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1 REVISAO DE LITERATURA

1.1.DEFINIGAO E PATOGENIA

A doencga falciforme (DF) corresponde ao grupo de patologias que trazem em si
a manifestacdo do gene falciforme que leva em algum grau a expressdo da
hemoglobina S (Hgb S). Trata-se da manifestagdo da mutagcdo na cadeia beta da
hemoglobina com a consequente substituicdo do aminoacido glutamato por valina, na
posicdo 6. A hemoglobina mutante, Hgb S, pode se manifestar em homozigose,
trazendo, portanto 2 genes mutantes, tendo por expressdo Hgb SS. Os heterozigotos
trazem consigo apenas um gene mutado, ou seja, se a outra cadeia € normal,
possuem a expressdo Hgb AS, sendo dessa maneira denominados como portadores
de tracgo falciforme. Tais individuos sao portadores assintomaticos do gene falciforme e
raramente terdo alguma manifestagcéo clinica da patologia falciforme. Por outro lado,
ainda ha os portadores heterozigotos associados a outras alteragées da hemoglobina,
tais como o0s que sao carreadores do gene da hemoglobinopatia C, sendo
denominados como portadores de Hgb SC, e os heterozigotos com as sindromes
talassémicas, destacando-se a beta-talassemia, e cuja heterozigose denomina-se de
S-beta talassemia (Hgb S-beta) (GALIZA-NETO, 2003; SIMOES, 2016; SAYANI, 2016;
WARE, 2017).

Recente revisdao (ALAYASH, 2017) aponta de maneira sucinta e pragmatica
como a mutagdo da hemoglobina ocasiona alteragdes estruturais dessa molécula,
principalmente quando ndo esta ligada ao oxigénio, DeoxiHbS. O evento molecular
primario, segundo a descricao do autor, é a polimerizacao da DeoxiHbS e a posterior
agregacao em fibras insoluveis, que é a base da “falcizagao”. A hemacia falciforme tem
durante sua vida diversos periodos de “falcizacdo” que se alterna com a forma normal,
tal fato leva a ruptura do eritrocito e liberagdo de hemoglobina no plasma. Tais
ocorréncias sao os eventos-chave para explicar os sintomas vivenciados pelos
portadores de anemia falciforme (GALIZA-NETO,2003).

1.2.EPIDEMIOLOGIA

A anemia falciforme é uma patologia com impacto global, estimando-se cerca de
300 000 nascimentos por ano, podendo elevar-se para 400 000 nos anos 2050. E
disturbio monogenético mais comum e a prevaléncia é alta em areas da Africa

Subsaariana, Mediterraneo, Oriente Médio e india, possivelmente devido a protecio



oferecida aos portadores de trago falciforme, das manifestagcdes de malaria grave
(PIEL, 2017).

No Brasil é estimado que 4% da populagao seja portadora do gene falciforme,
tal numero pode alcangar cerca de 10%, considerando afro-descendentes. Estima-se
que no Brasil ocorra anualmente o nascimento de cerca 3500 casos novos de
portadores homozigotos sendo mais prevalente entre negros, porém também ocorre
casos em brancos devido a miscigenacdo (ROBERTI, 2010; SIMOES,2016,
CANCADO, 2007).

Dados do DATASUS apontam que entre 2010 e 2015 ocorreram, segundo
registro do Sistema de Informacdo de Mortalidade, 2667 Obitos relacionados aos
transtornos falciformes. No mesmo periodo referido Sergipe teve registrado 46 mortes
relacionados a patologia. As estatisticas de morbidade no Brasil s&o menos fidedignas,
nao havendo o registro especifico da doenga falciforme como causa de internagéo,
restando o registro do total de 590 141 internagdes hospitalares sob a nomenclatura de
“outras anemias” do periodo que se estende de 2008 a 2017. Em Sergipe no mesmo
periodo houveram 4 686 internagdes. Certamente casos de anemia falciforme que
motivam internagdo estédo inclusos, mas ndo somente, pois como se trata de dados
oriundos de AlH, pode-se ter como justificativa de internagcao outra patologia, logo nao
ha precisdao que tais numeros sejam retrato da realidade. Os dados demonstram,
portanto, que anemia falciforme é um problema de saude publica, acomete uma
populagdo considerada vulneravel (VALENCIO, 2016) e com necessidade de se
conhecer como a sua patologia afetam suas vidas, haja vista pobrezas de informacdes
relacionados a morbidade.

1.3.FISIOPATOLOGIA E MANIFESTAGOES CLINICAS

O processo de “falcizacao” e retorno a forma normal é o principal fator na origem
das alteragdes no interior do vaso que culminarédo nos sintomas relacionados a doencga
falciforme. Apds sucessivas “falcizagdes” o eritrocito torna-se irreversivelmente
“falcizado” o que leva a hemdlise e a fendbmeno oclusivos. Alteragbes no endotélio e
fatores plasmaticos também contribuem para a fisiopatologia da DF. A hemoglobina
livre também teria papel na contribuicdo na origem do dano vascular (WARE, 2017).
Apesar de a hemdlise e a vaso-oclusdo possuirem papel central na doencga falciforme,
ha evidéncias de ocorréncia de outros fenbmenos patolégicos que, por sua vez, levam

a deplecao funcional de éxido nitrico, disfungao endotelial-vascular, estresse oxidativo,
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inflamacgéo e dano tecidual associado a reperfuséo, hipercoagulabilidade, aumento de
aderéncia de neutrdfilos e ativagao plaquetaria

Os sintomas algicos estao relacionados a oclusao vascular e ao dano isquémico
de 6rgaos e tecidos e, geralmente, sdo agudos. Por outro lado, sintomas crénicos
podem ter também a origem secundaria ao dano vascular, tais como a doenga
cerebrovascular, hipertensdo pulmonar, priapismo e retinopatia. Podem advir também
sintomas crénicos por danos isquémico croénico como o hipoesplenismo, uma causa
importante de morte por sepse em criangas, a insuficéncia renal, a doenca éssea € o
dano hepatico (PIEL, 2017; KAWAR, 2018). A anemia falcifome caracteriza-se,
portanto, como uma patologia multisistémica, com manifestagcdes clinicas variaveis de
acordo com a presenca de fatores modificadores genéticos e / ou ambientais.

1.4.TRATAMENTO

Como trata-se de uma patologia genética os pacientes portadores de anemia
falciforme n&o tem a disposicdo nenhum tratamento curativo, exceto o transplante de
células tronco, com indicagdes restritas. Por outro lado, ha diversos tratamentos com o
objetivo de se reduzir o impacto das manifestagdes agudas e outras modalidades
terapéuticas com intuito de prevenir complicagdes cronicas.

1.4.1. Complicagdes agudas

O tratamento da anemia falciforme passa frequentemente pelo cuidado de
urgéncia. Mostrando a devida relevancia desse tema, Lovett (2017) recentemente,
detalhou em revisdo o manejo de sintomas agudos que motivam a ida a um servigo de
urgéncia. O autor aponta como o principal motivo de atendimento no portador de
transtorno falciforme a crise vaso-oclusiva e os episédios dolorosos agudos. O cuidado
passa pela avaliacdo da origem da dor (vascular, ortopédica, neuropatica), priorizagao
na triagem e analgesia com medicagao opioide. Ainda na urgéncia € imprescindivel se
avaliar possiveis fatores desencadeantes, fazendo a correta investigagao laboratorial e
de imagem. Outra causa importante de visitas a unidade de urgéncia € a Sindrome
Toracica Aguda (STA), definida pela presenga de surgimento de infiltrado pulmonar
recente em radiografia, associado a febre e sintomas respiratérios. A maior parte das
vezes nao ha uma causa especifica da STA, porém infecgdo pode estar presente em
cerca de 30%. Embolia gordurosa, infarto pulmonar também podem estar na origem da
STA. O paciente falciforme com diagnostico de STA tem potencial gravidade e deve
ser iniciada a terapia empirica com antimicrobianos, inclusive com cobertura para
agentes bacterianos atipicos. Administracado de fluidos deve ser realizada, mas com

cautela, a



11

fim de nao piorar o disturbio pulmonar. A mesma atencdo deve acontecer com a
analgesia que também pode piorar o quadro respiratério por causa de hipoventilagao.
Pode ser necessario suporte ventilatorio mecanico. A transfusdo devera ser realizada,
se necessaria, mantendo a atencdo para se evitar o aumento da viscosidade. A
presenca de envolvimento multi-lobar, faléncia organica, piora de hipoxemia e sintomas
neurolégicos devem levar ao examinador a avaliar necessidade de transfusao de troca.

Febre e infeccdo no paciente portador de anemia falciforme devem ser
criteriosamente avaliadas na sala de urgéncia, inclusive com internagdo hospitalar se
nao ha fonte 6bvia de infeccdo. Em criancas a abordagem deve ser mais agressiva
devido elevado risco de sepse por pneumococo.

Os eventos cérebro-vasculares (AVE), apesar de menos comum nos adultos,
podem acontecer e ocasionarem atendimento de urgéncia. A transfusdo objetivando
niveis de HgbS <30% demonstrou superioridade na prevencao de recidiva. Por outro
lado, ndo ha evidéncia do uso de fibrinoliticos (t-PA, p ex) em pacientes portadores de
anemia falciforme, devendo o neurologista ser consultado.

Outras situagdes de urgéncia que podem demandar cuidados especializados
sao0 o priapismo, osteonecrose, colelitiase.

1.4.2. Tratamento cronico

Pacientes que tiveram AVE, ha evidéncia que se beneficiam de programas de
transfusao cronica, da mesma forma que os usuarios portadores de anemia falciforme
que possuem aumento de velocidade de fluxo sanguineo pelo doppler transcraniano,
quando submetidos a programa de transfusdo. Isso reduz a aproximadamente 1% o
risco de acidente vascular encefalico (ADAMS,1998; ESTCOURT,2017). O
rastreamento em toda crianca (2-16 anos) com doppler transcraniano deve ser
realizado anualmente a fim de se verificar o risco de AVE. A transfusdo crénica
melhora o desfecho nesses pacientes, mas pode ocasionar problemas relacionados a
transfusdo, dentre eles a aloimunizagao, infecgdo e sobrecarga de ferro. Este ultimo
pode ser minimizado pelo uso continuo de quelantes de ferro.

Outros cuidados que melhoraram a sobrevida de pacientes portadores de
anemia falciforme foram a profilaxia com penicilina, a vacinagao, principalmente para
bactérias capsuladas, e para influenza anualmente.

A Unica terapia aprovada que tem possivel papel modificador no curso da

patologia é a hidroxiureia, cujo principal efeito é elevacdo da taxa de hemoglobina fetal
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(HgbF). A hidroxiureia administrada diariamente reduziu significativamente episodio

algicos agudos, sindrome toracica aguda e transfusdo sanguinea, sem evidéncia de

eventos adversos significativos. O unico tratamento curativo disponivel é o transplante
de células tronco cuja indicagao principal é criangas que tiveram AVE ou possui
manifestacdes clinicas severas da anemia falciforme. A limitagao é a disponibilidade do
doador, porém atualmente a busca de fontes alternativos é realidade, aumentando
possibilidades futuras. (SIMOES, 2016; SAYANI, 2016)

1.5.QUALIDADE DE VIDA

Houve, nos ultimos anos, modificagbes importantes no cuidado envolvendo o
paciente portador de anemia falciforme que levaram a reducdo de morbimortalidade.
Isso ocorreu principalmente devido a melhora no cuidado de suporte com os
programas de transfus&o cronica, quelacédo de ferro, o acesso a hidroxiureia, profilaxia
antimicrobiana e vacinagao, entre outros. Por outro lado, a qualidade de vida nao
acompanhou os mesmos ganhos do cuidado clinico, e € comum estudos apontarem
que os pacientes portadores de anemia falciforme possuem qualidade de vida inferior a
populagdo geral (ROBERTI, 2010; FELIX, 2010). Tais dados demonstram que o
paciente portador de anemia falciforme deve ser abordado ndo somente baseado em
intervengdes meédicas, mas também com abordagem social e psicoterapicas
adequadas, haja vista que apenas medidas farmacoldgicas ndo sao suficientes para
modificar a autopercepg¢ao acerca da patologia falciforme, podendo inclusive influenciar
na aderéncia ao tratamento, por exemplo hidroxiureia (BADAWY, 2017).

Sustentado por informagdes que o paciente falciforme possui pior sensagao
relacionada a sua qualidade de vida diversos estudos tém sido realizados com o
proposito de se avaliar a medida da qualidade de vida nesses pacientes. Ha também
busca de possiveis fatores que a modificam. Para ser avaliada utilizam-se
questionarios especificos para tal fim. Existem diversas metodologias e ferramentas
para se avaliar a qualidade de vida, desde questionarios individuais a outros com
aplicacdo também a personagens envolvidos no cuidado do individuo portador de
transtorno falciforme, o que permite ser avaliado o contexto social e ambiente. Isso
permite a avaliagdo também em criangas e infantes (PANEPINTO,2012; BAVERUNG,
2015).

No Brasil também ha publicagdes de artigos que buscam avaliar o impacto da
doenca falciforme na qualidade de vida dos pacientes. Estudos foram realizados em
Alagoas (VILELA,2012), Goias (ROBERTI,2010) e Minas Gerais (PEREIRA, 2008) e
trazem em comum a evidéncia de que a percepgao da qualidade de vida é inferior.

Apontam ainda que € necessario estudos que avaliem tal indicador, ou mesmo
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monitora-lo continuamente, a fim de que se busquem interven¢des nesse grupo de
usuarios para que haja melhora na sua qualidade de vida.

Em Sergipe ndo ha estudo especifico que aborde o tema da qualidade de vida,
apesar de haver diversos estudos, principalmente em criangas, que demonstram
determinadas alteragdes clinicas que ocorrem mais frequentemente em portadores de
anemia falciforme. Por outro lado, ndo apontam se ha alteragcdo na qualidade de vida
(ANTUNES, 2017; MELO, 2017; FARO, 2015). Isso demonstra a necessidade de

estudos que avaliem o impacto da doenca falciforme em Sergipe.
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NORMAS DE PUBLICACAO

HEMATOLOGY, TRANSFUSION AND CELL THERAPY

Tipos de artigo

A revista publica as seguintes se¢des: Artigo Original, Artigo Especial, Artigo de Revisdo, Artigo

de Atualizagdo, Relato de Caso, Carta ao Editor, Imagem em Hematologia Clinica, Editorial,

Comentario Cientifico e Qual a Evidéncia, podendo a qualquer momento publicar outro tipo de

informacao de interesse da comunidade hematologica.

e Artigo Original: com o objetivo de publicar os resultados de uma pesquisa cientifica, deve ser
original e conter as seguintes subdivisoes: Introducdo, Objetivo(s), Método(s), Resultado(s),
Discussdao, Conclusao(des) e Referéncias. O trabalho deve ter no maximo 4.000 palavras
(incluindo as referéncias); até seis autores; até sete tabelas, ilustragdes e fotos; e conter até 30
referéncias.

e Artigo Especial: deve ter a mesma estrutura de um artigo original, porém podem ser
reclassificados pelo Editor, dependendo de sua importancia.

e Artigo de Revisdo: revisdes narrativas abordando um tema de importancia para a area. Deve ter
até

5.000 palavras (incluindo as referéncias); até sete tabelas, ilustragdes e fotos; e no maximo 60

referéncias.

e Artigo de Atualizagdo: sobre um tema, um método, um tratamento etc., devendo conter um
breve historico do tema, seu estado atual de conhecimento e as motivagdes do trabalho, métodos
de estudo (fontes de consulta, critérios de selecdo), hipdteses, linhas de estudo etc. Critérios
idénticos ao de um artigo de revisao.

e Relato de Caso: deve conter introducdo, com breve revisdo da literatura, relato do caso, os
resultados importantes para o diagndstico (se houver), evolugdo, discussdo, conclusdo e
referéncias. Deverd ter no maximo 1.800 palavras; até duas tabelas, ilustragdes e fotos; até
quatro autores; e 10 referéncias.

e Carta ao Editor: maximo de 1.000 palavras (incluindo referéncias), até trés autores e duas
ilustragoes.

e Imagem em Hematologia Clinica: maximo de 100 palavras; até trés autores e trés referéncias.

e Comentario Cientifico: s6 sera aceito por convite do Editor, que orientara sobre a forma de

envio do manuscrito.

Idioma

Todos os manuscritos devem ser submetidos em inglés.
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Check-list para submissdo
Vocé pode usar esta lista para fazer um check-list final do seu artigo antes de envia-lo para
avaliagdo pela revista. Por favor, verifique a secao relevante nestas Instrugdes aos Autores para

obter mais detalhes.

Certifique-se de que os seguintes itens estdo presentes: um autor foi designado como o autor para
correspondéncia, incluindo-se seus detalhes de contato: e-mail e enderego postal completo.

Todos os arquivos necessarios foram carregados no sistema: manuscrito; palavras-chave (quando
necessario); todas as figuras (incluindo suas legendas); todas as tabelas (incluindo titulos,
descri¢dao, notas de rodapé). Certifique-se de que todas citacdes a figuras e tabelas no texto

correspondem aos arquivos enviados; arquivos suplementares (quando necessario).

Consideragdes adicionais: certifique-se de revisar a gramatica e ortografia; confirme se todas as
referéncias mencionadas na se¢do Referéncias sdo citadas no texto, e vice-versa; garanta que tenha
sido obtida permissdo para uso de material protegido por direitos autorais de outras fontes
(incluindo a Internet); confira se foram feitas declaracdes de conflitos de interesse relevantes;

revise novamente as politicas da revista detalhadas nestas instrugdes.

Para mais informacoes, visite o nosso Centro de suporte.

ANTES DE COMECAR
Etica em publicacdo cientifica

Por favor, acesse nossas paginas informativas sobre Etica em publicacdo cientifica e Diretrizes

éticas para publicacdo em revistas cientificas.

Direitos humanos e de animais
Caso a pesquisa envolva seres humanos, o autor deve garantir que o trabalho foi realizado de

acordo com o Codigo de Etica da World Medical Association (Declaration of Helsinki). De com

os Requerimentos aos manuscritos submetidos a revistas biomédicas, os autores devem incluir no

manuscrito uma declaragdo de foi obtido consentimento informado para experimentos envolvendo

seres humanos. O direito a privacidade, nesse caso, também deve ser observado.

No caso de trabalhos envolvendo experimentacdo animal, os autores devem indicar na secao
Métodos que foram seguidas as normas contidas no CIOMS (Council for International

Organization of Medical Sciences) Ethical Code for Animal Experimentation (WHO Chronicle


http://service.elsevier.com/app/home/supporthub/publishing/
https://www.elsevier.com/publishingethics
https://www.elsevier.com/journal-authors/ethics
https://www.elsevier.com/journal-authors/ethics
https://www.elsevier.com/journal-authors/ethics
https://www.wma.net/policies-post/wma-declaration-of-helsinki-ethical-principles-for-medical-research-involving-human-subjects/
http://www.icmje.org/
http://www.icmje.org/
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1985; 39(2):51-6) e os preceitos do Colégio Brasileiro de Experimentacdo Animal - COBEA.

Deverao completar a “Declaragao dos Direitos do Homem e Animal”.

Declaragdo de conflito de interesses

Todos os autores devem divulgar quaisquer relagdes financeiras € pessoais com outras pessoas ou
organizagdes que possam influenciar de forma inadequada (viés) seu trabalho. Exemplos de
potenciais conflitos de interesse incluem empregos, consultorias, propriedade de ac¢des, honorarios,
testemunhos de peritos remunerados, pedidos de patentes/inscri¢des e subsidios ou outros tipos de
financiamento. Caso ndo haja conflitos de interesse, por favor, registre isso: “Conflitos de

interesse: nenhum”. Mais informacaoes.

Declaragdo de envio e verificagdo
A submissdo de um manuscrito implica que o trabalho descrito ndo foi publicado anteriormente
(exceto sob a forma de resumo ou como parte de uma palestra ou tese académica publicada, ou

como pré-impressdo ele- tronica, consulte a se¢do ‘Publicacdo multipla, redundante ou

concorrente’ de nossa politica de ética para mais informagodes), que ndo estd sendo avaliado para
publicagdo em outro lugar, que sua publicacdo foi aprovada por todos os autores e tacita ou
explicitamente pelas autoridades responsaveis onde o trabalho foi realizado e que, se aceito, nao
sera publicado em outro lugar na mesma forma, em inglés ou em qualquer outro idioma, inclusive
eletronicamente, sem o consentimento por escrito do detentor dos direitos autorais. Para verificar
a originalidade do manuscrito, ele pode ser verificado pelo servico de detec¢do de originalidade
CrossCheck.

Colaboradores

Cada autor deve declarar sua contribuicao individual para o manuscrito: todos os autores devem
ter participado ativamente da pesquisa e/ou da preparacdo do manuscritos, de maneira que o papel
de cada um deve ser descrito. A declaracao de que todos os autores aprovaram a versao final do

manuscrito deve ser verdadeira e enviada durante a submissdo.

Autoria

Todos os autores devem ter contribuido de maneira substancial em todos os seguintes aspectos: (1)
concepgdo e delineamento do estudo, ou aquisi¢cdo de dados, ou analise e interpretacdo de dados,
(2) escrita do artigo ou revisdo critica do contetido intelectual relevante, (3) aprovacao final da

versdo a ser submetida.


http://www.cobea.org.br/
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21

Mudancgas na autoria

Espera-se que os autores avaliem cuidadosamente a lista ¢ a ordem dos autores antes de submeter
seu ma- nuscrito ¢ que fornecam a lista definitiva de autores no momento da submissao. Qualquer
adi¢do, remocgao ou rearranjo de nomes de autores na lista de autoria deve ser feita somente antes
da aceitagdo do manuscrito ¢ somente se aprovado pelo editor da revista. Para solicitar tal
alteracdo, o editor deve receber do autor para correspondéncia o seguinte: (a) o motivo da
mudanga na lista de autores e (b) confirmagdo por escrito (e-mail, carta) de todos os autores
concordando com a adi¢@o, remocao ou rearranjo. No caso de adi¢do ou remog¢do de autores, isso

inclui a confirmacao do autor adicionado ou removido.

Somente em circunstancias excepcionais, o editor aceitara a adicdo, supressdo ou rearranjo de
autores apds o manuscrito ter sido aceito. Enquanto o editor estiver avaliando o pedido, a
publicacdo do ma- nuscrito permanecera suspensa. Se o manuscrito ja tiver sido publicado on-line,

qualquer solicitacdao aprovada pelo editor resultara em uma retificacao.

Resultados de ensaios clinicos

De acordo com a posi¢do do International Committee of Medical Journal Editors (ICMJE), a
revista ndo aceitard os resultados publicados no mesmo registro de ensaios clinicos no qual o
registro primario seja uma publicac¢do anterior se os resultados publicados forem apresentados sob
a forma de um breve resu- mo ou tabela estruturados (menos de 500 palavras). No entanto, a
divulgagcdo de resultados em outras circunstincias (por exemplo, reunides de investidores) ¢
desencorajada e pode impedir a aceitagdo do manuscrito. Os autores devem divulgar em sua

totalidade as publica¢des em registros de resultados do mesmo trabalho ou relacionados a ele.

Relatorios de ensaios clinicos

Ensaios controlados randomizados devem ser apresentados de acordo com as diretrizes
CONSORT. Na submissao do manuscrito, os autores devem fornecer a lista de verificagao
CONSORT acompanhada de um fluxograma que mostre o progresso dos pacientes ao longo do
ensaio, incluindo recrutamento, inscri- ¢ao, randomiza¢ao, remocao e conclusiao, e uma descri¢ao

detalhada do procedimento de randomizagdo. A lista de verificacdo CONSORT e o modelo do

fluxograma estdo disponiveis on-line.

Registro de ensaios clinicos
A inclusdo em um registro publico de ensaios clinicos ¢ uma condi¢do para a publicacdo de
ensaios clinicos nesta revista, de acordo com as recomendacgdes do International Committee of

Medical Journal Editors. Os ensaios devem ser registrados no inicio ou antes da inclusdo dos
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pacientes. O nimero de registro do ensaio clinico deve ser incluido no fim do resumo do artigo.
Um ensaio clinico ¢ definido como qualquer estudo de pesquisa que designe prospectivamente
participantes humanos ou grupos de seres humanos a uma ou mais intervencgdes relacionadas a
saude, para avaliar os efeitos dos desfechos de satde. As intervengdes relacio- nadas a saude
incluem qualquer intervencdo realizada para modificar um desfecho biomédico ou relacionado a
saude (por exemplo, farmacos, procedimentos cirargicos, dispositivos, tratamentos
comportamentais, in- tervencdes alimentares e mudancas nos procedimentos de cuidados). Os
desfechos de saude incluem quais- quer medidas biomédicas ou relacionadas a saude obtidas em
pacientes ou participantes, incluindo medidas farmacocinéticas e eventos adversos. Estudos
puramente observacionais (aqueles em que a designacao da intervencdo médica ndo esta a critério

do investigador) ndo exigirao registro.

Direitos autorais
Ap6s a aceitacdo de um artigo, os autores devem assinar o Journal Publishing Agreement (Acordo

de Publicagdo de Artigo) (ver mais informagoes sobre esse item) de forma a atribuir & Associacao

Brasileira de Hematologia, Hemoterapia e Terapia Celular (ABHH) os direitos autorais do
manuscrito ¢ de quaisquer tabelas, ilustra¢cdes ou outro material submetido para publicagdo como
parte do manuscrito (o “Artigo”) em todas as formas e midias (ja conhecidas ou desenvolvidas
posteriormente), em todo o mundo, em todos os idiomas, por toda a duragdo dos direitos autorais,
efetivando-se a partir do momento em que o Artigo for aceito para publicagdo. Um e-mail serd
enviado ao autor para correspondéncia confirmando o recebimento do manuscrito junto com o

Journal Publishing Agreement ou um link para a versao on-line desse acordo.

Direitos do autor
Como autor, vocé (ou seu empregador ou instituicdo) tem certos direitos de retso do seu trabalho.

Mais informacaoes.

A Elsevier apoia o compartilhamento responsavel

Descubra como vocé pode compartilhar sua pesquisa publicada nesta revista.

Papel da fonte de financiamento

Deve-se identificar quem forneceu apoio financeiro para a realizagdo da pesquisa e/ou preparacao
do artigo e descrever brevemente o papel do(s) patrocinador(es), se houver, no delineamento do
estudo; na coleta, analise e interpretacao de dados; na redagdo do manuscrito; e na decisao de
enviar o artigo para publicacdo. Se a fonte (ou fontes) de financiamento ndo teve (ou tiveram) tal

participagdo, isso deve ser mencionado.


http://www.elsevier.com/copyright
https://www.elsevier.com/copyright
https://www.elsevier.com/copyright
https://www.elsevier.com/about/company-information/policies/sharing
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Acesso aberto

Esta revista ¢ uma revista revisada por pares, de acesso aberto subsidiado pela Associacao
Brasileira de Hematologia, Hemoterapia e Terapia Celular (ABHH), que arca com os custos de
publicacdo da revista. Os autores ndo precisam pagar qualquer Taxa para Processamento de Artigo

(APC — Article Processing Charge) ou Taxa de Publicagdo de Acesso Aberto.

A permissao de retso ¢ definida pela seguinte licenca Creative Commons:

Creative Commons Attribution-NonCommercial-NoDerivs (CC BY-NC-ND)
Para fins ndo comerciais, permite que outros distribuam e copiem o artigo, € o incluam em um
trabalho coletivo (como uma antologia), desde que se dé crédito ao(s) autor(es) e desde que ndo se

altere ou modifique o artigo.

Elsevier Publishing Campus

O Elsevier Publishing Campus (www.publishingcampus.com) ¢ uma plataforma on-line que

oferece pa- lestras gratuitas, treinamento interativo e conselhos profissionais para apoid-lo na
publicacdo de sua pesquisa. A se¢do College of Skills oferece modulos sobre como preparar,
escrever e estruturar seu artigo e explica como os editores analisardo o seu artigo quando ele for
submetido para publicagdo. Use esses recursos para garantir que sua publicacdo seja a melhor

possivel.

Idioma (uso e servigos de edigdo)

Por favor, escreva o seu texto em inglés de boa qualidade (britdnico ou americano, mas ndo uma
mistura deles). Os autores que sentirem necessidade de edigdo do manuscrito na lingua inglesa,
para eliminar possiveis erros gramaticais ou ortograficos de forma a atender a demanda do correto
uso do inglés cien- tifico, podem contratar o Servico de Edicdo da Lingua Inglesa disponivel no

WebShop da Elsevier.

Consentimento informado e detalhes do paciente

Estudos envolvendo pacientes ou voluntarios requerem a aprovacao do comité de ética e o
consentimento informado, que devem ser documentados no artigo. Consentimentos, permissoes e
desobrigagdes perti- nentes devem ser obtidos sempre que um autor desejar incluir detalhes de
casos ou outras informagdes pessoais ou imagens de pacientes e de quaisquer outros individuos em
uma publicacdo da Elsevier. Os con- sentimentos por escrito devem ser mantidos pelo autor e
copias dos consentimentos ou provas de que tais consentimentos foram obtidos devem ser

fornecidos a Elsevier mediante solicitacdo. Para mais informagdes, reveja a Politica da Elsevier

sobre uso de imagens ou informacdes pessoais de pacientes ou outros individuos. A menos que


http://www.elsevier.com/openaccesslicenses
http://www.publishingcampus.com/
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24

vocé tenha permissdo por escrito do paciente (ou, se for o caso, dos parentes mais proximos ou
tutores), os detalhes pessoais de qualquer paciente incluido em qualquer parte do artigo e em
qualquer material complementar (incluindo todas as ilustragdes e videos) devem ser removidos

antes da submissdo.

Submissdo

Nosso sistema de submissdo on-line ¢ um guia passo-a-passo dos procedimentos para inser¢do dos
de- talhes do seu manuscrito e para o upload de seus arquivos. O sistema converte os arquivos de
seu artigo em um unico arquivo PDF usado no processo de revisdo por pares (peer-review).
Arquivos editaveis (por exemplo, Word, LaTeX) sdo necessarios para compor seu manuscrito para
publicagdo final. Toda a corres- pondéncia, incluindo a notificagdo da decisdo do Editor e os
pedidos de revisdo, sdo enviados por e-mail. Por favor, envie seu manuscrito por meio do site:

https://ees.elsevier.com/htct.

PREPARACAO
Revisdo por pares (peer review) duplo-cega
Esta revista opera com o sistema de revisdo por pares duplo-cega, o que significa que os

pareceristas nao tém acesso as informagdes dos autores e vice-versa. Mais informacdes estdo

disponiveis em nosso site. Para facilitar o processo, devem-se incluir separadamente os seguintes
arquivos:

Pagina de abertura (com detalhes do autor): deve incluir o titulo, os nomes dos autores, as
afiliacdes, os agradecimentos e qualquer declaragdo de conflito de interesse, € o endereco
completo do autor para correspondéncia, incluindo um enderego de e-mail.

Manuscrito cego (sem detalhes do autor): o corpo principal do artigo (incluindo referéncias,
figuras, tabelas e quaisquer agradecimentos) ndo deve incluir nenhuma identificagdo, como os
nomes ou as afi- liagdes dos autores.

Uso do processador de texto

E importante que o arquivo seja salvo no formato original do processador de texto utilizado. O
texto deve estar em formato de coluna tnica. Mantenha o layout do texto o mais simples possivel.
A maioria dos codigos de formatagdo sera removida e substituida no processamento do artigo. Em
particular, ndo use

as opgoes do processador de texto para justificar texto ou hifenizar palavras. Destaques como
negrito, italico, subscrito, sobrescrito, etc. podem ser usados. Ao preparar tabelas, se vocé estiver
usando uma grade na criacdo das tabelas, use apenas uma grade para cada tabela individualmente,
e ndo uma grade para cada linha. Se nenhuma grade for utilizada, use a tabulacdo, e ndo espagos,
para alinhar as colunas. O texto eletronico deve ser preparado de forma muito semelhante ao dos

manuscritos convencionais (veja também o Guia para publicar com a Elsevier). Observe que os
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arquivos de origem das figuras, das tabelas e dos graficos serdo necessarios, independentemente se

voce ird embuti-los ou ndo no texto. Veja também a se¢do sobre imagens eletronicas.

Para evitar erros desnecessdrios, ¢ aconselhdvel usar as funcgdes “verificacdo ortografica” e

“verificacdo gramatical” do seu processador de texto.

Estrutura do artigo

Subdivisdo — se¢oes ndo numeradas

Divida seu manuscrito em se¢des claras. Cada subsecdo deve ter um titulo proprio, que aparecera
um uma linha separada. As subse¢des devem ser usadas ao méaximo quando houver mencdo a
outras partes do mesmo manuscrito: faga referéncia ao titulo da subse¢do em vez de escrever

apenas “anteriormente”, por exemplo.

Introducdo
Declare os objetivos do trabalho e contextualize-os, evitando fazer uma revisdo muito detalhada da

lite- ratura e resumir os resultados.

Material e métodos
Descreva em detalhes os métodos empregados para que eles possam ser reproduzidos. Métodos ja
pu- blicados devem ser indicados por uma referéncia bibliografica: apenas as modificagdes

relevantes devem ser explicitadas, neste caso.

Resultados

Os resultados devem ser apresentados de maneira clara e concisa.

Discussdo
Deve explorar o significado dos resultados do trabalho, e ndo simplesmente repeti-los. Uma secao
com- binada de Resultados e Discussao pode, muitas vezes, ser apropriada. Evite o excesso de

citacdes e de discussao da literatura.

Conclusoes
As principais conclusdes do estudo podem ser apresentadas em uma breve secdo de conclusdes,

que pode ser uma secao por si s6 ou uma subsecao da Discussao ou dos Resultados.

Informacgoes essenciais para a pagina de abertura
e Titulo: Deve ser conciso e informativo. Os titulos costumam ser usados em sistemas de busca de

in- formagdes. Sempre que possivel, evite abreviagdes e formulas.
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e Nomes dos autores e afiliagdes: Apresente de maneira clara e precisa 0os nomes € 0s sobrenomes
de cada de autores, verificando a grafia correta de cada um. Explicite o endereco da afiliagdo dos
autores abaixo dos nomes. Indique todas as afiliagdes por meio de letras minusculas sobrescritas
ap6s o nome de cada autor e antes de cada afiliacdo. Apresente o endereco de cada afiliagao,
incluindo cidade, estado e pais, além do e-mail de cada autor. As afiliagdes de cada autor devem
ser apresentadas em ordem decrescente de hierarquia (p.ex. Harvard University, Harvard
Business School, Boston, USA) e devem ser escritas conforme registrado na lingua do pais de
origem (p.ex. Université Paris-Sorbonne; Harvard University, Universidade de Sao Paulo).

 Autor para correspondéncia: Indique claramente quem lidara com todas as trocas mensagens em
todas as etapas de avaliagdo, produ¢do e pos-publicagdo. Assegure-se de que o e-mail informado
esteja correto e de que os contatos do autor para correspondéncia estejam atualizados.

e Enderego atual/permanente: Se um autor se mudou apos o trabalho descrito no artigo ter sido
feito, ou se era um pesquisador-visitante na época, um enderego atual (ou endereco permanente)
deve ser indicado em nota de rodapé vinculada ao nome do autor. O endereco no qual o autor de
fato realizou o trabalho deve ser mantido como o principal endereco de afiliagdo. Numerais
sobrescritos devem ser usados para essas notas.

Resumo

E obrigatério o envio de um resumo conciso, de nio mais que 250 palavras. Para os artigos

originais, os mesmos devem ser estruturados, destacando o(s) objetivo(s) do estudo, método(s),

resultado(s) e a(s) conclusdo(des). Para as demais categorias de artigos, o resumo nao necessita ser
estruturado, porém deve conter as informagdes importantes para reconhecimento do valor do

trabalho. Em ensaios clinicos, ao fim do resumo deve-se indicar o niimero de registro onde o

trabalho esta cadastrado. Abreviacdes nao padronizadas e incomuns devem ser definidas em sua

primeira meng¢ao no resumo em si.

O resumo deve indicar de forma breve o objetivo da pesquisa, os principais resultados e as
conclusdes mais importantes. Um resumo ¢ frequentemente apresentado separadamente do artigo,
por isso deve ser capaz de ser compreendido sozinho. Por esse motivo, as referéncias devem ser

evitadas, mas, se necessario, cite o(s) autor(es) e ano(s).

Palavras-chave

Imediatamente apds o resumo, forne¢ga um maximo de 5 palavras-chave, que definam o tema do
trabalho. Por favor, utilize os termos listados no Medical Subject Headings (MeSH), disponiveis
em http:// www.nlm.nih.gov/mesh/ meshhome.html. Evite termos gerais e plurais e multiplos

2

conceitos (evite, por exemplo, ‘e’, ‘de’). Use poucas abreviagdes: apenas aquelas firmemente
estabelecidas no campo de pesquisa podem ser escolhidas. Essas palavras-chave serdo usadas para

fins de indexacao.
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Abreviacoes

Defina abreviag¢des que ndo sejam padronizadas na area de conhecimento em uma nota de rodapé
na primeira pagina do artigo. Abreviagdes que sejam extremamente necessarias no resumo devem
ser definidas em sua primeira mencdo ali, bem como no rodapé. Garanta a consisténcia das

abreviacdes ao longo de todo o artigo.

Agradecimentos

Agrupe os agradecimentos em uma secdo separada ao fim do artigo antes das referéncias e,
portanto, ndo os inclua na pagina de abertura, como uma nota de rodapé para o titulo ou de outra
forma. Liste aqui os individuos que ajudaram a pesquisa de algum modo (por exemplo, fornecendo

ajuda linguistica, assisténcia escrita ou prova de leitura do artigo, etc.).

Formatando as fontes de financiamento

Liste as fontes de financiamento usando a forma padrdo para facilitar o cumprimento dos
requisitos do financiador:

Financiamento: Esse trabalho recebeu financiamento do National Institutes of Health [numeros
dos fi- nanciamentos xxxx, yyyy]; the Bill & Melinda Gates Foundation, Seattle, WA [nimero do

financiamento zzzz]; e dos United States Institutes of Peace [nimero do financiamento aaaal.

Nao ¢ necessario incluir descrigdes detalhadas sobre o programa ou tipo de financiamento e
prémios. Quando a verba recebida ¢ parte de um financiamento maior ou de outros recursos
disponiveis para uma universidade, faculdade ou outra instituicdo de pesquisa, cite o nome do

instituto ou organizagdo que forneceu o financiamento.

Se nenhum financiamento foi fornecido para a pesquisa, inclua a seguinte frase:

Unidades
Siga as regras e convengdes internacionalmente aceitas: use o sistema internacional (SI) de

unidades. Se outras unidades forem mencionadas, forneca seu equivalente em SI.

Notas de rodapé

Notas de rodapé devem ser pouco usadas. Numere-as de maneira consistente ao longo do artigo.
Muitos processadores de texto incluem as notas de rodapé no meio do texto, e esta ferramenta
pode ser usada. Se esse nao for o caso, por favor, indique em que posi¢do do texto deve entrar a

chamada para a nota de rodapé e apresente a nota em si separadamente, ao fim do texto.
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Imagens

Manipulag¢do de imagens

Embora seja aceito que os autores as vezes precisem manipular imagens para obter maior clareza,
a manipulacdo para fins de dolo ou fraude sera vista como abuso ético cientifico e serd tratada de
acordo. Para imagens graficas, esta revista aplica a seguinte politica: nenhum recurso especifico
pode ser apri- morado, obscurecido, movido, removido ou introduzido em uma imagem. Os ajustes
de brilho, contraste ou equilibrio de cores sdao aceitaveis se, € enquanto ndo obscurecerem ou
eliminarem qualquer informa- ¢do presente no original. Os ajustes ndo lineares (por exemplo,

alteracdes nas configuragdes de gama) devem ser divulgados na legenda da figura.

Imagens eletronicas Pontos gerais

« Certifique-se de usar letras uniformes e de ajustar as dimensdes da sua imagem original.
 Fontes sugeridas: Arial (ou Helvetica), Times New Roman (ou Times), Symbol, Courier.
e Numere as ilustragdes de acordo com a sequéncia em que aparecem no texto.

e Use uma convencgao légica para nomear seus arquivos de ilustragdes.

» Envie legenda para cada uma das ilustragdes.

 Envie as ilustragdes em um tamanho préximo ao que se deseja publicar.

 Envie cada ilustragcdo em um arquivo em separado.

Um guia detalhado sobre imagens eletronicas esta disponivel.

Vocé ¢ convidado a visitar este site; alguns trechos das informagdes detalhadas sdo forneci- dos

aqui.

Formatos

e Se as suas imagens eletronicas forem criadas em um aplicativo do Microsoft Office (Word,
PowerPoint, Excel), forneca “como estd” no formato de documento original.

« Independentemente do aplicativo utilizado que ndo seja o Microsoft Office, quando sua imagem
eletronica for finalizada, utilize “Salvar como” ou converta as imagens para um dos seguintes
formatos (observe os requisitos de resolu¢do para desenhos em linha continua, meio-tom e
combinagdes de desenho/ meio-tom descritos a seguir).

EPS (ou PDF): Desenhos vetoriais, incorporar todas as fontes utilizadas.

TIFF (ou JPEG): Fotografias em cores ou em tons de cinza (meios-tons), mantenha um minimo de

300 dpi. TIFF (ou JPEG): Desenho de linha de bitmap (pixels pretos e brancos puros), mantenha

um minimo de 1000 dpi.


http://www.elsevier.com/artworkinstructions
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TIFF (ou JPEG): Combinagdes de linha de bitmap/meio-tom (colorido ou escala de cinza),

mantenha um minimo de 500 dpi.

Por favor nao:

e Fornega arquivos otimizados para o uso da tela (por exemplo, GIF, BMP, PICT, WPG); esses
formatos tipicamente t€ém um baixo numero de pixels e um conjunto limitado de cores;

e Fornecga arquivos com resolugdo muito baixa;

 Envie graficos desproporcionalmente grandes para o conteudo.

Imagens coloridas

Por favor certifique-se de que os arquivos de imagens estdo em um formato aceitavel (TIFF [ou
JPEG), EPS [ou PDF] ou arquivos do MS Office) e com a resolugdo correta. Se, juntamente com o
seu artigo acei- to, vocé enviar figuras de cor utilizdveis, a Elsevier assegurard, sem custo
adicional, que essas figuras aparecerdo em cores on-line (por exemplo, ScienceDirect e outros sites)

independentemente de essas ilustragdes serem ou ndo reproduzidas na versdo impressa.

Servicos de ilustracdo

O Elsevier’s WebShop oferece servicos de ilustracdo aos autores que estdo se preparando para

enviar um manuscrito, mas estdo preocupados com a qualidade das imagens que acompanham o
artigo. Os experientes ilustradores da Elsevier podem produzir imagens cientificas, técnicas e de
estilo médico, bem como uma gama completa de quadros, tabelas e graficos. O “polimento” da
imagem também esta disponivel; nossos ilustradores trabalham suas imagens e as aprimoram para

um padrao profissional. Visite o site para saber mais a respeito disso.

Legendas de figuras

Certifique-se de que cada figura tenha uma legenda. Forneca as legendas separadamente, nao
anexadas as figuras. Uma legenda deve incluir um breve titulo (ndo na figura em si) e uma
descrigdo da ilustracdo. Mantenha o texto curto nas ilustragdes propriamente ditas, mas explique

todos os simbolos ¢ abrevia- ¢des utilizados.

Tabelas

Por favor, envie as tabelas como texto editavel e ndo como imagem. As tabelas podem ser
colocadas ao lado do texto relevante no artigo, ou em paginas separadas no fim. Numere as tabelas
de forma consecutiva de acordo com sua ordem no texto e coloque as notas de tabela abaixo do
corpo da mes- ma. Seja moderado no uso das tabelas, e assegure-se de que os dados apresentados
nas mesmas ndo duplicam os resultados descritos em outro lugar no artigo. Evite usar grades

verticais e sombreamento nas células da tabela.
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Referéncias

Citagdo no texto

Certifique-se de que todas as referéncias citadas no texto também estdo presentes na lista de
referén- cias (e vice-versa). Qualquer referéncia citada no resumo deve ser fornecida na integra.
Nao recomenda- mos o uso de resultados ndo publicados € comunicacdes pessoais na lista de
referéncias, mas eles podem ser mencionados no texto. Se essas referéncias estiverem incluidas na
lista de referéncias, elas devem seguir o estilo de referéncia padrdo da revista e devem incluir uma
substitui¢do da data de publicacdo por “Resultados ndo publicados” ou “Comunicagdo pessoal”. A

citacdo de uma referéncia como in press implica que o item foi aceito para publicacao.

Links de referéncias

Maior exposi¢cdo da pesquisa e revisdo por pares de alta qualidade sdo asseguradas por links on-
line as fontes citadas. Para permitir-nos criar links para servigos de resumos e indexa¢do, como
Scopus, Cros- sRef e PubMed, assegure-se de que os dados fornecidos nas referéncias estdo
corretos. Lembre-se que sobrenomes, titulos de revistas/livros, ano de publicagdo e paginagao
incorretos podem impedir a criacdo de links. Ao copiar referéncias, por favor tenha cuidado,
porque as mesmas ja podem conter erros. O uso do DOI — identificador de objeto digital (Digital

Object Identifier) € encorajado.

Um DOI pode ser usado para citar e criar um link para artigos eletronicos em que um artigo esta in
press e detalhes de citacdo completa ainda ndo sdo conhecidos, mas o artigo estd disponivel on-
line. O DOI nunca muda, entdo vocé pode usa-lo como um link permanente para qualquer artigo

eletronico.

Um exemplo de uma citacdo usando um DOI para um artigo que ainda nao foi publicado é:
VanDecar JC, Russo RM, James DE, Ambeh WB, Franke M. Aseismic continuation of the Lesser
Antilles slab beneath northeastern Venezuela. J Geoph Res. 2003.
https://doi.org/10.1029/2001JB000884. Por favor, observe que o formato dessas citacdes deve

seguir o mesmo estilo das demais referéncias no manuscrito.

Referéncias da web
A URL completa deve ser fornecida e a data em que a referéncia foi acessada pela ultima vez.
Qualquer informacao adicional, se conhecida (DOI, nomes de autores, datas, referéncia a uma

publicagao-fonte etc.), também deve ser fornecida.

Referéncias de dados
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Esta revista sugere que vocé cite conjuntos de dados subjacentes ou relevantes em seu manuscrito
ci- tando-os em seu texto e incluindo uma referéncia de dados em sua lista de referéncias. As
referéncias de dados devem incluir os seguintes elementos: nome(s) do(s) autor(es), titulo do
conjunto de dados, repositorio de dados, versdo (quando disponivel), ano e identificador
persistente. Adicione [conjunto de dados] imediatamente antes da referéncia para que possamos
identifica-la corretamente como uma re- feréncia de dados. O identificador [conjunto de dados]

ndo aparecera no seu artigo publicado.

Referéncias a mesma edigdo especial
Por favor, assegure-se de incluir as palavras “esta edigdo” a referéncias (e suas citagdes no texto)

feitas a qualquer outro artigo publicado na mesma edicao especial.

Estilo de referéncias

Indique as referéncias por nimeros sobrescritos no texto. Os autores podem até ser mencionados
no corpo do texto, mas o nimero da referéncia deve ser sempre informado. Numere as referéncias
na lista- gem de acordo com a ordem em que aparecem no texto. A formata¢ao deve basear-se nos
“Uniform Re- quirements for Manuscripts Submitted to Biomedical Journals™ propostos pelo
International Committee of Medical Journal Editors (atualizados em 2009) conforme exemplos a
seguir: os titulos de periddicos deverdo ser abreviados de acordo com o estilo apresentado pela
List of Journals Indexed in Index Medi- cus da National Library of Medicine

(http://www.ncbi.nlm.nih.gov/sites/entrez). Cite todos os autores, se houver até seis e apds o sexto

acrescente a expressao et al.

Exemplos de referéncias

e Artigos de periddicos: Padley DJ, Dietz AB, Gastineau DA. Sterility testing of hematopoietic
proge- nitor cell products: a single-institution series of culture-positive rates and successful
infusion of culture-

-positive products. Transfusion. 2007;47(4):636-43.

e Livros: Chalmers J. Clinician’s manual on blood pressure and stroke prevention. 3rd ed. London:
Scien- ce Press; 2002. 70 p.

Richardson MD, Warnock DW. Fungal Infection Diagnosis and Management. 2nd ed. Oxford:

Blackwell Science Ltd; 1997.249 p.

e Capitulos de livros: F. Reyes. Lymphocyte differentiation. In P Solal-Céligny, N Brousse, F

Reyes, C_Gisselbrecht, B Coiffier. Non-Hodgkin’s Lymphomas. Paris: Editions Frison-Roche;

1993. p.19-29.
e Anais: Souza AM, Vaz RS, Carvalho MB, Arai Y, Hamerschilak B. Prevaléncia de testes

sorologicos relacionados a hepatitis B e ndo-A, ndo-B em doadores de sangue. In: 190 Congresso
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Brasileiro de Hemato- logia e Hemoterapia / 260 Congresso da Sociedade Brasileira de
Hematologia e Hemoterapia; 2003 Ago 6-9; Sao Paulo, 2003. Anais. p.103.

e Teses: Sandes AF. Caracterizagdo imunofenotipica da diferenciacdo eritrocitaria, granulocitica e
mega- caridtica em pacientes com sindromes mielodisplésicas [thesis]. Sdo Paulo: Universidade

Federal de Sao Paulo; 2009. 126p.

Fonte para os titulos abreviados das revistas

O nome da revista cientifica deve ser abreviado de acordo com a Lista mundial de titulos

abreviados.

Video

A Elsevier aceita material de video e sequéncias de animagdo para apoiar € aprimorar suas
pesquisas cientificas. Os autores que tém arquivos de video ou animacdo que desejam enviar com
seu artigo sdo fortemente encorajados a incluir links para estes dentro do corpo do artigo. Isso
pode ser feito da mesma maneira que uma figura ou tabela, referindo-se ao contetido de video ou
animagdo ¢ mostrando no corpo do texto onde ele deve ser colocado. Todos os arquivos enviados
devem ser devidamente identi- ficados de modo que se relacionem diretamente com o conteudo do
arquivo de video. Para garantir que seu video ou material de animacao esteja apropriado para uso,
por favor forneca os arquivos em um dos nossos formatos de arquivo recomendados com um
tamanho méximo total de 150 MB. Qualquer arquivo Unico ndo deve exceder 50 MB. Os arquivos
de video e animagdo fornecidos serdo publicados on-line na versao eletronica do seu artigo nos
produtos de web da Elsevier, incluindo o ScienceDirect. Por favor fornega imagens estaticas com
seus arquivos: vocé pode escolher qualquer quadro do video ou animag¢do ou fazer uma imagem
separada. Essa imagem estdtica serd usada em vez de icones padrdo, para personalizar o link para

seus dados de video. Para obter instrugoes mais detalhadas, visite nossas paginas de instrucdes de

video. Nota: uma vez que o video e a animagdo nao podem ser incorporados a versao impressa da
revista, por favor forneca o texto para ambas as versdes eletronica e impressa para as partes do

artigo que se referem a esse contetido.

Material suplementar

Materiais suplementares, como tabelas, imagens e clipes de som, podem ser publicados com seu
artigo para aprimora-lo. Os itens suplementares enviados sdo publicados exatamente como sdo
recebidos (ar- quivos do Excel ou PowerPoint aparecerdao dessa forma on-line). Por favor, envie
seu material junto com o artigo e forneca uma legenda concisa e descritiva para cada arquivo
suplementar. Se vocé deseja fazer alteragdes no material suplementar durante qualquer etapa do
processo, certifique-se de fornecer um arquivo atualizado. Nao anote quaisquer corregdes em uma

versdo anterior. Por favor, desabilite a op¢do “Controlar alteragcdes” nos arquivos do Microsoft


http://www.issn.org/services/online-services/access-to-the-ltwa/
http://www.issn.org/services/online-services/access-to-the-ltwa/
http://www.sciencedirect.com/
https://www.elsevier.com/authors/author-schemas/artwork-and-media-instructions
https://www.elsevier.com/authors/author-schemas/artwork-and-media-instructions
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Office, pois estas aparecerdo na versdo publicada. Para instru¢cdes mais detalhadas, visite nossa

pagina de instrucdes para arquivos de imagem e outras midias.

Dados de pesquisa

Esta revista incentiva e permite que vocé compartilhe dados que suportem a publicagdo de sua
pesquisa onde for apropriado, e permite que vocé interligue os dados com seus artigos publicados.
Dados de pesquisa referem-se aos resultados de observagdes ou experimentacdo que validam os
achados da pesquisa. Para facilitar a reprodutibilidade e o retso dos dados, esta revista também o
incentiva a compartilhar seu software, cddigo, modelos, algoritmos, protocolos, métodos e outros

materiais uteis relacionados com o projeto.

A seguir sdo mostradas varias maneiras pelas quais vocé pode associar dados ao seu artigo ou
fazer uma declaracdo sobre a disponibilidade de seus dados ao enviar seu manuscrito. Se estiver
compartilhando dados de uma dessas maneiras, vocé ¢ encorajado a citar os dados em seu
manuscrito e na lista de refe- réncias. Consulte a se¢do “Referéncias” para obter mais informagdes
sobre a citagdo de dados. Para obter mais informagdes sobre o depdsito, compartilhamento e uso

de dados de pesquisa e outros materiais de pesquisa relevantes, visite a pagina de Dados de

Pesquisa.

Data linking

Se vocé disponibilizou seus dados de pesquisa em um repositério de dados, € possivel vincular seu
artigo diretamente ao conjunto de dados. A Elsevier colabora com uma série de repositérios para
vincular arti- gos no ScienceDirect a repositorios relevantes, dando aos leitores acesso a dados
subjacentes que lhes dard uma melhor compreensdo da pesquisa descrita.

Existem diferentes maneiras de vincular seus conjuntos de dados ao seu artigo. Quando disponivel,
vocé pode vincular diretamente seu conjunto de dados ao seu artigo, fornecendo as informagoes

relevantes no sistema de submissdo. Para mais informagoes, visite a pagina de vinculacdo de

bancos de dados.

Para os repositérios de dados suportados, um banner do repositorio aparecerd automaticamente ao

lado do seu artigo publicado no ScienceDirect.
Além disso, vocé pode vincular a dados ou entidades relevantes através de identificadores dentro
do tex- to de seu manuscrito, utilizando o seguinte formato: Banco de Dados: xxxx (por ex., TAIR:

AT1G01020; CCDC: 734053; PDB: 1XFN).

Declaracdo de dados


https://www.elsevier.com/artworkinstructions
https://www.elsevier.com/authors/author-services/research-data/data-profile
https://www.elsevier.com/authors/author-services/research-data/data-profile
https://www.elsevier.com/authors/author-services/research-data/data-base-linking
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Para promover a transparéncia, encorajamos os autores a declarar a disponibilidade de seus dados
ao submeter o artigo. Isso pode ser um requisito da instituicdo de fomento. Caso seus dados nao
estejam disponiveis para acesso ou ndo forem adequados para publicacdo, vocé terd a
oportunidade de descre- ver o motivo durante o processo de submissdo, afirmando, por exemplo,

que os dados da pesquisa sdo confidenciais. Caso submeta este formuldrio com o seu manuscrito

como um material suplementar, esta declaragdo aparecera junto ao seu artigo publicado no

ScienceDirect.

Deposito dos dados e vinculagdo
A Elsevier encoraja e apoia os autores a compartilhar os dados brutos relacionados com o
manuscrito enviado. Quando possivel, ¢ estabelecido um hyperlink entre o artigo ¢ os dados. Mais

informagdes sobre o deposito, compartilhamento e uso de dados de pesquisa.

APOS O ACEITE

Corregdo de provas on-line

O autor para correspondéncia receberd um link para o nosso sistema de provas on-line, que
permite comentar e corrigir a prova do artigo on-line. O ambiente ¢ similar ao Microsoft Word:
além de editar o texto, o autor também poderd fazer comentarios sobre tabelas e figuras e
responder as questdes feitas por nossos corretores de texto. O servigo de correcdo de provas on-
line promove um processo mais rapido e menos sujeito a erro, permitindo que o autor digite

diretamente no texto as suas correc¢des, eliminando a possibilidade de erro por inser¢do de outrem.

Se preferir, o autor para correspondéncia pode optar por incluir seus comentarios no PDF e fazer o
upload desse PDF comentado. Todas as instru¢cdes sobre como revisar as provas do artigo serdo
enviadas por e-mail, bem como as outras maneiras de se revisar a prova on-line ou em PDF.

Faremos o possivel para publicar o seu artigos rapidamente ¢ com precisdo. Por favor, use essa
prova apenas para revisar a diagramag¢do e a edi¢do, a completude do texto, de tabelas e figuras.
Mudangas significativas nos artigos aceitos para publicagdo serdo consideradas neste estdgio
apenas com permis- sdo do Editor-chefe da revista. E importante que todas as corregdes
necessarias sejam enviadas em uma Unica comunicagdo. Por favor, revise com calma o seu retorno
a prova, pois a inclusdo de corre¢des subsequentes ndo ¢ garantida. A revisao da prova do artigo ¢

de responsabilidade exclusiva do autor.

PERGUNTAS DOS AUTORES

Acesse o Elsevier Support Center para encontrar respostas as suas perguntas. Neste link, vocé

podera encontrar as perguntas frequentes e meios de nos contata


http://elsevier-apps.sciverse.com/GadgetDPWeb/DataProfile
https://www.elsevier.com/about/open-science/research-data
http://service.elsevier.com/app/home/supporthub/publishing
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RESUMO

A anemia falciforme €& a hemoglobinopatia mais comumente diagnosticada
globalmente, caracterizando-se como a patologia monogenética mais prevalente. A
apresentacao homozigética (HgbSS) é a que se apresenta com mais sintomas e
ocasiona importante morbi-mortalidade. A crise algica, devido a fenbmenos vaso-
oclusivos, é a apresentagdo aguda mais comum e a sindrome toracica aguda (STA) é
que pode evoluir com mais gravidade. O tratamento da anemia falciforme se estende
desde o manejo sintomatico, a fim de minimizar os sintomas agudos e reduzir
complicagbes, até medidas preventivas para reduzir agravos a longo prazo. Nao ha
tratamento curativo para anemia falciforme, exceto o transplante de células tronco, com
indicacdo atualmente bastante restrita e limitada. O tratamento de suporte permitiu
reducdo da morbidade e das complicagbes tardias. A hidroxiureia (HU) € o unico
tratamento disponivel capaz de modificar a evolugdo da patologia, reduzindo eventos
vaso-oclusivos, internacdes e lesdes tardias. Por outro lado, a qualidade de vida (QV)
nao acompanhou da mesma maneira a melhora notada com o tratamento atual. Isso tem
motivado diversos estudos, em que questionarios sao utilizados para avaliar a QV do
individuo e o seu contexto, assim como as variaveis que possam influencia-la. Estudos
com tal propdsito foram realizados em diversos centros, inclusive no Brasil, mas nenhum
avaliou especificamente a populagéo sergipana (adulta) portadora de anemia falciforme.
A partir de tal evidéncia propbe-se estudo observacional de corte transversal a fim de
que seja aplicado o questionario WHOQOL-bref para avaliar a percep¢ao da qualidade
de vida em portadores de anemia falciforme que sdo acompanhados em hemocentro de
Sergipe. Secundariamente poderdo ser avaliados fatores socioeconémicos e ambientais
que se relacionam a QV. Espera-se que os resultados permitam, a partir da percepgao
de como a patologia falciforme influencia na qualidade de vida, abordar determinados

fatores que ocasionem a melhora do cuidado global do usuario falcémico.
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ABSTRACT

Sickle cell anemia is the hemoglobinopathy most commonly diagnosed globally,
characterizing itself as the most prevalent monogenetic pathology. The homozygous
presentation (HgbSS) is the one with the most symptoms and causes important morbidity
and mortality. The pain crisis, due to vaso-occlusive phenomena, is the most common
acute presentation and the acute chest syndrome is that it can evolve more severely. The
treatment of sickle cell anemia extends from symptomatic management in order to
minimize acute symptoms and reduce complications, to preventive measures to reduce
long-term damage. There is no curative treatment for sickle cell anemia, except for stem
cell transplantation, with currently limited and limited indication. Supporting treatment
allowed reduction of morbidity and late complications. Hydroxyurea is the only available
treatment capable of modifying the evolution of the pathology, reducing vaso-occlusive
events, hospitalizations and late lesions. On the other hand, the quality of life did not
follow the improvement noted with the current treatment. This has motivated several
studies, in which questionnaires are used to evaluate the quality of life of the individual
and its context, as well as the variables that may influence it. Studies with this purpose
were carried out in several centers, including in Brazil, but none specifically evaluated the
Sergipe population with sickle cell anemia. Based on such evidence, a cross-sectional
observational study is proposed in order to apply the WHOQOL-bref questionnaire to
evaluate the perception of quality of life in patients with sickle cell anemia who are
followed up in Sergipe hemocenter. Secondarily, socioeconomic and environmental
factors related to quality of life can be evaluated. It is hoped that the results allow, from
the perception of how sickle cell disease influences the quality of life, to address certain

factors that lead to the improvement of global sickle cell patient care.
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2. INTRODUGAO

As hemoglobinopatias constituem as patologias monogenéticas mais comuns no
mundo. Cerca de 300 000 criangas nascem com algum tipo de hemoglobinopatia e a anemia
falciforme (falcemia) € a mais comum, com cerca de 80% dos casos .

A anemia falciforme é uma doenca provocada por heranga autossOmica recessiva,
cuja génese se da por meio mutagao geneética e, consequente, substituicdo do aminoacido
acido glutdmico (Glu) por valina (Val) na sexta posi¢cao da sequéncia beta da hemoglobina.
Com carater crénico, a Doencga Falciforme (DF) ndo é curavel e possui apresentagao clinica
variavel, tendo trés gendtipos principais: a anemia falciforme propriamente dita (Hgb SS), a
S-beta talassemia (Hgb S/beta) e os duplos heterozigotos hemoglobinopatia SC ( Hgb SC) e
SD (Hgb SD). Haja vista que se trata da patologia hereditaria monogenética também mais
prevalente no Brasil e isso a torna um importante problema de satde publica 2.

Ao longo do tempo, varias medidas terapéuticas surgiram para auxiliar o manejo de
portadores da afeccado falciforme, desde a demonstracdo que introducdo de penicilina
profilatica em meados dos anos 80 reduzia a incidéncia de pneumonia grave em falcémicos a
trabalhos mais recentes avaliando o papel da transfusdo sanguinea, exsanguineo transfusao,
HU, vacinacdo, quelantes do ferro, transplante de medula éssea e terapia genética,
culminando em diminuigéo significativa da mortalidade desses pacientes 3.

O portador de falcemia traz consigo, além dos sintomas relacionados a propria
patologia, grande impacto psicossocial que, por sua vez, ocasiona consequéncias fisicas,
psicologicas, sociais, do bem-estar ocupacional e dos niveis de independéncia. Ha grande
morbidade psiquica, depressdo e pobre QV 4. Portanto, atualmente, a andlise da eficacia de
um tratamento ndo se baseia somente na diminuicdo da morbimortalidade mas também da
avaliagdo da percepgado que o individuo tem da sua QV °. QV é definida conforme Panepinto
et al.(2012) ¢ “avaliagdo de seu bem-estar e nivel de funcionamento global, em comparagao
ao considerado como ideal, e como saude individual a influencia ™.

Baseado no conceito de qualidade de vida, a OMS criou o questionario WHOQOL *
com intuito de analisar a QV sob enfoque transcultural considerando-se a analise subjetiva
do respondente no que tange ao seu ambiente, estado funcional e psicolégico. A versao mais
resumida do questionario, WHOQOL-BREF, foi validada, inclusive em lingua portuguesa 8, e
ja foi aplicado em portadores de anemia falciforme, tendo resultados satisfatérios no que
tange avaliar a percepgao do individuo em relagéo a sua QV % 1011,

Nao ha detalhamento, especificamente, sobre a o aspecto QV na populagao sergipana

adulta, sendo, portanto, imperioso avaliar esses pacientes de acordo com a sua impressao
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subjetiva do tratamento a fim de garantir que a QV destes acompanhe os avangos na

sobrevida.

3. MATERIAIS E METODOS
3.1.DOS SUJEITOS

Este estudo avaliou a percepcdo da QV dos individuos portadores de doenca
falciforme acompanhados no Hemocentro de Sergipe (HEMOSE). E um estudo observacional
de corte transversal onde foram incluidos no estudo pacientes cuja visita de seguimento
ocorreu no periodo de coleta dos dados, maio a julho de 2018. Foram excluidos paciente
menores de 18 anos e aqueles considerados incapazes de responder ao questionario e que
nao possuam acompanhante capaz de fazé-lo.

3.2.INSTRUMENTOS

Foi utilizado no inquérito o questionario WHOQOL-bref, (Apéndice A). Tal questionario
consiste num instrumento onde sao distribuidas 26 questdes relacionadas aos dominios
fisico, psicologico, sociais e ambientais. E uma ferramenta largamente utilizada
mundialmente, inclusive no Brasil 8 e demonstra resultados consistentes quando
comparados ao formulario maior com 100 questées (WHOQOL-100).

3.3.ESTATISTICA

Os dados coletados foram tabulados em planilha eletronica comercialmente disponivel
(Microsoft Excel®, p ex.) no qual foram realizados os calculos da estatistica descritiva (médias,
variagao da média). O questionario WHOQOL-bref possui sintaxe originalmente descrita para
ser executada no programa SPSS®, porém tal fato limitava a utilizagdo do mesmo. A fim de
tornar mais acessivel a sua aplicagdo 2 demonstrou o uso no Excel e tal abordagem sera
utilizada no calculo estatistico.

3.4.BIOETICA

O estudo foi submetido ao Comité de Etica em Pesquisa (CEP-UFS) e foi aprovado
sob o codigo CAAE 83515418.8.0000.5546. Todos pacientes foram orientados acerca da
pesquisa, metodologia e os objetivos da mesma. A partir dai foram convidados para,
voluntariamente, participar do estudo e, para tal, assinaram o termo de consentimento livre e
esclarecido (Apéndice B). Sabe-se de possiveis vulnerabilidades ? que tal populagdo podem

estar submetidas e isso foi considerado ao se convidar o usuario para participar do inquérito.

RESULTADOS
O questionario WHOQOL-bref foi aplicado a 40 pacientes com auxilio dos

pesquisadores, sendo que somente 1 paciente recusou-se a preenche-lo. Dentre estes havia
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o predominio do sexo feminino (62,5%) e a média de idade foi de 31,4 anos com amplitude
de 18 a 73 anos.
Tabela 1- caracteristicas demograficas de 40 pacientes com anemia falciforme no
HEMOSE

Variaveis n %
Sexo

Masculino 15 37,5
Feminino 25 62,5
Idade

18-35 21 52,5
36-55 15 37,5
56-75 4 10
Total 40 100

Quanto as questdes do WHOQOL-bref, no item numero um que indaga sobre a
autopercepcao da qualidade de vida, 65% dos pacientes responderam “boa” ou “muito boa”.
Enquanto 32,5% avaliaram como “nem boa, nem ruim” e consequentemente 2,5% como
“ruim” ou “muito ruim”. A média das respostas (1-5) foi 3,75.

Em relagcdo a segunda questdo que avalia a autopercepgao quanto a propria saude,
62,5% avaliaram-na como “satisfatéria” ou “muito satisfatéria, 32,5% como “nem satisfeito
nem insatisfeito” e por fim 5% como “insatisfeito” ou “muito insatisfeito”. A média destas
respostas foi 3,73.

Na avaliacdo dos dominios na escala (0-100) tivemos o menor valor relacionado ao
dominio fisico: 51,96%, seguido do dominio ambiente: 61,48% e por fim os dominios

psicoldgico e relagdes sociais com 74,27% e 76,04%, respectivamente. (Grafico 1)

Grafico 1 — Avaliacao de cada dominio segundo o questionario WHOQOL-bref;

Fisico 51,96

Psicoldgico 7427

Relagbes
Sociais

76,04

Ambiente 61,44

0 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100
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Quantos aos itens isolados (facetas), aqueles que possuiram menores pontuagdes na
escala de 0-100 foram “dependéncia de medicag¢ao” (23,13%) e “dor e desconforto” (28,75%).
Os maiores, por outro lado  foram relacbes pessoais (89,38%) e

espiritualidade/religido/crengas pessoais (82,5%). (Grafico 2)

Grafico 2 — Avaliacao de cada faceta segundo o questionario WHOQOL-bref;

Dor e desconforto _:;:I 28,76

Energia e fadiga | ] 56,88
Sono e repouso ) | | | | | | 1 64,38
Mobilidade ] 72,50

Atividades da vida cotidiana | 67,50

Dependéncia de medicacdo ou de tratamentos :::::I 2313
Capacidade de trabalho

Sentimentos positivos

Pensar, aprender, memaria e concentragdo
Auto-estima

Imagem corporal e aparéncia

Sentimentos negativos
Espiritualidade/religido/crencas pessoais
Relacbes pessoais

Suporte e apoio pessoal

Atividade sexual

Seguranca fisica e protecdo

Ambiente do lar

Recursos financeiros

Cuidados de saude

Novas informacdes e habilidades

Recreacao e lazer

Ambiente fisico

Transporte 1 63,13

Auto-avaliacdo da Qualidade de Vida _# 68,44

0O 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100

] 7188
] 72,50
] 81,25
] [77,5(

] 82,50
1 89,38

4. Discussao

A doenga falciforme (DF), como doenca crénica e sistémica, comumente leva a alteracdes
sociais, fisicas e emocionais que tendem a interferir na qualidade de vida de seus portadores.
Tal relagédo inclusive foi descrita por McClish et al '*> ao demonstrar que pacientes com DF
possuem menor QV do que a populagdo em geral. Desde entdo varios estudos, sobretudo
em estados brasileiros como Goias, Minas Gerais e Alagoas, empenharam-se em mensurar
de forma qualitativa a QV desses pacientes a fim de compara-las e buscar alternativas para
melhora-la, visto que se trata de um importante fator para um melhor prognéstico. No entanto,
até entdo, em Sergipe, ndo haviam estudos que analisassem de forma quantitativa tal

relagdo em pacientes adultos.
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Inicialmente, quanto ao perfil dos pacientes estudados observamos leve predominancia
do sexo feminino (62,5%), dado que respeita a distribuicdo da populagéo brasileira, visto que
se trata de uma doenga autossdmica recessiva e nao ha relagdes descritas com sexo. Em
relagéo a faixa etaria evidencia-se aumento na expectativa de vida. Os dados demonstraram
que 47,5% dos pacientes apresentaram idade entre 36 e 75 anos, contrariando resultados
como o de Alves (1996) ' cujos resultados apontavam que 70% dos pacientes com DF no
ultrapassavam 30 anos de vida. Estudos mais recentes inclusive demonstram aumento na
sobrevida dos pacientes falcémicos principalmente apos a instituicdo do tratamento com a
hidroxiuréia. '°

Dos dominios com menor avaliagdo podemos destacar o fisico. Este encontra-se
particularmente prejudicado porque dentre as suas facetas encontra-se a que versa sobre a
dor. Esta, por ser o sintoma mais prevalente da DF e distribuir-se homogeneamente entre as
diversas faixas etarias, além de ser bastante severa '®, pode ser considerada como um dos
principais fatores para a menor QV desses pacientes quando comparados a populagédo em
geral.

Outro dominio que obteve baixa pontuagcdo foi o ambiente. Este engloba aspectos
socioeconOmicos e culturais que atingem toda a sociedade. No entanto, por dependerem
mais dos servicos de saude, beneficios sociais e da mobilidade urbana, visto que o
hemocentro de Sergipe se encontra na capital do estado, esses pacientes estdo mais
sujeitos as problematicas da ma gestdo da saude publica e dos servigos prestados pelo
estado de uma forma geral. O que pode influenciar este resultado é o fato do hemocentro em
questao fazer parte do servigo publico e, portanto, atende, majoritariamente, pessoas com
condicbes socioecondmicas inferiores. Além das questdes estruturais e fisicas, ainda ha
entraves culturais que podem prejudicar a QV destes pacientes. O preconceito, por exemplo,
aflige esses pacientes nao sé pela prépria doenga como pela associagdo equivocada desta
com a afro descendéncia, que em uma sociedade miscigenada como a brasileira torna-se
questionavel. Além disso, ainda ha percalgos econémicos visto que a maioria destes
pacientes possui renda familiar de até 1 salario minimo 7. Tal fato explica-se em parte pela
baixa capacidade de trabalho evidenciada nos resultados do presente estudo que implica em
limitacdo do mercado de trabalho para esses pacientes e consequentemente baixo poder
aquisitivo, agravando os problemas sociais anteriormente descritos. Estudos ainda
evidenciam que os fatores limitagcdo ao trabalho e condi¢cbes financeiras precarias séo as
principais causas do aparecimento de quadros depressivos nos pacientes falcémicos adultos,
corroborando a diminuicdo da QV com o aumento da faixa etaria.'®.

Como contraponto, houve um levantamento em Cuba ' onde evidenciou-se que de 84
pacientes adultos, apenas 26% nao trabalhavam regularmente. Esse resultado pode ser

explicado pelo fato de que neste pais ha programas de inser¢do dos pacientes com DF no
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mercado de trabalho através de programas de orientagdes e adequagdes para que estes
possam exercer fungbes compativeis com suas limitagdes fisicas. No Brasil, como
alternativas, pode-se realizar parcerias publico-privadas entre os hemocentros e centros de
capacitacao e profissionalizacdo a fim de ofertar aos pacientes insercdo no mercado de
trabalho em fungdes que respeitem as limitagdes impostas pela DF.

Os achados deste estudo corroboraram resultados de pesquisas semelhantes
realizadas em outros estados como Goias ?° e Minas Gerais '°. Em ambos, os dominios mais
prejudicados foram o fisico e 0 ambiental.

Como muitos dos pacientes entrevistados apresentam sequelas da doenca, esperou-
se que a avaliagcao do WHOQOL-bref fosse bastante prejudicada. No entanto, levando em
consideragao a autoavaliacdo pelos proprios pacientes, observou-se que os achados do
estudo, quando comparados aos de pacientes com doenga renal cronica %> e ostomizados
pos-ressecgdo de carcinoma colorretal 2!, apresentam-se superiores. Tal resultado sugere
uma possivel relagdo entre esta boa autoavaliagdo e o fato destes pacientes possuirem
acesso a centros especializados e serem acompanhados regularmente por equipe
multidisciplinar, propiciando periodos assintomaticos mais duradouros e, portanto, diminuindo

o impacto da DF sobre a QV.

5. Conclusao

O questionario WHOQOL-bref € um instrumento util e confiavel para mensuragao e
acompanhamento da qualidade de vida dos pacientes com anemia falciforme. Os niveis de
QV evidenciados neste estudo e a comparagado com estudos semelhantes mostram que as
dificuldades enfrentadas por estes pacientes sdo comuns a diversos estados brasileiros.

Portanto, € necessario investir em acbes em saude que atuem positivamente na QV
desses individuos como a descentralizagdo do acompanhamento multidisciplinar, permitindo
maior acessibilidade para os pacientes, redugcdo de gastos, diminuicdo da ma-adesao ao
tratamento e da perda do seguimento médico. E importante também reforgar o diagndstico
precoce através da triagem neonatal a fim de iniciar profilaxias e reduzir o indice de
complicacbes e consequentemente melhorar a QV. Além disso, politicas que visem a
insercado do paciente com anemia falciforme no mercado de trabalho sdo fundamentais, nao
s6 para torna-lo produtivo para a sociedade, mas também como cofator na manutengao da
saude mental.

Por fim, a QV é um fator que influencia diretamente o prognostico de doengas crénicas.
Logo, sua avaliacdo é importante para a orientagdo de acgdes em saude publica, para

avaliacao da rede de cuidado ao paciente e para a promogao da equidade.
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APENDICE A - QUESTIONARIO WHOQOL Bref

Instrumento de Avaliagao de Qualidade de Vida
The World Health Organization Quality of Life - WHOQOL-bref
Instrugoes

Este questionario é 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
questao, 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, aspiragoes,
prazeres e preocupacgdes. Nos estamos perguntando o que vocé acha de sua vida, tomando como como
referéncia as duas ultimas semanas. Por exemplo, pensando nas ultimas duas semanas, uma questao
poderia ser:

nadaMuito poucomédiomuitocompletamente

Vocé recebe dos outros o apoio de que necessita? 1 2 3 4 5

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 nimero 4 se vocé recebeu "muito”
apoio como abaixo.

nadaMuito poucomédiomuitocompletamente

VVocé recebe dos outros o apoio de que necessita? 1 2 3 ® 5

Vocé deve circular o numero 1 se vocé nao recebeu "nada" de apoio. Por favor, leia cada questao, veja o que
vocé acha e circule no numero e lhe parece a melhor resposta.

muito ruim Ruim nem ruim nem boa boa muito boa
1 Como vocé avalla_rla sua qualidade 1 > 3 4 5
de vida?
muito e nem satisfeito nem s muito
. . Insatisfeito ) o satisfeito L
insatisfeito insatisfeito satisfeito
> Quéo satisfeito(a) Yoce esta com a 1 2 3 4 5
sua saude?

As questbes seguintes sdo sobre o quanto vocé tem sentido algumas coisas nas ultimas duas semanas.

muito mais ou
nada bastantelextremamente
pouco menos

Em que medida vocé acha que sua dor (fisica) impede

vocé de fazer o que vocé precisa? 1 2 3 4 S

O quanto vocé precisa de algum tratamento médico para
levar sua vida diaria?
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5 O quanto vocé aproveita a vida? 1 2 3 4 5
6 Em que medida vocé acha que a sua vida tem sentido? | 1 2 3 4 5
7 O quanto vocé consegue se concentrar? 1 2 3 4 5
8 Quao seguro(a) vocé se sente em sua vida diaria? 1 2 3 4 5
Quao saudavel é o seu ambiente fisico (clima, barulho,
9 - . 1 2 3 4 5
poluicao, atrativos)?

As questbes seguintes perguntam sobre quao completamente vocé tem sentido ou é capaz de fazer certas
coisas nestas ultimas duas semanas.

nada muito mediomuitocompletamente
pouco
10 Vocé tem energia suficiente para seu dia-a- dia? 1 2 3 4 5
11 Vocé é capaz de aceitar sua aparéncia fisica? 1 2 3 4 5
12 Vocé tem dinheiro sufmgnte para satisfazer suas 1 2 3 4 5
necessidades?
Quao disponiveis para vocé estao as informacdes que precisa
13 . . 1 2 3 4 5
no seu dia-a-dia?
14| Em que medida vocé tem oportunidades de atividade de lazer? | 1 2 3 4 5

As questbes seguintes perguntam sobre quao bem ou satisfeito vocé se sentiu a respeito de varios
aspectos de sua vida nas ultimas duas semanas.

. . . nem ruim .
muito ruim ruim bom |muito bom
nem bom
15 Quao bem vocé é capaz de se locomover? 1 2 3 4 5
muito e nem satisfeito e Muito

. . ... [Insatisfeito . . ... satisfeito e
insatisfeito nem insatisfeito satisfeito

16 Quéao satisfeito(a) vocé esta com o seu 1 > 3 4 5

sono?
Quéo satisfeito(a) vocé esta com sua
17| capacidade de desempenhar as atividades 1 2 3 4 5
do seu dia-a-dia?
18 Quéo satlstfelto(a) vocé esta com sua 1 > 3 4 5
capacidade para o trabalho?
19/Quao satisfeito(a) vocé esta consigo mesmo? 1 2 3 4 5
Quao satisfeito(a) vocé esta com suas
20 relacbes pessoais (amigos, parentes, 1 2 3 4 5
conhecidos, colegas)?
b1 Quao satisfeito(a) vocé esta com sua vida 1 5 3 4 5
sexual?
b0 Quao satlsf?lto(a) vocé esta com 1 5 3 4 5
0 apoio que vocé recebe de seus amigos?
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>3 Quéo sgt[sfelto(a) vocé esta com 1 5 3 4 5
as condigbes do local onde mora?
b4 Quaéo satisfeito(a) voceé esta cqm 0 1 5 3 4 5
Seu acesso aos servicos de saude?
b5, Quéo satlsfe!to(a) vocé esta com 1 5 3 4 5
0 seu meio de transporte?

As questbes seguintes referem-se a com que freqiliéncia vocé sentiu ou experimentou certas coisas nas

ultimas duas semanas.

ansiedade, depressao?

Algumas " muito
nunca freqientemente . sempre
vezes freqientemente
Com que freqtiéncia vocé tem sentimentos
26/ negativos tais como mau humor, desespero, 1 2 3 4 5

Alguém Ihe ajudou a preencher este QUESLIONANIO? ..........ueviiiiiiiiiiiiiieeeeeeeeee e,

Quanto tempo vocé levou para preencher este qUeStioNArio? ...........cccccieieeee i

Vocé tem algum comentario sobre o questionario?

OBRIGADO PELA SUA COLABORAGAO
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APENDICE B - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Vocé esta sendo convidado(a) como voluntario(a) a participar da pesquisa AVALIACAO DA QUALIDADE DE
VIDA DE PACIENTES PORTADORES DE ANEMIA FALCIFORME ACOMPANHADOS EM HEMOCENTRO DO
ESTADO DE SERGIPE

O motivo que nos leva a estudar a doenga falciforme € por se tratar de um problema de grande importancia
na populagéo brasileira e sergipana. E um tipo de doenca sem cura, mas com diversos tratamentos que
amenizam os sintomas e complicagdes. O cuidado teve melhora nos ultimos anos, mas muitos que possuem
a doenga falciforme tem reducao expressiva do sentimento de qualidade de vida. A pesquisa se justifica, pois
pouco se conhece sobre a qualidade de vida do portador de anemia falciforme no estado de Sergipe e o que
leva a alteragbes na mesma. O objetivo desse projeto € analisar a qualidade de vida de pacientes portadores
de doenca falciforme, como vocé, em acompanhamento no Centro de Hemoterapia de Sergipe (HEMOSE).
O procedimento de coleta de dados sera da seguinte forma: o individuo sera interrogado por meio de
questionario ja validado em outros estudos, sera garantida a confidencialidade e sigilo das informacdes.

Nao havera coleta de material, como sangue por exemplo, logo ndo ha riscos identificados, exceto o
constrangimento de estar sendo ocupado o precioso tempo do entrevistado. Por outro lado, espera-se
que os resultados do estudo permitam o melhor conhecimento de fatores que influenciam direta ou
indiretamente a qualidade de vida do portador de doencga falciforme. Nao havera mudanga no seu tratamento
e acompanhamento na unidade, porém vocé tera contribuido para mudancas futuras se o estudo mostrar o

que pode tornar sua vida melhor, no sentido de cuidados referentes ao problema de saude que vocé possui.

Vocé sera esclarecido(a) sobre a pesquisa em qualquer aspecto que desejar. Vocé é livre para
recusar-se a participar, retirar seu consentimento ou interromper a participacao a qualquer momento.
A sua participagao é voluntaria e a recusa em participar ndo ira acarretar qualquer penalidade ou

perda de beneficios, porém reforco que € importante a sua preciosa contribuicao.

O(s) pesquisador(es) ira(ao) tratar a sua identidade com padrdes profissionais de sigilo. Seu nome nao sera
liberado sem a sua permissdo. Vocé nao sera identificado(a) em nenhuma publicagdo que possa resultar
deste estudo. Uma cépia deste consentimento informado sera arquivada com o coordenador do estudo e

outra sera fornecida a vocé.

Lembro que a sua participacao no estudo nao acarretara custos para vocé e nao sera disponivel nenhuma
compensacao financeira adicional. Como trata-se apenas de entrevista nao ha risco de danos a integridade

do entrevistado.

DECLARAGAO DA PARTICIPANTE OU DO RESPONSAVEL PELA PARTICIPANTE: Eu,

fui informada (o) dos objetivos da pesquisa
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acima de maneira clara e detalhada e esclareci minhas duvidas. Sei que em qualquer momento poderei
solicitar novas informagbes e motivar minha decisdo se assim o desejar. O pesquisador

certificou-me de que todos os dados desta pesquisa serao

confidenciais.
Em caso de duvidas poderei chamar o] pesquisador
no telefone (79) 2105 1757, (79) 99882 7157

ou e-mail: geydson@gmail.com.

Declaro que concordo em participar desse estudo. Recebi uma copia deste termo de consentimento livre e

esclarecido e me foi dada a oportunidade de ler e esclarecer as minhas duvidas.

Nome Assinatura do Participante Data

Nome Assinatura do Pesquisador Data

Nome Assinatura da Testemunha Data


mailto:geydson@gmail.com
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