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No dia 17/4 é comemorado o Dia Internacional da Hemofilia ou Dia do Hemo�lico. Em 
menção à data, o Grupo de Trabalho (GT) sobre Hemoterapia e Banco de Sangue do 
Conselho Regional de Farmácia do Estado do Maranhão (CRF-MA) elaborou essa car�lha 
para esclarecer à comunidade acadêmica, profissional e geral sobre a patologia e suas 
par�cularidades.

A hemofilia é uma patologia que tem como caracterís�ca a inexistência ou carência dos 
fatores de coagulação que par�cipam da hemostasia sanguínea, podendo ser dividida 
em: fator VIII (hemofilia A) ou fator IX (hemofilia B).

 A prevalência es�mada da hemofilia é de aproximadamente um caso em cada 5.000 a 
10.000 nascimentos do sexo masculino para a hemofilia A, e de um caso em cada 30.000 
a 40.000 nascimentos do sexo masculino para a hemofilia B. A hemofilia A é mais comum 
que a hemofilia B e representa cerca de 80% dos casos.

INTRODUÇÃO

HEREDITARIEDADE

As hemofilias são transmi�das quase que exclusivamente a indivíduos do sexo masculino 
por mães portadoras da mutação (cerca de 70% dos casos). Porém, em cerca de 30% dos 
casos, a doença origina-se a par�r de uma mutação de novo, fenômeno que pode ocorrer 
na mãe ou no feto. Os casos decorrentes de mutações de novo são chamados de 
esporádicos, podendo tratar-se de pacientes isolados (um único caso presente), ou a 
ocorrência apenas entre irmãos, ou seja, ausente em gerações pregressas. Filhas de 
homem com hemofilia serão portadoras obrigatórias. Apesar de muito rara, a hemofilia 
pode ocorrer em mulher, em decorrência da união de homem com hemofilia e mulher 
portadora. Mais comumente, mulheres portadoras podem apresentar baixos níveis de 
fator VIII ou fator IX, evento este relacionado à ina�vação do cromossomo X “normal”, 
isto é, aquele que não carreia a mutação associada à hemofilia, processo conhecido 
como lionização.

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS

A apresentação clínica das hemofilias A e B é semelhante, caracterizada por 
sangramentos intra-ar�culares (hemartroses), hemorragias musculares ou em outros 
tecidos ou cavidades. As hemartroses afetam mais frequentemente as ar�culações do 
joelho, tornozelo, cotovelo, ombro e coxofemoral. Os episódios hemorrágicos podem 
surgir espontaneamente ou após traumas e variam de acordo com a a�vidade residual 
coagulante do fator VIII ou fator IX, que determina a classificação da gravidade da 
hemofilia TABELA 1.



MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS

Tabela 1 – Classificação da gravidade da hemofilia em relação ao nível plasmá�co do 
fator VIII ou fator IX e manifestações hemorrágicas

Os �pos de sangramentos e suas respec�vas frequências na hemofilia estão descritos 
na Tabela 2.

GRAVIDADE Fator VIII ou Fator IX Manifestações hemorrágicas

GRAVE < 1 UI/dl (< 0,01 UI/mL) ou < 1% do normal Sangramentos articulares (hemartrose) ou 

musculares (hematomas) relacionados a 

traumas, ou frequentemente sem causa 

aparente (espontâneos)

MODERADO 1 UI/dl a 5 UI/dl (0,01-0,05 UI/mL) ou 1% a 5% 

do normal

Sangramentos normalmente relacionados a 

traumas, apenas ocasionalmente espontâneos. 

Sangramento prolongado após pequenos 

traumas ou procedimentos

LEVE 5 UI/dl a 40 UI/dl (0,05-0,40 UI/mL) ou 5% a < 

40% do normal

Sangramentos associados a traumas maiores 

ou procedimentos.

 

Local do sangramento  

 

Frequência 

aproximada  

 

Hemartrose  Mais comum em articulações mono -axiais (tipo 

dobradiça): joelhos, cotovelos, tornozelos Menos comum nas 

articulações tri -axiais: ombros, quadris, punhos  

 

70% – 80% 

 

Hematomas musculares  

 

10% – 20% 

 

Outros sangramentos maiores  

 

5% – 10% 

 

Hemorragias intracranianas (sistema nervoso central)  

 

<5% 

 

Tabela 2 – Frequência es�mada dos sangramentos na hemofilia.

Fonte: MANUAL DE HEMOFILIA - MINISTÉRIO DA SAÚDE 

Fonte: MANUAL DE HEMOFILIA - MINISTÉRIO DA SAÚDE 



O diagnós�co de hemofilia deve ser pensado sempre que há história de sangramento 
fácil após pequenos traumas, ou espontâneo, podendo ser hematomas subcutâneos nos 
primeiros anos de vida, ou sangramento muscular e/ou ar�cular em meninos acima de 
dois anos, ou mesmo com história de sangramento excessivo após procedimentos 
cirúrgicos ou extração dentária. É importante lembrar que embora a história familiar 
esteja frequentemente presente, em até 30% dos casos pode não haver antecedente 
familiar de hemofilia.

DIAGNÓSTICO

DIAGNÓSTICOS DIFERENCIAIS

Dentre os diagnós�cos diferenciais deve ser lembrado outras doenças hemorrágicas, 
como a doença de von Willebrand, importante diagnós�co diferencial para hemofilia A.

TRATAMENTO

O tratamento das hemofilias tem como principal pilar a reposição do fator da coagulação 
deficiente (fator VIII na hemofilia A ou fator IX na hemofilia B). Além disso, outros agentes 
hemostá�cos podem ser u�lizados.

Os concentrados de fatores de coagulação podem ser produzidos de duas maneiras, por 
meio do fracionamento do plasma humano (produtos derivados de plasma humano), ou 
por meio de técnicas de engenharia gené�ca (produtos recombinantes).

AGENTES HEMOSTÁTICOS NO TRATAMENTO DAS HEMOFILIAS

a) 1ª geração / Pureza intermediária: contém 6 UI/mg a 10 UI/mg de proteína. O método 
de fracionamento é o de precipitação proteica em série. 

b) 2ª geração / Alta pureza: contém 50 UI/mg a 150 UI/mg de proteína. O método de 
fracionamento é o de precipitação proteica associada à separação por cromatografia. 

c) 3ª geração / Ultra-alta pureza: produtos derivados de plasma purificados por meio de 
an�corpos ou fatores recombinantes. A�vidade de 3.000 UI/ mg de proteínas (a mesma 
concentração dos fatores recombinantes). O método de fracionamento é o de 
precipitação proteica associada à cromatografia por an�corpos monoclonais.

· Acetato de desmopressina;
· An�fibrinolí�cos;
· Hemofilia A: Unidades internacionais (UI) de fator VIII = peso (kg) × ∆ / 2;
· Hemofilia B: Unidades internacionais (UI) de fator IX = peso (kg) × ∆.

TIPOS DE PRODUTOS CONTENDO FATOR VIII



FARMÁCIA INDUSTRIAL: na pesquisa e no desenvolvimento de medicamentos mais 
aprimorados, em busca de melhorias para a tecnologia da cadeia produ�va em si e do seu 
controle de qualidade.

ANÁLISES CLÍNICAS: no suporte diagnós�co laboratorial com a padronização de técnicas 
e a correta interpretação de resultados. Isso é fundamental para nortear a tomada de 
decisão clínica por meio das provas de hemostasia, da dosagem de fatores de coagulação 
e dos testes laboratoriais para inibidores (an�corpos da classe IgG direcionados contra a 
a�vidade do Fator VIII).

FARMÁCIA HOSPITALAR: em todo o ciclo da assistência farmacêu�ca (seleção, 
programação, aquisição, armazenamento, distribuição, dispensação e controle), o 
farmacêu�co deve conhecer bem o perfil das doenças dos pacientes com que trabalha. 
Só assim, serão disponibilizados, no contexto do uso racional do medicamento, os 
agentes hemostá�cos de maior demanda para os hemo�licos: Fator VIII, Fator IX, 
desmopressina, an�fibrinolí�cos, entre outros. Além disso, o farmacêu�co é um vér�ce 
importante do Programa de dose domiciliar, que fornece aos pacientes, junto com a 
devida orientação e atenção profissional, concentrados de fatores para tratamento 
domiciliar.

FARMÁCIA CLÍNICA: como agente mul�disciplinar, o farmacêu�co par�cipa aqui no 
desenvolvimento de protocolos clínicos e na monitorização do tratamento. Muitas 
vezes, são necessários o ajuste da dose em busca de um esquema profilá�co ideal, por 
exemplo. Em alguns casos, é necessária a avaliação farmacociné�ca para casos em que a 
resposta adequada não foi a�ngida.

HEMOTERAPIA: embora a transfusão de plasma (hemocomponente) tenha sido 
subs�tuída pelos fatores industriais (hemoderivados), o farmacêu�co do banco de 
sangue ou da agência transfusional deve estar habilitado a produzir, de acordo com a 
Farmacopeia Brasileira, controlar e dispensar o crioprecipitado, rico em Fator VIII, caso o 
respec�vo hemoderivado esteja indisponível. Além disso, deve conhecer a meia-vida dos 
fatores de coagulação, a fim de orientar o melhor aprazamento e aproveitamento da 
transfusão do plasma fresco na correção de discrasias sanguíneas.

PAPEL DO FARMACÊUTICO NOS CUIDADOS
AO PACIENTE COM HEMOFILIA 
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Sede CRFMA
Rua Faveiros, Quadra. B, número 7 - 

São Francisco São Luís - MA
CEP: 65075-270.

Fone:
(98) 99129-7749/99195-8542 

Fax:(+55 98) 2107-3852
Atendimento ao público: 

Segunda à sexta das 8h às 17h.

 Seccional Balsas
Rua Dr. Justo Pedrosa, n. 252, Galeria 
Scarton, Sala 02 - Térreo 2º, Balsas-

MA
CEP: 65800-000.

Fone:
(99) 99641-4152/98456-9028

Atendimento ao público: 
Segunda à sexta das 14h às 18h

e das 14h às 18h.

Seccional Imperatriz
Rua Alagoas, nº 516, Centro de 

Imperatriz - MA CEP: 65903-279. 
Fone/Fax: 

(+5599)3221-8981 e 3221-8989 
Atendimento ao público:

Segunda à sexta das 8h às 12h 
e das 14h às 18h.

 www.crfma.org.br
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