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RESUMO 

 

Introdução: A hemofilia é um distúrbio hereditário da coagulação que se caracteriza pela 

ocorrência de hemorragias espontâneas ou traumáticas. Atualmente há um amplo consenso de 

que o tratamento ideal para a hemofilia é a profilaxia através da infusão endovenosa regular 

dos Fatores Anti-Hemofílicos (FAH) deficientes. O tratamento profilático é intensivo e exige 

dedicação ao longo da vida, sendo a adesão a este regime um fator crucial para prevenir 

sangramentos e manter a saúde. Há uma grande lacuna de conhecimento quanto à adesão à 

profilaxia na hemofilia bem como às barreiras para a adesão principalmente em países de 

renda baixa e média. O presente estudo teve o intuito de caracterizar a adesão ao tratamento 

profilático e identificar barreiras para tal comportamento em um conjunto de pacientes 

hemofílicos em dois hemocentros do interior de São Paulo. Metodologia: Trata-se de um 

estudo transversal conduzido entre agosto de 2015 e janeiro de 2016. Avaliamos, através de 

medidas objetivas, o número de unidades de FAH utilizados em um determinado período de 

tempo e, através de uma entrevista semiestruturada, investigamos a percepção da adesão 

autorreferida. Adicionalmente questionamos os entrevistados sobre sua percepção quanto a 

adesão dos outros hemofílicos em geral ao tratamento profilático. Resultados: De um total de 

31 pacientes elegíveis, 29 aceitaram participar na pesquisa. A idade média dos pacientes foi 

de 21,4 anos (DP: 14,1 anos). Foi possível calcular a proporção de doses de FAH não 

aplicadas em relação à dose total prescrita por período de tempo analisado para 26 pacientes. 

Apesar de 27 dos 29 pacientes caracterizarem sua prática de adesão à profilaxia como boa ou 

muito boa, apenas 12 dentre 26 pacientes foram classificados como aderentes ou aderentes 

subotimos. As proporções médias de doses não aplicadas de acordo com o autorrelato, quanto 

à percepção relativa aos outros hemofílicos e aferida de forma objetiva foi de 0%, 20% e 

28,3% respectivamente. A barreira para a adesão relatada com maior frequência foi a falta de 

compreensão da lógica da profilaxia. Conclusão: Os resultados da pesquisa apontam para a 

necessidade do desenvolvimento de intervenções que auxiliem os indivíduos com hemofilia a 

aderirem ao tratamento, identificando ou antecipando possíveis dificuldades.  

 

PALAVRAS-CHAVE: Hemofilia, Brasil, Profilaxia, Tratamento, Adesão. 
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ABSTRACT 

 

Introduction: Hemophilia is an inherited coagulation disorder that is characterized by the 

occurrence of spontaneous and traumatic bleeding episodes. Currently there is a wide 

consensus that prophylaxis with regular intravenous infusion of the deficient Anti-Hemophilic 

Factors (AHF) is the ideal treatment for this condition. The prophylactic treatment is very 

demanding and requires dedication of patients / families throughout their lifetime. Adherence 

is essential for the prevention of bleeding episodes and the maintenance of health of 

hemophilic patients. There is a major gap of knowledge concerning the adherence of 

hemophilic patients to prophylaxis as well as about the barriers to adherence in low- and 

middle-income countries. The present research aimed to characterize the adherence to 

prophylaxis and to identify barriers to that approach in hemophilic patients from two centers 

in the Northwest region of the state of São Paulo, Brazil. Methods: This was a cross-sectional 

study conducted between August 2015 and January 2016. We have objectively assessed the 

number of AHF units used by patients within a given period of time. We also examined 

through a semi-structured interview the perception of patients / caregivers concerning their 

adherence to treatment and their perception regarding how other hemophilic patients in 

general adhere to the prophylactic treatment. Results: Twenty-nine patients out of 31 agreed 

to participate in the research. The mean age of patients was 21.4 years (SD: 14.1). We were 

able to calculate the proportion of missed doses of AHF in comparison with the total amount 

prescribed for 26 patients. Although 27 out of 29 patients perceived their adherence to 

prophylaxis as good or very good, only 12 out of 26 patients were classified as adherent of 

suboptimally adherent. The median proportions of missed doses of AHF according to self-

report, to the perception about other hemophilic patients, and to the objective assessment of 

adherence were 0%, 20% and 28,3%, respectively. The most frequently reported barrier to 

adherence identified was the lack of understanding about the principles of prophylactic 

treatment in hemophilia. Conclusion: The present results signal the need for the development 

of interventions to help hemophilic patients to better adhere to prophylactic treatment through 

the identification and anticipation of possible barriers.  

 

Keywords: Hemophilia, Brazil, Prophylaxis, Treatment, Adherence.  
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1. INTRODUÇÃO 

 

A hemofilia é uma doença hemorrágica e hereditária caracterizada pela 

deficiência da atividade coagulante do fator VIII (hemofilia A) ou do fator IX (hemofilia B). 

Os genes que codificam a produção dos fatores VIII e IX estão localizados no cromossomo X 

(LORENZI, 1999). A diminuição ou ausência destes fatores, que são proteínas plasmáticas, 

alteram o processo da coagulação, interferem na hemostasia e têm como característica a 

dificuldade de formação de fibrina, resultando em sangramentos anormais, espontâneos ou 

pós-traumáticos, particularmente frequentes nas articulações e músculos (PEYVANDI et al., 

2006).  

As hemofilias são as coagulopatias ligadas ao cromossomo X mais comuns em 

todo o mundo e não distinguem raça ou grupos socioeconômicos (ROBERTS; ESCOBAR; 

WHITE, 2005). A gravidade da doença é diretamente proporcional ao grau de deficiência do 

fator de coagulação, sendo classificada em leve, moderada ou grave. Em decorrência do tipo 

de herança genética, a hemofilia afeta quase que exclusivamente indivíduos do sexo 

masculino, sendo transmitida por mães portadoras da mutação. As mulheres, quando 

portadoras do gene da mutante, são habitualmente assintomáticas. 

A principal característica das hemofilias graves são as hemartroses. Trata-se de 

hemorragias  recorrentes dentro  das articulações desde os primeiros anos de  vida. Estima-se 

que mais de 80% de todos os episódios hemorrágicos em portadores de hemofilia grave sejam 

intra-articulares. Se os sangramentos não são tratados ou são tratados de forma inadequada, 

cada paciente apresenta entre 20 e 40 hemartroses por ano. Com o tempo, ocorre um dano 

articular permanente, levando a artropatia deformante ainda na primeira ou segunda década de 

vida. (PERGANTOU et al., 2010). 

As hemofilias são doenças dolorosas e deformantes, ocasionando um alto custo 

para o Sistema Único de Saúde (SUS) e ainda maior para os portadores (BARR et al., 2002).  

Por ser um distúrbio da coagulação, determinado geneticamente, suas manifestações 

hemorrágicas têm início na infância. Quando a criança começa a engatinhar, surgem as 

equimoses pós-traumáticas e, quando começa a andar, têm início as hemorragias intra-

articulares e os hematomas musculares (FRIEDMAN; RODGERS, 2009). Tais eventos são 

potencialmente incapacitantes e podem conduzir precocemente à invalidez. 

Para conter os episódios hemorrágicos devem ser repostos os fatores deficientes 

(FAH - Fator Anti Hemofílico), ou seja, realiza-se a administração intravenosa, de modo a 

regularizar as taxas sanguíneas até uma situação em que não ocorram mais sangramentos, 
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sendo usado o concentrado de fator VIII (FVIII) na hemofilia A e o concentrado de fator IX 

(FIX) na hemofilia B.  

Os avanços no tratamento, com a ampliação do acesso aos FAH, reduziram 

sobremaneira a mortalidade associada a episódios hemorrágicos nessa população de modo que 

pacientes que antes morriam após contusões afetando o sistema nervoso central ou vísceras 

internas, pudessem hoje apresentar (BRASIL; DEPARTAMENTO DE ATENÇÃO 

ESPECIALIZADA, 2005) sobrevida semelhante à de indivíduos não hemofílicos. Por outro 

lado, o incremento alcançado na sobrevivência dos hemofílicos também foi acompanhado de 

uma maior prevalência de hemartroses. Embora na maioria das vezes estas alterações não 

apresentem risco de morte, as sequelas delas decorrentes constituem sério fator incapacitante 

e influenciam na qualidade de vida dos pacientes com hemofilia (RISKE, 2007), 

principalmente em relação às atividades funcionais. 

A prevenção da artropatia é possível através da reposição sistemática de 

concentrado do fator deficiente. Essa reposição pode ser iniciada de forma profilática, antes 

que ocorra a primeira hemartrose ou antes dos dois anos de vida,  sendo denominada 

profilaxia  primária;  se  iniciada  quando  a  doença  articular  já  se  iniciou,  é  chamada 

profilaxia  secundária  e  seus  benefícios  são  diminuídos,  ainda  que  existentes,  em relação 

à prevenção de sequelas (ALEDORT; HASCHMEYER; PETTERSSON, 1994; FISCHER et 

al., 2002a; LÖFQVIST et al., 1997; NILSSON et al., 1992; PERGANTOU et al., 2010). 

A profilaxia é considerada hoje como o tratamento “padrão ouro” para pacientes 

hemofílicos graves, sendo esta a modalidade indicada pela World Federation of Hemophilia 

(WFH) e pela Organização Mundial de Saúde (OMS). Diversos autores afirmam que a 

reposição profilática dos FAH evita as complicações de curto e de longo prazos dos 

tratamentos, promovendo a total integração do hemofílico à sociedade (KREUZ et al., 1998; 

LEE et al., 1998; MOLHO et al., 2000). 

Apesar do advento do tratamento profilático com concentrados dos FAH, vários 

países ainda não têm acesso nem à reposição dos fatores da coagulação nas crises. Em alguns, 

isso ocorre por falta de conhecimento médico das doenças hemorrágicas, em outros por falta 

de identificação dos pacientes, em outros ainda por falta de pessoal de saúde especializado em 

realizar as infusões dos FAH e de prover educação aos pacientes e seus familiares quanto aos 

cuidados necessários para evitar as hemorragias. Além disso, existe uma completa ausência de 

políticas de cuidados aos hemofílicos em um grande número de países em desenvolvimento, 

onde a precariedade/falta de acesso aos serviços de saúde, ausência de equipe especializada e 
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questões financeiras, podem refletir no insucesso/ausência do tratamento.(SRIVASTAVA et 

al., 1998). 

No Brasil, a instituição da profilaxia primária, recomendada a pacientes 

hemofílicos graves até 2 anos de idade, se deu pelo Ministério da Saúde (MS) em dezembro 

de 2011 e a profilaxia secundária em 2012. A otimização nas aquisições de medicamentos 

pró-coagulantes, possibilitou o alcance de novas perspectivas no tratamento da Hemofilia, 

propiciando cuidado para além do tratamento de urgências e oferecendo ao paciente a 

prevenção ou atraso do desenvolvimento da artropatia hemofílica.  

O tratamento profilático na hemofilia é intensivo e exige dedicação ao longo da 

vida para prevenir o sangramento e manter a saúde. A adesão adequada a este tratamento é um 

fator crucial para seu sucesso. Define-se “adesão” como a extensão em que o comportamento 

de uma pessoa - tomar a medicação - coincide com as recomendações de um profissional de 

saúde (MACLAUGHLIN et al., 2005). 

Por ser administrado pelo próprio paciente ou responsável em regime domiciliar, 

tratamentos profiláticos como na hemofilia apresentam-se com elevada conveniência de uso. 

Entretanto, muitos pacientes são confrontados com barreiras que podem impactar 

negativamente sobre a qualidade de vida, adesão ao tratamento e, consequentemente, conduzir 

ao insucesso da eficácia clínica. Assim, o uso destes medicamentos exige maior atenção e 

monitoramento, fazendo-se necessário que os pacientes submetidos a terapias profiláticas, 

tenham adequado acompanhamento de seus medicamentos, a fim de que seja garantido o uso 

correto e seguro (PARTRIDGE et al., 2002). 

A literatura enfatiza que os níveis mais baixos de adesão à tratamentos foram 

observados em pacientes crônicos, em que não há a percepção imediata dos sintomas e em 

que o tratamento requer mudanças de estilo de vida. A OMS reportou que 50% dos doentes 

crônicos não seguem tratamento (SABATÉ; WORLD HEALTH ORGANIZATION, 2003). A 

incidência de não aderência é ainda mais elevada para tratamentos profiláticos e a 

adolescência é a fase mais crítica para a adesão (STAPLES; BRAVENDER, 2002; 

THORNBURG, 2010). Isto é observado também na hemofilia, como apontam SCHRIJVERS 

et al  (2013) que investigaram através de revisão sistemática, estudos que abordaram o tema 

da adesão à profilaxia na hemofilia. De acordo com esses autores, a adesão se destaca como o 

fator mais importante para o sucesso do tratamento profilático.  

Embora a qualidade da literatura tenha sido limitada sobre os determinantes da 

adesão ao tratamento profilático na hemofilia, alguns componentes consistentes puderam ser 

identificados em estudos de países desenvolvidos e contribuem para o aprimoramento da 
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assistência aos pacientes hemofílicos dos demais países. Por exemplo, observou-se que o bom 

relacionamento com os profissionais dos Centros de Tratamento em Hemofilia (CTHs) e a 

crença sobre a necessidade do tratamento contribuem para a adesão. Já a ausência ou redução 

da frequência dos sintomas e o aumento da idade são fatores apontados como barreira à 

adesão (LLEWELLYN et al., 2003a; SCHRIJVERS; SCHUURMANS; FISCHER, 2016). 

Adicionalmente, é importante esclarecer que até o momento estudos de revisão sobre a adesão 

ao tratamento profilático na hemofilia não conseguiram identificar publicações sobre esse 

tema em países de renda baixa ou média (MIJARES; DE SÁNCHEZ, 2015). 

Diante dessas constatações e considerando que a não adesão ao tratamento 

profilático na hemofilia pode representar risco para a saúde e implicações à qualidade de vida, 

observamos que há uma significativa lacuna de conhecimento quanto aos determinantes da 

adesão. Portanto, conduzimos a presente pesquisa no intuito de compreender alguns aspectos 

do fenômeno da adesão ao tratamento profilático na hemofilia no contexto de um país em 

desenvolvimento. Nosso enfoque se deu sobre dois aspectos centrais: a caracterização da 

adesão ao tratamento profilático e a avaliação de barreiras para essa prática. Nos dois casos 

examinamos tanto elementos provenientes do autorrelato dos pacientes como de sua 

percepção quanto aos outros hemofílicos em geral. 

A abordagem sobre a percepção dos entrevistados quanto à adesão dos outros 

hemofílicos em geral pretendeu facilitar a exposição de elementos relacionados à adesão 

individual, mas que poderiam ter menor probabilidade de serem expressos através do 

autorrelato. Para alguns estudos de comportamento sobre a interrupção precoce do 

aleitamento materno (MCLENNAN, 2001) e sobre o consumo abusivo de substâncias 

químicas e álcool na adolescência (IANNOTTI; BUSH, 1992), a percepção das práticas dos 

membros da comunidade foi um importante preditor da prática pessoal dos entrevistados. 

Esperamos que os resultados dessa pesquisa contribuam para o delineamento de 

intervenções para o incremento da adesão do paciente hemofílico ao tratamento profilático. 
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8. CONCLUSÃO 

 

Com o incremento das aquisições de concentrado de fatores VIII e IX em 2011 no 

Brasil, os hemofílicos graves tornaram-se elegíveis, através de critérios clínicos bem 

estabelecidos, ao tratamento profilático. Concomitantemente, mudanças de paradigmas e 

novos desafios vem sendo enfrentados pelos pacientes e profissionais da saúde.  

O tratamento profilático representa uma grande demanda na vida dos hemofílicos 

e tem grande impacto em sua qualidade de vida, tanto no que diz respeito à disciplina 

requerida para a adesão como quanto aos benefícios resultantes da prevenção de 

sangramentos. A não adesão à profilaxia representa um fator limitante para o sucesso do 

tratamento e melhorá-la requer uma abordagem multifatorial e multifacetada.  

Este estudo foi conduzido com o intuito de compreender alguns aspectos do 

fenômeno da adesão ao tratamento profilático na hemofilia no contexto de um país em 

desenvolvimento e foi possível identificar uma série de resultados interessantes. 

O enfoque da pesquisa em examinar tanto elementos provenientes do autorrelato 

dos pacientes como de sua percepção quanto aos outros hemofílicos em geral, facilitou a 

exposição de elementos relacionados à adesão individual. Os resultados sugerem que a 

estratégia de perguntar aos pacientes sobre como eles imaginam que se dá a pratica de adesão 

à profilaxia por outros hemofílicos, forneceu informações mais congruentes com sua adesão 

objetiva do que obtido no autorrelato. Esses resultados podem decorrer de uma percepção da 

aceitabilidade social negativa de um autorrelato de baixa adesão em comparação ao relato da 

percepção da adesão para os outros hemofílicos. Esta é a primeira pesquisa em hemofilia que 

utilizou esta metodologia.  

Além da incompreensão da lógica da profilaxia, outros aspectos puderam ser 

identificados como barreiras para a adesão e envolveram elementos relacionados ao acesso 

venoso, aspectos emocionais, crença indevida de que a ingestão de bebida alcoólica 

contraindicaria a infusão dos FAHs, esquecimento e logísticas organizacionais com relação 

aos pacientes e aos sistemas de saúde.  

Adicionalmente, os resultados obtidos apontam possíveis falhas na aplicação do 

atual modelo nacional de implementação da profilaxia na hemofilia no Brasil e contribuem 

com informações relevantes para o delineamento de intervenções e melhorias na abordagem 

de limitações desse modelo. Estratégias para um planejamento terapêutico individual que 

envolvam pacientes e  profissionais da saúde devem ser consideradas e a perspectiva dos 

pacientes deve ser utilizada como elemento reorganizador do sistema.  
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O curto período que caracteriza a instituição do protocolo das profilaxias no 

Brasil,  as diferenças socioeconômicas e culturais dos estados brasileiros, a ausência de 

estudos que investiguem a adesão em países de menor renda, somando-se aos achados da 

presente pesquisa, evidenciam a necessidade de esclarecer melhor o que os pacientes 

hemofílicos compreendem como adesão ao tratamento, bem como, apontam para a 

necessidade imperiosa de pesquisas  que enfoquem barreiras e elementos motivadores da 

adesão no contexto de um país de baixa renda. 

Por fim, a metodologia utilizada neste estudo pode servir como base para o 

desenvolvimento de futuras pesquisas que integrem medidas objetivas com medidas 

subjetivas relacionadas a fatores determinantes da adesão ao tratamento profilático na 

hemofilia.  
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