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Qualidade de vida em portadores de doencga falciforme

Quality of life in patients with sickle cell disease
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RESUMO

Objetivo: Avaliar a qualidade de vida relacionada a sadde
de criangas e adolescentes com doenca falciforme assistidas em
um hemocentro de referéncia e mensurar a qualidade de vida
relacionada a satide dos respectivos familiares.

Métodos: Estudo transversal e seccional com 100 pacientes
portadores de doenca falciforme, divididos em trés subgrupos
conforme a faixa etdria: de Sa 7 (n=18),de 8a 12 (n=32)ede 13
a 18 anos (n=50) e com seus respectivos pais. O Grupo Controle
foi composto por 50 criangas e adolescentes sauddveis de uma
escola publica local, também divididos nos trés subgrupos de
idade e seus respectivos cuidadores. Foi aplicado o questiondrio
genérico “Pediatric Quality of Life Inventory” (PedsQL), versdo 4.0,
em ambos os grupos. Aos familiares foi aplicado o questiondrio
genérico Medical Outcomes Study 36 — Ltem Short-Form Health Survey
(SF-36). As respostas obtidas foram linearmente transformadas em
um escore e comparadas com o auxilio de testes ndo paramétricos.

Resultados: Os escores dos pacientes no PedsQL foram
inferiores aqueles do Grupo Controle (p<0,0001) nos aspectos
estudados (capacidades fisica, emocional, social e atividade esco-
lar). Da mesma forma, os escores do SF-36 aplicados aos pais dos
pacientes foram mais baixos que os de pais do Grupo Controle
em todos os aspectos estudados (p<0,0001).

Conclusoes: A doenga falciforme compromete a qualidade de
vida das criancas, dos adolescentes e de suas respectivas familias.
Os pacientes percebem restri¢oes nos aspectos emocional, social,
familiar e fisico, dentre outros.

Palavras-chave: qualidade de vida; anemia falciforme;
criangas; adolescentes.

ABSTRACT

Objective: To evaluate the quality of life in children
and adolescents with sickle cell disease attending a blood
reference center, and to assess the quality of life of their
relatives.

Methods: Cross-sectional study that included 100 patients
with sickle cell disease, which were divided into three sub-
groups according to age: 5 to 7 (n=18), 8 to 12 (n=32),and 13
to 18 years-old (n=50), and their parents. The Control Group
included 50 healthy children and adolescents from a public
local school, also divided into the same three age subgroups
and their caregivers. The Pediatric Quality of life Inventory
(PedsQL), version 4.0, was applied in both groups. The generic
questionnaire Medical Outcomes Study 36 - Item Short-Form
Health Survey (SF-36) was applied to the relatives. The answers
were linearly transformed into a score and compared by non-
parametric tests.

Results: The PedsQL scores of patients were significantly
lower than those obtained in the Control Group (<0.0001) in
all studied areas (physical, emotional, social skills, and school
activities). Similarly, SF-36 scores applied to the patients’ par-
ents were lower than those obtained in the Control Group in
all studied aspects (p<0.0001).

Conclusions: Sickle cell disease affects the quality of life
of children, adolescents, and their families. Patients sense re-
strictions in the emotional, social, family and physical aspects,
among others.

Key-words: quality of life; anemia, sickle cell; children;
adolescents.
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Introducao

A anemia falciforme é hemolitica hereditdria e cronica,
resultante de uma muta¢do na qual ocorre a substitui¢do
do aminodcido glutdmico pela valina no c6don 6 do gene
da cadeia B da hemoglobina, levando a formacdo da he-
moglobina S. Este defeito bésico é o principal responsdvel
pelas diversas manifestacoes clinicas de tal enfermidade™.
A doenga falciforme (DF) é a combinag¢do da hemoglobina
S (HbS) com outra hemoglobinopatia (por exemplo, he-
moglobina C — HbC), betatalassemia, HbS, entre outras,
caracterizando a hemoglobinopatia HbSC, a HbS betata-
lassemia e a homozigose para hemoglobina S (HbSS)%?.
A anemia falciforme é a forma mais grave da doenca falcifor-
me. No Brasil, devido a prevaléncia elevada, é considerada
um problema de Sadde Ptblica®.

A DF apresenta elevada morbidade e mortalidade.
Caracteriza-se por apresentar manifestacdes clinicas agudas (crise
vaso-oclusiva dolorosa, sequestro esplénico e sindrome toracica
aguda), que levam o paciente a procurar os servi¢os de emergén-
cia com frequéncia, e também por manifestacdes cronicas, uma
vez que afeta os 6rgdos e sistemas. A melhora da sobrevida e da
qualidade de vida desses pacientes baseia-se em medidas gerais
e preventivas®). Virias mudangas ocorrem na vida do paciente
com doenga falciforme, levando-o a se deparar com limitagoes,
frustragdes e perdas, sendo necessdria a adaptagio a um novo
estilo de vida devido ao uso de medicamentos, as internagoes
hospitalares e a perda da capacidade de trabalho. Em virtude
dessas manifesta¢des, também pode haver um impacto varidvel
na qualidade de vida relacionada a satide (QVRS)“®.

A QVRS é um constructo composto por elementos de dife-
rentes naturezas (biol6gicos, sociorrelacionais, psicolgicos e
de autonomia funcional) que se conjugam para que o sujeito
avalie o quanto sua vida tem mais ou menos qualidade®'?.
Nas dltimas décadas, vérios instrumentos foram desenvol-
vidos com o objetivo de mensurar a qualidade de vida na

4D Entre eles destaca-se o Pediatric

faixa etdria pedidtrica
Quality of Life Inventory (PedsQL), versdo 4.0, capaz de aferir
a qualidade de vida de criangas sauddveis e com doengas
cronicas. Recentemente, este questiondrio foi traduzido e
validado para a cultura brasileira®?. J4 o questiondrio Medical
Outcomes Study 36 — Item Short-Form Health Survey (SF-36) é
um instrumento genérico para avaliagio de qualidade de
vida, de facil administragdo e compreensdo.

Dessa forma, os objetivos do presente estudo foram: men-
surar a QVRS em criangas e adolescentes com DF atendidos

em um hemocentro de referéncia, comparados com um

Rev Paul Pediatr 2013;31(1):24-9.

Grupo Controle de mesma faixa etdria, além de mensurar a
QVRS dos respectivos familiares, por meio da aplicacio dos
questiondrios SF-36 e PedsQL.

Método

O presente estudo foi aprovado pelos Comités de Etica
em Pesquisa da Escola Paulista de Medicina, Universidade
Federal de Sdo Paulo (EPM/Unifesp), e do Hemocentro
de Alagoas (HEMOAL). Os pacientes e seus cuidadores
foram informados sobre o protocolo e assinaram o termo
de consentimento livre e esclarecido (TCLE) na presenca
da pesquisadora, assim como os pais ou responsédveis pelas
criangas do Grupo Controle.

O desenho do estudo foi seccional transversal, com
amostra de conveniéncia. O estudo foi realizado no periodo
de marco a dezembro de 2009. Dos 495 pacientes com DF
(detectados pela eletroforese de hemoglobina) cadastrados
no hemocentro, foram incluidos apenas aqueles na faixa
etdria de 5 a 18 anos. Por meio do banco de dados, foi
possivel verificar que havia 162 pacientes cadastrados no
HEMOAL na faixa etdria estudada. Os pacientes e seus
respectivos pais foram convocados pela pesquisadora
para comparecer ao HEMOAL, onde eram realizadas as
reunides explicativas da pesquisa e onde foi solicitada a
assinatura do TCLE. Os critérios de exclusio empregados
para os participantes foram: presenca de comorbidades
fisicas (acidente vascular cerebral, osteonecrose asséptica
da cabeca do fémur e doenga pulmonar) e/ou mentais
(atraso do desenvolvimento cognitivo e distdrbios psi-
quicos) e auséncia do pai ou mée na consulta. Os critérios
de exclus@o dos pais dos pacientes incluiram presenca de
doencas cronicas ou agudas (nos dltimos 30 dias) antes
da entrevista. Dessa forma, ao término da pesquisa foram
incluidos no estudo 100 pacientes.

O Grupo Controle foi composto por 50 criancas e adoles-
centes sauddveis de uma escola piblica da periferia de Maceid,
de igual nivel socioecondmico em relagdo aos pacientes,
também divididos nos mesmos trés subgrupos de idade e
seus respectivos cuidadores.

A qualidade de vida foi mensurada por meio dos questio-
narios SF-36 e PedsQL, de acordo com trés etapas.

Etapa 1

Aplicagdo do questiondrio genérico PedsQL"? aos pacien-
tes, versdo traduzida para o idioma portugués e para a cultura
brasileira. Este questiondrio possui versdes para quatro faixas
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etdrias: 2—4, 5—7,8—12 e 13—18 anos. Seus dominios avaliam
problemas com a capacidade fisica, os aspectos emocio-
nal e social e a atividade escolar. Os itens sdo escore-reverso
e linearmente transformados para uma escala de 0 a 100
(0=100, 1=75, 2=50 e 4=0), de tal forma que altos escores
indicam melhor qualidade de vida"?. Na administra¢do
do PedsQL 4.0 perguntou-se o quanto de cada problema a
crianga apresentou no dltimo més. Nos relatos das criangas,
para as idades de 5 a 18 anos e seus respectivos pais, uma
escala de resposta de cinco pontos foi utilizada (O=nunca é
um problema; 1=quase nunca é um problema; 2=algumas
vezes é um problema; 3=frequentemente é um problema e
4=quase sempre é um problema). Para criangas de cinco a
sete anos a escala foi simplificada para trés pontos (1 =nunca
é um problema; 2=as vezes é um problema; 3=muitas ve-
zes é um problema), sendo cada resposta ancorada em uma
escala analGgica visual com faces alegre, neutra e triste,

respectivamente.

Etapa 2

Aplicacio do questiondrio genérico SF-36, versio tra-
duzida para o idioma portugués e adaptada para a cultura
brasileira®®, para avaliar o impacto da doenca nos pais ou
maes dos pacientes. O SF-36 é um questiondrio multidi-
mensional formado por 36 itens englobados em oito escalas
ou componentes: capacidade funcional, aspectos fisicos, dor,
estado geral da satde, vitalidade, aspectos sociais e emocio-
nais e saide mental. Apresenta um escore final de 0 a 100, no
qual O corresponde ao pior estado geral de satde, e 100, ao
melhor!'?. A versio do presente instrumento é composta
de oito dominios agrupados em dois componentes: fisico
e mental. A avaliacio de cada item € feita pelo método de
pontos somados (de Likert), com valores que variam de 0 a
100 pontos. Os maiores escores correspondem a uma melhor
qualidade de vida. Os escores sdo obtidos por pontuacdes dos
itens de cada dominio, assim como aqueles dos componentes

derivam dos dominios a eles relacionados.

Etapa 3

Aplicagdo dos questiondrios no Grupo Controle composto
por 50 criangas e adolescentes (5 a 18 anos) e seus respectivos
cuidadores, apds autorizagdo da diregdo geral da escola.

Para a andlise estatistica, utilizou-se inicialmente o
teste de normalidade de Kolmogorov-Smirnov, consta-
tando-se que os escores dos dominios ndo seguiam uma
distribui¢dio normal de probabilidades. Por isso, para
comparar os valores dos dominios foi aplicado o teste ndo
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paramétrico de Mann-Whitney. A andlise estatistica foi
realizada com a versdo do Statistical Package for the Social
Sciences (SPSS) 13.0.

Resultados

O grupo de pacientes foi constituido por 64 meninas e 36
meninos, sendo que 18 tinham idades entre cinco e sete anos;
32, entre 8 e 12 anos; e 50, entre 13 e 18 anos. O Grupo
Controle incluiu 31 meninas e 19 meninos, sendo que 11
tinham idades entre cinco e sete anos; 19, entre 8 e 12 anos;
e 20, entre 13 e 18 anos.

Os escores do PedsQL 4.0 para pacientes e controle estdo
apresentados na Tabela 1. As classificacdes dos pacientes, em
todos os aspectos, foram significativamente menores do que
os escores do Controle (p<0,0001).

A mensuracio da QVRS dos pais encontra-se na Tabela 2.
Os escores dos pais, em todos os aspectos, foram significan-
temente menores que os do Controle (p<0,0001).

Discussao

No presente estudo observou-se que a DF estd relacionada
a limitagBes nos diversos aspectos da QVRS, com destaque
para os fisicos, sociais, emocionais e escolares. Os escores do
PedsQL 4.0 mostraram-se diminuidos em todos estes aspec-
tos, quando comparados a criangas e adolescentes normais
da mesma faixa etiria.

O impacto negativo encontrado no presente estudo, es-
pecialmente no aspecto fisico, estd associado com a dor rela-
cionada a DF e a sobrecarga imposta pelo cuidado e atengdo
direcionados a crianga e ao adolescente doentes"”. A dor é a
complica¢do de maior impacto na QVRS dos pacientes com
DF e seus familiares, apesar de sua intensidade ser varidvel
e depender das caracteristicas individuais de cada paciente,
dos contextos familiar e cultural, bem como da equipe mul-
tiprofissional responsével pela assisténcia®'®.

A repercussdo negativa nos dominios e no componente
mental pode ser decorrente da excessiva preocupacdo dos
cuidadores com a satide do paciente, da dificuldade em lidar
com as manifestacdes da doenca e das possiveis mudangas
na rotina familiar impostas pelo tratamento médico e pro-
cedimentos hospitalares frequentes. Esses achados sinalizam
para que os profissionais de satide tenham uma visdo global
dos pacientes e cuidadores, de forma que os mesmos promo-
vam estratégias com potencial de melhorar as condi¢oes de

bem-estar e satde!”:!®.
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Tabela 1 - Escores do questionario Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL) 4.0 para trés grupos etarios de criangas e adolescentes com
doenca falciforme e de controles saudaveis, quanto aos aspectos fisico, emocional, social e escolar

Grupo de pacientes

Grupo Controle

o - = — - < Valor p
Média Desvio padrao Média Desvio padrao

5-7 anos n=18 n=11
Fisico 56,16 12,33 91,81 9,36 <0,0001
Emocional 70,55 13,04 96,36 9,24 <0,0001
Social 79,44 12,11 98,18 6,03 <0,0001
Escolar 68,88 11,82 93,63 12,06 <0,0001

812 n=32 n=19
Fisico 48,37 13,77 94,10 6,64 <0,0001
Emocional 75,31 12,11 92,89 7,69 <0,0001
Social 72,65 9,50 95,00 7,07 <0,0001
Escolar 65,15 15,78 97,10 6,08 <0,0001

13-18 n=50 n=20
Fisico 42,86 13,77 94,55 6,31 <0,0001
Emocional 71,50 13,41 96,00 6,40 <0,0001
Social 72,10 11,56 95,50 8,09 <0,0001
Escolar 57,60 17,61 94,50 9,30 <0,0001

Tabela 2 - Escores do Medical Outcomes Study 36 — Item Short-Form Health Survey (SF-36) para cuidadores dos pacientes com doenca falci-
forme e do Grupo Controle

Grupo de pacientes

Grupo Controle

Domin , o Val
ominio Minimo  Méximo Média  2°V'®  Minimo Maximo Media DeSvie  Yalorp
padrao padrao
Capacidade 15,0 100,0 54,6 17,2 75,0 100,0 92,6 9,3 <0,0001
funcional S
Limitacao
por aspectos 0,0 100,0 66,8 41,6 100,0 100,0  100,0 0,0 <0,0001
fisicos S
Dor 0,0 70,0 32,5 16,1 50,0 70,0 51,6 5,5 <0,0001
Estadogeral 4 95,0 62,4 20,7 90,0 100,0 96,5 4,2 <0,0001
de saude S
Vitalidade 10,0 85,0 56,2 16,2 70,0 75,0 72,2 2,5 <0,0001
Aspectos 12,0 100,0 77,5 15,6 87,5 100,0 99,0 3.4 <0,0001
sociais e
Limitacao
por aspectos 0,0 100,0 74,9 36,6 100,0 100,0  100,0 0,0 <0,0001
emocionais
Saude 40,0 96,0 69,5 17,9 96,0 100,0 97,9 20  <0,0001
mental

A situagdo de uma doenca cronica na infincia gera a

necessidade de maior participagdo dos pais nos cuidados

dispensados a crianga e de adaptagdes a novas situagdes ao

longo do tempo"”. Mesmo para os individuos sauddveis,
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ocorrem mudangas em suas expectativas e na sensa¢io de
bem-estar ao longo da vida, sendo observada uma menor
satisfacdo dos adolescentes nas suas relacdes familiares em

compara¢do com as criangas®?,
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Palermo e #/*" demonstraram maior comprometimento
na sadde fisica de adolescentes com DF em compara¢io
com criangas, ao avaliar a QVRS de criancas/adolescentes
pela perspectiva dos pais. Todavia, Panepinto er «/*? ndo
observaram diferencga significativa na QVRS ao comparar os
escores obtidos por criancas e por adolescentes com doenga
falciforme, tanto no dominio fisico quanto no psicossocial.

De acordo com Silver et «/*® e Sloper®®, a situacdo de
uma doenca cronica na infincia envolve riscos de problemas
psicoldgicos e psicossociais nos pais e familiares ao longo
dos anos. No estudo de Moskowitz e 2/*”, maes de criangas
com DF apresentaram maior risco de depressio do que as
mies de criangas sauddveis. Os cuidadores de pacientes com
DF comumente vivenciam sentimentos de culpa, ansiedade
e depressdo, vinculados com a hereditariedade da doenga, o
acompanhamento médico e as demandas sociais e financeiras
impostas pela presenga de uma doenga crénica. Com isso,
o bem-estar do préprio cuidador pode estar comprometido,
especialmente no constructo mental. Esses resultados re-
for¢am a necessidade de maior atenc¢do e promogado a saide
mental desses individuos'7'#?. E importante ressaltar que
os aspectos socioecondmicos influenciam na qualidade de vida
dos pacientes“” com doenca falciforme, fato este apontado no
estudo de Felix ez 2/“®, realizado em Uberaba, Minas Gerais.

E reconhecido que as caracteristicas relacionadas as con-
di¢bes de vida sdo fatores associados a qualidade de vida, o
que poderia influenciar nos resultados obtidos; entretanto,
o Grupo Controle apresentava os mesmos aspectos socioe-
condmicos, 0 que minimiza seu impacto.

Cabe ressaltar que, no grupo de pacientes com doenga
falciforme, o tempo limitado para realiza¢gio da pesquisa
ndo permitiu que a mesma fosse aplicada naqueles que
frequentavam o HEMOAL. Além disso, a ndo inclusio
dos pacientes faltosos as consultas nesse perfodo pode ter
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