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RESUMO

A Hemofilia decorre de fatores hereditarios ou adquiridos
que provocam distirbios no processo da coagulacio levan-
do a sangramentos anormais. A avaliacio do impacto fisico
e psicossocial que esta enfermidade pode acarretar tém
motivado estudos que buscam contribuir com a melhoria
da qualidade de vida dos individuos acometidos. Este artigo
tem como principal foco a qualidade de vida relacionada a
saude dos pacientes hemofilicos com énfase em dados que
comparem a qualidade de vida em diversas faixas etarias.
Foi realizada uma busca eletronica de publicacdes indexa-
das nas bases de dados PubMed e SciELO utilizando as
expressoes; hemofilia e coagulaciio sanguinea, isoladas e em
associacdo com qualidade de vida. O estudo revelou que a
percepciio sobre o quanto a doenca afeta a qualidade de
vida apresenta divergéncia entre as faixas etarias, sendo
que criancas sio mais suscetiveis de apresentarem sintomas
depressivos e adolescentes apresentam dificuldades de se
adequarem ao tratamento. Isso se justifica pelas mudangas
nos habitos de vida de cada geracao e pela falta de conhe-
cimento de amigos e familiares sobre a doenca e as limita-
coes a que estao sujeitas as pessoas afetadas. Entretanto,
muitos hemofilicos possuem uma vida normal e realizam
atividades como qualquer outra pessoa.

PALAVRAS-CHAVE: Coagulagio sanguinea, Hemofilia,
qualidade de vida.

ABSTRACT

The Hemophilia results from hereditary or acquired factors
causing disturbances in coagulation leading to abnormal
bleeding. The assessment of physical and psychosocial impact
that this disease can lead have motivated studies that seek to
contribute to improving the quality of life of affected individu-
als. This article focuses primarily on the quality of life related
to health of hemophiliacs with emphasis on data comparing the
quality of life at different age’s life. An electronic search was
conducted of publications indexed in PubMed and SciELO
databases using the keywords; hemophilia and blood, alone
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and in combination with quality of life clotting. The study
revealed that the perceptions of how the disease affects the
quality of life diverge between age groups, and children are
more susceptible to present depressive symptoms and adoles-
cents are difficult to adapt to the treatment. This is justified by
changes in living habits of each generation and the lack of
knowledge from friends and family about the disease and the
limitations, which are imposed on the people affected. Howev-
er, many hemophiliacs have a normal life and perform activi-
ties as anyone else.

KEYWORDS: Blood coagulation, hemophilia, quality of
life.

1. INTRODUCAO

A coagulag@o do sangue caracteriza-se por uma série
complexa de interagdes bioquimicas continuas que
abrangem a interacdo de proteinas (fatores de coagula-
¢do), de células (plaquetas) e ions. O processo dé origem
a um coagulo irreversivel, cujo principal componente ¢ a
fibrina'-2,

Desde 1964, a fisiologia da coagulag¢do do sangue foi
explicada pelo modelo bem sucedido, proposto pelos
estudiosos Macfarlane, Davie ¢ Ratnoff, denominado de
“cascata da coagulac¢do”, que separava o sistema de co-
agulagdo em intrinseco e extrinseco, que direcionavam
para uma via comum, ativando o fator X. Atualmente, a
teoria da coagulacdo com base em superficies celulares ¢
compreendida pelas fases de iniciagdo, amplificacdo,
propagac¢do e finalizacdo, o que define o processo que
garante a circulagdo do sangue na forma'~.

Disturbios no processo da coagulacdo interferem na
hemostasia, ocasionando as coagulopatias hereditarias
que sdo doengas hemorragicas resultantes da deficiéncia
ou anormalidade de uma ou mais proteinas plasmaticas
da coagulacdo e tém como caracteristica comum a difi-
culdade de formacdo de fibrina, resultando em sangra-
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mentos anormais. Exemplo disso sdo as hemofilias®.

As hemofilias sdo transmitidas geneticamente pelo
cromossomo X, ocasionadas pela deficiéncia de fatores
sanguineos. Pelo fator VIII, tem-se a hemofilia A, com
frequéncia entre 80% dos casos e pelo fator IX, tem-se a
hemofilia B, com frequéncia entre 20% dos casos, resul-
tantes das modificagcdes nos genes que codificam os re-
feridos fatores, que acomete em maior propor¢ao o sexo
masculino. As manifestagdes clinicas do paciente hemo-
filico sdo os sangramentos que podem ocorrer em qual-
quer parte do corpo, mais frequentes no sistema muscu-
loesquelético' 4>,

Esse estudo justifica-se pela importancia da compre-
ensdo, por parte dos futuros profissionais de satude e
interventores, das dificuldades que os pacientes hemofi-
licos podem enfrentar com relagdo sua qualidade de vida,
com base em suas atitudes frente a enfermidade, ao sen-
timento de impoténcia diante dos sangramentos, a visao
de ndo ser uma pessoa normal e de como a atitude da
sociedade e da familia pode interferir de forma negati-
va na adaptagdo do hemofilico em ambientes como es-
cola, trabalho e lazer’.

O objetivo deste estudo foi apresentar uma revisdo
bibliografica sobre a coagulacdo do sangue e as doengas
hemofilicas, com énfase na qualidade de vida dos paci-
entes hemofilicos.

2. MATERIAL E METODOS

O presente estudo ¢ uma revisdo bibliografica que
utilizou-se dos bancos de dados pubmed.gov e scielo.org.
Foram selecionados artigos nas linguas inglesa, portu-
guesa e espanhola, e sem limitacdo de data de publicacao.
De inicio foi utilizada a palavra hemofilia, coagulagdo
sanguinea e depois restringindo a qualidade de vida em
hemofilicos, para direcionar a pesquisa.

No pubmed.gov foram encontrados 22375 artigos
com hemophilia e apos restringir o tema para haemophi-
lia quality of life foram encontrados 530 artigos e destes
foram utilizados 10. No scielo.org foram encontrados 78
artigos com hemofilia, sem limitar o tema foram utiliza-
dos sete artigos, e ap0s restringir o tema para hemofilia e
qualidade de vida foram encontrados 10 artigos e destes
foram utilizados seis.

Além da pesquisa com a palavra hemofilia no sci-
elo.org, foi também realizada uma pesquisa com o tema
coagulacdo sanguinea e foram encontrados 36 artigos e
destes foram selecionados trés. Portanto, apo6s todas as
pesquisas foram utilizados 26 artigos.

3. DESENVOLVIMENTO
Coagulagao sanguinea e hemophilia
Aspectos gerais da coagulagao

O sistema hemostatico constitui mecanismos envol-
vidos na formag¢ao do codgulo de fibrina no sitio de lesdo
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endotelial, tendo como objetivo a manuten¢do da inte-
gridade vascular e a prevengdo da perda excessiva de
sangue. Seus componentes incluem “as plaquetas, os
vasos, as proteinas da coagulagdo do sangue, os antico-
agulantes naturais € o sistema de fibrinolise™.

A formagdo do coagulo de fibrina ocorre por meio de
ativacdo proteolitica sequencial de pro-enzimas por pro-
teases do plasma, assim, resultando na formagdo de
trombina, que, por proteolise, converte fibrinogénio em
fibrina. Tal proposta divide a coagulagdo em uma via
extrinseca e uma via intrinseca, que convergem em uma
via comum para ativar o fator X. Desencadeando a ge-
racdo de trombina e, subsequentemente, formagdo de
fibrina>7:8,

Na atualidade, é considerada como inadequada, sob o
ponto de vista fisiologico, a separagdo do sistema de
coagulacdo, em intrinseco e extrinseco, tendo em vista
que a divisdo ndo ocorre in vivo. Desse modo, foi de-
senvolvido um modelo para a hemostasia baseado em
superficies celulares que substitui 0 modelo classico da
cascata da coagulagdo e enfatiza a interagdo dos fatores
da coagulacdo com superficies celulares especificas'-2.

Modelo da cascata de coagulagiao baseado em
superficies celulares

A exposi¢do do fator tecidual (FT) na corrente san-
guinea inicia o processo de coagulagdo sanguinea. O
complexo fator VII ativado/FT (FVIIa/FT) ativa os fato-
res X e IX, sendo fundamental para iniciar a coagula-
¢io’.

Uma série de estagios ou fases atuam no processo
hemostatico, e nao as duas vias (intrinseca e extrinseca).
As quatro fases sdo: de iniciag@o, amplificagdo, propa-
gacdo e finalizagdo. Estas quatro fases estdo resumidas
no Quadro 1 e compreendem a atual teoria da coagula-
cdol.

Quadro 1. Resumo da atual teoria da coagulacdo baseada em superfi-
cies celulares

FASES DA COAGULACAO
Iniciaciao Amplificagdo Propagacdo | Finalizagdo

Endotélio Vascu- Trombina ativa Produgio de Processo da
lar e células plaquetas, cofatores | grande quantidade coagulagdo ¢
sanguineas V e VIII, e fator XI de trombina, limitado  para
circulantes  sdo na superficie das formagdo de um evitar  oclusdo
perturbados; plaquetas. tampdo estavel no trombdtica no
Interagio do sitio da lesdo e redor das areas
FVIIa derivado interrupgao da integras dos
do plasma com o perda sanguinea. Vasos.

FT.

Fonte: Ferreira et al., 2010".

A fase de iniciagdo ocorre com a expressdao do FT na
superficie das células expostas aos componentes do
sangue no sitio da lesdo”!°.

O FT se liga ao FVII ativando-o, formando o com-
plexo FVIIa/FT, que por sua vez é responsavel pela ati-
vacdo de pequenas quantidades de FIX e FX!112 13,

O FXa associado ao seu cofator, FVa, forma um
complexo denominado protrombinase na superficie da
célula que expressa o FT. O FV além de ser ativado pelo
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FXa pode também ser ativado por proteases niao coagu-
lantes, resultando em FVa necessario para o complexo
protrombinase. Esse complexo transforma pequenas
quantidades de protrombina (Fator II) em trombina (Fa-
tor ITa), que apesar de ser insuficientes para completar o
processo de formacdo do coagulo de fibrina, sdo de fun-
damental importancia para a fase de amplificacdo da
coagulagdo (Figura 1)!0:13:14,

Quando ha dano vascular, o processo da coagulago
segue para a fase de amplificagdo, permitindo que pla-
quetas e FVIII (ligado ao fator de Von Willebrand) en-
trem em contato com colageno e outros componentes da
matrix extracelular no sitio da lesdo, onde sdo parcial-
mente ativadas, resultando em um tampao plaquetario
responsavel pela hemostasia primaria®%!413,

Neste ponto, trombina em pequenas quantidades po-
de interagir com as plaquetas e o complexo FVIIl/fator
de von Willebrand (FvW). Dessa forma, ocorre a he-
mostasia secundaria, onde inicia-se o processo hemosta-
tico, culminando na formacdo de fibrina estavel que
consolida o tampdo plaquetario inicial!>!5,

A trombina formada durante a fase de iniciagdo ativa
cofatores FV e FVIII na superficie das plaquetas ativa-
das. O complexo FVIII/FvW ¢ dissociado, permitindo o
FvW mediar a adesdo e agregacdo plaquetarias no sitio
da lesdo. Pequenas quantidades de trombina ativam,
também, o FXI na superficie da plaqueta, durante essa
fase (Figura 1)!0:1112.14,

s ¢S5

Célula expressando
o fator tecidual

Iniciagao
(nas células que
expressamo FT)

la (Trombina)

|

A YA

Amplificagdo
Villa VIl + FuW Va v Xla X1

(na superficie das
plaquetas ativadas) i

1Xa X
n

Va

protrombinase) .
Xa 12 (Trombina)
Xa+Mlla |
(Complexo
tenase) X

Fibrinogénio ——— Fibrina
Figura 1. Representagdo do modelo da coagulagdo baseado em superfi-
cies celulares compreendendo as fases de iniciagdo, amplificagdo e pro-
pagagdo. Fator tecidual (FT), ativado (a). Traduzido e adaptado de Vine
AK. Recent advances in haemostasis and thrombosis. Fonte: Vine (2009)
apud Ferreira et al. (2010)°.

Propagacéo (Complexo

(na superficie das
plaquetas ativadas)

O recrutamento de um grande nimero de plaquetas
para o sitio da les@o e a produgdo dos complexos tenase
e protrombinase na superficie das plaquetas ativadas
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caracterizam a fase de propagacao '°.

O FIXa ativado durante a fase de iniciagdo liga-se ao
FVIlla na superficie das plaquetas formando o complexo
tenase. Uma quantidade adicional de FIXa pode também
ser produzida pelo FXla ligado as plaquetas. O comple-
xo FIXa/FVIIla na superficie da plaqueta produz maior
quantidade de FXa, como o FXa nio pode se mover efe-
tivamente das células que expressam FT para a plaqueta
ativada'? 13,

O FXa rapidamente se associa ao FVa ligado a pla-
queta durante a fase de amplificacdo, resultando na for-
magdo do complexo protrombinase, este complexo con-
verte grande quantidade de protrombinaem trombina. A
trombina atua na clivagem de fibrinogénio em mond-
meros de fibrina, que se polimerizam para consolidar o
tampdo plaquetario inicial (Figura 1)°.

Ap6s a formagdo do coagulo de fibrina sobre a area
lesada € necessario um processo que limite a coagulagdo
ao sitio da lesdo, para se evitar a oclusdo trombdtica do
vaso. Quatro anticoagulantes naturais atuam para con-
trolar a disseminagdo da ativagdo da coagulagdo, o ini-
bidor da via do fator tecidual (TFPI), a proteina C (PC),
a proteina S (PS), e a antitrombina (AT). Uma proteina
secretada pelo endotélio, o TFPI, forma um complexo
quaternario FT/FVIIa/FXa/TFPI, limitando a coagulagéo
por inativar os fatores ativados'®.

Os outros dois anticoagulantes naturais, as proteinas
C e S, possuem capacidade de inativar os cofatores pro-
coagulantes FVa e FVIIla'’.

Outro anticoagulante natural, a antitrombina (AT),
inibe a atividade da trombina e de outras serino protea-
ses, como FIXa, FXa, FXla e FXIIa'®,

Implicagdes do novo modelo da coagulagao nas
hemofilias

O paciente hemofilico produz quantidades suficientes
de FX para compensar parcialmente a deficiéncia de
FVIII ou FIX. O FX ndo torna-se ativo devido a defici-
éncia no complexo FIXa/ FVIIla. O modelo da coagula-
¢do baseado em superficies celulares propde que a he-
mofilia seja uma deficiéncia na formacdo de FXa na
superficie das plaquetas, tendo como resultado a falta de
produgdo de trombina na superficie das mesmas'“.

Pacientes com hemofilia possuem as fases de inicia-
¢do e de amplificagdo da coagulacdo relativamente nor-
mais, sendo capazes de formar o tampdo plaquetario
inicial no sitio do sangramento. Entretanto, eles ndo sdo
capazes de gerar uma quantidade de trombina suficiente
para estabilizar o coagulo de fibrina na superficie das
plaquetas'®.

Hemofilia

A hemofilia decorre de fatores hereditarios ou adqui-
ridos. Os hereditarios sdo resultantes de altera¢des nos
genes do fator VIII (hemofilia A ou classica) ou no gene
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fator IX (hemofilia B), que comandam a sintese proteica
necessaria a formagdo dos respectivos fatores que parti-
cipam do processo de coagulacdo sanguinea. Os fatores
adquiridos, em menor frequéncia, associados a doencas
autoimunes, canceres e causas idiopaticas, principal-
mente *°,

Levantamentos baseados na populagdo mundial
constataram que a prevaléncia da Hemofilia A ¢ de
1:5000 ao passo que a da hemofilia B é de 1:30000, o
que torna a propor¢ao de A para B de 1:4. Ja em relagdo
a populacdo brasileira a incidéncia se da em 1:10000
nascidos do sexo masculino dos quais 80% sdo portado-
res da hemofilia A e 20% portadores da hemofilia B,
essa frequéncia ndo varia muito entre as populagdes uma
vez que sdo balanceadas por perdas de mutag¢des ao lon-
go de geracdes — no caso da transmissdo hereditaria e
ndo adquirida®.

A gravidade clinica independe do fato de o portador
possuir Hemofilia A ou Hemofilia B, uma vez que elas
ndo se distinguem clinicamente, mas esta diretamente
relacionada ao nivel de atividade dos fatores VIII e IX
presentes no plasma sanguineo. Dessa forma, toma-se
por base a atividade normal, correspondente a 100%
para a classificagdo dos seguintes niveis: grave 0 a 1%
de atividade normal, moderada de 1 a 5%, ¢ leve de 6 a
24%* 20,

XX x XV X0 x

.xﬁ

r x

Figura 2. Representagdo esquematica do padrao de heranga de hemo-
filia. Fonte: Pio; Oliveira; Rezende, 2009°".

Avaliando os aspectos de transmissibilidade genética
nota-se que a hemofilia ¢ uma doenga genética de trans-
missdo recessiva ligada ao cromossomo X. Isso explica
o fato dela se apresentar quase exclusivamente em ho-
mens, pois estes possuem apenas um unico alelo para
transcrigdo dos fatores VIII e IX (XY) ao passo que as
mulheres (XX) possuem dois. Homens com um alelo
mutado apresentardo a doenga, enquanto mulheres com
apenas um alelo mutado serdo apenas portadoras com
chance de 50% de transmissdo a descendéncia. Elas s6
apresentardo a doenga — em casos raros — quanto apre-
sentarem os dois alelos mutados para o gene dos fatores
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correspondentes a seu tipo de doenga'%2!2%23,

E importante ressaltar que mutagdes podem atuar
tanto na fase germinativa quando na embriondria alte-
rando os genes correspondentes e ocasionando a presen-
ca da doenga mesmo em pessoas que nao relatam histo-
ria familiar prévia como ocorre em 30% dos casos (Fi-
gura 2)19, 21,22 23.

A sintomatologia se apresenta de acordo com a forma
de manifestagdo. Na forma grave, 50%, dos casos sao
comuns as hemartroses, que sdo hemorragias articulares,
podem desenvolver-se repentinamente durante a noite,
sem ou com dor, prejudicando parcialmente o movi-
mento dos musculos além de sangramentos cutaneos e
intestinais. Na forma moderada, 30%, os sangramentos
aparecem apos pequenos traumas e possui poucos episo-
dios de sangramentos espontaneos. Para desencadear
hemorragia na forma leve ja sdo necessarios traumas
intensos, como cirurgias e procedimentos invasivos e
ndo ha presenga de sangramentos espontaneos, o que
leva essa apresentacdo da doenga ser descoberta tardia-
mente>!?.

O diagnostico clinico baseia-se na identificacdo de
pacientes que apresentam historia de hematomas apos
pequenos traumatismos, principalmente nos primeiros
anos de vida; sangramento espontaneo, especialmente
em articulacdes e tecidos moles e sangramento excessivo
apos trauma ou cirurgia. No entanto, diagnostico defini-
tivo depende da pesquisa do fator para demonstrar defi-
ciéncia de FVIII ou FIX34,

As opcdes de tratamento da doenca t€m avangado,
proporcionando seguranga transfusional significativa aos
pacientes que precisam de terapia de reposi¢do. O Brasil
dispoe dos seguintes tratamentos: concentrados de F
VIII e F IX; Complexo protrombinico (CCP); Concen-
trado de complexo protrombinico ativado (CCPA) e
Plasma fresco congelado (PFC)3.

A terapéutica baseia-se, principalmente, na adminis-
tracdo de fatores retirados do proprio sangue humano ou
fabricados por métodos de engenharia genética e estd
fundamentada em sua administracdo logo apdés um san-
gramento, ou antes, de um procedimento invasivo®.

Em 1977, o Prof. PierMannucci foi o responsavel por
um avango no tratamento ao descobrir que a desmopres-
sina (DDAVP) pode aumentar os niveis do fator VIII, o
que permite sua utilizagdo no controle de alguns episo-
dios hemorragicos em hemofilicos leves*.

Uma das dificuldades relaciona-se ao fato dos fatores
possuirem uma curta vida util (8 a 12 horasno fator VIII
e cerca de 24 horas no fator IX), ndo sendo possivel a
manuten¢do de niveis constantes desses fatores e a outra
questdo enfrentada ¢ o alto preco da reposi¢io’.

Qualidade de vida de pacientes hemofilicos

Os sistemas de avaliacdo de qualidade de vida (QV)
envolvem diversas abordagens que incluem aspectos
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fisicos, emocionais, mentais, sociais ¢ ambientais de um
ser humano. A avaliagdo de QV em hemofilia ¢ uma area
relativamente nova. Estudos de Nunes et al. (2009), vie-
ram a contribuir nos estudos mundiais sobre QV em
hemofilia, considerado uma abordagem pioneira sobre o
assunto no Brasil?*,

O objetivo do trabalho de Nunes et al. (2009) foi ca-
racterizar a qualidade de vida de pacientes hemofilicos
em acompanhamento ambulatorial em servigo especiali-
zado. A coleta de dados foi realizada por meio de entre-
vistas utilizando-se o WHOQOL-bref e questionario
adicional com varidveis sociodemograficas e clini-
co-epidemioldgicas. Foram entrevistados 23 pacientes de
diferentes faixas etarias, a maioria (91,3%) possuia he-
mofilia AS.

A Figura 3 apresenta a avaliacdo dos adultos, que ¢
representada através das séries, a série 1 (azul escuro)
caracteriza o estado de saude como bom/satisfatorio e a
série 2 (azul claro) ruim/insatisfeito. Tem-se que 78,5%
dos entrevistados analisaram sua qualidade de vida como
boa ¢ 56,5% estavam satisfeitos com a saide, o que
permite aferir que os hemofilicos adultos ndo sofrem
muitas intercorréncias da doenga, exceto os casos graves
da doenca®.

Hemofilia

SATISFAGAO COM A PROPRIA SAUDE

QUALIDADE DE VIDA

0,00% 20,00% 40,00% 60,00% 80,00% 100,00%

QUALIDADE DE VIDA SATISFAGAO COM A PROPRIA SAUDE
|msérie 1 78,50% 56,50%
|msérie 2 21,50% 43,50%
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preender as razdes pelas quais o adolescente hemofilico
ndo adere ao tratamento de hemofilia, através de estudo
qualitativo, foi realizado com sete adolescentes, cujos
dados foram coletados por entrevistas semiestruturadas,
demonstrou como o individuo enfrentava o tratamento e
também a satisfacdo quanto ao aspecto social. O trata-
mento da doenca exige a participagdo de uma equipe
multidisciplinar, para que se possa alcangar sucesso te-
rapéutico®.

DOMNIOMEIO AVBI
DOMNIORELAGOES SOCIA
DOMNIOPSICOLOGH
DOMNIOFISH

0,00% 2000% 40,00% 60,00% 80,00% 10),@%

DOVINOHSCO mo EU\/I\!O DOVNONMHO
PS0OLOG00 | RELAQOES AVBIENTE
ESCOREMEDIO 64,90% 73,60% 70,60% 59,50%

Figura 4.Escores médios dos dominios.Fonte: Elaboragdo propriado
grafico utilizando dados de Nuneset al.,2009°.

A primeira dificuldade enfrentada por essas pessoas €
de que ao se tornarem adolescentes eles sdo obrigados a
assumirem suas responsabilidades com o tratamento, que
muitas vezes demanda-o a deixar de realizar certas ati-
vidades, isso faz com que o jovem se perceba diferente e
excluido do restante do grupo, por julgar que os demais
adolescentesconsideram-no diferente, ndo conta aos
amigos sobre a doenga. Outra dificuldade ¢ a vivéncia
exigida pelo tratamento, em relagdo ao transporte, a dis-
tancia do local onde mora, a falta de dinheiro e a neces-
sidade de faltar o trabalho para realiza-10°.

Tabela 1. Frequéncia de Individuos Com Sintomas Depressivos nos
Pontos de Corte 13 e 19 do CDI

Pontos de corte 13 Pontos de corte 19

Figura 3. QV geral e satisfagdo com a propria satide. Fonte: Elabora-
¢do propriado grafico utilizando dados de Nunes et al., 2009°.

A Figura 4, demonstra outras séries de dominios em
métodos de escores médios, divididos em cinco itens, os
quais variavam de 0% a 100% com uma margem de erro
de 5%. Os resultados foram superiores a 50% em todos
os dominios, isso evidencia que a maioria dos hemofili-
cos adultos se adaptou bem e se relaciona adequada-
mente com a sociedade. Os dados demonstraram que o
dominio psicologico foi o que recebeu um maior escore
entre os entrevistados (73,6%), o dominio meio ambien-
te, que inclui o lazer, seguranca fisica, oportunidades de
se adquirir novas habilidades foi o de menor pontuagao,
que atingiu 59,5%°.

Estudos de Vrabic (2012), com o objetivo de com-
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Hemofili-
cos

Hemofilicos Controle Controle

Total % Total % Total % Total %

< 13 65 100 90 18 90 20 10

0
@ 7 35 0 10 2 10 0 0
To 20 10 20 10 20 0 20 10
tal 0 0 0
P 0,0083 0,2436

Fonte: Bahs et al., 2006 .

Estudos de Bahls et al. (2006)* com o objetivo de
avaliar, através da aplicacdo do questionario de autoava-
liacdo Children’s Depression Inventory (CDI), a presen-
¢a de sintomas depressivos, ideacdo suicida e medo da
dor em criangas e adolescentes com hemofilia, compa-
rando-os com um grupo-controle sem hemofilia, foi rea-
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lizado com 40 criangas e adolescentes do sexo masculi-
no, com idades entre 7 e 15 anos, sendo 20 com hemofi-
lia € 20 do grupo-controle?.

Neste estudo, para avaliar qualidade de vida em cri-
ancas hemofilicas foi aplicado nos resultados do questi-
onario o teste ndo paramétrico de Mann-Whitney, o qual
utilizava uma escala de escores. Nele os escores 13 rela-
taram sintomas brandos de depressdo, o escore 19 ja
caracterizava sinal moderados ou graves da doenga,
conforme demonstrado na tabela 1. Foi reconhecido que
35% das criangas hemofilicas apresentavam sinais
brandos e 10% dessas ainda possuiam sinais moderados
ou graves de depressdo, entretanto criangas sem hemofi-
lia apresentavam 0% de sintomas em ambas as frequén-
cias®.

Outra caracteristica evidenciou ideacdo suicida e
medo de sentir dor em uma grande parcela de criangas.
25% das criancas com hemofilia detinham essa ideali-
zagdo, enquanto somente 10% das criangas sem hemofi-
lia possuiam. O medo de sentir dor foi percebido em
85% das criangas hemofilicas, e somente em 5% do
grupo controle como evidenciados na tabela 2%,

Tabela 2. Resposta dos Individuos nos itens 9 ¢ 19 do CDI

Item 9 Item 19
IdeagaoSuicida Medo de Sentir Dor

Hemofilicos Controle Hemofilicos Controle
Respostas Total % Total % Total % Total %
0 15 75 18 90 3 15 15 75
1ou2 5 25 2 10 17 85 5 25
Total 20 100 20 100 20 0 20 100
p 0,2037 0,0002

Fonte:Bahset al., 2006%.
Atuacao da equipe multidisciplinar na hemofilia

A hemofilia produz intercorréncias, principalmente,
na vida de criancas e adolescentes, e deve ser tratado
como um aspecto fundamental para os profissionais da
saide. Uma abordagem integral deve minimizar essas
expressdes e auxiliar no tratamento das pessoas afeta-
das*,

O médico de familia deve auxiliar ndo sé paciente
como toda a sua familia, procurando, juntamente com
outros profissionais, psicologos, fisioterapeutas, enfer-
meiros, do educador fisico e assistente social. O enfer-
meiro atua no acolhimento e na organizagdo de fluxo da
unidade de satide, mas também ¢ responsavel por ensinar
e controlar o programa de dose domiciliar. O fisiotera-
peuta ¢ extremamente importante pela reabilitacdo fisica
do paciente, ele realiza um programa de protecdo das
articulagdes e musculos através de exercicios especificos
e juntamente com o educador fisico pode incentivar a
pratica de esportes que auxiliam no tratamento, esses
incluem natagdo, golfe, ténis de mesa, pesca, ciclismo,
danga, frescobol, musculago e ténis*.
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O psicologo ¢ essencial pela integragdo e aconselha-
mento familiar, esse profissional acompanhara o pacien-
te nesse novo posicionamento para que as dificuldades
diarias sejam enfrentadas de maneira mais adequada. O
agente comunitdrio de satde realiza a entrevista domici-
liar, visando a avaliagdo da situacdo familiar, tais como
situagdo socioecondmica, habitacional e profissional®.

4. CONCLUSAO

A Hemofilia apresenta uma maior prevaléncia em in-
dividuos do sexo masculino, sendo que para a compre-
ensdo da patologia ¢ fundamental o entendimento do
processo de coagulacdo sanguinea.

A doenca traz consequéncias biopsicossociais aos
portadores, o que impde a necessidade de incorporar
esses individuos no ambiente social, através do incentivo
ao estudo, esportes, acesso aos servicos de saude e in-
ser¢do no mercado de trabalho. O papel da familia fun-
damental para que essa inser¢do ocorra. As maes devem
evitar posturas super protetoras que sdo refor¢adas pelo
sentimento de culpa e auxiliar na adaptagdo do paciente
a sociedade.

O estudo revelou que a percepgdo sobre o quanto a
hemofilia afeta a qualidade de vida apresenta divergén-
cia entre as faixas etarias, sendo que criancas sdo mais
sucintas a apresentarem sintomas depressivos e os ado-
lescentes apresentam dificuldades de se adequarem ao
tratamento.

Os fatores que foram apontados como determinantes
de qualidade de vida sdo as mudangas nos habitos de
vida de cada gerac@o e falta de conhecimento de amigos
e familiares sobre a doenga ¢ as limitagdes as quais estdo
sujeitas as pessoas afetadas. A orientagdo da sociedade a
respeito da doenca pode melhorar a qualidade de vida
dos pacientes, integrar os doentes em atividades que
muitas vezes sdo excluidos. Entretanto, muitos hemofi-
licos possuem uma vida normal e realizam atividades
como qualquer outra pessoa.
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