
UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE FORA 

FACULDADE DE MEDICINA 

PROGRAMA DE PÓS-GRADUAÇÃO EM SAÚDE COLETIVA 

 

 

 

 

 

 

Adriana Aparecida Ferreira 

 

 

 

 

 

HEMOFILIA: validação da versão brasileira do VERITAS-Pro  

para avaliação da adesão à profilaxia  

e custo-análise do tratamento 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Juiz de Fora 

2018 



Adriana Aparecida Ferreira  

  

 

 

 

 

 

 

HEMOFILIA: validação da versão brasileira do VERITAS-Pro  

para avaliação da adesão à profilaxia  

e custo-análise do tratamento 

 

 

 

Tese apresentada ao Programa de Pós-
Graduação em Saúde Coletiva, da 
Faculdade de Medicina da Universidade 
Federal de Juiz de Fora, como requisito 
parcial para obtenção do título de Doutora. 

 

 

 

 

 

Orientadora: Profa. Dra. Isabel Cristina Gonçalves Leite 

 

 

 

 

 

 

 

 

Juiz de Fora 

2018 



Ficha catalográfica elaborada através do programa de geração 
automática da Biblioteca Universitária da UFJF, 

com os dados fornecidos pelo(a) autor(a)

Ferreira, Adriana Aparecida.
     Hemofilia: validação da versão brasileira do VERITAS-Pro para
avaliação da adesão à profilaxia e custo-análise do tratamento /
Adriana Aparecida Ferreira. -- 2018.
     164 f. : il.

     Orientador: Isabel Cristina Gonçalves Leite
     Tese (doutorado) - Universidade Federal de Juiz de Fora,
Faculdade de Medicina. Programa de Pós-Graduação em Saúde
Coletiva, 2018.

     1. Hemofilia A. 2. Hemofilia B. 3. Adesão à medicação. 4. Análise
de custo. 5. Estudo de validação. I. Leite, Isabel Cristina Gonçalves,
orient. II. Título.





Agradecimentos 

 

Meus sinceros agradecimentos...  

  

...a Deus. A Ele toda a honra.  

  

...a meus pais, Beatriz e Milton. Vocês são minha fortaleza. Obrigada por me apoiarem 

em todos os momentos. Amo vocês!  

  

...a meu irmão Victor. Queria que soubesse o quanto admiro você. Tenho muito 

orgulho de ser sua irmã. E muita sorte também! Obrigada! Te amo muito! 

 

...a minha querida orientadora Isabel. Obrigada por tudo: por sua amizade e 

dedicação, pela oportunidade de desenvolver esse trabalho e pela confiança. Você 

mora no meu coração.  

 

...aos acadêmicos Igor e João Vítor. Muito obrigada pela grande ajuda de vocês nessa 

jornada. 

 

...aos amigos que sustentaram as difíceis decisões que tomei. 

 

...aos colegas de trabalho que me encorajaram nos momentos de hesitação. 

 

...ao professor Dr. Alfredo Chaoubah pelo auxílio e à Dra. Tarsila Ribeiro pela 

colaboração e pelas impublicáveis palavras de incentivo. 

 

...aos residentes de Hematologia e de Clínica Médica do HU-UFJF que, mesmo sem 

se darem conta, são um grande estímulo pela busca contínua de conhecimento. 

 

...aos professores do Programa de Pós-Graduação em Saúde Coletiva pela 

contribuição para a minha formação acadêmica.   

   

...e às pessoas com hemofilia que gentilmente cooperaram para a realização dessa 

pesquisa.  



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
“Consagre ao Senhor tudo o que fizer e seus planos 

serão bem-sucedidos. ” 

(Provérbios 16:3) 

 



RESUMO 

 

A profilaxia é o regime terapêutico de escolha para indivíduos com hemofilia grave. 

Entretanto sua efetividade pode ser limitada pela baixa adesão do paciente, 

comprometendo os resultados, a despeito dos altíssimos custos do tratamento. Os 

objetivos desse estudo foram: 1) validar a versão brasileira do questionário VERITAS-

Pro para avaliação da adesão à profilaxia e 2) avaliar os custos diretos médicos do 

tratamento da hemofilia, sob a perspectiva do Sistema Único de Saúde, destacando o 

incremento nos gastos públicos após a incorporação de modalidades terapêuticas 

como a profilaxia, a imunotolerância e uso de produtos recombinantes. O estudo foi 

realizado no Hemocentro Regional de Juiz de Fora, entre 2015 e 2016. Para a 

validação, o VERITAS-Pro, de origem americana, foi traduzido e adaptado para o 

português brasileiro e aplicado a 32 responsáveis pela profilaxia de pacientes com 

hemofilia e a 5 observadores do tratamento realizado. Medidas para validação 

incluíram resultados obtidos de escalas visuais analógicas de adesão, dispensações 

de medicamentos pela farmácia do hemocentro e porcentagem de doses 

recomendadas administradas, obtidas dos diários de infusão dos pacientes. A 

consistência interna foi muito boa para o escore total do VERITAS-Pro, excelente para 

os domínios “lembrança”, “omissão” e “comunicação”, boa para o domínio “dosagem” 

e aceitável para “rotina” e “planejamento”. Doze participantes responderam ao 

questionário em mais de uma ocasião para avaliação da reprodutibilidade. O 

coeficiente de correlação intraclasse mostrou-se excelente. Quanto à validade 

convergente, os escores do VERITAS-Pro foram moderadamente correlacionados à 

escala visual e aos diários de infusão, mas apresentaram correlação fraca com os 

registros de dispensação pela farmácia. Dessa forma, a versão brasileira do 

VERITAS-Pro revelou-se um instrumento válido e confiável, capaz de possibilitar a 

compreensão de fatores específicos relacionados à adesão e de permitir intervenções 

mais direcionadas. Para o estudo de análise de custos, foram coletados, de forma 

retrospectiva, dados sociodemográficos, clínicos e terapêuticos dos prontuários de 98 

pacientes com hemofilia atendidos entre janeiro de 2011 e dezembro de 2015. Aos 

atendimentos, exames, hospitalizações e medicamentos foram atribuídos custos, 

conforme o Sistema de Gerenciamento da Tabela de Procedimentos, Medicamentos 

e Órteses, Próteses e Materiais e o Lista de Preços de Medicamentos da Agência 

Nacional de Vigilância Sanitária. Do total de pacientes, 43,3% apresentavam hemofilia 



grave e 32,7%, moderada; 36 aderiram à profilaxia, sendo 29 na forma terciária; dois 

apresentaram pesquisa de inibidor positiva e um recebeu imunotolerância. O número 

de consultas e o consumo de hemoderivados foram mais altos no grupo com hemofilia 

grave. As hospitalizações foram raras. A artropatia não foi estadiada e não houve 

cirurgias ortopédicas. Os custos diretos aumentaram 286,8% no período avaliado. O 

custo anual médio por paciente foi de R$ 57.416,43 (R$ 2.962,10 na hemofilia leve – 

R$ 89.467,77 na grave), sem diferença significativa entre hemofilia A e B. Os 

hemoderivados corresponderam a 99,46% do custo total. A implementação da 

profilaxia aumentou consideravelmente os custos diretos do tratamento da hemofilia. 

A inclusão de pacientes com artropatia não mensurada em regimes profiláticos 

impossibilita a avaliação da custo-efetividade dessa abordagem, dificultando a 

definição de prioridades diante da escassez de recursos financeiros. 

 

Palavras-chave: Hemofilia A. Hemofilia B. Adesão à medicação. Análise de custo. 

Estudos de validação.  

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 

 

 

 



ABSTRACT 

 

Prophylaxis is the therapeutic regimen of choice for individuals with severe hemophilia. 

However, its effectiveness may be limited by the patient's low adherence, 

compromising the results, despite the high costs of treatment. The objectives of this 

study were: 1) to validate the Brazilian version of the VERITAS-Pro questionnaire for 

assessing adherence to prophylaxis and 2) to assess the direct medical costs of 

hemophilia treatment from the perspective of the Unified Health System, underscoring 

the increase in public spending after the incorporation of therapeutic modalities such 

as prophylaxis, immunotolerance, and the use of recombinant products. The study was 

conducted at the Juiz de Fora Regional Blood Center between 2015 and 2016. For 

validation, the US version of the VERITAS-Pro was translated and adapted to Brazilian 

Portuguese and administered to 32 persons responsible for the prophylaxis of 

hemophilia patients, and to 5 observers of the treatment conducted. Measures for 

validation included results obtained from visual analogue scales of adherence, 

medications dispensed by the blood center pharmacy, and percentage of 

recommended doses administered, obtained from patient infusion diaries. The internal 

consistency was very good for VERITAS-Pro's overall score, excellent for the 

subscales "remember", "skip", and "communicate", good for the subscale "dose" and 

acceptable for "time" and "plan". Twelve participants answered the questionnaire on 

more than one occasion, to evaluate reproducibility. The intraclass correlation 

coefficient was excellent. Regarding convergent validity, the VERITAS-Pro scores 

were moderately correlated with the visual scale and with the infusion diaries, but 

showed poor correlation with pharmacy dispensing records. Thus, the Brazilian version 

of the VERITAS-Pro proved to be a valid and reliable instrument that can facilitate 

understanding of specific factors related to adherence and permit more targeted 

interventions. For the cost analysis study, sociodemographic, clinical, and therapeutic 

data were collected retrospectively from the medical records of 98 hemophilia patients 

treated between January 2011 and December 2015. Consultations, examinations, 

hospitalizations, and medications were assigned costs according to the Management 

System for the Table of Procedures, Medications, and Orthoses, Prostheses, and 

Materials, and the Medications Price List of the Brazilian Health Regulatory Agency. 

From the total number of patients, 43.3% had severe hemophilia and 32.7% had 

moderate hemophilia; 36 adhered to the prophylaxis, with 29 in the tertiary form; two 



presented positive inhibitor screening; and one received immunotolerance. The 

number of consultations and the consumption of blood products were higher in the 

group with severe hemophilia. Hospitalizations were rare. Arthropathy was not staged 

and there were no orthopedic surgeries. Direct costs increased 286.8% over the period 

evaluated. The mean annual cost per patient was 57,416.43 Brazilian Reais (2,962.10 

BR in mild hemophilia - 89,467.77 BR in severe cases), with no significant difference 

between hemophilia A and B. Blood products corresponded to 99.46% of the total cost. 

The implementation of prophylaxis has considerably increased the direct costs of 

treating hemophilia. The inclusion of patients with unmeasured arthropathy in 

prophylactic regimens makes it impossible to assess the cost-effectiveness of this 

approach, making it difficult to define priorities given the scarcity of financial resources. 

 

Keywords: Hemophilia A. Hemophilia B. Medication adherence. Cost analysis. 

Validation studies.  
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“A ciência nunca resolve um problema sem criar pelo 

menos outros dez”. 

 (George Bernard Shaw) 
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1 INTRODUÇÃO 

 

A profilaxia é considerada a terapia padrão-ouro para meninos com hemofilia 

grave (SRIVASTAVA et al., 2013). Infusões profiláticas do fator de coagulação 

deficiente são capazes de evitar as hemartroses, aumentando a efetividade do 

tratamento. Admite-se, potencialmente, que infusões programadas de concentrado de 

fator, iniciadas de maneira profilática ainda nos primeiros anos de vida, protelariam ou 

até mesmo impediriam o surgimento da artropatia hemofílica irreversível, tão 

característica da doença (ALEDORT; HASCHMEYER; PETTERSSON, 1994; 

OLDENBURG, 2015).   

Embora utilizada desde os anos 1960 na Suécia (NILSSON et al., 1992) e com 

bons resultados demonstrados em vários estudos quanto à preservação da estrutura 

e função articulares (MANCO-JOHNSON et al., 2007; TAGLIAFERRI et al., 2008; 

COLLINS et al., 2010a; GRINGERI et al., 2011; FISCHER et al., 2013), a profilaxia só 

foi incorporada pelo Sistema Único de Saúde (SUS) no Brasil no final de 2011 

(BRASIL, 2011a).  

Atentando para o fato de que a hemofilia congênita figura entre as dez mais 

dispendiosas condições médicas comumente analisadas por empresas atuariais 

(FITCH; PYENSON, 2011), apreendem-se as reiteradas buscas estratégicas para 

otimizar a custo-efetividade da profilaxia (ROOSENDAAL; LAFEBER, 2007; LJUNG, 

2009; MAKRIS, 2012; DALTON, 2015), diante das constantes tentativas de cortes de 

gastos por provedores de saúde (JOHNSON; ZHOU, 2011). O aumento nos custos 

diretos do tratamento de pacientes com hemofilia, após a implementação da profilaxia 

no Brasil, ainda é pouco conhecido. Da mesma forma, pouco se sabe sobre a adesão 

dos pacientes ao esquema profilático.   

Fundamentando-se na premissa de que a redução dos sangramentos pelas 

infusões profiláticas de concentrado de fator evitaria deficiências e incapacidades, 

porém com custos extremamente elevados (DALIRI; HAGHPARAST; MAMIKHANI, 

2009), a adesão do indivíduo ao regime terapêutico proposto assume uma relevância 

extraordinária (HACKER; GERAGHTY; MANCO-JOHSON, 2001; LINDVALL et al., 

2006; THORNBURG; PIPE, 2006; DU TREIL; RICE; LEISSINGER, 2007; 

THORNBURG, 2008; BERNTORP, 2009; COPPOLA et al., 2012; SCHRIJVERS et al., 

2013; SCHRIJIVERS et al., 2016).  
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A Organização Mundial de Saúde (OMS) sustenta que nenhum método para 

avaliação da adesão à terapia medicamentosa é inequívoco. Por esse motivo sugere 

que um instrumento de autorrelato seja sempre combinado a outro, considerado mais 

objetivo (WORLD HEALTH ORGANIZATION, 2003). Contudo a interpretação de 

possíveis resultados discordantes permanece como um desafio (OBRELI-NETO et al., 

2012). 

A avaliação da adesão à profilaxia em hemofilia requer um instrumento hábil 

não somente em mensurar a adesão em si, mas também em reconhecer os motivos 

que a dificultam. Para esse propósito os relatos de pacientes ou de observadores 

podem ter maior valia que outros métodos, sejam eles diretos ou indiretos (DUNCAN 

et al., 2010).  

O instrumento VERITAS-Pro (do inglês: Validated Hemophilia Regimen 

Treatment Adherence Scale – Prophylaxis) foi elaborado por pesquisadores 

americanos, visando avaliar a adesão global à profilaxia assim como os elementos 

envolvidos nessa conjuntura (LOCK et al., 2014). Devido à inexistência de 

instrumentos semelhantes, disponíveis em português brasileiro, optou-se pela 

tradução e adaptação do questionário, objetivando o desenvolvimento de uma versão 

válida e confiável para avaliação da adesão à profilaxia em hemofilia no contexto 

cultural do Brasil. 
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“O conhecimento é uma arma. Arme-se bem antes de 

ir para a batalha. ” 

(Meistre Aemon em “Game of Thrones”, de George R R Martin) 
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2 REVISÃO DE LITERATURA 

 

2.1 HEMOFILIA: ASPECTOS CLÍNICOS E MODALIDADES TERAPÊUTICAS 
 

A hemofilia congênita é uma desordem hemorrágica, cuja fisiopatologia está 

relacionada à deficiência ou anormalidade da atividade do fator VIII da coagulação (na 

hemofilia A) ou do fator IX (na hemofilia B). De caráter recessivo ligado ao X, a 

mutação é transmitida quase exclusivamente a indivíduos do sexo masculino por 

mães portadoras da alteração genética (MANUCCI; TUDDENHAM, 2001). No entanto 

em até 30% dos casos, a coagulopatia origina-se de uma mutação de novo na 

gametogênese da mãe ou nos primeiros estágios do desenvolvimento embrionário. 

Nessas situações não há, portanto, história familiar prévia de hemofilia. Mais de 1.000 

mutações já foram associadas à hemofilia A. Embora as do tipo null e os do tipo 

missense pareçam afetar a gravidade da doença, pacientes com a mesma mutação 

podem apresentar diferentes padrões de manifestações hemorrágicas (PIO; 

OLIVEIRA; REZENDE, 2009; MELCHIORRE; MANETTI; MATUCCI-CERINIC, 2017; 

KONKLE et al., 2018). 

A incidência é estimada em 1/10.000 nascimentos do sexo masculino para a 

hemofilia A e 1/30.000 a 1/40.000 para a hemofilia B (SRIVASTAVA et al., 2013), sendo 

ambas consideradas doenças raras segundo os critérios da OMS (DE VRUEH; 

BAEKERLANDT; DE HANN, 2013) e clinicamente indistinguíveis entre si (MANUCCI; 

TUDDENHAM, 2001). 

Em 2010 a Federação Mundial de Hemofilia (WFH) estimou em 400.000 o 

número de pessoas com hemofilia em todo o mundo (STONEBRAKER et al., 2010). 

No Brasil, em julho de 2014, havia registro de 9.616 indivíduos com hemofilia A e 1.881 

com hemofilia B, com significativas diferenças de prevalência entre as unidades 

federativas. Enquanto no Distrito Federal a prevalência de hemofilia A era de 

1,8/10.000 indivíduos do sexo masculino, em Roraima esse coeficiente era de 

0,47/10.000. O Ministério da Saúde (MS) considera que a porcentagem de casos não 

diagnosticados e/ou não registrados alcance os 33,5%, embora no âmbito nacional a 

prevalência de ponto em 2014 (1/10.000 na hemofilia A e 0,8/40.000 na hemofilia B) 

tenha sido muito semelhante àquela descrita por organizações internacionais de 

saúde (BRASIL, 2015a). 
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A característica clínica da hemofilia é a tendência hemorrágica e o diagnóstico 

e a classificação da gravidade dependem da demonstração da deficiência dos fatores 

VIII ou IX da coagulação. A gravidade dos sangramentos é relacionada ao nível 

plasmático residual do fator deficiente (Quadro 1). Enquanto na hemofilia leve, pode 

não haver sangramentos até que ocorram procedimentos invasivos ou traumatismos, 

nas formas graves, as hemorragias costumam ser espontâneas, acometendo 

qualquer órgão ou tecido, mas sobretudo as articulações. São consideradas 

potencialmente fatais as hemorragias intracranianas e as digestivas, assim como os 

hematomas em região cervical ou faringe, pois têm a capacidade de provocar 

obstrução das vias aéreas (WHITE et al., 2001; SRIVASTAVA et al., 2013; 

BLANCHETTE et al., 2014a). 

 

Quadro 1 - Classificação da gravidade da hemofilia e manifestações clínicas conforme 

níveis plasmáticos residuais de fator VIII ou IX da coagulação 

GRAVIDADE 
NÍVEIS DE FATOR 

VIII OU IX 
EVENTOS HEMORRÁGICOS 

GRAVE 
< 1 UI/dL ou 

< 1% do normal 

Hemartroses e hematomas musculares espontâneos e 

frequentes; sangramento prolongado após cirurgias ou 

traumas, ainda que pequenos. 

MODERADA 
1 - 5 UI/dL ou 

1 - 5% do normal 

Sangramentos espontâneos eventuais; sangramento 

prolongado após cirurgias ou traumas, ainda que 

pequenos. 

LEVE 
5 - 40% UI/dL ou 

5 - 40% do normal 

Sangramento espontâneo é raro; sangramentos 

prolongados após traumas maiores ou cirurgias. 

Nota: UI: unidades internacionais 

Fonte: WHITE et al., 2001; SRIVASTAVA et al., 2013; BLANCHETTE et al., 2014a. 

 

Mais de 70% dos eventos hemorrágicos ocorrem nas articulações, 

principalmente naquelas do tipo gínglimo ou dobradiça, como joelhos, cotovelos e 

tornozelos, nessa ordem de frequência. As articulações multiaxiais como ombros, 

punhos e quadris, todavia, também são acometidas (BRASIL, 2011b). 

Sangramentos recorrentes resultam em um ciclo vicioso que culmina com 

sinovite crônica e degeneração progressiva e irreversível das cartilagens, 

caracterizando a artropatia hemofílica, que é a complicação mais frequente 
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(ABSHIRE, 2011; KNOBE; BERNTORP, 2011; ACHARYA, 2012). A dor crônica, a 

limitação de movimentos, a atrofia muscular e as contraturas fixas podem ser 

incapacitantes, surgindo ainda na segunda década de vida (GURCAY et al., 2006; 

VALENTINO, 2010; RILEY et al., 2011; BRASIL, 2015b). 

O objetivo principal do tratamento da hemofilia é prevenir ou tratar os eventos 

hemorrágicos através da reposição do fator deficiente por infusão venosa 

(SRIVASTAVA et al., 2013). Os sangramentos agudos devem ser tratados o mais 

rapidamente possível. Com essa meta, em 1999, foi implementado no Brasil o 

Programa de Dose Domiciliar de Urgência (DDU) que consiste em fornecer doses de 

concentrado de fator para tratamento em domicílio. Dessa forma, a infusão pode ser 

realizada prontamente, a fim de interromper o sangramento, diminuir os riscos de 

complicações e aliviar a dor, humanizando a assistência (INGRAM et al., 1979; 

BRASIL, 2015b). 

A infusão de concentrado de fator é bastante eficaz no tratamento dos eventos 

hemorrágicos, a menos que o paciente desenvolva inibidores, que são aloanticorpos 

do tipo IgG, dirigidos contra o fator da coagulação exógeno. Atualmente, o surgimento 

de inibidores é a complicação mais temida associada ao tratamento da hemofilia, 

sendo muito mais comum em pacientes com hemofilia A grave. O inibidor interage 

com o fator infundido, tornando-o inefetivo. Os pacientes passam a apresentar difícil 

controle dos sangramentos, necessitando de alternativas terapêuticas como doses 

mais altas do concentrado de fator habitual ou de outros agentes hemostáticos, 

chamados agentes bypass (WITMER; YOUNG, 2013; PUETZ et al., 2014, BRASIL, 

2015b) 

As modalidades de tratamento da hemofilia podem ser classificadas segundo a 

periodicidade em que as infusões de concentrado de fator são realizadas. Se a 

reposição é feita após o evento hemorrágico ter ocorrido, o tratamento é chamado de 

“episódico” ou “sob demanda”. Já a modalidade profilática consiste na infusão regular 

de concentrados de fator com a finalidade de prevenir os sangramentos (Quadro 2). 

Existe ainda o regime de imunotolerância (IT) para os pacientes que desenvolvem 

inibidores. A IT consiste na infusão diária ou em dias alternados de altas doses do 

fator deficiente, na tentativa de dessensibilizar o paciente. Esse tratamento pode durar 

de semanas a anos e é capaz de erradicar os inibidores em 60-80% dos casos 

tratados (BRASIL, 2015c). 
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Quadro 2 - Modalidades terapêuticas na hemofilia 

Tratamento sob demanda 

 

Infusão de concentrado de fator após evidência clínica de 

sangramento. 

Profilaxia intermitente 

 

Infusões realizadas por períodos menores que 45 

semanas/ano com o intuito de prevenir sangramentos. 

 

Profilaxia contínua 

 

Reposição com intenção de tratar por 52 semanas/ano e 

tendo sido tratado por pelo menos 45 semanas/ano (85% da 

intenção de tratar). 

 

          Primária Infusões regulares iniciadas na ausência de lesão articular 

detectável no exame clínico e/ou em exames de imagem, 

antes da segunda hemartrose clinicamente evidente em 

grandes articulações e antes dos três anos de idade. 

 

          Secundária Infusões regulares iniciadas após a segunda hemartrose 

clinicamente evidente, mas antes da detecção de artropatia 

pelo exame clínico ou de imagem. 

 

          Terciária Infusões regulares iniciadas depois que a lesão articular já se 

tornou evidente no exame clínico ou em radiografias. 

Fonte: SRIVASTAVA et al., 2013; BLANCHETTE et al., 2014a; BRASIL, 2015b.  

 

 A concepção do modelo profilático foi baseada na observação que pacientes 

com níveis circulantes de fator VIII ou IX da coagulação > 1 UI/dL apresentavam 

menos eventos hemorrágicos espontâneos e melhor preservação da estrutura e 

função articulares que aqueles com a forma grave de hemofilia (ARONSTAM et al., 

1976; NILSSON et al., 1992; LÖFQVIST et al., 1997; FISCHER et al., 2001a; PETRINI, 

2001; FELDMAN et al., 2006; MANCO-JOHNSON et al., 2007). 

Embora os protocolos de Malmö e o de Utrecht sejam consagrados pelo uso 

na prática clínica, muitos outros esquemas profiláticos são utilizados e um regime 

otimizado ainda permanece a ser definido (SMITH et al., 1996; BOHN et al., 1998; 

LJUNG, 1998; MINERS et al., 1998; ASTERMARK et al., 1999; VAN DEN BERG et 
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al., 2001). A intensidade da profilaxia na hemofilia A pode ser classificada como 

profilaxia com dose plena (25 - 40 UI/Kg de fator VIII, três vezes por semana), dose 

intermediária (15 - 25 UI/Kg de fator VIII, três vezes por semana) ou baixa dose (10 -

15 UI/kg de fator VIII, uma a duas vezes por semana). A taxa de sangramento articular 

anual é sabidamente menor em quem recebe dose plena (MANCO-JOHNSON et al., 

2007; FISCHER et al., 2013). Já os esquemas que utilizam doses mais baixas têm 

sido utilizados em países em desenvolvimento (CARCAO; SRIVASTAVA, 2016; 

GOUIDER et al., 2017) e dados recentes revelam que são capazes de reduzir de 80 

a 90% dos sangramentos quando comparados ao regime de demanda (DALIRI, 2009; 

WU et al., 2011; TANG et al., 2013; VERMA et al., 2016; ESHGHI et al., 2017). 

No Brasil, a profilaxia primária foi incorporada pelo SUS em novembro de 2011 

(BRASIL, 2011a), baseada no protocolo canadense (Quadro 3), que prevê o 

escalonamento da dose se o paciente apresentar uma das seguintes situações: 

 a) até duas hemartroses detectadas clinicamente na mesma articulação, em 

um período de até três meses consecutivos; 

 b) três sangramentos detectados clinicamente, em partes moles ou articulares, 

ainda que em articulações diferentes, em um período de três meses consecutivos; 

 c) três ou mais hemartroses detectadas clinicamente, enquanto estiver 

recebendo a mesma dosagem do concentrado de fator deficiente, em qualquer 

período de tempo (BRASIL, 2014a). 

 A crítica feita a esse protocolo é a tolerância de muitos eventos hemorrágicos 

antes que a dose seja escalonada, alcançando estados articulares abaixo dos ideais 

(KRAFT et al., 2012). 

 As modalidades secundária e terciária foram incorporadas meses mais tarde, 

entretanto, ambas foram descritas naquele momento como “profilaxia secundária de 

curta duração” pelo MS e utilizam doses de 20 - 30 UI/Kg de concentrado de fator VIII, 

3 vezes por semana na hemofilia A ou 30 - 40 UI/Kg de concentrado de fator IX, 2 

vezes por semana na hemofilia B (BRASIL, 2012a; BRASIL, 2015b). 
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Quadro 3 - Protocolos de profilaxia em hemofilia 

PROTOCOLO 
FREQUÊNCIA DE INFUSÃO  

E DOSES DE FATOR VIII 

FREQUÊNCIA DE INFUSÂO 

E DOSES DE FATOR IX 

Malmö 25 - 40 UI/Kg, 3 vezes por 

semana 

25 - 40 UI/Kg, 2 vezes por 

semana 

Utrecht 15 - 30 UI/Kg, 3 vezes por 

semana 

15 - 30 UI/Kg, 2 vezes por 

semana 

Protocolo americano 25 UI/Kg em dias alternados  

Protocolo canadense de 

dose escalonada em 

profilaxia primária 

Fase 1: 50 UI/Kg, 1 vez por 

semana 

Fase 2: 30 UI/Kg, 2 vezes 

por semana 

Fase 3: 25 UI/Kg em dias 

alternados (aumentar 5 UI/kg 

se os sangramentos 

persistirem). 

 

Fonte: NILSSON et al., 1992; FELDMAN et al., 2006; MANCO-JOHNSON et al., 2007; 

SRIVASTAVA et al., 2013.  

 

2.2 A RELAÇÃO ENTRE A PROFILAXIA E A ARTROPATIA 
 

Para que a profilaxia seja eficiente, devem-se levar em conta os recursos 

terapêuticos disponíveis, os fatores que possam influenciar a ocorrência de 

sangramento articular, como a prática de atividade física, a existência de sinovite 

crônica ou artropatia já estabelecida (Quadro 4) e o mais importante: o número de 

hemartroses considerado aceitável, que permanece indefinido. Em um contexto ideal, 

esse número deveria ser minimizado, visando prevenir a artropatia (OLDENBURG, 

2015). 
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Quadro 4 - Fatores biológicos e ambientais que influenciam o risco de sangramento 

articular na hemofilia 

ALTO RISCO DE SANGRAMENTO BAIXO RISCO DE SANGRAMENTO 

Fenótipo de doença grave Fenótipo de doença leve 

Farmacocinética desfavorável Farmacocinética favorável 

Lesão articular preexistente Articulações sadias 

Estilo de vida com alto risco de lesões Sedentarismo 

Atividades esportivas Boa adesão ao tratamento 

Baixa adesão ao tratamento Tratamento adequado 

Subtratamento  

Fonte: VALENTINO, 2014.  

 

2.2.1 Os Fundamentos da Profilaxia 

 

Diante da observação de que portadores de hemofilia com níveis plasmáticos 

de fator VIII ou IX > 1% raramente desenvolviam artropatia (RAMGREN, 1962), a 

hipótese de converter a hemofilia grave em uma forma mais leve através de infusões 

profiláticas do fator deficiente foi aventada ainda na década de 1950, na Suécia. O 

potencial benefício da profilaxia foi demonstrado, embora o regime utilizado fosse 

muito menos intensivo que os esquemas atuais (BERNTORP, 2013). Estudos 

pioneiros sobre profilaxia também foram realizados na Holanda (VAN CREVELD, 

1971) e reconhecidos por acadêmicos de outros países da Europa e da América do 

Norte durante as décadas de 1960 e 1970 (ROBINSON; TITTLEY; SMILEY, 1967; 

HIRSCHMAN; ITSCOITZ; SHULMAN, 1970; KASPER; DIETRICH; RAPAPORT, 1970; 

RAMSAY; PARKER, 1973; ARONSTAM et al., 1976).  

O primeiro grande relato sobre profilaxia por longos prazos foi divulgado em 

1992. Sessenta e seis portadores de hemofilia grave, de diversas faixas etárias foram 

acompanhados por até 25 anos, concluindo-se que a profilaxia, se iniciada 

precocemente, e sendo efetiva em manter os níveis de fator acima de 1%, poderia 

praticamente abolir o risco de desenvolvimento de artropatia (NILSSON et al., 1992). 

Dois anos mais tarde, Aledort e colaboradores (1994) publicaram outro estudo em que 

os pacientes tratados com esquemas profiláticos apresentaram melhores condições 

ortopédicas que aqueles tratados em regime de demanda após seis anos de 

seguimento. 
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2.2.2 A Influência das Variações Fenotípicas no Desenvolvimento da Artropatia 

e no Tratamento 

 

A patogênese da artropatia continua sendo explorada, havendo evidências de 

que a presença de sangue livre nas articulações seja o fator desencadeador da 

resposta inflamatória. O ferro poderia promover a apoptose dos condrócitos e atuar 

também na membrana sinovial, favorecendo sua proliferação por induzir proto-

oncogenes e estimular citocinas inflamatórias (ROOSENDAAL et al., 1998; LAFEBER; 

MIOSSEC; VALENTINO, 2008). 

Pacientes em tratamento de demanda podem apresentar entre 20 e 50 

hemartroses por ano, desenvolvendo dano articular permanente ainda em fases 

precoces da vida. A gravidade da artropatia traduz, na maioria das vezes, o número 

de hemartroses apresentadas. Porém uma vez que a lesão articular tenha início, ela 

será progressiva, mesmo que não haja mais hemorragias na articulação 

comprometida (ALEDORT; HASCHMEYER; PETTERSSON, 1994). 

No entanto, a resposta inflamatória à presença de sangue em uma articulação 

varia de forma individual, dependendo da diversidade dos genes envolvidos na 

regulação das respostas inflamatória e imune (VALENTINO, 2010; SEN et al., 2013). 

Isso pode explicar o fato de que alguns meninos com múltiplas hemartroses 

permanecem sem injúria articular, enquanto outros apresentam sinais de artropatia 

detectadas através de exames de ressonância nuclear magnética (RNM), sem que 

tenham existido hemartroses clinicamente evidentes (MANCO-JOHNSON et al., 2007; 

VALENTINO et al., 2012a). 

Sabe-se que entre 10 e 15% dos indivíduos com hemofilia A grave exibem um 

fenótipo atenuado da doença, com frequência reduzida de sangramentos 

espontâneos e baixo consumo de concentrado de fator de coagulação. Essa 

característica clínica pode determinar que as primeiras hemartroses ocorram mais 

tardiamente e que apenas artropatia mínima se desenvolva no decorrer da vida 

(JAYANDHARAN; SRIVASTAVA, 2008). Já naqueles com resposta inflamatória mais 

exacerbada, doses maiores de concentrado de fator e infusões mais frequentes 

podem ser necessárias para evitar o início da lesão articular (OLDENBURG, 2015; 

PETRINI et al., 2015). 

Pelas similaridades com o componente inflamatório da artrite reumatoide e com 

o componente degenerativo da osteoartrose, Blobel e colaboradores (2015) sugerem 
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que a artropatia hemofílica seja vista como uma entidade clínica distinta e tratada 

conforme o estado articular de cada paciente. Essa conduta poderia otimizar a 

utilização de concentrado de fator, sobretudo em países em desenvolvimento.    

Há que se considerar ainda as características farmacocinéticas que variam não 

apenas de forma dependente da idade. Sabe-se que a meia-vida do fator infundido é 

menor em crianças pequenas que em adultos. Mas, por razões ainda pouco 

esclarecidas, pode haver uma diferença de até 100% no tempo gasto para que os 

níveis de fator circulante decaiam até 1% após a aplicação de uma dose padronizada 

no mesmo grupo etário (COLLINS et al., 2010b). 

 

2.2.3 As Expectativas sobre a Profilaxia 

 

Se a profilaxia primária tem benefícios inegáveis, (PETRINI et al., 1991; 

OLDENBURG, 2015), a profilaxia terciária oferece ganhos questionáveis, uma vez 

que o tratamento não é capaz de reverter a artropatia. Contudo, as infusões 

profiláticas parecem retardar a progressão da lesão articular, reduzir a dor, a 

inflamação e o número de sangramentos, manter a mobilidade, reduzir o absenteísmo 

do paciente na escola ou no trabalho e melhorar sua qualidade de vida (FISCHER et 

al., 2001b; HAY, 2007; TAGLIAFERRI et al., 2008; COLLINS et al., 2010a; MANCO-

JOHNSON et al., 2013; OLDENBURG, 2015). 

Valentino (2014) defende que os fatores que contribuem para o 

desenvolvimento da artropatia (adesão ao tratamento, início precoce da profilaxia, 

idade à primeira hemartrose, presença de articulações-alvo, prática de atividades 

físicas e características farmacocinéticas), além de variarem entre pacientes, possam 

se alterar no mesmo indivíduo, em diferentes momentos, devendo ser revistos 

periodicamente e utilizados para planejamento de uma profilaxia individualizada. 

Embora a profilaxia seja fortemente indicada para crianças e adolescentes com 

hemofilia grave (OLDENBURG, 2015) e defendida por alguns como terapia de escolha 

também para adultos (MAKRIS, 2012), acredita-se que, possivelmente, todos os 

indivíduos com hemofilia grave, tratados com os atuais esquemas de profilaxia, mais 

cedo ou mais tarde, desenvolverão algum grau de artropatia (BRACKMANN et al., 

1992; NILSSON et al., 1992; ALEDORT; HASCHMEYER; PETTERSSON, 1994; 

MANCO-JOHNSON et al., 2007; GRINGERI et al., 2011; KHAWAJI; ASTERMARK; 
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BERNTOP, 2012; FISCHER et al., 2013; REININGER, CHEHADEH, 2013). Por esse 

motivo, são imprescindíveis os métodos de avaliação de resultados em hemofilia.  

 

2.2.4 Avaliação de Resultados 

 

Existe uma série de ferramentas que se propõem a avaliar resultados no 

tratamento da hemofilia, tendo cada uma delas suas indicações e limitações. Podem 

ser utilizados com essa finalidade a taxa de sangramento anual, o exame clínico 

periódico das articulações e exames de imagem como radiografias simples, RNM e 

ultrassonografia (USG), complementados por estimativas de qualidade de vida e de 

independência funcional na realização de atividades cotidianas (BLANCHETTE et al., 

2014b; POONNOOSE; VAN DER NET, 2015). 

 

2.2.4.1 Taxa anual de sangramentos 
 

A taxa anual de sangramentos tem se tornado um marcador de resultados no 

meio clínico e pode auxiliar na tomada de decisões quanto a ajustes no tratamento. 

Para que se possam obter informações relevantes, um registro detalhado dos eventos 

hemorrágicos é necessário (POONNOOSE; VAN DER NET, 2015), mas o 

reconhecimento de uma hemartrose nem sempre é simples. A dor crônica, relacionada 

à artropatia, pode ser confundida com a dor provocada por um sangramento agudo. 

De maneira teórica, define-se hemartrose como uma sensação não usual na 

articulação, acompanhada de aumento do edema ou da temperatura da pele sobre a 

articulação, aumento da dor, perda progressiva da amplitude de movimento ou 

dificuldade maior que a habitual em movimentar a extremidade acometida. Um novo 

evento deve ser considerado se os sintomas ressurgem após 72 horas do término do 

tratamento para a articulação afetada (BLANCHETTE et al., 2014b). 

   Alguns autores se referem à taxa anual de sangramentos de maneira 

intercambiável com a taxa anual de sangramentos articulares, muitas vezes tornando 

confusa a interpretação de seus relatos. Para protocolos intensivos de profilaxia, a 

média de taxa anual de sangramento varia de dois a cinco, enquanto a média anual 

de sangramentos articulares é próxima de 0,5 (MANCO-JOHNSON et al., 2007; 

MANCO-JOHNSON et al., 2013). Porém observações muito prolongadas são 

necessárias a fim de detectar, após várias décadas de tratamento, qual taxa anual de 
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sangramentos pode ser considerada aceitável e qual resultará em disfunção 

musculoesquelética (JAYANDHARAN et al., 2009; FISCHER, 2012; OLDENBURG, 

2015). 

 

2.2.4.2 Exame clínico articular 
 

 Em 1981, o Comitê de Consultoria em Ortopedia da WFH propôs o uso de um 

conjunto de ferramentas para avaliação da saúde musculoesquelética, que incluía um 

escore de sangramento, o exame físico dirigido, uma escala de dor e uma 

classificação radiológica apresentada por Pettersson1 no ano anterior 

(PETTERSSON; AHLBERG; NILSSON, 1980; PETTERSSON; GILBERT, 1985). 

O exame físico, segundo a escala da WFH, deve considerar a amplitude de 

movimentos, a presença de contraturas em flexão, edema, crepitações, atrofia 

muscular, instabilidade articular e desvios axiais das seis principais articulações: 

tornozelos, joelhos e cotovelos. O escore varia de zero a 68, em que o zero representa 

a ausência de alterações articulares. Há que se ressaltar que essa escala foi 

desenvolvida em uma época em que o consumo de concentrado de fator nos países 

ocidentais era muito menor que o atual. Com a introdução da profilaxia primária e a 

consequente diminuição das taxas anuais de sangramento, não é incomum que as 

articulações permaneçam normais (pontuação zero) em exames seriados (FISCHER 

et al., 2013). 

Além de apresentar baixa sensibilidade, a escala da WFH não considera as 

alterações fisiológicas da infância (MANCO-JOHNSON; FUNK, 2003). Com o 

propósito de corrigir essas limitações outros instrumentos como o Colorado Physical 

Evaluation Score, o Ped-Net Stockholm e o Hemophilia Joint Health Score foram 

criados, buscando identificar alterações articulares mais precoces e também levar em 

conta as características ortopédicas inerentes a cada etapa do crescimento e do 

desenvolvimento motor da criança (HILL; LJUNG; EUROPEAN PAEDIATRIC 

NETWORK FOR HAEMOPHILIA MANAGEMENT, 2003; MANCO-JOHNSON; FUNK, 

2003; HILLIARD et al., 2006). 

                                                           
1 A escala radiológica de Pettersson avalia em radiografias simples a presença de osteoporose, 

alargamento de epífises, irregularidades da superfície subcondral, diminuição do espaço articular, 
formação de cistos subcondrais, erosão da margem articular, incongruência das superfícies 
articulares, anquilose e deformidades (angulação ou deslocamento).  
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2.2.4.3 Exames de imagem 
 

As radiografias simples, embora amplamente disponíveis, não detectam 

alterações precoces da artropatia, mas, apesar disso, o escore de Pettersson, 

publicado há mais de 35 anos, continua sendo utilizado para a análise radiográfica na 

hemofilia (PETTERSSON; AHLBERG; NILSSON, 1980; BRACKMANN et al., 1992). A 

RNM se mostra bem mais sensível aos sinais precoces de dano articular, mas o alto 

custo torna desencorajadora sua realização periódica (OLDENBURG, 2015). 

Recentemente têm sido propostos protocolos para a utilização de USG para a 

detecção das alterações de partes moles que precedem a artropatia. Suas principais 

vantagens são a alta disponibilidade e o baixo custo do exame (ZUKOTYNSKI et al., 

2007; KESHAVA et al., 2009; MELCHIORRE et al., 2011; MARTINOLI et al., 2013). 

Oldenburg sugere um protocolo para crianças em profilaxia primária em que o 

exame clínico e USG sejam realizados anualmente. Entre seis e oito anos de idade, 

os tornozelos devem ser explorados através de RNM, uma vez que se tornaram as 

primeiras articulações a serem lesionadas na era da profilaxia. Já no regime de 

demanda, os joelhos permanecem sendo acometidos em primeiro lugar e de maneira 

mais grave (ARNOLD; HILGARTNER, 1970; MANCO-JOHNSON et al., 2007; 

OLDENBURG, 2015). 

 

2.2.4.4 Avaliação da independência funcional e da qualidade de vida 
 

 Sabe-se que as alterações estruturais das articulações nem sempre 

correspondem a déficits na habilidade funcional (POONNOOSE; VAN DER NET, 

2015). Reconhecendo a importância de uma abordagem holística da saúde articular, 

pesquisadores inicialmente utilizaram instrumentos genéricos, desenvolvidos para 

casos de artrose ou artrite reumatoide juvenil, como o HAQ (do inglês: Health pet 

Questionnaire) e o CHAQ (do inglês: Child Health Assessment Questionnaire) para 

mensurar o efeito de diferentes esquemas de tratamento nos níveis de atividade e 

independência funcional na hemofilia (SCHOENMAKERS et al., 2001; SOLOVIEVA, 

2001). Na ausência de instrumentos específicos, o SF-36 (Short Form of Medical 

Outcomes Study) também foi utilizado para estimar o impacto da hemofilia sobre a 

saúde de maneira geral (FISCHER et al., 2005). 
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Em 2004, van Genderen e colaboradores criaram o HAL (Haemophlia Activities 

List), um questionário específico, autoaplicável, a respeito das habilidades funcionais 

na hemofilia. Com 42 atividades inclusas e escore variando de zero a 100, em que 

100 representa o melhor estado funcional possível, o HAL precisou de adaptações 

para a população pediátrica, gerando então o Ped-HAL, que é uma medida subjetiva 

das limitações percebidas por terceiros (VAN GENDEREN et al., 2006; GROEN et al., 

2010). Entretanto quando aplicado a meninos holandeses em profilaxia, o escore 

mediano do Ped-HAL foi 100 em todos os domínios (GROEN et al., 2010). 

O FISH (Functional Independence Score in Hemophilia) foi desenvolvido na 

Índia, paralelamente ao HAL. Composto para medir objetivamente a habilidade 

funcional, mostrou-se útil para discriminar a gravidade das limitações entre pacientes 

com hemofilia, assim como para diferenciá-los de controles sadios. À semelhança do 

Ped-HAL, sua utilidade também pode ser limitada na profilaxia, devido ao efeito teto 

(POONNOOSE et al., 2007). 

Mais recentemente, o Hemophilia and Exercise Project Test Questionnaire 

(HEP-Test-Q) foi criado para determinar o desempenho físico de maneira subjetiva em 

domínios de mobilidade, força e coordenação, resistência e percepção corporal. 

Todavia medidas objetivas complementares são necessárias para a obtenção dos 

resultados musculoesqueléticos conforme o esquema terapêutico instituído (CZEPA; 

VON MACKENSEN; HILBERG, 2012). 

Como os instrumentos apresentados usam domínios predeterminados sobre as 

atividades, eles podem não representar as prioridades funcionais do paciente. O 

Canadian Occupational Performance Measure (COPM) permite priorizar interesses 

entre os domínios de autocuidado, produtividade e lazer. O COPM tem se mostrado 

bastante útil em aferir a efetividade de intervenções no manejo da hemofilia 

(PADANKATTI et al., 2011). 

Também com o intuito de compreender o sucesso advindo das novas 

estratégias terapêuticas em hemofilia, uma série de questionários sobre qualidade de 

vida vem suportando os benefícios da profilaxia. Infusões profiláticas se mostram 

capazes de manter a percepção de saúde próxima do normal, ainda que os custos 

diretos e indiretos do tratamento sejam extraordinários (BLANCHETTE et al., 2014b; 

CHEN, 2016). 
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2.3 ANÁLISE ECONÔMICA DO TRATAMENTO DA HEMOFILIA 
 

2.3.1 Análise do Custo da Doença 

 

 A avaliação econômica em saúde tem sido cada vez mais utilizada como auxílio 

na tomada de decisões políticas quanto à alocação de recursos limitados. O alto custo 

associado ao tratamento faz da hemofilia um alvo potencial constante para tentativas 

de cortes de gastos pelos provedores de saúde (JOHNSON; ZHOU, 2011). A hemofilia 

requer tratamento por toda a vida e, embora seja uma condição rara, os custos 

agregados impõem uma grande carga financeira não somente ao indivíduo, mas a 

todo o sistema de saúde e à sociedade (GLOBE; CURTIS; KOERPER, 2004; TENCER 

et al., 2007; CHEN, 2016). Os avanços terapêuticos foram alcançados com altíssimos 

investimentos, fazendo com que a hemofilia permaneça como uma das mais caras e 

desafiadoras doenças no que diz respeito ao manejo adequado (SCHRAMM; 

BERGER, 2003; ULLMAN; HOOTS, 2006). 

 Alguns estudos conduzidos na Europa mostraram que, embora a estimativa de 

gastos com cuidados em saúde em hemofilia fosse de aproximadamente duas a três 

vezes os recursos disponíveis para a média da população geral, em países 

desenvolvidos, a utilização desses recursos poderia chegar efetivamente a 20 - 30 

vezes (BLOOM et al., 2001). Na Alemanha, em 2007, o custo médio anual para o 

tratamento de um indivíduo com hemofilia variou entre 40.000 e 120.000 euros, 

enquanto as despesas médias com a população geral foram de 2.500 euros por 

pessoa em um ano (FELDMAN et al., 2007). 

 A preocupação econômica tem sido uma constante desde que o tratamento da 

hemofilia se tornou disponível. Já em 1973, Lazerson demonstrou que os gastos com 

crioprecipitado eram responsáveis por quase 90% dos custos do tratamento, 

aumentando três vezes se doses profiláticas fossem utilizadas. Ainda hoje, estima-se 

que 50 a 90% das despesas se devam ao tratamento farmacológico, variando com a 

modalidade terapêutica adotada e a intensidade dos sintomas (BOHN et al., 1998; 

SCHRAMM; BERGER, 2003; GLOBE; CURTIS; KOERPER, 2004; ULLMAN; HOOTS, 

2006; TENCER et al., 2007; GUH et al., 2012a; GUH et al., 2012b; ZHOU et al., 2015). 

 São reconhecidos como fatores relacionados ao maior custo do tratamento a 

gravidade da hemofilia, o uso de produtos recombinantes, a modalidade terapêutica 

profilática, a presença de artropatia, inibidores ou comorbidades e a necessidade de 
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IT, de agentes bypass (concentrado de complexo protrombínico, concentrado de fator 

VII recombinante) ou da implantação de cateter para infusões de concentrado de fator 

(GLOBE; CURTIS; KOERPER, 2004; TENCER et al., 2007; VALENTINO et al., 2012b; 

EANDI; PRADELLI; POVERO, 2013; ROCHA et al., 2015). Para Nerich e 

colaboradores (2008), segundo seu estudo realizado na França, crianças consomem 

maiores quantidades de concentrado de fator que os adultos (3.204 versus 1.106 

UI/Kg de peso por ano), porém essa constatação não foi confirmada em Portugal 

(ROCHA et al., 2015). A distância percorrida até o centro de tratamento em busca de 

atendimento também aumenta os custos, além de se postar como barreira ao 

recebimento de cuidado para complicações agudas (PRICE et al., 2015). 

 

2.3.1.1 Identificação, mensuração e valoração de custos em hemofilia 
 

 Em Economia da Saúde os custos são classificados em diretos, indiretos e 

intangíveis. Na hemofilia os custos diretos estão fortemente vinculados ao tratamento 

medicamentoso, os indiretos, à diminuição da capacidade produtiva e os intangíveis, 

à pior qualidade de vida e ao impacto físico e emocional provocados nos pacientes e 

em seus cuidadores (CHEN, 2016). 

 

2.3.1.1.1 Custos diretos da hemofilia 

 

 Os custos diretos de uma doença se referem às despesas diretamente 

relacionadas aos serviços de saúde empregados no tratamento da doença em si e 

das possíveis complicações. Podem ser divididos em custos médicos ou não médicos. 

Em hemofilia, os custos diretos médicos incluem os gastos com medicações anti-

hemorrágicas, a utilização de serviços de saúde em consultas multidisciplinares, 

médicas ou fisioterápicas, atendimentos no Serviço Social e Psicologia, 

hospitalizações, visitas a serviços de urgência e emergência, procedimentos 

ambulatoriais, exames laboratoriais e outras medicações relacionadas à hemofilia 

como a terapia antirretroviral. Já os custos diretos não médicos abrangem 

pagamentos de cuidadores remunerados, transporte do paciente para consultas, 

adaptações no domicílio, entre outros (ESCOBAR, 2010; JOHNSON; ZHOU, 2011; 

DALTON, 2015). 
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Um trabalho americano, com perspectivas atuariais, calculou em 140.000 

dólares por ano o custo médio do tratamento de um paciente com hemofilia, sendo 

cerca de 90% do montante gastos com aquisição de concentrado de fator. Entretanto 

esse valor aumenta substancialmente na presença de complicações como artropatia 

incapacitante, hepatite C ou síndrome da imunodeficiência adquirida (AIDS) (GUH et 

al., 2012a; GUH et al., 2012b; ZHOU et al., 2015). Em 2000, um estudo multicêntrico 

francês calculou em 65.000 euros por ano o gasto com medicamentos para o 

tratamento da hemofilia, o que correspondeu a 98% de todos os custos médicos 

(MOLHO et al., 2000). 

Enquanto o tratamento domiciliar pode diminuir as despesas ao reduzir o 

número de consultas, atendimentos de urgência e complicações hemorrágicas 

(LAZERSON, 1973; ROCHA et al., 2015), as hospitalizações, por sua vez, causam um 

impacto financeiro significativamente negativo ao provedor. Os custos médios de uma 

hospitalização na presença de hemofilia são quase nove vezes maiores que a mesma 

hospitalização na ausência de coagulopatia (FREDERICKS; PYENSON; IWASAKI, 

2013). 

O desenvolvimento de inibidores torna o cenário ainda mais desafiador ao 

provedor de saúde, uma vez que as opções terapêuticas como concentrados de fator 

em altas doses, indução de IT ou utilização de agentes bypass são todas muito 

dispendiosas, chegando a cinco vezes o custo do tratamento convencional. Além 

disso, há que se considerar que a presença de inibidor aumenta em duas vezes a 

probabilidade de hospitalização por eventos hemorrágicos (GUH et al., 2012a; GUH 

et al., 2012b; GOMEZ et al., 2014; BERNTORP et al., 2015). Em 2004, na Alemanha, 

a indução de IT em crianças custava de 70.290 a 3.812.400 euros, conforme a 

duração do esquema, que poderia variar entre dois e 24 meses. Para adultos, um 

esquema de IT com 36 meses de duração alcançava a quantia de 17.253.000 euros 

(AUERSWALD et al., 2004). 

 

2.3.1.1.2 Custos indiretos da hemofilia 

 

 Os custos indiretos incluem a perda da produtividade devido à morbidade e à 

mortalidade, situação em que nenhuma transação monetária está envolvida. Referem-

se ao tempo de trabalho perdido pelo doente, ao tempo de trabalho perdido por 

familiares ou amigos devido ao cuidado dispensado ao paciente ou aos cuidados não 
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remunerados providos por familiares e amigos do portador de hemofilia (JOHNSON; 

ZHOU, 2011). A redução na produtividade e o aumento do absenteísmo resultam de 

eventos agudos da hemofilia, do tratamento, das deficiências advindas da doença ou 

do óbito (ESCOBAR, 2010). 

Uma pesquisa realizada com 90 cuidadores e pacientes com hemofilia avaliou 

a relação entre a qualidade de vida e a produtividade, mensurada pelo absenteísmo, 

revelando que entre os que estavam empregados, os déficits físicos contribuíam para 

substancial perda ou comprometimento do tempo de trabalho (BROWN et al., 2009). 

A iniciativa HERO (The Hemophilia Experiences, Results and Opportunities) foi 

projetada para buscar maior compreensão sobre as questões psicossociais que as 

pessoas com hemofilia enfrentam. Desenvolvida em 12 países, incluindo o Brasil, com 

mais de 1.200 participantes, HERO mostrou que 80% dos pacientes relataram algum 

impacto da coagulopatia em suas ocupações. Quarenta por cento escolheram suas 

atividades, considerando desde o início as necessidades estabelecidas pela doença 

e 22% acreditavam que já haviam perdido empregos anteriormente por causa da 

hemofilia. Além do mais, 63% dos pais de meninos com hemofilia relataram que 

sentiam que a condição do filho tinha um impacto negativo em seus trabalhos e 17% 

tinham deixado voluntariamente suas ocupações para prestar maior assistência à 

criança (FORSYTH et al. 2014). 

Nos Estados Unidos, de 474 pacientes, 45% estavam empregados em tempo 

integral. Do restante, 25% dos trabalhadores em tempo parcial e 30% dos 

desempregados atribuíam suas situações trabalhistas à hemofilia. Doze por cento dos 

pais de meninos com hemofilia estavam subempregados, evidenciando a importante 

carga financeira imposta também à sociedade (NIU et al., 2013). 

 

2.3.1.1.3 Custos intangíveis da hemofilia 

 

Os custos intangíveis se referem ao impacto na qualidade de vida do paciente 

e de seu cuidador, assim como os efeitos psicológicos e emocionais, a dor e o 

sofrimento, todos de difícil mensuração (ESCOBAR, 2010). Indivíduos com hemofilia 

apresentam baixos níveis de qualidade de vida nos domínios de mobilidade, dor e 

desconforto, autocuidado, ansiedade e depressão e realização de atividades usuais 

(FORSYTH et al., 2014). Em um estudo brasileiro realizado em 2013, a qualidade de 

vida relacionada à saúde em homens com hemofilia foi significativamente afetada pela 
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presença de articulações-alvo e infecção pelos vírus da imunodeficiência humana 

(HIV) e/ou pelo vírus da hepatite C (HCV), sendo as dimensões que abordaram saúde 

física, esportes e lazer, as mais prejudicadas (FERREIRA et al., 2013). 

Os aspectos psicossociais também podem impedir que as pessoas com 

hemofilia vivam conforme seus desejos. Transtornos psiquiátricos são as 

comorbidades mais comumente encontradas, ainda que nem todos os acometidos os 

associem à presença da coagulopatia.  Pais de portadores de hemofilia acreditam que 

a doença influencie o relacionamento entre eles e seus filhos e também entre as 

crianças e os colegas de escola (FORSYTH et al., 2014). 

 

2.3.2 Análise de Custo-efetividade da Profilaxia em Hemofilia 

 

 A análise de custo-efetividade é um método sistemático de comparação de dois 

ou mais programas alternativos pela medição dos custos e consequências de cada 

um. O numerador se refere aos custos em unidades monetárias, enquanto o 

denominador diz respeito aos resultados, que são unidades naturais, não monetárias, 

relacionadas ao objetivo clínico da intervenção. À razão obtida entre a diferença de 

custos pela diferença de resultados chama-se razão custo-efetividade incremental ou 

ICER (do inglês: incremental cost-effectiveness ratio) (TAN-TORRES, et al., 2003; 

BRASIL, 2009a). No caso específico da hemofilia, pode-se comparar o tratamento 

profilático com o de demanda, o regime de IT com o uso de agentes bypass, a 

utilização de concentrados de fator plasmático ou recombinante, o tratamento 

domiciliar com o realizado em centros de tratamento de hemofilia, entre muitas outras 

possibilidades. Como exemplos de resultados podem ser citados o número de 

sangramentos evitados, o tempo para desenvolvimento de uma articulação-alvo ou de 

um estado articular radiológico específico (CARCAO; UNGAR; FELDMAN, 2004). 

 Dados de grandes estudos que demonstraram a maior efetividade da profilaxia 

sobre o tratamento de demanda em reduzir o número de sangramentos, desviaram o 

debate do campo clínico para o econômico (ROOSENDAAL; LAFEBER, 2007; 

LJUNG, 2009; MAKRIS, 2012). Já foi demonstrado que a reposição profilática de 

concentrado de fator é uma das terapias mais efetivas utilizadas na Medicina, uma 

vez que o número necessário para tratar é igual a um, ou seja, cada paciente com 

hemofilia grave, recebendo profilaxia, terá benefício. Ademais, o tratamento é 

essencialmente não tóxico (FELDMAN et al., 2012). Dessa maneira o que se busca 
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atualmente são estratégias para otimizar a custo-efetividade da profilaxia, melhorando 

desfechos clínicos e reduzindo custos totais em longo prazo, quando comparada ao 

tratamento de demanda (ROOSENDAAL; LAFEBER, 2007; LJUNG, 2009; MAKRIS, 

2012; DALTON, 2015). 

Muito se discute a custo-efetividade do tratamento da hemofilia em países com 

os mais diversos estágios de desenvolvimento econômico. No Reino Unido, em 1998, 

as modalidades de demanda e profilaxia foram comparadas, tendo como alvo o 

número de sangramentos. Adultos inicialmente tratados com regime demanda 

apresentaram uma mediana de 37 sangramentos (11 a 132) no ano anterior ao início 

da profilaxia. No ano subsequente à mudança de regime terapêutico, esse número 

caiu para 13 (0 a 92), o que representou uma redução de 65%. A quantidade mediana 

de concentrado de fator utilizado aumentou de 560 UI/Kg (196 a 3.120 UI/Kg) para 

1.935 UI/Kg (592 a 3.376 UI/Kg), representando um aumento de 350%. Entre as 

crianças o número mediano de sangramentos caiu de 21 (3 - 64) para 11 (0 - 49) após 

a profilaxia. Uma grande dificuldade desse tipo de cálculo é o fato de que a dose de 

concentrado de fator necessária varia com o peso corporal, independente da 

modalidade terapêutica adotada. O ICER para profilaxia, quando comparada ao 

tratamento de demanda, foi de 547 libras por sangramento evitado nesse estudo 

(MINERS et al., 1998). 

No México, um modelo teórico foi utilizado para analisar os custos e efeitos ao 

longo da vida de pessoas com hemofilia tratados em uma das seguintes modalidades: 

crioprecipitado no centro de saúde; concentrado de fator de coagulação no centro de 

saúde; concentrado de fator de coagulação domiciliar. Os custos do tratamento 

usando crioprecipitado foram mais altos quando incluídos os tratamentos da hepatite 

C e da AIDS. O concentrado de fator VIII representou de 65 - 96% dos custos totais 

para quem não utilizava crioprecipitado. Uma grande limitação foi a dificuldade de se 

compararem estratégias terapêuticas em que uma modalidade está associada a 

menor expectativa de vida e o óbito representa custo zero. Ainda assim, a utilização 

de concentrado de fator domiciliar melhorou substancialmente os desfechos clínicos, 

com níveis reduzidos de custo anual (MARTÍNEZ-MURILLO et al., 2004). 

Na Itália, crianças de um a sete anos, com hemofilia grave, sem inibidores ou 

artropatia, foram randomizadas a receberem tratamento profilático ou de demanda 

como parte do estudo ESPRIT (do inglês: Evaluation Study on Prophylaxis: a 

Randomized Italian Trial). O ICER para prevenir uma hemartrose com profilaxia foi de 
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7.537 euros e para prevenir lesões ortopédicas detectáveis à radiografia chegou a 

200.000 euros nos primeiros sete anos de seguimento (GRINGERI et al., 2011). 

 

2.3.3 Análise de Custo-utilidade da Profilaxia em Hemofilia 
  

 Agregando qualidade aos resultados, a relação de custo-utilidade é um método 

de análise econômica em que os benefícios de uma intervenção em saúde são 

expressos como uma medida geral de utilidade ou preferência, geralmente em forma 

de QALY (do inglês: quality-adjusted life years), traduzido para o português brasileiro 

como anos de vida ajustados por qualidade (AVAQ). Um AVAQ é definido como um 

ano de perfeita saúde. O conceito de AVAQ leva em consideração tanto a qualidade 

de vida relacionada à saúde quanto a expectativa de vida dessa população (CARCAO; 

UNGAR; FELDMAN, 2004; JOHNSON; ZHOU, 2011). 

Nos Estados Unidos, um modelo com duas coortes hipotéticas foi desenvolvido. 

Em uma coorte os sujeitos recebiam infusões profiláticas e, em outra, infusões 

conforme a demanda. As infusões de concentrado de fator VIII tinham início aos 12 

meses de vida e continuavam inalteradas durante toda a vida. Um modelo de Markov2 

recursivo foi usado para estimar os custos esperados e AVAQs associados a cada 

coorte. A análise foi completada da perspectiva da sociedade, usando uma taxa de 

desconto de 3% ao ano com base em dólares americanos no ano de 2.000 e horizonte 

temporal de 50 anos. De acordo com esse modelo, a profilaxia geraria maior custo 

pelo tempo de vida (3.542.357 dólares) e mais AVAQs (18,9) que o regime sob 

demanda (2.455.268 dólares e 15,3 AVAQs). O ICER foi calculado em 298.531 dólares 

por AVAQ (CHARLES; HAY, 2001). 

Na Itália, um modelo de Markov foi desenvolvido para simular o uso da profilaxia 

primária ou secundária e o tratamento por demanda em uma coorte hipotética de 100 

indivíduos com hemofilia A grave, na perspectiva do Sistema Nacional de Saúde. O 

ICER foi de 40.229 euros por AVAQ ganho com a profilaxia primária, em relação ao 

tratamento de demanda e de 40.236 euros por AVAQ ganho com a profilaxia 

secundária (COLOMBO et al. 2011). 

                                                           
2 Modelo de Markov é um tipo de modelo de decisão analítica que caracteriza coortes de indivíduos 

baseado em um número finito de estados mutuamente exclusivos, tempo em que os indivíduos 
permanecem em cada estado e probabilidades de transição entre um estado e outro. 
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No Canadá, uma coorte hipotética de meninos de um a seis anos, com hemofilia 

A, analisou, do ponto de vista da sociedade, a relação de custo-utilidade da profilaxia 

primária padrão, da profilaxia com dose escalonada e do tratamento de demanda. Os 

estados de saúde foram baseados no número de articulações-alvo. O custo adicional 

por hemartrose evitada foi de 3.192 dólares canadenses quando se comparou 

profilaxia com dose escalonada com o tratamento de demanda, e de 9.046 dólares 

canadenses quando se comparou profilaxia padrão com a de dose escalonada. 

Comparando o tratamento de demanda e a profilaxia com dose escalonada, o ICER 

foi de 542.938 dólares canadenses por AVAQ ganho e maior que 1.000.000 dólares 

canadenses por AVAQ ganho na comparação entre dose escalonada e profilaxia 

padrão (RISEBROUGH et al., 2008). 

Na Tailândia, através de modelo teórico, comparou-se tratamento domiciliar 

com não domiciliar. Os estados de saúde incluídos foram: saudável, evento 

ameaçador da vida, cirurgia de emergência e óbito. Em todos os grupos, o custo por 

AVAQ ganho com o tratamento domiciliar se mostrou menor que uma vez o PIB per 

capita do país (PATTANAPRATEEP; CHUANSUMRIT; KONGSAKON, 2014). 

A profilaxia foi estratégia dominante sobre o tratamento de demanda no Reino 

Unido (MINERS et al., 2002). Nos Estados Unidos, o ICER de 68.000 dólares, gerado 

na comparação entre a profilaxia e o tratamento por demanda, permaneceu dentro da 

faixa de tratamentos reembolsados pelos planos de saúde. Na Suécia, o custo de 1,1 

milhão de coroas suecas por AVAQ também foi considerado valor reembolsável 

(FARRUGIA et al., 2013). Já na Colômbia, o ICER por AVAQ ganho com a profilaxia 

primária foi de 105.081.022 pesos colombianos, correspondentes a 55.204 dólares 

americanos. A profilaxia não foi aceita como uma abordagem custo-efetiva por 

ultrapassar o valor de três vezes o produto interno bruto per capita do país 

(MARSEILLE et al., 2015; CASTRO-JARAMILLO; MORENO-VISCAYA; MEJÍA, 2016). 

Para inibidores de alta resposta, a Associação Europeia de Hemofilia propôs 

um modelo de árvore de decisão em que os pacientes tratados com IT na infância 

ganhariam mais AVAQs e apresentariam menos sangramentos que os que 

recebessem agentes bypass sob demanda ou profilaticamente. Porém não foi 

possível validar o modelo de decisão analítica para adultos (BERNTORP et al., 2015). 

O Estudo Econômico Europeu, envolvendo dados de 506 pacientes com 

hemofilia, mostrou que a qualidade de vida foi maior em adultos recebendo profilaxia, 

comparado ao tratamento de demanda, mas que, talvez pelo tempo de seguimento 
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ter sido limitado, o ICER para adquirir um AVAQ foi de mais de 1,5 milhão de euros 

(LIPPERT et al., 2005). A profilaxia em adultos é onerosa e não elimina completamente 

o risco de sangramentos. Além do mais, o limite de sucesso potencial precisa ser 

definido e balanceado contra os custos requeridos para obter uma diminuição 

específica na taxa de sangramento (BERNTORP et al., 2015). 

Com efeito, a profilaxia tem sido adotada pelos países desenvolvidos, com 

diferentes sistemas de saúde. A valorização dessa modalidade terapêutica pela 

sociedade, a despeito do alto custo do tratamento, pode ser devida a cinco fatores 

basicamente: 

a) o tratamento é dirigido a uma condição hereditária, pela qual o 

comportamento e o estilo de vida do paciente não podem ser responsabilizados; 

b) o tratamento é dirigido principalmente a crianças, que são protegidas de 

forma diferenciada na maioria das sociedades contemporâneas; 

c) por se tratar de uma doença rara, o custo total do tratamento se torna 

relativamente pequeno quando comparado ao de doenças de alta prevalência; 

d) a estratégia é preventiva, sendo vista como preferível ao tratamento de 

danos já estabelecidos; 

e) o alto custo do tratamento advém da obtenção de produtos seguros, uma 

vez que por muito tempo os portadores de hemofilia têm sido vistos como canários na 

mina de carvão3 do sistema de coleta, processamento e distribuição de sangue 

(FELDMAN et al., 2012). 

Contudo os modelos econômicos teóricos precisam considerar os custos locais 

e consumo de concentrado de fator, a gravidade clínica, as complicações e as 

comorbidades para tentar retratar a realidade de cada país no que se refere ao 

tratamento da hemofilia (SALINAS-ESCUDERO et al., 2013; UNIM et al., 2015). 

Ainda que todas as análises econômicas concorram para otimizar o manejo da 

hemofilia e compreender a utilização dos recursos de saúde no seu tratamento, 

persiste uma necessidade crítica de informação sobre a crucial importância da adesão 

à profilaxia para a manutenção da saúde articular (CHEN, 2016). 

 

                                                           
3 No Reino Unido, era costume até a década de 1980, que os mineiros levassem canários para as minas 

de carvão como sentinelas. Em caso de liberação de gases tóxicos, os pássaros morreriam antes dos 
mineiros, alertando-os sobre a necessidade de deixarem imediatamente o local. 
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2.4 A ADESÃO AO TRATAMENTO 
 

Uma enorme quantidade de pesquisas busca persistentemente o 

desenvolvimento de medicamentos com eficácia comprovada e perfil favorável da 

relação entre o risco e o benefício de sua utilização. Já a percepção dos efeitos dos 

tratamentos medicamentosos relatada pelos usuários vem se tornando o foco de 

forma bem mais recente (DESHPANDE et al., 2011; NELSON et al., 2015). Brown e 

Bussell (2011) destacam que não se pode esquecer de que entre o desenvolvimento 

de um medicamento eficaz e o alcance dos resultados esperados, figura, de forma 

imperativa, a adesão ao tratamento.   

A OMS define adesão como a extensão na qual o comportamento de uma 

pessoa corresponde às informações acordadas com o profissional de saúde, no que 

diz respeito não apenas ao uso dos medicamentos prescritos, mas ao seguimento de 

uma dieta e/ou à execução de mudanças no estilo de vida (SACKETT; HAYNES, 1976; 

HAYNES, 1979). A adesão seria então o envolvimento ativo, voluntário e colaborativo 

do paciente em um curso aceitável de atitudes para produzir uma ação terapêutica 

(DELAMATER, 2006; HO; BRYSON; RUMSFELD, 2009). 

Na literatura científica os termos “adherence” e “compliance” são muitas vezes 

usados como sinônimos, sendo a separação meramente acadêmica na prática clínica 

(BROWN; BUSSEL, 2011; OBRELI-NETO et al., 2012). Entretanto para alguns 

autores, “adherence” implica em um envolvimento colaborativo no desenvolvimento e 

ajuste do plano terapêutico, com livre escolha sobre seguir ou não este plano. Já o 

termo “compliance” pressupõe um papel mais passivo, de obediência às ordens do 

profissional de saúde (BRAWLEY; CULOS-REED, 2000; OSTERBERG; BLASCHKE, 

2005; DE LAS CUEVAS, 2011). 

Embora sem consenso, entende-se a adesão como a utilização dos 

medicamentos prescritos em pelo menos 80% de seu total, respeitando-se dosagem, 

horários e duração do tratamento (LEITE; VASCONCELLOS, 2003; THORNBURG; 

PIPE, 2006; DU TREIL; RICE; LEISSINGER, 2007; THORNBURG, 2008; LAM; 

FRESCO, 2015).  

A não adesão à farmacoterapia é considerada um grande problema de saúde 

pública. As taxas de adesão são tipicamente mais altas nas enfermidades agudas. 

Dessa maneira, estima-se que 50% dos portadores de doenças crônicas em países 

desenvolvidos não sejam aderentes a terapias medicamentosas, sendo esse número 
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ainda maior nos países em desenvolvimento (WORLD HEALTH ORGANIZATION, 

2003; BROWN; BUSSEL, 2011). A persistência do paciente tende a diminuir com o 

passar do tempo, caindo de forma mais evidente após o sexto mês de tratamento 

(OSTERBERG; BLASCHKE, 2005). 

 

2.4.1 Fatores Associados à Adesão 

 

A adesão à terapia medicamentosa é especialmente complexa e requer 

estratégias multidirecionais para sua melhora (BROWN; BUSSEL, 2011). A despeito 

de evidências contrárias, existe uma tendência em se concentrar em fatores 

relacionados ao paciente como as causas da não adesão, mesmo quando os 

problemas relativos ao provedor de assistência e ao sistema de saúde são os 

principais determinantes dessa situação. O cumprimento ideal de um plano 

terapêutico é frequentemente afetado por mais de um obstáculo, geralmente 

relacionado a diferentes aspectos da doença e do tratamento (OSTERBERG; 

BLASCHKE, 2005; ODEGARD; GRAY, 2008; OBRELI-NETO et al., 2010).  

Allenet e colaboradores (2013) descrevem que a adesão está sempre sujeita a 

múltiplas influências e restrições, sendo que esses determinantes interagem entre si 

e podem ser didaticamente agrupados em cinco domínios: 

a) fatores demográficos e socioeconômicos: características demográficas; 

estabilidade familiar; recursos materiais; custos associados ao cuidado; aspectos 

étnicos e culturais. 

b) paciente e/ou meio: conhecimento teórico; conhecimento prático, know-how, 

competência de autocuidado; experiências anteriores (eficácia, tolerância); 

representações relacionadas à enfermidade e aos medicamentos; emoções; recursos 

externos e internos. 

c) doença (impacto direto): presença de distúrbios cognitivos, distúrbios visuais 

ou transtornos de personalidade; ausência de sintomas; presença de adicções ou de 

estado depressivo. 

d) tratamento medicamentoso (restrições que o tratamento impõe): tempo 

despendido para a medicação; complexidade do tratamento; modalidade de 

administração do medicamento; duração do tratamento. 

e) sistema de saúde/ provedor de cuidados: qualidade da relação terapêutica 

entre paciente e cuidador; organização da assistência. 
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Deste modo, medidas que visem melhorar a adesão devem ser adaptadas às 

demandas relacionadas à doença em suas particularidades e nesse intuito, os 

sistemas de saúde e os provedores de cuidados precisam desenvolver meios de 

determinar com precisão não só a adesão, mas também os fatores que a influenciam 

(WORLD HEALTH ORGANIZATION, 2003; MARTIN et al., 2005). 

 

2.4.1.1 A adesão à profilaxia em hemofilia 
 

A profilaxia em hemofilia tem aumentado a efetividade do tratamento e, 

consequentemente, melhorado a qualidade de vida dos pacientes e familiares, 

afirmando suas autonomias (PETRINI et al., 2015; MANCO-JOHNSON et al., 2017). 

Contudo essa modalidade terapêutica intensiva é complexa, requerendo dedicação 

por toda a vida, preparação cuidadosa do medicamento para infusão e repetidas 

punções venosas, sendo a adesão em longo prazo crucial para o sucesso da 

prevenção de sangramentos e manutenção da saúde articular (THORNBURG; PIPE, 

2006; BERNTORP, 2009; COPPOLA et al., 2012; SCHRIJVERS et al., 2013; 

SCHRIJIVERS et al., 2016). 

Sabe-se que a incidência de não adesão é mais alta em terapias profiláticas. A 

baixa adesão contribui de forma significativa para o aumento dos custos em saúde e 

curiosamente tem sido associada a piores resultados clínicos mesmo quando se utiliza 

placebo (WORLD HEALTH ORGANIZATION, 2003). Em hemofilia, infusões aleatórias 

de concentrado de fator, desrespeitando o esquema profilático proposto, podem levar 

a um desperdício de recursos e consequências desapontadoras quanto à saúde 

articular (BOHN et al., 1998). A má adesão à profilaxia em hemofilia está associada a 

um maior número de episódios hemorrágicos e articulações-alvo entre adultos e a 

maior absenteísmo na escola e escores mais baixos de saúde física entre as crianças 

(KRISHNAN et al., 2015). 

Embora não haja uma formalidade sobre a relação entre a idade e a adesão 

em hemofilia, é conhecido o fato de que, nas doenças crônicas, crianças e pais 

relatam adesão mais alta quando comparados a grupos de adolescentes e adultos.  

Esse fenômeno é explicado pela responsabilidade pelo tratamento (KYNGÄS, 2000; 

GARCÍA-DASÍ et al., 2015). Crianças que recebem as infusões de fator realizadas por 

um membro da família mostram uma adesão mais alta que adultos que fazem suas 
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próprias infusões (KRISHNAN, 2015), enquanto uma tendência a pior adesão é vista 

em adolescentes e adultos jovens (DI MATTEO, 2004). 

Schrijvers e colaboradores (2013) identificaram como fatores motivadores para 

adesão à profilaxia em hemofilia a experiência prévia de sintomas, a crença positiva 

na necessidade de tratamento e uma boa relação com o provedor de cuidados de 

saúde. Assim, alguém em profilaxia primária pode, teoricamente, nunca ter 

apresentado sintomas e, portanto, não perceber os benefícios da profilaxia 

(THORNBURG; PIPE, 2006). A importância do relacionamento com o centro de 

tratamento da hemofilia também foi demonstrada. Uma boa relação com o 

hematologista foi fortemente associada com a adesão ao esquema profilático 

prescrito, seguida por uma boa relação com a enfermagem e com o menor tempo 

gasto em busca de atendimento (DE MOERLOOSE et al., 2008). 

A crença no tratamento influencia a adesão de forma um pouco superior à 

experiência de sintomas (HORNE et al., 2013; SCHRIJVERS et al., 2013). O modelo 

das crenças em saúde tem sido usado para compreender a adesão à terapia 

medicamentosa há muitos anos e pode ser adaptado para a hemofilia. Os 

componentes desse modelo incluem a percepção individual sobre: (1) a 

susceptibilidade pessoal a uma condição particular; (2) a gravidade das 

consequências orgânicas e/ou sociais que podem resultar dessa condição; (3) os 

potenciais benefícios de ações de saúde ou eficácia em prevenir ou reduzir a 

susceptibilidade e/ou a gravidade; (4) as barreiras físicas, psicológicas e financeiras e 

os custos relacionados ao início ou à manutenção do comportamento preconizado 

(BECKER et al., 1979; JONES; SMITH; LLEWELLYN, 2014). Adaptado para a 

hemofilia, o modelo de crenças deveria incluir a percepção da susceptibilidade às 

hemartroses; a percepção da gravidade das hemartroses; a percepção dos riscos da 

hemofilia quanto à possibilidade de outros sangramentos; e a compreensão dos 

potenciais benefícios da profilaxia (THORNBURG; PIPE, 2006). 

Diversas tentativas já foram realizadas com o propósito de identificar os fatores 

que dificultam a adesão à terapia profilática em hemofilia. A inconveniência das 

infusões, o tempo gasto no preparo do medicamento, o esquecimento, a falta de 

comprometimento, o estresse familiar ou social, a criança não cooperativa, os custos 

do tratamento, a transição para a idade adulta, a dificuldade de acesso venoso e a 

falta de supervisão são alguns dos fatores descritos (GERAGHTY; MANCO-

JOHNSON, 2001; THORNBURG; PIPE, 2006; PETRINI, 2007; DE MOERLOOSE et 
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al., 2008; FISCHER et al., 2008; HACKER; PENICA; WILLIAMS, 2008; PETRINI; 

SEUSER, 2009; WALSH; VALENTINO, 2009; PETRINI et al., 2015). 

Na perspectiva dos pacientes, algumas estratégias poderiam melhorar a 

adesão à profilaxia, sendo fundamentadas principalmente na educação sobre os 

benefícios do tratamento. Entre essas estratégias foram sugeridas uma melhor 

comunicação com o provedor de cuidados, visitas mais frequentes ao centro de 

tratamento, supervisão e rastreamento das infusões através de ligações telefônicas, 

websites ou outros meios eletrônicos e melhorias nos concentrados de fator (DE 

MOERLOOSE et al., 2008; FURLAN; KRISHNAN; VIETRI, 2015). 

Do ponto de vista dos profissionais de saúde, a conscientização dos pacientes 

sobre os potenciais benefícios também se destaca como importante ferramenta para 

melhorar a adesão à profilaxia (LINDVALL et al., 2006). Outras abordagens sugeridas 

foram promover a profilaxia como forma de reduzir o desenvolvimento de inibidores e 

de possibilitar a participação em atividades esportivas (PETRINI, 2007); intervenções 

psicológicas como condicionamento e reforço positivo para diminuir a ansiedade 

quanto às punções venosas; e o treinamento para a autoinfusão para estimular a 

independência. Uma terapia individualizada, com número inicial reduzido de infusões, 

ou infusões programadas para antes da realização de atividades físicas, também 

poderia contribuir para melhor adesão à profilaxia (PETRINI, 2007; FISCHER et al., 

2008; PENICA; WILLIAMS, 2008; PETRINI et al., 2015). 

Acredita-se que os progressos alcançados pela indústria farmacêutica na 

produção de concentrados de fator de coagulação, permitindo diminuição no volume 

a ser infundido, técnicas mais simples de administração, produtos de bioengenharia 

com meia-vida mais longa também poderão facilitar a adesão às infusões regulares 

(PETRINI et al., 2015). De fato, pesquisas sugerem melhor adesão com redução da 

frequência de doses em doenças crônicas (SAINI et al., 2009), embora essa 

associação ainda não tenha sido demonstrada na hemofilia (KRISHNAN et al., 2015). 

Com efeito, o reconhecimento dos obstáculos à adesão ao tratamento em 

hemofilia e o desenvolvimento de estratégias para contorná-los são os primeiros 

passos para se alcançar os benefícios clínicos e de qualidade de vida relacionada à 

saúde que a profilaxia pode proporcionar (KRISHNAN et al., 2015). 
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2.4.2 Avaliaçao da Adesão à Terapia Medicamentosa 

 

 A má adesão às terapias de longo prazo compromete gravemente a 

efetividade do tratamento, além de aumentar seu custo, o que se reflete como um 

problema crítico que afeta a qualidade de vida dos pacientes e a economia em saúde 

(WORLD HEALTH ORGANIZATION, 2003; HO; BRYSON; RUMSFELD, 2009). 

 Embora as análises sejam muitas vezes apresentadas como variáveis 

dicotômicas (adesão versus não adesão), a adesão é um espectro contínuo, que varia 

de zero a mais de 100%, uma vez que podem ser utilizadas quantidades de 

medicamento maiores que as prescritas (OSTERBERG; BLASCHKE, 2005). 

Admite-se que não exista um método que possa ser considerado inequívoco 

para mensurar a adesão à farmacoterapia (BRAWLEY; CULOS-REED, 2000; 

MONNETTE et al., 2017). Os métodos existentes podem ser divididos em diretos e 

indiretos. Os diretos são técnicas laboratoriais de análise que examinam se o 

medicamento foi utilizado na dose e frequência necessárias, enquanto os métodos 

indiretos são fundamentados em informações produzidas pelo paciente ou em outras 

estimativas (MÁRQUEZ-CONTRERAS, 2008). 

 

2.4.2.1 Métodos diretos para avaliação da adesão 
 

Os métodos diretos são baseados em análises laboratoriais para quantificar o 

fármaco, metabólitos ou outros marcadores em fluidos biológicos, e correlacionar a 

quantidade encontrada com o uso recente do medicamento (JOHNSON et al., 2016).  

A principal vantagem de um método direto é a capacidade de eliminar as 

interferências do relato do paciente. Entretanto sua aplicabilidade pode ser limitada 

pelo elevado custo financeiro, que dificulta sua aplicação em larga escala na prática 

clínica. Além disso, os métodos diretos costumam ser invasivos e sensíveis apenas 

ao uso recente do medicamento, não permitindo determinar a adesão entre os 

intervalos de coleta de seus fluidos biológicos para análise. Outra desvantagem é a 

necessidade de conhecimento dos parâmetros farmacocinéticos (velocidade de 

absorção, taxa de ligação a proteínas plasmáticas, vias de metabolização e meia-vida 

de eliminação) para a correta interpretação dos valores obtidos por meio da detecção 

do fármaco ou metabólito em fluidos corporais. Os testes também podem ser 
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influenciados por fatores fisiológicos e interações medicamentosas (OBRELI-NETO et 

al., 2012). 

Em hemofilia a medida mais objetiva de adesão à profilaxia seriam dosagens 

plasmáticas aleatórias do fator VIII ou IX para confirmar as infusões do concentrado 

de fator. Contudo essa estratégia não é logisticamente factível e a detecção de níveis 

baixos de fator circulante poderia ser atribuída às propriedades farmacocinéticas ou 

farmacodinâmicas e não à adesão propriamente dita (COLLINS et al., 2010b; 

THORNBURG, 2010). 

Ainda entre os métodos diretos, descreve-se a observação direta por um 

profissional de saúde, que verifica a utilização do medicamento no horário e na 

quantidade estabelecida pelo regime terapêutico prescrito. É aplicável principalmente 

em âmbito hospitalar (LAM; FRESCO, 2015; JOHNSON et al., 2016). No contexto 

ambulatorial, a aplicabilidade deste método torna-se limitada pela necessidade de se 

disponibilizar um profissional de saúde para realizar as observações em cada dose. 

Mas existem circunstâncias específicas, como no tratamento da tuberculose, em que 

a observação direta ainda é uma ferramenta utilizada na prática clínica (BRASIL, 

2011c). 

Ainda que os métodos diretos sejam considerados robustos, eles são limitados 

a umas poucas drogas e têm alto custo, justificando assim a utilização dos métodos 

indiretos (ALLENET et al., 2013). 

 

2.4.2.2 Métodos indiretos para avaliação da adesão 
 

Os métodos indiretos têm menor custo e são de fácil aplicação, porém o produto 

pode ser influenciado pelo paciente. São métodos que determinam a adesão através 

de informações fornecidas pelo próprio paciente e/ou outras estimativas indiretas do 

uso do medicamento (JOHNSON et al., 2016). Podem ser classificados em: análise 

de base de dados administrativos, contagem manual de comprimidos, utilização de 

sistemas eletrônicos de monitoramento de medicação (MEMS, do inglês: medication 

event monitoring system), observação de cuidadores e questionários, diários ou 

entrevistas (ALLENET et al., 2013). 
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2.4.2.2.1 Análise de base de dados administrativos 

 

A análise de uma base de dados administrativos pode fornecer uma estimativa 

do procedimento geral do paciente, ao calcular intervalos entre prescrições, intervalos 

entre a aquisição de medicamentos ou retirada nas farmácias, taxa de posse de 

medicamentos, entre outras muitas mensurações consideradas equivalentes (HESS 

et al., 2006). Para isso verifica-se o grau de concordância entre o intervalo real 

(número de dias entre retirada anterior e a retirada atual de medicamentos) e o 

intervalo ideal (número de dias estimado entre a retirada anterior e a retirada atual de 

medicamentos, segundo o regime terapêutico prescrito), sendo dita boa adesão 

quando a razão entre o intervalo real e o ideal se encontra entre 80 e 115%. Apesar 

de ser barato e de fácil aplicação, esse método não provê garantias de que, tendo 

adquirido o medicamento com a periodicidade ideal, ele tenha sido utilizado conforme 

a prescrição (LAM; FRESCO, 2015). 

Em hemofilia, os registros de dispensação de concentrado de fator pela 

farmácia do centro de tratamento podem superestimar a adesão à profilaxia. Esse fato 

ocorre quando a dispensação realizada no intervalo ideal de tempo não se traduz em 

infusões das doses prescritas ou em infusões nos dias ou horários programados 

(THORNBURG, 2010). 

Uma grande limitação dos registros de dispensação de medicamentos é a 

impossibilidade de se identificar aquisições em farmácias que não compartilham a 

mesma base de dados (OBRELI-NETO et al., 2012). O sistema informatizado 

“Hemovida Web – Coagulopatias”, criado pela Coordenação Geral de Sangue e 

Hemoderivados do MS, tem como uma de suas intenções monitorar o quantitativo de 

concentrado de fator de coagulação dispensado a cada paciente, em uma tentativa 

de melhorar o planejamento de ações e a organização da atenção aos portadores de 

hemofilia (BRASIL, 2009b).   

Existe ainda a possibilidade de armazenamento de medicamentos, sobretudo 

quando esses são fornecidos de forma gratuita por um serviço de saúde (ALLENET 

et al., 2013). A exigência da devolução de todos os frascos vazios para nova retirada 

de concentrado de fator na farmácia do centro de tratamento foi uma forma encontrada 

pelo MS de impedir ou pelo menos dificultar essa atitude (BRASIL, 2014a). 
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2.4.2.2.2 Contagem manual de comprimidos 

 

A contagem manual de comprimidos verifica o grau de concordância entre a 

quantidade de comprimidos utilizada em um determinado intervalo de tempo e a 

quantidade que deveria ter sido utilizada nesse intervalo, conforme a prescrição. É 

pouco onerosa e de fácil aplicação, mas reflete apenas o suposto consumo global de 

medicamentos. Não é capaz de detectar se comprimidos foram desprezados para 

simular boa adesão ou se foram respeitadas as dosagens diárias. Também não se 

aplica a medicações injetáveis (OSTERBERG; BLASCHKE, 2005; ALLENET et al., 

2013; JOHNSON et al., 2016;). 

 

2.4.2.2.3 Sistemas eletrônicos de monitoramento de medicação 

 

Esse método emprega o número de vezes que a embalagem dos 

medicamentos foi aberta, sendo necessário o uso de frascos especiais que fazem 

esse registro, permitindo criar um relatório sobre o provável padrão de utilização dos 

medicamentos. A despeito de ser considerado um dos métodos mais acurados, o 

preço é um fator limitante (LEVINE et al., 2006). Fornece informações mais detalhadas 

que a contagem manual de comprimidos, mas as aberturas dos frascos não significam 

obrigatoriamente que a medicação foi ingerida no horário registrado (ALLENET et al., 

2013). 

 

2.4.2.2.4 Relatos de observadores 

 

Considerando a adesão como um espectro amplo de comportamentos e não 

um estado categórico, a extrema falta de adesão pode ser facilmente perceptível por 

um observador. No entanto pode ser muito difícil estimar graus mais baixos de não 

adesão. Um estudo sobre o tratamento da tuberculose e profissionais de saúde do 

serviço em que esses pacientes eram atendidos verificou que as observações são 

pouco reprodutíveis e tendem a superestimar a adesão ao tratamento proposto 

(MACINTYRE; GOEBEL; BROWN, 2005). 
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2.4.2.2.5 Adesão autorrelatada 

 

Compreende as entrevistas, aplicação de questionários ou preenchimento de 

diários de medicação. São métodos de fácil execução e baixo custo, sendo os mais 

utilizados na avaliação da adesão à profilaxia em hemofilia (THORNBURG, 2010). 

Requerem o estabelecimento de uma boa relação terapêutica entre o profissional de 

saúde e o paciente para que as respostas fornecidas sejam confiáveis. O viés de 

memória também precisa ser considerado na análise (NGUYEN; LA CAZE; 

COTTRELL, 2014). 

As entrevistas são compostas por questões abertas, não ameaçadoras e sem 

julgamento prévio, realizadas pelo profissional de saúde, buscando estimular o 

compartilhamento do usuário com o profissional de saúde de suas experiências com 

os medicamentos. Pode haver dificuldades no entendimento das questões, 

influenciando diretamente a interpretação das respostas (MAC LAUGHLIN et al., 

2005). 

Os diários de medicação são registros feitos pelo paciente de todos os eventos 

relacionados ao uso da medicação (horário, quantidade utilizada, dificuldades 

encontradas, reações adversas entre outros), que devem ser periodicamente 

conferidos por um profissional de saúde. É um método barato, porém é limitado pela 

necessidade de dedicação e pode ser prejudicado pelo baixo grau de letramento, pelo 

esquecimento ou pela desmotivação (STIRRATT et al, 2015). 

Os questionários estruturados constituem o método mais utilizado na prática 

clínica. São baseados em questões diretas que verificam o comportamento do 

paciente quanto ao uso do medicamento diante de situações como o esquecimento, 

as reações adversas e a melhora do quadro clínico. Posteriormente, essas atitudes 

são interpretadas para avaliação da adesão (BRAWLEY; CULOS-REED, 2000; 

MÁRQUEZ-CONTRERAS, 2008). A aplicação de questionários estruturados tem 

baixo custo, é uma técnica rápida, fácil e quantitativa, mas as respostas podem ser 

facilmente manipuladas pelo respondedor para evitar constrangimentos (BEN; 

NEUMANN; MENGUE, 2012). Em 2011 Garfield e colaboradores encontraram mais 

de 50 questionários sobre adesão à terapia medicamentosa na atenção primária à 

saúde. Os formatos são bastante diversificados e as opções de respostas podem 

variar entre “sim” e “não”, escalas de Likert ou escalas analógicas visuais (ALLENET 

et al., 2013). 
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Para a OMS nenhuma estratégia isolada de avaliação de adesão é considerada 

ideal, sendo indicada uma abordagem multidimensional, combinando um autorrelato 

a uma medida objetiva razoável (WORLD HEALTH ORGANIZATION, 2003). A 

concordância entre um autorrelato e outra medida de adesão pode variar amplamente, 

conforme o instrumento utilizado. Os questionários e os diários tendem a apresentar 

uma concordância de moderada a alta com os métodos eletrônicos, podendo ser 

preferíveis às entrevistas (STIRRATT et al., 2015). Contudo a utilização de testes em 

paralelo pode gerar impressões discrepantes e não há, até o momento, diretrizes 

sobre como interpretar essas discordâncias (OBRELI-NETO et al., 2012). 

 

2.5 O QUESTIONÁRIO VERITAS-Pro 
 

O instrumento VERITAS-Pro foi desenvolvido por pesquisadores americanos 

no Indiana Hemophilia and Thrombosis Center (IHTC), em Indianápolis, Estados 

Unidos. Trata-se de um questionário que pode ser respondido tanto por um paciente 

quanto por um observador do tratamento realizado. A proposta é avaliar a adesão 

global aos regimes de profilaxia em hemofilia, assim como seus componentes 

específicos (LOCK et al., 2014). As questões iniciais tiveram origem em grupos focais 

realizados com portadores de hemofilia. As adaptações efetuadas resultaram em um 

questionário composto por 24 itens, distribuídos em seis domínios: time, dose, plan, 

remember, skip e communicate (DUNCAN et al., 2010). Visando maximizar a 

consistência interna entre as dimensões, os itens foram escritos com algum conteúdo 

sobreposto e itens que compartilhavam um conteúdo mínimo com outros itens na 

mesma dimensão foram deletados do conjunto inicial de questões (DE VELLIS, 2012). 

A versão original do VERITAS-Pro está exposta no Quadro 5. 
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Quadro 5 - Versão original do VERITAS-Pro  

 

1 

2 

3 

4 

‘Time’ 

I do prophylaxis infusions on the scheduled days. 

I infuse the recommended number of times per week. 

I do prophylaxis infusions in the morning as recommended. 

I do infusions according to the schedule provided by the treatment 

 

5 

6 

7 

8 

‘Dose’ 

I use the doctor-recommended dose for infusions. 

I infuse at a lower dose than prescribed. 

I increase or decrease the dose without calling the treatment centre. 

I use the correct number of factor boxes to total my recommended dose. 

 

9 

10 

11 

12 

‘Plan’ 

I plan ahead so I have enough factor at home. 

I keep close track of how much factor and how many supplies I have at home. 

I run out of factor and supplies before I order more. 

I have a system for keeping track of factor and supplies at home. 

 

13 

14 

15 

16 

‘Remember’ 

I forget to do prophylaxis infusions. 

Remembering to do prophylaxis is difficult. 

I remember to infuse on the schedule prescribed by the treatment centre. 

I miss recommended infusions because I forget about them. 

 

17 

18 

19 

20 

‘Skip’ 

I skip prophylaxis infusions. 

I choose to infuse less often than prescribed. 

If it is inconvenient to infuse, I skip the infusion that day. 

I miss recommended infusions because I skip them. 

 

21 

22 

 

23 

24 

‘Communicate’ 

I call the treatment centre when I have questions about haemophilia or treatment. 

I call the treatment centre when I have haemophilia-related health concerns or when 

changes occur. 

I make treatment decisions myself rather than calling the haemophilia centre. 

I call the treatment centre before medical interventions, such as dental extractions, 

colonoscopies, visits to the emergency room or hospital stays. 

Fonte: LOCK et al., 2014. 
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As opções de respostas do VERITAS-Pro são apresentadas em escalas de 

Likert de cinco pontos, variando do “nunca” ao “sempre”. Uma resposta “sempre” 

reflete a melhor adesão em alguns itens (sentenças 1, 2, 3, 4, 5, 8, 9, 10, 12, 15, 21, 

22 e 24) e a pior adesão possível nos demais. Para cada item foi atribuído um valor 

numérico de forma que a resposta que exprime a melhor adesão corresponde a um 

ponto e a resposta que representa a pior adesão recebe a pontuação cinco. Os valores 

possíveis de cada domínio variam de quatro a 20 pontos e do questionário completo, 

de 24 a 120 pontos (menor adesão) (DUNCAN et al., 2010). 

 

2.5.1 A Utilização do VERITAS-Pro na Prática Clínica 
 

 Em 2010, Duncan e colaboradores publicaram os primeiros resultados do 

questionário VERITAS-Pro. Aplicado a 67 participantes nos Estados Unidos (28 

pacientes com hemofilia e 39 pais de pacientes), a média do escore total foi 41,2, 

variando de 24 a 87. O domínio “dose” foi o de menor pontuação média (5,4), enquanto 

“time” resultou em uma média de 7,5, a maior entre os domínios. Isso se traduz pela 

maior adesão dos participantes à dose prescrita e menor adesão quanto à 

incorporação da profilaxia em suas rotinas. Os pesquisadores propuseram, após 

análise estatística, que um escore total menor que 57 seria indicativo de boa adesão.  

 Em 2014, um estudo multicêntrico holandês utilizou uma versão traduzida do 

VERITAS-Pro para avaliar 40 adolescentes e 60 pais de crianças com hemofilia 

quanto à adesão à profilaxia. O escore total mediano foi mais alto entre os 

adolescentes (44) do que entre os pais (36) (LOCK et al., 2014). 

 Ainda em 2014, uma pesquisa americana realizada por meio digital em um 

encontro sobre hemofilia, com 80 pacientes de 13 a 25 anos, evidenciou que melhor 

adesão ao tratamento prescrito estava associada a menor probabilidade de o 

indivíduo ter dor articular crônica (McLAUGHLIN et al., 2014). 

 No ano seguinte, outra pesquisa realizada por meio digital envolveu 110 

participantes (adultos com hemofilia e pais de pacientes com menos de 18 anos) da 

Austrália, Canadá e Estados Unidos. Os autores concluíram que a má adesão à 

profilaxia, detectada pelo VERITAS-Pro, estava associada a maior número de dias 

perdidos na escola, devido a sangramentos, entre as crianças, e a maior número de 

sangramentos de escape entre os adultos (KRISHNAN et al., 2015). 
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 Na Alemanha, em 2016, todos os pacientes com hemofilia grave ou moderada 

da German Haemophilia Patient Organisation que estavam em profilaxia foram 

avaliados através do VERITAS-Pro, com um escore total médio igual a 36,7. Os 397 

participantes apresentaram menor média no domínio correspondente a “plan” (5,3) e 

maior no domínio correspondente a “communicate” (7,0). A pior adesão foi detectada 

no grupo etário de 30 a 39 anos de idade, com um escore médio de 45,6 (MIESBACH, 

KALNINS, 2016). 

 A versão do questionário adaptada para o espanhol foi validada em 2017. A 

avaliação de 73 pacientes com hemofilia, entre 13 e 62 anos, resultou em um escore 

total médio igual a 46,2, com médias mais altas nos domínios correspondentes a “time” 

(8,8) e “communicate” (10). A porcentagem de pacientes com má adesão à profilaxia 

na pesquisa espanhola, maior que na população do trabalho original, gerou a 

discussão sobre a influência da gratuidade do tratamento no comprometimento do 

paciente em seguir uma prescrição (CUESTA-BARRIUSO et al., 2017). 

 No Brasil, diante da inexistência de instrumento específico para a avaliação da 

adesão à profilaxia em hemofilia, a adaptação e validação do VERITAS-Pro se fizeram 

oportunas e exequíveis. 
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“Descobrir consiste em olhar para o que todo mundo 

está vendo e pensar uma coisa diferente”. 

(Roger von Oech) 
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3 OBJETIVOS 

 

3.1 OBJETIVOS GERAIS 
 

Adaptar e validar a versão brasileira do questionário VERITAS-Pro para a 

avaliação da adesão à profilaxia em hemofilia. 

Realizar uma análise da estimativa dos custos diretos médicos do tratamento 

da hemofilia, sob a perspectiva do SUS, através de abordagem de microcusteio. 

 

3.2 OBJETIVOS ESPECÍFICOS 
 

Adaptar, para portadores de hemofilia em tratamento profilático e para seus 

cuidadores, o conteúdo e a semântica do questionário VERITAS-Pro original.  

Avaliar as propriedades psicométricas da versão brasileira do VERITAS-Pro. 

 Verificar, de forma empírica, o impacto orçamentário real a partir da 

incorporação de novas tecnologias no tratamento da hemofilia.  
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“Eu quase que nada não sei. Mas desconfio de muita 

coisa. ” 

(Guimarães Rosa) 
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4 REFERENCIAL METODOLÓGICO 

 

4.1 ADAPTAÇÃO CULTURAL DO INSTRUMENTO  
 

Com a globalização e o crescente número de pesquisas multinacionais, a 

necessidade de adaptar instrumentos de avaliação de estados de saúde para serem 

utilizados em diferentes culturas também tem se tornado maior. Grande parte dos 

instrumentos é desenvolvida em países de língua inglesa e, mesmo nesses países, 

os pesquisadores devem considerar as populações imigrantes em seus estudos, 

especialmente quando sua exclusão possa causar um erro sistemático na avaliação 

dos resultados (BEATON et al., 2007).   

 Quando os questionários estão disponíveis apenas em inglês, cabe aos 

pesquisadores optar por desenvolver um novo instrumento em sua própria linguagem 

ou adaptar um instrumento já existente. O processo de adaptação de um questionário 

para ser utilizado em um novo país, nova cultura e/ou linguagem requer uma 

metodologia única de modo a alcançar a equivalência entre o original e a linguagem-

alvo (COSTER; MANCINI, 2015).   

Devido às diferenças de expressão, de comportamento e de contexto social, a 

simples tradução dos termos de um questionário por transposição de palavras de um 

idioma a outro não é suficiente para torná-lo utilizável em uma nova cultura (COSTER; 

MANCINI, 2015). O grau de adaptação requerido depende das similaridades entre as 

linguagens. As diferenças percebidas entre países europeus, por exemplo, são muito 

menores do que as encontradas ao se compararem linguagens europeias com árabes 

ou asiáticas (BRISLIN; LONNER; THORNDIKE, 1973).  

De forma objetiva, a adaptação transcultural de um instrumento abrange não 

apenas a tradução literal de palavras e sentenças individuais de um idioma para outro, 

mas sua adaptação propriamente dita, ou seja, a inserção da tradução na linguagem, 

no contexto cultural e no estilo de vida da nova população a que se destina o 

questionário (GJERSING; CAPLEHORN; CLAUSEN, 2010).  

A adaptação cultural será considerada válida se suas propriedades 

psicométricas se mantiverem semelhantes às do instrumento original após análises 

empíricas que demonstrem sua confiabilidade e validade (SOUZA; ALEXANDRE; 

GUIRARDELLO, 2017).  
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4.1.1 Tradução 

 

  As traduções de questionários utilizados para a avaliação de estados de saúde 

ou de resultados relatados por pacientes tendem a ter qualidade mais alta quando 

realizadas por pelo menos dois tradutores independentes. Isso permite a detecção de 

erros e interpretações diferentes de itens ambíguos no questionário original 

(ACQUADRO et al., 2008).   

 A qualificação e as características dos tradutores também devem ser 

consideradas. Tradutores com escolaridade mais alta podem não ser culturalmente 

representativos da população a qual o questionário se destina. Além disso, é 

controverso se os tradutores devem ou não ter conhecimento dos objetivos do material 

a ser traduzido e dos conceitos envolvidos. Quando cientes dos objetivos subjacentes, 

os tradutores podem oferecer uma versão mais confiável da mensuração pretendida. 

De outra forma, tradutores que desconhecem os conceitos envolvidos podem ser mais 

aptos a extrair significados inesperados do instrumento original (BEATON et al., 2007).   

 

4.1.2 Tradução de volta ao idioma original ou ‘retrotradução’ 

 

A ‘retrotradução’ consiste em traduzir de volta para o idioma original o 

instrumento que foi traduzido para a linguagem-alvo com a finalidade de comparar o 

novo produto com o instrumento primário. Essa etapa tem se mostrado útil para 

melhorar a qualidade da versão final, uma vez que pode identificar equívocos na 

primeira tradução, detectar possíveis erros de significado e/ou conteúdo e revelar 

falhas na adaptação para o contexto cultural de destino (ACQUADRO et al., 2008; 

BORSA; DAMÁSIO; BANDEIRA, 2012). Recomenda-se que seja feita por nativos, que 

realizarão a tradução em sua língua materna, que sejam fluentes nas expressões 

idiomáticas e nas formas coloquiais do idioma de origem do questionário e que não 

tenham participado da etapa anterior. É preferível que esses tradutores não tenham 

conhecimento do documento original, não estejam cientes do objetivo do estudo e dos 

conceitos subjacentes ao material. Assim, livres de preconceitos ou expectativas, os 

tradutores poderão revelar significados ou interpretações inesperadas na versão final 

(COSTER; MANCINI, 2015).   
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4.1.3 Revisão por Peritos 

 

 Consiste na avaliação da tradução por um comitê multidisciplinar de 

especialistas na área a que o instrumento se refere, preferencialmente bilíngues. 

Nessa etapa é realizada uma minuciosa revisão da tradução obtida, comparando-a 

com a versão original. Com o objetivo de resolver discrepâncias e minimizar erros de 

compreensão, itens irrelevantes, redundantes, impróprios ou inadequados podem ser 

substituídos, a fim de consolidar a versão do instrumento. Para determinar se há 

equivalência entre o instrumento original e a versão, o comitê deve considerar as 

equivalências semântica (significado das palavras), idiomática (expressões 

idiomáticas e coloquiais), cultural e conceitual (MAIA et al., 2012). 

 

4.1.4 Pré-Teste 

 

 Consiste na aplicação da versão traduzida do questionário a uma amostra da 

população para a qual foi adaptado, visando detectar erros, confirmar a compreensão 

de todas as perguntas e avaliar a validade de face do instrumento (YASIR ARAFAT 

et al., 2016). 

 

4.1.5 Avaliação das Propriedades Psicométricas 

 

4.1.5.1 Validade 
 

 A validade de um instrumento é o grau em que o instrumento mede o que 

supostamente deve medir, ou seja, o construto para o qual foi desenvolvido. Embora 

inúmeros aspectos e abordagens investigativas tenham sido descritos, a validade 

pode ser dividida em três aspectos principais: validade de conteúdo, de critério e de 

construto. A validade de conteúdo diz respeito a extensão em que os itens da escala 

refletem o domínio de interesse. A validade de critério considera se a escala tem 

associação empírica com critérios externos tais como outros instrumentos 

estabelecidos. A validade de critério pode ser concorrente ou preditiva. Será 

concorrente quando a coleta da informação sobre o critério e a coleta da informação 

pelo teste a ser validado ocorrerem de forma simultânea; ou será preditiva se o teste 

a ser validado for utilizado para coleta das informações anteriormente à mensuração 
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do critério por outros instrumentos (PASQUALI, 2009). Por último, a validade de 

construto examina a relação teórica dos itens uns com os outros e com a escala 

hipotetizada. Desses três tipos de validade a de construto é a mais passível de 

exploração por análise numérica, através da análise fatorial (TERWEE et al, 2007), 

sendo considerada a forma mais fundamental de validade dos instrumentos, pois se 

refere ao grau em que uma medição se relaciona, de forma coerente, a outras 

medições (conceitos, construtos), vinculadas a uma teoria (PASQUALI, 2009; FAYER; 

MACHIN, 2016). 

 

4.1.5.2 Confiabilidade 
 

 A avaliação da confiabilidade consiste em determinar se a escala produz 

resultados consistentes e medidas reprodutíveis. Quanto menor a variação produzida 

pelo instrumento nas mensurações repetidas de um atributo, maior a sua 

confiabilidade. Usualmente se verifica o grau de confiabilidade por meio do teste-

reteste e da avaliação da consistência interna (SIKORSKII; NOBLE, 2013).  

 A análise por meio da consistência interna é o método mais utilizado para se 

verificar a confiabilidade de um instrumento. Pela consistência, observa-se o grau de 

covariância dos itens de um teste entre si, ou seja, verifica-se se todas as suas 

subpartes medem a mesma característica. Embora existam várias técnicas para 

verificar a consistência interna, a mais utilizada na literatura é o coeficiente alfa de 

Cronbach. Os índices de consistência interna variam de zero a um e, quanto mais alto 

o coeficiente de confiabilidade, mais exata é a medida, porém se consideram 

aceitáveis valores entre 0,70 e 0,90. Abaixo de 0,70, o valor de alfa é considerado 

insatisfatório e acima de 0,90 pode indicar redundância dos itens (TERWEE et al, 

2007; PASQUALI, 2009; FAYERS; MACHIN, 2016). 

 A confiabilidade descreve também aspectos da repetibilidade e estabilidade 

das medidas. O instrumento deve fornecer valores similares se usado repetidamente 

no mesmo paciente enquanto a condição dele não mudou. Opta-se pelo teste-reteste 

quando o pesquisador aplica o mesmo teste aos mesmos sujeitos em duas ocasiões 

diferentes. A correlação entre os escores obtidos nas duas administrações vai resultar 

em um coeficiente de confiabilidade que pode variar de zero a um, em que um 

representa a maior confiabilidade possível (PASQUALI, 2009). Se o paciente tem uma 

condição estável, o nível de concordância entre as ocasiões indica confiabilidade do 
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instrumento. É importante escolher um intervalo adequado. Intervalos muito curtos 

podem permitir que o paciente se lembre das respostas anteriores enquanto em 

períodos muito longos podem ocorrer mudanças nas condições do sujeito 

(SIKORSKII; NOBLE, 2013). 

O coeficiente de correlação ordinária também chamado de correlação de 

Pearson é, por vezes, defendido como medida da repetibilidade. Entretanto por se 

tratar de uma medida de associação, mensurações repetidas podem ser altamente 

correlacionadas embora sistematicamente diferentes. Por esse motivo, ao se trabalhar 

com variáveis contínuas, o coeficiente de correlação intraclasse pode ser uma 

abordagem mais adequada da confiabilidade (KOO; LI, 2016). 

 

4.2 AVALIAÇÃO ECONÔMICA EM SAÚDE 
 

 A incorporação de tecnologias cada vez mais dispendiosas ocasiona uma 

elevação dos custos, resultando em uma crescente preocupação com a 

sustentabilidade dos sistemas de saúde (ROBERT et al., 2012). Por esse motivo, 

diversos países têm elaborado diretrizes de avaliações econômicas com o intuito de 

orientar boas práticas nessa área de pesquisa (INTERNATIONAL SOCIETY FOR 

PHARMACOECONOMICS AND OUTCOMES RESEARCH, 2018).  

 As avaliações econômicas em saúde são técnicas formais para comparar 

alternativas de ações, considerando custos e consequências para a saúde, e assim 

auxiliar o gestor a alocar os recursos sempre limitados e escassos. Enquanto as 

avaliações parciais como a análise de custo de doença e a análise de impacto 

orçamentário contemplam apenas os custos, as avaliações completas ou totais 

também incluem alguma medida de desempenho das alternativas consideradas como 

a custo-efetividade, custo-minimização, custo-utilidade ou a relação custo-benefício 

(SILVA; SILVA; PEREIRA, 2016). 

 A análise de custo da doença avalia custos diretos e indiretos de um cenário 

clínico, ou seja, quanto uma sociedade gasta com uma doença e, seguindo esse 

raciocínio, quanto poderia ser economizado se a doença fosse extinta. Também é 

capaz de identificar os diferentes componentes do custo total da doença em um 

determinado intervalo de tempo (método de prevalência) ou avaliar os custos ao longo 

de toda a vida de todos os casos novos diagnosticados em um dado período (método 

de incidência) (JO, 2014). Já a análise de impacto orçamentário, que avalia as 
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consequências financeiras advindas da adoção de uma nova tecnologia em saúde, é 

uma ferramenta cujos conceitos fundamentais e métodos somente tomaram forma na 

última década (NEUMANN, 2007). O principal papel desse tipo de estudo é a previsão 

do impacto financeiro global da adoção de determinada tecnologia, estimando-se o 

gasto atual com uma dada condição de saúde, a fração de indivíduos elegível para a 

nova terapia e o grau de inserção dessa nova terapia após sua incorporação (BRASIL, 

2012b). 

 Quanto ao tipo de dados incluídos nas análises, os estudos de avaliação 

econômica podem ser classificados em:  

 a) empíricos: os dados são coletados diretamente de estudos observacionais, 

ensaios clínicos ou bases de dados; ou 

 b) baseados em modelagem computadorizada: dados de fontes diversas são 

inseridos em modelos informatizados como árvores de decisão ou coortes de Markov 

para projetar consequências futuras de intervenções comparadas.  

 A coleta retrospectiva de dados tende a produzir resultados mais 

generalizáveis, uma vez que as informações provenientes da prática clínica são reais 

(ANDERSON, 2010). 

 Para Silva e colaboradores (2016), após a definição do tipo de análise e da 

fonte de dados, são seis as etapas que devem ser seguidas quando se estimam 

custos em saúde: a definição da perspectiva do estudo; a delimitação do horizonte 

temporal; a identificação dos custos; a mensuração dos custos; a determinação do 

método para valoração dos custos e os ajustes temporais. 

 A perspectiva indica o contexto em que se dá a tomada de decisão. Ao se optar 

por uma fonte pagadora, seja ela o paciente, o hospital, o SUS, a saúde suplementar 

ou mesmo toda a sociedade, restringe-se a estimativa dos custos ao que é 

efetivamente de responsabilidade financeira daquele pagador (SILVA; SILVA; 

PEREIRA, 2016). Desse modo, na perspectiva do SUS, todos os custos diretos 

cobertos devem ser computados a partir dos valores constantes em suas tabelas de 

procedimentos (BRASIL, 2014b).  

 Horizonte temporal é o período sobre o qual os dados de custos e os desfechos 

em saúde são coletados. A escolha do horizonte temporal deve considerar o curso 

natural da condição e as consequências da intervenção, uma vez que a duração 

precisa ser suficiente para que nenhum evento relevante deixe de ser contemplado 

na análise (ROBERTS et al., 2012). 
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 Na etapa de identificação dos custos é necessária uma descrição completa e 

detalhada dos recursos econômicos utilizados e a valoração deve ser compatível com 

a perspectiva. Há três tipos de custos em avaliação econômica: os diretos, os indiretos 

e os intangíveis. Os custos diretos podem ser subdivididos em custos médicos 

(medicamentos, exames, consultas entre outros) e não médicos (transporte do 

paciente para consulta, pagamento de cuidador remunerado, adaptação do domicilio 

para melhor acessibilidade etc.). Os custos indiretos se referem à perda de 

produtividade devido à doença ou ao tratamento, e os custos intangíveis dizem 

respeito ao sofrimento, à dor e à exclusão social, ou seja, fatores que diminuem a 

qualidade de vida do indivíduo. Os custos intangíveis têm valoração difícil e bastante 

controversa (ESCOBAR, 2010; JOHNSON; ZHOU, 2011; OLIVEIRA, SANTOS, 

SILVA, 2014; DALTON, 2015). 

 Para valoração dos custos diretos são utilizados os métodos de micro ou 

macrocusteio. O método de microcusteio ou bottom-up (de baixo para cima) foca no 

indivíduo, sendo necessária uma amostra representativa para que possa haver 

inferências posteriores. O método de macrocusteio ou top-down (de cima para baixo) 

refere-se a dados agregados, em que o custo total é dividido pelo número de pacientes 

atendidos (OLIVEIRA; SANTOS; SILVA, 2014). O microcusteio permite um alto grau 

de detalhamento pois baseia-se em dados primários de estudos observacionais, 

enquanto o macrocusteio é mais simples, feito a partir de bancos de dados 

administrativos, refletindo de modo menos detalhado as características da amostra 

(BRASIL, 2014b).  

 Quando o horizonte temporal é longo, usualmente é necessário ajustar os 

valores pela passagem do tempo, aplicando-se taxa de desconto a valores que serão 

incorridos no futuro para trazê-los de volta ao presente ou taxa de inflação para custos 

realizados no passado, para corrigi-los ao valor real (SILVA; SILVA; PEREIRA, 2016). 

Uma exceção são as análises de impacto orçamentário em que os ajustes para a 

inflação e para taxa de descontos não são rotineiramente recomendados já que o 

horizonte temporal tende a ser curto (um a cinco anos) e o orçamento é um valor 

financeiro gasto no presente, não sendo reajustado pela inflação, nem influenciado 

por descontos (MARSHALL et al., 2008).  

 Segundo as diretrizes do MS (BRASIL, 2014b), nas análises de impacto 

orçamentário é desejável que se trabalhe apenas com custos diretos em populações 

abertas, isto é, que ao longo do tempo, indivíduos possam sair da população por 
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motivos que não óbitos (migração, mudança para um estádio de doença não mais 

elegível para o tratamento), assim como possa ocorrer a entrada de indivíduos por 

nascimento ou incidência de doença. O tamanho da população deve ser delimitado, 

correspondendo à prevalência da condição na população alvo. São sempre preferíveis 

as informações procedentes de órgãos oficiais ou de publicações científicas para a 

definição do cenário de referência e dos cenários alternativos. Para isso podem ser 

utilizados os preços de fábrica, preços de aquisição pelo gestor, preço médio de 

mercado, tabelas de repasses do SUS ou ainda bancos de preços de MS. 

 As informações geradas em avaliações econômicas parciais auxiliam na 

determinação de prioridades de financiamento e de pesquisa por ressaltar as áreas 

nas quais existem ineficiências. Além disso, dados reais obtidos de estudos 

observacionais podem ser utilizados para a calibração dos critérios adotados nas 

modelagens computadorizadas de impacto orçamentário, melhorando a credibilidade 

das estimativas obtidas no modelo ajustado (BRASIL, 2012b). As limitações advêm 

da diversidade de métodos utilizados, o que dificulta a comparabilidade dos resultados 

que variam conforme a perspectiva, fonte de dados, inclusão de custos indiretos e 

intervalo temporal (SILVA; SILVA; PEREIRA, 2016).  
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“Viver é enfrentar um problema atrás do outro. O modo 

como você encara os problemas é que faz a diferença.” 

(Benjamin Franklin) 
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5 MÉTODOS 

 

5.1 TIPO DE ESTUDO 
 

A validação da versão brasileira do VERITAS-Pro trata-se de um estudo 

metodológico, exploratório-descritivo, com abordagem quantitativa. Os estudos 

metodológicos visam à investigação de métodos para coleta e organização dos dados, 

tais como: desenvolvimento, validação e avaliação de instrumentos de pesquisa para 

favorecer a condução de investigações com rigor acentuado (LIMA, 2011). Enquanto 

na pesquisa exploratória estabelecem-se critérios, métodos e técnicas, definindo-se 

objetivos e buscando-se mais informações sobre determinado assunto para orientar a 

formulação de hipóteses, a pesquisa descritiva realiza o estudo, a análise, o registro 

e a interpretação dos fatos sem a interferência do pesquisador (GIL, 2008).  

A análise de custos do tratamento da hemofilia refere-se a uma avaliação 

econômica parcial em saúde, realizada com dados empíricos, em uma abordagem de 

microcusteio, sob a perspectiva do SUS como fonte pagadora. 

 

5.2 LOCAL E PERÍODO DO ESTUDO  
 

Os dados foram coletados no período de outubro de 2015 a novembro de 2016. 

O estudo foi desenvolvido no Hemocentro Regional de Juiz de Fora4 (HRJF), Minas 

Gerais, no sudeste brasileiro. 

 

5.3 POPULAÇÃO 

 

 Os participantes foram selecionados entre os indivíduos com hemofilia tratados 

no HRJF segundo diferentes critérios conforme o objetivo do estudo.  

                                                           
4 O HRJF é responsável pelo atendimento dos pacientes com coagulopatias hereditárias das regiões 

mineiras da Zona da Mata e do Campo das Vertentes, cuja população foi estimada em mais de 2,7 
milhões de habitantes para 2012 (BRASIL, 2008). Pela proximidade geográfica, alguns pacientes das 
microrregiões fluminenses Serrana e de Três Rios também são atendidos no HRJF. O HRJF 
disponibiliza aos pacientes atendimentos com equipe multidisciplinar que compreende médicos 
hematologistas, serviços de Enfermagem, Psicologia, Odontologia e Assistência Social. Infusões de 
concentrados de fator são realizadas rotineiramente por técnicos de Enfermagem nas dependências 
do hemocentro, após a avaliação médica do paciente. Não existe em Juiz de Fora um hospital de 
referência para internação de pacientes com hemofilia e, em caso de urgência/ emergência, os 
pacientes são orientados a buscar atendimento no Hospital de Pronto Socorro, que conta com 
sobreaviso de Hematologia. O HRJF não dispõe de fisioterapeutas nem de médicos ortopedistas ou 
infectologistas. 
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5.3.1 Critérios de Inclusão para Avaliação da Versão Brasileira do VERITAS-Pro 

 

� Pacientes com hemofilia grave ou moderada, mas com manifestações clínicas 

graves (hemartroses frequentes, hematomas volumosos, sangramentos 

ameaçadores da vida). 

� Tratamento profilático há pelo menos seis meses, já que a adesão tende a 

diminuir de forma mais clara após o sexto mês de tratamento (OSTERBERG; 

BLASCHKE, 2005).  

 

5.3.2 Critérios de Exclusão para Avaliação da Versão Brasileira do VERITAS-Pro 

 

� Necessidade de frequentes alterações do esquema terapêutico devido a 

intercorrências clínicas. 

� Os não habilitados a receberem infusões domiciliares. 

� Aqueles com pesquisa positiva de inibidores do fator de coagulação, já que 

nesse último caso, a terapia preconizada é o esquema de IT (BRASIL, 2015c). 

 

5.3.3 Critérios de Inclusão para Avaliação de Custos de Doença 

 

� Pacientes tratados no HRJF, com pelo menos um atendimento registrado entre 

01/01/2011 e 31/12/2015, independente da gravidade da hemofilia ou do 

regime terapêutico. 

 

5.3.4 Critérios de Exclusão para Avaliação de Custos de Doença 

 

� Pacientes atendidos apenas em situações de trânsito5. 

 

5.3.5 Recrutamento de Participantes para Validação da Versão Brasileira do 

VERITAS-Pro 

 

Os portadores de hemofilia e/ou seus responsáveis foram abordados durante 

suas visitas ao HRJF para consultas ou busca de concentrado de fator. Os que 

                                                           
5 O paciente que, por motivo de trânsito, encontra-se distante do centro de tratamento onde é 

cadastrado, pode ser atendido em outro centro de tratamento, desde que possua identificação 
adequada de portador de coagulopatia hereditária. 
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concordaram em participar da pesquisa foram entrevistados a respeito de dados 

sociodemográficos e de saúde dos pacientes, assim como dados sociodemográficos 

do responsável pela profilaxia, no caso de pacientes menores de 18 anos ou 

incapazes; responderam a uma escala visual analógica sobre adesão global à 

profilaxia e ao questionário VERITAS-Pro. Todos foram esclarecidos sobre a 

possibilidade de serem abordados novamente, em sua próxima visita, com o objetivo 

de preencherem o questionário VERITAS-Pro mais uma vez para a avaliação teste-

reteste. 

 

5.4 COLETA DE DADOS 
 

5.4.1 Instrumento de Coleta de Dados 

 

Para a avaliação da versão brasileira do VERITAS-Pro, construiu-se um 

formulário estruturado que incluiu as seguintes seções (Apêndice A): 

 

� Seção 1: dados sociodemográficos do paciente (sexo, idade, cor da pele, 

situação conjugal, escolaridade, ocupação principal). 

� Seção 2: características clínicas do paciente (tipo e gravidade da hemofilia, 

peso, estatura, história familiar de hemofilia, presença e número de 

articulações-alvo, presença de artropatia clinicamente evidente, sorologias, 

prática esportiva nos últimos três meses, número de hemartroses espontâneas 

e intercorrências clínicas graves no mesmo período). 

� Seção 3: aspectos terapêuticos do paciente (início da profilaxia, responsável 

pelas infusões, quantidade de concentrado de fator prescrita por dose, número 

de doses prescritas por semana, realização de tratamento fisioterápico nos 

últimos três meses, quantidade de concentrado de fator dispensada pela 

farmácia do hemocentro nos últimos três meses, dados do diário de infusão). 

� Seção 4: dados demográficos do responsável pela profilaxia no caso de o 

paciente ser menor (sexo, idade, grau de parentesco, situação conjugal, 

escolaridade, ocupação principal). 

� Seção 5: escala visual analógica sobre a adesão à profilaxia, variando de zero 

a 10, onde 10 representa a melhor adesão possível. 

� Seção 6: versão brasileira do questionário VERITAS-Pro. 
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 As quatro primeiras seções foram preenchidas pelos pesquisadores através de 

entrevista e revisão do prontuário clínico e registro eletrônico da farmácia nas 

dependências do HRJF. Na seção 5, a escala visual foi mostrada ao participante, sua 

prescrição foi relembrada e sua resposta, marcada pelo entrevistador. A seção 6 foi 

preenchida pelos próprios participantes deixados sozinhos em um ambiente 

reservado, pelo tempo que considerassem necessário.  

 Para a coleta de dados relacionados aos custos diretos do tratamento, os 

prontuários físicos e registros eletrônicos de dispensação de concentrado de fator 

foram examinados quanto às características clínicas do paciente (tipo e gravidade da 

hemofilia, sorologias, presença de inibidor), características terapêuticas (tratamento 

de demanda ou profilaxia, participação no programa DDU, IT), utilização dos serviços 

de saúde (número de consultas médicas, consultas especializadas, visitas a serviços 

de urgência e emergência, exames laboratoriais e de imagem, procedimentos 

ambulatoriais, internações, cirurgias, consumo de concentrados de fator de 

coagulação e drogas hemostáticas) (ESCOBAR, 2010; JOHNSON; ZHOU, 2011; 

DALTON, 2015). 

 

5.4.2 Tradução e Adaptação do VERITAS-Pro 

 

Seguindo diretrizes internacionais (ACQUADRO et al., 2008), foram realizadas 

duas traduções independentes para o português do Brasil por médicas brasileiras 

nativas, fluentes em inglês, cientes do objetivo do estudo. As duas versões resultantes 

foram combinadas e pequenas correções e adaptações foram feitas, com sugestões 

de três especialistas em hemofilia (análise por peritos) e dois pacientes (fase de pré-

teste). A tradução de volta para o inglês da versão unificada em português foi realizada 

por um tradutor profissional, americano, residente no Brasil há dez anos (Anexo A), 

que não foi informado sobre o objetivo da pesquisa e não teve acesso à versão original 

do questionário. O resultado da ‘retrotradução’ foi então comparado ao VERITAS-Pro 

original com o auxílio de um de seus autores. Como a tradução de volta para o inglês 

se mostrou idêntica ao instrumento original não houve mais ajustes nem foi realizada 

nova etapa de pré-teste. 

A versão brasileira manteve as 24 assertivas divididas em seis domínios (rotina, 

dosagem, planejamento, lembrança, omissão e comunicação) e o mesmo escore das 

respostas do instrumento original. 
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5.4.3 Cálculo de Outras Medidas de Adesão 

 

5.4.3.1 Registros de dispensação de medicamentos pela farmácia do HRJF 
 

O número de doses dispensadas foi dividido pelo número de doses necessárias 

para o cumprimento da profilaxia conforme prescrição no intervalo entre as 

dispensações. Foram incluídas na análise as dispensações que fornecessem fator 

suficiente para as últimas doze semanas de tratamento. Se o responsável retornasse 

após o tempo previsto para o consumo das doses necessárias, ficava evidente que 

infusões profiláticas foram perdidas. Porém se retornasse em intervalos menores do 

que a previsão, não sendo possível determinar por esse método qual o motivo do 

consumo maior que o prescrito, a maior adesão possível foi considerada 100% 

(DUNCAN et al., 2010). 

 

5.4.3.2 Porcentagem de doses recomendadas administradas 
 

A porcentagem de doses administradas nos dias corretos em relação às doses 

prescritas nos três meses anteriores à aplicação do VERITAS-Pro foi calculada a partir 

dos diários de infusão6 (Anexo B) preenchidos pelos responsáveis pela profilaxia. 

Sempre que expressas de forma clara, foram excluídas doses para tratamento de 

eventos hemorrágicos. Foram incluídas, porém, as doses profiláticas extras, 

infundidas antes de procedimentos médicos, odontológicos ou atividades físicas não 

habituais. Dessa forma, a profilaxia, mensurada por esse método poderia ser maior 

que 100%, mas para fins de estatística analítica, 100% foi considerado o valor máximo 

possível (DUNCAN et al., 2010). 

 

5.4.4 Valoração de Custos 

 

 Para atribuição de valores monetários a atendimentos, exames 

complementares, procedimentos, cirurgias e internações, foi utilizado o Sistema de 

Gerenciamento da Tabela de Procedimentos, Medicamentos e Órteses, Próteses e 

                                                           
6 A cada dispensação de concentrado de fator é entregue ao responsável pela profilaxia um diário. Nele 

devem ser anotadas as datas, horários, doses e motivos de cada infusão. O diário preenchido deve 
ser devolvido na visita seguinte, juntamente com os frascos utilizados, e arquivado no prontuário do 
paciente. 
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Materiais do SUS (SIGTAP) (BRASIL, 2017a). Para as internações, devido à 

dificuldade de acesso aos registros hospitalares, foram computados apenas os 

valores correspondentes ao procedimento principal (o que motivou a internação), 

vigentes no SIGTAP.  

 Embora o índice de inflação acumulada no período tenha sido de 51,55% 

(BRASIL, 2017d), é necessário destacar que não houve reajuste dos valores de 

atendimentos, exames e procedimentos, pesquisados através do SIGTAP, desde 

janeiro de 2011 até o fim da análise dos dados, que ocorreu em maio de 2017. Por 

esse motivo foram utilizados os valores reais, sem qualquer correção, conforme as 

diretrizes metodológicas do MS (BRASIL, 2012b). 

 Para valoração de medicamentos hemostáticos incluindo concentrados de fator 

de coagulação, agentes bypass, desmopressina e ácido tranexâmico, foram 

consultados os valores de preço máximo de venda ao governo na lista de preços da 

Agência Nacional de Vigilância Sanitária (ANVISA), sem a inclusão de Imposto sobre 

a Circulação de Mercadorias e Serviços (ICMS). A lista de preços de medicamentos 

para compras públicas contém o teto de preço pelo qual os entes da Administração 

Pública podem adquirir medicamentos de laboratórios, distribuidores e farmácias. O 

preço máximo de venda ao governo é o teto de preço para a compra dos 

medicamentos sujeitos ao CAP ou coeficiente de adequação de preços.7 Uma vez que 

os preços são reajustados anualmente, foram escolhidas as últimas listas publicadas 

de cada ano: dezembro/2011, dezembro/2012, novembro/2013, dezembro/2014 e 

dezembro/2015 (BRASIL, 2017b). 

 Não foram incluídos nesse estudo os custos relacionados à fisioterapia nem ao 

tratamento antiviral da AIDS ou hepatite C, por serem realizados em serviços de saúde 

diversos e não estarem detalhados nos prontuários do HRJF. 

 Para cálculo dos custos médios anuais por paciente, foram somados os custos 

relacionados a atendimentos médicos e não médicos, exames complementares, 

cirurgias, transfusões, hospitalizações e utilização de hemoderivados e drogas 

hemostáticas em cada um dos anos compreendidos no estudo e divididos pelo 

número de pacientes com hemofilia atendidos no HRJF naquele ano. 

                                                           
7 CAP ou coeficiente de adequação de preços é um desconto mínimo obrigatório, incidente sobre o preço de 

fábrica de alguns medicamentos nas compras pelos entes da Administração Pública Direta e Indireta. O CAP deve 

ser aplicado aos medicamentos excepcionais ou de alto custo, hemoderivados e aos indicados para o tratamento 

de DST/AIDS e câncer. 
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5.5 ASPECTOS ÉTICOS E LEGAIS 
 

Para a realização deste estudo, consideraram-se as diretrizes e normas 

regulamentadoras de pesquisas com seres humanos da Resolução nº 466, de 13 de 

junho de 2013, do Conselho Nacional de Saúde. O projeto foi encaminhado ao Comitê 

de Ética em Pesquisa da Fundação Centro de Hematologia e Hemoterapia do Estado 

de Minas Gerais para apreciação, sendo aprovado sob o parecer nº 1.276.213 (Anexo 

C). 

 Preservou-se o total anonimato dos participantes e o sigilo das informações 

prestadas. Todos leram e assinaram termo de consentimento livre e esclarecido 

(Apêndice B), permitindo acesso a seus prontuários e diários de infusão e recebendo 

a garantia de sigilo de qualquer informação individual. Pais consentiram a inclusão 

dos dados dos pacientes menores de 18 anos (Apêndice C) e pacientes adolescentes 

(12 a 17 anos) assentiram a participação (Apêndice D). 

Para a utilização da versão original do instrumento VERITAS-Pro, obteve-se a 

autorização formal dos autores (Anexo D). 

 

5.6 ANÁLISE DE DADOS 
 

 A descrição e análise de resultados foram realizadas por meio do software 

Statistical Package for Social Sciences (SPSS), versão 20. 

 Utilizou-se estatística descritiva para a caracterização dos dados 

sociodemográficos, clínicos, terapêuticos e de custos, assim também como para a 

demonstração de valores medianos, mínimos, máximos, médios e desvio-padrão das 

respostas ao questionário VERITAS-Pro e dos resultados de outros instrumentos de 

avaliação da adesão.  

 Para testar a normalidade da distribuição dos dados referentes a idade dos 

pacientes, custos, escores do VERITAS-Pro, adesão calculada pela dispensação da 

farmácia, pelos diários de infusão e pela escala visual analógica foi utilizado o teste 

de Shapiro-Wilk. Diferenças nas médias (idade por tipo de hemofilia, idade por 

resultado de sorologias, escore do VERITAS-Pro por tipo de respondedor, custos por 

tipo de hemofilia, custos de hemoderivados por gravidade de hemofilia) foram testadas 

através do teste de Mann-Whitney ou do teste de Kruskal-Wallis, quando necessário. 
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Esses testes não paramétricos foram utilizados uma vez que os dados não 

apresentaram distribuição normal. 

 Para comparar as médias de custos dos mesmos indivíduos em diferentes 

momentos do estudo, foram utilizados os testes de Wilcoxon e de Friedman. 

 

5.6.1 Confiabilidade e Validade do VERITAS-Pro 

 

A consistência interna foi avaliada através do alfa de Cronbach. Uma vez que 

as dimensões do instrumento contêm apenas quatro itens cada, foram utilizadas as 

seguintes considerações: 0,8 caracterizou consistência interna excelente; 0,7, muito 

boa; 0,6, boa e > 0,5, minimamente aceitável (DUNCAN et al., 2010).  

O coeficiente de correlação intraclasse foi utilizado para avaliar os escores do 

VERITAS-Pro na análise de confiabilidade teste-reteste, sendo considerado excelente 

quando > 0,9 (KOO; LI, 2016).  

O teste de correlação de Spearman foi utilizado para comparar resultados do 

VERITAS-Pro com as outras medidas de adesão.  

Para verificar a adequação dos dados do VERITAS-Pro à análise fatorial foi 

utilizado o teste de Kaiser-Meyer-Olkin. 
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“Sempre chega a hora em que descobrimos que 

sabíamos muito mais do que antes julgávamos. ” 

(José Saramago) 
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6 RESULTADOS 
 

6.1 VALIDAÇÃO DA VERSÃO BRASILEIRA DO VERITAS-Pro 
 

 No início do estudo de validação do VERITAS-Pro, em outubro de 2015, havia 

59 pacientes elegíveis para o regime de profilaxia no HRJF: três para profilaxia 

primária, quatro para secundária e 52 para terciária. Vinte e três pacientes elegíveis 

para profilaxia terciária (44,2%) optaram por permanecer em tratamento episódico. 

 Dos 36 pacientes que aderiram ao tratamento profilático, um recebia as 

infusões no hemocentro e um apresentou complicações clínicas graves, com 

necessidade de alterações frequentes em seu esquema de infusão, e, por esses 

motivos, foram excluídos do estudo. Então, responsáveis pela profilaxia de 34 

pacientes foram recrutados para a pesquisa, mas dois deles declinaram da 

participação. Cinco observadores aceitaram responder ao questionário VERITAS-Pro. 

A Figura 1 traz a seleção dos participantes. 

 

Figura 1 - Seleção dos participantes para validação da versão brasileira do VERITAS-

Pro, HRJF, 2015 
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 Os 32 pacientes que tiveram suas adesões à profilaxia avaliadas, eram todos 

do sexo masculino, com idade variando entre três e 60 anos (média de 20,6 anos, 

com desvio-padrão de 14,1). Todos os meninos com menos de seis anos estavam 

frequentando regularmente a pré-escola e, entre os maiores de 18 anos, mais da 

metade cursou ou estava cursando o ensino superior. Entretanto apenas dois 

pacientes possuíam emprego formal. A Tabela 1 mostra outras características 

sociodemográficas dos pacientes.  
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Tabela 1 - Características sociodemográficas dos pacientes com hemofilia em regime 

profilático domiciliar, HRJF, outubro de 2015 a novembro de 2016 

Aspectos sociodemográficos Número (%) 

Grupo etário  

    0 - 10 anos 

    11- 20 anos 

    21 - 40 anos 

    > 40 anos 

 

8 (25) 

12 (37,5) 

9 (28,12) 

3 (9,37) 

Cor autodeclarada 

    Brancos 

    Negros 

    Pardos 

    Indígenas 

 

20 (62,5) 

6 (18,75) 

4 (12,5) 

2 (6,25) 

Situação conjugal 

    Solteiros 

    Casados 

    Divorciados 

 

28 (87,5) 

2 (6,25) 

2 (6,25) 

Escolaridade dos pacientes ≥ 18 anos  

    Ensino superior completo ou em andamento 

    Ensino médio completo 

    Ensino fundamental completo 

    Ensino fundamental incompleto 

    Nenhuma escolaridade 

 

9 (56,25) 

1 (6,25) 

1 (6,25) 

4 (25) 

1 (6,25) 

Ocupação dos pacientes ≥ 18 anos 

    Estudantes 

    Aposentados por invalidez 

    Trabalhador formal 

    Desempregado 

 

7 (43,75) 

6 (37,5) 

2 (12,5) 

1 (6,25) 

Ocupação dos pacientes < 18 anos 

    Estudantes 

    Nenhuma ocupação 

 

15 (93,75) 

1 (6,25) 

 

 Vinte e sete pacientes apresentavam hemofilia A e cinco, hemofilia B. O tempo 

mediano em profilaxia era de 21,6 meses, variando de 6,5 a 40,6 meses. Embora a 

observação seja de apenas 12 semanas, percebe-se que 62,5% dos pacientes em 

profilaxia não apresentaram hemartroses no período avaliado e a maioria praticava 
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atividades físicas regularmente. Outras características clínicas estão descritas na 

Tabela 2.  

  

Tabela 2 - Características clínicas e terapêuticas dos pacientes com hemofilia em 

regime profilático domiciliar, HRJF, outubro de 2015 a novembro de 2016 

Características clínicas Número (%) 

Tipo de hemofilia  

    A 

    B 

 

27 (84,4) 

5 (15,6) 

Gravidade 

     Fator VIII ou IX < 1% 

     Fator VIII ou IX 1 - 5% 

 

25 (78,1) 

7 (21,9) 

História familiar de hemofilia  

    Sim 

    Não 

 

18 (56,25) 

14 (43,75) 

Articulações-alvo antes do início da profilaxia  

     Sim 

     Não 

 

28 (87,5) 

4 (12,5) 

Artropatia clinicamente evidente  

     Sim 

     Não  

 

18 (56,25) 

14 (43,75) 

Fisioterapia nos últimos três meses 

    Sim 

    Não 

 

5 (15,6) 

27 (84,4) 

Prática de atividade física regular 

    Sim 

    Não 

 

20 (62,5) 

12 (37,5) 

Hemartroses espontâneas nos últimos três meses 

    Nenhuma 

    1 ou 2 

    3 ou mais 

 

20 (62,5) 

9 (28,1) 

3 (9,4) 

Infusor primário  

    Paciente 

    Mãe/ pai 

    Irmã/ irmão 

    Outro parentesco 

    Profissional de saúde  

 

11 (34,4) 

8 (25) 

1 (3,1) 

1 (3,1) 

11 (34,4) 

  

 Entre os 23 pacientes que optaram por continuar em regime de demanda havia 

11 com hemofilia grave e 16 do tipo A. A média de idade desses pacientes foi de 34 
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anos, variando entre 13 e 64 anos. Dezessete deles (73,9%) já apresentavam 

artropatia deformante. 

 Uma vez que o instrumento VERITAS-Pro se destina primariamente ao 

responsável pela profilaxia, sendo este o próprio paciente ou um cuidador, dados 

sociodemográficos dos responsáveis também foram coletados. A média de idade foi 

37,8 anos, variando de 20 a 60 anos. Mais de 30% dos responsáveis não concluíram 

o ensino fundamental. Outros dados estão expostos na Tabela 3. 

 

Tabela 3 - Dados sociodemográficos dos responsáveis pela profilaxia de pacientes 

com hemofilia, HRJF, outubro de 2015 a novembro de 2016 

Características sociodemográficas Número (%) 

Sexo 

    Masculino 

    Feminino 

 

15 (46,9) 

17 (53,1) 

Situação conjugal 

    Solteiro 

    Casado 

    Divorciado 

    Viúvo 

 

12 (37,5) 

17 (53,1) 

2 (6,25) 

1 (3,1) 

Escolaridade 

    Pós-graduação 

    Ensino superior completo ou incompleto 

    Ensino médio completo ou incompleto 

    Ensino fundamental completo 

    Ensino fundamental incompleto  

 

2 (6,25) 

9 (28,1) 

10 (31,25) 

1 (3,1) 

10 (31,25) 

Ocupação 

    Estudante 

    Empregador 

    Trabalho formal 

    Trabalho informal 

    Aposentado 

    Desempregado 

    Outra 

 

6 (18,75) 

2 (6,25) 

9 (28,1) 

3 (9,4) 

5 (15,6) 

5 (15,6) 

2 (6,25) 
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 A média de pontuação total do VERITAS-Pro foi 35,51, variando de 24 a 70, 

quando analisadas em conjunto as respostas dos responsáveis pela profilaxia e dos 

observadores. Não houve diferença estatisticamente significativa quando os escores 

foram avaliados de forma separada (35,47 e 35,8, respectivamente, p = 0,914).  

Também não houve diferença estatisticamente significativa quando os próprios 

pacientes eram os infusores primários (38,91) ou outras pessoas assumiam essa 

responsabilidade (33,81, p = 0,17). As médias das dimensões variaram de 4,59 

(dosagem) a 7,3 (rotina). Os demais escores são apresentados na Tabela 4.  

 

Tabela 4 - Escores do VERITAS-Pro dos responsáveis pela profilaxia e observadores 

do tratamento de pacientes com hemofilia, HRJF, 2015-2016 

 Média Desvio-padrão Mediana Mínimo Máximo 

Total 35,51 10,39 34 24 70 

Rotina 7,30 2,47 7 4 14 

Dosagem 4,59 1,67 4 4 12 

Planejamento 5,51 2,06 5 4 13 

Lembrança 5,57 2,55 5 4 14 

Omissão 6,08 2,77 5 4 16 

Comunicação 6,46 3,77 4 4 20 

 

 Considerando a proposta de Duncan e colaboradores (2010) de que 57 seria o 

ponto de corte entre boa e má adesão, apenas dois participantes (5,4%) relataram má 

adesão (escores de 63 e 70) segundo a versão brasileira do VERITAS-Pro. 

 

6.1.1 Análise de Confiabilidade 

 

 A consistência interna se mostrou muito boa para o escore total do VERITAS-

Pro, excelente para as dimensões “lembrança”, “omissão” e “comunicação”; boa para 

“dosagem” e minimamente aceitável para “rotina” e “planejamento” como exposto na 

Tabela 5.   
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Tabela 5 - Análise de consistência interna da versão brasileira do VERITAS-Pro, HRJF, 

2015-2016 

 Alfa de Cronbach Alfa de Cronbach se  

o item for excluído 

Correlação 

item-total 

Total 0,737   

Rotina 0,589 0,736 0,653 

Dosagem 0,656 0,746 0,673 

Planejamento 0,514 0,766 0,402 

Lembrança 0,843 0,709 0,838 

Omissão 0,864 0,706 0,824 

Comunicação 0,826 0,731 0,635 

 

 A reprodutibilidade do VERITAS-Pro foi avaliada através de teste-reteste. Doze 

participantes (37,5%) concordaram em responder o questionário VERITAS-Pro em 

mais de uma ocasião. O intervalo mediano entre as duas respostas foi de 38,5 dias, 

variando de 24 a 145 dias. O coeficiente de correlação intraclasse para o teste-reteste 

foi excelente para o escore total (0,933, p < 0,01) e para quase todos os domínios, 

exceto “planejamento” e “omissão” (Tabela 6). 

 

Tabela 6 - Avaliação de reprodutibilidade da versão brasileira do VERITAS-Pro, HRJF, 

2015-2016 

 Escore do  

Teste 

Escore do 

Reteste 

Coeficiente de correlação 

intraclasse 

Total 33,58 32,75 0,933 (p < 0,01) 

Rotina 6,83 6,42 0,895 (p < 0,01) 

Dosagem 4,75 4,75 0,986 (p < 0,01) 

Planejamento 5,42 5,17 0,536 (p = 0,11) 

Lembrança 5,58 5,75 0,929 (p < 0,01) 

Omissão 5,08 5,67 0,234 (p = 0,33) 

Comunicação 5,92 5,00 0,835 (p < 0,01) 

 

6.1.2 Análise de Validade 

  

 A análise fatorial do VERITAS-Pro não foi realizada, tendo em vista o reduzido 

número de participantes nesse estudo. A inadequação dessa população para tal 
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análise foi demonstrada através do teste de Kaiser-Meyer-Olkin, que resultou menor 

que 0,5 (0,44) (YONG; PEARCE, 2013). 

 Para avaliação da validade concorrente do VERITAS-Pro foram utilizados os 

resultados sobre adesão obtidos dos diários de infusão dos pacientes, de uma escala 

visual analógica e dos registros de dispensação de fator pela farmácia do hemocentro. 

 Foram avaliados os diários de infusão de 32 pacientes, referentes às 12 

semanas que precederam a aplicação do VERITAS-Pro. Não foi possível diferenciar 

em todos os casos, infusões profiláticas realizadas fora da programação das infusões 

episódicas para tratamento de eventos hemorrágicos. Responsáveis relataram uma 

média de 72,17% de infusões das doses profiláticas prescritas no período, variando 

de 25 a 105,5%, com desvio-padrão 25,8%. Metade dos responsáveis pela profilaxia 

relatou a infusão de 80% ou mais das doses prescritas, o que caracteriza boa adesão, 

quando essa é avaliada de maneira dicotômica (DU TREIL; RICE; LEISSINGER, 

2007; THORNBURG, 2008; LAM; FRESCO, 2015).  

 A adesão global de 35 participantes (31 responsáveis e quatro observadores), 

foi mensurada através de uma escala visual analógica e variou de seis a 10. A média 

de adesão global foi de 9,2, com desvio-padrão de 1,05 e mediana igual a 10.  

 A adesão mensurada pelas dispensações de concentrado de fator pela 

farmácia do hemocentro levou em consideração que, usualmente são dispensadas, 

em cada visita do responsável, doses suficientes para a realização da profilaxia 

durante quatro semanas. Dessa forma espera-se que o responsável retorne com os 

frascos utilizados no fim desse período e reponha seu estoque domiciliar. Foram 

analisadas as dispensações de doses suficientes para infusões profiláticas nas 12 

semanas anteriores à pesquisa e foi computado o tempo real até o retorno de todos 

os frascos utilizados. A adesão foi calculada dividindo-se o número de doses 

dispensadas pelo número de doses necessárias ao cumprimento da prescrição até o 

retorno, revelando uma adesão média de 89,02% (desvio-padrão de 18,3, com mínimo 

de 45,9 e máximo de 130%).  

 Uma vez que melhor adesão é caracterizada por menores escores no 

VERITAS-Pro, maior pontuação na escala analógica visual e por maior porcentagem 

na adesão baseada nas dispensações da farmácia e nos diários de infusão, 

correlações negativas indicam correspondência mais forte do VERITAS-Pro com as 

outras medidas de mensuração de adesão. Logo, os escores do VERITAS-Pro foram 

moderadamente correlacionados à escala de adesão global (r = - 0,529, p = 0,002) e 
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aos registros em diários de infusão (r = - 0,516, p = 0,003), mas apresentaram 

correlação fraca com os registros de dispensação pela farmácia (r = - 0,32, p = 0,074).  

 

6.1.3 Comparação das Propriedades Psicométricas da Versão Brasileira do 

VERITAS-Pro com o Instrumento Original 

 

 Assim como no estudo americano (DUNCAN et al., 2010), o domínio que 

alcançou menor escore médio, representando melhor adesão, foi “dosagem” e o de 

maior escore foi “rotina”. As demais propriedades das duas versões são mostradas na 

Tabela 7. 

 

Tabela 7 - Escores total e por domínio, consistência interna e confiabilidade teste-

reteste da versão brasileira do VERITAS-Pro e do instrumento original 

 Escore Alfa de Cronbach Teste-reteste* 

 HRJF IHTC HRJF IHTC HRJF IHTC 

Rotina 7,3 7,5 0,59 0,86 0,89 0,75 

Dosagem 4,6 5,4 0,66 0,67 0,99 0,64 

Planejamento 5,5 6,7 0,51 0,70 0,54 0,67 

Lembrança 5,6 7,4 0,84 0,89 0,93 0,71 

Omissão 6,1 7,2 0,86 0,91 0,23 0,72 

Comunicação 6,5 7,1 0,83 0,89 0,83 0,76 

Total 35,5 41,2 0,74 0,94 0,93 0,77 

*Nota: para análise da confiabilidade teste-reteste foi utilizado o coeficiente de correlação intraclasse 
na amostra brasileira e o coeficiente de correlação de Pearson na amostra americana. 
 

6.2 ANÁLISE DE CUSTO DO TRATAMENTO DA HEMOFILIA 
 

 Foram avaliados os custos relacionados ao tratamento de 98 pacientes (76 com 

hemofilia A e 22 com hemofilia B), todos do sexo masculino, atendidos no HRJF entre 

janeiro de 2011 e dezembro de 2015. No primeiro ano de seguimento, a média de 

idade dos indivíduos com hemofilia A era significativamente mais alta que a dos com 

hemofilia B (29,5 versus 15,3 anos, p < 0,01). A média de idade também se mostrava 

mais alta em pacientes com alguma das sorologias pesquisadas positiva quando 

comparada ao grupo com todas as sorologias negativas (40,9 versus 17,7 anos, p < 

0,01), refletindo a contaminação daqueles pacientes sobretudo na década de 1980 
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(EVATT, 2006). Outros aspectos demográficos e clínicos são apresentados na Tabela 

8. 

 

Tabela 8 - Aspectos demográficos e clínicos dos pacientes com hemofilia, HRJF, 2011-

2015 

 2011  2012  2013 2014  2015  

Pacientes  85 90 91 92 94 

Tipo e gravidade de hemofilia  

Hemofilia A (%)     

    Grave 

    Moderada 

    Leve 

65 (76,5%) 

31 

20 

14 

69 (76,7%) 

33 

21 

15 

71 (78%) 

32 

21 

18 

72 (78,3%) 

32 

22 

18 

73 (77,7%) 

32 

22 

19 

Hemofilia B (%) 

    Grave 

    Moderada 

    Leve 

20 (23,5%) 

9 

7 

4 

21 (23,3%) 

9 

8 

4 

20 (22%) 

9 

8 

3 

20 (21,7%) 

9 

8 

3 

21 (22,3%) 

9 

9 

3 

 

Média de idade em anos (variação) 

Total  26,1  

(2,9 - 79,8) 

26,2  

(0,7 - 80,8) 

27,2 

(1,7 - 81,8)  

27,8 

(2,7 - 82,8)  

29,0  

(3,7 - 83,8) 

Hemofilia A             29,5  

(2,9 - 79,8) 

29,4  

(0,7 - 80,8) 

30,2  

(1,7 - 81,8) 

30,9 

(2,7 - 82,8) 

32,1 

(3,7 - 83,8) 

Hemofilia B 15,3  

(3,2 - 41,4) 

15,6  

(2,2 - 42,5) 

16,4  

(3,2 - 43,4) 

17,4  

(4,2 - 44,4) 

18,5  

(5,2 - 45,4) 

 

Artropatia clinicamente evidente 

Total (%) 49 (57,6%) 48 (53,3%) 47 (51,6%) 47 (51,1%) 48 (51,1%) 

    Grave (%) 31 (79,4%) 32 (76,2%) 31 (75,6%) 31 (75,6%) 32 (78%) 

    Moderada (%) 18 (64,2%) 16 (55,1%) 16 (55,2%) 16 (56,3) 16 (51,6%) 

    Leve (%) 0 0 0 0 0 

 

Presença de inibidor 

Hemofilia A 2 2 2 1 1 

Hemofilia B 0 0 0 0 0 

 

Sorologias positivas 

Anti-HIV (%) 6 (7,1%) 6 (6,7%) 5 (5,5%) 5 (5,4%) 5 (5,3%) 

Anti-HCV (%) 29 (34,1%) 29 (32,2%) 28 (30,8%) 28 (30,4%) 29 (30,9%) 

  

 Todos os pacientes com AIDS estavam em tratamento antirretroviral regular. 

Nenhum paciente com sorologia positiva para hepatite C recebeu tratamento 

específico no período estudado. Em média, cada paciente teve 11,4 consultas com 

hematologista por ano e 10,9 infusões de hemoderivados realizadas no HRJF. A 
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diminuição em 21% no número de consultas e em 37,3% nas infusões entre 2011 e 

2015 deveu-se à instituição da profilaxia e à constante capacitação dos pacientes e/ou 

cuidadores para administração domiciliar dos concentrados de fator. Os atendimentos 

em serviços de urgência e emergência apresentaram mediana igual a zero em todos 

os anos observados. Chama a atenção que 38% desses atendimentos (68 consultas) 

foram destinados a apenas dois pacientes, que se recusavam a participar do 

programa de DDU. As particularidades da assistência multidisciplinar ao paciente com 

hemofilia do HRJF estão descritas na Tabela 9. 

 

Tabela 9 - Atenção multidisciplinar aos pacientes com hemofilia, HRJF, 2011-2015 

  2011 2012 2013 2014 2015 

Pacientes 85 90 91 92 94 

Hematologia -  HRJF  

Consultas (média) 

     Variação 

1231 (14,4) 

0 - 90 

1036 (11,5) 

0 - 86 

963 (10,6) 

0 - 95  

967 (10,5) 

0 - 68  

973 (10,3) 

0 - 78  

 

Serviços de urgência 

Consultas (média) 

     Variação 

50 (0,59) 

0 - 30  

27 (0,3) 

0 - 9 

22 (0,24) 

0 - 3  

42 (0,46) 

0 - 9 

37 (0,39) 

0 - 11  

 

Enfermagem, Psicologia, Odontologia e Serviço Social 

Atendimentos (média) 87 (1,02) 78 (0,87) 91 (1) 151 (1,64) 100 (1,06) 

 

Administração de medicamentos no HRJF por técnicos em Enfermagem 

Infusões (média) 

     Variação 

1249 (14,69) 

0 - 92  

1016 (11,29) 

0 - 88 

956 (10,51) 

0 - 98  

925 (10,05) 

0 - 82  

783 (8,33) 

0 - 91 

      

Pacientes habilitados para infusão domiciliar 

DDU (%) 33 (38,8%) 33 (36,7%) 40 (44%) 46 (50%) 50 (53,2%) 

      

Pacientes em profilaxia 

Total (%) 0 0 12 (13,2%) 32 (34,8%) 36 (38,3%) 

Primária 0 0 1 2 3 

Secundária 0 0 1 4 4 

Terciária 0 0 10 26 29 

      

Pacientes em uso de fator recombinante 

Hemofilia A 0 0 14 (19,7%) 29 (40,2%) 33 (45,2%) 

Hemofilia B 0 0 0 0 0 

 

 Foram computados todos os exames laboratoriais solicitados em consultas no 

HRJF tais como hemograma, testes de coagulação, pesquisa de inibidor dos fatores 
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de coagulação, testes de função hepática, sorologias (HIV, hepatites B e C, vírus T-

linfotrópico humano, sífilis e doença de Chagas) e USG de abdome (Tabela 10). 

 

Tabela 10 - Exames complementares realizados por pacientes com hemofilia, HRJF, 

2011-2015 

 2011  2012  2013  2014  2015  

Pacientes  85 90 91 92 94 

Hemograma 51 (33) 59 (45) 70 (45) 54 (44) 74 (51) 

Sorologias 60 (51) 68 (60) 60 (55) 69 (61) 83 (64) 

Pesquisa de inibidor 51 (45) 63 (57) 59 (54) 77 (59) 106 (64) 

Função hepática 6 (4) 2 (2) 2 (2) 6 (4) 5 (3) 

USG de abdome 6 (6) 5 (4) 2 (2) 3 (2) 3 (3) 

Nota: o número de pacientes avaliados encontra-se em parênteses. 

 

 Também foram incluídos exames de imagem do sistema osteomioarticular 

como radiografias, USG, tomografias computadorizadas e RNM. Vale ressaltar que 

todos os exames de imagem foram solicitados diante de traumatismos ou queixas de 

dor aguda ou crônica. Nenhum exame foi solicitado no intuito de auxiliar no 

estadiamento da artropatia ou para rastrear osteopenia/osteoporose como é 

preconizado (SIMPSON; VALENTINO, 2013; ALBAYRAK; ALBAYARAK, 2015; 

POONNOOSE; VAN DER NET, 2015). Em prontuários de apenas dez pacientes foram 

encontrados relatos isolados de atendimento fisioterápico em outros serviços de 

saúde. Não foram realizadas cirurgias ou procedimentos ortopédicos relacionados à 

artropatia hemofílica entre 2011 e 2015. Exames e procedimentos voltados ao sistema 

osteomioarticular estão descritos na Tabela 11. 
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Tabela 11 - Número de consultas, exames e procedimentos relacionados ao sistema 

osteomioarticular de pacientes com hemofilia, HRJF, 2011-2015 

 2011  2012 2013 2014 2015 

Pacientes 85 90 91 92 94 

Radiografias 8 (7)  7 (7) 11 (9) 4 (4) 7 (6) 

USG 4 (4) 3 (3) 5 (5) 7 (6) 5 (5) 

Tomografia 0 0 2 (2) 4 (4) 4 (4) 

RNM  2 (2) 1 1 0 0 

Fisioterapia  1 1  2 2 (2) 4 (4) 

Ortopedia (consultas) 1 0 6 (5) 1 2 (2) 

Radiossinoviortese  0 0 0 0 0 

Cirurgia ortopédica 0 0 0 0 0 

  Nota: o número de pacientes avaliados encontra-se entre parênteses. 

  

 O estudo incluiu ainda transfusões de hemocomponentes, internações e 

procedimentos cirúrgicos realizados em nível ambulatorial, descritos no Quadro 6.  

 

Quadro 6 - Intercorrências clínicas e cirúrgicas em pacientes com hemofilia, HRJF, 

2011-2015 

INTERCORRÊNCIAS CLÍNICAS E CIRÚRGICAS 

Ano 2011  2012  2013  2014  2015 

Pacientes 85 90 91 92 94 

Cirurgias ambulatoriais a 2 4 1 2 2 

Internações cirúrgicas b 4 1 4 4 4 

Internações por hemofilia c 1 1 2 3 2 

Outras internações clínicas d 1 3 0 1 1 

Transfusões (pacientes) 10 (2) 3 (1) 2 (1) 1 0 

NOTAS 
a Exodontia, sutura de língua, broncoscopia, biópsia de próstata, facectomia, drenagem de cisto 

sebáceo, cantoplastia ungueal, biópsia de linfonodo, blefaroplastia. 
b Fratura, politraumatismo, colecistectomia, amputação de dedo, hemorroidectomia, exérese de 

tumor de pele, torção de testículo, hernioplastia, postectomia, ressecção de tumor cerebral, 
ablação. 

c Hematoma muscular, hematoma cervical com obstrução de vias aéreas, hematoma com 
compressão raquimedular, epistaxe/hematêmese, artrite séptica, hemartrose. 

d Complicações da AIDS, cirrose hepática. 
 

 No período avaliado ocorreram três óbitos: um por acidente vascular encefálico 

hemorrágico em paciente com AIDS, um por hemorragia de causa externa e um por 
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carcinoma hepático associado ao HCV, confirmando que a mortalidade de pessoas 

com hemofilia ainda se deve a agravos hemorrágicos e complicações das infecções 

adquiridas em transfusões no passado (PLUG et al., 2006; LÖVDAHL et al., 2013; 

SCHRAMM; RIEGER, 2013). Os custos referentes aos tratamentos específicos 

dessas intercorrências não foram incluídos porque nos dois primeiros casos os óbitos 

foram imediatos e no terceiro, o paciente recusou tratamento cirúrgico ou 

quimioterápico.  

 Com a implementação da profilaxia a partir de 2011 e a inclusão gradual de 

pacientes nesse regime de tratamento houve um acréscimo de 124,7% no consumo 

de concentrado de fator VIII (de 2.241.800 UI em 2011 para 5.036.500 UI em 2015), 

com substituição parcial do fator de origem plasmática pelo de origem recombinante, 

como mostram as Tabelas 12 e 13. Inicialmente, no HRJF, o concentrado de fator VIII 

de origem recombinante foi destinado apenas aos menores de 18 anos e, em 2014, 

foi liberado pela instituição para ser utilizado nos nascidos a partir de 1984. 

 

Tabela 12 - Consumo de concentrado de fator VIII de origem plasmática por 

portadores de hemofilia A, em unidades internacionais, HRJF, 2011-2015 

 2011  2012 2013  2014  2015 

Pacientes  65 69 71 72 73 

Total  2.241.800 2.425.800 2.993.750 1.991.500 1.984.000 

Média 34.489,23 35.156,52 41.579,86 27.659,72 27.178,08 

Variação 0 - 168.000 0 - 188.500 0 - 251.500 0 - 288.500 0 - 330.000 

 

Tabela 13 - Consumo de concentrado de fator VIII de origem recombinante, por 

portadores de hemofilia A, em unidades internacionais, HRJF, 2011-2015 

 2011  2012 2013 2014 2015 

Pacientes 65 69 71 72 73 

Total    0 0 272.000 2.215.520 3.088.500 

Média 0 0 3.777,78 30.767,36 42.308,22 

Variação 0 0 0 - 66.000 0 - 180.500 0 - 252.250 

 

 Considerando apenas os pacientes contemplados pelo uso do fator VIII de 

origem recombinante, o consumo médio aumentou de 19.428,57 UI/paciente em 2013 

para 93.590,90 UI/paciente em 2015 (481,7%). Quanto ao tratamento da hemofilia B, 
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o acréscimo no consumo de concentrado de fator IX foi de 94,4% no mesmo período. 

O maior acréscimo de consumo de fator VIII pode ser justificado pelo maior número 

de indivíduos com hemofilia A que aderiram à profilaxia (32) quando comparado aos 

com hemofilia B (sete) e aos protocolos de profilaxia utilizados, que indicam mais 

infusões semanais de fator na hemofilia A do que na B (BRASIL, 2015b). O uso do 

fator IX de origem recombinante ainda não havia sido incorporado pelo SUS no 

momento desse estudo (BRASIL, 2017e). A Tabela 14 mostra o consumo de 

concentrado de fator IX de origem plasmática pelos portadores de hemofilia B. 

 

Tabela 14 - Consumo de concentrado de fator IX de origem plasmática por portadores 

de hemofilia B, em unidades internacionais, HRJF, 2011-2015 

 2011  2012 2013 2014  2015 

Pacientes 20 21 20 20 21 

Total    675.100 714.250 979.000 1.165.700 1.312.750 

Média 33.755,00 34.011,90 48.950,00 58.285,00 62.511,90 

Variação 0 - 159.000 0 - 127.000 0 - 187.500 5.000 - 187.500 0 - 191.000 

 

 Entre 2011 e 2015 um paciente com pesquisa de inibidor positiva e alta titulação 

recebeu IT durante nove meses, com sucesso total (BRASIL, 2015c), substituindo o 

uso de complexo protrombínico parcialmente ativado (CCPA) por fator VIII de origem 

recombinante em profilaxia terciária. O outro paciente com pesquisa de inibidor 

positiva foi mantido em tratamento sob demanda com fator VIII de origem 

recombinante em altas doses. A Tabela 15 traz o consumo de agentes bypass, 

concentrado de fator utilizado para indução de IT e outras drogas hemostáticas. 

 

Tabela 15 - Consumo de agentes bypass, fator VIII para imunotolerância e outros 

medicamentos hemostáticos, HRJF, 2011-2015 

 2011  2012 2013  2014  2015  

Pacientes 85 90 91 92 94 

CCPA 23.500 UI 50.000 UI 34.000 UI 63.000 UI 117.000 UI 

Fator VIII para IT 0 0 0 0 162.500 UI 

Ácido tranexâmico 30.000 mg 24.000 mg 6.000 mg 48.000 mg 150.000 mg 

Desmopressina 0 0 0 0 0 

CCPA: complexo protrombínico parcialmente ativado; IT: imunotolerância.   

 



92 

 

 

 Os custos financeiros atribuídos ao tratamento da hemofilia no HRJF estão 

especificados na Tabela 16. Os hemoderivados corresponderam a 99,46% de todos 

os custos diretos médicos. 

 

Tabela 16 - Estimativa em reais da média de custos diretos médicos do tratamento 

por paciente com hemofilia, HRJF, 2011-2015 

 2011  2012 2013 2014 2015  

Pacientes 85 90 91 92 94 

Atendimentos 237,08 184,72 171,41 174,66 159,44 

Exames 102,81 94,79 84,61 98,20 118,67 

Procedimentos 32,62 17,68 36,98 42,00 121,71 

Medicamentos 35.030,80 37.175,14 52.322,67 80.324,28 101.147,36 

Total  35.403,30 37.472,33 52.615,67 80.639,16 101.547,18 

 

 Os custos diretos médicos estimados do tratamento da hemofilia no HRJF 

aumentaram 286,8% entre 2011 e 2015, ou seja, de 35.403,30 para 101.547,18 reais 

por paciente, o que correspondia a 3,46 vezes o PIB per capita do país em 2015 

(29.347 reais) (BRASIL, 2017c). Não houve diferença estatisticamente significativa 

entre a média de custos médicos diretos entre a hemofilia A e B no período analisado 

(60.264,19 versus 47.578,75 reais por paciente por ano, p = 0,407). Entretanto os 

custos foram mais elevados na hemofilia grave quando comparada à moderada 

(respectivamente 89.467,77 e 53.486,50 reais por paciente por ano, p = 0,013) e na 

moderada quando comparada à leve (53.486,50 versus 2.962,10 reais por paciente 

por ano, p < 0,001). O custo anual médio do tratamento do paciente com inibidor, 

recebendo, primeiramente agentes bypass e então regime de IT, foi de 170.706,48 

reais, quase três vezes a média total que foi de 57.416,43 reais. Os gráficos 1 e 2 

exibem uma comparação das estimativas dos custos com hemoderivados consumidos 

pelos pacientes do HRJF entre 2011 e 2015, segundo a gravidade da hemofilia. 
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Gráfico 1 - Evolução dos custos relacionados a hemoderivados consumidos pelos 

pacientes com hemofilia A, segundo a gravidade da hemofilia, HRJF, 2011-2015  

 

 

Gráfico 2 -  Evolução dos custos relacionados a hemoderivados consumidos pelos 

pacientes com hemofilia B, segundo a gravidade da hemofilia, HRJF, 2011-2015  

 

 

R$ 0,00

R$ 20.000,00

R$ 40.000,00

R$ 60.000,00

R$ 80.000,00

R$ 100.000,00

R$ 120.000,00

R$ 140.000,00

R$ 160.000,00

R$ 180.000,00

R$ 200.000,00

2011 2012 2013 2014 2015

   Grave    Moderada    Leve

R$ 0,00

R$ 20.000,00

R$ 40.000,00

R$ 60.000,00

R$ 80.000,00

R$ 100.000,00

R$ 120.000,00

R$ 140.000,00

2011 2012 2013 2014 2015

   Grave    Moderada    Leve



94 

 

 

 Como evidenciado nos gráficos, não houve grande aumento nos custos diretos 

médicos após a incorporação de tecnologias no tratamento dos pacientes com 

hemofilia leve, pois estes, a princípio, não se beneficiam com a profilaxia, uma vez 

que não costumam apresentar sangramentos espontâneos que devam ser 

prevenidos, nem com IT, já que raramente desenvolvem inibidores (WITMER; 

YOUNG, 2013). Embora, pudessem ter indicação da utilização de fator VIII de origem 

recombinante, conforme a idade, o consumo de hemoderivados por pacientes com 

hemofilia leve foi ocasional e, geralmente, muito pequeno. Uma exceção foi a 

ressecção de tumor cerebral em paciente com hemofilia A leve, que motivou o 

consumo de 47.000 UI de fator VIII de origem plasmática. A tabela 17 mostra o 

consumo de hemoderivados por pacientes com hemofilia leve. 

 

Tabela 17 - Consumo anual médio de hemoderivados por pacientes com hemofilia 

leve, em unidades internacionais, HRJF, 2011-2015 

Hemoderivado  2011 2012 2013 2014 2015 

Fator VIII de origem 

plasmática 

 

1.857,14 

(0 - 13.500) 

2.633,33 

(0 - 17.250) 

763,89 

(0 - 5.250) 

277,78 

(0 - 5.000) 

3.276,32 

(0 - 47.000) 

Fator VIII de origem 

recombinante 

 

0 0 97,22 

(0 - 1.750) 

958,33 

(0 - 15.000) 

500 

(0 - 4.250) 

Fator IX de origem 

plasmática 

5.787,5 

(0 - 16.650) 

3.937,5 

(0 - 7.750) 

8.000 

(0 - 15.000) 

10.166,67  

(0 - 19.000) 

4.000 

(0 - 12.000) 

 

  Uma vez que a análise de custos se deu em uma população aberta, testes de 

amostras pareadas foram utilizados para avaliar a evolução dos custos associados ao 

tratamento dos mesmos indivíduos em diferentes momentos compreendidos no 

estudo. A tabela 18 compara a evolução ano a ano dos custos associados a 

hemoderivados de indivíduos pareados. 
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Tabela 18 - Evolução anual da média de custos relacionados a hemoderivados para o 

tratamento de pacientes com hemofilia, HRJF, 2011-2015 

Período de 

comparação 

Indivíduos 

avaliados 

Custos médios anuais por 

paciente, em reais 

 

Significância 

estatística 

(Wilcoxon) 

2011 e 2012 85 34.838,74 versus 39.339,01 p = 0,004 

2012 e 2013 88 37.450,33 versus 54.060,50 p < 0,001 

2013 e 2014 91 52.322,35 versus 80.129,43 p < 0,001 

2014 e 2015 91 80.826,60 versus 102.666,99 p = 0,002 

2011 e 2015 82 34.997,59 versus 109.177,84 p < 0,001 

  

 Ainda utilizando teste de amostras pareadas, os custos com hemoderivados 

foram avaliados segundo o tipo e a gravidade da hemofilia, comparando-se as médias 

anuais como exposto na Tabela 19. Não houve diferença estatisticamente significativa 

nas médias anuais de custos entre os casos de hemofilia leve assim como entre os 

casos de hemofilia A moderada, talvez por ser esse o grupo clinicamente mais 

heterogêneo desse estudo. 

 

Tabela 19 - Comparação dos custos médios em reais dos hemoderivados utilizados 

por pacientes do HRJF de 2011 a 2015, por tipo de hemofilia e gravidade, em teste de 

amostras pareadas 

Tipo de hemofilia e 

gravidade 

Indivíduos 

avaliados 

Variação dos custos médios 

anuais de 2011 a 2015  

em reais 

Significância 

estatística 

(Friedman) 

Hemofilia A grave 29 45.933,21 a 183.779,82 p < 0,001 

Hemofilia A moderada 19 44.295,13 a 111.313,84 p = 0,362 

Hemofilia A leve 14 1.877,46 a 5.693,16 p = 0,285 

Hemofilia B grave 9 49.566,90 a 119.515,67 p = 0,001 

Hemofilia B moderada 8 25.096,96 a 42.345,22 p = 0,003 

Hemofilia B leve 3 7.656,63 a 4.632,64  p = 0,406 

Total 82 34.997,59 a 109.177,84 p < 0,001 

 
 
 O impacto orçamentário incremental real após a incorporação de tecnologias 

no tratamento da hemofilia dos pacientes do HRJF foi de 6.172.925,89 reais quando 

se comparou o ano de 2015 com o de 2012 (ano anterior à utilização das novas 
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tecnologias), ou seja, 70.182,63 reais por paciente. Infelizmente, pela implementação 

conjunta da profilaxia, da IT e da utilização de concentrado de fator VIII de origem 

recombinante, efetivamente ocorrida a partir de 2013, não foi possível calcular o 

impacto orçamentário real de cada uma das tecnologias separadamente. 

 Não foram encontradas publicações brasileiras sobre a análise de impacto 

orçamentário da incorporação dessas tecnologias no tratamento da hemofilia. Uma 

análise muito simplista do MS, realizada em 2012, previu que a difusão do uso de fator 

recombinante seria de 50% ao ano, entre 2013 e 2014 e que o impacto orçamentário 

com essa tecnologia seria de 12.246 reais por paciente. Essa difusão não foi 

alcançada no HRJF até o final de 2015, quando somente 45,2% dos pacientes com 

hemofilia A se enquadravam nos requisitos para sua utilização (data de nascimento a 

partir de 01 de fevereiro de 1984). Em compensação, a previsão de consumo de fator 

VIII, calculada pela análise do MS em 30.000 UI por paciente por ano (BRASIL, 

2012c), já havia sido superada no HRJF antes mesmo do início da utilização da 

profilaxia, visto que em 2011 a média de consumo de fator VIII por paciente com 

hemofilia A foi 34.489,23 UI, alcançando 69.486,30 UI em 2015.   
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“Muitas das verdades que temos do nosso ponto de 

vista dependem. ” 

(Mestre Yoda em “Star Wars”, de George Lucas) 
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7 DISCUSSÃO 
 

7.1 VERSÃO BRASILEIRA DO VERITAS-Pro 
 

 Quando a profilaxia em hemofilia foi aprovada pelo Governo Federal no Brasil, 

em novembro de 2011, as crianças em tratamento no HRJF que preenchiam os 

critérios para a profilaxia primária foram incluídas no programa junto ao MS. Os 

pacientes foram submetidos a exame clínico articular, anatômico e funcional, no 

hemocentro de Belo Horizonte, e os responsáveis assinaram um termo de 

consentimento e de compromisso em seguir um protocolo já estabelecido de doses 

de concentrado de fator, periodicidade de consultas, exames e avaliações ortopédicas 

(BRASIL, 2011a). 

 Meses mais tarde foi liberada a chamada “profilaxia secundária de curta 

duração” (BRASIL, 2012a). Esse regime consistia em manter em profilaxia por três a 

seis meses os pacientes com história recente de articulação-alvo, hematoma muscular 

volumoso, sangramento em sistema nervoso central ou intra-abdominal. Para isso era 

necessário apenas um breve relatório, justificando a inclusão do paciente. Nesse 

momento viu-se a oportunidade de oferecer profilaxia às crianças com mais de três 

anos de idade e, posteriormente, também aos adolescentes e adultos, independente 

do grau de comprometimento articular. Findo o período inicial estipulado para a 

profilaxia de curta duração, não houve qualquer solicitação institucional ou 

governamental para a renovação do tratamento. A liberação de doses de concentrado 

de fator foi continuada e ficou assim instituída na prática a profilaxia terciária de 

duração indeterminada no HRJF. 

 Diferente das crianças colocadas em profilaxia primária, aos pacientes mais 

velhos foi oferecida a possibilidade de profilaxia sem avaliação articular prévia, sem 

assinatura de termo de compromisso, protocolo de consultas e exames ou utilização 

de qualquer ferramenta para se avaliar a adesão. Assim muitos adultos concordaram 

inicialmente com a profilaxia apenas no intuito de obter mais doses de concentrado 

de fator a cada visita ao HRJF e, continuando com infusões em regime de demanda, 

retardar seus retornos ao hemocentro. 

 No início dessa pesquisa em 2015, mais de 40% dos pacientes com indicação 

de profilaxia terciária haviam optado por continuar no tratamento sob demanda ou 

retornaram a ele após breve tempo em profilaxia. Cabe ressaltar aqui que esse 
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número expressivo de pacientes não foi contemplado pelo VERITAS-Pro, no qual 

recusar a profilaxia como um todo deveria representar 120 pontos ou a pior adesão 

possível (DUNCAN et al., 2010). Talvez seja essa a maior limitação desse 

instrumento: não incluir os pacientes com não adesão total à profilaxia. 

 Entre os adultos que permaneceram em profilaxia e aceitaram participar da 

pesquisa apenas 12,5% tinham empregos formais. Entretanto mais da metade tinha o 

curso superior concluído ou em andamento. Bons resultados também foram 

percebidos de forma indireta no fato de todas as crianças com menos de seis anos 

estarem frequentando a pré-escola e mais de 60% dos pacientes praticarem 

atividades físicas regularmente. Isso pode ser considerado um grande avanço 

proporcionado por um manejo de melhor qualidade da hemofilia (KAR et al., 2014). 

Se o objetivo da profilaxia é adiar o desenvolvimento da artropatia por evitar os 

sangramentos articulares (COPPOLA; FRANCHINI, 2013), entende-se que o caminho 

começa a ser trilhado ao se observar o baixo número de hemartroses ocorridos no 

período do estudo, o que possibilitará em mais longo prazo, tornar os pacientes ainda 

mais produtivos, socializados e emancipados (FARRUGIA; GRINGERI; VON 

MACKENSEN, 2018). 

 Quanto ao tratamento, foram observadas muitas situações em que familiares 

contrataram profissionais de saúde para realizarem as infusões de concentrados de 

fator e, entre o pedido do contratante sobre data, hora e dose da infusão e a prescrição 

médica, o primeiro prevalecia. Por esse motivo optou-se por incluir na pesquisa o 

responsável pela profilaxia diante do HRJF e não o infusor primário como nos estudos 

internacionais (DUNCAN et al., 2010). 

 Entre os domínios do VERITAS-Pro a “dosagem” foi o fator de menor impacto 

negativo na adesão à profilaxia em hemofilia, ao contrário do domínio “rotina” que 

mostrou o escore médio mais alto. Provavelmente isso possa ser explicado pelo fato 

de que não houve mudança na dosagem de concentrado de fator na transição do 

regime de demanda para o de profilaxia. Por outro lado, a rotina foi completamente 

alterada por infusões programadas que nunca fizeram parte da vida do paciente 

durante todos os anos em que seu tratamento foi guiado pela ocorrência de 

sangramentos. 

 O domínio “comunicação” teve o segundo escore médio mais alto, traduzindo 

em números o que se percebe na prática cotidiana no HRJF. Pacientes com hemofilia 

grave ou moderada com manifestações graves têm um certo grau de liberdade no que 
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diz respeito a condução de seus tratamentos, buscando contato com a equipe médica 

do hemocentro apenas em eventos extraordinários. A automedicação com infusões 

extras de concentrado de fator é comum, ainda que os quadros clínicos não sejam 

sugestivos de manifestações hemorrágicas. Além disso, os pacientes evitam 

procedimentos eletivos e medicamentos prescritos por outros serviços, desconfiança 

bem descrita na pessoa portadora de doença rara (BUDYCH; HELMS; SCHULTZ, 

2012).  

 O escore total da versão brasileira do VERITAS-Pro mostrou consistência 

interna muito boa (α = 0,737), embora menor que a do questionário original (α = 0,92). 

O domínio “planejamento” foi o que apresentou a menor correlação com o escore total, 

requerendo análises posteriores com número maior de participantes para o melhor 

entendimento dessa associação. Convém destacar que no HRJF os pacientes em 

profilaxia não são os atores principais do planejamento do tratamento. Ao retirarem as 

doses de concentrado de fator necessárias para quatro semanas de profilaxia, os 

pacientes recebem da farmácia do hemocentro a data prevista para nova retirada e 

devolução dos frascos utilizados.  

 A estabilidade temporal do instrumento adaptado também foi demonstrada com 

coeficiente de correlação intraclasse de 0,933 (p < 0,01), considerado excelente 

(KOO; LI, 2016). Na análise de reprodutibilidade apenas dois domínios não tiveram 

um coeficiente de correlação intraclasse com significância estatística. O domínio 

“planejamento”, comentado anteriormente, apresentou menor escore médio na 

segunda aplicação. Poderia ser deduzido que os participantes passaram a se planejar 

melhor após a primeira abordagem. Entretanto, uma análise em uma população maior 

poderia confirmar ou refutar essa possibilidade.  

 Surpreendentemente, o escore médio do domínio “omissão” aumentou da 

primeira para a segunda abordagem. Era de se esperar que, após ser abordado sobre 

sua adesão à profilaxia, o participante buscasse ser menos omisso pelo menos 

temporariamente (SIKORSKII; NOBLE, 2013). Porém, segundo os resultados, a 

omissão aumentou. Esses dados também demandam uma análise mais detalhada 

antes que se conclua sobre qualquer tipo de comportamento dos participantes. 

 A inadequação da amostra para análise fatorial prejudicou a avaliação da 

validade de construto, em que as sentenças seriam exploradas em suas relações 

teóricas umas com as outras e com o questionário (FIGUEIREDO; SILVA, 2010). 
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 Os escores da versão brasileira do VERITAS-Pro tiveram uma correlação 

moderada com a escala visual analógica (r = - 0,529, p = 0,002) e com os registros 

em diários de infusão (r = - 0,516, p = 0,003), mas apresentaram correlação fraca com 

os registros de dispensação pela farmácia (r = - 0,32, p = 0,074), assim como na 

pesquisa original americana. Houve grandes dificuldades na análise das doses 

infundidas relatadas nos diários de infusão. Em primeiro lugar, o curto período 

analisado superestima cada dose perdida. A infusão de uma única dose de 

concentrado de fator IX fora da data preconizada diminuía a adesão em 8,3%. 

Considerando que a semana tem número ímpar de dias, não faz diferença se as duas 

infusões semanais prescritas ocorrem, por exemplo, nas segundas e sextas-feiras ou 

nas terças e sextas, pois os intervalos de dois e três dias serão mantidos entre as 

doses, apenas em ordem inversa, mostrando que a escolha de dias pelo médico é 

arbitrária. Em segundo lugar, o diário de infusão não permite detalhar a rotina do 

paciente. O adiantamento de uma dose pode ocorrer em busca de maior proteção 

antes de uma atividade não habitual e o motivo não ser descrito. Nesse caso, a não 

concordância com a prescrição não significaria não adesão, pelo contrário, mostraria 

o quanto o paciente aderiu à essência da profilaxia como conceito (DUNCAN et al., 

2010).  

  O cálculo da adesão pela dispensação da farmácia também teve limitações. 

Sabe-se que a retirada do medicamento no dia previsto não se traduz em infusões 

nos dias programados (HESS et al., 2006, THORNBURG, 2010). Para ilustrar segue 

o caso de um paciente com 100% de adesão pela análise de dispensação pela 

farmácia. No entanto seu diário revelou infusões bastante esporádicas durante o mês, 

sugestivas de tratamento por demanda, e infusões diárias às vésperas do retorno ao 

HRJF, quando deveria devolver os frascos vazios. É importante frisar que, apesar da 

exigência de preenchimento dos diários de infusão e da devolução dos frascos 

utilizados, não houve assistência farmacêutica no que diz respeito a conferência dos 

diários, apuração de irregularidades no tratamento e orientação do paciente.  

 Comparando os resultados obtidos com a versão brasileira do VERITAS-Pro 

com os do instrumento original, os escores médios total e dos domínios foram mais 

baixos no Brasil. Contudo a amostra brasileira foi bem menor e no HRJF houve a 

possibilidade de escolha dos pacientes em aceitarem ou rejeitarem formalmente a 

profilaxia, condição essa que não foi detalhada no trabalho americano. Se a 

modalidade profilática foi apresentada aos pacientes americanos como única 
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alternativa de tratamento, a não adesão pode ter sido detectada pelo VERITAS-Pro 

com mais frequência que no HRJF por esse motivo. 

 A superioridade do VERITAS-Pro sobre as medidas globais advém de sua 

habilidade em reconhecer as múltiplas faces da adesão, representadas pelos 

domínios, e perceber diferentes tipos de comportamento. Enquanto os domínios 

“rotina”, “dose” e “omissão” identificam se e quando as doses de concentrado de fator 

prescritas foram administradas, “planejamento” e “comunicação” revelam a conduta 

usual do indivíduo (DUNCAN et al., 2010). Com essa abordagem mais compreensiva 

e abrangente as intervenções para melhorar a adesão à profilaxia podem ser mais 

bem direcionadas.   

 Embora com um pequeno número de participantes, que não permitiu a 

comparação entre subgrupos com determinadas características clínicas, o estudo foi 

suficiente para as análises de validação. Mantidas as propriedades psicométricas, a 

versão brasileira do VERITAS-Pro foi considerada então, válida e confiável para 

avaliação da adesão à profilaxia em hemofilia no Brasil.  

 

7.2 ANÁLISE DE CUSTOS DA DOENÇA E IMPACTO ORÇAMENTÁRIO DA 

INCORPORAÇÃO DE NOVAS TECNOLOGIAS NO TRATAMENTO DA HEMOFILIA 

NO HRJF 

 

 Os avanços no tratamento da hemofilia quase sempre ocorreram às custas de 

altos investimentos financeiros (SCHRAMM; BERGER, 2003; ULLMAN; HOOTS, 

2006), desde o desenvolvimento das técnicas de fracionamento do plasma que 

permitiram o estoque de fator VIII na década de 1960, passando pela tragédia da AIDS 

nos anos 1980, que impulsionou a pesquisa de métodos de inativação viral, até os 

aperfeiçoamentos dos produtos recombinantes nos dias atuais (EVATT, 2006). 

 Se a qualidade dos hemoderivados utilizados evoluiu, evoluíram também as 

modalidades terapêuticas. Porém a disponibilidade de concentrado de fator, devido 

principalmente ao alto custo, ainda é um grande desafio ao adequado manejo da 

hemofilia nos países em desenvolvimento (GHOSH; GHOSH, 2016). 

 No Brasil o tratamento da hemofilia progrediu muito nos últimos anos. Todavia 

as políticas de saúde voltadas para o paciente com hemofilia têm sido, por vezes, 

fragmentadas e desconexas. Na década de 1980 foi criado um programa nacional cujo 
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objetivo era organizar uma rede de hemocentros responsáveis, entre outras 

atribuições, pelo tratamento de pessoas com coagulopatias hereditárias. Inicialmente 

seria estabelecido um hemocentro em cada estado da federação e estes 

coordenariam os centros de tratamento regionais, previstos para um segundo 

momento (BRASIL, 1980).  Em 2014, mais de trinta anos depois, uma pesquisa 

demonstrou que em nove das 27 unidades federativas, a atenção aos pacientes com 

hemofilia permanecia restrita a um único centro na capital do estado, dificultando 

enormemente o acesso ao tratamento, devido às grandes extensões territoriais, 

sobretudo na região norte do país (FERREIRA et al., 2014). 

 Em 2012, o governo brasileiro firmou um acordo de exclusividade de compra 

de concentrado de fator VIII recombinante por cinco anos de uma empresa 

farmacêutica americana. O acordo consistia na transferência de tecnologia de 

produção do fator para o Brasil durante esse período. Em 2017, findo o prazo, a 

totalidade dos concentrados de fator de coagulação ainda precisava ser importada, 

uma vez que a HEMOBRAS, empresa criada em 2004, com a função de assegurar a 

autossuficiência nacional em hemoderivados, permanecia improdutiva, objeto de 

disputas políticas e alvo de investigações de irregularidades (BRASIL, 2013). 

 De forma pouco compreensível, a mesma Comissão Nacional de Incorporação 

de Tecnologias no SUS (CONITEC), que em 2012 enalteceu os inúmeros benefícios 

do concentrado de fator VIII de origem recombinante em relação ao de origem 

plasmática, favorecendo sua incorporação pelo SUS (BRASIL, 2012c), rejeitou as 

possíveis vantagens do fator IX de origem recombinante cinco anos depois (BRASIL, 

2017e). Uma avaliação que deveria ser essencialmente técnica deixou transparecer a 

influência das indústrias farmacêuticas envolvidas e dos diferentes momentos 

políticos vividos pelo Brasil nessas ocasiões.   

 Também são evidentes as desigualdades entre os centros de tratamento de 

hemofilia. Se o consumo médio anual de concentrado de fator VIII por paciente com 

hemofilia A do Distrito Federal ultrapassou 130.000 UI em 2015, o de Roraima e o de 

Rondônia não alcançaram 10.000 UI (BRASIL, 2017f). A Federação Mundial de 

Hemofilia considera que 20.000 UI por paciente por ano sejam o mínimo necessário 

quando se visa apenas manter a sobrevida de pessoas com hemofilia e não um 

tratamento otimizado (WORLD FEDERATION OF HEMOPHILIA, 2017). 

 Em 2014 existiam 183 centros públicos de tratamento de hemofilia no Brasil e 

o HRJF, situado no sudeste brasileiro, atendia pouco menos de 1% dos pacientes com 
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hemofilia cadastrados pelo MS em todo o país (BRASIL, 2014c). O HRJF não possuía, 

durante esse estudo, profissionais das áreas de Ortopedia, Fisioterapia, Hepatologia 

ou Infectologia em seu rol de servidores, nem existia convênio ou contrato firmado no 

município para atendimento específico em hemofilia nessas áreas. Também não 

existia na cidade um hospital de referência para atendimentos ou procedimentos 

eletivos. O Hospital de Pronto Socorro assumia os casos de traumatismo e as 

urgências clínicas ou cirúrgicas. Alguns pacientes ainda insistiam em buscar esse 

hospital para infusões rotineiras de concentrado de fator, que poderiam ser realizadas 

em domicílio ou no HRJF. Essa condição deveria ser revista para não sobrecarregar 

ainda mais o maior serviço de urgência da região. 

 Recentemente um ou dois novos portadores de hemofilia foram diagnosticados 

no HRJF a cada ano. Talvez por desconhecimento por parte dos profissionais de 

saúde e do alto grau de suspeição necessário na ausência de história familiar, não foi 

infrequente o diagnóstico tardio, já com artropatia avançada (CHAMBOST et al., 

2002). Os casos de hemofilia leve foram os menos frequentes, possivelmente pela 

escassez ou mesmo ausência de sintomas apresentados pelos pacientes, o que 

dificulta o reconhecimento da coagulopatia. 

 Entre os indivíduos avaliados nesse estudo a artropatia estava presente na 

grande maioria dos pacientes com hemofilia grave e aproximadamente em metade 

daqueles com hemofilia moderada. Já os pacientes com as formas leves não 

apresentavam artropatia de maneira geral, como já havia sido observado e utilizado 

como fundamento para o início da profilaxia (RAMGREN, 1962). 

 A incidência de inibidores dos fatores de coagulação foi bem mais baixa entre 

os pacientes do HRJF no período estudado (1/98, excluído o caso tratado com IT) 

quando comparados ao total do Brasil (7,66% na hemofilia A com 22% de não 

testados, excluídos os tratados com IT; 1,33% na hemofilia B, com 21% de não 

testados) (BRASIL, 2017f). 

 A porcentagem de pacientes com sorologias positivas para HIV e HCV no HRJF 

em 2011 (7,1% e 34,1%, respectivamente) não foi condizente com o perfil 

epidemiológico divulgado pelo MS em 2014 (BRASIL, 2014c), referente aos anos de 

2011 a 2012 (1,3% e 4,9% respectivamente). Esse fato pode se justificar pela 

excessiva porcentagem de pacientes não testados ou com sorologia não informada 

ao sistema Hemovida Web – Coagulopatias (mais de 80%).  
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 Todos os pacientes com AIDS se encontravam em tratamento regular com 

terapia antirretroviral. Por ser realizado em serviços distintos não houve como 

computar os custos desse tratamento. Apenas no intuito de contextualizar, pela tabela 

de preços da ANVISA de dezembro de 2015, os custos com os medicamentos 

antirretrovirais preconizados na época como primeira escolha (combinação de 

lamivudina, efavirenz e tenofovir) seriam de 1.707,35 reais mensais. Na mesma tabela 

o preço de 1000 UI de concentrado de fator VIII recombinante era de 2.033,13 reais, 

lembrando que uma dose profilática de fator VIII para um homem de 70 kg é de 1500 

- 2000 UI (BRASIL, 2015d; BRASIL, 2017b). 

 A inclusão de pacientes no programa de infusões domiciliares diminuiu 

consideravelmente o número de consultas médicas e atendimentos de enfermagem 

no HRJF. Contudo não se pode garantir que isso tenha provocado redução nos custos 

uma vez que muitos pacientes, ao invés de realizarem o treinamento para punções 

venosas, optaram por contratar um profissional de saúde para fazê-lo. Outros 

buscaram em seus municípios de origem um técnico de enfermagem da atenção 

primária à saúde para receber o treinamento no HRJF. Além de apenas transferir a 

incidência do custo do atendimento do HRJF para o município de origem ou para a 

própria família, essa atitude não proporciona ao paciente a desejada independência 

dos serviços de saúde para as infusões rotineiras. O indivíduo nessa situação continua 

sujeito à disponibilidade do profissional contratado ou ao horário de funcionamento da 

unidade de atendimento à saúde entre outros possíveis imprevistos. 

 O número de pacientes em profilaxia aumentou de forma mais significativa de 

2013 para 2014, à medida que a nova modalidade foi sendo apresentada aos 

pacientes com hemofilia grave ou moderada com manifestações graves. Como 

comentado anteriormente, muitos pacientes permaneceram poucos meses em 

profilaxia, retornando ao regime de demanda. Mas houve, e não foram poucos, quem 

transitasse livremente entre os dois regimes, fazendo infusões profiláticas aleatórias, 

sem continuidade no tratamento. Houve aumento do consumo de concentrado de 

fatores e, consequentemente, dos custos, sem proteção adequada contra os 

sangramentos e, por conseguinte, contra a artropatia. Isso representa o oposto do que 

se busca numa relação de custo-benefício, pois o custo se elevou muito sem que o 

benefício tivesse a possibilidade de ser alcançado (ROOSENDAAL; LAFEBER, 2007; 

LJUNG, 2009; MAKRIS, 2012; DALTON, 2015). 
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 A utilização do concentrado de fator VIII de origem recombinante foi restrita, 

por orientação institucional, aos nascidos a partir de 1984. A difusão da tecnologia 

entre os pacientes foi bem menor que a prevista pela CONITEC quando recomendou 

sua incorporação em 2012 (BRASIL, 2012c), comprovando que estudos baseados em 

modelagem computadorizada nem sempre são bem calibrados, ou seja, nem sempre 

estão em conformidade com a situação real (FALEIROS, 2016).   

 Quanto aos custos relacionados a exames laboratoriais, esses foram pouco 

expressivos, em parte pela baixa remuneração paga pelo SUS e, em parte, pela pouca 

diversidade e/ou frequência de exames solicitados. Considerando haver mais de 30% 

de pacientes com sorologia positiva para HCV, sem registros nos prontuários sobre a 

pesquisa de marcador direto de infecção ativa, foram raras as solicitações de exames 

relativos ao seguimento da função hepática (dois a quatro pacientes avaliados por ano 

de estudo), mesmo sendo sabido que o risco de morte por hepatopatia crônica por 

HCV é 17 vezes mais alto na hemofilia que em outras situações (DAAR et al., 2001). 

 A pesquisa de inibidor, conquanto não tenha sido realizada anualmente em 

todos os pacientes, foi se tornando mais frequente com o passar dos anos. Já a 

realização anual de sorologias, conforme preconizado pelo MS, suscita dúvidas entre 

médicos e pacientes, quanto a seus objetivos. Com a utilização de hemoderivados 

com inativação viral, a transmissão de vírus como o HIV ou o HCV por essa via de 

contaminação foi contornada ainda nos anos 1980 entre pessoas com hemofilia 

(EVATT, 2006). Curiosamente, técnicas de inativação viral foram desenvolvidas e 

experimentadas contra o HCV antes mesmo que o vírus fosse isolado, em 1989 

(MANNUCCI, 1996). Por outro lado, um paciente que apresenta sorologia positiva 

tende a manter esse exame positivo por toda a vida. Assim essa repetição de exames, 

cujos resultados já são previamente conhecidos, aparenta ser desnecessária e 

malgasta. O déficit de informações sobre sorologias fornecidas pelos centros de 

tratamento ao MS pode ser um indício desse mau entendimento (BRASIL, 2017f).  

 A artropatia parece ter sido negligenciada em vários momentos desse estudo. 

Durante os cinco anos compreendidos na pesquisa nenhum exame de imagem foi 

solicitado com o objetivo de estadiar as lesões articulares. As crianças designadas 

para a profilaxia primária foram avaliadas clinicamente no início do tratamento e então, 

anualmente. Como as crianças mais velhas, os adolescentes e adultos não foram 

examinados, quaisquer análises posteriores de resultados ortopédicos das profilaxias 

secundária ou terciária, como a de custo-efetividade, não serão possíveis. 



107 

 

 

 O papel do tratamento fisioterápico na hemofilia, empregado para o alívio da 

dor, recuperação do trofismo e da força muscular, ganho de amplitude de movimentos, 

melhora da mobilidade e prevenção de sequelas articulares (BRASIL, 2011b), apesar 

de muito bem descrito, foi preterido no período avaliado, quer fosse pela inexistência 

de profissional fisioterapeuta no serviço, pela carência de profissionais habituados às 

particularidades da hemofilia, pela falta de orientação por parte do médico assistente 

ou ainda pelo desinteresse dos próprios pacientes na reabilitação. 

 Entre 2011 e 2015 nenhuma cirurgia ortopédica eletiva foi realizada, o que 

poderia ser mais custo-efetivo que a profilaxia terciária em subconjuntos de pacientes 

com artropatia incapacitante (QUEROL-GUINER et al., 2017). Da mesma forma, a 

radiossinoviortese para o tratamento de articulações-alvo ainda não havia sido 

incorporada pelo SUS, revelando mais uma vez a fragmentação do cuidado com 

paciente com hemofilia, que tem se focado apenas na reposição de fator e deixado 

em segundo plano a abordagem ortopédica e a reabilitação (RODRIGUEZ-

MERCHAN; DE LA CORTE-RODRIGUEZ; JIMENEZ-YUSTE, 2014; SHRESTHA et 

al., 2017). A ausência de hospitais de referência na região, a baixa remuneração pelo 

SUS e o desconhecimento pelos profissionais de saúde do manejo cirúrgico do 

paciente com hemofilia também podem ter contribuído para que esses procedimentos 

se tornassem impraticáveis. 

 Mais que a escassez de recursos financeiros, percebe-se a falta de 

coordenação do tratamento proposto ao se considerar que o custo referente a uma 

única dose de fator VIII recombinante para um adulto de 70 kg seria suficiente para 

financiar, na perspectiva do SUS, em 2015, 247 consultas com ortopedista, 530 

sessões de fisioterapia, radiografias simples de joelhos, cotovelos e tornozelos de 64 

pacientes, 102 ultrassonografias articulares ou ainda nove exames de ressonância 

magnética (BRASIL, 2017a; BRASIL, 2017b). 

As hospitalizações entre os pacientes do HRJF foram bastante infrequentes, 

sendo a maioria decorrente de traumatismos. Uma vez que não foi possível ter acesso 

às autorizações de internação hospitalar, optou-se por computar os custos dos 

procedimentos que originaram as internações. Mesmo não sendo fidedignos, esses 

valores serviram como base para a compreensão de que a elevação dos custos 

referentes à hospitalização deve-se primariamente ao concentrado de fator de 

coagulação empregado para a execução do procedimento. Como exemplo segue a 

internação de um paciente com hemofilia A leve, em que a remuneração paga pelo 
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SUS para a ressecção de tumor cerebral foi 3.321,14 reais e o custo das 47.000 UI 

de fator VIII de origem plasmática utilizadas foi 55.460 reais.  

Uma limitação desse estudo foi a utilização dos preços de hemoderivados 

constantes nas tabelas da ANVISA. Apesar de se tratar de informação procedente de 

órgão oficial, eles podem não corresponder aos valores efetivamente pagos pelo 

governo federal nos pregões eletrônicos. As tabelas foram utilizadas pois os preços 

praticados nessa modalidade licitatória entre 2011 e 2015, assim como aqueles 

decorrentes do acordo de exclusividade de compra firmado em 2012 não estavam 

disponíveis para consulta (BRASIL, 2018). 

Com a implementação da profilaxia o consumo de concentrado de fator 

aumentou expressivamente (124,7% de fator VIII e 94,4% de fator IX), como já era 

esperado (MINERS et al., 1998), mas não houve como diferenciar o consumo 

decorrente da profilaxia em si do consumo aumentado por pacientes que transitaram 

ou ainda transitam entre a profilaxia e o tratamento de demanda. Os custos, por sua 

vez, aumentaram 286,8%, refletindo as incorporações concomitantes de outras 

tecnologias além da profilaxia. Essa coincidência impossibilitou a análise de impacto 

orçamentário de cada uma das tecnologias separadamente.  

 De maneira semelhante às análises econômicas internacionais, os 

hemoderivados foram responsáveis por mais de 99% dos custos médicos diretos do 

tratamento. Todavia vale salientar que o preço dos hemoderivados varia de acordo 

com o mercado internacional, uma vez que toda a demanda ainda é importada, e as 

remunerações de atendimentos e procedimentos pelo SUS estão muito defasadas, 

principalmente quando comparadas àquelas praticadas em países desenvolvidos 

(BRASIL, 2017a; O’HARA et al., 2017).  

 Segundo Anderson (2010), estudos retrospectivos e empíricos tendem a 

produzir resultados mais generalizáveis em análises de custos em saúde. Porém a 

heterogeneidade nos recursos disponíveis ao atendimento à pessoa com hemofilia 

nos diversos centros de tratamento do país é um importante empecilho a essa 

inferência. O impacto orçamentário real incremental no HRJF de mais de seis milhões 

de reais, se fosse generalizado para todo o Brasil, corresponderia a cerca de 690 

milhões de reais em 2015. Para se ter uma dimensão desse montante, os custos 

médicos diretos do SUS nesse ano com atendimentos e internações clínicas e 

cirúrgicas por doenças cardiovasculares, muitíssimo mais prevalentes que a hemofilia, 

foram apenas sete vezes esse valor (SIQUEIRA; SIQUEIRA FILHO; LAND, 2017). 
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 As principais limitações desse trabalho advêm do fato de se tratar de um estudo 

retrospectivo, o que impossibilitou a inclusão dos custos indiretos da hemofilia. 

Embora não fosse um dos objetivos da pesquisa, o conhecimento dos custos indiretos, 

ainda que por estimativa, poderia refletir de maneira ainda mais intensa a grande 

carga financeira imposta pela hemofilia não somente ao sistema de saúde, mas ao 

indivíduo e à sociedade. 

 Dessa forma a hemofilia permanece como uma das mais caras e desafiadoras 

doenças no que diz respeito ao manejo adequado. 
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“Daria tudo que sei pela metade do que ignoro. ” 

(René Descartes) 
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8 CONCLUSÕES 
 

 A versão brasileira adaptada do VERITAS-Pro é um instrumento quantitativo e 

abrangente para avaliação da adesão à profilaxia em hemofilia. Evidências de sua 

validade e confiabilidade suportam seu uso na prática clínica. Essa escala validada 

pode auxiliar na compreensão de comportamentos, na identificação de fatores 

modificáveis que determinam a não adesão e no desenvolvimento de intervenções 

mais bem direcionadas nessas situações. 

 Os custos diretos médicos do tratamento da hemofilia e o incremento 

orçamentário com a incorporação de novas tecnologias foram altos no HRJF, embora 

haja muitas áreas com ineficiências no manejo dos pacientes com essa coagulopatia. 

A inexistência de outras análises econômicas parciais em hemofilia realizadas no 

Brasil impossibilita a comparação dos resultados, mas os dados reais aqui gerados 

poderão ser usados para calibração de critérios adotados em estudos futuros e para 

auxiliar os gestores sobre as prioridades de investimentos.  
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APÊNDICE A - INSTRUMENTO PARA COLETA DE DADOS 
 
 
IDENTIFICAÇÃO: _____________                           DATA DA COLETA: ________________ 
 
TELEFONE: ___________________                       E-MAIL: __________________________ 
 
MUNICÍPIO DE RESIDÊNCIA: _________________________________________________ 
 
PARTICIPANTE: (   ) responsável pela profilaxia             (   ) observador 
 
 
DADOS SOCIODEMOGRÁFICOS DO PACIENTE 
 
INICIAIS: ______________     DATA DE NASCIMENTO: ____________ 
 
IDADE: _______      SEXO: (   ) Masc       (   ) Fem 
 
COR DA PELE AUTODECLARADA: (   ) branca (   ) negra (   ) parda (   ) indígena (   ) outra 
 
SITUAÇÃO CONJUGAL: (   ) solteiro (   ) casado (   ) separado/divorciado (   ) viúvo 
 
ESCOLARIDADE:  
(   ) pós-graduação                 (   ) superior completo              (   ) superior incompleto 
(   ) ensino médio completo    (   ) ensino médio incompleto   (   ) fundamental completo 
(   ) fundamental incompleto   (   ) nenhuma 
 
SE O PACIENTE TEM MENOS DE 6 ANOS, FREQUENTA CRECHE/ PRÉ-ESCOLA? 
(   ) sim      (   ) não 
 
OCUPAÇÕES: 
(   ) estudante    (   ) empregador  (   ) trabalhador formal  
(   ) trabalhador informal  (   ) aposentado por tempo de serviço     
(   ) aposentado por invalidez (   ) desempregado  (   ) outra:_____________ 
 
 
DADOS CLÍNICOS DO PACIENTE 
 
PESO: ________      ALTURA: __________ 
 
TIPO DE HEMOFILIA: (   ) A         (   ) B 
 
GRAVIDADE DA HEMOFILIA: (   ) grave  (   ) moderada 
 
O PACIENTE APRESENTA ARTICULAÇÕES-ALVO: (   ) sim (    ) não        (   ) não sabe 
 
SE APRESENTA ARTICULAÇÕES-ALVO, QUAIS SÃO? 
(   ) cotovelo direito     (   ) cotovelo esquerdo     (   ) ombro direito     (   ) ombro esquerdo 
(   ) quadril direito        (   ) quadril esquerdo       (   ) joelho direito      (   ) joelho esquerdo 
(   ) tornozelo direito    (   ) tornozelo esquerdo 
 
EXISTE ARTROPATIA HEMOFÍLICA CLINICAMENTE EVIDENTE? (   ) sim      (   ) não 
O PACIENTE APRESENTA SOROLOGIA POSITIVA PARA HIV? (   ) sim      (    ) não 
 
O PACIENTE APRESENTA SOROLOGIA POSITIVA PARA HCV? (   ) sim      (    ) não 
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O PACIENTE PRATICOU ALGUMA ATIVIDADE FÍSICA PELO MENOS UMA VEZ POR 
SEMANA NOS ÚLTIMOS TRÊS MESES? (   ) sim      (   ) não 
 
NOS ÚLTIMOS TRÊS MESES, HOUVE HEMARTROSES ESPONTÂNEAS? 
(   ) não      (   ) sim. Quantas? _______ 
 
NOS ÚLTIMOS TRÊS MESES, HOUVE ALGUMA INTERCORRÊNCIA CLÍNICA GRAVE? 
(   ) sim      (   ) não 
 
EM CASO AFIRMATIVO, MARQUE TODAS AS INTERCORRÊNCIAS:  
(   ) internação      (   ) cirurgia    
(   ) hemorragia do sistema nervoso central   (   ) hemorragia digestiva 
(   ) traumatismo (craniano, torácico, abdominal ou politrauma) 
(   ) endoscopia/ colonoscopia   
(   ) procedimento ortopédico (artrocentese ou sinoviortese) 
(   ) outra. Qual? ______________________________ 
 
EXISTEM OUTRAS PESSOAS NA FAMÍLIA COM HEMOFILIA? 
(   ) sim (   ) não (   ) não sabe 
 
SE EXISTEM FAMILIARES COM HEMOFILIA, ALGUM ESTÁ EM PROFILAXIA?  
(   ) sim (   ) não (   ) não sabe 
 
 

ASPECTOS TERAPÊUTICOS 
 
O PACIENTE É O RESPONSÁVEL PELAS INFUSÕES DE FATOR? (   ) sim    (   ) não 
 
SE NÃO É O PACIENTE, QUEM FAZ AS INFUSÕES? 
(   ) pai/mãe   (   ) avô/avó   (   ) irmão/irmã   
(    ) esposa   (   ) outro parente  (   ) sem parentesco 
MÊS E ANO DO INÍCIO DA PROFILAXIA: ____________________ 
 
DOSE DE FATOR PRESCRITA PARA CADA DOSE PROFILÁTICA:  ___________________ 
 
NÚMERO DE DOSES PRESCRITAS POR SEMANA: (   ) 1        (   ) 2       (   ) 3 
 
HOUVE MUDANÇA NO ESQUEMA DA PROFILAXIA NOS ÚLTIMOS 3 MESES? 
(   ) nâo    (   ) sim: ____________________________________________________________  
 
O PACIENTE POSSUI DIÁRIO DE INFUSÕES DA PROFILAXIA? (   ) sim      (   ) não 
 
O PACIENTE FEZ FISIOTERAPIA NOS ÚLTIMOS 3 MESES? (   ) sim      (   ) não 
 
DISPENSAÇÕES DE CONCENTRADO DE FATOR PELA FARMÁCIA DO CENTRO DE 
TRATAMENTO NOS ÚLTIMOS 4 MESES: 
DATA: _____________________ QUANTIDADE EM UNIDADES: __________________ 
DATA: _____________________ QUANTIDADE EM UNIDADES: __________________ 
DATA: _____________________ QUANTIDADE EM UNIDADES: __________________ 
DATA: _____________________ QUANTIDADE EM UNIDADES: __________________ 
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PREENCHA AS QUESTÕES SEGUINTES APENAS SE O PACIENTE NÃO FOR O 

RESPONSÁVEL PELA PROFILAXIA. 

 
DADOS DO RESPONSÁVEL PELA PROFILAXIA 

 
SEXO: (   ) feminino      (   ) masculino             IDADE: ______ 
 
PARENTESCO COM O PACIENTE: 
(   ) pai/mãe   (   ) avô/avó   (   ) irmão/irmã   
(   ) esposa   (   ) outro: ____________      (   ) sem parentesco 
 
SITUAÇÃO CONJUGAL: 
(   ) solteiro     (   ) casado      (   ) separado/ divorciado      (   ) viúvo 
 
ESCOLARIDADE:  
(   ) pós-graduação                 (   ) superior completo              (   ) superior incompleto 
(   ) ensino médio completo    (   ) ensino médio incompleto   (   ) fundamental completo 
(   ) fundamental incompleto   (   ) nenhuma 
 
OCUPAÇÕES: 
(   ) estudante    (   ) empregador  (   ) trabalhador formal  
(   ) trabalhador informal  (   ) aposentado por tempo de serviço     
(   ) aposentado por invalidez (   ) desempregado  (   ) outra:_____________ 
 
 
 
 
 
 
 
 

ESCALA VISUAL DE ADESÃO GLOBAL À PROFILAXIA 
 
 
 

Pense na prescrição da profilaxia fornecida pelo centro de tratamento (quantidade de 
fator que deve ser usada por dose, número de doses que devem ser usadas por semana, dias 
da semana e horário em que as infusões devem ser feitas). Quanto ao modo como vem 
cumprindo a programação da profilaxia, nos últimos três meses você:  

 
 
 

NUNCA 

SEGUIU A 

PRESCRIÇÃO 

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 

SEMPRE 

SEGUIU A 

PRESCRIÇÃO 
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VERITAS – Pro 

 

  O manejo da hemofilia é uma tarefa desafiadora. As perguntas abaixo são 

sobre como você lida com a hemofilia e a profilaxia. Nós gostaríamos de ter uma idéia de 

quantas vezes você fez cada uma dessas coisas nos últimos três meses. Não existem 

respostas certas ou erradas. O mais importante é que você responda a cada pergunta da 

forma mais sincera possível. Por favor, responda a cada questão, utilizando a seguinte escala: 

 

SEMPRE: toda hora, 100% das vezes. 

FREQUENTEMENTE: na maioria das vezes; pelo menos em 75% das vezes. 

ÀS VEZES: de vez em quando; pelo menos metade das vezes. 

RARAMENTE: quase nunca; 25% das vezes. 

NUNCA: de modo nenhum. 

 

ROTINA 

 

1 - Eu faço as infusões da profilaxia nos dias programados. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

2 - Eu faço as infusões de fator o número de vezes recomendado por semana. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

3 - Eu faço as infusões da profilaxia pela manhã, como recomendado. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

4 - Eu faço as infusões de acordo com a programação fornecida pelo centro de tratamento. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 
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DOSAGEM 

 

 

5 – Eu uso nas infusões a dose recomendada pelo médico. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

6 – Eu aplico uma dose menor do que a prescrita. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

7 – Eu aumento ou diminuo a dose sem telefonar para o centro de tratamento. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

8 – Eu uso o número correto de frascos de fator para a dose total recomendada para mim. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

 

 

PLANEJAMENTO 

 

 

9 – Eu planejo com antecedência. Então, eu tenho fator suficiente em casa. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

10 – Eu acompanho de perto o quanto de fator e suprimentos (seringas, agulhas e curativos) 

eu tenho em casa. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

11 – Eu fico sem fator e sem suprimentos antes de pedir mais. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

12 – Eu tenho um sistema para manter o controle da quantidade de fator e suprimentos em 

casa. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 
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LEMBRANÇA 

 

 

13 – Eu me esqueço de fazer as infusões da profilaxia. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

14 – Lembrar de fazer a profilaxia é difícil. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

15 – Eu me lembro de fazer a infusão conforme o esquema prescrito pelo centro de 

tratamento. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

16 – Eu perco infusões recomendadas porque me esqueço delas.  

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

 

 

OMISSÃO 

 

 

17 – Eu deixo de aplicar doses da profilaxia. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

18 – Eu escolho fazer as infusões com menos frequência que o prescrito. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

19 – Se for inconveniente, eu deixo de fazer a infusão naquele dia. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

20 – Eu perco doses recomendadas porque eu deixo de aplicá-las. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 
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COMUNICAÇÃO 

 

21 – Eu telefono para o centro de tratamento quando eu tenho dúvidas sobre a hemofilia ou 

sobre o tratamento. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

22 – Eu telefono para o centro de tratamento quanto tenho problemas de saúde relacionados 

à hemofilia ou quando ocorrem alterações.  

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

23 – Eu mesmo tomo as decisões sobre o tratamento em vez de telefonar para o centro de 

tratamento. 

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 

 

24 – Eu telefono para o centro de tratamento antes de intervenções médicas como extrações 

dentárias, colonoscopias, consultas de emergência ou internações hospitalares.  

(   ) Sempre     (   ) Frequentemente     (   ) Às vezes     (   ) Raramente     (   ) Nunca 
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APÊNDICE B - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO 

(PACIENTE ADULTO) 

 

Você está sendo convidado como voluntário para participar da pesquisa “ADESÃO À 

PROFILAXIA EM PORTADORES DE HEMOFILIA: VALIDAÇÃO TRANSCULTURAL DA 

VERSÃO BRASILEIRA DO VERITAS-PRO”. Neste trabalho, pretendemos criar uma versão 
brasileira do questionário VERITAS-Pro, que foi feito nos Estados Unidos, e serve para avaliar 
a adesão dos portadores de hemofilia à profilaxia. Para isso, precisamos verificar se as 
palavras usadas na nossa tradução estão adequadas para a cultura brasileira e se os termos 
traduzidos permitem o entendimento correto do que está sendo perguntado. O motivo que nos 
leva a estudar esse assunto é a necessidade de que o paciente tenha boa adesão à profilaxia 
para que os sangramentos articulares sejam evitados, e que os profissionais de saúde tenham 
um método capaz de identificar os problemas que dificultam a realização desse tipo de 
tratamento.    

Para esta pesquisa adotaremos os seguintes procedimentos: em uma de suas visitas 
ao hemocentro (seja para consulta, realização de exames, para buscar fator ou devolver os 
frascos usados), uma das pesquisadoras fará uma pequena entrevista com você. Em seguida, 
você será deixado à vontade em uma das salas do hemocentro para responder a um 
questionário sobre profilaxia; se você permitir, seus dados clínicos e o consumo de fator de 
coagulação nos últimos meses serão obtidos do seu prontuário. Caso você esteja com um 
acompanhante que conviva com você no dia a dia, e se você autorizar, ele também será 
convidado a responder o mesmo questionário, como observador do seu tratamento. 

Os métodos usados nessa pesquisa apresentam risco mínimo para o participante, ou 
seja, o mesmo risco existente em atividades rotineiras como ler, conversar etc. Entretanto o 
preenchimento desse questionário poderá causar cansaço, desconforto pelo tempo gasto ou 
pela lembrança de alguma situação desgastante já vivida. Para diminuir esses riscos, será 
garantido a você um local tranquilo, onde poderá responder às perguntas, assim também 
como interromper o preenchimento, se achar necessário, e recomeçar quando quiser. Não é 
previsto que você tenha nenhuma despesa ao participar dessa pesquisa, como transporte ou 
alimentação, pois aproveitaremos suas vindas ao hemocentro para a realização do trabalho 
e, no total, é estimado que a entrevista e o preenchimento do questionário durem apenas de 
15 a 20 minutos. Apesar disso, se você puder comprovar que a pesquisa lhe causou algum 
dano, terá assegurado o direito à indenização pelas pesquisadoras. 

Em sua próxima visita ao hemocentro, pediremos que você responda mais uma vez o 
mesmo questionário. O objetivo da repetição é saber se as respostas podem mudar com o 
tempo. 

Para participar desta pesquisa, você deverá assinar esse termo de consentimento. 
Você não terá nenhum custo, nem receberá qualquer vantagem financeira. Você será 
esclarecido em qualquer aspecto que desejar e estará livre para participar ou se recusar. Você 
poderá retirar o consentimento ou interromper a sua participação a qualquer momento. A sua 
participação é voluntária e a recusa em participar não acarretará qualquer penalidade ou 
modificação na forma em que é atendido pelas pesquisadoras que irão tratar a sua identidade 
com padrões profissionais de sigilo. Você não será identificado em nenhuma publicação.  

Essa pesquisa nos ajudará a construir uma versão brasileira do questionário 
VERITAS-Pro, para com ela avaliar se alguma mudança é necessária para que a profilaxia 
seja realizada de forma adequada nos portadores de hemofilia. Os resultados finais estarão à 
sua disposição. Seu nome ou o material que indique sua participação não será liberado sem 
sua permissão. Os dados e instrumentos utilizados na pesquisa ficarão arquivados com a 
pesquisadora responsável por um período de 5 anos, e após esse tempo serão destruídos.  
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Este termo de consentimento encontra-se impresso em duas vias, sendo que uma será 
arquivada pela pesquisadora responsável, e a outra será entregue a você.  

 
 
Eu, __________________________________________________, portador do 

documento de identidade _______________________, fui informado dos objetivos da 
presente pesquisa, de maneira clara e detalhada e esclareci minhas dúvidas. Sei que a 
qualquer momento poderei solicitar novas informações, e poderei modificar a decisão de 
participar se assim o desejar. Declaro que concordo em participar dessa pesquisa, que recebi 
o termo de assentimento e me foi dada a oportunidade de ler e esclarecer as minhas dúvidas. 
 

Local e data: ______________________________________________________________ 

Assinatura do paciente:______________________________________________________ 

Assinatura da pesquisadora: __________________________________________________  

Em caso de dúvidas, com respeito aos aspectos éticos desta pesquisa, você poderá consultar: 
 
CEP - Comitê de Ética em Pesquisa - HEMOMINAS 
Alameda Ezequiel Dias, 321 – Santa Efigênia – Belo Horizonte - Minas Gerais 
CEP 30130-110 
Telefone: (31) 3768-4587 / E-mail: cep@hemominas.mg.gov.br 
 
Pesquisadora responsável: Adriana Ferreira 
Rua Barão Cataguases, s/n°, Juiz de Fora – MG 
Telefone: (32) 3257-3126/ E-mail: adriana.ferreira@hemominas.mg.gov.br 
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APÊNDICE C - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO 

(RESPONSÁVEL POR PACIENTE MENOR) 
 

Você e o menor ________________________________________________ sob sua 
responsabilidade estão sendo convidados como voluntários a participarem da pesquisa 
“ADESÃO À PROFILAXIA EM PORTADORES DE HEMOFILIA: VALIDAÇÃO 

TRANSCULTURAL DA VERSÃO BRASILEIRA DO VERITAS-PRO”. Neste trabalho, 
pretendemos criar uma versão brasileira do questionário VERITAS-Pro, que foi feito nos 
Estados Unidos, e serve para avaliar a adesão dos portadores de hemofilia à profilaxia. Para 
isso, precisamos verificar se as palavras usadas na nossa tradução estão adequadas para a 
cultura brasileira e se os termos traduzidos permitem o entendimento correto do que está 
sendo perguntado. O motivo que nos leva a estudar esse assunto é a necessidade de que o 
paciente tenha boa adesão à profilaxia para que os sangramentos articulares sejam evitados, 
e que os profissionais de saúde tenham um método capaz de identificar os problemas que 
dificultam a realização desse tipo de tratamento.    

Para esta pesquisa adotaremos os seguintes procedimentos: em uma de suas visitas 
ao hemocentro (seja para consulta, realização de exames, para buscar fator ou devolver os 
frascos usados), uma das pesquisadoras fará uma pequena entrevista com você. Em seguida, 
você será deixado à vontade em uma das salas do hemocentro para responder a um 
questionário sobre a profilaxia do paciente pelo qual você é responsável; se você permitir, os 
dados clínicos e o consumo de fator de coagulação nos últimos meses serão obtidos do 
prontuário dele. Caso o paciente tenha 12 anos ou mais, se ele concordar e se você autorizar, 
ele também será convidado a responder o mesmo questionário, como observador de seu 
tratamento. 

Os métodos usados nessa pesquisa apresentam risco mínimo para o participante, ou 
seja, o mesmo risco existente em atividades rotineiras como ler, conversar etc. Entretanto o 
preenchimento desse questionário poderá causar cansaço, desconforto pelo tempo gasto ou 
pela lembrança de alguma situação desgastante já vivida. Para diminuir esses riscos, será 
garantido a você(s) um local tranquilo, onde você(s) poderá (poderão) responder às 
perguntas, assim também como interromper o preenchimento, se achar(em) necessário, e 
recomeçar(em) quando quiser(em). Não é previsto que você(s) tenha(m) nenhuma despesa 
ao participar(em) dessa pesquisa, como transporte ou alimentação, pois aproveitaremos suas 
vindas ao hemocentro para a realização do trabalho e, no total, é estimado que a entrevista e 
o preenchimento do questionário durem apenas de 15 a 20 minutos. Apesar disso, se você(s) 
puder(em) comprovar que a pesquisa lhe(s) causou algum dano, terá (terão) assegurado o 
direito à indenização pelas pesquisadoras. 

Em sua próxima visita ao hemocentro, pediremos que você responda mais uma vez o 
mesmo questionário. O objetivo da repetição é saber se as respostas podem mudar com o 
tempo.  

Para participar (em) desta pesquisa, você deverá assinar esse termo de 
consentimento. Você e o menor sob sua responsabilidade não terão nenhum custo, nem 
receberão qualquer vantagem financeira. Vocês serão esclarecidos em qualquer aspecto que 
desejarem e estarão livres para participar ou se recusar. Você poderá retirar o consentimento 
ou interromper a sua participação ou a do menor a qualquer momento. A participação é 
voluntária e a recusa em participar não acarretará qualquer penalidade ou modificação na 
forma em que o paciente é atendido pelas pesquisadoras que irão tratar a suas identidades 
com padrões profissionais de sigilo. Vocês não serão identificados em nenhuma publicação. 
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Essa pesquisa nos ajudará a construir uma versão brasileira do questionário 
VERITAS-Pro, para com ela avaliar se alguma mudança é necessária para que a profilaxia 
seja realizada de forma adequada nos portadores de hemofilia. Os resultados finais estarão à 
sua disposição. Seu nome ou o material que indique sua participação não será liberado sem 
a sua permissão. Os dados e instrumentos utilizados na pesquisa ficarão arquivados com a 
pesquisadora responsável por um período de 5 anos, e após esse tempo serão destruídos.  

Este termo de consentimento encontra-se impresso em duas vias, sendo que uma será 
arquivada pela pesquisadora responsável, e a outra será entregue a você. 

 

 

 

Eu, _____________________________________________, portador(a) do 
documento de identidade________________________________, responsável pelo menor 
________________________________________________, fui informado(a) dos objetivos 
do presente estudo de maneira clara e detalhada e esclareci minhas dúvidas. Sei que a 
qualquer momento poderei solicitar novas informações e modificar a decisão do menor sob 
minha responsabilidade de participar, se assim o desejar. Recebi uma cópia deste termo de 
consentimento livre e esclarecido e me foi dada a oportunidade de ler e esclarecer as minhas 
dúvidas. 

 

 

Local e data: ______________________________________________________________ 

Assinatura do responsável: ___________________________________________________ 

Assinatura da pesquisadora: __________________________________________________  

 

 

Em caso de dúvidas, com respeito aos aspectos éticos desta pesquisa, você poderá consultar: 
 
CEP - Comitê de Ética em Pesquisa - HEMOMINAS 
Alameda Ezequiel Dias, 321 – Santa Efigênia – Belo Horizonte - Minas Gerais 
CEP 30130-110 
Telefone: (31) 3768-4587 / E-mail: cep@hemominas.mg.gov.br 
 
Pesquisadora responsável: Adriana Ferreira 
Rua Barão Cataguases, s/n°, Juiz de Fora – MG 
Telefone: (32) 3257-3126/ E-mail: adriana.ferreira@hemominas.mg.gov.br 
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APÊNDICE D - TERMO DE ASSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO  

(PACIENTE CRIANÇA OU ADOLESCENTE) 
 

Você está sendo convidado como voluntário a participar da pesquisa “ADESÃO À 

PROFILAXIA EM PORTADORES DE HEMOFILIA: VALIDAÇÃO TRANSCULTURAL DA 

VERSÃO BRASILEIRA DO VERITAS-PRO”. Neste trabalho, pretendemos criar uma versão 
brasileira do questionário VERITAS-Pro, que foi feito nos Estados Unidos, e serve para avaliar 
se os portadores de hemofilia fazem a profilaxia como o médico prescreve. Para isso, 
precisamos verificar se as palavras usadas na nossa tradução estão adequadas para a cultura 
brasileira e se os termos traduzidos permitem o entender o que está sendo perguntado. O 
motivo que nos leva a estudar esse assunto é a necessidade de que o paciente faça a 
profilaxia da maneira correta para que os sangramentos articulares sejam evitados, e que os 
profissionais de saúde tenham um método capaz de identificar os problemas que dificultam a 
realização desse tipo de tratamento 

Essa pesquisa vai ser feita desse modo: quando você vier ao hemocentro (seja para 
consulta, realização de exames, para buscar fator ou devolver os frascos usados), uma das 
pesquisadoras fará uma pequena entrevista com o seu responsável. Em seguida, você será 
deixado à vontade em uma das salas do hemocentro para responder a um questionário sobre 
a sua profilaxia; se você concordar e seu responsável autorizar, seus dados clínicos e o 
consumo de fator de coagulação nos últimos meses serão obtidos do seu prontuário. O 
responsável por você também será convidado a responder o mesmo questionário. 

Os métodos usados nessa pesquisa apresentam risco mínimo para o participante, ou 
seja, o mesmo risco existente em atividades como ler, conversar etc. Entretanto o 
preenchimento desse questionário poderá causar cansaço, desconforto pelo tempo gasto ou 
pela lembrança de alguma situação ruim que você viveu. Para diminuir esses riscos, será 
garantido a você um local tranquilo, onde você poderá responder às perguntas. Você poderá 
parar de preencher, se achar necessário, e recomeçar quando quiser. Não é esperado que 
você tenha nenhuma despesa ao participar dessa pesquisa, como transporte ou alimentação, 
pois aproveitaremos suas vindas ao hemocentro para a realização do trabalho e, no total, a 
entrevista e o preenchimento do questionário devem durar apenas de 15-20 minutos. Apesar 
disso, se você puder comprovar que a pesquisa lhe causou algum prejuízo, será indenizado 
pelas pesquisadoras. 
 Em sua próxima visita ao hemocentro, pediremos que você responda mais uma vez o 
mesmo questionário. O objetivo da repetição é saber se as respostas podem mudar com o 
tempo. 
 Para participar desta pesquisa, o responsável por você deverá autorizar por escrito. 
Você não terá nenhum custo e não receberá dinheiro. As pesquisadoras explicarão qualquer 
dúvida que você tiver e você estará livre para participar ou não. Se não quiser participar, nada 
vai mudar na maneira como você é atendido pelas pesquisadoras. Seus dados vão ser 
guardados e você não será identificado em nenhuma publicação.  

Essa pesquisa vai nos ajudar a construir uma versão brasileira do questionário 
VERITAS-Pro, para com ela avaliar se alguma mudança é necessária para que a profilaxia 
seja realizada de forma correta nos portadores de hemofilia. Os resultados finais estarão à 
sua disposição. Seu nome ou o material que indique sua participação não será liberado sem 
a sua permissão e a do seu responsável. O material usado na pesquisa ficará arquivado com 
a pesquisadora responsável por um período de 5 anos, e após esse tempo será destruído. 
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Este termo de assentimento foi impresso em duas vias, sendo que uma será arquivada 
pela pesquisadora responsável, e a outra será entregue a você. 

 

 

Eu, __________________________________________________, portador do 
documento de identidade ____________________, fui informado dos objetivos dessa 
pesquisa, de maneira clara e detalhada e esclareci minhas dúvidas. Sei que a qualquer 
momento poderei solicitar novas informações, e o meu responsável poderá modificar a 
decisão de participar se assim o desejar. Tendo o consentimento do meu responsável já 
assinado, declaro que concordo em participar dessa pesquisa e que recebi o termo de 
assentimento e me foi dada a oportunidade de ler e esclarecer as minhas dúvidas. 

 

Local e data: _________________________________________________________ 

Assinatura do menor: __________________________________________________ 

Assinatura da pesquisadora: ______________________________________________ 

 

 

Em caso de dúvidas, com respeito aos aspectos éticos desta pesquisa, você poderá consultar: 
 
CEP - Comitê de Ética em Pesquisa - HEMOMINAS 
Alameda Ezequiel Dias, 321 – Santa Efigênia – Belo Horizonte - Minas Gerais 
CEP 30130-110 
Telefone: (31) 3768-4587 / E-mail: cep@hemominas.mg.gov.br 
 
Pesquisador responsável: Adriana Ferreira 
Rua Barão Cataguases, s/n°, Juiz de Fora – MG 
Telefone: (32) 3257-3126/ E-mail: adriana.ferreira@hemominas.mg.gov.br 
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ANEXO A - DECLARAÇÃO DE TRADUTOR NATIVO 
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ANEXO B - DIÁRIO PESSOAL DE INFUSÃO 
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ANEXO C - PARECER DO COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA 
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ANEXO D - LICENÇA PARA UTILIZAÇÃO DO QUESTIONÁRIO VERITAS-Pro 
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