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RESUMO

OLIVAL, M.G. Avaliacao da qualidade de vida de criancas e adolescentes com
doenca falciforme. 2016. 191f. Dissertacdo (Mestrado em Ciéncias Médicas) —
Faculdade de Ciéncias Médicas, Universidade do Estado do Rio de Janeiro. Rio de
Janeiro. 2016.

Este estudo teve como objetivo traduzir e adaptar transculturalmente o
questionario especifico PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease (SCD) Module para a
lingua portuguesa brasileira, em criancas e adolescentes com doenca falciforme
(DF) acompanhadas em duas instituicbes publicas do Rio de Janeiro; avaliar as
propriedades psicométricas de dois instrumentos de qualidade de vida (QV),
genérico e especifico, nesta populacdo pediatrica com DF e seus cuidadores, e
avaliar a associacao entre os fatores clinicos e sociodemograficos e os escores de
QV encontrados nestes questionarios. Ap6s autorizacdo do MAPI, que disponibiliza
0s questionarios, e dos CEPs do Hemorio e HUPE/UERJ, o PedsQL SCD foi
traduzido, e adaptado e sua versao final foi aplicada aos pacientes e a seus
cuidadores, de 2014 a 2016, durante as consultas ambulatoriais, juntamente com o
PedsQL™ 4.0 genérico, o Critério Brasil para avaliacdo socioecondémica, e uma ficha
clinica. O PedsQL DF é composto de 43 itens, distribuidos em 9 dimensdes: dor,
impacto da dor, manejo da dor, preocupacdo |, preocupacado IlI, emocdes,
tratamento, comunicacdo | e comunicacdo Il. Foram avaliadas a validade por
correlacdo de Pearson (entre os itens e as escalas, entre 0os questionarios genérico
e especifico e entre as respostas dos pacientes e dos cuidadores) e analise fatorial,
e a confiabilidade pelo célculo do coeficiente alfa de Cronbach. Também foram
comparados os escores de QV, por teste T, de grupos conhecidos quanto a
gravidade da doenca, sexo, faixa etaria, genoétipo, classe social, dosagem de
hemoglobina total e fetal e uso de hidroxiureia, e esses dados foram reavaliados por
regressao linear univariada, multivariada e stepway. Foram utilizados para analise o
SPSS 19.0 e STATA 11. Foram incluidos no estudo 203 pacientes entre 8 e 18 anos
(media de 14,3 anos) e seus cuidadores, 56% do sexo masculino; 80,3% com
genodtipo SS. As maes representaram 80,5% dos cuidadores e os pais 10%. Quanto
ao status socioecondémico, 30% dos pacientes foram considerados como classes A e
B e 70% como C, D e E. A média dos 43 itens variou de 49,3 a 88,2, e 0s escores
das dimensfes variaram de 54,1 a 75,4. De um modo geral, foram observadas
maiores correlagbes entre os itens e suas proprias escalas, com excecdo das
escalas Emocbes e Comunicagcdo IlI, que mostraram correlacdo entre si. Foi
demonstrada boa consisténcia interna, com coeficientes alpha de Cronbach’s das
escalas variando de 0,62 a 0,93. Os escores dos pacientes graves foram
significativamente mais baixos do que os escores do grupo de pacientes com DF
leve (p < 0,0001) em todos as dimensfes dos dois questionarios de QV, tanto no
relato dos pacientes como dos cuidadores. As correlagbes encontradas foram
adequadas e de acordo com o0s poucos estudos existentes sobre o tema. Foi
comprovada a validade e a confiabilidade do PedsQL DF e do PedsQL™ 4.0 para
medir a QV dessa populacdo pediatrica com DF. A gravidade da DF tem impacto
negativo na QV das criangas e dos adolescentes.

Palavras-chave: Doenca falciforme. Qualidade de vida. Criancas. Adolescentes



ABSTRACT

OLIVAL, M.G. Quality of life in children and adolescente with sickle cell disease.
2016. 191 f. Dissertacdo (Mestrado em Ciéncias Médicas) — Faculdade de Ciéncias
Médicas, Universidade do Estado do Rio de Janeiro. Rio de Janeiro. 2016.

The objective of this work is to translate and transculturally adapt the specific
questionnaire PedsQLTM 3.0 Sickle Cell Disease (SCD) Module for the Brazilian
Portuguese, in children and adolescents with sickle cell disease (SCD), in two public
institutions in Rio de Janeiro; evaluate the psychometric properties of two
instruments of quality of life (QOL), generic and specific, in this pediatric population
with SCD and their caregivers and to evaluate the association between clinical and
sociodemographic factors and QOL scores found in these questionnaires. After MAPI
authorization, providing the questionnaires, and the Research Ethics Comitee of
Hemorio and HUPE / UERJ authorization, the PedsQL SCD was translated and
adjustment, and the final version was applied to the patients and their caregivers,
from 2014 to 2016, during outpatient visits, along with the PedsQL™ 4.0 generic core
scale, Brazil Criteria for socio-economic assessment and a medical record. The
PedsQL DF consists of 43 items, divided into 9 dimensions: pain, impact of pain, pain
management, worry |, worry Il, emotions, treatment, communication | and
communication Il. Validity was assessed by Pearson correlation (between the items
and scales, between the generic and specific questionnaires and between the
responses of patients and caregivers) and factor analysis, and reliability by
calculating Cronbach's alpha. Also,using T Tests, the QoL scores were compared for
known groups, as to the severity of the disease, sex, age, genotype, social class,
total and fetal hemoglobin dosage and use of hydroxyurea, and these data were re-
evaluated by linear regression univariate, complete and stepway multivariate
analysis.. SPSS 19.0 and STATA 11 were used.The study included 203 patients
between 8 and 18 years (mean 14,3 years) and their caregivers; 56% male; 80.5%
with SS genotype. Mothers accounted for 80.3% of caregivers and parents 10%.
Regarding socioeconomic status, 30% of patients were classified as class A and B
and 70% as C, D and E. The average of the 43 items ranged from 49.3 to 88.2, and
the scores of the dimensions ranged from 54.1 to 75.4. In general, there was a
greater correlation between items and their own scales, except for the scales
Emotions and Communication II, which showed correlation. Good internal
consistency was demonstrated, with Cronbach's alpha coefficients of the scales
ranging from 0.62 to 0.93. The scores of patients with severe desease were
significantly lower than the scores of the group of patients with mild SCD (p <0.0001)
in all the dimensions of the two QOL questionnaires, both by the reporting of patients
and caregivers. Correlations were appropriate and in accordance with the few
existing studies on the subject.lt was proven the validity and reliability of PedsQL DF
and PedsQL™ 4.0 to measure QOL in this pediatric population with SCD. The
severity of the SCD has a negative impact on QoL of children and adolescents.

Keywords: Sickle cell disease. Quality of life. Children. Adolescent.
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INTRODUCAO

O termo doenca falciforme (DF) compreende um grupo de anemias
hemoliticas caracterizadas por uma alteragdo estrutural na cadeia beta da
hemoglobina, que leva a producdo de uma hemoglobina anémala, chamada
hemoglobina S (HbS). A HbS torna as hemacias mais rigidas e densas, com
tendéncia & obstrucdo da microvasculatura.

A DF é uma doenca sistémica que pode atingir varios érgaos, como pulmaoes,
rins, sistemas nervoso central e cardiovascular, baco e 0ssos, apresentando grande
variabilidade clinica, com pacientes quase assintomaticos a aqueles com
complicacdes graves.” E a doenca hereditaria monogénica mais comum no Brasil,
com predominio em afro-descendentes. Apresenta mais prevalente na regiao
Nordeste, Rio de Janeiro e Minas Gerais, devido ao trafico de escravos no periodo
imperial." No estado do Rio de Janeiro, segundo dados da triagem neonatal, uma
em cada 1.200 criancas que nascem apresenta doenca falciforme.” Devido & alta
prevaléncia no pais e a natureza cronica, a DF é considerada um problema de
saude publica que acarreta absenteismo escolar e laborativo, de significativa
morbimortalidade e elevados custos para a sociedade, cursando com complicacdes
relacionadas a propria doencga ou as caracteristicas das pessoas acometidas. Sendo
assim a busca da melhoria da qualidade de vida (QV) dos pacientes € um desafio
constante no acompanhamento.

H&a um crescente reconhecimento de que a QV refere-se a algo muito mais
amplo do que a saude. Segundo a Organizacdo Mundial de Saude (OMS), QV
refere-se a percepcédo do individuo de sua posi¢ao na vida, no contexto da cultura e
sistema de valores nos quais ele vive, e em relacdo aos seus objetivos,
expectativas, padrdes e preocupacées.’ Nos Ultimos anos, a avaliagdo da QV tem
sido incorporada na assisténcia a saude, com aprimoramento dos instrumentos de
medida, focados em avaliagdes subjetivas e na percepcéo individual da qualidade de
vida dos pacientes."

O conceito de qualidade de vida relacionada a saude (QVRS) tem carater
multidimensional e geralmente é abordado de acordo com a funcionalidade nos
seguintes dominios: fisico, psicologico, nivel de independéncia, relagbes sociais,

meio-ambiente e espiritualidade. Sua mensuracdo pode ser usada, em estudos
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clinicos e epidemiolégicos, para distinguir pacientes ou grupo de pacientes, predizer
desfechos e avaliar a necessidade, efetividade, custo e beneficio de intervencdes
terapéuticas, influenciando em politicas e praticas na area da satde.""

Na area de pesquisa de QVRS, tem-se buscado utilizar instrumentos ja
desenvolvidos e de comprovado desempenho psicométrico numa determinada
populacdo, que deve ser reproduzido em nas versdes adaptadas para outras linguas
ou culturas, sendo possivel dessa forma a comparacdo dos resultados entre
diferentes populacdes.” A adaptacéo transcultural de instrumentos tem importancia
para a pratica epidemiolégica.” No Brasil, ndo existem instrumentos especificos,
validados para o idioma portugués, capazes de inferir como a doenca falciforme
interfere na qualidade de vida das criancas e adolescentes acometidos com esta
patologia. Portanto, para avaliar a eficiéncia da assisténcia em saude e implementar
melhorias no cuidado as criancas e adolescentes com DF, neste estudo foi realizada
a adaptacéo transcultural e validacdo do “PedsQL™ Sickle Cell Module” para a

lingua portuguesa do Brasil.
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1 REVISAO DA LITERATURA

1.1 Doenca falciforme

A doenca falciforme é uma das doencas genéticas mais comuns da
humanidade. Apesar de ser causada por uma mutacdo originada ha milénios e ter
caracteristicas clinicas suficientemente distintas, seu reconhecimento como entidade
nosoldgica sé ocorreu no inicio do século XX.

O primeiro relato cientifico sobre a anemia falciforme foi feito por James
Herrick, médico de Chicago, em 1910, que descreveu “células em foice”, no sangue
de um estudante negro de odontologia, proveniente da América Central, Walter
Clement Noel, que apresentava quadro de fraqueza, ictericia, dispneia, Ulceras
cronicas de membros inferiores e “reumatismo muscular”. Trés anos ap0s perder o
contato com Noel, Herrrick publicou um artigo escrevendo o caso no Archieves of
Internal Medicine. Walter Noel morreu de pneumonia aos 32 anos, em 1916.%

Alguns anos depois, foram publicados os primeiros casos em criancas, e em
1927, foram definidas as bases fisiopatolégicas da doenca, mostrando a relacéo
entre a hipoxia tecidual e a molécula de hemoglobina, ja que a transformacado para
células falciformes ocorria pela resposta a queda da tensdo do oxigénio.™ Algum
tempo depois, em 1951, foi elucidada a base genética da DF, demonstrando que a
heterozigose para o gene falciforme resultava em trago falciforme e aquele com
anemia falciforme era homozigoto. "

Em 1947, Jessé Accioly, médico e pesquisador brasileiro propds a hipotese
da hereditariedade da DF foi o autor das primeiras descricdes de pacientes com DF

XiV, XV

e, entre as décadas de 60 a 80 surgiram estudos sobre a incidéncia da anemia
falciforme em diferentes regides brasileiras.”"!

Em 1978, porém, Azeredo, em uma revisdo sobre as publicacdes em DF,
relatou que o médico José Martins da Cruz Jobin, em 1835 ja descrevia uma
alterac&o bioldgica nos negros que os tornava mais imunes & malaria."

A introducdo da hemoglobina S (HbS) no Brasil ocorreu no periodo da
escravidao africana, devido ao trafico negreiro de tribos africanas, entre os séculos

XV e XVIII, que entraram no Brasil principalmente pelos portos da Bahia,
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Pernambuco e Rio de Janeiro, para o trabalho escravo nas fazendas de cana de
acucar do Nordeste e na extracdo de metais preciosos em Minas Gerais. No século
XVIII, com a instalacéo da corte do rei D. Jodo VI, os escravos foram direcionados
para o Rio de Janeiro. Apés a abolicdo da escravatura, o fluxo migratorio expandiu-
se para varias regibes de nosso pais e assim ocorreu o inicio da miscigenacao
racial, que hoje é uma caracteristica no nosso pais, com distribuicdo heterogénea da
DF. Os estados da Bahia, Minas Gerais e Rio de Janeiro apresentam maior
prevaléncia da doenca."

Reconhecendo a importadncia da DF, o Ministério da Saude elaborou, em
1996, o “Programa de Anemia Falciforme” e em agosto de 2000, foi iniciada a
triagem neonatal para hemoglobinopatias no Rio de Janeiro, coordenada pelo
Instituto Estadual de Hematologia Arthur de Siqueira Cavalcanti / IEHE (HEMORIO).
Em 2001, foi criado o “Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN)’, que
estabelece a inclusdo de teste para identificagdo da DF nos exames de rotina
realizados em todos os recém-nascidos brasileiros, conhecido como “Teste do
pezinho”. ™ A identificacdo da DF no periodo neonatal diminui a morbidade e
mortalidade dessas crianc¢as, pois o diagndstico logo apds 0 nascimento permite a
instituicdo de uma terapéutica precoce, que possa atenuar as manifestacdes clinicas
de forma efetiva, aumentando a sobrevida e a qualidade de vida dessas criancas.

Considerando a alta prevaléncia da doenca na populacao brasileira, a Portaria
n® 1018/2005, do Ministério da Saude, instituiu a Atencéo integral as pessoas com
doenca falciforme e outras hemoglobinopatias.”™ Em setembro de 2009 foi
publicada, no Diario Oficial da Uni&o, a regulamentac&o do Sistema Unico de Salde
gue garante que os pacientes com doenca falciforme - DF terdo primeiro
acompanhamento multidisciplinar em triagem neonatal com médico pediatra,
psicologo e assistente social. Suas familias deverdo receber orientagdo sobre o
diagnostico e o tratamento, e devem ser encaminhadas para aconselhamento
genético. A continuidade do atendimento deverd seguir o protocolo clinico e as

diretrizes terapéuticas para tratamento da DF em centros de referéncia.™
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1.1.1 Epidemiologia e fisiopatologia da DF

Aproximadamente 12 a 15% da populacdo mundial € portadora assintomatica
de uma ou mais formas de anemias hereditarias, como as falcémicas, talassémicas
e deficiéncia de G-6PD. Segundo dados da Organizacdo Mundial de Saude cerca de
300 mil criancas nascem com DF a cada ano™ e que 50% chegue a 6bito antes dos
cinco anos de idade.™ Nos Estados Unidos, estima-se que, para cada 500 criancas
afro-americanas nascidas, uma tem DF. No Brasil, a DF é a doenca hereditaria
monogénica mais comum. Estima-se que cerca de 2% a 8% da populacdo geral
brasileira e 6 a 10 % dos afrodescendentes sdo portadores de traco falcémico.”™"

Dados do Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN) mostram que
nascem no Brasil cerca de 3500 criancas por ano com DF e 200.000 com traco
falciforme, estimando-se que 7.200.000 pessoas sejam portadoras do trago
falcémico (HbAS) e entre 25.000 a 30.000 da DF. No estado da Bahia, a incidéncia
da DF é de 1:650 nascidos vivos, enquanto a do traco falciforme é de 1:17. No Rio
de Janeiro, a incidéncia é de 1:1200 para a doenca e 1:21 para o trago. Em Minas
Gerais, é na proporcéo de 1:1.400 para a doenca e de 1:23 para o traco falciforme.™
Portanto a DF é considerada um problema de saude publica no pais.

A Hb normal do adulto (HbA) é constituida por duas cadeias de globina a e
duas cadeias B. A hemoglobina S é uma hemoglobina variante, resultante da
mutacao pontual GAG > GTG no sexto cdédon do gene beta da globina, que leva a
substituicdo do acido glutdmico pela valina. Essa mutacdo pode ser resultado da
evolucdo de selecdo positiva em humanos, pois individuos com uma cépia do beta S
(BS) e alelo B normal, ou seja, individuos heterozigotos ou AS apresentam vantagem
relacionada & sobrevivéncia em regides endémicas da malaria.*"

A denominacao anemia falciforme (HbSS) refere-se a forma homozigética da
doenca, Além disso, o alelo BS pode existir em associagdo com outras
anormalidades hereditarias da hemoglobina, como a hemoglobina C (HbC),
hemoglobina D (HbD) e a beta talassemia (Rtal), gerando respectivamente as
hemoglobinopatias HbSC, HbSD, HbSRtal. Todas essas formas heterozigodticas
duplas séao classificadas como DF, uma vez que possuem a HbS e apresentam

quadro clinico semelhante ao encontrado na HbSS.
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1.1.2 Diagndstico e manifestacdes clinicas da DF

O diagnéstico da DF pode ser feito intra-Utero por coleta do sangue através
de fetoscopia e cordocentese, para deteccdo da sintese das cadeias de globina, ou
por amniocentese e biépsia de vilo coriénico, para anélise de DNA fetal.™"

O diagnostico laboratorial da DF, apés o nascimento, € feito por exames
confirmatorios da presenca de Hb S nos eritrocitos, teste de falcizacdo ou de
solubilidade; por exames determinantes de gendtipos (AS, SS, SC, etc.) que
correspondem as eletroforeses de hemoglobinas em meios alcalino e &cido,
focalizacao isoelétrica (IEF), dosagem de Hb Fetal e cromatografia liquida de alta
performance (HPLC) ou por exames determinantes de haplétipos que sao realizados
por meio de técnicas de biologia molecular.®"

No Brasil, o diagnéstico da doenca passou a ser obrigatério em todos os
estados, pelos testes de triagem neonatal, desde junho de 2001, com a criacdo do
PNTN, juntamente com a pesquisa do hipotireoidismo congénito, da fenilcetonuria e
da fibrose cistica. Os métodos preconizados pelo PNTN, sdo por HPLC e IEF,
baseados na deteccao da hemoglobina S, identificando, além da doenca falciforme,
outras hemoglobinopatias, bem como os casos de portadoras de traco."

O quadro clinico da DF é variavel pois depende da homozigose (HbSS) ou da
associacdo com outra hemoglobinopatia (HbSC, HbSD, HbS-beta, HbS alfa-
talassemia), da concentracdo de HbF e do haplétipo, que é uma combinacéo
de alelos em loci adjacentes, mas que fazem parte do mesmo cromossomo e S&o
transmitidos juntos. Os sintomas da pessoa com HbSC geralmente sdo mais
brandos do que os da pessoa com HbSS. A presenca do gene da alfa-talassemia
pode promover um efeito protetor contra o acidente vascular cerebral e as Ulceras de
membros inferiores. Pacientes com niveis elevados de HbF, que leva a uma maior
captacdo de oxigénio e menor falcizagéo, apresentam quadro clinico mais benigno e
menos alteracdes laboratoriais. J& os com haplétipo Bantu manifestam a doenca de
forma mais grave. Na regido Sul do Brasil predomina o haplotipo Bantu e no
Nordeste existe equilibrio entre os haplétipos Bantu e Benin.*"!

As manifestagdes clinicas da DF sdo marcadas pela hemdlise cronica devido
a destruicho precoce das hemacias no sistema reticulo-endotelial, com

complicagbes agudas que pioram essa anemia; pela oclusdo aguda ou crénica da
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micro-vasculatura (crises vaso-oclusivas) e pelo acometimento organico
cronico. ViV

a) Crises 0sseas (CVO): manifestam-se como crises extremamente dolorosas,
cujos fatores desencadeantes podem ser infeccao, desidratacdo, estresse cirurgico,
menstruacao, frio, exercicios fisicos excessivos, gestacdo e consumo de alcool. E a
manifestacdo mais comum da DF, responsavel por aproximadamente 90% das
internacdes hospitalares. Os locais mais comumente acometidos por CVO séo a
regido lombar (48,6%), fémur (29,5%) e joelhos (20,8%). Além da dor, também séo
comuns o edema, o calor, a hiperemia e a restricdo de movimento.**

b) Crise aplastica: esta relacionada, na maioria dos casos, com a infeccao
pelo Parvovirus B19, agente do eritema infeccioso. Pelo efeito citotdxico do virus,
ocorre uma hipoplasia eritrdide que, associada a uma anemia hemolitica crénica,
leva a uma queda abrupta do hematdcrito e da contagem de reticuldcitos. A infeccao
por esse virus ocorre em até 60% dos pacientes até os 15 anos, sendo rara apos
esta idade.”™

c) Crise abdominal: caracterizada por dor abdominal difusa de inicio subito,
associada a distensdo e sinais de irritacdo peritoneal. E atribuida a isquemia e
micro-infartos do territério mesentérico. E comum ser confundida com abdome
agudo cirtirgico e o paciente pode inclusive ser submetido & laparotomia branca.*"

d) Complica¢des Cardio-Pulmonares

d.1) Sindrome Toracica Aguda (STA); é a segunda principal causa de
hospitalizagdo em geral e a maior causa de internagdo em Unidade fechada e de
mortalidade precoce em pacientes com DF. Aproximadamente metade dos
pacientes apresentara STA durante sua vida e parte deles tera quadros recorrentes.
Em muitos casos, a STA se desenvolve 24 a 72 horas apés a CVO em membros ou
torax. E definida como infiltrado alveolar novo a radiografia de térax, associado a
febre, sibilancia, tosse, taquidispneia, dor toracica ou hipoxemia. A etiologia
infecciosa é geralmente associada a microorganismos como Chlamydia Trachomatis
e Mycoplasma pneumoniae, virus e outras bactérias mais comuns, como
Haemophilus influenzae, Staphylococcus aureus, Klebsiella e Streptococcus
pneumoniae. A hiper-reatividade bronquica estd presente em mais de 13% dos
episddios de STA. O paciente pode evoluir com hipoxemia e insuficiéncia

respiratéria grave.™
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d.2) Hiperresponsividade pulmonar e asma: sao bastante prevalentes em
adultos e criangas com DF. Cerca de 37% apresentam alteracbes obstrutivas da
funcdo pulmonar, 20% alteracdes restritivas e obstrutivas e 20% somente alteracdes
restritivas. Aproximadamente 60% dos pacientes com DF apresentam
hiperreatividade bronquica e 78% tem resposta positiva ao uso de
broncodilatador.®

d.3) Hipertensdo da Artéria Pulmonar: € uma complicagdo comum em
pacientes com DF, principalmente em adultos e apresenta alta morbimortalidade.

e) AlteracBes hepaticas: podem ser secundarias ao processo de falcizacgéo,
como a crise aguda de falcizacdo hepatica, sequestro hepético e colestase intra-
hepatica, ou a hemodlise cronica e multiplas transfusbes, como a colelitiase,
coledocolitiase, hemocromatose e hepatite viral.*"

f) Priapismo: decorre do afoicamento das hemacias, obstruindo os sinusoides
do corpo cavernoso, sendo uma complicacao relativamente frequente na doenca
falciforme. O priaprismo é definido como uma erecédo peniana prolongada e bastante
dolorosa, ndo acompanhada de desejo ou estimulo sexual. Pode ser intermitente,
com episédios com duracdo de 30 minutos a 4 horas, ou prolongado, quando se
mantém por mais de 4 horas, podendo levar a fibrose e impoténcia. A disfuncéo
erétil é sequela comum apés tratamento inadequado.®"

g) Complicacdes neuroldgicas: podem ocorrer ataque isquémico transitorio,

mas o acidente vascular encefalico isquémico (AVEI) € o evento mais grave e pode
acometer o0 paciente em qualquer faixa etaria. A incidéncia de isquemia cerebral na
infancia vem diminuindo ap6s maior utilizacdo do screening ultrassonogréfico de
hiperfluxo das artérias cerebrais na profilaxia primaria de evento isquémico. A partir
dessa triagem, com doppler-transcraniano, a instituicdo da transfuséo crénica, houve
diminuicdo de aproximadamente 90% de AVEi na infancia.®"
O acidente vascular encefalico hemorragico (AVEh) € mais comum em adultos
devido a aneurismas arteriais e a sindrome de Moya-Moya, caracterizada pela
presenca de neovascularizacdo cerebral, com fragilidade e consequente aumento do
risco de ruptura vascular."

h) Infecgdes: individuos com DF tem risco aumentado de infecgbes por
microorganismos encapsulados, principalmente do trato respiratério, e septicemia.
Isso se deve ao déficit de opsonizagdo relacionado a autoesplenectomia, além de

alteracdes do complemento, das imunoglobulinas, da funcdo leucocitaria e da
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imunidade celular. A introducdo de antibioticoprofilaxia e da vacinacdo rotineira
contra pneumococo, meningococo e Haemophilus influenzae b diminuiu
drasticamente a frequéncia de infeccdes e a mortalidade. Entretanto, mesmo com
estas medidas, a infeccdo pneumocécica invasiva continua a ser vista, com
incidéncia de até 3% das criancas com DF.**

i) Alteracdes Osteo-articulares: a necrose 6ssea acomete principalmente as
cabecas do fémur e Umero, assim como corpos vertebrais, devido ao suprimento
sanguineo terminal limitado e a pouca circulacdo colateral dessas areas, tornando-
as mais vulneraveis a falcizacao e lesédo 0ssea. A osteonecrose da cabeca femoral
ocorre em 10% a 30% dos pacientes, provocando degeneracdo na arquitetura
trabecular, colapso do osso subcondral e artrose secundaria, em até 70% dos casos.
Estas complicacdes tardias requerem intervencao cirirgica, como a artroplastia. "

J) Complica¢des Renais: a nefropatia acomete 1/3 dos adolescentes e adultos
jovens com DF, sendo causa importante de mortalidade em adultos. Sua
fisiopatologia envolve alteracdes estruturais glomerulares e tubulares e alteracdes
funcionais.”™" Ocorre proteindria em 29 a 50% dos pacientes acima de 10 anos de
idade, e 2/3 destes evoluem para insuficiéncia renal cronica. A hipostenduria,
inabilidade de concentrar a urina, é a anormalidade renal clinicamente mais
conhecida na doenca falciforme. Observa-se microalbumindria em 8% em menores
de 10 anos, e em 19% dos maiores de 10 anos.”™ A hematlria é uma das
anormalidades encontradas na DF, ocorrendo também em individuos com traco
falciforme (AS).

k) Complicagfes oftalmologicas: podem ocorrer multiplas alteracdes oculares
em individuos com DF, que requerem um acompanhamento continuo para a
deteccdo precoce e tratamento profilatico das lesbes. Podem ocorrer alteracdes
orbitarias, conjuntivais, uveais, papilares e retinianas, sendo que estas Ultimas sao
as mais importantes para a morbidade ocular na DF. Os genétipos SC e S -

XXiX

thalassemia s&o os mais associados ao desenvolvimento de retinopatia.
) Ulcera de membros Inferiores: é uma complicacdo frequente na DF,

geralmente acomete os tornozelos, pouco acima dos maléolos, e raramente, a

regiado pré-tibial e o dorso do pé. O seu inicio pode ser espontaneo ou subsequente

a traumas, mesmo que pequenos, como uma picada de mosquito.™"

Tipicamente, as Ulceras formam uma depressdo central, cercadas por bordas

elevadas com edema ao redor. Estas lesdes podem afetar socialmente os pacientes,
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comprometem sua capacidade produtiva e QV e s&o responsaveis por significativa
procura aos servicos de saude.™"

m) Problemas psicossociais: afetam a adaptacdo emocional, social e escolar
dos pacientes com DF durante toda a sua vida, que € uma caracteristica comum nas
doencas crdnicas. A maioria das pessoas com DF n&o apresenta problemas
psicossociais, porém ha risco de depressdo, baixa auto-estima, relacées familiares
precarias e isolamento social. Fatores como a ocorréncia de dor recidivante, a
limitacdo da atividade em consequéncia da dor, a interpretacdo equivocada do
significado da dor e a depresséo, resultando em sentimento de desamparo, podem
levar a um desajuste psicossocial. A atencdo para o bem-estar psicossocial € de

suma importancia para a salde e para a integracéo social de pacientes com DF.**"!

1.1.3 Aspectos especificos da doenca falciforme em criancas e adolescentes

O screening neonatal para hemoglobinopatias, feito preferencialmente entre o
3° e 70 dias de vida, permite o diagndstico precoce e pode ter como resultados FA
(normal), FAS ( A > S - trago falciforme), FS (anemia falciforme), FSA (S > A - S-
beta-talassemia), FSC (HbSC), entre outros mais raros.*"

A concentracdo de HbF diminui gradativamente com a idade, atingindo niveis
de 15% no 3° més de vida, e de 1 a 6 % no 6° més. Consequentemente, 0s niveis da
HbS aumentam, e a partir do 4° més de idade a crianca ja pode comecar a
apresentar sintomas, com anemia e reticulocitose. O recém-nascido com DF é
assintoméatico devido ao efeito protetor da HbF (80% da Hb total). Criancas com DF
podem apresentar crises vasoclusiva, hemolitica, aplastica e de sequestro esplénico.
As principais manifestagdes clinicas da DF na crianga incluem a dactilite, o
sequestro esplénico e as infecgdes. ™™

A mortalidade por sepse ou crise de sequestro esplénico pode ocorrer ja a
partir do 2° e 3° més de vida. A dactilite pode ser a primeira manifestacao clinica da
DF e € conhecida como “sindrome mé&o-pé€”, ocorrendo principalmente entre 6
meses a 2 anos de idade, geralmente nos pequenos 0ssos das maos e pés. E
também comum a ocorréncia de sequestro esplénico, caracterizado pelo aumento

subito do baco, queda abrupta de Hb, descompensacdo hemodinamica, choque
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hipovolémico e ébito, se ndo diagnosticado e tratado adequadamente. Ja foi descrito
em criangas com 8 semanas de vida, sendo a segunda causa mais comum de
mortalidade infantil. Ocorre principalmente em pacientes abaixo de 5 anos de idade
e sua etiologia ndo é completamente conhecida.®™

As criangas com DF apresentam, ainda na primeira infancia, atrofia e fibrose
esplénica, autoesplenectomia, associada a diminuicdo da capacidade fagocitica
mediada por opsoninas e da producdo de anticorpos, em consequéncia da
persistente agressao esplénica, levando a asplenia funcional, que se torna
permanente em torno do sexto ao oitavo ano de vida. Como consequéncia da
asplenia, h4 uma maior susceptibilidade a infec¢des por organismos encapsulados,
podendo o quadro infeccioso apresentar curso clinico rapidamente fatal,
principalmente nos primeiros 3 anos de vida, E a maior causa de mortalidade entre
criancas com diagnéstico de DF. !

A partir de 2 anos de idade, a criangca com DF pode apresentar um retardo de
crescimento somatico, que afeta mais o peso do que a altura e que se acentua
progressivamente até os 18 anos. A maturacao esquelética e sexual também atinge
sua maturidade normal numa fase mais tardia da vida. "

Quanto ao desenvolvimento intelectual sdo observados prejuizo intelectual e
deficiéncias neuropsiquicas nos pacientes com DF, causadas, possivelmente, por
hospitalizacdes frequentes, faltas escolares, dificuldades socioeconémicas e lesdes
cerebrais subclinicas causadas por episédios repetidos de vasoclus&o. ™"

Embora a DF apresente elevadas taxas de morbidade e mortalidade,
principalmente nos primeiros 5 anos de vida, a mortalidade das criangas com DF nos
primeiros 10 anos de vida tem diminuido. Em 1970, nos EUA, a mediana de
sobrevida, para individuos com a forma homozigoética (SS), era de 20 anos. Apés a
implantacédo dos programas de diagnéstico neonatal, educacéo e atencao integral ao
paciente, o individuo com HbSS passou a apresentar 85% de chance de sobrevida
aos 20 anos.™

A identificacdo da DF no periodo neonatal diminui a morbidade e a
mortalidade dessas criancas, pois pode-se iniciar a penicilina profilatica em tempo
habil, orientar a realizacdo de vacinas anti-pneumocoécica e anti-Haemophilus, além
permitir o reconhecimento das complicacdes mais frequentes, como aumento do
baco, palidez, dispneia, edema de méos e pés e febre. Essas medidas reduzem a

taxa de mortalidade para menos de 5% nos primeiros 5 anos de vida.”
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1.1.4 Tratamento da doenca falciforme

O tratamento da DF inclui medidas gerais, como a educacao dos familiares e
do paciente sobre 0s principais aspectos da doenca e sobre a importancia do
acompanhamento regular com a equipe multidisciplinar de saude; orientacdes sobre
nutricdo, hidratacdo, exercicios, imunizacdo adequada, manutencdo da profilaxia;
ensinar a palpar o baco e medir a temperatura; o0 acompanhamento do crescimento
e desenvolvimento; a suplementacdo com acido félico; a realizacdo de exames
periddicos e 0 aconselhamanto genético e deteccao de outros portadores na familia.

A hidroxiuréia € um medicamento que eleva os niveis de hemoglobina fetal
(HbF), com desvio da curva de oxihemoglobina para a direita e maior retencdo do
oxigénio dentro da heméacia, evitando a formacé&o de polimeros S. As transfusdes de
concentrado de hemacias ainda s&o um recurso terapéutico importante para a
prevencdo e o controle de varias complicacbes da DF, como acidentes vasculares
encefalicos (AVE), sindrome toracica, crises aplasticas, sequestro esplénico,
priaprismo e septicemia. O Unico tratamento curativo € o transplante de células
tronco hematopoiéticas halogénico, que pode restabelecer uma hematopoese
normal, evitando novas oclusfes vasculares causadas pelas hemacias falcizadas e

XXVi

a progressao da leséo cronica e recorrente do endotélio vascular.

1.2 Qualidade de vida e sua mensuracao

A qualidade de vida (QV) pode ser definida como o0 conjunto de
caracteristicas fisicas e psicolégicas vivenciadas no contexto social, de acordo com

o estilo de vida individual.®

Existem aspectos da vida que sédo de relevancia
universal para a QV do ser humano, porém o valor especifico que o individuo
confere a eles varia de acordo com diferencas culturais, havendo ainda mudancas
individuais em funcdo das circunstancias de vida. O individuo tem sua prépria
perspectiva sobre a QV, determinada por seu modo de vida presente, experiéncias,

esperancas futuras, sonhos e ambicdes, dentro de um contexto social.™"
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A quantificacdo da QV é dificil de ser realizada. Geralmente, a QV € maior
quando a diferenca entre a realidade subjetiva de um individuo e sua expectativa
naquele momento é pequena. As expectativas estdo relacionadas experiéncias

XI'E possivel melhorar a QV de uma pessoa auxiliando-a a

pessoais e ao ambiente.
entender a realidade em que vive, a modificar suas expectativas ou na conquista dos
objetivos desejados. Para alguns estudiosos, o filésofo Aristoteles (384 — 322 A.C.)
ja se referia a importancia de uma vida dentro de certos padrdes de qualidade, no
seu tratado “A Etica Nichomacheana”. !

Desde 1947, a Organizacdo Mundial de Saude (OMS) define salde como um
bem-estar fisico, psiquico e social, e ndo apenas como auséncia de doenca. O
estado de saude de um individuo pode ser avaliado por medidas objetivas, como
indices clinico-laboratoriais, avaliacdes funcionais e avaliacao dele préprio sobre sua
saude. A origem publica da expressao “Qualidade de Vida” € controversa. A mais
aceita data da década de 1960, quando Lyndon Johnson, na época presidente dos
EUA expressou: “... as metas (de uma grande sociedade) ndo podem ser medidas
pelo tamanho da nossa conta no banco. Elas s6 podem ser medidas pela qualidade
de vida que o nosso povo consiga” ™

Na mesma ocasiédo, foi realizado um dos primeiros grandes estudos sobre QV
e bem estar, no qual foi enfatizada a experiéncia da vida mais do que as condi¢cdes
da vida. Os autores concluiram que “as relagdes entre as condigdes objetivas e os
estados psicologicos sdo muito imperfeitas e, para conhecer a experiéncia da
qualidade de vida serd necesséario ir diretamente ao individuo para pedir-lhe a sua
descricdo de como ele considera a sua vida”. "

Com a evolucédo do estudo do conceito de qualidade de vida, as definicoes
mais gerais passaram a incluir outras mais especificas, como as econémicas e
aquelas relacionadas & saude.” Neste sentido, a expressdo qualidade de vida
relacionada a saude (QVRS) é definida como uma medida subjetiva que inclui além
da percepcédo de saude fisica e mental, outros aspectos relacionados ao processo
saude-doenca. A expressdo QVRS surgiu na década de 1990, quando instituicdes
como o Banco Mundial, passaram a dar maior atencéo aos cuidados na saude, pois
0s avancos na medicina, como as melhorias nas taxas de sobrevida estavam
associados aos aumentos nos custos e a repercussado nas economias das pessoas

e instituicdes.®
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De maneira especial, nas doencas cronicas ou incapacitantes tem havido
grande melhoria nas taxas de sobrevida, associadas a novos métodos diagnosticos
e terapéuticos, o que, por outro lado, levou a um aumento do niumero de pessoas
com sequelas ou incapacidades, que demandam recursos especificos no tratamento
ou na manutencdo de condi¢bes de vida. E ainda, nas doencas cronicas, deve-se
considerar a convivéncia com o0s limites decorrentes da doenca, que Ssao
estabelecidos a partir da conjugacao entre a tolerancia aceitavel pelo doente e o que
os provedores de assisténcia sejam capazes de fornecer. Partindo dessas situacoes,
a QV passa a ser uma medida cada vez mais valorizada no contexto da saude,
impulsionada por questdes éticas e filoséficas, mas também por determinantes
socioecondmicos e politicos. !

Uma das mais conhecidas definicbes de QVRS é a de Schipper e col., que
conceituam QVRS como “... as repercussdes que uma doencga e seu tratamento
podem provocar no estilo de vida, equilibrio psicol6gico e grau de bem estar do
paciente, tais como ele as perceba, julgue e valorize” X" Para outros autores, a QV
mede o impacto de diferentes aspectos da vida em geral, bem-estar e
funcionamento diario.™

Essas repercussdes surgem das inter-relagbes que acontecem
dinamicamente, durante o processo saude-doenca. Na Figura 1, sdo apresentadas
algumas das inter-relacfes existentes entre os diversos fatores que tém influéncia

sobre a QV. i

Figura 1. Inter-relacdes entre os varios fatores que influenciam nos dominios da QV.
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A construgdo de questionarios/escalas de QV é um processo complexo e

demorado, pois devem abranger conceitos quantitativos e qualitativos. Nao existe
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um método Unico quanto ao numero de dominios e itens por dominio a serem
incluidos, mas € importante que a estrutura do instrumento consiga ser mais do que
a soma das partes.X™ Os instrumentos de QV devem ser preferencialmente
multidimensionais e avaliar, no minimo, as dimensdes fisica, psicolégica (incluindo
cognitiva e emocional) e social do paciente, como delineado pela OMS." Ao
considerar estes trés grandes dominios, devem ser elaborados os itens que irdo
compor cada dominio. Os itens sdo perguntas que, individualmente e no conjunto,
avaliam o mesmo constructo, sdo operacionalizadas em escores numéricos, e a
soma das perguntas representa o dominio que compdem. Por ultimo, a somatoria

i i

dos escores dos dominios fornece o escore total da escala.

1.2.1 Propriedades psicométricas dos instrumentos de QV

A qualidade de vida em saude geralmente é medida por meio de
questionarios ou instrumentos padronizados, compostos por uma ou mais escalas
(também chamadas de dominios ou dimensdes), que por sua vez sao formadas por
um ou mais itens/questdes."™

A elaboracdo de um gquestionario de QV compreende uma fase “qualitativa”,
de definicdo dos construtos a serem abordados, e uma fase “quantitativa”, na qual
sdo avaliadas as propriedades psicométricas, as quais devem ser sempre
reavaliadas quando o instrumento for utilizado para outra populacdo ou quando for
aplicado em circunstancias diferentes da aplicacdo inicial." Ndo ha consenso sobre
todas as definicdes e classificacdes das propriedades psicométricas, mas, de uma
forma geral, destacam-se a confiabilidade e a validade.™

A confiabilidade de um instrumento refere-se a consisténcia das pontuacdes
obtidas pelos mesmos individuos quando examinados com o0 mesmo instrumento em
diferentes ocasifes. Contudo, em todas as medi¢cOes, existe um valor real e um
componente de erro aleatério, ou erro de medicdo, que pode ser devido ao
instrumento, ao examinador ou ao proprio individuo. Conhecer a confiabilidade do
instrumento permite identificar qual é a magnitude da sua imprecisdo. A

confiabilidade inclui trés componentes:**
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a) Consisténcia Interna: medida por meio do coeficiente alfa de Cronbach,
que avalia as correlacdes especificas entre os itens, por dominio e em todo o
instrumento, refletindo o grau de coeréncia dos elementos da escala/dominio entre
Si.IVi

b) Reprodutibilidade: reflete a estabilidade, por meio do teste-reteste, dos
resultados em individuos nos quais o construto medido ndo apresentou mudancas, e
€ avaliada tipicamente com o método de correlacéo intra-classe (ICC), que verifica
se um instrumento obtém resultados semelhantes quando as condicfes do individuo
entre as aplicacdes ndo mudaram;"

c) Sensibilidade: detecta, quando realmente ocorrem, alteragbes no
constructo, por meio de mudancas nos escores. Pode ser avaliada pelo método do
Tamanho do Efeito ou pelo Calculo da Diferenca Minima Importante. Com

7z

frequéncia, a sensibilidade as mudancas é considerada uma propriedade
psicométrica independente da validade e da confiabilidade."™ v

A determinacédo da consisténcia interna é fundamental para a identificacdo de
problemas na constru¢cdo do questionario. O coeficiente alfa de Cronbach pode
variar de 0 (auséncia de correlagédo) a 1 (confiabilidade perfeita), ou seja, quanto
mais proximo de 1, maior serd a consisténcia interna do instrumento e mais forte a
evidéncia de sua confiabilidade. A premissa basica para analise da consisténcia
interna é a de que os itens da escala estédo relacionados uns com 0s outros, uma
vez que medem um mesmo fendmeno, embora ndo devam ser redundantes.""

A validade refere-se a propriedade do instrumento em realmente medir o que
estd se propondo." e, classicamente, é subdividida em trés tipos: de contelido
(preocupa-se com o grau de adequacao dos itens), de critério (validade concorrente
e validade preditiva) e de construto (de construcgo).'.

- Validade de Conteudo: A validade de conteudo é a forma utilizada para
verificar se a estrutura utilizada na elaboracdo de um instrumento representa
adequadamente o contetido do constructo em questdo." Ou seja, relaciona-se com
a capacidade dos itens de representar adequadamente todas as dimensdes do
contetdo a ser medido pelo instrumento. E recomendado que, para a determinacéo
da validade do conteudo, o instrumento seja submetido a especialistas no conceito
estudado e a leigos, os quais julgardo diversos aspectos do instrumento, como
abrangéncia, clareza da escala de respostas, pertinéncia, redundancia e

compreensao dos itens. "
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- Validade de Critério: busca estabelecer a relacdo entre os escores do
instrumento em questdo e algum critério externo que com ele se associe,
geralmente, um “padrdo ouro”, uma referéncia pela qual o valor de uma escala,
questionario ou teste € avaliado. Alguns autores referem-se a duas formas de
validade relacionadas a um critério: validade concorrente (ou simultanea) e validade
preditiva (ou de previsdo). A validade concorrente refere-se ao grau de correlagéo de
duas medidas do mesmo conceito; jA a validade preditiva refere-se ao grau de
correlacéo entre a medida do conceito e alguma medida futura do mesmo conceito.”™
Ixvi

- Validade de constructo: é uma medida de natureza complexa, fundamental
no desenvolvimento de novos instrumentos. Refere-se ao grau em que uma escala,
ou conjunto de subescalas, mede a teoria ou a hipétese sob investigacao, ou seja, é
a habilidade do instrumento em confirmar hipéteses esperadas.™™ Na literatura,
diferentes métodos s@o descritos para a verificagdo da validade de constructo,
como: teste de correlacdo entre constructos hipoteticamente relacionados (validade
convergente, validade divergente), teste da capacidade do instrumento em
discriminar grupos hipoteticamente distintos (validade discriminante) e andlise da
dimensionalidade do instrumento, verificada por meio da analise fatorial.™"

A validade convergente consiste no teste da correlagdo entre medidas de
constructos relacionados. Ha evidéncias de validade convergente quando se verifica
a existéncia de correlacdo entre o instrumento sob teste e o0 outro que mede o
conceito hipoteticamente relacionado, ou seja, uma alta correlagdo entre as duas
escalas sugere que ambas estdo medindo um mesmo fator. A validade divergente é
confirmada na auséncia de correlacdo ou na existéncia de correlagdo de menor
intensidade entre os constructos hipoteticamente ndo correlatos.”™ A validade
discriminante refere-se a capacidade do questionario de distinguir pacientes ou
grupos com diferentes comprometimentos na qualidade de vida.™™

A analise fatorial verifica quantos construtos comuns sao necessarios para
explicar as covariancias (intercorrelagdes) dos itens, avaliando o grau em que 0S
itens de uma escala se agrupam verdadeiramente em torno de uma ou mais
dimensdes ou fatores. Essa analise compreende um conjunto de procedimentos
matematicos que identificam agrupamentos de varidveis, a partir da analise das
inter-correlagbes entre elas, indicando se as questdes no instrumento refletem um

ou Varios constructos.™"
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Em muitos estudos de validacdo de instrumentos de QV, sdo avaliados o0s

efeitos “teto” e “chao”, que referem-se a distribuicdo assimétrica dos escores em
suas extremidades. O efeito teto ocorre quando 0S escores se concentram nos
niveis mais elevados da medida e o efeito chdo quando essa concentracdo se da
nos niveis mais baixos. Quando presentes em mais de 15% das respostas, a
validade de conteudo, a confiabilidade e a responsividade do teste ficam

comprometidas.™

1.2.2 Questionarios genéricos e especificos

Os questionarios de QV permitem avaliar popula¢des saudaveis ou o efeito de
determinadas doencas sobre a vida do individuo, auxiliando nas decisdes, no
planejamento e na avaliacdo de determinados tratamentos.™ Os instrumentos de

avaliacdo de qualidade de vida séo, dessa forma, classificados como genéricos ou

Ixvii Ixxvii

especificos,”" e podem ser aplicados concomitantemente nos estudos clinicos.

Os questionarios genéricos possibilitam mensurar diversos aspectos, como
capacidade funcional, aspectos fisicos, dor, estado geral de saulde, vitalidade,
aspectos sociais, emocionais e de saude mental, tendo a vantagem de avaliar
simultaneamente varias areas ou dominios. Podem ser usados para estudar
individuos de uma populagdo em geral ou de grupos especificos, como portadores
de doencas crbnicas, permitindo comparar a QV de individuos saudaveis com
doentes ou entre portadores da mesma doenca, vivendo em diferentes contextos
sociais e culturais.” Porém, ndo sdo sensiveis para detectar aspectos especificos
da QV de uma determinada patologia.""*""

Os questionarios especificos sdo destinados a determinadas doencas
(diabetes, asma, doencas falciforme, por exemplo), a determinadas faixas etarias
(criancas, adultos, idosos) ou a determinadas fungdes (capacidade funcional ou
funcdo sexual, por exemplo). Ndao € adequado para comparagbes entre grupos
diferentes e sao restritos aos dominios de relevancia do aspecto a ser avaliado. Sao
Uteis na avaliacdo de modalidades terapéuticas em ensaios clinicos e, também, para

acompanhar mudancas ocorridas durante o tratamento.™*
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A multidimensionalidade é uma das caracteristicas principais das medidas de
qualidade de vida, é representada pelos véarios dominios presentes nos
instrumentos. Os “dominios” referem-se a um aspecto da vida das pessoas que 0
instrumento se propde a medir. Por exemplo, satde mental, saude fisica, aspectos
sociais, meio-ambiente. No desenvolvimento de questionarios, os autores realizam
um trabalho de campo/entrevistas junto & populacdo para a qual o instrumento é
direcionado, para que sejam definidos os dominios que sdo importantes para aquele
grupo.” No quadro a seguir sdo descritos os principais aspectos dos quatro
dominios mais abordados nos instrumentos de QVRS, entre eles um dos elaborado
pela OMS.™
Quadrol- Aspectos dos dominios mais importantes relacionados a QV.

Dor e desconforto

Energia e fadiga

Sono e repouso

Mobilidade

Atividades da vida cotidiana

Dominio 1 - Dominio Fisico

Dependéncia de medicacdo ou de tratamentos
Capacidade de trabalho
Sentimentos positives
Pensar, aprender, meméria e concentracdo
Dominio 2 - Dominio psicolégico Autoestima
Imagem corporal e aparéncia
Sentimentos negativos
Espiritualidade/religido/crengas pessoais
L. . . Relagbes pessoais
Dominio 3 - Relagdes sociais
Suporte (Apoio) social

Atividade sexual

Seguranga fisica e protegdo

Ambiente no lar

Recursos financeiros
Dominio.4 - Meio Cuidados de saude e sociais: disponibilidade e qualidade
Ambiente Oportunidades de adquirir novas informagdes e
habilidades
Participacdo em, e oportunidades de recreacao/lazer
Ambiente fisico (poluicdo/ruido/trénsito/clima)

Transporte

Fonte: Seidl EMF, Zannon CMLC. Qualidade de vida e saude: aspectos conceituais

e metodologicos. Cad Saude Publica. 2004
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A representacdo quantitativa das medidas de QV é geralmente feita por meio

de escores, e sua interpretacdo nem sempre é compreensivel para clinicos e

pacientes, principalmente pela falta de um “padrao-ouro” para valores de QV que

permita comparacgdes. Nao existe um limiar para os escores, que delimite o que é

“normal” ou “disfuncional”, como temos para as medidas bioldgicas (nivel de pressao

arterial, nivel de hemoglobina ou glicemia). Normalmente usa-se a comparacao de

médias de escores entre grupos com diferentes doencas, entre doentes e nao

doentes e entre dois pontos diferentes no tempo em estudos longitudinais.

Ixxii

Os questionarios podem ser aplicados de diversas formas, sendo descritas

abaixo as principais vantagens e desvantagens dos métodos mais utilizados para a

coleta das Informacdes de QV.™

Quadro 2- Formas de aplicacdo dos questionarios

Método de Coleta

Vantagens

Desvantagens

Entrevistador

- Sabe-se quem responde
- E possivel que se tenha menor perda
de dados

E facil explicar perguntas ndo

entendidas.

- Custo alto

- E necessario treinar-lhe

- Pode introduzir vieses, que aumentam com mais de um
entrevistador

- Possibilidade de infuir nas respostas do entrevistado.

Auto-administrado

- Obtem-se respostas mais honestas.
- Relativamente facil e barato.
- Pode néo requerer muito tempo para o

paciente

- E possivel que se tenha maior perda de dados

- Possibilidade de preenchimento incompleto dos guestionarios.
- Podém existir perguntas que se interpretem erradamente.

- Possiveis interferéncias de familiares na hora de preencher.

Pelos Correios

- Baixo custo
- Evita deslocamento de pacientes.
- Facil de levar adiante.

- Baixa taxa de respostas.
- Incerteza sobre quem & que realmente preenche/ responde.
- Pouca credibilidade

Pelo Telefone

E facil explicar perguntas né&o
entendidas.
- Demora-se menos que preencher com
entrevistador.

- Metodologia eficiente e facil de aplicar

- Custo nao desprecivel.

- Necessidade de acesso ao teléfono.

- Pouca capacidade de controlar as respostas dos pacientes.
- Possibilidadee de viés do entrevistador.

- Possiveis interferéncias de familiares na hora de preencher.
- Invengéo de respostas para terminar logo.

Fonte: Ciconelli RM. Medidas de avaliacdo de qualidade de vida. Rev

Reumatol. 2003

Bras
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1.2.3 Traducao e adaptacao cultural de questionarios

No processo de traducdo e adaptacao transcultural de questionarios de QV,
geralmente sdo escolhidos instrumentos j& desenvolvidos e validados em outro
contexto cultural. Nestes casos, é necessario traduzir e adaptar o questionério a
cultura onde se pretende utiliza-lo, com preservacdo do conteido semantico, para
gue o significado dos questionarios tenham equivaléncia em ambas as culturas. A
adaptacao cultural pode significar, as vezes, mudanc¢as na estruturacao dos itens no
questionario e na modelagem dos dominios para preservacdo das hipoteses dos
construtos.™

Guillemin e colaboradores propuseram um guia com diretrizes para realizar a
traducdo, adaptacao transcultural e a validacdo de instrumentos de qualidade de
vida, com um conjunto de passos padronizados para este processo, baseados em
pesquisa prévia em psicologia e sociologia e em processos metodoldgicos
publicados, através de guia facilmente aplicavel.”™" O primeiro passo é a tradugéo
da verséo original para a versédo-alvo (traducdo direta). As traducdes tém maior
qualidade quando realizadas por pelo menos dois tradutores independentes, o que
permite a deteccado de erros e interpretacdes divergentes de itens ambiguos no
instrumento original. Os tradutores devem estar cientes dos objetivos do material a
ser traduzido e os conceitos envolvidos, para oferecer uma versdo fiel do
instrumento. O segundo passo € a traducédo reversa, por tradutores que ndo tenham
conhecimento do instrumento original e que nao saibam detalhes dos objetivos do

projeto.

Deve-se verificar a equivaléncia transcultural das versdes inicial e
retrotraduzida por um comité de especialistas. Neste caso, os tradutores devem
considerar as equivaléncias semantica (do sentido das palavras), idiomatica (do
sentido das expressodes), de experiéncias (ou situacbes) e conceitual, que séo

verificadas no Teste Piloto.™

Na etapa seguinte, chamada de Teste de Campo, € iniciada a validacéo
propriamente dita, com a administracdo do questionario final a um grupo maior de
individuos. E ent&o determinada a equivaléncia do questionario original com a vers&o

em lingua alvo, por meio da andlise das propriedades psicométricas.
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1.3 Avaliagcao da qualidade de vida em criangas e adolescentes

A QV de criancas e adolescentes vem sendo mais estudada em todo o mundo
a medida que as taxas de mortalidade infantil vém diminuindo, devido a a¢fes de
saneamento basico, prevencdo e tratamentos mais eficazes das doencas mais
prevalentes nessa faixa etaria."

Nos ultimos 15 anos, indmeros instrumentos de medida de QV foram
desenvolvidos especificamente para criancas e adolescentes, ja que esta populagéo
apresenta aspectos proprios nas suas condicfes de saude e nas percepcdes do
mundo, nos interesses e nos sentimentos, buscando-se assim uma avaliacdo de
salde e bem-estar em pacientes saudaveis, com doencas agudas e crdnicas, " "V
para descricdo do estado de saude, identificacdo de problemas funcionais
associados com a doenca, e avaliacao da resposta ao tratamento médico.

Na mensuracdo da QV em doencas crbnicas, tem sido recomendada a
utilizacdo conjunta de um instrumento genérico com um especifico, pois fornecem
uma visdo ampla e ao mesmo tempo direcionada para questdes préprias da
doenca.™

A capacidade da crianca de entender e responder questiondrios varia de
acordo com o0 seu desenvolvimento cognitivo. Criancas e adolescentes podem
interpretar as questdes de modo diferente, por terem uma nocéo de tempo proépria,
ou por dificuldades em compreender a linguagem e em utilizar escalas. As criancas
comecam a conseguir informar sobre dominios concretos entre os 4-6 anos de
idade. Portanto, devem existir versdes diferentes para diferentes idades. Nos paises
em desenvolvimento, as limitacdes nos sistemas de ensino e o baixo nivel
socioeconémico de segmentos da populacéo retardam a apropriacéo das linguagens
verbal e escrita, o que pode dificultar a adaptacéo e a utilizacdo de questionarios.™"

A avaliacdo da qualidade de vida em criangas foi inicialmente realizada pelo
relato dos cuidadores (proxy), considerando-se que criangas seriam incapazes de
realizar tal tarefa. No entanto, vem sendo constatada ndo sé a capacidade desses
pacientes de avaliarem e compreenderem as questdes relacionadas a sua vida, mas
também que os cuidadores tem uma percepcao diferente da dos pacientes.”™ " Nos
estudos iniciais sobre o tema, os autores sugeriam que as criangcas nao eram

respondedoras confiaveis e apenas seus cuidadores poderiam ser utilizados como
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fontes para as informagbes. Entretanto, criancas e cuidadores nem sempre
compartilham visées semelhantes sobre o impacto das condi¢des cronicas nas suas
vidas. Portanto, a inclusdo de criancas como sujeitos de pesquisa, respeitando-se
seus limites no entendimento de sua doenca, € fundamental na avaliacdo de sua
qualidade de vida, devendo-se buscar também, de forma independente as respostas
dos cuidadores.”™ " Nas limitagdes funcionais por doencas, por exemplo, 0s
cuidadores tendem a superestimar o impacto da condicdo de saude na QV das
criangas, o que pode refletir ansiedade sobre o estado do paciente, a influéncia pelo
quadro clinico de outras criangas que conhecem, suas expectativas, ou mesmo
aspectos de sua propria satde mental.” Nos dominios emocionais e sociais, os
cuidadores tendem a subestimar o impacto. Cuidadores e criancas tendem a
concordar melhor em questdes mais objetivas que séo faceis de serem observadas,
e discordar em questdes relacionadas a sentimentos. ™

N&o ha até o momento um grande nimero de estudos sobre a qualidade de
vida de criancas e adolescentes, e consequentemente, ainda ha poucos
instrumentos desenvolvidos para esta finalidade. No Brasil, dentro do nosso
conhecimento, ja foram validados quatro instrumentos genéricos de avaliacdo de QV
em pediatria, apresentados no Quadro 3,que s&o descritos a seguir.”™
1 — Escala de avaliacdo de qualidade de vida (Autoquestionnaire qualité de vie
enfant imagé — AUQEI): foi desenvolvido na Franca, em 1997, por Manificat e

d,** e validado no Brasil por Assumpgao e col. em 2000.™*" Esse instrumento

Dazor
€ utilizado na avaliacdo da QV de criancas de 4 a 12 anos de idade, sendo
composto por 26 questdes sobre relagcdes familiares e sociais, realizacdo de
atividades, saude, funcdes corporais e separacédo, e se baseia no ponto de vista da
crianca. A QV é visualizada a partir de 4 figuras ou faces que expressam diferentes
estados emocionais (muito infeliz, infeliz, feliz e muito feliz), que sdo associados a
diversos dominios de vida. A escala permite ao pesquisador avaliar a sensacéao de
bem estar ou a satisfacdo das criancas em relagéo a alguns aspectos da vida.

2 - Questionario de saude da crianca (Child Health Questionnaire — CHQ) e
Questionario de avaliacdo de saude na infancia (Childhood Health Assessment
Questionnaire — CHAQ): séo instrumentos americanos de medi¢do de QV genéricos,
elaborados para criangas de 5 a 18 anos de idade. Avaliam o bem estar fisico,

emocional e social dos pacientes sob a perspectiva dos pais ou responsaveis, por
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meio de 15 conceitos em saude, independente da doenca subjacente. Foram
traduzidos e validados para o portugués brasileiro por Machado e col., em 2001.
3 — Avaliacdo de criancas (KIDSCREEN-52): € um questionario desenvolvido com a
participacdo de 13 paises europeus, em um projeto de triagem e promocao de
QVRS em criancas e adolescentes, numa perspectiva de saude publica na Europa.
Foi criado nos anos 2001-2004 e teve como finalidade monitorar a QVRS na
populacdo jovem de modo transcultural. E composto de 52 questdes direcionadas a
percepcao de dez dimensdes de QV, sendo aplicado em individuos de 8 a 18 anos,
e em seus cuidadores. Foi validado no Brasil em 2011, por Guedes.™"

4 — Questionario pediatrico de QV (Pediatric Quality of Life Inventory - PedsQL™ 4.0
Generic Core Scale): foi desenhado para mensuracdo da qualidade de vida em
criancas de 2 a 18 anos, com instrumentos genéricos e modulos para doencas
especificas.”™™ O PedsQL™ 4.0 Generic Core Scale foi desenvolvido nos EUA,
durante 15 anos por James Varni e seus colaboradores, que estudaram inicialmente
medicdo de dor e estado funcional em populacdes pediatricas. ™" o pedsQL™
1,0 ™™ foi originalmente derivado de uma base de dados de um estudo de cancer

IXXXiX,XC

em pediatria , tendo sido desenvolvido como um instrumento de medida de QV
genérico para ser utilizado entre diversas populacfes pediatricas. As escalas
genéricas do PedsQL™ 4.0 Generic Core Scale foram projetadas para medir as
principais dimensdes da saude fisica, mental e social, de acordo com o proposto
pela OMS, em 1948 No estudo publicado em 2001, foram avaliadas a
confiabilidade e a validade do 23 itens do PedsQL™ 4.0 Generic Core Scale em
1677 criancas saudaveis, agudamente doentes e gravemente doentes, com
resultados satisfatérios. "

Estruturalmente, o PedsQL™ 4.0 Generic Core Scale é composto por 23
itens, divididos em quatro dominios: fisico (8 itens), emocional (5 itens), social (5
itens) e escolar (5 itens). Um dominio sumario, o psicossocial, € a jungcdo dos
Gltimos trés.** Cada item tem cinco opcdes de resposta numa escala de Likert™
(nunca = 0 a quase sempre = 4), valores que sao transformados em uma escala
inversa de 0 - 100, onde a pontuac&o maior representa melhor QV. E compreendido
por modulos de relato da crianga nas idades de 5 a 7 anos, 8 a 12 e 13 a 18, e por
modulos de relato dos cuidadores (proxy-report), que incluem as idades de 2 a 4
anos, 5a 7, 8 a 12 e 13 a 18 anos. " Ele deve ser (til na discriminacéo entre

criancas saudaveis e com doencas agudas ou crbnicas, e deve haver associacao
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entre os resultados da escala e os indicadores de morbilidade e de restricoes
impostas pela doenca. Também deve ter utilidade na investigagdo e no
planejamento de intervencdo em patologias crénicas na populacdo pediatrica.™" O
PedsQL™ 4.0 Generic Core Scale pode ser associado a questionarios
especificospara determinadas patologias, como asma, cancer, doenca cardiaca,
paralisia cerebral, diabetes, doencas reumatolégicas ou para dor em pediatra. **"

O PedsQL™ 4.0 Generic Core Scale ja foi validado, " até o momento, em 53
paises: Argentina, Australia, Austria, Bélgica, Belarus, Brasil, Canada, Chile, China,
Colébmbia, Croacia, Republica Tcheca, Dinamarca, Estdnia, Finlandia, Franca,
Georgia, Alemanha, Grécia, Italia, Japdo, Coreia, Kwait, Latvia, Libano, Lituania,
Mexico, Montenegro, Marrocos, Noruega, Paquistdo, Peru, Pol6énia, Portugal, Porto
Rico, Roménia, Russia, Arabia Saudita, Sérvia, Eslovénia, Africa do Sul, Espanha,
Suécia, Suica, Tailandia, Nova Zelandia, Tunisia, Turquia, RUssia, Ucrania, Arabia
Saudita, EUA e Venezuela.*®""!

No Brasil, foi validado em 2008, por Klatchoian e col, que aplicaram o
instrumento em 240 criancas e adolescentes saudaveis de Sdo Paulo e em seus
cuidadores, e em 105 pacientes com doencas reumdaticas crbnicas, e em seus
cuidadores. "

O PedsQL™ também disponibiliza, at¢ o momento, 20 questionarios
especificos para determinadas doencas ou situagdes, como por exemplo artrite,
asma, tumor cerebral, cancer, doenca cardiaca, paralisia cerebral, diabetes, distrofia
muscular de Duchene, insuficiéncia renal crbnica, esofagite eosinofilica, onco-
hematologia, neurofiboromatose, reumatologia, transplante de células tronco

hematopoiéticas e doenca falciforme, alguns ja validados no Brasil.*"
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Quadro 3- Caracteristicas dos instrumentos validados no Brasil para avaliar a
qualidade de vida de criangas.
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1.3.1 Avaliacdo da qualidade de vida em criancas e adolescentes com DF

A doenca falciforme é uma doenca hereditaria, crénica e debilitante, do ponto
de vista fisico e psicossocial, com impacto na qualidade de vida dos pacientes em
todas as faixas etarias. Também esta associada a varias complicagbes como dor,
anemia. priapismo, AVC, infec¢les, puberdade tardia, doencas organicas crénicas,
distarbio cognitivo, uso continuo de medicamentos e frequentes hospitalizacdes, que
podem levar a absenteismo, mau desempenho escolar, limitagdes, frustagdes, perda
da capacidade de trabalho e baixa auto-estima.***

Devido aos impactos fisico, psicologico e social da doenca, tanto os aspectos

objetivos quanto os subjetivos da vida devem ser considerados na compreensao da
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QV dos pacientes.® Os relatos de QV s&o importantes para a avaliacdo de efeitos da
doenca e do tratamento, permitindo uma perspectiva subjetiva da saude que vai
além das medidas objetivas de mortalidade e morbidade.® Na avaliacéo da eficacia
do tratamento das pessoas com DF tem sido considerados como indicadores de
gravidade o numero de internacbes, de crises &lgicas, dosagem de LDH e
cii

hemoglobina fetal baixa.” O impacto negativo da DF sobre a QV € associado a

diversas limitacdes, cuja compreensdo permite melhor identificacdo dos problemas
para planejamento de acdes adequadas de intervencao terapéutica. Vi<t

O interesse pelo estudo da QV das pessoas com DF vem se refletindo no
aumento do numero de publicacées sobre o tema, principalmente nos EUA e na
Franca. No Brasil, apesar da alta prevaléncia da doenca, ainda existem poucos
estudos relacionados a QV desses pacientes, especialmente no que se refere a
comparacdo dos relatos dos cuidadores com os das criancas acometidas.® A
disponibilidade de instrumentos para medir a QV para uso na populagédo brasileira
ainda é pequena, e os existentes sdo, em sua maioria, desenvolvidos para adultos e,
originalmente, em outros idiomas.”*"

Na avaliacdo da QV de criancas e adolescentes com DF, tem sido utilizados
questionarios genéricos, como o0 PedsQL™ 4.0 e o0 CHQ. O PedsQL™ 4.0 Generic
Core Scale tem a vantagem de poder ser usado para o auto relato na faixa etaria de
5 a 18 anos e relato proxy com os cuidadores dos pacientes na faixa etaria de 2 a 18
anos, e tem aplicabilidade breve e rapida, com duracdo em torno de 5 a 10 minutos.
Ja o CHQ ¢é destinado apenas para a faixa etaria de 10 a 18 anos e para 0s
cuidadores de pacientes na faixa etaria de 5 a 18 anos, e tem uma versdo mais
longa, de dificil aplicacéo na pratica clinica.™"

O PedsQL™ 4.0 foi aplicado a 118 criancas (78 com DF e 40 sem DF), de 2 a
18 anos, e a 178 cuidadores (104 cuidadores de criancas com DF e 74 sem DF), em
um hospital pediatrico nos EUA. Os autores mostraram que a capacidade fisica é
pior nas criangas com DF, porém os escores ndo distinguiram os grupos com DF
grave e leve; e ndo foi demonstrada pior QV nos aspectos escolares, emocionais e
sociais, provavelmente devido a natureza ndo especifica do questionario genérico.
Na discussdo sobre os resultados encontrados, foi questionada a capacidade do
guestionario de capturar areas especificas da vida desses pacientes, como auto-

by

estima, questbes secundarias a puberdade atrasada ou a ictericia, que muitas

dessas criancas apresentam.®"
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Em outro estudo envolvendo varios centros nos EUA, foram aplicados os
questionarios PedsQL™ 4.0 Generic Core Scale e PedsQL™ - Médulo Fadiga a
1.772 pacientes com DF entre 2 e 18 anos, e a seus cuidadores, e o PedsQL™ 4.0
Generic Core Scale mostrou-se valido e confiavel nesta populacao.©*"

O mesmo foi visto em outro estudo americano, publicado na mesma ocasiéo,
com a aplicacdo do PedsQL™ 4.0 Generic Core Scale a 124 criancas e
adolescentes com DF, e a seus cuidadores, que ainda tiveram seus resultados
comparados com criancas e adolescentes sem DF. Foram encontrados escores
mais baixos em todas as dimensbes em pacientes e cuidadores com DF, assim
como melhores escores dos pacientes com DF com relagdo aos seus cuidadores,
em todos os dominios, exceto o emocional.®

H& autores que sugerem que o PedsQL™

4.0 Generic Core Scale, por ser um
instrumento genérico, ndo permite a discriminagdo entre cuidadores de criangas com
e sem DF.®Y Porém, quando s&o consideradas as respostas dos pacientes, tem sido
evidenciado significativo prejuizo da QV naquelas com DF, mesmo ap0s considerar
o potencial do efeito negativo da renda familiar, conforme demonstrado em um
estudo sobre o impacto da doenca e do nivel socioecondmico na QV."™" Além disso,
também tem sido verificado que criancas com DF que usam hidroxiureia tem
melhores escores no dominio da capacidade fisica que as criangas que ndo utilizam
essa terapia, apesar da gravidade da doenca.®"

LTM

O questionario genérico PedsQ 4.0 vem sendo utilizado no Brasil, com

desempenho satisfatério na avaliacdo da QV de pacientes pediatricos.

Recentemente, 0 PedsQL™

4.0 foi aplicado a 100 criancas e adolescentes com DF
e a 50 criancas e adolescentes sem DF. Os escores encontrados foram inferiores no
grupo com DF, nos aspectos de capacidade fisica, emocional, social e atividade
escolar, concluindo que os pacientes percebem restricdes nestes dominios.®"

Dessa forma, os pesquisadores que acompanham criancas com DF vem
buscando desenvolver um questionario especifico para essa populacdo, pois a
aplicacéo dos instrumentos genéricos tem demonstrado o impacto da doenca na QV
mas provavelmente ndo conseguem evidenciar questdes proprias da doenca.

Durante a revisdo da literatura para este estudo, foram realizadas algumas
buscas de artigos cientificos nas bases de dados dos portais Medline, Lilacs e
Scielo, com grande restricdo de publicagcbes a medida que juntam-se os temas

qualidade de vida e doenca falciforme.
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No Medline, por exemplo, o termo “quality of life”’(Mesh) gera 140.012 artigos
e o termo “Anemia, Sickle Cell"(Mesh) OR Hemoglobin SC Disease”(Mesh) gera
19.283 artigos. Porém, com a busca combinada “Anemia, Sickle Cell’(Mesh) OR
Hemoglobin SC Disease”(Mesh) AND “quality of life”’(Mesh), s&o encontrados
apenas 175 publicagbes, sendo 121 na populacdo pediatrica, sem periodo definido.
A partir da leitura dos resumos, foi identificado somente um instrumento especifico
para mensurar a QV de criancas com doenca falciforme, o “PedsQL™ 3.0 Sickle Cell
Disease Module”.*" No Brasil, ndo ha relato, até o momento desta revisdo, de
validacéo de instrumentos especificos de medida de QV em criancas com DF.

O PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease Module é disponibilizado, em inglés, pelo

LTM

Instituto de Pesquisa MAPI (assim como o PedsQ 4.0, em portugués), um centro

francés dedicado a adaptacdo de questionarios relacionados a satde.”™ E um
instrumento que permite melhor entendimento do estado de saude e bem estar de
criancas com DF e seu comportamento ao longo do tempo, bem como avaliar o
impacto de tratamentos ou intervencfes modificadoras da doenca, sob as
perspectivas dos pacientes e dos seus cuiddores. Este questionario foi desenvolvido
seguindo a metodologia do PedsQL™ 4.0 Generic Core Scale, a partir de um estudo
qualitativo multifasico.” Segundo os autores, foi realizada uma revisédo da literatura,
durante os anos de 2003 a 2008, nos bancos de dados Medline, CINAHL e
Psychinfo, para gerar dominios de interesse para o individuo, sendo as palavras-
chave pesquisadas, em suas versdes em inglés, anemia, doenca falciforme e
hemoglobinopatias. Estes termos foram combinadas com 0s termos sintomas,
efeitos colaterais, terapéutica, a adesao, e ansiedade. Dez especialistas em DF (6
meédicos, 2 enfermeiros e 2 assistentes sociais) com experiéncia clinica em DF
participaram do desenvolvimento do quadro conceptual. Foram recrutados, de um
centro de DF em Wisconsin, EUA, pacientes com DF de 5 a 18 anos, e cuidadores
de pacientes entre 2 e 18 anos. Foram entéo gerados 5 grandes dominios: sintomas,
tratamento (efeitos colaterias e adeséo), aparéncia, preocupacédo e social. O painel
de especialistas em DF enfatizou os temas de dor, fadiga, problemas que envolvem
o tratamento, funcionamento fisico, dificuldades como andar, e problemas com a
auto-estima. As criancas e suas familias participaram das discussdes e forneceram,
a partir de suas experiéncias diarias com anemia falciforme, o contetddo essencial
para gerar temas especificos da DF, temas estes que indicadores clinicos

tradicionais normalmente ndo representam na pratica de rotina e pesquisa clinica.
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Foram entdo derivados dominios centrados na dor e na sua interferéncia na vida
diaria, juntamente com sintomas relacionados com a doencga e tratamento, e 0
impacto da doenca e do tratamento no bem estar do paciente. Foram entéao
construidos 6 dominios, com 48 itens que medem a Intensidade/local da dor (9 itens,
ex. “Eu sinto dor no meu peito”); impacto da dor (11 itens, ex. “Eu tenho dificuldade
para me movimentar quando tenho dor”); Preocupagao (7 itens, ex. "Eu me
preocupo se 0s outros ndo sabem o que fazer se eu tiver dor "); Emocdes (3 itens,
ex. “Eu me sinto mal quando tenho dor”); Sintomas da doencga / tratamento (12 itens,
ex. “Eu nédo gosto de como me sinto apds tomar meus remédios”), e Comunicagéo
(6 itens, ex. " E dificil para mim dizer aos outros que tenho DF"). Finalmente, foram
retirados 3 itens dos formularios de criancas entre 2 e 7 anos de idade, (lembrar de
tomar meus remédios e se preocupar em ter um acidente vascular cerebral e
sindrome toréacica aguda).”"

A seguir, em um estudo realizado em 5 centros clinicos nos Estados Unidos
(Medical College of Wisconsin; Children's Medical Center, Dallas; Texas Children'
Hospital, Houston; Jonathan Jaques Children Cancer Center, CA; Children 's of
Alabama), entre junho de 2010 e agosto de 2012, foi aplicado o PedsQL™ 3.0 Sickle
Cell Disease Module, ja& numa vers&do com 43 itens, o PedsQL™ 4.0 Generic Core
Scale com 23 itens e 0 PedsQL™ Multidimensional Fatigue Scale com 16 itens.
Foram incluidas 243 criancas com idades entre 5 e 18 anos e 313 cuidadores de
pacientes entre 2-18 anos. O PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease Module era
composto de 9 escalas: dor (9 itens), impacto da dor (10 itens), controle da dor (2
itens), preocupacdo | (5 itens), preocupacdo Il (2 itens), emocdes (2 itens),
tratamento (7 itens), comunicacéo | (3 itens), comunicacao Il (3 itens). As andlises de
correlacdo com o PedsQL™ 4.0 Generic Core Scale e PedsQL™ Multidimensional
Fatigue Scale apoiaram a validade do constructo, O formato de instrucdes, a escala
de resposta de Likert, e 0 método de pontuacdo para o PedsQL™ 3.0 Sickle Cell

L™ 4.0 Generic Core Scale. Para

Disease Module foram idénticos aos do PedsQ
distinguir criangcas com doencas leve e grave, os autores definiram doenca grave a
presenca de uma ou mais das seguintes complicacdes da DF: acidente vascular
cerebral, sindrome toracica aguda ou 3 ou mais hospitalizagcbes por eventos
dolorosos nos 3 anos anteriores. Esta classificacdo é baseada nos critérios
geralmente utilizados para o uso de hidroxiureia ou para a indicagao de transplante

de células tronco hematopoiéticas halogénico. Todos 0s outros pacientes foram
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classificados como tendo doenca leve. A pontuacdo das escalas do PedsQL™ 3.0
Sickle Cell Disease Module foi, em geral, pior para os pacientes com DF grave que
para os com DF leve,®V:X

Tendo em vista a pouca disponibilidade de instrumentos para medir QV na
populacdo brasileira, a demonstracdo da consisténcia na avaliacdo da QV pelos

questionarios PedQL™

4.0 Generic Core Scale em criancas e adolescentes e o fato
do PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease Module ndo ter sido validado no Brasil, o
objetivo deste estudo foi avaliar as propriedades psicométricas dos questionarios
PedsQL™ 4.0 genérico e PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease Module nessa

populacao.
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2 OBJETIVOS

2.1 Objetivo primario

Traduzir, adaptar transculturalmente e validar o questionario especifico
PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease Module para a lingua portuguesa brasileira em
criancas e adolescentes (autorrelato) com doenca falciforme e seus pais/cuidadores

(relato proxy).

2.2 Objetivos secundarios

- Avaliar as propriedades psicométricas da versdo em portugués brasileiro do
questionario genérico PedsQL™ 4.0 Generic Core Scale na amostra estudada;
- Avaliar a associacao entre os fatores clinicos e socioeconémicos e 0s escores de

qualidade de vida encontrados nos instrumentos.
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3 METODOLOGIA

3.1 Critérios de inclusao e exclusao

Trata-se de um estudo transversal, no qual foram incluidos os pacientes com
diagnéstico de doenca falciforme (DF), entre 2 e 18 anos, acompanhados no
ambulatdrio de hematologia do Instituto Estadual de Hematologia Arthur de Siqueira
Cavalcanti (HEMORIO) e do Hospital Universitario Pedro Ernesto (HUPE), sem
complicacBes clinicas associadas a internacdo hospitalar no més anterior, e seus
cuidadores.

O projeto foi submetido aos Comités de Etica em Pesquisa (CEP) das
instituicdes, tendo sido ambos aprovados em 13/11/2013. (Anexo A e B).

Especificamente para a andalise das propriedades psicométricas dos
instrumentos utilizados, foram excluidos os pacientes de 2 a 7 anos e seus
cuidadores, faixa etaria menos prevalente na amostra, para melhor enfoque do
grupo entre 8 e 18 anos, que tem questdes especificas da doenca e de qualidade de
vida relacionados a adolescencia.

3.2 Amostra do estudo

Durante o periodo de janeiro de 2014 a junho de 2016 foram incluidos, por
conveniéncia, 216 pacientes e 219 cuidadores, que concordaram em participar do
estudo, apés leitura e assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
(TCLE). (Apéndice A e B).

Foram considerados cuidadores os individuos maiores de 18 anos que
estavam acompanhando a crian¢a ou o adolescente durante a consulta ambulatorial.

Preencheram os critérios de exclusdo (para a etapa de validacdo) 10
pacientes entre 5 e 7 anos, e 18 cuidadores de pacientes entre 2 e 7 anos,

permanecendo na amostra 206 pacientes e 201 cuidadores.
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3.3 Instrumentos de coleta de dados

3.3.1 Informacoes clinicas

As informacdes clinicas e sociodemograficas foram coletadas durante a
entrevista e do prontuario, e incluiram sexo, idade, genétipo, ocorréncia de crises
algicas, sindrome toracica aguda (STA), acidente vascular encefalico (AVE), nimero
de hospitalizacdes, uso de hidroxiureia e dados laboratoriais (hemoglobina total,
percentual de hemoglobina fetal). Estas informacfes foram registradas em uma ficha
clinica (Apéndice C).

Foi utilizada uma classificacdo de gravidade de doenca, baseada em dados
clinicos e de acordo com alguns estudos sobre o tema,®* uma vez que ndo ha uma
padronizacdo estabelecida para tal.“"“" Pacientes com histéria de trés ou mais
crises algicas com necessidade de hospitalizacdo no uUltimo ano, sindrome toracica
aguda ou AVE isquémico foram classificados como portadores de doenca
grave.® "V Todos os outros pacientes foram classificados como tendo doenca

CXV,CXVi

leve.

3.3.2 Informacdes socioecondbmicas

Os cuidadores responderam um questionario sobre status socioeconémico -
SSE (Apéndice D), elaborado pela Associacao Brasileira de Empresas de Pesquisa,
e utilizado pelo Instituto Brasileiro de Opinido Publica e Estatistica (IBOPE) no

cxvii

levantamento socioecondmico da populagéo brasileira.”™ (Anexo C) O questionario
inclui informagdes sobre o nivel educacional do chefe da familia, a posse e a
quantidade de bens de consumo (automoével, microcomputador, lava louca,
geladeira, freezer, maquina de lavar roupa, DVD, micro-ondas, motocicleta), a
existéncia de empregada doméstica, de agua encanada, rua asfaltada e o niumero

de banheiros na residéncia.



49

De acordo com o somatorio da pontuagéo de todos os itens, 0s pacientes sao
categorizados em seis classes sociais: A (45 a 100), B1 (38 a 44), B2 (29 a 37), C1
(23 a28),C2 (17 a22) e DE (0 a 16).

3.3.3 Questionarios de qualidade de vida

Durante o periodo de planejamento do projeto, apés definicdo dos
questionarios de QV a serem aplicados, foi solicitada, em setembro de 2013, a

L™ 4.0 Generic

permisséo para o uso da versdo em portugués brasileiro do Peds Q
Core Scale e para a traducéo e validacdo do PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease
Module ao Instituto de pesquisa MAPI, que prontamente forneceu tal autorizagao
(Anexo D). Foram encaminhados os formularios e guias para traducéo e validacéo e
as versoes originais dos questionarios especificos a serem traduzidos (Anexo E a
K), assim como o instrumento PedsQL™ 4.0 Generic Core Scale em portugués
brasileiro, para cuidadores e criancas (Anexo L a R).

Conforme o guia de traducéo e adaptacdo cultural do PedsQL™ 3.0 Sickle
Cell Disease Module encaminhado pelo MAPI,>""" que segue a padronizacdo geral
de validacdo de instrumentos de qualidade de vida,™" “* foram seguidas as etapas
de traducdo direta e reversa, teste piloto e teste de campo, descritas em detalhes

abaixo.

a) Primeira Fase — traducéo direta

A traducdo direta da lingua original (inglés americano), para a lingua alvo
(portugués brasileiro) foi executada por dois nativos da lingua portuguesa, com
fluéncia na lingua inglesa. As tradug¢des do instrumento para cada faixa etaria foram
realizadas de forma independente, com discussdo das versdes elaboradas e
confeccdo de uma versdo conciliada, que foi a primeira versdo em portugués
(Versdo 1), enviada, juntamente com um relatério, para o MAPI, que aprovou o

processo.

b) Segunda fase - traducao reversa
Esta verséo 1 foi enviada para a traducgao reversa, que foi realizada por um

nativo da lingua inglesa, com fluéncia em portugués e que nao teve acesso a versao



50

original, em inglés. Apés discussdo do grupo da pesquisa com o tradutor, com
comparacdo da tradugdo reversa com a original em inglés, chegou-se a uma
segunda versdo em portugués, versao 2, que foi encaminhada, com novo relatorio,
ao Instituto MAPI, com aprovacao da segunda fase.

c) Aplicagédo do questionério - Teste Piloto

Para realizacdo do teste piloto, Ultima etapa do processo de traducdo e
adaptacao cultural, a versdo 2 (PedsQL™ Médulo Doenca Falciforme — PedsQL DF)
foi aplicada a cinco cuidadores e a cinco pacientes de cada faixa etaria, de forma
auto-administrada e administrada, para os pacientes de 5 a 7 anos.

A abordagem inicial aos pacientes e cuidadores ocorreu durante consulta
ambulatorial agendada para acompanhamento de rotina nas duas instituices. O
convite era seguido de explicacdes dos objetivos da pesquisa e da obtencédo da
assinatura do TCLE.

O questionario genérico Peds QL™ 4.0 Generic Core Scale e o especifico
PedsQL DF, possuem versdes de acordo com a idade. Na faixa etaria de dois a
qguatro anos ha somente versdo para os cuidadores. As versdes para os cuidadores
verificam a percep¢do destes sobre a qualidade de vida relacionada a saude do
paciente, e estdo disponiveis para as faixas etarias de 2 a 4 anos, 5 a 7 anos, 8 a 12
anos e 13 a 18 anos (adolescentes). Os cuidadores e 0s pacientes sdo orientados a
responderem o0 quanto cada item do questionario foi problematico no més anterior
(para os cuidadores: “No ultimo més, o quanto seu/sua filho/a teve problema com...”,
para os pacientes: “No ultimo més, o quanto cada uma das coisas abaixo tem sido
um problema para vocé... ”).

Ha cinco opcbes de respostas para os todos os cuidadores e para 0s
pacientes de 8 a 18 anos (0 = nunca, 1 = quase nunca, 2 = algumas vezes, 3 =
muitas vezes, 4 = quase sempre). Para facilitar as respostas das criancas de cinco a
sete anos, ha apenas trés op¢des de resposta para essa faixa etaria (0 = nunca, 2 =
algumas vezes, 4 = gquase sempre). Para o calculo dos escores, os valores sao
revertidos e transformados linearmente em uma escala tipo Likert, com pontuagao
que variade 0 a 100 (0 =100, 1=75,2 =50, 3 =25, 4 =0).

Assim, os escores (0 a 100) mais altos indicam melhor qualidade de vida. Os
escores obtidos em cada item sdo somados e divididos pelo niumero de itens

respondidos em cada dimensao.
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Em todas as aplicacbes dessa fase, a entrevistadora perguntou se as
questbes eram perfeitamente compreendidas, com anotacdo das dificuldades
encontradas, para posterior discussao.

Durante a administracdo destes instrumentos foi também aplicado o
questionario genérico PedsQL™ 4.0 Generic Core Scale em portugués e o
socioeconbémico, e preenchida a ficha clinica.

Terminada a aplicacdo da versdao 2, foram discutidas as frases do
questionario, as possibilidades de respostas, além das questbes nas quais houve
davida ou dificuldade por parte dos cuidadores ou pacientes. Foi entédo
confeccionada a verséo final do questionario PedsQL DF para cada faixa etéaria, para
cuidadores e pacientes, apos pequenas modificacdes de algumas sentencas, que foi
encaminhada ao MAPI, contendo o numero de entrevistados, a idade, o tempo
necessario para completar o questionario, as dificuldades encontradas e as solucdes
sugeridas. (Apéndice E a K)

d) Teste de campo — avaliacao das propriedades psicométricas

Para o teste de campo, foram excluidos os pacientes de 5 a 7 anos e 0s
cuidadores de pacientes de 2 a 7 anos. A versao final do PedsQL DF foi aplicada a
pacientes de 8 a 18 anos e a seus cuidadores, totalizando 206 pacientes e 201
cuidadores, durante consulta ambulatorial de rotina.

N&do houve recusa para a participacdo no estudo. Em alguns casos, o
paciente ou cuidador solicitaram ajuda para a leitura, o que foi atendido pelo
entrevistador, de forma imparcial, sem qualquer tipo de tendéncia diante das opcoes
oferecidas pelo instrumento. O entrevistador também verificava ao final se todas as
respostas estavam preenchidas, e caso houvesse respostas incompletas, ilegiveis
ou varias respostas para um item, era solicitado que o paciente ou o cuidador
indicasse sua real resposta, conforme a orientagédo de “sugestao de abordagem com
0 responsavel e criangas” do MAPI. Durante o teste de campo, foi aplicado da
mesma forma o questionario genérico PedsQL™ 4.0 Generic Core Scale em
portugués, além do questionario socioecondmico e do preenchimento da ficha
clinica.

Nesta fase também foi utilizada (com os pacientes e cuidadores do Hemorio)

a forma de administracao pelo correio convencional, aprovada pelo CEP. (Anexo S)
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O envio dos instrumentos se deu apds autorizagdo do cuidador por contato

telefénico. Nestes casos, os dados da ficha clinica foram coletados dos prontuérios.

Quadro 4: Algoritimo do Processo de Validacao Linguistica

Processo Alteracdes

Resultados

Instrumento em inglés

> Tradugéo A _—

Tradugéo B

Reuni&o grupo
de especialistas

Versao 1

e ] ———

Comparagéo com
o instrumento
original

i

Versao 2

|

(e —— ﬁ
Versao final

Fonte: Klatchoian DA et al: Quality of life of children and adolescents from Sao

Paulo: reliability and validity of the Brazilian version of the Pediatric Quality of Life

Inventory™ Version 4.0 Generic Core Scales. J. Pediatr.2008.

3.4 Analise estatistica

Foram utilizadas estatisticas descritivas para a avaliagdo das caracteristicas

clinicas e socioecondémicas dos pacientes e para a analise exploratoria dos dados.

Para a avaliacdo das propriedades psicométricas dos questionarios de

qualidade de vida nesta populagéo, foram avaliadas a confiabilidade e a validade. A

consisténcia interna (confiabilidade) das escalas dos questionarios, PedsQL™ 4.0

Generic Core Scale em portugués brasileiro de pacientes e cuidadores foi medida

pelo coeficiente alfa de Cronbach. Tem sido recomendado, para efeitos de

comparacéo de grupos, que este coeficiente alcance 0,7 ou mais.”
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Para a primeira etapa da analise da validade, foram utilizados os coeficientes
de correlagédo de Pearson, que estimam o grau de correlagcdo entre os itens e as
escalas, tendo sido o coeficiente item-corrigido usado na analise da correlacdo entre
o item e sua prépria dimensdo. Para que uma escala possa demonstrar validade
adequada nesta etapa, tem sido recomendada uma correlagdo maior ou igual a 0,4
entre um item e sua escala hipotética.

A validade de construto, definida como a habilidade do instrumento em
discriminar, dentro deste estudo, as dimensdes originais, foi avaliada por analise de
fatores exploratdria, com o método de componentes principais para a extracdo dos
fatores com rotacdo varimax. A andlise de fatores exploratéria € uma técnica
estatistica multivariada para a analise da estrutura de correlacdo entre variaveis
multiplas, de forma que o grupo original de variaveis seja representado por um
namero menor de fatores. Os fatores mantidos foram aqueles com autovalor maior
que 1.

A validade de construto também foi avaliada pela analise de intercorrelacéo
entre 0os escores das escalas do questionario especifico, PedsQL DF, com os
escores das escalas do questionario genérico, PedsQL™ 4.0, no grupo de
cuidadores e no grupo de pacientes (validade convergente), ®" assim como entre
0s escores das escalas dos cuidadores e dos pacientes, nos dois questionarios
(concordancia entre pacientes e cuidadores). No primeiro caso, um mesmo construto
€ avaliado pelo mesmo respondedor sob perspectivas diferentes, genérica e
especifica e, no segundo caso, é avaliado por respondedores diferentes. Espera-se
gue menores escores das escalas do PedsQL DF estariam correlacionados a
menores escores das escalas do PedsL™ 4.0, tanto entre cuidadores quanto entre
pacientes.”" O grau de concordancia entre pacientes e cuidadores, deve ser
avaliado, pois acredita-se que cada qual tem uma visao diferente sobre os aspectos
da qualidade de vida dos pacientes. Para esta analise, foi utilizado o Coeficiente de
Pearson, <
média (0,30 — 0,49) e grande (>0.50).“*"“* A correlac&o intra-classe (ICC), “*VeoVi

analise da concordancia/discrepancia entre pacientes e cuidadores para as mesmas

gue define as correlagdes encontradas como pequena (0,10 - 0,29),

escalas, foi avaliada para os questionarios genérico e especifico.”" O coeficiente
intraclasse define a concordancia como fraca (<0,40), moderada (0,41 - 0,60), boa
(0,61 - 0,80) ou excelente (0,81 - 1), S
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A validade divergente/discriminante foi determinada inicialmente pelo método

CXXXi

dos grupos conhecidos,”™" que compara as médias dos escores das escalas e totais
dos dois questionarios entre grupos que sabidamente diferem no construto de saude
sendo investigado. Neste estudo foram comparados os escores de qualidade de vida
encontrados entre os grupos com doenca leve e grave, gendétipo SS ou outros,
sexos feminino e masculino, faixas etarias 8-12 e 13 a 18 anos, uso regular ou nao
da hidroxiureia, classes sociais altas e baixas, hemoglobinas total e fetal altas e
baixas. Foram utilizados Testes t para amostras independentes, considerando
intervalos de confianca de 95% para as médias e, em todas as andlises, uma
probabilidade < 0,05 de erro alfa foi considerado estatisticamente significativo.“*"

A regressao linear univariada foi realizada para verificacdo da associacao
entre cada variavel independente (severidade, gendtipo, sexo, faixa etaria, uso de
hidroxiureia, classe social, hemoglobina total e hemoglobina fetal) e os escores de
qualidade de vida encontrados (nas nove dimensfes do PedsQL DF - dor, impacto
da dor, manejo da dor, preocupacéo | e Il, emocao, tratamento, comunicacao | e Il;
nas quatro dimensées do PedsQL™ 4.0 - funcionamento fisico, emocional, social,
escolar e no sumario psicossocial; além do escore total do PedsQL DF e PedsQL™
4.0), como confirmacgéo da andlise feita pelo Teste T. A seguir, foi realizada a analise
multivariada completa, com a inclusdo de todas as variaveis dependentes acima
descritas. E a partir dos resultados da regresséao linear multivariada acima descrita,
foi realizada a regressao com o procedimento automatizado de selecao de variaveis
do tipo “backward stepwise”. &V
A andlise estatistica foi realizada utilizando o software SPSS para Windows

(versdo 19.0) e o STATA (verséo 11).

4 Resultados

4.1 Caracteristicas gerais dos pacientes e cuidadores

Apés as etapas de traducdo e adaptacdo transcultural do questionario

PedsQL DF em todas as faixas etarias, foram incluidos na etapa de validacdo 201
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cuidadores e 206 pacientes com doenga falciforme entre 8 e 18 anos, sendo 115 do
sexo masculino e 91 do sexo feminino. A idade media deste grupo de pacientes foi
de 14,3 anos (x 2,3), estando 41 na faixa etaria de 8 a 12 anos e 165 na de 13 a 18
anos. Foram classificados como portadores de DF leve 113 pacientes e, como
portadores de DF grave, 93. Quanto a distribuicdo dos participantes por hospital, 167
sao acompanhados no Hemorio e 29 no HUPE.

Entre os cuidadores que participaram, 162 foram as maes e 20 foram os pais,
e 92 referiram escolaridade até o ensino fundamental incompleto. A maioria das
familias foi categorizada nas classes sociais B2, C1 e C2. Os dados com as
caracteristicas clinicas e socioecondmicas dos pacientes e cuidadores séao

apresentados na Tabela 1.



Tabela 1 — Caracteristicas clinicas e socioecondmicas dos pacientes

VARIAVEIS QUALITATIVAS N %
PACIENTES (N=206)
Sexo
Masculino 115 55,8
Feminino 91 44,2
Idade dos pacientes (media, DP) 14,3 (2,3)
Grupo etario
8al2 41 19,9
13a18 165 80,1
Gendtipo
SS 164 79,6
SC 28 13,6
SBetatalassemia 13 6,3
SD 1 0,5
Gravidade da doenca
Doenca grave 113 54,9
Doenca leve 93 45,1
Uso de hidroxiureia
Nunca Usou - Com indicag&o 67 32,5
Nunca usou- Sem indicag&o 32 15,5
Uso irregular/< 6 meses 21 10,2
Uso regular > 6 meses 86 41,8
Caracteristicas laboratoriais
Hemoglobina total (mediana) n=205 8,3
Hemoglobina Fetal (mediana) n=177 6,5
Grau de Parentesco do Cuidador (n=201)
Mae 162 80,5
Pai 20 10
Avo/avd 9 4,5
Irméo 2 1,0
Tio 5 2,5
Outros 3 15
Instituicéo
HUPE 39 18,9
HEMORIO 167 81,1
Classe Social
A 1 0,5
B1 11 5,3
B2 49 23,8
C1 72 35
Cc2 49 23,8
DE 24 11,6

56
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4.2 Validacao do questionério PedsQL DF

A traducao e a adaptacao transcultural do PedsQL DF foram realizadas com
sucesso, com um consenso final entre a equipe local e os autores da versao original,
que autorizaram a utilizacdo para este estudo. A duragédo da aplicacdo do PedsQL
DF, juntamente com o PedsQL™ 4.0, foi em média de 14 minutos (DP + 5,43). A
versao final foi administrada a 201 cuidadores de 206 criancas e adolescentes com
doenca falciforme.

As informacBes sobre as propriedades psicométricas do instrumento
especifico PedsQL DF séo apresentadas nas Tabelas 2 a 7.

Nas Tabelas 2 e 3 sédo descritos os itens dos questionarios dos pacientes e
dos cuidadores, respectivamente, com o valor médio de cada item e seu desvio-
padrdo. As respostas dos pacientes e dos cuidadores para os 43 itens do
guestionario tendem a avaliagbes positivas (49,1 a 88,2 e 474 a 87,9,
respectivamente), sendo que 0s menores escores foram encontrados nas
dimensbes Emocdo e Comunicagéo Il, e os maiores encontrados nas dimensodes
Dor e Tratamento, tanto para pacientes como para cuidadores.

Os coeficientes de correlacdo de Pearson corrigidos entre os itens e as
dimensdes, e os coeficientes alfa de Cronbach para a escala se o item for excluido,
para pacientes e cuidadores, sdo apresentados, respectivamente, nas Tabelas 4 e 5.
Em geral, maiores coeficientes de correlacdo entre os itens e suas proprias
dimensdes foram observados (em cores), quando comparados aos coeficientes de
correlagcdo entre os itens e as outras dimensfes, tanto para pacientes como
cuidadores. Porém, altos coeficientes de correlagdo (> 0,50 - em negrito) foram
igualmente observados entre itens isolados e dimensdes e, especialmente, entre os
itens da dimensdo Emocao com a Comunicacao Il e vice-versa, entre os itens da
dimensdo Impacto da dor com o Manejo da dor e vice versa e, no relato dos
cuidadores, também entre os itens da dimensédo Preocupacédo | com a Preocupacgéo
I, e vice versa. Os itens da dimensao Tratamento apresentaram os menores valores
de correlacdo com sua propria dimensao, entre os pacientes e os cuidadores, e altos
coeficientes de correlacdo foram observados entre estes itens com as dimensdes
Emocé&o, Comunicacgao | e Il, no relato dos pacientes e Emog¢éo, Comunicagéao I,

Preocupacéo | e Il, no relato dos cuidadores.



Tabela 2 — Descricdo dos itens, das médias e dos desvios padrédo dos escores —
PedsQL DF - Relato dos pacientes

O quanto tém sido um problema para vocé Média| DP
1 |1- Eu sinto muita dor 67,0 26,3
2 |2- Eu sinto dor em todo meu corpo 80,7 | 25,9
3 |3- Eu sinto dor em meus bracos 74,6 | 28,5
4 |4- Eu sinto dor em minhas pernas 69,9| 28,9
5 |5- Eu sinto dor em meu estdmago 79,5( 26,4
6 |6- Eu sinto dor em meu peito 77,8 25,9
7 |7- Eu sinto dor nas minhas costas 70,2 30,0
8 8- Eu tenho dor todos os dias 88,2 20,0
9 |9- Eu sinto tanta dor que preciso tomar remédio 69,8 30,7
10 |1- E dificil fazer as coisas porque posso ficar com dor 73,1| 28,2
11 |2- Eu falto a escola quando tenho dor 56,4 | 28,9
12 |3- E dificil correr quando tenho dor 53,3| 35,6
13 |4- E dificil me divertir quando tenho dor 57,9| 33,6
14 |5- Eu tenho dificuldade para me movimentar quando tenho dor 62,3| 34,6
15 |6- E dificil ficar em pé quando tenho dor 66,3| 32,9
16 |7- E dificil cuidar de mim mesmo quando tenho dor 67,0| 32,4
17 |8- E dificil fazer o que os outros podem fazer, porque eu poderia ter dor 71,1 27,3
18 |9- Eu acordo a noite quando tenho dor 58,3| 22,4
19 |10- Eu fico cansado quando tenho dor 68,3 | 31,2
20 64,6 28,3
21 59,3| 30,4
22 |1- Eu me preocupo se vou ter dor 57,5| 34,5
23 |2- Eu me preocupo se os outros ndo saberdo o que fazer se eu tiver dor 63,2| 35,1
24 |3- Eu me preocupo quando estou longe de casa 55,21 37,0
25 |4- Eu me preocupo se poderei ter que ir a emergéncia 54,4 | 34,9
26 |5- Eu me preocupo se poderei que ter que passar a noite no hospital 496| 354
61,9| 38,2
58,4 37,5
60,3| 354
49,2 33,4
59,21 36,0
88,2 | 22,2
78,4 29,4
83,7 25,5
60,6 | 34,2
52,9| 35,8
81,2| 28,0
71,7 31,6
72,5( 31,6
69,7 32,8
52,6 | 35,0
54,6 | 34,7
55,1| 38,2

Legenda:D:Dor; D:Impacto da dor; -:Manejo da dor;[] =Preocupacéo I;

Bll=Preocupacio Ii; [lI=Emocao; [Ill]=Tratamento; [lEComunicag&o I;
=Comunicacéo Il
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Tabela 3 — Descricdo dos itens e das médias e desvio padréo do escores —
PedsQL DF - Relato dos cuidadores

O quanto teve problema com Média| DP
1 |1- Sentindo muita dor 71,1( 28,4
2 |2- Sentindo dor em todo corpo 78,9 26,8
3 |3- Sentindo dor em seus bracos 75,9 27,5
4 14- Sentindo dor em suas pernas 71,5| 27,2
5 |5- Sentindo dor em seu estomago 79,6( 25,1
6 [6- Sentindo dor em seu peito 78,4 26,2
7 |7- Sentindo dor em suas costas 69,4| 30,2
8 |8- Tendo dor todos os dias 87,9( 21,4
9 |9- Tendo tanta dor que ele/ela tem que tomar remédio 70,9( 30,3
10|1- E dificil para ele/ela fazer as coisas porque pode ter dor 70,5( 29,6
11 (2- Faltar a escola quando ele/ela tem dor 61,2( 30,9
12|3- E dificil para ele/ela correr quando tem dor 53,7( 33,7
13|4- E dificil para ele/ela se divertir quando esta com dor 53,7( 33,2
14|5- Tem dificuldade para se movimentar quando ele/ela tem dor 58,6 33,5
15|6- E dificil para ele/ela ficar em pé quando tem dor 60,5| 32,9
16|7- E dificil para ele/ela cuidar de si mesmo/a quando tem dor 59,0( 32,1
178- E dificil para ele(a) fazer o que os outros podem fazer porque pode ter dor 61,2( 32,4
18(9- Acordar de noite quando ele/ela tem dor 55,6 34,6
19(10- Ficar cansado quando ele/ela tem dor 56,6 ( 34,2
20 57,71 33,3
21 54,91 34,1
22|1- Ele/ela se preocupa se vai ter dor 65,3 33,3
23|2- Ele/ela se preocupa se as outras pessoas ndo saberdo o que fazer se tiver dor 61,8( 35,1
24|3- Ele/ela se preocupa se esta longe de casa 59,8( 35,8
25 |4- Ele/ela se preocupa se precisar ir a emergéncia 54,5( 35,6
26 |5- Ele/ela se preocupa se tiver que passar a noite no hospital 49,4| 37,6
61,01 39,8
60,8 37,8
53,1 36,1
47,4\ 32,7
54,11 37,2
77,5] 30,3
79,6 30,2
82,8| 27,2
63,2 37,0
57,1 38,0
69,9| 34,4
68,01 35,0
72,8 33,5
64,6 36,2
56,7 34,9
51,9| 34,7
58,0| 39,0

Legenda:D:Dor; |:|=Impacto da dor;-:Manejo da dor; ] =Preocupacao I;

Bll-=Preocupacio II; lI=Emogao; [IlJ=Tratamento; [lIEComunicagéo I;
I=Comunicacéo I.
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Tabela 4 — Coeficientes de Pearson e Coeficientes Alpha de Cronbach (se o item for
deletado) — PedsQL DF - Relato dos pacientes

Dimensdes Originais Coeficiente Alpha
Impacto | Manejo = = - o x o x Qe Cronbach (se o
Dor Dor Dor Preocupacéo || Preocupagéo Il| Emocdes | Tratamento | Comunicag&o || Comunicacao Il | item for deletado)
10,74 0,56 0,52 0,30 0,26 0,38 0,30 0,30 0,23 0,88
2 (0,69 0,57 0,38 0,31 0,24 0,28 0,33 0,24 0,26 0,88
3(0,76( 0,51 0,34 0,25 0,16 0,32 0,28 0,18 0,23 0,88
410,70 0,51 0,33 0,24 0,13 0,39 0,35 0,17 0,23 0,88
5(0,55( 0,39 0,29 0,29 0,12 0,32 0,32 0,30 0,25 0,89
610,57 0,35 0,31 0,18 0,16 0,36 0,23 0,21 0,27 0,89
710,67 0,54 0,37 0,32 0,22 0,35 0,30 0,21 0,26 0,88
8 (0,60 0,38 0,40 0,24 0,25 0,33 0,30 0,29 0,24 0,89
90,75 0,57 0,48 0,29 0,22 0,36 0,44 0,27 0,28 0,88
10(0,60f 0,69 0,46 0,48 0,37 0,45 0,46 0,39 0,47 0,93
11(0,52| 0,70 0,44 0,46 0,33 0,48 0,49 0,36 0,45 0,93
12(0,54| 0,77 0,54 0,50 0,38 0,37 0,46 0,40 0,41 0,93
13(0,48| 0,79 0,53 0,43 0,32 0,48 0,42 0,41 0,43 0,93
14(0,53| 0,80 0,50 0,43 0,28 0,40 0,42 0,34 0,42 0,93
15(0,54| 0,82 0,55 0,46 0,29 0,37 0,42 0,38 0,38 0,93
16(0,54| 0,75 0,55 0,43 0,28 0,37 0,45 0,43 0,42 0,93
17|0,54| 0,73 0,48 0,47 0,39 0,38 0,44 0,38 0,38 0,93
18(0,54| 0,74 0,51 0,52 0,34 0,43 0,47 0,40 0,30 0,93
19/0,54| 0,74 0,51 0,52 0,32 0,37 0,47 0,40 0,30 0,93
0,42 0,59 0,43 0,30 0,33 0,33 0,43 0,36
0,51 0,59 0,45 0,29 0,36 0,42 0,33 0,40
22(0,34| 0,52 0,39 0,67 0,43 0,48 0,45 0,34 0,42 0,86
23(0,32| 0,49 0,38 0,75 0,48 0,43 0,44 0,41 0,44 0,84
24(0,28| 0,44 0,37 0,65 0,41 0,41 0,46 0,46 0,47 0,86
25(0,29] 0,45 0,40 0,76 0,57 0,39 0,41 0,45 0,37 0,83
26|0,26| 0,48 0,44 0,69 0,54 0,39 0,42 0,48 0,42 0,85
0,30 0,25 0,49 0,38 0,32 0,38 0,40
0,47 0,36 0,64 0,40 0,44 0,43 0,44
0,29 0,22 0,37 0,44 0,35 0,56
0,53 0,44 0,51 0,41 0,50 0,42 0,53
0,27 0,25 0,15 0,12 0,30 0,27 0,71
0,26 0,21 0,26 0,16 0,29 0,28 0,29 0,64
0,23 0,26 0,24 0,14 0,15 0,20 0,32 0,64
0,26 0,60 0,30 0,15 0,24 0,10 0,17 0,65
0,43 0,30 0,51 0,43 0,47 0,41 0,53 0,61
0,42 0,34 0,49 0,45 0,50 0,40 0,58 0,61
0,37 0,23 0,24 0,12 0,35 0,17 0,30 0,66
0,38 0,30 0,45 0,35 0,37 0,49 0,73
0,31 0,36 0,36 0,38 0,33 0,33 0,32 0,36 0,59
0,24 0,42 0,33 0,44 0,36 0,40 0,40 0,50
0,30 0,46 0,35 0,48 0,40 0,55 0,56
0,40( 0,55 0,46 0,51 0,46 0,57 0,59
0,16( 0,28 0,25 0,33 0,26 0,50 0,41

Legenda:D:Dor; ] =Impacto da dor;-=Manejo da dor; DzPreocupagéo l;
Bll=Preocupacio Ii; JI=Emogao; [IlJ=Tratamento; [IEComunicagéo I;
=Comunicacao lIl.
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Tabela 5 — Coeficientes de Pearson e Coeficientes Alpha de Cronbach (se o item for
deletado) — PedsQL DF - Relato dos cuidadores

Dimensdes Originais Coeficiente Alpha
Impacto da [ Manejo da N - - — — ‘?e Cronbach (se o
Dor Dor Dor Preocupagéo || Preocupacéo Il | Emogdes | Tratamento | Comunicagédo || Comunicagéo Il| item for deletado)
110,81 0,57 0,35 0,42 0,33 0,43 0,47 0,29 0,35 0,91
210,80 0,56 0,31 0,39 0,32 0,42 0,44 0,32 0,31 0,91
310,85 0,64 0,36 0,41 0,26 0,43 0,40 0,29 0,31 0,91
4 (0,76 0,64 0,39 0,39 0,33 0,48 0,43 0,31 0,34 0,91
5 (0,66 0,51 0,31 0,34 0,23 0,35 0,44 0,20 0,24 0,92
6 (0,70 0,53 0,33 0,37 0,36 0,38 0,47 0,29 0,32 0,92
710,73 0,60 0,40 0,48 0,44 0,46 0,44 0,35 0,34 0,92
8 (0,66 0,44 0,27 0,34 0,25 0,39 0,33 0,39 0,30 0,92
9 (0,63 0,53 0,36 0,42 0,25 0,36 0,40 0,33 0,28 0,92
10(0,63 0,71 0,54 0,50 0,39 0,50 0,49 0,44 0,48 0,95
110,66 0,76 0,43 0,53 0,37 0,51 0,54 0,44 0,45 0,95
12)0,57 0,84 0,52 0,54 0,35 0,43 0,55 0,36 0,37 0,95
130,60 0,83 0,60 0,49 0,28 0,37 0,53 0,34 0,35 0,95
140,59 0,87 0,59 0,54 0,32 0,50 0,53 0,38 0,47 0,95
15(0,63 0,87 0,60 0,57 0,35 0,46 0,52 0,30 0,43 0,95
160,53 0,79 0,66 0,53 0,34 0,50 0,52 0,31 0,47 0,95
170,52 0,73 0,56 0,55 0,43 0,53 0,53 0,46 0,48 0,95
180,64 0,83 0,57 0,61 0,42 0,54 0,56 0,36 0,49 0,95
19(0,61 0,82 0,60 0,59 0,36 0,52 0,55 0,33 0,47 0,95
0,40 0,66 0,42 0,26 0,43 0,43 0,23 0,46
0,43 0,63 0,46 0,29 0,43 0,45 0,26 0,45
220,46 0,51 0,37 0,60 0,47 0,52 0,51 0,33 0,40 0,87
23(0,34 0,49 0,48 0,68 0,44 0,45 0,52 0,33 0,43 0,85
24(0,43 0,56 0,31 0,75 0,56 0,50 0,58 0,36 0,44 0,83
25(0,43 0,56 0,34 0,80 0,55 0,57 0,51 0,39 0,43 0,82
26(0,39 0,52 0,38 0,68 0,51 0,53 0,47 0,35 0,46 0,85
0,36 0,40 0,26 0,57 0,52 0,56 0,35 0,44
0,38 0,41 0,28 0,61 0,53 0,56 0,38 0,48
0,43 0,44 0,37 0,53 0,41 0,45 0,60
0,51 0,61 0,45 0,63 0,51 0,48 0,44 0,62
0,23 0,37 0,33 0,18 0,14 0,21 0,38 0,77
0,32 0,39 0,35 0,37 0,36 0,25 0,26 0,36 0,69
0,32 0,38 0,28 0,38 0,34 0,25 0,24 0,38 0,70
0,47 0,48 0,34 0,41 0,37 0,26 0,14 0,26 0,71
0,41 0,44 0,22 0,59 0,59 0,43 0,29 0,34 0,70
0,40 0,42 0,27 0,57 0,57 0,44 0,33 0,42 0,69
0,26 0,34 0,25 0,30 0,21 0,14 0,19 0,26 0,73
0,31 0,35 0,24 0,31 0,33 0,44 0,54 0,78
0,36 0,35 0,19 0,38 0,31 0,41 0,28 0,41 0,60
0,30 0,37 0,21 0,39 0,32 0,37 0,27 0,47
0,30 0,43 0,41 0,42 0,42 0,53 0,46
0,41 0,55 0,50 0,58 0,45 0,65 0,51
0,29 0,36 0,30 0,36 0,36 0,51 0,41

Legenda:D:Dor; ] =Impacto da dor;-:Manejo da dor; D:Preocupagéo l;
Bll=Preocupacio II; lI=Emogao; [IlJ=Tratamento; [lIEComunicagéo I;
I=Comunicacéo I.
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Nas Tabelas 6 e 7 estdo descritas as médias dos escores por dimensdes e 0s
coeficientes alfa de Cronbach para cada escala (total), para pacientes e cuidadores,
respectivamente. Observa-se, nos dois casos, menores escores nas dimensdes

Emocé&o e Comunicacao Il e maiores na dimenséo Dor.

Tabela 6- Descricdo das dimensodes, das médias, desvios padrao dos escores e dos
Coeficientes Alpha de Cronbach - PedsQL DF — Relato dos pacientes

Coeficiente

Dimensdes Média DP Alpha de

Cronbach
Dor 73,3 20,1 0,90
Impacto da dor 63,4 25,5 0,94
Manejo da dor 63,0 26,9 0,81
Preocupacéo Il 56,0 28,9 0,88
Preocupacéo Il 60,1 36,0 0,89
Emocéo 54,7 29,3 0,61
Tratamento 72,0 18,0 0,68
Comunicagéo | 71,3 25,7 0,73
Comunicagéo I 54,1 30,2 0,79
Escore Total DF 65,7 18,6 0,95

Tabela 7- Descri¢do das dimensdes, das médias, desvios padrao dos escores e dos
Coeficientes Alpha de Cronbach - PedsQL DF — Relato dos cuidadores

Coeficiente

Dimens6es Média DP Alpha de

Cronbach
Dor 76,0 21,4 0,93
Impacto da dor 59,1 27,7 0,95
Manejo da dor 56,3 32,3 0,91
Preocupagcéo I 58,2 28,9 0,88
Preocupacéo I 60,9 36,8 0,89
Emocéo 50,3 31,4 0,80
Tratamento 69,2 21,3 0,76
Comunicacéo | 68,5 29,1 0,78
Comunicagéo Il 55,5 30,5 0,80
Escore Total DF 64,1 20,7 0,96
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A andlise de fatores exploratéria resultou numa solucdo de oito fatores na
versdo do relato dos pacientes e sete fatores na versdo dos cuidadores, que
explicam 65% e 68% da variancia, respectivamente (Tabelas 8 e 9). Este resultado
foi préximo da solucdo encontrada no estudo original, onde ambas as versdes do
paciente e cuidador carregaram em 9 variaveis latentes.®*"

Na avaliagcdo da matriz de correlagéo, tanto nas versdes para paciente quanto
para os cuidadores, observa-se que o fator 1 incluiu todos os itens das dimensdes
Impacto da dor e Manejo da dor; o fator 2 incluiu todos os itens das dimensdes Dor;
o fator 3 agrupou os itens da dimensé&o Preocupacao | e o fator 4 incluiu os itens das
dimensbes Emocdo e Comunicagdo Il, conforme esperado pela andlise de
correlacéo de Pearson.

Na versdo dos pacientes, o fator 4 também agrupou 2 itens da dimensao
Tratamento e 1 item da dimensdo Comunicacdo I; o fator 5 agrupou 4 itens da
dimenséo Tratamento; o fator 6 agrupou o 1° item da dimenséao Tratamento e 2 itens
da dimensdo Comunicacdo | e o fator 7 carregou todos os itens da dimensédo
Preocupacéo Il. Na verséo dos cuidadores, o fator 3 também carregou todos os itens
da dimensdo Preocupacdo Il e dois itens da dimensdo Tratamento; o fator 4
carregou o 1° item da dimensé&o Tratamento; o fator 5 carregou os itens da dimenséao
Comunicacgédo | e o fator 6 carregou 4 itens da dimensdo Tratamento. O sétimo e o
oitavo fatores, nos relatos dos pacientes e dos cuidadores, respectivamente, néo

apresentaram itens com altas cargas fatoriais.



Tabela 8- Andlise de fator exploratoria - PedsQL DF — Relato dos pacientes

ltens Fatores
1 2 3 4 5 6 7 8
1 0,52 | 0,41 0,2 0,28 | 0,04 | 0,09 | 0,12 | -0,08
2 0,61 0,28 0,15 0,34 0,04 [ -0,01 | 0,07 -0,15
3 0,73 0,24 0,24 0,17 0,05 0,03 0,02 0,02
4 0,78 0,17 0,11 0,24 | -0,00 0,09 0,01 0,07
5 0,8 0,22 | 0,13 | 0,27 | 0,07 | 0,02 | -0,03 | 0,04
6 0,81 | 0,23 | 0,17 | 0,09 | 0,07 | 0,04 [ 0,01 | 0,06
7 0,75 | 0,24 | 0,13 | 0,08 | 0,11 0,1 0,07 | 0,01
8 0,63 | 0,28 | 0,21 | 0,15 | 0,09 | 0,14 | 0,15 [ -0,08
9 0,68 | 0,26 | 0,26 | 0,11 | 0,03 | 0,16 | 0,06 [ -0,09
10 | 0,64 0,19 0,25 0,03 0,11 0,23 0,1 -0,02
0,17 0,2 0,05 0,18 0,13 0,2 0,48
0,29 0,21 0,09 0,24 0,1 0,09 0,34
1 0,36 | 0,69 [ 0,05 | -0,03 | 0,07 | 0,15 | 0,29 | 0,05
2 0,37 | 0,67 | 0,22 | 0,21 | -0,01 | -0,20 | 0,03 0
3 031 | 0,71 | 0,08 | 0,23 | -0,07 | -0,10 | -0,05 | -0,01
4 0,31 0,6 0,04 | 0,11 | 0,01 | 0,02 | -0,08 | -0,20
5 0,11 | 0,71 0,2 0,1 0,13 | 0,25 [ -0,21 | -0,02
6 0,05 0,68 0,06 0,13 0,13 0,15 | -0,06 0,14
7 0,33 0,67 0,1 0,06 0,01 0,02 0,12 -0,03
8 0,14 0,61 0,09 0,04 0,29 0,02 0,38 0,21
9 037 | 0,68 | 0,04 | 0,01 | 0,26 | 0,213 | 0,29 | -0,05
1 033 | 0,15 | 0,65 | 0,26 | 0,04 [ -0,06 | 0,02 | -0,14
2 0,26 | 0,13 | 0,76 | 0,24 | 0,08 [ -0,02 | 0,02 | -0,03
3 0,2 0,09 | 0,65 0,2 0,22 | 0,26 [ -0,07 | -0,03
4 021 ( 0,11 | 0,79 | 0,14 | 0,08 | 0,04 | 0,21 | 0,07
5 0,27 0,04 0,7 0,18 0,04 0,15 0,21 0,08
-0,02 0,33 0,17 0,03 0,1 -0,03 | -0,04
0,4 0,23 0,21 0,07 0,17 0,23 -0,13
0,26 | -0,01 | 0,29 0,11 | -0,22 | 0,26 [ -0,08
0,27 | 0,01 | 0,23 0,07 [ -0,08 | 0,3 -0,08
0,2 0,04 | 0,32 0,16 | 0,16 | 0,03 | 0,34
0,24 | 0,09 | 0,18 0,1 0,22 0,1 0
0,34 | 0,15 | 0,18 0,18 | 0,23 | 0,26 | 0,03
0,07 0,03 0,14 0,14
0,08 0,12 0,08 0,17
0,09 0,08 0,14 0,11
0,16 | 0,09 | 0,19 | 0,03
0,28 0,2 0,02 | 0,35
0,17 | 0,16 | -0,03 | 0,06
0,18 | 0,14 | 0,27 | 0,24
0,24 | 0,02 | 0,25 | 0,33
0,07 0,03 0,42 0,2
0,22 0,12 0,56 0,25

64

Legenda:D:Dor; ] =Impacto da dor;-:Manejo da dor; D:Preocupa(;éo l;
=Preocupacado II; [JlFEmocao; [[ll]=Tratamento; [[llFComunicag&o I;
[ll=Comunicacéo II.



Tabela 9- Andlise de fator exploratoria - PedsQL DF — Relato dos cuidadores

ltens Fatores
1 2 3 4 5 6

1 0,46 | 0,44 | 0,19 | 0,21 | 0,22 | 0,08 | 0,29
2 0,56 | 0,44 | 0,21 0,1 0,28 | 0,17 | 0,06
3 0,77 | 0,28 [ 0,21 | 0,02 [ 0,19 | 0,19 [ 0,01
4 0,79| 0,31 | 0,11 | 0,04 | 0,14 | 0,22 | 0,05
5 0,77 0,29 | 0,18 | 0,18 | 0,14 | 0,12 0,1

6 0,78 0,35 | 0,22 | 0,21 | 0,03 | 0,13 | 0,08
7 0,68 | 0,25 [ 0,16 | 0,33 0 0,15 | 0,21
8 0,52 | 0,26 | 0,24 | 0,21 | 0,18 | 0,15 | 0,41
9 0,72 | 0,35 0,3 0,17 | 0,09 | 0,13 [ -0,01

[y
o

0,72] 0,33 | 0,27 | 0,18 | 0,03 | 0,09 | 0,1
- 0,12 | 0,04 | 0,4 [-0,07| 0,12 | 0,46
015 | 01 | 0,33 [-0,05| 0,14 | 0,53
02 | 0,78] 0,16 | 0,12 | 0,06 | 0,09 | 0,16
018 | 0,81 0,16 | 0,09 | 0,08 | 0,00 | 0,11
036 | 0,78 0,12 | 0,08 | 0,06 | 0,02 [ -0,01
037 | 0,73] 0,24 | 0,2 | 0,03 | 0,03 [ -0,09
027 | 0,68| 0,1 | 0,09 [-0,03] 0,24 [ -0,15
02 | 069] 02 | 0,14 | 0,02 | 0,29 [ -0,06
027 | 0,66] 0,29 | 0,05 | 0,11 | 0,07 | -0,14
007 | 0,69| 0,1 | 0,07 | 0,29 | 0,01 | 0,18
025 | 0,57| 0,14 | -0,06 | 0,24 | 0,07 | 0,32
019 | 0,27 | 0,51 0,08 | 0,22 | 0,08 | 0,47
03 | 0,03 | 055]| 0,06 | 0,13 | 0,19 | 0,43
033 | 0,14 | 0,70 -0,03| 0,2 | 0,17 | 0,13
041 | 0,13 | 0,73 0,07 | 0,17 [ 0,02 [ 0,03
0,21 | 0,1 [-0,02-0,01
0,26 | 0,05 | 0,17 | -0,01
0,26 | 0,09 | 0,18 | 0,07
-0,02
0,08

QR [([WIN|IP|O[0|N[O|O|R[WIN |-

Legenda:D:Dor; ] =Impacto da dor;-:Manejo da dor; D:Preocupa(;éo l;
=Preocupacado II; [JlFEmocao; [[ll]=Tratamento; [[llFComunicag&o I;
[ll=Comunicacéo II.
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4.3 Validagdo do questionario genérico PedsQL™ 4.0

As informacfes sobre as propriedades psicométricas do instrumento genérico
PedsQL™ 4.0 sdo0 apresentadas nas Tabelas 10 a 15.

Nas Tabelas 10 e 11 sdo descritos os itens dos questionarios dos pacientes e
dos cuidadores, respectivamente, com o valor médio de cada item e seu desvio-
padrdo. As respostas dos pacientes e dos cuidadores para os 43 itens do
questionario também tendem a avalia¢des positivas (43,33 a 95,39 e 48,89 a 89,68,
respectivamente), sendo que o item com menor escore foi 0 quinto item da
dimensédo escolar para pacientes e cuidadores, e 0s com maiores escores foram
encontrados nas dimenséao Fisica para os pacientes, e na dimensdo Social para 0s
cuidadores.

Os coeficientes de correlacdo de Pearson corrigidos entre os itens e as
dimensdes, e os coeficientes alfa de Cronbach para a escala se o item for excluido,
para pacientes e cuidadores, sdo apresentados, respectivamente, nas Tabelas 12 e
13. Em geral, maiores coeficientes de correlacdo entre os itens e suas proprias
dimensdes foram observados (em cores), quando comparados aos coeficientes de
correlagcdo entre os itens e as outras dimensfes, tanto para pacientes como
cuidadores. Porém, coeficientes moderados de correlacdo também foram
observados entre itens isolados e dimensfes e, especialmente, entre os itens da
dimensdo Fisica com a Social, e vice versa no relato dos pacientes. Entre os
cuidadores, houve correlacdo de alguns itens das dimensfes Fisica e escolar com

outras dimensoes.



Tabela 10 — Descricéo dos itens, das médias e dos desvios padrao do escores —

PedsQL™ 4.0 - Relato dos pacientes

67

Tem tido dificuldade com Média | DP
1 |1- Para mim é dificil andar mais de um quarteirdo 82,7 | 24,9
2 |2- Para mim é dificil correr 70,4 | 30,0
3 [3- Para mim é dificil praticar esportes ou fazer exercicios fisico 69,1 | 30,1
4 |4- Para mim é dificil levantar coisas pesadas 63,5 | 31,6
5 |5- Para mim é dificil tomar banho de banheira ou de chuweiro sozinho/a 95,4 | 14,9
6 |6- Para mim é dificil ajudar nas tarefas domeésticas 78,6 | 28,7
7 |7- Eu sinto dor 62,5 | 26,7
g [8- Eu tenho pouca energia ou disposi¢éo 65,2 | 31,1
9 76,1 | 26,2
10 73,1 25,4
11 67,2 | 30,5
12 80,2 | 26,4
13 52,1 33,5
14|1- Eu tenho dificuldade para conviver com outros / outras adolescentes 88,5 | 21,8
15|2- Os outros / as outras adolescentes ndo querem ser meus amigos / minhas amigas 91,9 | 19,4
16|3- Os outros / as outras adolescentes implicam comigo 83,7 | 24,6
17|4- Eu n&o consigo fazer coisas que outros / outras adolescentes da minha idade fazem 74,3 | 29,5
18/5- Para mim é dificil acompanhar os / as adolescentes da minha idade 78,8 | 28,2
19|41 E dificil prestar atenc&o na aula 76,7 | 29,1
20|2- Eu esqueco as coisas 64,3 | 31,5
21 |3- Eu tenho dificuldade para acompanhar a minha turma nas tarefas escolares 81,2 | 26,8
22 |4- Eu falto a aula por ndo estar me sentindo bem 63,0 | 26,9
23|5- Eu falto a aula para ir ao médico ou ao hospital 43,3 | 28,1

Legenda:|:|=Fisica; B =Emocional; {_]=Social; [C]=Escolar.
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Tabela 11 — Descricdo dos itens, das médias e dos desvios padrao dos escores —

PedsQL™ 4.0 - Relato dos cuidadores

Tem tido dificuldade com Média | DP
1 |1 - Andar mais de um quarteirdo 74,2 | 32,1
2 (2 - Correr 70,2 | 31,3
3 |3 - Praticar esportes ou fazer exercicios fisicos 68,9 [ 32,1
4 |4 - Levantar alguma coisa pesada 69,7 | 33,5
5 |5 - Tomar banho de banheira ou de chuweiro sozinho/a 78,0 | 34,1
6 |6 - Ajudar nas tarefas domésticas 70,7 | 33,4
7 |7 - Sentir dor 61,6 | 28,5
8 (8 - Ter pouca energia ou disposi¢ao 64,6 | 31,2
9 74,6 | 28,3
10 67,3 | 27,4
11 59,8 | 29,9
12 78,1 | 28,9
13 62,0 | 34,4
14|1 - Conviver com outros / outras adolescentes 75,0 | 36,4
15(2 - Os outros / as outras adolescentes ndo quererem ser amigos dele / dela 89,7 | 19,6
16|3 - Os outros / as outras adolescentes implicarem com o seu filho / a sua filha 83,2 | 25,6
1714 - Nao conseguir fazer coisas que outros / outras adolescentes da mesma idade fazem 73,4 29,3
18|5 - Acompanhar os / as adolescentes da idade dele / dela 71,11 32,9
19(1 - Prestar atencédo na aula 60,1 | 35,6
2012 - Esquecer as coisas 60,8 | 32,7
21|3 - Acompanhar a turma nas tarefas escolares 62,1 35,9
2214 - Faltar a aula por ndo estar se sentindo bem 60,2 | 30,0
2315 - Faltar a aula para ir ao médico ou ao hospital 48,9 | 30,5

Legenda:|:|=Fisica; B =Emocional; {_]=Social; [C]=Escolar.




Tabela 12 — Coeficientes de Pearson e Coeficientes Alpha de Cronbach (se o item

for deletado) — PedsQL™ 4.0 - Relato dos pacientes

Coeficiente
Alpha de
Dimensdes Originais Cronbach (se o
item for
deletado)
Fisica Emocional Social Escola

1 0,57 0,24 0,41 0,36 0,80
2 0,65 0,36 0,43 0,33 0,79
3 0,66 0,29 0,55 0,38 0,79
4 0,58 0,32 0,42 0,28 0,80
5 0,28 0,11 0,34 0,23 0,83
6 0,43 0,21 0,40 0,28 0,82
7 0,57 0,44 0,47 0,40 0,80
8 0,63 0,43 0,48 0,48 0,79
0,39 0,39 0,70
0,35 0,44 0,65
0,22 0,25 0,67
0,35 0,30 0,73
0,28 0,43 0,68
14 0,35 0,28 0,46 0,30 0,69
15 0,33 0,27 0,44 0,23 0,70
16 0,38 0,31 0,50 0,35 0,68
17 0,54 0,32 0,49 0,34 0,69
18 0,58 0,36 0,58 0,39 0,64
19 0,29 0,37 0,30 0,59 0,67
20 0,39 0,41 0,29 0,60 0,66
21 0,39 0,30 0,38 0,61 0,66
22 0,45 0,32 0,44 0,42 0,73
23 0,28 0,39 0,25 0,33 0,76

Legenda:|:|=F|'sica; -=Emocional; D=Social; [I=Escolar.
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Tabela 13 — Coeficientes de Pearson e Coeficientes Alpha de Cronbach (se o item

for deletado) — PedsQL™ 4.0 - Relato dos cuidadores

Coeficiente
Alpha de
Dimensdes Originais Cronbach (se o
item for
deletado)
Fisica Emocional Social Escolar

1 0,62 0,49 0,38 0,41 0,83
2 0,71 0,37 0,33 0,33 0,82
3 0,63 0,38 0,31 0,29 0,83
4 0,58 0,34 0,26 0,30 0,83
5 0,43 0,30 0,47 0,34 0,85
6 0,57 0,48 0,50 0,52 0,84
7 0,50 0,51 0,46 0,42 0,84
8 0,70 0,52 0,47 0,51 0,82
0,45 0,43 0,77
0,47 0,49 0,71
0,35 0,33 0,75
0,40 0,33 0,73
0,41 0,37 0,76
14 0,40 0,39 0,52 0,44 0,70
15 0,25 0,28 0,48 0,31 0,71
16 0,34 0,37 0,44 0,37 0,71
17 0,47 0,45 0,53 0,46 0,68
18 0,50 0,48 0,61 0,49 0,65
19 0,32 0,38 0,41 0,65 0,73
20 0,38 0,43 0,44 0,60 0,75
21 0,37 0,37 0,51 0,60 0,75
22 0,53 0,49 0,51 0,58 0,76
23 0,47 0,29 0,35 0,46 0,79

Legenda:|:|=F|'sica; -=Emocional; D=Social; [I=Escolar.
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Nas Tabelas 14 e 15 estdo descritas as médias dos escores por dimensdes e
coeficiente Alpha de Cronbach de pacientes e cuidadores no PedsQL™ 4.0.
Observa-se, nos dois casos, menores escores ha dimensdo Escolar e maiores na

dimensao Social.

Tabela 14- Médias dos escores das dimensdes, desvios padrao e Coeficientes Alpha
de Cronbach — PedsQL™ 4.0 - Relato dos pacientes

Coeficiente

Dimensdes PedsQL™ 4.0 Média DP Alpha de

Cronbach
Fisica 73,4 18,6 0,82
Emocional 69,7 19,9 0,74
Social 83,4 17,3 0,73
Escolar 65,7 20,0 0,74
Sumario psicossocial 73,0 15,4 0,84
Escore total 73,1 15,1 0,90

Tabela 15- Médias dos escores das dimensdes, desvios padréo e Coeficientes Alpha
de Cronbach — PedsQL™ 4.0 - Relato dos cuidadores

Dimensdes PedsQL™ 4.0 Média DP gﬁ)if‘,i:feme
Cronbach
Fisica 69,7 22,5 0,85
Emocional 68,4 21,9 0,79
Social 78,5 20,5 0,75
Escolar 58,4 24,5 0,80
Sumaério psicossocial 68,4 18,8 0,88
Escore total 68,9 18,5 0,92
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A andlise de fatores exploratéria resultou numa solucdo de seis fatores no
relato dos pacientes e 5 fatores no relato do cuidador, que explicam 61% da
variancia nos dois questionarios. (Tabelas 16 e 17).

A avaliacdo da matriz de correlacdo mostrou que, de uma forma geral, as 4
dimensfes tiveram a maioria de seus itens nos mesmos fatores. No relato dos
pacientes, dois itens da dimenséo Fisica separaram-se em outro fator, juntando-se
ao quarto item da dimensdo Social, e os dois ultimos itens da dimenséo escolar
agruparam-se em um fator isolado. No relato dos cuidadores, os mesmos dois itens
da dimenséao Fisica separaram-se, juntando-se aos itens da dimensdo Social, e 0s
dois ultimos itens da dimensdo escolar também agruparam-se em outro fator,

juntando-se a um item da dimensao Fisica e ao quarto item da Social.

Tabela 16- Analise de fator exploratéria — PedsQL™ 4.0— Relato dos pacientes
ltens Fatores
1 2 3 4 5 6
1 0,68 020 [ -0,02 | 0,08 | 0,04 | 0,16
2 0,80| 010 | 0,12 | 0,12 | 0,03 | -0,02
3 0,74 0,0 [ -0,01 | 0,19 | 0,16 | 0,15
4 0,69 002 | 018 | 0,01 | 0,12 | 0,16
7 0,50| 0,07 | 027 | 022 | 028 | 0,15
8 0,65| 028 | 023 | 013 | 0,13 | 0,04
5 0,53 007 | 009 | 041 | 017 | 0,25
1 0,06 0,85 0,17 | 0,15 | 0,03 | 0,10
2 0,24 0,76 0,23 | 001 | 012 | 0,01
3 0,16 0,78 001 | 0,16 | 020 | 0,15

0,19 0,21 0,05 0,04 0,33
0,02 0,21 0,19 0,32 0,09
0,15 0,05 0,09 -0,02 -0,05
0,13 0,11 0,00 0,55 0,00
0,33 0,11 0,40 0,04 -0,34

0,18 0,18 0,11 0,64 | -0,10 0,21
0,14 0,04 0,06 0,79 | 0,06 0,05
0,11 0,11 0,09 0,60| 0,31 0,24
0,24 0,19 0,00 0,16 0,62 | 0,33
0,19 0,12 0,14 0,05 0,75 | -0,16
0,09 0,12 0,01 0,16 0,00 0,70
0,32 0,09 0,11 0,15 -0,04 0,59
0,44 0,00 0,12 0,13 0,32 0,50

Alojoja|lBs|W|IN]|F

Legenda:|:|:F|'sica; -:Emocional; D:Social; [I=Escolar.
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Tabela 17- Andlise de fator exploratéria — PedsQL™ 4.0 Relato dos cuidadores

Itens Fatores
1 2 3 4 5
1 0,63 0,28 0,19 0,15 0,14
2 0,86 0,12 0,12 0,10 0,05
3 0,79 0,16 0,08 0,00 0,14
4 0,77 0,14 -0,03 0,04 0,21
8 0,60 0,28 0,25 0,18 0,28

0,34 0,17 0,21
0,22 0,27 0,12
0,07 0,22 -0,10
0,12 0,04 0,17
0,13 0,10 0,19
0,28 -0,03 0,77 | 0,13 -0,02
0,35 0,18 057 | 0,30 0,09
0,03 0,18 0,71 0,20 0,13
-0,15 0,19 0,60 0,19 0,31
0,03 0,24 0,43 0,10 0,32
0,27 0,29 048 | 0,37 0,03
0,04 0,14 0,12 082| 0,21
0,18 0,23 0,12 0,70 ( 0,24
0,09 0,12 0,32 080 | 0,04
0,25 0,41 0,32 -0,03 0,47
0,23 0,29 0,32 0,19 041
0,23 0,25 0,15 0,27 0,75
0,30 -0,05 0,12 0,21 0,74

QB |IPRINOIN|IP|IOIWIN|IRP|O]|O

Legenda:|:|=F|’sica; -=Emocional; D=Social; [ ]=Escolar.

4.4 Validades discrimante de constructo e intraclasse

Para a avaliacdo da validade discriminante (também chamada de validacéo
pelo método de grupos conhecidos), foram comparados os escores dos pacientes e
dos cuidadores daqueles classificados como portadores de com DF grave com 0s
escores dos com DF leve, encontrados no PedsQL DF (Tabela 18) e no PedQL™
4.0 (Tabela 19). Em todas as dimensdes dos relatos do paciente e do cuidador, dos
dois questionéarios, os pacientes e cuidadores daqueles com DF grave relataram

menores escores de QV do que aqueles com doenca leve.
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Tabela 18- Associacado dos escores dos pacientes com DF grave com os com DF

leve - PedsQL DF — Relato dos pacientes e dos cuidadores

Dimensdes DF Grave DF Leve p
Média DP Média DP
RELATO DOS PACIENTES (n=206)
Escore Total DF 57.9 16,8 75,2 16,1 <0,001
Dor 68,3 20,4 83,8 16,0 <0,001
Impacto da dor 53,4 29,9 75,5 20,5 <0,001
Manejo da dor 53,1 27,2 72,7 22,3 <0,001
Preocupacéo | 47,3 29,2 66,6 24.8 <0,001
Preocupacéo I 50,7 36,7 71,6 31,5 <0,001
Emocao 46,4 27,2 64,9 28,3 <0,001
Tratamento 66,6 16,4 78,6 17,7 <0,001
Comunicacéo | 66,7 27,4 76,9 22,5 0,008
Comunicacéo I 45,8 29,2 64,2 28,4 <0,001
RELATO DOS CUIDADORES (n=201)
Escore Total DF 55,7 17,8 73,9 19,50 <0,001
Dor 69,4 21,9 84,7 17,2 <0,001
Impacto da dor 48,6 25,1 71,2 25,6 <0,001
Manejo da dor 47,1 28,2 66,9 33,1 <0,001
Preocupacéo | 49,3 26,7 68,4 28,0 <0,001
Preocupacéo I 53,6 37,6 69,3 34,2 0,003
Emocéao 40,6 28,6 61.4 31,0 <0,001
Tratamento 64,0 18,8 75,2 224 <0,001
Comunicacéo | 59,5 29,5 78,8 24,9 <0,001
Comunicacéo Il 46,2 29,1 66,3 28,6 <0,001




75

Tabela 19 - Comparacao dos escores dos pacientes com DF grave com os com DF
leve - PedsQL™ 4.0 - Relato dos pacientes e dos cuidadores

Dimensodes DF Grave DF Leve p

Média DP Média DP

RELATO DOS PACIENTES (n=206)

Escore total 67,5 14,3 79,9 13,3 <0,001
Sumario psicossocial 68,0 14,7 78,9 14,1 <0,001
Fisica 66,6 18,5 81,6 15,1 <0,001
Emocional 65,2 18,5 75,2 18,6 <0,001
Social 79,9 18,2 87,7 15,2 <0,001
Escolar 59,0 18,9 73,9 18,3 <0,001

RELATO DOS CUIDADORES (n=201)

Escore total 62,6 17,1 76,1 17,4 <0,001
Sumatrio psicossocial 62,7 17,8 75,0 21,0 <0,001
Fisica 62,5 21,2 78,1 21,0 <0,001
Emocional 62,0 211 75,7 20,6 <0,001
Social 74,6 20,2 83,1 20,1 0,002
Escolar 51,5 23,0 66,4 22,9 <0,001

Foram observadas algumas outras associacdes entre as caracteristicas
clinicas e socioeconémicas e 0s escores dos dois questionarios.

No PedsQL DF, no relato dos pacientes, houve associagcdo entre o sexo
feminino e as classes sociais CDE com piores escores na dimensao Preocupacao Il
(Tabela 20).

J& no relato dos cuidadores, no PedsQL DF, houve associacdo entre as
classes sociais CDE e piores escores nas dimensdes Preocupagdes | e Il e entre o

L™ 4.0, foi observada

sexo feminino e piores escores na dimensédo Dor. No PedsQ
associacao entre o sexo feminino e piores escores em todas as dimensdes (Tabela

21).
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Tabela 20 — Associacédo do Sexo e da Classe social com a dimensdo Preocupacéo Il
- PedsQL DF — Relato dos pacientes

Sexo Classe social

Masculino Feminino AB CDE
Média| DP | Média | DP p Média DP Média | DP p
Preocupacgéo Il | 64,9 |352| 54,1 36,1 | 0,021 | 69,1 35,5 56,4 | 35,7 |0,010

Tabela 21 — Associagéo do sexo e da classe social com as dimensfes Preocupacao
l, Il e Dor do PedsQL DF e com as dimensdes do PedsQL™ 4.0 — Relato dos

cuidadores
Sexo Classe social
Masculino Feminino AB CDE
Média | DP | Média | DP p Média DP Média | DP P
LDL Preocupacéo | 59,7 |1 28,2 | 56,0 |29,9| 0,398 | 66,4 254 54,7 | 29,6 |0,010
@:’ Preocupacéo Il | 63,6 | 355 | 57,1 38,4 | 0,257 | 69,1 32 57,5 | 38,2 | 0,058
°©
& Dor 78,7 |120,1| 72,1 |22,7| 0,034 | 80,5 16,9 74,1 | 22,9 |0,139
Escore total 72,3 | 18,1 | 64,8 |18,1| 0,001 | 68,7 18,2 68,9 | 18,7 |0,863
sumario 71,3 | 184 | 644 |188| 0009 | 681 | 17,6 | 685 | 19,3 0,798
S psicossocial
; Fisica 74,2 | 21,3 | 635 |22,6| 0,001 | 69,8 22,6 69,7 | 22,4 |0,976
-
% Emocional 71,4 |21,3| 64 |231| 0,023 | 68,1 19,6 68,5 | 22,8 |0,694
* Social 80,8 | 20,8 | 75,2 |19,8| 0,035 | 79,7 18,9 779 | 21,2 |0,725
Escolar 61,7 | 23,6 | 53,9 | 25,3 | 0,027 | 56,6 25,6 59,1 | 24,1 |0,657

Para a analise da validade de constructo (convergente), foram avaliadas as

correlagGes entre as escalas (total e dimensdes) do PedsQL DF e as escalas (total,

sumario e dimensdes) do PedsQL™ 4.0, para pacientes e cuidadores (Tabela 22). A

maioria das intercorrelacdes é de tamanho de efeito médio (0,30 — 0,49) a grande

(>0.50), ratificando a validade do constructo dos instrumentos.
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Para a avaliacdo da correlagdo entre os escores dos pacientes e seus
cuidadores nas mesmas dimensdes dos instrumentos PedsQL DF e do PedsQL™
4.0 (concordancia) foram utilizados os coeficientes de correlacéo intraclasse (ICCs),
(Tabelas 23 e 24). Tanto no questionario PedsQL DF quanto no PedsQL™ 4.0, a
maioria dos ICCs entre os escores dos pacientes e dos cuidadores mostrou
concordancia moderada, e em trés dimensdes do PedsQL DF e em uma do

PedsQL™ 4.0 houve fraca concordancia.

Tabela 23- Correlagéo intraclasse (ICC) entre os relatos dos pacientes e dos
cuidadores - PedsQL DF

PedsQL™ DF - Conc_ordéncia
Dimensdes Pacientes e
Cuidadores (ICC)*
Escore Total 0,61
Dor 0,59
Impacto da dor 0,59
Manejo da dor 0,42
Preocupacéo Il 0.43
Preocupacéo I 0,27
Emocéo 0,41
Tratamento 0,43
Comunicagéo | 0,29
Comunicagéo Il 0,37

*|CCs = Coeficiente de correlacao intraclasse séo definidos como concordancia fraca
(<0,40), moderada (0,41 - 0,60), boa (0,61 - 0,80) ou excelente (0,81 - 1).



Tabela 24- Correlacgéo intraclasse (ICC) entre os relatos dos pacientes e dos

cuidadores - PedsQL™ 4.0

Concordancia

PedsQL™ 4.0 - :
Dimensdes Pacientes e
Cuidadores (ICC)*
Escore Total 0,6
Sumario Psicosocial 0,52
Fisica 0,59
Emocional 0,42
Social 0,36
Escolar 0,48
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*|CCs = Coeficiente de correlacao intraclasse séo definidos como concordancia fraca
(<0,40), moderada (0,41 - 0,60), boa (0,61 - 0,80) ou excelente (0,81 - 1).

A analise da intercorrelacéo entre o PedsQL DF com o PedsQL™ 4.0, para

pacientes e cuidadores, demostrou maiores coeficientes de correlacdo entre as

dimensdes Dor e Impacto da Dor do PedsQL DF e as dimensdes Fisica, Emocional

e Psicosocial do PedsQL™

4.0. A dimenséao Psicosocial apresentou alta correlacao

com varias dimensdes do PedsQL DF: Emocéo, Tratamento e Comunicac¢do | para

0s pacientes, e Preocupacdo |, Tratamento, Comunica¢do | e Comunicacgao |l para

os cuidadores. (Tabelas 25 e 26)

Tabela 25- Correlacéo entre as escalas do PedsQL DF e as escals dos PedsQL™

4.0 — Relato dos pacientes

PedsQL
PedsQL DF PedsQLTM 4.0 | Fisica | Sentimento | Social | Escolar | Psicosocial| 4.0
Total
Dor 0,63 0,52 0,46 0,46 0,60 0,66
Impacto da dor 0,60 0,48 0,46 0,50 0,59 0,65
Manejo da dor 0,43 0,31 0,24 0,40 0,40 0,45
Preocupaqﬁo | 0,44 0,51 0,38 0,42 0,54 0,55
Preocupacéo || 0,27 0,34 0,23 0,30 0,36 0,36
Emocao 0,45 0,53 0,40 0,48 0,59 0,58
Tratamento 0,49 0,49 0,40 0,53 0,59 0,60
Comunicacio | 0,33 0,43 0,38 0,41 0,51 0,48
Comunicacéo Il 0,33 0,47 0,31 0,43 0,50 0,47
PedsQL DF Total 0,65 0,63 0,52 0,60 0,72 0,76
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Tabela 26- Correlacao entre as escalas do PedsQL DF e as escalas do PedsQL™

4.0 — relato dos cuidadores

PedsQL DF PedsQL 4.0 | Fisica|Sentimento | Social | Escolar | Psicosocial 4P.gd_ls_8[;|
Dor 0,63 0,57 0,50 | 0,46 0,60 0,66
Impacto da dor 0,64 0,53 0,48 | 0,55 0,62 0,68
Manejo da dor 0,45 0,43 0,31 | 0,44 0,47 0,50
Preocupacéo | 0,47 0,48 0,46 | 0,46 0,55 0,56
Preocupacéo Il 0,35 0,33 0,37 | 0,27 0,38 0,40
Emocéo 0,46 0,48 0,42 | 0,37 0,50 0,53
Tratamento 0,53 0,44 0,48 | 0,47 0,55 0,59
Comunicacdo | 0,42 0,42 0,49 0,44 0,54 0,53
Comunicacdo Il 0,50 0,49 0,51 | 0,50 0,59 0,61
PEDSQL DF Total 0,69 0,62 0,60 | 0,60 0,72 0,77

4.5 Regresséo linear univariada e multivariada

Na andlise por regressdo linear univariada, do relato dos pacientes, foi
observado o impacto negativo da severidade da doenca falciforme em todas as
dimensées do PedsQL DF e do PedsQL™ 4.0. Também foi encontrada associacdo
do sexo feminino com menores escores nas dimensfes Impacto da dor,
Preocupacéo Il e Total do PedsQL DF, e nas dimens@es Fisica e Emocional do Peds
4.0; da classe social CDE com piores resultados nas dimensdes Preocupacéo Il e
Tratamento do PedsQL DF e de menor valor de hemoglobina total com piores
escores na dimensao Preocupacédo | do PedsQL DF.

Na regressao linear multivariada com todas as variaveis incluidas (regressao
linear multivariada completa) foi confirmado o impacto negativo da severidade com
todas as dimensdes dos dois instrumentos, assim como da classe social CDE nos
escores das dimensdes Preocupacao Il e Tratamento do PedsQL DF, e de menor
valor de hemoglobina total com piores escores na dimensdo Preocupacéo | do
PedsQL DF.

Apods o procedimento automatizado de selegao de variaveis do tipo “backward
stepwise”, foram confirmadas todas as associacbes encontradas na analise

multivariada completa. (Tabela 27)
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Com relagdo ao relato dos cuidadores foi igualmente identificada, na anélise
por regressao linear univariada, a associagao da severidade da doenca falciforme

L™ 4.0 Também foi encontrada

com todas as dimensdes do PedsQL DF e PedsQ
associacdo do sexo feminino com menores escores na dimenséao Dor do PedsQL
DF, e em todas as dimensées do PedsQL™ 4.0, exceto a Social; da faixa etéria 13 a
18 anos com menores escores nas dimensdes Dor e Tratamento do PedsQL DF; da
classe social CDE com piores resultados nas dimensées Dor, Preocupacéao | e I,
Tratamento e Escore total do PedsQL DF.

Na regressao linear multivariada foi novamente detectado o impacto negativo
da severidade em todas as dimens@es dos dois instrumentos, sendo também
encontrada associacdo do sexo feminino com menores escores nas dimensdes

L™ 4.0; da faixa etaria 13 a 18 anos com menores

Fisica e Escore Total do PedsQ
escores nas dimensdes Dor e Tratamento do PedsQL DF e da classe social CDE
com piores resultados nas dimensdes Dor, Manejo da dor, Preocupagéo | e I,
Tratamento e Escore total do PedsQL DF.

Apods o procedimento automatizado de selegao de variaveis do tipo “backward
stepwise”, foram confirmados os resultados das analises anteriores, quais sejam,
associacdo da severidade com piores escores em todas as dimensdes dos dois
questionarios, do sexo feminino com menores escores nas dimensdes Fisica e
Escore Total do PedsQL™ 4.0; da faixa etaria 13 a 18 anos nas dimensdes Dor e
Tratamento do PedsQL DF e da classe social CDE nas dimensdes Dor,

Preocupacéo | e Il, Tratamento e Escore total do PedsQL DF. (Tabela 28)
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5 Discusséao

Segundo dados da OMS, cerca de 300 mil criancas nascem com DF a cada
ano no mundo®® e, de acordo com o PNTN, s&o identificados no Brasil cerca de
3.500 casos por ano.™ A DF &, portanto, um problema de satde publica em nosso
pais, que vem participando dos esforcos mundiais para a diminuicdo das
desigualdades no tratamento da doenca que existe entre 0s paises e populacdes.

Nos ultimos anos, com o diagnéstico e o inicio do tratamento precoces, a
diminuicdo das taxas de mortalidade infantil e 0 aumento da sobrevida dos pacientes
com DF, tém sido observadas na prética cinica mais complicacfes crbénicas. Em
paralelo, vem ocorrendo, nos estudos da saude, uma evolucdo do conceito de
qualidade de vida, que passou a ser incluido como uma medida de desfecho e em
um contexto mais amplo, que abrange a percepcdo de saude fisica, mental,
emocional, social e escolar, além de outros aspectos relacionados ao processo
saude-doenca. Na populacdo pediatrica, os relatos do paciente e dos seus
cuidadores passaram a ser valorizados na avaliagdo dos efeitos da doenca e do
tratamento na QV.X

Por ocasidao do inicio deste estudo, foram identificados quatro instrumentos

genéricos de avaliacdo da QV na populacio pediatrica validados no Brasil,™

e um
instrumento especifico de QV de criancas e adolescentes com DF, o PedsQL™ 3.0
Sickle Cell Disease Module, que ainda nao havia sido validado fora da sua lingua
original, o inglés.®" Este questionario foi entdo escolhido para ser traduzido,
adaptado transculturalmente e validado em criancas e adolescentes brasileiros com
DF, associado ao PedsQL™ 4.0. Os dois instrumentos foram elaborados pelo
mesmo autor e sdo disponibilizados pelo MAPI, que, apos solicitacdo em nome da
UERJ, prontamente autorizou as validacdes, enviou gratuitamente todo o material
necessario e divulgou em seu site que a validagcdo do PedsQL™ 3.0 Sickle Cell
Disease Module no Brasil encontrava-se em andamento.®* (Anexo T)

No Hemorio e no HUPE encontram-se em acompanhamento a maior parte
das criancas e adolescentes com DF do Estado, Atualmente, cerca de 2.000
pacientes com idades entre 2 e 18 anos estdao matriculados nestas instituicdes, e
uma parcela desta populacdo foi incluida por conveniéncia nesse estudo, no

comparecimento as consultas ambulatoriais.
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A auséncia de comprometimento cognitivo grave, que impedisse a
compreensao do questionério, foi um critério de incluséo do estudo. A traducéo e a
adaptacdo transculcultural do “PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease Module”
transcorreu sem dificuldades significativas, com envio regular das versbées e dos
relatérios ao MAPI. Para o teste de campo, os dois questionarios foram aplicados a
pacientes de 8 a 18 anos e a seus cuidadores, durante consulta ambulatorial e pelo
correio convencional (15 casos), apos autorizacdo do CEP e do cuidador, por
contato telefénico.

Tendo em vista a baixa escolaridade dos cuidadores e dos pacientes (44,7%
e 54,3%, respectivamente, ndo completaram o ensino fundamental) e as dificuldades
cognitivas descritas na populacéo pediatrica com DF,**" os pesquisadores optaram
por verificar o preenchimento dos questionarios ao final das aplicacfes, solicitando
que revisassem os itens quando necessario, ndo havendo falta de dados ao final
(auséncia de missing).SoV:coxv

Juntamente com os instrumentos de QV e a ficha clinica, foi preenchido o
guestionario socioecondémico, com o qual os pacientes foram distribuidos em classes
sociais e categorizados para a analise nos grupos AB (29,6%) e CDE (70,4%). A
amostra foi considerada representativa da populacdo brasileira nesta faixa etéria
com doenca falciforme, que em sua maioria € acompanhada em hospitais publicos e
€ de classes sociais menos favorecidas. Ndo houve prevaléncia de sexo e a
distribuicdo dos genétipos foi semelhante & descrita na literatura.”' A mae foi a
cuidadora mais frequente, como também foi observado no estudo de traducédo e

LTM

adaptacao cultural do PedsQL "™ 4.0 no Brasil, em criancas saudaveis e com doenca

cronica.ooVie

Para a avaliacdo do uso de hidroxiureia e de seu beneficio clinico, tendo em

vista 0s problemas existentes com a indicacdo, distribuicdo e aderéncia a esta

” “*

medicagéo, foram criadas as categorias “ndo usa, sem indicagcéo”, “ndo usa, embora

M

tenha indicac&o”, “uso irregular ou ha menos de 6 meses” e “uso regular ha mais de
6 meses”. Em outros estudos sobre QV e uso da hidroxiureia, sdo observadas

categorizacOes distintas, provavelmente relacionadas a aspectos proprios do uso em
cada pOpU|aQéO.CXXXVi“’Cv“
Considerando-se o0s dados das Portarias do MS para o0 uso da

CXXXIX

hidroxiureia e para o transplante de células-tronco hematopoéticas (TCTH),™ e
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de acordo com alguns estudos sobre o tema, foram criadas as categorias de doenga
grave e doenca leve,® "' com base nos dados clinicos coletados. "

A avaliacdo psicométrica do PedsQL DF foi iniciada pela descricdo dos
escores médios dos itens, que parecem relativamente altos, mas ndo ha dados na
literatura para a devida comparacdo. Na avaliagdo dos escores das dimensdes,
foram observadas, no presente estudo, varias semelhancas com relacdo aos
resultados da validacdo do instrumento original, como 0s escores baixos na
dimensdo Emocao e a divergéncia entre os escores das dimensdes Dor e Impacto
da dor. Porém, algumas diferencas foram observadas, como o baixo escore na
dimensédo Impacto da dor e o alto escore na dimenséo Preocupacéo Il descritos no
estudo americano, para pacientes e cuidadores, e ndo observados neste estudo.®

Quanto ao PedsQL™ 4.0,°" foram encontrados menores escores nas
dimensdes Escolar e Emocional, e maiores na dimensao Social, para pacientes e
cuidadores, o que é semelhante ao que vem sendo observado no Brasil e em outros
paises.®" S&o esperados dos pacientes com DF escores baixos na dimensao Fisica,
devido ao suposto impacto da alta frequéncia de episédios de dor observada na
cxliii,c

pratica clinica e a alguns resultados ja descritos, como o do estudo paulista de

QV em criancas com DF, que incluiu 100 pacientes e 50 controles." Porém, neste

cxliv

estudo e em outros estudos®™ com o PedsQL™ 4.0, em criancas com DF, os

escores da dimenséo Fisica encontrados ndo sdo os menores do questionario,
ficando sempre num nivel intermediario entre as dimensdes®""

Na avaliacdo da confiabilidade, o PedsQL DF apresentou coeficientes alpha
de Cronbach maiores que 0,70 na maioria das dimensfes, para pacientes e
cuidadores, demostrando a sua consisténcia interna. As exce¢des observadas foram
nas dimensdes Tratamento (0,68) e Emocéo (0,61), no relato dos pacientes. Este
resultado da dimensdo Emocéo foi semelhante ao estudo original,®" e pode estar
relacionado ao reduzido nimero de itens que a compdem.”" Os coeficientes
encontrados na escala total do instrumento especifico, para pacientes e cuidadores,
alcancaram o critério de confiabilidade de 0,90, assim como no estudo americano.®"
O PedsQL™ 4,0 apresentou todos os seus coeficientes de consisténcia interna
acima dos critérios preconizados de confiabilidade, para esta populacédo pediatrica
com DF e para seus cuidadores.

A analise da validade dos dois instrumentos foi iniciada pelo Teste de

Correlacdo de Pearson entre os itens e as dimensdes. No PedsQL DF foram
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encontrados coeficientes médios e altos entre os itens e suas proprias dimensdes,
exceto para alguns itens da dimensdo Tratamento, para pacientes e cuidadores. No
PedsQL™ 4.0, também foram encontradas correlacdes adequadas entre os itens e
suas dimensdes, exceto para 3 itens isolados no relato dos pacientes. Os altos
coeficientes de correlacdo encontrados no PedsQL DF entre os itens da dimensao
Emocéo e Comunicacéo Il, itens da dimens&o Impacto da dor e Manejo da dor e
itens da dimensédo Preocupacdo | com Preocupacéo Il, e vice-versa, podem estar
relacionados a semelhanca entre estes constructos nessa populacdo. Da mesma
forma, essa correlagdo parece existir entre alguns itens dos constructos Fisica e
Social para os pacientes, e Fisica e Escolar para os cuidadores, no PedsQL™ 4.0.

Os resultados representados pelos coeficientes de Pearson foram
confirmados pela andlise exploratéria de fatores. Na matriz de correlacdo, os 43
itens do PedsQL DF foram carregados em 7 fatores para os pacientes, e 6 fatores
para os cuidadores, o que ndo diferiu muito da estrutura de 9 fatores do estudo
original.“* As juncdes observadas, para pacientes e cuidadores, das dimensdes
Impacto e Manejo da dor e das dimensGes Emocao e Comunicacao Il e, para os
cuidadores, das dimensdes Preocupacao | e Il, podem representar uma agregacao
de itens que representam constructos semelhantes nessa populacdo. Além disso, os
itens do Tratamento, que obtiveram na correlagdo de Pearson os coeficientes mais
baixos com sua propria dimensdo, apresentaram 0 comportamento menos
homogéneo na distribuicdo nos fatores,

L™ 4.0 encontrada mostrou dois fatores a

A matriz de correlagcdo do PedsQ
mais no relato dos pacientes e um fator a mais no relato dos cuidadores, pela
separacdo de itens das dimensdes Fisica e Escolar e da dimensdo Escolar,
respectivamente, com relacéo ao estudo original. Porém, os resultados encontrados,
no relato dos cuidadores, foi semelhante aos de valida¢cbes prévias do questionario,
em criangas com DF, com outras doencas cronicas e saudaveis.“™" MoV G trag
semelhancas com o estudo americano de avaliagdo das propriedades psicométricas
do PedsQL™ 4,0 em criancas com DF também foram observadas neste estudo, no
relato dos cuidadores, como a saida do 5° e do 6° itens da sua dimensao original,
fisica, e a juncdo num fator isolado do item 7 da dimenséo fisica (sentir dor) com os
itens 4 e 5 da dimenséao escolar (faltar aula por ndo estar se sentindo bem e para ir

ao médico ou ao hospital), que podem estar representando um mesmo constructo.
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Diversos autores utilizam, *©

na avaliacdo da validade discriminante de um
instrumento de qualidade de vida, a comparacdo de grupos com caracteristicas
distintas sabidamente relacionadas aos escores obtidos em instrumentos iguais ou
similares.®V>X Neste estudo, conforme os dados publicados sobre o tema, foram
selecionadas para este tipo de apreciacdo as variaveis sexo, faixa etaria, genétipo,
gravidade de doenca, uso da hidroxiuréia, hemoglobina total, hemoglobina fetal e
classe social.

Menores escores de QV, estatisticamente significativos, foram encontrados
em todas as dimensdes dos dois questionarios, para os pacientes com doenca grave
gquando comparados aos com doenca leve, no relato dos pacientes e no relato dos
seus cuidadores. Para a definicdo de gravidade, foi considerada neste estudo a
ocorréncia de trés ou mais crises algicas com necessidade de hospitalizacdo no
altimo ano, de sindrome toracica aguda ou de AVE isquémico. Esse mesmo
resultado foi observado no estudo americano de validacdo do PedsQL™ 3.0 Sickle
Cell Disease Module, na maioria das dimensdes dos relatos dos pacientes e dos
cuidadores.® No estudo americano de validacdo do PedsQL™ 4.0 em criancas com
DF, ndo foram encontradas essas diferencas de escores, entre 0S grupos com
doenca grave e leve, em nenhuma dimenséo do relato dos pacientes, e somente em
trés no relato dos cuidadores.®

O impacto negativo da gravidade da doenca na qualidade de vida de criancas
e adolescentes com doenca falciforme foi confirmado, neste estudo, pela analise por
regressado linear univariada, multivariada completa e multivariada com selecao de
variaveis via procedimento automatizado “backward stepwise”, na qual
permaneceram significativas as diferencas em todas as dimensdes, incluindo os
escores sumario e totais, dos dois questionarios, tanto para o relato dos pacientes
guanto para o dos cuidadores. N&ao foram encontrados dados de analise multivariada
sobre essa associacao na literatura sobre o tema, 0 que ndo permite comparacao
desses resultados mas torna inédita a demonstracdo da associacdo entre doenca
grave e pior qualidade de vida, mesmo ap0s ajuste para outras covariaveis..

Na comparacgdo entre grupos por Teste T, foram observadas no PedsQL DF
associagdes do sexo feminino com piores escores na dimensédo Preocupagéo Il no
relato dos pacientes e na dimensdo Dor no relato dos cuidadores. No PedsQL™ 4.0

essa associacéao foi encontrada em todas as dimensoes, no relato dos cuidadores.
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Na analise por regresséo linear univariada do PedsQL DF foi confirmado o
impacto negativo na QV do sexo feminino nas dimensdes Preocupacéao Il e Dor, no
relato dos pacientes e cuidadores, respectivamente. Além disso, essa analise
univariada também mostrou associacdo do sexo feminino com piores escores Total
e na dimensdo Impacto da dor, no relato dos pacientes. Essas associagdes néo se
confirmaram nas analises multivariadas.

Na andlise por regressao linear univariada do PedsQL™ 4.0 foi encontrado
um impacto negativo na QV do sexo feminino nas dimensdes Fisica e Emocional,
para o relato dos pacientes, ndo confirmado nas analises multivariadas. No relato
dos cuidadores, foi observada a associagdo do sexo feminino com piores escores
nas dimensdes Fisica, Emocional, Escolar, Total e Psicossocial na analise
univariada. As analises multivariada completa e por stepwise confirmaram esse
impacto negativo nas dimensdes Fisica e Total.

Resultados semelhantes, com relagdo a associacdo do sexo feminino com
piores escores nas dimensdes Fisica e Emocional da QV, foram encontrados em um
estudo multicéntrico americano com o PedsQL™ 4.0 em criancas com DF.° N&o ha
dados comparativos para os resultados encontrados no PedsQL DF. O impacto
negativo da DF nas dimensdes fisicas é esperado no acompanhamento desses
pacientes e alguns autores tem sugerido que essa associagdo, demonstrada pelos
instrumentos de QV, pode ser mais significativa nas criancas e adolescentes do
sexo feminino, principalmente no relato dos cuidadores.

No Teste T para comparacao entre grupos de classes sociais AB e CDE, no
PedsQL DF foi observada associacdo das classes CDE com piores escores na
dimensdo Preocupacao Il para os pacientes, e nas dimensdes Preocupacéo | e Il
para o relato dos cuidadores. Nas regressées univariada e multivariadas, foi
encontrado um impacto negativo da classe CDE nas dimensdes Preocupacao Il e
Tratamento para os pacientes e nas dimensdes Dor, Manejo da dor, Preocupacéo |
e I, Tratamento e Total para os cuidadores. Em um estudo em que foi avaliado o
impacto da renda familiar na QV de criancas com DF, os autores mostraram, apos
ajuste para idade e severidade, que as criangcas mais velhas, com doenca falciforme
grave e com menor renda familiar tem piores escores de QV.*

Algumas associa¢des das variaveis clinicas e sociodemograficas com o0s
escores dos questionarios foram apenas verificadas na regressao linear univariada,

como a da faixa etaria e da hemoglobina total com determinadas dimensdes da QV.
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Foi verificado um impacto negativo da faixa etaria de 13 a 18 anos, no relato
dos cuidadores, nas dimensbes Dor e Tratamento do PedsQL DF, na andlise
multivariada, resultado ainda ndo encontrado na literatura. Ja foi demonstrada essa
associacéo, porém, no PedsQL™ 4.0, nas dimensdes Fisica, Escolar, Emocional e

ICi

Total.” Nessa faixa etaria € observada na pratica clinica, maior prevaléncia das
complicagbes cronicas, o0 que pode estar relacionado aos piores escores
encontrados em algumas dimensodes da QV.

Menores valores de hemoglobina total foram associados a piores escores na
dimensédo Preocupacéo | do relato dos pacientes, na regressao linear multivariada,
Esse resultado esta dentro do esperado no contexto clinico da doenca falciforme, e
ainda néo tinha sido descrito na literatura.

N&o foram encontradas associacdes significativas dos escores de QV com as
variaveis uso de hidroxiureia, hemoglobina fetal e gendtipo, tanto na comparacao de
grupos pelo Teste T quanto na regressao logistica linear univariada e multivariadas.

O impacto positivo esperado do uso da hidroxiureia na QV néao foi verificado
neste estudo. Algumas hipdteses podem estar relacionadas a esse resultado, como
as dificuldades nas definicbes de categorias de uso (questbes de indicacao,
aderéncia e irregularidade do tratamento) e a idade tardia do inicio do tratamento,
quando ja estdo instaladas algumas das complicacfes clinicas da doenca. Em um
estudo sobre a associacdo do uso da hidroxiureia e a QV de criancas, os autores
ressaltaram a importancia do compromisso com o uso diario e regularidade das
visitas clinicas para monitorizacdo, e mostraram um impacto positivo do uso do

L™ 4.0.°" Outros autores® ja

medicamento nas dimensdes Fisicas e Total do PedsQ
demonstraram o impacto negativo do uso da hidoxiureia na frequéncia de crises
algicas.

Niveis baixos de hemoglobina fetal e o gendtipo SS ndo foram associados
aos escores de QV neste estudo. As diferencas de gravidade entre os diferentes
gendtipos é descrita na literatura, e ha um estudo em que foi encontrada melhores
escores de QV nos pacientes com genétipo SC e Sbeta+.“" N&o foi possivel essa
categorizacdo no presente estudo, pois nao estava disponivel a classificacdo dos
casos de Sbeta talassemia. A comparacao que foi possivel de ser realizada, entre os
genotipos SS, SC, Sheta e SD, isolados ou agrupados, ndo mostrou diferencas nos
escores de QV. Nao foram encontrados dados sobre o impacto dos valores de Hb

fetal na QV, e neste estudo a variavel foi incluida porque o aumento da Hb fetal esta
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associada menor frequéncia de complicacdes da doenca e € um dos objetivos na
pratica clinica do uso da hidroxiureia.®""

A concordancia média encontrada, na maioria das dimensdes, entre as
respostas dos pacientes e dos cuidadores, nas escalas do PedsQL DF e do
PedsQL™ 4.0 reforca a necessidade da aplicacdo dos questionarios de QV, na
populacdo pediatrica, para as criangas e adolescentes e para 0s seus pais. E a alta
concordancia verificada em algumas dimensdes ratifica a validade de constructo no
gue se refere a semelhana nos conceitos medidos pelos instrumentos.

Alguns autores tém mostrado grande discrepancia entre o auto-relato de
criancgas e o relato de pais, devido a tendéncia que os pais tém de supervalorizar 0s

sintomas de seus filhos.” Os cuidadores de criancas com doenca cronica referem
maior sobrecarga familiar®™“" e maior necessidade de redes sociais de apoio.”"
Além disso, uma percepcédo negativa da saude da criancga pelo cuidador € associada
a maior utilizacdo de servicos de satde.®™ Por outro lado, alguns autores vem
ressaltando a importancia da avaliacado da confiabilidade do relato de cuidadores de

criancas doentes, Vi

ja que pacientes com DF, por exemplo, apresentam
complicagbes que podem reduzir a sua capacidade de entendimento e de
comunicacao.

Neste estudo, os menores coeficientes de correlagdo entre pacientes e
cuidadores foram encontrados na dimensdo Comunicacdo | e 0s maiores nas
dimensdes Dor e Impacto da dor, dados igualmente observados no estudo original
do PedsQL DF.“* Como a dor é uma das principais manifestacdes da DF, sendo
também um sintoma de facil observacdo pelos cuidadores, é natural que nas
dimensdes relacionadas a dor sejam verificadas as maiores concordancias entre
pacientes e cuidadores. Nas dimensBes mais subjetivas, que envolve aspectos
intimos ou pessoais, autoestima e bem-estar, a concordancia é menor.“ No
PedsQL™ 4.0, os coeficientes de concordancia observados entre pacientes e
cuidadores também apresentaram valores mais baixos nas dimensées Emocional e
Social e maiores na dimensdo Fisica, novamente refletindo a dificuldade dos
cuidadores de relatarem comportamentos menos observaveis. Resultados
semelhantes foram encontrados em um estudo multicéntrico de avaliacdo da QV na
populacdo pediatrica americana com DF,““" assim como em outras valida¢cdes™™ do

LTM

guestionarios PedsQ 4.0 em populagdes pediatricas.™
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Na avaliagao de instrumentos de medida de QV em grupos com determinadas
doencas, tém sido muito utilizados, em conjunto, um questionario genérico,® til na
aborgagem de aspectos gerais daquela populacdo, e para comparacdo com grupos
saudaveis, e um questionario especifico, para captacdo das questdoes mais
relacionadas a doenga em questdo, e ao seu impacto em areas da vida cotidiana

clxi,clxii

muito préprias dos pacientes acometidos. Neste estudo, para pacientes e
cuidadores, a concordancia entre os questionarios foi considerada fraca a moderada
(ICC menores que 0,6), exatamente como observado no estudo de validacéo original
do PedsQL DF.®* Como esperado, os maiores coeficientes de correlacdo foram
encontrados entre as dimensdes relacionadas a dor do PedsQL DF e a dimenséao
Fisica do PedsQL™ 4.0, e entre a dimens&o sumaria Psicosocial do PedsQL™ 4.0 e
as dimensdes Emocéao, Tratamento, Preocupacao |, Tratamento, Comunicacéo | e
Comunicagéo Il do PedsQL DF. Esses resultados de intercorrelagdo confirmam a
necessidade da aplicacdo dos dois questionarios para o entendimento mais amplo
das limitacdes da doenca e do tratamento na QV dessa populacéo.®™"

Vérios pontos fortes podem ser destacados no presente
estudo, como a traducdo, adaptacdo cultural e validacdo bem sucedidas de
instrumento de QV para crinagcas e adolescentes com DF no Brasil, a
representatividade da amostra, originada dos dois principais centros de referéncia
para o tratamento da DF no Estado do Rio de Janeiro, a quantidade de dados
clinicos esocioeconémicos coletados, a maior parte dos casos com relatos dos
pacientes e dos seus cuidadores, a aplicacdo de questionario genérico e especifico
para avaliacdo de QV. Além disso, com os instrumentos utilizados, foi possivel
discriminar, em todas as escalas, criancas e adolescentes com doenca falciforme
grave daquelas com DF leve, e a mesma diferenciacdo foi verificada pelo relato
dos seus cuidadores.

Porém, deve-se reconhecer que o presente estudo tem algumas limitacdes,
como a possibilidade de viés na inclusdo de pacientes ambulatoriais, em sua
maioria, e a falta de um re-teste para reforcar a confiabilidade e a estabilidade do
instrumento. As criancas e adolescentes que comparecem as consultas agendadas
podem representar um grupo de pacientes com melhor aderéncia ao tratamento, o
que pode significar que tém doenca mais grave e estdo mais presentes no
acompanhamento ou que sao “melhor ou mais tratados”, e tém por isso melhor QV.

Um grupo de 15 pacientes foi incluido apOs contato telefénico e respondeu aos
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questionarios em casa, enviando-os pelo correio, o que pode reduzir esse viés, mas
nao foi possivel a comparagdo de caracteristicas destes pacientes com os outros de
origem ambulatorial.

O fato do questionario nédo ter sido re-aplicado aos pacientes e cuidadores,
por ndo haver tempo habil durante o estudo, devido aos prazos estabelecidos,
impediu a avaliagéo teste-reteste, que detecta a estabilidade das respostas ao longo
do tempo quando ndo ha mudancas, ou a diferenca dos escores quando ocorrem
intervencoes. Esse procedimento estd sendo planejado pelos pesquisadores, e
deverd ter seus resultados divulgados em breve. Também € necessario verificar a
capacidade do instrumento de avaliar o impacto na QV dos eventos agudos da DF,
aplicando-os durante as internacdes ou 0s atendimentos emergenciais.

A amostra incluida, embora pareca representar bem a populacédo do estado
com DF nessa faixa etaria, pode nao representar criancas e adolescentes com a
doenca em todo o pais, que tem aspectos muito diversos, sejam culturais, no acesso
a saude e aos tratamentos disponiveis, sendo necessaria a aplicacdo dos
instrumentos em nivel nacional, pro outros centros e em outros Estados. Também
sdo necessérias validagbes do PEDSQL DF em outros paises, pois é um
questionario “jovem?”, pela primeira vez aplicado fora de seu pais de origem.

Os resultados deste estudo podem ser utilizados como estimulo & conducéo
de novas pesquisas e para a sensibilizacdo dos profissionais de saude inseridos nos
servicos de cuidados a criancas a e adolescentes com DF, os quais devem estar
mais vigilantes e atentos as alteracdes que podem ser sugestivas de diminuicdo da
qualidade de vida desses pacientes, promovendo-se 0 conceito de que esses

guestionarios podem ser usados na pratica clinica diaria para monitorar a QVRS.
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CONCLUSOES

Os resultados deste estudo mostram que a versao brasileira do questionario
PedsQL DF e o questionario PedsQL™ 4.0 apresentam propriedades psicométricas
adequadas nessa populacdo pediatrica com DF. A validade e a confiabilidade
alcancadas podem viabilizar a sua utilizacdo como um instrumento de avaliacdo do
impacto da doenca falciforme na qualidade de vida das criancas e dos adolescentes
no Estado do RJ e talvez até em todo o pais. A pouca disponibilidade de estudos de
validacdo de questionarios de qualidade de vida em criancas e adolescentes com
DF, no Brasil e no mundo, dificultou a comparacdo dos resultados obtidos mas
tornou inéditos grande parte dos resultados encontrados.

As informacdes obtidas nesse estudo vém ratificar a importancia da avaliacdo
continua da QV no acompanhamento de crian¢cas e adolescentes com DF, cujos
resultados podem identificar os problemas a serem abordados, mostrar as falhas
das intervencdes terapéuticas, propiciar auto-avaliacdo dos profissionais de saude,
avaliar ograu de satisfacdo com o atendimento, avaliar fatores progndsticos,
comparar terapias, e ajudar no planejamento de alocacdo de recursos. Além disso,
podem levar a busca de abordagens multidimensionais, ndo apenas centrada no
alivio dos sintomas, como o controle da dor, mas também voltada para os fatores
sociais e emocionais que podem ser modificados, levando a melhoria das condicées
de saude e bem-estar.

Os resultados de menores escores de QV nos pacientes com historia de trés
ou mais crises algicas com necessidade de hospitalizacdo no ultimo ano, de
sindrome toracica aguda ou de AVE isquémico ratificam os dados sobre a inclusédo
desses desfechos nos critérios de gravidade. Mas, principalmente, confirmam a
importancia da prevencao e do tratamento eficaz dessas complicacfes clinicas
comuns da doenca, pois mostram que podem limitar efetivamente, ja na infancia e

na adolescéncia, o desempenho do paciente nas varias dimensdes de sua vida.
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APENDICE A - Termo de Consentimento Livre e Esclarecido HUPE

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

AVALIACAO DA QUALIDADE DE VIDA DE CRIANCAS E ADOLESCENTES
COM DOENCA FALCIFORME

Esclarecimento

Vocé e o(a) paciente pelo(a) qual vocé € responsavel estdo sendo
convidados a participar voluntariamente de um estudo clinico sobre a qualidade
de vida das pessoas com doenca falciforme e de seus responsaveis. Serdo
aplicados questionarios sobre os aspectos emocional, social, escolar e fisico da
vida das criancas e dos adolescentes com doenca falciforme e de seus
responsaveis. O estudo sera realizado no Instituto Estadual de Hematologia
Arthur de Siqueira Cavalcanti (HEMORIO) e no Hospital Universitario Pedro
Ernesto (HUPE).

Antes de concordar em participar deste estudo, € importante que vocé
leia e compreenda este documento. Ele fala da doenca falciforme, do propdésito
do estudo e dos procedimentos que serdo utilizados. Se vocé concordar em
participar, receberda uma cépia deste documento, com o0 nome, assinatura e
contatos dos pesquisadores responsaveis.

A doenca falciforme é uma doenca cronica, hereditaria e é a doenca
genética mais comum em nossa populacdo. E causada pela presenca da
Hemoglobina S, que faz com que as hemacias adquiram a forma de foice (dai o
nome falciforme). Pode levar a varias complicacbes e a internacdes
hospitalares. H& poucos estudos sobre a qualidade de vida dos pacientes e
sobre a influéncia de fatores clinicos, econémicos e sociais sobre essa
qualidade de vida. NO0s queremos entender como a vida das criancas e
adolescentes com doenca falciforme e das suas familias é afetada pela
doenca.

Para participar deste estudo, vocé e 0 paciente terdo apenas que
responder a dois questionarios.

Os pesquisadores que participam do estudo fardo pessoalmente esta
entrevista com vocé e o0 paciente no momento da consulta. Depois, por meio
dos dados do prontuario, os pesquisadores irdo adquirir as informacdes
clinicas, que serdo confidenciais. Em nenhum momento a sua identificagdo
sera divulgada, pois esta é uma informacdo sigilosa, restrita aos
pesquisadores.

Os registros médicos originais do paciente podem ser revisados pelos
pesquisadores e/ou seus representantes e pelos Comités de Etica de cada
hospital com o objetivo de verificar os procedimentos do estudo clinico. Estes
registros serdo arquivados e analisados em computador. Vocé ndo precisa
participar deste estudo para ser tratado da sua doenca. Sua participacdo é
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voluntaria e restringe-se as respostas ao questionario. Em qualquer etapa do
estudo, vocé podera ter acesso ao profissional responsavel, que pode ser
encontrado no HEMORIO, Servico de Hematologia, 6° andar, Dra. Maristela
Olival, tel. 2332-8621, ramal 2290. Se vocé tiver alguma consideracdo ou
divida sobre a ética da pesquisa, entre em contato com o Comité de Etica em
Pesquisa (CEP), 3° andar do HEMORIO.

Consentimento

Eu , responsavel pelo(a) menor
: discuti com a Dra.
sobre a minha decisédo em participar
desse estudo. Ficaram claros para mim quais sao os propositos do estudo, os
procedimentos a serem realizados, as garantias de confidencialidade e de
esclarecimento permanentes. Ficou claro também que minha participacdo €
isenta de despesas e que tenho garantia do acesso a tratamento hospitalar
guando necessario. Concordo voluntariamente em participar deste estudo e
poderei retirar 0 meu consentimento a qualquer momento, antes ou durante o
mesmo, sem penalidades, prejuizo ou perda de qualquer beneficio que eu
possa ter adquirido, ou ho meu atendimento nesta instituicao.

Data: / /

Assinatura do responsavel

Data: / /

Assinatura do pesquisador
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APENDICE B - Termo de Consentimento Livre e Esclarecido HEMORIO

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

AVALIACAO DA QUALIDADE DE VIDA DE CRIANCAS E ADOLESCENTES
COM DOENCA FALCIFORME

Esclarecimento

Vocé e o(a) paciente pelo(a) qual vocé € responsavel estdo sendo
convidados a participar voluntariamente de um estudo clinico sobre a qualidade
de vida das pessoas com doenca falciforme e de seus responsaveis. Seréo
aplicados questionarios sobre os aspectos emocional, social, escolar e fisico da
vida das criancas e dos adolescentes com doenca falciforme e de seus
responsaveis. O estudo sera realizado no Instituto Estadual de Hematologia
Arthur de Siqueira Cavalcanti (HEMORIO) e no Hospital Universitario Pedro
Ernesto (HUPE).

Antes de concordar em participar deste estudo, é importante que vocé
leia e compreenda este documento. Ele fala da doenca falciforme, do propdésito
do estudo e dos procedimentos que serdo utilizados. Se vocé concordar em
participar, recebera uma coOpia deste documento, com o nome, assinatura e
contatos dos pesquisadores responsaveis.

A doenca falciforme é uma doenca crbnica, hereditaria e € a doenca
genética mais comum em nossa populacdo. E causada pela presenca da
Hemoglobina S, que faz com que as hemacias adquiram a forma de foice (dai o
nome falciforme). Pode levar a varias complicagbes e a
internacdeshospitalares. Ha poucos estudos sobre a qualidade de vida dos
pacientes e sobre a influéncia de fatores clinicos, econémicos e sociais sobre
essa qualidade de vida. Nés queremos entender como a vida das criangas e
adolescentes com doenca falciforme e das suas familias é afetada pela
doenca.

Para participar deste estudo, vocé e o0 paciente terdo apenas que
responder a dois questionarios.

Os pesquisadores que participam do estudo fardo pessoalmente esta
entrevista com vocé e 0 paciente no momento da consulta. Depois, por meio
dos dados do prontuério, os pesquisadores irdo adquirir as informacgdes
clinicas, que seréo confidenciais. Em nenhum momento a sua identificagédo
sera divulgada, pois esta é uma informacdo sigilosa, restrita aos
pesquisadores.

Os registros médicos originais do paciente podem ser revisados pelos
pesquisadores e/ou seus representantes e pelos Comités de Etica de cada
hospital com o objetivo de verificar os procedimentos do estudo clinico. Estes
registros serdo arquivados e analisados em computador. Vocé ndo precisa
participar deste estudo para ser tratado da sua doenca. Sua participacdo €
voluntaria e restringe-se as respostas ao questionario. Em qualquer etapa do
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estudo, vocé poderd ter acesso ao profissional responsavel, que pode ser
encontrado no HEMORIO, Servico de Hematologia, 6° andar, Dra. Maristela
Olival, tel. 2332-8621, ramal 2290. Se vocé tiver alguma consideracdo ou
davida sobre a ética da pesquisa, entre em contato com o Comité de Etica em
Pesquisa (CEP), 3° andar do HEMORIO.

Consentimento

Eu , responsavel pelo(a) menor
, discuti com a Dra.
sobre a minha decisdo em participar
desse estudo. Ficaram claros para mim quais sdo os propésitos do estudo, 0s
procedimentos a serem realizados, as garantias de confidencialidade e de
esclarecimento permanentes. Ficou claro também que minha participacdo é
isenta de despesas e que tenho garantia do acesso a tratamento hospitalar
quando necessario. Concordo voluntariamente em participar deste estudo e
poderei retirar 0 meu consentimento a qualquer momento, antes ou durante o
mesmo, sem penalidades, prejuizo ou perda de qualquer beneficio que eu
possa ter adquirido, ou ho meu atendimento nesta instituicdo.

Data: / /

Assinatura do responsavel

Data: / /

Assinatura do pesquisador
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APENDICE C - Ficha clinica e laboratorial

Nome: Matricula:
DN: [ |/ Idade atual: Naturalidade: Sexo: ()M ()F

Cor: () branco(a) () pardo(a) () preto(a) () amarelo(a) ( ) indigena

N°deirméos: ()0 ()1 ()2 ()3 ()4 ou+ -Familiares com DF? () Nenhum () Pai (
) Mae () Irméo

Eletroforese de Hb: () SS () SC () SB+ () SBO () SD —UltimaHbF__

Numero de internac6es no ultimo ano:()1 ()2-5 ()6-10 ()1lou+

Numero de STA: () Até 2 () 3-5 () 6 ou +- Insuficiéncia respiratoria: () NAO ()
SIM

Crises algicas: () NAO () SIM

Se SIM, quantas crises no ultimo ano? () 0 () 1-3 () 4-7 () 8ou+

Quando foi a tltima crise?() <lmes () 1-5m () 6m ou+ - Usa medicacédo para a dor?(
) NAO () SIM

Faz tratamento com hidroxiureia: () NAO () SIM

Transfusidio CH: () NAO () SIM - Se SIM, quantas vezes no Ultimo
ano?

AVC - () NAO ()SIM-AIT-()NAO () SIM

Sepse - () NAO () SIM - Crise apléastica - () NAO () SIM - Esplectomizado - ()

NAO ()SIM
Osteomielite - () NAO () SIM - Meningite - () NAO () SIM - Sequestro esplénico
-()NAO ()SIM

Pneumonia - () NAO () SIM - Se SIM, quantas vezes?() 1 ()2-3()4-6 ()7 ou +
Apresenta asma? () NAO () SIM - Se SIM, quantas crises no tltimoano?() 0 () 1-3 (

) 4-7 () 8ou+

Prova de Funcdo Respiratdria - () NAO () SIM - Resultado: -
Sat02

Faz uso de alguma outra medicac&o? () NAO () SIM —

Se SIM, qual?

Com que frequéncia? () Diario () Semanal( )Quinzenal ( )Mensal
Priapismo: () NAO () SIM - N° de vezes:() Ate 4 () 05-09 () 10 ou +
Fez uso de alguma medicacdo? () NAO () SIM



Ulcera maleolar:() NAO () SIM

Necrose 0ssea Avascular documentada: () NAO () SIM
AlteracGescardiacas:( ) NAO (
Qual?
Idade diagnostico: () Ate 5anos () 06-11 () 12 ou +
Ecocardiograma () NAO () SIM — PSAP: - FE:

Retinopatia: () NAO () SIM

Sequestro hepatico:() NAO () SIM

Litiase biliar:() NAO () SIM

Cirurgia: ( ) NAO (
Quais?
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) SIM -

- VE:

SIM -

Disturbio do sono: () NAO () SIM - Hipertrofia de adenoide? () NAO () SIM

Outras patologia? () NAO () SIM - Quais?

Dados Laboratoriais: HT - Hb
LDH
IMC: Peso:

Estatura:

- Leucometria -



APENDICE D - Ficha do status socioecondmico
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Nao tem

Tem 1

Tem 2

Tem 3

Tem 4 ou mais

Banheiros (Quantidade de banheiros)

Empregados domésticos (Quantidade de empregados
mensalistas, considerando apenas os que trabalham pelo
menos cinco dias por semana)

Automoveis (Quantidade de automdveis de passeio

exclusivamente para uso particular)

Microcomputador (Quantidade de microcomputadores,
considerando computadores de mesa, laptops, notebooks e
netbooks e desconsiderando tablets, palms ou smartphones)

Lava louga (Quantidade de lavadora de lougas)

Geladeira (Quantidade de geladeiras)

Freezer (Quantidade de freezers independentes ou parte da

geladeira duplex; Se a geladeira tiver um freezer incorporado -
22 porta - ou houver no domicilio um freezer independente

serdo atribuidos os pontos correspondentes ao freezer)

Lava roupa (Quantidade de maquinas de lavar roupa,

excluindo tanguinho)

DVD (DvD, incluindo qualquer dispositivo que leia DVD e

desconsiderando DVD de automével)

Microondas (Quantidade de fornos de micro-ondas)

Motocicleta (Quantidade de motocicletas, desconsiderando

as usadas exclusivamente para uso profissional)

Secador de roupa (Quantidade de maquinas secadoras de

roupas, considerando lava e seca)

Escolaridade do responsavel:
( )Analfabeto (ate 32 serie)
() Fundamental Incompleto
() Fundamental Completo

() Médio Incompleto

() Médio Completo

() Superior Incompleto

Grau de instrugdo do paciente (“anotar ano escolar”):

() Analfabeto

( ) Fundamental Incompleto

( ) Fundamental Completo

() Médio Incompleto

() Médio Completo

Servicos publicos

Sim Néo

Agua encanada (Rede geral de
distribuicéo)

Agua de Poco ou Nascente

Rua pavimentada
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APENDICE E - Questionario PedsQL DF — Criancas 5 a 7 anos

ID#

' Data:

PedsQL "

Modulo Doenca Falciforme

Versao 3.0

RELATO DA CRIANCA (5 a 7 anos)

Instrucdes para o entrevistador:

Eu vou te fazer algumas perguntas sobre coisas que podem ser um problema para algumas
criancgas. Eu quero saber o quanto cada uma destas coisas pode ser um problema para vocé.

Mostre a crianca 0 modelo (pagina com as carinhas) e aponte as respostas conforme vocé for lendo
as frases abaixo.

Se isso nunca é um problema para vocé, aponte a carinha sorridente.
Se isso algumas vezes é um problema para vocé, aponte a carinha do meio.
Se isso quase sempre é um problema para vocé, aponte a carinha zangada.

Eu vou ler as perguntas uma por uma. Aponte para a carinha para me mostrar o quanto aquilo
€ um problema para vocé. Vamos treinar primeiro.

Nunca Algumas Quase
vezes sempre

E dificil para vocé estalar seus dedos? @ @ ®




No ULTIMO més, o quanto cada uma das coisas abaixo tem sido um problema para vocé....

SOBRE DOR (problemas com...) Nunca Algumas vezes | Quase sempre
L. Vocé sente muita dor? 4

2. Vocé sente dor em todo seu corpo? 0 2 4

3. Vocé sente dor em seus bragos? 0 2 4

1. Vocé sente dor em suas pernas? 0 2 4

5. Vocé sente dor em seu estdmago? 0 2 4

3. Vocé sente dor em seu peito? 0 2 4

7. Vocé sente dor nas suas costas? 0 2 4

3. Vocé sente dor todos os dias? 0 2 4

3. Vocé sente tanta dor que precisa tomar remédio? 0 2 4
SOBRE O IMPACTO DA DOR (problemas R (IS WEEES || QIESDEEe
com...)

L. E dificil para vocé fazer as coisas por causa da dor? 0 2 4

2. Vocé falta a escola quando tem dor? 0 2 4

3. E dificil para vocé correr quando tem dor? 0 2 4

4. E dificil para vocé se divertir quando tem dor? 0 2 4

5. Vocé tem dificuldade para se movimentar quando tem 0 2 4
Jor?

3. E dificil para vocé ficar em pé quando tem dor? 0 2 4

7. E dificil para vocé cuidar de si mesmo quando tem dor? 0 2 4

3. E dificil para vocé fazer o que os outros podem fazer, a
Jorque pode ter dor?

3. Vocé acorda de noite quando tem dor? 0 2 4

10. Vocé fica cansado quando tem dor? 0 2 4
SOBRE O MANEJO E CONTROLE DA DOR e N | e
[pljoblemas com...)

L. E dificil para vocé manejar sua dor? 4

2. E dificil para vocé controlar sua dor? 4
SOBRE PREOCUPACAO | (problemas com...) e AIGUGES VS | QUERSSSEmE
L. Vocé se preocupa se vai ter dor? 0 2 4

2. Vocé se preocupa se 0s outros ndo saberdo o que fazer 0 2 4

se tiver dor?

3. Vocé se preocupa quando esta longe de casa? 0 2 4

1. Voct:e se preocupa se vocé podera ter que ir & 0 2 4
amergéncia?

5. Vocé se preocupa se terd que passar a noite no 0 5 a

1ospital?

No ULTIMO més, o quanto cada uma das coisas abaixo tem sido um problema para vocé....

SOBRE EMOQOES (problemas com...) Nunca Algumas vezes | Quase sempre
L. Vocé se sente mal por ter doenca falciforme? 0 2 4

2. Vocé se sente mal quando tem dor? 0 2 4
SOBRE TRATAMENTO (problemas com...) Nunca REMED TS || GIESDEENE
L. Vocé néo gosta de como se sente apos tomar seus 0 2 4
‘emédios?

2. Vocé néo gosta do sabor dos seus remedios? 0 2 4

3. Os seus remédios deixam vocé sonolento? 0 2 4

1. Vocé se preocupa se seu remédio esta funcionando? 0 2 4

5. Vocé se preocupa se seu tratamento esta funcionando? 0 2 4

3. Os seus remédios néo fazem vocé se sentir melhor? 0 2 4
SOBRE COMUNICACAO | (problemas com...) Nunca REESUEES || QEESOSEIC
L. E dificil para vocé contar aos outros quando esta com 0 2 4

Jor?

2. E dificil para vocé contar aos médicos e enfermeiros 0 2 4
omo vocé se sente?

3. E dificil para vocé fazer perguntas aos médicos e 0 2 4

anfermeiros?
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SOBRE COMUNICAGAO | | (problemas com...) DRI (IS WEEES || QIESDEEHe
L. E dificil para vocé quando os outros ndo entendem 0 2 4
sobre a sua doenga falciforme?

2. E dificil para vocé quando os outros ndo entendem o 0 2 4
juanto de dor vocé sente?

3. E dificil para vocé contar aos outros que tem doenga 0 2 4

‘alciforme?
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O guanto isto tem sido um problema para vocé?

Nunca

Algumas vezes

Quase sempre
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APENDICE F - Questionario PedsQL DF — Criancas 8 a 12 anos

ID#

Data:

PedsQL

Modulo Doenca Falciforme

Versao 3.0

RELATO DO/A CRIANCA (8 a 12 anos)

INSTRUCOES

Nas proximas paginas esta uma lista de coisas que podem ser um problema
para voce.

Por favor, conte-nos o quanto cada uma tem sido um problema para vocé
durante o ULTIMO MES, fazendo um circulo:

0 se nunca é um problema

1 se quase nunca € um problema

2 se algumas vezes é um problema
3 se frequentemente é um problema
4 se quase sempre é um problema

N&o ha respostas certas ou erradas.
Caso vocé nao entenda uma pergunta, por favor peca ajuda.
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No ULTIMO més, o quanto cada uma das coisas abaixo tem sido um problema para vocé....

SOBRE MINHA DOR (problemas com...) I B S%‘r;asree
L. Eu sinto muita dor 0 1 2 tem;nte 4

2. Eu sinto dor em todo meu corpo 0 1 2 3 4

3. Eu sinto dor em meus bracos 0 1 2 3 4

4. Eu sinto dor em minhas pernas 0 1 2 3 4

5. Eu sinto dor em meu estbmago 0 1 2 3 4

3. Eu sinto dor em meu peito 0 1 2 3 4

7. Eu sinto dor nas minhas costas 0 1 2 3 4

3. Eu tenho dor todos os dias 0 1 2 3 4

3. Eu sinto tanta dor que preciso tomar remédio 0 1 2 3 4
SOBRE O IMPACTO DA MINHA DOR (problemas | Nunea | Quase | Alguma | Frequen S%;a;ree
com... temente

L.E dif)icil fazer as coisas porque posso ficar com dor 0 1 2 3 4

2. Eu falto a escola quando tenho dor 0 1 2 3 4

3. E dificil correr quando tenho dor 0 1 2 3 4

4. E dificil me divertir quando tenho dor 0 1 2 3 4
ieru tenho dificuldade para me movimentar quando tenho 0 1 2 3 4

3. E dificil ficar em pé quando tenho dor 0 1 2 3 4

7. E dificil cuidar de mim mesmo quando tenho dor 0 1 2 3 4
3.E djﬁcil fazer o que os outros podem fazer, porque eu 0 1 5 3 4
Joderia ter dor

3. Eu acordo a noite quando tenho dor 0 1 2 3 4
10. Eu fico cansado quando tenho dor 0 1 2 3 4
SOBRE MEU MANEJO E CONTROLE DA DOR Nunca | Quase 2'332'22 Frequen S%er;fe
[prpblemas com...) temente

L. E dificil manejar minha dor 0 1 2 3 4

2. E dificil controlar minha dor 0 1 2 3 4
SOBRE MINHA PREOCUPACAO I (problemas I e s%;ane
-om... temente

L. Eu rzme preocupo se vou ter dor 1 3 4

2. Eu me preocupo se 0s outros néo saberéo o que fazer 1 3 4
se eu tiver dor

3. Eu me preocupo quando estou longe de casa 3 4

4. Eu me preocupo se poderei ter que ir a emergéncia 0 2 3 4

5. Eu me preocupo se poderei que ter que passar a noite 0 2 3 4
10 hospital




No ULTIMO més, o quanto cada uma das coisas abaixo tem sido um problema para vocé. ...
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[ A Nunca Quase Alguma | Frequen Quase

:OBR)E MINHA PREOCUPACAQOQ Il (problemas Nunca | s Vezes . sempre

-om ... temente

L. Eu me preocupo se poderei ter um AVC (derrame) 1 3

2. Eu me preocupo se poderei ter uma sindrome toracica 1 3

‘pneumonia)

SOBRE MINHAS EMOCOES (problemas com...) I e e S%‘r’na’ffe
temente

L. Eu me sinto mal por ter doenca falciforme 3 4

2. Eu me sinto mal quando tenho dor 0 2 3 4

SOBRE MEU TRATAMENTO (problemas com...) Sl S ?'3;‘2“;2 Frequen S%‘r‘na’ffe
temente

L. E dificil lembrar de tomar meus remédios 0 2 3 4

2. Eu ndo gosto de como me sinto apds tomar meus 0 1 3 4

‘emédios

3. Eu n&o gosto do sabor dos meus remédios 0 1 2 3 4

4. Meus remédios me deixam sonolento 0 1 2 3 4

5. Eu me preocupo se meu remédio estéa funcionando 0 1 2 3 4

3. Eu me preocupo se meu tratamento esta funcionando 0 1 2 3 4

7. Meus remédios ndo me fazem sentir melhor 0 1 2 3 4

SOBRE COMUNICAGAO | (problemas com...) Nunca | Quase ?'322’22 Frequen s%‘r;a,ffe
temente

L. E dificil contar aos outros quando eu estou com dor 0 1 2 3 4

2. ItE dificil contar aos médicos e enfermeiros como eu me 0 1 2 3 4

sinto

3. E dificil fazer perguntas aos médicos e enfermeiros 0 1 2 3 4

SOBRE COMUNICACADO Il (problemas com...) I e e e S%‘r’na’free
temente

L. E dificil quando os outros n&o entendem sobre a minha 0 1 2 3 4

Joenca falciforme

2.E dificil quando os outros néo entendem o quanto de 0 1 2 3 4

Jor eu sinto

3. E dificil contar aos outros que tenho doenga falciforme 0 1 2 3 4
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APENDICE G - Questionario PedsQL DF — Criancas 13 a 18 anos

ID#

Data:

PedsQL

Modulo Doenca Falciforme

Versao 3.0

RELATO DO/A ADOLESCENTE (13 a 18 anos)

INSTRUCOES

Nas proximas paginas esta uma lista de coisas que podem ser um problema
para voce.

Por favor, conte-nos o quanto cada uma tem sido um problema para vocé
durante o ULTIMO MES, fazendo um circulo:

0 se nunca é um problema

1 se quase nunca € um problema

2 se algumas vezes é um problema
3 se frequentemente é um problema
4 se quase sempre é um problema

N&o ha respostas certas ou erradas.
Caso vocé nao entenda uma pergunta, por favor peca ajuda.
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No ULTIMO més, o quanto cada uma das coisas abaixo tem sido um problema para vocé....

SOBRE MINHA DOR (problemas com...) I B S%‘r;asree
L. Eu sinto muita dor 0 1 2 tem;nte 4

2. Eu sinto dor em todo meu corpo 0 1 2 3 4

3. Eu sinto dor em meus bracos 0 1 2 3 4

4. Eu sinto dor em minhas pernas 0 1 2 3 4

5. Eu sinto dor em meu estbmago 0 1 2 3 4

3. Eu sinto dor em meu peito 0 1 2 3 4

7. Eu sinto dor nas minhas costas 0 1 2 3 4

3. Eu tenho dor todos os dias 0 1 2 3 4

3. Eu sinto tanta dor que preciso tomar remédio 0 1 2 3 4
SOBRE O IMPACTO DA MINHA DOR (problemas | Nunea | Quase | Alguma | Frequen S%;a;ree
com... temente

L.E dif)icil fazer as coisas porque posso ficar com dor 0 1 2 3 4

2. Eu falto a escola quando tenho dor 0 1 2 3 4

3. E dificil correr quando tenho dor 0 1 2 3 4

4. E dificil me divertir quando tenho dor 0 1 2 3 4
ieru tenho dificuldade para me movimentar quando tenho 0 1 2 3 4

3. E dificil ficar em pé quando tenho dor 0 1 2 3 4

7. E dificil cuidar de mim mesmo quando tenho dor 0 1 2 3 4
3.E djficil fazer o que os outros podem fazer, porque eu 0 1 5 3 4
Joderia ter dor

3. Eu acordo a noite quando tenho dor 0 1 2 3 4
10. Eu fico cansado quando tenho dor 0 1 2 3 4
SOBRE MEU MANEJO E CONTROLE DA DOR Nunca | Quase 2'332'22 Frequen S%er;fe
[prpblemas com...) temente

L. E dificil manejar minha dor 0 1 2 3 4

2. E dificil controlar minha dor 0 1 2 3 4
SOBRE MINHA PREOCUPACAO I (problemas I e s%;ane
-om... temente

L. Eu rzme preocupo se vou ter dor 1 3 4

2. Eu me preocupo se 0s outros néo saberéo o que fazer 1 3 4
se eu tiver dor

3. Eu me preocupo quando estou longe de casa 3 4

4. Eu me preocupo se poderei ter que ir a emergéncia 0 2 3 4

5. Eu me preocupo se poderei que ter que passar a noite 0 2 3 4
10 hospital




No ULTIMO més, o quanto cada uma das coisas abaixo tem sido um problema para vocé. ...
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[ A Nunca Quase Alguma | Frequen Quase

:OBR)E MINHA PREOCUPACAQOQ Il (problemas Nunca | s Vezes . sempre

-om ... temente

L. Eu me preocupo se poderei ter um AVC (derrame) 1 3

2. Eu me preocupo se poderei ter uma sindrome toracica 1 3

‘pneumonia)

SOBRE MINHAS EMOCOES (problemas com...) I e e S%‘r’na’ffe
temente

L. Eu me sinto mal por ter doenca falciforme 3 4

2. Eu me sinto mal quando tenho dor 0 2 3 4

SOBRE MEU TRATAMENTO (problemas com...) Sl S ?'3;‘2“;2 Frequen S%‘r‘na’ffe
temente

L. E dificil lembrar de tomar meus remédios 0 2 3 4

2. Eu ndo gosto de como me sinto apds tomar meus 0 1 3 4

‘emédios

3. Eu n&o gosto do sabor dos meus remédios 0 1 2 3 4

4. Meus remédios me deixam sonolento 0 1 2 3 4

5. Eu me preocupo se meu remédio estéa funcionando 0 1 2 3 4

3. Eu me preocupo se meu tratamento esta funcionando 0 1 2 3 4

7. Meus remédios ndo me fazem sentir melhor 0 1 2 3 4

SOBRE COMUNICAGAO | (problemas com...) Nunca | Quase ?'322’22 Frequen s%‘r;a,ffe
temente

L. E dificil contar aos outros quando eu estou com dor 0 1 2 3 4

2. ItE dificil contar aos médicos e enfermeiros como eu me 0 1 2 3 4

sinto

3. E dificil fazer perguntas aos médicos e enfermeiros 0 1 2 3 4

SOBRE COMUNICACADO Il (problemas com...) I e e e S%‘r’na’free
temente

L. E dificil quando os outros ndo entendem sobre a minha 0 1 2 3 4

Joenca falciforme

2.E dificil quando os outros néo entendem o quanto de 0 1 2 3 4

Jor eu sinto

3. E dificil contar aos outros que tenho doenga falciforme 0 1 2 3 4
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APENDICE H — Questionario PedsQL DF — Cuidadores de criancas 2 a 4 anos

ID#

Data:

PedsQL

Modulo Doenca Falciforme

Version 3.0

RELATO DOS PAIS/CUIDADORES SOBRE AS CRIANCAS (2a 4
anos)

INSTRUCOES

Nas préoximas paginas estd uma lista de coisas que podem ser um problema
para seu/sua crianca.

Por favor, conte-nos o quanto cada uma tem sido um problema para seu/sua
crianca durante o ULTIMO MES, fazendo um circulo:

0 se nunca € um problema

1 se quase nunca é um problema

2 se algumas vezes é um problema
3 se frequentemente é um problema
4 se gquase sempre € um problema

N&o héa respostas certas ou erradas.
Caso vocé ndo entenda uma pergunta, por favor pecga ajuda.




No ULTIMO MES, o quanto seu/sua crianca teve problema com ....
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N Q Al Frequen Quase
)OR (problemas com...) % | Nunea | vezes | stemente | sempre
. Sentir muita dor 0 1 2 3 4
. Sentir dor em todo corpo 0 1 2 3 4
. Sentir dor em seus bracos 0 1 2 3 4
. Sentir dor em suas pernas 0 1 2 3 4
. Sentir dor em seu estémago 0 1 2 3 4
. Sentir dor em seu peito 0 1 2 3 4
. Sentir dor em suas costas 0 1 2 3 4
. Ter dor todos os dias 0 1 2 3 4
. Ter tanta dor que ele/ela tem que tomar remédio 0 1 2 3 4

N Q Al F en Quase
VIPACTO DA DOR (problemas com...) unca | uase | AgImas | e Se‘{;pre
. E dificil para ele/ela fazer as coisas porque pode ter dor 0 1 5 3 4
. Faltar a escola quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4
. E dificil para ele/ela correr quando tem dor 0 1 2 3 4
. E dificil para ele/ela se divertir quando esta com dor 0 1 2 3 4
. Ter dificuldade para se movimentar quando ele/ela tem 0 1 2 3 4
or
. E dificil para ele/ela ficar em pé quando tem dor 0 1 2 3 4
. E dificil para ele/ela cuidar de si mesmo/a quando tem 0 1 2 3 4
or
. E dificil para ele(a) fazer o que os outros podem fazer 0 1 2 3 4
orque pode ter dor
. Acordar de noite quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4
0. Ficar cansado quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4

N Q Al F en Quase
AANEJO E CONTROLE DA DOR (problemas unca Nﬂﬁig \?euzr::s -ure?r?:nte Se‘r’npre
om...)
. E dificil para ele/ela manejar a sua dor 0 2 3 4
. E dificil para ele/ela controlar a sua dor 0 2 3 4

A N Q Al Frequen Quase

'REOCUPACAQO | (problemas com...) unca | Buase | AUmaS | feen sompre
. Se preocupar se vai ter dor 0 1 2 3 4
. Se preocupar se as outras pessoas nao saberdo o que 0 1 5 3 4
azer se tiver dor
. Se preocupar se esta longe de casa 0 1 2 3 4
. Se preocupar se precisar ir a emergéncia 0 1 2 3 4
. Se preocupar se tiver que passar a noite no hospital 0 1 5 3 4




No ULTIMO MES, o quanto seu/sua crianca teve problema com ....
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) A Nunca Quase Algumas | Frequen Quase
REOCUPACAO Il (problemas com...) Nunea | earee | omante | somare
. Se preocupar se pode ter um AVC (derrame) 0 1 2 3 4

. Se preocupar se pode ter uma sindrome toracica

Jneumonia) 0 1 2 3 4

5 3 Nunca Quase Algumas | Frequen Quase

MOCOES (prObIema‘S Com"') Nunca vezes -temente | sempre
. Sentir-se mal por ter doenga falciforme 0 1 2 3 4

. Sentir-se mal quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4

b Nunca Quase Algumas | Frequen Quase
RATAMENTO (prOblemaS C0m...) Nunca vezes -temente | sempre
. E dificil para ele/ela lembrar de tomar seus remédios 0 1 2 3 4

. N&o gostar de como se sente ap0s tomar os remedios 0 1 2 3 4

. N&o gostar do sabor dos remédios 0 1 2 3 4

. Os remedios deixam ele/ela sonolento/a 0 1 2 3 4

. Se preocupar se os remédios estéo funcionando 0 1 2 3 4

. Se preocupar se 0 seu tratamento esta funcionando 0 1 2 3 4

> A Nunca Quase Algumas | Frequen Quase

"OMUNICACAOQ | (problemas com...) Nucal | dvezes || Eemona | samnie

. E dificil para ele/ela contar aos outros quando esta com 0 1 2 3 4

or

. E dificil para ele/ela contar aos médicos e enfermeiros 0 1 2 3 4

omo se sente

.E dificil para ele/ela fazer perguntas aos medicos e 0 1 2 3 4

nfermeiros

~ A Nunca Quase Algumas | Frequen Quase

OMUNICACAO Il (problemas com...) i | v | s | s

. E dificil para ele/ela quando as outras pessoas nao 0 1 2 3 4

ntendem sobre a sua doenca falciforme

. E dificil para ele/ela quando os outros ndo entendem o 0 1 2 3 4

uanto de dor sente

. E dificil para ele/ela contar aos outros que tem doenca 0 1 2 3 4

ilciforme
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APENDICE | — Questionario PedsQL DF — Cuidadores de criancas 5 a 7 anos

ID#

Data:

PedsQL

Modulo Doenca Falciforme

Version 3.0

RELATO DOS PAIS/CUIDADORES SOBRE AS CRIANCAS (5a7
anos)

INSTRUCOES

Nas proximas paginas esta uma lista de coisas que podem ser um problema
para seu/sua crianga.

Por favor, conte-nos o quanto cada uma tem sido um problema para seu/sua
crianca durante o ULTIMO MES, fazendo um circulo:

0 se nunca é um problema

1 se quase nunca € um problema

2 se algumas vezes € um problema
3 se frequentemente é um problema
4 se quase sempre é um problema

N&o héa respostas certas ou erradas.
Caso vocé ndo entenda uma pergunta, por favor peca ajuda.
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N Q Al Frequen Quase
)OR (problemas com...) "% | Nunea | vezes | stemente | sempre
. Sentir muita dor 0 1 2 3 4
. Sentir dor em todo corpo 0 1 2 3 4
. Sentir dor em seus bracos 0 1 2 3 4
. Sentir dor em suas pernas 0 1 2 3 4
. Sentir dor em seu estbmago 0 1 2 3 4
. Sentir dor em seu peito 0 1 2 3 4
. Sentir dor em suas costas 0 1 2 3 4
. Ter dor todos os dias 0 1 2 3 4
. Ter tanta dor que ele/ela tem que tomar remédio 0 1 2 3 4

N Q Al Frequen Quase
VIPACTO DA DOR (problemas com...) R vl aviiadl I somore
. E dificil para ele/ela fazer as coisas porque pode ter dor 0 1 2 3 4
. Faltar & escola quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4
. E dificil para ele/ela correr quando tem dor 0 1 2 3 4
. E dificil para ele/ela se divertir quando esta com dor 0 1 2 3 4
. Ter dificuldade para se movimentar quando ele/ela tem 0 1 2 3 4
or
. E dificil para ele/ela ficar em pé quando tem dor 0 1 2 3 4
6rE dificil para ele/ela cuidar de si mesmo/a quando tem 0 1 2 3 4
. E dificil para ele(a) fazer o que os outros podem fazer 0 1 2 3 4
orque pode ter dor
. Acordar de noite quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4
0. Ficar cansado quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4

N Q Al F en Quase
AANEJO E CONTROLE DA DOR (problemas unca Nﬂﬁiz Vgeuz’::S _t;fr‘]‘:me Se‘{;pre
om...)
. E dificil para ele/ela manejar a sua dor 0 2 3 4
. E dificil para ele/ela controlar a sua dor 0 2 3 4

A N Q Al Fi Quase

'REOCUPACAQO | (problemas com...) unca | Buase | Aumas | femeen somire
. Se preocupar se vai ter dor 0 1 2 3 4
. Se preocupar se as outras pessoas hao saberdo o que 0 1 2 3 4
azer se tiver dor
. Se preocupar se esta longe de casa 0 1 2 3 4
. Se preocupar se precisar ir a emergéncia 0 1 2 3 4
. Se preocupar se tiver que passar a noite no hospital 0 1 5 3 4
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) A Nunca Quase Algumas | Frequen Quase
REOCUPACAO Il (problemas com...) Nunea | earee | omante | somare
. Se preocupar se pode ter um AVC (derrame) 0 1 2 3 4

. Se preocupar se pode ter uma sindrome toracica

Jneumonia) 0 1 2 3 4

5 3 Nunca Quase Algumas | Frequen Quase

MOCOES (prObIema‘S Com"') Nunca vezes -temente | sempre
. Sentir-se mal por ter doenga falciforme 0 1 2 3 4

. Sentir-se mal quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4

b Nunca Quase Algumas | Frequen Quase
RATAMENTO (prOblemaS C0m...) Nunca vezes -temente | sempre
. E dificil para ele/ela lembrar de tomar seus remédios 0 1 2 3 4

. N&o gostar de como se sente ap0s tomar os remedios 0 1 2 3 4

. N&o gostar do sabor dos remédios 0 1 2 3 4

. Os remedios deixam ele/ela sonolento/a 0 1 2 3 4

. Se preocupar se os remédios estéo funcionando 0 1 2 3 4

. Se preocupar se o0 seu tratamento esta funcionando 0 1 2 3 4

> A Nunca Quase Algumas | Frequen Quase

"OMUNICACAOQ | (problemas com...) Nucal | dvezes || Eemona | samnie

. E dificil para ele/ela contar aos outros quando esta com 0 1 2 3 4

or

. E dificil para ele/ela contar aos médicos e enfermeiros 0 1 2 3 4

omo se sente

.E dificil para ele/ela fazer perguntas aos medicos e 0 1 2 3 4

nfermeiros

~ A Nunca Quase Algumas | Frequen Quase

OMUNICACAO Il (problemas com...) i | v | s | s

. E dificil para ele/ela quando as outras pessoas nao 0 1 2 3 4

ntendem sobre a sua doenca falciforme

. E dificil para ele/ela quando os outros ndo entendem o 0 1 2 3 4

uanto de dor sente

. E dificil para ele/ela contar aos outros que tem doenca 0 1 2 3 4

ilciforme
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APENDICE J — Questionario PedsQL DF — Cuidadores de criancas 8 a 12 anos

ID#

Data:

PedsQL

Modulo Doenca Falciforme

Version 3.0

RELATO DOS PAIS/CUIDADORES SOBRE AS CRIANCAS (8 a
12 anos)

INSTRUCOES

Nas proximas paginas esta uma lista de coisas que podem ser um problema
para seu/sua adolescente.

Por favor, conte-nos o quanto cada uma tem sido um problema para seu/sua
adolescente durante o ULTIMO MES, fazendo um circulo:

0 se nunca é um problema

1 se quase nunca € um problema

2 se algumas vezes € um problema
3 se frequentemente é um problema
4 se quase sempre é um problema

N&o héa respostas certas ou erradas.
Caso vocé ndo entenda uma pergunta, por favor peca ajuda.
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N Q Al F Q
)OR (problemas com...) "% | Nunea | veres | -temente | sempre
. Sentir muita dor 0 1 2 3 4
. Sentir dor em todo corpo 0 1 2 3 4
. Sentir dor em seus bracos 0 1 2 3 4
. Sentir dor em suas pernas 0 1 2 3 4
. Sentir dor em seu estbmago 0 1 2 3 4
. Sentir dor em seu peito 0 1 2 3 4
. Sentir dor em suas costas 0 1 2 3 4
. Ter dor todos os dias 0 1 2 3 4
. Ter tanta dor que ele/ela tem que tomar remédio 0 1 2 3 4
N Q Al F Q
\/IF’ACTO DA DOR (problemas com...) unca Nﬂﬁi‘; \?e”;gsas t;f;‘;i’é Se;arffe
. E dificil para ele/ela fazer as coisas porque pode ter dor 0 1 2 3 4
. Faltar a escola quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4
. E dificil para ele/ela correr quando tem dor 0 1 2 3 4
. E dificil para ele/ela se divertir quando esta com dor 0 1 2 3 4
. Ter dificuldade para se movimentar quando ele/ela tem 0 1 2 3 4
or
. E dificil para ele/ela ficar em pé quando tem dor 0 1 2 3 4
.OrE dificil para ele/ela cuidar de si mesmo/a quando tem 0 1 2 3 4
. E dificil para ele(a) fazer o que os outros podem fazer
0 1 2 3 4
orque pode ter dor
. Acordar de noite quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4
0. Ficar cansado quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4
N Q Al F Q
AANEJO E CONTROLE DA DOR (problemas unca Nh‘ﬁiz fe”;;‘s”‘s t;er;‘;ft'; Se;"";ﬁa
om...)
. E dificil para ele/ela manejar a sua dor 4
. E dificil para ele/ela controlar a sua dor 2 3 4
'REOCUPACAO | (problemas com...) Nunca ﬁﬁﬁiz A'\?euz’gss f;erﬁe“rft’; S%‘;qase
- pre
. Se preocupar se vai ter dor 0 1 2 3 4
. Se preocupar se as outras pessoas hao saberdo o que 0 1 5 3 4
azer se tiver dor
. Se preocupar se esta longe de casa 0 1 2 3 4
. Se preocupar se precisar ir a emergéncia 0 1 2 3 4
. Se preocupar se tiver que passar a noite no hospital 0 1 5 3 4




No ULTIMO MES, o quanto seu/sua adolescente teve problema com ...

132

) A Nunca Quase Algumas | Frequen Quase
REOCUPACAO Il (problemas com...) Nunea | varee | omente | sompre
. Se preocupar se pode ter um AVC (derrame) 0 1 2 3 4

. Se preocupar se pode ter uma sindrome toracica

Jneumonia) 0 1 2 3 4

MOCOES (prOblemas com ) Nunca Quase Algumas | Frequen Quase

| e Nunca vezes -temente | sempre

. Sentir-se mal por ter doenca falciforme 0 1 2 3 4

. Sentir-se mal quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4

RATAMENTO (problemaS com ) Nunca Quase Algumas | Frequen Quase

" Nunca vezes -temente | sempre

. E dificil para ele/ela lembrar de tomar seus remédios 0 1 2 3

. N&o gostar de como se sente ap0s tomar os remeédios 0 1 2 3 4

. N&o gostar do sabor dos remédios 0 1 2 3 4

. Os remedios deixam ele/ela sonolento/a 0 1 2 3 4

. Se preocupar se os remédios estéo funcionando 0 1 2 3 4

. Se preocupar se o seu tratamento esta funcionando 0 1 2 3 4

. Os remédios néo fazem ele/ela se sentir melhor 0 1 2 3 4

"OMUNICACAO | (problemas com...) e | gee A'\%’:f e S%‘;qasree

. E dificil para ele/ela contar aos outros quando esta com 0 1 2 3 4

or

. E dificil para ele/ela contar aos médicos e enfermeiros 0 1 2 3 4

omo se sente

.E dificil para ele/ela fazer perguntas aos médicos e 0 1 2 3 4

nfermeiros

; [

"OMUNICACAO Il (problemas com...) e, || e GRS | [Fisden SQeL;anffe

. E dificil para ele/ela quando as outras pessoas néo 0 1 2 3 4

ntendem sobre a sua doenca falciforme

. E dificil para ele/ela quando os outros ndo entendem o 0 1 2 3 4

uanto de dor sente

. E dificil para ele/ela contar aos outros que tem doenca 0 1 2 3 4

alciforme
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APENDICE K — Questionario PedsQL DF — Cuidadores de adolescentes 13 a
18 anos

ID#

Data:

PedsQL

Modulo Doenca Falciforme

Version 3.0

RELATO DOS PAIS/CUIDADORES SOBRE OS/AS
ADOLESCENTES (13 a 18 anos)

INSTRUCOES

Nas proximas paginas esta uma lista de coisas que podem ser um problema
para seu/sua adolescente.

Por favor, conte-nos o quanto cada uma tem sido um problema para seu/sua
adolescente durante o ULTIMO MES, fazendo um circulo:

0 se nunca é um problema

1 se quase nunca € um problema

2 se algumas vezes € um problema
3 se frequentemente é um problema
4 se quase sempre é um problema

N&o ha respostas certas ou erradas.
Caso vocé ndo entenda uma pergunta, por favor peca ajuda.
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N Q Al F Q
)OR (problemas com...) "% | Nunea | veres | -temente | sempre
. Sentir muita dor 0 1 2 3 4
. Sentir dor em todo corpo 0 1 2 3 4
. Sentir dor em seus bracos 0 1 2 3 4
. Sentir dor em suas pernas 0 1 2 3 4
. Sentir dor em seu estbmago 0 1 2 3 4
. Sentir dor em seu peito 0 1 2 3 4
. Sentir dor em suas costas 0 1 2 3 4
. Ter dor todos os dias 0 1 2 3 4
. Ter tanta dor que ele/ela tem que tomar remédio 0 1 2 3 4
N Q Al F Q
\/IF’ACTO DA DOR (problemas com...) unca Nﬂﬁi‘; \?e”;gsas t;f;‘;i’é Se;arffe
. E dificil para ele/ela fazer as coisas porque pode ter dor 0 1 2 3 4
. Faltar a escola quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4
. E dificil para ele/ela correr quando tem dor 0 1 2 3 4
. E dificil para ele/ela se divertir quando esta com dor 0 1 2 3 4
. Ter dificuldade para se movimentar quando ele/ela tem 0 1 2 3 4
or
. E dificil para ele/ela ficar em pé quando tem dor 0 1 2 3 4
.OrE dificil para ele/ela cuidar de si mesmo/a quando tem 0 1 2 3 4
. E dificil para ele(a) fazer o que os outros podem fazer
0 1 2 3 4
orque pode ter dor
. Acordar de noite quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4
0. Ficar cansado quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4
N Q Al F Q
AANEJO E CONTROLE DA DOR (problemas unca Nh‘ﬁiz fe”;;‘s”‘s t;er;‘;ft'; Se;"";ﬁa
om...)
. E dificil para ele/ela manejar a sua dor 4
. E dificil para ele/ela controlar a sua dor 2 3 4
'REOCUPACAO | (problemas com...) Nunca ﬁﬁﬁiz A'\?euz’gss f;erﬁe“rft’; S%‘;qase
- pre
. Se preocupar se vai ter dor 0 1 2 3 4
. Se preocupar se as outras pessoas hao saberdo o que 0 1 5 3 4
azer se tiver dor
. Se preocupar se esta longe de casa 0 1 2 3 4
. Se preocupar se precisar ir a emergéncia 0 1 2 3 4
. Se preocupar se tiver que passar a noite no hospital 0 1 5 3 4




No ULTIMO MES, o quanto seu/sua adolescente teve problema com ...

135

) A Nunca Quase Algumas | Frequen Quase
REOCUPACAO Il (problemas com...) Nunea | varee | omente | sompre
. Se preocupar se pode ter um AVC (derrame) 0 1 2 3 4

. Se preocupar se pode ter uma sindrome toracica

Jneumonia) 0 1 2 3 4

MOCOES (prOblemas com ) Nunca Quase Algumas | Frequen Quase

| e Nunca vezes -temente | sempre

. Sentir-se mal por ter doenca falciforme 0 1 2 3 4

. Sentir-se mal quando ele/ela tem dor 0 1 2 3 4

RATAMENTO (problemaS com ) Nunca Quase Algumas | Frequen Quase

" Nunca vezes -temente | sempre

. E dificil para ele/ela lembrar de tomar seus remédios 0 1 2 3

. N&o gostar de como se sente ap0s tomar os remeédios 0 1 2 3 4

. N&o gostar do sabor dos remédios 0 1 2 3 4

. Os remedios deixam ele/ela sonolento/a 0 1 2 3 4

. Se preocupar se os remédios estéo funcionando 0 1 2 3 4

. Se preocupar se o seu tratamento esta funcionando 0 1 2 3 4

. Os remédios néo fazem ele/ela se sentir melhor 0 1 2 3 4

"OMUNICACAO | (problemas com...) e | gee A'\%’:f e S%‘;qasree

. E dificil para ele/ela contar aos outros quando esta com 0 1 2 3 4

or

. E dificil para ele/ela contar aos médicos e enfermeiros 0 1 2 3 4

omo se sente

.E dificil para ele/ela fazer perguntas aos médicos e 0 1 2 3 4

nfermeiros

; [

"OMUNICACAO Il (problemas com...) e, || e GRS | [Fisden SQeL;anffe

. E dificil para ele/ela quando as outras pessoas néo 0 1 2 3 4

ntendem sobre a sua doenca falciforme

. E dificil para ele/ela quando os outros ndo entendem o 0 1 2 3 4

uanto de dor sente

. E dificil para ele/ela contar aos outros que tem doenca 0 1 2 3 4

alciforme
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APENDICE L — Apresentacéo oral no VIII Simpésio Brasileiro de Doenca
Falciforme — 2015

05a 07

novembro

2015

Centra de Convengdes de Viteria | ES,

Avaliacao da qualidade de vida
de criancas e adolescentes

com doenca falciforme

@E Maristela Olival {n“:‘\
¥ . !ﬁ! __.'
;

 torainn & Andréa Soares
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APENDICE M — Poster “Traducéo e validacdo do primeiro instrumento
especifico, em portugués brasileiro, de avaliacdo da qualidade de vida de
criancas e adolescentes com doenca falciforme — PedsQL DF

HEMG,

CONGRESSE
BRAGILERD
e HEMATOLOGLA,
HEMCITER AP

A TERAPA CELULAR
108 13 novembro/2016 - Florianapolis SCABrasil

TRABALHOS CIENTIFICOS APROVADOS

HEMATOLOGIA PEDIATRICA

Hematologia Pediatrica

A IMPORTANCIA DA MORFOLOGIA NO DIAGNOSTICO DE LEUCEMIA PROMIELOCITICA AGUDA (LPA) PEDIATRICA: RELATO DE CASO

Teixeira KD, Abreu JSF, Goncalves LB, Junior NM, Rinaldi AR

ALFA TALASSEMIA EM PACIENTES COM DOENCA FALCIFORME: IMPACTO NA DOENCA CEREBROVASCULAR

Sana DEM, Pittella AMOL, Faria DD, Maciel BAR, Junior IOF, Suddrio LC, Rodrigues DOW, Teixeira MTE, Ribeiro LC

ANALISE DO PERFIL CLINICO-LABORATORIAL DOS PACIENTES INTERNADOS COM NEUTROPENIA FEBRIL NO HOSPITAL DA CRIANCA DE RIO BRANCO - AC
Pedro TCPM, Carneiro ARCDP

ANEMIA DE BLACKFAN-DIAMOND - RELATO DE CASO

Rodrigues LGV, Flores PEM, Zobicle AF, Pinheiro RCA, Marcacine VO, Junior GSF

ANEMIA DE FANCONI EM DOIS IRMAQS COM HERANCA GENETICA LIGADA AO X: RELATO DE CASOS

Varidel A, Albagli L, Regufe C, Ferreira R, Martins A, Azevedo A, Lisboa A, Bueno AP, Pereira R

ANEMIA DE FANCONI NA INFANCIA DIAGNOSTICADA APOS QUADRO INFECCIOSO FEBRIL: RELATO DE CASO

Sobreira ACLP, Bezerra FG, Moraes CAC, Marreiros RDRC, Veloso AFH

APLASIA DE MEDULA OSSEA APOS HEPATITE IDIOPATICA: AVALACAO DE CASOS PEDIATRICOS EM HOSPITAL UNIVERSITARIO DE REFERENCIA DO RS
Schirmer F5, Paz A, Vieira SMG, Souza MV, Barcelos MN, Donadel ISF, Scherer FF, Taniguchi ANR, Silla LMR, Daudt LE

ATENDIMENTO FISIOTERAPEUTICO EM PACIENTE PORTADOR DE LLA QUE EVOLUIU COM POLINEUROPATIA GRAVE APOS INFECCAO POR GVHD, CMV E IRA NO PERIODO POS
TCTH — RELATO DE 1 CASD

Kiche LT, Silva IM, Giachetto D, Cocco MDN, Talerman C
AVALIACAO DA EFETIVIDADE DE PROGRAMA DE TRANSFUSAO CRONICA EM DOENTES FALCIFORMES EM SERVICO UNIVERSITARIO
Franco IM, Borges CCL, Ansaloni MA, Maure RDL, Souza YCC, Braga JAP

SINDROMES AUTO INFLAMATORIAS MA INFANCIA COMO DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DAS ANEMIAS NORMOCITICAS E NORMOCROMICAS.
Amoresane N, Campanaro CM, Sarinho JCGC

TRADUCAC E VALIDACAD DO PRIMEIRC INSTRUMENTO ESPECIFICO, EM PORTUGUES BRASILEIRO, DE AVALIACAD DA QUALIDADE DE VIDA DE CRIANCAS E ADOLESCENTES
COM DOENCA FALCIFORME - PEDSOL DF.
Olival M, Santanna LP, David PR, Minali CR, Munes K5, Silva LAC, Soares AR

TROMBOCITEMIA ESSENCIAL JAK2 POSITIVA DIAGNOSTICADA ADS 5 ANOS
Obadia DA, Valveson AC, Pontes FCP, Bonilha TA, Leite DB

TROMBOCITOPENIA COM AUSENCIA DE RADIO (TAR): RELATO DE CASO
Alves VW, Stocco PCO, Barreto BR, Gonalves BA, Braga JAP

UTILIZACAO DE ACIDO FOLICO EM PACIENTE APRESENTANDO PANCITOPENIA, APOS TERMINO DE TRATAMENTO ONCOLOGICO: RELATO DE UM CASO.
Lima MC, Winneschhofer APFF, Costa TEJB, Dacorégio 15, Ibagy A, Costa |, Lima DAN, Silva DB, Teoddsio SM, Faraco D
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APENDICE N — Poster na Semana de Iniciacdo Cientifica da UERJ — 2016

CADASTRO DE INSCRIGCAO - SEMIC

Dados do Orientador e Projeto

Orientador: ANDREA RIBEIRO SOARES | matricula: 00360727 | CBI - FCM - DMI

Coorientador
(SE N&o ha coorientador registrado
HOUVER):

Titulo do
Projeto do
professor:

VALIDAGCAO DA VERSAO EM PORTUGUES BRASILEIRO DE QUESTIONARIO DE
QUALIDADE DE VIDA DE CRIANCAS E ADOLESCENTES COM DOENCA FALCIFORME

Fomento: PIBIC

Dados do Trabalho

Titulo do
Trabalho do Qualidade de vida de criangas e adolescentes com doenca falciforme
aluno:

O termo doenga falciforme (DF) abrange um grupo de anemias hemoliticas, que leva a
uma doenca sistémica por obstrugdo da microvasculatura. E a doencga hereditaria
monogénica mais comum no Brasil, com predominio em afro-descendentes, considerada
um problema de saude publica que acarreta absenteismo escolar e laborativo, de
significativa morbimortalidade e elevados custos. Sendo assim a qualidade de vida (QV)
dos pacientes é um desafio a ser alcancado. Segundo a Organiza¢cdo Mundial de Saude
(OMS), QV refere-se a percepcéo do individuo de sua posi¢do na vida, no contexto da
cultura e sistema de valores nos quais ele vive, e em relacdo aos seus objetivos,
expectativas, padrdes e preocupacdes. Nos ultimos anos, a avaliacdo da QV tem sido
incorporada na assisténcia a saude, de forma multidimensional e geralmente é abordada
de acordo com a funcionalidade nos seguintes dominios: fisico, psicolégico,
dependéncia, relacdes sociais, meio-ambiente e espiritualidade. Sua mensuracédo pode
ser usada, em estudos clinicos e epidemiolégicos, para distinguir pacientes, predizer
desfechos e avaliar necessidade, efetividade, custo e beneficio de intervencdes
terapéuticas, influenciando em politicas e praticas em saude. Sendo assim, o presente
estudo tem o objetivo de mensurar a QV de criangas e adolescentes com DF, por meio
da utilizagdo da versao em portugués brasileiro do questionario genérico “Pediatric
Quality of InventoryTM” (PedsQITM 4.0) e PedsQLTM 3.0 modulo DF em nossa
populacdo, assim como avaliar se fatores sécio-demogréaficos influenciam a QV das
criancas e adolescentes com DF. Serdo utilizadas abordagens qualitativas e
quantitativas. A analise de dados sera realizada com o programa “Statistical Package
for the Social Sciences”, versdo 13 para o portugués (SPSS Inc., Chicago, IL, EUA). Os
questionéarios serdo aplicados para pacientes e responsaveis, acompanhados em dois
hospitais publicos do Rio de Janeiro (HEMORIO, HUPE), em quatro faixas etarias, com
a estimativa de 200 pacientes e responsaveis em cada faixa. A tradugdo dos
questionérios foi concluida e apresentou resultados satisfatérios a partir de sua
aplicacdo em pacientes de dois hospitais publicos do Rio de Janeiro, sendo assim
validados pelos autores do questionario especifico.

Resumo:

Palavras-

chave: doenca falciforme; qualidade de vida; criancas e adolescentes;

Sickle Cell Disease (SCD) is a group of hemolytic anemias that cause systemic
microvascular obstruction. SCD is the most common monogenic hereditary disorder in
Brazil, affecting predominantly the afro-descendent people. It is referred as a public
health problem that leads to school and labor absenteeism, that has significant high
morbidity and mortality rates and that demands high costs. The SCD patients’ quality of
life (QL) is a challenge yet to be achieved. According to the World Health Organization
(WHO), QL is defined as individuals’ perception of their position in life in the context of
the culture and value systems in which they live and in relation to their goals,
expectations, standards and concerns. In the past decades, QL evaluation has been
widely incorporated in the health assistance, in a multidimensional way, and usually it
includes the following domains: physical, psychological, dependency, social
relationships, environment and spirituality. QL measurement can be used in clinical and
epidemiological studies to distinguish patients, predict outcomes and evaluate needs,
effectiveness, costs and benefits of therapeutic intervention and, thus, having influence
in health practices and policies. Hence, in the present study, we aim to measure the QL
of kids and teenagers with SCD in our population, by using a Brazilian Portuguese
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version of the generic questionnaire Pediatric Quality of InventoryTM (PedsQITM 4.0)
and PedsQLTM 3.0 SCD module, as well as to evaluate if the socio-demographic factors
interfere in their QL. Qualitative and quantitative approaches will be used. The analysis
of the data will be performed with the software Statistical Package for the Social
Science 13th version in Portuguese (SPSS Inc., Chicago, IL, EUA). The questionnaires
will be answered by the patients and their responsible adults, in two public hospitals in
Rio de Janeiro (HEMORIO, HUPE), in 4 age groups of approximately 200 patients and
responsible adults each. The translation of the questionnaires was concluded and has
been showing satisfactory results when applied in patients of the two public hospitals in
Rio de Janeiro, thus validated by the authors of the specific questionnaire

sickle cell disease ; quality of life ; kids and teenagers ;
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APENDICE O — Artigo submetido a revista Pediatrics — “Clinical complications
of sickle cell disease have a negative impact on all dimensions of quality of life

of children and adolescents
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PEDRO ERNESTO/ W e o

Hl HOSPITAL UNIVERSITARIO
c UNIVERSIDADE DO ESTADO

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: Avaliacdo da qualidade de vida de criancas e adolescentes com doenca falciforme.

Pesquisador: Andréa Ribeiro Soares

Area Tematica:

Versio: 1

CAAE: 22217213.1.0000.5259

Instituicdo Proponente: Hospital Universitario Pedro Ernesto/UERJ

Patrocinador Principal: Instituto Estadual de Hematologia Arthur Siqueira Cavalcanti - HEMORIO
Universidade do Estado do Rio de Janeiro - UERJ

DADOS DO PARECER

Nlamero do Parecer: 458 044
Data da Relatoria: 13/11/2013

Apresentagdo do Projeto:

O termo doenca falciforme (DF) abrange um grupo de anemias hemoliticas caracterizadas por uma
alteracdo estrutural na cadeia beta da

hemoglobina, que leva a producdo de uma hemoglobina andémala, chamada hemoglobina S (HbS). A HbS
leva a formacdo de hemacias mais rigidas

e densas, com tendéncia a obstru¢cdo da microvasculatura. A DF & uma doenca sistémica que pode atingir
varios orgdos, como pulmdes, rins,

sistemas nervoso central e cardiovascular, bago e ossos, apresentando grande variabilidade clinica, com
pacientes quase assintomaticos a aqueles

com complicacBes. E a doenca hereditaria monogénica mais comum no nosso pais, com predominio em
afro-descendentes. Apresenta distribuicdo

com maior prevaléncia na regido Nordeste, Rio de Janeiro e Minas Gerais, resultante do trafico de escravos
no periodo Imperial. No Rio de Janeiro,

segundo dados da triagem neonatal, uma em cada 1.200 criancas que nascem apresenta doenca falciforme.
Devido a sua alta prevaléncia no Brasil

e natureza crénica, a DF é considerada um problema de salde publica que acarreta absenteismo escolar e

laborativo, de significativa

Enderego: Avenida 28 de Setembro 77 - Térreo

Bairro: Vila lsabel CEP: 20551030
UF: RJ Municipio: RIO DE JANEIRO
Telefone: (21)2868-8253 Fax: (21)2264-0853 E-mail: cep-hupe@uerj.br
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morbimortalidade e elevados custos para a sociedade, cursando com complicagdes que podem variar, pela
propria patologia ou pelas caracteristicas

das pessoas que dela sofrem. Sendo assim a qualidade de vida (QV) dos pacientes & um desafio a ser
alcancado.Segundo a Crganizacdo Mundial

de Saude (OMS), QV refere-se a percepcdo do individuo de sua posicdo na vida, no contexto da cultura e
sistema de valores nos quais ele vive, e

em relacdo aos seus objetivos, expectativas, padrdes e preocupacdes. Nos Ultimos anos, a avaliacdo da QV
tem sido incorporada na assisténcia a

salide, com aprimoramento dos instrumentos de medida, focados em avaliagdes subjetivas, na percepcéo
individual da qualidade de vida dos

pacientes. O conceito de qualidade de vida relacionada a saude (QVRS) tem carater multidimensional e
geralmente & abordada de acordo com a

funcionalidade nos seguintes dominios: fisico, psicolégico, nivel de independéncia, relacdes sociais, meio-
ambiente e espiritualidade. Sua

mensuracao pode ser usada, em estudos clinicos e epidemiologicos, para distinguir pacientes ou grupo de
pacientes, predizer desfechos e avaliar a

necessidade, efetividade, custo e beneficio de intervencdes terapéuticas, influenciando em politicas e
praticas na area da saude.Nos paises em

desenvolvimento, ha poucas publicagdes relacionadas a QVRS. Nos dltimos 30 anos, observou-se no Brasil
um crescente interesse pela DF, devido

a um novo posicionamento do Estado e da sociedade brasileira na questdo racial, com politicas publicas
que contemplam a melhoria da QV desta

populacdo. Tendo em vista os agravos desta patologia, ainda ha muito a ser feito para que as pessoas com
DF possam atingir melhares padroes de

salde, bem-estar e também de qualidade de vida A avaliacdo da QVRS pode descrever as repercussdes
que esta patologia e seu tratamento

ocasionam no estilo de vida, no equilibrio psicologico e no grau de bem estar do paciente segundo ele
mesmo julgue e valorize Sendo assim, o

presente estudo tem o objetivo de mensurar a qualidade de vida de criancas e adolescentes com doenca
falciforme, por meio da utilizacao da versao

em portugués brasileiro do questionario genérico Pediatric Quality of InventoryTM (PedsQITM 4.0) e
PedsQLTM modulo DF em nossa populacdo,

assim como avaliar se fatores sdcio-demograficos influenciam a QV das criancas e adolescentes

Enderego:  Avenida 28 de Setembro 77 - Térreo

Bairro: Vila Isabel CEP: 20551-030
UF: RJ Municipio: RIO DE JANEIRO
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com DF.

Objetivo da Pesquisa:
O objetivo deste estudo sera validar o questionario PedsQLTM médulo Doenca Falciforme (PedsQLTM
Sickle Cell Disease Module) para a lingua

portuguesa, com tradugdo e adaptacdo a cultura brasileira.

Avaliagao dos Riscos e Beneficios:

N&o ha riscos para os sujeitos de pesquisa

Comentarios e Consideragbes sobre a Pesquisa:

Pesquisa relevante para evolugdo do conhecimento da Doenga Falciforme no Brasil

Consideragdes sobre os Termos de apresentagio obrigatoria:
Em conformidade

Recomendagdes:
Aprovado

Conclusbdes ou Pendéncias e Lista de Inadequacgdes:
N&o ha pendéncias

Situagio do Parecer:
Aprovado

Necessita Apreciagio da CONEP:

Nao

Consideragoes Finais a critério do CEP:

1. Comunicar toda e qualquer alteracdo do projeto e termo de consentimento livre e esclarecido. Nestas
circunstancias a inclusdo de pacientes deve ser temporariamente interrompida até a resposta do Comité,
apos analise das mudancas propostas. 2. Os dados individuais de todas as etapas da pesquisa devem ser
mantidos em local segure por 5 anos para possivel auditoria dos érgdos competentes. 3. O Comité de Etica
solicita a V. 52, que ao término da pesquisa encaminhe a esta comissdo um sumario dos resultados do

projeto.
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RIO DE JANEIRO, 14 de Novembro de 2013

Assinador por:
MARIO FRITSCH TOROS NEVES

(Coordenador)
Enderego: Avenida 26 de Setembro 77 - Térreo
Bairro: Vila Isabel CEP: 20551-030
UF: RJ Municipio: RIO DE JANEIRO
Telefone: (21)2868-8253 Fax: (21)2264-0853 E-mail: cep-hupe@uerj.br

Pagina D4 de D4




ANEXO B - Parecer do Comité de Etica e Pesquisa — HEMORIO

&

GOVERNO DO ESTADO DO RIO DE JANEIRO HEMORIO
SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE INSTITUTO ESTADUAL DE HEMATOLOGIA

ARTHUR DE SIQUEIRA CAVALCANTI

COMITE DE ETICA EM PESQUISA — CEP HEMORIO

Rio de Janeiro, 13 de novembro de 2013.

ASSUNTO: Parecer consubstanciado de projeto de pesquisa avaliado pelo CEP HEMORIO

Prezada Pesquisadora,

O protocolo, “Avaliagdo da Qualidade de Vida de Criancas e Adolescentes com

Doenca Falciforme”, registrado no CEP HEMORIO sob o numero 343/13, foi
APROVADO pelo Comité desta Instituigdo, conforme a Resolugdo CNS 466, de
12/dezembro de 2013, apds analise das respostas:

Assim, apés apresentacdo e analise dos documentos recebidos, o Comité de Etica em
Pesquisa HEMORIO considera o protocolo APROVADO.

Ressaltamos abaixo, algumas orientagdes fundamentais, as quais o pesquisador deve

estar muito atento:

O sujeito da pesquisa tem a liberdade de recusar-se a participar ou de retirar seu
consentimento em qualquer fase da pesquisa, sem penalizagdo alguma e sem
prejuizo ao seu cuidado e deve receber uma cépia do Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido, na integra, por ele assinado;

O pesquisador deve desenvolver a pesquisa conforme delineada no protocolo
aprovado e descontinuar o estudo somente apds andlise das razbes da
descontinuidade pelo CEP que o aprovou, aguardando seu parecer, exceto
quando perceber risco ou dano ndo previsto ao sujeito participante ou quando
constatar a superioridade de regime oferecido a um dos grupos da pesquisa que
requeira agao imediata;

O CEP deve ser informado de todos os efeitos adversos ou fatos relevantes que
alterem o curso normal do estudo. E papel do pesquisador assegurar medidas
imedi frente a evento adverso grave ocorri mesm e tenha
sido em outro centro) e enviar notificagdes ao CEP e a ANVISA, junto com seu

posicionamento;
Eventuais modificagdes ou emendas ao protocolo devem ser apresentadas ao CEP

de forma clara e sucinta, identificando a parte do protocolo a ser modificada e
suas justificativas. Em caso de projetos do Grupo I ou II apresentados
anteriormente a ANVISA, o pesquisador ou patrocinador deve envia-las também
a mesma, junto com o parecer aprovatorio do CEP, para serem juntadas ao
protocolo inicial.

Relatdrios parciais e final devem ser apresentados ao CEP, inicialmente até

13/05/2014 e ao término do estudo.

COMITE DE ETICA EM PESQUISA
Rua Frei Caneca, 8 — Centro — Rio de Janeiro — CEP 20211-030

Tel.: (21) 2299-9442 R. 2215 — Fax: 2242-4250 - WWW.hemorio.ri.gov.br - cep@hemorio.rj.gov.br
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ANEXO C - Critério de classificacdo econémica Brasil — ABEP

:i#CRITERIO ABEP

]
uy DE CLASSIFICACAO ECONOMICA
| |

%

Alteragdes na aplicagdo do Critério Brasil, validas a partir de 01/01/2015

ass0ciagao brasileira de empresas de pesquisa

A metodologia de desenvolvimento do Critério Brasil que entra em vigor no inicio de 2015 esta
descrita no livro Estratificacdo Socioeconémica e Consumo no Brasil dos professores Wagner
Kamakura (Rice University) e José Afonso Mazzon (FEA /USP), baseado na Pesquisa de Orcamento
Familiar (POF) do IBGE.

A regra operacional para classificacdo de domicilios, descrita a seguir, resulta da adaptacdo da
metodologia apresentada no livro as condicdes operacionais da pesquisa de mercado no Brasil.

As organizacdes que utilizam o Critério Brasil podem relatar suas experiéncias ao Comité do CCEB.
Essas experiéncias serdo valiosas para que o Critério Brasil seja permanentemente aprimorado.

A transformacdo operada atualmente no Critério Brasil foi possivel gracas a generosa contribuicdo
e intensa participacdo dos seguintes profissionais nas atividades do comité:

Luis Pilli (Coordenador) - LARC Pesquisa de Marketing
Bianca Ambrosio -TNS

Bruna Suzzara — IBOPE

Marcelo Alves - Nielsen

Margareth Reis — GFK

Paula Yamakawa - IBOPE

Renata Nunes - Data Folha

Tatiana Wakaguri - IBOPE

Sandra Mazzo - IPSOS

Valéria Tassari - IPSOS

A ABEP, em nome de seus associados, registra o reconhecimento e agradece o envolvimento
desses profissionais.

ABEP - Associac3o Brasileira de Empresas de Pesquisa — 2014 —www.abep.org — abep@abep.org 1
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SISTEMA DE PONTOS

Variaveis

Quantidade

Empregados domésticos

Microcomputador

Geladeira

Lava roupa

Micro-ondas

Secadora roupa

Grau de instrucao do chefe de familia e acesso a servicos priblicos

Escolaridade da pessoa de referéncia
Fundamental | completo / Fundamental || incompleto

Médio completo / Superior incompleto

Servicos publicos
Ndo

Rua pavimentada 0 2

Distribuicdo das classes

As estimativas do tamanho dos estratos atualizados referem-se ao total Brasil e resultados das
Macro Regides, além do total das 9 Regides Metropolitanas e resultados para cada um das RM's
(Porto Alegre, Curitiba, Sdo Paulo, Rio de Janeiro, Belo Horizonte, Brasilia, Salvador, Recife e
Fortaleza).

As estimativas para o total do Brasil e Macro Regides sdo baseadas em estudos probabilisticos

nacionais do Datafolha e IBOPE Inteligéncia. E as estimativas para as 9 Regides Metropolitanas se
baseiam em dados de estudos probabilisticos da GFK, IPSOS e IBOPE Media (LSE).

ABEP - Associagdo Brasileira de Empresas de Pesquisa — 2014 — www.abep.org — abep@abep.org 2



Classe Brasil Sudeste Sul

B1 5,0% 7,0% 6,3%

c1 22,9% 27,3% 29,0%

D-E  26,6% 159% 15,6%

Classe 9RM’'s POA CWB

B1 6,6% 7,2% 92%

c1 25,0% 28,4% 27,1%

D-E  184% 12,5% 9,6%

Cortes do Critério Brasil

Classe Pontos

Estimativa para a Renda Média Domiciliar para os estratos do Critério Brasil

24,7% 22,2% 21,1% 18,6% 16,7%

18,5% 13,9% 30,5% 35,1% 38,5%
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Abaixo sdo apresentadas as estimativas de renda domiciliar mensal para os estratos sdcio-
econdmicos. Os valores se baseiam na PNAD 2013 e representam aproximacoes dos valores que
podem ser obtidos em amostras de pesquisas de mercado, midia e opinido. A experiéncia mostra
que a varidncia observada para as respostas a pergunta de renda é elevada, com sobreposices
importantes nas rendas entre as classes. Isso significa que pergunta de renda ndo é um estimador
eficiente de nivel sécio-econdmico e ndo substitui ou complementa o questionario sugerido
abaixo. O objetivo da divulgacdo dessas informacdes & oferecer uma ideia de caracteristica dos

estratos sdcio-econdmicos resultantes da aplicacdo do Critério Brasil.

Estrato Socio Renda média

Econdmico Domiciliar

B1 8.695,88

c1 2.409,01

D-E 639,78

ABEP - Associacdo Brasileira de Empresas de Pesquisa — 2014 — www.abep_org — abep@abep.org



PROCEDIMENTO NA COLETA DOS ITENS

E importante e necessario que o critério seja aplicado
de forma uniforme e precisa. Para tanto, €
fundamental atender integralmente as definicies e
procedimentos citados a seguir.

Para aparelhos domésticos em geral:

Devern ser considerados todos os bens que estio
dentro do domicilio em funcionamento (incluindo os
que estdo guardados) independente da forma de
aquisicdo: compra, empréstimo, aluguel, etc. Se o
domicilio possui um bem que emprestou a outro, este
nfo deve ser contado pois n3o estd em seu domicilio
atualmente. Caso ndo estejam funcionando, considere
apenas se tiver intenc3o de consertar ou repor nos
proximos seis meses.

Banheiro

O que define o banheiro & a existéncia de vaso
sanitario. Considerar todos os banheiros e lavabos
com wvaso sanitario, incluindo os de empregada, os
localizados fora de casa e os da(s) suite(s). Para ser
considerado, o banheiro tem gue ser privative do
domicilio. Banheiros coletivos (que servem a mais de
uma habitacdo) ndo devem ser considerados.

Empregados Domésticos

Considerar apenas os empregados mensalistas, isto &,
aqueles que trabalham pelo menos cinco dias por
semana, durmam ou ndo no emprego. No esqueca de
incluir babds, motoristas, cozinheiras, copeiras,
arrumadeiras, considerando sempre os mensalistas.

Note bem: o termo empregado mensalista se refere
aos empregados que trabalham no domicilio de forma
permanente efou continua, pelo menos cinco dias por
semana, e ndo ao regime de pagamento do salario.

Automével

N3o considerar taxis, vans ou pick-ups usados para
fretes, ou qualquer wveiculo usado para atividades
profissionais. Veiculos de uso misto (pessoal e
profissional) ndo devem ser considerados.

Microcomputador

Considerar os computadores de mesa, laptops,
notebooks e netbooks. N3o considerar: calculadoras,

resas de Pesquisa
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agendas eletrdnicas, tablets, palms, smartphones e
outros aparelhos.

Lava-Louga

Considere a maquina com funco de lavar as lougas.

Geladeira e Freezer

No quadro de pontuagdo hd duas linhas
independentes para assinalar a posse de geladeira e
freezer respectivamente. A pontuacfo sera aplicada
de forma independente:

Havendo uma geladeira no domicilio, serfio atribuidos
os pontos (2) correspondentes a posse de geladeira;
Se a geladeira tiver um freezer incorporado — 22 porta
— ou houver no domicilio um freezer independente
serfo atribuidos os pontos (2) correspondentes ao
freezer. Dessa forma, esse domicilio totaliza 4 pontos
na soma desses dois bens.

Lava-Roupa

Considerar magquina de lavar roupa, somente as
maquinas automaticas efou semiautomatica. O
tanquinhe NAO deve ser considerado.

DVD

Considere como leitor de DVD (Disco Digital de Video
ou Disco Digital Versatil) o acessério doméstico capaz
de reproduzir midias no formato DVD ou outros
formatos mais modernos, incluindo videogames,
computadores, notebooks. Inclua os aparelhos
portateis e os acoplados em microcomputadores.

N&o considere DVD de automdvel.

Micro-ondas

Considerar forno micro-ondas e aparelho com dupla
funcio (de micro-ondas e forno elétrico).

Motocicleta

NZo considerar motocicletas usadas exclusivamente
para atividades profissionais. Motocicletas apenas
para uso pessoal e de uso misto (pessoal e
profissional) devem ser consideradas.

Secadora de roupas

Considerar a maquina de secar roupa. Existem
maquinas que fazem duas fungbes, lavar e secar.
Messes casos, devemos considerar esse equipamento
como uma maquina de lavar e como uma secadora.
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Modelo de Questiondrio sugerido para aplicacio

P.XX Agora vou fazer algumas perguntas sobre itens do domicilio para efeito de classificacdo
econdmica. Todos os itens de eletroeletrénicos que vou citar devem estar funcionando, incluindo
0s que estdo guardados. Caso ndo estejam funcionando, considere apenas se tiver intencdo de
consertar ou repor nos proximos seis meses.

INSTRUCAO: Todos os itens devem ser perguntados pelo entrevistador e respondidos pelo

entrevistado.
Vamos comecar? No domicilio tem (LEIA CADA ITEM)

QUANTIDADE QUE POS5UI

ITENS DE CONFORTO 3 4+
Quantidade de automdveis de passeio exclusivamente para uso
particular

Quantidade de empregados mensalistas, considerando apenas os
que trabalham pelo menos cinco dias por semana

Quantidade de maquinas de lavar roupa, excluinde tanquinho

Quantidade de banheiros

DVD, incluindo qualguer dispositive que leia DVD e desconsiderando
DVD de automével

Quantidade de geladeiras

Quantidade de freezers independentes ou parte da geladeira duplex

Quantidade de microcomputadores, considerando computadores de
mesa, laptops, notebooks e netbooks e desconsiderando tablets,
palms ou smartphones

Quantidade de lavadora de lougas

Quantidade de fornos de micro-ondas

Quantidade de motocicletas, desconsiderando as usadas
exclusivamente para uso profissional

Quantidade de maquinas secadoras de roupas, considerando lava e
seca

A dgua utilizada neste domicilio é proveniente de?
1 Rede geral de distribui¢3o
2 Pogo ou nascente
3 Qutro meio

Considerando o trecho da rua do seu domicilio, vocé diria que a rua é:

1 Asfaltada/Pavimentada
2 Terra/Cascalho

ABEP - Associagdo Brasileira de Empresas de Pesquisa — 2014 — www.abep.org — abep@abep.org 5
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Qual é o grau de instrucdo do chefe da familia? Considere como chefe da familia a pessoa que
contribui com a maior parte da renda do domicilio.

Nomenclatura atual Nomenclatura anterior

lAnalfabeto / Fundamental | incompleto

Analfabeto/Primario Incompleto

Fundamental | completo / Fundamental Il

Primario Completo/Ginasio

incompleto Incompleto

Fundamental completo/Médio Ginasio Completo/Colegial

incompleto Incompleto

Médio completo/Superior incompleto Colegial Completo/Superior
Incompleto

[Superior completo

Superior Completo

OBSERVACOES IMPORTANTES

Este critério foi construido para definir grandes classes
que atendam as necessidades de segmentacio (por
poder aquisitivo) da grande maioria das empresas.
N3o pode, entretanto, como qualquer outro critério,
satisfazer todos os wusudrios em todas as
circunstancias. Certamente hd muitos casos em gque o
universo a ser pesquisado & de pessoas, digamos, com
renda pessoal mensal acima de US$ 30.000. Em casos
como esse, o pesquisador deve procurar outros
critérios de selecio que n3o o CCEB.

A outra observagio & que o CCEB, como 0s seus
antecessores, foi construido com a utilizagdo de
técnicas estatisticas que, como se sabe, sempre se
baseiam em coletivos. Em uma determinada amostra,
de determinado tamanho, temos uma determinada
probabilidade de classificagdio  correta, (que,
esperamos, seja alta) e uma probabilidade de erro de
classificac3o (que, esperamos, seja baixa).

Nenhum critério estatistico, entretanto, tem validade
sob uma anélise individual. Afirmacées frequentes do
tipo “.. conhego um sujeito que € obviamente classe
D, mas pelo critério é classe B...” ndo invalidam o
critério que é feito para funcionar estatisticamente.
Servem, porém, para nos alertar, quando trabalhamos
na analise individual, ou quase individual, de
comportamentos e  atitudes  (entrevistas em
profundidade e discussies em grupo
respectivamente). Numa discussZo em grupo um Unico
caso de ma classificacdo pode pér a perder todo o
grupo. No caso de entrevista em profundidade os
prejuizos s3o ainda mais 6bvios. Além disso, numa
pesquisa qualitativa, raramente uma definicio de
classe exclusivamente econdmica sera satisfatdria.

Portanto, & de fundamental importdncia que todo o
mercado tenha ciéncia de que o CCEB, ou gualguer
outro critério econdmico, ndo é suficiente para uma
boa classificagdo em pesquisas qualitativas. Nesses
casos deve-se obter além do CCEB, o maximo de
informacgdes (possivel, vidwvel, razodwel) sobre os
respondentes, incluindo ent3e seus comportamentos
de compra, preferéncias e interesses, lazer e hobbies e
até caracteristicas de personalidade.

Uma comprovacio adicional da adequac3o do Critério
de Classificagdo Econdmica Brasil é sua discriminagio
efetiva do poder de compra entre as diversas regides
brasileiras, revelando importantes diferencas entre
elas.
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ANEXO D - Autorizacdo do MAPI para a utilizagdo dos questionarios

From: fmebarki@mapigroup.com

To: andrearsoares@hotmail.com

Subject: Documentos escaneados para enviar ao Mapi
Date: Tue, 24 Sep 2013 09:25:12 +0000

Dear Andrea,

I have received your user agreement! Many thanks!

For legal purposes, we need to receive the original of your User-Agreement.

Please, send the original executed copy of the User-agreement by regular mail to my
attention at the address indicated below.

As your study is not funded, I am pleased to send you attached the Brazilian
version of the PedsQL (we have in house) free of charge along with the scoring
manual.

Unfortunately, we do not have the English for Brazil version of this questionnaire,
that’s the reason why I am sending you attached the US English version.

I hope this helps. Please feel free to contact me should you need further information.
Wishing you all the best and a lovely week,

Best regards,

Farah Mebarki
Administrative Assistant
PROs & ClinROs Information Support Unit

Mapi Research Trust

27 rue de la Villette | 69003 Lyon | France

Tel.: +33 (0)4 72 13 65 75 Fax: +33 (0)4 72 13 66 82 E-

mail: fmebarki@mapigroup.com

Please visit our websites | www.mapigroup.com | www.mapi-
trust.org | www.progolid.org | www.mapi-prolabels.org | www.mapi-
store.com | www.mapi-pmr.org | Mapi Store

Going to the RAPS conference in Boston from September 28 to October 2?
Stop by table top 9 to meet with Mapi experts!

Think environmentally, please only print if necessary.
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3K 5K 5K 3k K K K 3K 3K 5K 5K 3K 3K 3K 5K K 3K K 3K 3K 5K 5K K K K K K K KKK

This transmission (including any attachment) is intended solely for the use of the addressee(s) and may contain
confidential information including trade secrets which are privileged, confidential, exempt from disclosure under
applicable law and/or subject to copyright. If you are not an intended recipient, any use, disclosure, distribution,
reproduction, review or copying (either whole or partial) is unauthorized and may be unlawful. E-mails are susceptible
to alteration and their integrity cannot be guaranteed. Mapi shall not be liable for this e-mail if modified or falsified. If
you are not the intended recipient of this e-mail, please delete it immediately from your system and notify the sender

of the wrong delivery and the mail deletion.
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ANEXO E — Questionario PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease Module — Criancas

5a7 anos

PedsQL

ID#

Date:

Sickle Cell Disease Module

Version 3.0

YOUNG CHILD REPORT (ages 5-7)

Instructions for Interviewer:

| am going to ask you some questions about things that might be a
problem for some children. | want to know how much of a problem any of

these things might be for you.

Show the child the template and point to the responses as you read.

If it is not at all a problem for you, point to the smiling face

If it sometimes a problem for you, point to the middle face

If itis a problem for you a lot, point to the frowning face.

| will read each question. Point to the picture to show me how much of a
problem it is for you. Let’s try a practice one first.

Not at all

Sometimes

A lot

Is it hard for you to snap your fingers

©

©




In the past ONE month, how much of a problem has this been for you ...

ABOUT MY PAIN AND HURT (problems with...)

Not at all

Sometimes

A lot

L. Do you hurt a lot

IN

. Do you hurt all over your body

. Do you hurt in your arms

. Do you hurt in your legs

. Do you hurt in your stomach

. Do you hurt in your chest

. Do you hurt in your back

. Do you have pain everyday

W W[ N W Ul S WY

. Do you have pain so much you need medicine

oO|0O|0O|Oo |0 |Oo|o |o |o

NN NN (NN NN N

e N N N N NS

ABOUT MY PAIN IMPACT (problems with...)

Not at all

Sometimes

A lot

L. Is it hard for you to do things because of pain

. Do you miss school when you have pain

. Is it hard for you to run when you have pain

. Is it hard for you to have fun when you have pain

. Do you have trouble moving when you have pain

. Is it hard for you to stay standing when you have pain

N W VI R WY

. Is it hard for you to take care of yourself when you have
Jain

o |o|o|o |o |o

N NN N NN

B B B A I

3. Is it hard for you to do what others can do because you
might get pain

3. Do you wake up at night when you have pain

10. Do you get tired when you have pain

ABOUT MY PAIN MANAGEMENT AND
CONTROL (problems with...)

Not at all

Sometimes

L. Is it hard for you to manage your pain

2. Is it hard for you to control your pain

154



In the past ONE month, how much of a problem has this been for you ...

ABOUT MY EMOTIONS (problems with...) Not at all Sometimes Alot
L. Do you feel mad you have sickle cell disease 0 2 4
2. Do you feel mad when you have pain 0 2 4
ABOUT MY TREATMENT (problems with...) Not at all Sometimes Al
L. Do you not like how you feel after you take your 0 2 4
medicine

2. Do you not like the way your medicine tastes 0 2 4
3. Does your medicine make you sleepy 0 2 4
4. Do you worry about whether your medicine is working 0 2 4
5. Do you worry about whether your treatments are 0 2 4
norking

3. Does your medicine not make you feel better 0 2 4
ABOUT COMMUNICATION | (problems with...) Mot it 'l Sometimes Al
L. Is it hard for you to tell others when you are in pain 0 2 4
2. Ils it hard for you to tell the doctors and nurses how you 0 2 4
‘ee

3. Is it hard for you to ask the doctors and nurses 0 2 4
Juestions

ABOUT COMMUNICATION Il (problems with...) Nogetel SOEHES Rl
L. Is it hard for you when other people do not understand 0 2 4
about your sickle cell disease

2. Is it hard for you when others do not understand how 0 2 4
much pain you are feeling

3. Is it hard for you to tell others that you have sickle cell 0 2 4

lisease
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How much of a problem is this for you?

Not at all Sometimes A lot

© © ®
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ANEXO F - Questionario PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease Module — Criancas
8 a 12 anos

ID#

Date:

PedsQL

Sickle Cell Disease Module

Version 3.0

CHILD REPORT (ages 8-12)

DIRECTIONS

On the following pages is a list of things that might be a problem for you.
Please tell us how much of a problem each one has been for you
during the past ONE month by circling:

0 if it is never a problem

1lifitis almost never a problem
2 if it is sometimes a problem
3if itis often a problem

4 if it is almost always a problem

There are no right or wrong answers.
If you do not understand a question, please ask for help.




In the past ONE month, how much of a problem has this been for you ...

158

ABOUT MY PAIN AND HURT (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

L. I hurtalot 0 1 2 3 4

2. | hurt all over my body 0 1 2 3 4

3. I hurtin my arms 0 1 2 3 4

4. 1 hurtin my legs 0 1 2 3 4

5. I hurt in my stomach 0 1 2 3 4

3. I hurtin my chest 0 1 2 3 4

7. 1 hurtin my back 0 1 2 3 4

3. | have pain every day 0 1 2 3 4

3. | have pain so much that | need medicine 0 1 2 3 4

ABOUT MY PAIN IMPACT (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

L. It is hard for me to do things because | might get pain 0 1 2 3 4

2. | miss school when | have pain 0 1 2 3 4

3. Itis hard for me to run when | have pain 0 1 2 3 4

4. Itis hard to have fun when I have pain 0 1 2 3 4

5. I have trouble moving when | have pain 0 1 2 3 4

3. Itis hard to stay standing when | have pain 0 1 2 3 4

7. Itis hard for me to take care of myself when | have pain 0 1 2 3 4

3._ Itis hard f_or me to do what others can do because | 0 1 5 3 4

might get pain

3. | wake up at night when | have pain 0 1 2 3 4

10. | get tired when | have pain 0 1 2 3 4

ABOUT MY PAIN MANAGEMENT AND Never | Almost | Some- | Often | Almost

CONTROL (problems with...) Never | times Always

L. Itis hard for me to manage my pain 0 2 3 4

2. Itis hard for me to control my pain 0 2 3 4

ABOUT MY WORRYING | (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

L. I worry that | will have pain 0 1 2 3 4

2. | worry that others will not know what to do if | have pain 0 1 2 3 4

3.  worry when | am away from home 0 1 2 3 4

4. I worry I might have to go to the emergency room 0 1 2 3 4

5. I worry I might have to stay overnight in the hospital 0 1 2 3 4




In the past ONE month, how much of a problem has this been for you ...

159

ABOUT MY WORRYING Il (problems with...) Newer | AlmeEt | E9me | OED || A mesl
Never times Always

L. I worry | might have a stroke 1 2 4

2. I worry | might have a chest crisis 1 2 4

ABOUT MY EMOTIONS (problems with...) Mgy | Adiest | Seues | G| SULos
Never | times Always

L. I feel mad | have sickle cell disease 0 1 2 3 4

2. | feel mad when | have pain 0 1 2 3 4

ABOUT MY TREATMENT (problems with...) Newer | Almeet | E9me. | OfEn || A mosl
Never times Always

L. Itis hard for me to remember to take my medicine 0 1 2 3 4

2. 1 do not like how | feel after | take my medicine 0 1 2 3 4

3. 1 do not like the way my medicine tastes 0 1 2 3 4

4. My medicine makes me sleepy 0 1 2 3 4

5. | worry about whether my medicine is working 0 1 2 3 4

3. | worry about whether my treatments are working 0 1 2 3 4

7. My medicine does not make me feel better 0 1 2 3 4

ABOUT COMMUNICATION I (problems with...) ewer | Alinest | SErE- | OREm | e
Never times Always

L. Itis hard for me to tell others when | am in pain 0 1 2 3 4

2. Itis hard for me to tell the doctors and nurses how | feel 0 1 2 3 4

3. Itis hard for me to ask the doctors and nurses questions 0 1 2 3 4

ABOUT COMMUNICATION Il (problems with...) | Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

L. Itis hard for me when others do not understand about 0 1 2 3 4

my sickle cell disease

2. Itis hard for me when others do not understand how 0 1 2 3 4

much pain | feel

3. Itis hard for me to tell others | have sickle cell disease 0 1 2 3 4
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ANEXO G - Questionario PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease Module — Criancas
13 a 18 anos

ID#

Date:

PedsQL

Sickle Cell Disease Module

Version 3.0

TEEN REPORT (ages 13-18)

DIRECTIONS

On the following pages is a list of things that might be a problem for you.
Please tell us how much of a problem each one has been for you
during the past ONE month by circling:

0 if it is never a problem

1lifitis almost never a problem
2 if it is sometimes a problem
3if itis often a problem

4 if it is almost always a problem

There are no right or wrong answers.
If you do not understand a question, please ask for help.




In the past ONE month, how much of a problem has this been for you ...

161

ABOUT MY PAIN AND HURT (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

L. I hurtalot 0 1 2 3 4

2. | hurt all over my body 0 1 2 3 4

3. I hurtin my arms 0 1 2 3 4

4. 1 hurtin my legs 0 1 2 3 4

5. I hurt in my stomach 0 1 2 3 4

3. I hurtin my chest 0 1 2 3 4

7. 1 hurtin my back 0 1 2 3 4

3. | have pain every day 0 1 2 3 4

3. | have pain so much that | need medicine 0 1 2 3 4

ABOUT MY PAIN IMPACT (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

L. It is hard for me to do things because | might get pain 0 1 2 3 4

2. I miss school when | have pain 0 1 2 3 4

3. Itis hard for me to run when | have pain 0 1 2 3 4

4. Itis hard to have fun when I have pain 0 1 2 3 4

5. I have trouble moving when | have pain 0 1 2 3 4

3. Itis hard to stay standing when | have pain 0 1 2 3 4

7. Itis hard for me to take care of myself when | have pain 0 1 2 3 4

3._ Itis hard f_or me to do what others can do because | 0 1 5 3 4

might get pain

3. | wake up at night when | have pain 0 1 2 3 4

10. | get tired when | have pain 0 1 2 3 4

ABOUT MY PAIN MANAGEMENT AND Never | Almost | Some- | Often | Almost

CONTROL (problems with...) Never | times Always

L. Itis hard for me to manage my pain 0 2 3 4

2. It is hard for me to control my pain 0 2 3 4

ABOUT MY WORRYING | (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

L. I worry that | will have pain 0 1 2 3 4

2. | worry that others will not know what to do if | have pain 0 1 2 3 4

3. | worry when | am away from home 0 1 2 3 4

4. I worry I might have to go to the emergency room 0 1 2 3 4

5. I worry I might have to stay overnight in the hospital 0 1 2 3 4




In the past ONE month, how much of a problem has this been for you ...

162

ABOUT MY WORRYING Il (problems with...) Newer | AlmeEt | E9me | OED || A mesl
Never times Always

L. I worry | might have a stroke 1 2 4

2. I worry | might have a chest crisis 1 2 4

ABOUT MY EMOTIONS (problems with...) Mgy | Adinest | Seues | Qi) SULos
Never | times Always

L. I feel mad | have sickle cell disease 0 1 2 3 4

2. | feel mad when | have pain 0 1 2 3 4

ABOUT MY TREATMENT (problems with...) Newer | Almeet | E9me. | OfEn || A mosl
Never times Always

L. Itis hard for me to remember to take my medicine 0 1 2 3 4

2. 1 do not like how | feel after | take my medicine 0 1 2 3 4

3. 1 do not like the way my medicine tastes 0 1 2 3 4

4. My medicine makes me sleepy 0 1 2 3 4

5. | worry about whether my medicine is working 0 1 2 3 4

3. | worry about whether my treatments are working 0 1 2 3 4

7. My medicine does not make me feel better 0 1 2 3 4

ABOUT COMMUNICATION I (problems with...) ewer | Alinest | SErE- | OREm | e
Never times Always

L. Itis hard for me to tell others when | am in pain 0 1 2 3 4

2. Itis hard for me to tell the doctors and nurses how | feel 0 1 2 3 4

3. Itis hard for me to ask the doctors and nurses questions 0 1 2 3 4

ABOUT COMMUNICATION Il (problems with...) | Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

L. Itis hard for me when others do not understand about 0 1 2 3 4

my sickle cell disease

2. Itis hard for me when others do not understand how 0 1 2 3 4

much pain | feel

3. Itis hard for me to tell others | have sickle cell disease 0 1 2 3 4
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ANEXO H - Questionario PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease Module —
Cuidadores de criancas 2 a 4 anos

ID#

Date:

PedsQL

Sickle Cell Disease Module

Version 3.0

PARENT REPORT for Toddlers (ages 2-4)

DIRECTIONS

On the following pages is a list of things that might be a problem for your child.
Please tell us how much of a problem each one has been for your child
during the past ONE month by circling:

0 if it is never a problem

lifitis almost never a problem
2 if it is sometimes a problem
3if itis often a problem

4 if it is almost always a problem

There are no right or wrong answers.
If you do not understand a question, please ask for help.




In the past ONE month, how much of a problem has your child had with ...

164

'AIN AND HURT (problems With...) Never | Almost | Some- Often | Almost
Never times Always
. Hurting a lot 0 1 2 3 4
. Hurting all over his/her body 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her arms 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her legs 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her stomach 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her chest 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her back 0 1 2 3 4
. Having pain everyday 0 1 2 3 4
. Having so much pain that he/she has to take medicine 0 1 2 3 4
'AIN IMPACT (problems With...) Never | Almost | Some- Often | Almost
Never times Always
. Itis hard for him/her to do things because he/she might 0 1 2 3 4
et pain
. Missing school when he/she has pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to run when he/she has pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to have fun when having pain 0 1 2 3 4
. Having trouble moving around when he/she has pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to stay standing when he/she has 0 1 2 3 4
ain
. Itis hard for him/her to take care of himself/herself when
. 0 1 2 3 4
e/she has pain
. Itis hard for him/her to do what others can do because
. . 0 1 2 3 4
e/she might get pain
. Waking up at night when he/she has pain 0 1 2 3 4
0. Getting tired when he/she has pain 0 1 2 3 4
'AIN MANAGEMENT AND CONTROL Never | Almost | Some- Often | Almost
Never times Always
problems with...)
. Itis hard for him/her to manage his/her pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to control his/her pain 0 1 5 3 4
VORRY | (problems With...) Never | Almost | Some- Often | Almost
Never times Always
. Worrying that he/she will have pain 0 1 2 3 4
. Worrying that other people will not know what to do if 0 1 5 3 4
e/she has pain
. Worrying when he/she is away from home 0 1 2 3 4
SC\J/rVnorrymg he/she might have to go to the emergency 0 1 5 3 4
. Worrying he/she might have to stay overnight in the 0 1 5 3 4

ospital




In the past ONE month, how much of a problem has your child had with ...

165

VORRY Il (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. Worrying he/she might have a stroke 0 1 2 3 4

. Worrying he/she might have a chest crisis 0 1 2 3 4

‘MOTIONS (problems With...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. Feeling mad about having sickle cell disease 0 1 2 3 4

. Feeling mad when he/she has pain 0 1 2 3 4

‘REATMENT (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. Not liking how he/she feels after taking medicine 0 1 2 3 4

. Not liking the way his/her medicine tastes 0 1 2 3 4

. Medicine making him/her sleepy 0 1 2 3 4

. Worrying about whether his/her medicine is working 0 1 2 3 4

. Worrying about whether his/her treatments are working 0 1 2 3 4

. Medicine not making him/her feel better 0 1 2 3 4

"OMMUNICATION | (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. Itis hard for him/her to tell others when he/she is in pain 0 1 2 3 4

. Itis hard for him/her to tell the doctors and nurses how 0 1 2 3 4

e/she feels

. Itis hard for him/her to ask the doctors and nurses 0 1 2 3 4

uestions

>OMMUNICATION Il (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. Itis hard for him/her when other people do not 0 1 2 3 4

nderstand about his/her sickle cell disease

. Itis hard for him/she when others do not understand 0 1 2 3 4

ow much pain he/she feels

. Itis hard for him/her to tell others that he/she has sickle 0 1 2 3 4

ell disease
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ANEXO | - Questionario PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease Module —
Cuidadores de criancas 5 a 7 anos

ID#

Date:

PedsQL

Sickle Cell Disease Module

Version 3.0

PARENT REPORT for Young Children (ages 5-7)

DIRECTIONS

On the following pages is a list of things that might be a problem for your child.
Please tell us how much of a problem each one has been for your child
during the past ONE month by circling:

0 if it is never a problem

lifitis almost never a problem
2 if it is sometimes a problem
3if itis often a problem

4 if it is almost always a problem

There are no right or wrong answers.
If you do not understand a question, please ask for help.




In the past ONE month, how much of a problem has your child had with ...

167

'AIN AND HURT (problems With...) Never | Almost | Some- Often | Almost
Never times Always
. Hurting a lot 0 1 2 3 4
. Hurting all over his/her body 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her arms 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her legs 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her stomach 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her chest 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her back 0 1 2 3 4
. Having pain everyday 0 1 2 3 4
. Having so much pain that he/she has to take medicine 0 1 2 3 4
'AIN IMPACT (problems With...) Never | Almost | Some- Often | Almost
Never times Always
. Itis hard for him/her to do things because he/she might 0 1 2 3 4
et pain
. Missing school when he/she has pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to run when he/she has pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to have fun when having pain 0 1 2 3 4
. Having trouble moving around when he/she has pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to stay standing when he/she has 0 1 2 3 4
ain
. Itis hard for him/her to take care of himself/herself when
. 0 1 2 3 4
el/she has pain
. Itis hard for him/her to do what others can do because
. . 0 1 2 3 4
e/she might get pain
. Waking up at night when he/she has pain 0 1 2 3 4
0. Getting tired when he/she has pain 0 1 2 3 4
'AIN MANAGEMENT AND CONTROL Never | Almost | Some- Often | Almost
. Never times Always
problems with...)
. Itis hard for him/her to manage his/her pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to control his/her pain 0 1 5 3 4
VORRY | (problems With...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always
. Worrying that he/she will have pain 0 1 2 3 4
. Worrying that other people will not know what to do if 0 1 5 3 4
el/she has pain
. Worrying when he/she is away from home 0 1 2 3 4
Sc\)/:/norrymg he/she might have to go to the emergency 0 1 5 3 4
. Worrying he/she might have to stay overnight in the 0 1 5 3 4

ospital




n the past ONE month, how much of a problem has your child had with ...

168

VORRY Il (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. Worrying he/she might have a stroke 0 1 2 3 4

. Worrying he/she might have a chest crisis 0 1 2 3 4

:MOTIONS (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. Feeling mad about having sickle cell disease 0 1 2 3 4

. Feeling mad when he/she has pain 0 1 2 3 4

‘REATMENT (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. Not liking how he/she feels after taking medicine 0 1 2 3 4

. Not liking the way his/her medicine tastes 0 1 2 3 4

. Medicine making him/her sleepy 0 1 2 3 4

. Worrying about whether his/her medicine is working 0 1 2 3 4

. Worrying about whether his/her treatments are working 0 1 2 3 4

. Medicine not making him/her feel better 0 1 2 3 4

"OMMUNICATION | (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. Itis hard for him/her to tell others when he/she is in pain 0 1 2 3 4

. Itis hard for him/her to tell the doctors and nurses how 0 1 2 3 4

e/she feels

. Itis hard for him/her to ask the doctors and nurses 0 1 2 3 4

uestions

"OMMUNICATION Il (problems with...) NEWET | AmESE | SETE. | @fEm | AlTes
Never times Always

. Itis hard for him/her when other people do not 0 1 2 3 4

nderstand about his/her sickle cell disease

. Itis hard for him/she when others do not understand 0 1 2 3 4

ow much pain he/she feels

. Itis hard for him/her to tell others that he/she has sickle 0 1 2 3 4

ell disease
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ANEXO J - Questionario PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease Module —
Cuidadores de criancas 8 a 12 anos

ID#

Date:

PedsQL

Sickle Cell Disease Module

Version 3.0

PARENT REPORT for Children (ages 8-12)

DIRECTIONS

On the following pages is a list of things that might be a problem for your child.
Please tell us how much of a problem each one has been for your child
during the past ONE month by circling:

0 if itis never a problem

1ifitis almost never a problem
2 if it is sometimes a problem

3 ifitis often a problem

4 if it is almost always a problem

There are no right or wrong answers.
If you do not understand a question, please ask for help.




In the past ONE month, how much of a problem has your child had with...

170

'AIN AND HURT (problems With...) Never | Almost | Some- Often | Almost
Never times Always
. Hurting a lot 0 1 2 3 4
. Hurting all over his/her body 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her arms 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her legs 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her stomach 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her chest 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her back 0 1 2 3 4
. Having pain everyday 0 1 2 3 4
. Having so much pain that he/she has to take medicine 0 1 2 3 4
'AIN IMPACT (problems With...) Never | Almost | Some- Often | Almost
Never times Always
. Itis hard for him/her to do things because he/she might 0 1 2 3 4
et pain
. Missing school when he/she has pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to run when he/she has pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to have fun when having pain 0 1 2 3 4
. Having trouble moving around when he/she has pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to stay standing when he/she has 0 1 2 3 4
ain
. Itis hard for him/her to take care of himself/herself when 0 1 2 3 4
e/she has pain
. Itis hard for him/her to do what others can do because
. . 0 1 2 3 4
e/she might get pain
. Waking up at night when he/she has pain 0 1 2 3 4
0. Getting tired when he/she has pain 0 1 2 3 4
'AIN MANAGEMENT AND CONTROL Never | Almost | Some Often | Almost
q Never times Always
problems with...)
. Itis hard for him/her to manage his/her pain 0 2 3 4
. Itis hard for him/her to control his/her pain 0 2 3 4
VORRY | (problems With...) Never | Almost | Some Often | Almost
Never times Always
. Worrying that he/she will have pain 0 1 2 3 4
. Worrying that other people will not know what to do if 0 1 5 3 4
e/she has pain
. Worrying when he/she is away from home 0 1 2 3 4
Sgl;lnorrymg he/she might have to go to the emergency 0 1 5 3 4
. Worrying he/she might have to stay overnight in the 0 1 5 3 4

ospital




n the past ONE month, how much of a problem has your child had with...
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VORRY Il (problems With...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. Worrying he/she might have a stroke 0 1 2 3 4

. Worrying he/she might have a chest crisis 0 1 2 3 4

MOTIONS (problems With...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. Feeling mad about having sickle cell disease 0 1 2 3 4

. Feeling mad when he/she has pain 0 1 2 3 4

‘REATMENT (problems With...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. It is hard for him/her to remember to take his/her 0 1 2 3 4

1edicine

. Not liking how he/she feels after taking medicine 0 1 2 3 4

. Not liking the way his/her medicine tastes 0 1 2 3 4

. Medicine making him/her sleepy 0 1 2 3 4

. Worrying about whether his/her medicine is working 0 1 2 3 4

. Worrying about whether his/her treatments are working 0 1 2 3 4

. Medicine not making him/her feel better 0 1 2 3 4

SOMMUNICATION | (problems With...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. Itis hard for him/her to tell others when he/she is in pain 0 1 2 3 4

. It is hard for him/her to tell the doctors and nurses how 0 1 2 3 4

e/she feels

- It is hard for him/her to ask the doctors and nurses 0 1 2 3 4

uestions

"OMMUNICATION Il (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

- It is hard for him/her when other people do not 0 1 2 3 4

nderstand about his/her sickle cell disease

. It is hard for him/she when others do not understand 0 1 2 3 4

ow much pain he/she feels

. Itis hard for him/her to tell others that he/she has sickle 0 1 2 3 4

ell disease
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ANEXO K - Questionario PedsQL™ 3.0 Sickle Cell Disease Module —
Cuidadores de criancas 13 a 18 anos

ID#

Date:

PedsQL

Sickle Cell Disease Module

Version 3.0

PARENT REPORT for TEENS (ages 13-18)

DIRECTIONS

On the following pages is a list of things that might be a problem for your teen.
Please tell us how much of a problem each one has been for your teen
during the past ONE month by circling:

0 if it is never a problem

lifitis almost never a problem
2 if it is sometimes a problem
3if itis often a problem

4 if it is almost always a problem

There are no right or wrong answers.
If you do not understand a question, please ask for help.




In the past ONE month, how much of a problem has your teen had with ...
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'AIN AND HURT (problems With...) Never | Almost | Some- Often | Almost
Never times Always
. Hurting a lot 0 1 2 3 4
. Hurting all over his/her body 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her arms 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her legs 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her stomach 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her chest 0 1 2 3 4
. Hurting in his/her back 0 1 2 3 4
. Having pain everyday 0 1 2 3 4
. Having so much pain that he/she has to take medicine 0 1 2 3 4
'AIN IMPACT (problems With...) Never | Almost | Some- Often | Almost
Never times Always
. Itis hard for him/her to do things because he/she might 0 1 2 3 4
et pain
. Missing school when he/she has pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to run when he/she has pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to have fun when having pain 0 1 2 3 4
. Having trouble moving around when he/she has pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to stay standing when he/she has 0 1 2 3 4
ain
. Itis hard for him/her to take care of himself/herself when
. 0 1 2 3 4
el/she has pain
. Itis hard for him/her to do what others can do because
. . 0 1 2 3 4
e/she might get pain
. Waking up at night when he/she has pain 0 1 2 3 4
0. Getting tired when he/she has pain 0 1 2 3 4
'AIN MANAGEMENT AND CONTROL Never | Almost | Some- Often | Almost
q Never times Always
problems with...)
. Itis hard for him/her to manage his/her pain 0 1 2 3 4
. Itis hard for him/her to control his/her pain 0 1 5 3 4
VORRY | (problems With...) Never | Almost | Some Often | Almost
Never times Always
. Worrying that he/she will have pain 0 1 2 3 4
. Worrying that other people will not know what to do if 0 1 5 3 4
e/she has pain
. Worrying when he/she is away from home 0 1 2 3 4
5(\)/:lnorry|ng he/she might have to go to the emergency 0 1 5 3 4
. Worrying he/she might have to stay overnight in the 0 1 2 3 4

ospital
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VORRY Il (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. Worrying he/she might have a stroke 0 1 2 3 4

. Worrying he/she might have a chest crisis 0 1 2 3 4

:MOTIONS (problems with...) Never | Almost [ Some- | Often | Almost

[ Never | times Always

. Feeling mad about having sickle cell disease 0 1 2 3 4

. Feeling mad when he/she has pain 0 1 2 3 4

'‘REATMENT (problems with...) Never | Almost [ Some- | Often | Almost
Never times Always

- It is hard for him/her to remember to take his/her 0 1 2 3 4

1edicine

. Not liking how he/she feels after taking medicine 0 1 2 3 4

. Not liking the way his/her medicine tastes 0 1 2 3 4

. Medicine making him/her sleepy 0 1 2 3 4

. Worrying about whether his/her medicine is working 0 1 2 3 4

. Worrying about whether his/her treatments are working 0 1 2 3 4

. Medicine not making him/her feel better 0 1 2 3 4

"OMMUNICATION | (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. Itis hard for him/her to tell others when he/she is in pain 0 1 2 3 4

. It is hard for him/her to tell the doctors and nurses how 0 1 2 3 4

e/she feels

- It is hard for him/her to ask the doctors and nurses 0 1 2 3 4

uestions

"OMMUNICATION Il (problems with...) Never | Almost | Some- | Often | Almost
Never times Always

. It is hard for him/her when other people do not 0 1 2 3 4

nderstand about his/her sickle cell disease

. It is hard for him/she when others do not understand 0 1 2 3 4

ow much pain he/she feels

. Itis hard for him/her to tell others that he/she has sickle 0 1 2 3 4

ell disease
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N° de identificacéo:

Data:

PedsQL

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Versao 4.0 — Portuguese (Brazil)

RELATO DA CRIANCA (5 a 7 anos)

Instrucdes para o entrevistador:

Eu vou te fazer algumas perguntas sobre coisas que podem ser dificeis
para algumas criangas. Eu quero saber se cada uma dessas coisas pode

ser dificil para vocé.

Mostre a crianca a pagina com as carinhas e conforme vocé for lendo as frases

abaixo aponte a resposta correspondente.

Se isso nunca é dificil, aponte a carinha sorridente.

Se isso algumas vezes é dificil, aponte a carinha do meio.

Se isso guase sempre é dificil, aponte a carinha zangada.

Eu vou ler as perguntas uma por uma. Quando eu acabar de ler uma
pergunta, vocé vai apontar a resposta para me dizer se isso é dificil para

voCcé. Vamos treinar primeiro.

Nunca

Algumas
vezes

Quase
sempre

Para vocé é dificil estalar os dedos?

©

©

®

Para determinar se a crianca respondeu corretamente a pergunta ou nao,
peca-lhe que mostre como estala os dedos. Repita a pergunta se a crianga

mostrou uma resposta diferente da agéo.
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Pense em como vocé tem se sentido durante as Gltimas semanas. Por favor, escute cada uma das frases com bastante
atencdo e me conte se cada uma destas coisas é dificil para vocé.

Depois de ler o item mostre a crianca a pagina com as carinhas. Se ela hesitar ou parecer ndo saber como responder, leia as opc¢des de
resposta enquanto aponta as carinhas.

CAPACIDADE FisIcA (é dificil...) Nunca | Algumas | Quase
vezes sempre

1. Vocé acha dificil andar? 0 2 4

2. Vocé acha dificil correr? 0 2 4

3. Vocé acha dificil fazer exercicios fisicos ou esportes? 0 2 4

4. Vocé acha dificil levantar coisas pesadas? 0 2 4

5. Vocé acha dificil tomar banho de banheira ou de 0 2 4
chuveiro?

6. Vocé acha dificil ajudar nas tarefas domésticas (como 0 2 4
apanhar os seus brinquedos)?

7. Vocé sente dor? (Onde? ) 0 2 4

8. Voceé se sente cansado/a demais para brincar? 0 2 4

Lembre-se, vocé vai me contar se isto tem sido dificil para vocé durante as Ultimas semanas.

ASPECTO EMOCIONAL (& dificil...) Nunca | Algumas | Quase
vezes sempre
1. Vocé sente medo? 0 2 4
2. Voceé se sente triste? 0 2 4
3. Voceé sente raiva? 0 2 4
4. Vocé dorme mal? 0 2 4
5. Vocé se preocupa com que vai acontecer com vocé? 0 2 4
ASPECTO SOCIAL (é dificil...) Nunca | Algumas | Quase
vezes sempre
1. Vocé acha dificil conviver com outras criangas? 0 2 4
2. As outras criangas dizem que ndo querem brincar com 0 2 4
vocé?
ATIVIDADE ESCOLAR (é dificil...) Nunca A'\?euzfgsas
1. Vocé acha dificil prestar atencéo na aula? 0 2
2. Vocé esquece as coisas? 0 2
3. Vocé acha dificil acompanhar a sua turma nas tarefas
escolares? 0 2
4. Vocé falta a aula porque vocé nao se sente bem? 0 2
5. Vocé falta & aula porque vocé tem que ir ao médico ou o 5

ao hospital?
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Isso é dificil para vocé?

Nunca Algumas vezes Quase sempre

© © ®
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Data:

N° de identificacéao:

PedsQL

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Versao 4.0 — Portugués (Brasil)

RELATO DA CRIANCA (8 a 12 anos)

INSTRUCOES

A préxima pagina contém uma lista de coisas com as quais vocé pode ter
dificuldade.

Por favor, conte-nos se vocé tem tido dificuldade com cada uma dessas
coisas durante o ULTIMO MES, fazendo um “X” no nimero:

0 se vocé nunca tem dificuldade com isso

1 se vocé quase nunca tem dificuldade com isso

2 se vocé algumas vezes tem dificuldade com isso
3 se vocé muitas vezes tem dificuldade com isso
4 se vocé quase sempre tem dificuldade com isso

Nao existem respostas certas ou erradas.
Caso vocé néo entenda alguma pergunta, por favor, peca ajuda.




Durante o ULTIMO MES, vocé tem tido dificuldade com cada uma das coisas abaixo?
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SOBRE MINHA SAUDE E MINHAS ATIVIDADES Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase

(dificuldade para ) nunca vezes vezes sempre

1. Para mim é dificil andar mais de um quarteirdo 0 1 2 3 4

2. Para mim é dificil correr 0 1 2 3 4

3. Para mim é dificil praticar esportes ou fazer exercicios 0 1 2 3 4
fisicos

4. Para mim é dificil levantar coisas pesadas 0 2 3 4

5. Para mim é dificil tomar banho de banheira ou de 0 2 3 4
chuveiro sozinho/a

6. Para mim é dificil ajudar nas tarefas domésticas 0 2 3 4

7. Eu sinto dor 0 2 3 4

8. Eu me sinto cansado/a 2 3 4

SOBRE MEUS SENTIMENTOS (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase

nunca vezes vezes sempre

1. Eu sinto medo 0 1 2 3 4

2. Eu me sinto triste 0 1 2 3

3. Eu sinto raiva 0 1 2 3 4

4. Eu durmo mal 0 1 2 3 4

5. Eu me preocupo com o que vai acontecer comigo 0 1 2 3 4

COMO EU CONVIVO COM OUTRAS PESSOAS Nunca | Quase |Algumas)| Muitas | Quase

(dificuldades para ) nunca vezes vezes sempre

1. Eu tenho dificuldade para conviver com outras criangas 0 1 2 3 4

2. As outras criangas ndo querem ser minhas amigas 0 1 2 3 4

3. As outras criangas implicam comigo 0 1 2 3 4

4. Eu ndo consigo fazer coisas que outras criancas da 0 1 2 3 4
minha idade fazem

5. Para mim é dificil acompanhar a brincadeira com outras 0 1 2 3 4
criangas

SOBRE A ESCOLA (dificuldades para...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase

nunca vezes vezes sempre

1. E dificil prestar atenc&o na aula 0 1 2 3 4

2. Eu esqueco as coisas 0 1 2 3 4

3. Eu tenho dificuldade para acompanhar a minha turma 0 1 2 3 4
nas tarefas escolares

4. Eu falto a aula por ndo estar me sentindo bem 0 2 3 4

5. Eu falto & aula para ir ao médico ou ao hospital 0 2 3 4
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ANEXO N - Questionério PedsQL 4.0 — Criancas 13 a 18 anos

N° de identificacéao:

Data:

PedsQL

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Versao 4.0 — Portugués (Brasil)

RELATO DO/A ADOLESCENTE (13 a 18 anos)

INSTRUCOES

A préxima péagina contém uma lista de coisas com as quais vocé pode ter
dificuldade.

Por favor, conte-nos se vocé tem tido dificuldade com cada uma dessas
coisas durante o ULTIMO MES, fazendo um “X” no nimero:

0 se vocé nunca tem dificuldade com isso

1 se vocé quase nunca tem dificuldade com isso

2 se vocé algumas vezes tem dificuldade com isso
3 se vocé muitas vezes tem dificuldade com isso
4 se vocé quase sempre tem dificuldade com isso

N&o existem respostas certas ou erradas.
Caso vocé nédo entenda alguma pergunta, por favor, peca ajuda.




Durante o ULTIMO MES, vocé tem tido dificuldade com cada uma das coisas abaixo?
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SOBRE MINHA SAUDE E MINHAS ATIVIDADES Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase

(dificuldade para ) nunca vezes vezes sempre

1. Para mim é dificil andar mais de um quarteirdo 0 1 2 3 4

2. Para mim é dificil correr 0 1 2 3 4

3. Para mim é dificil praticar esportes ou fazer exercicios 0 1 2 3 4
fisicos

4. Para mim é dificil levantar coisas pesadas 0 2 3 4

5. Para mim é dificil tomar banho de banheira ou de 0 2 3 4
chuveiro sozinho/a

6. Para mim é dificil ajudar nas tarefas domésticas 0 2 3 4

7. Eu sinto dor 4

8. Eu tenho pouca energia ou disposicao 0 2 3 4

SOBRE MEUS SENTIMENTOS (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase

nunca vezes vezes sempre

1. Eu sinto medo 0 1 2 3 4

2. Eu me sinto triste 0 1 2 3 4

3. Eu sinto raiva 0 1 2 3 4

4. Eu durmo mal 0 1 2 3 4

5. Eu me preocupo com o que vai acontecer comigo 0 1 2 3 4

COMO EU CONVIVO COM OUTRAS PESSOAS AImER || QUEEE | AplTES) WMIMES | QUEsE

(dificuldades para ) nunca vezes vezes sempre

1. Eu tenho dificuldade para conviver com outros / outras 0 1 2 3 4
adolescentes

2. Os outros / as outras adolescentes nao querem ser 0 1 2 3 4
meus amigos / minhas amigas

3. Os outros / as outras adolescentes implicam comigo 0 2 3 4

4. Eu ndo consigo fazer coisas que outros / outras 0 2 3 4
adolescentes da minha idade fazem

5. Para mim é dificil acompanhar os / as adolescentes da 0 1 2 3 4
minha idade

SOBRE A ESCOLA (dificuldades para...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase

nunca vezes vezes sempre

1. E dificil prestar atencg&o na aula 0 1 2 3 4

2. Eu esqueco as coisas 0 1 2 3 4

3. Eu tenho dificuldade para acompanhar a minha turma 0 1 2 3 4
nas tarefas escolares

4. Eu falto a aula por néo estar me sentindo bem 0 2 3 4

5. Eu falto & aula para ir ao médico ou ao hospital 0 3 4
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ANEXO O - Questionario PedsQL 4.0 — Cuidadores de Criancas 2 a 4 anos

N° de identificacao:

Data:

PedsQL

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Versao 4.0 — Portugués (Brasil)

RELATO DOS PAIS SOBRE O FILHO / A FILHA (2 a 4 anos)

INSTRUCOES

A préxima pagina contém uma lista de coisas com as quais o seu filho /

a sua filha pode ter dificuldade.

Por favor, conte-nos se o seu filho / a sua filha tem tido dificuldade com
cada uma dessas coisas durante o ULTIMO MES, fazendo um “X” no numero:

0 se ele / ela nunca tem dificuldade com isso

1 se ele / ela quase nunca tem dificuldade com isso

2 se ele / ela algumas vezes tem dificuldade com isso
3 se ele / ela frequientemente tem dificuldade com isso
4 se ele / ela quase sempre tem dificuldade com isso

Nao existem respostas certas ou erradas.
Caso néo entenda alguma pergunta, por favor, peca ajuda.
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Durante o ULTIMO MES, o seu filho / a sua filha tem tido dificuldade com cada uma

das coisas abaixo?

CAPACIDADE FisICA (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas Freqien-| Quase
nunca vezes temente sempre
1. Andar 0 1 2 3 4
2. Correr 0 1 2 3 4
3. Participar de brincadeiras ativas ou fazer exercicios 0 1 2 3 4
fisicos
4. Levantar alguma coisa pesada 0 1 2 3 4
5. Tomar banho 0 1 2 3 4
6. Ajudar a apanhar os brinquedos 0 1 2 3 4
7. Sentir dor 0 1 2 3 4
8. Ter pouca energia ou disposicéo 0 1 2 3 4
ASPECTO EMOCIONAL (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas Freqien-| Quase
nunca vezes temente | sempre
1. Sentir medo ou ficar assustado/a 0 1 2 3 4
2. Ficar triste 0 1 2 3 4
3. Ficar com raiva 0 1 2 3 4
4. Dormir mal 0 1 2 3 4
5. Ficar preocupado/a 0 1 2 3 4
ASPECTO SOCIAL (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas |Frequen-| Quase
nunca vezes temente sempre
1. Brincar com outras crian¢as 0 1 2 3 4
2. As outras criangas ndo quererem ser amigos dele / 0 1 2 3 4
dela
3. As outras criangas implicarem com o seu filho / a sua 0 1 2 3 4
filha
4. Nao conseguir fazer coisas que outras criangas da 0 1 2 3 4
mesma idade fazem
5. Acompanhar a brincadeira com outras criangas 0 1 2 3 4
*Por favor, complete esta parte se seu filho / sua filha vai a escola ou a creche
ATIVIDADE ESCOLAR (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas |Frequen-| Quase
nunca vezes temente | sempre
1. Fazer as mesmas atividades escolares que as outras 0 1 2 3 4
criancas da turma
2. Faltar a aula / creche por nao estar se sentindo bem 0 1 2 3 4
3. Faltar a aula / creche para ir ao médico ou ao 0 1 2 3 4

hospital
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ANEXO P - Questionario PedsQL 4.0 — Cuidadores de Criancas 5 a 7 anos

N° de identificacéo:

Data:

PedsQL

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Versao 4.0 — Portuguese (Brazil)

RELATO DOS PAIS sobre O FILHO / A FILHA (5 a 7 anos)

INSTRUCOES

A préxima pagina contém uma lista de coisas com as quais o seu filho /

a sua filha pode ter dificuldade.

Por favor, conte-nos se o seu filho / a sua filha tem tido dificuldade com
cada uma dessas coisas durante o ULTIMO MES, fazendo um “X” no numero:

0 se ele / ela nunca tem dificuldade com isso

1 se ele / ela quase nunca tem dificuldade com isso

2 se ele / ela algumas vezes tem dificuldade com isso
3 se ele / ela frequentemente tem dificuldade com isso
4 se ele / ela quase sempre tem dificuldade com isso

N&o existem respostas certas ou erradas.
Caso néo entenda alguma pergunta, por favor, peca ajuda.
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Durante o ULTIMO MES, o seu filho / a sua filha tem tido dificuldade com cada
uma das coisas abaixo?

CAPACIDADE FisICA (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas|Freqlen-| Quase
nunca vezes temente | sempre
1. Andar mais de um quarteirdo 0 1 2 3 4
2. Correr 0 1 2 3 4
3. Praticar esportes ou fazer exercicios fisicos 0 1 2 3 4
4. Levantar alguma coisa pesada 0 1 2 3 4
5. Tomar banho de banheira ou de chuveiro sozinho/a 0 1 2 3 4
6. Ajudar nas tarefas domésticas, como apanhar o0s 0 1 2 3 4
brinquedos
7. Sentir dor 0 1 2 3
8. Ter pouca energia ou disposicao 0 1 2 3 4
ASPECTO EMOCIONAL (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas|Freqlen-| Quase
nunca vezes temente | sempre
1. Sentir medo ou ficar assustado/a 0 1 2 3 4
2. Ficar triste 0 1 2 3 4
3. Ficar com raiva 0 1 2 3 4
4. Dormir mal 0 1 2 3 4
5. Se preocupar com 0 que vai acontecer com ele / ela 0 1 2 3 4
ASPECTO SOCIAL (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas|Frequen-| Quase
nunca vezes temente | sempre
1. Conviver com outras criancas 0 1 2 3 4
2. As outras criancas ndo quererem ser amigos dele / 0 1 2 3 4
dela
3. As outras criancas implicarem com o seu filho / a 0 1 2 3 4
sua filha
4. N&o conseguir fazer coisas que outras criancas da 0 1 2 3 4
mesma idade fazem
5. Acompanhar a brincadeira com outras criancas 0 1 2 3 4
ATIVIDADE ESCOLAR (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas Freqiien-| Quase
nunca vezes temente | sempre
1. Prestar atencdo na aula 0 1 2 3 4
2. Esquecer as coisas 0 1 2 3 4
3. Acompanhar a turma nas atividades escolares 0 1 2 3 4
4. Faltar a aula por ndo estar se sentindo bem 0 1 2 3 4
5. Faltar a aula para ir ao médico ou ao hospital 0 1 2 3 4
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ANEXO Q - Questionario PedsQL 4.0 — Cuidadores de Criancas 8 a 12 anos

N° de identificacéo:

Data:

PedsQL

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Versao 4.0 — Portugués (Brasil)

RELATO DOS PAIS SOBRE O FILHO / A FILHA (8 a 12 anos)

INSTRUCOES

A préxima pagina contém uma lista de coisas com as quais o seu filho /

a sua filha pode ter dificuldade.

Por favor, conte-nos se o seu filho / a sua filha tem tido dificuldade com
cada uma dessas coisas durante o ULTIMO MES, fazendo um “X” no ndmero:

0 se ele / ela nunca tem dificuldade com isso

1 se ele / ela quase nunca tem dificuldade com isso

2 se ele / ela algumas vezes tem dificuldade com isso
3 se ele / ela frequentemente tem dificuldade com isso
4 se ele / ela quase sempre tem dificuldade com isso

Nao existem respostas certas ou erradas.
Caso néo entenda alguma pergunta, por favor, peca ajuda.




Durante o ULTIMO MES, o seu filho / a sua filha tem tido dificuldade com cada

uma das coisas abaixo?
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CAPACIDADE FisICA (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas Freqlen-| Quase
nunca vezes temente | sempre
1. Andar mais de um quarteirdo 0 1 2 3 4
2. Correr 0 1 2 3 4
3. Praticar esportes ou fazer exercicios fisicos 0 1 2 3 4
4. Levantar alguma coisa pesada 0 1 2 3 4
5. Tomar banho de banheira ou de chuveiro sozinho/a 0 1 2 3 4
6. Ajudar nas tarefas domésticas 0 1 2 3 4
7. Sentir dor 0 1 2 3 4
8. Ter pouca energia ou disposi¢éo 0 1 2 3 4
ASPECTO EMOCIONAL (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas|Frequen-| Quase
nunca vezes temente | sempre
1. Sentir medo ou ficar assustado/a 0 1 2 3 4
2. Ficar triste 0 1 2 3 4
3. Ficar com raiva 0 1 2 3 4
4. Dormir mal 0 1 2 3 4
5. Se preocupar com o que vai acontecer com ele/ela 0 1 2 3 4
ASPECTO SOCIAL (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas Frequen-| Quase
nunca vezes temente | sempre
1. Conviver com outras criancas 0 1 2 3 4
2. As outras criancas ndo quererem ser amigos dele / 0 1 2 3 4
dela
3. As outras criancas implicarem com o seu filho / a 0 1 2 3 4
sua filha
4. Nao conseguir fazer coisas que outras criancas da 0 1 2 3 4
mesma idade fazem
5. Acompanhar a brincadeira com outras criangas 0 1 2 3 4
ATIVIDADE ESCOLAR (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas|Frequen-| Quase
nunca vezes temente | sempre
1. Prestar atencdo na aula 0 1 2 3 4
2. Esquecer as coisas 0 1 2 3 4
3. Acompanhar a turma nas tarefas escolares 0 1 2 3 4
4. Faltar a aula por ndo estar se sentindo bem 0 1 2 3 4
5. Faltar & aula para ir ao médico ou ao hospital 0 1 2 3 4
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ANEXO R - Questionério PedsQL 4.0 — Cuidadores de Criancas 13 a 18 anos

N° de identificacao:

Data:

PedsQL

Questionario pediatrico
sobre gualidade de vida

Versao 4.0 — Portugués (Brasil)

RELATO DOS PAIS SOBRE O FILHO / A FILHA (13 a 18 anos)

INSTRUCOES

A préxima pagina contém uma lista de coisas com as quais o seu filho /

a sua filha pode ter dificuldade.

Por favor, conte-nos se o seu filho / a sua filha tem tido dificuldade com
cada uma dessas coisas durante o ULTIMO MES, fazendo um “X” no numero:

0 se ele / ela nunca tem dificuldade com isso

1 se ele / ela quase nunca tem dificuldade com isso

2 se ele / ela algumas vezes tem dificuldade com isso
3 se ele / ela frequientemente tem dificuldade com isso
4 se ele / ela quase sempre tem dificuldade com isso

N&o existem respostas certas ou erradas.
Caso néo entenda alguma pergunta, por favor, peca ajuda.




Durante o ULTIMO MES, o seu filho / a sua filha tem tido dificuldade com cada

uma das coisas abaixo?
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CAPACIDADE FisICA (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas Frequen-| Quase
nunca vezes temente | sempre
1. Andar mais de um quarteirdo 0 1 2 3 4
2. Correr 0 1 2 3 4
3. Praticar esportes ou fazer exercicios fisicos 0 1 2 3 4
4. Levantar alguma coisa pesada 0 1 2 3 4
5. Tomar banho de banheira ou de chuveiro sozinho/a 0 1 2 3 4
6. Ajudar nas tarefas domésticas 0 1 2 3 4
7. Sentir dor 0 1 2 3 4
8. Ter pouca energia ou disposi¢ao 0 1 2 3 4
ASPECTO EMOCIONAL (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas|Frequen-| Quase
nunca vezes temente | sempre
1. Sentir medo ou ficar assustado/a 0 1 2 3 4
2. Ficar triste 0 1 2 3 4
3. Ficar com raiva 0 1 2 3 4
4. Dormir mal 0 1 2 3 4
5. Se preocupar com o que vai acontecer com ele / ela 0 1 2 3 4
ASPECTO SOCIAL (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas Freqien-| Quase
nunca vezes temente | sempre
1. Conviver com outros / outras adolescentes 1 2 3 4
2. Os outros / as outras adolescentes ndo quererem 0 1 2 3 4
ser amigos dele / dela
3. Os outros / as outras adolescentes implicarem com 0 1 2 3 4
o seu filho / a sua filha
4. NAao conseguir fazer coisas que outros / outras 0 1 2 3 4
adolescentes da mesma idade fazem
5. Acompanhar os / as adolescentes da idade dele / 0 1 2 3 4
dela
ATIVIDADE ESCOLAR (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas Freqlen-| Quase
nunca vezes temente | sempre
1. Prestar atengéo na aula 0 1 2 3 4
2. Esquecer as coisas 0 1 2 3 4
3. Acompanhar a turma nas tarefas escolares 0 1 2 3 4
4. Faltar a aula por ndo estar se sentindo bem 0 1 2 3 4
5. Faltar & aula para ir ao médico ou ao hospital 0 1 2 3 4




ANEXO S — Comités de Etica em Pesquisa HEMORIO

GOVERNO DO ESTADO DO RIO DE JANEIRO HEMORIO

SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE E DEFESA CIVIL IWBTTIUTD RETOML CE RRMTIL DG

Termo de Autorizagio para desenvolvimento de pesquisa no HEMORIO

A Coordenaco de SERVICO DE HEMATOLOGIA esta de acordo com o desenvolvimento
do projeto de pesquisa abaixo descrito, apds analise & aprovagdo do CEP HEMORIO
Nome do projeto. AVALIAGAC DA QUALIDADE DE VIDA DE CRIANCAS E
ADOLESCENTE COM DOENGA FALCIFORME.
Pesquisador responsavel’ MARISTELA GONCALVES OLIVAL
Reforgamos que o referido projeto somenta podera ser iniciado nesta Institugdo mediante
sua aprevagdo documental por este CEP

* Periodo de coleta de dados: 102013 A 10/2015

* Os dados serfio coletados através de. () ENTREVISTA ( X) QUESTIONARIO

( X )PRONTUARIO { ) OUTROS

Rio de Janeiro, 07/10/2013.

/‘&\a @t (Mﬁ-\ts‘, Aou

Assinatura e carimbo da Coordenacao

Assinaturh e cefmbo da Diregao Geral

COMITE DE ETICA £ PESGULISA
e Fres Caweca &~ Cort) - M g Jerewe - CEP 3521195
TH (27) 23063400 R 26 - Faw 22424250 - wwe benond | Qo - DR temona 4 oo B

190



191

ANEXO T - Informagéo sobre a tradu¢cdo em andamento da versédo em

portugués brasileiro do PedsQL™ Sickle Cell Disease Module no site MAPI
Institute

http://www.pedsql.org/PedsQL-Translation-Tables.pdf

M Cl pi l'--;;-'.-

Available translations of the PedsQL™ Scales and Modules Research Trust

Last update: June 10", 2016

Sickle Cell Disease Module (Standard Version)

Adult Young Adult Adolescent Child Young Child Toddler
COURTENE BEEREMECES [AEHEY (Over 26) (18-25) (13-18) (8-12) (5-7) (2-4)
Parent/ Parent/ Parent/ Parent/ Parent/| Parent/
Self- Self- Self- Self- Self-
Proxy- Proxy- Proxy- Proxy- Proxy- | Proxy-
Réport Report Report Report Reponrt Report Repork Report Magock Report | Report
. |Brazil Portuguese Por-BR LT LT LT LT LT LT LT
2. JUSA English Eng-US 0 o] o o o] o] 0 0 0 0 0
R Y B % Ny
3. |usa Spanish Spa-US ( 7). |©59697) ( 7y |(059607)|(054607)| (054607)
2016 2016 2016 2016 2016 2016
80
4 Mapi performed a full linguistic validation process, induding cognitive interviews.

N Mapi performed an uncompleted linguistic validation process (Forward/Backward, Adaptation, Quality-Check or Update steps only). Cognitive
interviews were not performed, or were performed on 8 previous version.

LT: Translation performed by a local team (may not be available at Mapi). The methodology of translation is unknown, and no transiation certificate is
available.

X Transiation provided by the developer. No translation certificate is available.

o: Original version.



