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RESUMO
Objetivo: Identifi car as evidências disponíveis na literatura sobre qualidade de vida relacionada à saúde em adultos com doença 
falciforme. Método: revisão integrativa nas bases de dados MEDLINE, CUMED, LILACS e SciELO, de artigos provenientes de estudos 
desenvolvidos nesta temática, publicados entre 2005 a 2015, em inglês, português ou espanhol. Resultados: foram incluídos 22 
artigos, sendo utilizadas seis escalas para avaliar os escores de qualidade de vida relacionada à saúde: três genéricas e três específi cas. 
Nenhuma escala específi ca para adultos com doença falciforme foi adaptada para o português brasileiro até o momento. Pacientes 
acometidos por crises dolorosas frequentes, com baixa adesão ao tratamento, apresentaram comprometimento da qualidade de vida. 
Conclusão: Os estudos selecionados evidenciaram que os pacientes com doença falciforme têm piores escores do que a população 
em geral. Esses indicadores deveriam instrumentalizar o enfermeiro na proposição de intervenções e estratégias assistenciais e 
socioeducativas, com vistas a melhorar a qualidade de vida desta clientela.
Descritores: Qualidade de Vida; Hemoglobina Falciforme; Inquéritos e Questionários; Enfermagem; Baseada em Evidência.

ABSTRACT
Objective: To identify the available evidence in the literature on health-related quality of life in adults with sickle cell disease. 
Method: integrative review of MEDLINE, CUMED, LILACS and SciELO databases, from articles developed in this area, published 
between 2005 and 2015, in English, Portuguese or Spanish. Results: 22 articles were included, six scales were used to evaluate 
health-related quality of life scores: three generic and three specifi c. No specifi c scale for adults with sickle cell disease has 
been adapted to Brazilian Portuguese so far. Patients affected by frequent painful crises, with low adherence to treatment, had 
a compromised quality of life. Conclusion: Selected studies have shown that patients with sickle cell disease have worse scores 
than the general population. These indicators should be instrumental to the nurse in the proposal of interventions and strategies 
of assistance and socio-educational, with a view to improving the quality of life of this clientele.
Descriptors: Quality of Life; Sickle Hemoglobin; Inquiries and Questionnaires; Nursing; Based on Evidence.

RESUMEN
Objetivo: Identifi car las evidencias disponibles en la literatura sobre cualidad de vida relacionada a la salud en adultos con enfermedad 
falciforme. Método: revisión integradora en las bases de datos MEDLINE,CUMED,LILACS y SciELO, de artículos provenientes de 
estudios desarrollados en  esta temática, publicados entre 2005 y 2015, en inglés, portugués o español. Resultados: fueron incluidos 
22 artículos, siendo utilizadas seis escalas para evaluar las puntuaciones de cualidad de vida relacionada a la  salud: tres genéricas y 
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INTRODUÇÃO

O termo doença falciforme (DF) é utilizado para denominar 
um grupo afecções genéticas em que há predominância de uma 
hemoglobina (Hb) variante denominada HbS, que se origina de 
uma mutação pontual resultando na substituição do ácido glutâ-
mico pela valina na posição 6 da cadeia de ß-globina(1). As formas 
mais frequentes da DF são: a anemia falciforme, forma homozi-
gótica e mais grave (HbSS); a hemoglobinopatia SC – HbS em as-
sociação com outra Hb variante (HbC) e a Sβ-talassemia (Sβ-tal), 
que apresenta os subtipos HbSβº-tal ou HbSβ+-tal(2). 

Esta mutação produz alterações na estrutura da HbS que, em 
condições de baixa concentração de oxigênio, sofre polime-
rização. Estas cadeias de polímeros no interior das hemácias 
provocam alteração em sua forma, perda da deformabilidade 
característica, adquirindo o formato de foice (falcização). As 
hemácias falcizadas provocam vaso-oclusão e desencadeiam 
processo inflamatório, com consequente lesão tecidual. Os 
pacientes costumam apresentar diversas complicações, que se 
iniciam na infância, como resultado dos repetidos episódios 
vaso-oclusivos, da inflamação crônica e da hemólise(3).

Caracterizada por intensas dores osteomusculares e anemia 
hemolítica crônica, a DF pode apresentar diversas complicações, 
dentre elas: infecções, cardiopatias, insuficiência renal, acidente 
vascular cerebral, úlceras de perna e retinopatia proliferativa(2-5).

Além de dor e sofrimento, esta doença pode provocar dimi-
nuição da habilidade de enfrentamento e dificuldade para que 
essas pessoas se tornem cidadãos produtivos, o que impacta a 
vida do portador e reduz sua qualidade de vida (QV)(5). Com-
preender a percepção do indivíduo com doença crônica sobre 
sua QV possibilita conhecer os processos de ajustamento ne-
cessários diante da cronicidade da doença e criar subsídios que 
fundamentem as intervenções dos profissionais de saúde.

A Organização Mundial de Saúde(6) define QV como sendo “a 
percepção do indivíduo de sua posição na vida, no contexto da 
cultura e sistema de valores no qual ele vive e em relação a seus 
objetivos, expectativas, padrões e seus interesses”. Este termo 
vem sendo utilizado pela população em geral, mas tem estimula-
do inúmeros estudos desenvolvidos por profissionais que prestam 
assistência às pessoas acometidas por diversas doenças.

O termo qualidade de vida relacionada à saúde (QVRS), 
além de descrever a QV de uma população específica, também 
examina o impacto das doenças ou das intervenções em saúde 
sobre a QV, tendo surgido com o incremento da sobrevida e da 
prevalência das doenças crônicas(7). Avalia-se a QV por meio de 
instrumentos, constituídos por diferentes números de itens (ou 
questões), agrupados em domínios ou áreas. São formulados, 

em sua maioria, na língua inglesa e direcionados à população 
que utiliza esse idioma, devendo ser traduzidos para outros idio-
mas quando necessário, sempre seguindo com rigor as normas 
da literatura preestabelecidas para sua tradução(8). 

Esses instrumentos, também chamados de escalas ou ques-
tionários, podem ser genéricos ou específicos. Como vantagem, 
as escalas genéricas podem ser aplicadas a qualquer população 
e, portanto, permitem a comparação entre pessoas com distintos 
agravos. Já as específicas são mais sensíveis, pois são elaboradas 
para avaliar a QV de indivíduos pertencentes a populações es-
pecíficas (crianças, adultos, homens, mulheres, idosos) ou com 
determinada doença (câncer, diabetes, artrite reumatoide(9). 

Diante da importância de conhecer como adultos com DF 
avaliam a sua QV, esta revisão integrativa da literatura foi pro-
posta com o objetivo de identificar as evidências sobre a QVRS 
nesta doença. 

MÉTODO

Desenho do estudo
Trata-se de um estudo descritivo que utilizou a revisão integrati-

va por ser um dos recursos da Prática Baseada em Evidências que 
possibilita ao pesquisador analisar e sintetizar o conhecimento 
científico a respeito do objeto do estudo, por meio dos resultados 
de pesquisas anteriores, assim como identificar lacunas que devem 
ser preenchidas mediante a realização de novas investigações(10). 

Referencial metodológico e as respectivas etapas
Durante o desenvolvimento desta revisão integrativa foram per-

corridas, rigorosamente, as seis etapas: 1) Identificação do tema e 
seleção da hipótese ou da questão norteadora de pesquisa; 2) Esta-
belecimento de critérios de inclusão e exclusão dos estudos, amos-
tragem e busca na literatura; 3) Coleta de dados e categorização 
dos estudos; 4) Análise crítica dos estudos incluídos; 5) Discussão 
dos resultados e 6) Síntese e apresentação da revisão (Figura 1)(11). 

Adotou-se uma ampla questão norteadora para este estudo: 
quais as evidências disponíveis na literatura sobre a avaliação 
da QVRS em adultos com DF, quais escalas foram utilizadas 
e, destas, quais já foram validadas no Brasil? O levantamento 
bibliográfico ocorreu no período de agosto de 2015 a janeiro 
de 2016, nas bases de dados eletrônicas MEDLINE (Medical Li-
terature Analysis and Retrieval System Online), CUMED (Centro 
Nacional de Informação de Ciências Médicas de Cuba), LILACS 
(Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciências da Saúde) 
e SciELO (Scientific Electronic Library Online), sendo que as três 
primeiras foram acessadas pela plataforma operacional Bibliote-
ca Virtual em Saúde Pública (BVS/BIREME). 

Sandra Luzinete Felix de Freitas      E-mail: sandra.freitas@ufms.brAUTOR CORRESPONDENTE

tres específicas. Ninguna escala específica para adultos con enfermedad falciforme fue adaptada para el portugués brasileño hasta el 
momento. Pacientes acometidos por crisis dolorosas frecuentes, con baja adhesión al tratamiento, presentaron comprometimiento 
de la cualidad de vida. Conclusión: Los estudios seleccionados evidenciaron que los pacientes con enfermedad falciforme tienen 
peores puntuaciones  que la población en general. Esos indicadores deberían instrumentalizar el enfermero en la proposición de 
intervenciones y estrategias asistenciales y socioeducativas, con vistas a mejorar la cualidad de vida de esta clientela.
Descriptores: Cualidad de Vida; Hemoglobina Falciforme; Investigaciones  y Cuestionarios; Enfermería; Basada en Evidencia.
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Para a busca nas bases de dados foram utilizados alguns 
descritores controlados (qualidade de vida, doença falciforme e 
questionários); palavras-chave que não constam como descrito-
res controlados no Descritores em Ciências da Saúde (qualida-
de de vida relacionada à saúde, instrumento e escala) e opera-
dores booleanos (AND/OR), em diferentes associações entre si, 
nos idiomas inglês, português e espanhol. Houve necessidade 
de utilizar palavras-chave, uma vez que nem todos os termos 
que representam a temática a ser estudada encontravam-se re-
gistrados no site Descritores em Ciências da Saúde. 

Constituíram critérios de inclusão: artigos originais prove-
nientes de estudos cujo objetivo fosse avaliar a QV em adul-
tos com DF, publicados no período de 2005 a 2015, com 
resumos disponíveis e que pudessem ser acessados na íntegra 
pelo meio on-line nos idiomas inglês, português ou espanhol. 

Com o objetivo de evitar viés na seleção dos artigos, duran-
te a fase de busca e seleção dos mesmos, dois pesquisadores 
atuaram de forma independente(10). Após a seleção dos artigos, 
utilizou-se um instrumento de coleta de dados elaborado pela au-
tora principal para sintetizar cada estudo selecionado no espaço 
de uma página, com conteúdo relevante, contendo as seguintes 

informações: identificação do artigo (título, periódico, descritores, 
base de dados, autores, país onde foi desenvolvido, ano e idioma 
da publicação); características metodológicas (tipo de estudo, ní-
vel de evidência, caracterização da amostra e escala de avaliação 
de QVRS utilizada), objetivo, resultados e conclusão. 

Após a análise de cada artigo, os revisores organizaram e 
sintetizaram as informações, criando um banco de dados no 
Excel® de fácil acesso e manipulação. 

RESULTADOS

A Figura 2 ilustra o processo de captação dos artigos nas 
bases de dados MEDLINE, CUMED, LILACS e SciELO, segun-
do as associações de palavras-chave e/ou descritores; o nú-
mero de artigos selecionados e excluídos de acordo com os 
critérios de inclusão; idioma de publicação; desenho e nível 
de evidência dos estudos. 

A busca nas bases de dados, com as quatro associações 
de palavras-chave, resultou em um total de 802 publicações, 
sendo 521 (64,9%) em inglês, 253 (31,5%) em português 
e 28 (3,5%) em espanhol. Após submissão aos critérios de 

Figura 1 – Fases da revisão integrativa da literatura

- Delimitar o foco da pesquisa, a hipótese ou questão norteadora, 
os descritores ou palavras-chave e os objetivos da pesquisa.

- Equivale à análise de dados em pesquisa convencional;
- Analisar de forma crítica e imparcial, explicando os resultados 

diferentes ou conflitantes nos diferentes estudos.

- Estabelecer critérios de inclusão e 
exclusão dos estudos;

-  Selecionar os recursos para 
pesquisa: base de dados, 
buscamanual em periódicos, etc;

-  Realizar a pesquisa nas bases de 
dados selecionadas;

- Utilizar os descritores ou 
palavras-chave na pesquisa.

- Extrair, organizar e sumarizar 
as informações;

- Utilizar um instrumento 
para reunir e sintetizar as 
informações-chave;

- Avaliar o nível de evidência 
dos estudos;

- Construir o banco de dados.

- Elaborar o documento 
que descreva as etapas 
percorridas pelo revisor, 
as evidências disponíveis 
na literatura sobre o tema 
pesquisado, os principais 
resultados oriundos da 
análise dos artigos incluídos 
e a síntese e conclusão das 
informações.

- Esta etapa equivale à de 
discussão dos resultados em 
pesquisa convencional;

- Realizar a comparação com 
o conhecimento teórico, 
conclusões e implicações que 
resultaram da revisão integrativa;

- Identificar fatores que afetam o 
tema da pesquisa;

- Apontar lacunas no 
conhecimento;

- Sugerir futuras pesquisas.

Revisão 
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literatura
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dos resultados
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dos estudos 
selecionados
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inclusão, foram selecionados 
22 artigos (Figura 2). 

Observou-se que, embora 
os estudos fossem muito bem 
delineados(12), 13 (59,1%) eram 
de nível de evidência VI (12 
estudos transversais e um qua-
litativo), oito (36,4%) artigos de 
nível IV (dois estudos de coorte 
e quatro de caso controle) e um 
(4,5%) de nível II (ensaio clíni-
co, randomizado, duplo-cego, 
controlado). 

No Quadro 1 é possível visu-
alizar a distribuição dos 22 ar-
tigos analisados, segundo auto-
res, periódico, classificação do 
periódico, ano de publicação, 
país onde foi desenvolvido, 
escala de avaliação de QVRS 
utilizada pelos pesquisadores, 
objetivos, delineamento e nível 
de evidência de cada estudo, 
além da base de dados.

Com relação à distribuição 
geográfica, observou-se que 
oito (36,4%) estudos foram 
desenvolvidos no Brasil, seis 
(27,3%) nos Estados Unidos da 
América (EUA), três (13,6%) na 
Jamaica, dois (9,1%) na Arábia 
Saudita, dois (9,1%) em Cuba e 
um (4,5%) na Holanda. 

Após a análise e síntese dos 
artigos selecionados para esta 
revisão, com o objetivo de 
facilitar a leitura e compreen-
são, optou-se por agrupar os 
resultados e discussão em três 
categorias: Aspectos sociode-
mográficos e genótipos dos par-
ticipantes dos estudos selecio-
nados; Escalas utilizadas para a 
avaliação da qualidade de vida 
relacionada à saúde; e Qualida-
de de vida dos pacientes com 
doença falciforme.

Figura 2 – Fluxograma da captação dos artigos selecionados nas bases de dados MEDLI-
NE, CUMED, LILACS e SciELO, de acordo com os critérios de inclusão, Campo 
Grande, Mato Grosso do Sul, Brasil, 2016

Pesquisa realizada no período de agosto de 2015 a janeiro de 2016

Encontradas 802 publicações

critérios de inclusão

MEDLINE (n=589) MEDLINE (n=589) MEDLINE (n=589) MEDLINE (n=589)

Associações de palavras-chave (nos idiomas inglês, português e espanhol) e operadores booleanos utilizados:

Questão norteadora: quais as evidências disponíveis na literatura sobre a avaliação da QVRS 
em adultos com DF, quais escalas foram utilizadas e, destas, quais já foram validadas no Brasil?

(A) Qualidade de vida 
relacionada à saúde AND 
doença falciforme AND 
questionário OR instru-

mento OR escala (n=63)

(B) Qualidade de vida
relacionada à saúde 

AND doença falciforme 
(n=55)

(C) Doença falciforme 
AND qualidade de 

vida AND instrumento 
(n=22)

(D) Doença falciforme 
AND qualidade de vida 

(n=662)

artigos provenientes de
estudos sobre avaliação da

QV em adultoscomDF

publicados no período 
de 2005 a 2015,nos 

idiomas inglês, 
português ou espanhol

com resumos disponíveis
acessados na íntegra 
pelo meio on-line

MEDLINE (n=13)

Artigos
excluídos
(n=780)

LILACS (n=7)

SCIELO (n=1)

CUMED (n=1)

Estudos selecionados (n=22)

Desenho dos estudos: 
transversal (n=l2), 

coorte (n=4), 
caso-controle (n=4 ),
ensaio clínico (n=4),

qualitativo (n=1)

Idioma: 
inglês (n= 18), 

espanhol (n=2) e
português (n=2)

outro período de publicação
(n=75)

não disponíveis na íntegra 
(n=l38)

outro objeto de estudo 
(n=4 71)

outro idioma 
(n=3)

repetidos 
(n=93)

Legenda: QVRS (Qualidade de vida relacionada à saúde), MEDLINE (Medical Literature Analysis and Retrieval System 
Online), LILACS (Literatura Latino Americana e do Caribe em Ciências da Saúde), SciELO (Scientific Electronic Library 
Online) e CUMED (Centro Nacional de Informação de Ciências Médicas de Cuba)

Quadro 1 – Artigos selecionados segundo as associações de descritores controlados e/ou de palavras-chave utilizadas, autores, 
título, periódicos, ano de publicação, país onde foi desenvolvido e base de dados

Base Autor, título do artigo Periódico, classificação, 
ano e país Escala Objetivos Delineamento e nível 

de evidência

M
ED

LI
N

E

McClish et al(13). Health related 
quality of life in sickle cell 

patients: the PiSCES project.

Health Qual Life 
Outcomes (B1), 2005, 

USA SF
36

Avaliar a QV dos pacientes com DF 
participantes do Projeto The Pain 
in Sickle Cell Epidemology Study 

(PiSCES)

Coorte - grupos: asma, 
fibrose cística e diálise.

Nível IV

Continua
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Base Autor, título do artigo Periódico, classificação, 
ano e país Escala Objetivos Delineamento e nível 

de evidência

M
ED

LI
N

E

Ballas et al(14). Hydroxyurea and 
sickle cell anemia: effect on 

quality of life.

Health Qual Life 
Outcomes (B1), 2006, 

USA SF
36

Avaliar o efeito da hidroxiureia (HU) 
na qualidade de vida do paciente 

com anemia falciforme (AF).

Ensaio clínico, duplo-
cego, randomizado

Nível II

Asnani et al (4). Component structure 
of the SF-36 in Jamaicans with sickle 

cell disease.

West Indian Med J 
(B1), 2007, Jamaica SF

36

Avaliar o componente estrutural 
da SF36 em pacientes jamaicanos 

com DF.

Coorte randomizado, 
amostra aleatória

Nível IV

Adams-Graves et al(5). Development 
and validation of SIMS: an 

instrument for measuring quality of 
life of adults with sickle cell disease.

Am J Hematol (A1)
2008 USA SI

M
S

Desenvolver a Escala de 
Mensuração de Impacto da Doença 
Falciforme (SIMS), um instrumento 
para medir a qualidade de vida de 

adultos com DF.

Caso controle - 
criação e testagem 
de escala com dois 

grupos.
Nível IV

Asnani et al(1). Quality of life in 
patients with sickle cell disease in 
Jamaica: rural-urban differences.

Rural Remote Health
2008 Jamaica SF

-3
6 Conhecer as diferenças entre a 

QV dos pacientes com DF que 
vivem em zona urbana e rural.

Observacional 
analítico
Nível IV

Asnani et al(15). Utility of WHOQOL-
BREF in measuring quality of life in 

sickle cell disease.

Health Qual Life 
Outcomes

2009 Jamaica

W
H

O
Q

O
L 

Br
ef

Estudar a utilidade do 
WHOQOL-Bref na mensuração 
da QV dos pacientes com DF.

Caso controle
Nível IV

van Tuijn et al(16). Pain rate and 
social circumstances rather 

than cumulative organ damage 
determine the quality of life in 
adults with sickle cell disease

Am J Hematol (A1), 
2010, Holanda

SF
36

Avaliar prospectivamente (5 anos) 
a QV em uma coorte de pacientes 
com DF, relacionando com danos 

crônicos em órgãos, a taxa de 
dor e a história de complicações 

relacionadas à doença.

Coorte
Nível IV

Dampier et al(17). Health-related 
quality of life in adults with sickle 
cell disease (SCD): a report from 

the comprehensive sickle cell 
centers clinical trial consortium.

Am J Hematol (A1), 
2011, USA

SF
36

Examinar a relação entre as várias 
complicações relacionadas com a 
DF e a qualidade de vida (QV).

Coorte
Nível IV

Anie et al(18). Patient self-assessment 
of hospital pain, mood and health-
related quality of life in adults with 

SCD

BMJ Open (B1), 2012, 
USA EQ

-5
D Caracterizar a relação da dor com o 

humor e QV, na admissão, antes da 
alta e em uma semana pós-alta.

Transversal
Nível VI

Ohara et al(19). Musculoskeletal 
pain, profile and quality of life of 

individuals with SCD.

Rev. bras. Fisioter (B1)
2012 Brasil

W
H

O
Q

O
L 

B
re

ef

Verificar a relação entre a dor 
osteomuscular, considerando sua 

localização corporal, características 
sociais, econômicas e de QV em 

indivíduos com DF.

Transversal
Nível VI

Al Jaouni et al(20). Treatment 
adherence and quality of life 

outcomes in patients with SDC

Saudi Med J (B3), 
2013, Arábia Saudita

W
H

O
Q

O
L 

B
re

ef

Avaliar a QVRS de pacientes 
com DF e mensurar o impacto 
da adesão ao tratamento nas 
complicações da doença, na 

gravidade, nas crises, e resultados.

Transversal
Nível VI

Keller et al(7). Patient reports 
of health outcome for adults 

living with sickle cell disease: 
development and testing of the 

ASCQ-Me item banks.

Health Qual Life 
Outcomes (B1), 2014, 

USA

A
SC

Q
-M

e

Desenvolver o Adult Sickle Cell 
Quality of Life Measurement 

System (ASCQ-Me)

Transversal
Nível VI

Ahmed et al(21). Health Qual Life 
Outcomes Health- related quality 
of life in patients with sickle cell 

disease in Saudi Arabia.

Health Qual Life 
Outcomes (B1), 2015. 

Arábia Saudita SF
36

Descrever as características dos 
pacientes sauditas com DF e seu 

impacto sobre a QV.

Transversal
Nível VI

LI
LA

C
S

Pereira et al(22). Sickle cell disease 
and quality of life: a study on the 
subjective perception of patients 
from the Fundação Hemominas, 

Minas Gerais, Brasil.

Rev. bras. Hematol 
Hemoter (B3), 2008, 

Brasil

W
H

O
Q

O
L 

B
re

ef

Pesquisar se o conceito de QV 
preconizado pela Organização 

Mundial de Saúde (OMS) poderia 
ser utilizado para pacientes com DF.

Qualitativo
VI

Quadro 1 (cont.)

Continua
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Base Autor, título do artigo Periódico, classificação, 
ano e país Escala Objetivos Delineamento e nível 

de evidência

LI
LA

C
S

Roberti et al(3). Avaliação da 
qualidade de vida em portadores 
de doença falciforme do Hospital 

das Clínicas de Goiás, Brasil.

Rev. bras. Hematol 
Hemoter (B3), 2010, 

Brasil

W
H

O
Q

O
L 

B
re

ef
 Avaliar a QV dos doentes 

falciformes em tratamento 
no Hospital das Clínicas da 

Universidade de Goiás.

Transversal Nível VI

Santos et al(23). Sociodemographic 
aspects and quality of life of patients 

with SCA.

Rev. bras. Hematol 
Hemoter (B3), 2013, 

Brasil SF
36

Descrever o perfil sociodemográfico 
e o impacto da doença sobre a QV 

dos pacientes com AF
Transversal Nível VI

Losilla et al(24). Evaluating quality 
of life in patients with sickle cell 

disease: Differences between 
adults and children.

Medicina (RP) (B4), 
2013, Brasil

W
H

O
Q

O
L 

B
re

ef

Descrever e analisar a QV de 
pacientes com anemia falciforme 
em uma clínica de Hematologia 
de um hospital- escola na Região 

Sudeste, Brasil.

Transversal Nível VI

Pereira et al(25). Sickle Cell 
Disease: quality of life in patients 

with hemoglobin SS and SC 
disorders.

Rev. bras. Hematol 
Hemoter (B3), 2013, 

Brasil

W
H

O
Q

O
L 

Br
ee

f Avaliar a QV de pacientes 
com DF (HbSS e HbSC) e 

suas características clínicas e 
sociodemográficas.

Transversal Nível VI

Mastandréa et al(26). The 
relationship between genotype, 

psychiatric symptoms and quality 
of life in adult patients with sickle 
cell disease in São Paulo, Brazil: a 

cross-sectional study.

São Paulo Med J (B2), 
2015, Brasil SF

36

Descrever a sintomatologia 
psiquiátrica presente no paciente 
brasileiro com doença falciforme 

e avaliar a relação desses 
sintomas com o genótipo da 
doença e a QVRS do sujeito.

Transversal Nível VI

Martínez-Triana et al(27). Efecto de 
la drepanocitosis sobre la calidad 

de vida.

Rev. cuba Hematol, 
Inmunol Hemoter (SI), 

2015, Cuba SF
36

Determinar a QVRS de pacientes 
adultos com DF que recebem 
atendimento no Instituto de 

Hematologia e Imunologia (IHI)

Caso controle
IV

C
U

M
ED

Martínez-Triana et al(2). Cuestionario 
para evaluar la calidad de vida 

relacionada con la salud de adultos 
con drepanocitosis.

Rev. cuba Hematol, 
Inmunol  Hemoter (SI),  

2012, Cuba C
EB

-S

Desenvolvimento e validação 
de questionário específico para 
avaliar a QV de pacientes com 

DF (CEB-S)

Caso controle
Nível IV

SC
IE

LO

Vilela et al(28). Quality of life 
of individuals with sickle cell 

disease followed at referral centers 
in Alagoas, Brasil.

Rev. bras. Hematol 
Hemoter (B3), 2012, 

Brasil SF
36

Avaliar a QVRS de indivíduos 
com DF acompanhados em 

centros de referência em Alagoas, 
Brasil.

Transversal Nível VI

Nota: MEDLINE, LILACS, CUMED, SCIELO, SF36 (Medical Outcome Study 36 item Short Form), SIMS (Sickle Cell Impact Measuring Scale), WHOQOL Breef (World 
Health Organization Quality of Life Assessment Instrument Bref), EQ-5D (EuroQol), ASCQ-Me (Adult Sickle Cell Quality of Life Measurement System), CEB-S (Cues-
tionario específico sobre calidad de vida en drepanocitosis)

Quadro 1 (cont.)

Aspectos sociodemográficos e genótipos dos participan-
tes dos estudos
Entre os 22 artigos selecionados, constatou-se que a maioria 

dos participantes era constituída por: mulheres em 21 (95,5%)(1-

5,7,13-18,20-28), portadores dos genótipos HbSS/Sβº Tal em 19 (86,4%)
(1-2,4-5,7,13-17,19-20,22-28); solteiros em 13 (59,1%)(1,3-5,13,15,20-27) e baixa es-
colaridade 12 (54,5%)(3,5,13,15-16,20-25,28).  

Escalas utilizadas para avaliação da qualidade de vida re-
lacionada à saúde 
Esta revisão demonstrou que foram utilizadas seis escalas 

de avaliação de QVRS, sendo três genéricas e três específicas. 
As genéricas foram: Medical Outcome Study 36 item Short 
Form - SF36 (n=11)(1,4,13-14,16-17,21,23,26-28); World Health Orga-
nization Quality of Life Assessment Instrument Bref - WHO-
QOL-Bref (n=7)(3,15,19-20,22,24-25) e a EuroQol EQ-5D (n=1)(18). 

Três artigos descreveram o desenvolvimento de escalas 

específicas para avaliar a QVRS de adultos com DF: Cues-
tionario específico sobre calidad de vida en drepanocitosis - 
CEB-S(2), Sickle Cell Impact Measuring Scale - SIMS(5) e a Adult 
Sickle Cell Quality of Life Measurement System - ASCQ-Me(7). 

Qualidade de vida dos pacientes com doença falciforme
Os pacientes com DF apresentaram comprometimento da 

QV (n=6)(3,12,14,23,26,28), QVRS pior do que a população em ge-
ral (n=3)(13,14,27), impedimento para o trabalho (n=3)(22-23,25) e 
empregos de baixa remuneração (n=1)(23). 

Um dos estudos demonstrou que sintomas de depressão 
estiveram presentes em 30% dos participantes, sintomas de 
ansiedade em 12,7% e abuso de álcool em 9,1%(26). Foi pos-
sível constatar também que dor(13,15-19,25,28) e angústia psicoló-
gica(18) contribuem para reduzir os escores de QVRS, e sua 
pontuação reduzia significativamente quando aumentavam os 
níveis de dor(13). 
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DISCUSSÃO

O presente estudo comprovou que a revisão integrativa da 
literatura é capaz de reunir, de forma sistemática, ordenada e 
sintetizada os resultados de pesquisas, o que contribui para 
ampliar o conhecimento sobre a QVRS em pessoas com DF. 

Devido aos avanços tecnológicos na área de saúde, hou-
ve aumento na sobrevida das pessoas e, consequentemente, 
elevou-se também a prevalência de doenças crônico-degene-
rativas e suas sequelas. 

O aumento na expectativa de vida resultou no crescimento 
do número de pessoas portadoras de doenças crônicas, ou 
seja, daquelas que não são passíveis de cura(29). Nesses casos, 
a meta da assistência deixa de residir simplesmente na cura, 
e passa a incluir a promoção de melhorias na vida desses pa-
cientes. Com isso, nas últimas décadas, a comunidade cientí-
fica internacional tem se mostrado cada vez mais interessada 
em estudar o conceito de QV, fato observado neste estudo 
de revisão, em que foi possível constatar que a preocupação 
com a QV das pessoas com DF é crescente, uma vez que a 
maioria (63,6%) dos artigos selecionados para este estudo foi 
publicada entre os anos de 2010 e 2015.

Estudos demonstram que pacientes com diagnóstico de 
doenças crônicas apresentam maior risco de desenvolver es-
tresse, ansiedade e depressão, além do consequente compro-
metimento em seus índices de QV(30), cuja avaliação fornece 
informações pertinentes que subsidiam o planejamento de 
ações efetivas a tais pacientes(31).

Constatou-se que avaliação da QV do paciente é reconheci-
damente uma área importante do conhecimento científico, uma 
vez que os instrumentos utilizados para avaliar a percepção do 
paciente com relação à sua QVRS são multidimensionais, mensu-
rando alterações na esfera física, aspectos funcionais, psicológicos 
e sociais, além da autoavaliação quanto ao seu estado de saúde.

Das quatro associações de palavras-chave utilizadas nes-
ta revisão, três (A, C e D) trouxeram resultados e a maioria 
(86,4%) dos artigos havia sido publicada em inglês. Utilizan-
do-se as associações, em português foram encontradas 253 
publicações (31,5%), em inglês 521 (65,0%) e em espanhol 
28 (2,5%). Esses resultados comprovam que a escolha em 

utilizar as associações de palavras-chave nos três idiomas foi 
a melhor opção.

A observação do nível de evidência de cada estudo é im-
portante para estabelecer a fidedignidade dos resultados que 
serão utilizados e, dessa maneira, fortalecer as conclusões que 
advirão da pesquisa em desenvolvimento. Os estudos podem 
ser classificados em sete níveis de evidência, a saber: Nível 
I - revisão sistemática ou meta-análise, proveniente de todos 
os ensaios clínicos controlados randomizados relevantes; Ní-
vel II - ensaio clínico randomizado; Nível III - ensaio clínico 
não randomizado; Nível IV – estudos de coorte ou de caso-
-controle; Nível V - revisão sistemática de estudos descritivos 
e qualitativos; Nível VI – estudo descritivo ou qualitativo e Ní-
vel VII – estudos cuja evidência seja proveniente de opinião 
de autoridades e/ou relatório de comitês de especialistas(12). 

Aspectos sociodemográficos e genótipos dos participan-
tes dos estudos
A maioria dos entrevistados participantes das pesquisas apre-

sentava baixa escolaridade. Estudos desenvolvidos nos EUA(5) e 
em Cuba(27) demonstraram que os pacientes com escolaridade de 
12 anos ou mais obtiveram escores de QVRS mais elevados. 

Diversos autores demonstraram que a baixa escolaridade 
pode influenciar negativamente na evolução da doença crô-
nica, em virtude da capacidade comprometida de leitura e 
compreensão das orientações durante as ações de educação 
em saúde(31-32), resultando em falhas na adoção de comporta-
mentos saudáveis e adesão ao tratamento e, consequentemen-
te, em escores mais baixos de QV(33-36). 

Quanto à situação marital, constatou-se que a maioria dos 
participantes negou ser casada ou viver maritalmente com al-
guém. Diversos estudos demonstraram que pacientes casados 
ou com um/a companheiro/a apresentavam escores de QVRS 
mais elevados(5,22,28).

As mulheres constituíram a maioria da amostra em 95,5% 
dos artigos selecionados para esta revisão. A DF não é uma 
doença influenciada por gênero, entretanto, as mulheres fa-
zem maior uso de serviços de saúde que os homens e apre-
sentam maior tendência de avaliar negativamente o seu esta-
do de saúde(23). 

Quadro 2 – Distribuição dos pacientes adultos com doença falciforme segundo os escores de qualidade de vida relacionada à saúde

 Pacientes que apresentaram menores escores de qualidade  
de vida relacionada à saúde

Pacientes que apresentaram escores mais elevados  
de qualidade de vida relacionada à saúde

− sintomáticos (n=1)(2)

− que apresentavam crises dolorosas frequentes (n=9)(2,13-15-19,25,28)

− com forma grave da doença (n=8)(1,2,13,16-18,26,28)

− com internações frequentes (n=1)(25)

− que necessitavam de transfusões de sangue (n=2)(21,25)

− com comorbidades ou complicações impostas pela doença (n=3)(17,20,25)

− com menores taxas de hemoglobina (n=1)(2)

− que não aderiam ou com ou início tardio do tratamento (n=1)(20)

− que se declararam vítimas de preconceito devido à doença (n=1)(3)

− com transtorno de humor (n=1)(28)

− com dupla heterozigose (HbSC) (n=3)(1,17,26)

− com formas menos graves da doença falciforme (n=3)(1,7,17)

− que viviam em área rural (n=1)(1)

− casados (n=2)(5,28)

− mulheres (n=1)(5)

− empregados (n=3)(1,18,21)

− com renda superior a 30 mil dólares ao ano (n=1)(5)

− com 12 anos ou mais de escolaridade (n=3)(5,18,21)

− em tratamento com hidroxiureia (n=1)(14)

− que recebiam tratamentos eficazes para dor e depressão (n=1)(17)

− com intervenção médica precoce e adesão ao tratamento (n=1)(20) 

− com prática regular de atividade física  (n=1)(21).
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Acredita-se que a procura pelos serviços de saúde não 
ocorra unicamente pela necessidade, mas por diversas deter-
minações que explicam as variações entre grupos sociais, en-
tre elas, os diferentes papéis sociais que homens e mulheres 
exercem na sociedade e a forma como ambos expressam a 
sua doença(30). Houve predomínio das formas graves da DF 
(HbSS ou SβºTal) em 20 artigos e, em dois, o genótipo não 
foi informado. A HbSS é o genótipo de maior prevalência no 
Brasil(3,19,22,25,28) e no mundo(1-2,5,7,13,15,17,20,27) e frequentemente 
está associada a uma menor expectativa de vida(37-38). 

Qualidade de vida dos pacientes com doença falciforme
Em seis estudos, os pacientes entrevistados referiram diversas 

limitações com diminuição da QV(16,20,23,26,28). A DF é uma doença 
de caráter crônico e, consequentemente, limitante, especialmen-
te quando ocorre nas formas mais graves. As doenças crônicas in-
terferem na capacidade dos pacientes executarem suas atividades 
diárias, podendo provocar invalidez temporária ou permanente, 
bem como prejuízos irreversíveis no funcionamento de diversos 
órgãos, causando impedimento para o trabalho e levando à dimi-
nuição da QV(23). HbSS e Sβº-tal, formas mais graves da DF, estão 
associadas com menor pontuação na QV(2,13,16,26).

A principal manifestação da DF é a crise dolorosa(16), causa-
da pela vaso-oclusão, decorrente da falcização das hemácias. 
A dor é intensa, de início abrupto e constitui a maior causa das 
hospitalizações. Muitos pacientes com episódios frequentes 
de crises dolorosas apresentaram menores escores de QVRS 
e significativa diminuição da pontuação quando aumentados 
seus níveis de dor(13). A dor é considerada a principal causa de 
desestabilização física e emocional dos pacientes com DF(17).

Apresentaram QVRS pior do que a população em geral os pa-
cientes com: complicações impostas pela doença (crises de dor 
e aqueles que necessitam de opioides, internações, transfusões 
de sangue, dentre outras)(2,13,15-21,25,28); comorbidades neurocom-
portamentais (problemas de ansiedade, de atenção ou comporta-
mento, depressão, atraso no desenvolvimento ou retardo mental, 
distúrbios do sono, dificuldades de aprendizagem, convulsões 
ou problemas de fala)(20); comorbidades médicas (histórico de 
acidente vascular cerebral, síndrome torácica aguda, priapismo 
recorrente, mais de três internações por crise vaso-oclusiva nos 
últimos três anos, complicações ósseas, condições clínicas que 
requerem  transfusões e internações frequentes)(17,19-20,25). 

Estudo desenvolvido nos EUA, por Dampier e colaboradores, 
demonstrou que o número de complicações aumentou substan-
cialmente com o passar da idade, mas somente algumas (dor 
vaso-oclusiva ou uso de opioides) influenciaram significativamen-
te a redução de QVRS em adultos com DF. Os pesquisadores 
sugeriram que tratamentos mais eficazes para dor persistente e 
depressão contribuiriam com a melhor QV destes pacientes(17).

A maneira como cada pessoa percebe a dor é única, subje-
tiva e singular. Esta percepção sofre influência de fatores sen-
soriais, cognitivos, afetivos e sociocomportamentais(39). 

Na pesquisa conduzida por van Tuijn e colaboradores, 
na Holanda, foi possível observar que os escores de QV 
em pacientes com DF parecem ser determinados, principal-
mente, pela taxa de dor e circunstâncias sociais (ocupação 
e nível educacional) e que, apesar da contribuição de danos 

cumulativos em órgãos, como hipertensão pulmonar leve no 
prognóstico e na expectativa de vida, estes não parecem ser 
determinantes da QV na DF(16). 

Também tiveram menores escores de QVRS os pacientes 
com menores taxas de Hb(2), transtorno de humor, baixa esco-
laridade, menor renda, solteiros e não aderentes ao tratamen-
to ou que o iniciaram tardiamente. Em contrapartida, pacien-
tes com dupla heterozigose, com formas menos graves da DF, 
que viviam em área rural, casados, que possuíam emprego, 
com escolaridade elevada(5) e que praticavam exercício físico 
regular pontuaram melhor a sua QVRS(21).

Pesquisa desenvolvida por Ahmed e colaboradores(21) de-
monstrou que o exercício físico regular tende a diminuir a 
dor e melhorar as funções sociais e vitalidade. Esta pesquisa 
sugeriu a importância de exercícios regulares no controle da 
carga da doença por meio do desenvolvimento de programas 
de treinamento físico para as pessoas que vivem com DF. En-
tretanto, os autores referiram ainda serem necessários estudos 
de intervenção para avaliar o papel da atividade física regular 
na QVRS de pacientes com DF.

Observa-se que as intervenções cujos objetivos residem no 
controle adequado da dor na crise, em melhorar a vitalidade 
e saúde mental(17,28), prevenir crises de dor (como o uso da hi-
droxiureia)(14), na intervenção médica precoce e no incentivo 
à adesão ao tratamento(20) podem contribuir para a manuten-
ção de elevados níveis de QV em pacientes com DF. 

Escalas utilizadas para avaliação da qualidade de vida re-
lacionada à saúde 
A maioria (86,36%) dos artigos selecionados utilizou es-

calas genéricas de avaliação de QVRS. Os instrumentos ge-
néricos têm a vantagem de avaliar várias áreas ou domínios 
em populações diversas, o que permite comparações entre 
pacientes com agravos distintos, porém podem ser incapazes 
de demonstrar alterações em alguns aspectos específicos(9,17). 

Nesta revisão, observou-se que a escala de avaliação de 
QVRS mais utilizada foi a SF36 (n=11). Trata-se de uma es-
cala genérica, multidimensional, constituída por 36 itens, di-
vididos em oito domínios: Capacidade Funcional, Aspectos 
físicos, Aspectos Emocionais, Dor, Estado Geral de Saúde, 
Vitalidade, Aspectos Sociais e Saúde Mental. É um dos ins-
trumentos mais frequentemente utilizados para medidas de 
QVRS e tem sido adotado em diversos estudos sobre doenças 
crônicas por avaliar tanto os aspectos positivos quanto negati-
vos da doença(1,4,13-14,16-17,21,23,26-28).

A escala WHOQOLBref, usada em sete estudos(3,15,19-20,22,24-25) 
selecionados para esta revisão, é composta por 26 questões, 
sendo que a primeira delas diz respeito à percepção indivi-
dual de qualidade de vida e a segunda, à percepção indivi-
dual com relação à saúde. As demais 24 questões compõem 
quatro domínios: Físico, Psicológico, Social e Ambiental. Já 
a EQ-5D, escala utilizada por um dos estudos da amostra, foi 
desenvolvida pelo grupo EuroQoL no final da década de 80. 
Permite gerar um índice representando o valor do estado de 
saúde de um indivíduo. Suas cinco dimensões são: mobili-
dade, cuidados pessoais, atividades habituais, dor/mal-estar e 
ansiedade/depressão(18,40).
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Três estudos participantes da amostra discorreram sobre o 
processo de desenvolvimento de escalas específicas para ava-
liar a QVRS de adultos com DF: CEB-S(2), SIMS(5) e a ASCQ-
-Me(7). Os instrumentos específicos, geralmente também mul-
tidimensionais, apesar de não permitirem comparações entre 
pacientes com patologias diferentes, mostram-se clinicamente 
mais sensíveis, pois são desenvolvidos para avaliar mais de-
talhadamente a QVRS dos pacientes considerando aspectos 
específicos de uma determinada doença(9,29). 

A CEB-S, criada em Cuba, é composta por 30 questões, di-
vididas em quatro domínios: área física, área emocional, área 
social e dor(2). 

A SIMS foi desenvolvida por pesquisadores da Universi-
dade do Tennessee, Estados Unidos da América (EUA), e é 
composta por 142 itens multidimensionais. Cada um deles 
está inserido em um dos quatro domínios: dor, função física, 
bem-estar emocional e funcionamento social(5).

Outra escala específica encontrada nesta revisão foi a ASCQ-
-Me, também desenvolvida nos EUA. Trata-se de um questionário 
multidimensional, composto por 92 itens, divididos em seis con-
juntos de questões (domínios): impacto cognitivo, impacto emo-
cional, impacto no sono, funcionamento social, dor e rigidez(7).

Limitações do estudo
Embora necessários, os critérios de inclusão podem impor 

limitações ao estudo. Para esta revisão, foram selecionadas 
quatro bases de dados (MEDLINE, CUMED, LILACS e SciE-
LO), o que constituiu um fator limitante, uma vez que os pe-
riódicos nelas não indexados não foram selecionados para a 
amostra. Além disso, foram excluídos três estudos por terem 
sido publicados em outros idiomas que não os estabelecidos 
nos critérios de inclusão (português, inglês e espanhol). 

Apesar de a língua inglesa ser a utilizada na maioria dos 
estudos científicos, acredita-se que pesquisas que incluam ou-
tras bases de dados e publicações em outros idiomas possam 
contribuir para ampliar os achados desta revisão.

Contribuições para a área da enfermagem
Espera-se que esta revisão possa suscitar a reflexão e o 

debate entre os enfermeiros e demais profissionais de saúde 
sobre a importância da avaliação da qualidade de vida dos 
pacientes adultos com doença falciforme.

O conhecimento da QVRS dessas pessoas possibilita subsi-
diar o trabalho da equipe de saúde com dados relevantes para 
a elaboração de intervenções, programas e políticas de saúde 
que tenham por objetivo a melhoria da sua QV.

CONCLUSÃO

Esta revisão permitiu evidenciar que a preocupação com 
a QV de pacientes adultos com DF não é recente, mas tem 
se mostrado crescente. Demonstrou também que a doença 
tem elevada morbimortalidade, com manifestações clínicas 
variadas e intensas, as quais incluem dor, infecções e falência 
de múltiplos órgãos, o que impacta sobremaneira na QV dos 
pacientes, os quais apresentam piores escores de QVRS do 
que a população em geral. 

Diversos são os fatores que podem interferir negativamen-
te na QVRS dos adultos com DF, tais como: intensidade e 
frequência das crises dolorosas, necessidade de internações 
e transfusões de sangue, não adesão ao tratamento ou início 
tardio do mesmo e circunstâncias sociais (situação marital, 
desemprego, baixa escolaridade e baixo poder econômico).

Estudos demonstram que pacientes com DF que aderem ao 
tratamento e aqueles em que a intervenção é precoce apresen-
tam melhores resultados de QVRS. Além disso, sabe-se que os 
menores escores de QVRS relacionaram-se com capacidade 
funcional comprometida, limitações físicas e limitações devido 
a aspectos emocionais. Dessa maneira, acredita-se que a inter-
venção precoce, com tratamentos mais eficazes para a dor per-
sistente e depressão, pode trazer grande benefício na QVRS.

Três artigos retrataram a elaboração de escalas específicas 
para avaliar QV de adultos com DF; entretanto, nesta revisão, 
constatou-se que nenhuma delas havia sido utilizada em pa-
cientes brasileiros, o que evidenciou a necessidade de realizar 
a tradução e adaptação transcultural destas escalas para o por-
tuguês. Esta descoberta motivou a autora principal a iniciar 
o processo de tradução e adaptação cultural da escala SIMS, 
com a anuência do seu grupo desenvolvedor. 

Diante do exposto nesta revisão, constatou-se que medi-
das de QVRS deveriam ser aplicadas em todos os centros que 
tratam pacientes com DF, a fim de subsidiar o enfermeiro no 
planejamento de suas intervenções assistenciais, educativas e 
sociais e na proposição de estratégias que visem melhorar a 
QV desta clientela.
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