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RESUMO 

 

A hemofilia é uma coagulopatia causada por deficiência nos fatores de coagulação VIII 

(hemofilia A) e IX (hemofilia B).  As manifestações clínicas são evidenciadas por sangramentos 

espontâneos e sangramentos intra-articulares conhecidos como hemartroses. Os pacientes com 

essa doença podem apresentar perda de função para determinadas atividades e podem sofrer 

impactos ainda desconhecidos na avaliação da funcionalidade e da qualidade de vida. Assim, 

este estudo teve como objetivo avaliar a funcionalidade e a qualidade de vida de pessoas com 

hemofilia. Metodologia: foram avaliados 27 indivíduos com hemofilia A e 3 com hemofilia B, 

do sexo masculino, com idade a partir de 18 anos, atendidos na Fundação HEMOAM. A coleta 

de dados clínicos foi realizada através de questionário semiestruturado. Os instrumentos 

clinimétricos Functional Independence Scale for Haemofilia (FISH), Hemophilia Joint Health 

Score (HJHS) 2.1, Hemophilia Activities List (HAL) e Hemophilia-Specific Quality of Life 

Index (Haem-A-Qol) foram usados para avaliar a capacidade funcional do paciente, saúde 

articular, atividades cotidianas e qualidade de vida da população de estudo. Resultados: os 

pacientes foram divididos em dois grupos, de acordo com a gravidade da doença em hemofilia 

leve e moderada (Grupo 1 [G1]), com 12 indivíduo e hemofilia grave (Grupo 2 [G2] com 18 

indivíduos. A média de idade para ambos os grupos foi de 34 anos. O grupo grave apresentou 

mais quadro de artropatia hemofílica de cotovelo (p=0,0455). O G1 apresentou score 

significativamente maior na avaliação do instrumento FISH e HAL, quando comparado ao G2 

(p=0,029 e p=0,005, respectivamente). Com relação ao HJHS, o G1 apresentou média menor 

do score quando comparado ao G2 (p=0,007). Não foram observadas diferenças 

estatisticamente significativas na comparação entre as medias do score do instrumento Haemo-

A-Qol entre os grupos. Conclusão: Os pacientes com hemofilia grave apresentaram mais 

alterações osteomioarticulares com elevado grau de comprometimento articular e funcional que 

pessoas com hemofilia leve/moderada. Embora nossos achados sejam promissores, acreditamos 

que mais estudos são necessários para que se possa elaborar um plano de tratamento 

fisioterapêutico personalizado, de acordo com as limitações de cada indivíduo, visto que esse é 

o primeiro estudo a avaliar capacidade funcional do paciente, saúde articular, atividades 

cotidianas e qualidade de vida em pessoas com hemofilia atendidas no Estado do Amazonas. 

Palavras Chaves: Hemofilia A, Hemofilia B, Qualidade de vida, Funcionalidade, HEMOAM 
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ABSTRACT 

Hemophilia is a coagulopathy caused by deficiency in clotting factors VIII (hemophilia A) and 

IX (hemophilia B). Clinical manifestations are evidenced by spontaneous bleeding and intra-

articular bleeding known as hemarthrosis. Patients with this disease may present loss of function 

for certain activities and may suffer impacts that are still unknown in the assessment of 

functionality and quality of life. Therefore, this study aimed to evaluate the functionality and 

quality of life of people with hemophilia. Methodology: 27 individuals with hemophilia A and 

3 with hemophilia B, male, aged 18 years and over, treated at Fundação HEMOAM, were 

evaluated. Clinical data collection was carried out using a semi-structured questionnaire. The 

clinimetric instruments Functional Independence Scale for Haemophilia (FISH), Hemophilia 

Joint Health Score (HJHS) 2.1, Hemophilia Activities List (HAL) and Hemophilia-Specific 

Quality of Life Index (Haem-A-Qol) were used to assess the functional capacity of the patient, 

joint health, daily activities and quality of life of the study population. Results: patients were 

divided into two groups, according to the severity of the disease, into mild and moderate 

hemophilia (Group 1 [G1]), with 12 individuals, and severe hemophilia (Group 2 [G2] with 18 

individuals. The average age for both groups it was 34 years. The severe group presented more 

cases of elbow hemophilic arthropathy (p=0.0455). G1 presented a significantly higher score 

in the evaluation of the FISH and HAL instrument, when compared to G2 (p=0.029 and 

p=0.005, respectively). Regarding HJHS, G1 had a lower mean score when compared to G2 

(p=0.007). No statistically significant differences were observed when comparing the mean 

scores of the Haemo-A-Qol instrument between the groups. Conclusion: Patients with severe 

hemophilia presented more musculoskeletal changes with a high degree of joint and functional 

impairment than people with mild/moderate hemophilia. Although our findings are promising, 

we believe that more studies are needed so that a treatment plan can be developed. personalized 

physiotherapeutic treatment, according to the limitations of each individual, as this is the first 

study to evaluate the patient's functional capacity, joint health, daily activities and quality of 

life in people with hemophilia treated in the State of Amazonas. 

Keywords: Hemophilia A and B. Quality of life. Functionality. HEMOAM. 
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1 INTRODUÇÃO 

A hemofilia é uma doença hemorrágica hereditária, genética recessiva associada ao 

cromossomo X, que tem como particularidade a deficiência de uma proteína plasmática 

envolvida na coagulação, também denominada de fator da coagulação.1, 2, 3 Pode levar a vários 

episódios de sangramentos nas articulações e músculos do portador, interferindo na sua 

funcionalidade e consequentemente em sua qualidade de vida.10,11,13, 

Apresenta os subtipos A e B, onde na hemofilia A, ocorre deficiência do fator VIII, e na 

hemofilia B ocorre a deficiência do fator IX, podendo ser observada nas formas as formas leve, 

moderada e grave1. Essas características predispõem seus portadores a sangramentos 

espontâneos ou a implicações de maior gravidade em decorrência de alguma lesão por mais 

leve que esta seja, sendo sempre um fator de risco para a pessoa com hemofilia.2,8  

Os portadores de hemofilia leve podem sofrer sangramentos excessivos, após trauma ou 

cirurgia e os portadores da forma grave podem ter vários episódios de sangramento após 

pequenos traumas sobretudo em articulações e músculos4,2. Dentre os principais problema 

relatado pelos pacientes relacionados aos sangramentos estão as hemartroses que são 

hemorragias intra-articulares. É considerada a principal apresentação clínica da hemofilia e 

ocorre com frequência nesses pacientes, ocasionando dor, edema e imobilidade, além de 

resultar em artropatia hemofílica, manifestada por perda de mobilidade articular, contraturas, 

atrofia muscular, deformidades articulares e dor. Todos esses fatores acabam gerando 

impotência funcional grave ao paciente 4,2,5,9,8. 

Dados do Relatório da Pesquisa Global Anual da Federação Mundial de Hemofilia de 

2021, apontam que cerca de 241.535 mil pessoas com hemofilia são referidas em 118 países42. 

A prevalência estimada de hemofilia é de cerca de um caso em cada 5.000 a 10.000 nascimentos 

em crianças do sexo masculino, sendo a maioria casos de hemofilia A, que representam 80% 

dos casos¹. Clinicamente, as hemofilias A e B são indistinguíveis e suas diferenças são 

mostradas apenas por exames laboratoriais e isso torna seu diagnóstico um pouco mais 

complicado e custoso. O diagnóstico diferencial entre as hemofilias é realizado por meio da 

dosagem da atividade dos fatores VIII e IX da coagulação1.  

As alterações musculoesqueléticas, comuns em pacientes hemofílicos apresentam 

consequências diretas na sua funcionalidade, levando inclusive à perda de movimento e perda 

de função, além de interferir na qualidade de vida e diminuir a autonomia do paciente5,10,14 
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Avaliações de fatores que interferem em aspectos relevantes relacionados com o 

comprometimento funcional e a qualidade de vida do paciente hemofílico, por meio de 

instrumentos sensíveis, específicos, de confiabilidade, validados e reproduzíveis são de extrema 

importância5.6. Os protocolos Hemophilia-Specific Quality of Life Index (Haem-a-Qol), 

Hemophilia Joint Health Score (HJHS), Functional Independence Scale for Haemofilia FISH 

e o Hemophilia Activities List (HAL), são instrumentos que apresentam essas características, 

com uma abordagem multidimensional auxiliando no incremento e provisão de bases para o 

planejamento ou a revisão de um programa terapêutico eficiente, além do acompanhamento da 

evolução e consequentemente prevenção de danos mais graves ao paciente, diferente de 

avaliações clínicas isoladas5,7,15. 

A presença de doença crônica é inversamente proporcional à melhora da qualidade de 

vida (QV) das pessoas, justamente porque o indivíduo portador de uma doença crônica deve 

dispensar uma boa parte da sua vida para se cuidar10. A Organização Mundial da Saúde (OMS) 

define QV como "a percepção do indivíduo de sua posição na vida no contexto da cultura e 

sistema de valores nos quais ele vive e em relação aos seus objetivos, expectativas, padrões e 

preocupações", apresentando significados distintos, para pessoas e situações diferentes1,3. Por 

esse motivo as pesquisas que falam sobre QV da pessoa com hemofilia avaliam “o impacto 

físico e psicossocial que as enfermidades, disfunções ou incapacidades podem acarretar para as 

pessoas acometidas, permitindo um melhor conhecimento do paciente e de sua adaptação à 

condição".11 

Na ótica da fisioterapia o tratamento da hemofilia pode ser realizado através de técnicas 

específicas e exercícios que vão beneficiar o paciente em termos de diminuição do quadro 

álgico, ganho de amplitude de movimento articular e controle do edema sem causar 

sangramento intra-articular ou hemartrose. Cuesta Barriuso et al., atingiram todos esses 

objetivos citados anteriormente utilizando terapia manual com um protocolo que apresentava 

tração articular, alongamento passivo e facilitação neuromuscular proprioceptiva. Este 

protocolo foi aplicado em 27 pacientes que apresentavam Artropatia hemofílica do cotovelo no 

ano de 201812. O tratamento para a reabilitação física com pacientes hemofílicos deve incluir o 

controle do edema, exercícios para amplitude de movimentos, exercícios passivos, ativos e 

resistidos para fortalecimento muscular8,11,12,13.  
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A prevenção da piora dos sintomas e possível perda de funcionalidade, pode ocorrer 

com a realização de exercícios físicos controlados. Esse tipo de intervenção precoce pode ser 

fundamental para que a pessoa com hemofilia mantenha uma boa função articular ao longo de 

sua vida. A prevenção, obviamente, não visa a cura da doença e sim objetiva evitar o 

aparecimento de sintomas e sinais que possam vir a prejudicar a funcionalidade articular do 

paciente no futuro, porém, essa profilaxia deve ser iniciada ainda na infância da pessoa com 

hemofilia9,14.   

Embora tenhamos dados dessas avaliações em vários centros de saúde, não há dados na 

área de fisioterapia no Amazonas que avaliem alterações na funcionalidade e qualidade de vida 

de pessoas com hemofilia. Sendo assim, é de extrema importância investigar dados que revelem 

possíveis alterações na funcionalidade e impactos na qualidade de vida de pessoas com 

hemofilia. Dados que apresentem o perfil sociodemográfico desses pacientes, podem fornecer 

informações sobre a funcionalidade e quais as implicações na qualidade de vida desses 

indivíduos, bem como, subsidiar estratégias de atendimento e acompanhamento dos 

hemofílicos atendidos na Fundação Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do Amazonas 

(HEMOAM). 

Desse modo, com o intuito de melhorar o cuidado prestado a pessoas com hemofilia 

atendidas no HEMOAM, sendo este o único local para atendimento de mais de 300 pessoas 

com hemofilia do Estado do Amazonas, foi importante realizar esse estudo, uma vez que os 

dados apresentados aqui irão proporcionar mudanças necessárias para a obtenção de bem-estar 

desses indivíduos. Além disso, é de suma importância que se discuta sobre a relevância dos 

problemas da população estudada, possíveis previsões de condições para sua reabilitação e 

abordagem integral e multidisciplinar do paciente, com enfoque simultâneo em sua 

sintomatologia clínica e seu aspecto psicossocial. 

Todo o esforço para identificar e descrever a qualidade de vida e funcionalidade das 

pessoas com hemofilia poderá ser utilizado visando a possibilidade de determinar estratégias e 

abordagens que possam ser capazes de promover uma intervenção com mais precisão, através 

de técnicas terapêuticas que possam melhorar a qualidade de vida da população estudada. Além 

disso, os achados deste estudo, poderão proporcionar treinamento e capacitação profissional 

aos fisioterapeutas que atendem pessoas com hemofilia no interior do estado do Amazonas, 

melhorando a qualidade do atendimento prestado as pessoas com hemofilia nos lugares de 

difícil acesso do estado.  
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2 REFERENCIAL TEÓRICO 

2.1 Hemostasia 

O aparelho circulatório humano é constituído, em sentido geral, de um sistema de tubos 

fechados que integram fatores vasculares e sanguíneos que precisam estar em equilíbrio, 

possibilitando que o sangue permaneça líquido no interior dos vasos, evitando assim, a 

coagulação. Qualquer desequilíbrio nesse processo pode levar a alterações como 

extravasamento ou mudanças no fluxo sanguíneo20,21. 

A hemostasia é um complexo e eficiente mecanismo fisiológico que tem como objetivo 

principal a preservação da integridade vascular e do fluxo sanguíneo contra a perda não 

controlada de sangue evitando assim, uma lesão vascular22. É iniciada após uma ruptura do 

endotélio dos vasos sanguíneos e trata-se do processo de formação do coágulo sanguíneo 

constituído por processos de defesa coordenados, em oposição à perda não controlada de 

sangue, mantendo a fluidez sem que haja a formação de coágulos e hemorragia, que ocorre 

quando a parede de um vaso sanguíneo é lesada, conforme ilustra a figura 1.23,24,25  
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Figura 1: Iniciação e amplificação da cascata de coagulação. 

Legenda: A figura acima, ilustra o novo modelo de cascata de coagulação baseado em superfícies 

celulares, e apresenta o papel crítico das membranas de células endoteliais e a atuação plaquetária na 

iniciação, amplificação e propagação da coagulação sanguínea. Este modelo realça a importância de tais 

superfícies como plataformas catalíticas que aceleram o processo de coagulação, concentrando os fatores 

e resultando em uma resposta mais rápida e eficaz à formação de coágulos. 

Fonte: autoria própria 
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Esse processo envolve várias proteínas chamadas de fatores de coagulação e, também 

demanda por complexas interações entre plaquetas, cascata de coagulação, fluxo sanguíneo e 

cisalhamento, células endoteliais e destruição do tampão hemostático, podendo ser 

compreendido em três processos: hemostasia primária, coagulação (hemostasia secundária) e 

fibrinólise26.  

Na hemostasia primária há a constrição imediata dos vasos lesados, isso causa a redução 

temporária do fluxo e da pressão dentro do vaso sanguíneo, o que auxilia na formação do 

tampão plaquetário. As plaquetas, então se ligam ao colágeno exposto e com a sua ativação 

liberam citocinas dentro da área e no entorno da lesão, simultaneamente, iniciando a chamada 

cascata de coagulação25.  

A formação do fibrinogênio e da rede de fibrina pela ativação da via da coagulação 

extrínseca e intrínseca se dá dentro da hemostasia secundária. Nessa etapa do processo de 

coagulação a enzima trombina converte o fibrinogênio em fibrina reforçando o tampão 

plaquetário, chamado de coágulo25. A ruptura do endotélio ocasiona à ativação da cascata e o 

resultado é a conversão do fibrinogênio em fibrina, isso se dá devido ao contato do plasma com 

o fator tissular, presente na via extrínseca ou de fosfolipídios de carga negativa localizados no 

subendotélio26.  

Por fim, nota-se a fibrinólise, sendo definida como a degradação da fibrina mediada pela 

plasmina27. Tem a finalidade de dissolução da rede de fibrina da circulação, ocorrendo quando 

o tecido lesionado é restaurado e o tampão homeostático não é mais necessário26,27.  

2.2 Aspectos genéticos da hemofilia 

As hemofilias A e B são consideradas distúrbios hemorrágicos com herança recessiva, 

ligada ao cromossomo sexual X, que resultam de deficiências congênitas ou defeitos na 

produção dos fatores da coagulação sanguínea. A pessoa com hemofilia A ou B não produz ou 

há produção reduzida, resultante de variantes genéticas (mutações, deleções ou inversões) nos 

genes que codificam os fatores 8 ou 9 respectivamente, da cascata de coagulação16. Esses 

fatores são um grupo de proteínas que fazem parte da chamada via intrínseca da cascata de 

coagulação, fundamentais para a formação do coágulo sanguíneo17. 

Geneticamente, as hemofilias se manifestam principalmente no sexo masculino, visto 

que são doenças ligadas ao cromossomo sexual X. Além disso, em cerca de 70% dos casos as 

mães portadoras da variante são as causadoras dessa transmissão. Os outros 30% dos casos têm 

origem a partir de uma mutação de novo (fenômenos esporádicos), que pode manifestar-se na 
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mãe ou no feto, ocorrendo somente entre irmãos ou em um único caso isolado, sendo ausente 

em outros membros da família1,18. As filhas de homens hemofílicos serão portadoras 

obrigatórias da mutação, entretanto os seus filhos não terão hemofilia, sendo que cada um deles 

tem 50% de probabilidade de ter a doença e 50% das filhas tem 50% de chance de ser uma 

portadora1. 

Apesar de se manifestarem geralmente em homens, as mulheres também podem ser 

afetadas em alguns casos raros, como ilustrado na figura 2. Outras alterações genéticas como a 

inativação distorcida do cromossomo X, síndrome de Turner, anticorpos inibidores (hemofilia 

adquirida), também podem gerar hemofilia19. 

 

 

Figura 2: Hereditariedade da hemofilia. 

Fonte: Adaptado de National University Health System. 
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2.3 Tipos de hemofilia 

Sabe-se que as hemofilias têm como causas os fatores adquiridos e hereditários, sendo 

que as formas adquiridas são mais raras e resultantes do desenvolvimento de autoanticorpos, 

relacionados ao câncer, as doenças autoimunes ou causas de origem idiopática28,29. Já a 

hemofilia hereditária resulta de alterações genéticas, mais especificamente de deficiências 

quantitativas, nos genes que codificam os chamados fatores de coagulação e atingem quase que 

exclusivamente os homens28.  

Atualmente existem dois tipos de hemofilia: a hemofilia A (adquirida e congênita), a 

hemofilia B (ou doença de Christmas)24. Todas as outras deficiências do fator de coagulação 

são descritas como distúrbios hemorrágicos raros, e todos os tipos são igualmente difíceis de 

serem diferenciados clinicamente24,30.  

2.3.1 Hemofilia A 

A hemofilia A é considerada um distúrbio de coagulação que ocasiona hemorragias e 

pode ser de origem congênita (hereditária) ou adquirida, e pode estar associada à alterações 

genéticas no gene F8 (HGNC:3546), que está localizado na posição q28 do cromossomo X25,26. 

A hemofilia A adquirida (HA) é mais rara e pode estar associada às doenças autoimunes, 

câncer, gravidez, entre outras, sendo, geralmente de origem idiopática e, ocorrendo em homens 

e mulheres31 e frequentemente acomete a função do fator VIII da coagulação32. É provocada 

por autoanticorpos chamados de anticoagulante/inibidor de fator VIII circulante, podendo levar 

a redução da atividade plasmática desse fator de coagulação, que resulta em uma predisposição 

ao sangramento excessivo. Apesar de ser classificada como um distúrbio hemorrágico grave, 

inicialmente, em cerca de 20 a 30% dos casos se manifesta apenas como um pequeno 

sangramento, muitas vezes de difícil diagnóstico33. 

Já a hemofilia A congênita, é uma doença genética, de herança recessiva, também 

resultante de modificações genéticas associadas ao gene que codifica o fator VIII da 

coagulação31,34. A história familiar e os episódios de sangramento espontâneo são os pontos 

iniciais para se encaminhar a um possível diagnóstico de hemofilia. No entanto, cerca de 20 a 

30% das pessoas com hemofilia não apresentam histórico familiar da doença59.  
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2.3.2  Hemofilia B 

A hemofilia B (ou doença de Christmas) é um distúrbio hemorrágico congênito, porém 

mais raro que a hemofilia A. É determinado pela presença de um gene recessivo, denominado 

F9 (HGNC:3551) ligado ao cromossomo X e localizado na posição q27.1, podendo gerar 

variados graus de deficiência do fator de coagulação IX (F9) ou anti-hemofílico56. É o segundo 

tipo mais comum de hemofilia, apresentando diferenças referentes às mutações genéticas e 

taxas de desenvolvimento de inibidores gerado pelas mutações35. 

A predisposição de sangramento na hemofilia B ocorre dependendo da gravidade da 

deficiência do fator de coagulação, ou seja, pacientes com a forma grave (FIX < 1%), 

comumente sofrem de sangramentos recorrentes nas articulações, tecidos moles e articulares57. 

Anticorpos inibidores do FIX se desenvolvem em apenas de 3% a 5% dos pacientes com 

hemofilia B, e o conhecimento referente aos determinantes de risco relativos a esses inibidores 

é escasso e está associado principalmente ao tipo de alteração no gene do fator IX da 

coagulação. Sendo assim, o tipo de modificação genética no gene do fator de coagulação, 

influencia a tendência de sangramento na hemofilia grave, o que sugere que os defeitos 

moleculares menos comuns em pacientes com hemofilia B, podem ter um papel de atenuação 

dos sintomas clínicos nesses indivíduos58. 

Devido a sua baixa incidência a hemofilia B permaneceu amplamente negligenciada, 

quadro que mudou ao longo do tempo, devido aos avanços no desenvolvimento de novas 

estratégias terapêuticas58. 

2.4 Aspectos clínicos da hemofilia  

Os sangramentos intra-articulares, hemorragias musculares, em tecidos ou cavidades, 

são frequentemente relatadas nas hemofilias. As manifestações hemorrágicas ocorrem, 

sobretudo sob a forma de hemartroses (70-80%) e hematomas musculares (10-20%)1,16,41. A 

hemartrose consiste no extravasamento de sangue para o interior da articulação ou para a 

cavidade sinovial, afetando mais frequentemente as articulações do joelho, tornozelo, cotovelo, 

ombro e coxofemoral1. Assim que afetam uma mesma articulação seguidamente, por um longo 

prazo e sem tratamento, podem causar a destruição articular denominada artropatia hemofílica, 

produzindo sequelas motoras, contraturas e deficiência física1,16,41.  

Outras formas de hemorragias podem apresentar-se sob a forma de hematúria, epistaxe, 

melena ou hematêmese, hemorragia intracraniana e sangramentos retroperitoniais41. Os 
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episódios hemorrágicos podem se manifestar de modo espontâneo ou após algum trauma e 

variam de acordo com o nível de atividade residual coagulante do fator FVIII (Hemofilia A) ou 

FIX (Hemofilia B), podendo determinar a classificação da gravidade da hemofilia1. 

A hemofilia pode ser classificada como grave, moderada e leve, sendo levado em 

consideração a taxa de produção do fator de coagulação apresentado pelo indivíduo. Segundo 

a Sociedade Brasileira de Trombose e Hemostasia (SBTH), a atividade intrínseca e o grau de 

deficiência dos fatores FVIII e FIX também podem ser usados nessa classificação, gerando um 

fenótipo específico41,42. Essas referências retratam a presença de múltiplos alelos anormais 

capazes de manter diferentes níveis de atividade dos fatores FVIII e FIX25. 

Na hemofilia grave, os níveis de concentração dos fatores são menores que 1%, tendo 

aporte hemorrágico maior, com indivíduos apresentando sangramentos espontâneos ou 

provocados em tecidos moles e articulações e gerando artropatias. Na hemofilia moderada, os 

níveis de concentração dos fatores estão entre 1% a 5%, os indivíduos são menos afetados, e 

sofrem com uma hemorragia espontânea ocasional, com sangramento prolongado e menor risco 

de trauma e hematomas41,42. Já na hemofilia leve, os níveis dos fatores estão entre 5% e menor 

que 40% (> 5-40 IU/dL), tendo indivíduos manifestando problemas de sangramento durante e 

após um trauma ou cirurgia (Quadro 1). 

Quadro 1: Classificação da gravidade da hemofilia quanto ao nível plasmático do fator VIII 

ou fator IX e manifestações hemorrágicas.1 

Gravidade Fator VIII ou Fator IX Manifestações hemorrágicas 

Grave 
< 1 UI/dl (< 0,01 UI/mL) 

ou < 1% do normal 

Hemartroses ou hematomas relacionados a 

traumas, ou frequentemente sem causa 

aparente. 

Moderado 

1 UI/dl a 5 UI/dl 

(0,01‑0,05 UI/mL) ou 1% 

a 5% do normal 

Sangramentos associados a traumas, 

ocasionalmente espontâneos. Sangramento 

prolongado após pequenos traumas ou 

cirurgias. 

Leve 

5 UI/dl a 40 UI/dl 

(0,05‑0,40 UI/mL) ou 5% 

a < 40% do normal 

Sangramentos associados a traumas maiores ou 

cirurgias. 

Os sangramentos intra-articulares ocasionam destruição articular grave podendo levar a 

incapacidade a longo prazo e, resultando em artropatia grave, atrofia muscular, pseudotumores 

acarretando dor crônica, edema e mobilidade prejudicada, o que geralmente carece de cirurgia 

e artroplastia para restabelecer a função articular24,32. 
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Os sangramentos mais comuns ocorrem nas grandes articulações sinoviais, como ilustra 

a figura 2. Ocorre predominantemente nas articulações do tornozelo, joelho (mais afetados) e 

cotovelo (afetado secundariamente), visto que essas são articulações monoplanares, diferente 

das articulações do quadril e do ombro, que são multiplanares. Além disso, são responsáveis 

pela carga de suporte de peso e pela transferência de força24. 

Figura 3: Fisiopatologia da artropatia hemofílica. 

Fonte: Adaptado de Berntorp52 

Os problemas articulares dos pacientes hemofílicos incluem além das hemartroses 

recorrentes, sinovite crônica, deformidades em flexão e dano à cartilagem articular, provocando 

a artropatia hemofílica43. A artropatia hemofílica decorre da presença duradoura do sangue 

dentro da articulação, aspectos bioquímicos dentro do líquido sinovial, alteram a matriz 

cartilaginosa e, alterações nas células cartilaginosas, além da rigidez e o aumento da pressão 

articular também oportunizam a destruição da cartilagem44. 

Indivíduos com esses problemas quando sujeitos a pequenas lesões, movimentos 

bruscos ou mesmo contrações musculares intensas podem sofrer com as hemorragias 

subcutâneas, musculares ou intramusculares. Portanto, a detecção e o tratamento devem ser o 

mais precoce possível, pois o tratamento tardio pode provocar complicações à saúde, 

implicando tanto na realização de tarefas motoras, quanto sobre a qualidade de vida do 

indivíduo25. 

2.5 Prevalência e Incidência da hemofilia 

Dados da Federação Mundial de Hemofilia (do inglês, World Federation of Hemophilia 

– WFH), apontam que de 1999 a 2020, 393.658 pessoas foram diagnosticadas com distúrbios 
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hemorrágicos no mundo. Desses, 241.535 são pessoas com hemofilia A, B e de causa 

desconhecida42.  

Globalmente, segundo a WFH, a prevalência para hemofilia A é de 24,6/100.000 

homens, e de 9,5/100.000 homens para hemofilia A grave. A prevalência para hemofilia B, é 

de 5,0/100.000 homens, e de 1,5/100.000 homens para hemofilia B grave. A taxa de mortalidade 

de pessoas com hemofilia é de 17,1/100.000 homens, e de 6,0/100.000 homens com hemofilia 

A grave. Para hemofilia B, a taxa de mortalidade é de 3,8/100.000 homens e de 1,1/100.000 

homens com hemofilia B grave42.  

Ainda de acordo com a WFH, Índia, Estados Unidos e Brasil, são os países que mais 

apresentam pessoas com hemofilia e outras desordens hemorrágicas. No Brasil, segundo o 

Relatório sobre a Pesquisa Global Anual (do inglês, Report On The Annual Global Survey) da 

WFH e dados da Associação Brasileira de Pessoas com Hemofilia – ABRAPHEM, existem 

13.149 pessoas com hemofilia. Desse total, estima-se que há 10.984 pessoas com hemofilia A 

e 2.165 pessoas com hemofilia B42, 55.  

No Amazonas, o único centro para tratamento de pessoas com hemofilia é a Fundação 

Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do Amazonas (HEMOAM). Conforme dados 

cadastrais dos sistemas de prontuários eletrônicos do Sistema Único de Saúde (SUS), foram 

contabilizadas 282 pessoas com hemofilia A e 35 pessoas com hemofilia B atendidos na 

Fundação HEMOAM 54. 

2.6 Diagnóstico 

Considerando o quadro clínico apresentado pelo paciente, existem três cenários 

principais que podem levar ao diagnóstico da hemofilia: história familiar positiva da doença, 

história de sangramento anormal ou achado em testes de coagulação anormal24. Diante disso, é 

necessária uma avaliação minuciosa do histórico pessoal e familiar, com a análise de todos os 

antecedentes familiares. Além disso, deve ser realizado exame físico cuidadoso e a investigação 

da presença de quadros clínicos hemorrágicos, geralmente observados após traumas ou 

produzidos de maneira espontânea, tais como hematomas subcutâneos, sangramento muscular 

e articular, assim como história de sangramento excessivo após procedimento cirúrgico ou 

extração dentária, no indivíduo ou em familiares próximos21,24. 

O diagnóstico laboratorial é baseado em exames geralmente solicitados para a 

confirmação do diagnóstico clínico de hemofilia24. Esse diagnóstico requer idealmente a 
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existência de unidades laboratoriais de coagulação equipados com técnicos bem treinados e 

recursos apropriados, incluindo reagentes adequados e facilmente disponíveis e com programas 

de garantia de qualidade inclusive, com a possibilidade de realização de uma avaliação externa. 

No entanto, em muitos países os recursos são limitados e os centros e hospitais não dispõem de 

tecnologias e capacidades pertinentes para o diagnóstico45. 

Esses exames laboratoriais exprimem o tempo de coagulação e avaliam o intervalo que 

o sangue leva para coagular21. Os testes de triagem de coagulação avaliam o intervalo de tempo 

que o sangue leva para coagular, sendo constituído pelo tempo de protrombina (TP), tempo de 

tromboplastina parcial ativado (TTPa), teste de função plaquetária para identificar possíveis 

causas do sangramento, a dosagem do FVIII e a dosagem do fator IX. O TP detecta a alteração 

na via extrínseca de coagulação, enquanto o teste de TTPa analisa alterações hemostáticas na 

via intrínseca e consiste na adição de fosfolipídios e cálcio ao plasma, para medir o tempo em 

que a coagulação irá ocorrer. Por fim, a dosagem do FVIII permitirá a análise quantitativa de 

FVIII no sangue e detectação do nível do fator na corrente sanguínea, sendo de grande 

relevância para determinar a gravidade da hemofilia21,45. 

Para assegurar ao paciente um tratamento apropriado, torna-se necessário realizar o 

diagnóstico correto utilizando, por exemplo, o diagnóstico por ensaios de fatores e outras 

investigações específicas oportunas, levando em conta que resultados normais nos testes de 

triagem não excluem a possibilidade de presença de um distúrbio hemorrágico clinicamente 

significativo21,45.  

2.7 Tratamento 

A má compreensão dos mecanismos fisiopatológicos concernentes à hemofilia se torna 

um grande obstáculo no acesso a um tratamento eficaz46. Em 2020 a World Federation of 

Hemophilia (WFH), publicou a terceira edição das Diretrizes para o Manejo da Hemofilia, 

baseada em princípios desenvolvidos a partir de fundamentos estabelecidos em conjunto com 

a Organização Mundial de Saúde (OMS) e a Sociedade Internacional de Trombose e 

Hemostasia (ISTH). Esses princípios constituem os componentes centrais de cuidados 

integrados os quais incluem a atenção primária à saúde dos indivíduos, que estão alinhados a 

modelos de cuidados agudos e crônicos, e que incluem abordagens longitudinais e 

preventivas46.  
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Os princípios citados acima incluem: coordenação nacional e fornecimento dos 

cuidados para hemofilia; acesso aos concentrados de fatores de coagulação (CFCs) seguros, 

outros produtos hemostáticos e tratamentos curativos; serviços laboratoriais e diagnósticos 

genéticos; educação e treinamento em cuidados para hemofilia; pesquisa clínica e 

epidemiológica; tratamento agudo e de emergência para sangramentos; cuidados 

multidisciplinares; terapia de reposição regular (profilaxia); manejo de pacientes com 

inibidores; manejo de complicações musculoesqueléticas; manejo de condições específicas e 

comorbidades; e a avaliação da evolução46. 

Os princípios de cuidados visam orientar a prática clínica no manejo ideal da hemofilia, 

além de ser base para o conhecimento de pacientes, dos profissionais de saúde, de 

administradores de serviços de saúde e para o desenvolvimento de políticas públicas. Além 

disso, visa estimular uma melhor discussão e colaboração sobre decisões relacionadas à 

alocação de recursos e prioridades necessárias de acordo com a disponibilidade orçamentaria, 

para que os pacientes tenham acesso a serviços apropriados e cuidados abrangentes46. 

Com base no conhecimento atual da patogênese e do diagnóstico da hemofilia, que 

envolve a manifestação clínica, a história familiar, além dos exames laboratoriais, é possível 

realizar uma avaliação cuidadosa e, assim, assinalar potenciais alvos para um manejo ideal da 

condição e de suas complicações, interrompendo preferencialmente o círculo vicioso que se 

instala e envolve a apresentação das manifestações clínicas.47,48,49,50 

Várias abordagens têm sido usadas no tratamento das hemofilias, entre elas: os 

tratamentos convencionais, o uso de RICE (repouso, gelo, compressão e elevação), a 

administração de fatore de coagulação e a intervenção fisioterapêutica, o tratamento profilático 

(infusões profiláticas de concentrados de fator); além dos tratamentos considerados mais 

avançados como a terapia de genes, bioengenharia de moléculas de fator melhorado, 

abordagens ao inibidor do fator VIII e a PEGylated FVIII (ligação covalente de polietilenoglicol 

– PEG com  uma proteína, peptídeo ou uma pequena molécula de droga)47. 

Apesar da gestão da hemofilia ser um processo complexo e envolver o uso de várias 

abordagens, em nosso estudo vamos tratar da intervenção fisioterapêutica e da administração 

do fator de coagulação. 



31 

 

 

2.7.1 Terapia de reposição do fator de coagulação 

O uso mais aperfeiçoado dos fatores de coagulação FVIII (hemofilia A) e FIX 

(hemofilia B) no tratamento das hemofilias teve implicações e melhorias consideráveis no 

prognostico clínico e na qualidade de vida dos pacientes51. O tratamento envolve a correção da 

deficiência do fator de coagulação e se dá principalmente com o uso da terapia de reposição de 

um ou dos dois tipos de fatores de coagulação, que se encontram deficientes (fator VIII na 

hemofilia A ou fator IX na hemofilia B). É realizado através da via intravenosa com o objetivo 

de atingir níveis adequados a fim de prevenir ou interromper o sangramento através da 

promoção do controle hemostático1,21,24,47. Além disso, esses fatores são derivados do plasma 

de doadores ou da produção de fator de coagulação recombinante47. 

O tratamento tem evoluído nos últimos anos, gerando mais segurança para os pacientes 

e os avanços na terapia de reposição incluem concentrados de fatores de coagulação 

farmacocinéticos alterados. Esses fornecem proteção adicional contra o sangramento, além de 

auxiliar na redução da infusão frequente, gerando uma melhor profilaxia e tratamento das 

hemofilias21,47. O Quadro 2, ilustra as diferentes modalidades de tratamento com concentrado 

de fatores de coagulação de acordo com os episódios de sangramento.  

Quadro 2: Modalidades de tratamento com concentrado de fatores de coagulação81. 

Tratamento Sangramentos articulares 

Por demanda ou episódico 
Refere-se à infusão do concentrado do fator de coagulação 

após o episódio hemorrágico;  

Profilaxia primária 

Contínua e regular iniciada na ausência de doença articular 

documentada, determinada pelo exame físico ou exames de 

imagem e antes do segundo sangramento articular 

clinicamente evidente e dos 3 anos de idade 

Profilaxia secundária 

Contínua e regular iniciada após dois ou mais sangramentos 

articulares, mas antes do início da doença articular, em caso 

de pacientes com 3 ou mais anos de idade 

Profilaxia terciária 

Contínua e regular iniciada após o início da doença articular 

documentada, constituindo-se normalmente na profilaxia 

iniciada na idade adulta. 
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Duas abordagens são frequentemente mencionadas em diversos estudos para a terapia 

de reposição para o tratamento das hemofilias: a profilaxia (tratamento preventivo) e a terapia 

sob demanda (ou episódico). A escolha da modalidade depende, entre outros fatores, do nível 

de deficiência do fator de coagulação, do fenótipo do sangramento, disponibilidade de recursos 

e da escolha do paciente24. A profilaxia compõe o padrão de cuidado para os indivíduos com 

hemofilia grave e moderada, consistindo na administração do fator com o objetivo de manter a 

hemostasia para prevenir sangramentos e principalmente hemorragias articulares, que 

ocasionam artropatias e incapacidade46. 

Geralmente são utilizados agentes hemostáticos para prevenção de sangramento, em 

torno da cirurgia para pacientes que não estão em profilaxia contínua e para alguns pacientes 

mantendo o nível mais baixo do fator antes da próxima dose (nível mínimo) em >1% dos níveis 

normais52,46. É referida como terapia de reposição regular e caracterizada de acordo com sua 

intensidade e quando é iniciada46. 

A terapia sob demanda é usada quando há necessidade de acesso a doses adicionais para 

o tratamento imediato. A WFH publicou recomendações mínimas para o tratamento de 

sangramentos comuns, devendo ser adaptado para alcançar resultados individuais adequados, 

de acordo com o local e extensão do sangramento, resposta individual e resolução. Além disso, 

o Ministério da Saúde do Brasil, publicou a Portaria Conjunta Nº 6, de 05 de abril de 2022, que 

aprova o protocolo de uso de fatores de coagulação para a profilaxia primária em caso de 

hemofilia grave, como ilustrado no Quadro 381. Assim, torna-se indispensável o tratamento 

imediato de todos os episódios de sangramento, a fim de tratar os sintomas imediatos, incluindo 

dor e inchaço, e, também limitar as sequelas à longo prazo24. 

Quadro 3: Profilaxia em casos de hemofilias A e B conforme a intensidade de reposição81. 

Intensidade Hemofilia A Hemofilia B 

Altas doses 
25-40 UI FVIII/kg a cada 2 

dias (>4.000 UI/kg por ano) 

40-60 UI FIX/kg 2 vezes por 

semana (>4.000 UI/kg por 

ano) 

Doses intermediárias 

15-25 UI FVIII/kg 3 dias 

por semana (1.500-4.000 

UI/kg por ano) 

20-40 IU FIX/kg 2 vezes por 

semana (2.000-4.000 UI/kg 

por ano) 
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Baixas doses (com 

escalonamento de dose se 

necessário) 

10-15 UI FVIII/kg 2-3 dias 

por semana (1.000-1.500 

UI/kg por ano) 

10-15 IU FIX/kg 2 dias por 

semana (1.000-1.500 UI/kg 

por ano) 

2.7.2 Intervenção fisioterapêutica 

A disponibilidade de tratamento com o uso de fatores de coagulação para pacientes com 

hemofilia trouxe grandes benefícios na abordagem de reabilitação. Se no passado as atividades 

motoras e os exercícios terapêuticos eram muitas vezes vetados, atualmente existe uma vasta 

evidência de que o exercício terapêutico é um pilar no tratamento de problemas 

musculoesqueléticos e articulares para pacientes com hemofilia53. 

Devido às implicações causadas pela hemofilia, entre elas, o envolvimento acentuado 

do sistema musculoesquelético e articular, o tratamento da hemofilia necessita de uma 

abordagem de uma equipe multidisciplinar, que inclui entre outros profissionais o 

fisioterapeuta54. Esse profissional é parte essencial da equipe, já que a fisioterapia é uma 

estratégia não farmacológica fundamental na prevenção, no tratamento e na reabilitação 

tornando-se um componente-chave no cuidado abrangente desses indivíduos55. 

No tratamento das hemofilias a fisioterapia é indicada para: aliviar a dor; prevenir a 

atrofia muscular; recuperar a amplitude de movimento; auxiliar na redução de hemorragias 

intra-articulares; atuar sobre o processo inflamatório; melhorar a força muscular através do 

fortalecimento muscular auxiliando na proteção das articulações; proporcionar 

condicionamento físico adequado; contribuir com a melhora da qualidade de vida, reduzindo 

os períodos de imobilização; prevenir e tratar lesões e sequelas; evitar as incapacidades 

funcionais mediante a aplicação de métodos fisioterápicos gerais e específicos e utilização de 

dispositivos ortopédicos6,24,56.  

Em uma avaliação inicial, torna-se necessário definir as condições basais do paciente, 

bem como suas expectativas e objetivos com relação ao tratamento fisioterapêutico, deve-se 

ainda informar sobre a coexistência de quaisquer elementos que possam agravar as lesões 

articulares, assim como a presença de contraindicações à abordagem fisioterápica aplicada, 

considerando que, as alterações musculoesqueléticas atingem todos os componentes da função 

articular e muscular6,53,57. 
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Os protocolos de fisioterapia são componentes eficientes na descontinuação do ciclo 

vicioso que envolve as alterações musculoesqueléticas e articulares relacionada às hemartroses 

repetidas e artropatia crônica, nos pacientes com hemofilia54. Programas de reabilitação 

incluem componentes de intervenções baseados na flexibilidade, força, propriocepção, 

equilíbrio, capacidade aeróbica e função geral57.  

As modalidades de tratamento aplicadas incluem cinesioterapia, método RICE 

(Repouso, Gelo, Compressão e Elevação), variedade de técnicas de alongamento, incluindo 

alongamento estático, alongamento balístico ou dinâmico e técnicas de facilitação 

neuromuscular proprioceptiva (FNP), eletroterapia (laser de estimulação transcutânea elétrica 

nervosa, ultrasom, estimulação elétrica neuromuscular, campos eletromagnéticos e 

cinesiotaping), exercícios de resistência e programas de fortalecimento que seguem o princípio 

da especificidade, algumas vezes referido como Adaptação Específica às Demandas Impostas, 

treinamento sensório-motor e exercícios de equilíbrio progressivos57,58. Outras modalidades 

incluem a terapia fascial, que visa remover a restrição do tecido fascial por meio de estímulos 

mecânicos, mobilizações articulares, além da hidroterapia59. 

Os estudos demonstram heterogeneidade com relação à duração, intensidade e extensão 

dos tratamentos, no entanto, quanto aos resultados positivos em relação a eficácia dos mesmos 

não há consenso58. A maioria dos autores relatam benefícios de programas de fisioterapia 

baseados em recuperação da flexibilidade, força, equilíbrio, propriocepção e capacidade 

aeróbica, além de melhora em relação à frequência de sangramentos articulares e frequência de 

hemartroses54,59. 

Cada paciente tem sua própria manifestação da doença inclusive, com o envolvimento 

de diferentes locais e graus de gravidades em músculos e articulações. Por isso, é essencial, 

realizar uma avaliação individual em termos de deficiências e incapacidades e considerar 

personalizar o programa de reabilitação às necessidades específicas dos pacientes, otimizando 

o tratamento através de um programa de reabilitação que possa ser planejado com base nas 

características clínico-funcionais individuais dos pacientes, e não propostos com protocolos 

padronizados54.  

Projetar um programa de exercícios eficaz requer a compreensão da causa da lesão, da 

anatomia funcional, da ciência dos vários elementos do exercício e da cicatrização tecidual e, 

talvez o mais importante, do paciente envolvido. Para que qualquer grau significativo de 
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sucesso seja alcançado, o programa deve não apenas se adequar à situação clínica, mas também 

à pessoa que o realizará diariamente, sendo que a falha neste momento comprometerá o 

resultado57. 

2.8 Qualidade de Vida e Hemofilia 

A qualidade de vida (QV) é considerada pela Organização Mundial da Saúde (OMS) 

como a consciência do indivíduo com relação a sua posição na vida, no contexto da cultura e 

conjunto de valores vivenciados por este indivíduo e em relação aos seus objetivos, 

expectativas, padrões e preocupações37. Trata-se de um conceito amplo, dinâmico, subjetivo e 

polissêmico, o qual sugere que a QV compõe várias dimensões, devendo ser determinada de 

forma individual e subjetiva59,60,61.  

A ampla dimensão da saúde e sua relação com enfoques positivos e negativos da vida, 

inclusive levando indivíduos com a mesma morbidade a manifestarem distintos níveis de bem-

estar físico e emocional, propiciam distintas formas de avaliação da QV e, baseado nessas 

demandas, além de se levar em conta a multidimensionalidade que envolvem a QV, surgiu o 

conceito de Qualidade de Vida Relacionada à Saúde (QVRS)61. 

A QVRS retrata percepções subjetivas de fatores positivos e negativos inerentes aos 

sintomas da doença e efeitos do tratamento ou, mais especificamente, a percepção do indivíduo 

acerca de sua condição de vida diante da doença, de seus sintomas e dos efeitos colaterais, bem 

como do tratamento atribuído a ela que pode ser influenciada por fatores como a presença de 

limitações físicas, alterações psicológicas, sociais, cognitivas e do acesso ao cuidado.62,63 

A mensuração da QVRS baseia-se na necessidade de que a assistência à saúde não se 

restringe apenas à prevenção da morte, mas se ressalta o valor da saúde6,51. Portanto, deve ser 

realizada de modo multifatorial, envolvendo o domínio físico e psicológico, bem como o nível 

de independência, as relações sociais, o meio ambiente, a espiritualidade e as crenças pessoais, 

centrada na avaliação subjetiva e associando o impacto do estado de saúde do indivíduo, além 

de sua capacidade de viver plenamente51. 

A hemofilia é uma condição potencialmente incapacitante, que manifesta episódios 

recorrentes de sangramento, que podem colocar em risco a vida do indivíduo e as artropatias 

progressivas, os quais podem resultar em deficiências. Esses sintomas e limitações funcionais, 

associados à carga relativa ao tratamento têm impacto direto na QV dos indivíduos e de suas 

famílias51,64.  
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Para avaliar a QV do indivíduo com hemofilia, é necessário dar importância não 

somente à sua condição física, como também considerar a sua própria percepção e avaliação, 

mesmo diante da evolução e dos avanços do tratamento do indivíduo com hemofilia nas últimas 

décadas, baseado no controle dos sinais e sintomas, expectativa de vida, exames laboratoriais, 

morbidade e mortalidade65,66. Estudos que abordam a QV têm sido comuns, demonstrando ser 

esta uma nova dimensão a ser considerada na avaliação da condição de saúde e qualidade de 

vida, contendo ainda enfoques como o acompanhamento e evolução clínica desses indivíduos, 

comparação de sua condição de saúde com indivíduos de localidades distintas, além da 

recomendação de intervenções para a melhoria da atenção à saúde ou mesmo da qualidade de 

vida desses indivíduos64. 

A avaliação da QVRS deve ser parte fundamental da avaliação clínica regular de 

indivíduos com hemofilia, considerando que cada vez mais é usada como parâmetro de 

resultado para o tratamento67,68. De fato, levando em conta que a hemofilia é uma doença 

crônica sem cura, com inúmeras intercorrências na vida do indivíduo e que necessita de um 

tratamento terapêutico ao longo da vida, faz-se necessário conhecer quais as dimensões da 

QVRS são mais afetadas. Esse conhecimento pode contribuir para conhecer o impacto que a 

doença pode causar na vida do indivíduo, no planejamento de uma assistência adequada e 

consequentemente favorecer a melhora da sua qualidade de vida.60,68 

3 OBJETIVOS 

3.1 Objetivo Geral 

Avaliar a funcionalidade e a qualidade de vida de pessoas com hemofilia, atendidas na 

Fundação Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do Amazonas.  

3.2 Objetivos Específicos 

• Descrever as características socioeconômicas e demográficas da população de estudo; 

• Identificar possíveis alterações articulares hemofílicas e musculoesqueléticas em 

pessoas com hemofilia, atendidas na Fundação Hospitalar de Hematologia e 

Hemoterapia do Amazonas; 

• Avaliar a qualidade de vida e habilidade funcional da população de estudo; 

• Investigar possível associação entre aspectos da avaliação física, grau de 

comprometimento articular, grau de artropatia e grau de funcionalidade de pessoas com 
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hemofilia, atendidas na Fundação Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do 

Amazonas. 

4 MATERIAL E MÉTODOS  

4.1 Aspectos éticos   

Este estudo foi aprovado pelo Comitê de Ética e Pesquisa sob respectivo nº de CAAE: 

51262221.7.0000.0009 e nº de Parecer: 4.982.400 (Anexo I). Todos os participantes foram 

informados sobre os objetivos da pesquisa, os que aceitaram participar da pesquisa, receberam 

o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) e foram orientados a assinar o referido 

documento (Anexo II). 

4.2 Tipo de estudo   

Trata-se de um estudo observacional, descritivo e analítico, realizado em pessoas com 

Hemofilia, atendidas na Fundação Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do Amazonas 

(HEMOAM).  
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4.3 Fluxograma de atividades 

Os passos do estudo seguem esquematizados, conforme Figura 4.  

Figura 4: Fluxograma ilustrando as etapas do estudo. 

4.4 População de estudo e amostragem  

A população de estudo foi formada a partir de 27 indivíduos com hemofilia A e 3 com 

hemofilia B, do sexo masculino, com idade a partir de 18 anos, atendidos na Fundação 

Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do Amazonas (HEMOAM). Estes foram recrutados 

para o estudo no período de janeiro a abril de 2023. A amostragem foi composta com base no 

tipo de hemofilia e classificação de gravidade da doença, e estratificada em: hemofilia leve, 

moderada e grave. 

4.5 Critério de elegibilidade 

Foram incluídos no estudo pacientes com hemofilia A e hemofilia B, que no momento 

de sua inclusão no estudo não estavam em tratamento fisioterapêutico, não apresentavam 
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hemartrose e nem sangramento muscular, do gênero masculino, acima de 18 anos, que 

aceitaram participar do estudo e assinaram o TCLE. 

4.6 Coleta de dados  

A coleta de dados clínicos como: idade de diagnóstico, tipo de tratamento/profilaxia, 

consulta médica, doenças pré-existentes/comorbidades, unidade hospitalar de tratamento e 

acompanhamento terapêutico, foi realizada através de questionário semiestruturado (Anexo 

III), aplicado no momento do atendimento fisioterapêutico. Os dados sociodemográficos, 

também foram coletados através do questionário semiestruturado citado acima, contendo 

informações como: idade, raça, estado civil, escolaridade, atividade laboral, local de 

nascimento, entre outras informações relevantes ao estudo. Além disso, foi realizado 

levantamento e avaliação dos prontuários de pacientes hemofílicos atendidos no ambulatório 

de fisioterapia do HEMOAM, inseridos no sistema iDoctor. Os dados foram tabulados e 

armazenados por meio de Software Microsoft Excel® (versão 2016 para Windows) e RedCap 

(Research Eletronic Data Capture).  

4.7 Local do estudo 

O local do estudo foi a Fundação HEMOAM, que está presente na cidade de Manaus 

desde 13 de agosto de 1982, quando o Ministério da Saúde criou o Programa Nacional do 

Sangue e Hemocomponentes – Pró-Sangue. Tem como objetivo garantir a transfusão sanguínea 

em todos os estados com segurança e qualidade. Inicialmente, eram atendidos doadores de 

sangue e pacientes com hemofilia e, em 1986, houve uma ampliação das atividades e começou 

a realizar atendimento hematológico e hemoterápico das demais unidades hospitalares de 

Manaus. Em 1989, o HEMOAM se tornou uma Fundação Pública pelo Governo do Estado do 

Amazonas e mudou-se para sua atual sede70. 

4.8 Avaliação da habilidade funcional dos hemofílicos  

Para esta avaliação, foi aplicado o Functional Independence Scale for Haemofilia 

(FISH), instrumento (Anexo IV) que fornece uma avaliação objetiva da capacidade funcional 

do paciente. Este protocolo, foi validado para avaliar a função músculo esquelética de pessoas 

com hemofilia, tem uma excelente confiabilidade e auxilia na escolha do tratamento para evitar 

e corrigir alterações articulares22,23. Aliado a isso, o FISH avalia a independência funcional em 

três categorias: autocuidado, transferências e mobilidade com a realização de oito atividades: 

“alimentar-se e arrumar-se”; “tomar banho”; “vestir-se”; “sentar-se e levantar-se”; 
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“agachamento”; “padrão da marcha”; “subir e descer escadas” de 12 a 14 degraus” e “correr”. 

A pontuação atribuída a cada atividade pode variar de 1 a 4, e independe de assistência 

necessária para realizar a tarefa, de modo que, quanto maior a pontuação, melhor a capacidade 

funcional7,22,23. O tempo de aplicação é de 12-15 minutos. 

4.9 Avaliação das alterações articulares 

Para avaliação das alterações articulares foi aplicado o Hemophilia Joint Health Score 

(HJHS) 2.1 ou Escore de Saúde Articular em Hemofilia (HJHS) que é um instrumento (Anexo 

V) de exame físico amplamente utilizado em crianças e adolescentes, no entanto, sua aplicação 

não se limita somente a esta população20,25. Ele consiste em um protocolo que mede o impacto 

do sangramento nas articulações mais afetadas, como cotovelos, joelhos e tornozelos, através 

da avaliação dos seguintes parâmetros: presença de edema, duração do edema, atrofia muscular, 

alinhamento axial, crepitações aos movimentos, perda da flexão, instabilidade, dor articular, 

força e marcha. É composto por 11 itens que seguem uma escala de 0-1 a 0-4 em cada 

articulação, onde a pontuação máxima é de 120 pontos para a avaliação das articulações, 

acrescidos de quatro pontos na marcha global. Quanto maior a pontuação alcançada, pior é o 

estado de sua saúde articular7,17,18,19. A aplicação deste protocolo tem duração de 20 a 30 

minutos em pacientes com articulações afetadas. No entanto, em pacientes com articulações 

não afetadas, a duração da avaliação tem um tempo médio de 15 minutos. Esse instrumento é 

confiável, validado e muito utilizado em pacientes que seguem o tratamento de profilaxia, por 

serem sensíveis a alterações articulares19,20,21. 

 

4.10 Lista de Atividades para Hemofilia (HAL) 

O Hemophilia Activities List (HAL) é um instrumento específico, que foi aplicado na 

população de estudo para avaliar as atividades cotidianas (Anexo VI), que podem ser difíceis 

para hemofílicos adultos realizarem. Este, consiste em um questionário que é respondido pelo 

próprio paciente, e o tempo para responder leva em média de 5 a 10 minutos3,7,25,28,29. É um 

instrumento de avaliação que contém 42 itens, relacionados com 7 planos: deitado, sentado, 

ajoelhado, em pé, funções das pernas, funções dos braços, uso de transporte, autocuidado, 

atividades domésticas, atividades de lazer e esportes. Os itens são respondidos conforme a 

situação que mais representa o hemofílico com: impossível, sempre, geralmente, às vezes, quase 

nunca, nunca. As respostas são pontuadas em uma escala Likert de 6 pontos, e algumas questões 
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tem a opção não aplicável para alguns itens. Quanto maior a pontuação melhor as funções, e 

uma pontuação resumida pode ser calculada das extremidades: extremidade superior, 

extremidade inferior básica e extremidade inferior complexa 25,28,29. 

4.11 Avaliação da Qualidade de Vida dos Hemofílicos Adultos  

Para avaliação da qualidade de vida da população de estudo, foi utilizado o instrumento 

Hemophilia-Specific Quality of Life Index (Haem-A-Qol). Este instrumento foi desenvolvido 

especificamente para pacientes hemofílicos adultos e aborda questões sobre as percepções de 

vida, condições de saúde e tratamento, sendo um instrumento confiável e aprovado para avaliar 

a qualidade de vida de pessoas com hemofilia (Anexo VII). É composto por 46 itens 

pertencentes a 10 dimensões: saúde física, sentimentos, autopercepção, esporte e lazer, trabalho 

e escola, enfrentamento, tratamento, futuro, planejamento familiar, relacionamentos e 

sexualidade5,6,15,26. A faixa de pontuação varia em uma escala de 0 a 100, sendo que a maiores 

pontuações indicam uma melhor qualidade de vida26. A média de tempo de conclusão da 

aplicação é de 14 minutos5.  

4.12 Análise de Dados  

As análises descritivas e estatísticas foram realizadas usando o software GraphPad 

Prism (v.8.0.1). Os dados epidemiológicos e clínicos foram apresentados em formas de tabelas, 

elaboradas com o programa Microsoft Excel. Os dados obtidos a partir dos instrumentos 

Functional Independence Scale for Haemofilia (FISH), Hemophilia Joint Health Score (HJHS), 

e Hemophilia Activities List (HAL) e Hemophilia-Specific Quality of Life Index (Haem-A-Qol), 

estão demonstrados em formato de figuras de distribuição e frequências. O teste de Shapiro-

Wilk foi utilizado para verificar a distribuição e a normalidade das variáveis, mostrando uma 

distribuição paramétrica. A comparação dos dados categóricos foi realizada com o teste χ2 ou 

exato de Fisher. A comparação dos dados contínuos entre os grupos foi realizada através do 

teste t de Student, com intervalo de confiança de 95% (IC 95%). Uma matriz de correlação de 

Pearson, foi utilizado a fim de investigar a relação entre os resultados obtidos com os 

instrumentos aplicados no estudo. Os níveis de significância estatística em todas as análises 

foram definidos com o p<0,05. 

5 RESULTADOS  

 Foram submetidos a avaliação da capacidade funcional, saúde articular, atividades 

cotidianas e qualidade de vida um total de 30 indivíduos do sexo masculino. Estes foram 
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divididos em dois grupos, de acordo com os critérios de gravidade: Grupo 1 (G1) de indivíduos 

com hemofilia leve e moderada (n=12) e Grupo 2 (G2) de indivíduos com hemofilia grave 

(n=18). A média de idade para ambos os grupos foi de 34, conforme demonstrado na tabela 1. 

No que se refere a local de residência, os indivíduos de ambos os grupos (G1 e G2) residiam 

em sua maioria na cidade de Manaus (50% e 83%, respectivamente).  

Quanto ao relato de doença crônica, foi observado que em ambos os grupos havia 

portadores de hipertensão e diabetes mellitus (25% e 11%, respectivamente). A realização de 

consultas médicas, pelos pacientes em função da hemofilia, nos últimos 12 meses, foi referida 

no G1 por 12 (100%) pacientes, e no G2, esse percentual correspondeu a 17 (94%). Já o 

tratamento fisioterapêutico, realizado exclusivamente em função das consequências da 

hemofilia, foi relatado por 9 (75%) pacientes do G1, e por 16 (89%) indivíduos do G2. Com 

relação ao tipo de hemofilia, no G1, 11 (92%) eram pacientes com hemofilia A e 01 (8%) 

paciente com hemofilia B, e no G2, 16 (89%) eram pacientes com hemofilia A e 02 (11%) 

pacientes com hemofilia B.  

Por fim, podemos observar na Tabela 1 os dados sobre o uso do fator de coagulação. 

Nota-se que maioria dos indivíduos do G1 (66%) fazem o uso do fator por demanda de 

emergência, enquanto o G2, faziam uso do fator como profilaxia secundária (56%) e terciária 

(39%), com diferença estatística significativa entre eles (p=0,0016).  

Tabela 1 – Características sociodemográficas e clínicas dos pacientes com hemofilia 

incluídos no estudo.  

Características 

Grupo Clínico dos Pacientes 

p Grupo 1 

(n=12) 

Grupo 2 

(n=18) 

Idade ± DP 34 ±10 34 ±10 >0,999 

Local de Residência 

Manaus 06 (50%) 15 (83%) 
0,1019 

Interior  06 (50%) 03 (17%) 

Outra Doença crônica 

Sim 03 (25%) 02 (11%) 
0,3173 

Não 09 (75%) 16 (89%) 

Consulta médica por causa da hemofilia nos últimos 12 meses 

Sim  12 (100%) 17 (94%) 
0,4063 

Não - 01 (6%) 
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Fisioterapia por causa da hemofilia 

Sim  09 (75%) 16 (89%) 
0,3173 

Não 03 (25%) 02 (11%) 

Tipo de Hemofilia 

A 11 (92%) 16 (89%) 
>0,9999 

B 01 (8%) 02 (11%) 

Uso do fator 

Demanda 08 (66%) 01 (5%) 

0,0016 Profilaxia Secundária 02 (17%) 10 (56%) 

Profilaxia Terciária 02 (17%) 07 (39%) 

Legenda: Grupo 1: indivíduos com hemofilia leve e moderada; Grupo 2: indivíduos com hemofilia 

grave. 

Em relação as alterações articulares e presença de próteses avaliados nos pacientes 

hemofílicos incluídos no estudo, observamos que há a presença de artropatia hemofílica nos 

ombros e cotovelos somente no grupo grave, tendo uma diferença significativa apenas para a 

artropatia hemofílica de cotovelo (p=0,0455). Em relação a Artropatia hemofílica de joelho e 

tornozelo, observamos a presença em ambos os grupos, sem diferença significativa. Por fim, 

avaliamos a presença de próteses de joelho, sendo observado apenas no Grupo 2. Os dados 

descritos acima estão demonstrados na Tabela 2.  

Tabela 2 – Alterações articulares e presença de próteses nos pacientes com hemofilia 

incluídos no estudo.  

Características 

Grupo Clínico dos Pacientes 

p Grupo 1 

(n=12) 

Grupo 2 

(n=18) 

Artropatia hemofílica de ombro 

Sim  - 01 (6%) 
0,4063 

Não 12 (100%) 17 (94%) 

Artropatia hemofílica de cotovelo 

Sim  - 05 (28%) 
0,0455 

Não 12 (100%) 13 (72%) 

Artropatia hemofílica de joelho 

Sim  01 (8%) 07 (39%) 
0,0637 

Não 11 (92%) 11 (61%) 

Artropatia hemofílica de tornozelo 

Sim  01 (8%) 02 (11%) 
0,8038 

Não 11 (92%) 16 (89%) 
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Próteses de Joelho 

Sim  - 04 (22%) 
0,0794 

Não 12 (100%) 14 (78%) 

Legenda: Grupo 1: indivíduos com hemofilia leve e moderada; Grupo 2: indivíduos com hemofilia 

grave. 

A Figura 5 ilustra a média do score de cada instrumento utilizado na avaliação da 

capacidade funcional do paciente, saúde articular, atividades cotidianas e qualidade de 

vida. Observamos que, na avaliação da capacidade funcional desses pacientes, indivíduos 

do G1 apresentaram maior score (30,1 ±2,7) na avaliação do instrumento FISH, quando 

comparados ao G2 (26,3 ±5,1), com diferença estatisticamente significativa (p=0,029). 

Além disso, avaliamos também, a saúde articular de pacientes com hemofilia, através da 

comparação entre as médias do score do instrumento HJHS de ambos os grupos, e 

observamos que o G1 apresentou menor média do score (14,7 ±23,4) quando comparado 

ao G2 (40,4 ±23,9) sendo observado que essa diferença era estatisticamente significativa 

(p=0,007).  

Adicionalmente, avaliamos a realização de atividades cotidianas de pacientes com 

hemofilia, sendo observado que o G1, apresentou maior média (84,6 ±16,3) no score do 

instrumento HAL quando comparado ao G2 (63,8 ±19,6), com diferença estatística 

significante (p=0,005). Em seguida foi avaliado a qualidade de vida, não sendo observado 

diferença significativa na comparação entre as medias do score do instrumento Haemo-

A-Qol (G1= 28,8 ±6,9 vs G2= 29,3 ±4,8, p=0,8357).  

 

 

Figura 5: Média do Score Total dos instrumentos para avaliação da capacidade funcional do paciente 

(FISH), saúde articular (HJHJ), atividades cotidianas (HAL) e qualidade de vida (Haemo-A-Qol) nos 

grupos de pessoas com hemofilia leve e moderada (G1) e grave (G2).    

G1 G2

0

FISH
Score Total

p=0.02932

16

G1 G2

0

60

120

HJHS
Score Total

p=0.007

G1 G2

HAL
Score Total

100

50

p=0.005

G1 G2

0

40

100

Heamo-A-Qol
Score Total

NS

A B C D



45 

 

 

Posteriormente, analisou-se a correlação entre os scores total obtidos na avaliação da 

capacidade funcional do paciente (FISH), saúde articular (HJHJ), atividades cotidianas (HAL) 

e qualidade de vida (Haemo-A-Qol) nos grupos de estudo. Os dados estão demonstrados na 

Figura 6. Incialmente observa-se que há correlação negativa entre os instrumentos FISH vs 

HJHS (r2=-0.8140, p<0,0001) e HJHS vs HAL (r2=-0.7663, p<0,0001). Posteriormente, 

demonstra-se que há correlação positiva entre os instrumentos FISH vs HAL (r2=0.6774, 

p<0,0001). Em relação ao instrumento Haemo-A-Qol, não se observou correlação entre o score 

desse instrumento com os demais avaliados (FISH, HJHS e HAL). 

 

Figura 6: Análise de correlação entre os instrumentos para avaliação da capacidade funcional 

do paciente (FISH), saúde articular (HJHS), atividades cotidianas (HAL) e qualidade de vida 

(Haemo-A-Qol) nos grupos de pessoas com hemofilia leve e moderada (G1) e grave (G2) 

 

Quando se avaliou as correlações entre os instrumentos utilizados apenas com os 

indivíduos do G1, observou-se apenas correlações negativas significativas entre os 

instrumentos FISH vs HJHS (r2=-0.6928, p=0.0125) e HJHS vs HAL (r2=-0.6840p=0.0142), 

conforme demonstrado na Figura 7. 
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Figura 7: Análise de correlação entre os instrumentos para avaliação da capacidade funcional 

do paciente (FISH), saúde articular (HJHS), atividades cotidianas (HAL) e qualidade de vida 

(Haemo-A-Qol) no grupo de pessoas com hemofilia leve e moderada (G1). 

A Figura 8 resume os resultados das análises de correlação entre os instrumentos 

utilizados com os indivíduos do G2. Foi observado correlações negativas e positivas 

significativas entre os instrumentos FISH vs HJHS (r2=-0.8356, p<0.001), HJHS vs HAL (r2=-

0.7006, p=0.0012) e FISH vs HAL (r2=0.6714, p=0.0023), respectivamente. Como observado 

nas análises combinadas entre os grupos G1 e G2, não há correlação entre o score do 

instrumento Haemo-A-Qol com os demais scores obtidos com os instrumentos FISH, HJHS e 

HAL. 
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Figura 8: Análise de correlação entre os instrumentos para avaliação da capacidade funcional do paciente (FISH), 

saúde articular (HJHS), atividades cotidianas (HAL) e qualidade de vida (Haemo-A-Qol) no grupo de pessoas com 

hemofilia grave (G2). 

6 DISCUSSÃO 

Embora avanços significativos, que possa auxiliar os pacientes desde a profilaxia até o 

atendimento multiprofissional ao qual a fisioterapia está incluída, tenham sido observados na 

conduta terapêutica de pessoas com hemofilia, muitas destas pessoas ainda sofrem com 

sangramentos recorrentes e alterações osteomusculares. Estas, por sua vez, podem interferir na 

saúde articular, funcionalidade, atividades de vida diárias e qualidade de vida dessa população. 

Neste cenário, a Fundação Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do Amazonas 

(HEMOAM) é o único local de referência no Estado para atendimento e tratamento de pessoas 

com hemofilia. Muitos dos pacientes hemofílicos atendidos no HEMOAM, deslocam-se do 

interior do estado para a capital Manaus. Essa distribuição geográfica dos pacientes e a distância 

da capital Manaus pode gerar diversos transtornos aos pacientes, visto que alguns pacientes 

podem levar mais de 7 dias para chegarem à capital e receberem tratamento especializado. 

Em nosso estudo, observamos que 100% dos pacientes com hemofilia leve/moderada e 

94% dos hemofílicos graves, relataram consulta médica por causa da hemofilia nos últimos 12 

meses, o que demonstra que esses indivíduos fazem acompanhamento médico periódico. Com 

relação ao local de residência, 50% dos pacientes com hemofilia leve/moderada e 17% dos 
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pacientes com hemofilia grave, deslocam-se do interior do estado para receberem atendimento 

médico na capital do estado. Muitos pacientes com hemofilia grave residem na capital, no 

entanto, alguns anteriormente residiam no interior, mas em virtude da gravidade da doença, 

acabaram mudando-se para Manaus em busca de melhores condições de tratamento. A presença 

de outras doenças crônicas, que poderiam influenciar na qualidade de vida de pessoas com 

hemofilia, foi pouco relatada na população de estudo. Entretanto, no que se refere a 

acompanhamento fisioterapêutico, observou-se que 89% das pessoas com hemofilia grave, por 

conta das complicações da doença, ocorrência de constantes sangramentos, hemartroses 

recorrentes, frequentes alterações osteomioarticulares e principalmente quadros álgicos, 

necessitam de acompanhamento fisioterapêutico e de manejo terapêutico, seja para prevenção 

de novas alterações articulares ou retardamento da progressão das artropatias já existentes.71 

No que se refere ao uso do fator, em nosso estudo observou-se que 66% das pessoas 

com hemofilia leve/moderada fazem uso do fator por demanda de emergência ou episódico, ou 

seja, após o episódio hemorrágico. Nesse sentido, a recorrência de sangramentos nesses 

indivíduos é menor, e quando aliada ao uso do fator, auxilia na preservação da saúde articular 

e funcionalidade desses indivíduos.71 Por outro lado, em pessoas com hemofilia grave, a 

frequência dos episódios de sangramentos recorrentes é maior e a principal manifestação clínica 

são as hemartroses de repetição, que levam a degeneração da articulação e promovem a 

artropatia hemofílica.71,72 

Em nossos achados, 56% das pessoas com hemofilia grave fazem uso do fator por 

profilaxia secundária, que é iniciada somente após dois ou mais episódios de sangramentos 

articulares, porém, antes do início da doença articular.71 Ainda, outros 39% de pacientes com 

hemofilia grave, fazem o uso do fator por profilaxia terciária, que é iniciada após o início da 

doença articular documentada, e normalmente isso ocorre na idade adulta.71 Nesse contexto, o 

estudo de Collins e colaboradores, e Gupta e colaboradores, demonstrou que o uso do fator 

como profilaxia secundária diminuiu o número de episódios de hemartroses, em comparação 

com a terapia sob demanda, o que reforça a necessidade do tratamento profilático continuo 

nesse grupo.72  

Em nosso estudo, observamos que as articulações mais comprometidas em pessoas com 

hemofilia grave foram:  joelho (39%), cotovelo (28%) e tornozelo (11%), e esses achados estão 

em conformidade com o que foi demonstrado por Paval e colaboradores, e Karim e 
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colaboradores, que também encontraram um comprometimento articular maior no joelho em 

seus respectivos estudos.65,66 Também observou-se que, 22% dos indivíduos do grupo G2, 

relataram o uso de prótese de joelho, o que indica que estes indivíduos podem apresentar padrão 

de marcha alterado, e concomitantemente, apresentar grau de acometimento grave também no 

tornozelo, apesar de que, em ordem de frequência, a articulação mais comprometida depois do 

joelho, seja o cotovelo nessa população. Entretanto, nos indivíduos do G1, não se observou 

alterações articulares no cotovelo, o que indica que, ao contrário dos pacientes com hemofilia 

grave, estes indivíduos mantém as funções articulares do cotovelo sem artropatia. Apesar disso, 

não se deve descartar a hipótese de que, esses indivíduos não tenham hemartrose nessa 

articulação.  

O tratamentos adjuvantes são necessários nesses pacientes, além das medidas 

profiláticas, tendo a fisioterapia um papel de destaque como parte integrante do tratamento da 

coagulopatia, uma vez que, esta dispõe de ferramentas e instrumentos capazes de avaliar, tratar 

e/ou retardar a progressão das alterações osteomioarticulares nesses indivíduos.71,72 O FISH é 

uma ferramenta de avaliação da capacidade funcional do paciente, baseada em seu desempenho 

na execução dos aspectos ligados ao autocuidado, transferências e locomoção. As pontuações 

variam de 1 a 4 pontos para cada atividade, totalizando 32 pontos, que indicam um melhor grau 

de independência funcional, de modo que, cada ponto deve ser atribuído de acordo com a 

capacidade de execução da ação realizada pelos pacientes, e não baseado na subjetividade do 

aplicador.  

Nosso estudo demonstrou que pessoas com hemofilia leve e moderada (G1), 

apresentaram maior média nos scores dos instrumentos FISH e HAL, o que indica que nesses 

indivíduos a funcionalidade e as atividades do cotidiano estão preservadas, ou seja, sem 

alterações que interfiram na realização delas. No entanto, quando observamos as pessoas com 

hemofilia grave (G2), verificamos que esses indivíduos apresentam menor escore de FISH e 

HAL, o que indica que esses indivíduos têm maior comprometimento na funcionalidade e nas 

atividades do cotidiano. Nossos achados referentes a média do score FISH em pessoas com 

hemofilia leve e moderada, estão em conformidade com o que foi demonstrado em estudos 

anteriores.62 Em contrapartida, nossos achados também contrastam com o que foi demonstrado 

por Ferreira e colaboradores, em que não foram observadas diferenças estatisticamente 

significativas no score FISH de pessoas com hemofilia moderada e grave.63,71  
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O HJHS é uma ferramenta que mede o impacto do sangramento nas articulações mais 

afetadas em pessoas com hemofilia, como cotovelos, joelhos e tornozelos, através dos seguintes 

parâmetros de avaliação: edema, duração do edema, atrofia muscular, crepitações no 

movimento articular, alterações da amplitude de movimento de flexão e extensão, dor nas 

articulações e força.61,69 Também é possível avaliar através do HJHS, as habilidades de marcha, 

com score que vai de 0 (melhor saúde articular) a 124 (pior saúde articular). Muitos estudos, 

têm comentado a respeito do tempo de aplicação do HJHS em crianças e adultos, e opções mais 

curtas do instrumento têm sido propostas. 61,69 

Em nosso estudo, observou-se que pessoas com hemofilia grave apresentaram média do 

score HJHS consideravelmente maior quando comparado as pessoas com hemofilia leve e 

moderada, o que aponta para um severo comprometimento da saúde articular nesse grupo. 

Nossos achados, referentes a média do score HJHS em pessoas com hemofilia grave, estão em 

conformidades com estudos anteriores que demostraram escore HJHS mais alto nesses 

pacientes.61,70 

O HAL consiste em uma ferramenta capaz de mensurar o impacto da hemofilia nas 

habilidades funcionais do cotidiano em adultos, através da autopercepção do indivíduo. O 

desempenho é classificado em uma pontuação que varia de 0 (pior desempenho) a 100 (melhor 

desempenho). Em nossos achados, foi observado que pacientes com hemofilia leve/moderada 

têm um desempenho favorável quando comparados a pessoas com hemofilia grave, o que 

reforça a afirmação de que a gravidade da doença em nossa avaliação, contribuiu 

significativamente para um pior desempenho na execução das atividades do cotidiano. Nossos 

dados são consistentes com o que foi demonstrado por Kuijlaars e colaboradores, que 

demonstraram média do score HAL elevada em pessoas com hemofilia leve/moderada quando 

comparadas a pessoas com hemofilia grave, o que indica que pacientes com hemofilia 

leve/moderada relatam menos limitações, como mencionado anteriormente.69  

Aliado a isso, o estudo de Brodin e colaboradores, demonstrou que pessoas com 

hemofilia que iniciaram o tratamento profilático de forma precoce, relataram uma desempenho 

funcional significativamente melhor em todas as atividades do cotidiano, quando comparados 

a pessoas com hemofilia que fazem tratamento tardio.74 Este aspecto também reforça a 

necessidade do inicio do tratamento profilático de forma precoce, se possível ainda na infância, 
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e consolida a imprescindibilidade do acompanhamento fisioterapêutico como parte do 

tratamento da coagulopatia, ainda nos primeiros anos de vida.  

Nesse sentido, avaliar as consequências da hemofilia para o paciente, assim como, os 

efeitos do tratamento profilático sob o ponto de vista da pessoa com hemofilia, é significante 

para consolidar o custo elevado do tratamento desta condição crônica e consideravelmente 

debilitante. Nesse contexto, a Organização Mundial da Saúde (OMS) define qualidade de vida 

como: “a consciência do indivíduo de sua posição na vida no contexto da cultura e sistema de 

valores em que vive e em relação aos seus objetivos, expectativas, padrões e preocupações”. 

Desse modo, ferramentas como o Haemo-A-Qol, capazes de avaliar a qualidade de vida em 

pessoas com hemofilia, poderiam amparar a tomada de decisões clínicas, além de consolidar o 

estabelecimento da equipe multiprofissional no tratamento da hemofilia, considerando a 

gravidade das manifestações sintomatológicas, as possíveis complicações inerentes ao 

tratamento e a relação desses sintomas com o cotidiano do paciente.75-78  

Neste cenário, nossos achados apontam que a percepção da qualidade de vida entre 

pessoas com hemofilia leve/moderada e grave, não foi diferente, o que revela que mesmo com 

as alterações osteomioarticulares, especialmente em pacientes graves, pela concepção 

individual de cada participante do estudo, observou-se uma adaptação as limitações existentes. 

Apesar disso, Baek e colaboradores demonstraram que a média do score Haemo-A-Qol em 

pessoas com hemofilia moderada foi maior quando comparada a média de pessoas com 

hemofilia grave, em um estudo realizado na Coréia.80 

Entretanto, nossos dados mostram que as limitações apresentadas em nossa população, 

por sua vez, não estariam influenciando a qualidade de vida de pessoas com hemofilia em nosso 

estudo. Embora houvesse a expectativa de um pior score do Haemo-A-Qol em pessoas com 

hemofilia grave, destaca-se que a percepção em nossa população, possa não ter sido evidenciada 

em virtude do pequeno tamanho amostral.   

Há poucos estudos que correlacionam a avaliação da capacidade funcional, saúde 

articular, atividades cotidianas e qualidade de vida em pessoas com hemofilia. O estudo de 

Soares e colaboradores, realizado em pessoas com hemofilia atendidos na Fundação 

Hemocentro de Brasília, demonstrou uma correlação negativa forte entre os scores FISH vs 

HJHS, o que corroboram nossos achados. Outro estudo, descrito por Ribeiro e colaboradores, 

também demonstrou correlação negativa forte entre FISH vs HJHS, confirmando os achados 
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em nosso estudo. Isso aponta que, quanto maior o FISH, melhor o escore, ao passo que, quanto 

menor o HJHS, melhor o escore.64,78  

Em continuidade, ao observarmos a correlação entre o score HJHS vs HAL, observou-

se uma correlação negativa em nosso estudo, e esses achados estão em conformidade com o 

que foi demonstrado por St-Louis e colaboradores.61 Nesse contexto, quanto maior o HJHS, 

pior o score, ao passo que, quanto maior o HAL, melhor o score.  Nossos achados referentes a 

correlação positiva encontrada em nossa população entre o score FISH vs HAL, contrastam 

com o estudo de Poonoose e colaboradores, onde estes, por sua vez, demonstraram correlação 

negativa entre FISH vs HAL, em uma coorte com hemofilia na Índia. 61 

A falta de estudos correlacionando do score Haemo-A-Qol com os scores FISH, HJHS, 

e HAL, pode explicar a adaptação física e psicológica das pessoas com hemofilia às limitações 

decorrentes da saúde articular e funcionalidade comprometida, encontrada em estudos 

anteriores.64 Além disso, vale a pena ressaltar que em nossa avaliação, todos os pacientes 

receberam o fator, seja por demanda ou profilaxia secundaria ou terciária, o que aponta para o 

uso do fator estar relacionado a uma melhor qualidade de vida na população de estudo.64,67,68  

 O presente estudo apresentou algumas limitações, tais como o número de participantes 

do estudo ser relativamente menor, quando comparado a outros estudos prospectivos e a 

ausência de algumas informações em prontuários dos pacientes, tais como: níveis séricos de 

inibidor do fator, avaliação ortopédica, exames de imagem como o raio-x ou ressonância 

magnética das articulações. Assim como, o auxílio de um ultrassom, equipamento altamente 

sensível para detecção precoce da artropatia hemofílica, poderiam ter nos auxiliado em uma 

avaliação da saúde articular mais apurada na população de estudo. Embora o presente estudo 

forneça dados relevantes acerca da saúde articular, funcionalidade, atividade de vida diária e 

qualidade de vida de pessoas com hemofilia, se fazem necessários outros estudos que busquem 

contribuir com dados clínicos e laboratoriais sobre a influência das alterações 

osteomioarticulares em pessoas com distúrbios da coagulação. 

7 CONCLUSÃO  

Em conjunto, nossos dados mostram que a hemofilia A grave foi o tipo de hemofilia 

mais frequente entre os indivíduos. Ainda, metade dos pacientes com hemofilia leve/moderada 

são oriundos do interior do estado e, portanto, eventualmente necessitam de deslocamento para 

a capital para receberem atendimento médico. Aliado a isso, alguns pacientes com hemofilia 
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grave que residiam no interior do estado, acabaram mudando-se para a capital em virtude da 

gravidade da doença, e em busca de melhores condições de tratamento. 

O presente estudo, identificou que os instrumento de avaliação da capacidade funcional, 

saúde articular, atividades cotidianas e qualidade de vida foram capazes de identificar alterações 

articulares e musculoesqueléticas em pessoas com hemofilia. Além disso, pacientes com 

hemofilia grave apresentaram mais alterações osteomioarticulares com elevado grau de 

comprometimento articular e funcional que pessoas com hemofilia leve/moderada. Em 

continuidade, demonstramos que, apesar de pessoas com hemofilia realizarem 

acompanhamento médico periódico e efetuarem profilaxia com o uso do fator, muitas 

apresentam alterações osteomioarticulares com alto grau de comprometimento articular, 

especialmente os graves. Estes, por sua vez, necessitam de acompanhamento fisioterapêutico 

constante, para que se possa prevenir ou retardar a progressão do acometimento articular e o 

surgimento de novas artropatias. Entretanto, também observamos que apesar das muitas 

limitações decorrentes dessas alterações, houve uma adaptação funcional as limitações 

existentes, que foram relatadas sob o ponto de vista do próprio paciente, e estas não impactaram 

na percepção da qualidade de vida do indivíduo.  

Para o nosso conhecimento, este é o primeiro estudo a avaliar capacidade funcional do 

paciente, saúde articular, atividades cotidianas e qualidade de vida em pessoas com hemofilia 

atendidas na Fundação HEMOAM, no entanto, mais estudos são necessários para que se possa 

elaborar um plano de tratamento fisioterapêutico personalizado, de acordo com as limitações 

de cada indivíduo. 
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ANEXO II 

 

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO – TCLE 

 

Centro de Pesquisa: Fundação Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do 

Amazonas (HEMOAM) 

Projeto: Avaliação da funcionalidade de pacientes hemofílicos do estado do Amazonas e 

as implicações na sua qualidade de vida 

 

Pesquisador Principal: Naamy Keely da Silva Simão 
Telefone de contato: (92) 99243-7177  

 

Convidamos o Sr. ou o seu filho a participar da presente pesquisa sobre a avaliação das 

funções dos pacientes com hemofilia (doença que prejudica o estancamento/coagulação do sangue 

em casos de lesões) e como essas funções afetam o dia a dia dos pacientes. O objetivo desta pesquisa 

é avaliar a funcionalidade e a qualidade de vida de pessoas portadoras de hemofilia do estado do 

Amazonas. 

Deixamos claro que sua participação é totalmente voluntária e se não concordar em participar 

ou mudar de decisão e retirar o consentimento a qualquer momento do estudo, o seu tratamento na 

instituição não será prejudicado. Você pode fazer toda pergunta que quiser em qualquer momento do 

estudo. Lembro-lhe também que você tem todo o tempo que quiser para decidir e discutir a situação 

com seus parentes, filhos, amigos, pais ou qualquer pessoa de sua confiança. 

Para que participe da pesquisa é necessário que você seja homem, diagnosticados com 

hemofilia tipo “A” ou “B”, tenha entre 06 a 60 anos de idade e que seja atendido no centro de 

fisioterapia do HEMOAM. 

Caso opte pela participação, a fisioterapeuta pesquisadora fará uma lista de perguntas 

(questionário), onde será perguntada a sua idade, raça, estado civil, escolaridade, profissão/função, 

número de filhos, local de nascimento, cidade onde reside, bairro, renda familiar, tipo de habitação, 

idade de diagnóstico, local de diagnóstico, tipo de hemofilia, dentre outras perguntas mais específicas. 

Essas perguntas serão feitas em local adequado, visando preservar a confidencialidade dos seus dados 

bem como lhe deixar confortável para tirar todas as dúvidas que possam surgir. 

Em seguida, será feita uma avaliação das suas articulações do joelho, cotovelo, tornozelo e 

quadril. Para isto, será utilizada uma fita métrica e um goniômetro (tipo de régua que mede o quanto 

você consegue esticar (estender) e dobrar (flexionar) a sua articulação), se ela tem edema (se está 

inchada), hematoma (se a região está roxa), se há hemartrose (articulação inchada, roxa, inflamada, 

dificuldade para fazer os movimentos) ou contratura (não movimenta articulação). Esse procedimento 

tem como finalidade avaliar a qualidade dos seus movimentos nessas regiões e tem duração de 20 a 

30 minutos. 

Depois será avaliada a sua funcionalidade em algumas tarefas como sentar/levantar, subir 

escadas, correr. Essa etapa tem duração de 10 minutos.  

Após lhes daremos um questionário sobre qualidade de vida onde você responderá perguntas 

como relação a sua saúde física, maneira como você se vê, exporte e lazer, trabalho, tratamento, 

futuro, planejamento familiar, relacionamentos e sexualidade, essas perguntas levam em média 15 a 

20 minutos para responde-las. 

Se em algum momento você sofrer algum dano decorrente da avaliação física ou outra etapa 

do projeto, poderá entrar em contato com a pesquisadora Naamy Keely da Silva Simão, fisioterapeuta 

e responsável pelo projeto, através do telefone (92) 99243-7177. Será dada toda a assistência 

necessária com a finalidade de lhe proporcionar o bem-estar necessário. A pesquisadora garante que 



66 

 

 

você terá acesso à assistência mais rápida possível caso venha a ser acometido por quaisquer tipos de 

danos, sejam eles diretos ou indiretos, imediatos ou tardios, causados pela sua participação nesta 

pesquisa. 

Os riscos estão relacionados a possíveis constragimentos em algumas perguntas de caráter 

pessoal, mas a confidencialidade das respostas disponibilizadas é garantida já que no processamento 

dos dados o seu nome permanecerá em sigilo e será consultado somente pela pesquisadora 

responsável. Há também o risco de sentir dor ao esticar, dobrar ou levantar o braço e a perna, pode 

acontecer o aparecimento de manchas roxas (hematomas) e pequenos inchaços (edema). Acontecendo 

algum desses riscos, você será atendido imediatamente no ambulatório de fisioterapia do HEMOAM 

para diminuir tanto as dores e desconforto quanto o inchaço da região. 

Os benefícios estão relacionados a obtenção e processamento dos seus dados, que auxiliarão 

no entendimento de como esta doença afeta a sua vida no campo físico, emocional, familiar, social, 

profissional. Os resultados possibilitarão os estabelecimentos de protocolos/tratamentos 

fisioterapêuticos melhores e específicos, o que poderá auxiliar na melhora da sua qualidade de vida e 

dos próximos pacientes atendidos. Além disso, esses dados vão auxiliar no estabelecimento de 

medidas sobre como evitar essas lesões e desconfortos, melhorando assim a sua qualidade de vida em 

diversas ações do seu dia a dia. 

Você não terá custos relacionados ao projeto e haverá acompanhaento da pesquisadora. Caso 

seja necessário, você receberá o ressarcimento aos possíveis gastos relacionados à participação no 

estudo. O projeto não prevê compensação fincanceira, entretanto, a assinatura deste termo não lhe tira 

os direitos legais que possui, incluindo o de solicitação de indenização. 

Você pode ser excluído do estudo em razões estabelecidas pela pesquisadora ou se você 

solicitar esta exclusão pelos motivos que você achar pertinentes, sejam eles relacionados a possíveis 

desconfortos ou outras questões pessoais. Caso seja excluído, você receberá uma explicação 

totalmente adequada e detalhada do motivo que levou a sua retirada. Deixa-se claro também que o 

estudo pode ser cancelado por razões administrativas. Ao assinar este Termo de Consentimento Livre 

e Esclarecido, você se compromete a cumprir com os procedimentos do estudo que foram explicados. 

Para obter mais informações sobre este estudo ou para qualquer outra informação sobre 
os seus direitos como participante, ou se você quiser fazer uma reclamação, entre em contato 
com a pesquisador responsável do estudo: mestranda Naamy Keely da Silva Simão, no 
endereço Av. Constantino Nery, 4397 – Chapada, Manaus - AM; telefone (92) 99243-7177; 
e-mail naamykeely@hotmail.com. 

Em caso de dúvidas, denúncias ou reclamações sobre a sua participação e sobre questões 
éticas do estudo, você pode entrar em contato com o Comitê de Ética em Pesquisas (CEP) da 
Fundação Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do Amazonas (HEMOAM); e-mail: 
cephemoam@gmail.com; endereço: na Av. Constantino Nery, 4397- Chapada, Bloco A, 2° 
andar, Sala 13 (CEP-HEMOAM), Chapada, Manaus - AM; telefone: (92) 3655-0114. O 
horário de funcionamento do CEP é de 8 às 14 horas, de segunda à sexta-feira. 

 

Eu (nome completo)____________________________________________________________, 

atesto que li este documento ou ele foi lido para mim e fico ciente e concordo em participar da pesquisa. 

 

Ao final, assumo que: 

1. Tive a oportunidade de tirar dúvidas sobre o estudo; 

2. Recebi informações suficientes sobre o estudo; 

3. Serei informado regularmente sobre qualquer informação que possa afetar a minha 

disponibilidade em   continuar a minha participação no estudo; 
4. Autorizo o acesso às minhas informações confidenciais; 

5. Autorizo o processamento de minhas informações; 

6. Entendo que receberei uma via deste termo; 

mailto:nelfraiji@gmail.com
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7. Entendo que a minha participação é totalmente voluntária; 

8. Entendo que posso retirar o meu consentimento e concluir a minha participação: 
• Em qualquer momento; 
• Sem dar qualquer explicação; 
• Sem que prejudique meu tratamento posterior. 
 

Ofereço livremente o meu acordo para participar deste estudo e dou o meu consentimento para acessar 

e usar os   meus dados nas condições descritas neste Termo de Consentimento Livre e Esclarecido. 

 

( ) SIM ( ) NÃO 
 

 

 

 

 

 

 

 

           _________________________________________                                              ___/___/___ 

              Impreesão digital ou Assinatura do Participante            Local e data 

 

           _________________________________________                              ___/___/___ 

                             Assinatura da Testemunha                                                                    Local e data 

 

           _________________________________________                  ___/___/___ 

   Assinatura do Pesquisador                                        Local e data                                                           
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ANEXO III 

 

Questionário sociodemográfico referente ao projeto: 

 “Avaliação da funcionalidade de pacientes hemofílicos do estado do Amazonas e as 

implicações na sua qualidade de vida” 

 

Nome completo: _________________________________________________________ 

Idade: __________ Raça: ________________ 

Profissão/função: _________________________________________ 

Cidade de nascimento: _________________ Cidade onde reside: ________________ 

Bairro: _________________ 

Estado civil: (   ) solteiro    (   ) casado   (   ) noivo   (   ) divorciado  (   ) viúvo   (   ) separado  

(   ) outro: __________ 

Tem filhos? (    ) SIM     (   ) NÃO   Se sim, quantos?___________  

Possui plano de saúde?  (    ) SIM     (   ) NÃO   

Procurou ajuda médica nos últimos 12 meses, por causa da hemofilia?  

(    ) SIM     (   ) NÃO 

1. Acerca de informações relacionadas a sua escolaridade, responda: 

a) Você possui ensino fundamental completo?  (    ) SIM     (   ) NÃO    

b) Você possui ensino médio completo?  (    ) SIM     (   ) NÃO    

c) Você possui ensino superior completo?  (    ) SIM     (   ) NÃO 

 

2. Sobre os aspectos relacionados à renda, responda: 

a) Qual a sua renda mensal?  

(   ) Não possui renda 

(   ) Entre R$ 500,00 e R$ 1.100,00 

(   ) Entre R$ 1.100,00 e R$ 1.600,00 

(   ) Entre R$ 1.600,00 e R$ 2.400,00 

(   ) Entre R$ 2.400,00 e R$ 3.000,00 

(   ) Entre R$ 3.000,00 e R$ 4.500,00 

(   ) Acima de R$ 4.00,00 
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b) Possui auxílio ou aposentadoria por doença?      (   ) SIM               (   )  NÃO 

 

3. Sobre a sua residência, responda: 

a) De que material é feito sua moradia?                          b) Essa moradia é: 

(   ) Alvenaria                                                                      (   ) Alugada                                                           

            (   ) Madeira                                                                        (   ) Própria  

            (   ) Taipa                                                                            (   ) Cedida  

            (   ) outro:____________________ 

 

4) Sobre a hemofilia, responda: 

a) Com quantos anos foi diagnosticado? _____________________ 

b) Em que instituição de saúde? ____________________________ 

c) Qual o tipo de hemofilia? _______________________________ 

d) Passou por consulta médica nos últimos 12 meses, por causa da hemofilia? (    ) SIM     

(   ) NÃO  

e) Qual tipo de tratamento?  (   ) demanda    (   ) profilaxia primária   (   ) profilaxia 

secundária  (   ) profilaxia terciária 

f) Possui outra doença crônica? (    ) SIM     (   ) NÃO    Se sim, qual? 

_________________________ 

g) Procurou atendimento médico nos últimos 12 meses, por outra causa que não a 

hemofilia?                               (    ) SIM     (   ) NÃO    

h) Faz ou já fez acompanhamento fisioterapêutico no HEMOAM? (    ) SIM  (    ) NÃO 

Se não, qual o motivo? Não foi indicado (     )   não conseguiu agendar (    ) tem medo 

de piorar com as sessões (    ) não tenho interesse (    ) não sabia que havia fisioterapia 

para hemofílicos (   )  

 

Reitera-se que todos os dados obtidos serão mantidos sob confidencialidade pela 

pesquisadora responsável e qualquer dúvida ou questionamento pode ser feito durante a 

aplicação deste documento. 
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ANEXO IV 

 

 

Escore de Independência Funcional em Hemofilia (FISH) 

 

 LISTA DAS ATIVIDADES 

TESTADAS 

    

CUIDADOS 

PESSOAIS 

     

   1-Alimentar-se e arrumar-se 1 2 3 4 

   2- Tomar Banho 1 2 3 4 

   3- Vestir-se 1 2 3 4 

TRANSFERÊNCIAS      

   4- Sentar-se e levantar-se 1 2 3 4 

   5- Agachamento 1 2 3 4 

LOCOMOÇÃO      

  6- Padrão de Marcha 1 2 3 4 

  7- Subir e descer escadas (12 a 

14 degraus) 

1 2 3 4 

 8- Correr 1 2 3 4 

                              

Observações: As pontuações variam de 1 a 4 para cada atividade, dependendo do grau de 

independência. 1: incapaz de realizar; 2: requer ajuda de um assistente/auxílio; 3: capaz de 

realizar a atividade sem auxílio, mas não como um indivíduo saudável; 4: capaz de realizar a 

atividade como outros indivíduos saudáveis.  
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ANEXO V 
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ANEXO VI 

 

 

LISTA DE ATIVIDADE EM HEMOFILIA (HAL) 

 

Deitado/sentando/ 

Ajoelhado/em pé 

N/D Impossível sempre Usualmente As 

vezes 

Quase 

Nunca/raramente 

Nunca 

1.Sentado (por 

exemplo, em uma 

cadeira  ou sofá) 

       

2.Levantar-se de 

uma cadeira com 

braços. 

       

3. Levantar-se de 

uma cadeira sem 

braços. 

       

4. Ajoelhado/de 

cócoras 

       

5. Inclinando-se 

para a frente. 

       

6. Ajoelhar-se por 

mais tempo. 

       

7. Agachamento 

por um longo 

período de tempo. 

       

8. Em pé por um 

longo período de 

tempo. 

       

 

Funções das 

pernas 

N/D Impossível sempre Usualmente As 

vezes 

Quase 

Nunca/raramente 

Nunca 

9.Caminhar 

distâncias curtas 

(menos de 1 

quilometro/15 

minutos). 

       

10. Caminhar 

longas distâncias  

(menos de 1 

quilometro/15 

minutos). 

       

11. Andar em 

uma superfície 

macia (por 

exemplo, na praia 

ou floresta). 
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12. Andar em 

uma suoerfície 

irregular (por 

exemplo, 

paralelepípedos, 

calçadas altas). 

       

13. Passeando/ 

(vitrine) compras. 

       

14. Subindo as 

escadas 

       

15. Descendo as 

escadas. 

       

16. Correr (por 

exemplo, para 

pegar o ônibus). 

       

17. Salto        

 

 

 

 

Funções dos 

braços 

N/D Impossível sempre Usualmente As 

vezes 

Quase 

Nunca/raramente 

Nunca 

18. Levantar 

Objetos pesados. 

       

19. Carregar 

objetos pesados 

nos braços 

       

20. Movimentos 

finos das 

mãos(por 

exemplo, botões 

de fechamento). 

       

21. Alcançar em 

cima de sua 

cabeça ( para 

pegar algo de 

uma prateleira 

alta). 

       

 

Uso de 

transporte 

N/D Impossível sempre Usualmente As 

vezes 

Quase 

Nunca/raramente 

Nunca 

22. Andar de 

bicicleta. 

       

23. Entrando e 

saindo de um 

carro 
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24. Usando 

transporte 

público (ônibus, 

trem, metrô) 

       

 

Autocuidados N/D Impossível sempre Usualmente As 

vezes 

Quase 

Nunca/raramente 

Nunca 

25. Secar todo o 

corpo. 

       

26. Colocar uma 

camisa, suéter 

etc. 

       

27. Colocar meia 

e sapatos. 

       

28. Colocar uma 

gravata ou fechar 

o botão superior 

de uma camisa. 

       

29. Indo ao 

banheiro. 

       

 

Tarefas 

domésticas 

N/D Impossível sempre Usualmente As 

vezes 

Quase 

Nunca/raramente 

Nunca 

30. Sair para 

fazer compras 

(comida, bebida, 

etc.) 

       

31. Lavar a 

louça, limpar a 

pia. 

       

32. Limpando a 

casa. 

       

33. Outras 

tarefas 

domésticas ( 

passar a ferro, 

arrumar as 

camas). 

       

34. Fazendo 

biscates ( dentro 

e ao redor de 

casa). 

       

35. Jardinagem.        

 

 

Lazer e esportes N/D Impossível sempre Usualmente As 

vezes 

Quase 

Nunca/raramente 

Nunca 
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36. Brincar (ao ar 

livre, por exemplo, 

com seus filhos) 

       

37. Esportes        

38. Sair ( teatro/ 

museu/cinema/bar). 

       

39. Passatempos        

40. Dança        

41. Sair de férias 

(ativo) 

       

42. Sair de férias 

(passivo; férias na 

praia/hotel). 

       

 

 CRU TOTAL 

Atividades das extremidades superiores: 0 100 

Atividades básicas das extremidades inferiores: 0 100 

Atividades complexas das extremidades inferiores 0 100 

Pontuação da soma 0 100 

 

Adaptações e ajudas 

 

Você possui um carro com adaptações? 

(   ) Não, eu não tenho carro 

(   ) Não, não tenho adaptações no meu carro 

(   ) Sim, eu possuo um carro com (múltiplas respostas são permitidas): 

___________________________________________________________________________

___________________________________________________________________________ 

 

 Você usa auxílios ao realizar determinadas atividades? 

(   ) Não, eu não uso nenhum auxílio 

(   ) Sim, eu uso ( várias respostas são permitidas): 

___________________________________________________________________________

___________________________________________________________________________ 
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ANEXO VI 

 

QUESTIONÁRIO HAEM-A-QOL-PARA 

ADULTOS 
 

Prezado Paciente: 

Queremos saber como você se sentiu nas últimas semanas. Por gentileza, responda às perguntas 

que se seguem neste questionário, que foi elaborado especificamente para pessoas com 

hemofilia. 

Para responder às perguntas que se seguem, pedimos que você siga as instruções abaixo: 

✓ Por favor, leia cada uma das perguntas com atenção. 

✓ Pense em como foram as coisas para você nas últimas semanas. 

✓ Marque um “x” no quadrado correspondente à resposta mais adequada ao seu 

caso. 

✓ Marque somente um “x” por pergunta. 

✓ Não há respostas certas ou erradas. 

✓ O importante é o que você acha. 

✓ É possível que alguns aspectos abordados não se relacionem a você (tempo 

dedicado a Esportes e Lazer, Planejamento Familiar, Trabalho e Escola, se, por 

exemplo, você não trabalha ou não estuda). Nesses casos, marque a resposta 

“não se aplica”. 

 

Todas as suas respostas serão tratadas de forma estritamente confidencial! 

 

Data de preenchimento: _____/_____/_____/(dia/mês/ano) 
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1 – Aqui, gostaríamos de obter informações sobre a hemofilia e a sua SAÚDE FÍSICA... 

No último mês... Nunca Quase 

nunca 

Às vezes Muitas 

vezes 

sempre 

1. ...os meus inchaços 

doeram □ □ □ □ □ 
2. ...tive dores nas juntas □ □ □ □ □ 
3. ...tive dores ao me mexer □ □ □ □ □ 
4. ...tive dificuldade de 

caminhar tanto quanto eu 

queria 

□ □ □ □ □ 

5. ...precisei de mais tempo 

para me arrumar por causa 

do meu estado 

□ □ □ □ □ 

 

2 – ... e, agora, informações sobre como você SE SENTIU por causa da hemofilia. 

No último mês... Nunca Quase 

nunca 

Às vezes Muitas 

vezes 

sempre 

1. ...a hemofilia foi um peso 

para mim □ □ □ □ □ 
2. ...fiquei com raiva por 

causa da hemofilia □ □ □ □ □ 
3. ...fiquei preocupada por 

causa da hemofilia □ □ □ □ □ 
4. ...eu me senti excluído □ □ □ □ □ 

 

3 – Como a hemofilia afeta a MANEIRA COMO VOCÊ SE VÊ? 

No último mês... Nunca Quase 

nunca 

Às vezes Muitas 

vezes 

sempre 

1. ...senti inveja das pessoas 

da minha idade que são 

saudáveis 

□ □ □ □ □ 

2. ...eu me senti satisfeito 

com o meu corpo □ □ □ □ □ 
3. ...a hemofilia tornou a 

minha vida mais difícil □ □ □ □ □ 
4. ...eu me senti diferente dos 

outros por causa da 

hemofilia 

□ □ □ □ □ 

5. ...consegui não pensar na 

hemofilia o tempo todo □ □ □ □ □ 
 

 

 

 

4 – Estas perguntas são sobre ESPORTES E LAZER. 
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No último mês... Nunca Quase 

nunca 

Às vezes Muitas 

vezes 

sempre 

1. ...não pude praticar 

esportes de que gosto por 

causa da hemofilia 

□ □ □ □ □ 

2. ...tive que evitar esportes 

como o futebol □ □ □ □ □ 
3. ...pratiquei tanto esporte 

quanto os outros □ □ □ □ □ 
4. ...não tive liberdade de 

viajar para onde queria □ □ □ □ □ 
5. ...precisei planejar tudo 

com antecedência □ □ □ □ □ 
 

5 – As próximas perguntas são sobre TRABALHO E ESCOLA. 

No último mês... Nunca Quase 

nunca 

Às vezes Muitas 

vezes 

sempre 

1. ...consegui ir para o 

trabalho e para a escola 

regularmente, apesar da 

hemofilia 

□ □ □ □ □ 

2....consegui 

trabalhar/estudar como meus 

colegas saudáveis 

□ □ □ □ □ 

3. ...minhas atividades do dia 

a dia no trabalho/na escola 

foram afetadas pela 

hemofilia 

□ □ □ □ □ 

4. ...tive dificuldade de 

prestar atenção no 

trabalho/nas aulas porque 

estava com dor 

□ □ □ □ □ 

 

6 – As perguntas abaixo tratam de MANEIRAS DE LIDAR COM A HEMOFILIA. 

No último mês... Nunca Quase 

nunca 

Às vezes Muitas 

vezes 

sempre 

1. ...tentei identificar 

imediatamente o início dos 

sangramentos 

□ □ □ □ □ 

2. ...consegui diferenciar se 

estava tendo um 

sangramento ou não 

□ □ □ □ □ 

3. ...consegui controlar meus 

sangramentos □ □ □ □ □ 
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7 – E o seu TRATAMENTO? 

No último mês... Nunca Quase 

nunca 

Às vezes Muitas 

vezes 

sempre 

1. ...fiquei dependente do 

concentrado de fator por 

causa da hemofilia 

□ □ □ □ □ 

2. ...fiquei dependente dos 

médicos para o tratamento 

da hemofilia 

□ □ □ □ □ 

3. ...fiquei aborrecido com a 

quantidade de tempo gasto 

nas aplicações de 

concentrado de fator 

□ □ □ □ □ 

4. ...senti que as aplicações 

de concentrado de fator 

atrapalharam as minhas 

atividades do dia a dia 

□ □ □ □ □ 

5. ...tive medo de ter 

complicações □ □ □ □ □ 
6. ...tive problemas com o 

modo de administração do 

meu tratamento 

□ □ □ □ □ 

7. ...tive medo de que, em 

caso de emergência, outros 

médicos não saibam tratar a 

hemofilia 

□ □ □ □ □ 

8. ...fiquei satisfeito com o 

centro de tratamento de 

hemofilia 

□ □ □ □ □ 

 

8 – O que você pensa sobre o FUTURO? 

Recentemente... Nunca Quase 

nunca 

Às vezes Muitas 

vezes 

sempre 

1. ...tenho achado que vou 

ter dificuldade de levar uma 

vida normal 

□ □ □ □ □ 

2. ...tenho tido esperança de 

que as coisas fiquem 

melhores no futuro 

□ □ □ □ □ 

3. ...tenho me preocupado 

com a possibilidade de que a 

minha doença esteja 

piorando 

□ □ □ □ □ 

4. ...os meus planos de vida 

são influenciados pela 

hemofilia 

□ □ □ □ □ 
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5. ...tenho medo de precisar 

de uma cadeira de rodas □ □ □ □ □ 
 

 

9 – As próximas perguntas são sobre a hemofilia e o seu PLANEJAMENTO FAMILIAR. 

Recentemente... Nunca Quase 

nunca 

Às vezes Muitas 

vezes 

sempre 

1. ...tenho enfrentado 

problemas para ter filhos □ □ □ □ □ 
2. ...tenho tido medo de não 

poder ter filhos □ □ □ □ □ 
3. ...tenho tido medo de não 

conseguir cuidar dos meus 

filhos 

□ □ □ □ □ 

4. ...tenho tido medo de não 

conseguir construir uma 

família 

□ □ □ □ □ 

 

10 – E no que diz respeito a RELACIONAMENTOS E SEXUALIDADE? 

Recentemente... Nunca Quase 

nunca 

Às vezes Muitas 

vezes 

sempre 

1. ...tenho tido dificuldade de 

sair com mulheres por causa 

da hemofilia 

□ □ □ □ □ 

2. ...tenho me sentido 

inseguro nos meus 

relacionamentos com as 

mulheres por causa da 

hemofilia 

□ □ □ □ □ 

3. ...não posso ter um 

relacionamento normal por 

causa da hemofilia 

□ □ □ □ □ 

 

OBRIGADO POR SUA COLABORAÇÃO! 
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