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RESUMO

A doencga falciforme é uma das doencas monogenéticas mais comuns em todo o
mundo. E uma condigdo altamente variavel clinicamente,fazendo com que a maioria dos
pacientes necessite de visitas frequentes ao ambulatério de hematologia.A descoberta de
que niveis altos de hemoglobina fetal em individuos portadores de doenga falciforme
possuiam efeito protetor contra as manifestagdes clinicas da doenca levou a descoberta da
hidroxiureia. Esse trabalho teve como obijetivo avaliar a qualidade de vida dos portadores de
doenca falciforme apds o inicio do uso de hidroxiureia;avaliar se crises dolorosas,
internamentos e processos infecciosos diminuiram apds a introducao dahidroxiureia.Método:
Foi realizado estudo descritivo e transversal, sem intervengdo no problema, de abordagem
quantitativa em pacientes atendidos no Hospital Universitario Alcides Carneiro,através da
aplicagao do questionario Whoqol-bref e Instrumento Adicional de Avaliacdo da Qualidade
de Vida para a doenca falciforme, além de andlise dos prontuarios desses pacientes.
Resultados: Dez pacientes de ambos os sexos foram avaliados. Nao foram encontradas
diferencas estatisticamente significativas quanto ao numero de internagbes antes e apdés o
uso de hidroxiureia (p-valor = 0,634). Apds o uso de pelo menos 12 meses de hidroxiuréia,
houve melhora dos niveis de hemoglobina e reticulécitos, com diferencas estatisticas
significativas (p-valor = 0,043 e p-valor = 0,014, respectivamente). Também foram
encontrados aumentos estatisticamente significativos para os valores de AST e FAL (p-valor
= 0,008 e p-valor = 0,001, respectivamente). Os escores dos dominios do questionario
Whoqol-bref seguiram: Fisico (42,50), Psicolégico (63,33), Relagbes Sociais (75,83) e Meio
Ambiente (47,81).Na anédlise do impacto do uso da hidroxiuréia sobre episodios de dor,
crises infecciosas e internagdes hospitalares, por meio do Instrumento Adicional de
Avaliacdo da Qualidade de Vida, todos os participantes (n=10) referiram que esses
episédios tornaram-se menos frequentes apds o uso da hidroxiuréia. Conclusao:Apesar
dos escores do questionario Whoqol-brefserem baixos, especialmente no dominio fisico, na
pratica houve melhora da Qualidade de Vida desses pacientes. Esse dado é confirmado
pelos resultados do questionario Instrumento Adicional de Avaliagao da Qualidade de Vida.

Palavras - chave: Doenca falciforme, qualidade de vida, hidroxiureia, Whoqol-bref,

Instrumento Adicional de Avaliacao da Qualidade de Vida.



ABSTRACT

Sickle cell disease is one of the most common monogenic diseases in the world. It is a
clinically highly variable condition, making the majority of patients require frequent visits to
the hematology outpatient clinic. The discovery that high levels of fetal hemoglobin in
individuals with sickle cell disease had a protective effect against the clinical manifestations
of the disease led to the discovery of the hydroxyurea. The aim of this study was to evaluate
the quality of life of patients with sickle cell disease after the initiation of the use of
hydroxyurea, to evaluate if painful crises, hospitalizations and infectious processes
decreased after the use of hydroxyurea. Method: A descriptive and cross-sectional study
without intervention In the problem, of quantitative approach in patients attended at the
University Hospital AlcidesCarneiro, through the application of the Whoqol-bref questionnaire
and Additional Instrument of Evaluation of Quality of Life for sickle cell disease, besides
analysis of the medical records of these patients. Results: Ten patients of both sexes were
evaluated. No statistically significant differences were found between the patients before and
after the use of hydroxyurea (p-value = 0.634). After the use of at least 12 months of
hydroxyurea, hemoglobin and reticulocyte levels improved, with statistically significant
differences (p-value = 0.043 and p-value = 0.014, respectively). We also found a statistically
significant difference for the AST and FAL values (p-value = 0.008 and p-value = 0.001,
respectively). The scores of the domains of the Whoqol-bref questionnaire followed: Physical
(42,50), Psychological (63,33), Social Relationships (75,83) and Environment (47,81). In the
analysis of the impact of the use of hydroxyurea on pain episodes, infectious crises and
hospital admissions, through the Additional Instrument of Quality of Life Assessment, all
participants (n = 10) reported that these episodes became less frequent after use of
hydroxyurea. Conclusion: Although the scores of the Woqol-bref questionnaire were low,
especially in the physical domain, in practice there was an improvement in the Quality of Life
of these patients. This data is confirmed by the results of the questionnaire Additional

Instrument for Assessment of Quality of Life.

Key words: Sickle cell disease, quality of life, hydroxyurea, Whoqol-bref, Additional
Instrument of Quality of Life Assessment.
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1. INTRODUGAO

A doencga falciforme é uma das doengas monogenéticas mais comuns em
todo o mundo. Estima-se que 312.000 pessoas homozigotas para a hemoglobina S
(Hb SS) nascem a cada ano em todo o mundo, com a maioria desses nascimentos
(236.000) na Africa sub-saariana, (SANTOSHET et al. 2014). No Brasil, nascem
3.500 criangas com a doenga falciforme e 200.000 com o traco falciforme, por ano
(FELIXet al. 2010).

A doenga falciforme é uma condigdo altamente variavel clinicamente; alguns
pacientes sao praticamente assintomaticos, enquanto que outros se tornam bastante
sintomaticos, necessitando de visitas frequentes ao ambulatério de hematologia.
Uma simples troca de bases nitrogenadas de tiamina por adenina no cdédon seis do
gene B leva a uma consideravel heterogeneidade clinica da doenga, quando da
formacao da hemoglobina S (Hb S) (TEWARI et al. 2015).

A maxima manifestacdo da doenga (anemia falciforme) da-se quando o
individuo é portador homozigoto da Hb S, enquanto que as manifestagdes clinicas
no individuo heterozigoto para a Hb S (trago falciforme) s6 existem frente a situagbes
de estresse que levem a hipoxia, acidose ou desidratagdo (MCGANN et al., 2011).

A polimerizagdo da Hb S desoxigenada, com a formacdo de eritrocitos
irreversivelmente falciformes (drepandcitos) leva a mecanismos vaso oclusivos,
sendo a base fisiopatolégica de todo o quadro clinico da doenga. Vaso - oclusdes da
microcirculagdo em diversos tecidos leva a quadros tipicos, tais como crises algicas,
ulceras de membros inferiores, sindrome toracica aguda, atrofia e sequestro
esplénico, imunossupressdo com risco de infecgbes de repeticdo, priaprismo,
necrose asséptica, acidente vascular encefalico, retinopatia e insuficiéncia renal
cronica (KATO et al., 2009).

Mesmo com a perfeita sapiéncia dos mecanismos fisiopatoldgicos e genéticos
que levam a ocorréncia da doenga falciforme, os cuidados clinicos para com os
pacientes portadores dessa afec¢ao tém sido principalmente de suporte, acido félico,
prevencao de infecgbes, com antibidtico profilatico e vacinagdo, hidratacéao,
analgésicos, antiagregante plaquetario, orientagcdo educacional, nutricional e
psicolégica, bem como internamento e transfusdes de sangue, quando necessario
(MCGANN et al., 2011) .
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E sabido que niveis elevados da hemoglobina fetal (Hb F) estdo intimamente
associados com um fendtipo menos grave da doenga. A descoberta da hidroxiuréia
(HDX) como fator provocador do aumento dos niveis de Hb F foi primeiramente
relatado em 1984, quando Platt e colegas demonstraram um aumento dramatico e
rapido na Hb F, com reticuldcitos sem toxicidade significativa na medula éssea. Essa
descoberta trouxe consideravel melhora clinica nos pacientes portadores da doenca,

tanto em adultos quanto em criangas (PLATTET et al. 1984).

2. PROBLEMATIZAGAO

Como todo paciente portador de doenca cronica, a doencga falciforme também
€ impactante no que concerne qualidade de vida (QV), tanto no que se refere a
limitagdes fisicas nas intercrises de vaso-oclusdo, como nos estados decorrentes de
agudizacao da doenga, quanto emocional.

E notério, portanto, que as alteragdes laboratoriais proporcionadas pelo inicio
da terapia com HDX em pacientes portadores da anemia falciforme tém papel
significativo na alteracdo do curso da doenga e, dessa forma, na diminuicdo dos
quadros de agudizagado da doenga, bem como melhora na qualidade de vida dos
pacientes, (DALE et al., 2011). Em decorréncia disso, o presente estudo levanta a
seguinte questao:

Como se encontra a QV dos pacientes atendidos no complexo
CAESE/Hospital Universitario Alcides Carneiro portadores de doenca falciforme apos

iniciarem o uso de hidroxiuréia?

3. HIPOTESE

HO: Houve melhora da qualidade de vida dos pacientes com doenga falciforme,
apo6s o uso da hidroxiuréia.

H1: Nao houve melhora da qualidade de vida dos pacientes com doenca
falciforme, apds o uso da hidroxiuréia.
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4. OBJETIVOS

4.1 GERAL
Avaliar a qualidade de vida dos pacientes portadores de doenca falciforme,

que fazem uso de hidroxiuréia.

4.2ESPECIFICOS
Analisar se o uso da hidroxiuréia trouxe menos eventos dolorosos, infecciosos
e internamentos, apos 12 meses de uso;
Observar a ocorréncia de toxicidade hepatica, renal ou hematolégica nesses
pacientes;

Observar a nao resposta esperada com o uso da hidroxiuréia.

5. REFERENCIAL TEORICO

Tendo em vista a grande miscigenagao oriunda das correntes migratérias
escravistas que vieram ao Brasil durante os tempos de colbnia de Portugal, a
doencga falciforme é a doenca genética hematolégica de maior prevaléncia na

populacao brasileira (DINIZ et al., 2005).

51ALTERACOES  MOLECULARES E  ESTRUTURAIS DA
HEMOGLOBINA S (HbS)

A doencga falciforme, em termos genéticos, caracteriza-se por uma mutagao
pontual no sexto codon do é€xon1 no DNA do cromossomo 11, o que leva a troca de
bases nitrogenadas, adenina em substituicdo da timina (GAT — GTT). Essa simples
troca de bases acarreta, portanto, a transcricdo do aminoacido valina em vez do
acido glutédmico, alterando a sequéncia normal de aminoacidos que compdem a
cadeia beta da hemoglobina(STEINBERG et al., 2012).

A hemoglobina mutante originaria € dita Hb S (letra S derivada da palavra
inglesa sickle, que em portugués é traduzido por foice). Esta possui uma forte

tendéncia a formacédo de polimeros em vigéncia de baixas concentragbes de
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oxigénio. Esta alteracdo conformacional € promovida pela perda de duas cargas
elétricas, proporcionada pela troca do acido glutamico pela valina na cadeia beta da
hemoglobina (STEINBERG et al., 2012).

5.2CINETICA DA FALCIZACAO

A polimerizagédo dessas hemoglobinas anormais ocorre pela interagdo do
aminoacido valina no receptor fenilalanina e leucina na molécula imediatamente
adjacente a préxima Hb S. Esse tipo de ligagdo possui tendéncia hidrofobica, o que
leva irremediavelmente a formacdo de polimeros compostos por 14 fibras de
desoxiemoglobinas. Tal processo € conhecido por nucleagdo; que segue
empilhamento em cadeia de mais fibras, criando estrutura polimérica tipica. Essa
polimerizagdo é fortemente estimulada em condigbes plasmaticas de baixas

concentragdes de oxigénio (Du, E et al., 2016).

5.3PROCESSO VASO-OCLUSIVO

Apesar da polimerizagao de hemoglobinas anormais em condi¢des de hipoxia
ser fundamental na fisiopatologia dos processos vaso-oclusivos, existem também
fatores que independem da polimerizagdo da Hb S, como a interacdo entre os
drepandcitos e o endotélio vascular. Fatores que elevem o tempo de transito no leito
microvascular facilitam tanto a polimerizagdo de hemoglobinas anormais como a
aderéncia dessas hemacias no endotélio vascular, com consequente dificuldade na
passagem desses drepanocitos atraves dos capilares sanguineos. Em adi¢ao, esses
pacientes possuem naturalmente uma leucocitose periférica com tendéncias a
processos infecciosos, pelo fato de recorrentes processos vaso-oclusivos. Estado
pro-inflamatoério € estabelecido com liberagao de citocinas, bem como recrutamento
de leucdcitos. A potencial interacdo desses leucécitos com as hemacias na
microcirculacdo pode levar a diminuicdo do fluxo sanguineo, com consequente
hipoxia e, por conseguinte, falcizagdo das mesmas e vaso — oclusdo na micro -
circulacdo (KAUL et al., 2009).
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5.4 PADROES DE HERANCA E FATORES MODULADORES DA
GRAVIDADE DA DOENCA FALCIFORME.

O gene que determina a formagdo anormal da hemoglobina beta é
encontrado em quatro a cinco haplotipos comuns, o que corrobora com o fato de
corresponderem as mesmas regides de origens (Oriente médio, Africa e
subcontinente indiano). Pacientes com o haplotipo Saudita — indiano possuem os
mais altos niveis de Hb F; aqueles com o haplotipo Benin possuem Hb F em niveis
intermediarios; enquanto que doentes portadores do haplotipo Bantu possuem os
mais baixos niveis de Hb F. Ha ainda a possibilidade de que um mesmo paciente
carregue consigo todos os haplotipos ao mesmo tempo com niveis variaveis de Hb F
(AKINSHEYE, et al ., 2011).

As associag¢des da Hb S com outras variantes de hemoglobinas (Hb D e Hb C)
e talassemias fazem parte de um conjunto de hemoglobinopatias denominadas de
Doenga Falciforme, entres as quais esta inclusa a anemia falciforme, onde o
individuo € homozigoto para a hemoglobina S (Hb SS). Os individuos portadores da
forma heterozigota (Hb AS) sdo pertencentes ao grupo dito com Trago Falciforme.
Estes pacientes ndo manifestam qualquer tipo de quadro da doenca, a menos que
sejam submetidos a condi¢gdes intensas de hipdxia tecidual; sendo a taxa de
mortalidade desses individuos praticamente igual ao da populacdo com hemoglobina
normal (Hb AA) (KATO et al., 2007).

Os diferentes gendtipos que abrangem as variantes da doenga falciforme
possuem graus diferentes de gravidade da doenca. Pacientes homozigotos para a
mutacao do gene da hemoglobina falciforme (Hb SS) possuem tipicamente o quadro
mais grave de anemia falciforme. Aqueles portadores do gene da hemoglobina
falciforme e talassemia (HbS/Beta-Talassemia, HbS/Beta+ Talassemia, HbS/Alfa-
Talassemia) possuem quadro intermediario, em termos de gravidade, da doenca.
Por fim, individuos que trazem consigo a hemoglobina SC (Hb SC) sao pertencentes
ao grupo de menor gravidade da doengca (DOMINGOS, 2002). A figura 1mostra os

principais diagndsticos diferenciais das doencas falciformes:
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Figura 1- Diagnosticos diferenciais das doencas falciformes

SNDROMES HEMOGLOBIMAS SHbAZ WEH HEMOLISE ECRISES
FALCIFORMES PRESENTES DE FALCIZACAD
Ho 55 5 F.A2 Mormal Normal Presene

HoSR tal 5 FA2 Almeniads Diminiiado Preseme
HbSE+ tal 5.F. A2, A(10-30%,) ALMEniada Camimuicho Freserie

Hib SiEl 5, F.A2 Meormial ou Deminuida Déminuido Presene
Hb &5 tal 5, F.AZ Mormal Mormal ou Diminuido Fresenie
Hb5C B FRCAZ Mormal Wormal Freserie
Hos0 5 FDAZ peonmial hormal Fresene
Hix 5/ PHHF 5 F.A2 Hormal mormal ALEFNiR
HhAS A (rmalor gue 80°%), Hormal Wormal Alpents

5 F.AZ

Fonte: Manual de diagndstico e tratamento de doengas falciformes, Agéncia Nacional de
Vigilancia Sanitaria, 2002, p. 22.

5.5DIAGNOSTICO LABORATORIAL

No Brasil, desde 2001, o Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN)
tornou possivel a triagem neonatal para todos os genétipos da doenca falciforme. O
método de escolha é por meio da focalizagao isoelétrica ou cromatografia liquida de
alta performance (HPLC), teste este que possui alta sensibilidade e especificidade.
Este teste é capaz de detectar a presenca da HbS. Uma vez que a crianca possua
qualquer gendtipo sugestivo de doencga falciforme detectado por meio da HPLC, o
teste deve ser repetido apds o sexto més de vida, a fim de se fazer a confirmagao do
perfil falciforme(FERRAZ; MURAO, 2007). Outros exames complementares podem
ser necessarios para o diagnéstico diferencial das diferentes formas da doencga tais
como a dosagem de Hb Az e Hb F, como também a realizagdo do estudo familiar.
Aqueles casos que apresentarem padrao inconclusivo ou duvidoso pela técnica de
escolha deveréao ser reavaliados por outro método, visando aumentar a sensibilidade
e especificidade. Os resultados falsos positivos, ou falsos negativos, obtidos em
analises de sangue de neonatos se devem geralmente a problemas de coleta, baixa
resolugcdo do processo eletroforético e erro técnico na interpretagcdao. A figura 2
compara os principais achados laboratoriais de cada hemoglobinopatia(MINISTERIO
DA SAUDE, 2012).
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FIGURA 2 — Diferenciacao laboratorial das hemoglobinopatias mais comuns
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Fonte:Doenca falciforme, Condutas Basicas para Tratamento, Ministério da Saude, 2012, p.
18.

5.6 HIDROXIUREIA

A descoberta de que niveis altos de Hb F em individuos portadores de anemia
falciforme e de B-talassemia tinham efeito protetor contra as manifestagdes clinicas
da doencga, levou esforcos quanto a busca de drogas que pudessem aumentar os
niveis dessa Hb F (AKINSHEYE et al, 2011).

A primeira experiéncia clinica com HDX para tratamento clinico da doencga
falciforme foi relatado ha quase 30 anos atras. Um estudo multicéntrico de
hidroxiuréia do tipo duplo-cego evidenciou significativa redugéo no tempo de eventos
dolorosos, além de menos episoédios de sindrome toracica aguda (STA), transfusdes
e internacdes (CHARACHE et al.,1995).

O mecanismo de agao pelo qual a HDX atua é por inibicdo da sintese do
acido desoxirribonucléico (DNA), ao agir como inibidor da ribonucleotideoredutase,
sem interferir na sintese do acido ribonucléico ou de proteinas. Portanto, este
farmaco torna-se capaz de suprimir a produgcdo dos precursores eritroides,
promovendo ciclagem mais rapida e favorecendo a manutengao de precursores mais
primitivos e de ciclagem mais lenta, quiescentes e contendo Hb F; além de reducéao

da leucocitose e reticulocitose. Com a diminuicdo dos percentuais de Hb S, tanto a
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hemolise cronica quanto a polimerizagdo dessas hemoglobinas anormais diminuem,
levando a reducéo dos processos vaso — oclusivos(MCGANN et al., 2011).

Ha evidéncias indiscutiveis de que a hidroxiuréia tem eficacia clinica e
laboratorial para todas as idades. Atualmente sdo inUmeras as evidéncias que
suportam a seguranca em longo prazo da hidroxiuréia e a capacidade da
hidroxiuréia para evitar danos cronicos a érgéos e reduzir a mortalidade (MCGANN
et al., 2011).

Segundo o Ministério da Saude (2016), deverao iniciar uso da HDX aqueles

pacientes que preencherem todos os critérios (tabela 1):

Tabela 1: Critérios de inclusao para uso de Hidroxiuréia:

1) Eletroforese de hemoglobina compativel com o diagndstico de
DF: Hb SS, SC, SD ou S-BetaTal.

2) ldade igual ou maior que dois anos (ou a partir de nove meses

em casos especiais).

3) Possibilidade de comparecer as revisdes periddicas

4) Beta HCG sérico negativo para mulheres em idade reprodutiva

5) Ter apresentado pelo menos uma das complicagdes abaixo nos
ultimos 12 meses:

5.1)Trés ou mais episdédios de crises vaso-oclusivas com necessidade
de atendimento médico;
5.2)Dois episddios de sindrome toracica aguda (definida como dor
toracica aguda com infiltrado pulmonar novo, febre de 37,5 o C ou
superior, taquipnéia, sibilos pulmonares ou tosse);
5.3)Um episddio de priaprismo grave ou priaprismo recorrente; necrose
isquémica Ossea; insuficiéncia renal,
5.4)Proteinuria de 24 h maior ouiguala 1 g;
5.5)Anemia grave e persistente (Hb menor que 6 g/dL em trés dosagens
no periodo de 3 meses);
5.6)Desidrogenase lactica (DHL) elevada duas vezes acima do normal
nas criangas ou adolescentes e acima de trés vezes do normal no
adulto;

5.7) Alteragdes no eco-dopplertranscraniano acima de 160 e até 200




21

cm/s;

5.8) Retinopatia proliferativa ou quaisquer outras situagbes em que haja

comprovacao de lesdo cronica de 6rgao (aos).

Fonte:Protocolo clinico e diretrizes terapéuticas da doenca falciforme, Ministério da Saude,
2016, p. 9.

5.7 MANIFESTACOES CLINICAS

Dois mecanismos fisiopatologicos explicam as manifestagdes clinicas da
doenga falciforme. A hemolise acentuada e a desregulagdo do metabolismo do éxido
nitrico (NO) (vasodilatador fisiolégico) explicam um aumento do processo de
vasoconstriccdo que leva a quadros de acidente vascular cerebral, hipertensao
pulmonar, priaprismo e ulcera de perna. Enquanto que o aumento da viscosidade
sanguinea provocado pelas hemacias falciformes, bem como a elevagcdo da
tendéncia as aderéncias dessas hemacias ao endotélio, explicam as manifestacbes
clinicas provenientes dos processos de vaso-oclusdo, tais como: crises dolorosas,
sindrome toracica aguda (STA) e osteonecrose(WEATHERALL et al., 2013).

Hipertensao pulmonar é o principal fator de risco para morte em curto prazo,
afetando cerca de 30 % dos pacientes, principalmente nos pacientes que ja sofreram
processo de auto-esplenectomia. Em grande associagdo com a hipertensao
pulmonar temos o priaprismo acometendo esses pacientes, em decorréncia da
desregulagédo do metabolismo do NO. Pacientes com historia de priaprismo possuem
cinco vezes mais chances de virem a desenvolver hipertensdo pulmonar. Ulceras de
perna podem ocorrer nesses pacientes em associagdo com a intensidade de
quadros de hemolise, parecendo nao haver relagao com a frequéncia de crises vaso-
oclusivas. Ainda nesses doentes, € observada uma maior incidéncia de acidente
vascular cerebral, em forte relacdo com a baixa diminuicdo nos niveis circulatorios
de hemoglobina (KATO, et al., 2007).

Entre as principais complicagées da doenca falciforme tem-se ainda a STA
relacionada ao processo patolégico de vaso-oclusdo. Aproximadamente 50 % dos
pacientes portadores dessa patologia terdo pelo menos um episddio desse
tipo,sendo a mortalidade nesse quadro quatro vezes maior em adultos que em
criancas (ALLAREDDY. V et al., 2014).
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A principal queixa de pacientes portadores de doenga falciforme sédo os
quadros algicos agudos. Dores de intensidade leve a grave podem acometer esses
pacientes, levando a internagdes frequentes, podendo haver a necessidade de se

langar mao de analgésicos opidides (BALLAS, S. et al., 2010).

5.8 ACONSELHAMENTO GENETICO

Por ser uma doenga de cunho genético e hereditario, o aconselhamento
genético é de fundamental importédncia no contexto de um casal em que ambos
possuam trago falcémico. E notdrio que para a populagéo leiga é dificil de entender
como um casal saudavel péde ter um filho com uma doencga de cunho genético. O
aconselhamento genético vem como chave para a orientagdo desses casais sobre a
tomada de decisdo quanto a reprodugédo, além de tentar ajudar em outros contextos

da doenga, como sofrimento, tratamento e prognéstico(GUIMARAES et al., 2010).

5.9 QUALIDADE DE VIDA

QV tem sido uma preocupacdo constante para o ser humano, que constitui
um compromisso pessoal em busca de uma vida saudavel. A qualidade de vida boa
ou excelente é aquela que oferece um minimo de condi¢gdes para que os individuos
possam desenvolver o maximo de suas potencialidades como, por exemplo: viver,
sentir, amar, trabalhar, produzir bens ou servicos, ou apenas existir. Mas, por outro
lado, algumas pessoas associam a QV como um fator de saude. Nesse sentido,
saude resulta em condi¢des de vida bioldgica, social e cultural (SANTOS et al.,2002).

O termo QV abrange muitos significados, que reflete em conhecimentos,
experiéncias e valores de individuos e coletividades que a ele se reportam em
variadas épocas, espacos e historias diferentes, sendo, portanto, uma construgao
social com a marca da relatividade cultural. Pode-se sugerir que qualidade de vida
seja definida em termos da distancia entre expectativas individuais e a realidade,
sendo que quanto menor a distancia, melhor (MINAYO, 2000).

Segundo Carneiro (2007) o reconhecimento de que a QV €& de um tema
importante para a promoc¢ao da saude fisica, mental e para o bem-estar social das
pessoas, tem feito com que o Grupo de Qualidade de Vida da Organizagdo Mundial

de Saude se entusiasme a realizar estudos envolvendo esse tema. A QV foi definida
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por esse grupo como “a percepg¢ao que o individuo tem sobre a sua posi¢cao na vida,
no contexto da cultura e sistema de valores nos quais ele vive e em relacdo aos seus
objetivos, expectativas, padrdes e preocupagdes”. Qualidade de vida relacionada a
saude (QVRS) e estado subjetivo de saude sao conceitos afins, centrados na
avaliacdo subjetiva do paciente, mas necessariamente ligados ao impacto do estado
de saude sobre a capacidade do individuo viver plenamente. Entretanto QV é mais
geral e inclui uma variedade potencial maior de condicbes que podem afetar a
percepcao do individuo, seus sentimentos e comportamentos relacionados com seu
funcionamento diario, incluindo, mas nao se limitando, a sua condi¢do de saude e as

intervengdes médicas.
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6 METODOLOGIA

O presente estudo obteve Certificado de Apresentacdo para Apreciacdo Etica
(CAAE); aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa do Hospital Universitario Alcides
Carneiro (HUAC). A pesquisa foi realizada no HUAC (Rua Carlos Chagas s/n, Sao
José, CEP 58.107 -670, Campina Grande, Paraiba); tendo sido solicitado aos
participantes que assinassem um termo de consentimento livre e esclarecido,

concordando com termos propostos para a pesquisa (ANEXO A).

Foi realizado um estudo do tipo descritivo transversal, sem intervencao no
problema, a fim de analisar a qualidade de vida de uma amostra de 10 pacientes
com idade igual ou superior a 18 anos, portadores de doenga falciforme e que
faziam uso, ha pelo menos 12 meses, de hidroxiuréia. A coleta da amostra foi
realizada no Hospital Universitario Alcides Carneiro (HUAC), quando do retorno
desses pacientes ao ambulatério de hematologia ou quando em internagdes
realizadas nesse hospital.Foram incluidos os pacientes portadores de doenca
falciforme de ambos os sexos, com faixa etaria igual ou superior a 18 anos de idade
€ que aceitaram participar da pesquisa, assinando o termo de consentimento livre e
esclarecido. Como critério de exclusao, levou — se em conta aqueles pacientes que
nao aceitaram participar da pesquisa ou que nao possuiam capacidade cognitiva
para responder ao questionario, além dos que nao possuiam exames laboratoriais

comparativos antes e depois do tratamento com HDX.

A coleta de dados ocorreu no periodo entre 01/11/2016 a 31/01/2017. Como
instrumentos de avaliacdo da qualidade de vida desses pacientes foram utilizados o
questionario Whoqol-bref (ANEXO B) e Instrumento Adicional de Avaliacdo da
Qualidade de Vida(ANEXO C)para avaliagédo da doenca falciforme, dando enfoque a
eventos de crise algica, processos infecciosos, frequéncia de internagdes
hospitalares e necessidade de aumento ou diminuicdo da dose de hidroxiuréia.
Através da analise de prontuarios dos pacientes participantes, avaliou - se
parametros laboratoriais, tais como hemograma, leucograma, plaquetas, reticuldcitos,
enzimas hepaticas, bilirrubinas totais e fragbes, uréia e creatinina; buscando

possiveis ocorréncias de toxicidade — fossem elas hematoldgicas, renais ou
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hepaticas — mediante a introdugdo da hidroxiuréia como tratamento desses

pacientes.

A necessidade de ferramentas de avaliacdo que demandem pouco tempo
para seu preenchimento, mas com caracteristicas psicométricas satisfatorias, fez
com que o Grupo de Qualidade de Vida da OMS desenvolvesse uma versao
abreviada do WHOQOL-100, o WHOQOL-bref.

O questionario WHOQOL-BREF é constituido de 26 perguntas tendo
comobase a vida do participante nas duas ultimas semanas (sendo as perguntas de
namero um e dois sobre a qualidade de vida geral).As outras 24 perguntas
representam 24 facetas as quais compdem 4 dominios que séo: fisico, psicoldgico,
relacdes sociais e meio ambiente.As respostas seguem uma escala de Likert (de um
a cinco, quanto maior a pontuacdao melhor a qualidade de vida; exceto por trés
facetas cujas as escalas de respostas sdo invertidas).Em cada pergunta avaliam —se
pontos pertinentes ao respectivo dominio em questdo. O dominio fisico é
representado pelas questdes 3, 4, 10, 15, 16, 17 e 18; o psicoldgico € representado
pelas questdes 5, 6, 7, 11, 19 e 26; o social é representado pelas questdes 20, 21 e
22; e o dominio ambiental € representado pelas questdes 8, 9, 12, 13, 14, 23, 24 e
25.0s dominios e suas respectivas facetas sdo os que se seguem ( grafou-se em

italico e sublinhadas as facetas cujas as escalas de respostas sao invertidas):

Dominios e facetas do WHOQOL-bref

Dominio | - Dominio fisico

e Dor e desconforto

« Energia e fadiga

e Sono e repouso

« Mobilidade

« Atividades da vida cotidiana

o Dependéncia de medicacdo ou de tratamentos

o Capacidade de trabalho
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Dominio Il - Dominio psicolégico

o Sentimentos positivos

e Pensar, aprender, memoria e concentragao
o Auto-estima

« Imagem corporal e aparéncia

o Sentimentos negativos

« Espiritualidade/religiao/crengas pessoais

Dominio Ill - Relag6es sociais

o Relagdes pessoais
e Suporte (Apoio) social

o Atividade sexual
Dominio IV - Meio ambiente

e Segurancga fisica e protecao

« Ambiente no lar

e Recursos financeiros

o Cuidados de saude e sociais: disponibilidade e qualidade

o Oportunidades de adquirir novas informacdes e habilidades
« Participacao em oportunidades de recreagao/lazer

« Ambiente fisico: (poluicdo/ruido/transito/clima)

e Transporte

Como forma adicional ao questionario Whoqol-bref, na analise da QV dos
participantes da pesquisa criou-se, pela equipe de pesquisa, um Instrumento
Adicional de Avaliagdo da Qualidade de Vida com cinco perguntas especificas
voltadas para as principais situagdes clinicas que pudessem, de forma objetiva, estar
mais relacionadas ao comprometimento da QV dos participantes. Diante da
auséncia de um grupo controle que fornecesse dados da QV de vida antes do uso
da HDX, as perguntas feitas aos participantes foram direcionadas para comparar o
antes e depois do uso de HDX. Nas trés primeiras perguntas foram questionados se
houve menor ou maior frequéncia, respectivamente, das ocorréncias de crises

dolorosas, infecciosas e internamentos. Nas duas ultimas perguntas, os participantes



27

foram questionados - com respostas do tipo “sim” ou “ ndo” - quanto a necessidade
do aumento, se ndo houvesse resposta a medicagao, ou diminuicdo da dosagem da

HDX, se ocorresse toxicidade da mesma.

6.5ANALISE DE DADOS

Os dados foram inseridos em uma planilha eletronica (Excel 2010) e
transportados para andlise estatistica no programa SPSS para Windows
(StatisticalPackage for the Social Sciences) versao 20.0.

Foram utilizadas técnicas de estatistica descritiva com medidas de frequéncia
para variaveis categoricas, média, desvio padrédo, valores minimos e maximos para
variaveis numéricas. Na analise inferencial foi utilizado o teste de Shapiro Wilkse o
testeTStudent para amostras pareadas. Foi considerado um nivel de significancia
de 95%(p< 0,05).

A analise quantitativa do questionario Whoqol-bref foi procedida por meio de

formulagées matematicas padrbes do proprio formulario, que seguem:

1) Foi verificado se todas as 26 questdes foram preenchidas com valores
entre um e cinco.

2) Inverteram-se todas as questbes cuja escala de respostas eram
invertidas.

3) Os escores dos dominios foram calculados através da soma dos
escores da média das “n” questdes que compdem cada dominio.

4) Nos dominios compostos por até sete questbes, estes foram
calculados somente se o numero de facetas nao calculadas néao foi
igual ou superior a dois. Nos dominios compostos por mais de sete
questodes, estes foram calculados somente se o numero de facetas nao
calculadas néo foi igual ou superior a trés. O resultado foi multiplicado
por quatro, sendo representado em uma escala de 4 a 20.

5) Os escores dos dominios sao convertidos para uma escala de 0 a 100.

6) Os respondentes que deixaram de preencher ou preencheram
incorretamente mais do que seis questdes (80% do total de questdes

do instrumento) foram excluidos da amostra.
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Apos avaliagdo desses parametros, foi realizada a analise descritiva dos
dados com calculos de média e desvio padréo, coeficiente de variagédo, valor minimo,
valor maximo e amplitude de cada dominio. Os resultados foram expostos em

graficos e quadros.

Como a pontuagao da qualidade de vida,levando-se em consideragao apenas
0 questionario whoqol — bref, segue uma escala de 0 a 100; estipulou — se um valor
de corte de 50 — devido a inexisténcia de um grupo controle - como parametro para
avaliar umaboa ou ruim qualidade de vida.Pontuando-se menos que 50, considerou-
se uma qualidade de vida pior e pontuando-se mais que 50 considerou —se uma

qualidade de melhor.
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7 RESULTADOS

Um numero de 10 pacientes, com diagndstico prévio de doenca falciforme, foi
incluido nessa pesquisa; dos quais 70% (n=7) do sexo feminino e 30% (n=3) do
sexo masculino com idade média de 29,2+6,23, variando entre 18 a 35 anos.
Nenhum paciente do espago amostral foi excluido, pois todos atenderam aos
critérios de inclusdo. Da totalidade de pacientes, tréstiveram tanto o questionario
Whoqol-bref quanto o questionario adicional respondido quando do retorno a
consulta no ambulatério de hematologia; enquanto que 7 pacientes responderam
aos respectivos questionarios quando em situacdes de internamento no referido
hospital da pesquisa (HUAC).

O tempo de utilizagdo da HDX entre os participantes da pesquisavariou de 3 a
13 anos com média de 8,3+2,54 anos.

Com relagao ainternacéo hospitalar, variou de 3 a 25 episddios com média de
11,10+6,35. A causa mais frequente das internagdes foi por crise algica,
representando 62,22% dos motivos; seguido por sindrome toracica aguda (STA),
representando 26,67% das causas. Todas as outras causas juntas representaram

11,11% dos motivos de internacao tabela 2.

Tabela 2: Frequéncia dos motivos de internac&do hospitalar entre os participantes da

pesquisa(Campina Grande, 2017)

Motivo da internacao N %

Crise algica 56 62,22%
Sindrome toracica aguda 24 26,67%
Outras causas 10 11,11%

Fonte: Protocolo de pesquisa
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A média do numero de dias de internacdes entre os participantes da pesquisa
antes do uso da HDX variou de 1 a 13 dias com média de 5,80+3,29. Apds o uso da
HDX avariacao foi de 1 a 12 dias com média de 5,30+3,80 (Figura 3). Nao foram
encontradas diferengas estatisticamente significativas entre os grupos (p-valor =
0,634).

Figura 3 - Comparagdo da média do tempo de internagéo hospitalar antes e apds o
uso da hidroxiuréia entre os participantes da pesquisa.
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Fonte: Protocolo de pesquisa.

A média dos niveis de hemoglobina dos participantes da pesquisa antes do
uso da HDX foi de 8,90+1,46. Apds o uso de pelo menos 12 meses de HDX, a média
dos niveis de hemoglobinapassou a ser9,56+1,37(tabela 3).Ao se realizar o Teste T
Student, foram encontradas diferencas estatisticamente significativas entre os
grupos (p-valor = 0,043).

A média dos niveis de reticuldcitos dos participantes da pesquisa antes do
uso de HDX foi de 4,06+3,00. Ap6s o uso de pelo menos 12 meses de HDX, a média
dos niveis de reticuldcitos passou a ser 2,64+2,65 (tabela 3). Ao se realizar o Teste
T Student, foram encontradas diferencas estatisticamente significativas entre os
grupos (p-valor = 0,014).

A média dos niveis de Alanina aminotransferase (ALT) dos participantes da
pesquisa antes do uso de HDX foi de 29,77+14,32. Apds o0 uso de pelo menos 12
meses de HDX, a média dos niveis de ALT passou a ser 33,46+£14,88 (tabela 3). Ao
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se realizar o Teste T Student, foram encontradas diferencas estatisticamente
significativas entre os grupos (p-valor = 0,008).

A média dos niveis de fosfatase alcalina (FAL) dos participantes da pesquisa
antes do uso de HDX foi de 238,50£123,74. Apds o uso de pelo menos 12 meses de
HDX, a média dos niveis de fosfatase alcalina passou a ser 313,5£163,34 (tabela
3).Ao se realizar o Teste T Student, foram encontradas diferencas estatisticamente
significativas entre os grupos (p-valor = 0,001).

Os parametros de hematécrito (Hmtc), volume corpuscular médio (VCM),
leucécitos, plaquetas, bilirrubinas totais e fragcdes, aspartatoaminotransferase (Ast) e
gama glutamiltransferase (GGT) n&o obtiveram diferencas estatisticamente

significativas entre o antes e depois do uso da HDX (p-valor > 0,05)(tabela 3).

Tabela 3 — Valores comparativos dos exames laboratoriais antes e apds o uso da

hidroxiuréia.
Marcador Antes HDX Apo6s HDX p—valor
Média = DP Mé¢dia = DP
Hb 8,90+1,46 9,56+1,37 0,043*
Hmtc 26,69+4,56 27,85+3,52 0,236
VCM 90,17+12,99 91,46+33,50 0,885
Leucécitos 4918,95+1555,5 3037,054+960,4 0,071
Plaquetas 198551+£62787 20056663424 0,248
Reticuldcitos 4,06+3,00 2,64+2,05 0,014*
Bilirrubina Total 2,12+0,79 2,45+1,56 0,852
Bilirrubina Indireta 1,34+0,70 1,39+0,59 0,934
Bilirrubina Direta 0,75+0,31 0,93+0,70 0,732
ALT 29,77+14,32 33,46+14,88 0,008*
AST 29,83+9,47 36,91+15,78 0,250
FAL 238,50+123,74 313,5+163,34 <0,001*
GGT 157,2+114,6 111£78,02 0,827

HDX = hidroxiuréia.
* diferenca estatisticamente significativa. Teste T Student (p< 0,05).
Fonte: Protocolo de pesquisa
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Na analise dos escores dos dominios, levando-se em consideragao a média,

os valores de escala variam de um valor minimo (0) a um valor maximo (100). O

escore do dominio Fisico apresentou o menor valor: 42,50 (DP 13,39); seguido do

dominio Meio Ambiente: 47,81 (DP 11,88). O dominio Relagdes Sociais obteve
omaior escore: 75,83 (DP 18,61); seguido do dominio Psicolégico: 63,33 (DP 19,81).

O escore total da QV foi de 54,23, representando um valor acima da média (50,00)

para a QV (tabela 4).

Tabela 4-Escores dos dominiose escore total do instrumento de qualidade de vida
Whoqol-bref (Campina Grande, 2017)

. , VALOR VALOR
DOMINIO MEDIA+DP| MEDIANA MINIMO MAXIMO
Fisico 42,50+13,39 39,29 14,29 75
Psicologico 63,33+£19,81 64,58 29,17 91,67
Relagdes Sociais 75,83+18,61 83,33 41,67 100
Meio Ambiente 47,81+11,88 48,44 28,13 65,63
Escore total 54,23+13,26 51,92 36,54 75,96

Fonte: Protocolo de pesquisa
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No calculo dos escores de cada faceta, as facetas que representam o dominio
Fisico e 0 Meio Ambiente receberam as menores pontuagdes, corroborando com os
dados da tabela 4; enquanto que os escores das facetas que representam o
dominio Relagdes Sociais apresentaram as maiores pontuagdes. O escore da faceta
que nao esta inclusa em nenhum dos quatro dominios (Auto-avaliagado da qualidade
de vida) foi de 61,25(figura 4).

Figura 4 - Escores das facetas do instrumento de qualidade de vida Whoqol-
bref(Campina Grande, 2017)
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Fonte: Protocolo de pesquisa
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Considerando-se cada dominio separadamente, no dominio fisico, a faceta
que apresentou o menor escore (30,0) foi o quesito Dor e Desconforto; enquanto

que a faceta de maior escore (67,5) foi 0 quesito Mobilidade (figura 5).

Figura 5 - Escores das facetas do dominio fisico do instrumento de qualidade de
vida Whoqol-bref(Campina Grande, 2017)

Capacidade de trabalho 40
Dependéncia .5
Atividades da vida cotidiana 47.5
Mobilidade 67.5
Sono/Repouso 40
Energia/Fadiga 40
Dor/desconforto 30
(I) 2IO 4I0 60 80 100

Fonte: Protocolo de pesquisa

Na analise das facetas que representaram o dominio psicolégico, aquela que
apresentou menor escore (57,5) foi o quesito“Pensar, Aprender, Memoria e
Concentragao”. A faceta que apresentou maior escore (70,0) foi o quesito “Auto-
estima” (Figura 6).

Figura 6 - Escores das facetas do dominio psicoldgico do instrumento de qualidade
de vida Whoqol-bref(Campina Grande, 2017)

Espiritualidade/Religido/Crencas 57.5

Sentimentos negativos 62,5
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Auto-estima 70
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Fonte: Protocolo de pesquisa
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No calculo dos escores das facetas que representam o dominio Relagdes
Sociais, omenor escore (67,5) foi obtido pelo quesito “Atividade Sexual”’; enquanto
que os quesitos “Relacdes Pessoais” e “Suporte e Apoio social” apresentaram, de
forma empatada, os maiores escores (80,0) (figura 7).

Figura 7-Escores das facetas do dominio Relagbes Sociais do instrumento de
qualidade de vida Whoqol-bref(Campina Grande, 2017)

Atividade sexual 67.5
Suporte /Apoio social 80
Relagbes pessoais 80
T T T T T
0 20 40 60 80 100

Fonte: Protocolo de pesquisa

Com relacdo ao calculo das facetas que determinam o dominio meio
ambiente, as facetas “Cuidado de saude” e “Recursos financeiros”, de forma
empatada,obtiveram os menores escores (35,0); enquanto que “Ambiente no lar’
obteve o maior escore (70,0) (figura 8).

Figura 8-Escores das facetas do dominio Meio Ambiente do instrumento de
qualidade de vida Whoqol-bref(Campina Grande, 2017).
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Fonte: Protocolo de Pesquisa



36

Na analise do impacto do uso da hidroxiuréia sobre episddios de dor, crises
infecciosas e internagdes hospitalares, por meio do Instrumento Adicional de
Avaliacao da Qualidade de Vida, todos os participantes (n=10) referiram que esses
episddios tornaram-se menos frequentes apdés o uso da hidroxiuréia. Um
participante, representando 10% da amostra,referiu a necessidade de diminuicido ou
suspensdo da dose por alteragdo nos exames, e trés participantes,
representando30% da amostra, referiram necessidade de aumento até a dose

maxima, por nao apresentar resposta satisfatéria em niveis inferiores da medicacao.
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8 DISCUSSAO

A qualidade de vida de pacientes portadores de doenga falciforme € inferior a
populagdo geral, tendo em vista, principalmente, as complicagdes crbnicas e a
necessidade de frequentes internacdes, seja por processos infecciosos, seja
porquadros algicos agudos. No presente estudo, a média de uso da hidroxiuréia
(HDX) entre os participantes da pesquisa foi de 8,3 anos.Considerando, portanto, o
uso crénico da medicacdo supracitada, foi possivel avaliar se existiram efeitos
benéficos, ou mesmo adversos, do uso crénico da hidroxiuréia.

Levando-se em consideracdo o numero de internacdes, um participante
apresentou numero de internagdes muito maior que a média do espaco amostral, o
que possivelmente elevou a média para mais. Tal situacdo levou a diferengas
estatisticamente nao significativas, ao comparar o numero de internagées antes e
apo6s o uso de HDX. Quando, no entanto, interrogados a cerca da possivel
diminuicdo da frequéncia de internacbes, apés o uso de HDX, por meio do
Instrumento Adicional de Avaliagdo da Qualidade de Vida, todos os participantes
(n=10) corroboraram com a hipotese de diminuicdo das internacbes hospitalares,
confrontando os dados estatisticos da analise de prontuario.

Em estudo semelhante a este, Keikhaeiet al.(2015) avaliou 48 pacientes em
uso de hidroxiuréia por um ano, sendo que tal medicagcdo se mostrou eficaz na
diminuigdo das taxas de hospitalizagdo, bem como no aumento dos niveis de
hemoglobina.

Ainda com relacéo as internacdes, o maior motivo de hospitalizacéo foi devido
a Crise Algica, seguida de Sindrome Toracica Aguda. Essa estatistica se apresenta
em acordo com a literatura. Por exemplo, em um estudo, de 179 casos clinicos,
realizado por Francgois Lionnetet al.(2012), na Franga, os numeros da prevaléncia
para crises algicas, sindrome toracica aguda e priaprismo foram, respectivamente,
36%, 20% e 20%. Carlton Dampieret al.(2014), em um estudo observacional
longitudinal, nos Estados Unidos, avaliou a dor em criangas, sendo que a causa
mais comum de hospitalizagéo foi febre (61%), seguida por crise algica (18%) e por
sindrome toracica aguda (11,7%). Por fim, Monique Morgado e Suely Rozenfeld
(2005), apos pesquisa de dados do Sistema de Internagdes Hospitalares do SUS,

em uma populacado estudada da Bahia, Rio de Janeiro e Sdo Paulo, chegaram a
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conclusdo que a causa mais frequente de internacdes foi a crise algica, sem
descrever, no entanto, outras causas.

Segundo, Perronneet al.(2002), a principal complicagcdo das crises vaso-
oclusivas € a STA. Em nosso estudo, mais de 50% dos participantes nao pertenciam
a mesma cidade a qual se encontra o hospital onde foram coletados os dados. A
provavel explicacdo para a grande ocorréncia de STA em nosso trabalho, portanto,
baseia-se na dificuldade de locomogao, bem como baixos recursos financeiros para
transporte desses pacientes ao referido hospital, muitas vezes chegando ao mesmo
ja com complicagdes clinicas da STA. Tal explicagdo corrobora com os achados
estatisticos na avaliagdo do dominio Meio Ambiente, ao analisar os dados do
questionario Whoqol-bref, pois entre os menores escores ocorreram as facetas
“ Transporte” (45,00) , “Recursos Financeiro” (35,00) e “Cuidados em saude” (35,00).

Com relagdo aos parametros laboratoriais, apds realizacdo do Teste T
Student, o aumento dos niveis de Hb apdés o uso de hidroxiuréia mostrou-se
significativo estatisticamente (p=0,043), bem como os niveis de reticuldcitos, ALT e
FAL (p=0,014, p=0,008 e p=0,001, respectivamente), enquanto que os outros
padroes avaliados e descritos na tabela 3, ndo foram estatisticamente significativos
(p > 0,05).

Verificou-se que o uso cronico da hidroxiuréia foi capaz de diminuir o quadro
de anemia, bem como ndo mostrou estado de mielotoxicidade, ao nédo reduzir os
niveis de hemoglobina, plaquetas e leucocitos. Também houve melhora dos niveis
de reticulécitos, indicando menos hemolise, ou seja, menos crises de falcizagdo. O
estudo de Arai et al.(2011), feito na Universidade Federal do Parana, corrobora com
essa afirmagdo quando, ao estudar duas populagdes diferentes (doentes com
anemia falciforme e doentes com hemoglobinopatia SC), demonstra que ao
intensificar o perfil reticulocitario desses pacientes, os mesmos estdao entrando em
processo de falcizacao.

Quanto aos marcadores de possivel lesdo hepatica apdés o uso crénico de
HDX, foram avaliados com relacdo a dosagem de ALT, AST, FAL, GGT
ebilirrubinatotal e fracbes. Apenas ALT e FAL tiveram aumento estatisticamente
significativo, enquanto que os outros marcadores ndo se elevaram significativamente.
Portanto, ndo houve toxicidade hepatica entre os participantes.Da mesma forma,

FERSTER, Alina et al.(2010), em estudo com 93 pacientes com doenca falciforme,
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em uso médio de 3,5 anos de hidroxiuréia, ndo constatou toxicidade ao uso crénico
da medicacao.

Ao aplicar-se o questionario Whoqol-bref, levando-se em conta as duas
ultimas semanas de vida do participante, verificou-se que o dominio fisico
apresentou o pior parametro, pontuando 42,50, em uma escala de zero a 100, sendo
a faceta que corresponde a “Dor e Desconforto” a de menor pontuacao (30,00).
Confrontando esses dados com os resultados de aplicacdo dolnstrumento Adicional
de Avaliacdo da Qualidade de Vida, onde os pacientes foram questionados sobre
parametros especificos apés o uso da hidroxiuréia, todos os participantes (n=10)
referiram diminuicdo das crises dolorosas e processos infecciosos. Infere-se que,
apesar do uso cronico da hidroxiuréia influenciar significativamente na diminuicao
das crises algicas, processos infecciosos € numero de hospitalizagdes, o parametro
fisico, principalmente dor e desconforto, ainda compromete a QV dos portadores de
doenga falciforme. Badawy ET al.(2017), ao avaliar a QV de 34 pacientes portadores
de doenca falciforme apds o uso de pelo menos seis meses de hidroxiuréia, verificou
que os pacientes com maior aderéncia ao tratamento com a referida medicacao
mostraram melhores parametros de QV. Isso corrobora com os resultados do
questionario Instrumento Adicional de Avaliagcao da Qualidade de Vida.

O dominio Relagdes Sociais, ao considerar trés facetas (Atividade Sexual,
Suporte/Apoio social e Relagdes Pessoais), apresentou a maior pontuagao (75,83),
tendo os quesitos Suporte/Apoio Social e Relagbes Pessoais apresentado, de forma
empatada, apresentado as maiores pontuagdes (80,00).Apesar da estigmatizacéo da
doenca relatada por diversas literaturas, essa vem diminuindo ao se conhecer cada
vez mais a doenca, tanto pelo paciente quanto pela populagdo em geral, melhorando,
portanto, o convivio dos doentes falciformes com a sociedade. Rosario Ferraz
Robertiet al.(2010), ao realizar estudo semelhante aplicando o Whoqol-bref em
pacientes portadores de doenca falciforme, também evidenciou maior escore para o

dominio Relagdes Sociais (69,86) em relagdo aos outros dominios.
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9 CONCLUSAO

Neste estudo, houve maior nimero de internacdes por Crise Algicaem relagéo
aSindrome Toracica Aguda, o que esta em acordo com a literatura.

O dominio fisico, especialmente a faceta “Dor e desconforto”, apresentoua
menor média, com consequente comprometimento da QV. Enquanto que a melhor
média ficou com o dominio “Relagbes Sociais”, especialmente as facetas
“Suporte/Apoio social” e “Relagdes Pessoais”.

Apds o uso de, pelo menos, 12 meses da hidroxiuréia, os participantes da
pesquisa referiram melhora geral da QV. Esse dado € confirmado pelos resultados
do questionario Instrumento Adicional de Avaliagao da Qualidade de Vida.

Como sao pacientes em uso crbnico da hidroxiuréia, avaliar a toxicidade
decorrente da medicagao,faz-se necessario. Apenas um paciente relatou
necessidade de diminuicdo da dosagem de HDX, por alteragdo de exames
laboratoriais.

Os niveis de hemoglobina, apds o uso da hidroxiuréia, aumentaram de maneira
significativa. Com menores niveis de anemia, portanto, ha melhora da QV.
Percebeu-se também, reducao dos niveis de reticuldcitos, apds o uso da medicacéo,
0 que demonstra menos processos de falcizacao e, portanto, melhora da QV.

Uma limitagdo do presente estudo foi o numero reduzido de participantes que
compuseram a amostra, sendo necessarios, portanto, novos estudos com maior
numero de pacientes bem como de um grupo controle para melhor avaliagédo da QV.
Outra dificuldade refere - se ao tipo de questionario avaliado. Foi utilizado o Whoqol-
bref como questionario genérico e um segundo questionario ndo validado na
tentativa de estimar melhor esse quesito em pacientes com doenca falciforme. E
preciso, portanto, criar instrumentos mais especificos para melhor avaliagdo da QV
desses pacientes. Por fim, o presente estudo enfrentou dificuldades também na
coleta de dados em prontuario; a escassez de exames laboratoriais que
demonstrassem parametros para avaliagao da funcéo renal — de grande importancia
na avaliagao de pacientes em uso crénico de HDX — tornou impraticavel a analise da
ocorréncia de possivel toxicidade renal ao uso crénico da mesma.Ha que se criar um
ambiente mais académico no intuito de relatar com mais clareza os sinais e sintomas

e anotar os dados laboratoriais de cada paciente.
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TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
UNIVERSIDADE FEDERAL DE CAMPINA GRANDE
CURSO DE GRADUAGAO EM MEDICINA
TRABALHO DE CONCLUSAO DE CURSO - TCC

TERMO DE CONSETIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Titulo da Pesquisa: QUALIDADE DE VIDA DOS PACIENTES COM DOENCA
FALCIFORME, APOS USO DE HIDROXIUREIA.

Pesquisador Responsavel: Prof°Ms. Geraldo Luis dos Santos

Pesquisadores Académicos: Renan Carnauba Teles e Shallon Wilder Gomes Freitas

Prezado (a) Senhor (a),

Somos pesquisadores da Universidade Federal de Campina Grande e
estamos desenvolvendo uma pesquisa sobre “Analise da qualidade de vida dos
pacientes atendidos no Hospital Universitario Alcides Carneiro com doencga
falciforme apods o inicio do uso de hidroxiuréia.”

Os objetivos do estudo sao: avaliar a qualidade de vida dos pacientes
portadores de doenca falciforme que fazem uso de hidroxiuréia,bem como, analisar
se O uso da hidroxiuréia trouxe menos eventos dolorosos, infecciosos e
internamentos, apds 12 meses de uso; Observar a ocorréncia de toxicidade hepatica,
renal ou hematoldgica nesses pacientes; Observar a nao resposta esperada, com o
uso da hidroxiuréia.

Solicitamos a sua colaboragao para responder o questionario e relatar dados
da sintomatologia apresentada, como também sua autorizagdo para apresentar os
resultados deste estudo em eventos da area de saude e publicar em revista
cientifica. Informamos que, também iremos coletar dados de resultados de exames
laboratoriais do seu prontuario, com a devida autorizacédo da direcéo da instituicao,

Rubrica:

com o qual os senhores / senhoras sdo acompanhados periodicamente.
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Esclarecemos que sua participagdo no estudo € voluntaria e, portanto, o(a)
senhor(a) ndo é obrigado(a) a fornecer as informagdes e/ou colaborar com as
atividades solicitadas pelo Pesquisador(a). Caso decida nao participar do estudo, ou
resolver a qualquer momento desistir do mesmo, n&o sofrera nenhum dano.

Os pesquisadores estardo a sua disposicao para qualquer esclarecimento que
considere necessario em qualquer etapa da pesquisa.

Esta pesquisa segue a Resolugdo n°. 466/12, do Conselho Nacional De
Saude (CNS)/Comissdo Nacional de Etica em Pesquisa (CONEP), que regulamenta
as pesquisas envolvendo seres humanos. Ao participar da pesquisa, vocé aceitara a
publicagdo e divulgacdo dos resultados, sendo garantido o anonimato nos veiculos
cientificos e/ou de divulgagéo (jornais, revistas, congressos, dentre outros), que os
(as) pesquisadores (as) acharem convenientes. Esperamos contar com seu apoio, e
desde ja agradecemos sua colaboragao.

Contato com o Pesquisador (a) Responsavel: Caso necessite de maiores
informagdes sobre o presente estudo, favor ligar para o pesquisador responsavel:

Geraldo Luis dos Santos, enderego: ruaCarlos Chagas, S/N, Bairro Sdo Jose,
Campina Grande. CEP: 58 107 670. Fone: 99982-1499. Email:

geraldoluism@hotmail.com

Contato do Comité de Etica Local: Endereco: Ladeira Sdo Francisco, n° 16,
Centro — Campus Il, Jodo Pessoa/PB. CEP: 58.010-630. Fone: (83) 3044-0412.
Email: comitedeetica@cienciasmedicas.com.br

Sera realizada a aplicagdo de um questionario sobre qualidade de vida,
Questionario Whoquol — bref, com questdes diretas e de facil resolucido, antes de
comegar a responder sera feita a explicagdo dos questionamentos de cada pergunta.
Bem como um questionario investigatério sobre a resposta clinica dos pacientes,
apos o uso de hidroxiuréia. Quero alerta-lo que toda pesquisa envolvendo seres
humanos podera apresentar riscos, sendo esses de carater psicoldgico ou ético das
pessoas e familias envolvidas no estudo, porém, qualquer transtorno que vier a
acontecer, 0s responsaveis da pesquisa disponibilizardo atendimento ou
encaminhamento. Informamos que sua contribuicdo trara grande beneficio para a
orientacdo e conclusao deste recurso terapéutico,
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eque sera usado como suporte para outros pacientes e tomada de decisao
em casos semelhantes. E, que a pesquisa sera realizada em ambiente fechado,
climatizado, individualizado e seguro. A participagdo nesta pesquisa € voluntaria,
sem qualquer pagamento para tal, e vocé podera desistir de participar da pesquisa a
qualgquer momento sem avisos prévios sendo observado que essa decisdo nao a

prejudique. Caso haja algum custo para o participante, o mesmo sera ressarcido.

CONSENTIMENTO

Diante do exposto, declaro que fui devidamente esclarecido (a) e dou o0 meu
consentimento para participar da pesquisa e para publicagdo dos resultados. Estou

ciente que receberei uma via desse documento.

Assinatura do Participante da Pesquisa ou Responsavel Legal

Assinatura da testemunha

Assinatura do pesquisador participante

Assinatura do Pesquisador Responsavel
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12 ANEXO B (Questionario Whoquol-bref)

INSTRUCOES

Este questionario € sobre como vocé se sente a respeito de sua qualidade
de vida, saude e outras areas de sua vida. Por favor, responda a todas as questdes.
Se vocé nao tem certeza sobre que resposta dar em uma questdo, por favor,
escolha entre as alternativas a que lhe parece mais apropriada. Esta, muitas vezes,
podera ser sua primeira escolha. Por favor, tenha em mente seus valores,
aspiracoes, prazeres e preocupagdes. Nos estamos perguntando o que vocé acha
de sua vida, tomando como referéncia as duas ultimas semanas. Por exemplo,

pensando nas ultimas duas semanas, uma questao poderia ser:

nada Lo medio muito | completamente
pouco

lad
N
Lh

Vocé recebe dos outros o apoio de gue 1 2
necessita?

Vocé deve circular o numero que melhor corresponde ao quanto vocé recebe
dos outros o apoio de que necessita nestas ultimas duas semanas. Portanto, vocé

deve circular o numero 4 se vocé recebeu "muito" apoio como abaixo.

nada muito medio | muito | completamente

POy

Yocé recebe dos outros o apoio de que l 2 3 4 3
necessita?

Vocé deve circular o numero 1 se vocé nao recebeu "nada" de apoio
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Por favor, leia cada questado, veja o que vocé acha e circule no numero e lhe

parece a melhor resposta.

multno Tum MEm TLm boa muito
e nem boa bos
1 Comao vocé avaliana sua qualidade de i 3 4 3
vida?
MLt insatisfeito nem satisfe o satisfeito muito
insatisfeito nem insatisferto eatisteit
0
2 Qudo satisfeitofa) voce esta I . 3 - 5
com a sua saude”

As questdes seguintes sdo sobre o quanto vocé tem sentido algumas coisas nas

ultimas duas semanas.

nada Tt s ol bastant extremaments
pouco MEnas e
3 Em que medida vocé acha gue sua dor l 2 3 5
(tisica) impede voceé de fazer o que vood
precisa’t
4 O guanie vocd precisa de algum 1 2 3 3
tratamento médico para levar sua vida
diana?
5 () gquanto vocé aproveraa vida? 1 2 3 5
& Em gue medida vocé acha gue a sua vida I 2 3 5
tem sentido’
7 () quanto vocé consegue se concentrar? 1 2 3 5
] Quiio segurofa) voce se sente em sua vida 1 2 3 5
diana?
9 Qudo saudavel é o seu ambiente fisico 1 2 3 5
{clima, barulho, poluicio, atrativos)?

As questdes seguintes perguntam sobre quao completamente vocé tem sentido ou

€ capaz de fazer certas coisas nestas ultimas duas



Semanas.

nada | muito médio muite | completamente
pouco
10 | Vocé tem energia suficiente para seu dia-a-dia? I 2 3 4 5
11 | Vioce é capaz de acenar sua aparéncia fisica? | 2 3 4 3
2 | Viocé tem dinheiro suficiente para satisfazer suas I 2 3 4 3
necessidades?
I3 | Qo disponivess para vocé estio as | i 3 i ::
=
informagses que precisa no seu dia-a-dia?
14 | Em que medida vocé tem oportunidades de 1 2 3 4 3
atividade de lazer?

As questdes seguintes perguntam sobre quao bem ou satisfeito vocé se sentiu a

respeito de varios aspectos de sua vida nas ultimas duas semanas.

MLt L REm num bom muito
FLiR nem bom bom
153 | Quio bem vocé é capaz de se locomover? I 2 3 4 b
AU [l Ao ] nesm st sabE i iy
el o e weaisdedo bl
16 | Dudoe sabisfeitola) vocd estda com o seu 1 2 3 - 3
sono”
17 | Oudo satisfeitola) vocd estd com sua 1 2 3 4 5
capacidade de desempenhar as atividades
do sew dia-a-da?
18 | Qudo satisfeitofa) vocé esta com sua 1 2 3 4 3
capacidade para o trabalho?
19 | Qudo satisfeito{a) voce esta consigo 1 2 3 4 5
mesmo?
20 | Oudip satsfeitofa) voce estd com suas 1 2 3 4 5
relagdes pessoais (amigos, parentes,
conhecidos, colegas)?
21 | Qudo satisfertola) vocé esta com sua vida 1 2 3 4 5
sexual?
22 | Qudo satsfeito{a) vocd estd com o apoio | 2 3 4 b
que vocé recebe de seus amigos?
23 | Oudo satisfeitofa) vocd esta com as 1 2 3 4 5
condi¢des do local ande mora?
24 | Oude sansfeitofa) vocé estd com o sew 1 Z 3 4 3
acesso 405 servicos de saide?
25 | Qufio satisfeitofa) vocd estd com o seu 1 2 3 4 5
melo de transporte?




As questdes seguintes referem-se acom que frequéncia vocé sentiu ou

experimentou certas coisas nas ultimas duas semanas.

e Fequentemens

26 | Com gue treqiéncia vocd tem I 2 3
sentimentos negalivos (ais como mau
humaor, desespero, ansiedade,
depressio”

A=

Alguémajudou - Ihe a preencher este questionario?
Quanto tempo vocé levou para preencher este questionario?
Vocé tem algum comentario sobre o questionario?

OBRIGADO PELA SUA COLABORAGAO
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13 ANEXO C
ANALISE DA QUALIDADE DE VIDA DOS PACIENTES ATENDIDOS NO
HOSPITAL UNIVERSITARIO ALCIDES CARNEIRO COM
DOENCA FALCIFORME APOS O INICIO DO USO DE HIDROXIUREIA

Instrumento Adicional de Avaliacao de Qualidade de Vida

1)Com que frequéncia as crises dolorosas, aconteceram, apds o uso de hidroxiuréia.
Mais frequentes ( )

Menos frequentes ( )

2) Com que frequéncia as crises infecciosas, aconteceram, apds o uso de
hidroxiuréia.

Mais frequentes ( )

Menos frequentes ( )

3)Com que frequéncia a necessidade de internamentos, aconteceram, apos 0 uso
de hidroxiuréia.

Mais frequentes ( )

Menos frequentes ( )

4)Houve necessidade de diminuir a dose da hidroxiuréia, ou suspender, por
alteragao dos exames: hemograma, fungao hepatica ou fung¢ao renal?

sim( )

Nao( )

5)Houve necessidade de aumentar a dose de hidroxiuréia, até a dose maxima
permitida ou suspender, por ndo haver uma resposta satisfatoria?

sim( )

Nao( )
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