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RESUMO

Este trabalho teve por objetivo realizar um levantamento epidemioldgico dos portadores de hemofilia A atendidos pelo
hemondcleo de Campo Mourdo - PR, no periodo de agosto de 2008 a agosto de 2009. Foi realizado um estudo descritivo,
transversal e retrospectivo, para coleta de dados foi utilizado um questionario e dados contidos nos prontuérios dos pacientes.
Existiam no periodo estudado 17 individuos com hemofilia A. A faixa etaria dos pacientes variou de 1 a 42 anos, prevalecendo
0 maior nimero de individuos (47,1%) no intervalo de 31 a 42 anos. Todos os hemofilicos eram do sexo masculino. A maioria
destes pacientes (58,9%) residia em municipios da regido de Campo Mourdo (COMCAM). Todos os portadores conheciam a
hemofilia A e somente 2 (18,2 %) nunca receberam material explicativo sobre os cuidados e tratamentos da doenga. Somente
1 (9,0 %) paciente praticava a caminhada como exercicio fisico. Nenhum dos portadores tinha filhos hemofilicos, sendo que 9
(81,8 %) tinham pelo menos um parente com hemofilia A. Sobre o tratamento, 5 (45,5 %) hemofilicos ao menos uma vez ja
receberam infusdo do fator VIl crioprecipitado, sendo que 3 (27,3 %) eram positivos para HCV (hepatite C). Quanto as
sequelas resultantes da hemofilia A, 6 (54,5 %) pacientes eram acometidos pelas hemartroses. Este estudo permitiu a
caracterizagdo do perfil dos pacientes portadores de hemofilia A do hemonucleo de Campo Mouréo, porém seria de extrema
importancia que mais estudos fossem realizados, com o intuito de proporcionar aos pacientes hemofilicos orientagdes e uma
melhor qualidade de vida.
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EPIDEMIOLOGICAL STUDY OF PATIENTS WITH HEMOPHILIA A OF THE BLOOD CENTER OF CAMPO MOURAO - PR

ABSTRACT

This review aimed to conduct an epidemiological study of patients with hemophilia A treated at blood center of Campo Mouréo,
from August 2008 to August 2009. A descriptive, cross-sectional and retrospective study was carried out. A questionnaire and
the data of records of patients were used. In this period, 17 individuals were diagnosed with hemophilia A. Patients were aged
from 1 to 42 years, most of them (47.1%) ranged from 31 to 42 years. All hemophiliacs were males. Most of them (58.9%) lived
nearby Campo Mourdo (COMCAM). All patients had demonstrated knowledge about hemophilia A and only 2 (18.2%) had
never received any material about care and treatment of this disease. Only 1 (9.0%) patient practiced walking as physical
exercise. None of patients had hemophiliac children, and 9 (81.8%) had relatives with hemophilia A. Considering the treatment,
5 (45.5%) had already received, at least once, an infusion of VIII cryoprecipitate factor, and 3 (27.3%) were positive for HCV
(hepatitis C). About the consequences resulting from hemophilia A, 6 (54.5%) patients were affected by hemarthrosis. This
study allowed to characterize the profile of patients with hemophilia A of the blood center of Campo Mour&o, however further
studies should be conducted, in order to provide orientation to hemophiliac patients and to increase their quality of life.

Keywords: Coagulopathie, Hemophilia A, Haemorrhagic Disease; Epidemiology.

gravidade variavel, espontaneos ou pos-
= trauméticos, presentes ao nascimento ou
diagnosticados ocasionalmente (2), no entanto,
apresentam quadro clinico e laboratorial distintos
entre si (1). Dentre as coagulopatias mais
prevalentes no Brasil tem-se a hemdfilia A
o ~ (deficiéncia do fator VIII), a hemofiia B
como Ncaracterlsnca.l comum  a redugao da (deficiéncia do fator IX) e a doenca de Von
forma(;ao~ de trombina, fator essencial para a Willebrand (anormalidade do fator de Von
coagulacgo do sangue (1). Willebrand, importante no mecanismo de
agregacdo plaquetaria) (3).

As coagulopatias séo doencas
hemorragicas resultantes da  deficiéncia
gquantitativa e/ou qualitativa de uma ou mais
proteinas plasmaticas da coagulacdo, possuem

Pacientes acometidos por coagulopatias
hereditarias podem apresentar sangramentos de
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As hemofilias s&@o consideradas o0s
distarbios de sangramento hereditario mais
comum, sendo de heranca recessiva ligada ao
sexo (cromossomo X). A incidéncia é de 1 entre
10.000 individuos do sexo masculino, sendo 80
a 85% devido & hemofilia A e 10 a 15% a
hemofilia B (4). Acredita-se que a prevaléncia
esperada na populacdo brasileira seja de
aproximadamente 8500 hemofilicos, porém, em
janeiro de 2001, o registro nacional listava 6.297
individuos, fato que pode ser devido, a ndo
disponibilidade de testes laboratoriais
adequados em algumas regifes do pais (5).

A hemofilia A é transmitida
exclusivamente a individuos do sexo masculino
por mée portadora (maioria dos casos),
aparentemente normais (6). As manifestacdes
hemorragicas podem aparecer no primeiro ano
de vida e sua gravidade depende dos niveis
plasmaticos do fator VIII (quantidade do fator da
coagulagdo circulante no plasma); o quadro
clinico do paciente pode ser classificado de
acordo com os niveis de fator VIII em: grave,
quando os pacientes tém menos de 1% (1 U/dL)
da atividade do fator, moderado quando os
pacientes apresentam entre 1 e 5% (1-5 U/dL) e
leve quando ha mais de 5% (6-30 U/dL) da
atividade do fator. As hemorragias
desenvolvidas pelos portadores de hemofilia
podem se apresentar sob diversas formas,
podendo ser espontaneas ou precedidas por
traumas (7,8). As hemorragias podem ocorrer
sob forma de hematdria, epistaxe,
melena/hematémese, ou se apresentarem como
hematomas, sangramentos retroperitoniais e
intra-articulares, hemartroses  acometendo
principalmente, o joelho (45%), seguida pelo
cotovelo (30%), tornozelo (15%), ombro (3%),
pulso (3%), quadril (2%) e outros (2%) (9).

O tratamento da hemofilia se baseia na
administragéo dos fatores plasmaticos
deficientes (VI e 1IX), produzidos pelo
fracionamento do plasma (crioprecipitados) ou
através de tecnologia recombinante (10).

Até a metade desta década, a maioria dos
pacientes hemofilicos era tratada com infusédo
de crioprecipitados e mais de 60% destes
individuos eram soropositivos para HIV (AIDS) e
HCV (hepatite C) (5,11). Desde janeiro de 2002,
por meio da Resolucdo RDC N°. 23, de
24/01/02, foi proibido no Brasil o uso de
crioprecipitado ou plasma fresco congelado para
0 tratamento dos episddios hemorragicos em
hemofilicos devido aos maiores riscos de se
adquirir doencas por transfusGes sanguineas

(12). O fator VIII concentrado que tem sido
utilizado atualmente é mais seguro, uma vez que
este hemoderivado é submetido a inativagédo
viral durante as etapas do processo de producéo
(13,14).

Este trabalho teve por objetivo realizar um
levantamento epidemioldgico dos portadores de
hemofilia A atendidos no periodo de agosto de
2008 a agosto de 2009 no hemonlcleo de
Campo Mouréo — PR.

METODOLOGIA |

Para a realizacdo da referida pesquisa foi
realizado um estudo descritivo, transversal e
retrospectivo com pacientes portadores de
hemofilia A, no Hemonlcleo do municipio de
Campo Mourao, Estado do Parana.

Para coleta de dados foram utilizados os
prontuarios dos pacientes hemofilicos
cadastrados no periodo de agosto de 2008 a
agosto de 2009, as variaveis estudadas foram:
sexo, idade, municipio em que reside e
escolaridade. Como instrumento de coleta de
dados além dos prontuarios arquivados no
hemonucleo, também foi aplicado um
guestionario a cada um dos pacientes, nos
meses de janeiro a agosto de 2009, contendo as
seguintes  questdes: conhecimento sobre
hemofilia, cuidados referentes a sangramentos,
realizacdo de atividades fisicas, trabalho, se
possui parentes e filhos hemdfilicos,
informacdes sobre infusdo do fator VIII liofilizado
ou crioprecipitado, presenca de sequelas
decorrentes da doencga e sorologia positiva para
alguma doenca transmissivel por infusdes (fator
V).

A pesquisa foi realizada de acordo com as
normas da Resolucdo do Conselho Nacional de
Saude (CNS) 196/96, apés consentimento do
responsavel pelo hemonuicleo de Campo
Mourdo e aprovacdo do Comité de Etica em
Pesquisas com Seres Humanos, da Faculdade
Integrado de Campo Mourdo - PR (registro N°.
69/09).

Os dados obtidos foram organizados
utilizando o programa Epilnfo 3.3.2 e as
frequéncias de cada dado foram calculadas.

RESULTADOS |

Segundo o0s dados obtidos nesta
pesquisa, existiam no periodo de agosto de
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2008 a agosto de 2009, 17 individuos portadores
de hemofilia A cadastrados no hemonucleo de
Campo Mourdo. A faixa etaria dos pacientes
variou de 1 a 42 anos, com idade média de 23,6
anos, prevalecendo a maioria dos individuos
(47,1%) no intervalo de 31 a 42 anos. Todos os
hemofilicos eram do sexo masculino. A maioria
destes pacientes (58,9%) residia em municipios
da regido de Campo Mourdo (COMCAM) e os

" @

demais (41,1%) na cidade de Campo Mourao,
sede do hemonucleo (Tabela 1).

Dos portadores de hemdfilia A, 3 (17,6 %)
possuiam o Ensino Fundamental Incompleto, 6
(35,3 %) Ensino Fundamental Completo, 6 (35,3
%) Ensino Médio Completo, 1 (5,9 %) Ensino
Superior Incompleto e 1 (5,9 %) nao tinha idade
para iniciar os estudos (recém nascido), (Tabela
1).

Tabela 1. Caracteristicas sociodemograficas dos pacientes com hemofilia A do

Hemontcleo de Campo Mourao - PR, 2008.

Caracteristicas n %
Faixa etaria
1-15 5 29,4
16-30 4 23,5
31-42 8 471
Total 17 100,0
Sexo
Masculino 17 100,0
Feminino - -
Total 17 100,0
Municipio em que reside
Campo Mourao (C.M) 7 411
Peabiru - 15,4 Km de C.M 1 59
Roncador - 90 Km de C.M 1 59
Parané D" Oeste - 59,4 Km de C.M 1 59
Moreira Sales - 76 Km de C.M 2 11,8
Mamboré — 33 Km de C.M 3 17,6
Barbosa Ferraz - 65 Km de C.M 2 11,8
Total 17 100,0
Escolaridade
Ensino Fundamental Incompleto 3 17,6
Ensino Fundamental Completo 6 35,3
Ensino Médio Completo 6 35,3
Ensino Superior Incompleto 1 59
Sem idade para iniciar os estudos 1 59
Total 17 100,0

Todos os pacientes recebiam atendimento
no hemonucleo, onde eram encaminhados para
0 Posto de Saude 24 horas de Campo Mourao —
PR para receberem a infusdo do concentrado de
fator VIII, também eram fornecidos aos

pacientes, se solicitado, o fator VIII para
realizacdo de infusdo domiciliar (realizado pelo
hemofilico ou outra pessoa treinada) ou para ser
estocado nos postos de salde de suas cidades,
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em caso de o paciente necessitar de uma
reposicao urgente.

No ano de 2009 foi aplicado aos pacientes
um questionario epidemiolégico contendo 11
perguntas, sendo que apenas 11 dos 17
pacientes responderam ao questionario, 0s
demais se recusaram a responder ou mudaram-
se do Parana.

Com relacéo ao conhecimento da doenca,
11 pacientes (100,0 %) tinham conhecimento
sobre a hemofilia A e somente 2 (18,2 %) nunca
receberam nenhum material explicativo sobre os
cuidados e tratamentos da doenca. Quanto aos
cuidados para evitar possiveis sangramentos,
todos o0s pacientes afirmam se cuidar, com

objetivo de evitar possiveis lesGes e
sangramentos. Em relacdo a atividade fisica,
somente 1 (9,0 %) praticava a caminhada como
exercicio fisico, ja os outros 10 pacientes (91,0
%) ndo realizavam nenhum tipo de exercicio
fisico, 8 (72,7 %) dos pacientes hemofilicos ndo
trabalhavam e 3 (27,3 %) estavam em atividade
no mercado de trabalho. No que se refere aos
filhos, seja do sexo masculino ou feminino, os
pacientes afirmaram ndo terem filhos
hemofilicos. Em se tratando de presenca de
outros hemofilicos na familia, 9 pacientes (81,8
%) tinham parentes com hemofilia A, sendo que
6 (66,6%) tinham irmdos e 3 (33,4%) primos
(Tabela 2).

Tabela 2. Questdes referentes ao conhecimento, cuidados e histérico familiar de pacientes
hemofilicos atendidos no Hemonucleo de Campo Mouréo - PR, 2009.

Questoes n %
Conhece a doenca com a qual convive (hemofilia A)
Sim 11 100,0
Nao - -
Total 11 100,0
Recebeu materiais explicativos sobre cuidados e tratamento da hemofilia A
Sim 9 81,8
Nao 2 18,2
Total 11 100,0
Toma os devidos cuidados para evitar lesdes e sangramentos
Sim 11 100,0
Nao - -
Total 11 100,0
Realiza atividade fisica
Sim 1 9,0
Nao 10 91,0
Total 11 100,0
Atua no mercado de trabalho
Sim 3 27,3
Nao 8 72,7
Total 11 100,0
Tem filhos hemofilicos
Sim - -
Nao 11 100,0
Total 11 100,0
Possui parentes hemofilicos
Sim 9 81,8
Nao 2 18,2
Total 11 100,0

A Tabela 3 aborda as questdes referentes
ao tratamento e quadro clinico dos pacientes
hemofilicos. Os dados obtidos demonstram que
6 (54,5%) sempre receberam tratamento com

infusdo do fator VIII liofilizado e 5 (45,5 %) pelo
menos uma vez ja receberam infusao do fator
VIII crioprecipitado. Em relacdo as sequelas
resultantes da hemofilia A, 6 pacientes (54,5%)
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eram acometidos pelas hemartroses, sendo os sorologia positiva para doencas adquiridas por
locais mais atingidos joelhos, cotovelos, transfusdo, 8 (72,7%) pacientes néo
tornozelos e quadris, os outros 5 (45,5 %) n&o apresentavam nenhuma sorologia reagente e 3
apresentavam nenhuma sequela. Com relacao a (27,3%) eram positivos para HCV (hepatite C).

Tabela 3. Questdes referentes ao tratamento e quadro clinico de pacientes hemofilicos
atendidos no Hemonucleo de Campo Mouré&o, 2009.

Questdes n % ‘
Ja recebeu como tratamento fator VIl crioprecipitado
Sim 5 | 455
Nao 6 | 54,5
Total 11 | 100,0
Possui sequelas relacionadas com a doenga
Sim 6 | 54,5
Nao 5| 455
Total 11 | 100,0
Possui sorologia reagente para alguma doenga adquirida por
transfuséao
Sim 3| 273
Néo 8 | 72,7
Total 11 | 100,0
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DISCUSSAO |

No periodo de agosto de 2008 a agosto
de 2009, haviam cadastrados no hemonucleo
de Campo Mouréo 17 individuos portadores de
hemofilia A.

O hemonucleo de Campo Mourado - PR
disponibiliza tratamento para o0s pacientes
hemofilicos de toda regido da COMCAM,
porém ndo conta com profissionais exclusivos
para atendimento desses pacientes.

A idade dos individuos portadores de
hemofilia A variou de 1 a 42 anos, sendo que a
maior parte encontrava-se entre a faixa etaria
de 31 a 42 anos (47,1 %). Estudos realizados
por Marques et al. (15) e Carapeba et al. (16)
também obtiveram uma grande variagdo na
idade dos pacientes hemofilicos,
demonstrando que o conhecimento, o0s
cuidados e o tratamento relativos a doenca
sdo fatores preponderantes que fazem com
que os individuos portadores de hemofilia
tenham uma melhor qualidade de vida e
sobrevida semelhante a um individuo normal.

Todos os hemofilicos deste estudo eram
do sexo masculino, isso era esperado, por ser
uma doenca genética ligada ao sexo
(cromossomo  X) afeta  principalmente
individuos do sexo masculino (9,17).

A maioria dos pacientes residia nos
municipios da regido (58,9 %), os demais
(41,1%) residiam no municipio sede do
hemondcleo. Embora a maioria seja de outros
municipios, nenhum dos 10 (58,9%) pacientes
morava a mais de 100 Km de Campo Mouréo,
levando em consideracdo que o individuo
hemofilico pode necessitar, a qualquer
momento, da reposicdo urgente do fator de
coagulacgdo, no caso de uma urgéncia todos os
pacientes conseguiriam ser rapidamente
atendidos em casos de episodios
hemorragicos.

Com relacdo ao conhecimento sobre a
doenca (hemofilia A), todos os participantes da
pesquisa afirmaram conhece-la. Estudo
realizado por Hoepers (18) demonstra que o
conhecimento sobre a condicdo hereditaria da
hemofilia por parte dos portadores é de
extrema importancia, e a possibilidade de
transmissdo da doenca para  seus
descendentes dependendo do caso é grande.

Todos os pacientes hemofilicos neste
estudo mostraram-se preocupados em evitar

sangramentos e lesdes, afirmando tomar os
devidos cuidados com quedas, brincadeiras
entre outros. Os cuidados ou medo da doenca
refletem na prética de realizacao de exercicios
fisicos, mostrando que apenas 1 (9%) dos
pacientes as realizam. Segundo a Associa¢éo
Portuguesa dos Hemofilicos (APH) a natacao,
a caminhada e andar de bicicleta, por
exemplo, quando praticados a médio e longo
prazo podera atuar diretamente na prevencao
de deformidades in—capacitantes, no aumento
da mobilidade articular, no fortalecimento
muscular, na reducdo de tratamentos e na
saude emocional da populacdo com hemofilia
(19). Portanto, o que falta a estes pacientes
séo informacdes e orientacdes, que poderiam
melhorar a qualidade de vida por meio da
correta escolha do exercicio fisico a ser
praticado.

Referente a atuacdo no mercado de
trabalho 78,7% dos individuos hemofilicos néo
trabalhavam, os demais 21,3% trabalhavam,
porém nenhum possuia emprego fixo,
provavelmente devido a doencga. Isso pode ser
comprovado em estudo realizado por Caio et
al. (20) o autor salienta que além de menos
chances de acesso ao emprego regular este
grupo apresenta maior taxa de aposentadoria
por invalidez.

E relevante conscientizar-se de que o
hemofilico € uma pessoa com as mesmas
possibilidades de desenvolvimento fisico,
intelectual e social de qualquer outra pessoa.
Ele possui as mesmas capacidades, aptiddes,
potencialidades e produtividade, tanto no nivel
escolar como de trabalho, desde que receba
oportunidades para tal (15).

Nenhum dos pacientes afirmou ter filhos
hemofilicos. Porém vale ressaltar que a mulher
portadora de hemofilia tem 50% de chance de
ter filhos (sexo masculino) hemofilicos.
Cumpre ressaltar, a procriagdo é um direito
dos individuos com hemofilia (21). Com
relagdo ao historico familiar dos pacientes
portadores de hemofilia A, a maioria 9 (81,8 %)
possuiam ao menos 1 portador de hemofilia A
na familia, sendo esta considerada segundo
estudos uma média maior que a esperada, que
varia de 30 a 40% (3,17).

Sobre a infusdo de fator VI
crioprecipitado, 5 (45,5%) dos pacientes pelo
menos uma vez ja o receberam. Levando em
consideragdo que os dados obtidos neste
estudo apresentam 3 individuos positivos para
doengas adquiridas por transfuséo, € possivel
relacionar pela idade (acima de 31 anos)
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desses pacientes que eles provavelmente
adquiriram sorologia positiva do tempo que
ainda era permitido o uso de crioprecipitado, ja
gue, o tratamento com este sé veio a ser
proibido em janeiro de 2002. Dos 3 pacientes
que possivelmente adquiriram doencas por
transfusdo, 3 eram positivos para HCV
(hepatite C), e 1 dos trés, além de positivo
para HCV, era positivo também para HBV
(hepatite B), corroborando com estudo
realizado por Carapeba et al. (16), onde a
doenca transfusional de maior prevaléncia era
a HCV. Atualmente, o tratamento dos
concentrados de fatores da coagulacao por
métodos que inativam estes virus eliminou de
forma eficaz o risco de transmissdo das
doengas soroldgicas mais prevalentes como
HCV, HBV e HIV (22,23).

Com relacdo as sequelas adquiridas
pela doenca, a maioria dos pacientes (54,5%)
era acometida por hemartroses, sendo os
locais mais atingidos joelhos, cotovelos,
tornozelos e quadris e o restante 45,5%
praticamente ndo apresentavam nenhuma
sequela.

CONSIDERACOES FINAIS

Verificou-se por meio deste estudo que
haviam cadastrados no hemontcleo de Campo
Mourdo 17 pacientes portadores de hemofilia

19

A, sendo todos do sexo masculino, com faixa
etaria prevalente entre 31 e 42 anos.

Todos o0s pacientes afirmaram ter
conhecimento sobre a doenca e a maioria
possuia pelo menos um parente com hemofilia
A, com excecdo dos filhos. A intercorréncia
clinica mais relatada pela maioria dos
pacientes hemofilicos foi as hemartroses.
Poucos relataram estar inseridos no mercado
de trabalho e apenas um dos portadores de
hemofilia realizava atividade fisica. O estudo
demonstra que ha necessidade de incorporar
os individuos portadores da doenca no
ambiente social, principalmente no incentivo
para pratica de esportes adequados e insercéo
no mercado de trabalho.

Seria de grande relevancia que mais
estudos epidemiolégicos fossem realizados,
com o intuito de proporcionar aos individuos
acometidos pela hemofilia ou coagulopatias
orientacdes e uma melhor qualidade de vida.
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