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APRESENTAÇÃO

A Organização mundial da Saúde define que saúde é um estado do completo 
bem-estar físico, mental e social, e não apenas a ausência de doenças.  Atualmente, 
diversas Campanhas Nacionais estão direcionadas ao atendimento integral deste 
conceito. Para isto, muitos profissionais são envolvidos: médicos, farmacêuticos, 
dentistas, psicólogos, fisioterapeutas, enfermeiros, biólogos, biomédicos, educadores 
físicos. Com uma dinâmica muito grande, a área da saúde exige destes profissionais 
uma constante atualização de conhecimentos pois a cada ano surgem novas formas 
de diagnóstico, tratamentos, medicamentos, identificação de estruturas microscópicas 
e químicas entre outros elementos.

A obra “Princípios e Fundamentos das Ciências da Saúde” aborda uma série 
de livros de publicação da Atena Editora, dividido em II volumes, com o objetivo de 
apresentar os novos conhecimentos, estudos e relatos nas áreas da Ciência e da 
Saúde, para os estudiosos e estudantes. Entre os capítulos a abrangência da área fica 
evidente quando sobre o mesmo assunto temos olhares diferentes por profissionais 
especializados, a interdisciplinariedade, a tecnologia e o desenvolvimento de técnicas. 
Os trabalhos apresentados conduzem o leitor a diferentes caminhos de conhecimentos, 
reflexões e atualização. Boa leitura e muitos conhecimentos!

Vanessa Lima Gonçalves Torres
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RESUMO:Coagulopatias hereditárias são 
distúrbios com manifestações hemorrágicas 
caracterizadas pela deficiência quantitativa 
e ou qualitativa de uma ou mais proteínas 
plasmáticas da coagulação; sendo as mais 
comuns as Hemofilias A e B, e a doença 
de von Willebrand; as quais apresentam 
deficiência de fatores de coagulação VIII ou 

IX e fator de von Willebrand respectivamente. 
Avaliaram-se as causas da não adesão à 
Dosagem Domiciliar (DD), pelos pacientes 
portadores de coagulopatias atendidos no 
Hemonúcleo Regional de Francisco Beltrão 
Paraná e municípios de abrangência da 8ª 
Regional de Saúde (HRFB/8ªRS). Trata-se de 
uma pesquisa descritivo-analítica, transversal 
de base populacional e natureza qualitativa, 
realizada no período de novembro de 2014 a 
fevereiro de 2015. Foi aplicado ao paciente 
ou ao seu responsável, um questionário com 
perguntas abertas pertinentes ao problema. 
Dos 16 pacientes cadastrados 12 participaram 
da pesquisa, sendo 11 do sexo masculino e 1 
do sexo feminino com idade entre 2 a 54 anos; 
sendo 5 portadores de Hemofilia A, 5 portadores 
de Hemofilia B e 2 portadores de doença de 
von Willebrand. Destes, apenas 3 pacientes 
fazem uso de DD, e a fazem por autoinfusão. 
As causas de não adesão ao programa de 
DD apontadas foram: não desejar fazer parte 
do programa de DD; dificuldade na punção 
venosa; medo; falta de conhecimento da DD e 
insegurança dos pais. Os resultados mostram 
a necessidade de maior atenção aos pacientes 
portadores de coagulopatias em relação à 
orientação, o incentivo à adesão ao programa 
de DD, o treinamento e a desmistificação do 
medo da DD.
PALAVRAS–CHAVE: Coagulopatias 
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hereditárias. Hemofilia. Fatores de coagulação. Dosagem domiciliar. 

ABSTRACT: Hereditary coagulopathies disorders are associated with bleeding 
manifestations by quantitative or qualitative impairment of one or more plasma proteins 
(factors) of the clotting; the most common being the Hemophilia A, Hemophilia B and 
von Willebrand disease; which show a deficiency of coagulation factors VIII, IX and 
von Willebrand factor respectively. The aim of the study was to evaluate the causes of 
noncompliance to home treatment by patients with coagulopathy treated at Hemonúcleo 
Regional Francisco Beltrão Paraná and municipalities spanning the 8th Regional Health 
(HRFB / 8ªRH). It is a descriptive-analytic research, transversal population-based and 
qualitative nature, carried out from November 2014 to February 2015. It was applied 
to the patient or his responsible a questionnaire with open questions related to the 
issue. Of the 16 registered patients 12 (75%) participated in the study, 11 males and 
1 female, aged 2-54 years; There are 5 Hemophilia A, 5 hemophilia B and 2 patients 
with von Willebrand disease. Of these, only 3 patients (25%) make use of and the 
autoinfusion do so. The main causes of non-adherence to program were identified by 
respondents as being: do not want to be part of the program; difficulty in venipuncture; 
fear; unknowlodge and insecurity of parents. The results shows the need for greater 
attention to patients with bleeding disorders with regard to guidance, encouraging 
adherence to the  program, training and demystifying the fear of.
KEYWORDS: Hereditary coagulopathies, hemofilia, clotting factors, home dosage.

1 |  INTRODUÇÃO

Coagulopatias são distúrbios com manifestações hemorrágicas associadas 
à hipocoagulabilidade sanguínea caracterizada pela deficiência quantitativa e ou 
qualitativa de uma ou mais proteínas plasmáticas (fatores) da coagulação (BRASIL, 
2006; BRASIL, 2011).  

Entre as coagulopatias hereditárias mais comuns e que exigem maior atenção 
e acompanhamento clínico, encontram-se a Hemofilia A, a Hemofilia B e a doença 
de von Willebrand (vW), as quais apresentam deficiência de fatores de coagulação 
sanguínea: VIII, IX e Fator von Willebrand (FvW) respectivamente (MANNO, 2005; 
BRASIL, 2006; BRASIL, 2008).   

A forma congênita das hemofilias apresenta herança recessiva devido a 
mutações no braço longo do cromossomo X, cujo resultado é a síntese diminuída 
dos fatores de coagulação; portanto, manifesta-se como doença, na maioria das 
vezes, nos indivíduos do sexo masculino. As mulheres são consideradas portadoras 
assintomáticas e transmissoras do gene (ZAGO, 2004; MANNO, 2005; GARBIN et al., 
2007; BRASIL, 2011). 

Já as formas adquiridas de hemofilia, segundo Pio, Oliveira e Rezende (2009); 
Brasil (2009) são mais raras, e resulta do desenvolvimento de auto-anticorpos anti-
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fator VIII e IX associado a câncer, doenças autoimunes, e causas de origem idiopática.  
A hemofilia A, segundo com Nunes et al. (2009) e Zago (2004) é a mais frequente; 

apresenta-se na proporção de 1:4 em relação a hemofilia B, sendo responsável por 
85% dos casos. É ainda, conhecida como hemofilia clássica, sendo que estudos 
mostram que sua prevalência é de 1:5000 nascimentos masculinos em populações 
étnicas e geograficamente distintas (TALAULIKAR, 2006; PORTH; MATFIN, 2010). 
Cerca de 90% dos indivíduos com hemofilia produzem quantidades insuficientes de 
fator de coagulação, enquanto que os demais (10%) produzem fator de coagulação, 
mas de uma forma defeituosa (PORTH; MATFIN, 2010).

Já a hemofilia B, que é uma deficiência de Fator IX ocorre em aproximadamente 
1:20000 indivíduos, representa 15% da população hemofílica e assemelha-se a 
hemofilia A, tanto genética como clinicamente (BRASIL 2009; PORTH; MATFIN, 2010).

No Brasil, em 2007, a Coordenação de Política Nacional de Sangue e 
Hemoderivados, traçou um panorama da distribuição de todas as coagulopatias 
hereditárias, baseando-se nas informações encaminhadas pelos Estados, ainda que 
incompletas; as quais aponta a existência de 8.168 pacientes cadastrados, dos quais 
6.885 são portadores de Hemofilia A e 1.283 são portadores de Hemofilia B (ZAGO; 
2004). Segundo Manso et al. (2007) a Federação Mundial de Hemofilia, em 2005, 
solicitou a 98 países que informassem o número de hemofílicos em seu território. Dos 
países solicitados 49, enviaram tais dados, que registravam 131.264 portadores de 
hemofilia; sendo que 103.086 foram identificados como portadores de Hemofilia A, 
e 20.632 foram identificados como portadores de Hemofilia B, e 7.546 coagulopatias 
não identificadas e von Willebrand.

Outro distúrbio hemorrágico hereditário importante pela sua prevalência é a 
doença de von Willebrand (DVW), a qual Porth & Matfin (2010) definem-na como 
um distúrbio hemorrágico hereditário relativamente comum, que afeta mais que 
1 em 1.000 indivíduos. Caracteriza-se por deficiência qualitativa ou quantitativa do 
Fator von Willebrand (FvW). Afeta ambos os sexos e geralmente tem diagnóstico 
tardio. Na maioria dos casos, é transmitida como caráter autossômico dominante, 
embora algumas variantes apresentem caráter autossômico recessivo. Os autores 
acima citados, descrevem certa de 20 variantes da doença de vW divididas em duas 
categorias: tipos 1 e 3 apresentam níveis reduzidos de FvW e o tipo 2 caracteriza-se 
por defeitos qualitativos do referido fator. O tipo 1 é responsável por 70% dos casos 
hemorrágicos, porém, com manifestações leves; o tipo 2 representa 25% dos casos e 
está associado a sangramentos leves a moderados; já o tipo 3 é relativamente raro, no 
entanto, com manifestações clínicas severas (PORTH; MATFIN, 2010; BRASIL 2008); 
BRASIL 2011). O FVW tem duas funções principais (1) ligar-se ao colágeno presente 
no subendotélio e nas plaquetas, promovendo a formação do tampão plaquetário no 
local da lesão endotelial; e (2) ligar e transportar o fator V(FVIII), protegendo-o da 
degradação proteolítica no plasma.

A percentagem de atividade normal dos fatores de coagulação de acordo com 
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Vrabic et al. (2009) e Porth & Matfin (2010) depende do defeito genético ou adquirido e 
determina a gravidade da coagulopatia apresentada. Porth & Matfin (2010), destacam 
que a proporção de 5 a 30% de produtividade de fator corresponde à hemofilia leve, 
de 1 a 5% corresponde a hemofilia moderada e menor que 1% de produção de fator 
de coagulação, representa a forma grave da doença (VRABIC et al., 2009; PORTH; 
MATFIN, 2010; BRASIL, 2011). 

Os pacientes hemofílicos apresentam índice aumentado de hemorragias pós 
trauma ou espontâneas (GARBIN et al., 2007; BRASIL, 2008; BRASIL, 2011). Os 
episódios hemorrágicos dependem da gravidade da doença e podem manifestar 
vários episódios por mês. O sangramento ocorre principalmente no sistema músculo 
esquelético (hematomas e hemartroses), mas também pode acometer o trato 
gastrointestinal, mucosas e sistema gênito urinário (PORTH; MATFIN, 2010).  Já as 
principais manifestações clínicas da DVW consistem em sangramento espontâneo do 
nariz (epistaxe), sangramento de mucosa bucal, e do trato gastrointestinal além de 
fluxo menstrual excessivo (PORTH; MATFIN, 2010).  

Frequentemente uma articulação torna-se propensa a sangramentos repetidos, 
tornando-se uma articulação denominada “alvo”. O sangramento na articulação 
induz uma inflamação sinovial com dor aguda e edema local (PORTH; MATFIN, 
2010). Episódios repetidos levam a sinovite crônica, aumento da vascularização e 
consequentemente novos episódios de sangramento. Na ausência de tratamento 
adequado, o sangramento crônico e a inflamação causam fibrose articular e posterior 
lesão óssea (defeito fibroso cortical e fibroma não ossificante) resultando em 
incapacidade física acentuada (ASTERMARK et al., 2006; PORTH; MATFIN, 2010). 
Hematomas musculares estão presentes em 30% dos episódios e podem evoluir 
para síndrome compartimental e necrose tecidual com contraturas. A hemorragia 
intracraniana, embora incomum constitui-se uma importante causa de morte (BERMEO 
et al., 2007; PORTH; MATFIN, 2010).

Porth & Matfin (2010) e Vrabic et al. (2010) chamam a atenção para a prevenção 
de traumatismos para minimização de sequelas de pacientes hemofílicos e portadores 
de doença de (vW); recomendam evitar o uso de aspirina e outros antiinflamatórios 
não esteroidais que afetam a função plaquetária. O tratamento do paciente consiste na 
administração endovenosa de fatores de coagulação que se encontram insuficientes no 
plasma: VIII, IX e FvW ou FVIII/FvW para a hemofilia A, B e doença de von Willebrand, 
respectivamente.

O tratamento das manifestações hemorrágicas deve ser o mais precoce possível, 
a fim de promover a hemostasia e prevenir lesões incapacitantes (JONES, 1989; 
ASTERMARK et al., 2006;VIBRAC et al., 2010). Com esse intuito, foi desenvolvido para 
os pacientes hemofílicos o programa de dosagem domiciliar (DD), na qual o paciente 
ou seu familiar recebe treinamento para identificar sinais precoces de sangramento e 
realizar a infusão domiciliar do fator. 

Segundo Porth & Matfin (2010) e Jones, (1989) a terapia de reposição de fatores 
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de coagulação “quando administrada no domicílio” do paciente tem contribuído muito 
para o êxito do tratamento, pois permite pronta infusão do fator, de maneira a prevenir 
as sequelas e diminuir a morbidade. 

Um benefício importante da DD é a redução do número de consultas médicas 
do paciente e uso desnecessário de leito hospitalar (JONES, 1989; PORTH; MATFIN, 
2010), além de permitir uma mais rápida recuperação do paciente, a diminuição do 
afastamento escolar e o absenteísmo no trabalho bem como a melhora da qualidade 
de vida do paciente hemofílico e de sua família em geral (ROCHA, 2000; TALAULIKAR 
et al., 2006; KRUSE-JARRES, HADI, LEISSINGER, 2007; BRASIL, 2007; ALMEIDA 
et al., 2011). A dose domiciliar permite ao paciente uma participação ativa em seu 
tratamento, infusão imediata do fator ao episódio de sangramento, além de evitar o 
estresse de locomoção até o serviço de saúde específico para este procedimento 
(BRASIL, 2006). 

A Dosagem Domiciliar de Urgência (DDU) está implementada no Brasil desde 
1999 e consistia em disponibilizar ao paciente portador de coagulopatia uma dose 
unitária de concentrado de fator para elevar o nível de fator plasmático deficiente entre 
30% a 40%, para ser aplicado por via endovenosa, a nível domiciliar, fora do ambiente 
hospitalar e sem supervisão médica ou de enfermagem, pelo próprio paciente na forma 
de auto infusão ou por um familiar ou responsável (BRASIL, 2007). 

No entanto, para participar do programa, o paciente precisa atender a uma série 
de critérios determinados pelo Ministério da Saúde (MS): 

• Possuir bom acesso venoso para aplicação da (DD); 

• Apresentar condições psicológicas para assumir as responsabilidades;

• Ter conhecimento sobre hemofilia (sintomas e tratamento); 

• O paciente e/ou sua família devem participar do treinamento para receber 
a DD;

• Não ter alergia ao medicamento; 

• Apresentar condições de transportar e guardar a DD sob refrigeração ade-
quada (geladeira);

• Demonstrar condições de usar o medicamento com a máxima higiene; 

• Assumir o compromisso de devolver o material usado (frascos vazios, agu-
lha, seringa e equipo) para o centro de hemofilia (BRASIL, 2011).

Desta forma, paciente ou responsável recebe treinamento para que obtenha 
segurança e sucesso nos procedimentos de punção venosa, noções de higiene e 
biossegurança, de cuidados com o armazenamento do produto e da importância do 
registro de dosagens. O controle da devolução dos frascos e materiais utilizados pelo 
paciente ao serviço de hemoterapia, assim como a reavaliação dos procedimentos 
desenvolvidos pelo paciente ou responsável, o fornecimento do produto e a orientação 
do rigor para o preparo e autoinfusão, são atribuições do serviço de saúde no qual o 
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paciente está cadastrado (PEREIRA 2010).
Em 2007 o (MS) reviu as orientações contidas no programa de DD aumentando 

para três (3) o número de doses de fator de coagulação a serem liberadas para o 
paciente, então a DDU passou a ser chamada de DD; atualmente está sendo elaborado 
o novo manual de hemofilia que prevê a liberação de doses de acordo com a gravidade 
do paciente, sangramento e distância do domicílio podendo ser liberadas até 12 doses 
(MINUTA DE CONSULTA PÚBLICA, 2014). No caso da impossibilidade de aplicação 
do fator pelo paciente ou responsável e no caso do paciente que mora distante do 
centro tratador, a DD pode ser administrada por um profissional do serviço de saúde 
em uma unidade de saúde próxima a sua residência, diminuindo o tempo de demora 
até infusão do fator (BRASIL 2007). 

O Hemonúcleo Regional de Francisco Beltrão/8ª Regional de Saúde (HRFB/8ª 
RS), é o órgão responsável pelo atendimento dos pacientes hemofílicos e portadores 
de doença de Von Wilebrand cadastrados no sistema Hemovida Web Coagulopatias da 
região sudoeste do Estado do Paraná, que compreende 27 municípios. Neste serviço 
de saúde observa-se uma baixa adesão e administração de dosagem domiciliar de 
fatores de coagulação pelos referidos pacientes. 

Motivados em contribuir com a melhoria dos serviços prestados a esses pacientes, 
e entendendo a importância da terapia domiciliar, julgou-se oportuno à realização do 
estudo com intuito de entender os motivos da não adesão ao tratamento com DD nos 
pacientes portadores de coagulopatias atendidos no HRFB, com objetivo de obter 
subsídios para implementação de medidas que possam aprimorar a qualidade de vida 
e minimizar os riscos de prejuízo à saúde dos pacientes portadores das referidas 
coagulopatias.

2 |  MATERIAL E MÉTODOS

Trata-se de uma pesquisa descritivo-analítica, transversal de base populacional 
e de natureza qualitativa; baseado na avaliação e quantificação das respostas dos 
questionários fornecidos pelos pacientes ou responsáveis, portadores de Hemofilia A 
e B e doença de von Willebrand, que fazem uso de fatores de coagulação.

2.1 Local e delineamento do estudo

O presente estudo foi realizado no HRFB, que presta atendimento aos pacientes 
portadores de coagulopatias hereditárias residentes nos municípios de abrangência da 
8ª Regional de Saúde, sendo ao todo vinte e sete (27) municípios da Região Sudoeste 
do Estado do Paraná; através da aplicação de questionário, dirigido aos pacientes 
portadores de Hemofilia A e B e doença de von Willebrand de qualquer gravidade (ou 
aos seus responsáveis), que encontram-se cadastrados no sistema Hemovida Web de 
Coagulopatias. Os dados referentes aos pacientes foram tabulados e posteriormente 
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analisados pelo pesquisador.

2.2 População de estudo

Participaram do estudo 12 pacientes portadores de coagulopatias hereditárias 
cadastrados no HRFB. Foram excluídos da pesquisa os pacientes em situação de 
trânsito (pacientes que utilizam o serviço do HRFB quando estão de passagem pela 
região). Do total de 16 pacientes cadastrados, três (3) pacientes não foram encontrados 
por motivo de mudança para outros municípios e estados; e um (1) paciente optou 
por não participar da pesquisa. Dos pacientes ou responsáveis que participaram da 
pesquisa respondendo o questionário, o total foi de 12 entrevistados. O contato com 
os pacientes para a participação da pesquisa e resposta ao questionário foi realizado 
quando do comparecimento desses no HRFB para atendimento de rotina ou aquisição 
do fator de coagulação para DD.

2.3 Coleta de dados

A coleta de dados foi realizada no período de novembro de 2014 a fevereiro 
de 2015, através de entrevista e aplicação do questionário que foi respondido pelo 
paciente ou responsável, após aceitação do mesmo em participar da pesquisa de forma 
espontânea e mediante assinatura do termo de consentimento livre e esclarecido. 
O paciente ou responsável respondeu após orientação, todas as questões fora da 
presença ou de quaisquer interferências do entrevistador. Foram coletados dados 
gerais, informações sobre a patologia e questionamentos sobre uso da dose domiciliar. 

2.4 Considerações éticas

O projeto de pesquisa foi submetido à aprovação pelo Comitê Permanente de 
Ética em Pesquisa envolvendo Seres Humanos da Universidade Estadual de Maringá 
(COPEP /UEM) sob Resolução 466/2012 do Conselho Nacional de Saúde e aprovado 
nos termos dos parecer número 827.851 data da relatoria: 22/09/2014.

O Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) foi elaborado pelos 
pesquisadores envolvidos (APÊNDICE 1). Os pacientes ou responsáveis foram 
orientados de forma clara sobre os objetivos do estudo e a entrevista somente foi 
realizada após a concordância dos participantes e a assinatura do TCLE, em duas 
vias, ficando uma via com o entrevistado e a outra, anexada aos dados da pesquisa. 
Foi assegurado aos indivíduos o anonimato, e que sua participação poderia ser 
interrompida a qualquer momento sem prejuízo no seu atendimento.

Para que o referido estudo fosse desenvolvido foi solicitada a apreciação e 
autorização do Diretor do Hemepar, assim como do diretor do HRFB, onde realizou-se 
a referida pesquisa (ANEXO 1) e (ANEXO 2).
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3 |  RESULTADOS E DISCUSSÃO

Após a certificação de que todos os pacientes tiveram a oportunidade de 
participar do estudo, os dados foram tabulados para análise. Participaram do estudo 
12 pacientes com diagnósticos de Hemofilia A, Hemofilia B e Doença de von Willebrand 
na idade de 2 a 54 anos. Dos 12 pacientes entrevistados apenas 1 é do sexo feminino 
e apresenta doença de von Wilebrand, pois, esta acomete ambos os sexos, enquanto 
que as hemofilias são predominantes no sexo masculino. Em relação à escolaridade, 
5 pacientes possuem ensino superior e 7 possuem ensino médio. Um paciente 
ainda não é alfabetizado (dois anos) e dois pacientes têm apenas 12 anos (nestes 
casos foi considerada a escolaridade dos pais que possuem ensino médio e superior 
respectivamente). A tabela 1 resume os dados gerais dos pacientes pesquisados. 

Pacientes Qtde Idade 
anos

Sexo Escolaridade/nível

Médio Superior

Hemofilia A 05 02 a 45 M 05* 01
Hemofilia B 05 12 a 54 M 02* 02
Doença de von 
Wilibrandt

02 12 a 25 M (01)   
F  (01)

0 02*

Tabela 1. Dados gerais dos pacientes pesquisados
*Para os pacientes com 12 anos ou menos foi considerado a escolaridade dos pais (1 paciente com Hemofilia A, 1 
com Hemofilia B e 1 Doença de von Willebrand)

No que se refere à gravidade das hemofilias e o tratamento realizado, as 
informações estão resumidas na (TABELA 2). Como era de se esperar, os pacientes 
mais graves são os que apresentam mais episódios de hemartrose de repetição, 
recebem maior infusão de fator e, consequentemente, são os candidatos aos 
programas de profilaxia primária e secundária. Entre os portadores doença de von 
Wilebrand, de acordo com a classificação de Porth & Matfin (2010) esses pacientes 
seriam portadores de deficiência de FvW do tipo 1, responsável por 70% dos casos, e 
do tipo 2, responsável por 25% dos casos de deficiência de FvW (dados não inseridos 
na tabela pois os pacientes com DVW não apresentam hemartrose e nem participam 
do programa de DD). 

Porth & Matfin (2010) descrevem que os episódios de sangramentos articulares 
tem início na infância e tornam articulações alvos propensas a sangramentos, e que a 
ausência de tratamento apropriado contribui para inflamações que vão desencadear 
fibrose articular e contraturas, resultando em incapacidade acentuada do membro 
atingido. Ferreira (2012) ao referir-se à prevenção das coagulopatias desde seus 
primeiros episódios por meio DD, relata que “nenhum sangramento é tão pequeno a 
ponto de ser deferido ou adiado; e nenhum plano de tratamento é completo caso deixe 
de incluir a reposição do fator deficiente a um nível suficiente, capaz de interromper o 
sangramento e prevenir a sua recorrência precoce”.
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Nível de 
gravidade

Hemofilia A nº 
de pacientes

Hemofilia B nº 
de pacientes

Dose 
domiciliar

Hemartrose* Profilaxia primária 
(PP) e secundária 

(PS)

nº de infusões

Grave 04 01 2 2 1- PS; 1-PP 7 à 9/mês
Moderado 01 04 1 0 1-PS 2 à 4/mês
Leve 0 0 0 0 0 1/mês

Tabela 2. Grau de gravidade, Tipo de Hemofilias, DD, Hemartroses, Profilaxias e Infusões.

*Mais de 3 episódios em 6 meses 

No que diz respeito ao uso de DD de Fator de Coagulação, entre a população 
pesquisada, apenas 3 pacientes participam do programa de DD, e a utilizam através 
de auto infusão. Atualmente o Hemonúcleo de Francisco Beltrão, inclui no programa de 
DD com autoinfusão os pacientes que desejam aderir esta modalidade de tratamento 
e que após avaliação médica e do serviço de enfermagem são julgados capazes para 
a sua realização. O paciente ou responsável recebe orientação e treinamento para 
realização do procedimento de autoinfusão e ao término do treinamento se considerado 
apto começa a levar as doses domiciliares. 

Os demais pacientes que não participam do programa de DD, quando 
necessitam de reposição de fator de coagulação tem que comparecer no Hemonúcleo, 
ser atendido pelo médico e o fator é aplicado na própria unidade. Os pacientes que 
moram em outra cidade ou fora do horário de atendimento do ambulatório do HRFB 
(segunda a sexta feira das 07h30min ás 18h00min) procuram o serviço de saúde de 
sua cidade, que entra em contato com o Hemonúcleo e o produto é dispensado pelo 
plantonista responsável pelo laboratório de distribuição ao serviço de saúde da cidade 
de seu domicílio, mediante a prescrição médica, acarretando em maior demora na 
administração do fator e prejuízo a saúde do paciente. 

A adesão ao programa de DD por auto-infusão foi motivada principalmente pela 
agilidade que traz na administração do fator e da série de benefícios subsequentes 
como foi relatado pelos pacientes que participam do mesmo “devido à praticidade, 
comodidade, ao fato de a aplicação antecipar o aparecimento e não gravidade das 
lesões, além de rapidez no tratamento nos episódios de sangramentos e em  casos 
de viagem”, “a motivação da adesão deve-se a demora do atendimento no serviço de 
saúde de minha cidade”; Pereira (2010) ressalta que a DD possibilita autonomia ao 
portador de hemofilia, oferecendo maior liberdade para realização das atividades de 
lazer, assim como aumenta a responsabilidade do paciente com seu tratamento. Para 
o paciente que não realiza a autoinfusão tornam-se perigosas inclusive viagens para 
cidades que não possuem um centro de tratamento de Hemofilia e muitas vezes não 
tem conhecimento adequado para seu tratamento (VRABIC et al., 2009).

Quando questionados “Qual a principal mudança de vida após a adesão a 
dosagem domiciliar?” 2 pacientes relataram melhora no tratamento, “no caso de 
hemorragia a dosagem domiciliar ajudou a diminuir o sangramento e trouxe maior 
tranquilidade, pois o fator estará disponível mesmo em situações de emergência” e 
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“diminuição de estresse e tempo de resposta ao tratamento”. Já o terceiro paciente a 
principal mudança foi a comodidade, respondeu: “não perco tempo no atendimento de 
saúde de minha cidade e sinto menos dor e mais comodidade”. A redução do estresse 
com a locomoção e espera desnecessária ao serviço de saúde, a antecipação do 
tratamento aos episódios de sangramento, o menor tempo de dor, a redução de 
complicações e sequelas, a participação ativa do paciente e familiar ao tratamento e o 
menor número de falta na escola e trabalho; são algumas das vantagens da adesão a 
DD defendidas por Pereira (2010).

Quando indagados sobre a dificuldade em relação à administração de DD por 
autoinfusão, apenas os 2 pacientes hemofílicos responderam a referida questão. O 
primeiro relatou: “a minha dificuldade é em fazer a venopunção”. Já o segundo paciente 
descreveu dificuldades posológicas “Minha dose atual é de 7.000Ui. Os frascos 
podem ser de 500ui, 1.000ui, 2.500ui. A dificuldade está no tempo de preparo (se os 
frascos são de 500ui) e no volume (em qualquer caso”). Nessa questão dependemos 
do Ministério da Saúde e Hemocentro Coordenador do Paraná - Hemepar que decide 
quais concentrações de fator irá comprar e disponibilizar aos centros tratadores. 

Os pacientes que não recebem DD foram questionados se gostariam de receber 
a DD; 3 responderam que gostariam. Os pacientes portadores da doença de von 
Willebrand não responderam a esta questão, a utilização da DD nesses pacientes é 
mais rara pois são patologias com quadros de sangramentos mais leves,  com menor 
frequência e gravidade. 

Em relação ao questionamento: Qual o motivo de você não fazer a DD, diferentes 
respostas foram obtidas: 3 responderam que “tem medo”, 1 “não deseja” mas não 
explicou o motivo e outro  paciente informou que “não havia sido sugerido” para 
ele fazer a DD. Já os pacientes portadores de doença de von Willebrand apenas 1 
respondeu afirmando: “não desejo”. Dos 9 pacientes que não foram treinados, um 
respondeu: “meu filho tem apenas 2 anos, é muito cedo para fazer a dosagem em 
casa”. 1 respondeu “não me foi sugerido”. 

Quando analisadas as respostas acima, observa-se uma lacuna a ser preenchida 
qual seja: oportunizar a estes pacientes a participação no programa de DD. O trabalho 
de conscientização dos pacientes é de suma importância, os pacientes devem conhecer 
essa modalidade de tratamento e deve ser trabalhado no intuito de incentivá-los a 
aderir ao programa, oferecendo a possibilidade de treinamento a todos. O trabalho de 
incentivo e conscientização poderá se feito por meio de palestras pelos profissionais de 
saúde, educação continuada durante as consultas, ações recreativas com pacientes 
e seus familiares e oportunizar encontro de paciente para troca de informações e 
experiências com pacientes que já participam da DD. 

Outras opções também podem ser utilizadas, como o paciente ter a dose em 
casa e solicitar a ajuda de um profissional de saúde para a punção venosa, não é o 
ideal, mas pode facilitar e diminuir o tempo de espera pelo fator. Os autores Nunes 
et al. (2007); Garbin et al. (2007) e Ferreira (2012), afirmam que verificar o impacto 
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de determinadas doenças e oferecer conforto, bem estar, acessibilidade e manter a 
função física, emocional e intelectual, são atributos essenciais a qualidade de vida que 
devem ser agregados aos pacientes portadores de coagulopatias. 

Dos 5 pacientes que possuem ensino superior, 2 fazem uso de DD, e dos 7 
pacientes que possuem ensino médio apenas 1 faz uso de DD; presume-se que 
quanto maior o nível de conhecimento do paciente ou responsável melhor poderá ser 
a percepção em relação a  doença, possibilidades de tratamento e prevenção; pois 
segundo Vrabic et al., (2009)  e Pereira (2010) para a efetividade da educação em 
saúde e aconselhamento genético deve ser  considerado não apenas os aspectos 
genético-epidemiológicos e populacionais, mas também aspectos socioeconômicos, 
psicológicos e culturais, valorizando a interação entre o portador da heredopatia e o 
meio em que encontra-se inserido. 

Ao correlacionar os dados de gravidade da patologia com o uso de DD, observa-
se que do total de pacientes com grau grave (5 pacientes), 2 pacientes participam do 
programa de DD. Enquanto que do total de pacientes com grau moderado (5 pacientes) 
apenas 1 participa do programa de DD; já o grau leve se apresenta em apenas 1 
paciente e o mesmo não faz uso de DD. A tendência é que os pacientes mais graves 
tenham mais intercorrências e portanto utilizam mais fator e com isto a DD facilitaria 
sua aplicação. De acordo com Pereira (2010) a intervenção no episódio hemorrágico 
em portadores de coagulopatias atinge sua máxima eficiência com o imediato acesso 
ao fator coagulante, limitando o sangramento e a extensão do dano tissular resultante. 
Garbin (2007) ressalta a importância do uso de DD nestes pacientes, devido à rapidez 
de acesso ao tratamento em casos de sangramentos e diminuição de sequelas que 
ocorrem paralelamente a gravidade da doença; visto que estes indivíduos apresentam 
um número maior de episódios hemorrágicos; enquanto que a DD oferece maior 
confiança e melhor qualidade de vida ao paciente, o que permite levar uma vida 
próximo da normalidade. 

Em relação à distância do domicilio do paciente até o HRFB, a média de 
deslocamento dos pacientes em geral varia de 5 minutos até 2 horas. Dos 12 pacientes 
pesquisados, 7 tem possibilidade de aplicar o fator na cidade de domicílio, porém o 
tempo de administração do fator não diminui, visto que os referidos pacientes precisam 
aguardar o envio do fator pelo HRFB ao serviço de saúde do município de domicílio 
do paciente. Um dos pacientes pesquisados relatou dificuldade de acessibilidade ao 
hospital onde recebe atendimento; problema este que poderia ser amenizado, caso o 
paciente fizesse uso de DD, pois de acordo com Caio et al. (2001) o paciente portador 
de coagulopatia pode necessitar inesperadamente de reposição de fator, que quando 
melhor disponível de imediato, evita não apenas sequelas físicas como também a 
vulnerabilidade de problemas  de ansiedade e insegurança relacionada ao receio de 
sangramento. 

Em relação à dificuldade na utilização do Fator de Coagulação, um paciente 
portador de Hemofilia B (de forma semelhante ao anterior) relatou dificuldade no 
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atendimento Hospitalar (não referindo o tipo de dificuldade) e mencionou ainda que 
quando a infusão acontece na Unidade de Saúde, a mesma dificuldade não ocorre, 
portanto, mais uma vez nos reportamos a Caio e Colaboradores (2001) que protestam 
que o paciente não pode “viver na eterna dependência da acessibilidade de um 
serviço de saúde especializado”. Já, Souza et al.  (2008), referindo-se as capacitações 
do profissional de saúde no atendimento aos pacientes coagulopatas, ele chama a 
atenção tanto para as habilidades técnicas como sociais, educativas e de acolhimento 
ao paciente, o que lhe proporcionará segurança e minimização da dor. 

Em relação a profilaxia, são 3 os pacientes que participam do programa, (1 faz 
profilaxia primária e 2 fazem profilaxia secundária), mas apesar de ser uma modalidade 
de infusão contínua e programada de infusão de fator, nenhum deles fazem uso de 
autoinfusão ou DD. Os referidos pacientes recebem a infusão de fator nos hospitais 
e serviços de saúde da cidade de domicilio com supervisão do HRFB. O paciente 
em tratamento profilático, devido ao número aumentado de aplicações de fator se 
beneficiaria com a adesão da DD, pois o tratamento profilático consiste na reposição 
do fator deficiente antecipadamente ao sangramento; e seu maior benefício segundo 
Manual de Reabilitação na Hemofilia, (2011) é a prevenção da artropatia hemofílica.

4 |  CONCLUSÃO

O presente estudo apontou que dos 12 pacientes que recebem atendimento 
através do HRFB e que participaram da pesquisa, apenas 3 (25%) estão inseridos no 
programa de DD e, embora tenham referido algumas dificuldades, esses pacientes 
enfatizaram benefícios quanto ao uso DD, que são relevantes os quais servem 
como incentivo aos demais pacientes que ainda não aderiram a esta modalidade de 
tratamento. 

Depoimentos como, “medo”, “não desejo”, “não me foi sugerido”, além de 
insegurança de iniciar a DD, demonstram a necessidade de conscientizar a equipe 
a dispender tempo e esforço no sentido de encorajar os pacientes a participarem do 
programa, o que propiciará maior autonomia e responsabilidade do paciente e seu 
familiar em seu tratamento. 

Acreditamos que o paciente ou seu responsável, bem orientado em relação 
à patologia, preparados a intervir nos episódios de sangramento, a disponibilidade 
do medicamento tanto para uso preventivo como para situações emergências; 
são medidas que interferem positivamente no cotidiano desta população. Além, de 
proporcionar uma terapia mais rápida e consequentemente mais eficaz no que diz 
respeito à amenização da dor, da sequela; do aumento da autoestima, do conforto, da 
produtividade do paciente e segurança própria e de seu familiar.

Diante dos benefícios da DD e da autoinfusão, torna-se imprescindível a ampliação 
da adesão a DD, necessária para a melhoria da qualidade de vida do paciente. 
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Idealmente todos os pacientes deveriam estar inseridos no programa; portanto, o 
presente estudo nos dá subsidio para atuação nas principais causas da não adesão à 
DD e demonstra a oportunidade de melhoria no serviço pela equipe do HRFB.
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