 30% 

para 50% na participação dos pacientes, em relação aos que foram avaliados entre 

2015 e 2016.  

Essa pesquisa teve algumas limitações. A hemofilia é um distúrbio raro, o 

número de pacientes é pequeno e estudamos apenas os com 18 anos ou mais de 

idade. As comorbidades estavam mais presentes nas maiores faixas etárias, 

principalmente em relação às doenças infecciosas e às artropatias, sobretudo por 

esses pacientes não terem se beneficiado do uso de produtos derivados do sangue, 

mais seguros como são hoje e da profilaxia primária. A resistência às mudanças foi o 

fator que mais impactou na implantação do Centro Tratador na Fundação Hemocentro 

de Brasília. O que era para ser natural, perante a indisciplina à nova ordem 

institucional, transformou-se no maior problema enfrentado com o fenômeno da 

ñjudicializa­«oò. A subnotifica­«o no SHWC, a falta de controle interno e externo da 

política são fatores que podem ter influenciado nos resultados da implantação do novo 

modelo de atenção à saúde, a partir de 2012. Apesar das limitações e dificuldades, 

conclui-se que houve grandes avanços na atenção à saúde dos pacientes com 

importantes repercussões na política de atenção à saúde, na condição de saúde e na 

qualidade de vida dos pacientes adultos com hemofilia no Distrito Federal.  

Para finalizar, cito um trecho da Disserta­«o de Mestrado ñSistema Đnico de 

Saúde (SUS) ï características e sua inser­«o no contexto federativoò, do Procurador 

do Ministério Público Federal, Marlon Alberto Weichert:  

Sem dúvida alguma, o SUS é um sistema complexo, mas sua 

formulação teórica, quando efetivamente implementada na prática, 

traz a possibilidade de uma atuação nacional coordenada e integrada 

dos serviços públicos de saúde, sendo especial alavanca para a 

redução das desigualdades sociais. (168) 
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8 CONCLUSÃO 

No Brasil, o SUS tem proporcionado avanços progressivos na atenção à 

saúde das pessoas com coagulopatias hereditárias, em especial nas duas últimas 

décadas em relação às hemofilias A e B. A implantação da Política Nacional de 

Sangue e de Hemoderivados, expressa nas leis, decretos e normas infralegais do 

Ministério da Saúde desde a década de 1980, ganha ênfase a partir dos anos 2000, 

precisamente a partir do ano 2001, com a promulgação da Lei 10.205, ñLei do Sangueò 

e a introdução do tratamento profilático, em 2011.  

No Distrito Federal, a Secretaria de Estado da Saúde do DF, em 2011, instituiu 

o primeiro protocolo de tratamento das pessoas com hemofilia, adultas e crianças, no 

Brasil, incluindo a profilaxia. Em 2012, atribuiu competência à Fundação Hemocentro 

de Brasília para coordenar e regular a atenção integral aos pacientes com 

coagulopatias hereditárias e definiu o modelo de atenção e cuidado à saúde integral 

dos pacientes com coagulopatias hereditárias no âmbito do DF.  

Nesse cenário, os resultados dessa pesquisa sugerem que houve avanços 

substanciais na atenção oferecida pelo SUS do DF à saúde para as pessoas com 

hemofilia, que podem ser observados no plano de um conjunto de iniciativas 

constantes da política adotada pelo DF e destinada à melhoria do atendimento desse 

grupo populacional, como a implantação do Centro Tratador de Hemofilia (CTH) na 

FHB, a qualificação do laboratório de hemostasia, essencial para o diagnóstico e 

acompanhamento dos pacientes, a implantação de equipe multiprofissional e a rotina 

de dispensação regular dos fatores de coagulação na própria FHB com entrega 

domiciliar supervisionada por farmacêuticos. A dispensação domiciliar oferece 

oportunidade para orientar os pacientes e familiares, sobre o armazenamento, uso 

dos produtos e controle do consumo.  

A hemofilia é uma doença rara e com tratamento complexo, que acomete 

todas as classes sociais. O SUS, enquanto sistema de saúde universal requer 

estratégias que garantam equidade e qualidade. Nessa perspectiva, para garantir o 

tratamento, o Ministério da Saúde brasileiro (MS) adquire e distribui gratuitamente 

fatores de coagulação para usuários, sendo que a maioria dos pacientes estudados 

fazia uso da profilaxia. A grande maioria jovens, em plena fase produtiva, que dela se 

beneficiam, na perspectiva da longevidade com qualidade de vida.  
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Os CTHs contam com equipe multiprofissional com ação convergente e 

comprometida com a atenção à saúde dos pacientes, sendo essencial para indicar o 

tratamento profilático, a reabilitação e o apoio psicológico para manutenção e melhoria 

contínua da qualidade de vida e maior sobrevida. Essas iniciativas produzem 

melhorias que podem ser atribuídas às mudanças realizadas em decorrência da 

política do DF. Entretanto, em se tratando de um sistema, o SUS requer a ação 

coordenada e sincronizada entre os distintos níveis e âmbitos de sua gestão. Assim, 

essas melhoras assistenciais devem ser também creditadas ao reforço positivo nas 

iniciativas operadas e orientadas pela política nacional, que reforça os papéis 

institucionais, a existência de protocolos e que viabilizou a oferta adequada de 

insumos. Ademais, os resultados do estudo reforçam a importância do CTH e a 

existência de protocolos clínicos assistenciais que orientam sobre os distintos 

aspectos da atenção ao grupo. Nesse aspecto, embora o não cumprimento do 

protocolo tenha sido elevado, a conformidade com o protocolo de tratamento foi 

positiva e independente, associada à realização de tratamento no CTH, sendo que 

todas as mortes ocorreram em pacientes que não cumpriram o protocolo, a maioria 

por sangramento.  

Outro aspecto a ser destacado é a avaliação dos pacientes quanto à atenção 

recebida no serviço da FHB que mostrou alto grau de satisfação em relação ao 

atendimento de suas queixas, assim como em relação às explicações recebidas.  

Houve ainda um maior consumo de fatores de coagulação, bem superior ao 

do restante do país, mesmo considerando a possível subnotificação. Nesse sentido, 

a importância do CTH vem sendo preconizada não apenas para a melhoria da atenção 

à saúde dos pacientes, mas, também, como estratégia de racionalização de seus 

recursos e repercussões financeiras. Sabidamente o SUS vem sofrendo um processo 

de subfinanciamento e a implementação de medidas racionalizadoras do gasto tem 

grande relevância na garantia da universalidade e na equidade preconizadas pelo 

sistema, sendo recomendável concentrar esforços direcionados para que as ações 

levem ao melhor custo-efetividade. Nesse sentido, a judicialização foi um fenômeno 

persistente, mesmo após a adoção do protocolo assistencial no DF, o que representou 

um aumento significativo do gasto de recursos públicos que poderiam ter sido 

aplicados em outras ações para o SUS estando associada especialmente ao uso de 

fatores recombinantes, em desacordo com o protocolo, o que é, em especial, um 

problema para os gestores por ser um produto de custo elevado. Ao contrário, a 
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redução da judicialização de fatores da coagulação esteve associada ao tratamento 

na unidade de atenção de referência (CTH), na FHB, o que mais uma vez mostra a 

importância do acompanhamento em centro capacitado para lidar com os cuidados às 

pessoas com hemofilia. Houve ainda mais anticorpos inibidores em pacientes 

judicializados, sem diferença significativa em relação às sorologias para doenças 

infecciosas, podendo-se inferir que a judicialização não trouxe benefícios para os 

pacientes nesses aspectos. 

Embora a prevalência de sorologia positiva para o vírus da hepatite C na 

população estudada observada tenha sido elevada, ela esteve significativamente 

associada à idade, sendo que sorologias positivas para outras doenças infecciosas 

transmitidas pelo sangue apresentaram incidências bem mais baixas. A associação 

dessa menor prevalência em pacientes jovens mostra a maior segurança dos fatores 

hemoderivados em relação à transmissão de doenças infecciosas após a introdução 

da triagem sorológica dos doadores e de métodos de eliminação e inativação viral. 

Outros fatores que estiveram associados à sorologia positiva para o vírus da hepatite 

C foram tabagismo e hemofilia moderada/grave.  

Os resultados do Haem-A-QoL, FISH e HJHS foram semelhantes aos 

observados em outros estudos brasileiros, havendo uma correção significativa do 

FISH e o HJHS, mas não com o Haem-A-QOL. Embora ainda com escore baixo, o 

HJHS foi o que mostrou maior comprometimento, possivelmente por ser o que se 

altera mais precocemente com o desenvolvimento da artropatia, uma vez que as 

alterações na independência funcional e qualidade de vida podem se manifestar mais 

tardiamente. Como esperado, maior comprometimento nesses escores foi observado 

na hemofilia moderada e grave, havendo ainda associação, no FISH, com tratamento 

profilático e história de hemotransfusão e, no HJHS, com hematrose, renda superior 

a dois salários-mínimos e residência no Distrito Federal. 

Finalmente, restou demonstrada, pelos resultados aqui apresentados, a 

importância inequívoca da implantação oficial da profilaxia, que trouxe equidade ao 

tratamento para todos os pacientes graves. Seus efeitos na qualidade de vida, mesmo 

nos pacientes adultos, mesmo com artropatias permanentes e juntamente com o 

acompanhamento fisioterápico parecem ter influenciado a melhora na condição física 

e na qualidade de vida dos pacientes. Sugerem, ainda, ter influenciado o diminuto 

número de internações hospitalares relatadas pelos pacientes e a avaliação da 

autopercepção da saúde, que teve bom desempenho diante das limitações dos 
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pacientes, como conviver com dor crônica e dificuldades para realização das 

atividades diárias. Esses achados são importantes indicadores de que o 

monitoramento do tratamento e a profilaxia estão interferindo positivamente na história 

natural do distúrbio, resultado desejável para o tratamento profilático. Menor 

sangramento, menor sofrimento e menos internações com melhor condição de saúde 

e de qualidade de vida. Essas condições levam a uma melhor condição de vida e 

maior sobrevida, igual ou quase igual à da população geral, na população de 

hemofílicos, o que pode favorecer a instalação de comorbidades comuns à população 

mais idosa. Esse será no futuro próximo, um novo desafio para os CTH, que deverão 

se adequar a essa nova realidade para atender às novas necessidades dos pacientes 

hemofílicos idosos. Em virtude desse novo cenário, novos estudos deverão ser 

realizados para apoiar atualizações e ajustes nos protocolos e tecnologias 

assistenciais. 

Por outro lado, os elementos fornecidos por essa pesquisa mostram que 

estudos sobre a atenção à saúde dos pacientes, avaliação física e funcional dos 

pacientes, qualidade de vida e autopercepção da saúde, com instrumentos validados, 

devem ser adotados periodicamente para identificar possíveis lacunas, avanços e 

problemas na atenção à saúde, voltados a reformulações de estratégias e melhorias 

contínuas na atenção à saúde dos pacientes. Portanto, é importante reforçar que os 

resultados desta pesquisa podem subsidiar ações para o aprimoramento do processo 

de gestão. Destaque deve ser feito ao fato de se tratar de um tratamento de alto custo, 

pago com recursos públicos, escassos e de difícil obtenção, sendo imperioso 

estabelecer controle do consumo, desde que não comprometa a qualidade da saúde 

e da assistência a esse grupo de pacientes. É desejável que todos os profissionais de 

saúde envolvidos na atenção e no cuidado dessas pessoas devam atuar de acordo 

com as normas legais federais e distritais que orientam os serviços. Nesse particular, 

deve ser salientada a importância de orientar suas condutas e práticas ao protocolo 

de tratamento. Por sua vez, essa ferramenta é importante e deve ser atualizada 

periodicamente, ajustando-a ao conhecimento científico e outros aspectos produzidos 

por pesquisas e avaliações. É importante que os profissionais participem 

continuamente desses processos e decisões através de canais de participação e de 

comunicação, para que possam propor estratégias ou alterações nas normas internas 

e promover a melhoria contínua do tratamento.  
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Os importantes avanços registrados no tratamento das pessoas com hemofilia 

no DF, a partir de 2011, no serviço da Fundação Hemocentro de Brasília (FHB) tiveram 

importante papel na melhoria da atenção à saúde. As crianças que nasceram a partir 

de 2010/2011 estão tendo outra infância e terão outro futuro, com qualidade de vida e 

sobrevida praticamente igual a das crianças que não têm o distúrbio. Espera-se, com 

a profilaxia e as novas tecnologias, como os anticorpos monoclonais que já estão 

disponíveis e as que chegarão, como a terapia gênica, uma nova geração de pessoas 

com hemofilia no Brasil, livres das sequelas dos sangramentos e curadas.  

Finalmente salientamos que este estudo poderá servir de base para 

avaliações futuras em relação à atenção à saúde das pessoas com hemofilia, assim 

como balizar tomadas de decisão por parte dos diversos atores envolvidos com a 

saúde desse grupo populacional, seja no campo do Executivo, do Legislativo ou do 

Judiciário.  
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Anexo A ï PARECER COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA ï ATENÇÃO À SAÚDE- 
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Anexo B ï PARECER COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA ï QUALIDADE DE 
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Anexo C ï PARECER COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA ï AVALIAÇÃO CLÍNICA 
E FUNCIONAL ï FEPECS/SES/DF 
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Anexo D ï RELATÓRIO DE INSPEÇÃO DA VISA-DF NO HAB ï 18-02-2011 
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