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RESUMO

A hemofilia é uma coagulopatia causada por deficiéncia nos fatores de coagulagdo VIII
(hemofilia A) e IX (hemofilia B). As manifestacdes clinicas sdo evidenciadas por sangramentos
espontaneos e sangramentos intra-articulares conhecidos como hemartroses. Os pacientes com
essa doenca podem apresentar perda de funcdo para determinadas atividades e podem sofrer
impactos ainda desconhecidos na avaliagéo 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 individuos com hemofilia A e 3 com hemofilia B,
do sexo masculino, com idade a partir de 18 anos, atendidos na Fundacdo HEMOAM. A coleta
de dados clinicos foi realizada através de questionario semiestruturado. Os instrumentos
clinimeétricos 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, salde
articular, atividades cotidianas e qualidade de vida da populagéo de estudo. Resultados: o0s
pacientes foram divididos em dois grupos, de acordo com a gravidade da doengca em hemofilia
leve e moderada (Grupo 1 [G1]), com 12 individuo e hemofilia grave (Grupo 2 [G2] com 18
individuos. A média de idade para ambos os grupos foi de 34 anos. O grupo grave apresentou
mais quadro de artropatia hemofilica de cotovelo (p=0,0455). O G1 apresentou score
significativamente maior na avaliagdo do instrumento FISH e HAL, quando comparado ao G2
(p=0,029 e p=0,005, respectivamente). Com relacdo ao HJHS, o G1 apresentou média menor
do score quando comparado ao G2 (p=0,007). N&o foram observadas diferencas
estatisticamente significativas na comparacao entre as medias do score do instrumento Haemo-
A-Qol entre os grupos. Conclusédo: Os pacientes com hemofilia grave apresentaram mais
alteracdes osteomioarticulares com elevado grau de comprometimento articular e funcional que
pessoas com hemofilia leve/moderada. Embora nossos achados sejam promissores, acreditamos
gque mais estudos sdo necessarios para que se possa elaborar um plano de tratamento
fisioterapéutico personalizado, de acordo com as limitagdes de cada individuo, visto que esse é
o primeiro estudo a avaliar capacidade funcional do paciente, saude 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 V111 (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 Fundagio 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 INTRODUCAO

A hemofilia € uma doenca hemorragica hereditéria, genética recessiva associada ao
cromossomo X, que tem como particularidade a deficiéncia de uma proteina plasmatica
envolvida na coagulacéo, também denominada de fator da coagulacdo. > 2 Pode levar a vérios
episodios de sangramentos nas articulacdes e musculos do portador, interferindo na sua

funcionalidade e consequentemente em sua qualidade de vida, 10113

Apresenta os subtipos A e B, onde na hemofilia A, ocorre deficiéncia do fator VIII, e na
hemofilia B ocorre a deficiéncia do fator IX, podendo ser observada nas formas as formas leve,
moderada e gravel. Essas caracteristicas predispdem seus portadores a sangramentos
espontaneos ou a implicacbes de maior gravidade em decorréncia de alguma lesdo por mais

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

Os portadores de hemofilia leve podem sofrer sangramentos excessivos, apos trauma ou
cirurgia e os portadores da forma grave podem ter varios episédios de sangramento apos
pequenos traumas sobretudo em articulagdes e muisculos*?. Dentre os principais problema
relatado pelos pacientes relacionados aos sangramentos estdo as hemartroses que sao
hemorragias intra-articulares. E considerada a principal apresentagdo clinica da hemofilia e
ocorre com frequéncia nesses pacientes, ocasionando dor, edema e imobilidade, além de
resultar em artropatia hemofilica, manifestada por perda de mobilidade articular, contraturas,
atrofia muscular, deformidades articulares e dor. Todos esses fatores acabam gerando

impoténcia funcional grave ao paciente 42598,

Dados do Relatério da Pesquisa Global Anual da Federacdo Mundial de Hemofilia de
2021, apontam que cerca de 241.535 mil pessoas com hemofilia sdo referidas em 118 paises*.
A prevaléncia estimada de hemofilia é de cerca de um caso em cada 5.000 a 10.000 nascimentos
em criancas do sexo masculino, sendo a maioria casos de hemofilia A, que representam 80%
dos casos!. Clinicamente, as hemofilias A e B sdo indistinguiveis e suas diferencas sdo
mostradas apenas por exames laboratoriais e isso torna seu diagndstico um pouco mais
complicado e custoso. O diagndstico diferencial entre as hemofilias é realizado por meio da

dosagem da atividade dos fatores VIII e IX da coagulagdo?.

As alteracdes musculoesqueléticas, comuns em pacientes hemofilicos apresentam
consequéncias diretas na sua funcionalidade, levando inclusive a perda de movimento e perda

de funcéo, além de interferir na qualidade de vida e diminuir a autonomia do paciente®10.14
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Avaliagdes de fatores que interferem em aspectos relevantes relacionados com o
comprometimento funcional e a qualidade de vida do paciente hemofilico, por meio de
instrumentos sensiveis, especificos, de confiabilidade, validados e reproduziveis sdo de extrema
importancia®®. Os protocolos Hemophilia-Specific Quality of Life Index (Haem-a-Qol),
Hemophilia Joint Health Score (HJHS), Functional Independence Scale for Haemofilia FISH
e 0 Hemophilia Activities List (HAL), sdo instrumentos que apresentam essas caracteristicas,
com uma abordagem multidimensional auxiliando no incremento e provisdo de bases para o
planejamento ou a revisdo de um programa terapéutico eficiente, além do acompanhamento da
evolucdo e consequentemente prevengdo de danos mais graves ao paciente, diferente de

avaliac@es clinicas isoladas®’1°.

A presenca de doenca cronica é inversamente proporcional a melhora da qualidade de
vida (QV) das pessoas, justamente porque o individuo portador de uma doenca crénica deve
dispensar uma boa parte da sua vida para se cuidar'?. A Organizacdo Mundial da Satde (OMS)
define QV como "a percepc¢do do individuo de sua posicdo na vida no contexto da cultura e
sistema de valores nos quais ele vive e em relacdo aos seus objetivos, expectativas, padroes e
preocupacdes”, apresentando significados distintos, para pessoas e situacdes diferentes®2. Por
esse motivo as pesquisas que falam sobre QV da pessoa com hemofilia avaliam “0 impacto
fisico e psicossocial que as enfermidades, disfun¢des ou incapacidades podem acarretar para as
pessoas acometidas, permitindo um melhor conhecimento do paciente e de sua adaptacdo a

condicdo".!t

Na ética da fisioterapia o tratamento da hemofilia pode ser realizado através de técnicas
especificas e exercicios que vao beneficiar o paciente em termos de diminuicdo do quadro
algico, 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
tracdo articular, alongamento passivo e facilitagdo neuromuscular proprioceptiva. Este
protocolo foi aplicado em 27 pacientes que apresentavam Artropatia hemofilica do cotovelo no
ano de 2018%. O tratamento para a reabilitacéo fisica com pacientes hemofilicos deve incluir o
controle do edema, exercicios para amplitude de movimentos, exercicios passivos, ativos e

resistidos para fortalecimento muscular81%12.13,
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A prevencdo da piora dos sintomas e possivel perda de funcionalidade, pode ocorrer
com a realizacdo de exercicios fisicos controlados. Esse tipo de intervencdo precoce pode ser
fundamental para que a pessoa com hemofilia mantenha uma boa fungéo articular ao longo de
sua vida. A prevencdo, obviamente, ndo visa a cura da doenca 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 infancia da pessoa com

hemofilia®4,

Embora tenhamos dados dessas avaliagdes em varios centros de saude, ndo ha dados na
area de fisioterapia no Amazonas que avaliem alteracdes na funcionalidade e qualidade de vida
de pessoas com hemofilia. Sendo assim, é de extrema importancia investigar dados que revelem
possiveis alteracBes na funcionalidade e impactos na qualidade de vida de pessoas com
hemofilia. Dados que apresentem o perfil sociodemografico desses pacientes, podem fornecer
informacbes sobre a funcionalidade e quais as implicacbes na qualidade de vida desses
individuos, bem como, subsidiar estratégias de atendimento e acompanhamento dos
hemofilicos atendidos na Fundacdo 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 Unico local para atendimento de mais de 300 pessoas
com hemofilia do Estado do Amazonas, foi importante realizar esse estudo, uma vez que 0s
dados apresentados aqui irdo proporcionar mudancas necessarias para a obtencdo de bem-estar
desses individuos. Além disso, é de suma importancia que se discuta sobre a relevancia dos
problemas da populacdo estudada, possiveis previsdes de condigBes para sua reabilitacdo e
abordagem integral e multidisciplinar do paciente, com enfoque simultdneo em sua
sintomatologia clinica e seu aspecto psicossocial.

Todo o esforco para identificar e descrever a qualidade de vida e funcionalidade das
pessoas com hemofilia podera ser utilizado visando a possibilidade de determinar estratégias e
abordagens que possam ser capazes de promover uma intervencdo com mais precisao, atraves
de técnicas terapéuticas que possam melhorar a qualidade de vida da populacgéo estudada. Além
disso, os achados deste estudo, poderdo proporcionar treinamento e capacitagdo 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

dificil acesso do estado.
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2 REFERENCIAL TEORICO
2.1  Hemostasia

O aparelho circulatério humano é constituido, em sentido geral, de um sistema de tubos
fechados que integram fatores vasculares e sanguineos que precisam estar em equilibrio,
possibilitando que o sangue permaneca liquido no interior dos vasos, evitando assim, a
coagulacdo. Qualquer desequilibrio nesse processo pode levar a alteragdes como

extravasamento ou mudancas no fluxo sanguineo??%,

A hemostasia € um complexo e eficiente mecanismo fisioldgico que tem como objetivo
principal a preservacdo da integridade vascular e do fluxo sanguineo contra a perda néo
controlada de sangue evitando assim, uma lesdo vascular?. E iniciada apos uma ruptura do
endotélio dos vasos sanguineos e trata-se do processo de formacgdo do codgulo sanguineo
constituido por processos de defesa coordenados, em oposi¢do a perda ndo controlada de
sangue, mantendo a fluidez sem que haja a formacdo de coagulos e hemorragia, que ocorre

quando a parede de um vaso sanguineo ¢ lesada, conforme ilustra a figura 1.2324%
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Figura 1: Iniciacdo e amplificacdo da cascata de coagulacéo.

Legenda: A figura acima, ilustra 0 novo modelo de cascata de coagulacdo baseado em superficies
celulares, e apresenta o papel critico das membranas de células endoteliais e a atuacdo plaquetéria na
iniciagdo, amplificacdo e propagacéo da coagulacéo sanguinea. Este modelo realga a importancia de tais
superficies como plataformas cataliticas que aceleram o processo de coagulagdo, concentrando os fatores
e resultando em uma resposta mais rapida e eficaz a formacédo de coagulos.

Fonte: autoria propria
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Esse processo envolve varias proteinas chamadas de fatores de coagulacdo e, também
demanda por complexas interacGes entre plaquetas, cascata de coagulacdo, fluxo sanguineo e
cisalhnamento, células endoteliais e destruicdo do tampdo hemostéatico, podendo ser
compreendido em trés processos: hemostasia primaria, coagulacdo (hemostasia secundaria) e
fibrindlise?®.

Na hemostasia primaria ha a constri¢cdo imediata dos vasos lesados, isso causa a reducéo
temporéria do fluxo e da pressdo dentro do vaso sanguineo, o que auxilia na formacdo do
tampao plaquetario. As plaquetas, entdo se ligam ao coldgeno exposto e com a sua ativacéo
liberam citocinas dentro da &rea e no entorno da lesdo, simultaneamente, iniciando a chamada
cascata de coagulagdo?.

A formacdo do fibrinogénio e da rede de fibrina pela ativacdo da via da coagulacéo
extrinseca e intrinseca se da dentro da hemostasia secundaria. Nessa etapa do processo de
coagulacdo a enzima trombina converte o fibrinogénio em fibrina reforcando o tampéo
plaquetério, chamado de coagulo®. A ruptura do endotélio ocasiona a ativacdo da cascata e o
resultado é a conversdo do fibrinogénio em fibrina, isso se da devido ao contato do plasma com
o fator tissular, presente na via extrinseca ou de fosfolipidios de carga negativa localizados no
subendotélio?®.

Por fim, nota-se a fibrindlise, sendo definida como a degradacgéo da fibrina mediada pela
plasmina?’. Tem a finalidade de dissolugdo da rede de fibrina da circulacédo, ocorrendo quando

o tecido lesionado é restaurado e o tamp&o homeostatico ndo é mais necessario??’,

2.2 Aspectos geneéticos da hemofilia

As hemofilias A e B sdo consideradas disturbios hemorrégicos com heranca recessiva,
ligada ao cromossomo sexual X, que resultam de deficiéncias congénitas ou defeitos na
producéo dos fatores da coagulagcdo sanguinea. A pessoa com hemofilia A ou B ndo produz ou
ha producéo reduzida, resultante de variantes genéticas (mutacoes, delecGes ou inversdes) nos
genes que codificam os fatores 8 ou 9 respectivamente, da cascata de coagulacdo®®. Esses
fatores sdo um grupo de proteinas que fazem parte da chamada via intrinseca da cascata de
coagulacdo, fundamentais para a formagédo do coagulo sanguineo®’.

Geneticamente, as hemofilias se manifestam principalmente no sexo masculino, visto
que séo doencas ligadas ao cromossomo sexual X. Além disso, em cerca de 70% dos casos as
mées portadoras da variante sao as causadoras dessa transmissao. Os outros 30% dos casos tém

origem a partir de uma mutacdo de novo (fenémenos esporadicos), que pode manifestar-se na
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mae ou no feto, ocorrendo somente entre irm&os ou em um Unico caso isolado, sendo ausente
em outros membros da familial®. As filhas de homens hemofilicos serdo portadoras
obrigatdrias da mutag&o, entretanto os seus filhos ndo terdo hemofilia, sendo que cada um deles
tem 50% de probabilidade de ter a doenca e 50% das filhas tem 50% de chance de ser uma

portadora®.

Apesar de se manifestarem geralmente em homens, as mulheres também podem ser
afetadas em alguns casos raros, como ilustrado na figura 2. Outras alteragdes genéticas como a
inativacao distorcida do cromossomo X, sindrome de Turner, anticorpos inibidores (hemofilia

adquirida), também podem gerar hemofilial®.

Heranca recessiva ligada ao X

Pai sem hemofilia + M&e portadora Pai com hemofilia + Mée sem hemofilia
] (o) ®)
Pai Mae Pai Mae
(Sem hemofilia) (Portadora) (Com hemofilia) (Sem hemofilia)
XY XX XY XX
Filho Filha Filho Filha Filho Filha Filho Filha
(Sem hemofilia) (Portadora)  (Com hemofilia) (Sem hemofilia) (Sem hemofilia) (Portadora) (Sem hemofilia)  (Portadora)
XY XX XY XX XY XX

Pai com hemofilia + Mae portadora

T 0

Pai Mae
(Com hemofilia) (Portadora)
XY XX
Filho Filha Filho Filha

(Sem hemofilia)  (Portadora) (Com hemofilia) (Com hemofilia)

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 tém como causas os fatores adquiridos e hereditarios, sendo
que as formas adquiridas sdo mais raras e resultantes do desenvolvimento de autoanticorpos,
relacionados ao cancer, as doencas autoimunes ou causas de origem idiopatica?®?°, Ja a
hemofilia hereditéria resulta de alteracBes genéticas, mais especificamente de deficiéncias
quantitativas, nos genes que codificam os chamados fatores de coagulacéo e atingem quase que

exclusivamente os homens?,

Atualmente existem dois tipos de hemofilia: a hemofilia A (adquirida e congénita), a
hemofilia B (ou doenca de Christmas)?*. Todas as outras deficiéncias do fator de coagulagdo
sdo descritas como distdrbios hemorragicos raros, e todos os tipos sdo igualmente dificeis de

serem diferenciados clinicamente2430,

2.3.1 Hemofilia A
A hemofilia A é considerada um disturbio de coagulagdo que ocasiona hemorragias e
pode ser de origem congénita (hereditaria) ou adquirida, e pode estar associada a alteracfes

genéticas no gene F8 (HGNC:3546), que esta localizado na posi¢do 28 do cromossomo X252,

A hemofilia A adquirida (HA) € mais rara e pode estar associada as doencas autoimunes,
cancer, gravidez, entre outras, sendo, geralmente de origem idiopatica e, ocorrendo em homens
e mulheres3! e frequentemente acomete a funcéo do fator VIl da coagulacdo®. E provocada
por autoanticorpos chamados de anticoagulante/inibidor de fator V111 circulante, podendo levar
a reducdo da atividade plasmaética desse fator de coagulagdo, que resulta em uma predisposicéo
ao sangramento excessivo. Apesar de ser classificada como um distdrbio hemorragico grave,
inicialmente, em cerca de 20 a 30% dos casos se manifesta apenas como um pequeno

sangramento, muitas vezes de dificil diagnéstico®,

Ja a hemofilia A congénita, é uma doenca genética, de heranca recessiva, também
resultante de modificacbes genéticas associadas ao gene que codifica o fator VIII da
coagulacdo33, A historia familiar e os episodios de sangramento espontaneo sdo 0s pontos
iniciais para se encaminhar a um possivel diagnostico de hemofilia. No entanto, cerca de 20 a

30% das pessoas com hemofilia ndo apresentam histérico familiar da doenca®.
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2.3.2 Hemofilia B

A hemofilia B (ou doenca de Christmas) é um distarbio hemorragico congénito, porém
mais raro que a hemofilia A. E determinado pela presenca de um gene recessivo, denominado
F9 (HGNC:3551) ligado ao cromossomo X e localizado na posi¢do g27.1, podendo gerar
variados graus de deficiéncia do fator de coagulagdo IX (F9) ou anti-hemofilico®. E o segundo
tipo mais comum de hemofilia, apresentando diferencas referentes as mutacdes genéticas e

taxas de desenvolvimento de inibidores gerado pelas mutacoes®.

A predisposicdo de sangramento na hemofilia B ocorre dependendo da gravidade da
deficiéncia do fator de coagulagdo, ou seja, pacientes com a forma grave (FIX < 1%),
comumente sofrem de sangramentos recorrentes nas articulagdes, tecidos moles e articulares®’.
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 estd associado principalmente ao tipo de alteracdo no gene do fator IX da
coagulacdo. Sendo assim, o tipo de modificacdo genética no gene do fator de coagulacéo,
influencia a tendéncia de sangramento na hemofilia grave, o que sugere que os defeitos
moleculares menos comuns em pacientes com hemofilia B, podem ter um papel de atenuacao

dos sintomas clinicos nesses individuos®s.

Devido a sua baixa incidéncia a hemofilia B permaneceu amplamente negligenciada,
quadro que mudou ao longo do tempo, devido aos avancos no desenvolvimento de novas

estratégias terapéuticas®®.

2.4 Aspectos clinicos da hemofilia

Os sangramentos intra-articulares, hemorragias musculares, em tecidos ou cavidades,
sdo frequentemente relatadas nas hemofilias. As manifestacbes hemorragicas ocorrem,
sobretudo sob a forma de hemartroses (70-80%) e hematomas musculares (10-20%)11641, A
hemartrose consiste no extravasamento de sangue para o interior da articulacdo ou para a
cavidade sinovial, afetando mais frequentemente as articulagdes do joelho, tornozelo, cotovelo,
ombro e coxofemoral®. Assim que afetam uma mesma articulacdo seguidamente, por um longo
prazo e sem tratamento, podem causar a destruicdo articular denominada artropatia hemofilica,

produzindo sequelas motoras, contraturas e deficiéncia fisica-1641,

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

melena ou hematémese, hemorragia intracraniana e sangramentos retroperitoniais®*. Os



26

episodios hemorradgicos podem se manifestar de modo espontaneo ou apds algum trauma e
variam de acordo com o nivel de atividade residual coagulante do fator FVIIl (Hemofilia A) ou

FIX (Hemofilia B), podendo determinar a classificacdo da gravidade da hemofilia?.

A hemofilia pode ser classificada como grave, moderada e leve, sendo levado em
consideracdo a taxa de producédo do fator de coagulacéo apresentado pelo individuo. Segundo
a Sociedade Brasileira de Trombose e Hemostasia (SBTH), a atividade intrinseca e o grau de
deficiéncia dos fatores FVIII e FIX também podem ser usados nessa classificacao, gerando um
fenotipo especifico*t#2. Essas referéncias retratam a presenca de multiplos alelos anormais

capazes de manter diferentes niveis de atividade dos fatores FVI1I1 e FIX?°,

Na hemofilia grave, os niveis de concentragdo dos fatores séo menores que 1%, tendo
aporte hemorragico maior, com individuos apresentando sangramentos espontaneos ou
provocados em tecidos moles e articulacfes e gerando artropatias. Na hemofilia moderada, os
niveis de concentragdo dos fatores estdo entre 1% a 5%, os individuos sdo menos afetados, e
sofrem com uma hemorragia espontanea ocasional, com sangramento prolongado e menor risco
de trauma e hematomas*'42, J4 na hemofilia leve, os niveis dos fatores estdo entre 5% e menor
que 40% (> 5-40 IU/dL), tendo individuos manifestando problemas de sangramento durante e

ap0Os um trauma ou cirurgia (Quadro 1).

Quadro 1: Classificacdo da gravidade da hemofilia quanto ao nivel plasmético do fator VIII

ou fator IX e manifestagdes hemorragicas.*

Gravidade | Fator VIII ou Fator IX ManifestacGes hemorréagicas

Hemartroses ou hematomas relacionados a
<1 Ul/dl (< 0,01 Ul/mL)
0 traumas, ou frequentemente sem causa
ou < 1% do normal
aparente.

Sangramentos associados a traumas,
ocasionalmente espontaneos. Sangramento
prolongado ap6s pequenos traumas ou
cirurgias.

Grave

1 Ul/dla5 Ul/dl
Moderado | (0,01-0,05 UI/mL) ou 1%
a 5% do normal

5 Ul/dl a 40 Ul/dl
Leve (0,05-0,40 UI/mL) ou 5%
a < 40% do normal

Sangramentos associados a traumas maiores ou
cirurgias.

Os sangramentos intra-articulares ocasionam destruicéo articular grave podendo levar a
incapacidade a longo prazo e, resultando em artropatia grave, atrofia muscular, pseudotumores
acarretando dor crénica, edema e mobilidade prejudicada, o que geralmente carece de cirurgia

e artroplastia para restabelecer a funcéo articular?*22,
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Os sangramentos mais comuns ocorrem nas grandes articulagdes sinoviais, como ilustra
a figura 2. Ocorre predominantemente nas articulagcdes do tornozelo, joelho (mais afetados) e
cotovelo (afetado secundariamente), visto que essas sé@o articulagdes monoplanares, diferente
das articulagdes do quadril e do ombro, que sdo multiplanares. Além disso, sdo responsaveis

pela carga de suporte de peso e pela transferéncia de forga?.
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Figura 3: Fisiopatologia da artropatia hemofilica.
Fonte: Adaptado de Berntorp®

Os problemas articulares dos pacientes hemofilicos incluem além das hemartroses
recorrentes, sinovite cronica, deformidades em flexdo e dano a cartilagem articular, provocando
a artropatia hemofilica*®. A artropatia hemofilica decorre da presenca duradoura do sangue
dentro da articulacdo, aspectos bioquimicos dentro do liquido sinovial, alteram a matriz
cartilaginosa e, alteracdes nas células cartilaginosas, além da rigidez e o aumento da pressao

articular também oportunizam a destruicdo da cartilagem?*.

Individuos com esses problemas quando sujeitos a pequenas lesdes, movimentos
bruscos ou mesmo contragdes musculares intensas podem sofrer com as hemorragias
subcutaneas, musculares ou intramusculares. Portanto, a deteccdo e o tratamento devem ser o
mais precoce possivel, pois o tratamento tardio pode provocar complicacdes a salde,
implicando tanto na realizacdo de tarefas motoras, quanto sobre a qualidade de vida do
individuo?.

2.5  Prevaléncia e Incidéncia da hemofilia
Dados da Federagdo Mundial de Hemofilia (do inglés, World Federation of Hemophilia

— WFH), apontam que de 1999 a 2020, 393.658 pessoas foram diagnosticadas com disturbios
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hemorragicos no mundo. Desses, 241.535 sdo pessoas com hemofilia A, B e de causa

desconhecida??.

Globalmente, segundo a WFH, a prevaléncia para hemofilia A € de 24,6/100.000
homens, e de 9,5/100.000 homens para hemofilia A grave. A prevaléncia 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 grave*.

Ainda de acordo com a WFH, india, Estados Unidos e Brasil, s30 os paises que mais
apresentam pessoas com hemofilia e outras desordens hemorragicas. No Brasil, segundo o
Relatorio sobre a Pesquisa Global Anual (do inglés, Report On The Annual Global Survey) da
WFH e dados da Associacdo Brasileira de Pessoas com Hemofilia — ABRAPHEM, existem
13.149 pessoas com hemofilia. Desse total, estima-se que ha 10.984 pessoas com hemofilia A

e 2.165 pessoas com hemofilia B*? %5,

No Amazonas, 0 Unico centro para tratamento de pessoas com hemofilia é a Fundacéo
Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do Amazonas (HEMOAM). Conforme dados
cadastrais dos sistemas de prontuarios eletrénicos do Sistema Unico de Sadde (SUS), foram
contabilizadas 282 pessoas com hemofilia A e 35 pessoas com hemofilia B atendidos na
Fundacdo HEMOAM 4,

2.6 Diagnostico

Considerando o quadro clinico apresentado pelo paciente, existem trés cenarios
principais que podem levar ao diagndstico da hemofilia: histdria familiar positiva da doenca,
histéria de sangramento anormal ou achado em testes de coagulacdo anormal?*. Diante disso, é
necessaria uma avaliacdo minuciosa do historico pessoal e familiar, com a anélise de todos 0s
antecedentes familiares. Além disso, deve ser realizado exame fisico cuidadoso e a investigacao
da presenca de quadros clinicos hemorragicos, geralmente observados apds traumas ou
produzidos de maneira espontanea, tais como hematomas subcutaneos, sangramento muscular
e articular, assim como histéria de sangramento excessivo apds procedimento cirdrgico ou
extracdo dentaria, no individuo ou em familiares proximos2!24,

O diagnéstico laboratorial é baseado em exames geralmente solicitados para a

confirmacdo do diagnostico clinico de hemofilia®*. Esse diagndstico requer idealmente a
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existéncia de unidades laboratoriais de coagulacdo equipados com técnicos bem treinados e
recursos apropriados, incluindo reagentes adequados e facilmente disponiveis e com programas
de garantia de qualidade inclusive, com a possibilidade de realizacdo de uma avaliagdo externa.
No entanto, em muitos paises 0s recursos sdo limitados e 0s centros e hospitais ndo dispdem de
tecnologias e capacidades pertinentes para o diagnoéstico®.

Esses exames laboratoriais exprimem o tempo de coagulacdo e avaliam o intervalo que
o sangue leva para coagular?®. Os testes de triagem de coagulacdo avaliam o intervalo de tempo
que o sangue leva para coagular, sendo constituido pelo tempo de protrombina (TP), tempo de
tromboplastina parcial ativado (TTPa), teste de fungdo plaquetéria para identificar possiveis
causas do sangramento, a dosagem do FVIII e a dosagem do fator IX. O TP detecta a alteracédo
na via extrinseca de coagulacgdo, enquanto o teste de TTPa analisa altera¢cbes hemostaticas na
via intrinseca e consiste na adi¢do de fosfolipidios e célcio ao plasma, para medir o tempo em
que a coagulacdo ird ocorrer. Por fim, a dosagem do FVIII permitira a anélise quantitativa de
FVIII no sangue e detectacdo do nivel do fator na corrente sanguinea, sendo de grande
relevancia para determinar a gravidade da hemofilia?14°,

Para assegurar ao paciente um tratamento apropriado, torna-se necessario realizar o
diagnostico correto utilizando, por exemplo, o diagndstico por ensaios de fatores e outras
investigacdes especificas oportunas, levando em conta que resultados normais nos testes de
triagem ndo excluem a possibilidade de presenca de um distarbio hemorragico clinicamente

significativo?:45,

2.7  Tratamento

A méa compreensdo dos mecanismos fisiopatoldgicos concernentes a hemofilia se torna
um grande obstaculo no acesso a um tratamento eficaz*®. Em 2020 a World Federation of
Hemophilia (WFH), publicou a terceira edi¢cdo das Diretrizes para 0 Manejo da Hemofilia,
baseada em principios desenvolvidos a partir de fundamentos estabelecidos em conjunto com
a Organizacdo Mundial de Saude (OMS) e a Sociedade Internacional de Trombose e
Hemostasia (ISTH). Esses principios constituem os componentes centrais de cuidados
integrados os quais incluem a aten¢do primaria a satde dos individuos, que estdo alinhados a
modelos de cuidados agudos e crbnicos, e que incluem abordagens longitudinais e

preventivas*®.



30

Os principios citados acima incluem: coordenagdo nacional e fornecimento dos
cuidados para hemofilia; acesso aos concentrados de fatores de coagulacdo (CFCs) seguros,
outros produtos hemostaticos e tratamentos curativos; servicos laboratoriais e diagndsticos
geneticos; educacdo e treinamento em cuidados para hemofilia; pesquisa clinica e
epidemioldgica; tratamento agudo e de emergéncia para sangramentos; cuidados
multidisciplinares; terapia de reposicdo regular (profilaxia); manejo de pacientes com
inibidores; manejo de complicacbes musculoesqueléticas; manejo de condicdes especificas e

comorbidades; e a avaliacdo da evolugéo?®.

Os principios de cuidados visam orientar a pratica clinica no manejo ideal da hemofilia,
alem de ser base para o conhecimento de pacientes, dos profissionais de salde, de
administradores de servicos de salde e para o desenvolvimento de politicas publicas. Além
disso, visa estimular uma melhor discussdo e colaboracdo sobre decisdes relacionadas a
alocacgdo de recursos e prioridades necessérias de acordo com a disponibilidade orcamentaria,

para que 0s pacientes tenham acesso a servigos apropriados e cuidados abrangentes?®.

Com base no conhecimento atual da patogénese e do diagndstico da hemofilia, que
envolve a manifestacdo clinica, a historia familiar, além dos exames laboratoriais, é possivel
realizar uma avaliacdo cuidadosa e, assim, assinalar potenciais alvos para um manejo ideal da
condicdo e de suas complicac@es, interrompendo preferencialmente o circulo vicioso que se

instala e envolve a apresentacdo das manifestacdes clinicas.*”:4849:50

Varias abordagens tém sido usadas no tratamento das hemofilias, entre elas: os
tratamentos convencionais, o uso de RICE (repouso, gelo, compressdo e elevacdo), a
administracao de fatore de coagulacgdo e a intervencdo fisioterapéutica, o tratamento profilatico
(infusdes profilaticas de concentrados de fator); além dos tratamentos considerados mais
avancados como a terapia de genes, bioengenharia de moléculas de fator melhorado,
abordagens ao inibidor do fator V111 e a PEGylated FVII1 (ligacdo covalente de polietilenoglicol

— PEG com uma proteina, peptideo ou uma pequena molécula de droga)*’.

Apesar da gestdo da hemofilia ser um processo complexo e envolver o uso de varias
abordagens, em nosso estudo vamos tratar da intervencédo fisioterapéutica e da administracéo

do fator de coagulacéo.
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2.7.1 Terapia de reposicao do fator de coagulacao

O uso mais aperfeicoado dos fatores de coagulacdo FVIII (hemofilia A) e FIX
(hemofilia B) no tratamento das hemofilias teve implicacGes e melhorias consideraveis no
prognostico clinico e na qualidade de vida dos pacientes®!. O tratamento envolve a correcéo da
deficiéncia do fator de coagulagéo e se da principalmente com o uso da terapia de reposi¢éo de
um ou dos dois tipos de fatores de coagulacdo, que se encontram deficientes (fator VIII na
hemofilia A ou fator IX na hemofilia B). E realizado através da via intravenosa com o objetivo
de atingir niveis adequados a fim de prevenir ou interromper o sangramento através da
promogéo do controle hemostatico?1:2447, Além disso, esses fatores sdo derivados do plasma
de doadores ou da producdo de fator de coagulacdo recombinante®’.

O tratamento tem evoluido nos Gltimos anos, gerando mais seguranca para 0s pacientes
e 0s avancos na terapia de reposicdo incluem concentrados de fatores de coagulacédo
farmacocinéticos alterados. Esses fornecem protecdo adicional contra o sangramento, além de
auxiliar na reducdo da infusdo frequente, gerando uma melhor profilaxia e tratamento das
hemofilias®4’. O Quadro 2, ilustra as diferentes modalidades de tratamento com concentrado

de fatores de coagulacdo de acordo com os episodios de sangramento.

Quadro 2: Modalidades de tratamento com concentrado de fatores de coagulacéo®®.

Tratamento Sangramentos articulares

o Refere-se a infusdo do concentrado do fator de coagulacgdo
Por demanda ou episddico ] . o
apos o episodio hemorragico;

Continua e regular iniciada na auséncia de doenga articular
o o documentada, determinada pelo exame fisico ou exames de
Profilaxia primaria ] )
imagem e antes do segundo sangramento articular

clinicamente evidente e dos 3 anos de idade

Continua e regular iniciada apds dois ou mais sangramentos
Profilaxia secundéaria articulares, mas antes do inicio da doenca articular, em caso

de pacientes com 3 ou mais anos de idade

Continua e regular iniciada apés o inicio da doenca articular
Profilaxia terciaria documentada, constituindo-se normalmente na profilaxia

iniciada na idade adulta.
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Duas abordagens séo frequentemente mencionadas em diversos estudos para a terapia
de reposicdo para o tratamento das hemofilias: a profilaxia (tratamento preventivo) e a terapia
sob demanda (ou episodico). A escolha da modalidade depende, entre outros fatores, do nivel
de deficiéncia do fator de coagulacéo, do fenétipo do sangramento, disponibilidade de recursos
e da escolha do paciente?*. A profilaxia compde o padrdo de cuidado para os individuos com
hemofilia grave e moderada, consistindo na administracdo do fator com o objetivo de manter a
hemostasia para prevenir sangramentos e principalmente hemorragias articulares, que

ocasionam artropatias e incapacidade®.

Geralmente sdo utilizados agentes hemostaticos para prevengdo de sangramento, em
torno da cirurgia para pacientes que ndo estdo em profilaxia continua e para alguns pacientes
mantendo o nivel mais baixo do fator antes da préxima dose (nivel minimo) em >1% dos niveis
normais®2“6, E referida como terapia de reposicdo regular e caracterizada de acordo com sua

intensidade e quando é iniciada®.

A terapia sob demanda € usada quando ha necessidade de acesso a doses adicionais para
o tratamento imediato. A WFH publicou recomendacdes minimas para o tratamento de
sangramentos comuns, devendo ser adaptado para alcangar resultados individuais adequados,
de acordo com o local e extensdo do sangramento, resposta individual e resolucdo. Além disso,
0 Ministério da Saude do Brasil, publicou a Portaria Conjunta N° 6, de 05 de abril de 2022, que
aprova o protocolo de uso de fatores de coagulacdo para a profilaxia primaria em caso de
hemofilia grave, como ilustrado no Quadro 38. Assim, torna-se indispenséavel o tratamento
imediato de todos os episddios de sangramento, a fim de tratar os sintomas imediatos, incluindo
dor e inchaco, e, também limitar as sequelas a longo prazo?*.

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

Intensidade Hemofilia A Hemofilia B

40-60 Ul FIX/kg 2 vezes por

25-40 Ul FVIII/kg a cada 2
Altas doses ) semana (>4.000 Ul/kg por
dias (>4.000 Ul/kg por ano)
ano)
15-25 Ul FVIll/kg 3 dias | 20-40 1U FIX/kg 2 vezes por
Doses intermediarias por semana (1.500-4.000 semana (2.000-4.000 Ul/kg

Ul/kg por ano) por ano)
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Baixas doses (com | 10-15 Ul FVIII/kg 2-3 dias | 10-15 IU FIX/kg 2 dias por
escalonamento de dose se | porsemana (1.000-1.500 semana (1.000-1.500 Ul/kg

Necessario) Ul/kg por ano) por ano)

2.7.2 Intervencdo fisioterapéutica

A disponibilidade de tratamento com o uso de fatores de coagulacéo para pacientes com
hemofilia trouxe grandes beneficios na abordagem de reabilitacdo. Se no passado as atividades
motoras e 0s exercicios terapéuticos eram muitas vezes vetados, atualmente existe uma vasta
evidéncia de que o exercicio terapéutico € um pilar no tratamento de problemas

musculoesqueléticos e articulares para pacientes com hemofilia®3.

Devido as implicacdes 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
fisioterapeuta®. Esse profissional é parte essencial da equipe, ja que a fisioterapia é uma
estratégia ndo farmacologica fundamental na prevencdo, no tratamento e na reabilitacdo

tornando-se um componente-chave no cuidado abrangente desses individuos®®.

No tratamento das hemofilias a fisioterapia é indicada para: aliviar a dor; prevenir a
atrofia muscular; recuperar a amplitude de movimento; auxiliar na redugdo de hemorragias
intra-articulares; atuar sobre o processo inflamatério; melhorar a for¢ca muscular atraves do
fortalecimento muscular auxiliando na protecdo das articulagGes; proporcionar
condicionamento fisico adequado; contribuir com a melhora da qualidade de vida, reduzindo
os periodos de imobilizacdo; prevenir e tratar lesdes e sequelas; evitar as incapacidades
funcionais mediante a aplicacdo de métodos fisioterapicos gerais e especificos e utilizacdo de

dispositivos ortopédicos®24,

Em uma avaliacdo inicial, torna-se necessario definir as condi¢bes basais do paciente,
bem como suas expectativas e objetivos com relacdo ao tratamento fisioterapéutico, deve-se
ainda informar sobre a coexisténcia de quaisquer elementos que possam agravar as lesfes
articulares, assim como a presenca de contraindicacfes a abordagem fisioterapica aplicada,
considerando que, as alteracbes musculoesqueléticas atingem todos os componentes da funcéo

articular e musculart=357,
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Os protocolos de fisioterapia sdéo componentes eficientes na descontinuagdo do ciclo
vicioso que envolve as alteragdes musculoesqueléticas e articulares relacionada as hemartroses
repetidas e artropatia cronica, nos pacientes com hemofilia>*. Programas de reabilitacdo
incluem componentes de intervengdes baseados na flexibilidade, forca, propriocepcéo,

equilibrio, capacidade aerébica e funcéo geral®’.

As modalidades de tratamento aplicadas incluem cinesioterapia, método RICE
(Repouso, Gelo, Compressao e Elevacdo), variedade de técnicas de alongamento, incluindo
alongamento estatico, alongamento balistico ou dindmico e técnicas de facilitacdo
neuromuscular proprioceptiva (FNP), eletroterapia (laser de estimulacdo transcutanea elétrica
nervosa, ultrasom, estimulagdo elétrica neuromuscular, campos eletromagnéticos e
cinesiotaping), exercicios de resisténcia e programas de fortalecimento que seguem o principio
da especificidade, algumas vezes referido como Adaptacdo Especifica as Demandas Impostas,
treinamento sensoério-motor e exercicios de equilibrio progressivos®”*8, Outras modalidades
incluem a terapia fascial, que visa remover a restricdo do tecido fascial por meio de estimulos

mecanicos, mobilizacdes articulares, além da hidroterapia®®.

Os estudos demonstram heterogeneidade com relacdo a duracdo, intensidade e extensdo
dos tratamentos, no entanto, quanto aos resultados positivos em relacédo a eficacia dos mesmos
nao ha consenso®. A maioria dos autores relatam beneficios de programas de fisioterapia
baseados em recuperacdo da flexibilidade, forca, equilibrio, propriocepcdo e capacidade
aerdbica, além de melhora em relagdo a frequéncia de sangramentos articulares e frequéncia de

hemartroses®*°°,

Cada paciente tem sua prépria manifestacdo da doenca inclusive, com o envolvimento
de diferentes locais e graus de gravidades em musculos e articulagdes. Por isso, € essencial,
realizar uma avaliacdo individual em termos de deficiéncias e incapacidades e considerar
personalizar o programa de reabilitacdo as necessidades especificas dos pacientes, otimizando
o tratamento através de um programa de reabilitacdo que possa ser planejado com base nas
caracteristicas clinico-funcionais individuais dos pacientes, e ndo propostos com protocolos

padronizados®.

Projetar um programa de exercicios eficaz requer a compreensao da causa da lesdo, da
anatomia funcional, da ciéncia dos varios elementos do exercicio e da cicatrizacao tecidual e,

talvez o mais importante, do paciente envolvido. Para que qualquer grau significativo de



35

sucesso seja alcancado, o programa deve ndo apenas se adequar a situagdo clinica, mas também
a pessoa que o realizara diariamente, sendo que a falha neste momento comprometera o
resultado®’.
2.8  Qualidade de Vida e Hemofilia

A qualidade de vida (QV) é considerada pela Organizagdo Mundial da Saide (OMS)
como a consciéncia do individuo com relacéo a sua posicdo na vida, no contexto da cultura e
conjunto de valores vivenciados por este individuo e em relacdo aos seus objetivos,
expectativas, padrdes e preocupagdes®’. Trata-se de um conceito amplo, dinamico, subjetivo e
polissémico, o qual sugere que a QV compde varias dimensdes, devendo ser determinada de

forma individual e subjetiva®®6%6L,

A ampla dimenséo da saude e sua relacdo com enfoques positivos e negativos da vida,
inclusive levando individuos com a mesma morbidade a manifestarem distintos niveis de bem-
estar fisico e emocional, propiciam distintas formas de avaliacdo 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 a Saude (QVRS)®Z.

A QVRS retrata percepcoes subjetivas de fatores positivos e negativos inerentes aos
sintomas da doenca e efeitos do tratamento ou, mais especificamente, a percepcao do individuo
acerca de sua condigéo de vida diante da doenca, de seus sintomas e dos efeitos colaterais, bem
como do tratamento atribuido a ela que pode ser influenciada por fatores como a presenca de

limitacOes fisicas, alteracdes psicoldgicas, sociais, cognitivas e do acesso ao cuidado.5?63

A mensuracdo da QVRS baseia-se na necessidade de que a assisténcia a saude ndo se
restringe apenas a prevencgdo da morte, mas se ressalta o valor da satde®®!. Portanto, deve ser
realizada de modo multifatorial, envolvendo o dominio fisico e psicoldgico, bem como o nivel
de independéncia, as relagdes sociais, 0 meio ambiente, a espiritualidade e as crengas pessoais,
centrada na avaliacdo subjetiva e associando o impacto do estado de satde do individuo, além

de sua capacidade de viver plenamente®..

A hemofilia é uma condicdo potencialmente incapacitante, que manifesta episodios
recorrentes de sangramento, que podem colocar em risco a vida do individuo e as artropatias
progressivas, 0s quais podem resultar em deficiéncias. Esses sintomas e limitagdes funcionais,
associados a carga relativa ao tratamento tém impacto direto na QV dos individuos e de suas

familias®164,
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Para avaliar a QV do individuo com hemofilia, é necessario dar importancia ndo
somente a sua condic¢do fisica, como também considerar a sua prépria percepc¢éo e avaliacao,
mesmo diante da evolucdo e dos avanc¢os do tratamento do individuo com hemofilia nas dltimas
décadas, baseado no controle dos sinais e sintomas, expectativa de vida, exames laboratoriais,
morbidade e mortalidade® %8, Estudos que abordam a QV tém sido comuns, demonstrando ser
esta uma nova dimensdo a ser considerada na avaliacdo da condicdo de saude e qualidade de
vida, contendo ainda enfoques como o acompanhamento e evolucéo clinica desses individuos,
comparacdo de sua condicdo de saude com individuos de localidades distintas, além da
recomendacdo de intervengdes para a melhoria da atencdo a satde ou mesmo da qualidade de

vida desses individuos®?.

A avaliagdo da QVRS deve ser parte fundamental da avaliagdo clinica regular de
individuos com hemofilia, considerando que cada vez mais é usada como pardmetro de
resultado para o tratamento®’%8. De fato, levando em conta que a hemofilia é uma doenca
cronica sem cura, com inimeras intercorréncias na vida do individuo e que necessita de um
tratamento terapéutico ao longo da vida, faz-se necessario conhecer quais as dimensfes da
QVRS sdo mais afetadas. Esse conhecimento pode contribuir para conhecer o impacto que a
doenca pode causar na vida do individuo, no planejamento de uma assisténcia adequada e

consequentemente favorecer a melhora da sua qualidade de vida.5%8

3 OBJETIVOS
3.1  Objetivo Geral

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

Fundacdo Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do Amazonas.

3.2  Objetivos Especificos
e Descrever as caracteristicas socioecondémicas e demograficas da populagdo de estudo;
e ldentificar possiveis alteracBes articulares hemofilicas e musculoesqueléticas em
pessoas com hemofilia, atendidas na Fundacdo Hospitalar de Hematologia e
Hemoterapia do Amazonas;
e Avaliar a qualidade de vida e habilidade funcional da populacdo de estudo;
e Investigar possivel associacdo entre aspectos da avaliacdo fisica, grau de

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

Amazonas.

4 MATERIAL E METODOS
4.1  Aspectos éeticos

Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa sob respectivo n° de CAAE:
51262221.7.0000.0009 e n° de Parecer: 4.982.400 (Anexo I). Todos os participantes foram
informados sobre 0s objetivos da pesquisa, 0s que aceitaram participar da pesquisa, receberam
0 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 analitico, realizado em pessoas com
Hemofilia, atendidas na Fundacdo 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.

Consulta Aplicagio do
Fisioterapéutica TCLE

!

Aplicagdo do Questionario
Sociodemografico -—

(n=30)

i 12 hemofilia A ou B leve ou
: moderada

Recrutamento de pessoas com
hemofilia

!

Coleta de dados
clinicos e demograficos

! ' ' '

instrumentos de avaliacio

FISH HAL
FIHS Haemo-A-Qol
(Avaliagdo da (Avaliagdo articular) (Atividade . ;
lidade de vid
funcionalidade) cotidiana) (Qualidade de vida)

Coleta de dados e aplicacio dos

Figura 4: Fluxograma ilustrando as etapas do estudo.

4.4  Populacgédo de estudo e amostragem

A populacéo de estudo foi formada a partir de 27 individuos com hemofilia A e 3 com
hemofilia B, do sexo masculino, com idade a partir de 18 anos, atendidos na Fundacéo
Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do Amazonas (HEMOAM). Estes foram recrutados
para o estudo no periodo de janeiro a abril de 2023. A amostragem foi composta com base no
tipo de hemofilia e classificacdo de gravidade da doencga, e estratificada em: hemofilia leve,

moderada e grave.

4.5  Critério de elegibilidade
Foram incluidos no estudo pacientes com hemofilia A e hemofilia B, que no momento

de sua inclusdo no estudo ndo estavam em tratamento fisioterapéutico, ndo apresentavam



39

hemartrose e nem sangramento muscular, do género masculino, acima de 18 anos, que

aceitaram participar do estudo e assinaram o TCLE.

4.6  Coleta de dados

A coleta de dados clinicos como: idade de diagnostico, tipo de tratamento/profilaxia,
consulta médica, doencas pré-existentes/comorbidades, unidade hospitalar de tratamento e
acompanhamento terapéutico, foi realizada através de questionario semiestruturado (Anexo
I11), aplicado no momento do atendimento fisioterapéutico. Os dados sociodemograficos,
também foram coletados atraveés do questionario semiestruturado citado acima, contendo
informagdes como: idade, raga, estado civil, escolaridade, atividade laboral, local de
nascimento, entre outras informacdes relevantes ao estudo. Além disso, foi realizado
levantamento e avaliacdo dos prontuarios de pacientes hemofilicos atendidos no ambulatério
de fisioterapia do HEMOAM, inseridos no sistema iDoctor. Os dados foram tabulados e
armazenados por meio de Software Microsoft Excel® (versédo 2016 para Windows) e RedCap

(Research Eletronic Data Capture).

4.7  Local do estudo

O local do estudo foi a Fundagdo HEMOAM, que esta presente na cidade de Manaus
desde 13 de agosto de 1982, quando o Ministério da Salude criou o Programa Nacional do
Sangue e Hemocomponentes — Pré-Sangue. Tem como objetivo garantir a transfusdo sanguinea
em todos os estados com seguranca e qualidade. Inicialmente, eram atendidos doadores de
sangue e pacientes com hemofilia e, em 1986, houve uma ampliacdo das atividades e comecgou
a realizar atendimento hematoldgico e hemoterapico das demais unidades hospitalares de
Manaus. Em 1989, o HEMOAM se tornou uma Fundacéo Publica pelo Governo do Estado do

Amazonas e mudou-se para sua atual sede’.

4.8  Avaliacdo da habilidade funcional dos hemofilicos

Para esta avaliacdo, foi aplicado o Functional Independence Scale for Haemofilia
(FISH), instrumento (Anexo 1V) que fornece uma avaliacdo objetiva da capacidade funcional
do paciente. Este protocolo, foi validado para avaliar a fungdo musculo esquelética de pessoas
com hemofilia, tem uma excelente confiabilidade e auxilia na escolha do tratamento para evitar
e corrigir alteragGes articulares??23, Aliado a isso, o FISH avalia a independéncia funcional em
trés categorias: autocuidado, transferéncias e mobilidade com a realizacdo de oito atividades:

“alimentar-se e arrumar-se”; “tomar banho”; “vestir-se”; “sentar-se e levantar-se”;
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99, ¢ 99, <

“agachamento”; “padrao da marcha”; “subir e descer escadas” de 12 a 14 degraus” e “correr”.
A pontuacdo atribuida a cada atividade pode variar de 1 a 4, e independe de assisténcia
necessaria para realizar a tarefa, de modo que, quanto maior a pontuacdo, melhor a capacidade

funcional”?223, O tempo de aplicagdo é de 12-15 minutos.

4.9  Avaliacdo das alteragdes articulares

Para avaliacdo das alteracGes articulares foi aplicado o Hemophilia Joint Health Score
(HJHS) 2.1 ou Escore de Saude Articular em Hemofilia (HJHS) que é um instrumento (Anexo
V) de exame fisico amplamente utilizado em criancas e adolescentes, no entanto, sua aplicacao
ndo se limita somente a esta populacdo?®2°. Ele consiste em um protocolo que mede o impacto
do sangramento nas articulagdes mais afetadas, como cotovelos, joelhos e tornozelos, através
da avaliacdo dos seguintes parametros: presencga de edema, duragdo do edema, atrofia muscular,
alinhamento axial, crepitacbes aos movimentos, perda da flexdo, instabilidade, dor articular,
forca e marcha. E composto por 11 itens que seguem uma escala de 0-1 a 0-4 em cada
articulacdo, onde a pontuacdo maxima € de 120 pontos para a avaliacdo das articulacdes,
acrescidos de quatro pontos na marcha global. Quanto maior a pontuacao alcancada, pior é o
estado de sua salde articular’t"1819 A aplicacdo deste protocolo tem duracdo de 20 a 30
minutos em pacientes com articulacdes afetadas. No entanto, em pacientes com articulacdes
ndo afetadas, a duracdo da avaliagdo tem um tempo médio de 15 minutos. Esse instrumento €
confiavel, validado e muito utilizado em pacientes que seguem o tratamento de profilaxia, por

serem sensiveis a alteracdes articulares®20:2,

4.10 Lista de Atividades para Hemofilia (HAL)

O Hemophilia Activities List (HAL) é um instrumento especifico, que foi aplicado na
populacdo de estudo para avaliar as atividades cotidianas (Anexo V1), que podem ser dificeis
para hemofilicos adultos realizarem. Este, consiste em um questionario que € respondido pelo
proprio paciente, e o tempo para responder leva em média de 5 a 10 minutos®7252.2% E um
instrumento de avaliacdo que contém 42 itens, relacionados com 7 planos: deitado, sentado,
ajoelhado, em pé, funcBes das pernas, fungdes dos bragos, uso de transporte, autocuidado,
atividades domesticas, atividades de lazer e esportes. Os itens sdo respondidos conforme a
situacdo que mais representa o hemofilico com: impossivel, sempre, geralmente, as vezes, quase

nunca, nunca. As respostas sdo pontuadas em uma escala Likert de 6 pontos, e algumas questes
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tem a opcdo ndo aplicavel para alguns itens. Quanto maior a pontuacdo melhor as funcdes, e
uma pontuacdo resumida pode ser calculada das extremidades: extremidade superior,

extremidade inferior béasica e extremidade inferior complexa 252829,

4.11 Avaliacdo da Qualidade de Vida dos Hemofilicos Adultos

Para avaliagdo da qualidade de vida da populagéo de estudo, foi utilizado o instrumento
Hemophilia-Specific Quality of Life Index (Haem-A-Qol). Este instrumento foi desenvolvido
especificamente para pacientes hemofilicos adultos e aborda questdes sobre as percepc¢des de
vida, condicdes de salude e tratamento, sendo um instrumento confiavel e aprovado para avaliar
a qualidade de vida de pessoas com hemofilia (Anexo VII). E composto por 46 itens
pertencentes a 10 dimensdes: salde fisica, sentimentos, autopercepcao, esporte e lazer, trabalho
e escola, enfrentamento, tratamento, futuro, planejamento familiar, relacionamentos e
sexualidade®®1526, A faixa de pontuagdo varia em uma escala de 0 a 100, sendo que a maiores
pontuacdes indicam uma melhor qualidade de vida®®. A média de tempo de concluséo da

aplicacdo é de 14 minutos®.

4.12  Andlise de Dados

As andlises descritivas e estatisticas foram realizadas usando o software GraphPad
Prism (v.8.0.1). Os dados epidemiolégicos e clinicos 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),
estdo demonstrados em formato de figuras de distribuicdo e frequéncias. O teste de Shapiro-
Wilk foi utilizado para verificar a distribuicdo e a normalidade das variaveis, mostrando uma
distribuicdo paramétrica. A comparacdo dos dados categoricos foi realizada com o teste ¥2 ou
exato de Fisher. A comparacéo dos dados continuos entre os grupos foi realizada através do
teste t de Student, com intervalo de confianca de 95% (IC 95%). Uma matriz de correlacao de
Pearson, foi utilizado a fim de investigar a relacdo entre os resultados obtidos com os
instrumentos aplicados no estudo. Os niveis de significancia estatistica em todas as analises

foram definidos com o p<0,05.

5 RESULTADOS
Foram submetidos a avaliagdo da capacidade funcional, saude articular, atividades

cotidianas e qualidade de vida um total de 30 individuos do sexo masculino. Estes foram
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divididos em dois grupos, de acordo com os critérios de gravidade: Grupo 1 (G1) de individuos
com hemofilia leve e moderada (n=12) e Grupo 2 (G2) de individuos 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 residéncia, os individuos de ambos o0s grupos (G1 e G2) residiam

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

Quanto ao relato de doenca crénica, foi observado que em ambos os grupos havia
portadores de hipertenséo e diabetes mellitus (25% e 11%, respectivamente). A realizagéo de
consultas médicas, pelos pacientes em funcdo da hemofilia, nos ultimos 12 meses, foi referida
no G1 por 12 (100%) pacientes, e no G2, esse percentual correspondeu a 17 (94%). Ja o
tratamento fisioterapéutico, realizado exclusivamente em funcdo das consequéncias da
hemofilia, foi relatado por 9 (75%) pacientes do G1, e por 16 (89%) individuos do G2. Com
relacdo 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 coagulacéo.
Nota-se que maioria dos individuos do G1 (66%) fazem o uso do fator por demanda de
emergéncia, enquanto o G2, faziam uso do fator como profilaxia secundaria (56%) e terciaria

(39%), com diferenca estatistica significativa entre eles (p=0,0016).

Tabela 1 — Caracteristicas sociodemogréficas e clinicas dos pacientes com hemofilia

incluidos no estudo.

Grupo Clinico dos Pacientes

Caracteristicas Grupo 1 Grupo 2 Y
(n=12) (n=18)
Idade £ DP 34 +£10 34 +£10 >0,999
Local de Residéncia
0, 0,
Manz_;lus 06 (50%) 15 (83%) 01019
Interior 06 (50%) 03 (17%)
Outra Doenga cronica
[ 25% 2 (11%
SINm 03 (25%) 02 (11%) 03173
Né&o 09 (75%) 16 (89%)
Consulta médica por causa da hemofilia nos ultimos 12 meses
Sim 12 (100% 17 (94%
(100%) (94%) 0,4063

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

S|~m 09 (75%) 16 (89%) 03173
Né&o 03 (25%) 02 (11%)

Tipo de Hemofilia
A 11 (92%) 16 (89%) 50,9999
B 01 (8%) 02 (11%)

Uso do fator
Demanda 08 (66%) 01 (5%)
Profilaxia Secundaria 02 (17%) 10 (56%) 0,0016
Profilaxia Terciaria 02 (17%) 07 (39%)

Legenda: Grupo 1: individuos com hemofilia leve e moderada; Grupo 2: individuos com hemofilia
grave.

Em relacdo as alteracBes articulares e presenca de proteses avaliados nos pacientes
hemofilicos incluidos no estudo, observamos que ha a presenca de artropatia hemofilica nos
ombros e cotovelos somente no grupo grave, tendo uma diferenca significativa apenas para a
artropatia hemofilica de cotovelo (p=0,0455). Em relacdo a Artropatia hemofilica de joelho e
tornozelo, observamos a presenca em ambos 0s grupos, sem diferenca significativa. Por fim,
avaliamos a presenca de préteses de joelho, sendo observado apenas no Grupo 2. Os dados

descritos acima estdo demonstrados na Tabela 2.

Tabela 2 — AlteracGes articulares e presenca de préteses nos pacientes com hemofilia

incluidos no estudo.

Grupo Clinico dos Pacientes

Caracteristicas Grupo 1 Grupo 2 p
(n=12) (n=18)
Artropatia hemofilica de ombro
i - 0,
S|~m 01 (6%) 0.4063
Né&o 12 (100%) 17 (94%)
Artropatia hemofilica de cotovelo
Si - 05 (28%
m (28%) 4 oass
Né&o 12 (100%) 13 (72%)
Artropatia hemofilica de joelho
i 0, 0,
S|~m 01 (8%) 07 (39%) 00637
Né&o 11 (92%) 11 (61%)
Artropatia hemofilica de tornozelo
Si 01 (8% 02 (11%
m (8%) (L1%) ) g03s

Nao 11 (92%) 16 (89%)




Proteses de Joelho
Sim - 04 (22%)

) 0,0794
Nio 12 (100%) 14 (78%)

Legenda: Grupo 1: individuos com hemofilia leve e moderada; Grupo 2: individuos com hemofilia
grave.

A Figura 5 ilustra a média do score de cada instrumento utilizado na avaliacdo da
capacidade funcional do paciente, satde articular, atividades cotidianas e qualidade de
vida. Observamos que, na avalia¢do da capacidade funcional desses pacientes, individuos
do G1 apresentaram maior score (30,1 £2,7) na avaliacdo do instrumento FISH, quando
comparados ao G2 (26,3 +5,1), com diferenca estatisticamente significativa (p=0,029).
Além disso, avaliamos também, a saude articular de pacientes com hemofilia, atraves da
comparacdo entre as médias do score do instrumento HJHS de ambos os grupos, e
observamos que o0 G1 apresentou menor média do score (14,7 +23,4) quando comparado
ao G2 (40,4 +23,9) sendo observado que essa diferenca era estatisticamente significativa
(p=0,007).

Adicionalmente, avaliamos a realizacdo 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 diferenca estatistica
significante (p=0,005). Em seguida foi avaliado a qualidade de vida, ndo sendo observado
diferenca significativa na comparacdo entre as medias do score do instrumento Haemo-
A-Qol (G1= 28,8 +6,9 vs G2= 29,3 +4,8, p=0,8357).

B C D
FISH HJIHS HAL Heamo-A-Qol
Score Total Score Total Score Total Score Total
=0.005
32+ p=0.029 120 p=0.007 100+ P

Figura 5: Média do Score Total dos instrumentos para avaliagdo da capacidade funcional do paciente
(FISH), saude 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).
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Posteriormente, analisou-se a correlagdo entre os scores total obtidos na avaliagéo da
capacidade funcional do paciente (FISH), saude articular (HJHJ), atividades cotidianas (HAL)
e qualidade de vida (Haemo-A-Qol) nos grupos de estudo. Os dados estdo demonstrados na
Figura 6. Incialmente observa-se que ha correlacdo negativa entre os instrumentos FISH vs
HJHS (r2=-0.8140, p<0,0001) e HIJHS vs HAL (r2=-0.7663, p<0,0001). Posteriormente,
demonstra-se que ha correlacdo positiva entre os instrumentos FISH vs HAL (r2=0.6774,
p<0,0001). Em relacdo ao instrumento Haemo-A-Qol, ndo se observou correlagéo entre o score
desse instrumento com os demais avaliados (FISH, HJHS e HAL).

A B Cc

100- ] 100 40+

Score Total

Score Total
HAL
Haemo-A-Qol

Score Tol:

FISH FiSH

FISH
Score Total Score Total

Score Total

) 3 o
p<0.0001 =0 3305 01

HAL
Score Tolal
Score Tolal

Haemo-A-Qol
Haemo-A-Qol
Score Tolal

HJHS HJHS

HAL
Score Total Score Total

Score Total

Figura 6: Andlise de correlagdo entre os instrumentos para avaliagdo da capacidade funcional
do paciente (FISH), salde 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 correlagbes entre os instrumentos utilizados apenas com 0s
individuos do G1, observou-se apenas correlacfes negativas significativas entre o0s

instrumentos FISH vs HIHS (r?=-0.6928, p=0.0125) e HJHS vs HAL (r>=-0.6840p=0.0142),
conforme demonstrado na Figura 7.
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100 1007 40
06028 =406
pe0.0125

HJHS

Score Tolal
HAL
Score Tolal
Haemo-A-Qol

Tok

10 40 10 40 10 40
FISH FiSH FISH
Score Total Score Total Score Total

=0 6840 03235
p=0.0142 =0.3050

H,
L
no-A-Qol
Score Total
Haemo-A-Qol
Score Tol

Haem

20 10+ 10
o 100 0 100 20 100
HIHS HJHS HAL

Score Total Score Total Score Total

Figura 7: Andlise de correlacdo entre os instrumentos para avaliagdo da capacidade funcional
do paciente (FISH), satde 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 analises de correlacdo entre 0s instrumentos
utilizados com os individuos do G2. Foi observado correlagcbes negativas e positivas
significativas entre os instrumentos FISH vs HIHS (r?=-0.8356, p<0.001), HJHS vs HAL (r?=-
0.7006, p=0.0012) e FISH vs HAL (r’=0.6714, p=0.0023), respectivamente. Como observado
nas andlises combinadas entre os grupos G1 e G2, ndo ha correlacdo entre o score do
instrumento Haemo-A-Qol com os demais scores obtidos com os instrumentos FISH, HIHS e
HAL.
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100 100 40
=-0.8356 r=0.6714 r=-0.08002
p<0.0001 p=0.0023 p=0.7523
—~ —~ T =
8 - o=
¢ I 3 I3 <2
So o S
g e o
- o
0 20 10
10 40 10 40 10 40
FISH FISH FISH
Score Total Scare Total Score Total
100 40 40
=.0.7006 1=0,07246 1=0.2472
=0.0012 p=0.7751 p=0227
- T — T -
&8 oL o8
o e <2 <8
° Se - da
s E5 Es
3 & 8 g 3
@ £e £°
20+ 1 10 1 10+
0 100 0 100 20 100
HJHS HJHS HAL

Score Total Score Total Score Total

Figura 8: Analise de correlagdo entre os instrumentos para avaliagcdo da capacidade funcional do paciente (FISH),
salde articular (HJHS), atividades cotidianas (HAL) e qualidade de vida (Haemo-A-Qol) no grupo de pessoas com
hemofilia grave (G2).

6 DISCUSSAO

Embora avancos significativos, que possa auxiliar os pacientes desde a profilaxia até o
atendimento multiprofissional ao qual a fisioterapia esta incluida, tenham sido observados na
conduta terapéutica de pessoas com hemofilia, muitas destas pessoas ainda sofrem com
sangramentos recorrentes e alteracdes osteomusculares. Estas, por sua vez, podem interferir na
saude articular, funcionalidade, atividades de vida diarias e qualidade de vida dessa populacéo.
Neste cenario, a Fundacdo Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do Amazonas
(HEMOAM) é o unico local de referéncia no Estado para atendimento e tratamento de pessoas
com hemofilia. Muitos dos pacientes hemofilicos atendidos no HEMOAM, deslocam-se do
interior do estado para a capital Manaus. Essa distribuicdo geografica dos pacientes e a distancia
da capital Manaus pode gerar diversos transtornos aos pacientes, visto que alguns pacientes

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

Em nosso estudo, observamos que 100% dos pacientes com hemofilia leve/moderada e
94% dos hemofilicos graves, relataram consulta médica por causa da hemofilia nos tltimos 12
meses, 0 que demonstra que esses individuos fazem acompanhamento médico peridédico. Com

relagéo ao local de residéncia, 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 doenca,
acabaram mudando-se para Manaus em busca de melhores condi¢des de tratamento. A presenca
de outras doencas cronicas, que poderiam influenciar na qualidade de vida de pessoas com
hemofilia, foi pouco relatada na populacdo de estudo. Entretanto, no que se refere a
acompanhamento fisioterapéutico, observou-se que 89% das pessoas com hemofilia grave, por
conta das complicacbes da doenca, ocorréncia de constantes sangramentos, hemartroses
recorrentes, frequentes alteracfes osteomioarticulares e principalmente quadros algicos,
necessitam de acompanhamento fisioterapéutico e de manejo terapéutico, seja para prevencao

de novas alteracdes articulares ou retardamento da progressdo das artropatias ja existentes.’*

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 emergéncia ou episédico, ou
seja, apds o episddio hemorragico. Nesse sentido, a recorréncia de sangramentos nesses
individuos é menor, e quando aliada ao uso do fator, auxilia na preservacdo da saude articular
e funcionalidade desses individuos.’* Por outro lado, em pessoas com hemofilia grave, a
frequéncia dos episodios de sangramentos recorrentes € maior e a principal manifestacao clinica
sdo as hemartroses de repeticdo, que levam a degeneracdo da articulacdo e promovem a

artropatia hemofilica.”-"?

Em nossos achados, 56% das pessoas com hemofilia grave fazem uso do fator por
profilaxia secundaria, que € iniciada somente apds dois ou mais episddios de sangramentos
articulares, porém, antes do inicio da doenca articular.”* Ainda, outros 39% de pacientes com
hemofilia grave, fazem o uso do fator por profilaxia terciaria, que é iniciada apds o inicio da
doenca articular documentada, e normalmente isso ocorre na idade adulta.”* Nesse contexto, 0
estudo de Collins e colaboradores, e Gupta e colaboradores, demonstrou que o uso do fator
como profilaxia secundaria diminuiu o nimero de episddios de hemartroses, em comparacao
com a terapia sob demanda, o que reforca a necessidade do tratamento profilatico continuo

nesse grupo.”?

Em nosso estudo, observamos que as articulagcdes mais comprometidas em pessoas com
hemofilia grave foram: joelho (39%), cotovelo (28%) e tornozelo (11%), e esses achados estdo

em conformidade com o que foi demonstrado por Paval e colaboradores, e Karim e



49

colaboradores, que também encontraram um comprometimento articular maior no joelho em
seus respectivos estudos.®>%¢ Também observou-se que, 22% dos individuos do grupo G2,
relataram o uso de prétese de joelho, o que indica que estes individuos podem apresentar padréo
de marcha alterado, e concomitantemente, apresentar grau de acometimento grave também no
tornozelo, apesar de que, em ordem de frequéncia, a articulagdo mais comprometida depois do
joelho, seja o cotovelo nessa populacdo. Entretanto, nos individuos do G1, ndo se observou
alteraces articulares no cotovelo, o que indica que, ao contrario dos pacientes com hemofilia
grave, estes individuos mantém as func¢des articulares do cotovelo sem artropatia. Apesar disso,
ndo se deve descartar a hipdtese de que, esses individuos ndo tenham hemartrose nessa

articulagao.

O tratamentos adjuvantes sdo necessarios nesses pacientes, além das medidas
profilaticas, tendo a fisioterapia um papel de destaque como parte integrante do tratamento da
coagulopatia, uma vez que, esta dispGe de ferramentas e instrumentos capazes de avaliar, tratar
e/ou retardar a progresséo das alteraces osteomioarticulares nesses individuos.”"2 O FISH é
uma ferramenta de avaliacdo da capacidade funcional do paciente, baseada em seu desempenho
na execugdo dos aspectos ligados ao autocuidado, transferéncias e locomocao. As pontuacoes
variam de 1 a 4 pontos para cada atividade, totalizando 32 pontos, que indicam um melhor grau
de independéncia funcional, de modo que, cada ponto deve ser atribuido de acordo com a
capacidade de execuc¢do da acdo realizada pelos pacientes, e ndo 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
individuos a funcionalidade e as atividades do cotidiano estdo preservadas, ou seja, sem
alteracdes que interfiram na realizacdo delas. No entanto, quando observamos as pessoas com
hemofilia grave (G2), verificamos que esses individuos apresentam menor escore de FISH e
HAL, o que indica que esses individuos tém maior comprometimento na funcionalidade e nas
atividades do cotidiano. Nossos achados referentes a média do score FISH em pessoas com
hemofilia leve e moderada, estdo em conformidade com o que foi demonstrado em estudos
anteriores.5? Em contrapartida, nossos achados também contrastam com o que foi demonstrado
por Ferreira e colaboradores, em que ndo foram observadas diferencas estatisticamente

significativas no score FISH de pessoas com hemofilia moderada e grave.®3"!
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O HJHS € uma ferramenta que mede o impacto do sangramento nas articulagdes mais
afetadas em pessoas com hemofilia, como cotovelos, joelhos e tornozelos, através dos seguintes
parametros de avaliagdo: edema, duracdo do edema, atrofia muscular, crepitagdes no
movimento articular, alteracfes da amplitude de movimento de flexdo e extensdo, dor nas
articulacdes e forca.5%%° Também é possivel avaliar através do HIJHS, as habilidades de marcha,
com score que vai de 0 (melhor saude articular) a 124 (pior saude articular). Muitos estudos,
tém comentado a respeito do tempo de aplicacdo do HJHS em criancas e adultos, e op¢des mais

curtas do instrumento tém sido propostas. 6%.6°

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, 0 que aponta para um severo comprometimento da salde articular nesse grupo.
Nossos achados, referentes a média do score HJHS em pessoas com hemofilia grave, estdo em
conformidades com estudos anteriores que demostraram escore HJHS mais alto nesses

pacientes.®1.7°

O HAL consiste em uma ferramenta capaz de mensurar o impacto da hemofilia nas
habilidades funcionais do cotidiano em adultos, atraves da autopercepg¢do do individuo. O
desempenho é classificado em uma pontuacéo que varia de 0 (pior desempenho) a 100 (melhor
desempenho). Em nossos achados, foi observado que pacientes com hemofilia leve/moderada
tém um desempenho favoravel quando comparados a pessoas com hemofilia grave, o que
reforca a afirmacdo de que a gravidade da doenca em nossa avaliagdo, contribuiu
significativamente para um pior desempenho na execucao das atividades do cotidiano. Nossos
dados sdo 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 limitagdes, como mencionado anteriormente.5°

Aliado a isso, o estudo de Brodin e colaboradores, demonstrou que pessoas com
hemofilia que iniciaram o tratamento profilatico 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.”* Este aspecto também reforca a

necessidade do inicio do tratamento profilatico de forma precoce, se possivel ainda na infancia,
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e consolida a imprescindibilidade do acompanhamento fisioterapéutico como parte do

tratamento da coagulopatia, ainda nos primeiros anos de vida.

Nesse sentido, avaliar as consequéncias da hemofilia para o paciente, assim como, 0s
efeitos do tratamento profilatico sob o ponto de vista da pessoa com hemofilia, é significante
para consolidar o custo elevado do tratamento desta condi¢do cronica e consideravelmente
debilitante. Nesse contexto, a Organizacdo Mundial da Saide (OMS) define qualidade de vida
como: “a consciéncia do individuo de sua posi¢ao na vida no contexto da cultura e sistema de
valores em que vive e em relacdo aos seus objetivos, expectativas, padrdes e preocupagdes”.
Desse modo, ferramentas como o Haemo-A-Qol, capazes de avaliar a qualidade de vida em
pessoas com hemofilia, poderiam amparar a tomada de decisdes clinicas, além de consolidar o
estabelecimento da equipe multiprofissional no tratamento da hemofilia, considerando a
gravidade das manifestagdes sintomatologicas, as possiveis complicacfes inerentes ao

tratamento e a relagdo desses sintomas com o cotidiano do paciente.’>-"

Neste cenario, nossos achados apontam que a percepcdo da qualidade de vida entre
pessoas com hemofilia leve/moderada e grave, ndo foi diferente, o que revela que mesmo com
as alteracOes osteomioarticulares, especialmente em pacientes graves, pela concepcao
individual de cada participante do estudo, observou-se uma adaptacao as limitaces 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.®

Entretanto, nossos dados mostram que as limitaces apresentadas em nossa populacao,
por sua vez, ndo 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 percepgéo em nossa populacéo, possa néo ter sido evidenciada

em virtude do pequeno tamanho amostral.

H& poucos estudos que correlacionam a avaliagdo da capacidade funcional, saide
articular, atividades cotidianas e qualidade de vida em pessoas com hemofilia. O estudo de
Soares e colaboradores, realizado em pessoas com hemofilia atendidos na Fundacédo
Hemocentro de Brasilia, demonstrou uma correlacdo negativa forte entre os scores FISH vs
HJHS, o que corroboram nossos achados. Outro estudo, descrito por Ribeiro e colaboradores,

também demonstrou correlacdo 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.t478

Em continuidade, ao observarmos a correlagéo entre o score HJHS vs HAL, observou-
se uma correlacdo negativa em nosso estudo, e esses achados estdo em conformidade com o
que foi demonstrado por St-Louis e colaboradores.®! Nesse contexto, quanto maior o HJHS,
pior o score, ao passo que, quanto maior o HAL, melhor o score. Nossos achados referentes a
correlacdo positiva encontrada em nossa populagéo entre o score FISH vs HAL, contrastam
com o estudo de Poonoose e colaboradores, onde estes, por sua vez, demonstraram correlagdo

negativa entre FISH vs HAL, em uma coorte com hemofilia na India. 6!

A falta de estudos correlacionando do score Haemo-A-Qol com os scores FISH, HIHS,
e HAL, pode explicar a adaptacdo fisica e psicoldgica das pessoas com hemofilia as limitacGes
decorrentes da sadde articular e funcionalidade comprometida, encontrada em estudos
anteriores.%* Além disso, vale a pena ressaltar que em nossa avaliacdo, todos os pacientes
receberam o fator, seja por demanda ou profilaxia secundaria ou terciaria, 0 que aponta para o

uso do fator estar relacionado a uma melhor qualidade de vida na populagéo de estudo.5467.68

O presente estudo apresentou algumas limitacdes, tais como 0 nimero de participantes
do estudo ser relativamente menor, quando comparado a outros estudos prospectivos e a
auséncia de algumas informacgdes em prontuarios dos pacientes, tais como: niveis séricos de
inibidor do fator, avaliacdo ortopédica, exames de imagem como O raio-X Ou ressonancia
magnética das articulagdes. Assim como, o0 auxilio de um ultrassom, equipamento altamente
sensivel para deteccdo precoce da artropatia hemofilica, poderiam ter nos auxiliado em uma
avaliacdo da saude articular mais apurada na populacdo de estudo. Embora o presente estudo
forneca dados relevantes acerca da satde articular, funcionalidade, atividade de vida diaria e
qualidade de vida de pessoas com hemofilia, se fazem necessarios outros estudos que busquem
contribuir com dados clinicos e laboratoriais sobre a influéncia das alteracGes

osteomioarticulares em pessoas com distlrbios da coagulagéo.

7 CONCLUSAO

Em conjunto, nossos dados mostram que a hemofilia A grave foi o tipo de hemofilia
mais frequente entre os individuos. Ainda, metade dos pacientes com hemofilia leve/moderada
sdo oriundos do interior do estado e, portanto, eventualmente necessitam de deslocamento para

a capital para receberem atendimento meédico. 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 doenca, e em busca de melhores condicdes de tratamento.

O presente estudo, identificou que os instrumento de avaliacdo da capacidade funcional,
salde articular, atividades cotidianas e qualidade de vida foram capazes de identificar alteracdes
articulares e musculoesqueléticas em pessoas com hemofilia. Além disso, pacientes com
hemofilia grave apresentaram mais alteracfes 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 periodico e efetuarem profilaxia com o uso do fator, muitas
apresentam alteracOes osteomioarticulares com alto grau de comprometimento articular,
especialmente os graves. Estes, por sua vez, necessitam de acompanhamento fisioterapéutico
constante, para que Se possa prevenir ou retardar a progressdo do acometimento articular e o
surgimento de novas artropatias. Entretanto, também observamos que apesar das muitas
limitacGes decorrentes dessas alteragcdes, houve uma adaptacdo funcional as limitagdes
existentes, que foram relatadas sob o ponto de vista do proprio paciente, e estas ndo impactaram

na percepcao da qualidade de vida do individuo.

Para 0 nosso conhecimento, este € o primeiro estudo a avaliar capacidade funcional do
paciente, salde articular, atividades cotidianas e qualidade de vida em pessoas com hemofilia
atendidas na Fundacdo HEMOAM, no entanto, mais estudos sdo necessarios para que se possa
elaborar um plano de tratamento fisioterapéutico personalizado, de acordo com as limitagGes

de cada individuo.
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ANEXO 11
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO - TCLE

Centro de Pesquisa: Fundacdo Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do
Amazonas (HEMOAM)

Projeto: Avaliacdo da funcionalidade de pacientes hemofilicos do estado do Amazonas e
as implicacOes na sua qualidade de vida

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

Convidamos o Sr. ou o seu filho a participar da presente pesquisa sobre a avaliacdo das
fungdes dos pacientes com hemofilia (doenca que prejudica o estancamento/coagulacédo do sangue
em casos de lesBes) e como essas funcdes 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 participacao é totalmente voluntéria e se ndo concordar em participar
ou mudar de deciséo e retirar o consentimento a qualquer momento do estudo, o0 seu tratamento na
instituicdo ndo sera prejudicado. Vocé pode fazer toda pergunta que quiser em qualquer momento do
estudo. Lembro-lhe também que vocé tem todo o tempo que quiser para decidir e discutir a situacdo
com seus parentes, filhos, amigos, pais ou qualquer pessoa de sua confianca.

Para que participe da pesquisa é necessario que vocé 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 participacdo, a fisioterapeuta pesquisadora fard uma lista de perguntas
(questionario), onde serd perguntada a sua idade, raca, estado civil, escolaridade, profissdo/funcao,
numero de filhos, local de nascimento, cidade onde reside, bairro, renda familiar, tipo de habitacéo,
idade de diagndstico, local de diagndstico, tipo de hemofilia, dentre outras perguntas mais especificas.
Essas perguntas serdo feitas em local adequado, visando preservar a confidencialidade dos seus dados
bem como lhe deixar confortavel para tirar todas as ddvidas que possam surgir.

Em seguida, sera feita uma avaliagdo das suas articulagdes do joelho, cotovelo, tornozelo e
quadril. Para isto, serd utilizada uma fita métrica e um goniémetro (tipo de régua que mede o quanto
vocé consegue esticar (estender) e dobrar (flexionar) a sua articulagdo), se ela tem edema (se esta
inchada), hematoma (se a regido esté roxa), se hd hemartrose (articulacdo inchada, roxa, inflamada,
dificuldade para fazer os movimentos) ou contratura (ndo movimenta articulagéo). Esse procedimento
tem como finalidade avaliar a qualidade dos seus movimentos nessas regides e tem duracdo de 20 a
30 minutos.

Depois sera avaliada a sua funcionalidade em algumas tarefas como sentar/levantar, subir
escadas, correr. Essa etapa tem duracdo de 10 minutos.

Apos lhes daremos um questionario sobre qualidade de vida onde vocé respondera perguntas
como relacdo a sua saude fisica, maneira como vocé se V&, 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 vocé sofrer algum dano decorrente da avaliacdo fisica ou outra etapa
do projeto, poderé entrar em contato com a pesquisadora Naamy Keely da Silva Simao, fisioterapeuta
e responsavel pelo projeto, através do telefone (92) 99243-7177. Serd dada toda a assisténcia
necesséria com a finalidade de lhe proporcionar o bem-estar necessario. A pesquisadora garante que
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VOCe terd acesso a assisténcia mais rapida possivel caso venha a ser acometido por quaisquer tipos de
danos, sejam eles diretos ou indiretos, imediatos ou tardios, causados pela sua participagdo nesta
pesquisa.

Os riscos estdo relacionados a possiveis constragimentos em algumas perguntas de caréater
pessoal, mas a confidencialidade das respostas disponibilizadas é garantida ja que no processamento
dos dados o seu nome permanecerd em sigilo e serd consultado somente pela pesquisadora
responsavel. Ha também o risco de sentir dor ao esticar, dobrar ou levantar o braco e a perna, pode
acontecer o aparecimento de manchas roxas (hematomas) e pequenos inchacos (edema). Acontecendo
algum desses riscos, vocé seré atendido imediatamente no ambulatério de fisioterapia do HEMOAM
para diminuir tanto as dores e desconforto quanto o inchago da regiéo.

Os beneficios estdo relacionados a obtencao e processamento dos seus dados, que auxiliardo
no entendimento de como esta doenca afeta a sua vida no campo fisico, emocional, familiar, social,
profissional. Os resultados possibilitardo 0s estabelecimentos de protocolos/tratamentos
fisioterapéuticos melhores e especificos, o que podera auxiliar na melhora da sua qualidade de vida e
dos proximos pacientes atendidos. Além disso, esses dados vao auxiliar no estabelecimento de
medidas sobre como evitar essas lesdes e desconfortos, melhorando assim a sua qualidade de vida em
diversas ac¢des do seu dia a dia.

Vocé ndo terd custos relacionados ao projeto e havera acompanhaento da pesquisadora. Caso
seja necessario, Vocé recebera o ressarcimento aos possiveis gastos relacionados a participacdo no
estudo. O projeto ndo prevé compensacdo fincanceira, entretanto, a assinatura deste termo nao lhe tira
os direitos legais que possui, incluindo o de solicitacdo de indenizacéo.

Vocé pode ser excluido do estudo em razdes estabelecidas pela pesquisadora ou se vocé
solicitar esta exclusdo pelos motivos que vocé achar pertinentes, sejam eles relacionados a possiveis
desconfortos ou outras questdes pessoais. Caso seja excluido, vocé receber4d uma explicagdo
totalmente adequada e detalhada do motivo que levou a sua retirada. Deixa-se claro também que o
estudo pode ser cancelado por razdes administrativas. Ao assinar este Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido, vocé se compromete a cumprir com os procedimentos do estudo que foram explicados.

Para obter mais informacdes sobre este estudo ou para qualquer outra informacéo sobre
0s seus direitos como participante, ou se vocé quiser fazer uma reclamacéo, entre em contato
com a pesquisador responsavel do estudo: mestranda Naamy Keely da Silva Siméo, no
endereco Av. Constantino Nery, 4397 — Chapada, Manaus - AM; telefone (92) 99243-7177;
e-mail naamykeely @hotmail.com.

Em caso de davidas, dentncias ou reclamacdes sobre a sua participacdo e sobre questes
éticas do estudo, vocé pode entrar em contato com o Comité de Etica em Pesquisas (CEP) da
Fundacdo Hospitalar de Hematologia e Hemoterapia do Amazonas (HEMOAM); e-mail:
cephemoam@gmail.com; endereco: na Av. Constantino Nery, 4397- Chapada, Bloco A, 2°
andar, Sala 13 (CEP-HEMOAM), Chapada, Manaus - AM; telefone: (92) 3655-0114. O
horéario de funcionamento do CEP é de 8 as 14 horas, de segunda a sexta-feira.

Eu (home completo) ,
atesto que li este documento ou ele foi lido para mim e fico ciente e concordo em participar da pesquisa.

Ao final, assumo gue:
1. Tive a oportunidade de tirar davidas sobre o estudo;
2. Recebi informac6es suficientes sobre o estudo;
3. Serei informado regularmente sobre qualquer informacédo que possa afetar a minha
disponibilidade em continuar a minha participagéo no estudo;
4. Autorizo o acesso as minhas informac6es confidenciais;
Autorizo o processamento de minhas informacdes;
6. Entendo que receberei uma via deste termo;

o
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7. Entendo que a minha participacdo é totalmente voluntéria;

8. Entendo que posso retirar 0 meu consentimento e concluir a minha participacao:
e Em qualquer momento;
e Sem dar qualquer explicacao;
e Sem que prejudique meu tratamento posterior.

Ofereco livremente 0 meu acordo para participar deste estudo e dou 0 meu consentimento para acessar
e usar osmeus dados nas condigdes descritas neste Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.

( )SIM ( )NAO

B

Impreeséo digital ou Assinatura do Participante Local e data
B A

Assinatura da Testemunha Local e data

1
Assinatura do Pesquisador Local e data




ol Fundagdao Hospitalar ,,\
de Hematologia v
e Hemoterapia $
do Amazonas i

({1 HEM O AM GOVERNO DO ESTADO

ANEXO Il

Questionério sociodemografico referente ao projeto:

“Avaliacdo da funcionalidade de pacientes hemofilicos do estado do Amazonas e as
implicacoes na sua qualidade de vida”

Nome completo:

Idade: Raca:

Profissdo/funcao:

Cidade de nascimento: Cidade onde reside:
Bairro:

Estado civil: ( ) solteiro ( )casado ( )noivo ( )divorciado ( )viuvo ( ) separado
( ) outro:
Tem filhos? ( ) SIM () NAO Sesim, quantos?
Possui plano de satide? ( )SIM () NAO
Procurou ajuda médica nos ultimos 12 meses, por causa da hemofilia?
( )SIM ( )NAO

1. Acerca de informacdes relacionadas a sua escolaridade, responda:

a) Voceé possui ensino fundamental completo? () SIM () NAO

b) Vocé possui ensino médio completo? ( )SIM () NAO

¢) Vocé possui ensino superior completo? ( )SIM () NAO

2. Sobre os aspectos relacionados a renda, responda:
a) Qual a sua renda mensal?

() Né&o 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



b)

4)

a)
b)

d)

f)

9)

h)
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Possui auxilio ou aposentadoria por doenca? () SIM ( ) NAO

Sobre a sua residéncia, responda:

De que material € feito sua moradia? b) Essa moradia é:
() Alvenaria ( ) Alugada

() Madeira () Prépria

() Taipa ( ) Cedida

() outro:

Sobre a hemofilia, responda:

Com quantos anos foi diagnosticado?

Em que instituicdo de satde?

Qual o tipo de hemofilia?

Passou por consulta médica nos altimos 12 meses, por causa da hemofilia? () SIM
( YNAO

Qual tipo de tratamento? ( ) demanda ( ) profilaxia primaria ( ) profilaxia

secundaria () profilaxia terciaria

Possui outra doenca cronica? () SIM () NAO  Se sim, qual?

Procurou atendimento médico nos Gltimos 12 meses, por outra causa que ndo a
hemofilia? ( )SIM ( )NAO

Faz ou ja fez acompanhamento fisioterapéutico no HEMOAM? () SIM () NAO
Se néo, qual o motivo? Nao foi indicado () n&o conseguiu agendar () tem medo
de piorar com as sessfes () ndo tenho interesse () ndo sabia que havia fisioterapia

para hemofilicos ( )

Reitera-se que todos os dados obtidos serdo mantidos sob confidencialidade pela

pesquisadora responsavel e qualquer davida ou questionamento pode ser feito durante a

aplicacéo deste documento.
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ANEXO IV

Escore de Independéncia Funcional em Hemofilia (FISH)

LISTA DAS ATIVIDADES
TESTADAS
CUIDADOS
PESSOAIS

[ 1-Alimentar-se e arrumar-se 4
R 2- Tomar Banho 1 2 3 4
I 3- Vestir-se 1 2 3 4
I 4-sentar-se e levantar-se 1 2 3 4
] 5- Agachamento 1 2 3 4
I 6- Padrdo de Marcha 1 2 3 4
_ 7- Subir e descer escadas (12a 1 2 3 4
14 degraus)
] 8- Correr 12 3 4

Observacgoes: As pontuacBes variam de 1 a 4 para cada atividade, dependendo do grau de
independéncia. 1: incapaz de realizar; 2: requer ajuda de um assistente/auxilio; 3: capaz de
realizar a atividade sem auxilio, mas ndo como um individuo saudavel; 4: capaz de realizar a
atividade como outros individuos saudaveis.
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ANEXO V

N® Avaliagio:

HNome do Fisioterapeuta:

Escore de Salde Articular na Hemofilia 2.1 - Planilha de trabalho

Numero de ID do individuo:

EDEMA

Mentum(M). Inchado(l). EsponjosolE), Tenso{T)
Pontos de referéncia ossea:

Wisiveis (WL Parciaiments visiveis|PV];

Mo Visiveis(MNV)

Palpawe (P); Mo palpavel (NP)

PONTUACAD

Data:
dd/ mm ! asaa
TOWEI0 ESQUETTn | COLOVEID DWED | JOENG ESquerte | JOens Direto | oMmoze|s ESquerde] | ormozels DIRene |
v CEOTOWCO CECrONC CeE OO CE O OO CE O O8O CE O
v Oy Ov v v Ov |Ov v Ov |Ov O Ov |Ov Ov Ov |Ov OV Ov
Or CIwe Or COOwe OrF Owre OrF Owe Or COOwre Or COwe

0= Menhum edema

ssens visheis

1 = Leve -parece ligeiraments edemaciado: pontos de referéncia

2 = Moderado - parece edemaciado, sensacdo esponjosa:
pontos de referdncia dsseos parcialments visiveis

3 = Grave - parecs muits edemaciado; esta tenso:
pontos de referéncia dsse0s totalments encobertos.

Comaniarios:

Por favor, faga quaisquer comentanos no
espaco fomecido

[ 2 necessario, anote a circunferéncia em om|

DURAGAO DO EDEMA

Anote nimero de meses
Par favor, selecione um:

O Relato do pacients

O Relsto dos pais

[0 Obtido do prontuaric

O Outrer

PONTUACAD

Cotovelo Esquerdo

Cotovelo Direito

Joelho Esquerdo

Joelho Direito

Tomozelo Esquerdo

Tomozelo Direito

meses

MEses

[ ]

[ ]

1=z 60 meses

0 = Menhum edema ou < § meses

2013-08-29

Hemophila Joint Health Score 2.1, © The Hospital for Sick Children, Cenire Hospitaller Universitaire Salnbe Justine, the Regents of the
University of Colorado, Kanoilnska Hospital, University Medical Center Utneght, 2005, Uksed under license by The Hospital for Sick Children

FPage 1
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W Avaliagio: Mome do Fisioterapeuta:

Escore de Saide Articular na Hemaofilia 2.1 - Planilha de trabalho

Niamero de 1D do individuo: Data:

dd !/ mm [ azaa

ﬂ_ﬂ.n.n__._m. o ﬂmn_ e H ﬂﬂn.n_.._.m. i ﬂ_-.m._.n_u. uﬁ.m_ “_u. ﬂ.mﬁ:ﬂ-.ﬁ u_um—“ 1] ﬂ__.m-n.n_ _ D—.:EMU _.n._._-_.umm. 1] ﬂ__.m-n.n_

Esguerdo

ATROFIA MUSCULAR

PONTUACAD _H_ _H_ _H_ _H_ D _H_

0 = Nenhuma - nenhuma atrofia
1 = Leve - o musculo apresenta discreta perda do contorno ou obsenva-se leve aplanamento do ventre muscular
2 = Grave - ohsenva-se moderada ou grave perda e depressac ou aplanamento do wentre muscular

Comentarios:

Por fawor, anote d ._.___.E_.mmn do contpmo,
aplanamente muscular (atrofia)

perda acentuada

otovels Esgue ﬂﬂnﬁ_.._.m. ] ﬂ_-.m._._“_u. uﬂ.m "_u. “.m\n_cm-.a u_u.m—“ 1] ﬂ__..m-n.n_ _ _u—.:_uNM.n_ _.n-_._.__uﬂm. 1] ﬂ__..m-_n.n_

.u_uﬂ_mﬂ_._.}m.ﬁﬂ HO MOVIMENTO Esquerdo
Mote: Audivel  (A) Lewe (L) T & LA LT A LA LT A LA
Palpavel (P) Grave (5] Or Oe are Oe Oe OrF
L gL L gt L aL
Ze ndo se aplica: Oz Oa O Oa Oz Oz
Menhurma (M) ON O™ LN M CIN CIH
ronuagho] || [ [ ] [ ] [ ] [ ]
(= Nenhuma - Nenhuma crepitagao
1= Leve - A crepitagdo & ligeiraments audivel efou palpavel
2= Grave - som de _u._,mn_nm_mmn audivel efou palpavel consistentermente, moderadaments ou muits prorenciadaments
2013-D3-29 Page 2
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University of Colorado, Kariinska Hospital, University Medical Cemer Uireght, 20059, Used ungier llcense by The Hospital Tor Sick Children



73

N Bovaliagao:

Nome do Fisicterapeuta:

Escore de Saude Articular na Hemofilia 2.1 - Planilha de trabalho

Mumere de 1D do individuo: Data:
dd’ mm { asaa

PERDA DE FLEXAD Cotovelo Esquerdo | Cotovelo Direito Joelho Esquerdo Joelha Direito Tornozele Esquerdo Tornozelo Direito
Anote a amplitude de
MCwETIEnTho Flexdo: Flexdo: Flexia: Flexda: Flexdo plantar: Flexdo plantar:
(registno oo fomozslo 3
partir do ponto departida | Medida em pos Medda em posic3a:  [Meddaem posiclo:  [Medida em posicla: Kiadida em posigio: Medida em posicio:
am 80" 1) Supina 1) Supina 1) Supina 1) Supina 1) Supina 1) Supina

7) Sentads [ 7) Sentade [ 2)Senado [ 2)Sentade [ ) Sentagn [ 7) Sentado [

A TECOMENEAGEn & poniuz

3 Lsancdo ambas o5 metodos (lado contralateral nomial & 3belas nomativas)

£, entdo, registrar 3 plor pontuagio.

PONTUACAD)

[]

[]

]

[]

]

Lado Conftralateral

FPERDA DE EXTENSAL

2= Perda deii” - 20"
d= Henma = A

Tabalzs Normadvas:

0 = Demtmo dos Inbervalos
1= HEMade 1104

2 = Perda de 5 - 107
&= HEME = 0T

Anote a amplitude de
mawimente (registro de
tomozelo a partr do
ponto de partida em 20¢ )
Hipareatensso: ragistrar
como “mals” (+)

otovelo Esquer e SqUEr ToeTho DIen ormozels Esque OrNOZE LTers
Extznsdo: Extensdo: Extensao: Extensdo: Dorsiflexdo: Daorsiflexdo:
Medlda em posiean Medida em posigan Medida em poslgi: Medida 2m poshcao Maglda em posigao: Medida em posigao
1)supina [ fysupna [ tysupna O fjspna [ fjsupna [ fysupna [
7 sentade L ) sertans [ Zjsertans L 2)sertans [ 7) sentama | o) sentage L

_ graus
Porda da sxtanasdo
regisirar como "Menos” -} |A recomendagio & pontuar usando ambos o5 Matodos: (lado contralaterl nomal & 3balas normativas) , entio, registrar a plor pontuagio.
_ graus

eonruagie| | [ ] ] [ ] [] [ ]

Lado Confralaterar 0= <35 2= Perdade 117 - 207 Tabalzs Normatvas: 0 = Dentr dos Intarvalos 2 = Perta oe 5° - 107
1 = Pesia g & - 10° 3 =Perda = 20° 1=Pedade 14" 3 =Perda = 107

2013-08-20 Fage 3
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Assessment # Evaluator Name:

Escore de Salde Articular na Hemofilia 2.1 - Planilha de trabalho

Nimero de |0 do individuao: Data:
dd / mm ! aaaa

Cotovelo Esquerdo | Cotovelo Direito | Joelho Esquerdo Joelho Direito Tomozelo Esquerdo Tornozelo Direito
DOR ARTICULAR

Movimenio ancular aive  |Comentarios: Comentaios: \Comentarios: Comentarios: Comentarios: Comentaos:
reallzaso no aro de
movimento completo, com

ayve pressan (30 nal go

mavimento)

PONTUAGAD _H_ _H_ _H_ _H_ _H_ _H_

i = Menhuma dor durante a amplitude de movimento ativa
1 = Nenhuma dor durante a amplitude de movimento ativa; dor somente & palpacao ou sob suave pressao
2 = Dor durante a amplitude de moviments ativa

Cotovels Esquerds | Cotovelo Direita | Joelho Esquerdo Joelho Lhreits Tomaozelo Esquerdo Tornozelo Direto

FORCA
Usar 3 escala e Daneds & ramern de elevagles do  |nimen de elevacies do
.-._L.u_l...__jq_.ﬂ..._ calcankar calcaninar
ANciar 3 grRduaga, Flex3o: Flexdo: Flex3o: Flexdo: Flex3o plantar: Flex3o plantar:
dentro da ACM Extensao: Extensdo: Extensio: Extensao: Dorsiflexao: Dorsiflexdo:
disponival

courusgzo] ] [] [] [] [ ] []

Numero de elevactes do calcanhar:

(3 sar L=ado soments pars graduacdo da fexdo plantar)
0 = Sustenta a posigio de teste contra a gravidade com resisténcia maxima (grau 5) Pontuagdo 0 =4 a 5 elevagies do calcanhar

1 = Sustenta a posigdo de teste contra a gravidade com resiténcia moderada (mas falha
com a resistincia maxima) (grau 4)

2 = Sustenta a posigio de teste contra a gravidade, com resistSncia minima (grau 3 +) ou |Pontuagio 2 = Fledo plantar suficiente para

Pontuagdo 1 = 2 a 3 elevagdes do calcanhar

sustenta a pos: ”.“mn_ de teste contra a gravidade (grau 3) evantar o calcanhar
3= Completa parcialmente a ADM contra a gravidade {grau 3 -/ 2+). ou completa a ADM  |Pontuagdo 3 = Flexdo plantar no arco de
sem gravidade (grau 2} ou completa pamcialmente a ADM sem gravidade (grau 2-) movimento (sem gravidade)

4 = Trags {grau 1) ou nenhuma _un....__m_mmn muscular {grau ) Pontuago 4 =Trago ou nenhuma contragio

MA = MEo avaliawsl muscular

2013-08-28
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N*® Avaliagio:

Nome do Fisioterapeuta:

Escore de Salde Articular na Hemofilia 2.1 - Planilha de trabalho

Momero de 1D do individuo:

Drata:

dd [ mm { aaaa

[MARCHA (Habilidades)

Joelho mmn_..__!.n_a

Joelho Direito

Tomozelo mmn uerdo

ﬂn_.:n.mm__n Direfto

Carminhar
Subir’Descer degraus
(Correr

Pular em 1 pema

* Articulagoes individuais a serem observadas mas ndo graduadas®

HJ [hiperextensdo oe josiho)

Anate: M [normal), G [claugicagda), CPP {caminhar na ponta do pe), CEP (caminhar com a borda do pe), PO {Passadas
deslguais), SP (sem propulsdo), TRA (ransferéncia de peso anommal), PRE (pe rodado sxdemamente), SCC (sem choque de
calcanhar), RPC (refirada precoce do calcanhar) OU RFA (reducio da fase de apolo), LEJ (Imitagio na exiensdo de josiha),

MA = Nio avalidvel

0 = Todas as habilidades estio dentro dos limites nommais

1 = Uma habilidade nSo estd dentro dos limites normais

2 = Duas habilidades ndo estio dentro dos limites normais

3 = Trés habilidades ndo estio dentro dos limites normais

4 = nenhuma das habdidades esta dentro dos limites normais

Fontuagdo Global

[]

* Alinhamento axial a ser observado, mas ndo graduado®

ALINHAMENTO AXIAL

Joelho Esquerdo

Joelho Direto

Tornozelo Esquerdo

Tomozelo Derefto —

Aualiadas em posicdo de
descanga de peso

Por favor, indique a medida
do dngule no espago

[fomecido

graus

Por favor, manue wm:

[ valge
or

[ varo

graus

Por favor, marque um:

O valge
or
[ vare

graus

Por favor, marque wm:

O valgo
or
[0 wvaro

rau

Por favor, marue um:

0O vage
or
O vam

Hemophilia Joint Health Score 2.1, © The Hospital for Sick Chikdren, Cenire Hospiialier Universitaire Salnte Justine, the Regents of the
University of Colorado, Kamilnska Hospital, University Medical Cenier Uitreghi, 2005, Used under license by The Hospital for Sick Children

Page 5



76

ANEXO VI

LISTA DE ATIVIDADE EM HEMOFILIA (HAL)
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CRU TOTAL
Atividades das extremidades superiores: | O 100
Atividades bésicas das extremidades inferiores: | O 100
Atividades complexas das extremidades inferiores | 0 100
Pontuacéo da soma | 0 100

Adaptacdes e ajudas

Vocé possui um carro com adaptacdes?

() Néo, eu néo tenho carro

() Nao, ndo tenho adaptacfes no meu carro

() Sim, eu possuo um carro com (multiplas respostas sdo permitidas):

Vocé usa auxilios ao realizar determinadas atividades?
() Néo, eu nédo uso nenhum auxilio
() Sim, eu uso ( varias respostas sdo permitidas):




ANEXO VI
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QUESTIONARIO HAEM-A-QOL-PARA
ADULTOS

Prezado Paciente:
Queremos saber como vocé se sentiu nas Gltimas semanas. Por gentileza, responda as perguntas
que se seguem neste questionario, que foi elaborado especificamente para pessoas com

hemofilia.

Para responder as perguntas que se seguem, pedimos que vocé siga as instrucdes abaixo:

v
v
v

ANANEA NN

Por favor, leia cada uma das perguntas com atengéo.

Pense em como foram as coisas para vocé nas Ultimas semanas.

Marque um “x” no quadrado correspondente a resposta mais adequada ao seu
caso.

Marque somente um “x” por pergunta.

Na&o ha respostas certas ou erradas.

O importante é o que vocé acha.

E possivel que alguns aspectos abordados ndo se relacionem a vocé (tempo
dedicado a Esportes e Lazer, Planejamento Familiar, Trabalho e Escola, se, por
exemplo, vocé ndo trabalha ou ndo estuda). Nesses casos, marque a resposta
“nao se aplica”.

Todas as suas respostas serdo tratadas de forma estritamente confidencial!

Data de preenchimento: / / /(dia/més/ano)
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1 — Aqui, gostariamos de obter informagcdes sobre a hemofilia e a sua SAUDE FISICA...

No ultimo més...

1. ..0s meus inchagos
doeram
2. ...tive dores nas juntas

3. ...tive dores a0 me mexer

4. ..tive dificuldade de
caminhar tanto quanto eu
queria

5. ...precisei de mais tempo
para me arrumar por causa
do meu estado

Nunca

O 0O O O

]

Quase
nunca

O
O
O
O

[l

As vezes

O O O O

[

Muitas
vezes

L
O
O
|

O

sempre

O O O O

O

2 — ... e, agora, informacdes sobre como vocé SE SENTIU por causa da hemofilia.

No ultimo més...

1. ...a hemofilia foi um peso
para mim

2. ..figuei com raiva por
causa da hemofilia

3. ...fiquei preocupada por
causa da hemofilia

4. ...eu me senti excluido

3 — Como a hemofilia afeta a MANEIRA COMO VOCE SE VE?

No Ultimo més...

1. ...senti inveja das pessoas
da minha idade que sao
saudaveis

2. ...eu me senti satisfeito
COM 0 Meu corpo

3. ...a hemofilia tornou a
minha vida mais dificil

4. ...eu me senti diferente dos
outros por causa da
hemofilia

5. ...consegui ndo pensar na
hemofilia o tempo todo

Nunca Quase  As vezes
nunca
] O ]
O O] ]
] O ]
O O ]
Nunca Quase  As vezes
nunca
] O ]
O O ]
] O ]
O O ]
] O ]

4 — Estas perguntas sdo sobre ESPORTES E LAZER.

Muitas
vezes

O
O
[
|

Muitas
vezes

O

sempre

O O O O

sempre

O



No Ultimo més...

1. ..ndo 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. ..ndo tive liberdade de
viajar para onde queria

5. ...precisei planejar tudo
com antecedéncia

Asvezes  Muitas
vezes

] O

O O O
O O o o

[

5 — As proximas perguntas sdo sobre TRABALHO E ESCOLA.

No ultimo més...

1. ..consegui ir para o0
trabalho e para a escola
regularmente, apesar da
hemofilia

2....consegui
trabalhar/estudar como meus
colegas saudaveis

3. ...minhas atividades do dia
a dia no trabalho/na escola
foram afetadas pela
hemofilia

4. ..tive dificuldade de
prestar atencéo no
trabalho/nas aulas porque
estava com dor

6 — As perguntas abaixo tratam de MANEIRAS DE LIDAR COM A HEMOFILIA.

No Gltimo més...

1. ..tentei identificar
imediatamente o inicio dos
sangramentos

2. ...consegui diferenciar se
estava tendo um
sangramento ou ndo

3. ...consegui controlar meus
sangramentos

Nunca Quase
nunca
[] [
] [
] L]
L] [l
[] [
Nunca Quase
nunca
L] Ll
L] L]
] L]
L] [

Nunca

[

Quase
nunca

[l

Asvezes  Muitas

vezes
[ [
[ [
[ [
[ [

Asvezes  Muitas

vezes
[ O
[ O
[ O

sempre

O

O O o o

sempre

O

sempre

O

82



7/ —Eoseu TRATAMENTO?

No Gltimo més...

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 aplicacOes de
concentrado de fator

4. ..senti que as aplicacOes
de concentrado de fator
atrapalharam as minhas
atividades do dia a dia

5. ..tive medo de ter
complicactes

6. ...tive problemas com o
modo de administracdo do
meu tratamento

7. ..tive medo de que, em
caso de emergéncia, outros
médicos ndo saibam tratar a
hemofilia

8. ...fiquei satisfeito com o
centro de tratamento de
hemofilia

8 — O que vocé pensa sobre o FUTURO?

Recentemente...

1. ..tenho achado que vou
ter dificuldade de levar uma
vida normal

2. ..tenho tido esperanga de
que as coisas fiquem
melhores no futuro

3. ..tenho me preocupado
com a possibilidade de que a
minha doenca esteja
piorando

4. ...0s meus planos de vida
sdo influenciados pela
hemofilia

Nunca

[l

O

Nunca

[l

Quase
nunca

[l

[l

Quase
nunca

[

Asvezes  Muitas

vezes
[ 0
[ O
[ |
] O
[ L
[l O
] O
[ O

Asvezes  Muitas

vezes
[ [
[ O
[ [
[ [

sempre

O

sempre

O
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5. ...tenho medo de precisar
de uma cadeira de rodas

[

O

[

O

84

O

9 — As préoximas perguntas sao sobre a hemofilia e 0 seu PLANEJAMENTO FAMILIAR.

Recentemente...

1. ..tenho  enfrentado
problemas para ter filhos

2. ...tenho tido medo de nédo
poder ter filhos

3. ...tenho tido medo de ndo
conseguir cuidar dos meus
filhos

4. ...tenho tido medo de ndo
conseguir  construir uma
familia

10 — E no que diz respeito a RELACIONAMENTOS E SEXUALIDADE?
As vezes

Recentemente...

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. ..ndo posso ter um
relacionamento normal por
causa da hemofilia

Nunca

[
O

O

Nunca

]

O

[l

Quase
nunca

O
O

O

Quase
nunca

[l

[l

[l

As vezes

[
[

[

]

]

[l

Muitas
vezes

|
O

O

Muitas
vezes

O

[

OBRIGADO POR SUA COLABORACAO!

sempre

|
O

sempre

O

O
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