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APRESENTACAO

O Programa de Atencao as Pessoas com Hemofilia e outas Doencas Hemorragicas
Hereditarias do Ministério da Satide (MS) vem, desde a sua criacdo na década de
80, buscando aprimorar a assisténcia aos pacientes como coagulopatias, tendo
como base a busca de dados e informagoes mais fidedignos para o processo de
tomada de decis3o.

Desde o ano de 2009, os dados sio coletados no Sistema Hemovida Web —
Coagulopatias. Este sistema possibilitou o registro, o armazenamento e o
processamento atualizado e seguro dos dados dos pacientes com coagulopatias
e sua sistematizagdo, andlise e disponibiliza¢gdo por meio da publica¢do do Perfil
das Coagulopatias Hereditarias no Brasil.

Nesta edi¢do, com os dados de 2016, continuamos a reforgar o historico de
evolucdo da coleta de dados e informagoes para gestdo do Programa Nacional
das Coagulopatias Hereditarias no Brasil com melhoria dos indicadores de
diagnostico, tratamento e vigilancia, além de resultados preliminares sobre a
implantagdo de novas ag¢des, tais como profilaxia e imunotolerancia.

O aprimoramento desse processo deve ser constante e a publicac¢do se reflete
como instrumento de apoio no fortalecimento na transparéncia das a¢gdes com a
sociedade e para os gestores, pesquisadores, profissionais de satide e conselheiros
de satde envolvidos com a tematica de atengdo aos pacientes com coagulopatias
hereditarias.

A melhoria continua desse processo depende do envolvimento dos estados
representados pelos respectivos centros de tratamento, pois é por meio do registro
das informagdes que esse processo vem gradativamente se consolidando, além
do aprimoramento deste perfil de pacientes ano a ano.

Coordenacio-Geral de Sangue e Hemoderivados,
Ministério da Saude



INTRODUCAO

Para a qualificagdo do processo de gestdo do Programa de Atencdo as Pessoas com
Hemofilia e outras Doengas Hemorragicas Hereditarias e para o aperfeicoamento
da atengdo aos pacientes assistidos por este programa, o Ministério da Satde
vem disponibilizando, a cada ano, dados e informacdes sobre o Perfil das
Coagulopatias Hereditarias no Brasil.

Assim, tendo como fonte de informacao o Sistema Hemovida Web Coagulopatias,
a presente publicacio objetiva sistematizar os dados sobre as coagulopatias
hereditarias no Brasil, referentes ao ano de 2016. A organizacdo deste perfil se
baseou na Matriz de Indicadores de Desempenho do Programa de Atencdo as
Pessoas com Hemofilia e outras Doengas Hemorragicas Hereditarias, construida
no momento da concep¢io do Hemovida Web — Coagulopatias e baseada na
metodologia de construc¢do de indicadores da Rede Interagencial de Informagées
para a Satude (Ripsa), além de inclusio de novas analises referente a doenca de
von Willebrand, e neste ano a distin¢io das informacio as doencas raras.

A sistematizac¢do desses dados possibilitam que tanto o nivel federal quanto as
unidades federadas (UFs) realizem o monitoramento e a analise dos dados do
sistema, contribuindo para o alcance da melhoria da atencdo a esses pacientes.

As variaveis para o cilculo de indicadores e as ferramentas de extragdo de dados
estdo disponiveis no sistema, proporcionando ao MS e as UFs o monitoramento
constante da gestdo nacional e local do programa, respectivamente. Tal pratica
contribui para a mensurag¢do dos resultados, efeitos e impactos obtidos,
tomando-se como referéncia os critérios de eficiéncia e efetividade, t3o necessarios
no monitoramento e na avaliacio de programas governamentais.

A extragdo dos dados constante neste documento foi realizada em margo de
2017, considerando o fechamento dos dados anual de 2016. Portanto, qualquer
ajuste realizado apds a referida extracio serd considerado nas futuras extracdes de
dados, como, por exemplo, a exclusio de pacientes duplicados e a transferéncia
de pacientes entre UFs, entre outras atualiza¢des.

Neste perfil, introduzimos uma inovagao que foi a separa¢do do grupo das
“Coagulopatias hereditarias raras” como grupo especifico, detalhado no quinto
capitulo. Nas edi¢bes passadas, este se encontrava dentro do grupo das “Outras
coagulopatias hereditarias e demais transtornos hemorragicos”. Este perfil
estd estruturado em 13 capitulos. O primeiro introduz o tema e apresenta a
metodologia utilizada. O segundo apresenta os dados sobre a prevaléncia das
coagulopatias hereditarias no Brasil, trazendo as informagdes que foram extraidas
do sistema em meados de marco de 2017, oitavo ano de utiliza¢do do sistema.



O terceiro apresenta dados especificamente relacionados as hemofilias A e B.
O quarto apresenta as analises dos pacientes com doenga de von Willebrand.
O quinto apresenta, pela primeira vez, considera¢des referente as coagulopatias
hereditarias raras. O sexto apresenta o perfil sorolégico para HIV, HBV, HCV
e HTLV nos pacientes com hemofilias A e B, doenca de von Willebrand,
coagulopatias raras e outras coagulopatias e demais transtornos hemorragicos.
O sétimo demonstra a situagdo da vacinagio dos pacientes contra hepatites A e
B. O oitavo apresenta dados da utilizagdo do Programa de Dose Domiciliar pelos
pacientes, percentual de atualizag3o no sistema da variavel peso. O nono consolida
os dados referentes ao consumo dos concentrados de fatores de coagula¢do pelos
pacientes com destaques de novas sistematiza¢des. O décimo apresenta dados
sobre a mortalidade dos pacientes, com a identifica¢io do niimero de 6bitos
registrados no sistema no ano de 2016. O décimo primeiro apresenta comparativo
dos dados de cadastro dos pacientes. O décimo segundo registra as novas
modalidades de tratamento e o décimo terceiro, e tltimo capitulo, apresenta as
consideracdes finais sobre a referida publicacio.



PREVALENCIA DAS
COAGULOPATIAS HEREDITARIAS
NO BRASIL POR DIAGNOSTICO,
SEXO E FAIXA ETARIA

Neste capitulo serd apresentado o perfil da prevaléncia das coagulopatias
hereditarias por diagnoéstico, sexo, faixa etaria, gravidade e presenca de inibidor
nos pacientes com hemofilias A e B.

Na extra¢do de dados, referente ao ano de 2016, o niimero de pacientes com
coagulopatias hereditarias no Brasil era de 24.228, dos quais 10.123 (41,78%)
correspondem a hemofilia A; 1.996 (8,24%) a hemofilia B; 7.811 (32,24%) a doenga
de von Willebrand; 1.828 (7,54%) as coagulopatias raras; e 2.470 (10,19%) a outras
coagulopatias hereditarias e aos demais transtornos hemorragicos (Tabela 1).

Tabela 1. Prevaléncia das coagulopatias hereditarias e demais transtornos
hemorragicos por diagnéstico — Brasil, 2016

2016
N° %
Hemofilia A 10.123 41,78%
Hemofilia B 1.996 8,24%
Doenca de von Willebrand 7.811 32,24%
Coagulopatias Raras 1.828 7,54%
Outras Coagulopatias Hereditarias e demais transtornos hemorréticos 2.470 10,19%
TOTAL 24.228 100,00%

Coagulopatias hereditaria

Fonte: Ministério da Satide, Coordenagao-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.

A Tabela 2 apresenta a distribui¢do percentual das coagulopatias hereditarias por
diagnéstico, segundo as regides geograficas e UFs no ano de 2016. A Regiio
Sudeste concentra 46,21% dos casos de coagulopatias do Brasil, acompanhada pela
Regido Nordeste (22,27%), Sul (18,20%), Centro-Oeste (6,59%) e Norte (6,73%).

O Estado de S3o Paulo concentra 20,13% de todas as coagulopatias do Brasil
(Tabela 2).



As deficiéncias hereditarias dos fatores I, II, V, VII, VIII, X, XI e XIII, as
deficiéncias combinadas de fatores V e VIII e deficiéncia de fatores dependentes
da vitamina K (II, VII, IX e X) sdo denominadas coagulopatias hereditarias
raras. Em 2016, no Brasil, haviam 1.828/24.228 (7,54%) pacientes com estes
transtornos, classificados, respectivamente, em: n (%): afibrinogenemia [42
(2,30%)]; hipofibrinogenemia [65 (3,56%]; deficiéncia de fator II [18 (0,98%)];
deficiéncia de fator V [191 (10,45%)]; deficiéncia de fator VII [1.054 (57,66%)];
deficiéncia de fator X [117 (6,40%)]; deficiéncia de fator XI [215 (11,76%)] ;
deficiéncia de fator XIII [67 (3,67%)]; deficiéncia combinada de fatores de V e
VIII [38 (2,08%)] e deficiéncia de fatores dependentes da vitamina K (II, VII, IX
e X) [21 (1,15%)).

Tabela 2. Prevaléncia das Coagulopatias e demais transtornos hemorragicos por unidade
federada, Brasil, 2016

Regido UF

DF
GO
MS
MT

Centro Oeste

Total

Nordeste
-
=3

Total
AC
AM
AP
PA
RO
RR
T0

Norte

Total

MG
R
SP

Sudeste

Total
PR
RS
SC

Sul

Total

Total Geral

Hemofilia A
N° %
264 2,61%
319 3,15%
93 0,92%
139 1.37%
815 8,05%
194 1,92%
557 5,50%
488 4,82%
198 1,96%
228 2,25%
589 5,82%
186 1,84%
169 1,67%
102 1.01%
271 26,78%
31 0,31%
252 2,49%
21 0,21%
410 4,05%
58 0,57%
14 0,14%
54 0,53%
840 8,30%
257 2,54%
872 8,61%
965 9,53%
2.100 20,74%
4.194 41,43%
677 6,69%
606 5,99%
280 2,77%
1.563 15,44%
10.123 100,00%

Hemofilia B
Ne %
60 3,01%
47 2,35%
16 0,80%
44 2,20%
167 8,37%
4 2,05%
101 5,06%
51 2,56%
28 1,40%
30 1,50%
122 6,11%
17 0,85%
19 0,95%
" 0,55%
420 21,04%
7 0,35%
34 1,70%
2 0,10%
93 4,66%
14 0,70%
0 0,00%
14 0,70%
164 8,22%
9% 4,71%
197 9,87%
216 10,82%
449 22,49%
956 47,90%
146 731%
89 4,46%
54 2,71%
289 14,48%
1.996 100,00%

Doenca de von Willebrand

N°
161
92
35
94
382
31
231
260
85
15
263
71
87
80
1.223

151
839
1.222
1.519
3.731
651
1.062
249
1.962

7.811

%
2,06%
1,18%
0,45%
1,20%
4,89%
0,40%
2,96%
333%
1,09%
1,47%
337%
0,91%
1,11%
1,02%
15,66%
0,04%
0,41%
0,67%
4,90%
0,20%
0,12%
0,23%
6,57%
1,93%
10,74%
15,64%
19,45%

47,77%
8,33%
13,60%
3,19%
25,12%
100,00%

Coagulopatias Raras

Ne
56
12
0
21
89
9
62
81

48
85
415
232
433
1.165
68
122
21
21

1.828

%
3,06%
0,66%
0,00%
1,15%
4,87%
0,49%
3,39%
4,43%
0,93%
1,04%
5,53%
0,82%
0,49%
0,11%
17,23%
0,05%
0,49%
0,44%
1,48%
0,05%
0,00%
0,11%
2,63%
4,65%

22,70%
12,69%
23,69%
63,73%
3,72%
6,67%
1,15%
11,54%
100,00%

Outras Coagulopatias

N°
89
12

5
37

143
18
36

100
84
56

362
19
49

3

721

2.470

Fonte: Ministério da Satde, Coordenac¢do-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.

%
3,60%
0,49%
0,20%
1,50%
5,79%
0,73%
1,46%
4,05%
3,40%
2,27%
14,66%
0,77%
1,98%
0,12%

29,43%
0,00%
0,49%
0,00%
1,54%
0,36%
0,12%
0,16%
2,67%
4,82%
10,85%
15,67%
15,22%

46,56%
5,06%
8,87%
1,62%
15,55%

100,00%

N°
630
482
149
335

1.596
293
987
980

448
1.437
308
333

5.39

TOTAL
%
2,60%
1,99%
0,61%
1,38%
6,59%
121%
4,07%
4,04%
1,70%
1,85%
5,93%
127%
137%
0,82%
22,27%
0,17%
1,40%
0,34%
3,93%
0,40%
0,11%
0,38%
6,73%
291%
10,69%
12,47%
20,13%
46,21%
6,88%
8,66%
2,66%
18,20%
100,00%



Entre as coagulopatias raras, a deficiéncia de fator VII é sabidamente a mais
prevalente, o que corrobora com os dados deste cadastro (n=1.054; 57,66% do
total das coagulopatias raras).

Classificacao 2016
No 0/0
Deficiencia de fator Il 18 0,98%
Hipofibrinogenemia deficiencia de fator | 65 3,56%
Deficiencia de fator V 191 10,45%
Deficiencia de fator VII 1.054 57,66%
Deficiencia de fator XI 215 11,76%
Deficiencia de fator XIII 67 3,67%
Afibrinogenemia deficiencia de fator | 42 2,30%
Deficiencia de fator X 17 6,40%
Deficiencia combinada de fatores V e VIII 38 2,08%
Deficiencia de fatores dependentes da vitamina K (II, VI, Ix e X) 21 1,15%
TOTAL 1.828 100,00%

Fonte: Ministério da Satide, Coordenagao-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.

Os graficos de 1 a 5 apresentam a distribui¢io da prevaléncia das hemofilias,
das coagulopatias hereditarias raras, da doenga de von Willebrand e das outras
coagulopatias e demais transtornos hemorragicos por UF.

Grafico 1. Distribui¢do da prevaléncia da hemofilia A por unidade federada —
Brasil, 2016

1500
9E5

1000 872
£77
I 606 589 goy

488, -
500 313
I Hﬂ 280 284 257 252 338 198 194 186 165 139 102 o3
58 54 31 21 14

S RJ MG PR RS PE BA CE PA GO SC DF ES AM PB MA AL Pl RN MT SE ME RO TO AC AF RR

Fonte: Ministério da Satde. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.



Grafico 2. Distribui¢io da prevaléncia da hemofilia B por unidade federada —
Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Satide. Coordenagio-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.

Grafico 3. Distribui¢do da prevaléncia da doenca de von Willebrand por
unidade federada — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Satide. Coordenagio-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.

Grafico 4. Distribui¢do da prevaléncia das coagulopatias hereditarias raras por
unidade federada — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Satde. Coordenagio-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.




Grafico 5. Distribui¢do da prevaléncia das outras coagulopatias e demais
transtornos hemorragicos por unidade federada — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Satide. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.

A Tabela 3 detalha a prevaléncia de outras doengas hemorragicas hereditarias
no Brasil referente ao ano de 2016. Uma vez que as deficiéncias de fatores de
coagulagdo, devido ao inibidor adquirido, fazem parte do diagnoéstico diferencial
das coagulopatias hereditarias, optou-se por realizar o registro destes casos.
E descrito ainda o registro de portadoras de hemofilias A e B, que podem,
eventualmente, na dependéncia dos niveis de fator residual necessitar do uso de
infusdo de concentrados de fator deficiente.

Embora as deficiéncias de fator XII, pré-calicreina e cininogénio de alto peso
molecular n3o estejam associadas com quadro clinico hemorragico, optou-se
por descrevé-las por constituirem diagnoéstico diferencial das coagulopatias em
fungdo do prolongamento do tempo de tromboplastina parcial ativado presente
nessas condi¢oes (Tabela 3).
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Considerando-se todos os tipos de coagulopatias hereditarias, 67,41% dos
pacientes s3o do sexo masculino e 32,59% do sexo feminino. Como esperado,
com relacio as hemofilias A e B, 98,39% e 97,34% dos pacientes s3o do sexo
masculino; na doenca de von Willebrand, a maioria dos pacientes (66,27%) é do
sexo feminino; nas coagulopatias hereditarias raras 50,66% s3o do sexo feminino
e nas outras coagulopatias e demais transtornos hemorragicos a maioria (63,98%)
também é do sexo feminino. Assim, exceto pelas hemofilias, a maioria das
coagulopatias é mais prevalente na populagdo de sexo feminino.

A maior parte deste percentual de registro de mulheres com hemofilia A e B
provavelmente representa portadoras de hemofilia com baixo nivel de fator VIII
ou IX. A variavel portadora de hemofilia A e portadora de hemofilia B (Tabela 3) foi
incluida posteriormente no sistema e discrimina, assim, de forma mais fidedigna,
a condicdo de portadora destas mulheres. Entretanto, acredita-se que a maior
parte dos diagnodsticos de hemofilia em mulher, descritas na Tabela 4, refere-se
a condigdo de portadora, cujo diagnéstico nio foi atualizado pelos Centros de
Tratamento ap6s inclusdo da variavel “portadora de hemofilia” no sistema.

Tabela 4. Prevaléncia das coagulopatias e demais transtornos hemorragicos
por sexo — Brasil, 2016

. . Masculino Feminino Total
Coagulopatias hereditaria
N° % N° % N° %

Hemofilia A 9.960 98,39% 163 1,61% 10.123 100,00%
Hemofilia B 1.943 97,34% 53 2,66% 1.996 100,00%
Doenca de von Willebrand 2.635 33,73% 5.176 66,27% 7.811 100,00%
Coagulopatias raras 902 49,34% 926 50,66% 1.828 100,00%
Outras coagulopatias hereditarias e demais
e e e 893 36,15% 1.577 63,85% 2.470 100,00%

TOTAL 16.333 67,41% 7.895 32,59% 24.228 100,00%

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagao-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.



No que se refere a analise dos pacientes por faixa etiria, a maior prevaléncia
ocorre na faixa etaria de 20-29 anos, que corresponde a 22,05% dos casos de
coagulopatias no Brasil, em 2016. Entretanto, ainda ha registros incompletos no
sistema com rela¢do a idade de 103 individuos (0,43%), demonstrando que existe
incompletude dos dados no cadastro de pacientes, embora apresentem redugio
gradativa ao longo dos anos (Tabela 5, Grafico 6).

Tabela 5. Prevaléncia das coagulopatias hereditarias e demais transtornos
hemorragicos por faixa etdria — Brasil, 2016

Hemofilia Hemofilia Outras
A B DOENCA coagulopatias

Faixa © Coagulopatias

ixe - % DE VON % % %  Total %
oo D % guands * wimo e * °

Vi de fator IX hemorragicos

<Tano 28 028% 8 0,40% 3 0,04% 4 0,22% 1 004% 44 0,18%
ladanos 526 520% 95  481% 103 132% 56 3,06% 39 158% 820  3,38%
Saganos 874  863% 169 847% 410 5,25% 156 8,53% 121 490% 1730 | 7,14%
10414 958 946% 193 9,67% 575 7,36% 178 9,74% 205 830% 2109  8,70%
bals 1108 1095% 253 1268% 864 11,06% 230 12,58% 247 10,00% 2702 11,15%
20229 2247 2220% 443 2219% 175  22,48% 346 18,93% 550 22,27% 5342 22,05%
30439 1856 1833% 339 1698%  1.536  19,66% 287 15,70% 428 17,33% 4446  18,35%
40449 1471 1157% 214 1072% 1035 13.25% 185 10,12% 310 12,55% 2915  12,03%
20459 718 7,09% 153 7,67% 794 10,17% 160 8,75% 248 10,04% 2073 | 856%
220‘169 368 | 3,64% 77 3,86% 434 5,56% 116 6,35% 141 571%  1.136 | 4,69%
10a79 45 1,43% 31 1,55% 186 2,38% 63 3,45% % 389% 521 | 2,15%
EI6R 43% 55% ,38% ,45% ,89% ,15%
gg;’;‘” 86 0,85% 18 0,90% 93 1,19% 40 2,19% 50 2,02% 287 1,18%
. 38 038% 2 0,10% 2 0,28% 7 0,38% 34 138% 103 043%
dotal 40423 100% 199  100% 7811 100% 1.828 100% 2.470 100% 24228  100%

Fonte: Ministério da Satde, Coordenagio-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.

Grafico 6. Distribuicdo da prevaléncia das coagulopatias hereditdrias e demais
transtornos hemorragicos, por faixa etria — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Satide. Coordenagao-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.



PREVALENCIA DAS
HEMOFILIAS, GRAVIDADE E
PRESENCA DE INIBIDOR

Estima-se que a prevaléncia das hemofilias A e B é de 1:5.000 a 1:10.000 e
1:35.000 a 1:50.000 nascimentos masculinos, respectivamente. Levando-se em
consideracdo os dados do Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica (IBGE), o
Brasil possuia populagio masculina de 101.726.102 individuos em 2016.

Com base na referida populacio e considerando a prevaléncia das hemofilias
A em 2016, o coeficiente se manteve 1,0 no ano de 2016, como no ano anterior
(Tabela 6).

Ressalta-se que nem todas as UFs apresentaram o mesmo coeficiente. O Distrito
Federal (DF) e os estados de Alagoas (AL), Paraiba (PB), Pernambuco (PE), Piaui
(PI), Ceara (CE), Amazonas (AM), Espirito Santo (ES), Rio de Janeiro (R]), Parana
(PR) e Rio Grande do Sul (RS) apresentaram valores superiores a prevaléncia
esperada, variando de 1,9/10.000 homens (DF), 1,3/10.000 homens (PE e ES),
1,2/10.000 homens (AL, AM, PI, R], PB e PR) a 1,1/10.000 homens (CE e RS).
Os estados de Maranhio, Amapa, Rondonia e Roraima apresentaram os valores
mais baixos, que variaram entre 0,5 e 0,6/10.000 homens (Tabela 6).

Cabe salientar que houve aumento do coeficiente de prevaléncia das hemofilias
de 2015 para 2016 nos estados do Goias de 0,9 para 1,0; Paraiba de 1,1 para 1,2;
Para de 0,9 para 1,0 e S3o Paulo de 0,9 para 1,0. Ocorreu reducio do coeficiente
de 2015 para 2016 no estado do Amazonas de 1,3 para 1,2.



Tabela 6. Prevaléncia e coeficiente de prevaléncia da hemofilia A na popula¢io
masculina por unidade federada, regido e Brasil, 2016

Regido UF Populacdo Masculina Hemﬁﬂ“‘a A Hemofilia A /10.000 homens
DF 1.409.671 264 1.9
GO 3.350.997 319 1,0
Centro Oeste
MS 1.344.770 93 0,7
MT 1.690.337 139 08
Total 7.795.775 815 1,0
AL 1.632.243 194 1,2
BA 7.543.808 557 0,7
CE 4.388.969 488 11
MA 3.438.946 198 0,6
Nordeste PB 1.937.644 228 1,2
PE 4.557.074 589 13
PI 1.568.477 186 1,2
RN 1.711.338 169 1,0
SE 1.106.632 102 09
Total 27.885.131 271 1,0
AC 411.880 31 08
AM 2.020.370 252 1,2
AP 394.366 21 0,5
Norte PA 4.197.672 410 1,0
RO 910.942 58 0,6
RR 263.544 14 0,5
T0 777.108 54 0,7
Total 8.975.882 840 09
ES 1.982.619 257 13
MG 10.438.471 872 0,8
Sudeste
RJ 8.056.070 965 1,2
SP 22.035.880 2.100 1,0
Total 42.513.040 4.194 1,0
PR 5.553.552 677 1,2
Sul RS 5.537.156 606 11
SC 3.465.566 280 08
Total 14.556.274 1.563 11
Total Geral 101.726.102 10.123 1,0

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagio-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.



A Tabela 7 apresenta o coeficiente de prevaléncia da hemofilia B por UF,
demonstrando que, no total do Pais, a prevaléncia atingiu 0,7 por 35.000
nascimentos masculinos, mantendo-se constante em relagao ao ano de 2015.

O Distrito Federal e o Espirito Santo apresentaram valores superiores a prevaléncia
esperada, de 1,5/35.000 e 1,7/35.000 homens, respectivamente. Alguns estados
apresentaram aumento do coeficiente de 2015 para 2016: Alagoas de 0,8 para
0,9; Bahia de 0,4 para 0,5; Piaui de 0,3 para 0,4 e Para de 0,7 para 0,8. Ocorreu
redugdo do coeficiente de 2015 para 2016 no estado do Pernambuco de 1,0 para
0,9. O estado de Roraima n3o registrou paciente com hemofilia B, tal como nos
anos anteriores.

No que se refere a prevaléncia da hemofilia B, € possivel que haja um sub-registro/
subdiagnéstico. Estima-se que esse sub-registro seja de aproximadamente
30%. Entretanto, é possivel que isto seja, em parte, devido ao ponto de corte da
prevaléncia da hemofilia B utilizado neste perfil, de 1:35.000 homens. Outros
autores relatam prevaléncia da hemofilia B estimada entre 1:40.000 e 1:50.000.
Utilizando estes pontos de corte, o sub-registro da hemofilia B no Brasil em
2016 seria de 20% e 0%, respectivamente. Em comparag¢do com o ano de 2015, o
coeficiente de prevaléncia se manteve constante em 2016.



Tabela 7. Prevaléncia da hemofilia B na popula¢do masculina por unidade
federada, regido e Brasil, 2016

Regido
Q
9
2
U
<
g
5
<
)
v
Total
3
2
)
©
2
=]
=
Total
d)
<
=]
2
Total
i
9
2
)
=3
=3
wv
Total
=]
wv
Total
Total Geral

UF

DF
GO
Ms
MT

AL
BA
CE
MA
PB
PE
Pl
RN
SE

AC
AM
AP
PA
RO
RR
T0

ES}
MG
RJ
SP

PR
RS
SC

Populacao Masculina

1.409.671
3.350.997
1.344.770
1.690.337
1.795.775
1.632.243
7.543.808
4.388.969
3.438.946
1.937.644
4.557.074
1.568.477
1.711.338
1.106.632
27.885.131
411.880
2.020.370
394.366
4.197.672
910.942
263.544
777.108
8.975.882
1.982.619
10.438.471
8.056.070
22.035.880
42.513.040
5.553.552
5.537.156
3.465.566

14.556.274

101.726.102

Hemofilia B
N°
60
47

16
44

289

1.996

Hemofilia B /35.000 homens

15
05
04
09
0,7
09
05
04
03
05
09
04
04
03
0,5
06
06
02
038
05
0,0
06
0,6
17
0,7
09
0,7
0.8
09
06

0,5
0,7

0,7

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.



A Tabela 8 apresenta a classificagdo da hemofilia A de acordo com a gravidade
por UF. No Brasil, 39,54% dos diagnodsticos de hemofilia A referem-se a forma
grave, seguida de 24,58% relativos a forma leve e 22,65% relacionados a forma
moderada. E importante ressaltar a alta frequéncia de pacientes sem informacao
sobre a gravidade no sistema (13,23%), que aumentou com rela¢do ao ano de
2015 (12,99%). Com relagao aos estados, os de Rondo6nia, Amapa, Mato Grosso do
Sul e Sergipe possuem, respectivamente, 55,17%, 66,67%, 75,27% e 95,10% dos
pacientes cadastrados sem registro da gravidade da hemofilia. Estas deficiéncias
devem ser objeto de acdes especificas para melhoria desta informacio clinica, que
é de grande importancia para os pacientes, tratadores e para a politica publica.

Tabela 8. Propor¢io dos pacientes com hemofilia A por gravidade, por unidade
federada, regido e Brasil, 2016

Hemofilia A
Regiao UF Leve Moderado Grave Né?':ffrt;:%”é“ TOTAL
N° % N° % N° % N° % N° %
2 DF 49 18,56% 34 12,88% 161 60,98% 20 7,58% 264 100%
g GO 62 19,44% 59 18,50% 152 47,65% 46 14,42% 319 100%
% Ms 9 9,68% 8 8,60% 6 6,45% 70 75,27% 93 100%
S MT 33 23,74% 38 27,34% 63 45,32% 5 3,60% 139 100%
Total 153 18,77% 139 17,06% 382 46,87% 141 17,30% 815 100%
AL 66 34,02% 41 21,13% 77 39,69% 10 5,15% 194 100%
BA 86 15,44% 124 22,26% 175 31,42% 172 30,88% 557 100%
CE 128 26,23% 105 21,52% 169 34,63% 86 17,62% 488 100%
2 MA 39 19,70% 88 44,44% 45 22,73% 26 13,13% 198 100%
% PB 67 29,39% 4 17,98% 109 47,81% 1" 4,82% 228 100%
2 PE 132 22,41% 219 37,18% 192 32,60% 46 7,81% 589 100%
Pl 84 45,16% 20 10,75% 60 32,26% 22 11,83% 186 100%
RN 43 25,44% 61 36,09% 39 23,08% 26 15,38% 169 100%
SE 2 1,96% 0 0,00% 3 2,94% 97 95,10% 102 100%
Total 647 23,87% 699 25,78% 869 32,05% 496 18,30% 2711 100%
AC 6 19,35% 7 22,58% 9 29,03% 9 29,03% 31 100%
AM 120 47,62% 47 18,65% 74 29,37% n 4,37% 252 100%
° AP 3 14,29% 0 0,00% 4 19,05% 14 66,67% 21 100%
5 PA 164 40,00% 84 20,49% 108 26,34% 54 13,17% 410 100%
= RO 6 10,34% 13 22,41% 7 12,07% 32 55,17% 58 100%
RR 4 28,57% 2 14,29% 4 28,57% 4 28,57% 14 100%
TO 22 40,74% 1 1,85% 30 55,56% 1 1,85% 54 100%
Total 325 38,69% 154 18,33% 236 28,10% 125 14,88% 840 100%
ES 72 28,02% 80 31,13% 105 40,86% 0 0,00% 257 100%
‘g MG 148 16,97% 364 41,74% 266 30,50% 94 10,78% 872 100%
E RJ 287 29,74% 105 10,88% 472 48,91% 101 10,47% 965 100%
SP 448 21,33% 447 21,29% 925 44,05% 280 13,33% 2.100 100%
Total 955 22,77% 996 23,75% 1.768 42,16% 475 11,33% 4.194 100%
PR 151 22,30% 17 17,28% 344 50,81% 65 9,60% 677 100%
2 RS 193 31,85% 109 17,99% 290 47,85% 14 231% 606 100%
Ne 64 22,86% 79 28,21% 114 40,71% 23 8,21% 280 100%
Total 408 26,10% 305 19,51% 748 47,86% 102 6,53% 1.563 100%
Total Geral 2.488 24,58% 2.293 22,65% 4.003 39,54% 1.339 13,23% 10.123 100%

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagao-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.



Quanto a classificagdo de gravidade para hemofilia B, no Brasil, em 2016, 32,26%
dos diagnésticos referem-se a forma grave, seguida de 32,11% relativos a forma
moderada e 21,97% relacionados a forma leve 21,74% (Tabela 9). Ressalta-se a
alta frequéncia de pacientes (13,88%), cujos dados n3o fazem mengao a quaisquer
informagdes sobre a gravidade da hemofilia B no sistema. De forma particular,
62,50% e 90,91% dos pacientes dos estados do Mato Grosso do Sul e Sergipe,
respectivamente, no possuem registro sobre a gravidade da hemofilia B no
sistema. Estes dados tém se mantido numa propor¢3o similar durante os anos
de publicagio deste perfil.

Tabela 9. Proporcio dos pacientes com hemofilia B, por gravidade, por
unidade federada, regido e Brasil, 2016

Hemofilia B
Regiao UF Leve Moderado Grave Né?ntfeosrt:‘ggloNéo TOTAL

No 0/0 No 0/0 Nﬂ 0/0 Nn 0/0 Nn 0/0
L DF 15 25,00% 14 23,33% 28 46,67% 3 5,00% 60 100%
g GO " 23,40% 13 27,66% 16 34,04% 7 14,89% 47 100%
% MS 1 6,25% 1 6,25% 4 25,00% 10 62,50% 16 100%
S MT 10 22,73% 13 29,55% 14 31,82% 7 15,91% 44 100%
Total 37 22,16% M1 24,55% 62 37,13% 27 16,17% 167 100%
AL 13 31,71% 16 39,02% 10 24,39% 2 4,88% 4 100%
BA 16 15,84% 20 19,80% 31 30,69% 34 33,66% 101 100%
CE 10 19,61% 12 23,53% 16 31,37% 13 25,49% 51 100%
o MA 7 25,00% 13 46,43% 5 17,86% 3 10,71% 28 100%
% PB 8 26,67% 8 26,67% 12 40,00% 2 6,67% 30 100%
2 PE 27 22,13% 58 47,54% 29 23,77% 8 6,56% 122 100%
Pl 3 17,65% 4 23,53% 5 29,41% 5 29,41% 17 100%
RN 9 47,37% 6 31,58% 4 21,05% 0 0,00% 19 100%
SE 0 0,00% 1 9,09% 0 0,00% 10 90,91% 1 100%
Total 93 22,14% 138 32,86% 112 26,67% 77 18,33% 420 100%
AC 0 0,00% 1 14,29% 5 71,43% 1 14,29% 7 100%
AM " 32,35% 16 47,06% 3 8,82% 4 11,76% 34 100%
° AP 0 0,00% 0 0,00% 1 50,00% 1 50,00% 2 100%
5 PA 32 34,41% 18 19,35% 33 35,48% 10 10,75% 93 100%
= RO 1 7,14% 3 21,43% 3 21,43% 7 50,00% 14 100%

RR 0 0,00% 0 0,00% 0 0,00% 0 0,00% 0 0%
TO 4 28,57% 1 7,14% 8 57,14% 1 7,14% 14 100%
Total 48 29,27% 39 23,78% 53 32,32% 24 14,63% 164 100%
ES 16 17,02% 64 68,09% 14 14,89% 0 0,00% 94 100%
% MG 34 17,26% 76 38,58% 58 29,44% 29 14,72% 197 100%
E R 53 24,54% 23 10,65% 107 49,54% 33 15,28% 216 100%
SP 85 18,93% 160 35,63% 142 31,63% 62 13,81% 449 100%
Total 188 19,67% 323 33,79% 321 33,58% 124 12,97% 956 100%
PR 25 17,12% 59 40,41% 45 30,82% 17 11,64% 146 100%
3 RS 29 32,58% 24 26,97% 33 37,08% 3 3,37% 89 100%
SC 14 25,93% 17 31,48% 18 33,33% 5 9,26% 54 100%
Total 68 23,53% 100 34,60% 96 33,22% 25 8,65% 289 100%
Total Geral 434 21,74% 641 32,11% 644 32,26% 277 13,88% 1.996 100%

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagio-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.
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Em 2016, no Brasil, 77,93% (7.680/9.855) e 78,05% (1.558/1.996) dos pacientes
com hemofilia A e B, respectivamente, foram testados para inibidor (teste de
triagem), sendo que 6,11% (602/10.123) e 1,40% (28/1.996) dos pacientes com
hemofilias A e B, respectivamente, apresentaram positividade do teste (Tabela
10). Esta analise foi realizada apds excluidos os pacientes com hemofilia A que se
encontram em tratamento de imunotolerancia.

Este dado se baseia na presenca do teste de triagem de inibidor positivo (teste de
mistura), no momento da extracdo dos dados para o ano de 2016. Entretanto, uma
vez que aproximadamente 22% dos pacientes no Brasil no foram testados e/ou
nao dispdem de informagdes cadastradas no sistema, a frequéncia de inibidores
pode ser superior aos resultados informados neste Perfil.

Com relag¢do a informacdo sobre inibidores em hemofilia A, chama a atencio o
alto percentual de pacientes nio testados e/ou sobre os quais nio se dispde de
informacgdes no sistema em estados como Sergipe, Mato Grosso do Sul, Amapa,
Roraima, Rondonia e Bahia com percentuais de 97,06%, 95,70%, 85,71%, 57,14%
e 55,17%, 51,89%, respectivamente (Tabela 10).

Conforme a informacao sobre inibidores em hemofilia B, destaca-se os altos
percentuais de pacientes nao testados e/ou sem informacao sobre inibidor no
sistema nos estados de Sergipe, Mato Grosso do Sul, Rondénia e Bahia de 90,91%,
93,75%, 78,57% e 55,45%, respectivamente (Tabela 10).

Durante o ano de 2016 n3o foi observado altera¢do representativa na reducio de
percentuais de pacientes sem informacgio no sistema.
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A Tabela 11 detalha a prevaléncia de pacientes com hemofilia A e inibidor pelo
teste de triagem que foram ou nio submetidos ao teste confirmatério com
titulagdo do inibidor (por faixas), apds exclusdo de pacientes com hemofilia A
em tratamento de imunotolerincia. A titula¢io do inibidor em hemofilia A foi
registrada em 73,93% (433/602) dos pacientes que apresentaram positividade
ao teste de triagem. Em 52,19% (226/433) dos pacientes com hemofilia A com
titulacdo disponivel, os inibidores sao de baixa resposta, ou seja, abaixo de 5 UB/
mL; e 46,88 % (203/433) sio de alta resposta, ou seja, >5 UB/mL. A titulagio
foi negativa em quatro pacientes (0,92%) que tiveram teste de triagem positivo
(Tabela 11). N3o ha informagio sobre titulagdo do inibidor e/ou n3o foram
testados um total de 169 (28,07%) pacientes com inibidor positivo pelo teste de
triagem.

Tabela 11. Prevaléncia de pacientes com hemofilia A e inibidores, segundo a
titulacdo do inibidor por unidade federada — Brasil, 2016

Hemofilia A
Regido UF  06-49UBMmI 510UBmI  10:1-400 401200 > 2001 yegativo N_ao R
informado
N° N° N° N° N° N° Ne N°
@ DF 3 0 2 2 5 0 0 12
% GO 5 1 3 0 0 0 1 10
s Ms 0 1 0 0 0 0 0 1
T
S mT 3 1 2 0 0 1 0 7
Total 1 3 7 2 5 1 1 30
AL 5 1 0 2 0 0 0 8
BA 9 3 7 4 0 0 31 54
CE 4 4 1 2 1 0 6 18
@ MA 2 1 4 0 1 0 0 8
% PB 4 0 3 1 2 0 1 11
2 PE 3 5 11 2 0 0 14 55
Pl 8 3 0 4 1 0 0 16
RN 2 1 2 0 0 0 1 6
SE 0 0 0 0 0 0 0 0
Total 57 18 28 15 5 0 53 176
AC 0 1 0 0 0 0 1 2
AM 4 1 2 2 0 0 0 9
. AP 0 0 0 0 0 0 0 0
5 PA 1 0 1 1 0 0 7 10
= RO 0 0 1 0 0 0 1 2
RR 0 0 0 0 0 0 0 0
T0 4 1 0 0 0 0 0 5
Total 9 3 4 3 0 0 9 28
ES 7 1 2 1 1 0 0 12
g MG 2% 2 8 0 0 0 8 4
3 RJ 21 2 8 6 1 0 75 13
P 44 19 12 8 7 3 16 109
Total 9% 24 30 15 9 3 99 276
PR 20 5 3 6 2 0 3 39
3 RS 15 3 5 2 0 0 3 28
sC 18 1 2 2 1 0 1 25
Total 53 9 10 10 3 0 7 92
Total Geral 226 57 79 45 22 4 169 602

Fonte: Ministério da Satde. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.
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A Tabela 12 detalha a prevaléncia de pacientes com hemofilia B e inibidor pelo
teste de triagem que foram ou nio submetidos ao teste confirmatério com
titulagdo do inibidor e suas respectivas faixas. A titula¢3o de inibidor em hemofilia
B foi registrada em 75% dos pacientes (21/28) que apresentaram positividade ao
teste de triagem. Destes, 47,62% (10/21) sao de baixa resposta, ou seja, abaixo de
5 UB/mL e 58,38 % (11/19) sao de alta resposta, ou seja, >5 UB/mL. Um total de
4,76% pacientes (1/21) tiveram titulacdo de inibidor negativa (Tabela 12) e n3o
houve informagao e/ou nio foram titulados 21,43% pacientes (6/28) com inibidor
positivo pelo teste de triagem.

Tabela 12. Prevaléncia de pacientes com hemofilia B e inibidores, segundo a
titulacdo do inibidor por unidade federada — Brasil, 2016

Hemofilia B

Néo testado/
A 10,1-40 40,1-200 > 200,1 A p
Regiao UF 0,6-4,9 UB/ml 5-10 UB/ml UB/ml UB/ml UB/ml Negativo Nao Total

informado
N°

=
S
=
S
=
S
=
S
=
S
=
S
=
S

DF
GO
MS
MT

Centro-Oeste

Total
AL
BA
CE
MA
PB
PE
Pl
RN
SE

Nordeste

Total
AC
AM
AP
PA
RO
RR
T0

Norte

Total
ES
MG
RJ
SP

Sudeste

N NN -0 O O 0O 0O O O O O UloO o N O O O O WO NOON O

Total

-
~

PR
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Sul

N © = = A =N - O 0O O O 0 0 © © O & O O N OO O O N O 0 o o o o
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Total Geral
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Fonte: Ministério da Satide. Coordenacio-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.
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PERFIL DE PACIENTES COM
DOENCA DE VON WILLEBRAND,
CONFORME CLASSIFICACAO

Em 2016, havia 7.811 pacientes com diagnéstico de doenca de von Willebrand
(DVW) cadastrados no HWC. Destes, somente 1.703 (21,80%) pacientes foram
classificados segundo tipo/subtipo da DVW, dos quais 1.221 (71,70%), 159
(9,34%), 71 (4,17%), 38 (2,23%), 12 (0,70%), 197 (11,57%) e 5 (0,29%) pertencem
aos subtipos 1, 2A, 2B, 2N, 2M, 3 e plaquetario, respectivamente (Tabela 13).

Tabela 13. Prevaléncia da doenca de von Willebrand por tipo e subtipo, por
unidade federada, regido e Brasil, 2016

Doenca de von Willebrand

- - Nao
Regido vF Tipo1  Tipo2A Tipo2B  Tipo2N  Tipo2M  Tipo3 Pla%:ea%;m g 120 .teﬂ;‘g“’ TOTAL
informado
@ DF 7 5 4 4 1 4 0 13 58 161
& GO 3 0 0 0 0 0 0 8 81 92
£ Ms 0 0 0 0 0 0 0 3 32 35
8 MT 1 0 0 1 0 0 0 85 94
Total 76 5 4 5 1 4 0 31 256 382
AL 5 0 0 0 0 2 0 3 21 31
BA 0 0 0 0 0 1 0 1 229 231
CE 3 0 0 0 0 1 0 0 256 260
@ MA 0 0 0 0 0 0 0 1 84 85
& PB 20 8 1 0 0 1 0 0 85 115
2 PE 17 4 3 0 0 1 0 25 213 263
Pl 0 0 1 1 0 0 0 10 59 7
RN 4 0 1 1 0 0 0 5 76 87
SE 0 0 0 0 0 0 0 0 80 80
Total 49 12 6 2 0 6 0 45 1103 1.223
AC 0 1 0 0 0 0 0 0 2 3
AM 16 1 0 0 0 0 0 0 15 3
. AP 0 1 0 0 0 0 0 0 51 52
£ PA 13 6 2 1 0 6 0 248 87 383
= RO 1 0 0 0 0 0 0 1 14 16
RR 0 0 0 0 0 0 0 0 9 9
10 5 0 0 0 0 0 0 5 8 18
Total 35 9 2 1 0 6 0 254 186 513
ES 85 9 2 2 0 7 0 2 2 151
# MG 9 0 0 0 0 3 0 3 795 839
£ RJ 37 6 0 0 0 31 0 88 1060 1222
sp 253 39 30 6 4 36 2 62 1087 1519
Total 384 54 3 8 4 77 2 204 2.966 3731
PR 57 32 0 3 1 35 0 50 473 651
z RS 588 31 7 14 4 61 3 234 120 1.062
sc 32 16 0 5 2 8 0 2 144 249
Total 677 79 7 2 7 104 3 326 737 1.962
Total Geral 1.221 159 7 38 12 197 5 860 5248 7.811

Fonte: Ministério da Satde. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.
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A classificacio da doenga de von Willebrand em tipos e subtipos n3o apresentou
melhora nos percentuais de 2015 para 2016. A classificagio correta da doenca
de von Willebrand é fundamental para o diagnéstico e o tratamento correto da
doenca, que possui diferentes abordagens terapéuticas de acordo com tipo e
subtipo. Minimamente, todos os CTHs devem prover a dosagem da atividade do
fator de von Willebrand por meio dos testes de cofator ristocetina (FvW:RiCoF)
e do antigeno (VWF:Ag) e do calculo da relagido entre FvW:RiCoF/ vWF:Ag que
permite classificar a doenga em tipos 1, 2 e 3. Esta relagdo <0.7 sugere DVW tipo 2
e >0.7 sugere DVW tipos 1 ou 3. A realizag3o das duas dosagens deve ser realizada
no mesmo momento.
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PERFIL SOROLOGICO -

TESTE CONFIRMATORIO - DE
INFECCAO POR HIV, HBV, HCV

E HTLV NOS PACIENTES COM
COAGULOPATIAS HEREDITARIAS
E DEMAIS TRANSTORNOS
HEMORRAGICOS

O Gréfico 7 apresenta os resultados dos testes para HIV (anti-HIV confirmatério)
em pacientes com coagulopatias hereditarias e demais transtornos hemorragicos.
Nota-se a auséncia de informacdes sobre o estado sorolégico e/ou a ndo realizagdo
do teste variando de 83,72% a 94,91% dos pacientes por diagnéstico. Supde-se
que esta situac¢io seja decorrente da nio atualizagdo dos dados no Hemovida Web
Coagulopatias por parte dos CTHs na maioria dos casos, embora nio se possa
excluir a possibilidade da n3o realizag3o dos testes ou testes (metodologia) nao
descritos no sistema.

Grafico 7. Estado sorolégico para HIV, teste confirmatdrio, em pacientes com
coagulopatias hereditarias e demais transtornos hemorragicos — Brasil, 2016
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Hemofilia B DoencadeVon Outras
Willebrand Cosgulopatias

Reagente MEo Reagente Indeterminado N&o Testado,/N3o Informado

Fonte: Ministério da Satde. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.
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Situa¢do semelhante ocorre com a informagao deficiente sobre as infec¢des pelos
virus das hepatites B (HBV) e C (HCV). Houve auséncia de informagdes e/ou nio
realizacdo do teste para HBV em 40,13% a 95,73%, respectivamente (graficos 8 e
9). De forma similar, ndo ha informagées sobre o estado sorolégico para HTLV1/2
em 89,79% a 96,88% dos pacientes (Grafico 10). Assim, torna-se dificil analisar
os resultados destes testes, tendo-se em vista a escassez de dados.

Varias a¢oes vém sendo realizadas com os estados, especialmente eventos de
sensibiliza¢gdo quanto a importincia do registro desses dados. Entretanto, o
percentual de inexisténcia de informacdes ainda é bastante elevado, requerendo
esforco maior dos centros no seu preenchimento.

Grafico 8. Estado soroldgico para hepatite B, HBsAg, em pacientes com
coagulopatias hereditarias e demais transtornos hemorragicos — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Satide. Coordenagao-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.

Grafico 9. Estado sorologico para hepatite C, anti-HCV, em pacientes com
coagulopatias hereditarias e demais transtornos hemorragicos — Brasil, 2016
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Grafico 10. Estado soroldgico para HTLYV, teste confirmatério, em pacientes
com coagulopatias hereditarias e demais transtornos hemorragicos — Brasil,
2016

DoencadeVon Outras ‘Coagulopatias
Willebrand Cosgulopatias Raras

Reagente M3o Reagente Indeterminado N3o Testado/N3o Informado

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.
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SITUACAO DA VACINACAO
DOS PACIENTES CONTRA
HEPATITES AE B

Os graficos 11 e 12 mostram a proporg¢do de pacientes com coagulopatias
hereditarias e demais transtornos hemorragicos vacinados contra as hepatites
A e B no Brasil, em 2016. De forma similar a realizacdo dos testes sorologicos,
n3o hé informagdo ou n3o recebeu alguma dose da vacina contra hepatites A e B,
99,23% a 95,38% dos pacientes, respectivamente.

Grafico 11. Estado vacinal contra hepatite A dos pacientes com coagulopatias
hereditarias e demais transtornos hemorragicos por diagnoéstico — Brasil, 2016

= = = = =
; : R & :
> = —
100, 00%6 = P — I . g_ g % Ia,:
90,005
80,008
70,005
60,0056
50,005
40,0086
30,008
20,005 = £ S = 4 &
E g o E ] ®om £ om
(R - [ o 0 oo = -
10,005 o Mo 2! n o 23 o v
= = o [=] [=] (=
P —t —pii] — = L
0,00%
Hemofilia A Hemofilia B DoencadeVon Outras Coagulopatias Brasil
Willebrand Coagulopatiaz Raras
Reagente M3o Reagente W&o Testado/N3o Informado

Fonte: Ministério da Satide. Coordenacio-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.
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Grafico 12. Estado vacinal contra hepatite B dos pacientes com coagulopatias
hereditarias e demais transtornos hemorragicos por diagnéstico — Brasil, 2016

Hemofilia B DoencadeVon Outras ‘Coagulopatias
Willebrand Cosgulopatias Raras

1 Dose 2 Doses 3 Doses N2o Testado/N3g Informado

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.
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O PROGRAMA DE DOSE
DOMICILIAR PARA OS PACIENTES
COM HEMOFILIA

A Tabela 14 mostra a propor¢do de pacientes com hemofilias A e B que participam
do Programa de Dose Domiciliar. Com rela¢do a média nacional, 49,81% e 43,64%
dos pacientes com hemofilias A e B, respectivamente, participam do Programa
de Dose Domiciliar. Nao ha informacio sobre uso da dose domiciliar em 25% e
25,05% dos casos de hemofilia A e B, respectivamente.

No caso da hemofilia A, as UFs que apresentam adesdo ao programa superior
a 60% sao Distrito Federal, Goids, Mato Grosso, Alagoas, Maranhao, Paraiba,
Espirito Santo, Rio Grande do Sul e Santa Catarina. Entre as UFs com adesao
inferior a 20% destacam-se Mato Grosso do Sul, Amapa, Rondoénia e Sergipe.

No caso da hemofilia B, as UFs que apresentam adesio ao programa superior a
60% sao Distrito Federal, Alagoas, Piaui, Acre, Espirito Santo, Rio Grande do Sul
e Santa Catarina. As UFs com adesdo inferior a 20% s3o Mato Grosso do Sul e
Amazonas. Os estados de Sergipe, Amapa e Rondonia n3o possuem pacientes
no cadastrados no Programa. Cabe salientar que o estado de Roraima nao tem
paciente cadastrado com hemofilia B.
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CONSUMO DOS CONCENTRADOS
DE FATORES VIII E IX PARA O
TRATAMENTO DAS HEMOFILIAS
AEB

As tabelas 15 e 16 demonstram as frequéncias e os percentuais de concentrado
de fator VIII e IX distribuidos por categoria de dispensagdo, no ano de 2016.

Com relag¢do ao concentrado de fator VIII no Brasil, no ano de 2016 mais uma vez
a maior utilizagdo ocorreu na categoria de profilaxia secundaria, correspondendo
a 55,85% do uso deste produto (Tabela 15), seguido pela Dose Domiciliar com
22,94%. O Tratamento Ambulatorial ocupou a terceira posi¢io na categoria de
dispensagio e correspondeu a 7,36%.

Quando se avaliam as frequéncias e os percentuais de concentrado de fator VIII
distribuidos por categoria de dispensac¢io, nota-se uma variedade da frequéncia
de uso por UF. Tal variagdo provavelmente reflete diferencas nas condic¢oes
socioecondmicas dos pacientes, além de diferentes situagdes de logistica e
infraestrutura dos CTHs nas diversas UFs.
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Com relagio ao concentrado de fator IX no Brasil, exatamente como no fator VIII,
a maior utilizagdo ocorreu na categoria de Profilaxia Secundaria, correspondendo
a 52,12% em 2016 (Tabela 16), seguido pela Dose Domiciliar, com 24,37%. O
tratamento ambulatorial ocupou a terceira posi¢ao na categoria de dispensacdo e
correspondeu a 15,11%.

Tal como ocorre com o uso de concentrado de fator VIII na hemofilia A, quando
se avaliam as frequéncias e os percentuais de concentrado de fator IX distribuidos
por categoria de dispensa¢io nota-se uma variedade da frequéncia de uso por UF.
Tal variagdo provavelmente reflete diferencas nas condicdes socioeconémicas dos
pacientes, além de diferentes situa¢des de logistica e infraestrutura dos CTHs nas
diversas UFs.
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A Tabela 17 demonstra o consumo de concentrados de fatores VIII e IX em
pacientes com hemofilias A e B, respectivamente, em 2016.

Em 2016, no Brasil, a média de consumo de concentrado de fatores VIII e IX,
respectivamente, foi de 72.889 unidades internacionais (Uls) e 60.405 Uls por
paciente. Assim, considerando esse ano, houve incremento em torno de 9,2
% e 10,8% na média de consumo de Uls de concentrado de fatores VIII e IX,
respectivamente. Essa anilise se refere a totalidade de Uls de concentrado de
fatores VIII e IX consumidas no ano de 2016, dividida pelo ntmero total de
pacientes com hemofilias A e B referente ao ano citado.

Nota-se uma varia¢do no consumo médio de Uls de concentrados de fatores VIII
e IX por UF. Este consumo variou 26.637 Uls por paciente no Acre a 145.840 Uls
de fator VIII por paciente no Distrito Federal (Tabela 17).

Cabe destacar que houve aumento no consumo médio de aproximadamente 20%
do total nos estados de Mato Grosso do Sul, Ronddnia, Roraima e Tocantins.

Tabela 17. Consumo de concentrado de fatores VIII e IX na popula¢io com
hemofilia por unidade federada, regido e Brasil, 2016

Concentrado de Fator VIII Concentrado de Fator IX
T i e commomedio SIS, Fbnetia gt Comsumo médi

2 DF 38.501.750 264 145.840 6.610.250 60 110171
é GO 25.501.250 319 79.941 3.385.250 47 72.027
% MS 4.288.000 93 46.108 1.516.250 16 94.766
S MT 6.693.750 139 48.156 2.041.750 44 46.403
Total 74.984.750 815 92.006 13.553.500 167 81.159
AL 13.446.250 194 69.311 1.930.500 41 47.085
BA 33.400.000 557 59.964 4.860.250 101 48.121
CE 32.840.000 488 67.295 2.697.500 51 52.892
2 MA 10.565.250 198 53.360 1.198.250 28 42.795
g PB 17.454.250 228 76.554 2.393.000 30 79.767
2 PE 37.276.000 589 63.287 5.350.000 122 43.852
PI 10.982.250 186 59.044 1.014.000 17 59.647
RN 14.414.250 169 85.291 531.500 19 27.974
SE 6.283.000 102 61.598 721.500 1 65.591
Total 176.661.250 2.711 65.165 20.696.500 420 49.277
AC 825.750 31 26.637 183.750 7 26.250
AM 10.090.750 252 40.043 1.489.750 34 43.816
° AP 1.673.500 21 79.690 505.000 2 252.500
S PA 18.709.250 410 45.632 3.770.750 93 40.546
= RO 2.593.500 58 44716 793.500 14 56.679

RR 1.193.250 14 85.232 0 0 0
TO 3.331.500 54 61.694 777.000 14 55.500
Total 38.417.500 840 45.735 7.519.750 164 45.852
ES 20.598.000 257 80.148 5.288.500 94 56.261
‘g MG 76.008.750 872 87.166 13.069.750 197 66.344
E RJ 61.394.000 965 63.621 10.273.000 216 47.560
SP 159.448.750 2.100 75.928 27.968.000 449 62.290
Total 317.449.500 4.194 75.691 56.599.250 956 59.204
PR 60.976.250 677 90.068 12.269.250 146 84.036
E RS 42.474.000 606 70.089 5.328.250 89 59.868
SC 26.891.250 280 96.040 4.601.000 54 85.204
Total 130.341.500 1.563 83.392 22.198.500 289 76.811
Total Geral 737.854.500 10.123 72.889 120.567.500 1.996 60.405

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.
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As tabelas 18 e 19 demonstram, respectivamente, o consumo de concentrado de
fator VIII e IX, por gravidade de hemofilia, somente na populac¢do que utilizou
estes concentrados. Em 2016, no Brasil, 5,65%, 23,72% e 65,78% do consumo
de concentrado de fator VIII foi utilizado por pacientes com hemofilia A leve,
moderada e grave, respectivamente (Tabela 18). Em 2016, 92,63%, 68,30% e
70,72% do consumo de concentrado de fator VIII em Sergipe, Mato Grosso do
Sul e Amapa, respectivamente, ocorreu em pacientes sem informacgao sobre
gravidade de hemofilia A (Tabela 18).

Com relag¢do ao Fator IX, em 2016, no Brasil, 7,19%, 35,22% e 51,69% do
quantitativo total de concentrado de fator IX foi utilizado por pacientes com
hemofilia B leve, moderada e grave, respectivamente (Tabela 19). Cabe destacar
que no estado de Sergipe 100% dos pacientes que tiveram consumo de
concentrado de fator IX nio ha registro de gravidade.

Tabela 18. Consumo de fator VIII, de acordo com gravidade da hemofilia A,
em pacientes tratados com infus3o, por unidade federada, regiao e Brasil, 2016

Concentrado de Fator VIII

Regido UF Leve Moderado Grave Né?;feosrt:':%h‘éo TOTAL
N° % N° % N° % N° % N° %

] DF 1.367.000  3,55%  3.662.500 9,51% 33.304.750  86,50% 167.500 0,44%  38.501.750 100%
g GO 2.602.250 = 10,20% = 5.269.250 = 20,66% 16.004.000 = 62,76% = 1.625.750  6,38%  25.501.250 100%
% Ms 237.500 5,54% 771.250 17,99% 350.500 817%  2.928.750 6830%  4.288.000 100%
7
o MT 53.750 0,80% 1.189.000 17,76% 5.440.000 81,27% 11.000 0,16% 6.693.750 100%

Total 4.260.500 5,68%  10.892.000 14,53%  55.099.250  73,48% 4.733.000 6,31%  74.984.750  100%

AL 488.750 3,63% 3.670.000  27,29% 9.264.500 68,90% 23.000 0,17%  13.446.250 100%
BA 3.517.500  10,53% = 8.149.000 = 24,40% 16.576.250  49,63%  5.157.250  15,44%  33.400.000 100%
CE 2.994.250  9,12% 8.566.250 = 26,08% 19.362.250 58,96%  1.917.250 = 584%  32.840.000 100%

2 MA 680.250 6,44% 6.225.000 = 58,92% 3.422.500 32,39% 237.500 2,25%  10.565.250 100%
g PB 983.750 5,64% 2.859.750 16,38% 13.199.250 7562% | 411.500 2,36%  17.454.250 100%
2 PE 1794750  4,81%  16.416.500  44,04% 18.759.750 50,33% 305.000 0,82%  37.276.000 100%
Pl 707.000 6,44% 1.023.000 9,32% 9.151.500 83,33% 100.750 0,92%  10.982.250 100%

RN 1.620.500 11,24% = 6.984.500  48,46% 5.155.250 35,76% 654.000 454%  14.414.250 100%

SE 138.000 2,20% 0 0,00% 325.000 517%  5.820.000 92,63%  6.283.000 100%

Total 12.924.750 7,32% 53.894.000 30,51%  95.216.250  53,90% 14.626.250 8,28% 176.661.250  100%

AC 74.000 8,96% 287.500 34,82% 399.500 48,38% 64.750 7,84% 825.750 100%

AM 1.407.500 = 13,95% = 2.246.250 = 22,26% 6.395.500 63,38% 41.500 0,41%  10.090.750 100%

° AP 162.250 9,70% 0 0,00% 327.750 19,58%  1.183.500 = 70,72% = 1.673.500 100%
5 PA 1.714.500  9,16% 4.453.500 = 23,80% 11.745.500 = 62,78% 795.750 4,25%  18.709.250 100%
= RO 82.000 3,16% 569.250 21,95% 538.500 20,76%  1.403.750 = 54,13%  2.593.500 100%
RR 379.250  31,78% 94.000 7,88% 606.500 50,83% 113.500 9,51% 1.193.250 100%

T0 253.500 7,61% 146.000 4,38% 2.932.000 88,01% 0 0,00% 3.331.500 100%

Total 4.073.000 10,60% 7.796.500  20,29% = 22.945.250  59,73% 3.602.750 9,38%  38.417.500  100%

ES 214.500 1,04% 3.562.000 17,29% 16.818.500  81,65% 3.000 0,01%  20.598.000 100%

‘g MG 3.923.500  516%  37.944.500  49,92% 31.016.250  40,81% = 3.124.500  4,11%  76.008.750 100%
g R) 2132750  3,47% 4.190.500 6,83% 54.038.500  88,02% = 1.032.250  1,68%  61.394.000 100%
SP 6.946.250  4,36%  32.445.000  20,35% 113.436.500 ~ 71,14%  6.621.000  4,15%  159.448.750  100%

Total 13.217.000 4,16%  78.142.000 24,62%  215.309.750 67,82% 10.780.750 3,40% 317.449.500  100%

PR 2.345.250  3,85% 9.009.000 14,77% 48.469.500 79,49%  1.152.500  1,89%  60.976.250 100%

3 RS 1.809.500 = 4,26% 5.493.250 12,93% 35.003.500 = 82,41% 167.750 0,39%  42.474.000 100%
sC 3.032.250  11,28% = 9.824.250 = 36,53% 13.324.500  49,55% 710.250 2,64% = 26.891.250 100%

Total 7.187.000 551%  24.326.500 18,66%  96.797.500  74,26% 2.030.500 1,56%  130.341.500  100%
Total Geral 41.662.250 5,65% 175.051.000 23,72%  485.368.000 65,78% 35.773.250 4,85% 737.854.500  100%

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.
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Tabela 19. Consumo de concentrado de fator IX, de acordo com gravidade da
hemofilia B, em pacientes tratados com infusdo, por unidade federada, regido e
Brasil, 2016

Concentrado de Fator IX

Regido UF Leve Moderado Grave Na?:f?rt;:%”éo TOTAL

N° % N° % N° % N° % N° %

2 DF 52.250 0,79% 1.556.500  23,55%  5.001.500  75,66% 0 0,00% 6.610.250 100%
g GO 322.000 9,51% 1.475.000  43,57%  1.280.250  37,82% 308.000 9,10% 3.385.250 100%
ag MS 84.750 5,59% 241.500 15,93% 362.750 23,92% 827.250 54,56% | 1.516.250 100%
S mT 121.500 5,95% 647.750 31,73% | 1.209.000  59,21% 63.500 3,11% 2.041.750 100%
Total 580.500 4,28%  3.920.750  2893%  7.853.500  57,94%  1.198.750 = 8,84%  13.553.500 100%

AL 35.000 1,81% 436.000 22,58% 1.410.000 73,04% 49.500 2,56% 1.930.500 100%

BA 746.500 1536% = 1.554.750  31,99%  1.586.500  32,64% 972.500 20,01% = 4.860.250 100%

CE 154.500 5,73% 792.250 2937%  1.526.250  56,58% 224.500 8,32% 2.697.500 100%

2 MA 319.250 26,64% 543.250 45,34% 322.500 26,91% 13.250 1.11% 1.198.250 100%
% PB 147.500 6,16% 708.250 29,60%  1.322.750  55,28% 214.500 8,96% 2.393.000 100%
2 PE 216.250 4,04% 2.904.000  54,28%  2.229.750  41,68% 0 0,00% 5.350.000 100%
Pl 85.000 8,38% 152.500 15,04% 567.250 55,94% 209.250 20,64% | 1.014.000 100%

RN 117.500 22,11% 284.500 53,53% 129.500 24,37% 0 0,00% 531.500 100%

SE 0 0,00% 0 0,00% 0 0,00% 721.500 100,00% 721.500 100%

Total 1.821.500  8,80% 7.375.500  3564%  9.094.500  43,94%  2.405.000 11,62%  20.696.500 100%

AC 0 0,00% 34.000 18,50% 131.750 71,70% 18.000 9,80% 183.750 100%

AM 140.500 9,43% 822.250 55,19% 423.500 28,43% 103.500 6,95% 1.489.750 100%

. AP 0 0,00% 0 0,00% 238.250 47,18% 266.750 52,82% 505.000 100%
5 PA 103.500 2,74% 1.020.500 = 27,06% = 2.321.000  61,55% 325.750 8,64% 3.770.750 100%
= RO 0 0,00% 4.000 0,50% 543.750 68,53% 245.750 = 30,97% 793.500 100%
RR 0 0,00% 0 0,00% 0 0,00% 0 0,00% 0 0%

T0 346.750 44,63% 39.000 5,02% 390.250 50,23% 1.000 0,13% 777.000 100%

Total 590.750 7,86% 1.919.750  2553%  4.048.500  53,84% 960.750 12,78%  7.519.750 100%

ES 192.500 3,64%  3.499.500 66,17%  1.571.500  29,72% 25.000 0,47% 5.288.500 100%

% MG 751.250 5,75% 5.920.000  4530%  5.724.250 = 43,80% 674.250 516%  13.069.750 100%
3 R) 522.500 5,09% 1.114.750 = 10,85%  8.432.500  82,08% 203.250 1,98%  10.273.000 100%
SP 2.469.000  8,83%  10.475.250 37,45%  13.812.250 49,39%  1.211.500  4,33%  27.968.000 100%

Total 3935250  6,95%  21.009.500 37,12%  29.540.500 52,19%  2.114.000  3,74%  56.599.250 100%

PR 1.304.000  10,63%  5.534.750  45,11%  5.238.000  42,69% 192.500 1,57%  12.269.250 100%

E RS 99.000 1,86% 1.243.750 23,34% 3.768.500 70,73% 217.000 4,07% 5.328.250 100%
SC 338.500 7,36% 1.459.500  31,72%  2.780.750 = 60,44% 22.250 0,48% 4.601.000 100%
Total 1.741.500 7,85%  8.238.000 37,11% 11.787.250 53,10%  431.750 1,94%  22.198.500  100%
Total Geral 8.669.500  7,19%  42.463.500 35,22% 62.324.250 51,69% 7.110.250 590%  120.567.500  100%

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.

A Tabela 20 mostra o consumo de concentrado de fatores VIII e IX na popula¢io
que recebeu infusdo em 2016. Com relagio ao Brasil, o consumo médio de
concentrado de fator VIII por paciente que fez uso foi de 104.341 Uls (Tabela
20). O consumo médio por paciente que fez uso de concentrado de fator IX, no
Pais, foi de 90.789 UlIs (Tabela 20). Um total de 7.071/10.123 (69,85%) pacientes
com hemofilia A e 1.328/1.996 (66,53%) pacientes com hemofilia B fizeram uso
de infusio de concentrado de fator VIII e IX, respectivamente, em 2016. Houve
incremento aproximado de 9% e 11% no consumo médio mensal de concentrados
de fator VIII e IX por paciente de 2015 para 2016, respectivamente.
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Tabela 20. Consumo de concentrado de fatores VIII e IX na populagdo que
recebeu infusdo por unidade federada, regido e Brasil, 2016

Concentrado de Fator VIII Concentrado de Fator IX
Rgdo | UF | Qunitade | folade | conumo  Qunidade | foadke | conamo
de Uis A de Uis B
] DF 38.501.750 51,35% 172 223.847 6.610.250 48,77% 34 194.419
g GO 25.501.250 34,01% 244 104.513 3.385.250 24,98% 31 109.202
% MS 4.288.000 5,72% 67 64.000 1.516.250 11,19% 15 101.083
7}
o MT 6.693.750 8,93% 94 71.210 2.041.750 15,06% 28 72.920
Total 74.984.750 10,16% 577 129.956 13.553.500 11,24% 108 125.495
AL 13.446.250 7,61% 138 97.437 1.930.500 9,33% 26 74.250
BA 33.400.000 18,91% 424 78.774 4.860.250 23,48% 67 72.541
CE 32.840.000 18,59% 320 102.625 2.697.500 13,03% 36 74.931
8 MA 10.565.250 5,98% 143 73.883 1.198.250 5.79% 20 59.913
g PB 17.454.250 9,88% 173 100.892 2.393.000 11,56% 24 99.708
2 PE 37.276.000 21,10% 381 97.837 5.350.000 25,85% 66 81.061
Pl 10.982.250 6,22% 95 115.603 1.014.000 4,90% 14 72.429
RN 14.414.250 8,16% 127 113.498 531.500 2,57% 13 40.885
SE 6.283.000 3,56% 79 79.532 721.500 3,49% 6 120.250
Total 176.661.250 23,94% 1.880 93.969 20.696.500 17,17% 272 76.090
AC 825.750 2,15% 25 33.030 183.750 2,44% 6 30.625
AM 10.090.750 26,27% 161 62.675 1.489.750 19,81% 20 74.488
° AP 1.673.500 4,36% 15 111.567 505.000 6,72% 2 252.500
E PA 18.709.250 48,70% 248 75.441 3.770.750 50,14% 63 59.853
= RO 2.593.500 6,75% 39 66.500 793.500 10,55% 7 113.357
RR 1.193.250 3,11% 12 99.438 0 0,00% 0 0
T0 3.331.500 8,67% 38 87.671 777.000 10,33% 10 77.700
Total 38.417.500 5.21% 538 71.408 7.519.750 6,24% 108 69.627
ES 20.598.000 6,49% 187 110.150 5.288.500 9,34% 75 70.513
% MG 76.008.750 23,94% 645 117.843 13.069.750 23,09% 150 87.132
E RJ 61.394.000 19,34% 588 104.412 10.273.000 18,15% 124 82.847
SP 159.448.750 50,23% 1.488 107.156 27.968.000 49,41% 285 98.133
Total 317.449.500 43,02% 2.908 109.164 56.599.250 46,94% 634 89.273
PR 60.976.250 46,78% 505 120.745 12.269.250 55,27% 107 114.666
E RS 42.474.000 32,59% 436 97.417 5.328.250 24,00% 60 88.804
SC 26.891.250 20,63% 227 118.464 4.601.000 20,73% 39 117.974
Total 130.341.500 17,66% 1.168 111.594 22.198.500 18,41% 206 107.760
Total Geral 737.854.500 100,00% 7.071 104.349 120.567.500 100,00% 1.328 90.789

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.

O consumo per capita de concentrado de fator VIII no Brasil, em 2016, foi de
3,58 Ul/habitante (Ul/hab.) (Tabela 21). O consumo per capita de concentrado de
fator VIII apresenta grandes diferencas entre as UFs, variando de 1,45 Ul/hab.
em Rondoénia a 12,93 Ul/hab. no Distrito Federal.

4



Tabela 21. Consumo per capita de fator VIII na populagao brasileira por
unidade federada, regido e Brasil, 2016

Quantidade de Fator VIII

Regido UF Quantidages c_onsumidas Poeulagéo l?rasileira Consumo médit_)
e Uis (n° de habitantes) per capita (em Uis)
N° N° N°
o DF 38.501.750 2.977.216 12,93
g GO 25.501.250 6.695.855 3,81
% MS 4.288.000 2.682.386 1,60
& MT 6.693.750 3.305.531 2,03
Total 74.984.750 15.660.988 4,79
AL 13.446.250 3.358.527 4,00
BA 33.400.000 15.276.566 2,19
CE 32.840.000 8.964.432 3,66
F] MA 10.565.250 6.954.036 1,52
'g PB 17.454.250 3.999.415 4,36
2 PE 37.276.000 9.410.772 39
Pl 10.982.250 3.211.41 3,42
RN 14.414.250 3.474.998 4,15
SE 6.283.000 2.265.779 2,77
Total 176.661.250 56.915.936 3,10
AC 825.750 816.687 1,01
AM 10.090.750 4.001.667 2,52
° AP 1.673.500 782.295 2,14
5 PA 18.709.250 8.272.724 2,26
= RO 2.593.500 1.787.279 1,45
RR 1.193.250 514.229 2,32
T0 3.331.500 1.532.902 2,17
Total 38.417.500 17.707.783 2,17
ES 20.598.000 3.973.697 518
% MG 76.008.750 20.997.560 3,62
E RJ 61.394.000 16.635.996 3,69
SP 159.448.750 44.749.699 3,56
Total 317.449.500 86.356.952 3,68
PR 60.976.250 11.242.720 5,42
E RS 42.474.000 11.286.500 3,76
SC 26.891.250 6.910.553 3,89
Total 130.341.500 29.439.773 4,43
Total Geral 737.854.500 206.081.432 3,58

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.

O consumo per capita de concentrado de fator IX no Brasil, em 2016, foi de 0,59
Ul/hab. (Tabela 22), também apresentando grandes diferencas por UF, variando
de 0,00 Ul/hab. em Roraima a 2,22 UlI/hab. no Distrito Federal.
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Tabela 22. Consumo per capita de concentrado de fator IX na populagio
brasileira por unidade federada, regido e Brasil, 2016

Quantidade de Fator IX

Regido UF Quantidade consumidas Populagdo brasileira (n° de  Consumo médio per capita

e Uis habitantes) (em Uis
Ne N° N°
@ DF 6.610.250 2977.216 2,22
é GO 3.385.250 6.695.855 0,51
£ Ms 1.516.250 2.682.386 0,57
& mT 2.041.750 3.305.531 0,62
Total 13.553.500 15.660.988 0,87
AL 1.930.500 3.358.527 0,57
BA 4.860.250 15.276.566 0,32
CE 2.697.500 8.964.432 0,30
@ MA 1.198.250 6.954.036 0,17
% PB 2.393.000 3.999.415 0,60
2 PE 5,350,000 9.410.772 057
Pl 1.014.000 3211411 0,32
RN 531.500 3.474.998 0,15
SE 721.500 2.265.779 0,32
Total 20.696.500 56.915.936 0,36
AC 183.750 816.687 0,22
AM 1.489.750 4.001.667 0,37
. AP 505.000 782.295 0,65
5 PA 3.770.750 8.272.724 0,46
= RO 793.500 1.787.279 0,44
RR 0 514.229 0,00
T0 777.000 1,532,902 0,51
Total 7.519.750 17.707.783 0,42
ES 5.288.500 3.973.697 133
% MG 13.069.750 20.997.560 0,62
3 RJ 10.273.000 16.635.996 0,62
P 27.968.000 44.749.699 0,62
Total 56.599.250 86.356.952 0,66
PR 12.269.250 11.242.720 1,09
3 RS 5.328.250 11.286.500 0,47
sC 4.601.000 6.910.553 0,67
Total 22.198.500 29.439.773 0,75
Total Geral 120.567.500 206.081.432 0,59

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.
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O Concentrado de Complexo Protrombinico Parcialmente Ativado (CCPA) é
indicado para o tratamento de hemorragias em pacientes com hemofilia que
desenvolveram aloanticorpos (inibidores) contra os fatores deficientes infundidos
(fator VIII na hemofilia A e fator IX na hemofilia B) e, por isso, deixam de ser
responsivos aos fatores VIII ou IX. Nem todos os pacientes com hemofilia que
desenvolvem inibidores requerem o uso do CCPA, mas, em geral, pacientes
com titulos de inibidores superior a 5 UB/mL raramente s3o responsivos aos
fatores VIII ou IX. O CCPA com o concentrado de fator VII ativado recombinante
(CFVIIar), que é também utilizado para o tratamento de hemorragias em
pacientes com hemofilia e inibidor, s3o denominados agentes de bypass, porque
fazem uma ponte através do processo de coagulagao.

A Tabela 23 detalha o uso de CCPA em 2016 em pacientes com hemofilia A e B
e inibidor de acordo com a titulacio de inibidor.
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No Brasil, em 2016, 417/630 (66,19%) pacientes com hemofilia A e B com inibidor
pelo teste de triagem foram tratados com CCPA. Surpreendentemente, tal como
no ano de 2015, a categoria de pacientes que mais recebeu infusdo de CCPA foi
a de pacientes com hemofilia A e inibidor de baixa resposta (0.6-4.9 UB/mL), que
liderou com 24,70% do uso (103/417 pacientes) (Tabela 23). E importante ressaltar
que parte dos pacientes com titulagdo de inibidor nesta faixa (em especial abaixo
de 2-3 UB/ml) é responsivo a doses mais altas de concentrado de fator VIII e IX,
conduta a ser adotada inicialmente nestes pacientes e que, somente mediante
falha deste esquema, estaria recomendado uso de agentes de bypass.

O concentrado de fator VII ativado recombinante (CFVIIar) é indicado para o
tratamento de hemorragias em pacientes com hemofilia que desenvolveram
aloanticorpos (inibidores) contra os fatores deficientes infundidos (fator VIII na
hemofilia A e fator IX na hemofilia B) e, por isso, deixam de ser responsivos
aos fatores VIII ou IX. Nem todos os pacientes com hemofilia que desenvolvem
inibidores necessitam usar o CFVIIar, mas, em geral, pacientes com titulos
de inibidores superior a 5 UB/mL raramente sio responsivos aos fatores VIII
ou IX. O CFVIIar com o CCPA, que é também utilizado para o tratamento de
hemorragias em pacientes com hemofilia e inibidor, sdo conhecidos como agentes
de bypass, porque fazem uma ponte através do processo de coagulacio.

A Tabela 24 detalha o uso de CFVIlar em 2016 em pacientes com hemofilia A e
B e inibidor de acordo com a titulag¢do de inibidor.
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No Brasil, em 2016, 238/630 (37,78%) pacientes com hemofilia A e B com
inibidor pelo teste de triagem foram tratados com CFVIIar. Novamente aqui,
surpreendentemente, a categoria de pacientes que mais recebeu infusdo de
CFVllar foi a de pacientes com hemofilia A e inibidor de baixa resposta (0.6-4.9
UB/mL), que liderou com 21,01% do uso (50/238 pacientes) (Tabela 23). Tal como
com o CCPA, é importante ressaltar que parte dos pacientes com titulacao de
inibidor nesta faixa é responsivo a doses mais altas de concentrado de fator VIII e
IX, conduta a ser adotada inicialmente nestes pacientes e que, somente mediante
falha, estaria recomendado uso de agentes de bypass.

A doenca de von Willebrand é a mais prevalente das coagulopatias hereditarias.
Entretanto, seu diagnéstico € dificil devido ao custo e a complexidade dos testes
de rastreamento e confirmatérios e devido a variabilidade clinica da apresentagdo
da doenca.

O tratamento das hemorragias na doenca de von Willebrand envolve o uso de
medicamentos pré-coagulantes, sendo os mais comuns o acetato de desmopressina
e os antifibrinoliticos (dcido tranexdmico e acido epsilonaminocaproico) e
os concentrados de fator de von Willebrand, indicados em hemorragia grave,
preparo de cirurgias ou mediante n3o resposta/contraindicacdo ao acetato de
desmopressina e antifibrinoliticos.

A Tabela 25 detalha o uso dos pré-coagulantes para tratamento da doenca de von
Willebrand no Brasil em 2016.
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Tabela 25. Numero de pacientes com doenca de von Willebrand tratados com
pro-coagulantes, por unidade federada— Brasil, 2016

Regido B Acetato de Desmopressina Acido Tranexamico c;:::g;rgg?’gﬁt&r“\lggrgz? TOTAL
N° % N° % N° % N° %
o DF 6 10,00% 27 45,00% 27 45,00% 60 100%
é GO 0 0,00% 36 48,65% 38 51,35% 74 100%
% Ms 0 0,00% 0 0,00% 13 100,00% 13 100%
7
o MT 9 23,68% 9 23,68% 20 52,63% 38 100%
Total 15 8,11% 72 38,92% 98 52,97% 185 100%
AL 1 4,17% " 45,83% 12 50,00% 24 100%
BA 0 0,00% 32 31,37% 70 68,63% 102 100%
CE 9 9,00% 39 39,00% 52 52,00% 100 100%
o MA 0 0,00% 6 33,33% 12 66,67% 18 100%
% PB 3 4,84% 37 59,68% 22 35,48% 62 100%
2 PE 1 2,04% 14 28,57% 34 69,39% 49 100%
Pl 0 0,00% 8 27,59% 21 72,41% 29 100%
RN 1 3,23% " 35,48% 19 61,29% 31 100%
SE 0 0,00% 8 18,60% 35 81,40% 43 100%
Total 15 3,28% 166 36,24% 277 60,48% 458 100%
AC 0 0,00% 0 0,00% 0 0,00% 0 0%
AM 0 0,00% 7 35,00% 13 65,00% 20 100%
. AP 0 0,00% 8 40,00% 12 60,00% 20 100%
B PA 2 1.07% 64 34,22% 121 64,71% 187 100%
= RO 1 6,25% 5 31,25% 10 62,50% 16 100%
RR 0 0,00% 0 0,00% 0 0,00% 0 0%
T0 0 0,00% 3 50,00% 3 50,00% 6 100%
Total 3 1,20% 87 34,94% 159 63,86% 249 100%
ES 5 7,04% 39 54,93% 27 38,03% Al 100%
% MG 107 24,37% 21 50,34% m 25,28% 439 100%
g RJ 17 6,46% 137 52,09% 109 41,44% 263 100%
SP 34 7,54% 197 43,68% 220 48,78% 451 100%
Total 163 13,32% 594 48,53% 467 38,15% 1.224 100%
PR 2 1,00% 75 37,31% 124 61,69% 201 100%
2 RS 7 1.75% 166 41,40% 228 56,86% 401 100%
SC 9 10,00% 23 25,56% 58 64,44% 90 100%
Total 18 2,60% 264 38,15% 410 59,25% 692 100%
Total Geral 214 7,62% 1.183 42,13% 141 50,25% 2.808 100%

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.

Em 2016, no Brasil, 35,95% dos pacientes registrados com doenga de von Willebrand
(2.808/7.811 pacientes) utilizaram pelo menos um tipo de pré-coagulante para
o tratamento da doenca de von Willebrand. Surpreendentemente, a maioria dos
pacientes (50,25%) utilizou concentrado de FVW, seguido de 42,09% e 7,62%
que utilizou acido tranexamico e acetato de desmopressina, respectivamente.
A anélise demonstra que, tal como no ano de 2015, um uso bastante elevado do
concentrado de FVW e um uso extremamente baixo do acetato de desmopressina,
exatamente o oposto do que é esperado e recomendado para o tratamento da
doenca de von Willebrand. E imprescindivel que medidas sejam tomadas para
que o tratamento correto da doenca seja realizado no Brasil, o que envolve o
uso do acetato de desmopressina e agentes antifibrinoliticos para o tratamento
da maioria das hemorragias de leve a moderada intensidade em pacientes com
esta doenca.
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MORTALIDADE DOS PACIENTES
COM COAGULOPATIAS
HEREDITARIAS E DEMAIS
TRANSTORNOS HEMORRAGICOS

Em 2016 ocorreu o registro de 17, 5, 3, 1 e 2 Obitos, respectivamente, em pacientes
com hemofilia A, hemofilia B, doenca de von Willebrand, coagulopatias raras e
demais transtornos hemorragicos no Brasil, sendo a maioria por hemofilia A.

Entretanto, estes niimeros devem ser interpretados com cautela, tendo-se em
vista o provavel sub-registro dessa variavel no sistema, uma vez que o cadastro
ndo é compulsoério. Ainda, como essa informacgao é gerada pelo CTH, em parte
dos casos, o centro n3o é informado sobre a morte do paciente e, assim, nio a
registra no sistema.

Tabela 26. Mortalidade de pessoas com coagulopatias e demais transtornos
hemorragicos — Brasil, 2016

Hemofilia A Hemofilia B Outras Coagulopatias
Doenca de von . P,
A Deficiéncia de fator Deficiéncia de Willgebrand Coagulopatias raras hereditarias Total
no Vil fator IX e transtornos
hemorragicos
N° % N° % N° % N° % N° % N° %
2016 17 60,71% 5 17,86% 3 10,71% 1 3,57% 2 7.14% 28 100,00%

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagao-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.
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DADOS COMPARATIVOS ENTRE
OS CADASTROS DE PACIENTES
COM COAGULOPATIAS
HEREDITARIAS E DEMAIS
TRANSTORNOS HEMORRAGICOS
DE 2002 A 2016

Com a sistematizacdo do cadastro em uma base informatizada no Sistema
Hemovida Web — Coagulopatias é possivel acompanhar o registro de casos novos
em tempo real. Apds 2011, a taxa de novos registros no sistema decresceu e
atingiu um “plateau” de aproximadamente 8% de novos registros ao ano. De 2015
para 2016, houve aumento de 8,9% no registro de novos casos de coagulopatias
hereditarias no Brasil (Grafico 13).

Grafico 13. Prevaléncia de aumento das coagulopatias hereditarias e demais
transtornos hemorragicos — Brasil, 2002-2016
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Fonte: Ministério da Satde. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.

A Tabela 27 detalha as prevaléncias das coagulopatias hereditarias e demais
transtornos hemorragicos por grupo de diagnostico, de 2002 a 2016.
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Tabela 27. Dados comparativos da prevaléncia das coagulopatias hereditarias

por diagnostico — Brasil, 2002, 2007, 2009-2016

o Hemofilia A Hemofilia B Do\ls;}f:b(::n‘:jon coaglﬂg;;tias Nao informado Coagl}lalr(!agatias Total
N° % N° % N° % N° % N° % N° % N° %
2002 5411 7095% 886 11,62% 866  11,36% 202 2,65% 261 3,42% 0 0,00%  7.626  100,00%
2007 6.881  6233% 1291 11,69% 2333 21,13% 316 2,86% 219 1,98% 0 0,00%  11.040 100,00%
2009 7.905 5476% 1.516  10,50% 3.822  26,48% 1.015 = 7,03% 178 1,23% 0 0,00% = 14.436 100,00%
2010 8369  52,06% 1.609  10,01% 4451  27,69% 1437 = 894% 210 1,31% 0 0,00%  16.076 100,00%
2011 8848 5094% 1723 992% 4934 2841% 1.865  10,74% 0 0,00% 0 0,00% = 17.370  100,00%
2012 9.122  4917% 1.801  9,71% 5445 2935% 2.184 11,77% 0 0,00% 0 0,00%  18.552  100,00%
2013 9.348  47,33%  1.838 9,31% 5976  30,26% @ 2.589  13,11% 0 0,00% 0 0,00%  19.751  100,00%
2014 9.616  4565% 1.881  893% 6544 31,06% 3.025 14,36% 0 0,00% 0 0,00%  21.066 100,00%
2015 9908 0,432 1948 0,085 7220 0,315 3856 0,168 0 0 0 0 22932 100,00%
2016 10.123  41,78%  1.996 8,24% 7811 32,24% 2470  10,19% 0 0,00% 1.828 7,54%  24.228 100,00%

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.

Nota: No sistema Hemovida Web — Coagulopatias os pacientes sem registro de diagnéstico foram cadastrados como “outros”.
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NOVAS MODALIDADES DE
TRATAMENTO EM HEMOFILIA

A profilaxia primaria refere-se a infusao de concentrado de fator VIII (para
hemofilia A) ou IX (para hemofilia B) antes da ocorréncia de hemorragias. Ela
deve iniciar precocemente, preferencialmente antes da ocorréncia da segunda
hemartrose (em geral até 3 anos de idade), devendo ser mantida pelo menos até 18
anos de idade. Seu objetivo principal é prevenir as complicac¢oes osteoarticulares
da hemofilia e é indicada para os casos de hemofilia grave.

A profilaxia secundaria (de longa durac¢io) também é indicada para hemofilia
grave, mas difere-se da primaria com relacdo ao tempo de inicio, o qual é mais
tardio, isto é, apds a segunda hemartrose e antes do desenvolvimento de doenca
articular.

A imunotolerancia é o tratamento realizado com a intengio de erradicar os
inibidores persistentes contra o fator VIII em pacientes com hemofilia que o
desenvolveram e necessitam uso de agentes bypassing para o seu tratamento.
Esta envolve infusées periddicas do concentrado de fator VIII, com o objetivo de
tolerizar o paciente.

Todas essas modalidades de tratamento demandam alto consumo de concentrado
de fator de coagulagdo que é crescente, uma vez que a dose se relaciona ao peso
do paciente.

No ano de 2016 estavam cadastrados na profilaxia primaria 436 pacientes com
hemofilias A e B, o que equivale a 9,38% de pacientes com hemofilia A e B grave
no Brasil em 2016 (n=4.647).

Um total de 268 pacientes com hemofilia A e inibidor foram incluidos no
tratamento de imunotolerdncia (Tabela 27). Do ano de 2015 para 2016 houve
aumento de 11,94% e 21,10% de inclusio de pacientes na profilaxia primaria e
imunotolerancia, respectivamente.

Com relacio a profilaxia secundaria (de longa duragao), em 2016, 4.118 pacientes
com hemofilias A e B fizeram uso desta modalidade de tratamento. Isto equivale
a 88,62% dos pacientes com hemofilias A e B grave registrados no ano de 2016
no Brasil (n=4.647).

Com objetivo de qualificar as informagdes referente a utilizacao dos

Pro6-Coagulantes, foi implementado no sistema Hemovida Web — Coagulopatias
variaveis relacionadas a participa¢do dos pacientes nos programas de profilaxia

53



(primaria e secundaria). Para que esta informagdo seja produzida de forma
correta, é fundamental a atualiza¢do destes dados pelos centros tratadores.

Tabela 28. Frequéncia de pacientes em profilaxia primaria, secundaria de longa
duracio e imunotolerincia por unidade federada, regido e Brasil, 2016

Pacientes em Profilaxia Pacientes em Profilaxia Secundaria de longa
Regido UF Primaria Imunotolerancia duracao
N° N° N°
2 DF 30 5 163
i
S GO 6 4 202
(=]
;:-; MSs 0 0 0
v MT 0 0 21
Total 36 9 386
AL 4 0 113
BA 10 0 2
CE 15 20 248
2 MA 1 1 120
&
s PB 9 5 54
(=]
= PE 33 15 340
Pl 3 1 77
RN 4 6 n
SE 0 0 2
Total 79 48 1.027
AC 0 0 0
AM 14 4 67
AP 2 0 10
2
S PA 22 7 132
=
RO 0 0 4
RR 0 0 0
T0 1 8 22
Total 39 19 235
ES 12 16 112
g MG 43 31 361
3 RJ 51 39 7
SP 71 52 1054
Total 183 138 1.598
PR 33 29 348
3 RS 48 13 356
SC 18 12 168
Total 99 54 872
Total Geral 436 268 4.118

Fonte: Ministério da Satide. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Coagulopatias.
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CONSIDERACOES FINAIS

A publicagdo do Perfil da Coagulopatias no Brasil, desde sua primeira iniciativa
vem possibilitando realizar a avalia¢do e o monitoramento dos agravos e das
acOes relacionadas a atengdo aos pacientes com coagulopatias hereditarias. Como
consequéncia, os dados epidemiolédgicos e de vigilancia gerados promovem a
melhoria da gestio e do planejamento da politica do programa. Esta vers3o do
perfil incorporou a analise das coagulopatias hereditarias raras como categoria
separada das “outras coagulopatias e demais transtornos hemorragicos”.

Em comparag¢io com 2015, em 2016 houve incremento de 5,35% do niimero de
pacientes com coagulopatias hereditarias no Brasil, 9,2% e 10,8% de incremento
no numero de unidades em UI de fator VIII e IX, respectivamente. Ainda,
com relagido a 2016, houve aumento do ntimero de pacientes incluidos em
profilaxia primaria, secundaria e imunotolerincia de 21,10%, 6,82% e 11,94%,
respectivamente. Entretanto, praticamente nao se notou melhoria em alguns
parametros, persistindo ainda expressiva incompletude de dados, principalmente
nas variaveis relacionadas ao estado soroldgico, a gravidade das hemofilias, ao
tipo/subtipo da DVW e a deteccdo de inibidor em pacientes com hemofilia.
Ainda, nota-se inadequagdes relacionadas ao tratamento de algumas condigdes,
tal como uso exagerado dos concentrados de FVW e subutilizacido do DDAVP
para o tratamento das hemorragias nos pacientes com DVW, além de um uso
provavelmente maximizado de agentes bypassing em pacientes com inibidor de
baixa resposta. Todas essas situagdes demandam maior sensibiliza¢3o e atuagio
dos CTHs, com vistas a melhoria do preenchimento dos dados, da realiza¢do de
testes, do monitoramento dos pacientes e do tratamento adequado. Os avangos
na aquisi¢ao promoveram mudanca de paradigma na assisténcia aos pacientes
com coagulopatias hereditarias no Brasil, mas aprimoramentos sdo necessarios.

E desejavel que o tratamento das coagulopatias seja cada dia mais descentralizado,
o que humaniza a abordagem dos pacientes acometidos por essas doencas.
Entretanto, o acompanhamento do paciente deve ser monitorado pela equipe
multidisciplinar dos CTHs, o que exige aderéncia do paciente ao tratamento,
comprometimento dos familiares e retorno do paciente as consultas. Estes
pacientes devem receber acompanhamento periddico da equipe, com registro
dos seus dados no sistema Hemovida Web — Coagulopatias e seguimento das
recomendacdes do Ministério da Satide. A vigilancia epidemiologica de inibidor,
infecgdes, complicacdes osteoarticulares e doengas cronicas e registro de
mortalidade no sistema torna-se fundamental para o correto monitoramento
desta populagio que se torna mais longeva e passa a apresentar doencas
cronico-degenerativas caracteristicas da populacio geral. A garantia desses
cuidados é condi¢do fundamental para o sucesso do programa e propiciard
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estimulo para implantag¢do de politicas que visem a melhoria da qualidade da
atencao dispensada aos pacientes.

Esta publicacdo objetiva atualizagio dos dados de pacientes com coagulopatias
hereditarias no Brasil e espera-se que possa orientar os profissionais atuantes
na atencio aos pacientes. A cada ano almeja-se maior aperfeicoamento da
informagdo, com incremento da cobertura e fidedignidade dos dados, o que
requer colabora¢do empenhada dos CTHs.
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