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“Ha verdadeiramente duas coisas diferentes: saber e crer
gue se sabe. A ciéncia consiste em saber; em crer que se
sabe reside a ignoréncia.’

4

(Hipdcrates)

“A grande generosidade esta em lutar para que, cada vez
mais, estas maos, sejam de homens ou de povos, se
estendam menos, em gestos de suplica. Suplica de
humildes a poderosos. E se véo fazendo, cada vez mais,
maos humanas, que trabalhem e transformem o mundo...
Lutando pela restauracdo de sua humanidade estaréo,
sejam homens ou povos, tentando a restauracéo da
generosidade verdadeira."

(Paulo Freire)



RESUMO

Titulo: Atencdo a saude e qualidade de vida das pessoas adultas com hemofilia no
SUS no DF.

Introducédo: A atencdo a saude e a qualidade de vida das pessoas adultas com
hemofilia é dependente da oferta de fatores de coagulacdo. O Ministério da Saude
(MS), desde 2011, fornece os fatores de coagulacdo para a profilaxia. No Distrito
Federal (DF), os portadores de hemofilia ganharam prioridade em 2011. A pesquisa
gue fundamenta esta tese analisa a atencdo a saude dos pacientes adultos com
hemofilia que ocorreu a partir de entéo.

Objetivo: Analisar a atencéo a saude oferecida aos adultos com hemcofilia, verificando
o cumprimento do protocolo de tratamento e avaliando as condi¢fes de vida e saude
dos pacientes e outros fatores associados.

Métodos: Estudo transversal retrospectivo, realizado de junho de 2015 a maio de
2016, composto por trés fases, que incluiu pacientes com hemofilia A ou B, com 18
anos ou mais de idade, residentes no DF ou nos municipios da RIDE-DF, seguido de
coorte para avaliacdo da mortalidade até julho de 2019. Na 12 fase, foram analisados
os dados do sistema de prontuéario eletrénico da Secretaria de Estado de Saude do
DF, do Sistema Hemovida Web Coagulopatias do MS e dos registros da farmacia da
Fundacdo Hemocentro de Brasilia (FHB) de todos os pacientes com hemofilia A ou B
com idade maior ou igual a 18 anos (n=138). Na 22 fase, foram aplicados questionarios
para avaliar as caracteristicas socio-demogréficas, as condicbes de salde, a
autopercepcao da saude, a atencao recebida na FHB e a qualidade de vida pelo
Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults (Haem-A-QoL). Amostra de
conveniéncia de pacientes que foram a FHB realizar exames, consultas
especializadas ou retirar medicamentos (n=41). Na 32 e ultima etapa, foram utilizados
os instrumentos Functional Independence Score in Hemophilia (FISH) para avaliacdo
da independéncia funcional e o Hemophilia Joint Health Score (HJHS) para avaliagao
da saude articular, numa amostra de conveniéncia convidada por telefone ou
pessoalmente quando da ida & FHB (n=31).

Resultados: 12 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 coagulacdo, Ul/Kg, por paciente foi elevada, 38,0
(1Q25-75%: 32,0-42,0). Cumprimento do protocolo de tratamento-somente 35
pacientes cumpriam todos os itens (25,4%). Tratamento na FHB, Unica variavel a
apresentar associacao 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 nao teve conformidade em todos os itens do protocolo
apresentou a maior mortalidade, sendo metade dos 6bitos em pacientes que nédo
apresentarem conformidade com nenhum item do protocolo (p<0,001). Anticorpos
inibidores de fatores da coagulacdo presentes em 8,5% dos pacientes testados
(11/129). A sorologia positiva para HCV foi a mais comum (47,1%, 64/136). Idade
apresentou associacao positiva e independentemente com sorologia para HCV
positiva (OR=1,475, 1C95%=1,112-1,957, p=0,007). Hemcofilia leve (OR=0,003,
1C95%=0,000-0,578, p=0,030) e ndo tabagismo (OR=0,057, IC95%= 0,004-0,837,
p=0,036) tiveram associa¢cado negativa e independente com a sorologia positiva para
HCV. Demais doencas infecciosas testadas apresentaram prevaléncias inferiores
(4,4% para HIV — 6/135, 3,7% para doenca de Chagas — 5/135, 1,5% para HTLV-1/2
—2/136 e 1,5% para VHB — 2/136). Nos pacientes com hemofilia grave, a judicializacao
ocorreu em 21 casos (20,4%). A judicializacdo apresentou associacao 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;
1C95%: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). 22 fase (n=41) A Unica variavel que
mostrou associacéao significativa com o Haem-A-QoL foi hemofilia moderada ou grave
guando comparada a hemofilia leve (34,0+14,3 versus 20,0+9,7, p=0,041). 32 fase
(n=31) Escore FISH 27,0+3,8 e HJHS: 18,0+10,8. As variaveis com significancia
estatistica em relacdo ao FISH foram: tratamento profilatico (p=0,001), hemofilia
moderada ou grave (p=0,006) e histéria de hemotransfusdo prévia (p=0,047). No
escore HJHS, tratamento profilatico (p<0,001), hemofilia moderada ou grave
(p=0,002), ter apresentado hemartrose (p=0,018), renda superior a 2 salarios minimos
(p=0,032) e residir no Distrito Federal (p=0,039).

Concluséo: A hemofilia € uma doenca rara, com tratamento complexo, que acomete
todas as classes sociais. Os resultados do estudo reforcam a importancia do CTH, na
FHB e a existéncia de protocolos clinicos assistenciais. Ademais, os resultados dessa
pesquisa sugerem que houve avancos na atencao oferecida pelo SUS, no DF, a saude
das pessoas com hemofilia, especialmente com a implantacido do CTH, na FHB.

Palavras-chave: Hemofilia A; Hemofilia B; Atencdo a Saude; Judicializacdo da
Saude; Assisténcia Farmacéutica; Servicos de Saude; 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 (1Q25-75%: 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%
Cl: 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 HIHS 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 INTRODUCAO

Em 1988, sob influéncia da VIII Conferéncia Nacional de Saude, de 1986, a
Constituigéo Federal (CF), “Constituicdo Cidada”, criou, no Brasil, o Sistema Unico de
Saude (SUS), em um periodo de profundas transformagfes econdmicas, sociais e
demograficas com varios avangcos para o povo brasileiro. O SUS destaca-se por
garantir o direito universal a saude com integralidade das acdes, constituindo uma
politica de protecdo social. Para um pais continental como o Brasil, a Constituicdo
Federal orienta principios para a operacionalizacdo do SUS, definindo que as acdes
e servicos de saude integram uma rede regionalizada e hierarquizada e constituem
um sistema UOnico, organizado de acordo com as seguintes diretrizes:
descentralizacdo, com direcdo Unica em cada esfera de governo, atendimento
integral, com prioridade para as atividades preventivas, sem prejuizo dos servi¢cos
assistenciais e participacdo da comunidade (1).

A participacdo da comunidade para exercer o controle social sobre a politica e
a gestdo do sistema da-se por meio das Conferéncias e dos Conselhos Municipais,
Estaduais, do Distrito Federal e Nacional de Saude (2).

Na construcédo do SUS, de 1988 até a presente data, houve um grande avancgo
nas politicas de saude deliberadas nas conferéncias e conselhos de saude nos trés
niveis de governo. Um dos avancos € a oferta de tratamentos de acordo com a
medicina baseada em evidéncia, com a utilizacdo de tecnologias gratuitas para os
usuarios e com o melhor custo/beneficio para o SUS, pois muitas delas séo de alto
custo, como alguns medicamentos (3).

Integram a organizacao da Politica Nacional de Saude os programas de saude,
alguns deles reconhecidos internacionalmente, como os de imunizagao e AIDS, em
gue o Ministério as Saude (MS) adquire e distribui os produtos (vacinas e
medicamentos) para tratamento aos Estados, Distrito Federal (DF) e Municipios, que,
por sua vez, realizam o atendimento aos usuarios do SUS.

A organizagdo das redes descentralizadas de servico e a competéncia dos
orgaos delas integrantes, em cada esfera de governo, sdo pactuadas por meio da

Tripartite®.

! Tripartite — Foro de negociacéo e pactuacao entre gestores federal, estadual e municipal, quanto aos aspectos
operacionais do SUS. (Fonte: Site do Ministério da Saude).
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No Programa Nacional de Sangue e Hemoderivados do MS, o mesmo se da
em relacdo ao tratamento das pessoas com coagulopatias hereditarias, entre elas as
hemofilias. Os pacientes sdo assistidos nas redes de servicos de hemoterapia
estaduais, distrital e municipais, nas quais realizam os exames laboratoriais para o
diagndstico e recebem a atencdo necessaria a saude integral (4,5). O MS adquire 0s
produtos para o tratamento e distribui para os centros tratadores de hemofilia (CTH)
localizados em todo o territério nacional desde 1994. Os produtos utilizados no
tratamento sdo os fatores de coagulacdo que podem ser de origem plasmatica
(hemoderivados) ou os produzidos por engenharia genética (recombinantes), que sao
de alto custo. A desvantagem do VIII recombinante (FVIIIr) é o custo, que, no periodo
da pesquisa, foi de 2,6 a 3,2 vezes maior do que o do fator de coagulacédo VIII
plasmatico (6). O tratamento pode ser de demanda? — o paciente aplica o fator de
coagulacdo deficiente quando h& sangramento — ou profilatico® — 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)* com o objetivo de ser aplicado assim que houver um sangramento, visando
conté-lo imediatamente, antes mesmo de o paciente chegar a um servi¢co de saude
(5).

No Brasil, as profilaxias primaria e secundaria foram introduzidas,
respectivamente, em 2011 e 2012 (8,9,10). Espera-se que a introducao do tratamento
profilatico levara o pais a ter uma nova geracao de pacientes com hemofilia com
minimas sequelas, melhor qualidade de vida e sobrevida equivalente a da populagéo
em geral, além de torna-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 — quando se aplica dose de fator de coagulacdo na suspeita ou evidéncia de
sangramento.

3 Tratamento profilatico — Profilaxia priméaria: O fator de coagulacdo administrado de maneira periédica e
ininterrupta a longo prazo, iniciada antes ou apos ocorréncia da primeira hemartrose e antes dos 3 anos de idade
por periodo superior a 45 semanas por ano. (Anexo G); Profilaxia secundaria — De longo prazo (> 45 semanas por
ano), quando a reposicao dos fatores de coagulacdo é administrada de maneira periddica e ininterrupta, iniciada
apos duas ou mais hemartroses ou apds os 36 meses de idade. Para todos os pacientes: De curto prazo, quando
a reposicdo 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 — A dose domiciliar (DD) permite acesso imediato ao fator de coagulacéo e, portanto, ao tratamento precoce,
ideal, resultando em diminuicdo da dor, disfuncéo e incapacidade de longo prazo e diminui¢do significativa das
admissBes em hospital por complicag6es.
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(HBDF) e, posteriormente, no Hospital de Apoio de Brasilia (HAB). Em 2010, relat6rios
de 6rgao de fiscalizacdo e controle, nacional e distrital, apresentaram varias falhas na
politica de saude para os portadores de coagulopatias hereditarias, com danos para
0s pacientes e para o SUS no DF. Com a mudanca politica no Governo do Distrito
Federal (GDF) em 2011, a Secretaria de Estado da Saude do DF (SES/DF) delegou
a Fundacdo Hemocentro de Brasilia (FHB), 6rgéo publico da administracdo indireta e
coordenadora da hemorrede no DF, a coordenacao da atencdo a saude das pessoas
com coagulopatias no DF e iniciou uma série de medidas para corrigir falhas
apontadas nos relatorios dos érgaos de fiscalizagdo e controle (11-15).

No trabalho, estudamos a atencdo a saude dos pacientes com hemofilia, no
Distrito Federal (DF), a partir das mudancas iniciadas em 2011. Foi realizada uma
pesquisa por equipe de professores da Escola Superior de Ciéncias da Saude
(ESCS/FEPECS/SES/DF) em parceria com profissionais da FHB/DF, incluindo a

autora desta Tese, que estudou os resultados da pesquisa.
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2 REVISAO DA LITERATURA

Na revisdo da literatura, foram adotados dois eixos de andlise. O primeiro sobre
a hemofilia como distarbio de coagulacdo do sangue, sua origem, caracteristicas,
classificacdo, prevaléncia, diagnostico, evolucdo e fatores complicadores do
tratamento que levam a sequelas, podendo levar a 6bito. O segundo eixo busca
conhecer a atencdo a saude atual das pessoas com hemofilia no mundo e os

antecedentes histéricos no Brasil e no Distrito Federal.

2.1 AHEMOFILIA

2.1.1 Defini¢éo

A hemofilia é um tipo de coagulopatia hereditaria que ocorre nas pessoas com
atividade coagulante reduzida dos fatores de coagulacao VIl ou IX. Os dois principais
tipos de hemofilia sdo: hemofilia A, devida a atividade coagulante reduzida do fator
VIII de coagulacdo e hemofilia B, pela atividade coagulante reduzida do fator IX de
coagulacéo (16). Ambas as hemofilias sdo doencas hereditarias recessivas ligadas ao
cromossomo X. Alguns pacientes podem apresentar o disturbio por mutacdo genética.
Algumas mulheres com um gene néo funcional em um dos cromossomos X podem
ser levemente sintomaticas (5). A diferenca entre hemofilia A e B foi determinada em
1952 (17). Outros tipos incluem a hemofilia C, que ocorre devido a um fator Xl
insuficiente e a parahemofilia, que ocorre devido a um fator V insuficiente. A hemofilia
adquirida esta associada a canceres, disturbios autoimunes e gravidez (18).

A prevencdo pode ocorrer com a remocao de um o6vulo, sua fertilizagdo e

testagem do embrido antes de transferi-lo para o utero (19).
2.1.2 Epidemiologia

A hemofilia A afeta cerca de 1:5.000 a 1:10.000 homens no nascimento,
engquanto a hemofilia B afeta cerca de 1:35.000 a 1:50.000 (20). As pessoas que tém
hemofilia sangram por mais tempo apds uma lesdo ou contusbes leves, o que
aumenta o risco de dano nas articulagdes ou no cérebro (5,21). De acordo com o0 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 disturbio, eram 39,36% de hemofilia A e 32,08% de hemofilia
B (22).

2.1.3 Diagnostico

O diagnostico é confirmado pela realizagdo de exames laboratoriais especificos
e de alto custo, de preferéncia em laboratérios especializados (laboratério de
hemostasia), que avaliam a coagulacdo do sangue. Os exames visam identificar a
capacidade da coagulacdo e os niveis de atividade dos fatores de coagulacdo no
sangue total, o que define a classificacdo 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 corddo umbilical ou do recém-nascido (5, 23). Os exames de hemostasia
realizados permitem definir o digndstico entre as diversas coagulopatias, que
apresentam manifestagdes clinicas semelhantes, possibilitando o correto diagndstico
diferencial. Além da importancia do laboratério de hemostasia em relagdo ao
diagnéstico, a identificacdo e quantificacdo dos anticorpos inibidores € extremamente
importante no acompanhamento dos pacientes. Inibidores sédo anticorpos do grupo Ig

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

2.1.4 Clinica

De acordo com Blanchette V. S. e col., os pacientes tendem a apresentar
sangramento recorrente de gravidade variavel, que ocorre de forma espontanea nos
casos graves ou pos-traumatica nos casos moderados e leves, em qualquer érgao ou
tecido. Os sangramentos mais frequentes sao nas articulacdes. Mais de 90% dos
eventos hemorragicos envolvem hemartrose, sangramento intra-articular que comeca
a ocorrer nos primeiros anos de vida. Quando recorrente, nao tratada ou
inadequadamente tratada, a hemartrose resulta em dano permanente a cartilagem
articular, levando a artropatia deformante e incapacitante, mesmo na segunda década
de vida. Agueles com caso leve (atividade coagulante dos fatores pouco reduzida)
podem apresentar sintomas apenas apos um acidente ou durante um procedimento
invasivo (24).

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

sangramento no cérebro pode resultar em dores de cabeca e, a longo prazo,
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convulsdes ou diminuicdo do nivel de consciéncia (24). De acordo com estudo de
2019, a maior causa de morte nos hemofilicos é a hemorragia intracraniana (25).

2.1.5 Tratamento

O tratamento é feito principalmente com a reposicao dos fatores de coagulacdo
do sangue, VIl ou IX, respectivamente para hemofilia A e B. Eles sdo administrados
preventivamente ou sob demanda. O uso preventivo envolve a infusdo do fator de
coagulacdo em um esquema regular, a fim de manter niveis de coagulacdo
suficientemente altos para evitar episédios de sangramento espontaneo. O tratamento
sob demanda (ou episddico) ocorre no curso de episodios hemorragicos (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
trés vezes por semana e pode continuar por toda a vida. O tratamento iniciado
rapidamente apdés episodios de sangramento diminui os danos ao organismo (28).

Autores apoiam a ideia de que o tratamento profilatico ndo s6 € mais eficaz do
que o tratamento sob demanda, mas também sugerem que iniciar a profilaxia apés a
primeira hemorragia grave relacionada a articulacdo pode ser mais rentavel do que
esperar dano maior a articulacdo (28). A reposicdo pode ocorrer em casa ou no
hospital (7).

Os fatores de coagulacao sao obtidos a partir de sangue humano (plasméaticos)
ou por engenharia genética (recombinantes). Os fatores plasmaticos, também
conhecidos como hemoderivados, sédo obtidos por meio de processos fisicos e
guimicos, a partir do plasma humano excedente do uso terapéutico (29). Desde 1993,
os fatores recombinantes estdo disponiveis e tém sido amplamente utilizados nos
paises ocidentais mais ricos. No inicio de 2008, a Food and Drug Administration
(FDA), dos EUA, aprovou o fator anti-hemofilico, geneticamente modificado a partir
dos genes das células de ovario de hamster chinés. Eles sdo bem mais caros e
geralmente ndo estdo disponiveis no mundo em desenvolvimento. Em muitos casos,
os fatores de coagulacdo plasmaticos ou recombinantes, ou seja, de qualquer tipo,
sao dificeis de se obter em paises em desenvolvimento (30).

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

pode durar mais tempo na corrente sanguinea do que o fator padrdo, o que permite
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aplicacdes do fator com menos frequéncia. No caso da hemofilia A, o tratamento
passa para duas vezes por semana, em vez de trés vezes. Para a hemofilia B, o
tratamento pode ser semanal ou até quinzenal. O tratamento para sangramentos
também pode ser mais rapido, com a aplicagdo de uma unica injecdo do fator EHL
(48).

Novas drogas como o0s anticorpos monoclonais tém mudado o tratamento de
diversas doencas, como o0 anticorpo emicizumabe na hemofilia A. Nos anticorpos
monoclonais uma unica proteina do sistema imunoldgico € fabricada em grandes
quantidades e sdo usadas nas doencas para as quais demostrem eficacia. O anticorpo
emicizumabe é um anticorpo do tipo G4 (IgG4), monoclonal humanizado, produzido
pela tecnologia de DNA recombinante em células de ovarios de hamster chinés. Atua
mimetizando a acdo do FVIII através da ligacdo do fator IX ativado ao fator X,
necessaria para a hemostasia efetiva. (35)

Se néo tratada adequadamente, a hemofilia deixa sequelas irreversiveis para
0s pacientes com impacto na qualidade de vida dos pacientes, para o SUS e para a
sociedade.

Infecgbes transmitidas pelo sangue sédo uma das preocupacdes no tratamento
dos pacientes e seus efeitos ainda persistem em parte da populacdo de hemofilicos
no Brasil e no mundo. Com a seguranca atual dos produtos desde a década de 1980,
nao ha registro de infeccdo de paciente com hemofilia em uso de concentrados de
fatores de coagulacao. Por outro lado, ainda hd um nimero preocupante de pacientes
infectados com os virus das hepatites e da sindrome da imunodeficiéncia humana

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

2.1.6 Complicacfes do tratamento — Inibidores

Os inibidores sdo uma complicacdo grave do tratamento da hemofilia. Sao
anticorpos do grupo Ig G que aparecem nos pacientes com hemofilia, no curso do
tratamento de reposicdo de fatores de coagulacdo. Até 30% das pessoas com
hemofilia em tratamento com reposicdo de fatores de coagulacdo 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 refrataria ao fator de coagulagéo de substituicdo como

resultado de inibidores circulantes, o tratamento indicado passa a ser os produtos
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“bypassing”, que fazem uma ponte entre os fatores e ativam a coagulagéo do sangue,
como o complexo protrombinico parcialmente ativado (CPPA) e o fator VII ativado
recombinante (FVllar) (32), além do tratamento de imunotolerancia®

Além do aspecto clinico da presenca dos inibidores em pacientes com
hemofilia, como a complicacdo de maior gravidade, o tratamento dos pacientes com
inibidores € muito mais caro do que o tratamento regular, com os fatores de
coagulacéo plasmaticos e recombinantes. Individualmente o FVllar € o de mais alto
custo. A unidade dele em 2012 custou seis vezes mais do que o FVIIr (6).

Registros incompletos no cadastro dos pacientes, Sistema Hemovida Web
Coagulopatias (SHWC) do MS, além de exames ndo realizados, impedem que se
tenha um percentual mais confiavel da presenca de inibidor nos pacientes brasileiros.
Espera-se que o sistema seja atualizado regularmente, ndo sO pelos registros dos
pacientes, como também por meio da incorporacdo de itens de melhorias e

aprimoramento, resultante de discussdo com seus usuarios (33).
2.1.7 Prognoéstico/Expectativa de vida

Em 2002, estudo de Barr e col., no Canad4, mostrou que, apesar das melhorias
demonstraveis na seguranca e eficacia na utilizacdo de concentrados de fator de
coagulacédo, os hemofilicos continuavam a experimentar uma carga importante de
morbidade especialmente em relacédo a hepatite C e a positividade para o HIV. (31)

Embora poucos portadores de hemofilia recebam cuidados adequados em
paises em desenvolvimento e apesar de o Brasil exibir grandes desigualdades sociais,
o MS fez avancos significativos no tratamento da hemofilia nos ultimos anos. Os
maiores avancos foram a introducgédo da profilaxia, da imunotolerancia® e de produtos
para uso nos pacientes com inibidor®. No Brasil, a partir de estudo de custo-efetividade
da CONITEC/MS, em setembro de 2019, foi recomendado o emicizumabe para alguns
pacientes elegiveis 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

SImunotolerancia: A imunotolerancia é o tratamento realizado para pacientes com hemofilia A congénita
que desenvolveram inibidores contra o fator VIII. Consiste na infusdo de fator VIl varias 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 — O concentrado de complexo protrombinico
parcialmente ativado (CCPA) e o fator VIl recombinante sdo conhecidos como agentes bypassing por
agirem em ponto distante na cascata da coagulacdo, fazendo um bypass, ou seja, uma “ponte” através
do “defeito” 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$1.350.000,00 — emicizumabe R$
850.000, 00) (35). Novos estudos poderao 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 alcancou 50 a 60 anos. Atualmente, com tratamento
adequado, os homens com hemofilia geralmente tém uma qualidade de vida quase
normal, com uma expectativa de vida média de aproximadamente 10 anos a menos
do que um homem néo afetado (5).

Novas drogas, como os anticorpos monoclonais tém mudado o tratamento da
hemofilia. Existe ainda uma grande expectativa em relacdo a terapia génica, uma
alternativa para correcdo de defeitos genéticos. Estudos em andamento também
mostram resultados promissores em pacientes com hemofilia. Ela consiste em uma
infusdo viral carregando novo material genético nas células dos pacientes e isso
corrige a falha do paciente em produzir fatores de coagulacéo. Se for bem-sucedida,

essa terapia proporcionara 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 disturbio raro, complexo para se diagnosticar e gerenciar. A
Federacdo Mundial de Hemofilia (FMH), uma organizacdo social, tem como viséo
“Tratamento para todos”, ou seja, a expectativa de que um dia todas as pessoas com
hemofilia ou outros distarbios hemorragicos desfrutardo de um futuro mais seguro,
nao importa onde morem. A missdo da FMH é “buscar melhorar e manter o
atendimento as pessoas com disturbios hemorragicos hereditarios em todo o mundo”.
Uma das iniciativas da entidade € a elaboracéo e divulgacédo de material educacional
sobre o tratamento desses pacientes, entre eles as “Diretrizes para o manejo da
hemofilia”, que visa fornecer orientacdes praticas baseadas em evidéncias cientificas
para profissionais de saude, autoridades governamentais e organizacdes de pacientes
gue buscam iniciar e/ou manter os cuidados com programas de hemofilia. As diretrizes
foram elaboradas e sdo atualizadas por especialistas de varios paises e séo

reconhecidas pela Organiza¢cdo Mundial da Saude (OMS), que referenda o trabalho
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da FMH. Elas s&o adotadas pelos 130 paises membros da FMH e tém como principais
principios:
1. O objetivo principal dos cuidados € prevenir e tratar o sangramento com o
concentrado do fator de coagulacao deficiente especifico;
2. Sangramentos agudos devem ser tratados o mais rapido possivel, de
preferéncia dentro de duas horas. Na duvida, trate;
3. Para facilitar o manejo adequado em situacdes de emergéncia, todos 0s
pacientes devem levar identificacdo facilmente acessivel, indicando o
diagnéstico, gravidade do distarbio hemorragico, status do inibidor,
tratamento usado, contato de médico/clinica responsavel (5).

O cuidado integral promove a realizacédo de atividades fisicas e para a saude
psicossocial e tem como prioridades a melhoria da saude e da qualidade de vida das
pessoas com hemofilia com: a) prevencéo de sangramento e danos nas articulacdes;
b) gerenciamento imediato do sangramento e complicagdes; c) controle do
desenvolvimento de inibidores e d) tratamento das doencas transmitidas pelo sangue
e atencdo a saude psicossocial.

Para os cuidados aos pacientes, a FMH recomenda os Centros de Tratamento
de Hemofilia (HTC). O HTC deve oferecer uma atencao integral multiprofissional e
especializada, para atender a saude fisica e psicossocial dos pacientes e suas
familias. A equipe principal deve ser constituida pelos seguintes membros: um diretor
médico (de preferéncia um pediatra e/ou hematologista adulto ou médico com
interesse e especializagcdo em hemostasia); um coordenador de enfermagem para
coordenar a prestacdo dos cuidados e educar os pacientes e suas familias; um
especialista em musculo-esquelético (fisioterapeuta, terapeuta ocupacional, fisiatra,
ortopedista, reumatologista), que pode abordar a prevencdo bem como o tratamento;
um especialista de laboratério e um especialista psicossocial. Todos 0os membros
devem ter experiéncia no tratamento de distirbios hemorragicos e devem ser
acessiveis aos pacientes em tempo habil, de maneira conveniente. O CTH deve
contar com um laboratério de hemostasia para o diagndstico 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
plasmaticos. O tratamento deve ser iniciado com doses mais baixas que sao
aumentadas progressivamente, de acordo com a resposta clinica, de forma

individualizada. Exercicios regulares e outras medidas para estimular o
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desenvolvimento psicomotor normal devem ser encorajados para promover masculos
fortes, desenvolver equilibrio e coordenacdo e melhorar a aptiddo. Atividades que
possam causar trauma devem ser evitadas. O monitoramento regular do estado de
salude e a avaliacdo dos resultados sdo componentes chaves do tratamento.
Medicamentos que afetam a fungéo plaquetaria devem ser evitados. Os niveis de fator
devem ser elevados para niveis apropriados antes de qualquer procedimento invasivo.
Uma boa higiene bucal é essencial para prevenir doencas periodontais e carie
dentaria. Os pacientes necessitam ainda de um programa abrangente de assisténcia
para a coordenacédo dos pacientes internados e outras fun¢des do ambulatério para
0s cuidados e servi¢cos aos pacientes e suas familias. Todos devem ter uma avaliagéo
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
avaliacao integral deve ser repetida a cada ano (criancas a cada seis meses). Centros
menores e meédicos particulares podem prestar cuidados primérios e gestao de
algumas complicacGes, em consultas frequentes, para os pacientes que moram a
longa distancia do centro de tratamento de hemofilia mais proximo. Se indicado,
poderao ser referenciados para outros servigos. Os cuidados de emergéncia devem
estar disponiveis o tempo todo e acessiveis aos pacientes em tempo habil, de maneira
conveniente. Para facilitar o atendimento em situacdes de emergéncia, todos o0s
pacientes devem levar identificacdo indicando diagndstico, gravidade do disturbio
hemorragico, presenca ou ndo de inibidor, tipo de produto em uso, dosagem inicial
para o tratamento e contato do médico ou clinica responsavel pelo tratamento (5).
De uma forma geral, os paises parceiros da FMH seguem as diretrizes da
federacao, que inclui os Centros Tratadores de Hemofilia como modelo na atencéo a
saude dos pacientes com coagulopatias hereditarias. Os CTH diferem entre si, mas
todos devem garantir a realizacdo dos exames para diagnostico e dosagem de
inibidor, equipe multiprofissional, oferta dos fatores de coagulagédo e assisténcia no
caso de sangramento e complica¢gfes, ndo obrigatoriamente no préprio CTH, além de

seguirem protocolo de tratamento (5).
2.2.2 Sistemas de Saude

Os sistemas de saude, para funcionar, dependem de trés componentes que se
articulam entre si: 1. Politico — modelo de gestdo, 2. Econdmico — modelo de

financiamento e 3. Médico — modelo de atencdo. Nenhum pais tem um modelo puro,
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mas em alguns se observa hegemonia de determinada forma de organizacdo e
financiamento de saude que caracteriza 0 modelo. Dessa forma, quando se diz que
um pais adota um determinado tipo de sistema, significa que esse € o sistema que
predomina no pais. Eles sao classificados como:

a) Modelo Universal: Esse modelo € caracterizado por financiamento publico
com recursos dos impostos e acesso universal aos servigos que sao prestados
por fornecedores publicos. Os trabalhadores dependem do Estado. Podem
existir outras fontes de financiamento além dos impostos, como pagamentos
diretos de usuarios e outros insumos. Porém, a maior parte do financiamento e
gestao é por conta do Estado;

b) Modelo do Seguro Social: O conceito de seguro social implica um seguro no
qual a participacao € obrigatoria. O financiamento € por aporte e contribuicdes
dos empresarios e trabalhadores. Por definicdo, s6 cobrem os contribuintes e
seu grupo familiar, embora ultimamente exista uma tendéncia de
universalizacado de cobertura,

c) Modelo de Seguros Privados: Esse modelo tem uma organizacao tipicamente
fragmentada, descentralizada e com escassa regulacdo publica, tendéncia que
esta sendo mudada;

d) Modelo Assistencialista: O Estado s6 daria assisténcia as pessoas incapazes
de assumir a responsabilidade individual de cuidar da saude. As acdes seriam
direcionadas as pessoas mais vulneraveis e carentes, porém, as acées seriam

limitadas qualitativa e quantitativamente (38).

Especificamente em relacdo aos cuidados de salude para os pacientes com
hemofilia, sobretudo os pacientes graves, o tipo do sistema de saude, principalmente
o componente financiamento, tem um impacto muito grande na evolucéo clinica dos
pacientes. Em um estudo de Portugal, de 2015, mostrou-se que o tratamento da
hemofilia € caro, principalmente para pacientes com doenca grave e para aqueles que
desenvolvem os inibidores. Os custos totais anuais nos dois tipos de hemofilia foram
para a hemofilia A=77.587 € e B=112.469 €, 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 ter¢cos 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 episédico na hemofilia grave e USD
301.392,00/ano por paciente recebendo profilaxia (mediana: USD 286.198,00). O fator
de coagulacgéo contribuiu de 54% dos custos totais na hemofilia leve a um maximo de
94% para pacientes com hemofilia grave. Esses resultados refletem achados de
pesquisas anteriores, sugerindo que os custos da terapia de reposicdo 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 paises na Europa, em 2017,
mostrou que o custo médio geral do tratamento de profilaxia dos pacientes com
hemofilia € de 199.541,00€/ano, por paciente, sendo que 99% desse valor é investido
na aquisicdo dos fatores de coagulacao VIl e IX, ou seja, 197.545,59 €/ano por
paciente (41). Pode-se concluir que o custo dos fatores de coagulacao, eixo principal
no tratamento da hemofilia, ndo é suportado pela grande maioria dos pacientes e nem
mesmo por muitos governos. Assim, a forma de financiamento do sistema de saude
em um pais reflete diretamente na evolucdo clinica e na qualidade de vida dos

pacientes.
2.2.3 Atencédo a saude dos pacientes com hemofilia: alguns paises

Reino Unido

Em 1948, o Reino Unido (RU) implantou o sistema nacional de saude, o
“National Health Service” (NHS). E um sistema universal e igualitario com atuacéo
preventiva e curativa, equivalente ao SUS do Brasil. Os recursos sao arrecadados
pelo sistema de Iimpostos nacional, mas o0s servicos sao administrados
separadamente por cada pais membro: Inglaterra, Irlanda do Norte, Escécia e Pais
de Gales (38). Em 2018, a estimativa da populacdo 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 sao orientados a se registrarem
no CTH mais perto. Se o centro for pequeno, o paciente também sera registrado em
um centro regional maior, com atendimento integral (Comprehensive Care Centre-
CCC) (44). De acordo com a FMH séo 87 CTH (45). Os exames de hemostasia séao
realizados nos CCC para firmar o diagnostico e classificar a gravidade do disturbio.
Os CCC também realizam a dosagem de inibidor dos fatores VIl e IX (46). A equipe

responsavel 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 psicélogos e
assistentes sociais (47). Existem trés grupos principais de tratamentos disponiveis
para o tratamento da hemofilia: a) terapia de reposicéo de fator VIII ou com o fator IX
padrao, dependendo se a pessoa tem hemofilia A ou hemofilia B. Atualmente, o fator
recombinante é geralmente usado. A terapia pode ser “sob demanda”, quando o fator
€ 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 frequéncia do tratamento varia, mas, em geral, as pessoas
com hemofilia A precisam de profilaxia trés 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 disponivel é um agente de desvio chamado emicizumabe. (48). O produto
derivado do plasma ainda esté disponivel no Reino Unido, porém ele geralmente ndo
é utilizado (49). O motivo principal da reducdo no uso dos produtos hemoderivados foi
a transmissdo por transfusdo sanguinea do ‘prion” causador da “variant Disease
Creutzfeldt-Jakob” (vDCJ), que pode ser causada pelo consumo de carne de uma
vaca com encefalopatia espongiforme bovina (BSE ou doencga da "vaca louca™) ou por
transfusdo de sangue, embora isso tenha acontecido apenas quatro vezes no Reino
Unido (49). A Dose Domiciliar (DD) € adotada no tratamento pelas diversas vantagens,
como a administracdo do medicamento de forma mais rapida apés um sangramento,
com reducao do atendimento hospitalar, do tempo de recuperacao e do risco de dano
permanente (48). Os familiares de pacientes com hemofilia sé&o treinados para aplicar
as infusbes de fatores coagulantes em domicilio e, ainda crianca, os pacientes sao
ensinados a aplicar neles proprios. Dependendo da renda do paciente, o conselho

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

Espanha

A Espanha, assim como outros paises da Europa adota o modelo de atengéo
universal. Uma revisdo do sistema de salude da Espanha foi realizada em 2018 e

concluiu que:

o estado geral de saude da populagdo continuava melhorando e que a
expectativa de vida era a mais alta da Unido Europeia.... Apesar das
restricbes orgamentdrias associadas a crise econdmica, o sistema de saude
permanecia quase universal, cobrindo 99,1% da populacdo. O gasto publico


https://www.nhs.uk/conditions/blood-transfusion/
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em salde prevalece, com fontes publicas respondendo por mais de 71,1%
do financiamento total da sadde. Os impostos gerais sdo a principal fonte de
recursos publicos, com as regifes (conhecidas como Comunidades
Autdnomas) gerenciando a maioria desses recursos de saude publica. Os
gastos privados, principalmente relacionados a pagamentos diretos,
aumentaram ao longo do tempo e agora estdo acima da média da UE. Os
principios e objetivos subjacentes do sistema nacional de saude continuam
focados na universalidade, acesso livre, equidade e justica no financiamento.
A evolucdo das medidas de desempenho na ultima década mostra a
resiliéncia do sistema de saude apés a crise econbmica, embora algumas
reformas estruturais possam ser necessarias para melhorar a gestdo do
atendimento crénico e a realocacédo de recursos para intervencdes de alto
valor. (51)

Em 2018, a populacdo da Espanha era de 46.660.000 habitantes (52).
Registros de pesquisa da Sociedad Espafiola de Trombosis y Hemostasia (SETH) e
gue constam no documento oficial do “Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e
Igualdad”, de 2012, Hemofilia — 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,
psicologo, cirurgido e outros profissionais da area da saude (53). Nessa mesma data,
0 ministério também divulgou um guia terapéutico (Hemofilia — Guia Terapéutica)
contendo informagdes sobre hemofilia e recomendagdes sobre o tratamento. Nesse
guia, constam a DD, os tratamentos profilaticos e de demanda e os tipos de fatores
de coagulacdo utilizados no tratamento, que sdo o VIII e IX, plasmatico e
recombinante. O guia terapéutico recomenda que as doses iniciais sejam baseadas
em uma dose média, que deve ser adaptada as necessidades de cada paciente. No
caso das criancas, em razao da vida média do fator de coagulacdo ser mais curta, 0
concentrado deve ser administrado mais frequentemente. A DD foi adotada em 1982,
pelo Ministério da Saude, visando evitar danos nas articulacdes e reduzir os eventos
hemorragicos. Para iniciar o tratamento domiciliar, € necessario que o paciente ou 0s
responsaveis por ele realizem um treinamento prévio. O programa inclui conceitos
sobre varios aspectos da hemofilia e ensina os pacientes e/ou familiares a realizarem
as puncbes venosas e administrarem o produto (forma de preparar, medidas
assépticas, armazenamento e coleta de material descartavel) (54). Os Centros de
Atencion Integral de Hemofilia (CAIH) realizam os exames para diagnostico e
acompanhamento dos pacientes, incluindo a dosagem de inibidor e oferecem
assisténcia 24h (53). Nos CTH, a atencdo se d4 com médico especialista com

experiéncia em hemostasia, além de enfermeiros, reabilitadores, ortopedistas,
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psicologos, cirurgides e outros profissionais da area da saude (53). S&o trinta e seis
centros de tratamento espalhados pelo pais (45).

Argentina

A Argentina, de acordo com o Instituto Nacional de Estadistica Y Censos —
Republica Argentina (INDEC), tem uma estimativa de 45.376.763 habitantes para
2020 (55). Uma revisdo sobre o sistema de saude da Argentina, de 2011, apresenta
trés modelos: o publico, o previdenciario e o privado. O setor publico inclui o ministério
nacional e das provincias, bem como a rede de hospitais publicos e unidades basicas
de saude que prestam atendimento aos pobres e populacdo ndo segurada. Esse setor
é financiado com impostos e pagamentos feitos pelos beneficiarios da previdéncia
social que utilizam os servigos publicos de saude. O setor previdenciario ou “Obras
Sociales” (OS) abrange todos os trabalhadores da economia formal e suas familias.
A maioria dos sistemas operacionais opera por meio de contratos com fornecedores
privados e € financiada com contribuicdes da folha de pagamento de empregados e
empregadores. Finalmente, o setor privado inclui todos os provedores privados que
oferecem servicos a individuos, beneficiarios de sistemas operacionais e com seguro
de saude privado. Esse setor também inclui agéncias de seguros privadas chamadas
“Empresas de Medicina Pré-paga”, financiadas principalmente por prémios pagos por
familias e/ou empregadores (56). Em 2018, conforme o mapa dos distarbios
sanguineos presente no site da FMH, o nimero 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 varios locais como hospitais, institutos, centros assistenciais,
fundacdes e consultérios médicos (57). No site da FMH, constam trinta e trés centros
de tratamento de hemofilia (CTH) (45). O tratamento é orientado pelo “Guia para el
manejo de la Hemofilia Congénita”, um consenso de médicos especialistas argentinos,
de 2015, que reune diversas informac¢des acerca do diagndstico clinico, laboratorial e
modalidades de tratamento com controle clinico periddico. Sobre o diagnéstico
laboratorial, ha laboratorio especializado. Ndo h& informacado de quantos e se privados
ou publicos. Os tratamentos séo o profilatico, que administra os fatores de coagulacao
para evitar hemorragias e por demanda, na suspeita ou evidéncia de sangramento.
Os concentrados de fator VIII e IX fracionados do plasma e os recombinantes sao

utilizados. Na auséncia 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 0s pacientes nunca tiverem sido expostos aos produtos
derivados de plasma humano. Em geral, na profilaxia, a dose por infusdo do
tratamento de pacientes sem inibidor é de 20-40 Ul/kg de FVIII, trés vezes por semana
e 30-50 Ul/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) € a forma
ideal de tratar episodios leves e alguns moderados. Para isso é importante reconhecer
as hemorragias, determinar sua gravidade, ter acesso a medicacdo em casa, utilizar
a técnica correta de aplicacdo e usar de forma responsavel os concentrados. E
imprescindivel ter um registro de administracdo domiciliar dos fatores de coagulacéo.
Os pacientes participam de oficinas educacionais para aprender ou aprimorar 0S
conhecimentos necessarios para uma melhor gestdo do tratamento (58). Nao ha
referéncia 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
saude revela um mosaico ndo muito bem encaixado de sistemas, situacdes, padrdes
de financiamento e de acesso a servicos, no qual se destacam: programas
governamentais em nivel nacional; programas federais e estaduais e sistemas
privados em suas varias modalidades. O sistema de seguro norte-americano
apresenta caracteristicas de instabilidade Unicas, dada sua dependéncia com o
vinculo trabalhista e da iniciativa do empregador, o que implica, para os individuos, a
possibilidade de conviver com periodos de caréncia e nao cobertura em caso de
mudanca de emprego. A maior parcela da populacdo tem seguro de saude privado
(75%), porém 17% nao possuem nenhuma forma de cobertura (38). O Medicare,
seguro hospitalar subsidiado pelo Estado para os idosos pobres, cobre parte da
populacdo que nao tem seguro privado, assim como o Medicaid. O Medicaid é um
fundo federal e estadual que atende 35 milhBes de beneficiarios pobres (jovens ou
idosos). A elegibilidade para acesso inclui requisitos definidos em nivel federal e
estadual. Para complementar o Medicare ha ainda o Medigap Insurance, vendido por
companhias de seguros privadas para compensar despesas com assisténcia medica

nao cobertas pelo Medicare. Esses custos incluem copagamentos, coseguros e
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franquias (38). Cerca de 70% dos idosos americanos tém algum tipo de Medigap (38).
Além dos servigos governamentais e do seguro privado, héa indmeras instituicées nédo
governamentais para grupos especificos: cancer, doencas cardiacas, drogas, saude
mental, criancgas etc. (38).

Em relacdo a 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 frequéncia, a melhor opcéo para o tratamento de hemofilia é um centro
abrangente, que atende a todas as necessidades relacionadas ao disturbio, além de
informac@es educacionais sobre essa condicdo (CTH) (60). De acordo com o CDC, a
idade média no diagndstico é de 36 meses para pessoas com hemofilia leve, 8
meses para pessoas com hemofilia moderada e 1 més 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 saude especializados em cuidar de pessoas com distlrbios
hemorragicos (62). O site da Fundacao 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). E possivel também a
realizacdo do tratamento da hemofilia por meio de planos de saude (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 € profilatico quanto por
demanda (episodic care). As pessoas com hemofilia e suas familias aprendem
como administrar seus proprios produtos de tratamento como o fator de
coagulacdo em casa. A administracdo 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 coagulacao prescritos sdo o plasmatico e o recombinante desde 1992. O
emicizumabe (Hemlibra® ou ACE 910) também é utilizado na hemofilia A e funciona
substituindo a fungéo do fator VIII, em vez de substituir diretamente o fator VIII de
coagulacdo ausente. Pode ser utilizado para prevenir ou reduzir a frequéncia de
episodios hemorragicos (60). O Protocolo adotado é o Guideline on Care Models for

Hemophilia Management (65).



36

Canada

Pelo site de estatistica do Canada, é possivel saber a estimativa populacional
em tempo real. Em marco deste ano, a populacdo canadense era de 37.946.515
habitantes (66). Os pacientes com hemofilia A e B, em 2018, eram 3.687 (43). O
sistema de salde do Canada é predominantemente publico e dindmico. Nas ultimas
quatro décadas, reformas foram feitas e continuardo em resposta a mudancas na
medicina e na sociedade. O basico, no entanto, permanece o mesmo — cobertura
universal para servicos de assisténcia médica com base na necessidade de cada um
e ndo na capacidade de pagamento. Os valores béasicos de justica e equidade
demonstrados pela disposicdo dos canadenses de compartilhar recursos e
responsabilidades sdo exibidos no sistema de saude do Canada e se refletiram nas
modificacdes e nas principais reformas feitas no sistema desde o0 seu inicio. A
organizacdo do sistema de saude do Canada é determinada pela Constituicdo do
Canadéa, na qual os papéis e responsabilidades sdo divididos entre os governos
federal, das provincias e das cidades. Os governos das provincias e das cidades séo
0S principais responsaveis pela prestacdo de servicos de salde e outros servi¢cos
sociais. O governo federal é responsavel por alguns servicos prestados a certos
grupos de pessoas. Os servicos de saude publicos sdo financiados com receita
gerada por impostos federais, das provincias e das cidades. As provincias também
podem cobrar um prémio de salde de seus residentes para ajudar a pagar pelos
servicos de saude, mas o0 ndo pagamento de um prémio ndo deve limitar o acesso a
servigcos de salude medicamente necessarios. A Lei de Saude do Canada estabelece
critérios e condicbes para os planos de seguro de salude receberem recursos
financeiros federais para atenderem nas provincias e cidades. O repasse dos recursos
financeiros se da por meio da “Transferéncia de Saude do Canada”. As provincias e
cidades sdo obrigadas a fornecer acesso razoavel a servicos de saude. O governo
federal também oferece suporte financeiro as cidades menos prosperas. A maioria
dos governos das provincias e cidades oferece e financia beneficios adicionais para
certos grupos, por exemplo, residentes e idosos de baixa renda, como medicamentos
prescritos fora de hospitais, custos de ambuléncias e atendimento auditivo, visual e
odontologico. Em 2010, a despesa total na assisténcia a saude, no Canada, alcangou
11,7% do PIB (ou US$ 5.614 CDN por pessoa). Sete em cada dez ddlares gastos em

cuidados de saude foram de recursos publicos. Os trés délares restantes vieram de
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fontes privadas e cobriram o0s custos de servicos complementares, como
medicamentos, atendimento odontoldgico e visdo (67). De acordo com o Diretério
Global do Centro de Tratamento, no site da FMH existem 28 centros de tratamento no
Canada (45), a composicéo das equipes varia, mas sdo recomendados minimamente
0s 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
prestacao de servicos, devera ter em cada programa ou em uma base de referéncia,
mesmo que por meio de acordos com outras instituicdbes outros profissionais como:
pediatra, ortopedista, reumatologista e/ou fisiatra, hepatologista, infectologista,
geneticista/conselheiro  genético, dentista, psiquiatra/psicélogo e terapeuta
ocupacional. Os centros de tratamento providenciam cobertura médica 24 horas
qualificada e assisténcia a servigos para a populagéo-alvo (68). Os pacientes devem
portar o cartdo “Factor First” quando se dirigirem ao servico de emergéncia (69). O
tratamento pode ser profilatico ou por demanda e os tipos de fator de coagulacéo
usados sdo o plasmatico e recombinante (70). O niumero de doses de infusdo por
semana varia e depende da gravidade do distlrbio 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 més ou somente em casos de
acidentes ou cirurgias, por exemplo (70). A DD é adotada e inclui programa de
educacdo adequada para infusédo domiciliar (home infusion program with appropriate
education) (71). Os exames de hemostasia estdo incluidos nos cuidados, assim como
outros necessarios para o cuidado dos pacientes. Os centros de tratamento de
hemofilia tém como funcdo também a educacdo de pacientes, familiares,
trabalhadores da area da saude, agéncias comunitarias, como escolas e agéncias do
governo (68). Diversos tipos de suporte estdo disponiveis para pessoas com
deficiéncia fisica, incluindo os pacientes com hemofilia. Cada provincia oferece seus
préprios programas de apoio e o governo federal também patrocina varias iniciativas
(72). Além dos programas de suporte do governo federal e das provincias, também
existem beneficios sobre os impostos e acesso ao seguro (vida, hipoteca, viagem,
salude para estudantes estrangeiros, grupo) para pessoas com transtornos
sanguineos (73). A Health Canada aprovou recentemente novos produtos com meia
vida prolongada. O desenvolvimento de produtos de meia-vida prolongada € a

primeira grande melhoria no tratamento da hemofilia desde o advento dos fatores de
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coagulacéo e profilaxia virais seguros no final dos anos 1980. A meia-vida do fator I1X
é estendida de 2,5 a 5 vezes, o fator VIl 1,5 e o fator recombinante Villa,
possivelmente oito vezes. Isso tem o potencial de reduzir a frequéncia de infusdes,
um avango na conveniéncia ou aumentar os niveis minimos na profilaxia, um claro
avanco terapéutico. Atualmente, a profilaxia visa manter pelo menos o nivel 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 Histéria — Uma Sintese

O processo de industrializacdo ocorrido na década de 1960 no pais e a
posterior urbanizacdo levaram a concentracdo de grande numero de pessoas nas
grandes cidades. Mudancas na paisagem industrial e no sistema de transporte
contribuiram como fatores determinantes no aumento do nimero de acidentes de
trabalho e de transito, gerando uma maior demanda por sangue. Isso estimulou o
crescimento de doadores de sangue pagos, a maioria proveniente de populagbes
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 liquida do
sangue que contém dezenas de proteinas, entre elas os fatores de coagulacédo do
sangue, quando congelado até duas horas apés a coleta, € denominado plasma fresco
congelado (PFC)’ . O PFC era usado no tratamento da hemofilia, assim como o
crioprecipitado®, nos servicos de hemoterapia publicos e privados, até a introducéo
dos fatores de coagulacéo industrializados no pais, em meados dos anos 1990 (29).

A especulagdo e a comercializagdo de hemocomponentes contaminados
levaram o governo brasileiro a aprovar, em 1980, o Programa Nacional de Sangue e
Hemocomponentes (Pro-Sangue) com a finalidade de regularizar a situacdo da
hemoterapia brasileira. Surgem os Centros de Hematologia e Hemoterapia — 0s
hemocentros. Entre os muitos desafios, o de implantar a doacdo sistematica de

sangue, pondo fim a doag&o remunerada (76).

7 Plasma fresco congelado (PFC): E um hemocomponente obtido do sangue total apés centrifugacéo, ou
plasmaférese, e deve ser congelado rapidamente a temperatura <20°, para manter a atividade de fatores de
coagulacao labeis, em especial o fator VIII.

8 Crioprecipitado: E a concentracéo precipitada a frio do fator VIl e parte de outras proteinas do plasma humano.
Foi muito usada nos pacientes com hemofilia antes da obtenc¢&o de fatores industrializados.
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Mais tarde, em 1988, a Constituicdo Federal Brasileira, no paragrafo 4°, do
artigo 198, proibiu qualquer forma de comercializagdo de sangue e produtos
sanguineos (1). Essa medida foi resultado de uma campanha liderada por dois irmaos,
ambos com hemocofilia, o socidlogo Herbert de Souza e o cartunista Henrique de Souza,
conhecido como Henfil, e infectados pelo virus da imunodeficiéncia humana (HIV), por
meio de infusdes de crioprecipitado. A campanha tentou mobilizar a sociedade com o
lema “Salve o sangue do povo brasileiro”, ja que, naquela época, mais de 60% dos
pacientes com hemofilia eram infectados pelo virus HIV e pelo virus da hepatite C.

Até o SUS iniciar a importacdo e distribuicdo dos fatores de coagulacéo pelo
MS, em meados dos anos 1990, os pacientes com hemofilia em todo pais eram
tratados com crioprecipitado. Alguns poucos recebiam concentrados de fatores
importados por hospitais e governos estaduais (76).

A compra inicialmente foi de 10.000 Ul por paciente com hemofilia A por ano,
enquanto a Federacdo Mundial de Hemofilia defendia que pelo menos 20.000 Ul
seriam necessarios para manter a sobrevivéncia dos pacientes. Naquela época, as
importacdes ocorriam irregularmente e os critérios de distribuicdo ndo eram bem
definidos. Em 1994, o Ministério da Saude (MS) decidiu estabelecer um programa
nacional para o tratamento da hemofilia, planejando a compra anual de 20.000 Ul de
fator VIII concentrado por paciente e organizando a distribuicdo 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 saude privados (76). Em 2001, as importacdes de concentrado de fator VIII
pelo MS atingiram 30.000 Ul por paciente registrado. Dada a disponibilidade de
hemoderivados e considerando o risco de transmissdo de doencas infecciosas, 0 uso
de crioprecipitado foi proibido pela Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (ANVISA)

como tratamento para hemofilia em 2002 (77).
2.3.2 Autossuficiéncia em Hemoderivados

No Brasil, a busca da autossuficiéncia em hemoderivados € uma preocupacao
antiga dos gestores e portadores de coagulopatias hereditarias. Na década de 1980,
com o surgimento dos hemocentros publicos, alguns deles iniciaram a producéo de
hemoderivados. Entre os centros publicos destacaram-se o HEMOPE, hemocentro
coordenador de Pernambuco, em Recife, que iniciou sua producdo em 1985. Na

sequéncia, a Fundacédo Pro-Sangue, em Sao Paulo e, posteriormente, a Fundacao
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Hemocentro de Brasilia, em 1994. Todos produziam apenas a albumina humana, de
mais facil obtencdo. O setor privado tinha duas fébricas no pais. O Laboratorio
Industrial de Plasma (LIP), no Rio Grande do Sul e outro na cidade do Rio de Janeiro
(29).

Em 1999, com a criacdo da ANVISA e considerando o risco sanitario dos
procedimentos em hemoterapia — transfusdo de hemocomponentes, infusdo de
hemoderivados, transplantes de medula éssea, foi transferida para a agéncia a
coordenacao do Programa Nacional de Sangue e Hemoderivados do MS (78). Uma
das primeiras iniciativas da ANVISA foi identificar o nimero de pacientes com
hemofilia e outras coagulopatias hereditarias (CH), elaborando o 1° cadastro nacional
de pessoas com CH (79). Historicamente, o plasma — parte liquida do sangue, rico em
proteinas — obtido das doacbGes de sangue dos brasileiros, excedente do uso
terapéutico, era descartado, pois o Brasil ndo tinha como aproveitd-lo na sua
integralidade. No ano 2000, a ANVISA fez um diagnéstico da situacdo do plasma
nacional com o levantamento de dados de todos os servicos de hemoterapia, publicos
e privados que coletavam, processavam e transfundiam o sangue. Esse diagnéstico
apontou que havia um excedente importante de plasma brasileiro, matéria prima para
a obtencdo de hemoderivados, incluindo os fatores de coagulacédo utilizados no

tratamento das coagulopatias hereditarias (29).

Com esses dados, o MS decidiu realizar licitagdo internacional para a
exportacdo das bolsas de plasma brasileiro excedente do uso terapéutico, visando a
obtencédo de hemoderivados. O servigo contratado comecou a levar o plasma para o
exterior para beneficiamento com retorno dos hemoderivados industrializados em
frascos, em 2002. Ainda nesta época, 0 MS constituiu um grupo de trabalho com a
participacdo de técnicos do proprio MS, da ANVISA e da academia para estudar a
viabilidade de implantacdo de fabrica nacional para produgcdo de hemoderivados. O
resultado desse trabalho foi a criacdo da Empresa Brasileira de Hemoderivados e
Biotecnologia (Hemobras), em 2004, por meio da Lei n°® 10.972/2004, cuja funcdo
social é “garantir aos pacientes do Sistema Unico de Satde — SUS o fornecimento de
medicamentos hemoderivados ou produzidos por biotecnologia” (80). O mercado de
hemoderivados ainda € bastante restrito pela dependéncia da doacao de sangue para
a obtencéo do plasma, matéria prima para a producédo 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 criacdo da Hemobras,
com o objetivo de diminuir os riscos de desabastecimento desses medicamentos,
aumentar a oferta regular destes produtos para os pacientes do SUS, ndo s de
hemoderivados, mas também de produtos recombinantes, sobretudo para garantir a
profilaxia (80).

2.3.3 Atencédo a Saude das Pessoas com Hemofilia no Brasil

A Politica Nacional de Sangue, Componentes e Hemoderivados foi elaborada
ao longo dos anos pautada pela necessidade de garantir sangue e minimizar o risco
das transfusfes de sangue aos pacientes que precisam de transfusdo de sangue. Na
década de 1980, quando a preocupacao com 0s riscos decorrentes das transfusées
de sangue agravou-se, principalmente devido ao HIV e aos virus das hepatites, criou-
se no MS o Programa Nacional de Sangue, que implantou a rede de hemocentros.
Posteriormente foi criada a Coordenacdo de Sangue e Hemoderivados (COSAH),
subordinada a Secretaria Nacional de Projetos Especiais de Saude (SNPES) para
coordenar a Politica Nacional de Sangue e Hemoderivados (PNSH) (81).

De acordo com SUS, as acdes e servi¢os publicos de saude no Brasil devem
integrar uma rede regionalizada e hierarquizada de acordo com as diretrizes:
descentralizacdo com direcdo Unica em cada esfera de governo; atendimento integral,
com prioridade para as atividades preventivas, sem prejuizo dos servicos assistenciais
e participacdo da comunidade. A descentralizacdo do SUS permite que os Estados e
o Distrito Federal organizem os servi¢os de saude de forma autbnoma, segundo as
diretrizes nacionais da politica de salde publica emanadas do MS, aprovadas e
controladas pelo Conselho Nacional de Saude (CNS). O SUS deve garantir a todos o
acesso universal as atividades de promocdao, protecdo e recuperacdo da saude (1).
Desde a CF, o SUS e o setor privado vém crescendo no pais. O SUS esta organizado
em mais de 5.500 municipios do pais. Uma parcela de 24,5% da populacédo também
tem seguro privado (82).

Em 2001, quando a coordenacédo da Politica de Sangue estava ha ANVISA, foi
aprovada a lei federal 10.205, “Lei do Sangue” ou “Lei Betinho”, que, desde a criagao
do SUS, aguardava a sua aprovagao no Congresso Nacional. A Lei 10.205/2001

regulamentou o 8§ 4°, do artigo 198 da CF, que proibe a comercializagdo do sangue e
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estabelece a Politica Nacional de Sangue, Componentes e Hemoderivados (4). Ainda
em 2001, em 30 de outubro, foi publicado o Decreto n°. 3.990, que definiu as
finalidades do Sistema Nacional de Sangue, Componentes e Hemoderivados
SINASAN e estabeleceu os principios e diretrizes da PNSH a serem seguidos pelo
SINASAN. Esse decreto regulamentou o artigo n°. 26, da Lei n° 10.205, de 21 de
marco de 2001, definiu as finalidades do SINASAN e estabeleceu os principios e
diretrizes da PNSH (83).

Essa politica foi implantada pela ANVISA até 2004, quando a coordenacao da
PNSH retornou para o MS, especificamente para a Secretaria de Atencdo a Saude
(SAS), conforme Decreto n° 5.045 de 2004 (84).

A PNSH, sob a coordenacdo da Coordenacdo Geral de Sangue e
Hemoderivados (CGSH), do MS, tem como missdo coordenar o SINASAN, com
énfase na formulacéo da Politica Nacional de Sangue e Hemoderivados, promovendo
0 acesso a assisténcia hematologica e hemoterapica, com seguranca e qualidade,
para toda a populacéo brasileira, em consonancia com os principios e as diretrizes do
SUS. Além de coordenar o SINASAN, uma das atribuicdes da CGSH é: “garantir a
autossuficiéncia do Pais em hemocomponentes e hemoderivados e harmonizar as
acOes do Poder Publico em todos os niveis de governo, relacionadas a atencéo
hemoterapica e hematologica” (81).

Segundo a Federacdo Mundial de Hemofilia, o Brasil tinha em numeros
absolutos, a quarta maior populacdo de hemofilia do mundo (12.119 pessoas com
hemofilia) atras apenas dos Estados Unidos, da india e da China (43).

O governo brasileiro tem se empenhado em aumentar a oferta de fatores de
coagulacdo de qualidade a quantidades suficientes para garantir o tratamento
adequado desses individuos. 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 acgdes de promocéao,
protecdo e recuperacdo da saude, conforme preconizado pelo SUS, exige mais do
que apenas a disponibilidade dos fatores de coagulacdo. Em 2007, um trabalho
mostrou que mais da metade dos pacientes tinha dificuldade em obter acesso a um
hematologista e 31% a atendimento psicolégico. Mais de 30% relataram nao ter
acesso ao acompanhamento fisioterapéutico, embora a fisioterapia seja considerada

essencial para o tratamento e reabilitacdo de pacientes com hemofilia (86).
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O MS, por meio da Coordenacdo Nacional de Sangue e Hemoderivados
(CGSH), tem investido na organizacdo da hemorrede nacional com o fortalecimento
dos Centros Tratadores de Hemofilia (CTH) em parceria com os Estados, alguns
municipios e DF. Além dos convénios com os entes federados para a melhoria da
infraestrutura dos hemocentros e dos CTH, a aquisi¢cao dos concentrados de fatores
de coagulagao derivados do plasma ou recombinantes, medicamentos essenciais e
de alto custo é realizada pelo MS, que distribui para todos os estados da Federacao
e para o Distrito Federal (87). Os recursos humanos para o atendimento dos
pacientes, em geral, sdo contratados pelos demais entes federados. Sao 68 centros
tratadores no Brasil, com pelo menos um em cada capital dos Estados e do DF. Entre
os CTH no Brasil, existem servigos especializados na atencédo a saude integral dos
pacientes, com equipes multidisciplinares e profissionais de diversas areas, que sao
treinados para prestar atendimento integral (45).

Alguns Estados e o DF tém apenas um CTH localizado na capital. Essa
abordagem ja foi sugerida como capaz de reduzir a mortalidade de pacientes com
hemofilia (88).

A entrada da Hemobras como fornecedora do Fator VIl recombinante ao MS,
por meio de transferéncia de tecnologia permitiu 0o abastecimento regular com
aumento progressivo da oferta deste produto, desde 2013. Com a regularizacdo da
oferta dos recombinantes, via Hemobras, os jovens até os 30 anos passaram a
receber o Fator VIII recombinante. O Programa Nacional de Coagulopatias
Hereditarias do SUS, gradativamente, substituiu o concentrado de Fator VIl
hemoderivado pelo Fator VIII recombinante, na propor¢cdo de 70% e 30%,
respectivamente, invertendo a oferta do tipo de fator, antes com predominio do
concentrado do Fator VIII hemoderivado. A partir de entdo, somente as pessoas com
hemofilia A acima dos 30 anos continuaram a receber o fator VIII plasmético
regularmente (89). O tratamento das pessoas com hemofilia A no Brasil hoje incluiu,
além da Profilaxia Primaria, a Profilaxia Secundaria e a Imunotolerancia.

A Profilaxia Primaria e a Imunotolerancia foram implantadas, respectivamente,
em outubro e novembro de 2011 (6,8,9). Posteriormente, em setembro de 2012, foi

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

2.4.1 Histériada Atencéo a Saude das Pessoas com Hemofilia no Distrito Federal
— ultimos dez anos

No DF, a situacao na atencdo a saude das pessoas com hemofilia sofria, ha
anos, com a precariedade do servico no Hospital de Apoio de Brasilia (HAB). A
Recomendacao n°® 06/2008, expedida pela Promotoria de Defesa da Saude do Distrito
Federal, publicada em 08 de agosto de 2008, no Diéario Oficial da Unido, apontou a
necessidade imediata da implementacdo de politicas publicas de saude na area de
coagulopatias hereditérias, devido as graves deficiéncias detectadas com risco a vida
dos portadores dessas deficiéncias e revelando a omissao e a ineficiéncia do DF na
implementacédo do Programa Nacional de Sangue e Hemoderivados a nivel local e do
Programa de Atendimento Integral aos portadores de coagulopatias congénitas. Em
06 de agosto de 2010, relatério do Departamento de Auditoria do SUS (DENASUS),
do MS, afirmou que o Gestor Estadual apresentou falhas na assisténcia aos pacientes
com coagulopatias hereditarias, especialmente quanto ao acesso a exames
laboratoriais para diagnoéstico e acompanhamento do tratamento, atendimento
odontoldgico, na atualizacdo do cadastro de pacientes e ao ndo adotar os protocolos
estabelecidos pelo Ministério da Saude sobre o atendimento de hemofilicos.

Uma decisédo do TCDF, também de 2010, recomendou que, entre outras acoes,
a SES/DF “normatize 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 dispensagéo dos fatores de coagulagdo”. Em janeiro de 2011, no cadastro
do Sistema Hemovida Web Coagulopatias do MS, com dados inseridos no Hospital
de Apoio de Brasilia — HAB constavam 274 pacientes com hemofilia, sendo 217 com
hemofilia A e 57 com a hemofilia B. Esses numeros eram 81,9% superior ao esperado
para a hemofilia A e 60% para hemofilia B, em relacdo a populagcdo do DF. Do total
desses pacientes, 150 estavam classificados com hemofilia grave.O Relatério da
Coordenacéo Geral de Sangue e Hemoderivados do Ministério da Saude-CGSH/MS,
de 2011, também apontou indices de prevaléncia desses disturbios no DF, bem
superiores aos indices nacionais e internacionais no DF (9).

De posse dos relatérios do e dos dados do cadastro, que apresentava niamero
de pacientes muito acima do esperado para o DF, a SES/DF decidiu realizar

mudancas na atencdo a saude das pessoas com coagulopatias hereditarias. Essas
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mudancas iniciaram-se com a inauguracéo do Laboratério de Hemostasia na FHB, j&
em janeiro de 2011, seguida da delegacdo da SES/DF a FHB para coordenar a
hemoterapia no DF. Na sequéncia, a FHB deu inicio ao recadastramento dos
pacientes com coagulopatias hereditarias e assumiu 0 gerenciamento dos

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

2.4.2 Judicializacédo dos concentrados de fatores de coagulagéo

Com a implantagdo do SUS, em 1990, o principio da universalidade e da
gratuidade tem incentivado acfes judiciais crescentes contra o Estado, com a
finalidade de garantir o fornecimento de medicamentos e de outras tecnologias,
sobretudo as mais novas. Essas acoes judiciais tém sido motivo de preocupac¢ao para
0s gestores da saude em todos os niveis federativos e vém sendo correntemente
designadas como “judicializacdo da saude” (90,91). Existem distorcbes na
judicializacdo causadas pelo desconhecimento da politica publica implementada e,
muitas vezes, pela analise superficial da demanda, sem sustentacdo técnico-
cientifica. Apesar da existéncia de protocolos clinicos assistenciais, identificam-se
prescricdes de produtos em desacordo ou ndo padronizados pelos protocolos. Os
medicamentos para disponibilizacdo na rede publica de saude devem ser
padronizados. A padronizacdo depende do resultado da analise das melhores
evidéncias clinicas, bem como de estudos disponiveis de custo-efetividade e de
impacto orcamentario. Esse processo é fundamental para a disponibilizacdo de
medicamentos eficazes, seguros e que mantenham a sustentabilidade do sistema de
saude (92). Estudo no DF sobre judicializacdo demonstrou que medicamentos nao
padronizados, também denominados medicamentos de compra especifica, incluindo
os fatores de coagulacao, representam uma grande parcela dos medicamentos com
mandados de seguranca. Foram encontrados 244 medicamentos adquiridos por via
judicial, no periodo de setembro/2014 a agosto/2016. O valor total gasto na aquisi¢cao
desses medicamentos foi de R$ 43.700.727,04 durante o periodo analisado. Entre os
medicamentos com maior gasto, em primeiro lugar, foi o fator IX recombinante,
responsavel por 22,53% do valor total, sendo a hemofilia a doengca com maior
demanda judicial (26,6%), seguida do cancer (24,9%) e disturbios metabdlicos
(17,5%) (Figura 1). S6 com o fator IX recombinante nas apresentacdes de 1000, 500

e 250 Ul, o gasto total aproximado foi de 8,8 milhGes de reais em dois anos (93).
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Figura 1. Percentual do gasto com medicamentos por via judicial, classificado por
medicamento, no periodo de setembro/2014 a agosto/2016.

Percentual do gasto por via judicial, por medicamento, Setembro/2014 a Agosto/2016
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Fonte: Elaboracéo proépria a partir do Sistema informatizado de gestdo de materiais da SES-DF.

Foram alocados no mesmo grupo os medicamentos com apresentagdes diferentes, porém com mesmo principio
ativo.

Outro trabalho no DF, de 2017, que também estudou a judicializacdo para
fornecimento de fator IX recombinante, confirma a ordem de grandeza na aquisicéo
anual de fator IX recombinante no DF e ressalta que a doutrina nacional discute
efusivamente meios de tornar a prestagéo jurisdicional mais efetiva, mas néao discute,
em regra, 0 aspecto econémico da judicializacdo na saude, onde os gastos sdo
crescentes e a receita nos Ultimos anos decrescentes. Utilizando-se o conceito de
custo de oportunidade, extraido da ciéncia da economia, demonstra-se que 0
magistrado, ao deferir o pleito automaticamente, for¢ca o poder executivo a reduzir o
escopo de outras politicas para gerar recursos visando custear o cumprimento da
decisao judicial. Esse cenario, em determinadas situacdes, acaba por privilegiar o
direito individual a custa do da coletividade, em ofensa ao principio da isonomia e da
eficiéncia. O caso da judicializacdo promovida pelos pacientes hemofilicos no DF
demonstra, no plano fatico, as consequéncias da judicializacdo nas politicas do SUS.
“Apenas no ano de 2017, o custo do fornecimento do fator IX recombinante para a
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Secretaria de Saude do DF foi de aproximadamente R$ 5.000.000,00, conforme
previsto no quadro demonstrativo de despesa (QDD), constante no Portal
Transparéncia do DF” (94), ou seja, aproximadamente 5 milhGes de reais/ano para
atender sete pacientes adultos e criangas, com hemofilia B, com um per capita em
torno de R$ 714.000,00/ano, sendo que o MS disponibiliza fator IX de coagulacéo
plasmatico para o tratamento desses pacientes, sem 6nus para o DF.

2.4.3 Mudancas ocorridas ap0s janeiro de 2011(dados da FHB)

Laboratdorio de Hemostasia

Em janeiro de 2011, pacientes em acompanhamento no DF encontravam-se
h&a mais de cinco anos sem realizar os exames de hemostasia, essenciais para 0
diagndstico correto e acompanhamento dos pacientes, sobretudo em relagdo ao
desenvolvimento de inibidores. Muitos pacientes também sem registro de realiza¢édo
dos exames de sorologia. A rede publica do DF ndo tinha em funcionamento um
laboratorio em hemostasia publico para atender essa demanda e garantir a eficacia
do tratamento, que pode ser comprometida por falha diagndstica e/ou presenca de
inibidores.

A FHB iniciou a implantacdo do Laboratério de Hemostasia no ano de 2009,
mas s6 pbde comecar as suas atividades em janeiro de 2011, quando os tramites
necessarios para o seu pleno funcionamento se completaram (aquisicao e instalacéo
de equipamentos de ponta, aquisicdo de reagentes para os testes, treinamento da
equipe na Universidade de Campinas-UNICAMP, com sdélidos laboratérios de
hemostasia e ambulatério, referéncias para o SUS).

Em 2011, foram realizados 6.942 exames de hemostasia, por forca do
recadastramento dos pacientes. Em 2012 e 2013, respectivamente, foram realizados
3.444 e 6.173 exames.

Esse laboratério foi submetido a avaliagbes externas de qualidade pelo
laboratério de referéncia para exames de hemostasia da Federagdo Mundial de
Hemofilia, no Reino Unido, tendo obtido notas A — melhor nota — nas avaliagcbes até
2014. Nessa época, o laboratorio da FHB ja realizava exames que possibilitaram o
diagnéstico de mais de 95% das coagulopatias hereditarias — das mais frequentes

as mais raras —, bem como exames para o diagnéstico de trombofilias. O laboratério
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de hemostasia da FHB também foi reconhecido como laboratério de referéncia para

o Programa Nacional de Coagulopatias Hereditarias, no SUS.

Recadastramento dos Pacientes

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

coagulopatias hereditarias. De acordo com as estatisticas nacionais e internacionais,

0 numero 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 hereditarias, apenas 215 se recadastraram na Fundacéo
Hemocentro de Brasilia — FHB, até 30/09/2014 (Quadro 1).

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

DIAGNOSTICO
ANO e UF

Hemofilia A

Hemofilia B

Outras CH

* Fonte: Hemovida Web Coagulopatias — todos lancados como pacientes do DF.

170 29 18

583 2 2

** Fonte: Ambulatério FHB
Legenda: DF = residentes no DF; E = residentes nos municipios do Entorno; O = residentes em outros municipios que

ndo do entorno.
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Identifica-se que, em quase quatro anos de recadastramento, 198 pacientes,
ou seja, 43,32% nao tinham se apresentado para se recadastrar. Também n&o foram
localizados registros de consultas, exames laboratoriais ou mesmo para buscar
medicamentos desses pacientes na FHB até 2014. Note-se que 0 numero de
pacientes de hemofilia A (125) e hemofilia B (29), apdés o primeiro ano do
recadastramento, em 2011, totalizou apenas 154 pacientes. Esse numero de
pacientes esta muito préximo do numero de pacientes estimados pelo MS para o DF
a época, que foram 122 de hemofilia A e 35 de hemcofilia B, ou seja, 157 pacientes
(9).

Se considerarmos os dados de 2014, temos que 198 pacientes passaram pelo
menos quatro anos sem consulta médica, realizacdo de exames ou sem buscar
medicamentos, pois, se tivessem comparecido ao Hemocentro de Brasilia, teriam
sido recadastrados como os demais. Por outro lado, em relacéo especificamente aos
pacientes que, em 2010, estavam cadastrados como residentes em “outros estados”
(O), observa-se que houve a diminuicdo de 2/3 no total geral desses pacientes, no
primeiro periodo do recadastramento, 2010-2011 (2010 = 36 e 2011 = 12) e de
menos de 50%, em 2014 (2010 = 36 e 2014 = 17). Esses dados nao foram totalmente
esclarecidos.

Pergunta-se: Sera que todos esses pacientes que estavam cadastrados como
portadores de CH, especialmente os 93 com hemofilia e que ndo compareceram a
FHB no periodo 2011 a 2014, portanto quatro anos, tinham a forma leve do disturbio
da coagulacdo? Sera que nesse periodo ndo precisaram de nenhuma dose de fator
de coagulacdo? Sera que, ao menos no caso dos hemofilicos, ndo tiveram interesse
em ter em casa a dose domiciliar ofertada para todos os pacientes? E por que néo
atenderam aos chamados da SES e da FHB para irem se recadastrar? Essas sao
perguntas que nao foram respondidas e duas hipoteses foram levantadas para
respondé-las. A primeira hipotese € a de que houve, até 2010, migracao de pacientes
de outros estados para o DF, motivados pela divulgagéo de que no DF realizava-se
o tratamento profilatico, antes mesmo do MS introduzir essa modalidade de
tratamento. Assim esses pacientes que vieram podem ter sido cadastrados como do
DF, mas nao eram do DF, distorcendo a realidade do DF. Alguns dos pacientes eram
realmente de outros estados e solicitaram transferéncia do cadastro para o estado
de origem. A segunda hipétese é a de que o MS, naturalmente, com base no nimero

de paciente no cadastro como sendo do DF, passou a distribuir mais fatores de
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coagulacao do que a quantidade necesséria para o numero de pacientes real do DF
e de municipios da RIDE. Dessa forma, a quantidade de fatores enviada ao DF, até
2010, possibilitou o inicio do tratamento profilatico para um grupo menor de
pacientes, sem que houvesse uma diretriz do MS ou do DF a 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, 0 que consumia a maior parte dos
produtos enviados pelo MS, deixando os 2/3 restantes dos pacientes, até o inicio de
2011, muitas vezes sem receber sequer a DD.

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

Novos pacientes, a maioria criangas.

Assisténcia Farmacéutica

Assisténcia Farmacéutica € o conjunto de acdes voltadas a promocéao,
protecdo e recuperacdo da saude, tanto individual como coletiva, tendo o
medicamento como insumo essencial e visando 0 acesso a seu uso racional.
Esse conjunto envolve a pesquisa, 0 desenvolvimento e a producédo de
medicamentos e insumos, bem como a sua selecdo, programacao, aquisicao,
distribuicdo, dispensacédo, garantia da qualidade dos produtos e servicos,
acompanhamento e avaliacao de sua utilizacdo, na perspectiva da obtencéo de

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

O gerenciamento dos medicamentos para 0s pacientes com coagulopatias
hereditarias no DF passou a ser coordenado pela FHB no inicio de 2011, devido a
situacdo precaria de armazenamento dos fatores de coagulacdo e as falhas
apontadas nos documentos dos 6rgdos de fiscalizacdo 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. Até entado, a FHB era apenas um “entreposto”, recebia e repassava ao
HAB, sem critica, conforme solicitacdo do hospital, que gerenciava a dispensacéo

para os pacientes e solicitava ao MS novas remessas dos produtos.

Ao assumir a dispensacédo dos fatores de coagulacdo, a equipe da FHB

identificou que o quantitativo de produtos distribuidos para o DF era insuficiente para
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manter o tratamento com profilaxia a que alguns pacientes estavam sendo
submetidos. Essa situacao gerava falta de produtos para os demais pacientes, o que
impossibilitava um tratamento equanime para todos com hemofilia (11). A partir de
entdo, a FHB, com o apoio da SES, iniciou o fracionamento das doses dispensadas
aos pacientes e, ao mesmo tempo, gestéo junto ao MS, a fim de garantir o tratamento
de todos os pacientes, de forma equanime, estendendo a modalidade de profilaxia
para os demais pacientes que dela necessitavam. Com esta iniciativa, pacientes que
nado estavam recebendo regularmente as doses de fatores de coagulacdo
necessarias para os seus tratamentos, incluindo a dose domiciliar (DD),* passaram
a receber as doses que necessitavam, de acordo com o Manual de Tratamento das
Coagulopatias Hereditarias do MS (20) e a partir do 2° semestre, de acordo com o
protocolo de tratamento das hemofilias do DF (11). Os pacientes que vinham
recebendo fatores de coagulacdo 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 periodo, nenhum paciente ficou sem medicacdo ou teve seu
estado de salde agravado, ou mesmo 6bito, por falta de medicamento. A maioria
dos pacientes com hemofilia, adultos, tem sequelas, principalmente devido as
artropatias decorrentes do disturbio. Para minimizar o esforco de deslocamento dos
pacientes em ir até a FHB para buscar a medicacéo, em maio de 2011, a instituicdo
iniciou a entrega dos medicamentos no domicilio dagueles que residiam no DF, a
principio semanalmente, posteriormente quinzenalmente até a regularizacdo 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 medicacdo nas suas
residéncias e buscaram na Justica o direito de continuar recebendo os produtos nas
mesmas quantidades e frequéncias, por meio de decisdes judiciais contra 0 GDF e
o MS. O fornecimento dos concentrados dos fatores foi regularizado e adequado
para todos os pacientes recadastrados, a partir da confirmacéo dos diagndsticos e a
classificacdo da hemofilia, se leve, moderada ou grave, por meio da realizacéo de
exames no laboratorio de hemostasia da FHB, ainda em 2011.

A partir de agosto de 2012, com a publicacdo da Portaria SES n°® 162, de
agosto de 2012 (Anexo E), assumiu o processo de programacgédo dos pedidos e

divulgacédo dos indicadores de consumo. A programacéo inclui a dois pedidos, um
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para o MS e outro para a SES, este, sobretudo, de FIX recombinante para atender
0s pacientes com acdes judiciais. Estoques estratégicos de produtos farmacéuticos
até entdo disponiveis na FHB, HBDF e no HMIB, para o tratamento das
urgéncias/emergéncias e internacdo, com a Portaria SES n° 162/2012, sé&o
expandidos para hospitais de referéncia para o atendimento emergencial. A FHB
ficou responséavel pelo treinamento dos servidores dos hospitais no que se refere ao
adequado armazenamento, manejo, infusdo e controle de estoque dos produtos. Os
hospitais que comp&em a rede devem garantir que apenas os servidores capacitados
pela FHB desenvolvam as ac¢0es supracitadas.

Faz parte da politica nacional de assisténcia farmacéutica a promogao do uso
racional de medicamentos, por intermédio de acdes que disciplinem a prescri¢ao, a
dispensacao e o consumo. Nesse sentido, serdo atendidas prescricdes emitidas por
médico hematologista, no exercicio regular de suas fun¢des nas unidades publicas
de saude do DF, referenciadas para o tratamento desses pacientes e que estejam
em conformidade com o protocolo de tratamento vigente no DF. As prescricdes
meédicas advindas de unidades de salde privadas deverao ser validadas por médicos
hematologistas em exercicio na FHB. As dispensacfes de produtos para o
tratamento em regime de profilaxia e doses domiciliares para o tratamento sob
demanda séo 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 dispensacdo subsequente dos produtos

prescritos (12).

Publicacdo das Portarias SES n® 53 e n® 54, de 25 de abril de 2011

A Portaria SES n° 53/2011 instituiu o Comité Técnico de Coagulopatias
Hereditarias (CTCH), composto por representantes da SES, da FHB e das entidades
representantes dos pacientes no DF. A participacdo das entidades representativas
dos pacientes visou fortalecer a participagdo popular e o controle social, sobretudo
pelas posicoes conflitantes de duas entidades representativas de pacientes no DF. O
CTCH teve por finalidade realizar estudos e propor a reorganizacdao do modelo de
atencdo a saude desses, de acordo com a legislagéo vigente (13).

Quanto a Portaria SES n° 54/2011, regulamenta as competéncias da Fundacao

Hemocentro de Brasilia e do Sistema de Sangue, Componentes e Hemoderivados, no
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ambito da Secretaria de Estado de Saude do Distrito Federal. Os incisos Ill, IV, V, VI
do artigo 1°; os incisos V, VIII, IX, XV e XXIII do artigo 2° trataram de forma explicita

de questdes afetas as pessoas com coagulopatias hereditarias (14).

Protocolo de Tratamento do Distrito Federal

Até 07 de julho de 2011, ndo 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 Hereditarias do MS (20). Com a publicacéo
da Portaria SES/DF n° 54/2011, médicos hematologistas da SES e da FHB iniciaram
a elaboracéo do primeiro protocolo oficial para o tratamento de adultos e criancas com
hemofilia do pais. A minuta desse protocolo foi submetida a consulta publica divulgada
por meio de circular aos 6rgaos, entidades, nacionais e do DF, que atuavam no campo
da hemoterapia e de politicas publicas de saude, além de profissionais especialistas
no assunto. Em 25 de maio de 2011, foi realizada uma audiéncia publica para
apresentacao, discussao e elaboracéo do texto final do protocolo, com a participacao
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 reviséo do protocolo, visando
alinhamento com as novas politicas implantadas pelo MS. Foram realizadas novas
consulta e audiéncia publicas antes da publicacdo do novo texto (96). Uma segunda
revisdo do protocolo do DF foi realizada pelos mesmos motivos, com posterior
publicacao do protocolo que esta atualmente em vigor (97).

Junta Médica

Em 26 de agosto de 2011, a SES institui uma junta médica, composta por trés
reconhecidos hematologistas de trés distintos hospitais publicos do DF, pelo notério
saber no campo dos disturbios da coagulagéo. O objetivo da junta médica foi reavaliar
0S 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 ndo s6 no protocolo de

tratamento oficial, como na literatura cientifica atualizada. (15)
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Novo Modelo de Atencdo a Saude das Pessoas com Coagulopatias Hereditarias

Seguindo o curso das mudancas e a necessidade de reorganizar a atencéo
integral a satude das pessoas com coagulopatias hereditarias, em consonancia com a
legislacdo do SUS, a SES colocou em pauta no Colegiado de Gestédo (CG) a proposta
de transferir o servico de referéncia de tratamento para 0S pacientes com
coagulopatias hereditarias, localizado no HAB para a FHB, tendo sido aprovada
(Anexo G).

Membros da SES e da FHB, sob a coordenacdo da FHB, elaboraram uma
minuta de portaria propondo a organizacdo da rede de servicos de saude para a
atencdo integral a saude das pessoas com coagulopatias hereditarias no DF. A minuta
propds também que a FHB fosse a coordenadora da atencéo integral a saude desses
usuarios do SUS, no DF e definiu das competéncias dos demais 6rgaos integrantes
da rede de servicos da salde, da SES. A FHB coube ainda a indicaco de Centro de
Tratamento de Hemofilia, para o diagndstico, tratamento e seguimento dos pacientes,
com laboratério, ambulatério multiprofissional e farméacia especializados para prestar
assisténcia aos pacientes de CH no DF. Esse modelo seguiu o padréo adotado da
atencdo a saude para as pessoas com coagulopatias hereditarias, como ocorre na
maioria dos estados da Federacéo, onde a atencao especializada aos pacientes com
doencas/distlrbios hematologicos é realizada pelos hemocentros. Os servicos de
urgéncia/emergéncia e as unidades de hematologia e hemoterapia dos hospitais
publicos do DF, além de outros servigcos especializados da rede publica de saude do
DF integram a rede de atencao.

Como centro de referéncia, a FHB realiza os exames especificos para o
diagnéstico e acompanhamento dos pacientes, consultas multiprofissionais e a
dispensacdo dos medicamentos. Quando necessario, encaminha os pacientes para
outros servigos especializados, relacionados ou ndo a hemofilia. Essa proposta foi
aprovada pelo CTCH e pelo Colegiado de Gestdo da SES foi encaminhada para
publicagcdo como Portaria SES n° 162, de 09 de agosto de 2012 (12).

Inaugurado em 10 de agosto de 2012, o centro de tratamento na FHB, com
ambulatdorio multiprofissional que contava ha sua equipe com médicos hematologistas,
enfermeiros, assistentes sociais, biomédicos, farmacéuticos, fisioterapeutas,
odontélogo e psicologo. A equipe da farmacia prestava assisténcia farmacéutica na

FHB e no domicilio dos pacientes residentes no DF, assim como os enfermeiros e
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assistentes sociais participavam das visitas domiciliares para orientacao sobre o uso
e 0 armazenamento adequado dos produtos. Pacientes em situagbes de
vulnerabilidade social eram informados a Secretaria de Desenvolvimento Social, a fim
de receberem beneficios necessarios a subsisténcia. O laboratério de hemostasia,
setor essencial para o diagnéstico correto e o acompanhamento dos pacientes,
principalmente na identificagdo de inibidores e sua titulagdo, contava com equipe
especifica de profissionais (farmacéuticos bioquimicos, biomédicos e médico
hematologista supervisor).

Para garantir a assisténcia farmacéutica no atendimento de
urgéncia/emergéncia 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 referéncia,
respectivamente, para adultos e criancas. Além do estoque estratégico nesses
hospitais a FHB passou a disponibilizar, por meio do Nucleo de Distribuicdo de Sangue
e Hemocomponentes da instituicdo, a dispensacéo dos produtos, 24 horas por dia, 7
dias na semana, a partir de dezembro de 2011, conforme prescricdo dos meédicos
hematologistas das UHH dos hospitais. (98)

Com a implantacdo da rede de servicos para atencéo integral aos pacientes
com coagulopatias hereditarias, em 2012 e a fim de facilitar o acesso dos produtos
para o tratamento desses pacientes, nas emergéncias dos hospitais regionais, em
2014, nova Instrucdo 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 inclusdo dos
hospitais para terem estoque estratégico foram: espaco ou condi¢cdes adequadas de
armazenamento dos produtos nas Unidades de Hematologia e Hemoterapia (UHH),
avaliados pela equipe da Farmacia da FHB em conjunto com profissionais dos
hospitais; organizacéo do atendimento de urgéncia/emergéncia nos servicos de saude
da SES/DF, incluidos aqueles de referéncia para o Servico Médico de Urgéncia
(SAMU), e, por fim, numero de pacientes com coagulopatias hereditarias nas cidades
do DF. Os hospitais regionais de Ceilandia, Brazlandia e Samambaia por ndo terem
estoque estratégico foram referenciados para receber produtos da FHB ou do HRT. O
Hospital de Santa Maria, para o HRG e Hospital do Paranoa para o HRS. Estes

estoques séo atualizados pela farméacia da FHB quando da solicitacdo do responsavel



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 Universitario de Brasilia (HUB) por estarem proximos da FHB ndo mantém
estoque estratégico. A decisdo de nao se distribuir os fatores de coagulacdo para
todos os hospitais foi estratégica, para um melhor gerenciamento desses produtos,
gue séo essenciais, de alto custo e sendo o FVIII hemoderivado termo label, o que
exige controle rigido de temperatura no transporte e armazenamento, de forma a
garantir a eficacia do medicamento.

Adicionalmente, todos os pacientes com hemofilia recebem as doses
domiciliares (DD), mesmo aqueles que tém a forma leve do disturbio e que nédo estédo
sob regime de tratamento profilatico. Todos séo orientados a usarem uma DD no caso
de suspeita de sangramento ou sangramento antes mesmo de procurarem um Servico
de saude, de acordo com o protocolo e o documento “Orientacdo aos Pacientes”
(Anexo H). Complementarmente, eles também s&o orientados a levarem consigo as
DDs restantes no caso de se deslocarem para um servico de saude.

Frise-se que antes da Portaria SES n° 162/2012 e das Instrucfes Normativas
da FHB n° 164/2011 e 129/2014, ndo havia estoque estratégico regular desses
produtos, nem no Hospital de Apoio de Brasilia (HAB) (Anexo D).

N&o foram localizadas outras normas da SES/DF sobre a politica de atencao a
salude das pessoas com coagulopatias hereditarias anteriores a 2011, o que deve ter

influenciado a iniquidade do tratamento no DF até 2010.

Outras Iniciativas da FHB

a) Realizacdo de visitas domiciliares para pacientes residentes no DF: As visitas
foram realizadas por assistente social e farmacéutica da FHB, com a finalidade
de identificar necessidades psicossociais dos pacientes, orientar pacientes e
familiares sobre o armazenamento adequado dos produtos, a infusdo dos
fatores, o uso correto e o descarte dos medicamentos;

b) Realizacao de treinamentos sobre o tratamento das pessoas com CH, para os
profissionais de saude, treinamento de auto infusdo para os pacientes e
familiares de criangas, eventos cientificos e sociais, visando a difusdo do
conhecimento e a integracdo paciente-servico, além das reunifes periodicas
do CTCH.
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2.4.4 Situacao atual da atencdao integral a saude das pessoas com coagulopatia
hereditaria

Mesmo com todas as iniciativas para correcdo das falhas apontadas nos
relatérios dos 6rgéos de fiscalizacdo e controle, com vistas a melhoria na atencéo a
salude dos pacientes com hemofilia a partir de 2011, novos casos de judicializacao
para fornecimento de fatores de coagulacdo ocorreram. Dessa forma, ndo restou
alternativa a SES/DF sendo a de agir para conter novos processos de judicializacao e
tentar reverter os mandados de seguranca existentes. Para tanto, a SES/DF recorreu
as instancias superiores do Judiciario. Entre os resultados das acfes nas instancias
superiores do Judiciario, em 2016, em decisdo liminar, o STF determinou “que os
pacientes hemofilicos recebam tratamento conforme Protocolo do Ministério da
Saude, ressalvada a necessidade terapéutica diversa, desde que comprovada por
Junta Médica oficial”. Uma acéo na tentativa de reverter a decisdo no STF foi em vao
e o Presidente da Corte, por meio de Suspenséao de Liminar n° 1022, de 16 de julho
de 2019, manteve a decisdo anterior que devera permanecer até o julgamento do
mérito (100).

O Quadro 2 apresenta o consolidado das acdes judiciais somente de pacientes
com hemofilia no DF, de 2008 até 2017. Das 76 acdes judiciais de pacientes com
hemofilia, adultos e criancas, 59 foram de pacientes com hemofilia A e 17 com
hemofilia B. Por forca das decisbes do Supremo Tribunal Federal (STF), 10 acbes
foram revertidas, 4 foram negadas pela Justica na peticao inicial e 2 foram extintas

por motivos distintos.
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Quadro 2. Compilado das ac¢des judiciais de pacientes adultos com hemofilia A e B

para obtencéo de fatores de coagulacdo no SUS no DF — 2008-2019.

A HEMOFILIA A HEMOFILIA B
no 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 ambulatorio, farmacia e assessoria juridica da FHB.

*Revertida = com base na decisdo do STF, negada na inicial ou revista ou extinta.

Em paralelo aos recursos na Justica, a SES/DF, em julho de 2018, elaborou

nova portaria, que reforgou a Portaria SES n° 162/2012, e confirmou a FHB como

coordenadora da atencdo a saude dos pacientes com coagulopatias hereditarias,

centro de diagndstico e tratamento de referéncia para os pacientes com CH, com

atendimento ambulatorial multiprofissional e farmacia especializada. A portaria

avancou ao explicitar que todos os pacientes com CH em acompanhamento em

unidades de saude da SES/DF passem a ser acompanhados no ambulatorio

multiprofissional da FHB e que qualquer prescri¢do de fatores de coagulacdo para os

pacientes com CH sera atribuicdo exclusiva da equipe médica da FHB (101). A partir

dessa portaria, a FHB néo recebeu notificacdo de novas decisdes da Justica para o

fornecimento de produtos aos hemofilicos.
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2.5 QUALIDADE DE VIDA

2.5.1 Evolucao e Conceitos

A qualidade de vida (QV) € um assunto que ha muito tempo vem sendo
discutido por estudiosos e pesquisadores. Seu conceito é definido de diferentes
modos. O conceito de Qualidade de Vida (QV) tem evoluido ao longo dos anos e
deverd continuar a evoluir em consonancia com as mudancas na sociedade,
sobretudo com a entrada de novas tecnologias. Atualmente existem instrumentos de
avaliagdo de qualidade de vida. Um deles € o World Healthy Organization Quality of
Life Instrument Bref (WHOQOL-bref) — da Organizacdo Mundial da Saude, que avalia
os dominios fisico, psicologico, relacées sociais e meio ambiente. Uma sintese da
evolucdo da definicdo de QV foi descrita nos anais do XXXVI Encontro Nacional de
Engenharia de Producéo:

“A expressdo QV foi empregada pela primeira vez pelo presidente dos
Estados Unidos, Lyndon Johnson, em 1964, ao afirmar que os objetivos néo
podem ser medidos através do balan¢o dos bancos, e sim através da
gualidade de vida que proporcionam as pessoas. O interesse em conceitos
como "padrdo de vida" e "qualidade de vida" foi inicialmente partilhado por
cientistas sociais, filosofos e politicos. O crescente desenvolvimento
tecnologico da Medicina e ciéncias afins trouxe como uma consequéncia
negativa a sua progressiva desumanizag¢do. Assim, a preocupagdo com o0
conceito de "qualidade de vida" refere-se a um movimento dentro das
ciéncias humanas e bioloégicas no sentido de valorizar parametros mais
amplos que o controle de sintomas, a diminuicdo da mortalidade ou o
aumento da expectativa de vida (FLECK, 1999). As organizac¢fes, sejam elas
publicas ou privadas, veem apresentando um ganho de espaco dos

programas de conscientiza¢éo ou de mudangas de habito, acompanhado do
incentivo das medidas higiénico-dietéticas” (102).

2.5.2 Qualidade de vida e atencdo a saude

Na cidade sociética de Alma-Ata, no ano de 1978, diversos paises presentes
na Conferéncia Internacional sobre Cuidados Primarios com a Saude afirmaram a
necessidade de se atingir a saude para todos no ano de 2000. Passados quase 10
anos, em 21 de novembro de 1986, em Ottawa — Canada, foi realizada a Primeira
Conferéncia Internacional sobre Promoc¢do da Saude, destacando-se os avangos
alcancados na Declaracdo de Alma-Ata e afirmou-se que “para se promover a saude,
deve-se ir além do mero cuidado da mesma”. Ela deve fazer parte da ordem do dia
em todos 0s setores e niveis. Estabeleceu-se também que a responsabilidade pela
promocao da saude deve ser compartilhada pelos proprios individuos, profissionais e

gestores de saude e os governos, trabalhando em conjunto para construir um sistema
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de protecao a saude. O setor saude no Brasil, e em muitos outros paises, passa por
mudangas profundas, em um processo que se convencionou chamar de Reforma da
Saude ou Reforma Sanitaria, e procura diagnosticar e resolver problemas estruturais
que contribuem para os custos crescentes, baixa efetividade e desigualdades dos
sistemas de saude (103).

Em 1988, sob influéncia da VIII Conferéncia Nacional de Saude de 1986, foi
implementado no Brasil o SUS (Sistema Unico de Saude), em um periodo de
profundas transformacfes econémicas, sociais e demograficas. O processo de
construcdo do Sistema Unico de Satde foi regulamentado pela Constituicdo de 1988,
desenvolvido com o objetivo de descentralizar e de integralizar a assisténcia, reduzir
as desigualdades sociais, oferecendo uma capacidade efetiva dos servi¢cos de saude
a populacao brasileira e tem como definicdo o conjunto de acdes e servicos de saude
prestados por 6rgaos e instituicbes federais, estaduais e municipais, das
administracdes direta e indireta e das fundacdes mantidas pelo Poder Publico. Estdo
incluidas no SUS as instituicdes publicas federais, estaduais e municipais de controle
de qualidade, pesquisa e producéo de insumos, medicamentos, inclusive de sangue
e hemoderivados, e de equipamentos para a saude (104). A iniciativa privada podera
participar do Sistema Unico de Saude, em carater complementar (105).

Em 1997, foi realizada em Jacarta a 42 Conferéncia Internacional sobre a
Promocdo de Saude, sendo estimuladas as reflexdes sobre as estratégias e os
desafios para a promocdo da saude para o século XXI. As declaracdes de Jacarta
apontam para a necessidade de novas acdes efetivas e concretas, capazes de
destravar o potencial para a promoc¢éao da salde existente no individuo, na familia, na
comunidade e em diversos setores da sociedade. Sendo esta alternativa apontada
como uma das dimens@es possiveis do Programa da Saude da Familia (PSF) (106).

No Brasil, algumas experiéncias municipais foram implantadas, nos moldes do
PSF, até dezembro de 1993, quando o PSF surge como uma proposta ousada para a
reestruturacdo do sistema de saude, organizando a atencdo primaria e substituindo
0s modelos tradicionais existentes. O PSF fortaleceu-se como um dos pilares de
sustentacdo do SUS, tornando-se uma politica de Estado. O SUS muito avangou no
Brasil por meio do PSF. Em 2010, havia, em todo o pais, 238 mil agentes comunitarios
de saude, 31 mil equipes de Saude da Familia e 19 mil equipes de Saude Bucal,
atuantes em todo o territério nacional, com o apoio dos gestores locais, estaduais e

federal, com a ampliacdo do acesso da populacéo brasileira aos servi¢cos de saude,
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promocéao da equidade e melhoria de indicadores de saude. O Programa de Agentes
Comunitarios de Saude (PACS) foi precursor da hoje conhecida Estratégia Saude da
Familia (ESF). Em Quixada, Ceard, a equipe da saude da familia, ao invés de apenas
um enfermeiro para coordenar os agentes de saude, integrou o médico as equipes do
PAS em 1994 (107).

Atualmente a ESF é composta por equipe multiprofissional que possui, no
minimo, médico generalista ou especialista em saude da familia ou médico de familia
e comunidade, enfermeiro generalista ou especialista em saude da familia, auxiliar ou
técnico de enfermagem e agentes comunitarios de saude (ACS). Cirurgiao-dentista
generalista ou especialista em saude da familia, auxiliar e/ou técnico em Saude Bucal
compdem algumas equipes da ESF. A Estratégia Saude da Familia busca promover
a qualidade de vida da populacéo brasileira e intervir nos fatores que colocam a saude
em risco, como falta de atividade fisica, ma alimentagéo, uso de tabaco, entre outros.
A proximidade da equipe de salude com 0 usudrio permite que se conheca a pessoa,
a familia e a vizinhanca. Isso garante maior adesdo do usuario aos tratamentos e
intervencdes propostas pela equipe de saude, com a promocao da saude e prevencgao
das doencas e agravos. A Equipe de Saude da Familia esta ligada a Unidade Béasica
de Saude (UBS) local. Esse nivel de atencéo resolve 80% dos problemas de saude
da populacao. Entretanto, se a pessoa precisar de um cuidado mais avancado, a ESF
ja faz esse encaminhamento. Dessa forma, a Saude da Familia se fortalece como a
porta de entrada do Sistema Unico de Salde, reorganizacdo da atencdo basica no

pais, de acordo com os preceitos do Sistema Unico de Sautde (108).

2.5.3 Linhas do Cuidado Integral — avanco na atencao a saude para melhorar a
gualidade de vida

Na organizagéo da rede de atengéo a saude, as “Linhas do Cuidado Integral”
foram incluidas e expressam os fluxos assistenciais seguros e garantidos ao usuario,
no sentido de atender suas necessidades de saude. Séo linhas que desenham o
percurso dos usuarios na rede de saude. Elas incluem néo so os servi¢os da rede de
saude, mas também outras acdes que colaboram para que os individuos alcancem a
saude, como definido pela OMS. Elas incorporam a ideia da integralidade na
assisténcia a saude, unificando acdes preventivas, curativas e de reabilitacéo,
proporcionando 0 acesso a todos 0s recursos tecnoldgicos de que o usuario necessita,

desde as acdes realizadas pela Estratégia Saude da Familia até os procedimentos
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hospitalares. Para tanto, ha que se fazer uma opc¢éo de politica de salde e de boas
praticas dos profissionais. O acolhimento, vinculo e responsabilizacéo séo diretrizes
das linhas do cuidado integral.

Para se desenvolver as linhas do cuidado, € necessario organizar 0S processos
de trabalho para que essas diretrizes se tornem rotina nas préticas dos profissionais.
O processo de trabalho é a chave da questao, porque € através dele que se produz o
cuidado aos usuarios, que se baseiam nos Projetos Terapéuticos. Estes, enquanto
conjunto de atos assistenciais pensados para resolver determinado problema de
saude do usuério, com base em uma avaliacdo de risco, orientam o usuério a buscar
na rede de servicos os recursos necessarios ao atendimento a sua necessidade.
Assim, a Linha do Cuidado Integral organizada € centrada nas necessidades dos
usuarios a partir dos riscos, ndo apenas o risco clinico, mas também o social, 0
econdmico, o ambiental e o afetivo, ou seja, um olhar integral sobre o problema de
saude vai considerar todas essas variaveis na avaliagdo do risco.

Para que a Linha do Cuidado Integral funcione, ha que haver um pacto entre
0s gestores das unidades de saude, de acordo com a regionalizacdo da rede
assistencial. O pacto deve garantir que os fluxos entre os diversos servigos funcionem
de forma harmonica, tranquila, assegurando o acesso aos usuarios. E necessario o
envolvimento de todos que, de alguma forma, estardo implicados com o cuidado em
saude, a partir da identificacdo da rede de servicos de salude e daqueles que estao
envolvidos no cuidado, propondo que a elaboracéo das linhas do cuidado ocorra de
forma coletiva. S6 um processo coletivo pode garantir que haja um bom
funcionamento das linhas do cuidado apés sua organizacdo. Para que a equipe seja
criativa, ela deve ter liberdade para pensar e agir, tomando decisées que melhor
convém ao bom funcionamento dos servicos de saude. A discussdo e a pactuacgao
conjunta garante o compromisso de cada um, ativa a ideia de que o usuario é o centro
dos servicos de saude e os fluxos de acesso aos servicos devem proporcionar um
acesso seguro e tranquilo a esses usuarios. Confianca, solidariedade, espirito de
equipe, trabalho em redes, colaboragdo muatua sdo fundamentais para que as linhas
do cuidado funcionem adequadamente, como fluxos ininterruptos de cuidado integral
a saude. A linha de cuidado pode se formar dentro de uma unidade de saude ou pode
ser referenciada para outras unidades de saude, locais ou regionais (109). S&o varias
as linhas do cuidado, como as prioritarias para o cuidado materno-infantil, dos idosos,

de saude mental, de hipertensao arterial e de saude bucal. Neste trabalho estudamos,
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a linha de cuidado para as pessoas com coagulopatias hereditarias, especificamente

para as pessoas com hemofilia.
2.5.4 Qualidade de Vida e a Atencédo a Saude das Pessoas com Hemofilia

A hemofilia € uma condicdo potencialmente incapacitante pelas artropatias
hemofilicas que se desenvolvem no inicio da vida e sdo progressivas, sobretudo nos
pacientes em tratamento sob demanda. Elas podem ser temporarias ou permanentes,
associadas a comprometimento psicossocial (110). A avaliacdo da qualidade de vida
relacionada a saude (QVRS) é essencial para uma avaliagdo completa da influéncia
de uma doenga na vida dos pacientes.

Estudos no Brasil e no exterior tém sido realizados com pessoas com hemofilia
utilizando questionarios especificos para avaliar a qualidade de vida e a condicdo de
saude dos pacientes. Esses estudos também visam acompanhar e avaliar a evolucao
clinica, realizar comparacéo entre a condi¢cdo de saude dos pacientes, no Brasil e no
mundo, e propor intervencdes para a melhoria da atencéo a saude e da qualidade de
vida. Trabalhos de revisdo tém avaliado criticamente e comparado as propriedades
de medida dos questionérios de HRQOL estudados na hemofilia.

7z

Alguns desses questionarios sdo: o Haem-A-Qol, que é validado para a
avaliacdo da qualidade de vida relacionada a saude (QVRS) em adultos com
hemofilia; o Haemophilia Joint Health Score (HJHS), que avalia o0 comprometimento
articular em seis articulacdes (joelhos, tornozelos e cotovelos); além da marcha global
e o0 Escore de Independéncia Funcional em Hemofilia (FISH), existem outros similares.
Nessa pesquisa, usamos essas trés ferramentas de pesquisa e outra, um questionario
semiestruturado, para avaliar a condicdo socioeconbmica e autoavaliacdo dos
pacientes estudados.

Uma revisao sistematica realizada por Limperq e colaboradores no Canada,
publicada em 2017, sugere que néo ha necessidade de novos questionarios de QVRS
especificos para hemofilia, mas que pesquisas adicionais sdo necessarias para
documentar as propriedades de medida dos questionarios atualmente disponiveis,
focando especificamente na validade estrutural, erro de mensuracao e responsividade
desses questionarios (111).

Na Turquia, em 2010, Mercan e colaboradores publicaram estudo que
descreveu o estado de saude e cuidados de saude recebidos e seu impacto na

qualidade de vida de pacientes com hemofilia A e B grave, adultos e criancas, sem
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inibidores ou outras doengas cronicas. Seguem os resultados relativos aos 31
pacientes adultos que responderam a verséo turca do questionario especifico Haem-
A-QoL: o escore médio de Haem-A-QoL foi 47,4 +/- 14,1. A confiabilidade da
consisténcia interna foi geralmente suficiente. O coeficiente alfa total de Cronbach foi
> 0,70 (variacdo 0,77 a 96,9) em todos os grupos etarios. A média dos escores da
articulacao ortopédica da HQ total foi (16,23 +/- 14,12). Os resultados mostraram que
a versao turca do Haem-A-QoL é instrumento confiavel para medir a qualidade de vida
em pacientes adultos com hemofilia grave. Os autores recomendam a profilaxia
priméria com fatores de coagulacdo e encorajam os pacientes a realizar o tratamento
em casa (aplicacao 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, o0s
pesquisadores concluiram que o Haem-A-QolL, utilizado pela primeira vez como
instrumento de avaliacdo da qualidade de vida dos hemofilicos adultos gregos, € um
guestionario confidvel e valido para avaliar a QVRS especifica para hemofilia na
Grécia (113).

Outro estudo na Grécia, em 2017, comparou dados sobre a qualidade de vida
relacionada a saude (QVRS) em pacientes com hemofilia com dados da populacéo
geral. Os pesquisadores também estudaram a extensdo em que as artropatias podem
afetar a QVRS dos pacientes em 109 pacientes com hemofilia adultos, que
completaram os questionarios de funcionamento social grego (SF-36) e Haem-A-QoL.
A artropatia foi avaliada tanto pelo escore clinico da Federacao Mundial de Hemofilia
guanto pelo escore radiologico de Pettersson. Em comparag¢do com dados normativos
da Grécia, os pacientes com hemofilia mostraram deterioracdo em todas as
subescalas de QVRS. A qualidade de vida relacionada a saude foi fortemente
influenciada pela artropatia, principalmente nos aspectos fisicos da QVRS. O uso da
ferramenta Haem-A-QoL especifica para a doenca pode capturar associacdes
adicionais entre a HRQoL e a artropatia hemofilica (114).

Um estudo de dois ensaios clinicos 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 caracteristicas
psicométricas (confiabilidade, validade e sensibilidade a mudancas ao longo do

tempo) do Questionario Haem-A-QoL em homens adultos com hemofilia. As anélises
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psicométricas forneceram evidéncias da confiabilidade, validade e capacidade de
detectar a mudanca do Haem-A-QoL, para avaliar a QVRS de homens adultos com
hemofilia A e B graves, em ensaios clinicos 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 questionario Haem-A-Qol e dos prontuarios. Participaram do
estudo 175 pacientes (147 com hemofilia A e 28 com hemofilia B). Os pesquisadores
concluiram que os resultados obtidos podem ser Gteis na orientacao do tratamento da
hemofilia, o que é determinante para melhorar a QVRS dos grupos de pacientes mais
vulneraveis. Esse trabalho também reforcou a relevancia das hemorragias articulares
em todos os aspectos da QVRS em pacientes hemofilicos. Ainda que o uso de
concentrados de fator profilatico 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. Articulagdes alvo foram detectadas em 69,2%
dos pacientes estudados. A Escala Média de Exame Fisico e o Escore de
Independéncia Funcional foram 16,87 e 25,64, respectivamente. Pacientes com
hemofilia leve ndo apresentaram envolvimento articular significativo. Pacientes com
hemofilia grave ou moderada apresentaram resultados semelhantes em relacdo a
danos estruturais (valor de p <0,001) e déficits funcionais (valor de p = 0,001). Houve
significancia estatistica na correlacdo entre os dois escores (r = -0,850; valor de p =
0,01). O trabalho conclui que a Escala de Exame Fisico da Federa¢cdo Mundial de
Hemofilia e o Escore de Independéncia Funcional em Hemofilia podem ser Gteis para
avaliar clinicamente danos estruturais articulares e déficits funcionais em hemofilicos,
pois as ferramentas sdo baratas e faceis de administrar e podem detectar artropatia
hemofilica, o que resulta por hemartrose recorrente e € comum na populacao
estudada (117).

Em relagéo ao FISH e ao HIJHS, estudo realizado por Beeton e colaboradores,
no Reino Unido, em 2006, reconheceu que a aplicacdo do Hemophilia Joint Health
Score (HJHS) e do Escore de Independéncia Funcional para Hemofilia (FISH) séo
ambos recomendados, que o refinamento e testes das propriedades psicométricas

dessas ferramentas estdo em andamento e que o uso mais difundido delas
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possibilitara o compartilhamento de dados em todo o mundo, promovendo, assim, as
melhores praticas e, por fim, aprimorando o atendimento ao paciente (118).



67

3 JUSTIFICATIVA

A atengdo aos pacientes com hemofilia no Distrito Federal € um antigo e
persistente problema de salde publica. Os relatorios oficiais dos Orgaos de
fiscalizacdo e controle em 2010 exigiam que a SES encaminhasse um processo de
reorganizacdo da atencdo 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 definicdo do papel da FHB que, entre suas
atribuicbes, passa a oferecer um ambulatério multiprofissional de referéncia para
atendimento as coagulopatias. Decorre desse processo a elaboracdo de um protocolo
de tratamento para as pessoas adultas e criancas com hemofilia a ser implantado em

toda a rede de servigcos de saude que integra o SUS-DF.

Esta pesquisa tem como propésito estudar a atencdo aos hemofilicos, assim
como avaliar a situacéo de saude desse grupo populacional. Ela é importante porque
revela os efeitos positivos e negativos das mudancas e aponta desafios a serem
enfrentados para a qualificacdo da atencdo aos hemofilicos, prevalecendo o direito

universal a saude.

Os resultados desse estudo sdo analisados de forma integrada e, quando
possivel, confrontados e comparados com resultados de estudos realizados no Brasil
e no mundo. Os resultados também poderdo servir para avaliagdes comparativas
futuras que utilizem os questionarios aplicados, validados no mundo, e orientar novas

mudancas na atencao a saude dos pacientes com hemofilia no DF.
3.1 PERGUNTA DE PESQUISA

O DF implementou um conjunto de mudancas voltadas a prover e qualificar a
atencao, garantindo a universalidade com equidade aos pacientes com hemcofilia.
Nesse mesmo sentido, consta que o governo do DF acolheu o diagnéstico realizado
pelos 6rgdos de controle e se propds a solucionar os problemas na atencao a saude
das pessoas com hemofilia no DF. Isso foi feito por meio da formulacdo e
implementacao de iniciativas orientadas pelo Programa de Coagulopatias Hereditarias
do SUS. Sob essa perspectiva, a pergunta que orienta esse estudo pode ser assim
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sintetizada: Como esti a oferta dos produtos para o tratamento, a qualidade da
atencdo a saude e a condicdo de saude das pessoas com hemofilia no DF, apés as

referidas medidas implementadas?
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4 OBJETIVOS

4.1 OBJETIVO GERAL

Analisar a atencdo a saude oferecida a adultos com hemofilia pelo Sistema
Unico de Saude no Distrito Federal, verificando o cumprimento do protocolo de

tratamento e suas condi¢des de saude.
4.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Identificar o perfil socioeconémico e epidemiolégico de pessoas adultas
com hemofilia no Distrito Federal.

e Analisar a conformidade com o protocolo de tratamento, seus fatores
associados e impacto na mortalidade.

e Analisar 0 acesso e 0 consumo de fatores de coagulacao entre os adultos
com hemofilia no Distrito Federal, incluindo as demandas por via judicial e
seus fatores associados.

e Analisar a autopercepcao de saude de pessoas adultas e a percepcéo da
atencao recebida na Fundag¢do Hemocentro de Brasilia de pessoas adultas
com hemofilia no Distrito Federal.

e Analisar a prevaléncia de anticorpos inibidores de fatores da coagulacao,
sorologias positivas para doencas infecciosas transmitidas pelo sangue e
fatores associados as doencas infecciosas mais prevalentes e impacto na
mortalidade.

e Avaliar a qualidade de vida de pessoas adultas com hemofilia no Distrito
Federal.

e Auvaliar independéncia funcional e saude articular de pessoas adultas com

hemofilia no Distrito Federal.
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5 MATERIAIS E METODOS

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 municipios da RIDE-DF, seguido de coorte para avaliagao
da mortalidade até julho de 2019. Complementarmente, foram consultados registros
das dispensacdes dos produtos pela farmacia da Fundacao Hemocentro de Brasilia
(FHB).

5.2 LOCAL

Como o estudo realizado se propds a conhecer a atencédo oferecida aos
pacientes com hemofilia do Distrito Federal incluindo aqueles residentes no DF e os
gue vivem na RIDE-DF, o campo de pesquisa envolveu a Fundacdo Hemocentro de
Brasilia (FHB), centro de referéncia para o tratamento das pessoas com coagulopatias
hereditarias e instituicAo coordenadora da atencdo a saude dos portadores de

coagulopatias hereditarias no DF.

Nos ultimos oito anos, a FHB implementou diversas melhorias na atencédo a
saude do paciente com hemofilia, como a implantacdo do laborat6rio de hemostasia,
protocolo de tratamento, ambulatério com equipe multidisciplinar com hematologista
clinico e pediatra, atendimento psicoldgico, fisioterapia, farmacia especializada que
promove suporte com entrega em domicilio. Este protocolo incluiu recomendactes
para a frequéncia 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 coagulacédo, prescricdo de fator (fator VIII recombinante comecgou 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

programacao de exames laboratoriais (soroldgicos e dosagem de inibidor).
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Observa-se que o centro de referéncia atende regularmente pacientes
residentes no DF e nas cidades da RIDE desde agosto de 2012. Eventualmente

atende ainda pacientes de outras Unidades da Federagdo em transito no DF.
5.3 POPULACAO

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 municipios da RIDE-DF e atendidos no DF.
Critérios de inclusao

e Possuir hemofilia A ou B;
e Ter 18 anos ou mais de idade; e

e Ser residente no DF ou nos municipios da RIDE-DF e ser atendido no DF.
Critérios de exclusao

e Nao concordar em assinar o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
(TCLE) (Anexo ).

5.4 COLETA DOS DADOS

5.4.1 12 Fase: Estudo dos prontuérios

Foram analisados os dados do sistema de prontuério eletrénico da SES-DF
(Trackcare’), do Sistema Hemovida Web Coagulopatias do MS e das planilhas de
dispensacdes dos produtos pela farméacia 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 periodo da coleta de dados. Um paciente que ndo aceitou
assinar o TCLE foi excluido, sendo entéo incluidos 138 pacientes, de junho de 2015
a maio de 2016 e acompanhados quanto a mortalidade e causas de 6bito até julho de
20109.

’Sistema Trackcare da SES — Sistema de prontuario eletrénico adotado pela Secretaria de Salde 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 eletronica no sistema
eletrbnico Google Forms por estudantes de iniciacdo cientifica da ESCS, sob

supervisao dos professores pesquisadores (Anexo J).

Idade do paciente, peso, tipo de hemofilia (A ou B), gravidade da hemofilia
(leve, moderada ou grave), estado civil (unido estavel ou nao), local do tratamento
(FHB ou outro), local de residéncia (DF ou outra unidade da federacao), tipo de
tratamento (demanda ou profilaxia), tratamento judicializado (sim ou n&o), dose por
infusdo, quantidade de doses semanais e tipo de fator de coagulacdo prescrito
(plasmético ou recombinante), recebimento de dose domiciliar (sim ou ndo), nimero
de consultas médicas por ano, testes para anticorpos inibidores e de sorologias para
doencas infecciosas transmitidas pelo sangue (anticorpo da doenca de Chagas,
anticorpo central total da hepatite B — anti-HBc, antigeno de superficie da hepatite B
— HbsAg, anticorpo de superficie da hepatite B — anti-HBs, anticorpo anti-virus da
hepatite C — anti-HCV, anticorpo anti-virus linfotrépico de células T humanas tipos 1 e
2 — anti-HTLV-1/2 e anticorpo anti-imunodeficiéncia humana — anti-HIV) foram

coletados.

Todos os exames sorolégicos para doencas infecciosas foram realizados pelo
método de quimioluminescéncia (Abbott®), processado na Fundacdo Hemocentro de

Brasilia como parte do protocolo de tratamento da hemofilia.

A gravidade da hemofilia foi definida com base nos niveis de fatores VIl ou IX
da coagulacdo — hemofilia grave: abaixo de 1%; hemofilia moderada: entre 1% e 5%;

e hemcdfilia leve: acima de 5% até 40% (5).

O cumprimento do protocolo foi definido considerando os trés itens da check-

list a seguir:

1. Consultas médicas: numero de consultas médicas de acordo com o valor

recomendado no ano anterior;

2. Regime de fator de coagulacao: tipo de tratamento, dose e tipo de fator de

coagulacéao de acordo com recomendacdes do protocolo; e

3. Testes: realizacdo de testes soroldgicos para doencgas infecciosas e

inibidores, anualmente, de acordo com os resultados anteriores.
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Dessa forma, a ndo conformidade de qualquer um dos itens foi considerada

como nao cumprimento do protocolo de tratamento.

5.4.2 22 Fase — Caracteristicas sécio-demograficas, habitos de vida, condi¢cbes
de salude, autopercepcdo dasaude e atencdo recebida na Fundagcdo Hemocentro
de Brasilia e qualidade de vida

Questionarios para avaliacdo das caracteristicas soOcio-demogréficas,
condi¢cdes de saude, autopercepcdo da saude, avaliacdo da atencdo recebida na
Fundacdo Hemocentro de Brasilia e qualidade de vida (Anexos K e L) foram
aplicados a uma amostra de conveniéncia de 41 pacientes, que foram entrevistados
no momento que iam realizar exames laboratoriais, consultas especializadas ou retirar
medicamentos na FHB, por estudantes de iniciacdo cientifica da ESCS, sob
supervisao dos professores pesquisadores, no sistema eletrénico Google Forms. Um

paciente ndo aceitou assinar o TCLE e foi excluido.

Escolaridade, local de residéncia (urbana ou rural), possuir casa prépria (sim
ou nao), cor, possuir filho, trabalhar (sim ou ndo), renda mensal (em salarios minimos),
inscricio em programa de beneficio do governo, plano de saude privado,
comorbidades, consumo de bebida alcodlica, tabagismo, préatica de atividade fisica
regular, acompanhamento com fisioterapia, internacdo hospitalar nos dltimos 12
meses, episodio prévio de hemartrose e autopercepcado de saude em escala Likert
(muito ruim, ruim, regular, boa e muita boa) foram coletados em um primeiro

guestionario (Anexo K).

Em seguida, o Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults (Haem-A-
Qol), traduzido e validado para lingua portuguesa, foi utilizado para identificar a
qualidade de vida da populacdo com hemofilia, que consiste em 46 itens distribuidos
em dez dominios (saude fisica, sentimentos, autopercep¢do, esportes e lazer,
trabalho e escola, enfrentamento, tratamento, futuro, planejamento familiar, e
relacionamentos e sexualidade) (Anexo L). Para analise da pontuacéo total e de cada
dominio do Haem-A-QoL, utilizou-se o escore transformado em escala variando de 0

a 100, onde 0 é a melhor avaliacdo e 100 a pior para a qualidade de vida.

O questionario semiestruturado (Anexo K) e o Haem-A-Qol (Anexo L) foram
traduzidos para lingua portuguesa pelo Mapi Research Institute (CHEVALLET). O

questionario semiestruturado foi revisto pelos professores da ESCS.
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5.4.3 32 Fase — Grau de autonomia e independéncia fisica e funcional dos
pacientes adultos com hemofilia.

Na ultima etapa, foram utilizados os questionarios Functional Independence
Score in Hemophilia (FISH) para avaliacdo da independéncia funcional e o Hemophilia
Joint Health Score (HJHS) para avaliagdo da saude articular (Anexo M), que foram
aplicados a uma amostra de conveniéncia de 31 pacientes convidados por telefone
ou pessoalmente quando da ida & FHB para realizar a avaliacdo fisica. Os
questionarios foram aplicados e preenchidos no sistema eletrénico Google Forms por
estudantes de iniciacdo cientifica treinados na utilizacdo de tais ferramentas, sob

supervisao dos fisioterapeutas e professores pesquisadores.

O FISH avaliou a independéncia funcional dos pacientes a partir de oito itens
divididos em trés dominios (autocuidados, transferéncia e locomocéao). Cada item é
pontuado na escala de 1 a 4, onde: 1 — necessita de ajuda total para realizar a tarefa
ou € incapaz de realiza-la; 2 — necessita de ajuda parcial, instrumentos e/ou ambientes
modificados para realizar a tarefa; 3 — € capaz de realizar a tarefa sem auxilio, mas
com ligeiro desconforto, ndo a realiza como uma pessoa saudavel e; 4 — 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 independéncia e 32 a maior, este Gltimo quando a
pessoa ndo apresenta nenhuma limitacdo da capacidade funcional. A analise
individual de cada dominio do escore FISH utilizou o escore transformado em escala,
que variou de 0 a 100. O valor 0 (zero) foi relativo a pior independéncia e 100 (cem) a

melhor.

O HJHS avaliou o comprometimento das articulagdes dos joelhos, tornozelos e
cotovelos, além da marcha global. Cada articulacdo recebe uma pontuacéo de acordo
com a avaliacdo dos seguintes itens: edema, duracdo do edema, atrofia muscular,
alinhamento axial, crepitacdo ao movimento, perda da flexdo e extensao,
instabilidade, dor articular, forca e marcha global. O escore pode variar de 0 a 124,
onde 0 é a auséncia de comprometimento e 124 é o maior comprometimento da

articulacao.
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5.5 ANALISE ESTATISTICA

Teste de Kolmogorov-Smirnov foi utilizado para avaliar a normalidade dos
dados. Variaveis qualitativas ou categoricas foram estudadas de acordo com a
frequéncia e distribuicdo de proporgdes. Variaveis quantitativas foram expressas em
meédia e desvio-padrao ou mediana e intervalo interquartil entre os percentis 25 e 75,
guando apropriado. Foi utilizado o escore transformado para uma escala de zero a
100, sendo zero relacionado a pior avaliacdo (péssima) e 100 a melhor avaliagdo
(6tima) para analise das questdes do tipo escala Likert, Haem-A-QoL e dominios do
FISH.

Teste t de Student de amostras independentes, teste de Mann-Whitney ou
andlise de variancia (ANOVA) foram utilizados para avaliagdo das variaveis
quantitativas entre grupos, quando apropriado. Para varidveis categéricas, foram
usadas tabelas de contingéncia, e essas foram avaliadas por meio de teste de x2 de

Pearson ou teste exato de Fisher.

A associacao entre variaveis quantitativas foi realizada por meio da correlacao
de Pearson, correlacdo de Spearman ou correlacédo 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

Consisténcia 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, variaveis nao
colineares com valor de p<0,20 na andlise univariada foram avaliadas por anélise de
regressao logistica binaria utilizando o método stepwise e regressao linear multipla.
Analise de variancia multipla (MANOVA) com o teste de Pillai foi usada para avaliar a

associagao das variaveis independentes com os FISH e HIJHS em cojunto.

A andlise estatistica foi realizada usando o programa Statistical Package for the
Social Science 20.0 Mac (SPSS 20.0 Mac, SPSS Inc., Chicago, lllinois, USA). O

critério de significancia estatistica adotado foi definido em menor ou igual a 5%

(p<0,05), sendo ajustado de acordo o teste de Bonferroni quando realizadas

comparacdes multiplas como nas anélises post hoc.
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5.6 ASPECTOS ETICOS

O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da Fundacdo de
Ensino e Pesquisa em Ciéncias da Saude (FEPECS), Brasilia, Distrito Federal,

Brasil.
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6 RESULTADOS

6.1 12 FASE — ANALISE DOS PRONTUARIOS

6.1.1 Caracteristicas basais, sorologias para doencas infecciosas transmitidas
pelo sangue, dosagem de inibidor e mortalidade.

Foram incluidos 138 pacientes. As tabelas 1 e 2 mostram as caracteristicas
basais, sorologias para doencas infecciosas, dosagem de inibidor, consumo de

fatores da coagulacéo e mortalidade dos pacientes incluidos no estudo.

No inicio 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 trés realizavam
tratamento na FHB (45,7%). O tratamento era profilatico em 98 pacientes (71,0%),
131 recebiam dose domiciliar (94,9%) e 57 utilizavam fatores recombinantes
(41,3%). A judicializagdo foi observada em 21 casos (15,2%). Quanto ao consumo
de fatores da coagulacdo, a mediana de consumo por paciente foi de 38,0 (1Q25-
75%: 32,0-42,0) Ul/Kg, com uma mediana de consumo mensal de 45.000 (1Q25-
75%: 29.500-60.000) Ul/paciente.

Trinta e cinco pacientes cumpriram todos os itens do protocolo de tratamento
(25,4%). Em relacéo a cada variavel do protocolo individualmente, o comparecimento
as consultas médicas foi de 71,0% (98/138), o tipo de fator de coagulacéo foi de 65,9%
(91/138) e os exames sorolégicos foram 51,4% (71/138).

Quanto aos exames laboratoriais, sorologia positiva para HCV foi a mais
comum (47,1%, 64/136). As demais doencas infecciosas transmitidas pelo sangue
avaliadas apresentaram prevaléncias baixas de sorologias positivas: 4,4% para HIV
(6/135), 3,7% para doenca de Chagas (5/135), 1,5% para HTLV-1/2 e 1,5% para virus
da hepatite B. J& a presenca de anticorpos inibidores de fatores da coagulagéo foi

observada em 4,4% dos pacientes testados (6/129).

A taxa de mortalidade foi 7,2% (10/138). Quanto as causas de 0bito, 60%
ocorreram por hemorragia espontanea (6/10), 10% cancer de figado (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. Caracteristicas basais, sorologias para doencas infecciosas transmitidas pelo sang
dosagem de inibidor e mortalidade de pacientes adultos com hemofilia (n=138) — continua

continua

Idade, anos, média (DP) 36,4 (12,5)
Hemofilia A, n (%) 104 (75,4)
Gravidade, n (%)

Leve 24 (17,4)

Moderada 8 (5,8)

Grave 106 (76,8)
Residéncia no Distrito Federal, n (%) 103 (74,6)
Unido estavel, n (%)? 61 (48,4)
Tratamento no CTH, n (%) 63 (45,7)
Tratamento profilatico, n (%) 98 (71,0)
Tratamento judicializado, n (%) 21 (15,2)
Uso de fator da coagulacao recombinante 57 (41,3)
Conformidade com o protocolo de tratamento, n (%) 35 (25,4)

Consultas médicas anuais 98 (71,0)

Tipo de fator da coagulacéo 91 (65,9)

Realizacdo de testes sorolégicos 71 (51,4)
Cons. médicas nos ultimos 12 meses, mediana (1Q25-75%) 3 (1-5)

Consumo de fator de coagulacdo, mediana (1Q25-75%)
Ul por infuséo/paciente
UI/Kg por infusdo/paciente
Doses por semana/paciente
Ul prescritas por més/paciente

Ul dispensadas por més/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 (%)°® 64 (47.1)
Anti-HIV positivo, n (%)° 6 (4.4)

Anti-HBc positivo, n (%)°® 27 (19.9)
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Tabela 1. Caracteristicas basais, sorologias para doencas infecciosas transmitidas pelo
sangue, dosagem de inibidor e mortalidade de pacientes adultos com hemofilia (n=138) —

concluséo
HBsAg positivo, n (%)°® 2 (1.5)
Anti-HBc + Positive HBsAg. positivos, n (%)° 2 (1.5)
Anticorpo para doenca de Chagas positivo, n (%)° 5(3.7)
Anti-HTLV-1/2 positivo, n (%)°® 2 (1.5)
Dosagem de inibidores positiva, n (%)¢ 11 (8,0)
Mortalidade, n (%) 10 (7,2)
Hemorragia, n (% das mortes) 6 (60,0)
Cancer hepatico, n (% das mortes) 1(10,0)
Linfoma, n (% das mortes) 1(10,0)
Sepse, n (% das mortes) 1(10,0)
Causa nédo conhecida, n (% das mortes) 1(10,0)

DP: desvio padréo; 1Q25-75%: intervalo interquartil 25-75%; FHB: Fundagdo Hemocentro de Brasilia;
HCV: virus da hepatite C; HIV: virus da imunodeficiéncia humana; HBc: antigeno core do virus da
hepatite B; HBsAQ: antigeno de superficie do virus da hepatite B; HTLV 1/2: virus linfotrépico da célula
T humana 1 e 2. 212 pacientes ndo informaram o estado civil. ®2 pacientes nédo testaram para anti-
HCV, anti-HBc, HBsAg, e anti-HTLV 1/2. €3 pacientes ndo testaram para anti-HIV e anticorpos para
doencas de Chagas. 99 pacientes néo testaram para anticorpos inibidores de fatores da coagulagéo.

Tabela 2. Consumo de fator VIII e fator IX em pacientes adultos com hemofilia (n=138)

Média (DP) Mediana (1Q25-75%)
Fator VIl da coagulagao
Ul/Kga por infusdo/paciente com HA 37,7 (14,1) 37,0 (31,0-41,0)
Ul por infusdo em pacientes com hemofilia A? 2.292 (1.245) 3.000 (2.500-3.000)
Doses por semana em pacientes com hemofilia A? 2,8 (1,7) 4,0 (2,0-4,0)

Ul dispensadas por més em pacientes com hemofilia Aa  47.045 (25.991 48.000(30.000-60.000)

Fator IX da coagulacéo

Ul/Kga por infusdo/paciente com HB 43,2 (10,2) 40,0 (35,5-54,0)
Ul por infusdo em pacientes com hemofilia B® 2.977 (852) 3.000 (3.000-3.500)
Doses por semana em pacientes com hemofilia B° 2,0 (3,0 3,0 (2,0-3,0)

Ul dispensadas por més em pacientes com hemofilia B® 32.000 (17.294) 34.000(14.625-48.000)

Ul: Unidades internacionais de fator de coagulacdo: DP: Desvio padrdo, 1Q25-75%: Intervalo interquartil 25-75%.
a104 pacientes com hemofilia A. °34 pacientes com hemofilia B.
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6.1.2 Conformidade com o protocolo de tratamento: fatores associados e
associacdo com a mortalidade.

As Tabelas 3 e 4 mostram os fatores associados realizacao de tratamento em
conformidade com o protocolo institucional de tratamento de hemofilia. Na analise
univariada, o tratamento em outro servi¢co de salde esteve associado a maior chance
de n&o apresentar conformidade com o protocolo durante o tratamento (60,2% versus
37,1%, p = 0,018). Nenhuma outra diferenca estatisticamente significante foi
encontrada na comparacao dos grupos quanto a idade, gravidade ou tipo de hemofilia,
presenca de inibidores e sorologias para doencas infecciosas. Na andlise
multivariada, o tratamento na FHB associacdo positiva e independente com a
conformidade do tratamento com o protocolo, aumentando em 2,388 vezes (1C95%:
1,052-5,148) a chance de realizar tratamento em conformidade com o protocolo,
p=0,037.

Tabela 3. Andlises (univariada e multivariada) dos fatores associados a conformidade do tratame
com o protocolo, em pacientes adultos com hemofilia (h=138) — continua

Conformidade N&o Valordep Valordep
com o conformidade i n
protocolo com o protocolo  analise analise
univariada multivariada
(n=35) (n=103)
Idade, anos, média (DP) 37.7 (14.6) 36.0 (11.8) 0.612 -
Tratamento em outro servigo, 13 (37.1) 62 (60.2) 0.018 0.039
n (%)
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 (%)? 3 (8.6) 2 (2.0) 0.109 0.088
Anti-HCV positivo, n (%)°® 13 (37.0) 51 (50.5) 0.173 0.309
Anti-HTLV-1/2 positivo, n (%)°® 0(0.0) 2 (2.0) 0.550 -
Anti-HBc positivo, n (%)°® 5 (14.3) 22 (14.3) 0.338 -

HBsAg positivo, n (%)° 0 (0.0) 2 (2.0 0.402 -
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Tabela 3. Andlises (univariada e multivariada) dos fatores associados a conformidade do
tratamento com o protocolo, em pacientes adultos com hemofilia (n=138) — concluséo

Anti-HBc + HBsSAg positivo, n 0 (0.0) 2 (2.0 0.402 -
(%)°

Anti-HIV positivo, n (%)? 1(2.9) 5(5.0) 0.509 -
Dos. inibidores positiva, n (%)° 3(9.1) 8 (8.0) 0.726 -

DP: desvio padrdo; FHB: Fundacdo Hemocentro de Brasilia; HCV: virus da hepatite C; HIV: virus da
imunodeficiéncia humana; HBc: antigeno core do virus da hepatite B; HBsAg: antigeno de superficie do
virus da hepatite B; HTLV 1/2: virus linfotrépico da célula T humana 1 e 2. 23 pacientes nao testaram para
anti-HIV e anticorpos para doenca de Chagas. "2 pacientes néo testaram para anti-HCV, anti-HBc, HBsAg,
e anti-HTLV 1/2. ¢4 pacientes ndo testaram para anticorpos inibidores de fatores da coagulagéo.

Tabela 4. Analise multivariada final e fatores associados a 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 doenca de Chagas positivo 0.194 (0.029-1.275)

FHB: Fundag¢do Hemocentro de Brasilia; anti-HCV: anticorpo para o virus da hepatite C, OR: Razéo de
Odds; 1C95%: Intervalo de confianga 95%. Hosmer-Lemeshow test: x? = 1.220; df = 2; p-value = 0.543.

A Tabela 5 mostra que o aumento do numero de itens em conformidade com o
protocolo esteve associado a menor mortalidade (p<0,001). A ndo conformidade com
qualguer um dos itens do protocolo esteve associada a mortalidade: consultas médicas
(p<0,001), tipo de fator de coagulacdo (p=0,013) e testes soroldgicos (p=0,006). Todas as
mortes ocorreram em pacientes que apresentaram ndo conformidade com o protocolo.
Ademais, o0 grupo que ndo teve conformidade em todos os itens do protocolo apresentou a
maior mortalidade, sendo que metade dos 6bitos foi em pacientes que ndo 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&o Valor de p
sobreviventes
(n=128)
(n=10)
Conformidade em relacdo as consultas 97 (75.8) 1(10.0) <0.001
médicas, n (%)
Conformidade em relacéo ao tipo de fator 88 (68.8) 3 (30.0) 0.013
de coagulacéo, n (%)
Conformidade em relagéo a realizacéo dos 70 (54.7) 1(10.0) 0.006
testes sorolégicos, n (%)
Numero de varidveis em conformidade
com o protocolo, n (%)
3
35 (27.3) 0 (0.0) <0.001
2
63 (49.2) 1(10.0)
1
24 (18.8) 4 (40.0)
0
6 (4.7) 5 (50.0)

6.1.3 Consumo de fatores de coagulacdo, judicializacdo na hemofilia grave e
custo do tratamento.

As Tabelas 6 e 7 mostram os dados basais e consumo de fatores da
coagulacédo 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 atencéo de referéncia, a FHB.
Noventa e trés pacientes recebiam tratamento profilatico (90,3%), 53 pacientes
(51,7%) usando fatores recombinantes. Em 13 casos, 0 uso era em desacordo com
o protocolo (12,6%). A judicializacdo ocorreu em 21 casos (20,4%). A mediana de
consumo dos fatores de coagulacao, por kg, foi 37,0 (1Q25-75%: 31,0-41,0) Ul de
FVIII e 40,0 (1Q25-75%: 35,5-54,0) Ul 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)
Residéncia no Distrito Federal, n (%) 73 (70,9)
Tratamento no CTH, n (%) 40 (38,8)
Presenca de Inibidor, n (%) 11 (10,7)
Tratamento profilatico, n (%) 93 (90,3)
Uso de fator da coagulagdo recombinante, n (%) 53 (51,5)
Uso de fator recombinante em desacordo com protocolo, n (%) 13 (12,6)

DP: Desvio padrao

Tabela 7. Consumo de fator VIII e fator IX em pacientes adultos com hemofilia grave (n=103)

Média (DP) Mediana (1Q25-75%)
Fator VIl da coagulacéo
UI/Kg? por infusdo e peso em pacientes com hemofilia A 37,7 (14,1) 37,0 (31,0-41,0)
Ul por infusdo em pacientes com hemofilia A2 2.872 (1.205) 3.000 (2.500-3.000)
Doses por semana em pacientes com hemofilia A? 3,3(1,3) 4,0 (3,0-4,0)

Ul dispensadas por més em pacientes com hemofilia A? 51.478 (45.325) 48.000(30.000-60.000)

Fator IX da coagulacéo

UI/KgP por infusdo e peso em pacientes com hemofilia B, 43,2 (10,2) 40,0 (35,5-54,0)
Ul por infusdo em pacientes com hemofilia B® 3.174 (748) 3.000 (3.000-3.500)
Doses por semana em pacientes com hemofilia B° 2,3(1,2) 3,0 (2,0-3,0)

Ul dispensadas por més em pacientes com hemofilia B 32.727 (16.890) 35.500(16.875-46.000)

Ul: Unidades internacionais de fator de coagulagcdo: DP: Desvio padréo, 1Q25-75%: Intervalo interquartil 25-75%. 279
pacientes com hemofilia A. 24 pacientes com hemofilia B

As Tabelas 8 e 9 apresentam os fatores associados a judicializacdo. Na
analise univariada, observou-se associacdo significativa entre reducdo da

judicializagdo e tratamento na unidade de atencdo de referéncia (p<0,001). Ao
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contréario, usar FVIII recombinante em desacordo com o protocolo esteve associado
a maior judicializacao (p<0,001). Nao foram encontradas diferencas significativas em
relacdo a outras variaveis. Na andlise multivariada, manteve-se associacéo
significativa entre aumento da judicializacdo e uso de FVIII recombinante em
desacordo o protocolo (p=0,014) e reducao associada ao tratamento na unidade de
atencao de referéncia (p=0,018). A raz&do de chances (odds ratio) para judicializacéo
foi de 0,081 (IC95%: 0,010-0,055) para tratamento na unidade de atencdo de
referéncia e 5,067 (IC95%: 1,392-18,446) para FVIII recombinante em desacordo

com o protocolo.

Tabela 8. Andlise univariada e multivariada dos fatores associados a judicializacdo em pacientes
adultos com hemcofilia grave (n=103)

Judicializado N&o valordep valordep
judicializado . n
(n=21) analise analise
(n=82) univariada 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
Residéncia no Distrito Federal, n (%) 15 (71,4) 58 (70,7) 0,950 -
Tratamento profilatico, n (%) 19 (90,5) 74 (90,2) 0,974 -
Uso de fator recombinante em 8(38,1) 5(6,1) <0,001 0,014

desacordo com protocolo, n (%)

DP: Desvio padréo, IC95%: Intervalo de confianga 95%.

Tabela 9. Andlise multivariada dos fatores associados a judicializacdo em pacientes adultos com
hemofilia grave (n=103).

OR (1C95%)
Tratamento no CTH 0,081 (0,010-0,055)

Uso de fator da coagulagédo recombinante em desacordo com protocolo 5,067 (1,392-18,446)

OR: Razéo de Odds, IC95%: Intervalo de confianga 95%, FHB: Fundac¢do Hemocentro de Brasilia. Hosmer-Lemeshow
test: x2 = 0,632; df = 1; valor de p = 0,889.
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A Tabela 10 compara os resultados das sorologias para doencgas transmitidas
pelo sangue e anticorpos inibidores de fatores da coagulacdo durante o tratamento
entre pacientes judicializados e néo judicializados. Pacientes com tratamento
judicializado apresentaram maior incidéncia de anticorpos inibidores de fatores da
coagulacdo (33,3% versus 4,9%, p<0,001). Em relacdo as sorologias, ndo foi
observada diferenca significativa entre 0s grupos.
Tabela 10. Inibidores de fatores da coagulagéo e sorologias para doencas infecciosas transmitidas

pelo sangue entre os pacientes judicializados e nédo judicializados em pacientes adultos com
hemofilia grave (n=103).

Judicializado N&o valor de p
judicializado
(n=21)
(n=82)
Inibidor de fatores da coagulacéo, 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 doenca de Chagas positiva, n (%) 0 (0,0) 4(4,9) 0,302

HCV: virus da hepatite C; HIV: virus da imunodeficiéncia humana; HTLV 1/2: virus linfotrépico da célula T humana 1 e 2;
HBc: antigeno core do virus da hepatite B; HBsAg: antigeno de superficie do virus da hepatite B. *1 paciente néo realizou
testes sorolégicos para HIV.

6.2 22 FASE — CARACTERISTICAS SOCIO-DEMOGRAFICAS, HABITOS DE VIDA,
CONDICOES DE SAUDE, AUTOPERCEPCAO DA SAUDE, AVALIACAO DA
ATENCAO RECEBIDA NA FUNDACAO HEMOCENTRO DE BRASILIA E
QUALIDADE DE VIDA.

6.2.1 Caracteristicas sécio-demogréficas, habitos de vida, condi¢des de saude
e autopercepcao da saude.

Foram entrevistados 41 pacientes. A Tabela 11 mostra as caracteristicas socio-

demograficas, habitos de vida, condicbes de saude e autopercepcdo de saude dos
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pacientes que responderam ao questionario. 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 unido estavel (41,5%) e 22 possuiam filhos
(53,7%). Vinte e sete residiam no Distrito Federal (65,9%) e 32 em residéncia prépria
(78,0%). Dezessete possuiam nivel superior de escolaridade (41,5%), 22 trabalhavam
(53,7%) e a mediana da renda mensal em salarios minimos era de 2,2 (1Q25-75%:
0,9-4,5), sendo que 10 estavam inscritos em algum programa de beneficio do governo

(24,4%). Quinze possuiam plano de saude privado (36,6%).

Vinte e trés realizavam tratamento na Fundacdo Hemocentro de Brasilia
(56,1%). A maioria relatou ja ter recebido hemotransfuséo (22/41, 53,6%) e episédio
de hemartrose prévio (36/41, 87,78%). Cinco referiram pelo menos uma internacéo
hospitalar nos ultimos doze meses (12,2%). Onze realizavam acompanhamento com
fisioterapia (26,8%). Comorbidades foram pouco frequentes, sendo as mais comuns:
hipertensao arterial (5/41, 12,2%) e asma bronquica (3/41, 7,3%).

Quanto aos habitos de vida, 20 relatavam consumo de bebida alcodlica
,8%), 14 tabagismo (34,1%) e 26 praticavam atividade fisica regular (63,4%).
(46,8%), 14 tabagi (34,1%) e 26 i ividade fisi lar (63,4%)

Em relacdo a autopercepcao da saude, cinco relataram que a saude era muito
boa (12,2%), 25 boa (61,0%) e 11 regular (26,8%). Nenhum classificou como ruim ou

muito ruim.

Tabela 11. Variaveis do questionario socio-demografico, condi¢cdes de saude, autopercepgéo
saude e qualidade de vida em pacientes adultos com hemofilia (n=41) — 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 5(12,2)
Moderada 2(4,9)
Grave 34 (82,9)
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Tabela 11. Variaveis do questionario sécio-demografico, condi¢cdes de salde, autopercep¢ao
da saude e qualidade de vida em pacientes adultos com hemofilia (h=41) — continuacdo

Unido estavel, n (%) 17 (41,5)
Residéncia no Distrito Federal, n (%) 27 (65,9)
Mora em area urbana, n (%) 38 (92,7)
Residéncia propria, n (%) 32 (78,0)
Carro préprio, n (%) 27 (65,9)
Tratamento no CTH, n (%) 23 (56,1)
Cor branca (autorrelatada), n (%) 12 (29,3)
Nivel superior, n (%) 17 (41,5)
Possuir filho (s), n (%) 22 (53,7)
Plano de saude privado, n (%) 15 (36,6)
Inscricdo em programa de beneficio do governo, n (%) 10 (24,4)
Trabalha, n (%) 22 (53,7)
Renda mensal, em SM, mediana (1Q25-75%) 2,2 (0,9-4,5)
Renda mensal acima de 2 salarios minimos, n (%)* 20 (50,0)
Consumo de bebida alcodlica, n (%) 20 (46,8)
Tabagismo, n (%) 14 (34,1)

Comorbidades, n(%)

Hipertensao arterial sistémica 5(12,2)
Asma brénquica 3(7,3)
Colagenose 3(7,3)
Diabetes mellitus 2 (4,9)
Depressdo 1(2,4)
Atividade fisica regular, n (%) 26 (63,4)
Realiza fisioterapia, n (%) 11 (26,8)

Internacao nos ultimos 12 meses, n (%) 5(12,2)
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Tabela 11. Variaveis do questionario sécio-demografico, condi¢cdes de salde, autopercep¢ao
da saude e qualidade de vida em pacientes adultos com hemofilia (h=41) — concluséo

Episddio hemartrose prévio, n (%) 36 (87,8)
Hemotransfusao prévia, n (%) 22 (53,6)
Haem-A-QoL, média (DP) 32,5 (14,6)

Autopercepcao da saude, n (%)

Muito ruim 0 (0,0)
Ruim 0 (0,0)
Regular 11 (26,8)
Boa 25 (61,0)
Muito boa 5(12,2)

DP: desvio padrao; 1Q25=75%: intervalo interquartil 25-75%; Haem-A-QoL: Haemophilia Quality of Life
Questionnaire for Adults; FHB: Fundagdo Hemocentro de Brasilia.
*1 paciente ndo respondeu.

6.2.2 Atencao recebida na Fundagdo Hemocentro de Brasilia - Centro Tratador
de Hemofilia.

Em relagéo a atencéo recebida no FHB, a tabela 12 mostra os resultados. Do
total, 27 consideraram que sempre recebiam a atencdo as suas queixas (65,9%)
enquanto 11 relataram que recebiam muitas vezes (26,8%) e 3 raramente (7,3%),
nenhum relatou que nunca recebia atencao. Quanto as explicacdes sobre a saude, 33
relataram que sempre recebiam (80,5%), 3 que recebiam muitas vezes (7,3%) e 5

raramente (12,2%). Ninguém relatou que nunca recebia explicacdes.

Tabela 12. Avaliacdo da atencéo recebida em pacientes adultos com hemofilia (n=41) -
continua

Atencdo as queixas, n (%)

Nunca 0(0.0)

Raramente 3(7.3)

Muitas vezes 11 (26.8)
27 (65,9)

Sempre
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Tabela 12. Avaliacdo da atencao recebida em pacientes adultos com hemofilia (n=41) -
concluséao

Explicacdes sobre a saude, n (%)

Nunca 0 (0,0)
Raramente 5(12,2)
Muitas vezes 3(7,3)
Sempre 33 (80,5)

6.2.3 Sorologia para hepatite C positiva: fatores associados, associacdo com
sorologia para virus da imunodeficiéncia humana positiva e mortalidade.

Foram estudados os fatores associados, associa¢cdo com sorologia para virus
da imunodeficiéncia humana positiva e mortalidade em relacéo a sorologia para

hepatite C positiva em 136 prontudrios.

As Tabelas 13 e 14 apresentam os fatores associados a sorologia positiva
para HCV. A analise univariada mostrou que o0s pacientes com sorologia positiva
para HCV apresentavam maior idade (41,0 £ 10,4 versus 32,4 £ 13,0 anos, p <0,001).
Pratica regular de atividade fisica (42,9% versus 74,1%, p=0,049), ndo 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
diferenca foi encontrada para o tipo de hemofilia (A ou B), ndo tratamento no HTC,
local de residéncia, histéria de anticorpos inibidores positivos, etnia, casa propria,
escolaridade, estado civil, posse de seguro de saude privado ou consumo de alcool.
A analise multivariada mostrou que a idade (OR: 1,475, IC95%: 1,112-1,957, p =
0,007) apresentou associacdo positiva e independente com sorologia para HCV,
engquanto hemofilia leve (OR: 0,003, IC95%: 0,000-0,578, p = 0,030) e ndo tabagismo
(OR: 0,057, 1C95%: 0,004-0,837, p = 0,036) tiveram uma associacdo negativa e

independente com a sorologia positiva para HCV.
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Tabela 13. Analise (univariada e multivariada) de fatores associados a sorologia para HCV positiva
em pacientes adultos com hemofilia (n=136)

Positive Negative Univariate Multivariate
anti-HCV anti-HCV p-value p-value
(n=64) (n=72)
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
Residéncia no Distrito Federal, n (%) 50 (78,1) 53 (73,6) NS (0,540) -
Tratamento em outro servico, n (%) 40 (62,5) 33 (45,8) NS (0,052) -
Dosagem de inibidores positiva, n (%)? 6 (9,7) 5(7,2) NS (0,799) -
Cor branca, n (%)° 5 (35,7) 7 (25,9) NS (0,514) -
Residéncia prépria, n (%)° 9 (64,3) 23 (85,2) NS (0,125) -
Ensino superior, n (%)°® 4 (28,6) 13 (48,1) NS (0,228) -
Sem unido estavel, n (%)° 7 (50,0) 17 (63,0) NS (0,424) -
Plano de Seguro privado, n (%) 6 (42,9) 9 (33,3) NS (0,548) -
Consomo de alcool, n (%)° 5 (35,7) 15 (55,6) NS (0,228) -
N&o tabagismo, n (%)° 5 (35,7) 22 (81,5) 0,003 0,037
Atividade fisica regular, n (%)° 6 (42,9) 20 (74,1) 0,049 NS (0,667)

DP: desvio padréo; FHB: Fundacdo Hemocentro de Brasilia; HCV: virus da hepatite B; NS: ndo significante. a7
pacientes ndo testaram para anticorpos inibidores de fatores da coagulacdo. PQuestionario sécio-demogréfico 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. Andlise multivariada final para fatores associados a 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)
N&o tabagismo 0,057 (0,004-0,837)
Atividade fisica regular 0,614 (0,066-5,670)

OR: Razdo de Odds. Hosmer-Lemeshow test: x2 = 10,391; df = 8; p-value = 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 associacdo entre sorologia positiva para HCV e
sorologia positiva para HIV (p=0,008). Nao foram encontradas associa¢ao entre a

sorologia positiva para HCV e o Haem-A-QoL.

Tabela 15. Associacao entre sorologia positiva para HCV e testes sorologicos para HIV, qualidade
de vida e mortalidade em pacientes adultos com hemofilia (n=136)

Anti-HCV Anti-HCV Valor de p
N negativo
positivo
(n=72)
(n=64)
Haem-A-QoL, média (DP)? 32.6 (12.9) 32.2 (15.5) NS (0.939)
Anti-HIV positivo, n (%)°® 6 (9.4) 0 (0.0) 0.008
Mortalidade, n (%) 8 (12.5) 1(1.4) 0.009

DP: desvio padrdo; Haem-A-QoL: Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults; anti-HCV:
anticopos contra o virus da hepatite C; anti-HIV: anticorpos contra o virus da imunodeficiéncia
humana; NS: ndo significante. 2Haem-A-Qol foi aplicado para uma amostra de 41 pacientes: 27
com sorologia para HCV positiva e 14 com sorologia para HCV negativa. 21 paciente nao realizou
sorologia para HIV.
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6.2.4 Qualidade de vida

A Tabela 16 mostra os resultados da qualidade de vida avaliada pelo
guestionario Haem-A-QoL e seus dominios e itens. O escore médio total do Haem-A-
QoL foi de 32,5+£14,6. Os dominios com pior desempenho foram Esporte e Lazer
(46,7+25,9), Saude Fisica (44,0+25,5) e Tratamento (41,8+£18,2). Por sua vez, 0s
dominios com melhor desempenho foram Relacionamento e Sexualidade (9,2+16,8),
Planejamento Familiar (11,7£16,8) e Enfrentamento (23,5+21,0). Houve correlacéo
significativa dos itens com os respectivos dominios do Haem-A-QoL. O coeficiente
alpha de Cronbach mostrou consisténcia interna alta para o conjunto dos itens do
questionario (0,920).

Tabela 16. Qualidade de vida pelo Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults (Haem
Qol) e seus dominios e itens em adultos com hemcofilia (n=41) — continua

Média (DP) Mediana Correlacdo  Valorde p Alpha
(1Q25-75%) com escore Cronbach
médio do
dominio
Saude Fisica 44,0 (25,5) 44,0 (27,5-60,0)
Q1. Os meus inchagos 46,9 (31,7) 50,0 (25,0-75,0) 0,816 <0,001 0,853
doeram
Q2. Tive dores nas juntas 51,8 (31,3) 50,0 (25,0-75,0) 0,846 <0,001
Q3. Tive dores ao mexer
Q4. Tive dificuldade de 45,7 (30,0) 50,0 (25,0-75,0) 0,860 <0,001
caminhar tanto quanto
eu queria 50,6 (38,5) 50,0 (0,0-75,0) 0,806 <0,001
Q5. Precisei de mais
tempo para me arrumar
por causa do meu 25,0 (28,0) 25,0 (0,0-50,0) 0,650 <0,001
estado
Sentimentos 28,7 (26,8) 18,6 (6,2-50,0)
Q6. A hemofilia foi um 29,3 (31,6) 25,0 (0,0-50,0) 0,857 <0,001 0,853
peso pra mim
Q7. Fiquei com raiva por 28,6 (34,3) 0,0 (0,0-50,0) 0,885 <0,001

causa da hemofilia
Q8. Fiquei preocupado por

causa da hemofilia 42,1 (35,5) 50,0 (0,0-75,0) 0,788 <0,001
Q9. Eu me senti excluido

14,6 (26,8) 0,0 (0,0-25,0) 0,820 <0,001
Autopercepcéo 34,6 (20,3) 35,0 (20,0-45,0)
Q10. Senti inveja das 22,0 (31,2) 0,0 (0,0-37,5) 0,634 <0,001 0,551
pessoas da minha
idade que sao
saudaveis
Q11. Eu me senti satisfeito 39,0(34,5) 25,0 (0,0-50,0) 0,436 0,004

€com 0 meu corpo
Q12. A hemofilia tornou a
minha vida mais dificil 43,3 (34,5) 50,0 (0,0-75,0) 0,671 <0,001
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Tabela 16. Qualidade de vida pelo Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults
(Haem-A-QoL) e seus dominios e itens em adultos com hemofilia (n=41) — continuacdo

Q13. Eu me senti diferente
dos outros por causa da
hemofilia

Q14. Consegui ndo pensar

na hemofilia o tempo todo

Esporte e Lazer

Q15. N&o 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. Nao tive liberdade de
viajar para onde queria

Q19. Precisei planejar tudo
com antecedéncia

Trabalho e Escola

Q20. Consegui ir para o
trabalho/escola
regularmente, apesar
da hemofilia

Q21. Consegui
trabalhar/estudar como
meus colegas
saudaveis

Q22. Minhas atividades do
dia-a-dia no
trabalho/escola foram
afetadas pela hemofilia

Q23. Tive dificuldade de
prestar atenc&o no
trabalho/nas aulas
porque estava com dor

Enfrentamento

Q24. Tentei identificar
imediatamente o inicio
dos sangramentos

Q25. Consegui diferenciar
se estava tendo um
sangramento ou nao

Q26. Consegui controlar
meus sangramentos

Tratamento

Q27. Fiquei dependente do
concentrado de fator
por causa da hemofilia

Q28. Fiquei dependente
dos médicos para o
tratamento da hemofilia

29,3 (33,5)
39,6 (35,8)

46,7 (25,9)
48,8 (39,5)

62,1 (44,1)

54,3 (34,0)

17,1 (27,1)

51,2 (37,9)

23,1 (21,0)
14,6 (20,9)

14,4 (26,8)

32,9 (27,1)

31,7 (30,6)

23,5 (21,0)

27,4 (31,0)

23,2 (27,0)

19,5 (21,2)

41,8 (18,2)
65,2 (38,3)

51,8 (38,5)

25,0 (0,0-50,0)

25,0 (0,0-62,5)

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)

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)

25,0 (3,1-40,6)

25,0 (0,0-50,0)

25,0 (0,0-37,5)

25,0 (0,0-50,0)

43,8 (29,7-50,0)
75,0 (25,0-100,0)

50,0 (25,0-100,0)

0,779

0,485

0,851

0,790

0,664

0,517

0,515

0,629

0,802

0,852

0,865

0,813

0,796

0,447

0,553

0,613

<0,001

0,001

<0,001

<0,001

<0,001

0,001

0,001

<0,001

<0,001

<0,001

<0,001

<0,001

<0,001

0,003

<0,001

<0,001

0,699

0,802

0,482

0,665
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(Haem-A-Qol) e seus dominios e itens em adultos com hemofilia (n=41) — continuacdo
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Q29. Figuei aborrecido
com a quantidade de
tempo gasto nas
aplicacBes de
concentrado de fator

Q30. Senti que as
aplicaces de
concentrado de fator
atrapalharam as minhas
atividades do dia-a-dia

Q31. Tive medo de ter
complicagbes

Q32. Tive problemas com
0 modo de
administragdo do meu
tratamento

Q33. Tive medo de que,
em caso de
emergéncia, outros
meédicos ndo saibam
tratar a hemofilia

Q34. Fiquei satisfeito com
o centro de tratamento
da hemofilia

Futuro

Q35. Tenho achado que
vou ter dificuldade de
levar uma vida normal

Q36. Tenho tido esperanca
de que as coisas
fiqguem melhores no
futuro

Q37. Tenho me
preocupado com a
possibilidade de que a
minha doenca esteja
piorando

Q38. Os meus planos de
vida séo influenciados
pela hemofilia

Q39. Tenho medo de
precisar de uma cadeira
de rodas

Planejamento Familiar

Q40. Tenho enfrentado
problemas para ter
filhos

Q41. Tenho tido medo de
nao poder ter filhos

Q42. Tenho tido medo de
ndo conseguir cuidar
dos meus filhos

Q43. Tenho tido medo de
nao conseguir construir
uma familia

39,0 (39,5)

20,7 (27,9)

37,8 (29,6)

26,2 (28,5)

72,0 (31,7)

22,0 (29,7)
36,2 (24,7)
41,5 (37,7)

28,0 (28,0)

29,9 (30,2)

41,5 (38,2)

40,2 (38,3)
11,7 (16,8)
3,6 (11,9)

5,5 (16,3)

25,6 (32,8)

12,2 (26,3)

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)
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)
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)

0,629

0,591

0,491

0,566

0,483

0,455

0,778

0,635

0,762

0,714

0,687

0,658

0,587

0,802

0,889

<0,001

<0,001

0,001

<0,001

0,001

0,003

<0,001

<0,001

<0,001

<0,001

<0,001

<0,001

<0,001

<0,001

<0,001

0,757

0,689
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Tabela 16. Qualidade de vida pelo Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults
(Haem-A-QoL) e seus dominios e itens em adultos com hemofilia (n=41) — concluséo

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. Nao posso ter um
relacionamento normal
por causa da hemofilia

Escore total

0 (0,0-12,5) 0,907

0,0 (0,0-0,0)
0,852

0,0 (0,0-37,5)
0,826

0,0 (0,0-0,0)

31,0 (21,7-42,1) -

<0,001 0,805
<0,001
<0,001

- 0,920

DP: desvio padrao, 1Q25-75%: intervalo interquartil 25-75%

Como pode ser observado na Tabela 17, entre os fatores demogréficos,

socioeconémicos e condi¢Bes de saude analisados somente a hemofilia moderada ou

grave quando comparada a hemofilia leve apresentou diferenca significativa no Haem-
A-QolL (34,2+14,4 versus 20,0+9,7, p=0,039).

Tabela 17. Associagdo dos fatores demogréaficos, socioeconémicos e condigfes de sat
com e a qualidade de vida pelo Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults (Hae
A-QoL) em adultos com hemofilia (n=41) — continua

Variavel

Idade acima de 30 anos

Sim
N&o
Hemofilia A
Sim
N&o

Hemofilia moderada ou severa

Nao
Cor autorrelatada

Branca
Nao branca

Possuir filho (s)
Sim

Média (DP)

30,7 (12,8)
33,8 (15,9)

33,2 (15,0)
29,7 (13,4)

34,2 (14,4)
20,0 (9,7)

35,2 (15,5)
31,4 (14,4)

32,6 (13,1)

Valor de p

0,501

0,549

0,039

0,451

0,984



N&o 32,5 (16,5)

Tabela 17. Associacdo dos fatores demograficos, socioeconémicos e condi¢des de saude com e
a qualidade de vida pelo Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults (Haem-A-Qol)
em adultos com hemofilia (n=41) — continuagao

Residéncia propria

Sim 31,4 (16,1) 0,173
Nao 36,5 (6,8)

Unido estavel
Sim 32,6 (15,7) 0,973
Nao 32,4 (14,2)

Renda acima de 2 salarios minimos
Sim 30,4 (15,5) 0,385
Nao 34,6 (14,2)

Trabalha
Sim 29,0 (16,2) 0,094
Nao 36,6 (11,6)

Tratamento na FHB
Sim 28,8 (13,1) 0,067
Nao 37,2 (15,5)

Nivel superior de escolaridade

Sim 31,0 (18,4) 0,094
Nao 33,2 (11,6)

Possui plano de saude privado
Sim 31,4 (18,8) 0,710
Nao 33,2 (12,0)

Pratica atividade fisica
Sim 31,2 (16,2) 0,458
Nao 34,8 (11,6)

Tabagismo
Sim 35,5 (14,8) 0,356
Nao 31,0 (14,6)

Uso de bebida alcodlica
Sim 33,5(18,2) 0,669
Nao 31,6 (10,4)

Tratamento profilatico
Sim 33,8 (14,2) 0,242
Nao 27,0 (16,0)

Anti-HCV positivo
Sim 33,1 (13,2) 0,853
N&o 32,2 (15,9)
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Tabela 17. Associacdo dos fatores demograficos, socioeconémicos e condi¢cdes de salde com e
a qualidade de vida pelo Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults (Haem-A-Qol)
em adultos com hemofilia (n=41) — concluséo

Apresentou hemartrose

Sim 33,8 (14,9) 0,124
Nao 23,0 (8,8)

Apresentou internagéo nos Ultimos 12 meses
Sim 28,8 (18,2) 0,551
Nao 33,0 (14,3)

DP: desvio padréo; FHB: Fundacdo Hemocentro de Brasilia.

A tabela 18 mostra a comparacdo dos dominios do Haem-A-QoL entre os
pacientes com hemofilia grave ou moderada e hemofilia leve. Os dominios que
mostram piores escores médios nos pacientes com hemofilia moderada ou grave em
comparacao aos pacientes com hemofilia leve foram Esporte e Lazer (p=0,004) e
Tratamento (p=0,005). Nos outros dominios, ndo houve diferenca com significancia

estatistica.

Tabela 18. Comparacéo da qualidade de vida do Haemophilia Quality of Life Questionnaire
Adults (Haem-A-QoL) e seus dominios em adultos com hemofilia grave ou moderada e ¢
(n=41) — continua

Hemofilia moderada Hemofilia Valor de
ou severa Leve p
(n=36) (n=5)

Saulde Fisica

média (DP) 45,2 (25,2) 35,0 (28,3) 0,405

mediana (1Q25-75%) 45,0 (30,0-60,0) 50,0 (5,0-57,5)
Sentimentos

média (DP) 30,9 (27,8) 12,5 (8,8) 0,200

mediana (1Q25-75%) 25,0 (6,2-54,7) 12,2 (6,2-18,8)
Autopercepcao

média (DP) 35,6 (20,8) 28,0 (16,8) 0,442

mediana (1Q25-75%) 35,0 (20,0-45,0) 30,0 (12,5-42,5)
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Tabela 18. Comparacéo da qualidade de vida do Haemophilia Quality of Life
Questionnaire for Adults (Haem-A-QoL) e seus dominios em adultos com hemofilia grave
ou moderada e leve (n=41) — concluséo

Esporte e Lazer

média (DP) 50,7 (23,4) 18,0 (15,2) 0,004
mediana (1Q25-75%) 55,0 (26,2-70,0) 20,0 (2,5-32,5)
Trabalho e Escola
média (DP) 25,5 (21,2) 8,8 (13,7) 0,083
mediana (1Q25-75%) 25,0 (7,8-43,8) 0,0 (0,0-21,9)
Enfrentamento
média (DP) 22,7 (17,4) 28,3 (28,6) 0,685
mediana (1Q25-75%) 25,0 (8,3-33,3) 33,3 (0,0-54,2)
Tratamento
média (DP) 44,7 (17,3) 21,2 (9,7) 0,005
mediana (1Q25-75%) 46,9 (31,2-52,3) 21,9 (12,5-29,7)
Futuro
média (DP) 37,5 (24,1) 27,0 (30,1) 0,380
mediana (1Q25-75%) 35,0 (20,0-55,0) 20,0 (2,5-55,0)
Planejamento familiar
média (DP) 12,3 (17,4) 7,5(11,2) 0,640
mediana (1Q25-75%) 6,2 (0,0-17,2) 0,0 (0,0-18,8)
Relacionamento e Sexualidade
média (DP) 10,0 (17,7) 3,3(7,4) 0,464
mediana (1Q25-75%) 0 (0-14,6) 0,0 (0,0-8,3)
Escore total
média (SD) 34,2 (14,4) 20,0 (9,7) 0,039

mediana (1Q25-75%)

33,2 (23,6-44,6)

16,8 (12,0-29,6)

DP: desvio padrdo; 1Q25-75%: intervalo interquartil 25-75%



99

6.3 32 FASE — AVALIACAO DA INDEPENDENCIA FUNCIONAL (FISH) E SAUDE

ARTICULAR (HJHS)

Foram avaliados 31 pacientes quanto a independéncia funcional pelo escore

FISH e a saude articular pelo escore HIJHS. As caracteristicas basais desses

pacientes encontram-se descritas na Tabela 19.

Tabela 19. Caracteristicas socio-demogréaficas, habitos de vida e condi¢cdes de salde

pacientes adultos com hemofilia (h=31) — continua

Idade, anos, média (DP)
Hemofilia A, n (%)

Grau de hemofilia, n (%)
Leve
Moderada

Grave
Cor branca, n (%)
Unido estavel, n (%)
Residéncia no Distrito Federal, n (%)
Mora em area urbana, n (%)
Tratamento no CTH, n (%)
Ensino superior, n (%)
Renda, em salarios minimos, mediana (1Q25-75%)
Possui plano de saude, n (%)
Tabagismo, n (%)
Uso de bebida alcodlica, n (%)
Presenca de inibidor, n (%)
Tratamento profilatico, n (%)

Realiza tratamento com fisioterapia, n (%)

< 30,8 (9,4)

25 (80,6)

5 (16,1)
1(3,2)
25 (80,6)

8 (25.8)
14 (45,2)
19 (61,3)
26 (83,9)
21 (67,7)
12 (38,7)
2,3 (0,9-5,7)
12 (38,7)
9 (29,0)
14 (45,2)
1(3,2)
25 (80,6)

7 (22,6)
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Tabela 19. Caracteristicas sécio-demogréficas, habitos de vida e condicbes de salde de
pacientes adultos com hemofilia (n=31) — concluséo

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 Doenca de Chagas positiva, n (%) 2 (6,5)
Apresentou hemartrose, n (%) 22 (71,9)
Apresentou recebeu transfusdo sanguinea, n (%) 13 (41,9)
Apresentou internagdo nos ultimos 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: virus da hepatite C; HIV: virus da imunodeficiéncia humana; HTLV 1/2: virus linfotropico da
célula humana 1 e 2, HBc: antigeno do nucleocapsideo do virus da hepatite B; HBsAg: antigeno de
superficie do virus da hepatite B; FISH: Functional Independence Score in Hemophilia; HIHS:
Hemophilia Joint Health Score; Haem-A-QoL: Haemophilia Quality of Life Questionnaire for Adults;
DP: desvio padréo, 1Q25-75%: intervalo interquartil 25-75%.

O escore FISH e seus dominios encontram-se na tabela 20. Na avaliacao da
independéncia funcional, o FISH apresentou média de 27,0 (26,9) e mediana: 27,0 —
1Q25-75%: 24,0 a 32,0). Oito pacientes (25,8%) apresentaram 32 pontos no FISH,

mostrando independéncia funcional completa.

Tabela 20. Functional Independence Score in Hemophilia (FISH) em pacientes adultos com
hemofilia (n=31)

Variavel Média (DP) Mediana (1Q25-75%)

FISH (0 a 32 pontos) 27,0 (26,9) 27,0 (24,0-32,0)
Autocuidados (0 a 12 pontos) 11,6 (0,6) 12,0 (11,0-12,0)
Transferéncia (0 a 8 pontos) 6,7 (1,3) 7,0 (5,0-8,0)
Locomocéo (0 a 12 pontos) 8,8 (2,4) 8,0 (7,0-12,0)

DP: desvio padrdo; 1Q25-75%: intervalo interquartil 25-75%.
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O dominio do FISH com pior desempenho foi a locomog¢&do — caminhar/subir
escada/correr — (escore transformado em escala: 73,1+20,4). J4 o autocuidado —
alimentar e arrumar-se/tomar banho/se vestir — apresentou o melhor desempenho

(escore transformado em escala: 96,5+5,2) (Tabela 21).

Tabela 21. Escores transformados em escala dos dominios do FISH (n=31)

Média (DP) Mediana (1Q25-75%)
Autocuidado, média (DP) 97,0 (4,6) 100 (91,7-100,0)
Transferéncia, média (DP) 86,7 (16,4) 87,5 (62,5-100,00)
Lomocé&o, média (DP) 73,1 (20,4) 66,7 (58,3-100,0)

DP: desvio padréo, 1Q25-75%: intervalo interquartil 25-75%

O escore HJHS, a distribuicdo do escore conforme as alteragdes observadas
e grupo de articulacdes encontram-se na Tabela 22. Na avaliacdo da saude articular,
o escore HJHS apresentou média de 18,0+10,8 (mediana: 21,0 — 1Q25-75%: 8,0 a
26,0), sendo que alteragdes em joelhos foram as que apresentaram maior pontuacao
(média: 8,6+7,3 e mediana: 9.0 — 1Q25-75% 1,0 a 12,0) e as alteracdes em cotovelos
as que apresentaram menor pontuacao (média: 4,3+5,2 e mediana: 2,0 — 1Q25-75%:
0,0 a 8,0).

Tabela 22. Hemophilia Joint Health Score (HJHS), distribuicdo do escore conforme as alterag
observadas e grupo de articulagbes em pacientes adultos com hemofilia (n=31) — continua

Variavel Média (DP) Mediana (1Q25-75%)
HJHS (0-124) 18,0 (10,8) 21,0 (8,0-26,0)

Alteracdo observada

Edema e duracao do edema (0-24) 1,2 (1,5 0,0 (0,0-2,0)
Atrofia (0-12) 2,5 (1,9) 3,0 (0,0-4,0)
Crepitacdo (0-12) 2,7(2,1) 2,0 (1,0-4,0)
Perda de flex&do (0-18) 1,8 (0,7) 2,0 (2,0-2,0)
Perda de extenséo (0-18) 3,2 (3,4) 3,0 (0,0-4,0)

Dor articular (0-12) 1,7 (1,5 2,0 (0,0-2,0)
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Tabela 22. Hemophilia Joint Health Score (HJHS), distribuicdo do escore conforme as alteragdes
observadas e grupo de articulagdes em pacientes adultos com hemofilia (n=31) — concluséo

Forca muscular (0-24) 2,7 (2,9) 2,0 (0,0-5,0)
Marcha (0-6) 2,3(1,6) 3,0 (0,0-4,0)

Grupo articular

Joelhos (0-40) 8,6 (7,3) 9,0 (1,0-12,0)
Tornozelos (0-40) 4.6 (4,1) 4,0 (1,0-8,0)
Cotovelos (0-40) 4,3 (5,2) 2,0 (0,0-8,0)

DP: desvio padrao; 1Q25-75%: intervalo interquartil 25-75%.

De acordo com avaliagéo articular pelo HJHS, a articulagdo que apresentou
maior frequéncia 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. Articulacbes acometidas de acordo com escore Hemophilia Joint Health Score (HIHS)
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 correlacao forte, negativa e significativa entre os escores de FISH e
HJHS (r=-0,779; p<0,001). Nao houve correlacao significativa do FISH ou HJHS com
0 Haem-A-QoL. A Unica dimensado do escore FISH que apresentou correlagdo com
significativa com o Haem-A-QoL foi a Locomocéao, que foi negativa, porém fraca (r=-

0,390; p=0,040). Ja no HJHS, houve correlagdo positiva e moderada com significancia
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estatistica no acometimento dos tornozelos (r=0,505; p=0,006), forca muscular
(r=0,434; p=0,021) e marcha (r=0,448; p=0,017), Tabela 24.

Tabela 24. CorrelacBes 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 valor de p
correlacéo
FISH versus HIHS -0,779 <0,001
Haem-A-QoL versus FISH -0,323 0,093
Autocuidados -0,051 0,795
Transferéncia -0,221 0,258
Locomocéo -0,390 0,040
Haem-A-QoL versus HJHS 0,323 0,094
Por alteracdo observada
Edema e duragéo do edema -0,003 0,989
Atrofia 0,065 0,744
Crepitacdo 0,325 0,092
Perda de flexao -0,078 0,694
Perda de extensao 0,236 0,227
Forca muscular 0,434 0,021
Dor articular 0,194 0,322
Marcha 0,448 0,017
Por grupo articular
Joelhos 0,200 0,309
Tornozelos 0,505 0,006
Cotovelos 0,623 0,623

A Tabela 25 mostra a analise dos fatores associados aos escores FISH e
HJHS. Os fatores associados que apresentaram significancia estatistica em relacéo
ao FISH foram: tratamento profilatico (p=0,001), pacientes com hemofilia moderada

ou grave (p=0,006) e com e historia de transfuséo prévia (p=0,047). No escore HIJHS:
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tratamento profiladtico (p<0,001), pacientes com hemofilia moderada ou grave
(p=0,002), ter apresentado hemartrose (p=0,018), renda superior a 2 salarios minimos
(p=0,032) e residir no Distrito Federal (p=0,039).

Tabela 25. Associacdo dos fatores demogréficos, socioeconémicos e caracteristicas clini
com os escores FISH e HIHS em pacientes adultos com hemofilia (n=31) — continua

FISH HJHS
Variavel Média (DP) Valorde p Meédia (DP) Valordep
Hemofilia A
Sim 26,8 (3,9) 0,441 18,8 (11,1) 0,311
N&o 28,2 (3,4) 11,1 (8,3)
Hemofilia moderada ou grave
Sim 26,3 (3,6) 0,006 20,4 (9,5) 0,002
N&o 31,2 (1,8) 5,0 (6,3)
Cor branca
Sim 26,4 (4,0) 0,632 18,2 (12,6) 0,925
N&o 27,2 (4,1) 17,8 (11,1)
Idade acima de 30 anos
Sim 27,9 (3,3) 0,130 18,0 (11,2) 0,934
Nao 25,8 (4,3) 17,7 (10,4)
Unido estavel
Sim 26,0 (4,0) 0,150 16,8 (9,7) 0,697
N&o 28,1 (3,6) 18,4 (12,0)
Residéncia no Distrito Federal
Sim 27,6 (4,0) 0,183 15,6 (10,6) 0,039
Nao 25,5 (3,0) 24,5 (8,4)
Renda superior a um SM*
Sim 27,5 (4,5) 0,415 14,1 (11,8) 0,032
N&o 26,2 (3,2) 23,4 (8,3)
Uso do CTH**
Sim
N&o 28,0 (3,6) 0,059 16,6 (11,8) 0,353
25,2 (3,6) 20,5 (7,7)
Ensino superior
Sim 28,3 (4,0) 0,116 13,8 (10,8) 0,093
N&o 25,9 (3,9) 21,2 (10,9)
Possui plano de saude
Sim 27,2 (4,5) 0,748 14,2 (12,3) 0,134
Nao 26,7 (3,8) 20,8 (9,9)
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Tabela 25. Associagao dos fatores demogréficos, socioecondmicos e caracteristicas
clinicas com os escores FISH e HJHS em pacientes adultos com hemofilia (n=31) —

concluséao
Tabagismo
Sim 26,8 (4,6) 0,870 15,6 (10,0) 0,453
Nao 27,1 (3,8) 19,1 (12,0)
Uso de bebida alcodlica
Sim 27,4 (4,1) 0,544 17,4 (13,1) 0,818
Nao 26,5 (4,0) 18,5 (9,6)
Tratamento profilatico
Sim 33,6 (14,1) 0,001 5,0 (5,6) <0,001
Nao 27,0 (16,0) 21,0 (9,2)
Realiza tratamento com fisioterapia
Sim 27,0 (3,9) 0,978 19,6 (13,3) 0,664
Nao 27,0 (4,2) 17,4 (10,9)
Anti-HCV positivo
Sim 25,6 (3,6) 0,163 19,9 (8,6) 0,511
Nao 27,7 (3,8) 17,5 (11,5)
Apresentou hemartrose
Sim 26,3 (3,7) 0,061 20,3 (10,4) 0,018
Nao 30,0 (4,5) 7,4 (10,0)
Recebeu transfusdo sanguinea
Sim 25,5 (3,7) 0,047 21,9 (10,7) 0,106
Nao 28,6 (4,0) 14,7 (11,3)
Internacdo nos ultimos 12 meses
Sim 29,5 (3,5) 0,365 15,5 (10,6) 0,760
Nao 26,8 (4,1) 18,1 (11,6)

*Salario Minimo; **Centro de Tratamento de Hemofilia; HCV: virus da hepatite C, HBc: antigeno do
nucleocapsideo do virus da hepatite B, HBsAg: antigeno de superficie do virus da hepatite B, DP: desvio
padréo.

6.4 ARTIGOS PRODUZIDOS

No decurso da construcéo desta tese, cinco artigos foram produzidos:

1°) “Factors associated with compliance with the treatment protocol and
adults Publicado. Link da

https://doi.org/10.2147/PPA.S279401;

mortality in with  haemophilia” publicacao:

2°) "Judicialization of coagulation factors in severe hemophilia: compliance with
the care protocol and associated factors" aceito para publicacdo pela Revista da

Associacdo Médica Brasileira (RAMB);


https://doi.org/10.2147/PPA.S279401

106

3°) “Seroprevalence to bloodborne pathogens and factors associated with
positive hepatitis C virus serology in adults with haemophilia”. Submetido - Asian

Journal of Transfusion Science;

4°) “Functional and Joint Health in adults with Hemophilia and factors
associated: results from a developing country with public policies to improve

hemophilia treatment”. Submetido — Intractable & Rare Diseases Research;

59) Artigo sobre o Haem-A-Qol. Em revisao do inglés.
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7 DISCUSSAO

Este trabalho analisou a atencéo a saude, a qualidade de vida, a autonomia e as
condicbes fisicas 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 aplicacdo de questionarios sobre a condigdo socioecondmica, de saude, que

avaliam a qualidade de vida, a autonomia e condi¢des fisicas dos pacientes.

7.1 O CONTEXTO

A implantacéo de inovacdes na atencdo a saude dos pacientes com hemofilia
no Brasil e, especificamente, no Distrito Federal, continua sendo um desafio para os
gestores da salde, tanto para garantir a oferta continua dos insumos de alto custo e
manter a infraestrutura como para capacitar os profissionais de saude para a ado¢ao
dos protocolos clinicos, comprometendo-os com a saude publica. Os resultados desse
estudo mostram que o servico da Fundacdo Hemocentro de Brasilia (FHB) teve
importante papel na melhoria global da atencéo a saude das pessoas com hemofilia
no DF, a partir de 2011.

Para uma melhor analise dos resultados, faz-se necessario contextualizar as
politicas nacionais para esse seguimento de pacientes, tendo em vista a dependéncia
do tratamento aos fatores de coagulacao ofertados pelo Ministério da Saude a todos
0s servicos do SUS, nos estados e no Distrito Federal, que prestam assisténcia a
esses pacientes.

Os avancos progressivos e expressivos ha atencao a saude das pessoas com
coagulopatias hereditarias que o SUS tem proporcionado no Brasil, em especial para
as pessoas com hemofilia A e B, foi demonstrado ao longo deste trabalho. A
implantacéo da Politica Nacional de Sangue e de Hemoderivados, expressa nas leis,
decretos e normas infralegais do Ministério da Saude, € um marco importante no
tratamento da hemofilia. Em especial a partir do ano 2001, com a publicagéo da Lei
do Sangue (4,83), a proibigao do uso do crioprecipitado no tratamento das hemofilias,
em 2002 (77), e, mais recentemente, a partir de 2011, varias das melhorias no SUS,
no ambito 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 n°® 12.401, de 2011, foi essencial para que se

avancasse em relacdo a regulagdo e incorporacdo de novas tecnologias, com a
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adocéao de protocolos de tratamento. Significa dizer que, se uma instituicdo do SUS
formular um protocolo dentro das regras e métodos devidos, esse protocolo deve ser
cumprido. Os profissionais devem adotar o protocolo e sua adocéo deve ser cobrada
pela instituicdo. (3) A implantacéo da profilaxia primaria (6,8,9), seguida da profilaxia
secundéria, (6,8,10) juntamente com a inclusdo do FVIII recombinante no tratamento
dos pacientes de hemofilia A, a menores de 30 anos de idade (6,80,89), foram
importantes mudancas.

Com a profilaxia primaria iniciada em 2011, a tendéncia € a de que a populacéo
de hemofilicos tenha melhor qualidade de vida com maior sobrevida, igual ou quase
igual a da populacdo geral. Ela trouxe a expectativa das criangas crescerem sem
sequelas e de se ter no futuro novas geracdes de pacientes mais saudaveis (119,120).

Por outro lado, o aumento da sobrevida fard com que esses pacientes venham
a apresentar comorbidades comuns a populacéo idosa em geral. Esse sera um novo
desafio para os CTH, que deveréo se adequar a essa nova realidade, aumentando a
equipe profissional para atender as necessidades dos pacientes idosos (23).

A introducdo do FVIII recombinante produzido por engenharia genética, que
possibilita a produgdo em larga escala, pode garantir a continuidade da oferta do
produto para a profilaxia dos pacientes com hemofilia A, que € a maioria das pessoas
com hemofilia. Os fatores hemoderivados sao diretamente dependentes das doacdes
de sangue, sendo mais vulneraveis a escassez e, consequentemente, a apresentar
oscilacbes em sua disponibilidade ao longo do tempo, podendo ndo 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 elegiveis. O
emicizumabe € um anticorpo do tipo G4 (IgG4) monoclonal humanizado, com
estrutura de anticorpo especifica dupla, que liga o fator IXa ao fator X, produzido pela
tecnologia de DNA recombinante em células de ovarios de hamster chinés. Atua
mimetizando a acdo do FVIII através da ligacdo do fator IX ativado ao fator X,
necessaria para a hemostasia efetiva. Por ndo ter relacdo estrutural nem homologia
sequencial com o fator VIII, o emicizumabe ndo é capaz de induzir o desenvolvimento
de inibidores diretos para o fator VIII (35). A terapia génica € outra tecnologia que tem
se mostrado promissora e que podera curar os pacientes (36,37).

Apesar desses avanc¢os no Brasil, ainda se observa registros incompletos no

Sistema Hemovida Web Coagulopatia (SHWC), seja por subnotificacdo ou né&o
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realizacdo dos exames (33). Essa constatacdo mostra a dificuldade na universalidade
da atencdo 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
analises ficam prejudicadas e consequentemente o planejamento de acdes para
realizacdo de diagnostico e tratamento.

A adocéo do calculo de consumo de fatores de coagulacéo per capita, em parte,
resolveu as dificuldades na obtencéo de dados mais fidedignos para o planejamento
das necessidades dos pacientes, mas nao é suficiente quando tantas outras variaveis
devem ser supridas para se ter uma boa atencdo a saude. O calculo per capita € muito
importante para se dimensionar o consumo dos fatores de coagulacdo, mas, em um
pais como o Brasil, com realidades tao distintas, ha distor¢des quando se analisa o
per capita por estado, se mais de um municipio ou mais de um servico de saude presta
assisténcia aos hemofilicos naquele estado. Isso porque com a medida global do per
capita ndo se consegue identificar o consumo real pelos pacientes nos diversos
municipios, que podem ter um calculo per capita maior ou menor do que o estadual
ou nacional. Essa distincdo € importante para a analise da atencdo a saude nos
municipios, pois, ainda que os servicos de saude possam ter gestao federal ou
estadual, o atendimento € realizado no municipio, que pode necessitar de mudanca
na atencdo a saude para, sobretudo, fazer com que os produtos cheguem aos
pacientes residentes naquele municipio. Por outro lado, o célculo de consumo de
fatores de coagulacdo com base nos registros do SHWC deve ser aprimorado. Ha que
haver um controle por parte do MS entre o que foi distribuido para o estado ou servico
com o que é lancado no sistema, mensalmente. Exigir dos servigos que dispensam 0s
produtos o controle dos frascos utilizados com os rétulos, para se realizar uma nova
dispensacao é essencial para confirmar o consumo, tanto nos ambulatorios, quanto
nas Unidades de Hematologia e Hemoterapia (UHH) dos hospitais.

N&o ha como se falar em tratamento de hemofilia sem a reposi¢ao dos fatores
de coagulacéo. A regularidade na oferta desses produtos, sem duvida, foi um grande
avango no tratamento, mas ainda muito ha que se fazer no pais para ampliar e
qualificar a rede de servicos de atencdo a saude e oferecer um tratamento com
equidade para todos (85). Como um disturbio raro e com tratamento complexo, a
atencao integral exige mais do que a oferta dos fatores de coagulacéo. Laboratérios
de hemostasia, equipes multiprofissionais especializadas e acompanhar o estado da

arte, com protocolos atualizados e produtos cada vez mais caros para o0 SUS,
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principalmente em um pais com escassos recursos financeiros para a saude, ndo é
uma tarefa facil (143). H& que se analisar o custo de efetividade de mudancas a serem
implantadas, sobretudo a de novas tecnologias, que, comumente nha saude,
aumentam o custo e nem sempre sao substituidas integralmente.

Nesse aspecto, estudos apontam a importancia dos centros de tratamento com
acompanhamento multiprofissional, coordenados preferencialmente por um
hematologista (7,88,121). Mesmo em paises em desenvolvimento, quando o0s
recursos sao reorganizados, mudancas podem ser alcancadas especialmente quando
a educacdo e o treinamento sao oferecidos em todos os niveis (122). Além dos
aspectos relacionados a melhoria da saude dos pacientes, outros estudos
demonstram que a instalacdo de centros de tratamento diminui 0S custos no
tratamento a longo prazo (123,124). Os profissionais de saude devem ter
conhecimento e experiéncia para lidar com as peculiaridades da hemofilia, com o
objetivo de promover melhor salde fisica e psicossocial, além de garantir a
continuidade do atendimento (121,125,126). A rede de servicos de atencdo a saude
desses pacientes deve garantir o atendimento de emergéncia 24 h/dia (5), ndo
necessariamente no centro de tratamento de referéncia. O acompanhamento dos
pacientes € essencial para avaliacdo do resultado dos tratamentos e prevenir
sangramentos que podem levar a sequelas e ao 6bito. Parte desse processo séo as
consultas regulares, a realizacdo de exames especificos, em especial o de dosagem
do inibidor, que permite identificar a mais grave complicacdo do tratamento com 0s
fatores de coagulacdo. A dosagem de inibidores é imperiosa se ha sangramento na
vigéncia de tratamento com fatores de coagulacéao.

No DF, com base nos resultados da pesquisa, podemos afirmar que houve
melhoria na atencdo a saude das pessoas com hemofilia, a partir de 2011, com as
mudancas implantadas. Problemas crénicos como falta de definicdo de uma politica
de atencdo a saude para esse grupo de pacientes, auséncia de laboratério de
hemostasia e de equipe multiprofissional especifica para o cuidado dos pacientes,
oferta descontinuada dos fatores de coagulagao e profilaxia para apenas um pequeno
grupo especifico de pacientes, com prejuizo da distribuicdo de dose domiciliar (DD)
para todos os demais, sdo questdes que foram sanadas, inclusive com a entrega
domiciliar dos produtos para o tratamento.

O laboratério de hemostasia na FHB trouxe um novo horizonte para dignéstico

e tratamento das coagulopatias hereditarias. Com ele, foi possivel se obter
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diagnosticos precisos. A realizacdo dos exames de diagnéstico foi essencial para
cessar o tratamento empirico nos hospitais do DF e juntamente com o
recadastramento dos pacientes possibilitou o dimensionamento da real necessidade
de fatores de coagulacdo. Especialmente em relacdo a oferta dos fatores de
coagulagéao, o MS tem cumprido o seu papel de provedor dos insumos de alto custo.
No caso da hemofilia A, com o maior nimero dos pacientes, a entrada do FVIII
recombinante regularizou a distribuicdo do FVIII e possibilitou estender o tratamento
profilatico a todos os pacientes elegiveis.

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 nimero de pacientes
em profilaxia do inicio de 2011 até o periodo dessa pesquisa (11). Esse protocolo ja
foi atualizado duas vezes (96,97). Ainda, a fim de minimizar os esfor¢cos dos pacientes
para o acesso aos produtos, muitos com sequelas e poucos recursos econémicos, a
entrega dos medicamentos no domicilio dos pacientes que residem no DF passou a
ser uma realidade. A instituicdo de junta médica para analisar 0s casos mais
complexos qualificou ainda mais a atencdo a saude no DF (15).

Com a publicacdo da Portaria SES n°® 162, de 2012, o SUS no DF, passou a
contar com a rede de servicos do SUS organizada para a atencéo integral aos
pacientes com coagulopatias hereditarias (12) A implantacéo do centro de tratamento
de referéncia para esses pacientes na FHB mudou radicalmente as praticas na
atencdo a salde a esses pacientes. A realizacdo dos exames de hemostasia tem
permitido o tratamento com base no diagnostico confirmado no laboratério, a equipe
multidisciplinar do ambulatério, com especialistas, mestres e doutores se empenhou
para implantar o servi¢o e qualificar cada vez mais a atencéo a saude dos pacientes.

A assisténcia farmacéutica é realizada por farmacéuticos da FHB que la
atendem e no domicilio dos pacientes. A equipe da farmacia € responsavel pelo
gerenciamento do estoque dos produtos na FHB e nos hospitais, além do
recebimento, armazenamento, distribuicdo para os hospitais e dispensagdao dos
produtos também para os pacientes internados. Todo esse esforco nos primeiros anos
das mudancas foi reconhecido pelo Conselho de Saude do DF, que, em 2014, aprovou
a politica implantada e o plano de trabalho para o novo quadriénio de Governo, de
2015 a 2018 (127).
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Os resultados dessa pesquisa foram consonantes com a literatura atual quanto
a importancia do tratamento no centro de tratamento de referéncia (CTH), do
tratamento profilatico e da adocao de protocolos clinicos, conforme determinado na
legislacdo 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 condicdo de salde e a sobrevida
dos pacientes (3-5).

A pesquisa mostrou que o CTH no Hemocentro de Brasilia cumpria com as
exigéncias para ser um CTH. Funcionando das 7 as 19 h, de segunda as 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 servicos de saude, que também oferece internacao
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 rodoviaria e para realizar a entrega domiciliar dos produtos. Um nimero
de telefone movel era acessivel 24 h por dia, os 7 dias da semana, para orientar 0s
pacientes nos casos de emergéncia. Ademais, a dispensacdo dos produtos para
atender as emergéncias era realizada pela Geréncia de Distribuicdo 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 hereditarias.
A centralizacdo das atividades otimizou 0 armazenamento dos produtos e integrou as
atividades de diagnéstico, tratamento, reabilitacao e dispensac¢éo dos produtos, o que
diminui custos, como demonstrados em outros estudos (123,124).

Ao contrario, o atendimento de emergéncia sendo descentralizado para o0s
Prontos Socorros de hospitais publicos regionais do DF, proximos as residéncias dos
pacientes, possibilita o tratamento tempestivamente, para que 0s sangramentos sejam
prontamente interrompidos, causando menos danos e conseguentemente, menos
sequelas e complicagbes mais graves. Essa rede contava com treze hospitais
publicos, incluindo o Hospital Universitario de Brasilia, todos com UHH, dez tinham
meédico hematologista como responsavel técnico e seis hospitais que armazenavam,
nas UHH, estoque estratégico de produto para o tratamento das pessoas com
coagulopatias hereditarias. Tempo no tratamento dos pacientes com hemofilia € vida.
Assim, quanto mais rapido for o atendimento de emergéncia, menos sofrimento,

melhora da condicdo de saude, da qualidade de vida e da sobrevida das pessoas com
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o disturbio. As equipes das UHH também foram treinadas para aplicarem os produtos
e orientarem os pacientes quanto o retorno ao CTH para reavaliagao do tratamento.

A presenca de inibidores esta relacionada a nao resposta terapéutica. Além da
capacitacao da equipe dos Prontos Socorros, a capacitacao de equipes da Estratégia
Saude da Familia foi uma meta, mas néo foi alcangada até o periodo da pesquisa. As
equipes devem ter conhecimento sobre o disturbio e poder identificar possiveis casos
diante de pacientes com historia de hematomas e sangramento e mesmo sem sinais
de sangramento, sobretudo criancas de tenra idade.

Nesse trabalho, apenas duas internagdes por sangramento ocorreram no ano
anterior & pesquisa. Esse resultado deve ser atribuido ao tratamento recebido,
sobretudo pela oferta dos fatores de coagulacao e pelas consultas regulares. Com o
aumento desejado da sobrevida dos pacientes e da realidade da rede de servicos de
saude no DF, no futuro ser& possivel ampliar o atendimento no centro de tratamento
para 24 horas por dia ou mesmo implantar novo CTH em regido com maior prevaléncia
de hemofilia.

Nem tudo séo flores... O maior desafio enfrentado no SUS, no DF, no curso das
mudangas iniciadas em 2011, foi a “judicializagcdo” para obtencdo dos fatores de
coagulacao (90-94). Apesar de todas as iniciativas para melhoria da atencéo a saude
e ampliacdo do acesso aos produtos, um grupo minoritario de pacientes que vinha
recebendo os medicamentos de forma irregular, com prejuizo para os demais
pacientes, insatisfeitos com a racionalizacdo da dispensacédo, passou a buscar, por
meio de ac¢des judiciais, 0s 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). S6 em 2011 foram 31 acdes judiciais para obtencdo dos fatores de
coagulacédo, enquanto nos trés anos anteriores foram no maximo 6 acées por ano
(Quadro 1). O GDF e o MS recorreram aos Tribunais Superiores de Justica e 0s
recursos chegaram ao Supremo Tribunal Federal. Em 2016, Ministro do STF decidiu
gue os pacientes com hemofilia devam ser tratados de acordo com o protocolo de
tratamento do MS e que os casos conflitantes serdo resolvidos por junta médica.
Houve recurso e, em 2019, o Presidente da Corte manteve a decisdo proferida em
2016, até o julgamento do mérito, o que ainda nao ocorreu (100). A partir de 2016,
dezenas de decisdes da 12 e 22 instancias foram revertidas. Desde 2017, ndo houve
mais acdes judiciais. Além dos recursos nas instancias superiores da Justica, a

SES/DF, em julho de 2018, reafirmou a FHB como coordenadora e reguladora da
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atencao integral aos pacientes com coagulopatias hereditarias e Centro de Referéncia
de Tratamento de Coagulopatias Hereditarias, por meio de nova portaria.
Adicionalmente, essa portaria determinou que somente as prescricdes do centro de
tratamento de referéncia serédo atendidas pela farmacia da FHB (101).

O fendbmeno da judicializacao pelos pacientes com hemofilia no DF chamou a
atencao por ter sido Unico no Brasil em nimero de ac¢des. Mais de 100 a¢bes judiciais
de pacientes com coagulopatias hereditarias foram impetradas contra a SES/DF e/ou
MS, com prejuizos desnecessarios para o SUS (93,94). Desde 2011 ndo ha
desabastecimento dos produtos, ou seja, desde a implantacdo das profilaxias
primarias e secundarias, a oferta dos fatores de coagulagcdo hemoderivados e
recombinantes esta regularizada, o que torna a judicializacdo desnecessaria.

Concluindo, registro que o Conselho Nacional de Justica (CNJ), preocupado
com as decisfes dos juizes, que em alguns casos coloca o privado em detrimento do
coletivo, 0 que causa grande impacto no orgamento do SUS, principalmente porque
muitas das acfes sao para procedimentos ou aquisicdo de produtos de alto custo e
instruidas com apenas uma prescricado médica, em 30 de marco de 2010, publicou a

Recomendacao n° 31 (164), que diz:

“Resolugéo n° 31 — Recomenda aos Tribunais a adocdo de medidas
visando a melhor subsidiar os magistrados e demais operadores do
direito, para assegurar maior eficiéncia na solucdo das demandas

Judiciais envolvendo a assisténcia a saude”.

7.2 DISCUTINDO OS RESULTADOS E PENSANDO O FUTURO

7.2.1 Caracteristicas basais, sorologias para doencas infecciosas transmitidas
pelo sangue, dosagem de inibidor e mortalidade de todos os pacientes com
hemofiliaAeB

O resultado da analise dos prontuarios dos 138 pacientes (Tabela 1) mostrou
uma populagéo de adultos jovens, que é o esperado, uma vez que antes da introdugéo
dos fatores de coagulacéo industrializados no tratamento os pacientes de hemofilia
eles morriam mais e mais jovens devido as hemorragias, sobretudo a cerebral, que
ainda hoje é a maior causa de morte nesses pacientes (25), além dos 6bitos pelas

doencas transmitidas pelo sangue. Mostrou ainda que a maioria dos pacientes residia



115

no DF. Também a maioria tinha hemofilia A o que ocorre universalmente, pois a
incidéncia do disturbio na populacdo masculina é mais frequente na hemofilia A do
que na B (5). Por sua vez, o numero de casos graves precisa ser mais bem estudado,
pois os dados extraidos do SHWC, em 2015, mostraram um percentual bem menor,
no Brasil (22). Entretanto, estd em consonancia com a literatura mundial (5), o que
reforca a necessidade de melhorar a alimentacgéo do sistema SHWC.

Em relacdo a conformidade do tratamento com o protocolo, a pesquisa mostrou
gue a maioria dos pacientes recebia regularmente a dose domiciliar (DD), assim como
0 numero 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
0 grupo apenas dos pacientes graves evidenciou-se aumento de 20 pontos
percentuais de pacientes em profilaxia (71% para 91%), corroborando a aplicacéo do
protocolo. Uma dissertacdo de mestrado de fisioterapeuta da FHB, de novembro de
2019, apresentou resultado semelhante em relacdo ao numero total de pacientes em
tratamento profilatico no ambulatério da FHB (128).

Quanto ao tipo de fator em uso, recombinante ou plasmatico, considerando o
protocolo do MS, os pacientes menores de 30 anos de idade, em 2013, passaram a
receber o fator VIl recombinante. Do ponto de vista da eficacia e seguranca, ndo ha
evidéncias cientificas de superioridade. Essa decisdo do MS foi para garantir a oferta
de FVIIl a todos os pacientes com hemofilia A com indicagéo de profilaxia, pois o FVIlIr
€ produzido industrialmente, enquanto o plasmatico depende das doac¢fes de sangue.
Com o passar dos anos é esperado que o consumo do FVIIIr aumente, pois, a medida
gue 0S anos passam 0s que iniciaram o uso do FVIlr permancerdo usando esse
produto. Adicionalmente, 0s casos novos iniciam o tratamento com o FVIlir. O mesmo
nao ocorre com o FIX, pois o MS distribui o FIX plasmatico para todos, em profilaxia
ou néo, devido a maior oferta desse fator e ao menor nimero de pacientes.

Sobre a dosagem de inibidor, a grande maioria dos pacientes realizou pelo
menos um exame nos 12 meses anteriores a Ultima consulta do periodo da pesquisa,
0 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 relacdo a hemofilia B a diferenga 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 coagulagédo VI, 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 relacdo a média de todos os estados da federacdo (22,157). Apesar
da diferenca, considerando a faixa de valores para os inibidores, de acordo com a
Federagdo 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 realizacdo dos exames
sorolégicos. Esses achados podem ser explicados pelo fato de quase 55% dos
pacientes ndo ter migrado o tratamento para o CTH. Pacientes cronicos geralmente
sdo vinculados a servicos de saude e mudancas podem trazer solucdo de
continuidade ao tratamento (121). Isso pode ter ocorrido pelo pouco tempo entre a
coleta de dados da pesquisa e a implantacdo do centro de tratamento de referéncia

para os pacientes de hemcdfilia, trés anos, além do vinculo com o servico anterior.

Com relacdo as sorologias, todos os pacientes que tinham sorologias
positivas para hepatite B e C, HIV e HTLV nasceram antes da introducdo dos testes
de triagem de sangue de doador para essas doencgas. Esse resultado reforca os
resultados de estudos que mostram que os fatores de coagulacdo, derivados do
plasma ou recombinantes, sdo igualmente seguros em relacdo a transmissdo de
doencas infecciosas, uma vez que os produtos distribuidos pelo MS até 2013 foram

os fatores de coagulagéo de origem plasmética (7,85,88).

A infeccéo pelo HCV permaneceu alta em pacientes adultos com hemofilia no
DF e foi associada a 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 hemcofilia 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 regiao
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 relacdo a baixa prevaléncia da
doenca de Chagas, o resultado encontrado pode ser explicado pela melhoria das
condicBes socioecondmicas e das acbes de controle de vetores implementadas pelo
SUS nos ultimos anos, o que tem levado a uma diminui¢céo da doenca de Chagas no
Brasil (138).

7.2.2 Caracteristicas 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 a do total de pacientes. Esse resultado é esperado, pois
tendo a forma grave do disturbio, a mortalidade foi maior nesse grupo de pacientes.
Esses pacientes, antes do tratamento com produtos industrializados, estavam mais
suscetiveis, ndo sé pelas complicacdes dos sangramentos mais frequentes, mas
também pelas infec¢gBes de doencas 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 atencdo de referéncia ndo chegaram a 40%. Uma
explicacdo pode ser pela adesdo dos pacientes ao servico que se tratava ha anos.
A maioria dos pacientes graves estava em tratamento profilatico, com 20 pontos
percentuais a mais do que o grupo com todos 0s pacientes, como esperado, pois,
tendo a forma grave do disturbio, devem fazer uso dos produtos de forma preventiva
e regular para evitar os sangramentos (5). Em uso do FVIlIr foi identificada uma
parcela da maioria. Provavelmente devido a 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 periodo do estudo tinham
32 ou mais anos de idade, porque ja havia se passado dois anos da introducéo do
FVIlIr, que foi para menores de 30 anos, em 2013 (89). Note-se, porém, que a
indicacao do FVIIIr foi mantida para os pacientes acima de 30 anos de idade, que ja
estavam em profilaxia com esse produto e que, com o0 passar dos anos, o0 numero
de pacientes em uso do FVIIIr vai aumentando. A desvantagem do FVIIIr ainda € o
custo, que, no periodo da pesquisa, variou entre 2,6 a 3,2 vezes mais do que o FVIII
plasmatico (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

associacdo com a mortalidade

A analise univariada dos fatores associados a conformidade do tratamento
com o protocolo, nos 138 pacientes adultos com hemofilia mostrou que o tratamento
em outro servico de saude esteve associado a maior chance de nao apresentar
conformidade com o protocolo durante o tratamento (Tabela 3). Na andlise
multivariada, o tratamento na FHB teve associagao 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
diferenca estatisticamente significante foi encontrada na comparacdo dos grupos
quanto a idade, gravidade ou tipo de hemofilia, presenca de inibidores e sorologias

para doencas infecciosas.

Esse estudo também mostrou que o aumento do numero de itens em
conformidade com o protocolo esteve associado a menor mortalidade e que a ndo
conformidade com qualquer um dos itens do protocolo esteve associada a
mortalidade. Ademais, o grupo que nao teve conformidade em todos os itens do
protocolo apresentou a maior mortalidade, sendo que metade dos 6bitos foi em
pacientes que nao 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 ndo estava conforme com o protocolo, principalmente
porque a maioria delas foi por sangramento. Esses resultados confirmam a
importancia da adocdo de protocolo clinico, sobretudo no tratamento de doencas
cronicas e graves. Em relacdo a associacdo entre a incidéncia de eventos
hemorragicos e a ndo conformidade com o protocolo, um estudo (3) realizado nos
Estados Unidos avaliou que a variavel ndo comparecimento as consultas agendadas
em um CTH mostrou que estava associada a consultas em servicos de emergéncia e
hospitalizagbes. Esse resultado sugere que pacientes que nao sdo submetidos a
acompanhamento clinico regular apresentam alto risco de eventos agudos, como
sangramento (152).

Nenhuma outra variavel testada em nosso estudo, como idade, gravidade ou
tipo de hemofilia, cor da pele/etnia e ter seguro de saude privado, foi
independentemente associada a ndo conformidade ao protocolo de tratamento. Um

estudo nos EUA mostrou que 0 ndo comparecimento as consultas agendadas estava
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associado ao seguro de saude publico e a etnia negra (152). No entanto, esses
aspectos devem ser avaliados ao observar as peculiaridades dos sistemas de saude
de cada localidade (pais, regido, cidade). Os achados no DF podem refletir o acesso
universal gratuito que pacientes brasileiros com hemofilia tém aos servicos de saude
e aos fatores de coagulacdo, o que deve minimizar o impacto do status
socioeconémico no tratamento (25,119). Além disso, € importante observar que o
anico CTH no DF € publico e, nessa pesquisa, 0 tratamento no centro de referéncia
foi associado a uma maior conformidade com o protocolo. Como em outras doencas
cronicas, a associacao entre a gravidade da doenca e a adesdo ao protocolo
permanece incerta (121). Nesse sentido, a presente pesquisa e um estudo norte-
americano ndo mostraram associacdo entre a gravidade da doenca e 0 nao
comparecimento as consultas agendadas (152).

A pesquisa ndo mediu outras caracteristicas potencialmente importantes para
o cumprimento do protocolo, como a relagdo entre a nova equipe de saude e os
pacientes e outras variaveis que podem ter interferido nos resultados estudados, como
a ndo adocao do protocolo assistencial da SES por um profissional, o que é
inaceitavel.

Para o desenvolvimento de novas politicas que visem promover a melhoria no
cumprimento do protocolo, é importante reconhecer os fatores associados a esse
evento. Neste trabalho, o ndo cumprimento do protocolo de tratamento esteve
associado ao nao tratamento no CTH, o que pode mostrar a importancia do cuidado
integral por uma equipe multidisciplinar (Tabela 3). Estudos mostram que pacientes
com hemofilia casados ou com companheiro foi associado a uma maior adesao ao
tratamento, como observado em outras doencas cronicas. (153) Em outro estudo, a
sobrevida em eventos cardiacos foi pior em pacientes solteiros do que em pacientes
casados. Pacientes solteiros eram mais propensos a hao seguirem o protocolo e duas

vezes mais propensos a experimentar um evento do que pacientes casados (154).

Esse estudo nado foi desenhado para analisar o impacto sobre a mortalidade
dos pacientes, mas as melhorias na atencdo a saude ocorridas no DF, a partir de
2011, parecem ter influenciado na mortalidade dos pacientes. A taxa de mortalidade
durante o periodo do estudo nao foi alterada no seguimento até julho de 2019. A
maioria das mortes ocorreu devido a sangramento. De fato, a hemorragia e suas

complicagbes ainda s&o a principal causa de morte, como demonstrado em estudos
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recentes. (25,150,151) Assim, os esforcos preventivos devem ser focados em
minimizar a ocorréncia de sangramentos, principalmente com a correta aplicagéo do
protocolo de tratamento e acompanhamento dos pacientes por uma equipe
multidisciplinar. Nao foi possivel realizar uma analise multivariada para avaliar o
desfecho da mortalidade, uma vez que o numero foi insuficiente no periodo 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 ha subnotificacdo. De um lado por ndo ser obrigatério
o0 registro e de outro porque os 6bitos podem se dar fora do centro tratador, que nao
fica sabendo e né&o realiza o registro.

7.2.3 Consumo de fatores de coagulacéo, judicializacdo do acesso aos produtos
na hemofilia grave e custo do tratamento

O SUS, como sistema de saude universal, destinado a oferecer atencéo para
uma populacdo acima de duzentos milhdes de habitantes requer estratégias que
garantam equidade e qualidade. Nessa perspectiva, 0os protocolos de tratamento
clinico séo determinados por lei (3) e visam maior seguranca aos pacientes, eficacia
e custo-efetividade no tratamento. Na atencdo a saude de pacientes com hemofilia,
eles sdo importantes para garantir melhor condicdo de saude fisica, bem-estar
psicossocial e qualidade de vida. Para isso, o foco deve envolver aspectos relevantes,
como monitoramento do tratamento farmacol6gico, de sangramentos e da presenca
de inibidores (5).

Politicas publicas devem nortear o tratamento e controle do consumo dos
fatores de coagulacdo, ndo sO pela salude dos pacientes, como também para ndo
haver desperdicio de insumos tdo caros e raros para o SUS. Por esse motivo é
obrigatéria a devolucdo dos frascos de fatores de coagulacdo usados quando da
retirada de mais produtos (5,12,96,97). Cabe ao centro tratador realizar o controle
sobre a dispensacéao/consumo dos fatores de coagulacédo, conforme o protocolo de
tratamento. Esse foi um dos grandes desafios, pois 0s pacientes ndo estavam
informados adequadamente sobre a importancia da devolucdo dos frascos usados
para a gestdo dos produtos pela instituicdo. Atualmente, ja € uma pratica natural, sem

a qual a farmacia néo libera os produtos da profilaxia. Por esse motivo é obrigatoria a
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devolugéo dos frascos de fatores de coagulagdo usados quando da retirada de mais
produtos. (5,12,96,97)

Por outro lado, evitar perdas por ma condi¢cdo de armazenamento ou mau uso
deve ser objeto permanente da acao do servico de referéncia. A prevencao de perdas
deve ser orientada pelas perguntas: Quantos pacientes poderao ficar sem os produtos
se elas existirem e persistirem? Que outras acdes poderiam ser instituidas ou
melhoradas com os recursos perdidos?

O SUS sofre um crénico déficit de financiamento ja analisado por diversos
autores, o que conduz a uma necessidade ainda maior de racionalizar o gasto com
esses insumos. Sendo assim, é eticamente inadmissivel a existéncia e a persisténcias
de perdas (155,156). Sob outra perspectiva, qualquer doenca/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 instituicbes da saude cabe realizar as
acOes de controle necesséarias, evitando favorecer a falta de produtos para os demais

pacientes.

Consumo do FVIll e IX entre todos os pacientes com hemofilia A e B

No DF foi evidenciado, no inicio de 2011, pelo registro das dispensa¢des no
SHWC, que um desequilibrio na dispensacdo dos produtos para o tratamento dos
pacientes. Na época ainda néo tinha sido instituida a profilaxia no Brasil. Porém, um
grupo de pacientes recebia esse tipo de tratamento, em detrimento da universalizacao
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 indicacdo 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 a SES/DF, sobretudo em relagéo ao FIXr, ndo
ofertado pelo MS.

O levantamento do consumo de fatores da coagulagdo nos prontuarios de todos
0S pacientes mostrou que houve uma diferenca de 11% a mais de Unidades
Internacionais (Uls) prescritas em relacdo as recomendadas pelo protocolo e
dispensadas pelo CTH. As Uls dispensadas foram adotadas como referéncia indireta

de consumo.
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A quantidade de fator de coagulacdo mensal para o tratamento de cada
paciente é calculada basicamente pelo peso do paciente, gravidade com base em
diagnéstico laboratorial, tipo A ou B e fenétipo da hemofilia, além do nimero de doses
indicadas por semana. O tratamento é iniciado com uma dose semanal e deve ser
customizado de acordo com a resposta clinica.

O resultado dessa pesquisa mostrou que, no periodo de junho de 2015 a maio
de 2016, o consumo médio mensal, por paciente, de Ul de FVIII foi de 47.045 Ul e de
FIX foi de 32.000 (Tabela 2). No Brasil, 0 nimero de pacientes com hemofilia A e B,
em 2015, era 11.956 (22) e o consumo anual dos fatores de coagulagao VIiI e IX foi
de 760.709.950 Ul (22), o que representou um consumo médio por paciente, por ano
de 63.625,79 Uls, 0 que representa 5.302,15 Uls por paciente por més, 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 3,21Ul, enquanto no DF foi 11,90 Ul (22), uma diferenca 3,7 vezes maior
do que o consumo nacional. O consumo de FIX per capita no Brasil, no mesmo
periodo, foi 0,51 Ul e no DF 1,84 Ul, ou seja, 3,6 vezes mais, semelhante ao do FVIII
(22). Sabe-se que h& subnotificacdo dos registros de infusdo e dispensacdo no SHWC
(22,33), mas, mesmo considerando-se esse fator, a diferenca foi muito alta.
Analisando as diferencas no consumo no DF em relacdo aos estados, com base nos
registros do SHWC e no per capita, chegamos a uma pergunta: Sera que o0 consumo
dos fatores de coagulacdo no DF, no minimo mais de trés vezes superior ao consumo
nacional, tem gerado beneficios adicionais na qualidade de vida e na condicdo de
saude dos pacientes de hemofilia em relacdo aos demais pacientes do pais? A
resposta a essa pergunta € importante porque gera outra pergunta: Quanto de fatores
de coagulacdo e de recursos financeiros poderia estar sendo aplicado em outros

pacientes e em outras necessidades do SUS?

Consumo do FVIIl e IX nos pacientes com hemofilia A e B grave

Os pacientes com a forma grave da hemofilia A e B tém indicacao de tratamento
profilatico para evitar os sangramentos, com uso regular de doses de fatores de
coagulacéo, que podem ser, indistintamente, plasmaticos ou recombinantes. Destaca-
se que o0 mais importante ndo € o tipo de fator em uso, mas sim o fornecimento regular

para garantir a profilaxia e prevenir o0 sangramento. Esses eventos ainda sao a maior
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causa de mortes entre os pacientes com hemofilia e estudos comprovam que 0 uso
preventivo dos fatores de coagulagdo, aumenta a sobrevida e leva a uma melhor
qualidade de vida (5,17,23,28). Séo jovens em plena fase produtiva que tém se
beneficiado com o tratamento profilatico 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, ndo altera o curso do tratamento (Tabela 6).

O Ministério da Saude introduziu o FVIIIr visando garantir a regularidade do
tratamento na hemofilia A uma vez que a populagcao com hemofilia A é muito superior
a com hemofilia, e a concentracdo do FVIII plasmatico no sangue, ao contrario, é
inferior a do FIX, sendo a obtencdo do FVIII plasmatico inferior a do FIX de mesma
origem (29,89). Na hemofilia B, o FIX recombinante é indicado apenas em casos
clinicos especiais, como surgimento de alergia ao fator IX de distintos fornecedores,
assim como no caso de alergia ao FVIII plasmatico, nos pacientes em uso desse
medicamento.

Em nosso estudo, mais da metade dos pacientes usavam FVIlIr, sendo que
12,6% desses com prescricdo 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 0s pacientes, enquanto
o de FIX foi apenas 2,2% maior (Tabela 7).

Ainda em relacdo ao consumo de FVIII pelos pacientes com hemofilia A grave,
esse estudo mostrou que a média de Ul de FVIII dispensada por paciente, por ano, foi
de 617.736 Ul, enquanto o consumo nacional meédio foi de 73.208 Ul, por paciente,
em 2016, ou seja, 8,44 vezes maior do que a média nacional (157). De acordo com o
Perfil de Coagulopatias Hereditarias, de 2016, o consumo de FVIII anual per capita na
populacdo 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 dispensacao e 3,6 per capita, foi pouco superior ao consumo entre
todos os pacientes com hemofilia A, 7,8 por dispensacéo e 3,7 per capita. Podemos
inferir que a semelhanca 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 Parana e do Espirito
do Santo, segundo (5,42 Ul/habitante) e terceiro (5,18 Ul/habitante) no pais, a
diferenca foi de 2,4 e 2,5 vezes, respectivamente (157).
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No nosso estudo, para os pacientes com mais de uma infusdo por semana, a
média de Uls por kg, de FVIII foi superior em 25.6% a da maior dose recomendada no
protocolo (30 UI/Kg). Ja a média de Uls 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 numero de doses por semana, justificam a alta dispensacao mensal de
FVIII e FIX no DF. Especialmente em um pais com poucos recursos financeiros para
a saude, mas que vem investindo em politicas publicas para melhorar o acesso e a
qualidade da atencdo no SUS, espera-se que haja, por parte dos gestores,
profissionais e pacientes, racionalidade e busca na efetividade do tratamento,
principalmente em relagéo a produtos de alto custo, pois nem sempre o investimento
praticado traz beneficios aos individuos ou ao grupo de portadores de hemofilia. Esse

consumo aumentado no DF deve ser revisto (1,3,6,8-10,105).

Judicializac&o do acesso aos produtos na hemofilia grave

Mesmo na vigéncia de protocolo de atencdo integral as pessoas com
coagulopatias hereditarias e na auséncia de escassez dos produtos no DF, a partir de
2011, a via de acesso aos produtos pela judicializacdo da assisténcia farmacéutica
persistiu, estando, na maioria das ocasifes, relacionada & demanda por FVIlIr, 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 acdes. Por
forca de decisdo monocratica 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 n° 275,
determinou que a farmacia da FHB atenda somente prescricdbes de fatores de
coagulacéo para profilaxia de médicos da prépria FHB, Unico CTH de referéncia do
DF (101). Essas decisdes, ainda, corroboraram o que a pesquisa mostrou, que a
maioria dos pacientes adultos com hemofilia A grave realizava tratamento profilatico
sem necessidade de judicializagéo. Este resultado traduz um grande problema que os
gestores do SUS enfrentaram e ainda enfrentam, porque nem todas as ac¢des foram
revertidas na Justica e a decisdo do STF néo foi votada no plenario. Além do custo
trés vezes maior do FVIIir em relagdo ao FVIII plasmatico, o tempo gasto na
elaboracdo das defesas e dos recursos para solugdo do problema foi um custo

adicional para a administracao.
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Ademais, entre os casos judicializados, mais de 10% correspondiam a
prescricdes de FVIlIr em desacordo com o protocolo, sendo esse um fator associado
de forma independente ao aumento da judicializacdo. Chama atencao o fato de que a
demanda judicial por FVIIIr foi concedida mesmo com uma prescricdo meédica
divergente dos protocolos de atencao preconizados tanto no ambito do DF como do
MS, o que evidencia a necessidade de mecanismos de concertacéo entre o Judiciario,
incluindo o Ministério Publico, que tem acolhido as acbes e os gestores do SUS no
DF. Isso tem representado um aumento desnecessario de custo para o SUS,
especialmente por se tratar de um produto de alto custo, uma vez que mesmo o
argumento ético da beneficéncia dessa terapéutica fica sob questdo, na medida em
gue ndo ha evidéncia cientifica de superioridade na seguranca do FVIIIr sobre o
plasmatico (5,158,159). Do ponto de vista gerencial, o FVIII tem sido regularmente
fornecido no DF sem necessidade de judicializacdo, inclusive em quantidades
superiores per capita quando comparado a outras unidades da federacdo, nédo
havendo justificativas para a ocorréncia de judicializacdo para 0 acesso ao tratamento
(6,22,157,160). No periodo do estudo, o custo anual do tratamento com FVIlir de
apenas treze pacientes em desacordo com o protocolo equivalia ao tratamento com
FVIII plasméatico de todos os pacientes com hemofilia A dos Estados do Amazonas e
Piaui (6,22,157,160).

O uso do Centro Tratador de Hemofilia, na FHB, esteve associado a reducao
da judicializacdo. Esse resultado reforca a importancia do servico de referéncia na
atencado a saude dos pacientes com hemofilia, uma condicao crénica, ainda sem cura,
uma vez que os profissionais sdo capacitados para seguirem o protocolo de
tratamento e 0s pacientes tém acesso aos produtos distribuidos pelo MS, néo
precisando acionar a Justica para garantir seus direitos. A maior judicializacao por
usuarios ndo acompanhados no CTH indica aos gestores a necessidade reforcar a
divulgacdo do CTH e o treinamento de profissionais e chefias de servigos da rede de
servicos de saude do SUS sobre as normas relativas a atencdo a saude dos pacientes
com coagulopatias hereditarias no DF. Essa agdo prevista na Portaria SES n°
162/2012, deve ser periodica e incluir ndo somente ambulatorios especializados e
servicos de urgéncia, como também a atencao basica onde circulam esses pacientes
(119,129,130). Os casos de uso do FVIII recombinante em desacordo com o
protocolo, ao contrério, estiveram associados a maior judicializagdo. As analises

multivariadas confirmaram esses resultados.
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Ao se comparar os resultados de anticorpos inibidores de fatores da
coagulacéo e das sorologias para doencgas transmitidas pelo sangue entre pacientes
graves judicializados e ndo judicializados observou-se que 0s pacientes com
tratamento judicializado apresentaram maior incidéncia de anticorpos inibidores de
fatores da coagulagéo. Esse achado deve ser melhor estudado, ndo sé por poder estar
relacionado com o maior consumo de fatores de coagulacdo por esses pacientes,
como também por todos pacientes com inibidor positivo estarem em uso produtos
recombinantes (Tabela 10).

Em relagdo as sorologias, ndo foi observada diferenca significativa entre os
grupos. No presente estudo, comparando-se 0s grupos de pacientes com tratamento
judicializado e néo judicializado, ndo foi observada diferenca em relacéo a positividade
de testes soroldgicos para doencas transmissiveis pelo sangue, o que mostra a maior
seguranca atual dos fatores hemoderivados em relagcdo as doencas infecciosas
transmitidas pelo sangue apos a introducao da triagem soroldgica dos doadores de
sangue e a inclusdo de métodos de eliminacédo e inativacao viral para a obtencéo de
hemoderivados (Tabela 10) (5,129,149).

Custo do tratamento profilatico

Considerando-se o consumo médio mensal dos fatores de coagulagéo VIl e
IX, hemoderivados e recombinantes, entre os pacientes graves, calculou-se o custo
do tratamento no DF, por paciente adulto e classificagdo da hemofilia, com base nos
valores de aquisi¢ao dos produtos (6).

Para os pacientes de hemofilia A, em uso de FVIII hemoderivado, no periodo
da pesquisa (2015/2016), o custo foi de 63.565,03 USD (6) por paciente por ano. Para
0s 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
paises da Europa, que usam o recombinante (197.545,59€). Exceg¢ao para Portugal
que a média foi 77.587,00 € (39-41). Em valores atualizados para o ano de 2020, o
tratamento podera se aproximar de R$900.000,00 (novecentos mil reais), por paciente
em uso de fator de coagulacdo recombinante, por ano, a depender da variacdo do
USD.
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Se considerarmos a diferenca entre o custo médio do tratamento com FVIIir e
o plasmético, 101.741,12 USD por paciente por ano, temos o tratamento dos treze
pacientes com prescricdes de FVIIIr em desacordo com o protocolo; com base no
consumo médio nos pacientes graves (Tabela 7), o que correspondeu a um gasto
desnecessario para o SUS de 1.322.634,48 USD por ano. Essa é uma situagcéo
inaceitavel porque o MS definiu o publico usuério do FVIlIr e fornece o FVIII plasmético
para os demais. Na hemofilia B, o custo do tratamento com base no consumo meédio
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 plasmatico 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 s6 fornece o FIX plasmatico e que o
tratamento com o FIXr estava sendo custeado pelo DF, esse tratamento causou um
gasto desnecessario para o orcamento da saude no DF de 1.421.660,88 USD por ano.
Esse valor € maior do que os 1.322.634,48 USD do FVIlIr para os treze pacientes em
uso, também em desacordo com o protocolo, no orcamento federal da saude. O uso
desses produtos, em desacordo com as normas do MS e do DF, por dez anos,
significa uma perda de mais de 13 milhdes USD sobre o consumo indevido do FVIlir
e 14 milhdes USD do FIXr, para atender apenas 21 pacientes, sem justificativa, pois
ndo ha comprovacdao cientifica de superioridade na seguranca nem na eficacia dos
fatores de coagulacédo recombinantes sobre os plasmaticos.

N&o foi objeto desta pesquisa os custos dos produtos para o tratamento dos
pacientes com inibidor, adquiridos e distribuidos pelo MS. Inibidores sé@o considerados
a pior complicagao do tratamento com os fatores VIl e IX, pois 0s pacientes passam
a nao responder ao tratamento. O sangramento persiste mesmo na vigéncia de uso
dos fatores de coagulacédo VIII e IX. Se ndo houver intervencéo, eles continuam a
sangrar. Os produtos usados séo de “by passing”, porque fazem uma ponte entre os
fatores de coagulacdo para haver a formacao do coagulo (32). Os produtos usados
sdo o Complexo Protrombinico Parcialmente Ativado (CPPA) e o fator de coagulacao
VIl ativado recombinante (FVllar). A imunotolerancia (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 FVllar 12,59 USD, ou seja, 0 CPPA quase 3 vezes mais caro e o FVllar 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 prescricbes de todos os
pacientes com hemofilia em profilaxia, 0 que podera ser realizado pelos médicos do

CTH, na FHB. Casos mais complexos poderdo ser encaminhados a junta médica.

7.2.4 Caracteristicas socio-demograficas, habitos de vida, condicdes de saude
e autopercepcdo da saude.

Nesta parte da pesquisa, foi aplicado o Questionario Semiestruturado em uma
amostra de 41 pacientes na FHB (Tabela 11). A pesquisa englobou a analise do perfil
sécio-demografico, condicbes de saude, autopercepcao da saude e atencdo recebida
no CTH.

O perfil sécio-demografico mostrou que esse grupo de pacientes era mais
jovem do que o conjunto dos 138 pacientes. A prevaléncia 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 Fundacdo Hemocentro de
Brasilia. Ao contrario dos resultados de todos os pacientes, residir no DF e estar em
unido estavel foi menor, possivelmente pela menor idade nesse caso. Pouco mais da
metade dos pacientes estava trabalhando, o que indica que, apesar do disturbio 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 propria, como também ensino superior
completo, ainda que essa variavel ndo tenha alcancado a maioria. Mais de um tergo

dos pacientes tinha plano de salde privado e um quarto recebia beneficio do governo.

Em relacdo as condi¢des de saude, ter sido transfundido deve estar associado
as sorologias positivas. A presenca de sorologias reagentes para hepatites pode ser
um fator de persisténcia ou agravamento dos sangramentos, inclusive das
hematroses. Apenas cinco pacientes foram internados no ultimo ano, sendo que
somente dois foram por causas devidas a hemofilia. O nidmero de pacientes em
fisioterapia foi inferior ao do nimero com episédios de hemartrose. Esse resultado
indica a necessidade de uma busca ativa dos pacientes para propor uma programacao

de fisioterapia associada ao tratamento profilatico, visando melhorar a condicéo das
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articulagdes, conforme demonstrado em estudo com os pacientes da FHB (127). Por
outro lado, uma expressiva maioria praticava atividade fisica regular, o que pode
refletir no resultado em relacdo as manifestacbes de hemartroses, dependendo do

tipo de atividade.

Com relacdo a presenca de comorbidades, a prevaléncia da hipertensao
arterial foi a mais alta, porém foi 50% menor comparando-se com a prevaléncia no
Brasil (166). A asma brénquica teve a segunda maior prevaléncia e também foi menor

com a comparacao nacional (167).

Apenas um paciente referiu a ingestdo de alcool, de 3 a 5 vezes por semana.
Estudo nacional apresentou que 18% da populacdo é dependente de alcool (167).
Mais de um terco dos pacientes era fumante, nimero 50% superior ao tabagismo no
Brasil (167). Esses resultados deverdo mudar, considerando-se o numero de

participantes na pesquisa.

Em relacdo a autopercep¢do da saude, somando-se 0s que relataram que a
salude era muito boa com os que a consideraram boa, obteve-se um percentual de
quase 75%. E importante registrar que nenhum paciente classificou como ruim ou
muito ruim sua saude. Esses resultados mostram que, apesar da maioria dos
pacientes ter a forma grave do distarbio e, pela idade, alguma sequela, eles
consideram que tém uma boa saude, o que pode ser corroborado pelo alto percentual
de pacientes que realizavam atividades fisicas regulares e pelo pequeno nimero que
precisou de internacdo. Ndo foram analisados dados de anos anteriores para se
comparar. Com esses resultados, podemos inferir que os pacientes estéo prevenindo,
sobretudo, os sangramentos graves e que houve melhora no tratamento somente pelo
namero de internacdes. A boa autopercepcéao da saude € um indicador valioso, porque
expressa a experiéncia do paciente.

Quanto a atencdo recebida no FHB, quase noventa e trés por cento dos
pacientes considerou que sempre ou muitas vezes recebeu atencao a suas queixas.
Nenhum paciente relatou que deixou de receber atengcdo alguma vez. Quanto as
explicagBes sobre a saude, quase noventa por cento, relatou que sempre ou muitas
vezes recebeu explicacbes. Também nenhum paciente relatou que alguma vez deixou

de receber explicagbes (Tabela 12).
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7.2.5 Sorologia para hepatite C positiva: fatores associados, associagdo com
sorologia para virus da imunodeficiéncia humana positiva e mortalidade

O estudo dos fatores associados, associagdo com sorologia para virus da
imunodeficiéncia humana positiva e mortalidade, em relacdo com o anti-HCV positivo
apresentou significancia estatistica na analise univariada nas variaveis idade, ndo
tabagismo, ter hemofilia leve e pratica regular de atividade fisica (Tabela 13). Quanto
a idade, como anteriormente demonstrado, os pacientes mais velhos tiveram um
risco maior de se infectar antes da introdugéo dos testes de triagem de sangue e dos
produtos mais seguros (Tabela 14) (7,85). Esse resultado reflete o tipo de assisténcia
meédica oferecida no Brasil até o inicio dos anos 1990, quando os pacientes eram
tratados com plasma fresco congelado ou crioprecipitado, sem exames de triagem
para o HCV ou outras infec¢cbes transmitidas pelo sangue. Assim, pacientes mais
velhos foram mais infectados pelas transfusfes recorrentes. Nos anos 1990, a
introducdo da triagem sorologica de sangue de doador levou a uma reducdo
significativa na contaminacdo de pacientes com hemofilia pelo HCV e outros
patégenos (129,136). O mesmo ocorreu com a introducdo de métodos de inativacéo
e eliminacao viral na obtencdo dos hemoderivados em todo o mundo, reduzindo o
risco das infeccbes transmitidas pelo sangue (119,121,131). E importante notar que
a pesquisa incluiu somente pacientes adultos, que foram macicamente infectados
pelos virus das hepatites e HIV até o inicio da década de 1990, devido ao uso de
produtos ndo 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 infeccdo pelo HCV foi associada
a um risco significativamente maior de morte. E importante observar que a recente
introducé@o de novos antivirais de acgéo direta (DAAS) em combinagdo com dois ou
mais medicamentos de classes diferentes atinge uma alta taxa de depuragéo do HCV
(> 90%) e é geralmente bem tolerada pelos pacientes (130,139,140). No caso da
infeccéo pelo HIV, o tratamento dos pacientes com terapia antirretroviral combinada
aumenta a expectativa de vida (141). No Brasil, o0 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
cairam de 30,8% em 2000-2002 para 11,3% em 2012-2014. A mesma tendéncia foi
observada nas infeccfes pelos virus das hepatites em pacientes de 40 a 49 anos,
com uma diminuicdo de 56% entre 2000-2002 e de 16,45% entre 2012-2014 (86,5%
desses pacientes tinham comorbidades como doenca hepatica). Apesar de néo ter
sido objeto dessa pesquisa o estudo dos pacientes menores de 18 anos de idade,
cito o resultado de trabalho brasileiro que ndo mostrou morte relacionada a infecces
por hepatite B ou C em pacientes com menos de 14 anos de idade, o que é esperado
(25).

No caso da infeccdo pelo HIV, muitos pacientes morreram antes da introducéo
dos antirretrovirais. Por serem infeccdes que podem se manifestar tardiamente, o
namero de pacientes vivos infectados pelos virus das hepatites B e C € muito maior
do que os com HIV. Por essa razdo, a taxa de hepatite C na hemofilia foi
significativamente maior do que na populacao brasileira em geral, com prevaléncia
estimada de 0,7% a 1,5% (132,133). Em comparagdo com outros paises, nossos
resultados de testes anti-HCV em pacientes com hemofilia também foram superiores
aos paises da Europa Central e Ocidental (55,8%) (131), Australia (52,0%) (134) e
paises do Oriente Médio (48,3%) (135). Nos Estados Unidos, a prevaléncia de
infeccéo pelo HCV variou de 32,6% a 92,3% em pacientes com hemofilia (121).

Ao contréario, os pacientes com hemofilia leve tiveram um risco menor de se
infectar por serem menos expostos aos produtos de tratamento. Com relagcdo ao nédo
tabagismo e a pratica regular de atividade fisica, apesar da diferenca nos resultados,
essas variaveis podem estar associadas entre si, uma vez que, em geral, 0s
praticantes de atividade fisica regular ndo séo fumantes (5, 129). Nenhuma diferenca
foi encontrada para o tipo de hemofilia (A ou B), ndo tratamento no HTC, local de
residéncia, historia de anticorpos inibidores positivos, etnia, casa prépria,
escolaridade, estado civil, posse de seguro de saude privado ou consumo de alcool
(Tabela 14). A pesquisa ndo mostrou associacdo da infeccdo pelo HCV com a
presenca de anticorpos inibidores, ao contrario 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 a infeccédo pelo HCV nao foram avaliados em detalhes, como o

uso de drogas ilicitas ou hepatotoxicas. Na analise multivariada, a idade apresentou
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associacao positiva e independente com sorologia para HCV. Por sua vez, a hemofilia
leve e 0 ndo tabagismo tiveram uma associagdo negativa e independente com a
sorologia positiva para HCV (Tabela 14). O resultado relativo a hemofilia leve pode
ser explicado por uma menor exposicao a transfusdo de sangue. Em relacdo ao nao
uso de tabaco, nossos resultados podem ter sido influenciados pela reducdo do
tabagismo nas popula¢bes mais jovens (144). Os habitos de vida podem fornecer
informacBes sobre como os pacientes lidam com as condi¢cdes e tratamentos de
saude. De fato, o tabagismo pode estar associado a ndo adeséo ao tratamento e,
consequentemente, a maior incidéncia de complicagdes da doenga (145,146).
Estudos futuros ser@o necessarios para confirmar essa associagao entre tabagismo e
infeccdo pelo HCV e se existem outros fatores associados a ela.

Ao comparar resultados positivos para testes sorolégicos de doencas
infecciosas, é esperada uma associagao entre infec¢ao pelo HCV e anti-HIV positivo,
uma vez que a transmissdo desses virus é causada por contaminacdo sanguinea e
foi 0 que ocorreu nesse estudo (136). O estudo mostrou também que pacientes com
sorologia positiva para HCV apresentaram maior risco com relacdo a mortalidade, o
que é confirmado em outros estudos (25,129,137). N&o foi encontrada associacao
entre a sorologia positiva para HCV e o Haem-A-QoL (Tabela 15).

Esse resultado pode ser o reflexo da melhor assisténcia a salde prestada
atualmente aos pacientes com hemofilia. De fato, ja foi demonstrado anteriormente
gue pacientes com hemofilia podem ter uma qualidade de vida equivalente com a da
populacdo em geral, apesar da expectativa de vida média ainda ser dez anos menor
(148). Atualmente, existe grande expectativa em relacdo a terapia génica para
correcdo 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 proporcionara uma melhora radical no tratamento da hemofilia (121).

7.2.6 Qualidade de vida

A hemofilia € uma condicdo potencialmente incapacitante pelas artropatias
hemofilicas que se desenvolvem no inicio da vida e sao progressivas, sobretudo nos
pacientes em tratamento sob demanda. Elas podem ser temporarias ou permanentes,

associadas a comprometimento psicossocial (110). A avaliagdo da qualidade de vida



133

relacionada a saude (QVRS) é essencial para uma avaliagdo completa da influéncia
de uma doenga na vida dos pacientes.

Estudos no Brasil e no exterior tém sido realizados com pessoas com hemofilia
utilizando questionarios especificos para avaliar a qualidade de vida e a condicdo de
saude dos pacientes. Esses estudos também visam acompanhar e avaliar a evolucao
clinica, realizar comparacgéo entre a condicdo de saude dos pacientes, no Brasil e no
mundo e propor intervencdes para a melhoria da atencdo a saude e da qualidade de
vida.

Estudos de revisdes tém avaliado criticamente e comparado as propriedades
de medida dos questionarios de HRQOL estudados na hemofilia.

Alguns desses questionarios sdo: o Haem-A-Qol, que é validado para a
avaliacdo da qualidade de vida relacionada a satude (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 reforcou
a relevancia das hemorragias articulares em todos os aspectos da QVRS em
pacientes hemofilicos. Ainda que o uso de concentrados de fator profilatico e
tratamentos multidisciplinares poderiam contribuir para melhorar a qualidade de vida
na hemofilia (116).

Ferreira, em sua dissertacdo de Mestrado de 2012, realizou estudo no
Hemocentro de Juiz de Fora, MG, com pacientes com hemofilia congénita, do sexo
masculino, com idade maior ou igual a 18 anos, para avaliar a qualidade de vida
relacionada a saude e as perspectivas dos pacientes sobre o impacto causado em
sua vida pela doenca e pelo tratamento. Foram aplicados o questionario Haem-A-QoL
e um questionario semiestruturado para obtencdo de dados socioecondémicos e
autoavaliacdo de saude. Para a avaliacéo clinica, foram aplicados a Escala de Exame
Fisico da Federacdo Mundial de Hemofilia (WFH-PE) e o Escore de Independéncia
Funcional em Hemofilia (FISH), respectivamente obtidos dos prontuarios médicos. A
prevaléncia de artropatia foi alta (69,2%), enquanto a realizacdo de fisioterapia foi
baixa (20,5%). A média da Escala de Exame Fisico foi 16,87 e a média do escore de
independéncia funcional foi 25,64. Nao houve diferenca 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 correlacdo com o escore de
gualidade de vida relacionada a saude dos pacientes (r = 0,634, p < 0,00l er = —
0,623, p < 0,001, respectivamente) (117).

Em outros paises, estudos tém sido Uteis para as avaliacdes comparativas, que
podem sugerir intervengbes a serem implantadas visando a melhoria da QV e
condicdo de saude das pessoas com hemofilia.

Na Turquia, Mercan e colaboradores publicaram estudo, em 2010, que
descreveu o estado de saude, os cuidados de saude recebidos e seu impacto na
qualidade de vida de pacientes com hemofilia A e B grave, adultos e criangas, sem
inibidores ou outras doencas crénicas. Destacamos apenas 0s resultados relativos
aos 31 pacientes adultos, que responderam a versao turca do questionario especifico
Haem-A-QoL. O escore médio de Haem-A-QoL foi 47,4 +/- 14,1. A confiabilidade da
consisténcia interna foi geralmente suficiente. O coeficiente alfa total de Cronbach foi>
0,70 (variacdo 0,77 a 96,9) em todos 0s grupos etarios. A média dos escores da
articulacao ortopédica da HQ total foi (16,23 +/- 14,12). Os resultados mostraram que
a versao turca do Haem-A-QoL é instrumento confiavel para medir a qualidade de vida
em pacientes adultos com hemofilia grave. Os autores recomendam a profilaxia
priméria com fatores de coagulacdo e encorajam os pacientes a realizar o tratamento

em casa (aplicacédo dos fatores) para melhorar os escores e a qualidade de vida (64).

Qualidade de vida

A gqualidade de vida foi avaliada pela aplicacdo do Questionario Haem-A-Qol,
em uma amostra de 41 pacientes na FHB. Esse questionario foi validado por estudos
em varios paises (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 meédia de escore total de
32,3+14,5. O maior comprometimento nos dominios “Esporte e Lazer”, “Saude Fisica”,
“Tratamento”, “Futuro” e “Autopercepc¢ao da Saude”, 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 dominio “Tratamento” mostrou a importancia da qualidade da

atencdo a saude e da relagé@o entre pacientes e a equipe de saude. Nesse aspecto, 0
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passado vivido pelos pacientes com a irregularidade na oferta dos fatores de
coagulacao, a auséncia de um servico com equipe multiprofissional, em lugar de dificil
acesso, até 2012, pode ter impactado nas avaliagbes. O “Futuro”, assim como a
“‘Autopercepcao da saude” pela prépria condicdo da saude devem ter sido
influenciados pela condicdo de saude fisica e psiquica. Esses resultados podem ser
impulsionadores de novas praticas da equipe de saude. Busca ativa de pacientes para
tratamentos especificos com agendamentos, como fisioterapia, psicoterapia e
tratamento dentario. Incentivo a atividades fisicas regulares, todas essas iniciativas
podem culminar no aumento da adeséao dos pacientes ao CTH e consequentemente
a uma melhor atencdo a saude. O melhor desempenho dos dominios
‘Relacionamento e Sexualidade”, “Planejamento Familiar”, “Enfrentamento”,
“Trabalho e Escola” e “Sentimentos”, ao contrario, todos com valores abaixo do valor
médio do escore total, sugere que a hemofilia leva a um menor impacto nas relacées
sociais e futuro reprodutivo. Os achados sugerem que a abordagem terapéutica para
0s pacientes adultos deve ser multiprofissional e mostram a importancia da introducao
de intervencdes que possam alterar ou minimizar os desfechos, como a profilaxia

secundaria, reabilitacdo e vigilancia do tratamento (Tabela 16).

Complementando o estudo do Haem-A-Qol, foi pesquisada a associacdo com
fatores demograficos, socioecondmicos e condi¢cdes de saude. Somente a hemofilia
moderada ou grave quando comparada a hemofilia leve apresentou diferenca
significativa no Haem-A-QoL (Tabela 17). Esse resultado mostra o impacto da
gravidade do distirbio na qualidade de vida dos pacientes. A universalidade do
disturbio na populagdo masculina, de forma difusa e sem relagdo com etnia, estado
civil, habitos de vida, condi¢cdes econdmicas e de escolaridade no DF. Mesmo entre
agueles com anti-HCV positivo, os que foram submetidos a transfusées sanguineas e
gue apresentavam hemartroses néo foi identificada associacdo com a qualidade de
vida.

Os achados em relagdo as hemartroses foram diferentes de outros estudos
nacionais e internacionais que aplicaram o Haem-A-Qol e que mostraram relacao
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 primaria e encorajam 0s pacientes a realizar o

tratamento em casa (aplicacdo 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 deterioracdo em todas as subescalas de QVRS. A qualidade de vida
relacionada a saude foi fortemente influenciada pela artropatia, principalmente nos
aspectos fisicos 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 questionario Haem-A-Qol e dos
prontudrios. Participaram do estudo 175 pacientes (147 com hemofilia A e 28 com
hemofilia B). Este trabalho reforcou a relevancia das hemorragias articulares em todos
0s aspectos da QVRS em pacientes hemofilicos e sugere que o uso de concentrados
de fator profilatico e tratamentos multidisciplinares poderiam contribuir para melhorar
a qualidade de vida na hemofilia (116).

Comparando-se os dominios do Haem-A-Qol entre os pacientes com hemofilia
grave e moderada e os com hemofilia leve, Os piores escores médios foram nos
dominios Sentimentos (p=0,009), Esporte e Lazer (p=0,008) e Tratamento (p=0,005).
Nos outros dominios, ndo houve diferenca com significancia estatistica. Entretanto,
houve significancia 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 terapéutica deve ser multiprofissional
e integral e mostram a importancia da introducdo de agbes que previnam o
desenvolvimento de artropatia (profilaxia primaria) e minimizem os danos naqueles

com artropatia (profilaxia secundaria e reabilitacao).
7.2.7 Avaliacdo da independéncia funcional (FISH) e saude articular (HJHS)

Em relagéo ao FISH e ao HIHS, estudo realizado por Beeton K e col, no Reino
Unido, em 2006, reconheceu que a aplicacdo do Escore de Independéncia Funcional
para Hemofilia (FISH) e do Haemophilia Joint Health Score (HJHS), que avalia o
comprometimento articular em seis articulagdes (joelhos, tornozelos e cotovelos),
além da marcha global. Ambos sdo recomendados. O refinamento e testes das
propriedades psicométricas dessas ferramentas estdo em andamento e seu uso mais
difundido possibilitara o compartilhamento de dados em todo o mundo, promovendo

assim as melhores préticas e aprimorando o atendimento ao paciente (118).
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Nessa pesquisa, foram avaliados 31 pacientes quanto a independéncia
funcional pelo escore FISH e a salde articular pelo escore HIHS. Esse grupo de
pacientes foi 0 mais jovem da pesquisa. A hemofilia A e a forma grave foram maioria.
Também maioria era de residentes no DF, os que praticam atividade fisica regular,
pacientes com hemartroses e em profilaxia. A profilaxia teve o 2° maior percentual,
perdendo apenas para a profilaxia entre os pacientes graves. Em relacdo a ter ensino
superior, renda, plano de saude e historia de internacdo néo teve grandes diferencas
considerando ainda que esse grupo foi 0 menor. Ao contrario dos demais estudos,
esse grupo apresentou maior percentual de tratamento no CTH, provavelmente por
serem 0s mais novos e pela insercéo na fisioterapia. Esse foi 0 menor grupo estudado,
tendo a maioria dos pacientes hematroses e estando em profilaxia e tratamento

fisioterapico (Tabela 19).

Functional Independence Score in Hemophilia (FISH):

Na avaliacdo da independéncia funcional, o FISH apresentou média de 27,0
(26,9) e mediana: 27,0 — 1Q25-75%: 24,0 a 32,0). Oito pacientes (25,8%)
apresentaram 32 pontos no FISH, mostrando independéncia funcional completa
(Tabela 20). O dominio do FISH com pior desempenho foi a locomocdo -
caminhar/subir escada/correr — (escore transformado em escala: 73,1+20,4). Ja o
autocuidado — alimentar e arrumar-se/tomar banho/se vestir — apresentou o melhor

desempenho (escore transformado em escala: 96,5+5,2) (Tabela 21).

Hemophilia Joint Health Score (HIJHS):

A articulagdo mais acometida na avaliacdo pelo HJHS foi o joelho esquerdo,
seguido do tornozelo direito e tornozelo esquerdo (Tabela 22). A analise dos fatores
associados aos escores FISH e HJHS mostrou que pacientes com hemofilia grave e
com histoérico de transfuséo prévia apresentaram menores valores do FISH, enquanto
pacientes que recebem tratamento profilatico apresentaram maior independéncia
funcional com valores maiores no FISH. J4, em relagéo a avaliagdo da saude articular,
pacientes que recebiam tratamento profilatico, com renda superior a 2 salarios-

minimos e residentes no Distrito Federal apresentaram valores menores no HJHS com
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melhor saude articular, enquanto a historia prévia de hemartrose esteve associada a
aumento do HJHS (Tabela 23).

Esses resultados dos questionérios FISH e HIJHS aplicados aos adultos com
hemofilia mostraram uma boa independéncia funcional e baixo grau de
comprometimento articular, além de correlacéo forte, negativa e significativa entre os
escores de FISH e HIJHS (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 Fisico e o Escore de
Independéncia Funcional foram 16,87 e 25,64, respectivamente. Houve significancia
estatistica na correlacdo entre os dois escores (r = -0,850; valor de p = 0,01). O
trabalho conclui que a Escala de Exame Fisico da Federacdo Mundial de Hemofilia e
o Escore de Independéncia Funcional em Hemofilia podem ser Uteis para avaliar
clinicamente danos estruturais articulares e déficits funcionais em hemofilicos, pois as
ferramentas sdo baratas e faceis de administrar e podem detectar artropatia
hemofilica, o que resulta por hemartrose recorrente e € comum na populacéo
estudada (117). O estudo de Oymak de 2015, com amostra de 38 pacientes com
hemofilia, recomenda o uso do FISH na rotina para avaliagdes funcionais e do HJHS
para avaliar as articulagdes desses pacientes (161). Adicionalmente, o estudo da FHB,
de 2019, constatou que a variavel aderéncia foi significante com relacdo a saude
articular dos pacientes. Os pacientes aderentes tiveram melhora no HJHS e no FISH
(128). Outros estudos também mostram melhores resultados nos pacientes com
aderéncia ao tratamento. Manco Johnson (162) verificou que, em trés anos, pacientes
adultos com hemofilia grave em tratamento profilatico apresentaram diminuicdo da
taxa de sangramento e melhora da qualidade de vida em até 76% comparado ao
tratamento por demanda. Contudo, ndo houve melhora da artropatia pré-existente, o
gue também foi observado no estudo da FHB (128). Cuesta-Barriuso (163) também
verificou melhora do quadro articular, com estabilizacdo da artropatia e melhora da

gualidade de vida.

O numero de pacientes que respondeu 0s questionarios Semiestruturado e
Haem-A-Qol e que participou da avaliagao fisica foi quase 30% do total dos pacientes.
Esse percentual estad associado ao contexto em que se deu a pesquisa e ao pouco

tempo de implantagdo do CTH. Um estudo da avaliacéo fisica e funcional de pacientes
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acompanhados na FHB, concluido em 2018 (128), apresentou um aumento de 30%
para 50% na participacdo dos pacientes, em relacdo aos que foram avaliados entre
2015 e 2016.

Essa pesquisa teve algumas limitacdes. A hemofilia € um distarbio raro, o
namero de pacientes é pequeno e estudamos apenas 0os com 18 anos ou mais de
idade. As comorbidades estavam mais presentes nas maiores faixas etarias,
principalmente em relagdo as doencas infecciosas e as artropatias, sobretudo por
esses pacientes nao terem se beneficiado do uso de produtos derivados do sangue,
mais seguros como sao hoje e da profilaxia primaria. A resisténcia as mudancas foi o
fator que mais impactou na implantacdo do Centro Tratador na Funda¢do Hemocentro
de Brasilia. O que era para ser natural, perante a indisciplina & nova ordem
institucional, transformou-se no maior problema enfrentado com o fendmeno da
“‘judicializacao”. A subnotificagdo no SHWC, a falta de controle interno e externo da
politica séo fatores que podem ter influenciado nos resultados da implantacdo do novo
modelo de atencdo a saude, a partir de 2012. Apesar das limitacdes e dificuldades,
conclui-se que houve grandes avancos na atencdo a saude dos pacientes com
importantes repercussdes na politica de atencdo a saude, na condicdo de salude e na
gualidade de vida dos pacientes adultos com hemofilia no Distrito Federal.

Para finalizar, cito um trecho da Dissertagdo de Mestrado “Sistema Unico de
Saude (SUS) — caracteristicas e sua insergado no contexto federativo”, do Procurador
do Ministério Publico Federal, Marlon Alberto Weichert:

7

Sem ddvida alguma, o SUS é um sistema complexo, mas sua
formulacdo tedrica, quando efetivamente implementada na pratica,
traz a possibilidade de uma atuag&o nacional coordenada e integrada
dos servigos publicos de salude, sendo especial alavanca para a

reducéo das desigualdades sociais. (168)
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8 CONCLUSAO

No Brasil, 0 SUS tem proporcionado avangos progressivos na atencdo a
salde das pessoas com coagulopatias hereditarias, em especial nas duas ultimas
décadas em relacdo as hemofilias A e B. A implantacdo da Politica Nacional de
Sangue e de Hemoderivados, expressa nas leis, decretos e normas infralegais do
Ministério da Saude desde a década de 1980, ganha énfase a partir dos anos 2000,
precisamente a partir do ano 2001, com a promulgacéo da Lei 10.205, “Lei do Sangue”
e a introducao do tratamento profilatico, em 2011.

No Distrito Federal, a Secretaria de Estado da Saude do DF, em 2011, instituiu
0 primeiro protocolo de tratamento das pessoas com hemofilia, adultas e criangas, no
Brasil, incluindo a profilaxia. Em 2012, atribuiu competéncia a Fundacdo Hemocentro
de Brasilia para coordenar e regular a atencdo integral aos pacientes com
coagulopatias hereditarias e definiu o0 modelo de atencédo e cuidado a saude integral
dos pacientes com coagulopatias hereditarias no ambito do DF.

Nesse cenario, os resultados dessa pesquisa sugerem que houve avangos
substanciais na atencéo oferecida pelo SUS do DF a salde para as pessoas com
hemofilia, que podem ser observados no plano de um conjunto de iniciativas
constantes da politica adotada pelo DF e destinada a melhoria do atendimento desse
grupo populacional, como a implantagcdo do Centro Tratador de Hemofilia (CTH) na
FHB, a qualificacdo do laboratério de hemostasia, essencial para o diagnostico e
acompanhamento dos pacientes, a implantacdo de equipe multiprofissional e a rotina
de dispensacdo regular dos fatores de coagulacdo na propria FHB com entrega
domiciliar supervisionada por farmacéuticos. A dispensagdo domiciliar oferece
oportunidade para orientar os pacientes e familiares, sobre o armazenamento, uso
dos produtos e controle do consumo.

A hemofilia é uma doenca rara e com tratamento complexo, que acomete
todas as classes sociais. O SUS, enquanto sistema de saude universal requer
estratégias que garantam equidade e qualidade. Nessa perspectiva, para garantir o
tratamento, o Ministério da Saude brasileiro (MS) adquire e distribui gratuitamente
fatores de coagulacao para usuarios, 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 acédo convergente e
comprometida com a atencéo a saude dos pacientes, sendo essencial para indicar o
tratamento profilatico, a reabilitacdo e o apoio psicoldgico para manutencao e melhoria
continua da qualidade de vida e maior sobrevida. Essas iniciativas produzem
melhorias que podem ser atribuidas as mudancas realizadas em decorréncia da
politica do DF. Entretanto, em se tratando de um sistema, o SUS requer a acéo
coordenada e sincronizada entre os distintos niveis e ambitos de sua gestdo. Assim,
essas melhoras assistenciais devem ser também creditadas ao reforco positivo nas
iniciativas operadas e orientadas pela politica nacional, que reforca os papéis
institucionais, a existéncia de protocolos e que viabilizou a oferta adequada de
insumos. Ademais, os resultados do estudo reforcam a importancia do CTH e a
existéncia de protocolos clinicos assistenciais que orientam sobre os distintos
aspectos da atencdo ao grupo. Nesse aspecto, embora o ndo cumprimento do
protocolo tenha sido elevado, a conformidade com o protocolo de tratamento foi
positiva e independente, associada a realizacdo de tratamento no CTH, sendo que
todas as mortes ocorreram em pacientes que nao cumpriram o protocolo, a maioria
por sangramento.

Outro aspecto a ser destacado € a avaliacao dos pacientes quanto a atencéo
recebida no servico da FHB que mostrou alto grau de satisfacdo em relacdo ao
atendimento de suas queixas, assim como em relacdo as explicagdes recebidas.

Houve ainda um maior consumo de fatores de coagulacédo, bem superior ao
do restante do pais, mesmo considerando a possivel subnotificacdo. Nesse sentido,
a importancia do CTH vem sendo preconizada néo apenas para a melhoria da atencéao
a saude dos pacientes, mas, também, como estratégia de racionalizacdo de seus
recursos e repercussdes financeiras. Sabidamente o SUS vem sofrendo um processo
de subfinanciamento e a implementacdo de medidas racionalizadoras do gasto tem
grande relevancia na garantia da universalidade e na equidade preconizadas pelo
sistema, sendo recomendavel concentrar esfor¢cos direcionados para que as agdes
levem ao melhor custo-efetividade. Nesse sentido, a judicializacdo foi um fenébmeno
persistente, mesmo apos a adocao do protocolo assistencial no DF, o que representou
um aumento significativo do gasto de recursos publicos que poderiam ter sido
aplicados em outras acdes para o SUS estando associada especialmente ao uso de
fatores recombinantes, em desacordo com o protocolo, o que €, em especial, um

problema para os gestores por ser um produto de custo elevado. Ao contrério, a
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reducdo da judicializacéo de fatores da coagulacéo esteve associada ao tratamento
na unidade de atencéo de referéncia (CTH), na FHB, o0 que mais uma vez mostra a
importancia do acompanhamento em centro capacitado para lidar com os cuidados as
pessoas com hemofilia. Houve ainda mais anticorpos inibidores em pacientes
judicializados, sem diferenca significativa em relacdo as sorologias para doencas
infecciosas, podendo-se inferir que a judicializacdo nao trouxe beneficios para os
pacientes nesses aspectos.

Embora a prevaléncia de sorologia positiva para o virus da hepatite C na
populacdo estudada observada tenha sido elevada, ela esteve significativamente
associada a idade, sendo que sorologias positivas para outras doencas infecciosas
transmitidas pelo sangue apresentaram incidéncias bem mais baixas. A associacao
dessa menor prevaléncia em pacientes jovens mostra a maior seguranca dos fatores
hemoderivados em relagdo a transmissao de doencas infecciosas apos a introducéo
da triagem soroldgica dos doadores e de métodos de eliminacéo e inativacéo viral.
Outros fatores que estiveram associados a sorologia positiva para o virus 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 correcéo significativa do
FISH e o HJHS, mas ndo com o Haem-A-QOL. Embora ainda com escore baixo, 0
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
alteracdes na independéncia 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 associacdo, no FISH, com tratamento
profilatico e histéria de hemotransfusao e, no HJHS, com hematrose, renda superior
a dois salarios-minimos e residéncia no Distrito Federal.

Finalmente, restou demonstrada, pelos resultados aqui apresentados, a
importancia inequivoca da implantagdo oficial da profilaxia, que trouxe equidade ao
tratamento para todos o0s pacientes graves. Seus efeitos na qualidade de vida, mesmo
nos pacientes adultos, mesmo com artropatias permanentes e juntamente com o
acompanhamento fisioterapico parecem ter influenciado a melhora na condicéo fisica
e na qualidade de vida dos pacientes. Sugerem, ainda, ter influenciado o diminuto
namero de internacdes hospitalares relatadas pelos pacientes e a avaliacdo da

autopercepcao da saude, que teve bom desempenho diante das limitacdes dos
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pacientes, como conviver com dor cronica e dificuldades para realizacdo das
atividades diarias. Esses achados sao importantes indicadores de que o
monitoramento do tratamento e a profilaxia estéo interferindo positivamente na historia
natural do distarbio, resultado desejavel para o tratamento profilatico. Menor
sangramento, menor sofrimento e menos internagcdes com melhor condicdo de saude
e de qualidade de vida. Essas condi¢cbes levam a uma melhor condicao de vida e
maior sobrevida, igual ou quase igual a da populacdo geral, na populacdo de
hemofilicos, o que pode favorecer a instalacdo de comorbidades comuns a populagéo
mais idosa. Esse seré no futuro préximo, um novo desafio para os CTH, que deverao
se adequar a essa nova realidade para atender as novas necessidades dos pacientes
hemofilicos idosos. Em virtude desse novo cenario, novos estudos deverdo ser
realizados para apoiar atualizacbes e ajustes nos protocolos e tecnologias
assistenciais.

Por outro lado, os elementos fornecidos por essa pesquisa mostram que
estudos sobre a atencdo a saude dos pacientes, avaliacao fisica e funcional dos
pacientes, qualidade de vida e autopercepc¢ao da saude, com instrumentos validados,
devem ser adotados periodicamente para identificar possiveis lacunas, avancos e
problemas na atencéo a saude, voltados a reformulacfes de estratégias e melhorias
continuas na atencdo a saude dos pacientes. Portanto, € importante reforcar que os
resultados desta pesquisa podem subsidiar agdes para o aprimoramento do processo
de gestdo. Destaque deve ser feito ao fato de se tratar de um tratamento de alto custo,
pago com recursos publicos, escassos e de dificil obtencdo, sendo imperioso
estabelecer controle do consumo, desde que ndo comprometa a qualidade da saude
e da assisténcia a esse grupo de pacientes. E desejavel que todos os profissionais de
saude envolvidos na atencdo e no cuidado dessas pessoas devam atuar de acordo
com as normas legais federais e distritais que orientam os servi¢os. Nesse patrticular,
deve ser salientada a importancia de orientar suas condutas e praticas ao protocolo
de tratamento. Por sua vez, essa ferramenta é importante e deve ser atualizada
periodicamente, ajustando-a ao conhecimento cientifico e outros aspectos produzidos
por pesquisas e avaliacbes. E importante que os profissionais participem
continuamente desses processos e decisdes através de canais de participacéo e de
comunicacado, para que possam propor estratégias ou alteragdes nas normas internas

e promover a melhoria continua do tratamento.
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Os importantes avancos registrados no tratamento das pessoas com hemofilia
no DF, a partir de 2011, no servi¢go da Fundacdo Hemocentro de Brasilia (FHB) tiveram
importante papel na melhoria da atencdo a saude. As criancas que nasceram a partir
de 2010/2011 estéo tendo outra infancia e terdo outro futuro, com qualidade de vida e
sobrevida praticamente igual a das criancas que nao tém o distlrbio. Espera-se, com
a profilaxia e as novas tecnologias, como 0s anticorpos monoclonais que ja estao
disponiveis e as que chegarédo, como a terapia génica, uma nova geracao de pessoas
com hemofilia no Brasil, livres das sequelas dos sangramentos e curadas.

Finalmente salientamos que este estudo podera servir de base para
avaliac@es futuras em relacdo a atencdo a saude das pessoas com hemofilia, assim
como balizar tomadas de deciséo por parte dos diversos atores envolvidos com a
salude desse grupo populacional, seja no campo do Executivo, do Legislativo ou do

Judiciério.



145

REFERENCIAS

1. Brasil. Constituicdo (1988). Constituicdo da Republica Federativa do Brasil. Brasilia,
DF: Senado Federal; 1988.Diario Oficial da Unido de 05 out 1988. Disponivel em:
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/Constituicao/ConstituicaoCompilado.htm.
[acesso em 25 abr. 2020]

2. .Lein®8.142(1990). Dispde sobre a participacdo da comunidade na gestao
do Sistema Unico de Satde (SUS) e sobre as transferéncias intergovernamentais
de recursos financeiros na area da saude e dé outras providéncias. [Internet]. Diério
Oficial da Unido de 31 dez 1990. Disponivel em:
https://www.planalto.gov.br/ccivil_03/LEIS/L8142.htm. [acesso em 25 abr. 2020].

3. .lLein®12.401, de 28 de abril de 2011. Altera a Lei n® 8.080, de 19 de
setembro de 1990, para dispor sobre a assisténcia terapéutica e a incorporacao de
tecnologia em satde no ambito do Sistema Unico de Saude — SUS. Internet]. Diario
Oficial da Unido de 29 abr. 2011. Disponivel em:
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/_ato2011-2014/2011/lei/l12401.htm. [acesso
em 25 abr. 2020].

4. . Lein®10.205, de 21 de marco de 2001. Regulamenta o § 4° do art. 199 da
Constituicao Federal, relativo a coleta, processamento, estocagem, distribuicdo e
aplicacado do sangue, seus componentes e derivados, estabelece o ordenamento
institucional indispensavel a execucdo adequada dessas atividades, e d& outras
providéncias. [Internet]. Diario Oficial da Unido de 22 mar 2001. Disponivel em:
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/leis/leis_2001/I10205.htm. [acesso em 25 abr.
2020].

5. Srivastava, A. et al. Guidelines for the management of hemophilia. Haemophilia,
OsneyMead, v. 19, n. 1, p. el-47. 2013.

6. Brasil. Lei de Acesso a Informacdo. Gasto com hemoderivados (2010 — 2015) —
Pedido 25820003196201637. [Internet]. Disponivel em:
http://www.consultaesic.cgu.gov.br/busca/dados/Lists/Pedido/Item/displayifs.aspx



146

?List=0c839f31%2D47d7%2D4485%2Dab65%2Dab0cee9cf8fe&ID=994960&Sour
ce=http%3A%2F%2Fwww%2Econsultaesic%2Ecgu%2Egov%2Ebr%2Fbusca%2F
SitePages%2Fresultadopesquisa%2Easpx%3Fk%3D25820004414201651&Web=
88cc5f44%2D8cfe%2D4964%2D8ff4%2D376b5ebb3bef [acesso em 25 abr. 2020].

7. De Moerloose P et al. Recommendations for assessment, monitoringand follow-up
of patients with haemophilia. Haemophilia, OsneyMead, v. 18, n. 3, p. 319-325,
2012.

8. Brasil. Ministério da Saude (BR). Tratamento profilatico em pacientes com hemofilia
Grave. Brasilia (DF); 2020. Disponivel em:
http://portalarquivos2.saude.gov.br/images/pdf/2016/abril/12/Recomenda----o-
Profilaxia-Secund--ria--Curta-e-Longa-Dura----o.pdf. [citado 11 abr. 2020].

9. . Ministério da Saude. Secretaria de Atencdo a Saude. Departamento de
Atencdo Especializada. Relatério de gestdo 2011 [da] Coordenacdo-Geral de
Sangue e Hemoderivados/Ministério da Saude, Secretaria de Atencdo a Saude,
Departamento de Atencdo Especializada. — Brasilia: Editora do Ministério da
Saude, 2012. Disponivel  em: https://mail.google.com/mail/u/0/?hl=pt-
BR#inbox/KtbxLVHPxskinWWKSPPmMVmhPKBBTQfzwxB?projector=1.

10. . Ministério da Saude. Secretaria de Atencdo a Saude. Departamento de
Atencdo Especializada. Relatério de gestdo 2012 [da] Coordenacdo Geral de
Sangue e Hemoderivados / Ministério da Saude, Secretaria de Atencdo a Saude,
Departamento de Atencdo Especializada. — Brasilia : Ministério da Saude, 2013.
242 p: il Disponivel em:
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/relatorio_gestao_2012_ sangue_hemod
erivados.pdf.

11. Distrito Federal. Secretaria de Estado da Saude. Portaria SES-DF n° 113 de
04.07.2011, publicada no DODF N° 133 — Institui o Protocolo de tratamento para as
pessoas com hemofilia. [Internet]. Diario Oficial do Distrito Federal 12 jul. 2011.
Disponivel em:
http://www.buriti.df.gov.br/ftp/diariooficial/2011/07_Julho/DODF%20N%C2%BA%?2
0133%2012-07-2011/Se%C3%A7%C3%A3001-%20133.pdf. [acesso em 25 abr.
2020].



147

12. . Secretaria de Estado da Saude. Portaria SES n°® 162, de 9 de agosto de
2012. Atribuir competéncia no ambito da Secretaria de Estado de Saude do DF a
Fundacdo Hemocentro de Brasilia — FHB para coordenar e regular a atencéo
integral aos pacientes com coagulopatias hereditarias. [Internet]. Diario Oficial do
Distrito Federal 10 ago. 2012. Disponivel
http://www.buriti.df.gov.br/ftp/diariooficial/2012/08_Agosto/DODF%20N%C2%BA
%20159%2010-08-2012/Se%C3%A7%C3%A3001-%20159.pdf. [acesso em 25
abr. 2020].

13. . Secretaria de Estado da Saude. Portaria SES n° 53, de 25 de abril de
2011 — Institui o Comité Técnico de Coagulopatias Hereditarias — CTCH. [Internet].
Diario Oficial do Distrito Federal 25 abr. 2011. Disponivel em
https://www.jusbrasil.com.br/diarios/26243788/pg-110-secao-02-diario-oficial-do-
distrito-federal-dodf-de-25-04-2011. [acesso em 25 abr. 2020].

14. . Secretaria de Estado da Saude. Portaria SES n° 54, de 20 de abril de
2011. Regulamenta as competéncias da Fundacdo Hemocentro de Brasilia e do
Sistema de Sangue, Componentes e Hemoderivados, no ambito da Secretaria de
Estado de Saude do Distrito Federal. [Internet]. Diario Oficial do Distrito Federal 25
abr. 2011. Disponivel em: http://www.tc.df.gov.br/sinj/Norma/68018/222b05c2.html.
[acesso em 25 abr. 2020].

15. . Secretaria de Estado da Saude. Portaria SES n° 167, de 26 de agosto de
2011 - Institui Junta Médica para avaliar o tratamento de pacientes com hemofilia.
[Internet]. Diario Oficial do Distrito Federal 30 ago. 2011. Disponivel em:
http://www.tc.df.gov.br/sinj/TextoArquivoNorma.aspx?id_file=eb1d93b1-ed49-
3c00-9b4b-f5e7c462a6da. [acesso em 25 abril 2020].

16. Brooker, M. Registry of clotting factor concentrates. 9th ed. Montreal: World

Federation of Hemophilia, 2012. (Facts and Figures, n. 6). New Jersey.

17. Farrugia A. Safety and supply of haemophilia products: worldwide perspectives.
Haemophilia, OsneyMead, v. 10, n. 4, p. 327-333. Horland, 2011.



148

18. Coppola, A. et al. Emerging issues on comprehensive hemophilia care: preventing,
identifying, and monitoring age related comorbidities. Seminars in Thrombosis and
Hemostasis, New York, v. 39, n. 7, p. 794-802, 2013.

19. Chalmers, E. et al. Guideline on the management of haemophilia in the fetus and
neonate. British Journal of Haematology, Oxford, v. 154, n. 2, p. 208-215, 2011.

20. Brasil. Ministério da Saude. Manual de tratamento das coagulopatias hereditarias.
Brasilia, 2006. 76 p. Disponivel em:
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/06 1132 M.pdf.

21. Berntorp, E.; Shapiro, A. D. Modern haemophilia care. Lancet, London, v. 379, n.
9824, p. 1447-1456, 2012.

22. Brasil. Ministério da Saude. Secretaria de Atencdo a Saude. Departamento de
Atencédo Especializada e Tematica. Perfil das coagulopatias hereditarias no Brasil.
2015 [recurso eletrénico] / Ministério da Saude, Secretaria de Atencdo a Saude,
Departamento de Atencdo Especializada e Tematica. — Brasilia: Ministério da
Saude, 2017. 68 p. il.. Disponivel em:
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/perfil_coagulopatias_hereditarias_brasi
| _2015.pdf. [acesso em 28 jul. 2020].

23. Mannucci, P. M.; Tuddenham, E. G. The hemophilias from royal genes to gene
therapy. The New England Journal of Medicine, Boston, v. 344, n. 23, p. 1773-1779,
2001.

24. Blanchette V. S. et al. Definitions in hemophilia: communication from the SSC of
the ISTH. Journal of Thrombosis and Haemostasis, Oxford, v. 12, n. 11, p. 1935-
1939, 2014.

25. Jardim LL, Bom der van JG, Caram-Deelder C, Gouw SC, Cherchiglia ML,
Rezende SM. Mortality of patients with haemophilia in Brazil: First report.
Haemophilia 2019;25(3):e146-e152. [Internet]. Disponivel em:
https://doi.org/10.1111/hae.13730. [acesso em 25 abr. 2020].

26. Ragni M.V. Aging in Haemophilia: Getting to the heart of the matter. Thrombosis
and Haemostasis, Stuttgart, v. 105, n. 2, p. 207-208, 2011.



149

27. Dunn A. Pathophysiology, diagnosis and prevention of arthropathy in patients with
haemophilia. Haemophilia, Osney Mead, v. 17, n. 4, p. 571-578. Nat Rev Genet.
2011.

28. Mannucci, P. M. et al. How | treat age related morbidities in elderly persons with
hemophilia. Blood, New York, v. 114, n. 26, p. 5256-5263, 2009.

29. Soares B. Politica Nacional de Hemoderivados — Desafios e Perspectivas.
Dissertacao de Mestrado — UnB. Aprovada em 15/04/2002. 79p.

30. Peyvandi, F., Bidlingmaier, C.; Garagiola, . Management of pregnancy and
delivery in women with inherited bleeding disorders. Seminars in Fetal & Neonatal
Medicine, Amsterdam, v. 16, n. 6, p. 311-317, 2011.

31. Barr et al. Health status and health-related quality of life associated with
haemophilia. American Journal of Hematology, New York. 2002; 71 (3): 152-160,
Nov, 2002.

32. Chai-Adisaksopha C, Nevitt SJ, Simpson ML, Janbain M, Konkle BA. Bypassing
agent prophylaxis in people with hemophilia A or B with inhibitors. Cochrane
Database Syst Rev. 2017 Sep 25;9:CD011441. [Internet]. Disponivel em: doi:
10.1002/14651858.CD011441.pub2. Review. PubMed PMID: 28944952. [acesso
em 25 abr. 2020].

33. Barca DA, Rezende SM, Simdes BJ, Pinheiro KN, Daisson T, Sternick G, et al.
Hemovida Web Coagulopatias: um relato do seuprocesso de desenvolvimento e
implantacdo. Cad Saude Colet 2010;18(3):434-5.

34. Schutgens, R. E. et al. Anticoagulation therapy in haemophilia. Managing the
unknown. Hamostaseologie, Stuttgart, v. 33, n. 4. 2013.

35. Brasil. Ministério da Saude. Relatorio de Recomendacao. Set. 2019. Emicizumabe
para tratamento de individuos com hemofilia A com inibidores do fator VIII.
Disponivel em:
http://conitec.gov.br/images/Consultas/Relatorios/2019/Relatrio_ EMICIZUMABE _
HEMOFILIA_A CP_58.pdf. [acesso em 08 jul. 2020].



150

36. Batty P, Lillicrap D. Advances and Challenges for Hemophilia Gene Therapy. Hum
Mol Genet 2019; pii:ddz157.

37. Nienhuis AW, Nathwani AC, Davidoff AM. Gene Therapy for Hemophilia. Molecular
Therapy. Open ArchivePublished:March 31, 2017.
DOI:https://doi.org/10.1016/j.ymthe.2017.03.033.

38. Nunes, E. Principais Sistemas de Saude no Mundo — Fiocruz, 2015. [Internet].
Disponivel em: http://www.rets.epsjv.fiocruz.br/biblioteca/principais-sistemas-de-

saude-no-mundo. [acesso em 25 abr. 2020].

39. Rocha P. Carvalho M. Lopes M. Araujo F. Costs and Utilization of Treatment in
Patients With Hemophilia — BMC Health Serv Res, 15, 484 2015 Oct 26. [Internet]
Disponivel em: https://www.ncbi.nim.nih.gov/pubmed/26502954. [acesso em 25
abr. 2020].

40. Zheng-Yi Zhou, Marion A. Koerper, Kathleen A. Johnson, Brenda Riske, Judith R.
Baker, Megan Ullman, Randall G. Curtis, Jiat-Ling Poon, Mimi Lou & Michael B.
Nichol (2015) Burden of illness: direct and indirect costs among persons with
hemophilia A in the United States, Journal of Medical Economics, 18:6, 457-465,
DOI: 10.3111/13696998.2015.1016228. [Internet]. Disponivel em:
https://www.tandfonline.com/doi/abs/10.3111/13696998.2015.10162287?journalCo
de=ijme20. [Acesso em 25 abr. 2020].

41. O’Hara, J., Hughes, D., Camp, C. et al. The cost of severe haemophilia in Europe:
the CHESS study. Orphanet J Rare Dis 12, 106 (2017). [Internet]. Disponivel em:
https://doi.org/10.1186/s13023-017-0660-y. [Acesso em: 25 abr. 2020].

42. Google. Populagdo Reino Unido 2017. [Internet]. Disponivel em:
https://www.google.com.br/search?ei=ekVyXvORObO-

50UPIt2J6 AM&g=popula%C3%A7%C3%A30+reino+unido+2017&oqg=popula%C3
%A7%C3%A30+reino+unido+2017&gs_I=psy-
ab.3..0i22i30.55814.57152..57401...0.2..0.122.589.0j5......0....1..gws-

wiz....... 0i71j0.08yLWKEJKPw&ved=0ahUKEw;jztrylsqToAhUzH7kGHZZuAj0Q4dU
DCAs&uact=5. [Acesso em: 18 mar 2020].



151

43. World Federation of Haemophilia. Annual Global Survey 2018. Disponivel em:
http://shiny.wfh.org/ags/. [Acesso em: 25 abr. 2020].

44. The Haemophilia Society. Who will be involved in care of those living with
haemophilia?. Disponivel em: https://haemophilia.org.uk/resources/fags/who-will-

be-involved-in-care-of-those-living-with-haemophilia/. [Acesso em: 19 mar 2020].

45. World Federation of Haemophilia . Global Treatment Centre Directory. Disponivel
em: https://www.wfh.org/en/resources-education/treatment-centre-directory.
[Acesso em: 18 mar 2020].

46. Overview Haemophilia. Tests and diagnosis. Disponivel em:
https://www.nhs.uk/conditions/haemophilia/. [Aceso em: 18 mar 2020].

47. The Haemophilia Society . What types of haemophilia treatment are available in
the UK? Disponivel em: https://haemophilia.org.uk/resources/fags/what-types-of-

haemophilia-treatment-are-available-in-the-uk/. [Acesso em: 19 mar 2020].

48. The Haemophilia Society. Understanding haemophilia. Disponivel em:
http://haemophilia.org.uk/wp-
content/uploads/2017/04/Understanding_haemophilia_ WEB.pdf. [Acesso em: 18
mar 2020].

49. Gov.UK. Creutzfeldt-Jakob disease (CJD): guidance, data and analysis — The
characteristics, diagnosis, management, surveillance and epidemiology of CJD.
Disponivel em:  https://www.gov.uk/government/collections/creutzfeldt-jakob-

disease-cjd-guidance-data-and-analysis. [Acesso em: 25 abr. 2020].

50. The NHS website. When the council might pay for your care. Disponivel em:
https://www.nhs.uk/conditions/social-care-and-support-guide/money-work-and-

benefits/when-the-council-might-pay-for-your-care/. Acesso em: 18 mar 2020.

51. Bernal-Delgado, Garcia-Armesto, Oliva, Sanchez Martinez, Repullo JR, Pena-
Longobardo LM, Ridao-Lopez M, Hernandez-Quevedo C. Spain: Health System
Review. World Health Organization 2018. PMID: 30277216. Disponivel em:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30277216. [Acesso em 26 abr. 2020].



152

52. Google. Populacao Espanha. Disponivel em:
https://www.google.com.br/search?ei=EIV1Xq-
wGPOFO0AbBgZWADQ&qg=popula%C3%A7%C3%A30+espanha&oqg=popula%C3
%A7%C3%A30+espanha&gs_|=psy-
ab.3..0i131i67j0i324j0i22i3018.144252.147158..147678...0.1..0.316.723.0j3j0j1......
0....1j2..gws-

Wiz....... 0i71j0i67j0i131.0zsP0o2G0LbQ&ved=0ahUKEwivgeDKnaroAhXzAtQKHCcF
ABdAQ4dUDCAs&uact=5. [Acesso em 20 mar 2020].

53. Ministerio Direccion General de Sanidad, Servicios Sociales Salud Publica,
Calidad e Innovacion e lgualdad. Hemofilia: Aspectos Organizativos. Espanha,
2012. Disponivel em:
https://www.mschs.gob.es/profesionales/saludPublica/medicinaTransfusional/publi

caciones/docs/Hemofilia_AspectosOrganizativos.pdf. [Acesso em 21 mar 2020].

54. Ministerio Direccion General de Sanidad, Servicios Sociales Salud Publica,
Calidad e Innovacion e Igualdad. Hemofilia — Guia Terapéutica. Disponivel em:
https://www.mschs.gob.es/profesionales/saludPublica/medicinaTransfusional/publi

caciones/docs/Hemofilia_GuiaTerapeutica.pdf. [Acesso em 21 mar 2020].

55. Instituto Nacional de Estadistica y Censos. Republica Argentina, 2020. Poblacion
— estimacion 2020. Disponivel em: https://www.indec.gob.ar/. [Acesso em: 27 fev
2020].

56. Bell6 M, Becerril-Montekio VM. Review Salud Publica Mex, 53 Suppl 2, s96-s108
2011 The Health System of Argentina. [Article in Spanish]. Affiliations expand PMID:
21877098. Disponivel em: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/21877098.
[Acesso em 26 abr. 2020].

57. Fundacion de la Hemofilia. Lugares de Atencion. Disponivel em:

https://www.hemofilia.org.ar/lugares_de_atencion. [Acesso em: 08 mar 2020].

58. Fundacion de la Hemofilia. Guia para el manejo de la Hemofilia Congénita —
Consenso de Médicos especialistas em Hemofilia de la Republica Argentina.

Buenos Aires, Argentina, 2015. Disponivel em:



153

https://www.hemofilia.org.ar/sites/default/files/archivos_pagina_basica/GUIA%202
015.PDF. [Acesso em 27 fev 2020].

59. Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica IBGE. Dados dos Estados Unidos da
América. Disponivel em: https://paises.ibge.gov.br/#/dados/estados-unidos-da-

america. [Acesso em: 14 mar 2020].

60. Center for Disease Control and Prevention CDC. Treatment of Hemophilia.
Disponivel em: https://www.cdc.gov/ncbddd/hemophilia/treatment.html. [Acesso
em: 14 mar 2020].

61. Center for Disease Control and Prevention CDC. Data & Statistics on Hemophilia
— Diagnosis. Disponivel em: https://www.cdc.gov/ncbhddd/hemophilia/data.html.
[Acesso em: 14 mar 2020].

62. Comprehensive Medical Care: HTCs. Disponivel em:
https://www.hemophilia.org/Researchers-Healthcare-Providers/Comprehensive-
Medical-Care-Hemophilia-Treatment-Centers. [Acesso em: 14 mar 2020].

63. National Hemophilia Foundation. Healthcare Coverage. [internet]. Disponivel em:
https://www.hemophilia.org/Advocacy-Healthcare-Coverage/Healthcare-Coverage.
[Acesso em: 14 mar 2020].

64. Information for People with Hemophilia. Disponivel em:
https://lwww.cdc.gov/ncbddd/hemophilia/people.html. [Acesso em: 14 mar 2020].

65. National Hemophilia Foundation. Guideline on Care Models for Hemophilia
Management. Disponivel em: https://www.hemophilia.org/Researchers-Healthcare-
Providers/Guideline-on-Care-Models-for-Hemophilia-Management. [Acesso em: 14
mar 2020].

66. Statistics Canada. Canada’s population clock (real-time model). Disponivel em:
https://www150.statcan.gc.ca/n1/pub/71-607-x/71-607-x2018005-eng.htm.
[Acesso em 08 mar 2020].



154

67. Government of Canada. Canada's Health Care System. [internet]. Disponivel em:
https://www.canada.ca/en/health-canada/services/health-care-system/reports-

publications/health-care-system/canada.html#al. [Acesso em 26 abr. 2020].

68. Canadian Comprehensive Care Standards for Hemophilia and Other Inherited
Bleeding Disorders. Disponivel em: https://www.hemophilia.ca/comprehensive-
care-standards/. [Acesso em 08 mar 2020].

69. Emergency Care for Patients with Hemophilia. Disponivel em:

https://www.hemophilia.ca/emergency. [Acesso em: 09 mar 2020].

70. Treatment of Hemophilia — What is prophylaxis therapy vs. on-demand therapy?.
Disponivel em: https://www.hemophilia.ca/treatment-of-hemophilia/. [Acesso em 08
mar 2020].

71. Canadian Hemophilia Society. Comprehensive hemophilia care. Disponivel em:
https://www.hemophilia.ca/comprehensive-care-for-hemophilia/. [Acesso em 26
abr. 2020].

72. Federal and provincial support programs. Disponivel em:
https://www.hemophilia.ca/federal-and-provincial-support-programs/. [Acesso em
09 mar 2020].

73. Insurance coverage. Disponivel em: https://www.hemophilia.ca/insurance-

coverage/. [Acesso em: 09 mar 2020].

74. Canadian Hemophilia Society. https://www.hemophilia.ca/products-in-the-

pipeline/.

75. Fundacdo e Centro de Hematologia e Hemoterapia de Minas Gerais
(HEMOMINAS). Sangue - breve  histéria. 2014. Disponivel em:
http://www.hemominas.mg.gov.br/doacao-e-atendimento-

ambulatorial/hemoterapia/sangue-breve-historia. [Acesso em 26 abr. 2020].

76. Fontes EM, Amorim L, Carvalho SM, Farah MB. Assisténcia a hemofilia no estado
do Rio de Janeiro, Brasil. Rev Panam Salud Publica. 2003; 13 (2—-3): 124-128.



155

77. Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (Brasil). Resolugéo n° 23, de 25 de janeiro
de 2002. Aprovacdo do Regulamento Técnico sobre a indicacdo de uso de

crioprecipitado. Diario Oficial da Unido 28 jan 2002; Secéo 1.

78. Brasil. Ministério da Saude. Portaria n° 1.344/1999. Dispbe sobre a transferéncia
do Programa Nacional de Sangue e Hemoderivados do Ministério da Saude e
demais atividades relativas a sangue e hemoderivados para a ANVISA [internet].:
Diario Oficial da Unido de 18/11/1999, Secéao 1, p. 17.

79. Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria — ANVISA. Relatorio Estatistico do

Cadastro de Coagulopatias Hereditarias. Brasilia, 2002, 46p.

80. Brasil. Lei n° 10.972, de 02 de dezembro de 2004 — Autoriza o Poder Executivo a
criar a empresa publica denominada Empresa Brasileira de Hemoderivados e
Biotecnologia — HEMOBRAS e da outras providéncias. Diario Oficial da Uni&o de
03 dez 2004. Disponivel em: http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/_Ato2004-
2006/2004/Lei/L10.972.htm. [acesso em 26 abr. 2020].

81l. . Ministério da Saude. Relatorio de gestdo 2009 [da] Coordenacao-Geral
de Sangue e Hemoderivados/Ministério da Saude, Secretaria de Atencéo a Saude,
Departamento de Atencdo Especializada. — Brasilia: Editora do Ministério da
Saude, 2010. Disponivel em:

http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/relatorio_gestao_2009_cgsh.pdf

82. Giovanella, Ligia et al. Sistema universal de salude e cobertura universal:
desvendando pressupostos e estratégias. Ciénc. Saude coletiva [online]. 2018,
vol.23, n.6, pp.1763-1776. ISSN 1413-8123. Disponivel em:
https://doi.org/10.1590/1413-81232018236.05562018.

83. Brasil. Decreto n° 3.990, de 30 de outubro de 2001. Regulamenta o art. 26 da Lei
n° 10.205, de 21 de marco de 2001, que dispde sobre a coleta, processamento,
estocagem, distribuicdo e aplicagcdo do sangue, seus componentes e derivados,
estabelece o ordenamento institucional indispensavel a execucdo adequada
dessas atividades. Diario Oficial da Unido de 31 out 2001. Disponivel em:
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/decreto/2001/d3990.htm. [acesso em 27 abr.
2020].



156

84. Brasil. Decreto n® 5.045, de 8 de abril de 2004. D& nova redacéo aos arts. 3°, 4°,
99 12 e 13 do Decreto n° 3.990, de 30 de outubro de 2001, que regulamenta os
dispositivos da Lei n® 10.205, de 21 de marco de 2001. Diario Oficial da Unido de
12 abr. 2004. Disponivel em: http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/ Ato2004-
2006/2004/Decreto/D5045.htm. [acesso em 27 abr. 2020].

85. Antunes S.V. Hemofilia no mundo em desenvolvimento: a experiéncia brasileira.
Hemofilia. [online] 2002; 8 (3): 199-204.
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/12010411.

86. Brasil. Tribunal de Contas da Unido. Relatério de Auditoria de Natureza
Operacional na Acao Atencao aos Pacientes Portadores de Coagulopatias (6142).
Disponivel em:
https://portal.tcu.gov.br/lumis/portal/file/fileDownload.jsp?inline=1&fileld=8A8182A
14D6E85DD014D732742567006. [Acesso em 27 abr. 2020].

87. Brasil. Ministério da Saude. Secretaria de Atencdo a Saude. Coordenacao-Geral
de Sangue e Hemoderivados. Perfil das coagulopatias hereditarias no Brasil : 2009-
2010/ Ministério da Saude, Secretaria de Atencdo a Saude, Coordenacao-Geral de
Sangue e Hemoderivados. — 2. ed. — Brasilia: Ministério da Saude, 2012. p. il.
Disponivel em:
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/perfil_coagulopatias_hereditarias_brasi
|_2009_2010.pdf.

88. Soucie, J.M. et al. Mortality among males with hemophilia: relations with source of
medical care. The Hemophilia Surveillance System Project Investigators. [online].
Blood. 2000 Jul 15;96(2):437-42. Disponivel em:
https://www.ncbi.nim.nih.gov/pubmed/10887103.

89. Brasil. Ministério da Saude. Secretaria de Atencdo a Saude. Departamento de
Atencéo Hospitalar e de Urgéncia. Relatério de gestdo 2013 [da] Coordenacéo-
Geral de Sangue e Hemoderivados [recurso eletronico] / Ministério da Saude,
Secretaria de Atencdo a Saude, Departamento de Atencdo Hospitalar e de
Urgéncia. — Brasilia; Ministério da Saude, 2015. 244 p. : il. Disponivel em:
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/relatorio_gestao_2013_coordenacao_g
eral_sangue_hemoderivados.pdf.



157

90. Stival, L.M.S., Girdo F., 2016/05/29, 141. A judicializacdo da saude: breves
comentarios. VL — 5. DO — 10.17566/ciads.v5i2.285. Cadernos Ibero-Americanos
de Direito Sanitério. Er. [online]. Disponivel em:
https://www.researchgate.net/publication/304611752_A judicializacao_da_saude__

breves_comentarios.

91. Bittencourt, G. O Estado da Arte da producéo académica sobre o fenbmeno da
judicializacéo da saude no Brasil. v. 5 n. 1 (2016). Cadernos Ibero-Americanos de
Direito Sanitario. 2016;5(1):102-21. [online]. Disponivel em:

https://www.cadernos.prodisa.fiocruz.br/index.php/cadernos/article/view/261.

92. Balestra Neto, O. (2015). A jurisprudéncia dos tribunais superiores e o direito a
saude — evolucdo rumo a racionalidade. Revista De Direito Sanitario, 16(1), 87-111.
[online]. Disponivel em: https://doi.org/10.11606/issn.2316-9044.v16i1p87-111.

93. Silva, E. M., Almeida, K.C. e Pessba, G.S.C. — Andlise do gasto com judicializacao
de medicamentos no Distrito Federal, Brasil. v. 6 n. 1 (2017). Cadernos Ibero-
Americanos de Direito Sanitario. [online]. Disponivel em:

https://www.cadernos.prodisa.fiocruz.br/index.php/cadernos/article/view/358

94. Paixdo, André Luis Soares da. Reflexdes sobre a judicializacdo do direito a satde
e suas implicacdes no SUS. Ciénc. saude coletiva [Internet]. 2019 June [cited 2020
Apr 27); 24(6): 2167-2172. Available from:
http://www.scielo.br/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1413-
81232019000602167&Ing=en. Epub June 27, 2019. Disponivel em:
https://doi.org/10.1590/1413-81232018246.08212019.

95. Brasil. Resolucdo n° 338, de 06 de maio de 2004. Aprova a Politica Nacional de
Assisténcia Farmacéutica. Disponivel em:
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/saudelegis/cns/2004/res0338_06 05 2004.html.
[Acesso em: 28 jul. 2020].

96. Distrito Federal. Portaria n°® 121, de 4 de julho de 2012. Aprovar os Protocolos
Clinicos e de Dispensacédo de Medicamentos elaborados pelas areas técnicas de
SES-DF e aprovados pela CPPAS. Disponivel em:
http://www.sinj.df.gov.br/sinj/Norma/71815/Portaria_121 04 07_2012.html



158

97. . Portaria n° 31, de 16 de janeiro de 2019. Aprovar os Protocolos Clinicos
e de Dispensacado de Medicamentos elaborados pelas areas técnicas de SES-DF
e aprovados pela CPPAS. Disponivel em: http://www.saude.df.gov.br/wp-
conteudo/uploads/2018/04/Portaria-SES_DF-n%C2%BA-342-2017-Protocolos-
Cl%C3%ADnicos-e-de-Dispensa%C3%A7%C3%A30-de-Medicamentos-
elaborados-pelas-%C3%Alreas-t%C3%A9cnicas-de.pdf. [Acesso em: 28 jul.
2020].

98. Distrito Federal. Instrucdo N° 164, DE 23 DE DEZEMBRO DE 2011. Determina a
disponibilizacdo de estoque estratégico dos produtos farmacéuticos, usados para o
tratamento das coagulopatias hereditarias, distribuidos pelo Ministério da Salde e
pela Secretaria de Saude do DF, a ser utilizado nos casos de urgéncia/emergéncia
que ocorrerem fora do horario de atendimento administrativo da Fundacao
Hemocentro de Brasilia-FHB, de segundas as sextas-feiras, das 8:00 as 18:00
horas. Disponivel em:
http://www.sinj.df.gov.br/sinj/Norma/70186/Instru_o_164 23 12 2011.html.

99. . Instrucdo N° 129, DE 17 DE JULHO DE 2014. DispbGe sobre a
disponibilizacdo de estoque estratégico dos produtos farmacéuticos usados para o
tratamento das coagulopatias hereditarias nos servicos publicos de saude do
Distrito Federal. Disponivel em:
http://www.sinj.df.gov.br/sinj/Norma/77583/fhb_ins_129 2014.html. [Acesso em 28
jul. 2020].

100. Supremo Tribunal Federal — Suspensao de Liminar (SL) N° 1.022 de 16 de jul.
de 2019. Disponivel em:
http://www.stf.jus.br/arquivo/cms/noticiaNoticiaStf/anexo/SL1022.pdf. [Acesso em
27 abr. 2020].

101. Distrito Federal. Portaria SES n° 725, de 05 de julho de 2018. Atribuir
competéncia no ambito da SES/DF a Fundacdo Hemocentro de Brasilia-FHB para
atuar como Centro de Referéncia de Tratamento de Coagulopatias Hereditarias,
coordenando e regulando a atencéo integral aos pacientes com coagulopatias

hereditarias. Brasilia (DF). Disponivel em:



159

http://www.buriti.df.gov.br/ftp/diariooficial/2018/07_Julho/DODF%20133%2016-07-
2018/DODF%20133%2016-07-2018%20INTEGRA.pdf.

102. Enegep. XXXVI Encontro Nacional de Engenharia de Producéo, de 03 a 06 de
outubro de 2016. Contribuicdes da Engenharia de Producao para Melhores Praticas
de Gestao e Modernizacéo do Brasil. Jodo Pessoa, Brasil. Postado em 23/09/2016
by Alvaro Marques. Disponivel em: http:/pro.poli.usp.br/noticias/xxxvi-encontro-

nacional-de-engenharia-de-producao-de-03-a-0610/. [Acesso em 28 jul. 2020].

103. Declaracdo de Alma Ata sobre Cuidados Primarios. Alma-Ata, URSS, 12 de
setembro de 1978. Disponivel em:
https://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/declaracao_alma_ata.pdf. [Acesso em
28 jul. 2020].

104. Relatoério Final da 8% Conferéncia Nacional de Saude. [internet]. De 17 a 21 de
margo de 1986. Disponivel em:
https://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/8_conferencia_nacional_saude_relato
rio_final.pdf. [Acesso em 28 jul. 2020].

105. Brasil. Lei n° 8.080, de 19 de setembro de 1990. Dispde sobre as condi¢des para
a promocao, protecdo e recuperacdo da saude, a organizagdo e o funcionamento
dos servicos correspondentes e da& outras providéncias. Disponivel em:
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/leis/I8080.htm.

106. A Declaracéo de Jacarta sobre Promocédo da Saude no Século XXI. Adoptado na
Quarta Conferéncia Internacional sobre Promoc¢édo da Saude 21-25 de Julho de
1997-  1997. Republica de  Indonésia.  1997. Disponivel  em:
https://www.who.int/healthpromotion/conferences/previous/jakarta/en/hpr_jakarta

declaration_portuguese.pdf. [Acesso em 28 jul. 2020].

107. Brasil. Ministério da Saude. Secretaria de Atencdo a Saude. Departamento de
Atencdo Basica. Memorias da saude da familia no Brasil / Ministério da Saude,
Secretaria de Atencdo a Saude, Departamento de Atencdo Basica. — Brasilia:
Ministério da Saude, 2010. 144 p. il. — (Série |. Histéria da Saude no Brasil).

https://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/memorias_saude_familia_brasil.pdf.



160

108. Saude da familia [internet]. Publicado: Quinta, 17 de Agosto de 2017, 12h24.
Ultima atualizagdo em Quinta, 17 de Agosto de 2017, 12h24. Disponivel em:
https://www.saude.gov.br/noticias/772-acoes-e-programas/saude-da-
familia/41285-saude-da-familia. [Acesso em 28 jul. 2020].

109. Franco, C.M, Linhas do Cuidado Integral: Uma Proposta de Organizacao da Rede
de Saude. Disponivel em:
https://edisciplinas.usp.br/pluginfile.php/445762/mod_resource/content/1/LINHAS _
DO_CUIDADO_INTEGRAL.pdf. [Acesso em 28 jul. 2020].

110. Ferreira AA, Leite IC, Bustamante-Teixeira MT, et al. Qualidade de Vida
Relacionada & salde na hemofilia: resultados do indice de Qualidade de Vida
Especifica para Hemofilia (Haem-a-Qol) em um servico de sangue brasileiro.
RevBrasHematolHemoter. 2013; 35 (5):314-318.

111. Limperg PF, et al. Haverman L. Health-related quality of life questionnaires in
individuals with haemophilia: a systematic review of their measurement properties.
Haemophilia. 2017 Jul;23(4):497-510. [online]. DOI: 10.1111/hae.13197. Epub
2017 Apr 21. Review. PubMed PMID: 28429867.

112. Mercan A, et al. Hemophilia-Specific Quality of Life Index (Haemo-QoL and
Haem-A-QoL questionnaires) of children and adults: result of a single center from
Turkey. PediatrHematolOncol. 2010 Sep; 27(6): 449-61. DOI:
10.3109/08880018.2010.489933. PubMed PMID: 20615067.

113. Varaklioti A, Kontodimopoulos N, Katsarou O, Niakas D.
PsychometricpropertiesoftheGreekHaem-A-QoL  for measuringqualityoflife in
Greekhaemophiliapatients. Biomed Res Int. 2014; 2014:968081. [online] DOI:
10.1155/2014/968081. Epub 2014 May 6. PubMed PMID: 24895637; PubMed
Central PMCID: PMC4026943.

114. Varaklioti A, Kontodimopoulos N, Niakas D, Kouramba A, Katsarou O. Health-
Related Quality of Life and Association With Arthropathy in Greek Patients with
Hemophilia. ClinApplThrombHemost. 2018 Jul; 24(5):815-821. [online] DOI:
10.1177/1076029617733041. Epub 2017 Oct 9. PubMed PMID: 28992766.



161

115. Von Machensen S. e col. Measurement properties of the Haem-A-QoL in
haemophilia clinical trials. Haemophilia. 2017 May; 23 (3):383-391. [online] DOI:
10.1111/hae.13140. Epub 2016 Dec 27.

116. Salomon T e col. Determining the health-related quality of life in individuals with
haemophilia in developing economies: results from the Brazilian population.
Haemophilia. 2017 Jan;23(1):42-49. [online] doi: 10.1111/hae.13130. Epub 2016
Dec 8.

117. Ferreira, A. Qualidade de vida relacionada a saude em portadores de hemdfilia.
Juiz de Fora. Dissertacdo (Mestrado em Saude Coletiva) — Universidade Federal
de Juiz de Fora, Juiz de Fora, 2012.

118. Beeton K, et al. Recent developments in clinimetric instruments. Haemophilia.
2006 Jul;12Suppl 3:102-7. Review. PubMed PMID: 16684003.

119. Ferreira AA, Leite IC, Bustamante-Teixeira MT, Guerra MR (2014) Hemophilia A
in Brazil — epidemiology and treatment developments. J Blood Med 5: 175-184.
pmid:25288890.

120. Guedes VG, Thomas S, Wachholz PA, Souza SAL (2018) Challenges and
perspectives in the treatment of patients with haemophilia in Brasil. Rev Assoc Med
Bras 64: 872-875. pmid:30517231.

121. Mazepa MA, Monahan PE, Baker JR, Riske BK, Soucie JM, US Haemophilia
Treatment Center Network (2016) Men with hemophilia in the United States: birth
cohort analysis of a large national database. Blood 127: 3073-3081.
pmid:26983851.

122. Saez AR. Comprehensive Care in  Hemophilia. Hematology
2012;17(Suppll):S141-3. DOI:
https://doi.org/10.1179/102453312X13336169156492.

123. Dalton DR. Hemophilia in the managed care setting. Am J Manag Care.
2015;21:5123-30).



162

124. Van Os SB, Troop NA, Sullivan KR, Hart DP. Adherence to prophylaxis in
adolescents and young adults with severe haemophilia: a quantitative study with
patients. PLoS One. 2017;12:e0169880.

125. Cohen AJ, Kessler CM. Treatment of inherited coagulation disorders. Am J Med.
1995;99:675-682.

126. Gringeri A, Mantovani L, Mackensen SV. Quality of life assessment in clinical
practice in haemophilia treatment. Haemophilia. 2006;12:22—29.

127. Distrito Federal. Resolucdo CSDF N° 438, de 25 de novembro de 2014.
Disponivel em: http://www.saude.df.gov.br/wp-
conteudo/uploads/2018/05/Resolu%C3%A7%C3%A30-n%C2%BA-438-
Hemorrede.pdf. [Acesso em 28 abr. 2020].

128. Ribeiro, AJT — Avaliacdo funcional e articular em uma coorte prospectiva de
portadores de hemofilia do Distrito Federal. Dissertacdo (Mestrado Académico em
Ciéncias da Saude) — Escola Superior em Ciéncias da Saude; Fundacao de Ensino

e Pesquisa em Ciéncias da Saude — DF 2019.

129. Rezende SM, Pinheiro K, Caram C, Genovez G, Barca D. Registry of inherited
coagulopathies in Brazil: first report. Haemophilia 2009;15:142-149. pmid:
189762550.

130. Carmo RA, Martins ML, Chaves DG, Dezanet LNC (2019) Prevalence and risk
factors associated with hepatitis C among Brazilian male patients with haemophilia:
A long-term follow-up. Haemophilia 25: 447-455. pmid:30866172.

131. Schramm W, Gringeri A, Ljung R, Berger K, Crispin A, Bullinger M, Giangrande
PL et al. (2012) Haemophilia care in Europe: the ESCHQoL study. Haemophilia 18:
729-737. pmid:2263.

132. Pereira LM, Martelli C, Moreira RC, Merchan-Hamman E, Stein AT, Cardoso MR
et al (2013) Prevalence and risk factors of Hepatitis C virus infection in Brazil, 2005
through 2009: a cross-sectional study. BMC Infect Dis 13: 60. pmid:23374914.



163

133. Toledo AC Jr, Greco DB, Felga M, Barreira D, Gadelha MF, Speranza FA (2005)
Seroprevalence of hepatitis B and C in Brazilian army conscripts in 2002: a cross-
sectional study. Braz J Infect Dis 9: 374-383. pmid:16410888.

134. Northcott Mj, Ong WI, Walsh M, McCarthy P, Belleli D, Tran H et al (2013)
Prevalence of transfusion-acquired hepatitis C in an Australian bleeding disorders
population. Haemophilia 19: 847-852. pmid:237388559833.

135. Alavian S, Aalaei-Andabili S (2012) Lack of knowledge about hepatitis C infection
rates among patients with inherited coagulation disorders in countries under the
Eastern Mediterranean Region Office of WHO (EMRO): a meta-analysis. Hepat Mon
12: 244-252. pmid:22690231.

136. Alter MJ (2006) Epidemiology of viral hepatitis and HIV co-infection. J Hepatol
2006 44: S6-S9. pmid:16352363;

137. World Health Organization. Global Hepatitis Report 2017. Disponivel em:
https://www.who.int/hepatitis/publications/global-hepatitis-report2017/en/. [Acesso
em 15 mar. 2020].

138. Simdes TC, Borges LF, de Assis ACP, Silva MV, Dos Santos J, Meira KC (2018)
Chagas disease mortality in Brazil: a Bayesian analysis of age-period-cohort effects
and forecasts for two decades. Plos Negl Trop Dis 212: e0006798. pmid:30265661.

139. Spengler U. Direct antiviral agents (DAAS) - a new age in the treatment of hepatitis
C virus infection (2018) Pharmacol Ther 183: 118-126. pmid:29024739.

140. Pradat P, Virlogeux V, Trépo E (2018) Epidemiology and Elimination of HCV-
Related Liver Disease. Viruses 10: E545. pmid:30301201.

141. Antiretroviral Therapy Cohort Collaboration (2008) Life expectancy of individuals
on combination antiretroviral therapy in high-income countries: a collaborative
analysis of 14 cohort studies. Lancet 372: 293-299. pmid:18657708.

142. Castelo A, Mello CEB, Teixeira R, Madruga JVR, Reuter T, Pereira LMMB et al.
(2017) Hepatitis C in the Brazilian Public Health Care System: burden of disease.
Arg. Gastroenterol 2018;55:329-337. pmid:30785514.



164

143. Paim J, Travassos C, Almeida C, Bahia L, Macinko J. (2011) The Brazilian health
system: history, advances, and challenges. Lancet 377: 1778-1197.
pmid:21561655.

144. Bloch KV, Cardoso MA, Sichieri R (2016) Study of Cardiovascular Risk Factors
in Adolescents (ERICA): results and potentiality. Rev Saude Publica 50: 2s.
pmid:26910543.

145. Han E, Sohn HS, Lee JY, Jang S (2017) Health Behaviors and Medication
Adherence in Elderly Patients. Am J Health Promot 31: 278-286. pmid:26730557.

146. Underner M, Perriot J, Peiffer G, Meurice JC, Dautzenberg B (2016) Smoking and
adherence to anti-tuberculosis treatment. Rev Mal Respir 33: 128-144.
pmid:26777112.

147. Walsh CE, Soucie JM, Miller CH (2015) Impact of inhibitors on hemophilia a
mortality in the United States. Am J Hematol 90: 400-405. pmid:25616111.

148. Jang TY, Lin PC, Huang CI, Liao YM, Yeh ML, Zeng YS et al. (2017)
Seroprevalence and clinical characteristics of viral hepatitis in transfusion-
dependent thalassemia and hemophilia patients. PLoS One 12: e0178883.
pmid:28598970.

149. Makris M (2018) Hemophilia gene therapy is effective and safe. Blood 131: 952-
953. pmid:29496703.

150. Reitter S, Waldhoer T, Vutuc C, et al. Survival in a cohort of patients with
haemophilia at the haemophilia care center in Vienna, Austria, from 1983 to 2006.
Haemophilia. 2009;15:888-893.

151. Andersson NG, Auerswald G, Barnes C, et al. Intracranial haemorrhage in
children and adolescents with severe haemophilia A or B—the impact of
prophylactic treatment. Br J Haematol. 2017;179:298-307.

152. Barry V, Steffens C, Mattis S, et al. A cross-sectional study of non-attendance
among patients at a US hemophilia treatment center 2010-2014. Haemophilia.
2018;24:902-910.



165

153. Schultz WM, Hayek SS, Tahhan AS, et al. Marital status and outcomes in patients
with cardiovascular disease. J Am Heart Assoc. 2017;6:e005890.

154. Wu JR, Lennie TA, Chung ML, et al. Medication adherence mediates the
relationship between marital status and cardiac event-free survival in patients with
heart failure. Heart Lung. 2012;41:107-114.

155. Funcia, F.R. Subfinanciamento e orcamento federal do SUS: referéncias
preliminares para a alocacdo adicional de recursos. Ciénc. Saude Colet ; 24(12):
4405-4415, dez. 2019. tab, graf. Artigo em Portugués | LILACS-Express | ID: biblio-
1055746. Biblioteca responsavel: BR1.1.

156. Vieira, F. S.; Piola, S. F.; Benevides, R.P.de S. Vinculagdo orcamentéria do gasto
em salde no Brasil: resultados e argumentos a seu favor. Instituto de Pesquisa
Econbmica Aplicada. Brasilia; IPEA; 2019. 63 p. ilus, graf.(Texto para
Discussao/IPEA, 2516). Monografia em Portugués | LILACS, ECOS | ID: biblio-
1054570. Biblioteca responsavel: BR1541.1. Localizagdo: 159; 330.908,
I159/BR1541.1.

157. Brasil. Ministério da Saude. Secretaria de Atencdo a Saude. Coordenacao Geral
de Sangue e Hemoderivados. Perfil das coagulopatias hereditarias no Brasil: 2016
/ Ministério da Saulde, Secretaria de Atencdo a Saude, Coordenacdo Geral de
Sangue e Hemoderivados. Brasilia: Ministério da Saude, 2016. 43 p. il. Disponivel
em:
https://www.google.com/search?q=Perfil+das+coagulopatias+heredit%C3%Alrias
+no+Brasil%3A+2016&og=Perfil+das+coagulopatias+heredit%C3%Alrias+no+Br
asil%3A+2016&aqs=chrome..69i57.1245j0j8&sourceid=chrome&ie=UTF-8.
[Acesso em 25 abr. 2020].

158. Astermark J, Altisent C, Batorova A, Diniz MJ, Gringeri A, Holme PA, et al.
European Haemophilia Therapy Standardisation Board. Non-genetic Risk Factors
and the Development of Inhibitors in Haemophilia: A Comprehensive Review and
Consensus Report. Haemophilia 2010;16(5):747-66. DOI:
https://doi.org/10.1111/j.1365-2516.2010.02231.



166

159. Plug I, Van Der Bom JG, Peters M, Mauser-Bunschoten EP, de Goede-Bolder A,
Heijnen L, et al. Mortality and causes of death in patients with hemophilia, 1992—
2001: a prospective cohort study. J Thromb Haemost 2006;4(3):510-6. DOI:
https://doi.org/10.1111/j.1538-7836.2006.01808.x.

160. Portal da Transparéncia — Orgcamento da salde executado — 2016 —
http://www.portaltransparencia.gov.br/funcoes/10-saude?ano=2016.

161. Oymak Y, Yildirim AT, Yaman Y, Gurcinar M, Firat A, Cubuckcu D, et al. The
effectiveness of tools for monitoring hemophilic arthropathy. Journal of Pediatric
Hematology/Oncology. 2015;37(2):e80-5.

162. Manco-Johnson MJ AT, Shapiro AD, Riske B, Hacker MR, Kilcoyne R, Ingram
JD, Manco-Johnson ML, Funk S, Jacobson L, Valentino LA, Hoots WK, Buchanan
GR, DiMichele D, Recht M, Brown D, Leissinger C, Bleak S, Cohen A, Mathew P,
Matsunaga A, Medeiros D, Nugent D, Thomas GA, Thompson AA, McRedmond K,
Soucie JM, Austin H, Evatt BL. . Prophylaxis versus episodic treatment to prevent
joint disease in boys with severe hemophilia. The New England Journal of
Medicine.357(6):535-44.

163. Cuesta-Barriuso R, Loépez-Pina JA, Nieto-Munuera J, Sagarra-Valls G,
PaniselloRoyo JM, Torres-Ortuiio A. Effectiveness of the Medtep Hemophilia online
platform for adherence to prophylactic treatment in haemophilia patients: Results

from a 1-year observational study. Haemophilia. 2018;24(3):452-9.

164. Conselho Nacional de Justica — Recomendacao n° 31 de 30 de marco de 2010 —
Disponivel em: https://atos.cnj.jus.br/atos/detalhar/atos-

normativos?documento=877.

165. Brasil. Agéncia Brasil — Renda média do brasileiro — 2015. Disponivel em:
https://agenciabrasil.ebc.com.br/economia/noticia/2016-02/ibge-renda-capita-

media-do-brasileiro-atinge-r-1113-em-2015.

166. Malta, DC; Goncalves, RPF; Machado, IE; Freitas, MIF; Azeredoll, C;
Szwarcwald, CL Cimar Azeredoll — Prevaléncia da hipertensao arterial segundo
diferentes critérios diagndésticos, Pesquisa Nacional de Saude, Scielo; Disponivel
em: https://lwww.scielo.br/pdf/rbepid/v21s1/1980-5497-rbepid-21-s1-e180021.pdf.



167

167. Brasil. Ministério da Saude — Plano de A¢Ges Estartégicas das Doencas Crdnicas
Nado Transmissiveis (DCNT) no Brasil — 2011-2022. Disponivel em:

https://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/plano_acoes_enfrent_dcnt_2011.pdf.

168. Weichert, M.A. Sistema Unico de Saude (SUS) — Caracteristicas e sua Inserc¢éo
no contexto federativo. Dissertacdo de Mestrado em direito — Pontificia
Universidade Catdlica — Sao Paulo — 2000.



ANEXOS



169

Anexo A — PARECER COMITE DE ETICA EM PESQUISA — ATENCAO A SAUDE-
FEPECS/SES-DF

| COMITE DE ETICA EM () Plabaforma
B smmnire== PESQUISA - FEPECS/SES-DF »%yfoﬂ

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: Avaliacéo de qualidade de atengéo dos pacientes portadores de coagulopatias.
Pesquisador: Ana Maria Costa

Area Tematica:

Versido: 1

CAAE: 36992414.0.0000.5553

Instituicao Proponente: Fundagéo de Ensino e Pesquisa em Ciéncias da Saude

Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER

Numero do Parecer: 820.126
Data da Relatoria: 06/10/2014

Apresentacido do Projeto:

Este projeto avaliara a aten¢do & salde prestada aocs portadores de coagulopatias, particularmente
hemofilicos, pelo ambulatoério da Fundagdo Hemocentro de Brasilia, € ao mesmo tempo verificar a
integralidade dos cuidados que cada paciente requer em relagéo as suas complexas necessidades de
saude, especificas ou ndo da patologia

Objetivo da Pesquisa:

Primario:

Realizar uma avaliagéo da atencéo oferecida aos pacientes do ambulatério de coagulopatias hereditarias da
FHB verficando o cumprimento do protocolo da SES-DF

Secundarios:

Analisar o grau de satisfagdo, pertencimento e adeséo dos hemofilicos em relagéc ao servigo da FHB;
Avaliar a atencéo & saude integral desses pacientes por meio de anélise de prontuérios e organizagdo do
servico;ldentificar situacdes relacionadas ao servico e & rede de atencdo e cuidados favoréveis ou
desfavoraveis; Analisar a assisténcia farmacéutica na aquisigdo, armazenamento e dispensagao dos
produtos

Avaliacéic dos Riscos e Beneficios:
Descritos riscos e beneficios, que superam os primeiros

Endereco: SMHN 2 Qd 501 BLOCO A - FEPECS

Bairro: ASANORTE CEP: 70.710-904

UF: DF Municipio: BRASILIA

Telefone: (61)3325-4955 Fax: (33)3325-4955 E-mail: comitedeetica.secretaria@gmail.com

Pagina 01 de 03



\ COMITE DE ETICA EM
B smmnir--* PESQUISA - FEPECS/SES-DF

Continuagéo do Parecer. 820,128

Comentarios e Consideragdes sobre a Pesquisa:

Estudo prospectivo, observacional com abordagem qualitativa, utilizando como amostra o conjunto dos
pacientes que utilizam o servigo da FHB. As informagdes seréo coletadas por meio de: entrevista com os
responsaveis pela assisténcia; observagéo do fluxo assistencial que é percorrido pelo paciente em todos os

Reradl ™

niveis de assisténcia; aplicagdo de um questionario estruturado e validado nos pacientes; grupo focal com

pacientes e familiares; estudo de prontuarios
Critérios de incluséo e exclusao descritos

Consideragdes sobre os Termos de apresentagao obrigatéria:

Foram adequadamente apresentados:

Folha de Rosto

Termo de Concordancia assinado pela Presidente da FHB
Cronograma

Planilha de Or¢camento

Bibliografia

TCLE

Recomendagdes:
Apresentar relatorio final ao término da pesquisa

Conclusées ou Pendéncias e Lista de Inadequacdes:
Sem pendéncias

Situacéo do Parecer:

Aprovado

Necessita Apreciagiao da CONEP:
Nao

Consideragdes Finais a critério do CEP:

Endereco: SMHN 2 Qd 501 BLOCO A - FEPECS

Bairro: ASANORTE CEP: 70.710-904
UF: DF Municipio: BRASILIA
Telefone: (61)3325-4955 Fax: (33)3325-4955 E-mail:

comitedeetica.secretaria@gmail.com
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\ COMITE DE ETICA EM () PlobaForma
g smmniss== PESQUISA - FEPECS/SES-DF »@oﬂ

Continuagéo do Parecer. 820,128

BRASILIA, 06 de Qutubro de 2014

Assinado por:
LUIZ FERNANDO GALVAQ SALINAS

(Coordenador)
Endereco: SMHN 2 Qd 501 BLOCO A - FEPECS
Bairro: ASANORTE CEP: 70.710-904
UF: DF Municipio: BRASILIA
Telefone:  (61)3325-4955 Fax: (33)3325-4955 E-mail: comitedeetica.secretaria@gmail.com
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Anexo B — PARECER COMITE DE ETICA EM PESQUISA — QUALIDADE DE
VIDA- FEPECS/SES-DF

| COMITE DE ETICA EM () Plabaforma
B smmnie= PESQUISA - FEPECS/SES-DF \»%ymfi

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP
DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: Qualidade de vida do hemofilico adulto no Distrito Federal.
Pesquisador: KARLO JOZEFO QUADROS DE ALMEIDA

Area Temitica:

Versao: 1

CAAE: 36994514.3.0000.5553

Instituicdo Proponente: Fundagdo de Ensino e Pesquisa em Ciéncias da Salde
Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER

Nimero do Parecer: 820.128
Data da Relatoria: 06/10/2014

Apresentagdo do Projeto:
Tendo em vista o impacto individual e social da hemofilia, faz-se necesséria a avaliagdo da qualidade de
vida dos pacientes, visando a orientagao de intervengdes no processo de cuidado e de apoio desse grupo

Objetivo da Pesquisa:

Primario:

Realizar uma avaliagdo da qualidade de vida dos pacientes adultos portadores de coagulopatia hereditaria
do tipo Hemofilia no DF

Secundarios:

Conhecer o estilo de vida em relacdo a insergéo séciofamiliar e laboral dos hemofilicos adultos do DF;
verificar limitagbes de atividades fisicas ocasionadas pela doenga; analisar a ocorréncia de mudangas no
nivel de seguranca dos pacientes no Ultimo ano

Avaliacdo dos Riscos e Beneficios:
Riscos e beneficios descritos que superam os primeiros

Comentarios e Consideragdes sobre a Pesquisa:

Estudo transversal descritivo que sera realizado no universo dos pacientes hemofilicos adultos cadastrados
no DF. Sera aplicado um instrumento de pesquisa em forma de questionario semiestruturado que permite
avaliar a situagdo socioepidemioldgica dos individuos e conhecer
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\ COMITE DE ETICA EM () Plataforma
g smmniss== PESQUISA - FEPECS/SES-DF »Qﬁmﬂ

Continuagéo do Parecer. 820,128

tanto o impacto negativo das intercorréncias hemofilicas na vida dos pacientes quanto o impacto positivo
associado ao uso do tratamento multidisciplinar disponibilizado pela FHB na vida dos hemofilicos
Critérios de inclusao e exclusao definidos

Consideragdes sobre os Termos de apresentagéo obrigatéria:
Foram adequadamente apresentados:

Folha de Rosto

Termo de concordéancia assinado pela Diretora presidente da FHB
Cronograma

Planilha de Orgamento

Bibliografia

TCLE

Recomendagdes:

Enviar relatério final ao término da pesquisa

Conclusées ou Pendéncias e Lista de Inadequacgdes:
Sem pendéncias

Situacéo do Parecer:

Aprovado

Necessita Apreciagido da CONEP:
Né&o

Consideracgdes Finais a critério do CEP:

BRASILIA, 06 de Outubro de 2014

Assinado por:
LUIZ FERNANDO GALVAO SALINAS

(Coordenador)
Endereco: SMHN 2 Qd 501 BLOCO A - FEPECS
Bairro: ASANORTE CEP: 70.710-904
UF: DF Municipio: BRASILIA
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Anexo C — PARECER COMITE DE ETICA EM PESQUISA — AVALIACAO CLINICA
E FUNCIONAL — FEPECS/SES/DF

| COMITE DE ETICA EM () Plotaforma
g smmnesv*~ PESQUISA - FEPECS/SES-DF \»%?oﬂl

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: Avaliagéo funcional e qualidade de vida em pacientes hemofilicos da fundacéo
hemocentro de Brasilia - Distrito Federal

Pesquisador: Aline Mizusaki Imoto de Oliveira

Area Tematica:

Versdo: 1

CAAE: 28116514.0.0000.5553

Instituicio Propenente: FUNDACAO HEMOCENTRO DE BRASILIA
Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER

Niamero do Parecer: 574.831
Data da Relatoria: 31/03/2014

Apresenta¢do do Projeto:

Hemofilia & um disturbio da coagulagéo hereditéria, classificada de forma leve, moderada e grave,
dependendo do grau de deficiéncia do fator de coagulagéo.

O surgimento de sangramentos no sistema musculoesquelético € mais comum, afetando principalmente as
articulagbes do joelho, tornozelo, cotovelo, ombro e quadril. Assim, hemorragias recorrentes dentro de
articulagdo provocam a restricdo de movimento e fraqueza muscular, tornando a articulagao instavel € mais
vulneravel a hemorragia, mesmo com menos esforgos e pressdes.

Entre os tratamentos conservadores destaca-se a fisioterapia, que visa a diminuicdo do impacto na
qualidade de vida do hemofilico, possibilitando a recuperagédo total ou parcial do membro afetado,
dependendo da amplitude de lestes. Atuando de forma profilatica, pode melhorar as condigdes musculares
e evitar que as constantes hemorragias provoquem danos irreversiveis ao sistema musculoesquelético.

Objetivo da Pesquisa:
Geral
- Avaliar a funcionalidade e a qualidade de vida dos pacientes hemofilicos do setor de Fisioterapia

Endereco: SMHN 2 Qd 501 BLOCO A - FEPECS

Bairro: ASANORTE CEP: 70.710-904

UF: DF Municipio: BRASILIA

Telefone: (61)3325-4955 Fax: (33)3325-4955 E-mail: comitedeetica.secretaria@gmail.com

Pagina 01de 04



\ COMITE DE ETICA EM
B smmnir--* PESQUISA - FEPECS/SES-DF

Continuagéo do Parecer. 820,128

Comentarios e Consideragdes sobre a Pesquisa:

Estudo prospectivo, observacional com abordagem qualitativa, utilizando como amostra o conjunto dos
pacientes que utilizam o servigo da FHB. As informagdes seréo coletadas por meio de: entrevista com os
responsaveis pela assisténcia; observagéo do fluxo assistencial que é percorrido pelo paciente em todos os

Reradl ™

niveis de assisténcia; aplicagdo de um questionario estruturado e validado nos pacientes; grupo focal com

pacientes e familiares; estudo de prontuarios
Critérios de incluséo e exclusao descritos

Consideragdes sobre os Termos de apresentagao obrigatéria:

Foram adequadamente apresentados:

Folha de Rosto

Termo de Concordancia assinado pela Presidente da FHB
Cronograma

Planilha de Or¢camento

Bibliografia

TCLE

Recomendagdes:
Apresentar relatorio final ao término da pesquisa

Conclusées ou Pendéncias e Lista de Inadequacdes:
Sem pendéncias

Situacéo do Parecer:

Aprovado

Necessita Apreciagiao da CONEP:
Nao

Consideragdes Finais a critério do CEP:

Endereco: SMHN 2 Qd 501 BLOCO A - FEPECS

Bairro: ASANORTE CEP: 70.710-904
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Continuagéo do Parecer, £74.831

Consideragées sobre os Termos de apresentagéo obrigatéria:

Folha de rosto: Apresentada. Documento assinado pelo Diretor Executivo da Fundagéo Hemocentro de

Brasilia.

asil

Termo de Concordancia: Apresentado. Documento assinado Diretor Executivo/FHB e Chefia responsavel do

GEAMB/FHB.

Curriculum Vitae do(s) pesquisador(es):. Apresentado, com pendéncia.

Cronograma da Pesquisa: Apresentado.
Planilha de orgamento: Apresentada.
TCLE: Apresentado.

Critérios de Incluséao e Exclusao: Definidos.

Recomendagdes:
Pendéncia:

Curriculo: Apresentar o Curriculo da Pesquisadora Responsavel.

- Projeto com a pendéncia acima citada. A resposta a pendéncia devera ser apresentada ao
CEP/FEPECS/SES/DF, via Plataforma Brasil, no prazo méaximo de 60 dias.

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequacgdes:
- Pendente

Situacdo do Parecer:
Pendente

Necessita Apreciacdo da CONEP:
Nao

Consideragdes Finais a critério do CEP:
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| COMITE DE ETICA EM () PlobaForma
B3 mmmnesee== PESQUISA - FEPECS/SES-DF \v%torl

Continuagéo do Parecer, £74.831

BRASILIA, 31 de Margo de 2014

Assinador por:
luiz fernando galvao salinas

(Coordenador)
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Anexo D — RELATORIO DE INSPECAO DA VISA-DF NO HAB — 18-02-2011

GOVERNO DO DISTRITO FEDERAL
SECRETARIA DE SAUDE
SUBSECRETARIA DE VIGILANCIA A SAUDE
DIRETORIA DE VIGILANCIA SANITARIA
NUCLEO DE INSPEGAO DE BRASILIA-SUL

RELATORIO DE INSPECAO

Em inspecdo realizada em 18/02/2011, no Hospital de Apoio de Brasilia, por
solicitagdo do Diretor da DIVISA, com o objetivo de verificar as condigcées de
armazenamento de medicamentos hemoderivados, termolabeis, constatamos seguinte
situacao:

1. O hospital dispée de uma area de armazenamento denominada sala de
armazenamento de fator do Nucleo de Coagulopatias, onde se encontram 4
refrigeradores, sendo 3 domésticos (1 com defeito) e 1 comercial com 4 portas
(apresentando mofo na area interna da porta), nenhum deles adequados para o
armazenamento de medicamentos termolabeis. Esta area nao é suficiente para o
armazenamento de todo o medicamento que o hospital recebe, sendo utilizadas
outras areas para complementar a estocagem. Existem produtos estocados na sala
de curativos em refrigerador domeéstico. No posto transfusional, no refrigerador de
armazenamento de bolsas de sangue e em refrigerador doméstico onde também
sdo armazenados as bolsas para descarte; no laboratério de coagulopatias em
refrigerador doméstico; e inclusive, quando nao ha mais espagos nos refrigeradores
citados, sdo armazenados no refrigerador da copa da diretoria, segundo
informacdes.

2. No laboratério de coagulopatias foi encontrada em um dos refrigeradores (marca
consul) uma grande quantidade de produtos vencidos (Kits de reagentes e alguns
medicamentos). O refrigerador foi interditado cautelarmente, conforme termo de
interdicdo n° 63033, de 18/02/2011, para posterior apreensdo dos produtos
vencidos.

3. Por se tratarem de equipamentos inadequados para estocagem de medicamentos
termolabeis, observou-se que em todos eles ha a formacao de placas de gelos, que

1 S



vao se degelando e umedecendo as embalagens danificando-as, bem como
comprometendo a visualizagao das informagdes de rotulagem.

4. Considerando que o hospital dispée de farmacia privativa, estranhamente estes
medicamentos ndo ficam submetidos ao seu controle quanto ao recebimento,
armazenamento, distribui¢ao interna e dispensagao para os pacientes.

Diante do exposto acima, ressaltamos que o hospital devera, em carater de
urgéncia, providenciar area adequada e equipamentos especificos, em quantidade
suficiente, dotados de sistema eletronico de alerta e ligados a rede elétrica de
emergéncia, para a estocagem dos medicamentos hemoderivados termolabeis,
transferindo a responsabilidade do recebimento, armazenamento, distribuicdo e
dispensacgao para a farmacia do hospital.

Reiteramos ainda, as seguintes recomendagdes técnicas, ja objeto de relatério
anterior:

1

Deve ser providenciado um manual com definicao das responsabilidades de toda
a cadeia de recebimento, armazenamento, distribuicdo e dispensacdo dos
medicamentos do Programa de Coagulopatias do Ministério da Saude extensivo
aqueles adquiridos pela SES, assim como o fluxo da documentacéo;

Deve ser elaborado um programa de manutencdo preventiva e corretiva dos
equipamentos de refrigeragao;

O sistema eletrénico de alerta dos equipamentos deve ter dispositivo que acione
as pessoas autorizadas para a adogao de medidas corretivas em tempo habil;
Devem existir registros de monitoramento da temperatura de todos os
equipamentos de frio, com definicao da faixa de aceitabilidade;

Devem existir procedimentos operacionais para todas as atividades de forma a
garantir a manutencao da qualidade e seguranca dos medicamentos;

Deve existir um manual de instrugbes para o paciente que contemple os
cuidados relativos ao transporte, guarda, utilizacdo e descarte dos
medicamentos e suas possiveis reacdes adversas.

Termos emitidos durante a inspegéo:
Termo de Vistoria n°® 959901 e termo de interdicdo n® 63033.
Em anexo fotos para ilustrar a situagdo.

Brasilia, 21 de fevereiro de 2011.
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FOTOS HOSPITAL DE APOIO - ANEXAS AO RELATORIO
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Anexo E — Portaria SES n° 162, de 09 de agosto de 2012.

PORTARIA N° 162, DE 9 DE AGOSTO DE 2012.
O SECRETARIO DE ESTADO DE SAUDE DO DISTRITO FEDERAL, no uso das atribuicdes que lhe confere o inciso XI
do art. 204 do Regimento Interno da Secretaria de Estado de Saude, aprovado pela Portaria n° 40, de 23 de julho de 2001, e
Considerando a Lei federal n° 8080/1990 que regulamenta o Sistema Unico de Satde — SUS, em todo territério nacional;
Considerando os Artigos 5° e 6° em seus incisos I, 111 e XV do Decreto Distrital n® 14.937, de 13 de agosto de 1993, que
aprovou o Estatuto da Fundagdo Hemocentro de Brasilia; Considerando a Lei Federal n° 10.205/2001, de 21 de margo de 2001
que cria 0 SINASAM e o Decreto no. 3990/2001, que regulamenta o art. 26 da Lei no 10.205, que dispde sobre o Sistema
Nacional de Sangue, Componentes e Hemoderivados e estabelece o ordenamento institucional indispensavel a execugdo
adequada das atividades do SINASAM; Considerando a Portaria da SES/DF, no. 54/2011, que d& competéncias a FHB como
orgdo responsavel pela hemoterapia no DF; Considerando a Lei n® 12.401/2011, que dispde sobre a assisténcia terapéutica e a
incorporagio de tecnologia em satde no ambito do Sistema Unico de Satde — SUS, modificando o Titulo 11 da Lei n° 8.080,
de 19 de setembro de 1990, passa a vigorar acrescido do Capitulo VIII; Considerando a necessidade de garantir 0 acesso e 0
acolhimento humanizado aos pacientes com coagulopatias hereditérias e prestar atencdo integral e multidisciplinar, a esta
clientela em todas as suas necessidades de salde; Considerando as desigualdades sociais no grupo de pacientes com
coagulopatias hereditarias e as iniquidades de acesso aos servi¢os; Considerando que as coagulopatias hereditarias, em especial
as hemofilias, apresentam-se nas formas leve, modera da ou grave, requerendo servicos de atencéao e cuidado com capacidades
resolutivas diferenciadas; Considerando os protocolos de atengéo a salide para os pacientes com coagulopatias hereditarias, em
especial as hemofilias, do Ministério da Satde e da SES/DF, em vigor, que determinam o tratamento a este grupo de pacientes
RESOLVE:
Art. 1° Atribuir competéncia no ambito da Secretaria de Estado de Salude do DF & Fundacdo Hemocentro de Brasilia — FHB
para coordenar e regular a atencéo integral aos pacientes com coagulopatias hereditarias.
Art. 2° Definir o modelo de atencdo e cuidado & sadde integral dos pacientes com coagulopatias hereditarias no ambito do
Distrito Federal, na forma do anexo | desta Portaria. Art. 3° Determinar as Subsecretarias da SES/DF que viabilizem todas as
demandas, incluindo aquelas de infra-estrutura, recursos humanos e insumos das unidades e servicos de salide, necesséarias para
estruturar o funcionamento das mesmas, conforme definido no anexo | desta Portaria. Paragrafo Unico — A Subsecretaria de
Gestdo do Trabalho e da Educacéo em Saude deveré realizar prontamente o remanejamento dos servidores entre 0s servigos de
salide da SES/DF e providenciar a lotagcdo dos novos, a fim de que possa ser garantido o atendimento adequado e
multiprofissional nas unidades de salde que integrardo a rede de servicos de atencdo aos pacientes com coagulopatias
hereditérias.
Art. 4° O Comité Técnico em Coagulopatias Hereditarias do Distrito Federal — CTCH, bem como a Junta Médica, constituem
instancias de apoio técnico, cientifico e de controle social da Atencdo Integral aos pacientes portadores de coagulopatias
hereditérias do DF. § 1°. — Todas as decisdes do CTCH deverdo ser baseadas e fundamentadas no conhecimento cientifico e no
protocolo definido pela SES para estes pacientes; § 2°. — Os representantes dos pacientes que integram o CTCH poderdo
encaminhar reivindicaces e propostas de seus representados; § 3°. — Toda manifestacdo de usuarios, realizada por meio da
ouvidoria ou de outros mecanismos, sera avaliada pelo CTCH.
Art. 5° Determinar que a guarda dos prontudrios dos pacientes sob os cuidados do Centro em Tratamento de Coagulopatias do
Distrito Federal — CTCDF, no Hospital de Apoio de Brasilia, seja transferida para a FHB.
Art. 6° Tornar sem efeito a Portaria de 12 de maio de 2003, publicada no DODF n° 91, de 14 de maio de 2003, que criou 0
Centro em Tratamento de Coagulopatias do Distrito Federal - CTCDF no Hospital de Apoio de Brasilia.
Art. 7° Esta Portaria entra em vigor na data da sua publicacéo.

RAFAEL DE AGUIAR BARBOSA
ANEXO |
COMPETENCIAS DA REDE DE SERVICOS

1- DA ATENCAO A SAUDE DOS PACIENTES: 1.1. Todo paciente com suspeita de coagulopatia hereditaria sob cuidados
de profissionais de unidades de satde no DF, publicas ou privadas, devera ser referenciado para um médico hematologista da
rede privada ou da Unidade de Hematologia e Hemoterapia — UHH do hospital ptblico mais préximo da residéncia do paciente,
para ser submetido a avaliacdo inicial. 1.2. O médico hematologista devera realizar a avaliagdo clinica do paciente e
providenciar a realizacdo dos exames de triagem (hemograma completo, fibrinogénio, TP e TPPa). 1.3. Caso o0s exames de
triagem tenham resultados alterados, o hematologista devera solicitar a realizacdo dos exames para elucidacéo diagndstica no
Laboratério de Hemostasia da Fundagdo Hemocentro de Brasilia — FHB, conforme divulgado aos hospitais € como consta no
Protocolo para Atencéo Integral as Pessoas com Coagulopatias Hereditérias. 1.4. Os resultados dos exames realizados pelo
laboratério da FHB serdo devolvidos ao médico solicitante, por meio de fax ou e-mail. 1.5. Caso os resultados dos exames
indiqguem uma coagulopatia hereditéria, o laboratorio da FHB encaminhard esses resultados ao servico de referéncia da rede
publica de salde do DF para atencdo a saude desses pacientes, a fim de que seja agendada uma avaliagdo com a equipe
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multiprofissional e definido o acompanhamento; 1.6. Nos casos em que 0s exames laboratoriais ndo sejam conclusivos, mas
ndo excluam uma coagulopatia hereditaria, o laboratério da FHB comunicara o servico de referéncia da rede publica de satde
do DF para atencéo a salde desses pacientes, a fim de que seja agendada uma avaliacdo com o hematologista do servico para
dar continuidade a investigagdo, visando a elucidacéo diagnéstica e acompanhamento; 1.7. A FHB devera solicitar a Secretaria
de Estado de Salde — SES providéncias para que os resultados dos exames realizados na institui¢do possam ser disponibilizados
no prontuario eletroénico da SES; 1.8. Todas as unidades de satde da SES/DF com competéncias definidas nesta Portaria para
o cumprimento da oferta de atencéo integral aos pacientes com coagulopatias hereditarias deverdo receber apoio técnico e
suporte da UHH do hospital publico de referéncia para aquela unidade de satde. Os hospitais que ndo tenham UHH deverdo
encaminhar os pacientes para atendimento ambulatorial na FHB; 1.9. Os servicos da SES envolvidos na atengéo a saide dos
pacientes que tém instalado o prontuario eletrénico para registro dos atendimentos deverdo utilizar esse meio de registro,
visando o compartilhamento das informacdes entre esses servigos; 1.10. As equipes do Servigco de Atendimento Mdvel de
Urgéncia — SAMU, do Programa de Salde da Familia e dos Nicleos Regionais de Atengdo Domiciliar — NRAD deverao ser
capacitadas para atender esses pacientes em todo o DF; 1.11. Os atendimentos de urgéncia e emergéncia, assim como os exames
de imagem, de laboratério — exceto os exames de hemostasia -, outros procedimentos diagndsticos ou terapéuticos serdo
executados pelos hospitais da rede de saude, conforme contido neste anexo; 1.12. O atendimento assistencial na FHB ficara
restrito ao atendimento ambulatorial, incluindo o uso de medicacGes injetaveis e a assisténcia farmacéutica. 2 — DO
ATENDIMENTO AMBULATORIAL: 2.1. A FHB ficaréa responsavel pelo atendimento ambulatorial multiprofissional dos
pacientes com diagnoéstico confirmado de coagulopatia hereditaria hemorragica; 2.2. O acompanhamento as criangas de até 13
anos de idade completos seré realizado em conjunto com a equipe de pediatras e especialistas do Hospital da Crianga de Brasilia
José Alencar — HCB, integrado a rede de servigos da SES/ DF; 2.3. A FHB realizara o primeiro atendimento ambulatorial e
agendard a 12 consulta no HCB. Sera entregue ao responsdvel um comprovante do agendamento; 2.4. Os registros dos
atendimentos devem ser realizados no prontuério eletronico, inclusive o relatdrio médico dos pacientes e os resultados dos
exames; 2.5. Todos os pacientes com diagndstico confirmado de coagulopatia hereditaria na data da publicagio desta Portaria,
em acompanhamento em unidades de salude da SES/DF, deverao ser encaminhados a FHB para reavaliacdo e continuidade do
acompanhamento ambulatorial, independentemente de qual seja o servico que esteja realizando o0 acompanhamento, da situacéo
cadastral do paciente, da idade, da gravidade e da localidade de residéncia; 2.6. Os pacientes encaminhados & FHB para
acompanhamento, que ndo tenham realizado exames de controle da doenca na FHB ou em laboratério de referéncia para
hemostasia do Ministério da Satde — MS, no periodo de um ano que anteceder a 12 consulta na FHB, deverédo ser submetidos
a coleta de sangue para a realizagdo de exames pelo laboratério da FHB, de acordo com os Protocolos da SES e do MS; 2.7. O
atendimento aos portadores de coagulopatias hereditarias na FHB e no HCB deve ser realizado por equipe multiprofissional,
contando no minimo com profissionais para a assisténcia hematoldgica, de enfermagem e psicossocial; 2.8. A FHB
providenciara carteira de identificagdo com os dados dos pacientes. Os pacientes deverdo apresentar esta carteira quando de
qualquer consulta nos servicos de saude; 2.9. Os pacientes deverdo ser orientados a usar a dose domiciliar ou o fator da
coagulacdo da profilaxia disponivel na residéncia, sempre que houver um evento hemorragico, antes de se deslocar para o
servigo de satide. Também deverdo ser orientados a informar a sua condigdo de satde quando do atendimento no servico e a
levar consigo trés doses de infusdo dos fatores da coagulagdo, para o primeiro atendimento no servi¢o de salde. 3- DO
AMBULATORIO DE ORTOPEDIA E DA REABILITACAO: 3.1. As consultas ambulatoriais de ortopedia serdo agendadas
pelo ambulatério da FHB, conforme solicitacdo do hematologista assistente e de acordo com a agenda do ortopedista,
previamente acordada com a FHB; 3.2. Sempre que necessario, por indicagdo dos médicos assistentes, o ambulatdrio da FHB
agendara avaliagdo do paciente com um profissional das especialidades de Fisiatria e Fisioterapia da equipe do Nucleo de
Reabilitacdo do Hospital de Apoio de Brasilia— HAB e comunicaré aos pacientes/ responsaveis; 3.3. A equipe de profissionais
do Nucleo de Reabilitagdo do Hospital de Apoio de Brasilia — HAB realizara a reabilitacdo fisica destes pacientes, conforme
programacao especifica para cada paciente, a partir da indicagdo de avaliacdo especializada feita pela equipe multiprofissional
da FHB; 3.4. Os procedimentos de radiosinoviortese ou aplicacdo intra-articular de radioisétopo, quando indicados pelo
ortopedista, serdo realizados no Servico de Medicina Nuclear do Hospital de Base do Distrito Federal - HBDF; 3.5. Cabera ao
ortopedista que realizara o procedimento agendar no Servigo de Medicina Nuclear do HBDF a realizagéo do procedimento e
solicitar o suporte da UHH; 3.6. Os pedidos de cirurgias ortopédicas serdo encaminhados pela FHB a direcdo do hospital que
o0 ortopedista indicar, para que seja agendado o procedimento; a FHB comunicara o agendamento aos pacientes/ responsaveis;
4- DOS PROCEDIMENTOS INVASIVOS E CIRURGICOS: 4.1. Os pacientes com coagulopatias hereditarias que necessitem
ser submetidos a procedimentos invasivos ou cirdrgicos eletivos deverdo informar ao médico assistente do servico de
referéncia, que providenciara o suporte medicamentoso e orientara o paciente quanto aos cuidados que devam ser tomados
antes, durante e ap6s o procedimento; 4.2. Dependendo do tipo de procedimento e da situacéo clinica do paciente, devera ser
avaliada pelo médico assistente, juntamente com o profissional que ird realizar o procedimento, a pertinéncia da realizacdo e a
seguranca antes, durante e ap0s a realizacéo do procedimento, incluindo o local onde ocorrera o procedimento; 4.3. Os pacientes
ou responsaveis legais de pacientes com coagulopatias hereditarias que necessitem ser submetidos a procedimentos invasivos
ou cirurgicos de urgéncia/emergéncia deverdo informar ao médico que ira realizar o procedimento a situagdo de satde do
paciente para que ele providencie junto a UHH do hospital ou a FHB o suporte medicamentoso e orientagfes em relagédo ao
manejo do paciente, antes, durante e apds o procedimento; 4.4. Nos casos de pacientes que necessitem de procedimentos
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eletivos ou de urgéncia/emergéncia que possam ser realizados pelo hospital da regional de salde onde estiverem sendo
atendidos, de acordo com a avaliagdo da equipe, incluindo a do médico hematologista da UHH, néo precisardo ser transferidos
para outra regional/hospital; 4.5. Nos casos de procedimentos que o hospital regional ndo disponha de suporte técnico
necessario, 0s pacientes deverdo ser transferidos para os servigos de referéncia, de acordo com o que segue neste anexo. Todas
as transferéncias deverdo ser precedidas de contato do médico do servigo de origem do paciente com o médico da unidade
hospitalar que ira receber o paciente; 4.6. O Hospital Materno Infantil de Brasilia — HMIB recebera dos hospitais regionais
criancas com até 13 anos de idade completos, para procedimentos eletivos e de urgéncia/emergéncia clinicos e de cirurgia
pediatrica em geral. Os casos que necessitem de assisténcia da neurocirurgia, ortopedia, cirurgia cardiaca e vascular ndo deverédo
ser transferidos para 0 HMIB e sim diretamente para 0 HBDF. Todas as transferéncias de pacientes para o hospital deverdo ser
precedidas de contato do médico do servi¢o de origem do paciente com o médico da unidade do HMIB ou do HBDF que ira
receber o paciente; 4.7. O Hospital Regional da Asa Norte — HRAN recebera de outros hospitais regionais, pacientes com 14
anos ou mais, para procedimentos especializados eletivos e de urgéncia/emergéncia que realize e que ndo possam ser resolvidos
no hospital regional em que estiver o paciente. Todas as transferéncias de pacientes para o hospital deverdo ser precedidas de
contato do médico do servigo de origem do paciente com o médico da unidade do HRAN que ira receber o paciente; 4.8. Os
pacientes com coagulopatias hereditarias com quadro de hemorragia grave ou sua suspeita (em especial hemorragia de sistema
nervoso central), de qualquer idade, deverdo ser transferidos diretamente para 0 HBDF, apds contato do médico do hospital de
origem do paciente com os médicos de plantdo no HBDF; 4.9. Nos casos de suspeita de hemorragia de sistema nervoso central
0s pacientes devem ser encaminhados diretamente & Neurocirurgia do Pronto Socorro — PS do HBDF; 4.10. Nos demais casos
de atendimento no HBDF, as criangas até os 13 anos de idade completos deverdo ser encaminhadas ao 7° andar do hospital e
0s pacientes acima desta idade, a Clinica Médica do PS do hospital; 4.11. O médico que receber o paciente na Pediatria, na
Clinica Médica ou na Neurocirurgia, devera entrar em contato com a UHH/HBDF para receber o suporte necessario ao
atendimento dos pacientes; 4.12. Caso o0 paciente requeira a avaliacdo de outra especialidade, 0 médico assistente ou 0
hematologista do HBDF solicitara o atendimento; 4.13. A remogdo de paciente com coagulopatia hereditaria para qualquer
servico de emergéncia devera, SEMPRE, ser precedida do contato do médico que esta encaminhando com o médico da unidade
que ird receber o paciente; 4.14. Quando da alta hospitalar, o paciente devera receber relatdrio médico para que seja entregue
ao médico assistente do servigo de referéncia de tratamento para os pacientes com coagulopatias hereditérias, que o estiver
acompanhando. 5— DO ATENDIMENTO ODONTOLOGICO: 5.1. A atenco a Satde Bucal dos pacientes com coagulopatias
hereditérias no &mbito da SES/DF seréa referenciada para os Centros de Especialidades Odontoldgicas — CEO do DF e para o
HCB; 5.2. A FHB fard o agendamento da primeira consulta no CEO de mais féacil acesso para o paciente e comunicara ao
paciente/responsavel; 5.3. Sendo a melhor opgao para o paciente um servi¢o odontoldgico do Plano Piloto, os pacientes de até
13 anos de idade completos serdo encaminhados pela FHB para 0 HCB; os pacientes com 14 anos de idade ou mais, para o
CEO do HRAN; 5.4. O CEOQ, ao realizar o primeiro atendimento, elaborara o plano de tratamento e acompanhamento que sera
informado ao paciente/responséavel; 5.5. O CEO que receber o paciente ficard com a responsabilidade de dar continuidade ao
tratamento/acompanhamento e de fazer busca ativa quando necessério; 5.6. De acordo com a avaliagdo odontolégica no CEO,
0 paciente podera ser agendado para atendimento em outro servigo especializado; 5.7. O CEO devera registrar o atendimento
dos pacientes no prontuario eletrénico. Os CEOs que ainda ndo estiverem informatizados deverdo encaminhar uma cdpia do
registro do atendimento realizado & FHB. 6 — DOS EXAMES PARA DIAGNOSTICO E ACOMPANHAMENTO DOS
PACIENTES: 6.1. Os exames para elucidagdo do diagndstico e acompanhamento dos pacientes com coagulopatias hereditérias,
especificados no Protocolo para Atengdo Integral as Pessoas com Coagulopatias Hereditarias da SES, serdo realizados pelo
Laboratério de Hemostasia da FHB; 6.2. Nos casos em que houver necessidade, o laboratério da FHB podera enviar amostra
de sangue dos pacientes para outro laboratério, de preferéncia um dos laboratérios de hemostasia de referéncia nacional do
MS, a fim de realizarem os exames para a FHB; 6.3. A coleta de sangue dos pacientes e a realizagdo dos exames de hemostasia
deverdo seguir os procedimentos divulgados pelo laboratoério e constantes do Manual de Procedimentos Operacionais Padrao
—POP do Laboratdrio de Hemostasia da FHB e do Protocolo para Atengdo Integral as Pessoas com Coagulopatias Hereditarias
da SES; 6.4. A coleta de sangue de pacientes internados e o transporte das amostras do hospital para o Hemocentro sera de
responsabilidade do hospital onde estiver internado o paciente. 6.5. A amostra de sangue devera ser enviada ao Hemocentro
imediatamente apds a coleta, pois 0 prazo para o0 seu processamento, sem prejuizo do material coletado, é de apenas 1 hora. As
amostras ndo devem ser congeladas pelo hospital, pois o congelamento de amostras para a realizagdo desses exames obedece
a critérios extremamente especificos. 7- DA ASSISTENCIA FARMACEUTICA AOS PACIENTES:7.1 A FHB sera
responsavel pelo armazenamento, distribuicao aos hospitais que fazem parte da rede de atencdo a sadde destes pacientes, pela
dispensagdo em domicilio ou na propria institui¢do e pelo acompanhamento farmacoterapéutico.7.1.1 A aquisi¢&o ficara sob a
responsabilidade do Ministério da Saude e, para situagdes especificas, da Secretaria de Saide do DF; 7.2 A FHB participara do
processo de programacéo fornecendo periodicamente informagdes sobre indicadores de consumo dos produtos e necessidade
de aquisicao, visando manter o tratamento instituido no Distrito Federal, para os pacientes que aqui residem e da Regido
Integrada de Desenvolvimento do Distrito Federal e Entorno (RIDE);7.3 Serdo disponibilizados estoques estratégicos de
produtos farmacéuticos nos servicos referenciados para o tratamento das urgéncias/emergéncias, internagdo e atendimento
ambulatorial e nos hospitais que compdem a rede, localizados em regides onde sdo observados maiores contingentes de
pacientes com coagulopatias hereditérias; 7.4 A FHB sera responsavel pelo treinamento dos servidores dos hospitais no que se
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refere ao adequado armazenamento, manejo, infuséo e controle de estoque dos produtos.7.5 Os hospitais que compdem a rede
deverdo garantir que apenas os servidores capacitados pela FHB desenvolvam as a¢0es supracitadas;7.5 Faz parte da politica
nacional de assisténcia farmacéutica a promogao do uso racional de medicamentos, por intermédio de a¢des que disciplinem a
prescricdo, a dispensacdo e o consumo. Neste sentido, serdo atendidas prescrigdes emitidas por médico hematologista, no
exercicio regular de suas funcdes nas unidades pablicas de satde do DF, referenciadas para o tratamento destes pacientes e que
estejam em conformidade com o protocolo de tratamento vigente no DF;7.6 As prescri¢des médicas advindas de unidades de
saude privadas deverdo ser validadas por médicos hematologistas em exercicio na FHB;7.7 As dispensac0es de produtos para
o0 tratamento em regime de profilaxia e doses domiciliares para o tratamento sob demanda serdo realizadas exclusivamente pela
FHB;7.8 O retorno dos frascos vazios dos produtos e dos materiais perfuro cortantes relacionados com o uso dos produtos
dispensados & fator condicionante para cada prescrigio subsequente. 8- DA ATENCAO PSICOSSOCIAL AOS PACIENTES:
8.1. O atendimento psicossocial contard com profissionais do Servigo Social e da Psicologia e terd como objetivo orientar e
promover agdes para 0s pacientes com coagulopatias hereditérias, com o intuito de acolher estes pacientes visando minimizar
as desigualdades sociais e melhorar a integragéo biopsicossocial, tanto do paciente como de seus familiares; 8.2. Em todos o0s
atendimentos os pacientes e familiares serdo sensibilizados quanto a importancia e necessidade do tratamento para a melhoria
da qualidade de vida do paciente; 8.3. Os pacientes e familiares serdo orientados sobre seus direitos e deveres, bem como sobre
0s recursos disponiveis na rede social em que estiverem inseridos, de acordo com a localidade de sua residéncia; 8.4. Como as
alteragBes na vida cotidiana causadas pelas coagulopatias sdo bastante relevantes e podem interferir em toda a dinamica
familiar, o atendimento psicossocial torna-se um suporte fundamental aos pacientes e familiares, complementando o
atendimento médico e de outras &reas da sadde oferecido pelo Sistema Unico de Satde — SUS/DF. DA GESTAO DA
ATENCAO A SAUDE DOS PACIENTES: 1. DA GESTAO: A gestdo da atencdo e cuidado integral dos portadores de
coagulopatias do DF sera democratica e participativa, envolvendo articulago e integracdo de diversas instancias e servicos da
rede SES e de outros 6rgdos do DF, coordenada pela FHB. A FHB devera promover articulagdes com outros érgaos e setores
de governo que possam atuar na assisténcia social, seguranca alimentar, garantia dos direitos humanos e de seguridade social
para estas pessoas, visando garantir o bem estar e qualidade de vida dos pacientes. A FHB realizar supervisdo e capacitagdo
técnica de profissionais das unidades de satde da rede, com o apoio de outros 6rgéos da SES, do Governo do Distrito Federal
— GDF e Governo Federal, com atribui¢des voltadas para esse fim. Com o apoio da Coordenacdo da Hematologia da
Subsecretaria de Atencédo a Satde — SAS/SES/DF, a FHB coordenara o processo de revisdo e atualizagdo do Protocolo para
Atencédo Integral as Pessoas com Coagulopatias Hereditarias, bem como sua implantacdo no DF. O Comité Técnico em
Coagulopatias Hereditarias do DF — CTCH, com participacdo de representantes de usuarios e médicos hematologistas, tem
atribuices técnicas relativas a atencgéo integral a estes pacientes, incluindo 0 acompanhamento da atengéo a salide aos pacientes
e a aplicacdo e atualizagdo do Protocolo. A Junta Médica podera ser convocada pelo CTCH, pela direcdo da FHB ou da SES
para analise e julgamento dos casos ndo consensuais relativos a diagndsticos e condutas médicas. A FHB realizara processo
continuo de avaliagdo da atencdo e cuidado aos portadores de coagulopatias hereditarias do DF, apresentando anualmente um
relatdrio as instancias gestoras e de controle social da SES. Os insumos para 0 desenvolvimento do processo de atencdo serdo
adquiridos pela SES e gerenciados por cada um dos servigos da SES envolvidos na atengdo a salde destes pacientes, a partir
das demandas informadas, exceto 0s medicamentos especificos para o tratamento desses pacientes. Estes medicamentos serdo
adquiridos pelo MS e, excepcionalmente, pela SES, e serdo armazenados, distribuidos aos servicos e dispensados aos pacientes
pela FHB. 2. DO PLANEJAMENTO E AVALIACAO: O planejamento das acdes e atividades de atencdo aos pacientes com
coagulopatias hereditarias deve ser realizado anualmente por meio de processo participativo, envolvendo as unidades e servigos
de saude que participam da rede de cuidado definida nesta Portaria, pelos membros do CTCH e coordenado pela FHB. Devera
ser elaborado um plano integrado e articulado, com participacéo de todas as unidades de satde do SUS envolvidas na atencéo
a saude destes pacientes. As ag0es intersetoriais voltadas aos pacientes com coagulopatias hereditarias deverdo ser planejadas
de forma articulada com outros 6rgdos de governo, por meio de agdo coordenadora da FHB. O planejamento fisico financeiro
executado sera objeto de relatérios publicos e transparentes que serdo divulgados. O Plano em execucéo devera ser submetido
a avaliacOes sistematicas semestrais para eventuais correcdes e adequacdes de estratégias. Os resultados das avaliagdes serdo
objeto de analise participativa e, de forma conjunta, deverdo ser propostas e encaminhadas as devidas medidas para o
aperfeicoamento de fluxos, servigos, bem como da operacionalizacdo da Rede. 3. DO CADASTRO DE PACIENTES COM
COAGULOPATIAS HEREDITARIAS: O cadastro nacional de pacientes com diagndstico de coagulopatia hereditéria
encontra-se na base de dados do Ministério da Saude, sendo gerenciado pela Coordenacgéo Geral de Sangue e Hemoderivados
— CGSH e contém dados para o acompanhamento dos pacientes e para o0 planejamento de aces no ambito federal e
estadual/distrital. Ele encontra-se na plataforma “web”, denominado Hemovida Web Coagulopatias e tem como gestor estadual,
em cada estado da federagdo e no DF, o Hemocentro Coordenador. A geréncia do cadastro no nivel estadual/distrital incluird a
permissédo de acesso dos profissionais de salde que realizardo operagdes no sistema Hemovida Web Coagulopatias, com perfis
de acesso diferenciados, a depender das atividades a serem executadas no sistema por cada um dos profissionais. A FHB
disponibilizara aos profissionais designados pelas dire¢des dos hospitais os perfis de acesso ao Hemovida Web Coagulopatias,
de acordo com as atividades desenvolvidas por cada um, em cada hospital. Os profissionais de cada hospital deverédo langar no
sistema os dados solicitados referentes as infusdes de medicamentos para os pacientes por eles atendidos. Serdo de
exclusividade da FHB, enquanto institui¢do gestora do Hemovida Web Coagulopatias no DF: a inclusdo dos pacientes novos
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e a elaboracdo do Boletim Nacional de Movimentagdo de Estoque de Medicamentos — BONAME, mensalmente. 4. DA
CAPACITACAO CONTINUADA DOS PROFISSIONAIS: A FHB tera a responsabilidade de identificar as necessidades,
planejar e realizar os processos de capacitacdo dos profissionais para atuarem nesse campo, com apoio da SES/DF e da
Fundaco de Ensino e Pesquisa em Ciéncia da Salde — FEPECS, assim como do Ministério da Saide por meio da Coordenagao
Geral de Sangue e Hemoderivados. A capacitacdo de pessoas envolvidas na atencdo destes pacientes devera ser gradual e
permanente, devendo incluir as equipes dos programas de Salde da Familia, os Nucleos Regionais de Atengdo Domiciliar —
NRAD e o Servico de Atendimento Mével de Urgéncia — SAMU para suporte e atendimento aos pacientes portadores de
coagulopatias hereditarias, no que compete a cada um dos programas, no ambito do Distrito Federal. 5. DOS INSUMOS PARA
A ASSISTENCIA FARMACEUTICA: Os produtos medicamentosos para o tratamento dos pacientes com coagulopatias
hereditérias serdo repassados para a FHB pela Coordenacédo Geral de Sangue e Hemoderivados do MS, de acordo com as
normas do MS. Os produtos previstos no protocolo da SES/DF, ndo contemplados nas normas do MS, em quantidade ou
especificacdo, serdo adquiridos pela SES/ DF mediante planejamento prévio e repassados a FHB para atender os pacientes
residentes no DF e nos municipios da RIDE. Cabera a FHB o gerenciamento dos produtos recebidos pelo MS e pela SES para
a atencdo a salde dos pacientes. A FHB ndo sera responsavel pela a aquisigdo dos produtos para a assisténcia farmacéutica aos
pacientes. Os demais insumos de uso comum nos servicos de salde deverdo ser gerenciados por cada unidade. 6. DA
COMUNICACAO SOCIAL E EDUCACAO PARA A SAUDE Serdo planejadas e realizadas campanhas de educacio e
comunicacdo difundindo informagdes para os pacientes, familiares e profissionais de sadde. As mudangas do modelo de atengdo
ao longo de todo o processo de sua implementacéo deverdo ser divulgadas por meio de campanhas de difuséo de informagéo.
A FHB providenciard a elaborago e distribuicdo de materiais educativos e informativos destinados aos pacientes, familiares e
profissionais de saude.
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Anexo F— PROTOCOLO DE TRATAMENTO *

Secretaria de Estado de Saude do Distrito Federal
Subsecretaria de Atengdo a Saude

Diretoria de Assisténcia Especializada

Comissdo Permanente de Protocolos de Aten¢do a Saude

Area: Hematologia e Hemoterapia

Protocolo Clinico: Protocolo de Atengdo Integral as pessoas com Coagulopatias Hereditdrias

Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas

Este Protocolo foi elaborado por equipe de médicos da SES e da FHB a partir da revisdo do atual “Protocolo para
o Tratamento dos Pacientes com Hemofilias Adulto e Criangas no DF”, da SES/DF, do “Manual de Tratamento
das Coagulopatias Hereditarias” € do “Protocolo Brasileiro de Profilaxia para Hemofilia Grave”, ambos do
Ministério da Salde, tendo como referencia o “Protocolo de Blanchette” e a literatura cientifica de revistas
indexadas e de trabalhos de Medicina Baseada em Evidéncias.

O Protocolo teve o seu escopo ampliado para as demais coagulopatias hereditérias, além das hemofilias e foi
organizado seguindo o roteiro adaptado da Comissao Permanente de Protocolos de Atengdo a Saude da SES, que
contém a metodologia, o publico alvo, orientagBes gerais para os pacientes e profissionais, o CID, o diagnostico,
tratamento, a profilaxia, os produtos utilizados no tratamento, alertas e cuidados no manejo desses pacientes, além
da bibliografia.
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* 1° Protocolo de tratamento — aprovado e publicado em 2011, revisto em 2012, 2014 e 2018.
Republicado em 24 de janeiro de 2019.
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1. METODOLOGIA:

A legitimidade de uma norma técnica ou protocolo depende do seu processo de elaboracédo, que deve
ser participativo e democratico, construindo consensos entre os profissionais, mas visando, essencialmente, a satide
e 0 bem estar dos individuos aos quais se destina. A factibilidade é outra caracteristica importante de um protocolo
e justifica a necessidade da aprovacdo e anuéncia dos dirigentes e gestores e sua subsequente incorporacdo nos
instrumentos de planejamento tanto nos objetivos e metas da instituicdo, como financeiro.

Tomando como referéncia estas orientacdes, para a elaboracdo desse Protocolo foi adotada a
seguinte metodologia:

Fase 1: Construcdo do Documento Preliminar

Uma equipe técnica da Secretaria de Estado de Satde do DF-SES/DF, composta de especialistas da
Fundacdo Hemocentro de Brasilia-FHB e da prdpria SES, reviu o Manual de Tratamento das Coagulopatias
Hereditarias e o Protocolo Brasileiro de Profilaxia para Hemofilia Grave, ambos do Ministério da Saude-MS e o
Protocolo de tratamento de Hemofilia para adultos e criancas da SES/DF, de 2011, em diversas reunides
presenciais, com o objetivo de construir os consensos registrados no documento preliminar deste Protocolo.

O processo iniciou-se com a revisdo do Protocolo de 2011 por duas situagdes:

a. umaavaliacdo da equipe dirigente sobre a necessidade de rever o Protocolo de 2011 da SES e incorporar
alternativas terapéuticas indicadas e disponiveis para esses pacientes, além da ampliacdo da capacitacao
de profissionais da rede de satde do DF no trato desse tema.

b. o fato de o Ministério da Salde ter incorporado a pratica da Profilaxia Priméria para as criangas com
hemofilia, a partir de dezembro de 2011.

Essas diretrizes orientam o Sistema Unico de Salde-SUS na abordagem e tratamento pertinente ao
grupo de patologias, cabendo a cada unidade federativa ajustar e adequar as suas especificidades e recursos.

O Protocolo de Blanchette embasou a elaboracéo deste Protocolo, além de uma revisdo bibliografica
extensa a partir das plataformas e bases Medline, Pubmed e Cochrane, com o objetivo de incorporar as inovagdes
tecnoldgicas decorrentes do conhecimento cientifico acumulado sobre o assunto.

Fase 2: Consulta Publica

O documento preliminar do Protocolo foi disponibilizado no site da SES/DF, a partir de 16 de margo
de 2012 e ficou submetido a consulta publica pelo periodo de 60 dias, de 1° de abril a 30 de maio de 2012, com
ampla divulgacdo a comunidade envolvida, tanto de profissionais de salide, como de usudrios.

Fase 3: Analise e incorporacdo das contribuicdes recebidas

As contribuigdes enviadas durante o periodo da consulta publica foram incorporadas ao texto
original e debatidas em férum especifico promovido pela FHB e pela SES/DF. O documento original, acrescido
das contribui¢bes da consulta publica e do férum, passou por uma revisdo de redagdo e foi encaminhado a
Comissdo Permanente dos Protocolos de Atencdo a Salde-CPPAS, da Subsecretaria de Atencdo a Sadde-
SAS/SES, para analise e aprovacao.

Fase 4: Apresentacdo e aprovacdo do Protocolo pelo Secretario de Salde

O protocolo aprovado pela CPPAS/SAS/SES foi encaminhado ao Secretdrio de Salde para
homologagdo e publicagdo no Diario Oficial do Distrito Federal-DODF.

Fase 5: Implantacéo do Protocolo envolvendo a divulgacdo e treinamento dos profissionais.
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Apos a publicagdo no DODF, o Protocolo sera divulgado para conhecimento e adogdo pelos servigos
e profissionais, como norma técnica para assisténcia aos pacientes e devera ser seguido pelos médicos prescritores,
de acordo com a Lei Federal 12.401/2012.

A divulgacdo ocorrera na forma de comunicado ou eventos para treinamento dos profissionais.

2. POPULAGAO ALVO:

Pacientes com diagnéstico confirmado de coagulopatias hereditarias, incluindo as hemofilias
A e B, de acordo com critérios clinicos e laboratoriais definidos e que estejam com o seu cadastro atualizado
no sistema Hemovida Web Coagulopatias do Ministério da Saude, como pacientes residentes no DF e nos
municipios da Regido Integrada de Desenvolvimento Econdmico do Distrito Federal e Entorno-RIDE/DF.

3. ORIENTACOES GERAIS PARA O ACOMPANHAMENTO DOS PACIENTES:

A atencdo integral aos pacientes com coagulopatias hereditarias deve ser realizada na rede de
assisténcia e cuidado do Sistema Unico de Salde-SUS do DF, particularmente nos servicos de
hematologia’/hemoterapia da SES, incluindo a FHB, que é a coordenadora da hemoterapia no DF.

A organizacdo do processo de atencédo e cuidado desse grupo populacional deve ser hierarquizada,
envolvendo e responsabilizando todas as equipes e modalidades de atencéo, da rede primaria aos hospitais.

O servico de referéncia para realizar a atencéo e cuidado dos pacientes deve ser complementado pelo
trabalho articulado e integrado da rede disponivel no DF, incluindo a do territério de moradia do paciente e os
hospitais de referéncia para cuidados especializados, quando demandados.

O Hospital Universitario de Brasilia-HUB, da Universidade de Brasilia-UnB, que integra o SUS-
DF, prestard apoio técnico-cientifico para esse grupo de pacientes, como também o Hospital da Crianga de Brasilia
José de Alencar-HCB, conforme convénios firmados entre essas institui¢ces e a FHB ou a SES/DF.

Pacientes com coagulopatias hereditarias que nédo sejam residentes no Distrito Federal ou nos
municipios da RIDE serdo atendidos no DF como pacientes em transito ou por meio das normas que regem
o Tratamento Fora do Domicilio-TFD, em conformidade com a legislacdo do SUS, o Manual de Tratamento
das Coagulopatias Hereditarias e o Protocolo Brasileiro de Profilaxia Primaria para Hemofilia Grave, do
Ministério da Saude e este Protocolo, além de outras normas que venham a ser implantadas.

Excecdo para os pacientes da RIDE que terdo igual tratamento ao dispensado para os pacientes
residentes no DF. A atencdo dispensada pelo DF aos pacientes da RIDE sera objeto de pactuacdo entre os
gestores do SUS envolvidos.

As equipes de atengdo aos pacientes com coagulopatias hereditarias devem ser integrados
profissionais distintos, compondo equipes multiprofissionais. Essas equipes devem contar com: médicos
hematologistas/hemoterapeutas, clinicos e pediatras, ortopedistas, fisiatras, enfermeiros, cirurgifes dentista,
fisioterapeutas, psicélogos e assistentes sociais. Outros profissionais deverdo ser incorporados, considerando as
necessidades especificas dos pacientes, visando a oferta da atencéo integral, como por exemplo, médicos de outras
especialidades, pedagogo, geneticista, terapeuta ocupacional, nutricionista.

Os servicos devem ser articulados em rede, de forma a melhor atender os pacientes.

4. CLASSIFICACAO ESTATISTICA INTERNACIONAL DE DOENGAS E PROBLEMAS RELACIONADOS
A SAUDE (CID-10):

D66 — Deficiéncia hereditaria do fator VIII — Hemofilia A

D67 — Deficiéncia hereditaria do fator IX — Hemofilia B

D68.0 — Doenga de von Willebrand

D68.1 — Deficiéncia hereditaria de fator X1 — Hemofilia C
D68.2 — Deficiéncia hereditaria de outros fatores de coagulagéo
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Afibrinogenemia congénita

Deficiéncia do fator I [fibrinogénio]

Deficiéncia do fator Il [protrombina]

Deficiéncia do fator V [labil]

Deficiéncia do fator V11 [estavel]

Deficiéncia do fator X [Stuart-Prower]

Deficiéncia do fator [Hageman]

Deficiéncia do fator XI1I [estabilizador da fibrina]
Deficiéncia do fator Disfibrinogenemia [congénita]
D69.1 — Defeitos qualitativos das plaquetas
Doenga de Glanzmann

Sindrome (das) (de): Bernard-Soulier [plaguetas gigantes] e plaquetas cinzentas

5. DIAGNOSTICO:

Todo paciente com suspeita de coagulopatia hereditaria, incluindo as hemofilias, deve ter colhida a
historia clinica pessoal e familiar de hemorragia e ser submetido aos exames de triagem, minimamente 0s exames:
TP, TTPa, dosagem de fibrinogénio e hemograma completo realizados na rede hospitalar da SES ou em outros
laboratorios, quando do atendimento clinico.

No caso desses exames apresentarem alteragfes nos seus resultados, o médico hematologista assistente
deverd solicitar a realizagdo de exames complementares ao Laboratério de Referéncia em Hemostasia da
FHB, mediante o preenchimento do formulario proprio (ANEXO 1) e seguindo as orienta¢des do laboratério para
0 agendamento da realizagdo dos exames e a coleta de sangue (ANEXO 1), a fim de realizar o diagnostico. Esse
procedimento devera ser adotado por todos os médicos hematologistas assistentes dos pacientes, que necessitem
esclarecer/confirmar o diagnéstico de coagulopatia hereditaria.

A FHB realizara os exames solicitados por médicos hematologistas de servicos de salide do DF, publicos ou
privados.

Apos a elucidacdo do diagndstico de coagulopatia hereditéria (definicdes de acordo com as normas do Ministério
da Saude e de instituicdes internacionais), o Laboratorio de Referéncia em Hemostasia da Fundagdo Hemocentro
de Brasilia encaminhard uma cépia dos resultados dos exames ao médico assistente que solicitou os exames, ao
ambulatério de referéncia para o tratamento desses pacientes do SUS no DF, para que seja agendada a primeira
consulta, realizada a inclusdo dos dados do paciente no sistema Hemovida Web Coagulopatias/MS, além de outras
providéncias necessarias ao acolhimento e acompanhamento multiprofissional dos pacientes, a fim de que eles
recebam o tratamento de acordo com este Protocolo.

Os exames realizados pela FHB séo os necessarios para a elucidagéo diagndstica das hemofilias e da maioria das
coagulopatias hereditarias e deverdo seguir a sequéncia de exames para realizacdo do diagndstico e o Procedimento
Operacional Padrdao-POP do laboratdrio da instituicéo.
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Os exames realizados pela FHB e que incluem o diagnéstico diferencial das hemofilias sdo: dosagem sérica de
fator VIII e 1X, pesquisa do antigeno de von Willebrand, cofator de ristocetina, TPPA, TAP, fibrinogénio, tempo
de trombina, contagem e morfologia plaquetéria, fator X111 qualitativo, pesquisa de inibidor, agregacéo plaquetaria
induzida pela ristocetina, agregacéo plaquetaria usual, luminoagregometria, quantificacdo de inibidor, ligagio do
fator de von Willebrand ao colageno.

Os resultados dos exames inconclusivos para o Laboratério de Referéncia em Hemostasia da FHB também serdo
encaminhados ao médico solicitante e para 0 ambulatorio de referéncia, a fim de dar prosseguimento a investigagao
diagndstica e tratamento.

Todos os pacientes com coagulopatias hereditarias cadastrados no sistema Hemovida Web Coagulopatias
do MS como pacientes do DF e dos municipios da RIDE, receber&o do servico de referéncia de tratamento
uma Carteira de Identificacdo (ANEXO 111) contendo: nome, endereco, contatos, diagnostico da doenca,
presenca ou ndo de inibidores, titulacdo (se de alta ou baixa resposta), precaugdes, conduta em caso de
emergéncia/sangramentos, orientacdes basicas quanto ao uso de alguns medicamentos, pungdes,
imunizacdes, tratamentos dentarios e cirurgias, que deverda ser apresentada pelo paciente ou responsavel
sempre que for a um servigo de salde, para melhor acompanhamento.

6. TRATAMENTO DOS PACIENTES COM COAGULOPATIAS HEREDITARIAS:

6.1. PRIMEIRA CONSULTA:

Na primeira consulta o paciente deve ser avaliado clinicamente, de forma integral; no caso de ser
crianga, € obrigatdria a avaliacdo pediatrica. A avaliacdo clinica deve compreender: histéria da doenga atual,
historia pregressa e familiar, alergias, cirurgias, habitos, uso de drogas e exame fisico detalhado. Apds a consulta
médica, o paciente serd encaminhado para atendimento com os demais integrantes da equipe multiprofissional.

Todos os casos deverdo ser classificados de acordo com o diagndstico da coagulopatia hereditaria e,
no caso das hemofilias, com o tipo A ou B e gravidade: leve, moderada ou grave, conforme os pardmetros clinicos
e laboratoriais de cada tipologia.

Os pacientes com coagulopatias hereditarias deverdo realizar ainda os seguintes exames
laboratoriais: hemograma completo, provas de fun¢ao hepatica (TGO, TGP, y-GT, fosfatase alcalina), fungéo renal
(uréia, creatinina sérica), glicemia de jejum, tipagem sanguinea ABO e Rh, Coombs Indireto e exames de sorologia
para: hepatite A (I1gG e IgM), B (HBsAg, Anti-HBs, Anti-HBc) e C (Anti-HCV), Anti-HIV1-2, Anti-HTLVI-II,
doenga de Chagas e Sifilis.

Nessa ocasido serdo realizados outros exames de hemostasia, de acordo com o caso clinico e a rotina
de investigacdo do laboratério da FHB.

Ao comunicar aos pacientes e familiares o diagndstico de coagulopatia hereditaria, os profissionais
gue compBem a equipe de atencdo multiprofissional devem passar as informac6es de forma clara e em linguagem
respeitosa e compativel com o grau de compreensdo dos envolvidos. Os profissionais ndo devem exagerar a
gravidade do diagnostico ou do prognéstico, nem usar de métodos coercitivos que gerem panico ou inseguranca
aos pacientes e familiares.

Os pais/responsaveis das criangas devem ser orientados a seguir as rotinas de crescimento e
desenvolvimento infantil. E imprescindivel que esse acompanhamento seja realizado por pediatra.

O acompanhamento dos pacientes com coagulopatias hereditarias deve envolver a responsabilidade
do servico na avaliacdo e atualizacdo do calendario de vacinacao, incluindo a vacinacéo para as hepatites A e B.

Desde o inicio do acompanhamento e tratamento, os pais devem ser estimulados ao convivio social
e familiar, permitindo a natural evolugdo da vida escolar e profissional de seu filho.Erro! Indicador nao
definido.



204

Para 0 bom desenvolvimento musculo esquelético das criangas com hemofilia, deve-se estimular a
pratica de esportes, sempre com orientagdo adequada, principalmente na adolescéncia. Como exemplo de
modalidade de prética esportiva destaca-se a natacdo, ginastica, ciclismo, caminhada e musculacdo.Erro!
Indicador nao definido.

A orientagdo genética aos pacientes e familiares de pacientes com coagulopatias hereditérias,
particularmente no caso da hemofilia, deve compreender as informacdes especificas e ser apresentada de forma
clara e objetiva.

Os pacientes devem manter vinculo com a equipe multiprofissional do servico de referéncia,
comparecendo regularmente as atividades agendadas, conforme cronograma para consulta médica, de assisténcia
social, psicologia, odontologia, enfermagem, fisioterapia e outras, de acordo com o quadro clinico de cada
paciente.

A equipe de enfermagem serd responsavel pela capacitagdo adequada do paciente ou de um
responsavel, caso 0 paciente seja crianga, para a infusdo dos concentrados de fatores da coagulacéo.

O servico social sera responsavel por verificar as condigdes sociais do paciente e, juntamente com
os profissionais de farmécia do servico de referéncia, avaliar as condi¢Bes de armazenamento dos concentrados de
fator da coagulagdo na residéncia.

Todos os produtos distribuidos para os hospitais e dispensados pela FHB aos pacientes, no domicilio
ou na instituicdo, devem estar de acordo com as normas de vigilancia sanitéria, que incluem: controle dos lotes,
validade, conferéncia de frascos e unidades fornecidas.

As dispensacdes de concentrado de fator da coagulacdo subsequentes & primeira dispensagéo
somente serdo realizadas mediante a devolucéo dos frascos vazios, dispensados anteriormente, bem como
do material perfuro-cortante usado, com o intuito do descarte em local adequado, de acordo com as normas
técnicas, por se tratar de produto biolégico e para controle do programa.Erro! Indicador nao definido.
Esta devolucdo deve ser feita deixando sempre uma reserva de doses de seguranga.

O descarte de todo material usado deve ser devidamente registrado pela FHB.

Os pacientes com Hemofilia A leve confirmada devem fazer teste terapéutico com Acetato de
Desmopressina (DDAVP) antes de ser introduzido o fator V111, desde que néo tenham contra-indicacéo para o uso
do produto.

O DDAVP eleva os niveis de fator VIII de duas a quatro vezes o valor basal, sendo eficaz em mais
de 80% pacientes com Doenga de von Willebrand e hemofilia leve com uma aplicacéo.

6.2. CONTROLES PERIODICOS:

Os controles periddicos dos pacientes com coagulopatias hereditarias nas formas leve e moderada devem
ser realizados anualmente pela equipe multiprofissional do servico de referéncia, ou sempre que apresentarem
intercorréncia. Quando da avaliacdo médica deverao ser solicitados os exames laboratoriais de acompanhamento,
de acordo com o diagndstico dos pacientes.

Os pacientes com quadros classificados como grave, especialmente os de hemofilia e 0s em
profilaxia, devem ser avaliados pela equipe multiprofissional do servigo de referéncia trimestralmente, durante o
1° ano do tratamento ou quando 0 paciente apresentar intercorréncia. Nessas ocasifes deverdo ser solicitados 0s
exames laboratoriais de acompanhamento, de acordo com o protocolo clinico.

Apds o0 1° ano de tratamento, os pacientes graves e em profilaxia, deverdo ser avaliados pela equipe
multiprofissional a cada 6 (seis) meses ou quando apresentarem intercorréncia. Os exames, nesses casos, Serdo
solicitados quando da consulta médica.
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No caso de intercorréncia os pacientes devem procurar o servico ambulatorial de referéncia ou
servico de emergéncia, a depender do dia e hora do ocorrido.

O servigo ambulatorial funciona de segunda a sexta-feira, no horario comercial, das 8h as 12h e das
14h as 18 h. Os servicos de emergéncia dos hospitais funcionam 24h/dia, durante os 7 (sete) dias da semana.

No caso de pacientes com hemofilia que forem se submeter a procedimentos invasivos, recomenda-
se realizar exame de TTPa e pesquisa de inibidor, ap6s 5 (cinco) exposicdes de fator da coagulacao.

Os pacientes, quando da avaliacdo médica, deverdo ser submetidos aos exames laboratoriais abaixo,
pelo menos uma vez por ano, ou a qualquer momento que apresentarem intercorréncia:

Hemograma completo; TP; TTPa; Fibrinogénio; Dosagem de fatores de coagulacdo, de acordo com a rotina de
investigacdo do laboratério da FHB; Sorologia para hepatite C, HIV1/2, HTL I/l e D. de Chagas (uma vez
confirmada a imunizacdo contra os virus das hepatites A e B, 0os exames sorolégicos para estas infec¢des ndo serdo
necessarios); Funcdo renal (uréia, creatinina); Funggo hepatica (TGO, TGP, y-GT, fosfatase alcalina); Glicemia
de jejum.

Para os pacientes com hemofilia, deverao ser realizadas ainda a pesquisa e dosagem de inibidores.

Os controles periodicos devem ser realizados pela equipe multiprofissional, com sintese dos achados
elaborados pelo médico assistente _do servico de referéncia para o tratamento de pacientes com
coagulopatias hereditarias do SUS no DF, de acordo com o cronograma proposto pela equipe.

6.3. TRATAMENTO DAS HEMOFILIAS:Erro! Indicador nao definido.,
6.3.1. PROFILAXIA:
O tratamento profilatico se subdivide em duas modalidades, a saber:

a) aprofilaxia priméria refere-se ao tratamento de reposicdo administrado de maneira periddica e
ininterrupta a longo prazo, iniciada antes ou ap6s ocorréncia da primeira hemartrose e antes dos
36 meses de idade, por periodo superior a 45 semanas por ano;

b) a profilaxia secundéria pode ser de longo prazo, que se refere ao tratamento de reposicao
administrado de maneira periddica e ininterrupta a longo prazo (> 45 semanas por ano), iniciada
apos duas ou mais hemartroses ou ap6s os 36 meses de idade ou de curto prazo, que se refere
ao tratamento de reposicdo administrado de maneira intermitente por tempo determinado, em
geral para tratamento de sangramentos frequentes.

Adolescentes com hemofilia grave, em profilaxia primaria ou secundaria, devem ser estimulados a manter
a profilaxia até alcancar, no minimo, a idade de 18 anos. Em individuos que mostram ter um fen6tipo mais
moderado, o uso de profilaxia intermitente adaptada a sua atividade esportiva ou a outras atividades que levam a
um risco potencial de traumas deve ser considerado, com um planejamento quanto ao monitoramento desses
pacientes e reintroducdo da profilaxia, se necessario. (nivel de recomendacéao 2C)

A inclusdo dos pacientes com hemofilia A ou B nos tratamentos acima descritos devera ser
indicada pelo médico assistente do paciente e aprovada pelo Comité Técnico em Coagulopatias Hereditarias
do Distrito Federal. Os médicos do CTCH, se necessario, poderdo encaminhar o caso a Junta Médica para
avaliagdo e decisao.

Os produtos utilizados no tratamento dos pacientes serdo os adquiridos e distribuidos pela
Coordenacdo Geral de Sangue e Hemoderivados do Ministério da Sadde.

Em casos excepcionais a Secretaria de Estado de Salde fornecerd os produtos indicados e
aprovados pelo CTCH para o tratamento de pacientes com produtos que nao sejam fornecidos pelo
Ministério da Salde.
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6.3.1.1. PROFILAXIA PRIMARIA:

A profilaxia priméaria serd destinada aos pacientes com hemofilia A ou B, com resultados
laboratoriais ou clinica compativel com hemofilia grave.

As pessoas com hemofilias graves apresentam artropatias causadas pelo sangramento articular. O
sangramento leva a formacdo de “panus” (irregularidades fridveis e vascularizadas da superficie articular), com
atrofia da musculatura, perda da estabilidade articular e mais sangramento subsequente, até que o paciente
desenvolva processo inflamatério irreversivel e anquilose articular, com intenso comprometimento da qualidade
de vida. Para minimizar o nimero de hemorragias articulares desde uma idade precoce, tornando-se possivel
prevenir o declinio musculoesquelético e garantindo uma melhor qualidade de vida ao hemofilico, é preconizada
a Profilaxia Primaria.

Com o intuito de se conseguir, de maneira constante, niveis minimos de atividade de fator VIII ou
IX superiores a 1 ou 2%, indica-se a administracdo regular dos concentrados de fatores da coagulacéo, 1, 2 ou 3
Vezes por semana.

O escalonamento da frequéncia das infusdes ficara a critério da equipe médica do servi¢o de
referéncia, de acordo com a avaliagdo clinica do paciente, conforme estipulado abaixo neste protocolo.Erro!
Indicador nao definido.

Adolescentes com hemofilia grave que iniciam a profilaxia primaria na infancia devem ser
estimulados a manter a profilaxia até alcancar a maturidade fisica, 0 que ocorre na maior parte dos pacientes aos
18 anos de idade. Por isso, a profilaxia deve ser mantida, no minimo, até a idade de 18 anos. (nivel de
recomendacdo 2B). Ao completar 18 anos de idade, a continuidade da profilaxia primaria devera ser acordada
entre a equipe multiprofissional e o paciente e referendada pelo Comité Técnico emCoagulopatias Hereditarias do
Distrito Federal.

6.3.1.2. PROFILAXIA SECUNDARIA:

Pacientes com hemofilia podem chegar a idade adulta com ou sem artropatias em niveis variados de
gravidade, a depender do seu gendtipo e fen6tipo e tratamento utilizado na infancia.

A profilaxia secundaria é realizada:

a) quando da reintroduc¢do da profilaxia priméria, quando esta foi suspensa por indicacdo médica ou
por manifestacdo expressa do paciente/responsavel;

b) quando do uso de profilaxia intermitente adaptada a sua atividade esportiva ou risco potencial de
traumas;

¢) quando iniciada tardiamente, em periodos de curta ou longa duracg&o.

A individualizacdo do tratamento, com estudo do fenotipo, deve contar com o envolvimento do
paciente/responsavel na decisdo de qual profilaxia utilizar, o que é de grande valia para o resultado do tratamento.

Se hemartroses, sangramento do sistema nervoso central ou hemorragias espontaneas ocorrerem
apos a descontinuidade da profilaxia, o tratamento deve ser reiniciado, para manter a qualidade de vida do paciente
e prevenir sequelas.

A dose e frequéncia da administracdo devem ser individualizadas, de acordo com o fenétipo. Deve
ser utilizada quantidade minima de concentrado de fator de coagulagdo possivel para prevenir hemorragias,
independentemente do nivel sérico do fator (nivel de recomendagéo 2C).

Pacientes em profilaxia de longa duragdo devem ter seus regimes revistos criticamente a cada 6 (seis)
meses. Se ndo houver sangramento nesse periodo, pode-se reduzir a dose, principalmente se o nivel minimo for >
1Ul/dL (nivel de recomendacéo 2C).
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Profilaxia secundaria de longa ou curta duracdo deve ser considerada em pacientes que ndo fizeram
profilaxia priméaria e que apresentem hemorragias em articulagdes-alvo, sangramento espontaneo de sistema
nervoso central ou episodios de sangramento recorrentes que interfiram na sua qualidade de vida.

6.3.2. CRITERIOS DE INCLUSAO, MANUTENCAO E EXCLUSAO NAPROFILAXIA PRIMARIA E
SECUNDARIA:Erro! Indicador n3o definido.

6.3.2.1. CRITERIOS DE INCLUSAO, MANUTENCAO E EXCLUSAO NA PROFILAXIA PRIMARIA:
a) Para incluséo na Profilaxia Primaria o paciente devera:

Ter o diagnoéstico confirmado de Hemofilia A ou B grave, isto é dosagem de fator VIII ou IX inferior a 1%
(atividade) ou inferior a < 0.01 IU/ml (antigeno), respectivamente. Crianca com dosagem de fator V111 ou IX entre
1 e < 2% podera ser incluido no programa, desde que apresente comportamento clinico de hemofilia grave;

Estar cadastrado no sistema Hemovida Web Coagulopatias do MS, como residente no DF ou de qualquer
municipio da RIDE/DF;

Estar com o cadastro atualizado no sistema Hemovida Web Coagulopatias do MS, quando da indicacdo de
inclusdo/manutencdo da profilaxia;

Ter idade até 36 (trinta e seis) meses incompletos e ja ter apresentado pelo menos um episddio de hemartrose em
qualquer articulacdo ou evento hemorragico grave;

Realizar acompanhamento regular no servigo de referéncia da SES/DF, para o tratamento de pacientes com
coagulopatias hereditarias;

Ter pesquisa de inibidor negativa ou quantificacdo de inibidor inferior a 0,6 UB em, pelo menos, duas ocasides,
com intervalo de 1-2 meses entre as dosagens. Esse teste deve ser realizado imediatamente antes da incluséo.
Pacientes com titulo histérico maximo inferior a 5 UB poderdo ser incluidos, desde que a pesquisa de inibidor seja
negativa ou a quantificagdo de inibidor inferior a 0,6 UB no momento da incluséo;

Deve haver um adulto responsavel e capacitado para a aplicacdo do concentrado do fator de coagulacdo, a quem
devem ser repassadas as informagdes sobre a hemofilia e a importancia do tratamento proposto. O responsével
deve assinar e entregar o Termo de Consentimento e Responsabilidade para Profilaxia em Hemofilia, em que aceita
submeter 0 paciente ao tratamento proposto por neste Protocolo. Caso o responsdvel ndo concorde com o
tratamento, os profissionais de salde deverdo realizar um intenso trabalho de educacdo para a compreensdo da
importancia da prevencao.

Apresentar relatorio médico indicando a profilaxia conforme modelo (ANEXO 1V), receita médica em formulario
padronizado da FHB (ANEXO V), preenchidos corretamente e assinados pelo médico assistente;

Dispor de infraestrutura adequada no domicilio para armazenamento dos produtos e guarda do material utilizado.
Caso ndo haja estrutura domiciliar adequada, os servicos de salde do territério de moradia do paciente deverdo ser
acionados para esse fim. Os frascos vazios dos produtos e os materiais utilizados para a infusdo deverdo retornar
a farmécia dispensadora, que fard o controle da utilizacdo da medicacdo e o descarte em lixo hospitalar;

Ter a aprovacdo da indicacdo da Profilaxia Priméaria pelos médicos do Comité Técnico emCoagulopatias
Hereditérias do Distrito Federal-CTCH.

b) Para manutencao na Profilaxia Priméaria o paciente devera:

Ter o diagnostico confirmado de Hemofilia A ou B grave, isto é dosagem de fator VIII ou IX inferior a 1%
(atividade) ou inferior a < 0.01 IU/ml (antigeno), respectivamente. Crianga com dosagem de fator VII1 ou IX entre
1 e < 2% podera ser incluido no programa, desde que apresente comportamento clinico de hemofilia grave;

Estar com o cadastro atualizado no sistema Hemovida Web Coagulopatias do MS;
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Realizar acompanhamento regular no servico de referéncia da SES/DF, para o tratamento de pacientes com
coagulopatias hereditarias;

Ter pesquisa de inibidor negativa ou quantificacdo de inibidor inferior a 0,6 UB em, pelo menos, duas ocasides,
com intervalo de 1-2 meses entre as dosagens. Esse teste deve ser realizado imediatamente antes da incluséo.
Pacientes com titulo histérico méaximo inferior a 5 UBpoderdo ser incluidos, desde que a pesquisa de inibidor seja
negativa ou a quantificagdo de inibidor inferior a 0,6 UB no momento da incluséo;

Deve haver um adulto responsavel e capacitado para a aplicacdo do concentrado do fator de coagulacdo, a quem
devem ser repassadas as informacfes sobre a hemofilia e a importancia do tratamento proposto. O responsavel
deve concordar, assinar e entregar o Termo de Consentimento e Responsabilidade para Profilaxia em Hemofilia e
aceitar o tratamento proposto por este Protocolo. Caso o responsdvel ndo concorde com o tratamento, 0s
profissionais de salde deverdo realizar um intenso trabalho de educagdo para a compreensdo da importancia da
prevengao.

Dispor de infraestrutura adequada no domicilio para armazenamento dos produtos e guarda do material utilizado.
Caso ndo haja estrutura domiciliar adequada, os servicos de saude do territorio de moradia do paciente deverdo ser
acionados para esse fim. Os frascos vazios dos produtos e os materiais utilizados para a infusdo deverao retornar
a farmécia dispensadora, que fard o controle da utilizacdo da medicacéo e o descarte em lixo hospitalar.

¢) Para exclusdo da Profilaxia Priméria:

N&o atualizar os dados do cadastro Hemovida Web Coagulopatias do MS nos ultimos 12 (doze) meses que
preceder a avaliacdo da manutencdo da profilaxia ou;

Apresentar dosagem de inibidor superior a 5 UB, confirmado em pelo menos duas ocasides com intervalo de 1-2
meses entre as dosagens. Nesses casos, terdo a garantia do tratamento indicado pelo médico do servico de
referéncia.

N&o aderir ao tratamento de acordo com avaliagdo da equipe multiprofissional, apds trabalho de educacéo junto
ao responsavel para a compreensdo da importéncia do tratamento_ou;

Quando o responsavel assinar a recusa ou ndo assinar o Termo de Consentimento e Responsabilidade para
Profilaxia em Hemofilia, assim como se recusar a receber os esclarecimentos e os treinamentos requeridos,
esgotados todos os esforcos da equipe multiprofissional. Nesses casos, o servico de referéncia para o tratamento
desses pacientes devera comunicar oficialmente o fato ao Conselho Tutelar.

6.3.2.2. CRITERIOS DE INCLUSAO, MANUTENCAO E EXCLUSAO NA PROFILAXIA SECUNDARIA:
a) Para inclusdo na Profilaxia Secundaria o paciente devera:

Ter o diagnostico confirmado de Hemofilia A ou B grave, isto é dosagem de fator VIII ou IX inferior a 1%
(atividade) ou inferior a < 0.01 1U/ml (antigeno), respectivamente. Paciente com dosagem de fator V111 ou IX entre
1 e < 2% podera ser incluido no programa, desde que apresente comportamento clinico de hemofilia grave;

Estar cadastrado no sistema Hemovida Web Coagulopatias do MS, como residente no DF ou de qualquer
municipio da RIDE/DF;

Estar com o cadastro atualizado no sistema Hemovida Web Coagulopatias do MS, quando da indicacdo de incluséo
da profilaxia;

Enquadrar-se em qualquer das indicagcdes clinicas acima descritas para o inicio da profilaxia secundéria e
apresentar relatério médico indicando a profilaxia conforme modelo (ANEXO 1V), receita médica em formulario
padronizado da FHB (ANEXO V), preenchidos corretamente e assinados pelo médico assistente;

Realizar acompanhamento regular no servigo de referéncia da SES/DF, para o tratamento de pacientes com
coagulopatias hereditarias;
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Ter pesquisa de inibidor negativa ou quantificacdo de inibidor inferior a 0,6 UB em, pelo menos, duas ocasides,
com intervalo de 1-2 meses entre as dosagens. Esse teste deve ser realizado imediatamente antes da incluséo.
Pacientes com titulo histérico maximo inferior a 5 UB poderdo ser incluidos, desde que a pesquisa de inibidor seja
negativa ou a quantificacdo de inibidor inferior a 0,6 UB no momento da inclus&o;

Em caso de paciente menor de idade, deve haver um adulto responsavel e capacitado para a aplicacdo do
concentrado do fator de coagulaco, a quem devem ser repassadas as informagdes sobre a hemofilia e a importancia
do tratamento proposto. O paciente ou responsavel deve concordar, assinar e entregar o Termo de Consentimento
e Responsabilidade para Profilaxia em Hemofilia e aceitar o tratamento proposto por este Protocolo. Caso ndo haja
concordancia com o tratamento, os profissionais de salide deverao realizar um intenso trabalho de educagao para
a compreensao da importancia da prevencao;

Dispor de infraestrutura adequada no domicilio para armazenamento dos produtos e guarda do material utilizado.
Caso ndo haja estrutura domiciliar adequada, os servicos de salde do territério de moradia do paciente deverao ser
acionados para esse fim. Os frascos vazios dos produtos e os materiais utilizados para a infusdo deverao retornar
a farmécia dispensadora, que fard o controle da utilizagcdo da medicacéo e o descarte em lixo hospitalar;

Ter a aprovacdo da indicacdo da profilaxia secundéria pelos medicos do Comité Técnico emCoagulopatias
Hereditarias do Distrito Federal-CTCH.

b) Para manutencao na Profilaxia Secundéria o paciente devera:

Ter o diagnéstico confirmado de Hemofilia A ou B grave, isto é dosagem de fator VIII ou IX inferior a 1%
(atividade) ou inferior a < 0.01 IU/ml (antigeno), respectivamente. Crianca com dosagem de fator V111 ou IX entre
1 e < 2% podera ser incluido no programa, desde que apresente comportamento clinico de hemofilia grave;

Estar com o cadastro atualizado no sistema Hemovida Web Coagulopatias do MS, quando da indicacdo de
inclusdo/manutencdo da profilaxia;

Realizar acompanhamento regular no servigo de referéncia da SES/DF, para o tratamento de pacientes com
coagulopatias hereditarias;

Ter pesquisa de inibidor negativa ou quantifica¢do de inibidor inferior a 0,6 UB em, pelo menos, duas ocasides,
com intervalo de 1-2 meses entre as dosagens. Esse teste deve ser realizado imediatamente antes da incluséo.
Pacientes com titulo histérico maximo inferior a 5 UB poderédo ser incluidos, desde que a pesquisa de inibidor seja
negativa ou a quantificagdo de inibidor inferior a 0,6 UB no momento da incluséo;

Em caso de paciente menor de idade, deve haver um adulto responsavel e capacitado para a aplicacdo do
concentrado do fator de coagulacao, a quem devem ser repassadas as informag6es sobre a hemofilia e a importancia
do tratamento proposto. O paciente ou responsavel deve concordar, assinar e entregar o Termo de Consentimento
e Responsabilidade para Profilaxia em Hemofilia e aceitar o tratamento proposto por este Protocolo. Caso ndo haja
concordancia com o tratamento, os profissionais de saide deverao realizar um intenso trabalho de educagao para
a compreensdo da importancia da prevengao.

Dispor de infraestrutura adequada no domicilio para armazenamento dos produtos e guarda do material utilizado.
Caso ndo haja estrutura domiciliar adequada, os servicos de salde do territério de moradia do paciente deverdo ser
acionados para esse fim. Os frascos vazios dos produtos e 0s materiais utilizados para a infusdo deverdo retornar
a farmécia dispensadora, que fard o controle da utilizacdo da medicacdo e o descarte em lixo hospitalar;

Ter a aprovagdo da indicagdo da Profilaxia Primaria pelos médicos do Comité Técnico de Coagulopatias
Hereditérias do Distrito Federal-CTCH.

¢) Para exclusao da Profilaxia Secundéria:

N&o atualizar os dados do cadastro Hemovida Web Coagulopatias do MS nos Gltimos 12 (doze) meses que preceder
a avaliacdo da manutencéo da profilaxia ou;
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Apresentar dosagem de inibidor superior a 5 UB/ml, confirmado em pelo menos duas ocasifes com intervalo de
1-2 meses entre as dosagens. Nesses casos, 0s pacientes terdo garantido o tratamento adequado para paciente com
inibidor;

N&o aderir ao tratamento de acordo com avaliacdo da equipe multiprofissional, ap6s trabalho de educacéo junto
ao responsével para a compreensdo da importancia do tratamento_ou;

Quando o paciente ou responsavel assinar a recusa ou ndo assinar o Termo de Consentimento e Responsabilidade
para Profilaxia em Hemofilia, assim como recusar-se a receber os esclarecimentos e os treinamentos requeridos,
esgotados todos os esforcos da equipe multiprofissional. O servico de referéncia para o tratamento devera
comunicar o fato ao Conselho Tutelar, caso o paciente seja menor de idade.

6.3.3 TRATAMENTO PROFILATICO

6.3.3.1 DOSAGEM DOS PRODUTOS E ESCALONAMENTO DA FREQUENCIA DE INFUSAO NA
PROFILAXIA PARA OS PACIENTES COM HEMOFILIAS:

DOSAGEM (Protocolo de Blanchette)

ESTAGIO A — Inicio: 50U1/Kg de concentrado de fator da coagulacdo uma vez por semana.

ESTAGIO B — Aumento para 25-30U1/Kg (Hemofilia A), 30-40U1/Kg (Hemofilia B) duas vezes por semana, se
ocorrer uma ou mais das situacoes:

Apobs 2 hemartroses na mesma articulagdo, dentro de 3 meses consecutivos ou;
Apos 3 hemartroses em qualquer articulagdo, em qualquer periodo de tempo ou;
Apo6s 3 sangramentos dentro de 3 meses consecutivos.

ESTAGIO C — Aumento méaximo para 25-30U1/Kg (Hemofilia A) trés vezes por semana ou até em dias alternados;
30-40U1/Kg (Hemofilia B) duas vezes por semana. Caso haja persisténcia do sangramento recomenda-se aumentar
5UI/Kg, sem alterar a frequéncia de infus&o.

A aplicacdo deve ser feita preferencialmente no periodo da manha.

BENEFICIOS ESPERADOS:

Auséncia do desenvolvimento de sequelas decorrentes de hemartroses;

Reducéo das sequelas e demais consequéncias relacionadas a hemorragias do sistema nervoso central;
Melhor qualidade de vida com adaptacéo e sociabilidade dos pacientes com hemofilia;

Reducdo de custos decorrentes do tratamento de eventuais sequelas.

REACOES ADVERSAS:

As reacOes adversas associadas a administracdo endovenosa sdo extremamente raras, mas podem
ocorrer nauseas, febre e hipersensibilidade. Quando ocorrer reacdo adversa o paciente devera comunicar ao
médico assistente ou ao servi¢o que dispensou o produto para que sejam registradas no prontuéario e
notificadas & Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria-ANVISA, por meio do Sistema Informatizado de
Vigilancia Pds-Comercializagcdo/Uso-NOTIVISA.

DURAGCAO DA PROFILAXIA:
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Pacientes, que estejam sob o regime de profilaxia deverdo ter sua proposta terapéutica reavaliada a
cada 3 (trés) meses, no primeiro ano do tratamento, com intuito de acompanhar, identificar o desenvolvimento de
inibidores e estabelecer ou ndo a continuidade desse regime. Os pacientes em profilaxia que completarem 18 anos
de idade deverdo ser submetidos a avaliacdo multiprofissional para manutencdo do tratamento profilatico, que
devera ser referendada pelo CTCH da SES.

6.3.3.2 ACOMPANHAMENTO DO PACIENTE EM REGIME DE PROFILAXIA NA INFANCIA Erro! Indicador
nao definido.

O acompanhamento dos pacientes em uso de profilaxia na infancia devera ser realizado por equipe
multiprofissional nos moldes anteriormente descritos e deve incluir responsabilidades e cuidados laboratoriais.

A rotina para esses pacientes envolve:

a) Acompanhamento multiprofissional durante o primeiro ano do tratamento:

Pré-avaliacdo multiprofissional (médica, enfermagem, servico social, psicologia e mdsculo esquelética);
Semana de 1 a 5: avaliacdo pela enfermagem;
Semanas 6, 14, 28 e 40: avaliagdo médica, enfermagem, servico social e psicologia;

Semana 52: avaliagdo multiprofissional.

b) Acompanhamento laboratorial durante o primeiro ano do tratamento:

Pré-avaliacdo: fungdo renal e hepética; sorologias; hemograma com contagem de plaquetas e pesquisa de inibidor
e titulagdo de inibidor (se a pesquisa de inibidor for positiva);

Semanas 6, 14, 21, 34, 40 e 46: pesquisa de inibidor e titulagdo de inibidor (se a pesquisa de inibidor for positiva);

Semana 28: hemograma com contagem de plaquetas, pesquisa de inibidor e titulagdo de inibidor (se a pesquisa for
positiva);

Semana 52: funcdo renal e hepética incluindo tempo de protrombina (TP); sorologias; hemograma com contagem
de plaquetas e pesquisa de inibidor e titulagdo de inibidor (se a pesquisa for positiva).

C) Acompanhamento multiprofissional e laboratorial apds o primeiro ano do tratamento:

Avaliacdo: funcdo renal e hepética; sorologias; hemograma com contagem de plaquetas, pesquisa de inibidor e
titulacdo de inibidor (se a pesquisa de inibidor for positiva). Acompanhamento multiprofissional e laboratorial
semestral. Exames de sorologia anuais.

Quando apresentar intercorréncia avaliagdo multiprofissional e laboratorial: hemograma, pesquisa de inibidor e
titulacdo de inibidor (esta se a pesquisa for positiva).

6.3.3.3 DOCUMENTOS E REGISTROS NECESSARIOS PARA OS PACIENTES EM PROFILAXIA

Sdo integrantes do Protocolo, de acordo com as diretrizes do Ministério da Salude os seguintes
anexos:

Anexo VI —Termo de Consentimento e Responsabilidade para Profilaxia em Hemofilia (arquivado
em prontuario e entregue aos responsaveis ou pacientes)

Anexo VIl — Avaliacdo inicial da enfermagem (arquivada em prontuario)
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Anexo Vlla — Evolugdo da enfermagem (arquivada em prontuério)

Anexo VIII — Avaliacdo inicial do Servico Social (arquivada em prontuario)

Anexo Vllla — Evolugdo do Servigo Social(arquivada em prontudrio)

Anexo IX — Avaliacdo inicial da Psicologia (arquivada em prontuario)

Anexo 1Xa — Evolucdo da Psicologia (arquivada em prontuario)

Anexo X — Pontuacao das articulagdes hemofilicas (“Hemophilia Joint Health Score”)

Anexo XI — Cartilha de profilaxia primaria para familiares e pacientes (entregue aos pacientes)
Anexo XII —Planilha de infusdo domiciliar (entregue aos pacientes)

Anexo XIII — Cronograma do Protocolo (arquivado em prontuério)

Anexo XIV — Agenda de seguimento (entregue aos pacientes)

Anexo XV — Resultado de exames (arquivado em prontuario e registrado no sistema Hemovida
Web Coagulopatias do MS).

Os documentos acima devem ser preenchidos corretamente. A conferéncia antes do
arguivamento no prontudrio e entrega aos pacientes é de responsabilidade da equipe multiprofissional do
servico de referéncia de tratamento dos pacientes.

6.3.3.4 ACESSO VENOSO E USO DE CATETER

Caso haja dificuldade de acesso venoso, em qualquer momento do tratamento, devera ser avaliada a necessidade
de implantacdo de cateter venoso central.

Deve-se dar preferéncia para cateter com extremidade de abertura lateral, tipo fenda, que proporciona seguranca
contra refluxo de sangue e embolia gasosa no sistema porta, por pressao positiva ou negativa e que possa ser
mantido com solugdo salina, ndo sendo necessério o uso de heparina.

O cateter central deve ser manipulado, preferencialmente, por profissional de salde capacitado, tendo em
vista o0s riscos de trombose e infeccao.

Quando familiares solicitarem treinamento para realizacdo da infusdo por cateter na residéncia, o
treinamento deve ser rigoroso. A equipe multidisciplinar deve estar atenta sobre quais familiares tém
condigdes de fazer a infusdo e devera monitorar o paciente para avaliacdo e identificacdo de complicacdes
precocemente.

SEMPRE que um paciente estiver utilizando um cateter central para a aplicacdo de fatores de coagulacao,
a infusdo deve ser feita em condicdes assépticas e monitorada por profissional capacitado.

O paciente/responsavel deverd procurar IMEDIATAMENTE o servico de saude a qualquer sinal ou
sintoma de complicacdes que possam ser relacionados ao uso do cateter.

Esquema de reposicdo de concentrado de fator VIII para a implantacdo do catéter:Erro! Indicador ndao
definido.

Pré-procedimento: 50 UI/Kg imediatamente antes do procedimento;
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Iniciar 12 h ap6s o procedimento, concentrado de fator V111 na dose de 20 UI/Kg a cada 12 h até o final do terceiro
dia;

Apobs manter 25 UI/Kg ao dia até completar 7(sete) dias do procedimento.

Esquema de reposicdo de concentrado de fator IX para a implantacdo do catéter:Erro! Indicador ndo
definido.

Pré-procedimento: 100 UI/Kg imediatamente antes do procedimento;

Iniciar 12 h ap6s o procedimento concentrado de fator IX na dose de 40 Ul/Kg a cada 12 h até o final do terceiro
dia;

Apobs manter 50 UI/Kg ao dia até completar 7(sete) dias do procedimento.

6.4. TRATAMENTO DOS EPISODIOS HEMORRAGICOS E PROFILAXIA PARA PROCEDIMENTOS
INVASIVOS Erro! Indicador nao definido.

Toda ocorréncia de hemartrose em paciente com hemofilia A deve ser tratada com infuso de concentrado de fator
VIl na dose de 30 Ul/kg, no dia do sangramento, seguido de 15 Ul/kg nos dois dias subsequentes.

Toda ocorréncia de hemartrose, em paciente com hemofilia B, deve ser tratada com infusdo de concentrado de
fator 1X, na dose de 40 Ul/kg, no dia do sangramento, seguido de 20 Ul/kg, nos dois dias subsequentes.

Caso a dose usada na profilaxia coincida com a dose de um dia de tratamento, a dose profilatica deve ser
omitida.

Nos demais tipos de episédios hemorragicos ou procedimentos invasivos e cirurgias, devem ser seguidas as
recomendag¢des do Manual de Tratamento das Coagulopatias Hereditarias, Ministério da Salde, conforme segue
abaixo.

6.5. DA AVALIACAO MUSCULO-ESQUELETICA

Recomenda-se que a avaliacdo seja realizada utilizando o escore Hemophilia Joint Health Score
(ANEXO X).

6.6. TRATAMENTO DE REPOSICAO DE CONCENTRADO DE FATOR DA COAGULAGCAO NAS
HEMOFILIAS A E B?

A terapia de reposicdo nas hemofilias depende do quadro clinico e seré realizada com fatores
coagulantes. Baseia-se nas seguintes formulas:
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Hemofilia A:

Unidades internacionais (Ul) de F VIl = peso (Kg) x A
2

Hemofilia B:

| Unidades internacionais (Ul) de F IX = peso (Kg) x A l

Onde: A = % de fator a ser elevado
Exemplo para o célculo de reposicao:

Paciente com hemofilia A, com hemartrose de joelho e peso de
50Kg (elevar o F VIl a 30%):

Ulde FVIII=50x30/2=50x15=750 Ul

Observagoes:
1. O A depende da gravidade do quadro clinico.

2. Quando o paciente tiver hemofilia leve, o A deve ser calculado como: % de fator a ser elevado —
% de fator circulante (basal).

3. Lembrar que a vida média do F VIII é de 8 a 12 horas, em condicdes fisioldgicas.
4. A vida médiado F I1X é de 18 a 24 horas.
5. O consumo do F VIII é maior quando ha infecgdo ou sangramento ativo.

A terapia de reposicao para as diversas situacdes clinicas nas hemofilias A e B encontra-se descrita na tabela
a sequir:



TABELA 1 Tratamento das intercorréncias hemorragicas
nas hemofilias*

Tipo de Hemofilia A Hemofilia B
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* Modificado de Hemophilia and vWD: Diognosis, comprehensive care and assessment. Edition 2, Update 2 - AHCDC
Association of Hemophilia Clinic Directors of Canada **Considera-se hematoma grave aquele localizado em flio-
psoas, panturrilha ou antebrago, associados ou n3o a sindrome compartimental *** conforme avaliagio clinica.
Abreviacoes: Ul, unidades internacionais; SN, se necessirio; H.D., hemomaga digestiva; HIC, hemomagia

intracraniana.

Tabela extraida do Manual de Coagulopatias Hereditarias do Ministério da Satde (com autorizag&o)
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6.7. ABORDAGEM DOS PACIENTES COM HEMOFILIA A E B NAS SITUAGOES CLINICAS ESPECIAIS:
22

Epistaxe?
Fazer tamponamento local, se possivel com dedo de luva.

Administrar antifibrinoliticos, tais como EACA (4cido epsilonaminocaproico — Ipsilon®), na dose de 150 a 200
mg/Kg de peso ao dia de 6/6 horas, V.O. durante 3 a 7 dias ou acido tranexamico (Transamin® — comp de 250
mg ou Hemoblock® — comp de 250 e de 500mg) na dose de 25-30 mg/Kg de peso/dose de 8/8 horas, durante o
mesmo periodo. Quando usado EV, a dose do acido tranexamico deve ser de 15 a 20 mg/kg/dose 8/8 horas.

Se 0 sangramento ndo cessar: elevar o F VIII ou F 1X a 30% a cada 24 horas até cessar 0 sangramento (em geral
dose Unica é suficiente).

Cuidados locais: gelo, gaze embebida em EACA ou &cidotranexamico, evitar o uso de adrenalina, avaliagdo da
otorrinolaringologia.

Hemartrose??

Em geral, a terapia de reposi¢do (elevacdo do fator a 20% — 30%), associada ao repouso e a aplicacdo de gelo sdo
suficientes para cessar essas hemorragias. Entretanto, nas hemartroses de quadril e ombro é importante elevar o F
VIl ou F IX a 50% a cada 24 horas, variando conforme a resposta individual (média 4 a 5 dias) de cada paciente.

Hemorragia intramuscular?
Em panturrilha, antebraco ou iliopsoas: a conduta depende da gravidade do processo.

Com comprometimento de nervos periféricos (sindrome compartimental): elevar o F VIII ou F 1X a 100% na
primeira infuséo e 50% a cada 12 horas por 3 — 4 dias. Assim que houver melhora, reduzir para 50%, a cada 24
horas. O nimero de dias de tratamento depende da resposta individual e do proprio volume do hematoma. Se
possivel, associar medidas fisioterdpicas tais como ultrassom e ondas curtas.

Sem comprometimento de nervos periféricos: elevar o F VIII ou F IX a 50% a cada 24 horas por 2 — 5 dias de
acordo com a evolugdo do caso.

Nos hematomas de iliopsoas, tratar por um periodo de 7dias, pelo menos.

Lembrar que a reabsor¢do do hematoma € lenta e que a suspensdo da reposicao de fator ndo coincide com o retorno
do musculo a normalidade.

Hemorragia em pescoco, assoalho da lingua ou face?

Elevar F VIII ou F IX a 80 % na primeira infusdo e, caso ndo haja progressdo do hematoma, elevar a 40% a cada
12 horas, no primeiro dia. Manter niveis de 30% por mais 3 a 5 dias, de acordo com a evolugao;

Caso existam, no segundo dia de evolucdo, hematoma volumoso ou sinais de progressdo do hematoma, manter
reposicao a 40% a cada 12 horas, por dois dias adicionais.

Hemorragia em retroperitonio?

Elevar F VIII ou F IX a 80% na primeira infusdo e posteriormente 40%, a cada 12 horas. O periodo de tratamento
dependera da extensdo do processo e da resposta ao tratamento, podendo chegar até 10 al4 dias. Avaliar a
necessidade de tratamento cirdrgico.

Hematuria®
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N&o iniciar a terapia de reposi¢do no primeiro momento;
NUNCA administrar antifibrinoliticos;
Cuidados gerais: repouso no leito, hidratacdo oral vigorosa e descartar infeccéo.

Se em 72 horas a hematlria macroscopica ndo ceder, elevar F VIII ou F IX a 30% a cada 24 horas, até o
desaparecimento da mesma;

Caso a hematuria esteja associada a sintomatologia de colica nefrética, isto é, dor em cdlica, investigar, com
urgéncia e conjuntamente com o nefrologista, a possibilidade de nefrolitiase.

Caso seja indicada litotripsia extracorpdrea, esse procedimento deve ser precedido de elevacéo do fator a 80%.
Hemorragia gastrointestinal?

Elevar F VIl ou F IX a 80 % acada 12 ou 24 horas, dependendo da gravidade do sangramento. Manter o tratamento
até 3 dias ap06s a parada do sangramento (hematémese ou enterorragia);

Administrar antifibrinoliticos, tais como EACA (4cido epsilonaminocaproico — Ipsilon®), na dose de 150 a 200
mg/Kg de peso ao dia de 6/6 horas, V.O. durante 3 a 7 dias ou &cido tranexamico (Transamin® — comp de 250
mg ou Hemoblock® — comp de 250 e de 500mg) na dose de 25-30 mg/Kg de peso/dose de 8/8 horas, durante o
mesmo periodo. Quando usado EV, a dose do acido tranexamico deve ser de 15 a 20 mg/kg/dose 8/8 horas.

Cuidados clinicos gerais: dieta, antiacido, cimetidina ou omeprazol;
Investigar a etiologia e considerar transfusdo em caso de anemia aguda.
Trauma craniano?

Elevar o F VIII ou F IX a 80% — 100 % e iniciar propedéutica para hemorragia intracraniana com: Avalia¢éo
neurolégica; RX cranio; Tomografia computadorizada (TC) urgente; caso ndo haja imagem sugestiva de
sangramento, repetir o exame dentro de um més para controle.

Quando houver necessidade de puncdo liqudrica, realizar reposicdo para elevar F VIII ou F IX a 100%,
imediatamente antes da puncao.

Trauma craniano sem hemorragia®
Elevar o F VIII ou F I1X a 50% a cada 24 horas, durante 3 dias.
Hemorragia intracraniana confirmada?

Sem sinais neurologicos: Elevar o F VIII ou F 1X a 100% na primeira infusdo e, a seguir, elevar a 50%, a cada 24
horas durante 14 dias.

Com sinais neuroldgicos: Elevar o F VIII ou F 1X a 100% na primeira infusdo e, a seguir, a 50%, a cada 12 horas
durante 7 dias. Se a imagem da TC melhorar, manter reposi¢do a 50%, a cada 24 horas, até o 14° dia. Demais
cuidados gerais para hemorragia intracraniana devem ser tomados.

Cirurgias de pequeno porte?
Pré-operatorio: Elevar o F VIII ou F IX a 50% imediatamente antes da cirurgia.

Pdés-operatorio: Se necessario (hematoma ou sangramento externo), elevar F V11 ou F IX a 30% a cada 24 horas,
por mais 2 a 3 dias.
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Administrar antifibrinoliticos, tais como EACA (4cido epsilonaminocaproico — Ipsilon®), na dose de 150 a 200
mg/Kg de peso ao dia de 6/6 horas, V.O. durante 3 a 7 dias ou acido tranexamico (Transamin® — comp de 250
mg ou Hemoblock® — comp de 250 e de 500mg) na dose de 25-30 mg/Kg de peso/dose de 8/8 horas, durante o
mesmo periodo. Quando usado EV, a dose do acido tranexamico deve ser de 15 a 20 mg/kg/dose 8/8 horas.

Cirurgias de médio porte?
Pré-operat6rio
Elevar o F VIII ou F I1X a 100%, imediatamente antes da cirurgia.
Pés-operatdrio
Manter o F VIII ou F IX a 40% (infusdo a cada 8 horas) até o 3° dia de P.O.
Manter o F VIl ou F IX a 50% (infusdo a cada 12 horas) do 4° ao 7° dia de P.O.

Manter o F VIII ou F IX a 30% (infusdo a cada 24 horas) até a retirada dos pontos (10 a 14 dias de
P.0)).

Administrar antifibrinoliticos, tais como EACA (4cido epsilonaminocaproico — Ipsilon®), na dose de 150 a 200
mg/Kg de peso ao dia de 6/6 horas, V.O. durante 3 a 7 dias ou &cido tranexamico (Transamin® — comp de 250
mg ou Hemoblock® — comp de 250 e de 500mg) na dose de 25-30 mg/Kg de peso/dose de 8/8 horas, durante o
mesmo periodo. Quando usado EV, a dose do acido tranexamico deve ser de 15 a 20 mg/kg/dose 8/8 horas.

Cirurgias de grande porte?
Pré-operatorio:
Elevar o F VIII ou F IX a 100%, imediatamente antes da cirurgia.
Pés-operatorio:
Manter o F VIII ou F IX a 50% (infusdo a cada 12 horas) do 4° ao 7° dia de P.O.

Manter o F VIl ou F IX a 50% (infusdo a cada 24 horas) do 8° ao 14° dia de P.O. ou até a retirada total
dos pontos.

Cuidados no po6s-operatério:
Dosar o F VIII ou FIX a cada 3 dias.

Sempre reavaliar as doses de terapia de reposicéo de acordo com a evolugdo clinica, principalmente
na vigéncia de hematomas volumosos e infec¢éo.

Dar preferéncia a infusdo continua.

Nas cirurgias ortopédicas, manter a terapia de reposi¢do por até 6(seis) semanas, quando
necessario.

Administrar antifibrinoliticos, tais como EACA (4cido epsilonaminocaproico — Ipsilon®), na dose de 150 a 200
mg/Kg de peso ao dia de 6/6 horas, V.O. durante 3 a 7 dias ou acido tranexamico(Transamin® — comp de 250
mg ou Hemoblock® — comp de 250 e de 500mg) na dose de 25-30 mg/Kg de peso/dose de 8/8 horas, durante o
mesmo periodo. Quando usado EV, a dose do acido tranexamico deve ser de 15 a 20 mg/kg/dose 8/8 horas.

Procedimentos invasivos?
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Devem ser precedidos de terapia de reposicao, com niveis adequados, conforme especificados na tabela.

TABELA 2 Tabela de reposigio para realizagio de procedimentos
invasivos

Procedimento Fvin FIX Fregliéncia Duracao
%5 UliKg (%  UIKg [FVII FIX -

Vacinas intramusculares - - - .

Puncao arterial - - - -

Eletromiografia - - - -
Mielograma - - .
Pele s0 25| 50 50 |DU DU DU
Biopsia Mucosa ] 15 30 0 |DU DU | repetir /N
Masculo 50 25 50 50 (DU DU | repetir &/N
Preparo 30-50 15-25 [ 30-50 30-50 (DU DU ou
Broncoscopia | com ) ) .
Biopsia 30 15 30 30 [1xdia 1xdia 1dia
Sem 80 40 | 80 8o |DU DU DU
Bidpsia
Endoscopia |Altacom | o .0 | 60 60 [1xdia 1xdia| 1dia
Digestiva bidpsia
Babacom| . 30 | 30 30 |ixdia 1xdia| 2-3dias
bidpsia
Pungdo lombar 100 50 | 100 100 (DU ou ou

Abreviagoes: DU, dose dnica; 5/N: se necessario

Tabela extraida do Manual de Coagulopatias Hereditarias do Ministério da Salde (com autorizagao)
Procedimentos odontoldgicos??
Todo procedimento odontoldgico devera levar em consideracao:

Discussao do caso entre o dentista e 0 hematologista responsavel para se definir o esquema de tratamento, tendo
em vista o tipo de procedimento e a disponibilidade de recurso terapéutico;

O antifibrinolitico, quando indicado, devera ser iniciado 24 horas antes do ato cirdrgico, nas doses habituais e
ser mantido por 5 a 7 dias.

A reposicdo com fator de coagulagcdo para procedimentos odontolégicos deve seguir as
recomendacdes da tabela abaixo:



220

TABELA 3 Recomendagdes sobre o uso de fatores de coagulagio
para tratamento odontelégico

Procedimento F VIl % FIX % Freqgiiéncia Duracao
(Ul/Kg) | (Ul/Kg)

Anestesia infiltrativa - - - -

Anestasia de 301(15) 30 (30) Pré- ou
bloqueio do alveolar procedimento

inferior ou outros

Tratamento - - - -
preventivo

Tratamento 30015) 30(30) Pra- DU
periodontal® procedimento
Tratamento - - - -

endodéntico

Tratamento - - - -
restaurador

Tratamento protético - - - -

Tratamento - - - -
ortodantico

Exodontias** 80 (40) 80 (80) Pré- DU
procedimento

*Mo tratamento penodontal efetua-te a curetagem penodontal & outros procedimentos mais
invasivos. Associar antifibrinoliticos e outras medidas locais de hemostasia ®* associar terapia de
reposicao dos fatores de coagulagao a outros métodos de hemostasia local, conforme descrito
no Manual de Atendimento Qdontolégico a Pacientes Portadores de Coogulopatias Hereditanas.
Abreviacao: *DU = dose dnica.

Tabela extraida do Manual de Coagulopatias Hereditarias do Ministério da Saude (com autorizag&o)
6.8. INFUSAO CONTINUA DE FATOR VIII%

A infusdo continua em bomba (BIC) é especialmente empregada em cirurgias e em casos de
hemorragias graves.

Em geral, a infus@o continua tem sido limitada ao uso hospitalar. Os concentrados sao diluidos e as bolsas
sdo trocadas a cada 8-12 horas.

E possivel economizar entre 20% — 50% de fator quando se utiliza infusio continua. Entretanto, ha
necessidade de dosagens seriadas do fator a ser infundido diariamente.

Relatos,ainda ndo comprovados, associammaior risco de desenvolvimento de inibidor em pacientes
que tenham infusdo continua ou tratamento intensivo (>35 Ul/kg/dia) com fator deficiente por mais de 5 dias
consecutivos. Nesses casos, recomenda-se testar o inibidor a partir do 5° dia e, em seguida, semanalmente,
enguanto o paciente estiver em terapia de reposicéo.

6.9. INDICACAO DE DOSE DOMICILIAR (DD)?
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Ter diagndstico de hemofilia comprovado laboratorialmente e néo apresentar anticoagulante circulante (inibidor);

Estar com o cadastro atualizado no sistema da Hemovida Web Coagulopatias/ MS ao iniciar esta modalidade de
tratamento;

Apresentar receita médica em formulario padronizado pela FHB, preenchida corretamente, para cadastro inicial e
em toda modificacdo de dosagem, pelo médico assistente, conforme modelo anexo;

O paciente ou responsavel deve concordar, assinar e entregar o Termo de Consentimento e Responsabilidade para
Profilaxia em Hemofilia, modelo anexo;

Possuir conhecimento de sua doenca, assim como do tratamento e dispor de estrutura adequada no domicilio para
armazenamento e condi¢des de transporte dos medicamentos. Caso ndo haja estrutura domiciliar adequada ou
condicdes de transporte dos medicamentos, os servicos de sadde do territério de moradia do paciente poderao ser
acionados para esse fim;

Ser submetido ao treinamento adequado para a auto infusdo ou apresentar um adulto responsavel que se disponha
a ser treinado para a aplicacdo do concentrado do fator nas criancas;

Ser submetido & reavaliacdo periddica pela equipe multiprofissional do servigo de salde de referéncia para
tratamento;

Registrar cada aplicacéo e levar a anotagdo ao servico de saude de referéncia para tratamento, especificando data,
produto, lote, local da hemorragia e ocasionais intercorréncias da infusdo (p. ex., reacdes alérgicas);

N&o apresentar reagdo alérgica ao medicamento;

Devolver os frascos utilizados para permitir um perfeito controle da utilizagdo do medicamento e descarte em lixo
hospitalar.

6.10. TRATAMENTO DOS PACIENTES COM HEMOFILIA E INIBIDOR?

Os inibidores sdo anticorpos da classe 1gG que produzidos pelos pacientes de hemofilia atuam contra
oF VlllelIX.

Cerca de 5% a 30% dos pacientes com hemofilia A desenvolvem inibidores em algum momento de
sua vida. Dentre os pacientes com hemofilia B, a incidéncia de inibidores de F IX é bem mais baixa, cerca de 3%.
Geralmente os pacientes mais afetados pelos inibidores sdo aqueles acometidos por hemofilia grave, mais expostos
aos fatores da coagulacéo.

Clinicamente, a presenca de inibidores manifesta-se pela ma resposta ao tratamento habitual ou pelo
aumento da frequéncia e/ou gravidade dos episodios hemorragicos. Nesses casos deverd ser considerada a
possibilidade de surgimento de inibidor e deve ser realizada a pesquisa laboratorial de inibidor e em caso positiva
a dosagem deles. O médico assistente deve solicitar os exames ao Laboratdrio de Referéncia em Hemostasia da
Fundacdo Hemocentro de Brasilia, em data e horario pré-agendados, juntamente com preenchimento de formulario
especifico padronizado pela FHB, para realizacdo da pesquisa do inibidor.

A presenca de inibidores é titulada através do método Bethesda e, por defini¢do, uma unidade
Bethesda (UB) corresponde a quantidade de anticorpos circulantes capazes de inativar 50% do F VIII ou F IX
existente em 01 ml de plasma normal.

Os inibidores podem ser classificados segundo o titulo de anticorpos circulantes e a resposta
antigénica. De acordo com recomendagdo recente do Factor VI and Factor IX

Subcommittee,dalnternationalSocietyonThrombosisandHaemostasis—ISTH, deve-se considerar de baixa
resposta os inibidores que mantém niveis persistentemente < 5 UB/ml, apesar de constante estimulo

com o fator deficiente.



222

O termo inibidor de alta resposta deve ser utilizado para aqueles casos em que a atividade inibitdria
seja > 5 UB/mI, em qualquer momento da existéncia do inibidor. Essa classificagdo é importante, pois determina
a adogdo de condutas diferentes no tratamento de hemorragias nos pacientes com inibidores.

Na decisdo do tratamento dos episodios hemorragicos nos pacientes com hemofilia e inibidores
devem ser avaliados:

a gravidade do sangramento;

o titulo de inibidor recente;

a presenca de resposta anamnéstica;

0 conhecimento da resposta clinica do paciente aos diferentes produtos.

6.10.1 PESQUISA E QUANTIFICA(;AO DO INIBIDOR ?>Erro! Indicador ndo definido.

A pesquisa de inibidor amiide permite uma melhor avaliacdo do tratamento de imunotolerancia,
além de possibilitar maior vigilancia contra a formacéo de altos titulos.

A pesquisa de inibidor contra os fatores VI1II e IX devera ser realizada conforme abaixo:
Imediatamente antes da inclusdo na profilaxia priméria;
A cada 10 dias até o 50° dia de exposic¢do (DE) ao fator deficiente;
A cada 3 meses do 51° até 100° DE;
A cada 6 meses do 101° DE até 5 anos de idade;
A cada 12 meses apds 5 anos de idade;
Previamente a cirurgias ou procedimentos invasivos;

Em qualquer ocasido, naqueles pacientes que passaram a ndo responder a terapia de reposi¢do ou que apresentem
aumento da frequéncia ou gravidade de sangramentos;

Em pacientes que tenham recebido infusdo continua ou tratamento intensivo (> 35Ul/kg/dia) com fator deficiente
por mais de cinco dias consecutivos. Nesses casos, recomenda-se testar o inibidor a partir do quinto dia e, em
seguida, pelo menos semanalmente, enquanto o paciente estiver em terapia de reposicéo.

Os pacientes que entrarem no esquema de escalonamento de dose, com aumento do ndmero
de infusdes semanais, as datas de coleta do inibidor deverdo ser recalculadas a partir da data do
escalonamento.

Uma vez detectado inibidor pelos testes de triagem, a quantificacdo do mesmo é imprescindivel,
devendo ser utilizado o método Bethesda ou, preferencialmente, o Bethesda modificado (Nijmegen).

Os pacientes que desenvolverem inibidores deverao ter a sua prescri¢do alterada para usarem
CCPA ou Fator VII ativado recombinante.

Poderéa ser adotado o tratamento com DD ou profilaxia de curta duragdo, de acordo com a
avaliacao clinica.

O tratamento sugerido pelo médico assistente deve ser aprovado pelos médicos do CTCH. Os
médicos do CTCH, se necessario, poderdo encaminhar o caso a Junta Médica para avaliagéo e decisao final.



223

6.10.2. TRATAMENTO DOS EPISODIOS HEMORRAGICOS NOS PACIENTES COM HEMOFILIA A E
INIBIDORES?

6.10.2.1. TRATAMENTO DOS EPISODIOS HEMORRAGICOS DE LEVE E MODERADA INTENSIDADE NA
HEMOFILIA A E INIBIDORES?

Em pacientes com inibidores de baixa resposta

A desmopressina pode ser empregada em pacientes com hemofilia A leve e inibidor de baixa
resposta com titulo entre 0,6 — 2UB/ml. Doses dobradas (2 vezes o incremento esperado) de concentrado de F VIII
podem ser eficazes, embora doses ainda mais altas possam ser necessarias. A resposta a esse tratamento pode ser
facilmente monitorada com teste de atividade de F VIII, 1 hora ap6s a infusdo. O tempo de tratamento é, em geral,
de um a trés dias. Se ndo ha resposta clinica a infusdo de altas doses de F VIII, evidenciado por sangramento
persistente, manutencdo ou piora da dor/disfun¢do do 6rgdo comprometido ou atividade de F VIII inferior a
desejada (30% a 40%), recomenda-se tratar o paciente com produtos bypassing, de acordo com o fluxograma
abaixo.

FLUXOGRAMA 1 Tratamento de pacientes com hemofilia A e inibidores

Abreviagbes: UB, unidades Bethesda; FVIII AD, fator Vill em altas doses;
CCPA, concentrado de complexo protrombinico parcialmente ativado;
FVlla-r, fator Vil ativado recombinante.

Fluxograma de decises extraido do Manual de Coagulopatias Hereditarias do Ministério da Saide (com autorizacdo e
modificacdo)

OBSERVACAO:

1- Auséncia de resposta é definida por persisténcia do sangramento ou dos sinais e sintomas
relacionados ao mesmo e/ou elevagdo dos titulos de inibidores.

2 — Caso seja conhecida a resposta a algum dos referidos produtos, deve-se optar pela utilizacdo do
produto de melhor resposta como primeira opcao de tratamento nas hemorragias graves.
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Em pacientes com inibidores de alta resposta

O tratamento das hemorragias de leve a moderada intensidade em pacientes com inibidor de alta
resposta deve ser iniciado com CCPA ou FVIlla-r. Nos casos conhecidos de pacientes que ndo respondem ao CCPA
ou de reacdes alérgicas a esse produto, o FVIla-r podera ser utilizado tal como descrito no Fluxograma anterior.

6.10.2.2. TRATAMENTO DOS EPISODIOS HEMORRAGICOS DE GRAVE INTENSIDADE NA HEMOFILIA A
E INIBIDORES?

Em pacientes com inibidores de baixa resposta

O tratamento com altas doses de concentrado de fator V11l deve ser inicialmente usado, conforme
abaixo:

Dobrar a dose de concentrado de fator V111 utilizado ou utilizar dose inicial de 100 Ul/kg de concentrado de fator
VIII ou dose inicial igual a dose neutralizante + incrementante com uma manutencdo de 50 a 100Ul/kg a cada 12
horas ou, mais raramente, a cada 8 horas. Reavaliar e mudar de esquema se necessario.

Dose neutralizante = titulo de inibidor (UB/ml) x volume plasmético (ml). Volume plasmatico
aproximado e de 40ml/kg

Dose incrementante = 30 a 100Ul/kg, dependendo da gravidade do sangramento ou utilizar uma
dose em bolo inicial de 50 a 100Ul/kg, seguida de infusdo continua, iniciando com 5Ul/kg/hora, podendo chegar
a 10Ul/kg/hora de concentrado de fator VIII.

Recomenda-se manter niveis de atividade de fator VIII acima de 50% nos primeiros dias, e, apos,
30% a 40%, quando a hemorragia estiver sob controle.

Se ndo houver resposta as altas doses de concentrado de fator VIII, evidenciado por sangramento
persistente ou elevacao dos titulos de inibidores, deve-se mudar o tratamento, tal como descrito no Fluxograma 2
para hemorragia grave com inibidor > 5UB/ml.

Em pacientes com inibidores de alta resposta
O tratamento com agente bypassing (CCPA) deve ser preferencialmente utilizado.

Deve- se lembrar gue um paciente pode ter resposta variavel ao CCPA e FVlla-r, de tempos
em tempos. Assim, ndo se deve afirmar que um paciente ndo € responsivo a um determinado produto
indefinidamente.

Os esquemas utilizados séo:
CCPA: maximo de 200 Ul/kg/dia, dividido em duas doses, pelo tempo necessario para o controle da hemorragia;

FVlla-r: 90pg/kg ou 4,5KUI/kg em bolo, a cada 23 horas, nas primeiras 24 horas. A seguir, deve-se prolongar 0s
intervalos para cada 3, 4 ou 6 horas pelo tempo necessario para o controle da hemorragia.

Nao existem evidéncias cientificas que tenham demonstrado que o CCPA ou o FVlla-r seja
mais efetivo clinicamente ou mais trombogénico que o outro. Um recente estudo prospectivo e comparativo
entre CCPA e FVIla-r demonstrou que ambos os produtos apresentaram eficcia similar no tratamento de
hemartroses, embora tenha havido uma variabilidade na resposta aos produtos no mesmo individuo. A
observacao clinica mostra que pacientes que nao respondem ao CCPA podem responder ao FVlla-r, e vice-
versa, e que a resposta pode variar de tempos em tempos.

As solicitacOes de FVIla-r devem ser feitas diretamente a FHB, mediante o preenchimento de
um formulario proprio com as devidas informacdes sobre o guadro clinico do paciente e a justificativa para
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uso do produto, juntamente com a receita médica. A solicitacdo serd analisada e liberada pela Coordenacéo
Geral de Sangue e Hemoderivados/MS, de acordo com as normas do Ministério da Saude.

6.10.3. TRATAMENTO DAS DIVERSAS CONDICOES HEMORRAGICAS EM PACIENTES COM
HEMOFILIA A E INIBIDORES DE ALTA RESPOSTA?

O tratamento do paciente com hemofilia A e inibidores é bastante complexo e individualizado.
Uma tentativa de padronizagcdo minima é sugerida a seguir para as hemorragias mais comuns. Lembrar que exames
de ecografia e/ou tomografia para o diagnostico, assim como a realizacdo desses exames para acompanhamento
da evolucdo do quadro, sdo de suma importancia em casos de hematomas musculares, intracavitarios e hemorragia
de sistema nervoso central. Ainda ha pacientes que se beneficiam mais com doses maximas iniciais do que outros,
diante de hemorragias moderadas ou graves.

Hemartrose de leve gravidade?
CCPA 75 Ul/kg, 1 dose
FVlla-r 90pg/kg, 1 a 3 doses, com 2 a 4 horas de intervalo.
Hemartrose moderada ou de grave intensidade??
CCPA 75 a 100 Ul/kg, a cada 12 ou 24 horas de intervalo, por 3 a 5 dias.

FVlla-r 90ug/kg, a cada 2, 4 e apds 6 horas de intervalo, por 3 a 5 dias; o espagamento das doses
deve ocorrer o mais breve possivel com a avaliagéo continua do paciente, antes da préxima infuséo.

Hematomas musculares de leve gravidade?
CCPA 75 Ul/kg, 1 dose.
FVila-r 90ug/kg, 1 a 3 doses, com 2 a 4 horas de intervalo.

Hematomas musculares de intensidade moderada ou grave (exclui hematoma de ileopsoas, panturrilha,
pescoco e antebrago)?

CCPA 75 a 100 Ul/kg, a cada 12 ou 24 horas de intervalo, por 3 a 7 dias.

FVlla-r 90pg/kg, a cada 2 horas (3 doses), cada 3 horas (3 doses), cada 4 horas e apds 6 horas de
intervalo, por 3 a 7 dias; o espagcamento das doses deve ocorrer o mais breve possivel com a avaliagdo continua do
paciente, antes da préxima infuséo.

Hematoma de iliopsoas, panturrilha, regido cervical e antebrago?

CCPA 75 a 100 Ul/kg, a cada 12 horas por 3 dias e apds a cada 24 horas até completar 7 a 14 dias
de reposicao.

FVila-r 90 pg/kg, a cada 2 horas (6 doses), 4 horas (6 a 12 doses) e ap6s a cada 6 horas de intervalo,
por 7 a 14 dias de reposicao; o espagamento das doses deve ocorrer 0 mais breve possivel com a avaliagdo continua
do paciente, antes da proxima infusao.

Hematoma de retroperitdnio®

CCPA 75-100 Ul/kg, a cada 12 horas por 3 a 5 dias e apds a cada 24 horas até completar 10 a 14
dias de reposicéo.
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FVIla-r 90 pg/kg, a cada 2 horas (6 a 12 doses), 3 horas (4 a 8 doses), 4 horas (6 a 12 doses) e apds
a cada 6 horas de intervalo, por 10 a 14 dias de reposic¢éo; o espagamento das doses deve ocorrer 0 mais breve
possivel com a avaliagdo continua do paciente, antes da préxima infusao.

Hemorragia de Sistema Nervoso Central-SNC?
Semelhante ao esquema de reposicdo de cirurgias de médio e grande porte.

CCPA 100 Ul/kg, a cada 12 horas por 3 a 5 dias, apés 75 Ul/kg a cada 12 horas por mais 3 dias e
apo6s 75 a 100 Ul/kg 1 vez por dia, até completar 10 a 14 dias de reposicao.

FVlla-r 90ug/kg a cada 2 horas (12 a 24 doses), 3 horas (8 doses), 4 horas (6 a 12 doses) e apds a
cada 6 horas de intervalo, por 10 a 14 dias de reposicdo; o espagamento das doses deve ocorrer 0 mais breve
possivel com a avaliagdo continua do paciente, antes da préxima infusao.

Hematuria?

Deve ser sempre tratada com hidratagdo vigorosa em domicilio por 1 a 3 dias, medida que pode
coibir a hemorragia em alguns casos.

Quando é necessario reposi¢cdo com concentrado de fator, deve-se, antes da dose de reposi¢éo,
administrar soro fisiolégico 0,9% endovenoso.

CCPA 75 a 100 Ul/kg, 1 vez ao dia, por 1 a5 dias.
FVlla-r 90ug/kg, 1 a 3 doses, com 2 a 4 horas de intervalo.
6.10.4 CIRURGIAS EM PACIENTES COM HEMOFILIA A E INIBIDORES?

Em pequenas cirurgias, tais como extracdo dentaria, em pacientes com inibidor de baixa resposta,
pode-se utilizar concentrado de fator VIII em altas doses, conforme descrito anteriormente. Nos pacientes com
inibidor de alta resposta, que utilizardo 1 a 2 doses de CCPA para tratamento de procedimentos dentarios menores,
pode-se utilizar antifibrinoliticos via oral, ap6s 12 horas da ultima infusdo de CCPA. Nao se deve usar CCPA
concomitantemente com antifibrinoliticos. O antifibrinolitico topico deve ser também utilizado em
procedimentos cirdrgicos orais na forma de bochecho ou aplicagdo do comprimido triturado (pasta) na ferida.

Alternativamente, pode-se utilizar o FVIla-r, 1 a 2 doses, também associado ao uso de
antifibrinoliticos orais e topicos.

As cirurgias de médio e grande porte sdo tratadas de forma semelhante as hemorragias graves. Se o
titulo de inibidor é de baixa resposta, o fator V11l em altas doses deve ser preferencialmente utilizado.

CCPA e FVlla-r oferecem uma hemostasia efetiva em 80% a 90% dos pacientes com inibidor de
alta resposta submetidos a cirurgia de médio e grande porte, quando utilizados de forma semelhante ao tratamento
para hemorragias graves. A primeira dose de FVIla-r em pacientes com inibidor submetidos a cirurgia deve ser de
120pg/ke.

Cirurgias eletivas de médio e grande porte devem ter uma justificativa importante nesses
pacientes devido a falta de um agente suficientemente efetivo e totalmente confidvel na manutencio da
hemostasia. Particularmente naquelas cirurgias gue exigem uma hemostasia prolongada, nenhum produto
garante_uma hemostasia _duradoura. A indicacdo da cirurgia eletiva para esses pacientes deve ser
criteriosamente analisada pela equipe do servico de referéncia em conjunto com o profissional que indicar
0 _procedimento, avaliando ndo s6 o risco do procedimento, mas o local onde ele serd realizado e a
responsabilidade pelo paciente.

6.10.5. TRATAMENTO DOS EPISODIOS HEMORRAGICOS NOS PACIENTES COM HEMOFILIA B E
INIBIDORES??
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A opcéo de tratamento para esses pacientes dependera da gravidade do sangramento e da presenca
de resposta anamnéstica pregressa.

Pacientes com Hemofilia B e inibidores podem exibir reacdes alérgicas ap6s a administragédo de
concentrado de fator IX. As reacfes alérgicas podem se apresentar como urticaria, angioedema, broncoespasmo,
hipotensdo e anafilaxia. Essas reagdes podem aparecer no mesmo momento do aparecimento do inibidor ou apds
infusdes de concentrado de fator 1X.

Pacientes com inibidores de baixo titulo podem responder a infusdo de concentrado de fator 1X. Nos
sangramentos leves/moderados, a dose inicial recomendada é de 100-200 Ul/kg seguido de 50-100 Ul/kg, a cada
12 ou 24 horas, pelo tempo que julgar necessario, a fim de controlar a hemorragia, em geral 1 a 3 dias. Se a resposta
for inadequada, o tratamento deve ser trocado para CCPA ou FVlla-r.

Sangramentos graves em pacientes com inibidor de alta resposta devem ser tratados com CCPA ou
FVIla-r, com doses semelhantes as citadas para tratamento de hemorragias na hemofilia A com inibidor de fator
VIII, seguindo o seguinte fluxograma:

FLUXOGRAMA 2 Tratamento de pacientes com hemofilia B e Inibidores

| i
Abreviacbes: UB, unidades Bethesda; FIX AD, fator IX em altas doses;

CCPA, concentrado de complexo protrombinico parcialmente ativado;
FVlla-r, fator Vil ativado recombinante

Fluxograma de decisdes extraido do Manual de Coagulopatias Hereditarias do Ministério da Salde (com autorizagéo e
modificacao)

O risco de resposta anamnéstica ou aumento dos titulos de inibidores e anafilaxia devem ser
lembrados quando o CCPA for utilizado para o tratamento desses pacientes.

Pacientes com histdria de reagdes alérgicas apés a administracdo de concentrados contendo
fator 1X, o FVlla-r é recomendado como tratamento de escolha. As doses de FVIla-r sdo semelhantes
aquelas utilizadas para o tratamento de hemorragia em pacientes com hemofilia A e inibidores.

Na impossibilidade do uso do FVl1la-r, hemoderivados contendo fator 1X podem ser utilizados com
cuidado extremo, sob supervisdo médica, em regime de internacdo. Pré-medicagdo com anti-histaminicos e
corticoides é recomendada, juntamente com condi¢des adequadas para tratamento em unidade de terapia intensiva
de reagdes alérgicas agudas e anafilaxia.
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6.11. MODIFICAGAO DA ESPECIFICAGAO DOS FATORES EM USO

A modificacdo da especificacdo de fator de coagulacéo para o tratamento relacionada a anafilaxia
sera feita mediante documentacao clinica de anafilaxia, com notificacdo do evento adverso para a ANVISA, por
meio do NOTIVISA.

Reacdes alérgicas cutaneas, ndo complicadas, eventualmente associadas especificamente a um lote
de medicamento, ndo séo justificativas para a modificacdo da especificacdo do fator de coagulacéo.

A migracdo para o uso de fator VIII e IX recombinantes sera feita em pacientes com
intoleréncia a todas as formas de fatores plasmaticos inclusive ultrapuros e monoclonais, ou em caso de
eventual de indisponibilidade de todas as formas de fatores plasmaticos.

A indicacdo de uso de fator VIII e IX recombinantes sera avaliada individualmente pelos
médicos do CTCH. Os médicos do CTCH, se necessario, poderdo encaminhar o caso a Junta Médica para
avaliacéo e deciséo.

6.12. DOENCA DE VON WILLEBRAND

Serd adotada a norma vigente da Coordenacdo Geral de Sangue e Hemoderivados do MS. Erro!
Indicador nao definido.

6.13. COAGULOPATIAS RARAS

Sera adotada a norma vigente da Coordenacdo Geral de Sangue e Hemoderivados do MS .Erro!
Indicador nao definido.

7. PRODUTOS DISPONIVEIS PARA TRATAMENTO DAS COAGULOPATIAS HEREDITARIAS

7.1. FATOR VIII DERIVADO DE PLASMA
O fator VI1II pode ser estratificado de acordo com o seu grau de pureza.

12 geragdo / Pureza intermedidria: contém 6 a 10 Ul/mg de proteina. O método de fracionamento
é 0 de precipitacdo proteica em série. Esses produtos ndo sdo mais importados ao Brasil.

2° geragdo / Alta pureza: contém 50 a 150 Ul/mg de proteina. O método de fracionamento é o de
precipitacdo proteica associada a separacdo por cromatografia.

32 geracgdo / Ultra-alta pureza: produtos derivados de plasma purificados através de anticorpos ou
fatores recombinantes. Atividade de 3.000Ul/mg de proteinas. Essa concentracao é essencialmente a mesma dos
fatores recombinantes, que devem conter essa média para serem produtos considerados seguros e em Ultima analise
puros. O método de fracionamento é o de precipitagdo proteica associada a cromatografia por anticorpos
monoclonais.

7.2. FATOR VIII RECOMBINANTE

Os fatores recombinantes também séo divididos em geragdo do produto.
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Produtos de 1% geracdo: Sao fatores derivados de células de hamster transdectadas e que nao
necessitam de inativacdo viral. Ha adicdo de albumina humana para estabilizacdo do produto, constituindo fator
de risco para transmissao de virus humanos. Estudos colaborativos de duas companhias, Baxter-Hyland-Immuno
(Recombinate®) e Aventis Bayer (Kogenate®), demonstraram a eficacia do produto quando comparado com 0s
fatores plasmaticos. Ha risco de transmissdo de virus ndo humanos derivados de mamiferos, do ponto de vista
tedrico. Os estudos de biosseguranga ndo demonstraram até o momento risco de transmissao de doengas podendo,
entretanto, ocorrer aparecimento de anticorpos contra proteinas animais presentes no produto.

Produtos de 22 geracdo: Nao contém albumina e séo estabilizados com sucrose (Kogenate-FS®,
Helixate-FS®) e (ReFacto®), conferindo um alto grau de confiabilidade em relacéo a eventual contaminagdo por
microorganismos.

Produtos de 32 geragdo: Existem dois produtos disponiveis no mercado, o Advate® da Baxter e o
Xyntha® da Pfizer. Esse produto é isento na sua sintese de proteinas de origem humana, mas ndo de proteinas de
outros animais. Ha uma grande variagdo individual na distribuicdo e na meia vida do produto, que varia de 6.7 a
25 horas, por isso os niveis de FVIII devem ser avaliados.

7.3. FATOR IX DERIVADO DE PLASMA
O fator IX pode ser estratificado de acordo com o seu grau de pureza:

12 geracdo / Pureza intermediaria: tem uma ordem de purificagdo 100x do plasma. Seus maiores
contaminantes sdo IGA, IgG, Fator I, Fator VII e Fator X, quinases, proteinas C e S. O método de fracionamento
€ o de precipitagdo em série ou precipitagdo associada a cromatografia.

2° geracdo / Alta pureza: tem uma ordem de purificagcdo 10x em relagéo aos produtos de primeira
geracdo. O método de fracionamento é o de precipitagdo associada a multiplos ciclos de cromatografia. Contém
0S mesmos contaminantes que o de primeira geragdo, em menor quantidade.

32 geracdo / Ultra-alta pureza: tem uma ordem de purificacdo 50x ou mais em relagéo aos produtos
de primeira geragdo. O método de fracionamento é o de precipitacdo, cromatografia por anticorpos monoclonais
associada a separacdo por cromatografia. Contém os mesmos contaminantes, porém em nivel de ng, a menos que
se adicione proteina estabilizadora. Maior eficiéncia na inativacéo viral.

7.4. FATOR IX RECOMBINANTE

O fator IX recombinante é produzido por insercdo do genoma do fator 1X no ovéario de hamsters
chineses, sendo de comprovada eficacia no tratamento de pacientes com Hemofilia B. Meia vida de 16 a 17 horas,
ndo contém albumina, o que é uma vantagem em relacéo ao produto derivado de plasma. O volume e distribuicdo
do fator 1X sdo maiores que o derivado do plasma com aumento em neonatos e criangas. Desde 2006 até a
publicagdo deste Protocolo ndo ha fator IX recombinante com registro valido na ANVISA.

7.5. CONCENTRADO DE COMPLEXO PROTROMBINICO ATIVADO - CCPA

E semelhante ao Concentrado de Complexo Protrombinico-CCP, produto utilizado até recentemente.
Por clivagem enzimaética, é retirada parcela imunogénica do CCP e feita a ativacdo parcial dos fatores II, VII, IX
e X. Indicado para o tratamento de pacientes com hemofilia A e B com inibidores de alto titulo.

7.6. FATOR VII ATIVADO RECOMBINANTE - FVlla-r

O fator Vlla-r ¢ indicado no tratamento dos episodios de sangramento nos pacientes com hemofilia
A ou B e presenca de inibidores, nos pacientes com deficiéncia de fator VIl e nos casos de Trombastenia de
Glanzmann.

A prescricdo do fator Vlla-r nas indicaces acima deve ser precedida de avaliacao pela equipe
assistente do paciente, considerando a gravidade do sangramento e a baixa resposta aos demais tratamentos
instituidos.
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A liberacao do fator VIla-r devera seguir o tramite determinado pela CGSH/DAE/SAS/MS.
7.7. PLASMA FRESCO CONGELADO - PFC

Utilizado no tratamento das coagulopatias menos frequentes, tais como as deficiéncias de fatores 11,
V, VII, X. Deve ser administrado na dose de 15 a 20 ml/kg de peso e apenas em episoddios hemorragicos de pequena
monta, pois atinge niveis plasmaticos entre 15% e 20%. Sendo assim, ndo é adequado para o tratamento de
hemorragias graves ou intervencdes cirlrgicas.

7.8. CRIOPRECIPITADO

E obtido a partir do PFC. Cada unidade de crioprecipitado contém aproximadamente 80 Ul de F VIII
e 200 a 300 mg de fibrinogénio. Tem indicac¢fes de uso restritas.

8. OBSERVACOES GERAIS PARA A DISPENSACAO DOS PRODUTOS PARA O TRATAMENTO

A FHB, responsavel pelo gerenciamento dos produtos para o tratamento dos pacientes com coagulopatias
hereditarias, apos o recebimento dos produtos do MS fard a distribuicdo para os hospitais da rede de salde do DF,
referenciados para o tratamento das urgéncias/emergéncias e internagdo e a dispensacéo diretamente aos pacientes,
na FHB ou no domicilio;

A dispensacdo dos produtos para 0s pacientes graves ou que estejam em profilaxia, residentes no DF, seré realizada
pela FHB, no domicilio ou na instituicdo, conforme manifestacdo por escrito do paciente ou do responsavel legal
e mediante prescricdo médica, de médico do servigo publico de referéncia para o tratamento dos pacientes com
coagulopatias hereditarias, em consonancia com este Protocolo e dentro do prazo de validade;

A dispensacdo dos produtos para os demais pacientes serd realizada na FHB mediante a apresentacao de prescri¢ao
do médico assistente do servico publico de referéncia para o tratamento dos pacientes com coagulopatias
hereditérias, dentro do prazo de validade;

Os produtos somente serdo dispensados apds a conferéncia dos itens constantes das normas de dispensagdo de
medicamentos de alto custo, registrando a data de entrega, nome do produto, quantidade e nimero do lote;

A cada nova dispensacdo deverdo ser devolvidos os frascos da dispensagdo anterior, que serdo conferidos pelo
profissional da FHB. E obrigatério o registro do retorno dos frascos utilizados pelos pacientes no formulario
préprio, para permitir um perfeito controle da utilizacdo dos medicamentos e descarte dentro das normas;

Essas orientacBes se destinam a todos os servicos da SES-DF participantes da Atencdo Integral & Sadde dos
Pacientes com Coagulopatias Hereditarias;

O profissional que realizar a dispensacdo devera orientar 0s pacientes ou 0s responsaveis por eles sobre a
necessidade de conferirem e registrarem cada aplicacdo, anotando a data, produto, lote, local da hemorragia e
ocasionais intercorréncias da infusdo (p. ex. reacOes alérgicas).

9. DROGAS QUE PODEM SER UTILIZADAS PELOS PACIENTES

Antitérmicos: derivados da dipirona, acetaminofen ou paracetamol (exemplos: Magnopyrol®,
Novalgina®, Tylenol®, Eraldor® Dorico®).

Analgésicos: derivados do acido mefendmico (Ponstan®); derivados de morfina (Dimorf®, MST
Continus®); Oxicodona ®; derivados da codeina (Tylex®).

Anti-inflamatorios: Ibuprofeno (MotrinR, AdvilR, DalcyR, Alyvium®), propoxifeno, cloridrato de
benzidamina (Benflogin ®, Benzitrat®, etc.).

Anti-histaminicos: dicloridrato de cetirizina (Zyrtec®), dextroclorofeniramina (Polaramine®).
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10. ALERTAS E CUIDADOS COM OS PACIENTES

a. N&o prescrever aspirina e derivados;
b. N&o prescrever butazona, diclofenaco e derivados;

c. Né&o fazer aplicagOes intramusculares, excetuando-se as vacinas. Lembrar que a maioria das
vacinas pode ser administrada por via SC em pacientes com doencas hemorragicas, inclusive
as vacinas contra hepatites A e B;

d. Na&o puncionar veias profundas (Jugulares ou Femurais) ou artérias a ndo ser em situacdes de
extrema necessidade, com infusdo prévia de fator;

e. Caso seja necessario, ao puncionar artéria, dar preferéncia a artéria radial e comprimi-la por 15
minutos, apds a retirada da agulha;

f. Nunca proceder a puncéo lombar sem antes elevar o fator deficiente a 100%;

g. N&o puncionar as hemartroses. Exce¢des: quando houver grande volume, com grande distenséo
de tecidos e/ou no caso de haver necessidade de diagndstico diferencial com pioartrite. Esse
procedimento devera ser executado apenas por profissional experiente e precedido de terapia
de reposicéo;

h. Os procedimentos invasivos deverao ser precedidos de terapia de reposicdo, com elevacdo do
fator para niveis adequados;

Cuidado especial deve ser dispensado quando for necessaria a imobilizacdo. Nunca prolongar a imobilizagdo por
mais de 48 horas, exceto nas fraturas e lesGes de ligamentos.

11. LEMBRETES UTEIS

Os pacientes com inibidor de alta resposta podem apresentar resposta anamnéstica entre o 7° e 14° dias, apés inicio
da reposicao, sobretudo quando tratados com F VIII;

Cuidado com volume quando administrar PFC (20ml/Kg cada 24 horas). Paciente com hemorragia macica deve
seguir o Protocolo de controle laboratorial e tratamento especifico do hospital;

Séo cuidados pré-cirdrgicos indispensaveis:

Certificar-se do diagnéstico (hematomas de iliopsoas, de parede intestinal e de parede abdominal podem simular
quadro de apendicite, rotura de bago ou hemorragia retroperitoneal);

Certificar-se do diagndstico da coagulopatia e providenciar produto adequado e suficiente para a terapia de
reposicao durante todo o periodo pré, peri e ps-operatorio;

Realizar pesquisa de inibidor;
Atencdo aos hematomas volumosos, pois podem desencadear fibrinélise e choque hipovolémico;

Os antifibrinoliticos estdo, em geral, contraindicados para: pacientes com histdria pregressa de hematiria aguda e
macroscopica e em pacientes em uso concomitante de CCPA (pelo risco de trombose), em gestantes e puérperas,
em pacientes com risco aumentado para trombose (hepatopatas, coronariopatas, etc...), nos casos de hematomas
musculares e na hemorragia intracraniana.

12. O COMITE TECNICO EM COAGULOPATIAS HEREDITARIAS DO DISTRITO FEDERAL
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Sado competéncias do Comité Técnico de Coagulopatias Hereditarias do Distrito Federal-CTCH, instituido
pelo Secretario de Saude do DF e coordenado pela FHB:

Garantir aos profissionais de satde o respaldo técnico na aplicagao deste Protocolo;

Analisar e aprovar a indica¢do de tratamento com uso de fatores recombinantes, inclusive a
profilaxia (ANEXO XVI);

Colaborar na investigacdo para confirmagdo de diagnostico, nos casos clinicos de pacientes
sem diagndstico ou diagndstico de doenca rara;

Indicar o Tratamento Fora de Domicilio-TFD, quando esgotados todos os recursos disponiveis
no DF para firmar diagnéstico conclusivo;

Outros casos referentes a pacientes com suspeita ou com diagnostico confirmado de
coagulopatia hereditéaria que Ihe forem encaminhados.

Acompanhar e avaliar o processo de implantagdo e consolidacéo deste Protocolo;

Propor estudos e analisar propostas visando & melhoria na qualidade e seguranca do cuidado
dos pacientes com coagulopatias hereditérias;

Analisar os casos omissos neste Protocolo. Os médicos do CTCH ao analisarem o0s casos omissos, quando
necessario, poderao encaminhé-los a Junta Médica para avaliagdo e decisdo final.

13. A JUNTA MEDICA

A Junta Médica, instituida pelo Secretério de Saude do DF, tem como competéncia analisar 0s casos

clinicos encaminhados pelo CTCH ou pela direcdo do servico de referéncia para o tratamento dos pacientes com
coagulopatias hereditarias, quando julgarem necesséario.

14. ANEXOS

Anexo | — Formulério de solicitagdo de exames para o Laboratério de Referéncia de Hemostasia da FHB;
Anexo Il — OrientacOes do Laboratorio de Referéncia de Hemostasia da FHB;

Anexo Il — Carteira de Identificacdo dos pacientes;
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Anexo IV — Modelo de relatdrio para profilaxia;
Anexo V — Modelo de receitudrio médico para dispensacéo de fatores;

Anexo VI- Termo de Consentimento e Responsabilidade para Profilaxia em Hemofilia (arquivado em
prontudrio, com copia para o paciente ou familiar);

Anexo VII — Avaliacéo inicial da Enfermagem (arquivada em prontuério);
Anexo Vlla - Evolugdo da Enfermagem (arquivada em prontuario);
Anexo VIII — Avaliaco inicial do Servigo Social (arquivada em prontuario);

Anexo Vllla— Evolugéo do Servico Social(arquivada em prontudrio);

Anexo IX — Avaliagdo inicial da Psicologia (arquivada em prontuério);
Anexo 1Xa — Evolugao da Psicologia (arquivada em prontuério);

Anexo X — Pontuacdo das articulagbes hemofilicas (“Hemophilia Joint Health Score” — arquivada em
prontuario);

Anexo XI — Cartilha de profilaxia para familiares e pacientes (entregue ao paciente ou responsavel);
Anexo XII — Planilha de infusdo domiciliar (entregue ao paciente ou responsavel);

Anexo XIII — Cronograma de Consultas/Avaliag@es (arquivada em prontuério);

Anexo X1V — Agenda de seguimento (entregue aos pacientes);

Anexo XV — Resultado de exames (arquivado em prontudrio registrado no

sistemaHemovida Web Coagulopatias/MS);

Anexo XVI — Formulério para avaliagdo de uso de fator da coagulacdo recombinante.
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Anexo G — ATA DA REUNIAO DO COLEGIDO DE GESTAO DA SECRETARIA DE
ESTADO DA SAUDE DO DISTRITO FEDERAL DE 08 DE DEZEMBRO DE 2011.

= le N e ™

ATA DA DECIMA REUNIAO ORDINARIA DO COLEGIADO DE GESTAO
DA SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE DO DISTRITO FEDERAL - 2011

Aos oito dias do més de dezembro do ano de dois mil e onze, as oito horas e trinta minutos,
realizou-se a Décima Reunido Ordinaria do Colegiado de Gestdo da Secretaria de Estado
de Salde do Distrito Federal, na sala de reunides do Gabinete da Secretaria de Estado de
Saude do Distrito Federal; presentes os membros: José Moraes Falcdo, Subsecretario de
Logistica e Infraestrutura da Salde (SULIS), Lucas Cardoso Veras Neto - Subsecretario de
Programacéo, Regulacdo, Avaliagdo e Controle (SUPRAC), Maria Natividade Gomes da
Silva Teixeira - Subsecretaria de Gestdo de Pessoas em Saude (SUGEPS), Rosalina
Aratani Sudo — Subsecretaria de Atencédo Primaria a Saldde (SAPS), Beatriz MacDowell
Soares — Diretora Presidente da Fundagio Hemocentro de Brasilia (FHB), José Menezes
Neto - Diretor Executivo do Fundo de Salde do Distrito Federal (FSDF), Luciano
Gongalves de Souza Carvalho - Diretor Executivo da Fundagéo de Ensino e Pesquisa em
Ciéncias da Salde (FEPECS), Joana D’Arc Gongalves da Silva - Coordenadora do
Colegiado de Gestéio da Regido Norte, Mauricio Cotrim do Nascimento - Coordenador do
Colegiado de Gestdo da Regido Sul, Marcelo Benites Monteiro - Coordenador do
Colegiado de Gestdo da Regido Leste, Paulo Henrique Ramos Feitosa - Coordenador do
Colegiado de Gestdo da Regido Centro Norte, Roselle Bugarin Steenhouwer -
Coordenadora do Colegiado de Gestdo da Regido Centro Sul, Willem Madison da Silva
Teixeira - Coordenador do Colegiado de Gestdo da Regido Oeste. Foi justificada a auséncia
dos demais membros. Na qualidade prevista no artigo 14, paragrafo unico, do Regimento
Interno do Colegiado de Gestdo, participaram da reuniio Maria Arindelita Neves de
Arruda e Paulo Lisbdao de Carvalho Esteves. O Presidente, Elias Fernando Miziara,
Secretario Adjunto de Salide, precisou ausentar-se da reunido e passou a condugéo a José
Bonifacio Carreira Alvim, Assessor Especial do Gabinete/SES-DF, que apés a verificagéo
de quérum, deu inicio aos trabalhos.



4. Matérias pautadas pela FHB: 12 Discussdo: Proposta n°® 036390/2011 — Reforma do
Hemocentro Coordenador do Distrito Federal, no valor de R$ 1.962.259,00 (um milhao,
novecentos e sessenta e dois mil e duzentos e cinquenta e nove reais) acrescidos da
contrapartida do Distrito Federal no valor de R$ 218.028,78 (duzentos e dezoito mil, vinte e
oito reais e setenta e oito centavos) — apreciagio e deliberagdo. A FHB encaminhou a
Secretaria Executiva do CGSES-DF o Oficio n® 902/GAB/FHB/SES, de 28 de novembro de
2011, solicitando apreciagdo e deliberagéo deste colegiado sobre a matéria pautada.
Beatriz MacDowell Soares, Diretora Presidente da FHB, procedeu a leitura do documento,
e em seguida, a matéria foi colocada em votagdo. Decisdo: aprovada por consenso. 2°
Discusséo: Novo Modelo de Atencdo & Salde para Pacientes Hemofilicos — apreciagao.
Beatriz MacDowell Soares, Diretora Presidente da FHB, informou que é desejo do
Secretario de Estado de Saude ter a Fundagao Hemocentro de Brasilia atuando como orgao
regulador no atendimento aos pacientes portadores de hemcfilia e, para tal, a SES/DF
necessita publicar uma Portaria para estabelecer o fluxo de atendimento para esses
pacientes. As unidades de salde que fariam parte dessa regulagdo seriam: o Hospital
Regional da Asa Sul, o Hospital Regional da Asa Norte, o Hospital de Base de Brasilia, o
Hospital de Apoio de Brasilia e o Hospital da Abrace. Em seguida, a diretora procedeu a
leitura da minuta da portaria, para apreciagio da plenaria. Decisao: a minuta foi aprovada
por consenso, com pendéncia quanto ao fluxo de atendimento para o Hospital de Base do
Distrito Federal e para o Hospital Regional da Asa Norte.
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Nada mais havendo a tratar foi encerrada a reunido as doze horas e vinte minutos e, eu,
Marcia Aragdo dos Reis, secretaria executiva, lavrei a presente Ata que, depois de lida e
aprovada, sera assinada pelos membros presentes.

Presidente:

Secretario de Saude do Distrito Federal/Secretario-Adjunto de Salide

Membros:

Subsecretario de Programag¢ao, Regulagao, Avaliagdo e Controle.

Subsecretario de Atengdo a Salde

Subsecretaria de Vigilancia a Saude

Subsecretaria de Ateng¢ao Primaria a Saude

Subsecretaria de Gestao de Pessoas em Saude

Subsecretario de Logistica e Infraestrutura de Satde

Diretor Executivo da Fundagéo de Ensino e Pesquisa em Ciéncias da Saude

Diretora Presidente da Fundagdo Hemocentro

Diretor do Fundo de Saude
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Chefe da Unidade de Administragéo Geral

Coordenadora do Colegiado de Gestéo da Regido Centro Sul
Diretora Geral de Salde da Asa Sul

Coordenador do Colegiado de Gestédo da Regiéo Centro Norte
Diretor Geral de Salde da Asa Norte

Coordenador do Colegiado de Gestéo da Regiédo Oeste
Diretor Geral de Salide de Ceilandia

Coordenadora do Colegiado de Gestéo da Regido Sudoeste
Diretora Geral de Satde de Taguatinga

Coordenadora do Colegiado de Gestéo da Regido Norte
Diretora Geral de Salide de Sobradinho

Coordenador do Colegiado de Gestao da Regiao Leste
Diretor Geral de Satide do Paranoa

Coordenador do Colegiado de Gestao da Regiéo Sul
Diretor Geral de Saude do Gama

Diretor Geral do Hospital de Base do Distrito Federal




ANEXO H — ORIENTACOES AOS PACIENTES E FAMILIARES

G.) GOVERNO DO DISTRITO FEDERAL \ ,

SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE

FUNDAGADO " ~ ,
: FUNDACAO HEMOCENTRO DE BRASILIA
'Jlee oy fﬂt e GERENCIA DE AMBULATORIOS GDF

ORIENTAGOES AOS PACIENTES COM HEMOFILIAS OU OUTRAS COAGULOPATIAS HEREDITARIAS

E RESPONSAVEIS

1. ATENDIMENTO AMBULATORIAL:

O atendimento ambulatorial multiprofissional dos pacientes hemofilicos é de responsabilidade do
Hemocentro de Brasilia e realiza-se de 22 a 62 feira, das 8 as 18 horas.
Contato e agendamento pelos telefones: 3327-1671 e 3327-5658.

Os pacientes que precisarem de atendimento ambulatorial em especialidades ndo existentes no
Hemocentro serdo encaminhados para a Rede de Salde do DF, conforme suas necessidades.

2. ORIENTAGOES IMPORTANTES:

2:d:

2.2.

2.3.
2.4.

2.5;

2.6.

Nos casos de sangramento (confirmado ou suspeito) APLICAR UMA DOSE de fator em casa antes
de ir para o servigo de salide;

Se houver trauma de cranio ou suspeita de sangramento cerebral, APLICAR UMA DOSE E IR DIRETO
PARA A EMERGENCIA DO Hospital de Base do Distrito Federal (HBDF);

Levar para o Hospital ao menos DUAS DOSES do fator que tiver em casa;

Ao chegar ao servigo de saiude, INFORMAR PRONTAMENTE QUE TEM HEMOFILIA (A ou B) OU
OUTRA COAGULOPATIA HEREDITARIA;

Solicitar que seja feito contato com o médico Hematologista da Unidade de
Hematologia/Hemoterapia do Hospital;

Caso o Hematologista do Hospital ndo seja localizado, entrar em contato com o Hemocentro:

e De 22 3 62 feira, das 8 as 18 horas: 3327-1671 e 3327-5659;

e A noite, finais de semana e feriados: 9122-0667.

3. SITUACOES DE:
3.1. EMERGENCIA EM NEUROLOGIA: presenca de dor de cabega, boca torta e/ou convuls3o, suspeita

de hemorragia no cérebro, com ou sem histéria de traumatismo: criangas e adultos deverdo ser
levados ao HBDF.

3.2. EMERGENCIA EM ORTOPEDIA: crianca ou adulto - HBDF.
3.3. EMERGENCIAS CLINICAS E CIRURGICAS COM SUSPEITA OU EVIDENCIA DE SANGRAMENTO (exceto

3.4.

ortopédicas e cerebrais): criancas de até 13 anos deverdo ser encaminhadas ao Hospital Materno

Infantil de Brasilia (HMIB) e os maiores de 14 anos ao HBDF.
EMERGENCIAS CLINICAS E CIRURGICAS SEM SUSPEITA OU EVIDENCIA DE SANGRAMENTO:
paciente devera ser encaminhado ao Hospital Regional/UPA mais préximo.

4. SAMU: Telefone - 192
Deve ser acionado nos casos mais urgentes e graves (ltem 3). Em caso de duvida, ligar no Hemocentro
pelos telefones do item 2.6.

Fornecer as informacdes do caso ao profissional, sempre mencionando a condi¢do de paciente com

hemofilia ou outra coagulopatia hereditdria.

LEMBRE-SE: NA DUVIDA, LIGUE SEMPRE PARA O HEMOCENTRO!

& TELEFONES: 3327-1671/3327-5659  “f E-MAIL: amb.coagulopatias@ fhb.df. gov.br
> SMHN Quadra 03 Conjunto A Bloco 03 CEP: 70.710-908 — BRASILIA/DF
“BRASILIA — PATRIMONIO CULTURAL DA HUMANIDADE”
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Anexo | - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO.

Termo de Consentimento Livre e Esclarecido - TCLE

O (a) Senhor(a) estd sendo convidado(a) a participar do projeto: Avaliagido das condicdes
clinicas e epidemiolégicas do adulto portador de hemofilia no Distrito Federal. Este estudo
tem como objetivo principal avaliar as condigdes clinicas ¢ epidemioldgicas das pessoas
portadores de hemofilia A ¢ B atendidas pela Fundagio Hemocentro de Brasilia. Para isso, sera
aplicado um questionéario especifico, a fim de identificar alguns fatores clinicos, psicolégicos e
algumas caracteristicas sociais que poderiam ser de utilidade para verificar se alguns desses
fatores podem influenciar na qualidade de vida dos pacientes que possuem esses distirbios da
coagulagiio do sangue. O senhor(a) recebera todos os esclarecimentos necesséarios antes e no
decorrer da pesquisa ¢ lhe asseguramos que o nome dos entrevistados ndo aparecera, sendo
mantido o mais rigoroso sigilo através da omissio total de quaisquer informagdes que permitam
identifici-lo(a). A sua participagiio serd através de um questionario que serd respondido ao
entrevistador/pesquisador da Escola de Superior de Ciéncias da Saude-ESCS/FEPECS/SES/DF,
com um tempo estimado para seu preenchimento de 20 minutos. Sera respeitado o tempo de
cada um para respondé-lo. Os resultados da pesquisa serdo divulgados pela ESCS ¢
encaminhados pelo Hemocentro a todos os pacientes cadastrados no DF. Os dados e materiais
utilizados na pesquisa ficarfio sobre a guarda do pesquisador.

Se o Senhor(a) tiver qualquer davida em relagio & pesquisa, por favor telefone para:
Dr(a). 3 na instituigiio
telefone: ,no horario:

Este projeto foi Aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da SES/DF. As davidas com
relagdo a assinatura do TCLE ou os direitos do sujeito da pesquisa podem ser obtidos através do
telefone: (61) 3325-4955.Este documento foi elaborado em duas vias, uma ficard com o
pesquisador responsavel € a outra com o sujeito da pesquisa.

Entrevistado

Nome Assinatura

Pesquisador

Nome Assinatura

Brasilia, de de
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Anexo J — FORMULARIO DE COLETA DE DADOS DOS PRONTUARIOS

27/04/2020 Hemocentro - Dados de Prontuario

Hemocentro - Dados de Prontuario

* Required

1. Numero de Identificacéo *

Your answer

2. Data de Nascimento *
Date

dd/mm/aaaa

3. Nome completo *

Your answer

4. Nome do médico precritor: *

Your answer

5. Data da primeira consulta na Fundagao Hemocentre: *
Date

dd/mm/aaaa

https:/docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLSALA7yrlyQ-HpvOmBGMkzIJM2MiZyNXf8k91Y9chdzz8 CO 1 Uwhviewform ?ve=0&c=08w=1 1/4
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27/04/2020 Hemocentro - Dados de Prontuério
6. Numero de atendimentos medicos no hemocentro nos ultimos 12 meses : *

Your answer

7. Tipo de hemofilia: *

O Hemofilia A

(O Hemofilia B

8. Grau de hemofilia: *

O Leve

(O Moderado

O Grave

9. Data da ultima prescricao de fator *
Date

dd/mm/aaaa

10. Oferta de Fator: *

(O Demanda
(O Profilaxia

10.1 Dose por infusao *

Your answer

https:/docs.google.comforms/id/e/1 FAIpQLSALA7yrlyQ-HpvOmBGMkzI JM2MiZyNXf8k31Y9chdzz8 CO1 Uwiviewform ?ve=08c=08w=1 2/4
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27/04/2020 Hemocentro - Dados de Prontuério
10.2 numero de doses por semana *

Your answer

10.3 total de fator prescrito *

Your answer

10.4 total de fator dispensado *

Your answer

1. Participa do programa DDU (dose domiciliar de urgéncia)? *

O sim
QO nNio

12. Tipo de fator *

(O Recombinante

(O Plasmitico

https:/idocs.google.comforms/id/e/1 FAIpQLSALA7yrlyQ-HpvOmBGMkzI JM2MiZyNXf8k31Y9chdzz8 CO1 Uwiviewform ?ve=08c=08w=1 3/4
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27/04/2020 Hemocentro - Dados de Prontuério
13. Exames sorologicos realizados : *
Positivo Negativo Indeterminado Nao consta
51.1. Doencga de
Chagas: O O O O

51.2. Hepatite B

51.4. HIV

O O @) @)
51.3. Hepatite C @) O O O
@) O O @)
@) O O @)

51.5. HTLV

14. Dosagens de inibidor nos ultimos meses: *

(O Negativas

O Positivas

Next

Never submit passwords through Google Forms.

This content is neither created nor endorsed by Google. Report Abuse - Terms of Service - Privacy Policy

https:/idocs.google.comforms/id/e/1 FAIpQLSALA7yrlyQ-HpvOmBGMkzI JM2MiZyNXf8k31Y9chdzz8 CO1 Uwiviewform ?ve=08c=08w=1 4/4
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Anexo K — QUESTIONARIO SEMIESTRUTURADO

27/04/2020 Hemocentro Questionario Semiestruturado

Hemocentro Questionario
Semiestruturado

* Required

1. 1. Numero de Identificagao *

2. 2. Numero do prontuario *

3. 3. Data da Avaliagédo *
Example: January 7, 2019

4. 4.Nome completo *

5. 5.ldade *

6. 6.Datade Nascimento *
Example: January 7, 2019

7. 7.Em que cidade vocé mora? *

https://docs.google.com/forms/d/1B6hVa6 TGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5ea6fdOb 116
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27/04/2020 Hemocentro Questionario Semiestruturado

8. 8.Vocé moraem area: *

Mark only one oval.

() Urbana
() Rural

9. 9. Primeiramente, gostariamos de saber de modo geral, como vocé considera a
sua saude ? *

Mark only one oval per row.

Muito boa Boa Regular  Ruim Muito ruim

OO O O O

10. 10. Qual seu estado civil atual? *

Mark only one oval.

() Solteiro

() casado

() pivorciado/Separado
() Vitgvo

() Uni&o estavel

11.  11. Vocé tem filhos? *

Mark only one oval.

C Do
@Dk
@Y
(s
@Y
(s
() Other:

https://docs.google.com/forms/d/1B6hVa6 TGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5ea6fdOb 2/16



247

27/04/2020 Hemocentro Questionario Semiestruturado

12. 12.Vocé considera a possibilidade de ter mais filhos? *

Mark only one oval.

 Dsim
() Nao
( ) Talvez

13. 13. Quantos irmaos vocé tem? *
Mark only one oval.

()0 Sskip to question 16
@DX

(D>

@Dk

() 4oumais

14. 131 Seu(s) irmao(s) tem hemofilia? *
Mark only one oval.

(C Dsim

( ) Nao Skip to question 16

15.  13.2. Quantos irmaos possuem hemofilia? *

Mark only one oval.

On
@Y
s
() 4oumais

https:/idocs.google.comforms/d/1 BBhVaBTGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJdt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5eabfd0b 3/18
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27/04/2020 Hemocentro Questionario Semiestruturado
16. 14.Suacasae:*

Mark only one oval.

() Prépria e ja paga

C} Propria e ainda pagando
() Alugada

() Cedida

(_ )outra

() Nao Sabe

17. 15. Quantos cémodos tem sua casa (incluindo salas, banheiros, etc...}? *

18. 16. Quantos comodos servem de dormitorio ? *

19. 17. Quantas pessoas moram na sua casa, incluindo vocé, empregados,
agregados? *

20. 18. Entre as pessoas que moram na sua casa, quantas trabalham ? *
Mark only one oval.

@)
(D2
() 3oumais

https:/idocs.google.com/forms/d/1 BBhVaBTGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJdt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5eabfd0b 4/18
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21. 19.Qual sua cor ouraga? *

Mark only one oval.

() Preta

() Amarela

() Parda, morena, mulata
() Branca

() Indigena

() Nao sabe

22. 20.Qual a ultima série concluida com aprovagao? *

(Considerar curso mais elevado)

Mark only one oval.

() Nunca estudou

() Primeira série do primeiro grau
C) Segunda série do primeiro grau
O Terceira série do primeiro grau
Q Quarta série do primeiro grau
Q Quinta série do primeiro grau
Q Sexta série do primeiro grau

O Sétima série do primeiro grau
(:) Oitava série do primeiro grau
Q Primeira série do segundo grau
D Segunda série do segundo grau
Q Terceira série do segundo grau
Q Curso profissionalizante completo
C) Curso profissionalizante incompleto
Q Terceiro grau completo

() Pés-graduacao completa

Q Pés-graduacao incompleta

() other:

https://docs.google.com/forms/d/1B6hVa6 TGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5ea6fdOb 5/16
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23. 21.Ainda esta estudando? *

Mark only one oval.

( ) Sim Skip to question 25

() Nao

Skip to question 25

24. 22.Qual o motivo de ter parado de estudar? *

25. 23Nocé esta trabalhando ? *
Mark only one oval.

() sim  Skip to question 27

() Nao

26. 23.1Qual o motivo de nao estar trabalhando? *
Mark only one oval.

D Aposentado por tempo de servigo / idade
Q Devido a complicacbes da hemofilia

( ) Nao encontra servi¢o para trabalhar

(") Other:

Skip to question 29

27. 24.Tem carteira de trabalho assinada? *
Mark only one oval.

() sim  Skip to question 29
() Nao  Skip to question 28

https://docs.google.com/forms/d/1B6hVa6 TGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5ea6fdOb
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28. 24.1.Caso esteja trabalhando e ndo tenha carteira de trabalho assinada, por

qué?*

29. 25.Vocé recebe algum beneficio ou esta inscrito em algum programa do

governo ? *
Mark only one oval.

() Nago

() sim, bolsa-escola

() sim, bolsa-familia

- - .

() Sim, poupancga-jovem

C) Sim, beneficio da previdéncia

() Other:

30. 26. Qual sua renda no ultimo més? *

(soma de tudo que vocé recebeu)

31. 27 Noultimo més, qual foi a renda da sua familia 7 *

32. 28. Quando vocé precisa vir ao Hemocentro, em geral, que transporte utiliza? *
Mark only one oval.

() Vem no carro da familia

(") carro da prefeitura /Secretaria de Satide

Cj Familia paga o transporte

C) Onibus pago pela prefeitura / Secretaria de Satde
() vemapé

() A associagao dos hemofilicos traz

https:/idocs.google.com/forms/d/1 BBhVaBTGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJdt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5eabfd0b 718
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33.

34.

35.

36.

37.

252

Hemocentro Questionario Semiestruturado

29. Quando vocé nasceu, ja existia na familia alguém com diagnostico de
hemofilia? *

Mark only one oval.

() sim
(_ ) Nao

30. Com que idade vocé teve os primeiros sangramentos que chamaram
atencéo de sua familia? *
(99 - Nao sabe)

31. Com que idade o paciente teve a primeira hemartrose (inchaco nas juntas)? *
(00 - Nunca Teve / 99 - N&o sabe)

32. Com que idade vocé recebeu o diagnostico de hemofilia? *
(99 - Nao sabe)

33. Jarecebeu transfusdo de sangue em algum momento? *
Mark only one oval.

(_ ) Sim

(D Nao

(_ ) Né&o Sabe

https://docs.google.com/forms/d/1B6hVa6 TGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5ea6fdOb 8/16
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38. 34.Vocé ja teve sangramento em alguma articulacao? *

Mark only one oval.

(___)Sim
() Nao Skip to question 42
() Nao Sabe Skip to question 42

39. 34.1.Vocé ja foi submetido & puncao de alguma articulagao (retirada de sangue
de alguma junta com uma agulha)? *
Mark only one oval.
C Dsim

() Nao

() Nao Sabe

40. 35. Vocé apresenta alguma articulagao em que os sangramentos sejam mais

frequentes? *

Mark only one oval.

) sim

() Nao  Skip to question 42

(" ) Naosabe  Skip to question 42

https:/idocs.google.com/forms/d/1 BBhVaBTGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJdt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5eabfd0b 9/18
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27/04/2020 Hemocentro Questionario Semiestruturado
41. 35.1Se apresenta, qual? *

Mark only one oval.

( ) Joelho direito
( ) Joelho esquerdo
() Cotovelo direito

() Cotovelo esquerdo
() Tornozelo direito
C) Tornozelo esquerdo
() ombro direito

() Ombro esquerdo
D Nao se aplica

(:) Other:

42.  36.No ultimo ano, vocé fez alguma atividade fisica de forma regular? *

(mais de 2 vezes por semana)

Mark only one oval.

() Sim
() Nao Skip to question 45

43. Sesim, qual? *

44. 36.1. Se fez, essa atividade foi recomendada pelo médico? *
Mark only one oval.

()Sim Skip to question 46
() Nao Skip to question 46

https:/idocs.google.com/forms/d/1 BBhVaBTGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJdt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5eabfd0b 10/16
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45. 36.2. Se nao fez, qual o principal motivo? *

Mark only one oval.

() 0 médico nao recomendou
() Preocupagdo em ter sangramentos com exercicios
C) N&o teve acesso gratuito

() N&o teve interesse / ndo gosta

() Nao sabe
() Other:

46. 37. Algum médico ja disse que vocé tem : *
Mark only one oval per row.

N&o Sabe

37.1 Hipertensao ou pressao alta?

37.2 Diabetes ?

37.3 Asma ou bronquite?

37.4 Artrite ou reumatismo ?

37.5 Cancer?

37.6 Doenca do coragao, angina, infarto?

37.7 Doenga da coluna?

010]|0]0]0]|0|0|0|%
010]0]0]0|0|0|0|#
010|0]0]0]0]010

37.8 Depressao?

47. 38.Vocé tem alguma outra doenca cronica ? *

Mark only one oval.

() sim

D Néo Skip to question 49

https://docs.google.com/forms/d/1B6h Va6 TGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJlt1 Xwk3-gd5M30/edit?ts=5ea6fd0b 1116
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48.

49.

50.

51.

Hemocentro Questionario Semiestruturado

Se Sim, qual? *

39. Vocé faz uso de bebida alcodlica? *
Mark only one oval.

() sim

() Nado  Skip to question 51

39.1.Quantas vezes vocé tomou bebida alcodlica no ultimo més? *

Mark conly one oval.

C) Seis ou sete vezes por semana
() Trés a cinco vezes/semana
() Uma a duas vezes/semana
() Uma atrés vezes por més
() Menos de uma vez/més

() Nunca nos ultimos doze meses
() Nunca bebe regularmente
() Nao sabe

40. Vocé fuma agora, mesmo que esporadicamente? *
Mark only one oval.

( )sim

() Nao

() Nuncafumou  Skip to question 53

https:/idocs.google.com/forms/d/1 BBhVaBTGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJdt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5eabfd0b
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52.  41.Voce ja fumou pelo menos 100 cigarros na sua vida? *
Mark only one oval.

() sim
() Nao

53. 42.Durante os ultimos 12 meses, vocé esteve internado em um hospital por pelo
menos uma noite? *

Mark only one oval.

() sim

() N&o  Skip to question 56

54. 42.1. Durante os ultimos 12 meses, quantas vezes vocé esteve internado em um
hospital por pelo menos uma noite? *

55. 42.2. Alguma das internacdes foi por complicacdes provocadas pela hemofilia?

*

Mark only one oval.
(_)sim

() Nao

() N&o Sabe

56. 43. Nos ultimos 12 meses vocé consultou medico por outras causas que nao
hemcofilia, fora da fundagdo Hemocentro? *

Mark only one oval.

() sim

(" )Nao  Skip to question 58

https://docs.google.com/forms/d/1B6hVa6 TGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5ea6fdOb 1316
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57. 43.. Nos ultimos 12 meses quantas vezes vocé consultou medico por cutras
causas que nac hemofilia, fora da fundacao Hemocentro? *

58. 44.Nosultimos 12 meses vocé compareceu em outra unidade da fundacao
Hemocentro por causa da hemofilia? *

Mark only one oval.
(_)sim

() Nao  Skip to question 60

59. 44.1.Se sim, por que vocé procurou outra unidade da fundagdo hemocentro? *
Mark only one oval.

() Falta de fator de coagulagdo

() Falta de atendimento complementar (dentista, fisioterapeuta, psicélogo, pedagogo

)
() Other:

60. 45.Nos ultimos 12 meses, fez fisioterapia? *
Mark only one oval.

()sim  Skip to question 62

() Nao

https:/idocs.google.com/forms/d/1 BBhVaBTGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJdt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5eabfd0b 14/16
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61.

62.

63.

https:/idocs.google.com/forms/d/1 BBhVaBTGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJdt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5eabfd0b

Hemocentro Questionario Semiestruturado
45.1. Se nao fez, qual o principal motivo? *
Mark only one oval.

( ) 0 medico ndo recomendou
l ) Nao teve acesso gratuito

() Nao teve interesse/ndo gosta

( ) Nao sabe
() Other:

46. Vocé possui algum plano de saude privado? *

Mark only one oval.

@ Sim

( ) Na@o Skip to question 64

46.1. Se possui, esseplano é: *

Mark only one oval.

() Empresarial

() Préprio

259
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64. 47 Em relacao ao atendimento recebido na fundacdo hemocentro, com que

frequéncia vocé diriaque : *

Mark only one oval per row.

Muitas

Sempre Raramente  Nunca
vezes

47.1. Recebeu atencéo suficiente as

suas queixas? Q D D D

47.2. Recebeu explicagtes sobre a sua

saude e tratamento recebido? D O D Q

47.3. Vocé sente necessidade de apoio

psicolégico? D D D O

65. Nome do Entrevistador *

This content is neither created nor endorsed by Google.

https:/docs.google.com/forms/d/1 BBhVaBTGVOe9G_5YOYbRDekY sbwlaJdt1Xwk3-gd5M30/edit?ts=5eabfd0b
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Anexo L — QUESTIONARIO HAEM-A-QOL

27/04/2020 Hemocentro - HAEM-A-QOL

Hemocentro - HAEM-A-QOL

* Required

1. Numero de Identificacéo *

Your answer

2. Numero do prontuario *

Your answer

4. Nome completo *

Your answer

https://docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLSecf1 MgP_ddpZnwBMSkFXIQpS9d3199VCDxp JfSV_hIDBpIswiviewform?ve=08.c=08w=1 1111
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Hemocentro - HAEM-A-QOL

1. Aqui, gostariamos de obter informacdes sobre a hemofilia e a sua SAUDE

FiSICA *

No (ltimo més, ....

Os meus
inchagos
doeram

Tive dores nas
juntas

Tive dores ao
mexer

Tive
dificuldade de
caminhar tanto
quanto eu
queria

Precisei de
mais tempo
para me
arrumar por
causa do meu
estado

NUNCA

QUASE
NUNCA

O

O

AS VEZES

MUITAS
VEZES

O

O

SEMPRE

https://docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLSecf1 MgP_ddpZnwBMSKFXIQpS9d3199VCDxpJfSV_hIDBp9swiviewform?ve=08c=08w=1

2M
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Hemocentro - HAEM-A-QOL

2. E, agora, informagodes sobre como vocé SE SENTIU por causa da hemofilia *

No dltimo més, ....

A hemofilia foi
um peso pra
mim

Figuei com
raiva por causa
da hemofilia

Figuei
preocupado
por causa da
hemofilia

Eu me senti
excluido

NUNCA

QUASE
NUNCA

o)

@)

AS VEZES

O

MUITAS
VEZES

O

@)

SEMPRE

hitps:/docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLSecf1 MgP_ddpZnwBMSKFXIQpS9d3199VCDxpJfSV_hIDBp9swiviewform?ve=08c=08w=1
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27/04/2020 Hemocentro - HAEM-A-QOL

3. Como a hemofilia afeta a MANEIRA COMO VOCE SE VE? *

No dltimo més, ....

QUASE 5 MUITAS
NUNCA NUNCA AS VEZES VEZES SEMPRE

Senti inveja
das pessoas

da minha O O O O O

idade que sao
saudaveis

Eu me senti

satisfeito com @) O O O @)

0 meu corpo

A hemofilia

tornou a

minha vida O O O o O
mais dificil

Eu me senti
diferente dos

outros por O O O O O

causada
hemofilia

Consegui ndao
pensar na
hemofilia o O O O O O

tempo todo

hitps:/docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLSecf1 MgP_ddpZnwBMSKFXIQpS9d3199VCDxpJfSV_hIDBp9swiviewform?ve=08c=08w=1 411
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4. Estas perguntas sao sobre ESPORTES E LAZER *

No dltimo més, ....

QUASE 5 MUITAS

NUNCA NUNCA AS VEZES VEZES SEMPRE
N&o pude
praticar
esportes de
st O O O @) O
causada
hemcofilia

Tive que evitar

esportes como O O O O @)

o futebol

Pratiquei tanto

esporte quanto O O O O O

os outros

N&o tive

liberdade de

viajar para onde o O O O O
queria

Precisei

zLamnejar tudo O O O O O

antecedéncia

hitps:/docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLSecf1 MgP_ddpZnwBMSKFXIQpS9d3199VCDxpJfSV_hIDBp9swiviewform?ve=08c=08w=1 511
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5. As proximas perguntas sao sobre TRABALHO E ESCOLA *
No dltimo més, ....
QUASE MUITAS

NUNCA NUNCA AS VEZES VEZES SEMPRE

Consegui ir para
o trabalho/escola

regularmente, O O O O O

apesar da
hemofilia

Consegui
trabalhar/estudar

como meus O @ O O O

colegas
saudaveis

Minhas
atividades do dia-

a-dia no

trabalho/escola o O O O O
foram afetadas

pela hemofili

Tive dificuldade
de prestar

atengao no

trabalho/nas O O O O O
aulas porque

estava com dor

hitps:/docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLSecf1 MgP_ddpZnwBMSKFXIQpS9d3199VCDxpJfSV_hIDBp9swiviewform?ve=08c=08w=1 6/11
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Hemocentro - HAEM-A-QOL

6. As perguntas abaixo tratam de MANEIRAS DE LIDAR COM A HEMOFILIA *

No dltimo més, ....

Tentei identificar
imediatamente
oinicio dos
sangramentos

Consegui
diferenciar se
estava tendo um
sangramento ou
nao

Consegui

controlar meus
sangramentos

NUNCA

O

O

QUASE
NUNCA

AS VEZES

O

MUITAS
VEZES

O

SEMPRE

@)

hitps:/docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLSecf1 MgP_ddpZnwBMSKFXIQpS9d3199VCDxpJfSV_hIDBp9swiviewform?ve=08c=08w=1
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7.E o0 seu TRATAMENTO? *

No dltimo més, ....

Fiquei
dependente do
concentrado de
fator por causa
da hemofilia

Fiquei
dependente dos
médicos para o
tratamento da
hemofilia

Fiquei
aborrecido com
a quantidade de
tempo gasto
nas aplicacdes
de concentrado
de fator

Senti que as
aplicacdes de
concentrado de
fator
atrapalharam as
minhas
atividades do
dia-a-dia

Tive medo de
ter
complicagdes

Tive problemas
com o modo de
administracao
do meu
tratamento

Tive medo de
que, em caso de
emergeéncia,
outros médicos
nao saibam

NUNCA

@)

Hemocentro - HAEM-A-QOL

QUASE
NUNCA

@)

AS VEZES

O

MUITAS
VEZES

@)

SEMPRE

@)

https://docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLSecf1 MgP_ddpZnwBMSkF XIQpS9d3199VCDxp JfSV_hIDBp9swiviewform?ve=08c=08w=1
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tratar a
hemofilia

Fiquei satisfeito

com o centro de
tratamento da O
hemofilia

Hemocentro - HAEM-A-QOL

@) @)

8. O que voceé pensa sobre o FUTURO? *

No Gltimo més, ....

NUNCA

Tenho achado

que vou ter

dificuldade de O
levar uma vida

normal

Tenho tido

esperanca de

que as coisas

fiquem O
melhores no

futuro

Tenho me

preocupado

com a

possibilidade O
de que a minha

doenga esteja

piorando

Os meus planos

de vida sdo

influenciados O
pela hemofilia

Tenho medo de

precisar de uma

cadeira de O
rodas

QUASE

NUNCA AS VEZES

O @)

MUITAS
VEZES

O

SEMPRE

O

https://docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLSecf1 MgP_ddpZnwBMSkF XIQpS9d3199VCDxp JfSV_hIDBp9swiviewform?ve=08c=08w=1
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Hemocentro - HAEM-A-QOL

9. As proximas perguntas sao sobre a hemofilia e o seu PLANEJAMENTO

FAMILIAR. *

No dltimo més, ....

Tenho
enfrentado
problemas
para ter filhos

Tenho tido
medo de ndo
poder ter
filhos

Tenho tido
medo de nao
conseguir
cuidar dos
meus filhos

Tenho tido
medo de ndo
conseguir
construir uma
familia

NUNCA

O

O

@)

QUASE
NUNCA

AS VEZES

O

MUITAS
VEZES

O

SEMPRE

O

https://docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLSecf1 MgP_ddpZnwBMSkF XIQpS9d3199VCDxp JfSV_hIDBp9swiviewform?ve=08c=08w=1
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27/04/2020 Hemocentro - HAEM-A-QOL

10. E no que diz respeito a RELACIONAMENTOS E SEXUALIDADE? *

No dltimo més, ....

QUASE s MUITAS
NUNCA NUNCA AS VEZES VEZES SEMPRE
Tenho tido

dificuldade de

sair com
mulheres por O O O O o
causada
hemofilia

Tenho me

sentido inseguro

nos meus

relacionamentos O O O O O
com as mulheres

por causa da

hemofilia

N&o posso ter
um

relacionamento O O O O O

normal por causa
da hemofilia

Submit

Never submit passwords through Google Forms.

This content is neither created nor endorsed by Google. Report Abuse - Terms of Service - Privacy Policy

hitps:/docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLSecf1 MgP_ddpZnwBMSKFXIQpS9d3199VCDxpJfSV_hIDBp9swiviewform?ve=08c=08w=1 1111
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Anexo M — AVALIACAO FiSICA E FUNCIONAL DOS PACIENTES COM
HEMOFILIA (DADOS ANTOPOMETRICOS, QUESTIONARIOS FISH E HJHS)

29/07/2020 Hemocentro - Exame Fisico

Hemocentro - Exame Fisico

* Required

1. Numero de |dentificacao *

Your answer

4. Nome completo *

Your answer

Data de Nascimento *
Date

dd/mm/aaas

57 Peso: *

Your answer

57b. Altura: *

Your answer

https://docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLScs-O0mCaBPZoDwkjg TMiplVuSEi3v_sLgoojptFawaeJsQu7ghviewform?ve=08c=08w=1 1/16
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29/07/2020 Hemocentro - Exame Fisico

59. IMC: *

Your answer

FUNCTIONAL INDEPENDENCE SCORE IN HEMOPHILIA (FISH)
|. Autocuidados

[.1. Andlise da atividade - Alimentar e Arrumar-se *

I.1. Analise da
Atividade -
Alimentar e O O O O

Arrumar-se:

https://docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLScs-O0mCaBPZoDwkjg TMfplVUSEi3v_sLgoojptFawaeJsQu7ghiewform?ve=08c=08w=1 2116
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|.2. Analise da atividade tomar banho *

I.2. Anélise da

Atividade - o o O O

Tomar banho:

https://docs google.com/forms/d/e/1 FAIpQLScs-0mCaBPZoDwkjg TMiplVYUSEiSy_sLooojptF aw aelsQu7giviewform?ve=0&c=08w=1 3416
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|.3. Andlise da atividade - Vestir *

1 2 3 4
1.2. Analise da
Atividade - O o O O
Vestir:

https://docs.google com/forms/dfe/1FAIpQLScs-0mCaBP ZoDwkigThMfpIVUSEi3v_sLqoojptFawaeJsQuigfiviewform Pvc=0&c=0&w=1 4/16
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Il. Transferéncias

ILl. Analise da atividade - Sentar *

1.1. Anélise da

Atividade - o o O O

Sentar:

https:fidocs. google com form sidiedl FA1pQLScs-0m CaBP ZoD wkigT M il VuSEi 3v_sLgoojptF avweaed sOU7ghiewform ?ve=08 c=08w=1 SMB
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I.2. Analise da atividade - Agachar *

62.1 Analise da

Atividade - O O O O

Agachar:

https:/docs.google.com/forms/die/ 1FAIpQL Scs-0mCaBPZoDwkjgTMfplVuSEi3v_sLqoojptFawaelsQu7giviewform ?vc=08&c=08&w=1 6/16
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lll. Locomogéao

lll.1. Andlise da atividade - Caminhar / Padrao da marcha *

11.1. Andlise da
Atividade -
Padr&o da O O O o

Marcha:

https://docs.google.com/forms/die/1 FAlpQL Scs-0mCaBPZoDwkjgTMfpVuSEi3v_sLqoojptFawael sQu7 gliviewform?ve=08&c=08w=1 7116



279

29/07/2020 Hemocentro - Exame Fisico

11.2. Analise da atividade - Subir escadas *

1 2 3 4
11l.2. Anélise da
Atividade - Subir O O O o
escadas:

https://docs google com/iforms/dfe/ 1FAIpQLScs-0mCaBPZoDwkjgTMFpIVuSEi3v_sLgoojptFawaelsQu7giviewform?ve=08&c=08w=1 816
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1I1.3. Andlise da Atividade - Correr *

1 2 3 4
111.3. Anélise da
Atividade - O O o O
Correr:

https://docs.google.com/forms/d/e/1 FAlIpQLScs-0mCaBPZoDwkjgTMfplVu5Ei3v_sLqoojptFawael sQu7 ghviewform?ve=08&c=08w=1 9116
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HEMOPHILIA JOINT HEALTH SCORE (HJHS)

https://docs.google.com/forms/dfe/1 FAIpQLScs-0mCaBPZoDwkjgTMfplVUSEi3v_sLqoojptFawae JsQuT giviewform?vc=0&c=08&w=1 10/16
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HEMOPHILIA JOINT HEALTH SCORE (HJHS)

https://docs.google.com/forms/dfe/1 FAIpQLS cs-0mCaBPZ oDwkjgTMfpIVUSEi3v_sLqoojptFawae JsQu7 giviewform?vc=0&c=0&w=1 1016
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61. Edema: *

61.1. Joelho
Direito:

61.2. Joelho
Esquerdo:

61.3. Cotovelo
Direito:

61.4. Cotovelo
Esquerdo:

61.5. Tornozelo
Direito:

61.6. Tornozelo
Esquerdo:

Ausente

@)

O O O O O

61.1. Duracao do Edema: *

61.1.1. Joelho
Direito:

61.1.2. Joelho
Esquerdo:

671.1.3. Cotovelo
Direito:

61.1.4. Cotovelo
Esquerdo:

61.1.5. Tornozelo
Direito:

61.1.6. Tornozelo
Esquerdo:

Nenhuma

O

O O O O O

Hemocentro - Exame Fisico

Leve

O O O O O

Moderado

<6 meses

O

© O O O O

O O O O O

Acentuado

0O O O O O

>= 6 meses

O

O O O O O

https://docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLScs-0mCaBPZoDwkjg TMfplVUSEi3v_sLgoojptFawaeJsQu7ghiiewform?ve=08.c=08w=1

1116

283
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62. Atrofia: *

Nenhuma Leve Acentuado

62.1. Joelho Direito: O O O

62.2. Joelho
Esquerdo:

62.3. Cotovelo
Direito:

62.4. Cotovelo
Esquerdo:

62.5. Tornozelo
Direito:

62.6. Tornozelo
Esquerdo:

O O O O O
O O O O O
O O O O O

64. Crepitacao: *

Nenhum Leve Acentuado

64.1. Joelho Direito: O O O

64.2. Joelho
Esquerdo:

64.3. Cotovelo
Direito:

64.4. Cotovelo
Esquerdo:

64.5. Tornozelo
Direito:

64.6. Tornozelo
Esquerdo:

O O O O O
O O O O O
O O O O O

https://docs.google.com/forms/die/1 FAIpQLScs-0mCaBPZoDwkjg TMTplVUSEi3v_sLgocojptFawaeJsQu7giviewform?ve=08.c=08w=1 1216
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65. Perda de Flexao: *

65.1. Joelho
Direito:

65.2. Joelho
Esquerdo:

65.3. Cotovelo
Direito:

65.4. Cotovelo
Esquerdo:

65.5. Tornozelo
Direito:

65.6. Tornozelo
Esquerdo:

66. Perda de extensao (a partir da hiperextensao): *

66.1. Joelho
Direito:

66.2. Joelho
Esquerdo:

66.3. Cotovelo
Direito:

66.4. Cotovelo
Esquerdo:

66.5. Tornozelo
Direito:

66.6. Tornozelo
Esquerdo:

<5 graus

o)

©C O O O O

<5 graus

o)

© O O O O

Hemocentro - Exame Fisico

5-10 graus

O

c O O O O

5-10 graus

O

© O O O O

11-20 graus

O

O O O O O

11-20 graus

o)

O O O O O

>20 graus

o)

0 O O O O

>20 graus

9

0 O O O O

https://docs.google.com/forms/die/1 FAIpQLScs-0mCaBPZoDwkjg TMiplVUSEi3v_sLgocjptFawaeJsQu7giviewform?ve=08.c=08w=1

1316

285



29/07/2020

69. Dor articular: *

69.1. Joelho Direito:

69.2. Joelho
Esquerdo:

69.3. Cotovelo
Direito:

69.4. Cotovelo
Esquerdo:

69.5. Tornozelo
Direito:

69.6. Tornozelo
Esquerdo:

Hemocentro - Exame Fisico

Nenhuma dor na

Nenhuma dor na
movimentagao ativa,

movimentagdo ativa dor apenas ao forgar

O

O O O O

ou a palpagao

O

© O O O O

Dor na
movimentacao ativa

O

O O O O O

https://docs.google.com/forms/die/1 FAIpQLScs-0mCaBPZoDwkjg TMiplVUSEi3v_sLgocjptFawaeJsQu7giviewform?ve=08.c=08w=1

1416

286
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70. Forgca muscular: *
(Daniels & Worthingham’s Scale)

Nao
avaliavel

pldeE 5 0 O O O O

Grau 5 Grau 4 Grau 3 Grau 2 Grau 1

70.2. Joelho
Esquerdo: O O O O O O
70.3.

Cotovelo O O O o O o

Direito:

70.4.

Cotovelo O O o O O O

Esquerdo:

70.5.

Tornozelo O O O O O O

Direito:

70.6.

Tornozelo O O O O O O

Esquerdo:

Daniels & Worthingham”s Scale

Grau 5- Amplitude de movimento completa contra a gravidade e resisténcia manual méxima

Grau 4 - Amplitude de movimento completa contra a gravidade e resisténcia manual sub-méaxima.
Grau 3 - Amplitude de movimento completa contra a gravidade.

Grau 2 - Amplitude de movimento incompleta.

Grau 1 - Evidéncia de contragdo muscular, sem movimento articular.

Grau 0 - Sem evidéncia de contragdo muscular.

https://docs.google.com/forms/die/1 FAIpQLScs-0mCaBPZoDwkjg TMiplVUSEi3v_sLgocjptFawaeJsQu7giviewform?ve=08.c=08w=1 15116
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71. Alteragao da marcha global (andar, escadas, correr, pular em uma perna so) *

O Atividades normais

Uma atividade nédo é normal
Duas atividades ndo sdo normais
Trés atividades ndo sdo normais
Nenhuma atividade é normal

N&o avaliavel

OO0OO0OO0O0

Page 1 of 1

Never submit passwords through Google Forms.

This content is neither created nor endorsed by Google. Report Abuse - Terms of Service - Privacy Policy.

https://docs.google.com/forms/d/e/1 FAIpQLScs-0mCaBPZoDwkjg TMplVUSEi3v_sLgoojptFawaeJsQu7ghiewform?ve=08c=08w=1 16/16



