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Resumo 

Enquadramento: estudos têm verificado que as manifestações e características da Doença das 

Células Falciformes (DCF) têm impacto nos domínios da Qualidade de Vida Relativa à Saúde 

(QVRS) dos adolescentes e que os coloca em risco para perturbações psicossociais. Esses re-

sultados foram reforçados na revisão sistemática de literatura apresentada neste estudo, que 

seguiu as recomendações da Preferred Reporting Item for Systematic Reviews and Meta-Analy-

sis (PRISMA) e incluiu 29 artigos na análise. Objetivo: identificar os níveis da QVRS e os 

indicadores de problemas emocionais e comportamentais em adolescentes com DCF. Método: 

a amostra integrou 22 participantes, 11 adolescentes com DCF com idades entre 13 e 17 anos 

e 11 pais/cuidadores, que preencheram o Pediatric Quality of Life Sickle Cell Disease Module 

(PedsQL-SCD), o KIDSCREEN-10 e o Pediatric Symptom Checklist-17 (PSC-17). Foi reali-

zada uma análise descritiva e correlacional. Resultados: os adolescentes da amostra apresen-

tam QVRS baixa, com resultados piores nas subescalas relativas ao impacto e controlo da dor, 

tanto no relato dos adolescentes como dos pais/cuidadores. No KIDSCREEN-10, verificou-se 

uma QVRS moderada, em ambos os relatos. No relato dos adolescentes verificaram-se associ-

ações significativas entre perturbações emocionais e de comportamento e dificuldades na co-

municação com os cuidadores formais sobre a doença; e entre o risco para problemas de inter-

nalização e as subescalas relativas a emoções negativas direcionadas à DCF e dificuldades de 

compreensão por outras pessoas do diagnóstico. No relato dos pais/cuidadores, foram identifi-

cadas associações negativas entre o risco de perturbações emocionais e de comportamento e a 

subescala Emoções e a perceção de que a QVRS dos adolescentes é afetada por dificuldades 

de compreensão da sua doença por outros. Conclusões: este estudo reforça os resultados de 

estudos similares sobre a prevalência de risco de perturbações psicossociais e emoções negati-

vas em relação à doença, avaliadas pelos adolescentes e pelos seus pais/cuidadores, e colocando 

em evidência a relação entre a QVRS e as características da DCF, especificamente, o impacto 

da dor e o seu controlo. 

 

  

 

 

Palavras-chave: dor; qualidade de vida; adolescentes; anemia falciforme; doença das células 

falciformes; depressão; ansiedade. 
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Abstract 

Background: studies have found that the manifestations and characteristics of Sickle Cell Dis-

ease (SCD) have an impact on domains of adolescents’ health-related quality of life (HRQoL), 

and that it puts them at risk for psychosocial disorders. These results were reinforced in the 

systematic review presented in this study, which followed the recommendations of the Pre-

ferred Reporting Item for Systematic Reviews and Meta-Analysis and included 29 articles. 

Objective: identify HRQoL levels and signs of emotional and behavioral problems in adoles-

cents with SCD. Method: the sample consisted of 22 participants, 11 adolescents with SCD, 

ages 13 to 17 years, and 11 parents/caregivers, who completed the Pediatric Quality of Life 

Sickle Cell Disease Module (PedsQL-SCD), the KIDSCREEN- 10 and the Pediatric Symptom 

Checklist-17 (PSC-17). Descriptive and correlational analysis were performed. Results: the 

adolescents in this sample have a low HRQoL and, as shown in the self and parent proxy re-

ports, the subscales related to pain impact and control have the worst results. KIDSCREEN-10 

showed a moderate HRQL in both reports. In the adolescents' self-report, significant associa-

tions were found between emotional and behavioral problems, and difficulties in communi-

cating with medical staff about the disease; as well as between risk for internalizing problems 

and the subscales related to negative emotions directed towards SCD and difficulty when others 

don’t understand what is like having SCD. In parent-proxy negative associations were identi-

fied between the risk of emotional and behavioral disturbances and negative emotions like an-

ger, as well as the perception that the adolescents' HRQoL is affected when other people don’t 

understand what is like having SCD. Conclusions: this study reinforces the results of similar 

studies about the prevalence of risk for psychosocial problems and negative emotions related 

to the disease, assessed by adolescents and parents/caregivers and highlights the relation be-

tween HRQoL and SCD’s characteristics, especially the impact and control of pain. 

 

 

 

 

 

 

Keywords: pain; quality of life; adolescents; sickle cell anemia; sickle cell disease; depression; 

anxiety. 
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Introdução 

A Doença das Células Falciformes (DCF) é uma hemoglobinopatia crónica e congénita, que 

se caracteriza pela alteração da estrutura dos glóbulos vermelhos, que se tornam mais rígidos, 

com um formato de foice e resultam na obstrução dos vasos sanguíneos e na posterior destrui-

ção prematura dos glóbulos vermelhos (Bunn, 1997).  

A Organização Mundial de Saúde (OMS; 2007) estima que cerca de 7% da população mun-

dial tem pelo menos um gene de hemoglobina alterado e estudos apontam para cerca de 300 000 

nascimentos anuais de crianças portadoras de DCF a nível mundial (Houwing et al., 2019). Em 

Portugal, apesar de não existirem dados epidemiológicos oficiais, estima-se que existam cerca 

de 800-900 indivíduos com DCF (Lobitz et al., 2018).  

 Vários estudos mencionam o impacto que as manifestações clínicas têm no funcionamento 

fisiológico e no desenvolvimento dos pacientes, nomeadamente, a anemia (e.g., McCavit, 

2012; Quinn, 2013), a Síndrome Torácica Aguda (STA) (e.g., Quinn, 2013), as crises vaso-

oclusivas e a dor (e.g., Dampier et al, 2010; Neville & Panepinto, 2011; Panepinto & Bonner, 

2012), AVC’s e o comprometimento neurocognitivo (e.g., Epping et al., 2013; King et al., 

2006; Schatz et al., 2001; Ware et al., 2016). A multiplicidade de manifestações, as alterações 

físicas, hospitalizações frequentes e a dor tornam a DCF uma doença com um potencial de 

risco elevado para a perceção de Qualidade de Vida Relativa à Saúde (QVRS). 

Tendo em conta as características da doença e a fase de desenvolvimento do adolescente, 

vários estudos têm centrado a atenção no impacto da DCF na QVRS dos adolescentes, uma vez 

que as características da doença colocam em risco o seu bem-estar físico, as vivências sociais 

e a resolução de tarefas normativas desta fase de vida, tendo grande impacto a nível social e 

psicológico (e.g., Dale et al. 2011; Jackson et al., 2014; Marques et al., 2015; Oliveira et al., 

2020). O conhecimento da QVRS dos doentes e dos determinantes que lhe estão associados é 

reconhecidamente uma mais-valia para o acompanhamento destes adolescentes e das suas fa-

mílias.   

Considerando a escassez de estudos na população portuguesa, torna-se relevante identificar 

quais as dimensões da QVRS de adolescentes com DCF que são mais afetadas pela doença, 

bem como qual o seu impacto na saúde mental dos adolescentes de forma a adequar os cuidados 

de saúde e os serviços disponibilizados a estes doentes e às suas famílias. 

O presente estudo integra uma revisão sistemática de literatura e um estudo quantitativo. A 

revisão de literatura teve como objetivo a identificação da cronologia das publicações de estu-

dos neste âmbito e a sistematização do conhecimento relativamente às dimensões da QVRS da 
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população pediátrica que são afetadas pela DCF e dos determinantes que têm impacto a QVRS 

desta população. 

 O estudo quantitativo que será apresentado teve como objetivo geral identificar os níveis 

da QVRS e a presença de indicadores de problemas emocionais e comportamentais, numa 

amostra de adolescentes com DCF em Portugal.  

 Esta dissertação encontra-se organizada em cinco capítulos. O primeiro capítulo corres-

ponde ao enquadramento teórico sobre a QVRS de adolescentes com DCF, incidindo nas ca-

racterísticas da doença, nomeadamente a etiologia e dados epidemiológicos, manifestações clí-

nicas, cuidados médicos e tratamentos e o impacto das consequências da DCF nos adolescentes 

e nos cuidadores e engloba, ainda, a revisão sistemática de literatura, com a síntese dos resul-

tados principais dos estudos analisados. O segundo capítulo corresponde à metodologia e con-

templa a relevância, os objetivos e hipóteses, as características da amostra, os critérios de in-

clusão e exclusão, os instrumentos de medida utilizados, os procedimentos de análise de dados 

e as considerações éticas. O terceiro capítulo corresponde à apresentação dos resultados orga-

nizados de acordo com os objetivos específicos. O quarto capítulo diz respeito à discussão dos 

resultados, estando organizado de acordo com os resultados obtidos para cada objetivo previa-

mente estabelecido. Por fim, o quinto capítulo apresenta as conclusões e considerações finais, 

contendo, ainda, as limitações, contribuições e implicações do estudo quantitativo e da revisão 

sistemática de literatura para a prática clínica, bem como recomendações para investigações 

futuras.   
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Capítulo I – Enquadramento Teórico 

1. Doença das Células Falciformes: Prevalência e Etiologia 

A Doença das Células Falciformes (DCF), também denominada Drepanocitose, é uma do-

ença crónica e congénita caracterizada por uma anomalia da hemoglobina – proteína cuja fun-

ção é o transporte de oxigénio pelo sistema circulatório – que afeta a estrutura dos glóbulos 

vermelhos, através da polimerização. A hemoglobina alterada torna os eritrócitos mais rígidos 

e com um formato de foice, resultando na obstrução dos vasos sanguíneos (trombose) e na sua 

posterior destruição prematura (hemólise) (Bunn, 1997). 

Tendo por base os dados disponibilizados pela Organização Mundial de Saúde (OMS; 

2007), cerca de 7% da população mundial tem pelo menos um gene de hemoglobina alterado. 

Estimam-se cerca de 300 000 nascimentos anuais de crianças portadoras de DCF a nível mun-

dial (Houwing et al., 2019). A incidência de hemoglobinopatias, especialmente, a anemia fal-

ciforme (Hb SS), forma da DCF mais grave e incapacitante, é muito elevada em toda a África 

subsariana e em algumas regiões do Mediterrâneo, no Médio Oriente e no subcontinente indi-

ano (Williams & Weatherall, 2012).  

Não existem dados epidemiológicos concretos para Portugal, estimando-se cerca de 800-

900 indivíduos com DCF (Lobitz et al., 2018). Em Portugal, a partir de dados apresentados 

pelos diferentes Centros Hospitalares, registou-se, em 2011, um total de 590 casos de doentes 

com DCF, sendo o genótipo Hb SS responsável pela anemia falciforme, o mais frequente, re-

presentando 75,9% dos casos registados, seguido dos genótipos Hb S-talassemia e Hb SC 

(Costa et al., 2016). 

Segundo a OMS (2007), hemoglobinopatias como a DCF, que no passado foram circunscri-

tas geograficamente às regiões supramencionadas, tornaram-se um problema global devido aos 

fluxos migratórios, o que resultou no aumento da epidemiologia, nomeadamente, da anemia 

falciforme e de todas as variações do grupo das doenças falciformes (Weatherall & Clegg, 

2001). 

 

2.  Aspetos Clínicos da Doença das Células Falciformes 

2.1. Manifestações Clínicas 

As principais manifestações clínicas da DCF incluem a anemia, que resulta da destruição 

prematura dos glóbulos vermelhos e tem efeitos negativos no funcionamento fisiológico e no 

desenvolvimento dos pacientes (McCavit, 2012; Quinn, 2013); a Síndrome Torácica Aguda 

(STA), uma das causas comuns de hospitalização e responsável por uma elevada taxa da 
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mortalidade (Quinn, 2013); as crises vaso-oclusivas, que resultam em episódios agudos de dor, 

recorrentes ao longo de toda a vida dos pacientes (e.g., Dampier et al, 2010; McCavit, 2012; 

Neville & Panepinto, 2011; Panepinto & Bonner, 2012); e maior vulnerabilidade a AVC’s, que 

aumenta o risco de morbilidade e de mortalidade, o comprometimento neurocognitivo e, con-

sequentemente, a aprendizagem e o sucesso académico dos pacientes (Epping et al., 2013; King 

et al., 2006; McCavit, 2012; Quinn, 2013; Schatz et al., 2001; Ware et al., 2016). A DCF está, 

ainda, fortemente associada a alterações endócrinas e metabólicas responsáveis por atrasos do 

desenvolvimento físico, índices mais baixos a nível do peso, altura, composição corporal, atra-

sos no desenvolvimento pubertário e maturação esquelética (Barden et al., 2002; Mandese et 

al., 2019; Rhodes et al., 2009; Silva et al., 2015). 

Deste modo, devido à multiplicidade de manifestações, à imagem corporal, a recorrentes 

hospitalizações e muito especialmente à dor, a DCF é uma doença com um potencial de risco 

elevado para a qualidade de vida relativa à saúde (QVRS) dos doentes.  

 

2.2. Dor na Doença das Células Falciformes 

A dor é o sintoma mais recorrente da DCF. A dor aguda é frequentemente provocada pelas 

crises vaso-oclusivas, que contribuem para a isquemia e lesão tecidual (Ballas, 2005; Rees et 

al., 2010). 

As crises de dor aguda são imprevisíveis, de difícil controlo e podem afetar qualquer parte 

do corpo, variando em intensidade, frequência, severidade e duração de paciente para paciente 

e de situação para situação (Ballas, 2005).  

Na DCF, a dor crónica pode não estar associada a causas específicas ou existir num quadro 

clínico de úlceras de perna e de necrose vascular (Ballas, 2005). Em algumas situações a hi-

poxia tecidual, decorrente da obstrução vascular, conduz a lesões teciduais e posterior inflama-

ção (Rees et al., 2010). Este processo inflamatório resulta numa hipersensibilidade do sistema 

nociceptivo, originando dor (Lobo et al., 2007). A dor neuropática, também característica da 

DCF, é descrita como uma sensação de queimadura, dormência, choque ou picadas decorrente 

de uma sensibilidade acrescida na zona lesionada e no tecido circundante, resultando de danos 

nas células nervosas (Ballas, 2005; Lobo et al., 2007). 

A dor, nas suas várias formas, tem diversas implicações a nível funcional nos doentes, in-

cluindo: incapacidade ou capacidade reduzida do funcionamento físico, hospitalizações mais 

frequentes, absentismo escolar e afastamento de experiências sociais, afetando os pacientes a 

nível social e psicoafectivo (e.g., Barakat et al., 2008; Wagner et al., 2004; Kambasu et al., 
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2019). Por exemplo, no estudo de Barakat e colegas (2008), com adolescentes com DCF, a 

frequência de dor foi negativa e significativamente correlacionada com o funcionamento físico, 

psicossocial e com a autoestima, afetando a QVRS. Também Panepinto e colegas (2005) veri-

ficaram, num estudo com crianças e adolescente entre os 5 e os 18 anos, uma correlação nega-

tiva forte entre os níveis de dor e a QVRS, existindo concordância de resultados entre as crian-

ças/adolescentes e os pais. Em Portugal, resultados similares foram encontrados por Abadesso 

e colegas (no prelo), num estudo com crianças portadoras de DCF, no qual a elevada frequência 

de episódios de dor foi associada à diminuição da QVRS em geral e especificamente nos do-

mínios físico e psicossocial, quer no autorrelato das crianças, quer no relato dos pais/cuidado-

res. 

 

2.3. Cuidados Médicos e Tratamentos  

As recomendações médicas apontam para a importância do diagnóstico da DCF o mais cedo 

possível, através do rastreio neonatal, permitindo o acompanhamento precoce e regular no ser-

viço de Hematologia Pediátrica, assim como, o acesso a cuidados multidisciplinares com re-

curso a outras subespecialidades (e.g., Neurologia, Pneumologia, Nefrologia, entre outras), de 

forma a responder às necessidades específicas dos pacientes (McCavit, 2012; Quinn, 2013; 

Stuart & Nagel, 2004; Teixeira et. al., 2018; Ware et al., 2017). É reforçado ainda que para 

além de permitirem a monitorização das manifestações clínicas da DCF, serviços como a He-

matologia, Enfermagem, Psicologia e os Serviços Sociais têm um papel importante na adapta-

ção dos pacientes e das famílias à doença (McCavit, 2012; Stuart & Nagel, 2004). 

Entre os tratamentos existentes, os mais frequentes são a Hidroxiurreia e a L-glutamina 

(Gardner, 2018; McCavit, 2012; Ware et al., 2017; Ware et al., 2016; Inusa et al., 2019). São 

terapêuticas modificadoras e de controlo da doença, que se têm mostrado eficazes na redução 

das manifestações agudas da doença e da mortalidade (Ansari et al, 2017; Niihara et al., 2014; 

Inusa et al, 2019). Outros tratamentos que minimizam as manifestações da doença incluem: 

Transfusões Crónicas de Eritrócitos, Transfusões de Troca, Transplante de Células-Tronco He-

matopoiéticas e Terapia Genética (Inusa et. al., 2019; McCavit, 2012; Neville & Panepinto, 

2011; Quinn, 2013; Ware et. al., 2017). Apesar dos benefícios, alguns autores chamam à aten-

ção para o facto de estes tratamentos também comportarem riscos para a saúde dos pacientes 

(e.g., infeções, mortalidade pós-transplante) (Chou, 2013; Ware et al., 2017).  

Estudos têm mostrado que terapêuticas preventivas, como a vacinação pneumocócica, pe-

nicilina (Cober & Phelps, 2010; Ware et al., 2017), assim como, comportamentos de 
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automonitorização dos sintomas (e.g., apalpação do baço) (Araujo, 2007), resultam num maior 

controlo das manifestações clínicas da doença. 

 

3. O Adolescente com Doença das Células Falciformes  

A adolescência é uma fase caracterizada por transformações físicas, neurocognitivas, psico-

lógicas e sociais que são acompanhadas por novos desafios e exigências de adaptação em todos 

os domínios. É reconhecida como um período de grande tensão provocada por todas as mudan-

ças supramencionadas, que marcam o percurso de desenvolvimento dos indivíduos e que re-

presentam a transição entre a infância e a idade adulta, exigindo uma maior maturidade (Dahl, 

2004). Estas mudanças acompanham o processo de construção da identidade, tarefa central da 

adolescência (Erikson, 1968, pp. 128-141).  

A tarefa de desenvolvimento de construção de uma identidade autónoma envolve um Eu 

qualitativo, no qual as qualidades são autoatribuídas através de comparação e identificação com 

os pares. Na adolescência, os indivíduos caracterizam-se pelo egocentrismo, a instabilidade, 

procura de maior autonomização e de reconhecimento dos demais, afirmação de ideias e ideais 

e, ainda, a procura de integração num grupo de pares, apelando a um maior envolvimento social 

(Erikson, 1968, p. 130).  

Em termos psicológicos, espera-se que o adolescente entre num estádio caracterizado pelas 

operações formais (Inhelder & Piaget, 1958) que permite um pensamento abstrato caracteri-

zado por competências de raciocínio conceptual e hipotético-dedutivo com influência na com-

plexidade e qualidade do processamento de informação, assim como na possibilidade de refle-

xão.  

Apesar de ser expectável que o adolescente tenha maior capacidade de regulação compor-

tamental e emocional, devido à ainda imaturidade do córtex pré-frontal, área responsável pelo 

controlo dos impulsos e da tomada de decisão (Kelly, 2007; Sawyer et al., 2012), é muito co-

mum a dificuldade do controlo dos impulsos, o envolvimento em comportamentos de risco e a 

impulsividade na tomada de decisão (Blakemore & Mills, 2013; Sawyer et al., 2012) até muito 

tarde nesta faixa etária. 

 

3.1. Impacto da DCF na adolescência 

Nos adolescentes com DCF, aos desafios normativos da adolescência são acrescentadas 

questões da vivência da doença. Estudos sobre as implicações da DCF (e.g., dor, hospitaliza-

ções) têm mostrado que a doença tem impacto a vários níveis na vida dos adolescentes e 
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constitui um risco quer para a adaptação à doença, quer para a resolução das tarefas normativas 

desta fase de vida (e.g., Allen et al., 2016; Barakat et al., 2008; Goldstein-Leever et al., 2020; 

Kambasu et al., 2019). 

Por exemplo, as alterações físicas, nomeadamente, o atraso da maturação física, sexual e do 

crescimento, a icterícia e as dismorfias corporais (e.g., inchaço do abdómen), têm sido associ-

adas a perturbações da autoimagem, autoconceito e autoestima (Araujo, 2007; Marques et al., 

2015). As dismorfias físicas são causa frequente de segregação social e estigma por parte dos 

colegas, o que resulta em perturbações psicológicas, emocionais e comportamentais (e.g., ade-

são ao tratamento e recomendações médicas), na diminuição da autoestima e no isolamento 

social (Araujo, 2007; Oliveira et al., 2020; Kambasu et al., 2019).  

Também o atraso de desenvolvimento pubertário adia a aparência física desejada pelos ado-

lescentes infantilizando-os, tornando-os menos atrativos para os pares, contribuindo quer para 

uma perceção diminuída de si e para sentimentos de incompetência, quer para o aumento de 

rejeição e afastamento do grupo (Oliveira et al., 2020; Kinney & Ware, 1996; Morgan & Jack-

son, 1986). Associadas às implicações físicas da doença estão as frequentes hospitalizações 

devido a crises vaso-oclusivas e episódios de dor, que contribuem para o afastamento dos ado-

lescentes de experiências sociais normativas para a fase de desenvolvimento e do grupo de 

pares, afetando o equilíbrio psicológico e a QVRS (Kinney & Ware, 1996; Newland, 2008).  

Relativamente aos comportamentos de risco característicos da adolescência, alguns estudos 

apontam para uma menor prevalência do envolvimento neste tipo de comportamentos, ou para 

um envolvimento mais tardio em comportamentos de risco por parte dos adolescentes com 

DCF, em comparação com os seus pares (e.g., fumar tabaco, consumir álcool ou outras subs-

tâncias, comportamentos sexuais sem proteção, entre outros), o que se relaciona com a maior 

severidade das consequências destes comportamentos, devido às características da doença 

(e.g., Britto et al., 1998, Asnani et al., 2014). 

No que diz respeito ao desempenho escolar, estudos têm verificado um risco acrescido de 

défice cognitivo e baixo desempenho escolar em crianças com DCF (e.g., Karst et al., 2020; 

Kral et al., 2006; Peterson et al., 2005), associado a alterações cognitivas resultantes da deteri-

oração das estruturas neurológicas decorrentes de AVC’s (Epping et al., 2013; King et al., 

2006; McCavit, 2012; Quinn, 2013; Schatz et al., 2001; Ware et al., 2016). No entanto, também 

tem sido reconhecido que independentemente do histórico de AVC’s, existe um risco aumen-

tado de défices cognitivos e baixo desempenho escolar (Karst et al., 2020; Peterson et al., 

2005), deterioração das capacidades intelectuais (Kral et al., 2006; McCavit, 2012; 
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Ogunfowora et al, 2005) e dificuldades escolares que evoluem em severidade ao longo do de-

senvolvimento para crianças e adolescentes com DCF (Kral et al., 2006; McCavit, 2012).  

Paralelamente, a fadiga e dificuldades de atenção frequentemente associadas a esse estado 

físico, bem como o absentismo escolar decorrente de episódios de dor, hospitalizações ou aos 

efeitos da medicação (Epping et al., 2013; Karst et al., 2020), têm um impacto negativo no 

rendimento escolar destes jovens. A estas dificuldades soma-se a incompreensão dos professo-

res das necessidades destes alunos e a inexistência de apoios e currículos adaptados (Epping et 

al., 2013; King et al, 2006; Peterson et al., 2005). No estudo de Epping e colaboradores (2013), 

os resultados indicaram que, em comparação com crianças saudáveis, uma quantidade signifi-

cativa de alunos com DCF ficaram retidos e revelaram necessidade de serviços de educação 

especial, sendo que 79% destas crianças não receberam o apoio necessário para as suas dificul-

dades escolares. 

Deste modo, conclui-se que as limitações impostas aos adolescentes com DCF como forma 

preventiva da evolução negativa da doença e decorrentes das implicações da mesma, como por 

exemplo, os tratamentos e hospitalizações, levam à necessidade de adaptação da rotina destes 

jovens, que se reveste de restrições comportamentais e físicas, recorrência a cuidados de saúde, 

interferência nas relações e atividades sociais e, ainda, no aproveitamento escolar (Dale et al., 

2011; Ekinci & Çelik, 2012; Menezes et al., 2013; Kambasu et al., 2019).   

Para além disto, o prolongamento da dependência em relação aos cuidadores e o conse-

quente adiamento da autonomização, pode interferir na concretização das tarefas de desenvol-

vimento normativas que, como já referido, se centram na construção da identidade, na sociali-

zação e exploração da partilha de intimidade física e psicológica com os seus pares (Morgan & 

Jackson, 1986). 

Em resumo, a doença e as suas características podem resultar no aumento da vulnerabilidade 

a perturbações psicoafectivas, problemas de sono, dificuldades no contexto escolar e têm sido 

associadas à diminuição da QVRS. 

 

3.2. Perturbações Psicoafetivas 

Apesar de não existir consenso na literatura, há evidências de que indivíduos com DCF são 

mais vulneráveis ao desenvolvimento de sintomatologia depressiva e ansiosa, perturbações de 

sono, abuso de substâncias, comportamentos desadaptativos e de catastrofização e défices cog-

nitivos, que se relacionam diretamente com as complicações e a vivência da doença (e.g., Eki-

nci et al., 2012; Fisher et al., 2018; Pecker & Darbari, 2019).  
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A prevalência de sintomatologia depressiva surge como uma comorbilidade recorrente em 

crianças e jovens diagnosticados com DCF (e.g., Edwards et al., 2009; Jerrell et al., 2011; 

Moody et al., 2019; Valrie et al., 2020). Esta perturbação do humor tem mostrado estar associ-

ada ao prognóstico da doença (em especial, ao decurso da doença), ao risco acrescido de epi-

sódios agudos de dor vaso-oclusiva e de STA (Jerrell et al., 2011) e à adesão reduzida às tera-

pêuticas medicamentosas e recomendações médicas (Badawy et al., 2017). Por exemplo, no 

estudo de Levenson e colegas (2008), com 232 sujeitos, verificou-se uma correlação positiva 

entre depressão e variáveis da dor, especificamente em indivíduos com sintomatologia depres-

siva que apresentaram mais dias de dor (71% dos dias versus 49% dos dias, p < 0,001).  

A ansiedade é também uma perturbação que surge com frequência em estudos sobre o im-

pacto emocional da DCF (e.g., Levenson et al., 2008; Mahdi et al., 2010; Wagner et al., 2004). 

A ansiedade surge associada à imprevisibilidade das crises vaso-oclusivas, ao medo de avalia-

ção negativa por parte dos pares, à dependência e interação desadequada com os Serviços de 

Saúde e, ainda, ao tratamento desadequado dos episódios de dor (Pecker & Darbari, 2019; 

Wagner et al., 2004). Pacientes com DCF e sintomatologia ansiosa reportam com maior fre-

quência crises vaso-oclusivas e hospitalizações mais longas (Myrvik et al, 2012), assim como 

maior intensidade da dor, aumento do distress e, ainda, maior utilização de opioides (Levenson 

et al., 2008).  

No estudo de Wagner e colegas (2004), com 58 adolescentes com DCF, foi encontrada a 

associação entre o diagnóstico de DCF e ansiedade social. Neste estudo, independentemente 

da severidade da doença, a ansiedade social surgiu relacionada com a dor e com o medo de 

avaliações negativas nos adolescentes da amostra. Foi, assim, considerado pelos autores, que a 

perceção de dor constitui um stressor associado a crenças de catastrofização e de antecipação 

das manifestações disruptivas da doença, resultando na utilização de estratégias de coping de 

evitamento, por exemplo, de situações sociais, o que perpetua a presença de sintomatologia 

ansiosa nos contextos de socialização (Wagner et al., 2004). 

 

3.3. Problemas de Sono e Fadiga 

Os problemas de sono, caracterizados pela pobre qualidade de sono devido a interrupções 

noturnas, síndromes de obstrução respiratória (e.g., apneia e hipopneia e consequente hipoxe-

mia) (Bandla & Splaingard, 2004; Daniel et al., 2010; Kaleyias et al., 2008), episódios de dor 

(Shapiro et al., 1995) e enurese noturna (Barakat et al., 2001; Jordan et al., 2005), afetam o 

funcionamento físico e a capacidade funcional dos pacientes com DCF (Long et al., 2008).  
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As perturbações de sono têm também impacto no aumento da fadiga diurna, o que afeta o 

humor, as capacidades cognitivas, a atividade física, o desempenho no local de trabalho e na 

escola e, ainda, a capacidade de focar a atenção (Kaleyias et al., 2008; Pecker & Darbari, 2019).  

Estes problemas de sono, em conjunto com a dor crónica e/ou aguda, estão associados a 

elevados níveis de stress nos doentes com DCF (Daniel & Barakat, 2012; Onen et al., 2005; 

Valrie et al., 2007). No estudo de Valrie e colegas (2007), com 24 crianças diagnosticadas com 

DCF, com idades compreendidas entre os 8 e os 12 anos e os seus pais/cuidadores principais, 

verificou-se uma relação entre a maior severidade da dor e pobre qualidade de sono, sendo esta 

relação moderada pela presença de elevados níveis de stress, culminando em padrões de sono 

desadequados.     

 

3.4. Impacto nos cuidadores  

A DCF tem, ainda, impacto nos cuidadores e no funcionamento familiar dos pacientes em 

idade pediátrica. O papel de cuidador que é exigido aos pais de adolescentes com uma doença 

crónica, em conjunto com outros stressores (e.g., situação financeira, discriminação racial), 

podem resultar no aumento de stress parental, problemas do foro psicossocial e afetam negati-

vamente a perceção dos pais acerca da vivência da doença por parte dos filhos (Pantaleao et 

al., 2019).  

Barakat e colaboradores (2007a) verificaram a existência de uma correlação inversa entre o 

stress parental e o funcionamento familiar, na população de pais de crianças com DCF. Neste 

estudo, o stress parental aparece associado a baixos rendimentos, absentismo laboral devido à 

ocorrência de episódios de dor dos filhos, dificuldades de comunicação com os adolescentes e 

com os técnicos de saúde, pela falta de clareza quanto à responsabilidade de gestão da doença, 

problemas escolares e incidência de problemas de internalização e de funcionamento psicosso-

cial dos filhos. Os autores deste estudo, levantaram, ainda, a hipótese de que cuidadores de 

jovens com DCF experienciem mais stress parental por anteciparem a diminuição da respon-

sabilidade de gestão da doença dos filhos, associada ao aumento da autonomia e independência, 

que é expectável na adolescência.  

Em resumo, a vivência da DCF complexifica-se na adolescência, tanto para os jovens diag-

nosticados, como para os pais que os acompanham, devido não só à vulnerabilidade aos fatores 

de risco existentes nesta fase de desenvolvimento, como também, à dificuldade de corresponder 

às expectativas de autonomia e independência. Estas expectativas e a incapacidade de as cum-

prir aumentam o stress dos jovens, diminuem a QVRS e afetam o ajustamento psicológico dos 

pais, assim como o funcionamento familiar, o que por si também é um fator de risco para a 
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vivência da doença dos filhos. Desta forma, os efeitos da DCF causam grande disfuncionali-

dade em diversas dimensões e, por isso, colocam em causa a QVRS desta população. 

 

4. Qualidade de Vida Relativa à Saúde em Crianças e Adolescentes com DCF: Revisão 

Sistemática de Literatura 

A OMS (1998), define a qualidade de vida (QV) enquanto a perceção e satisfação de um 

indivíduo relativamente à sua posição na vida dentro do contexto dos sistemas de cultura e 

valores em que está inserido, em relação com aos seus objetivos, expectativas, padrões e preo-

cupações. Patrick e Erickson (1993) definiram a QVRS como o valor atribuído pelos indivíduos 

à duração da vida influenciado pelos défices, estados funcionais, perceções e oportunidades 

sociais modificados pela doença, lesões, tratamento ou política.  

Deste modo, a QVRS corresponde à avaliação e satisfação de um paciente relativamente ao 

seu nível funcional, em comparação com o que seria o ideal (Megari, 2013). A QVRS de paci-

entes com doenças crónicas, como a DCF, pode ser afetada pelos sintomas, tratamentos e in-

tervenções, ou seja, pelo impacto que as características da doença têm no bem-estar e na vida 

dos doentes e das suas famílias.   

A Revisão Sistemática de Panepinto e Bonner (2012), que procurou reunir e analisar a lite-

ratura referente à QVRS na população portadora de DCF, constituiu um primeiro estudo de 

sistematização da literatura neste âmbito. No entanto, o estudo de Panepinto e Bonner (2012), 

incluiu adultos e crianças/adolescentes, o que dificulta a leitura sobre a população pediátrica. 

Acresce ainda, que numa primeira pesquisa de literatura foi evidente o crescente interesse pelo 

estudo da QVRS de crianças e adolescentes nos últimos 10 anos.  

Assim, considerou-se pertinente a realização de uma revisão sistemática de literatura que, 

centrada na população pediátrica com DCF, explorasse e organizasse a informação relativa-

mente a níveis de QVRS, dimensões mais afetadas, relação entre essas dimensões e os valores 

de QVRS, instrumentos de medida mais utilizados e, atendendo à data de publicação, a pro-

gressão do interesse científico no âmbito da adaptação dos adolescentes à doença. 

 

4.1. Objetivos 

A revisão sistemática de literatura que aqui se apresenta teve como objetivo a pesquisa e 

análise de estudos relacionados com a QVRS de adolescentes diagnosticados com DCF. Com 

a presente revisão sistemática pretende-se a sistematização do conhecimento relativamente às 

dimensões da QVRS de crianças/adolescentes que são afetadas pela DCF, bem como dos de-

terminantes específicos à doença que impactam a QVRS desta população. Esta revisão visa, 
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ainda, identificar a progressão de publicações de estudos neste âmbito, não tendo assim um 

intervalo de tempo pré-estabelecido. 

 

4.2. Metodologia 

A revisão sistemática de literatura seguiu as recomendações da Preferred Reporting Item 

for Systematic Reviews and Meta-Analysis (PRISMA) (Moher et al., 2015), abrangendo estu-

dos empíricos publicados em língua inglesa e portuguesa, sem restrições de data de publicação, 

nas bases de dados EBSCO, PubMed, Web of Science e Scopus (protocolo em Anexo 1).  

O método de pesquisa dos artigos, em todas as bases de dados, envolveu a combinação dos 

descritores: Adolescents OR Teens AND Sickle Cell Disease OR Drepanocytosis AND Quality 

of Life OR Health-Related Quality of Life, seguindo as especificidades de cada base de dados.   

A pesquisa realizada teve como critérios de inclusão: 1) estudos empíricos qualitativos, 

quantitativos ou mistos; 2) publicados em português ou inglês, em revistas científicas; 3) dire-

cionados à população pediátrica com DCF; 4) com foco nas dimensões da QVRS afetadas pela 

doença e/ou dos determinantes específicos que a influenciam; 5) com utilização de instrumen-

tos específicos à avaliação da QVRS e/ou com experiência fenomenológica nesse âmbito; e 6) 

com objetivos, metodologia e resultados apresentados de forma clara. 

Para melhor definição das questões de investigação e dos critérios de inclusão foi utilizada 

a estrutura Population Intervention Comparison Outcome (PICO; Tabela 1).  

A avaliação da elegibilidade dos artigos para a inclusão dos mesmos na amostra foi realizada 

seguindo a metodologia PRISMA, incluindo sequencialmente (1) a análise por título e resumo 

de todos os artigos extraídos num primeiro momento e (2) a análise integral dos artigos. A 

análise de elegibilidade dos artigos, assim como a integração dos estudos na amostra, foi rea-

lizada por consenso entre dois investigadores,. 

Para análise da qualidade dos estudos, que fizeram parte da amostra, foi utilizada a checklist 

de Avaliação Crítica de Hawker e colegas (2002), tendo os estudos sido avaliados em 9 dimen-

sões: título e resumo, introdução e objetivos, método e dados, amostra, análise de dados, ética 

e viés, resultados, transferência/generalização dos resultados. Cada um dos estudos foi classi-

ficado em cada uma das dimensões numa escala qualitativa de “bom”, “suficiente”, “pobre”, e 

“muito pobre”. Posteriormente esta escala foi convertida numa escala quantitativa de 1 a 4 (i.e., 

1 = Muito Pobre, 2 = Pobre, 3 = Suficiente e 4 = Bom). A cotação de cada dimensão foi somada 

de forma a obter a pontuação total do artigo, entre 9 e 36. Resultados inferiores 18 foram con-

siderados Pobres/Muito Pobres. 
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Tabela 1  

Estrutura PICO (Moher et al., 2015) 

Parâmetro Critério de Inclusão Critério de Exclusão 

População Adolescentes com DCF e os 

seus pais/cuidadores, quando 

incluídos no estudo 

Outras patologias independentes da DFC 

Pacientes em idade não pediátrica 

Intervenção Avaliação da QVRS de adoles-

centes com DCF 

Estudos que não avaliem a QVRS de ado-

lescentes com DCF 

Comparação Não aplicável Não aplicável 

 Resultado QVRS; Determinantes associa-

dos à QVRS 

Não aplicável 

 

4.3. Resultados  

Como se pode observar na Figura 1, a pesquisa realizada nas bases de dados com os descri-

tores supramencionados, permitiu a extração inicial de 303 artigos. A estes foram somados 2 

artigos encontrados através de grey literature, resultando num total de 305 artigos. Após a 

exclusão dos duplicados, a amostra incluiu 165 artigos. De seguida, através da análise do título 

e resumo foram excluídos 127 estudos, resultando num total de 38 artigos, incluindo os 2 arti-

gos da grey literature. A posterior análise na integra dos 38 estudos conduziu à exclusão de 9 

artigos, que não cumpriam na totalidade dos critérios de inclusão. Deste modo, foram contabi-

lizados para análise 29 artigos.  

A Figura 1 apresenta o fluxograma da pesquisa inerente à presente revisão sistemática de 

literatura de forma detalhada e segundo as recomendações PRISMA.  
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Artigos retirados de: 

PubMed (n = 100) 

Web Of Science (n = 61) 

Scopus (n = 109) 

EBSCO (n = 33) 

(N = 303) 

Artigos analisados (n = 163) 
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Artigos identificados a partir de motores de busca 

 

Artigos identificados a partir de outros métodos 

 

Artigos retirados de referências de 

outros estudos (n = 2) 

 
Artigos excluídos antes da seleção: 

Duplicados excluídos pelo software  

(n = 119) 

Duplicados excluídos manualmente  

(n = 21) 

 

Artigos excluídos após análise do título e 

Abstract (n = 127) 

Artigos excluídos: 

Razão 1: População não pediátrica (n = 1) 

Razão 2: Em francês (n = 1) 

Razão 3: Focado no tratamento (n = 3) 

Razão 4: Focado na fadiga (n = 1) 

Razão 5: Focado na dor (n = 2) 

Razão 6: Amostra constituída apenas por 

pais/cuidadores (n = 1) 

(N = 9) 

Estudos incluídos na Revisão Sistemática 

(n = 29) 

In
cl

u
sã

o
 

Artigos analisados (n = 2) 

Artigos avaliados para 

elegibilidade (n = 2) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figura 1  

Fluxograma da Pesquisa Segundo as Recomendações PRISMA 
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Na Tabela 2 são apresentados os estudos analisados, considerando: o autor, ano de publicação e país onde foi realizado o estudo; objetivos; 

população e amostra; metodologia e instrumentos utilizados; os resultados principais; e pontuação total de avaliação da qualidade do artigo. 

 

Tabela 2 

Análise dos Estudos sobre a QVRS de Adolescentes com DCF 

Autor, Ano e 

País 
Objetivos População e Amostra 

Metodologia e  

Instrumentos 
Resultados Principais 

Cotação de 

Qualidade 

Adeyemo et 

al. (2015);  

Nigéria 

Comparar a QVRS de 

adolescentes com DCF 

com os seus pares sau-

dáveis; determinar a 

extensão e os efeitos 

do estigma na QVRS; 

e avaliar o impacto das 

complicações e hospi-

talizações da DCF. 

 

Adol. DCF e pares 

saudáveis 

Grupo DCF 

N = 80 

15-18 anos (M = 16 

anos) 

Sexo F = 45 

G.C. 

N = 80 

15-18 anos (M = 16,6) 

Sexo F = 45 

Quantitativo e transver-

sal; 

Instrumentos 

Questionário sociodemo-

gráfico; 

Registos médicos; 

SF-36 (v 2.0); 

Adaptação do questioná-

rio de estigma percebido 

(McManus et al., 2006); 

Grupo DCF com QVRS significativamente pior 

do que o G.C. em todos os domínios, exceto Sa-

úde Mental. 

Frequência de hospitalizações, complicações rela-

cionadas com a DCF e estigma foram inversa e 

significativamente associados com todos os do-

mínios da QVRS. 

A maioria do grupo DCF apresenta níveis mode-

rados a altos de estigmatização. 

 

33 

Allen et al. 

(2016); EUA 

 

Descrever a QVRS; 

identificar a relação 

entre QVRS e a fun-

ção executiva; analisar 

o papel dos recursos 

Crianças e adol. Com 

DCF e seus pais/cui-

dadores 

N = 45 

 8-16 anos (M = 12,3) 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Registos médicos; 

PedsQL (autorrelato e re-

lato dos pais); 

Adolescentes com DCF apresentam QVRS com 

nível mias baixo do que os valores de referência 

em todos os domínios. 

Não se verificaram diferenças entre o relato de 

crianças e pais quanto ao nível de QVRS. 

33 
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familiares como mo-

deradores dessa rela-

ção. 

Sexo M = 24 

 

BRIEF; 

WASI;  

PECI; 

VAPS;  

Hollingshead Index; 

A idade (com piores resultados para os mais ve-

lhos) e as competências executivas foram identifi-

cados como preditores de QVRS no relato dos 

pais e dos adolescentes. 

A dor e a regulação comportamental foram predi-

tores de QVRS no autorrelato dos adolescentes. 

Recursos familiares não foram moderadores da 

relação entre competências executivas e QVRS. 

Amr et al., 

(2011);  

Arábia  

Saudita 

Comparar a QVRS de 

adolescentes com DCF 

com os pares saudá-

veis; estudar a relação 

entre QVRS, variáveis 

sociodemográficas, 

presença de complica-

ções relacionadas à 

doença. 

Adol. com DCF e pa-

res saudáveis 

Grupo DCF 

N = 180 

14-18 anos (M = 16,8 

anos) 

Sexo M - N= 136 

G.C. 

N = 202 

14-18 anos (M = 16 

anos) 

Sexo masculino n = 

152 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Entrevista sociodemográ-

fica (pais); 

Registos médicos; 

SF-36 (v 2.0); 

Adolescentes com DCF apresentam pior funcio-

namento físico, funções físicas, dor  

corporal e domínios de saúde geral da QVRS do 

que o G.C. 

Maior idade, sexo feminino, residência rural, 

baixo rendimento familiar e ocorrência de com-

plicações relacionadas com a doença estão associ-

ados à deterioração do domínio de saúde física da 

QVRS. 

33 
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Anderson et 

al. (2015); 

EUA 

 

 

 

Identificar a relação 

entre QVRS e a fa-

diga. 

Crianças e adol. com 

DFC e seus pais/cui-

dadores 

N = 32  

8-16 anos (M = 12,3) 

Sexo M = 17 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Questionário sociodemo-

gráfico;  

Registos médicos; 

PedsQL-MFS; 

PedsQL;  

VAS; 

WASI; 

WISC-IV; 

BRIEF; 

CBCL;  

Nos relatos dos adolescentes e dos pais foram 

identificados níveis de fadiga similares aos en-

contrados noutros grupos pediátricos.  

A fadiga foi identificada como preditor de QVRS, 

com valores mais significativos do que as variá-

veis da doença. 

A fadiga foi associada a pior desempenho em 

funções como a memória de trabalho e funciona-

mento executivo; foi ainda associada a mais si-

nais de perturbações de internalização.  

 

26 

Asnani et al., 

(2017);  

Jamaica 

Identificar as relações 

entre a QVRS, variá-

veis sociodemográfi-

cas, severidade da do-

ença, conhecimento da 

doença e perceção da 

doença. 

Adol. com DCF  

N = 150 (M = 16,1 

anos) 

Sexo F = 76 

 

Quantitativo e transver-

sal; 

Instrumentos 

Questionário sociodemo-

gráfico; 

Severidade da DCF (fre-

quência de dor, hospitali-

zações, utilização de ser-

viços clínicos); 

Adolescentes do sexo feminino apresentaram va-

lores de conhecimento significativamente mais 

elevados, menor QVRS e maior perceção da do-

ença como cíclica. 

Correlações negativas significativas entre a 

QVRS e a severidade da doença, maior impacto 

dos sintomas (Identidade), maiores consequências 

percebidas, perceção da doença como cíclica e di-

mensões de representação emocional. 

O ensino secundário foi associado positiva e 

significativamente com a QVRS. 

33 
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Questionário de conheci-

mento da DCF (adaptado 

de Bhatt et al., 2011); 

IPQ-R; 

PedsQL-SCD; 

Barakat et 

al. (2008); 

EUA 

Identificar as associa-

ções entre dor, ajusta-

mento psicológico, 

funcionamento fami-

liar e a QVRS. 

Adol. com DCF e 

pais/cuidadores 

N = 42 

12-18 anos (M = 15 

anos) 

Sexo F = 21 

Sexo M = 21 

Quantitativo e transver-

sal; 

Instrumentos 

Questionário sociodemo-

gráfico (pais); 

Registos médicos; 

Índice de risco; 

PPQ (relato dos pais e 

autorrelato); 

BASC (relato dos pais e 

autorrelato); 

PIP; 

CHQ-50 (relato dos pais 

e autorrelato); 

Encontradas associações inversas significativas 

entre a frequência de dor, domínios físico e psi-

cossocial da QVRS avaliados pelos pais; e entre a 

frequência de dor avaliada pelos pais e o domínio 

psicossocial avaliado pelos adolescentes. 

Os sintomas de internalização e o stress parental 

relacionado com a doença foram significativa-

mente correlacionados com os domínios físico e 

psicossocial da QVRS mais baixos. 

Sintomas de internalização, depressão e ansie-

dade na adolescência, avaliadas pelos pais, como 

mediadores da associação entre a frequência da 

dor e a QVRS. 

O stress parental relacionado com a doença como 

mediador entre a frequência de dor relatada e o 

domínio psicossocial da QVRS relatado pelos 

pais. 

32 
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O stress parental relacionado com a doença como 

mediador entre a frequência de dor relatada pelos 

adolescentes e funcionamento físico relatado pe-

los adolescentes. 

Blake et al. 

(2020);  

Jamaica 

Identificar os níveis de 

concordância entre o 

relatado pelos pais e o 

autorrelato dos adoles-

centes; e estudar a re-

lação entre o nível de 

concordância conside-

rando o gênero do 

adolescente. 

Adol. com DCF e 

pais/cuidadores 

N = 102 

13-19 anos (M = 15,2 

anos) 

Sexo masculino n = 56 

Quantitativo e transver-

sal; 

Instrumentos 

Questionário sociodemo-

gráfico; 

PedsQL-SCD (relato dos 

pais e autorrelato); 

Comparativamente, os pais avaliaram de forma 

mais negativa o domínio “Preocupação 1” e me-

lhor o domínio “Comunicação II” da QVRS. 

Bons níveis de concordância relativamente à 

QVRS avaliada pelos pais e os filhos, nos adoles-

centes do sexo masculino e concordância mode-

rada nos do sexo feminino. 

Os pais subestimam o funcionamento dos filhos 

do sexo masculino, com diferenças significativas 

no domínio "Dor e Sofrimento" e superestimam o 

funcionamento das filhas nos vários domínios da 

QVRS, com diferenças significativas em "Preo-

cupação I”, "Comunicação I" e “Comunicação 

II”. 

33 

Dale et al. 

(2011); EUA 

Avaliar a QVRS em 

crianças e adolescen-

tes com DCF em com-

paração com pares 

saudáveis. 

Crianças e adol. com 

DCF, pares saudáveis 

e os pais/cuidadores 

Grupo DCF 

N = 124 

Quantitativo e transver-

sal; 

Instrumentos 

Crianças com DCF e os seus pais classificaram a 

QVRS geral e todos os subdomínios mais baixos 

do que o G.C. e os seus pais. 

Comparativamente crianças com DCF avaliaram 

sua própria QVRS significativamente melhor do 

32 
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8 a 18 anos (M = 13 

anos) 

Sexo M = 64 

G.C. 

N = 10 241 

2 a 16 anos (M = 7,9 

anos) 

Sexo M = 5332 

PedsQL Formulário de 

informações da família 

(pais); 

PedsQL (relato dos pais e 

autorrelato); 

que os pais na QVRS geral, em maior parte dos 

subdomínios, exceto no domínio emocional. 

Dampier et 

al. (2010); 

EUA 

Descrever a QVRS de 

crianças e adolescen-

tes com DCF; estudar 

as relações entre os 

domínios da QVRS e 

as complicações rela-

cionadas com a do-

ença. 

Crianças e adol. com 

DCF, pares saudáveis 

e pais/cuidadores 

Grupo DCF 

N = 1772 

2 a 18 anos (M = 9,6 

anos) 

Sexo M = 947 

G.C. 

N = 10 241 

2 a 16 anos (M = 7,9 

anos) 

Sexo M = 5332 

 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Entrevistas psicossociais 

e de comportamentos de 

saúde; 

Registos médicos; 

PedsQL (relato dos pais e 

autorrelato); 

PedsQL-MFS (relato dos 

pais e autorrelato); 

Resultados da QVRS de pacientes com DCF pio-

res do que os do G.C. 

A idade e o género feminino foram associadas a 

pior QVRS, relatada pelos pais e pelas crianças. 

Hospitalizações significativamente associadas a 

piores resultados nas escalas de capacidade funci-

onal e fadiga, avaliado pelos pais e crianças.  

Idas aos cuidados intensivos associada a piores 

resultados da QVRS, tanto nos relatos dos pais 

como nos autorrelatos das crianças. 

CVO tiveram um efeito negativo significativo nas 

escalas de funcionamento total, funcionamento fí-

sico e emocional e nas escalas de sono/ fadiga. 

27 
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A asma teve influenciou negativamente o funcio-

namento total, social e escolar e a escala geral de 

fadiga. 

Faremi & 

Olawatosin 

(2020);  

Nigéria 

Avaliar o conheci-

mento de adolescentes 

com DCF e a QVRS. 

Crianças e adol. com 

DCF 

N = 104 

10-19 anos (M = 15,26 

anos) 

Sexo M = 66 

 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

SCD Transition Knowle-

dge 

Questionnaire - Adap-

tado; 

SCD-QoL; 

Apenas uma reduzida percentagem dos partici-

pantes revelou bom conhecimento sobre a DCF. 

Metade dos participantes apresentaram QVRS 

moderada. 

Foi relatado que ser tratado de forma diferenciada 

pelos professores, provocados por outros adoles-

centes, dificuldades em ouvir nas aulas, sentir-se 

preocupado e pressionado por amigos afetou a 

QVRS dos adolescentes. 

31 

Goldstein-

Leever et al. 

(2020); EUA 

Identificar a relação 

entre autoeficácia 

quanto à doença, 

QVRS e severidade da 

doença. 

Adol. e jovens adultos 

com DCF 

N = 79 

13-22 anos (M = 15,9 

anos) 

Sexo M = 41 

 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Questionário sociodemo-

gráfico; 

Relatório médico; 

PedsQL-SCD; 

SCSES; 

A autoeficácia foi positivamente relacionada com 

a QVRS e negativamente relacionada com a seve-

ridade da doença. 

A severidade da doença foi negativamente relaci-

onada à QVRS. 

Tanto a autoeficácia da doença como e a severi-

dade da doença foram preditores estatisticamente 

significativos da QVRS. 

30 

Graves et al. 

(2016); EUA 

Identificar os níveis de 

depressão, ansiedade e 

QVRS; testar relações 

Crianças e adol. com 

DCF 

N = 75 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

RCADS; 

Idade, sexo e frequência de dor não tem um efeito 

significativo na QVRS. 35 
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entre depressão, ansie-

dade e QVRS; e estu-

dar os efeitos da idade, 

sexo e dor sobre essas 

variáveis. 

10-17 Anos (M = 13 

anos) 

Sexo F = 38 

PedsQL; As pontuações da maioria dos participantes indi-

cam baixo risco para e ansiedade. 

A média dos resultados do PedsQL indicam boa 

QVRS. 

Encontradas correlações negativas significativas 

entre a QVRS e sintomas de ansiedade, depres-

são, perturbação obsessivo-compulsiva, pânico e 

fobia social. 

Hardy et al. 

(2018); EUA 

Identificar o efeito da 

severidade da DCF na 

QVRS; e explorar o 

funcionamento cogni-

tivo enquanto modera-

dor dessa relação. 

Crianças e adol. com 

DCF e pais/cuidadores 

N = 86 

7-16 anos (M = 10,37) 

Sexo F = 50 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Questionário sociodemo-

gráfico, de doenças e tra-

tamento; 

Registos médicos; 

Questões relacionadas 

com a severidade da do-

ença (pais); 

WISC-V (crianças/ ado-

lescentes); 

PedsQL-SCD (autorre-

lato e relato dos pais); 

A severidade da doença, percebida pelos pais, 

tem um efeito preditivo sobre a QVRS, com 

maior severidade da doença associada a piores re-

sultados de QVRS.  

Este efeito da severidade sobre a QVRS é mode-

rado pelo funcionamento cognitivo da criança. 

36 
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Jackson et al. 

(2014); EUA 

Identificar a relação 

entre características 

sociodemográficas, se-

veridade da doença, 

utilização dos cuida-

dos de saúde, sintomas 

de sofrimento psicoló-

gico e QVRS; e explo-

rar preditores da mu-

dança na QVRS ao 

longo do tempo. 

Adol. e jovens adultos 

com DCF 

N = 87 

13-22 anos (M = 16,6) 

Sexo M = 45 

 

Quantitativo e Longitudi-

nal  

Instrumentos 

Registos médicos; 

Entrevistas relativas ao 

funcionamento psicosso-

cial; 

PedsQL; 

Piores resultados nos domínios do funcionamento 

físico, emocional, escolar e psicossocial da 

QVRS. 

Pior QVRS física foi associada ao sexo feminino, 

mais hospitalizações e idas ao SU, mais tempo de 

internamento e sintomas de internalização. 

Sintomas de externalização associados a uma me-

lhoria mais rápida no domínio físico da QVRS, 

ao longo do tempo. 

A diminuição na QVRS psicossocial foi significa-

tivamente associada a sintomas de internalização 

e externalização. 

Foram relatadas melhorias nos domínios físico e 

psicossocial da QVRS ao longo do tempo. 

34 

Kambasu et 

al. (2019); 

Uganda 

Descrever a QVRS de 

adolescentes com 

DCF; e estudar predi-

tores explicativos que 

podem estar associa-

dos à QVRS. 

Crianças e adol. com 

DCF e pais/cuidadores 

N = 140 

8-17 anos (M = 14,25) 

Sexo F = 84 

Estudo misto, quantita-

tivo e qualitativo, trans-

versal 

Instrumentos 

Questionário sociodemo-

gráfico e de histórico mé-

dico; 

Ocorrência de AVC associada a pontuações mais 

baixas em todos os domínios da QVRS. 

Dor associada a menor funcionamento escolar, 

relatado pelos adolescentes. 

Hidroxiureia, dor, AVC e mais de 3 transfusões 

de sangue afetaram negativamente o funciona-

mento psicossocial, avaliado por adolescentes e 

pais. 

32 



24 

 

PedsQL versão aguda 

(relato dos pais e autorre-

lato); 

FGDs (crianças/ adoles-

centes e cuidadores); 

Vacinação pneumocócica e a ocorrência de 1-3 

transfusões de sangue impactaram positivamente 

o funcionamento psicossocial avaliado pelos ado-

lescentes. 

Hidroxiureia teve um efeito positivo no domínio 

do funcionamento físico. 

Adolescentes com DCF relataram dores regula-

res, problemas de crescimento, estigma e absen-

tismo escolar, o que afetou negativamente a 

QVRS.                                           

Lim et al. 

(2019); EUA 

Analisar o efeito de 

mediação do confronto 

da dor na associação 

entre dor e QVRS. 

Crianças e adol. com 

DCF e pais/cuidadores 

N = 104 

8-18 anos (M = 12,93) 

Sexo feminino n = 55 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

História médica e questi-

onário demográfico 

(pais); 

Escala visual analógica 

para severidade da do-

ença (relatório dos enfer-

meiros); 

PPQ (autorrelato); 

PedsQL (autorrelato); 

PCQ (autorrelato); 

O confronto através do evitamento emocional 

mediou significativamente a associação entre dor 

e QVRS física; e um efeito direto significativo na 

QVRS psicossocial. 

A idade foi significativa e positivamente relacio-

nada com a severidade da doença. 

O sexo masculino foi associado a melhor QVRS 

física. 

A severidade da doença foi significativa e positi-

vamente associada ao autorrelato de dor e negati-

vamente associado ao domínio físico da QVRS. 

33 
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Ludwig et al. 

(2018); EUA 

Caracterizar o funcio-

namento executivo e 

os estilos de confronto 

da dor em crianças 

com DCF com dife-

rentes frequências de 

dor; estudar se o funci-

onamento executivo 

medeia a relação entre 

o confronto da dor e a 

QVRS. 

Crianças e adol. com 

DCF e pais/cuidadores 

N = 100 

8-18 anos (M = 13,53) 

Sexo F = 61  

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Questionário sociodemo-

gráfico; 

Registos médicos; 

4 itens para 

avaliar intensidade da dor 

(0-10), 2 itens para fre-

quência (0-31) e duração 

da dor (autorrelato); 

BRIEF (pais); 

PCQ (autorrelato); 

PedsQL-SCD (relato dos 

pais); 

Os pais relataram competências de funciona-

mento executivo na média e baixa QVRS. 

A intensidade da dor, disfunção executiva e o en-

volvimento em estratégias de confronto de evita-

mento emocional foram preditores de baixa 

QVRS. 

O funcionamento executivo foi um mediador 

significativo do confronto focado no problema e 

confronto por evitamento emocional na QVRS. 
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Menezes et 

al., (2013); 

Brasil 

Comparar a QVRS de 

adolescentes com DCF 

com seus pares saudá-

veis. 

Crianças e adol. com 

DCF, pares saudáveis 

e pais/cuidadores 

Grupo DCF 

N = 100 

5-18 anos  

Sexo F = 64 

G.C. 

N = 50 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

SF-36 (pais); 

PedsQL (autorrelato); 

O grupo com DCF apresentou valores de QVRS 

significativamente menores em todos os domí-

nios. 

Os pais do grupo com DCF relataram uma QVRS 

significativamente menor em todos os domínios 

comparativamente aos pais dos participantes do 

G.C. 
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5-18 anos 

Sexo F = 31 

Mougianis et 

al. (2020); 

EUA 

Identificar as relações 

entre racismo perce-

bido, depressão, su-

porte social e QVRS 

em jovens com DCF 

hospitalizados; estudar 

o papel do apoio nas 

associações entre ra-

cismo percebido e de-

pressão. 

Adol. com DCF 

N = 75 

12-18 anos (M = 15,1 

anos) 

Sexo F = 41 

 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Questionário sociodemo-

gráfico; 

Registos médicos; 

PRaCY; 

SCD Support Scale; 

Racial Support Scale; 

PPDS-SF; 

PedsQL-SCD; 

O racismo percebido foi positivamente associado 

a sintomas depressivos; sintomas depressivos fo-

ram negativamente relacionados à QVRS; e o ra-

cismo teve um efeito indireto estatisticamente 

significativo na QVRS. 

O suporte DCF foi positivamente relacionado aos 

sintomas depressivos e inversamente associado à 

QVRS.  

O suporte racial foi inversamente relacionado à 

QVRS. 

Adolescentes do sexo feminino relataram níveis 

médios mais elevados de sintomas depressivos. 

Segunda condição médica e seguro público (vs. 

seguro privado) foram associados a pior QVRS. 

O suporte DCF influenciou a relação entre ra-

cismo percebido e sintomas depressivos. 
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Oliveira et 

al. (2019); 

Brasil 

Descrever a QVRS em 

crianças com DCF de 

diferentes hemocen-

tros, tendo em conta 

Crianças com DCF 

N = 412 

8-12 anos (M = 10,5) 

Sexo M = 219 

 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Questionário sociodemo-

gráfico; 

PedsQL-SCD; 

O resultado global médio sugere uma QVRS boa.  

Foram encontradas diferenças significativas entre 

os hemocentros no Brasil, com piores resultados 

no centro do Rio de Janeiro.  
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variáveis sociodemo-

gráficas. 

Baixo rendimento familiar associado a pior 

QVRS. 

Participantes do sexo masculino tiveram melho-

res resultados nas dimensões “preocupação 1” e 

“comunicação 1”. 

A dimensão “dor e sofrimento” teve a pontuação 

mais alta, enquanto a dimensão “preocupação II” 

teve a pontuação mais baixa. 

Palermo et 

al., (2008); 

EUA 

Analisar a relação en-

tre condições socioe-

conómicas individu-

ais/ familiares e da vi-

zinhança, dor e capaci-

dades funcionais. 

Crianças e adol. com 

DCF e pais/cuidadores 

N = 56 

8-17 anos (M = 12,1 

anos) 

Sexo M = 32 

 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Questionário sociodemo-

gráfico; 

 Questionário sociodemo-

gráfico da vizinhança; 

FPS;  

VAS (severidade); 

RCADS; 

CHQ-PF50; 

FDI (relato dos pais); 

Foram identificados como preditores de QVRS a 

situação económica individual/familiar; a educa-

ção parental; o gau de disfuncionalidade da cri-

ança/ adolescente; depressão (autorrelato e relato 

dos pais). 

A depressão aparece associada a variações na in-

capacidade funcional dos jovens e ao funciona-

mento psicossocial.  
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Panepinto et 

al. (2005); 

EUA 

 

Descrever a QVRS de 

crianças/ adolescentes 

com DCF; Comparar 

as perceções de 

Crianças e adol. com 

DCF e seus pais/cui-

dadores 

Grupo Crianças 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Questionário sociodemo-

gráfico;  

Comparativamente, os pais reportaram níveis 

mais baixos de QVRS, do que os filhos adoles-

centes; no entanto mostram concordância na ava-

liação do impacto da dor na QVRS. 
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 crianças/adolescentes 

e pais em relação à 

QVRS;  

Determinar as associa-

ções entre QVRS e as 

características dos 

pais, das crianças e da 

doença. 

N = 99 

5-18 anos (M = 10,7) 

Sexo F = 52 

Grupo Pais 

N = 95 

M = 36 anos 

Sexo F = 90 

Registos médicos;  

CHQ-PF28; 

CHQ-CF87; 

 

Verificaram-se associações significativas entre 

pais e adolescentes relativamente ao impacto da 

dor na QVRS; e moderada na dimensão funciona-

lidade física, comportamento, saúde geral, autoes-

tima e mudanças na saúde. 

Foram identificados como fatores associados à 

QVRS a severidade e condição clínica, comorbi-

lidades neurocomportamentais e o nível de educa-

ção parental. 

Panepinto et 

al. (2009); 

EUA 

 

 

 

 

 

 

 

 

Determinar o impacto 

das condições econó-

micas da família na 

QVRS de crianças e 

adolescentes com 

DCF. 

Crianças e adol. com 

DCF, pares saudáveis 

e seus pais/cuidadores 

Grupo DCF 

N = 104 (autorrelato 

de 60 crianças) 

2-18 anos 

Sexo M = 52 

Rendimento = 28,678 

G.C. 

N = 74 (autorrelato de 

40 crianças) 

2-18 anos 

Sexo M = 32 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Escala categorial de ren-

dimento familiar; 

Registos médicos; 

PedsQL (autorrelato e re-

lato dos pais);  

Comparativamente, pais e crianças do grupo DCF 

relatam menores níveis de QVRS total e nas di-

mensões saúde física e saúde psicológica. 

No relato dos pais foram identificadas correlações 

significativas entre QVRS e idade (piores resulta-

dos nos mais velhos), rendimento económico (pi-

ores resultados em famílias com rendimentos 

mais baixos); comorbilidades médicas e comorbi-

lidades neurocomportamentais.  

Crianças/ adolescentes com DCF severa revela-

ram maior probabilidade de terem pior saúde fí-

sica. 
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Rendimento = 27,798 

Ragab et al. 

(2021); Egito 

Descrever e estudar as 

relações entre QVRS, 

severidade da doença, 

taxas de hospitaliza-

ção, indicadores psi-

quiátricos e variáveis 

laboratoriais. 

Crianças e adol. com 

DCF e pais/cuidadores 

N = 40 

5-18 anos (M = 15,35) 

Sexo M = 22 

 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Registos médicos; 

Severidade da doença – 

sistema de pontuação de 

1–5 (autorrelato);  

CDI (autorrelato); 

RCMAS (autorrelato); 

PedsQL-SCD (relato dos 

pais e autorrelato); 

Os principais determinantes da QVRS foram a es-

colaridade materna e a frequência de hospitaliza-

ção. 

Pacientes com idades entre os e os 13-18 anos re-

portaram mais dor em comparação com grupos de 

pacientes com 8–13 anos. 

A depressão foi encontrada na maioria dos parti-

cipantes (90%). 
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Román et al., 

(2020); EUA 

Identificar a relação 

entre dor neuropática e 

baixa QVRS em ado-

lescentes com DCF. 

Adol. com DCF e 

pais/cuidadores 

N = 12 

13-18 anos (M = 15) 

Sexo F = 9 

 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

PedsQL-SCD (relato dos 

pais e autorrelato); 

painDETECT (relato dos 

pais e autorrelato); 

Presença de dor neuropática associada a baixa 

QVRS, tanto para a criança como para o cuidador 

principal. 

Pontuações mais altas de dor significativamente 

associadas a menor QVRS através do autorrelato 

da criança e no relato dos pais, em específico no 

resultado da subescala de dor e sofrimento repor-

tada pelos pais. 
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Sehlo & 

Kamfar 

(2015);  

Arábia  

Avaliar a prevalência 

de depressão em crian-

ças com DCF; avaliar 

a relação entre 

Crianças e adol. com 

DCF, pares saudáveis  

e pais/cuidadores 

Grupo SCD 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

CDI (autorrelato); 

CDI-P (pais); 

O grupo DCF apresentou níveis mais elevados de 

depressão e níveis mais baixos de QVRS em to-

dos os domínios (autorrelato e relato dos pais). 
33 
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Saudita severidade da doença, 

suporte social e de-

pressão, e o efeito 

combinado e/ou singu-

lar na QVRS; e estu-

dar o valor preditivo 

do apoio social e da 

severidade da doença 

na depressão. 

N = 60 

10-15 anos (M = 

11,93) 

Sexo F = 36 

G.C. 

N = 60 

9-15 anos (M = 11,77) 

Sexo F = 33 

DISC-IV (autorrelato); 

PedsQL (autorrelato e re-

lato dos pais); 

CASSS; 

O apoio parental foi um preditor significativo da 

diminuição dos estados depressivos em crianças 

com DCF e de melhor QVRS. 

Sintomas depressivos e maior severidade da do-

ença foram preditores significativos de baixa 

QVRS. 

Veras et al. 

(2020); Brasil 

Descrever a QVRS de 

crianças e adolescen-

tes com DCF. 

 

 

Crianças e adol. com 

DCF 

N = 97 

5-18 anos 

Sexo F = 74 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

PedsQL; 

Foram identificados como preditores de QVRS a 

idade (piores resultados no mais velhos) e o sexo 

(melhores resultados nas raparigas em especial 

entre os 13 e os 18 anos). 
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Vilela et al. 

(2012); Brasil 

Identificar a relação 

entre a QVRS, variá-

veis sociodemográfi-

cas e clínicas em paci-

entes com DCF. 

Adol. e adultos com 

DCF 

N = 40 

Adolescentes 

N = 15 

12-20 anos (M = 14,4) 

Sexo M = 11 

Adultos 

N = 25 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Entrevista sociodemográ-

fica e do estado da do-

ença; 

SF-36; 

BDI; 

Todos os participantes apresentaram baixa 

QVRS. 

A idade adulta (21-43 anos) foi significativa-

mente associada a valores mais baixos de capaci-

dade funcional, saúde mental, funcionamento so-

cial e domínios emocionais em comparação com 

os adolescentes. 

No grupo de adolescentes (idades de 12-20 anos), 

os adolescentes mais jovens (<15 anos) 

26 
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21-43 anos (M = 35) 

Sexo F = 17 

apresentaram menores valores nos domínios de 

capacidade funcional e funcionamento social. 

Perturbação de humor foi associada a maior com-

prometimento de todos os domínios da QVRS, 

independentemente da idade. 

Ziadni et al. 

(2011); EUA 

Identificar a resiliência 

entre adolescentes 

com DCF; estudar a 

interação entre QVRS 

e processamento de 

stress. 

Adol. com DCF 

N = 44 

12-18 anos (M = 15 

anos) 

Sexo M = 23 

 

 

Quantitativo e transversal 

Instrumentos 

Formulário de informa-

ções gerais; 

Registos médicos; 

MPQLQ; 

CHS; 

CSQ; 

BASC; 

A QVRS teve uma associação significativa com o 

comportamento adaptativo, através de associa-

ções significativas com Relações Interpessoais do 

BASC e Autoestima. 

A adesão foi positivamente correlacionada com 

as escalas de Ajuste Pessoal do BASC, Relações 

Interpessoais e Autoestima indicando comporta-

mentos adaptativos. 
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Nota. Adol. = Adolescentes; SF-36, Medical Outcome 36-Item Short Form; BRIEF, Behavior Rating Inventory of Executive Function; WASI, Wechsler Abbre-

viated Scale of Intelligence; PECI, Parent Experience of Child Illness; VAPS, Visual Analog Pain Scale; PedsQL-MFS, Pediatric Quality of Life Multidimen-

sional Fatigue Scale; PedsQL, Pediatric Quality of Life; VAS, Visual Analog Scale; WISC-IV, Wechsler Intelligence Scale for Children (Fourth Edition); 

CBCL, Child Behavior Checklist; IPQ-R, Revised Illness Perception Questionnaire; PedsQL-SCD, Pediatric Quality of Life Sickle Cell Disease Module; PPQ, 

Varni/Thompson Pediatric Pain Questionnaire; BASC, Behavioral Assessment System for Children; PIP, Pediatric Inventory for Parents; CHQ, Child Health 

Questionnaire; SCD-QoL, Sickle Cell Disease Quality of Life; SCSES, Sickle Cell Self-Efficacy Scale; RCADS, Revised Child Anxiety and Depression Scale; 

WISC-V, Wechsler Intelligence Scale for Children (Fifth Edition); FGD’s, Focus Groups Discussions; PPQ Pediatric Pain Questionnaire; PCQ, Pain Coping 

Questionnaire; PRaCY, Perception of Racism in Children and Youth; PPDS-SF, PROMIS Pediatric Depression Symptoms-Short Form; FPS, Faces Pain Scale; 

FDI, Functional Disability Inventory; CHQ-PF50, Child Health Questionnaire- Parent Form 50; CHQ-PF28, Child Health Questionnaire - Parent Form 28; 

CHQ-CF8, Child Health Questionnaire -  Child Form 87; CDI, Children Depression Inventory; RCMAS, Revised Children’s Manifest Anxiety Scale; CDI-P, 

Children’s Depression Inventory-Parent; DISC-IV, Diagnostic Interview Schedule for Children Version IV; CASSS, Child and Adolescent Social Support Scale; 

BDI, Beck Depression Inventory; MPQLQ, Miami Pediatric Quality of Life Questionnaire; CHS, Children's Hope Scale; CSQ, Coping Strategies Questionnaire. 
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4.3.1. Características dos Estudos 

Nesta revisão de literatura foram analisados, no total, 29 artigos que incluíam estudos que 

cumpriram os critérios de inclusão previamente estabelecidos no Protocolo PRISMA. A análise 

de qualidade dos estudos revelou que todos cumpriam os critérios para uma qualificação de 

Satisfatório/Bom, sendo assim mantidos na amostra. 

Como ilustrado na Figura 2, os estudos incluídos na revisão sistemática de literatura foram 

publicados entre 2005 e 2021, com maior prevalência a partir de 2017 e com um pico em 2020, 

o que reflete o reconhecimento crescente da importância da QVRS no acompanhamento da 

população pediátrica portadora de DCF.  

Mais de metade dos estudos da amostra foram realizados nos Estados Unidos da América 

(Allen et al., 2016; Anderson et al., 2015; Barakat et al., 2008; Dale et al., 2011; Dampier et 

al., 2010; Goldstein-Leever et al., 2020; Graves et al., 2016; Hardy et al., 2018; Jackson et al., 

2014; Lim et al., 2019; Ludwig et al., 2018; Mougianis et al., 2020; Palermo et al., 2008; Pa-

nepinto et al., 2005; Panepinto et al., 2009; Román et al. 2020; Ziadni et al., 2011); 4 foram 

realizados no Brasil (Menezes et al., 2013; Oliveira et al., 2019; Veras et al., 2020; Vilela et 

al., 2012); 2 tomaram lugar na Nigéria (Adeyemo et al., 2015; Faremi & Olawatosin 2020); da 

Arábia Saudita foram identificados também 2 estudos (Amr et al., 2011; Sehlo & Kamfar, 

2015); e também 2 estudos realizados na Jamaica (Asnani et al., 2017; Blake et al., 2020); 1 

estudo foi realizado no Uganda (Kambasu et al., 2019); e por fim, 1 estudo foi feito no Egito 

(Ragab et al., 2021). 

Figura 2  

Número de Estudos sobre a QVRS de Adolescentes com DCF ao Longo dos Anos 
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Relativamente à tipologia, a maioria dos artigos analisados dizem respeito a estudos trans-

versais com metodologia quantitativa (Adeyemo et al., 2015; Allen et al., 2016; Amr et al., 

2011; Anderson et al., 2015; Asnani et al., 2017; Barakat et al., 2008; Blake et al., 2020; Dale 

et al., 2011; Dampier et al., 2010; Faremi & Olawatosin 2020; Goldstein-Leever et al., 2020; 

Graves et al., 2016; Hardy et al., 2018; Lim et al., 2019; Ludwig et al., 2018; Menezes et al., 

2013; Mougianis et al., 2020; Oliveira et al., 2019; Palermo et al., 2008; Panepinto et al., 2005; 

Panepinto et al., 2009;  Ragab et al., 2021; Román et al., 2020; Sehlo & Kamfar, 2015; Veras 

et al., 2020; Vilela et al., (2012); Ziadni et al., 2011). A amostra inclui ainda um estudo quan-

titativo longitudinal (Jackson et al., 2014) e outro transversal misto quantitativo e qualitativo 

(Kambasu et al., 2019). 

Quanto aos objetivos, como definido nos critérios de inclusão, todos os estudos analisados 

tiveram como objetivo principal a avaliação da QVRS em crianças e adolescentes com DCF, 

tendo em conta o impacto da doença e das suas características nas diferentes dimensões da 

QVRS desta população. Especificamente, verifica-se que 7 estudos tiveram como objetivo des-

crever a QVRS (Allen et al., 2016; Dampier et al., 2010; Kambasu et al., 2019; Oliveira et al., 

2019; Panepinto et al., 2005; Ragab et al., 2021; Veras et al., 2020), 4 estudos tiveram como 

objetivo comparar a QVRS de pacientes com DCF com a QVRS de pares saudáveis (Adeyemo 

et al., 2015; Amr et al., 2011; Dale et al., 2011; Menezes et al., 2013), 2 estudos tiveram como 

objetivo a comparação dos resultados da QVRS avaliada pelos pais e pelos filhos (Blake et al., 

2020; Panepinto et al., 2005) e 1 estudo teve como objetivo identificar a relação entre a QVRS 

e a fadiga (Anderson et al., 2005). 

Além do objetivo de avaliação da QVRS a maioria dos estudos incluiu, ainda, como objetivo 

a identificação de determinantes da QVRS, nomeadamente: determinantes relacionados com a 

doença, como complicações derivadas da DCF (Adeyemo et al., 2015; Amr et al., 2011; Dam-

pier et al., 2010; Kambasu et al., 2019), hospitalizações (Adeyemo et al., 2015; Ragab et al., 

2021), utilização dos cuidados de saúde (Jackson et al., 2014), tratamentos (Kambasu et al., 

2019), dor (Barakat et al., 2008; Graves et al., 2016; Ludwig et al., 2018; Palermo et al., 2008; 

Román et al., 2020), severidade da doença (Asnani et al., 2017; Goldstein-Leever et al., 2020; 

Hardy et al., 2018; Jackson et al., 2014; Ragab et al., 2021; Sehlo & Kamfar, 2015), dimensões 

clínicas/laboratoriais (Ragab et al., 2021; Vilela et al., 2012) e fadiga (Anderson et al., 2015); 

determinantes individuais, como idade (Amr et al., 2011; Graves et al., 2016; Veras et al., 2020; 

Vilela et al., 2012),  género (Amr et al., 2011; Asnani et al., 2017; Graves et al., 2016; Jackson 

et al., 2014),  escolaridade dos jovens (Asnani et al., 2017), conhecimento sobre a doença (As-

nani et al., 2017; Faremi & Olawatosin, 2020) e perceção da doença (Asnani et al., 2017), 
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resiliência (Ziadni et al., 2011), autoeficácia (Goldstein-Leever et al., 2020), estratégias de con-

fronto (Lim et al., 2019; Ludwig et al., 2018) e de processamento de stress (Ziadni et al., 2011) 

e autoestima (Ziadni et al., 2011), indicadores de saúde mental, como a presença de depressão 

(Graves et al., 2016; Mougianis et al., 2020; Sehlo & Kamfar, 2015), ansiedade (Graves et al., 

2016), ajustamento psicológico (Barakat et al., 2008) e indicadores de sofrimento psicológico 

(Jackson et al., 2014); determinantes de ordem familiar e parental a condição socioeconómica 

familiar (Amr et al., 2011; Palermo et al., 2008; Panepinto et al., 2009) e local de residência 

(Amr et al., 2011; Oliveira et al., 2019), a escolaridade dos pais (Ragab et al., 2021), o stress 

parental relacionado com a doença (Barakat et al., 2008) e o impacto dos recursos familiares 

(Allen et al., 2016) e das características dos pais (Panepinto et al., 2005) na QVRS;  e determi-

nantes sociais, especificamente o estigma (Adeyemo et al., 2015; Kambasu et al., 2019), ra-

cismo (Mougianis et al., 2020) e suporte social (Mougianis et al., 2020; Sehlo & Kamfar, 2015).  

A amostra total dos estudos engloba 4 441 indivíduos com DCF, sendo 25 adultos e 4 474 

crianças e adolescentes.  

Relativamente à idade, a amostra da maioria dos estudos é constituída por adolescentes com 

idades compreendidas entre os 12 e os 18 anos, sendo a média das idades cerca de 15 anos. Em 

maior detalhe, 2 estudos incluem crianças com idades entre os 2 e os 18 anos (Dampier et al., 

2010; Panepinto et al., 2009), no entanto, apenas 1 dos estudos indica a média de idades, sendo 

esta 9,6 anos (Dampier et al., 2010); 4 estudos incluem crianças entre os 5 e os 18 anos (Me-

nezes et al., 2013; Panepinto et al., 2005; Ragab et al., 2021; Veras et al., 2020), no entanto, 

apenas 2 estudos indicam a média de idades dos participantes, sendo estas de 10,7 anos (Pane-

pinto et al., 2005) e 15,35 anos (Ragab et al., 2021); 1 estudo inclui crianças a partir dos 7 anos, 

com uma média de 11,37 anos (Hardy et al., 2018); 3 estudos incluem crianças e adolescentes 

entre os 8 e os 18 anos, com médias de idade iguais a 13 anos (Dale et al., 2011), 12,93 anos 

(Lim et al., 2019) e 13,53 anos (Ludwig et al., 2018); e 3 estudos incluem na sua amostra 

participantes com idades compreendidas entre os 12 e os 18 anos, com médias de 15 anos 

(Barakat et al., 2008; Ziadni et al., 2011) e 15,10 anos (Mougianis et al., 2020). 

Ainda relativamente às características da população e da amostra dos estudos analisados, 7 

estudos contaram com grupo de controlo, emparelhado em idade e características sociodemo-

gráficas (Adeyemo et al., 2015; Amr et al., 2011; Dale et al., 2011; Dampier et al., 2010; Me-

nezes et al., 2013; Panepinto et al., 2009; Sehlo & Kamfar, 2015); 12 estudos incluem os 

pais/cuidadores das crianças e adolescentes com DCF (Barakat et al., 2008; Blake et al., 2020; 

Dale et al., 2011; Dampier et al., 2010; Hardy et al., 2018; Kambasu et al., 2019; Lim et al., 

2019; Ludwig et al., 2018; Menezes et al., 2013; Ragab et al., 2021; Román et al., 2020; Sehlo 
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& Kamfar, 2015); e a maior parte utilizou uma amostra constituída maioritariamente por cri-

anças e adolescentes do sexo masculino com DCF.  

Em relação aos instrumentos utilizados na recolha de dados sobre a QVRS, observa-se que 

maior parte dos estudos utilizaram medidas generalistas da QVRS, sendo que 12 utilizaram o 

Pediatric Quality of Life (Allen et al., 2016; Anderson et al., 2015; Dale et al., 2011; Dampier 

et al., 2010; Graves et al., 2016; Jackson et al., 2014; Kambasu et al., 2019; Lim et al., 2019; 

Menezes et al., 2013; Panepinto et al., 2009; Sehlo & Kamfar, 2015; Veras et al., 2020) e num 

dos estudos, os autores optaram pela versão aguda do instrumento (Kambasu et al., 2019). Para 

além disto, 9 estudos utilizaram o Pediatric Quality of Life Sickle Cell Disease Module 

(PedsQL-SCD), instrumento específico à avaliação da QVRS de crianças e adolescentes com 

DCF (Asnani et al., 2017; Blake et al., 2020; Goldstein-Leever et al., 2020; Hardy et al., 2018; 

Ludwig et al., 2018; Mougianis et al., 2020; Oliveira et al., 2019; Ragab et al., 2021; Román 

et al., 2020) e 1 estudo utilizou o Sickle Cell Disease Quality of Life, também específico à 

avaliação da QVRS na população pediátrica com DCF (Faremi & Olawatosin, 2020). Dos res-

tantes estudos, 4 utilizaram o Medical Outcome 36-Item Short Form (SF-36) (Adeyemo et al., 

2015; Amr et al., 2011; Menezes et al., 2013; Vilela et al., 2012); 3 estudos utilizaram o Child 

Health Questionnaire (CHQ), nas suas diferentes versões (Barakat et al., 2008; Palermo et al., 

2008; Panepinto et al., 2005); e 1 estudo recorreu ao Miami Pediatric Quality of Life Questi-

onnaire (MPQLQ) (Ziadni et al., 2011).  

As informações relativamente às características clínicas da doença foram recolhidas em 17 

estudos através da recolha e revisão de informação médica (Adeyemo et al., 2015; Allen et al., 

2016; Amr et al., 2011; Anderson et al., 2015; Barakat et al., 2008; Dampier et al., 2010; Hardy 

et al., 2018; Jackson et al., 2014; Kambasu et al., 2019; Lim et al., 2019; Ludwig et al., 2018; 

Mougianis et al., 2020; Panepinto et al., 2005; Panepinto et al., 2009; Ragab et al., 2021; Vilela 

et al., 2012; Ziadni et al., 2011).  

A severidade e impacto da doença nas atividades diárias foi avaliada em 2 estudos através 

de questões relacionadas com a frequência de crises de dor, hospitalizações e utilização de 

serviços de saúde (Asnani et al., 2017; Hardy et al., 2018); em 1 estudo através de entrevistas 

psicossociais de comportamentos em saúde (Dampier et al., 2010); em 1 estudo através de 

grupos focais constituídos por adolescentes com DCF e os seus pais (Kambasu et al., 2019); 

em 2 estudos a severidade foi avaliada através de uma escala visual analógica (Lim et al., 2019; 

Palermo et al., 2008); 1 estudo utilizou um sistema de pontuação de 1 a 5, com itens relativos 

a complicações, hospitalizações, frequência da dor e transfusões (Ragab et al., 2021); e 1 estudo 
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recorreu ao Functional Disability Inventory (FDI) para avaliar a incapacidade funcional devido 

às consequências da doença (Palermo et al., 2008).  

Relativamente aos instrumentos de recolha de dados utilizados para a avaliação da dor as-

sociada à DCF, 2 estudos recorreram ao Varni/Thompson Pediatric Pain Questionnaire (PPQ) 

(Barakat et al., 2008; Lim et al., 2019); 2 estudos utilizaram uma escala visual analógica (Allen 

et al., 2016; Anderson et al., 2015); 1 estudo utilizou a Faces Pain Scale (FPS) (Palermo et al., 

2008); 1 estudo recorreu à elaboração de um questionário com 4 itens relativos à intensidade 

da dor no (avaliada de 0 a 10), 2 itens acerca da frequência dos episódios de dor (0 a 31 dias) 

e 1 item direcionado duração dos mesmos no último mês (Ludwig et al., 2018); e 1 estudo 

utilizou o painDETECT (Román et al., 2020). Mais se acrescenta que 2 estudos avaliaram a 

fadiga presente em pacientes com DCF, usando para esse efeito o Pediatric Quality of Life 

Multidimensional Fatigue Scale (PedsQL-MFS) (Anderson et al., 2015; Dampier et al., 2010). 

Relativamente aos instrumentos de recolha de dados utilizados na avaliação do impacto do 

estigma e racismo associado à vivência da doença, 1 estudo adaptou e utilizou as questões 

criadas para o estudo de McManus e colegas (2006) (Adeyemo et al., 2015); e o outro estudo 

utilizou o Perceptions of Racism in Children and Youth (Mougianis et al., 2020). 

Quanto à avaliação do conhecimento, 1 estudo modificou e utilizou o SCD Knowledge 

Questionnaire de Bhatt e colegas (2011) (Asnani et al., 2017); 1 estudo recorreu à adaptação 

do SCD Transition Knowledge Questionnaire, de Newland e colaboradores (2000) (Faremi & 

Olawatosin, 2020). 

Para a avaliação dos mecanismos de confronto e competências de autoeficácia dos pacientes 

1 estudo avaliou a autoeficácia relativa à DCF dos participantes através do Sickle Cell Self-

Efficacy Scale (Goldstein-Leever et al., 2020); 2 estudos recorreram ao Pain Coping Question-

naire para avaliar os mecanismos de confronto da dor (Lim et al., 2019, Ludwig et al., 2018); 

e 1 estudo recorreu ao Coping Strategies Questionnaire e ao Children's Hope Scale (Ziadni et 

al., 2011). 

Relativamente aos instrumentos de recolha de dados utilizados na avaliação do suporte so-

cial 1 estudo utilizou o SCD Support Scale e o Racial Support Scale (Mougianis et al., 2020); 

e em 1 estudo foi utilizado o Child and Adolescent Social Support Scale (Sehlo & Kamfar, 

2015). 

Para a avaliação de dimensões da saúde mental e do ajustamento psicológico, 2 estudos 

utilizaram o Behavioral Assessment System for Children (BASC) (Barakat et al., 2008; Ziadni 

et al., 2011); 2 estudos utilizaram o Revised Child Anxiety and Depression Scale (RCADS) 

(Graves et al., 2016; Palermo et al., 2008); em 2 estudos o Child Depression Inventory (CDI) 
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foi utilizado para avaliação da prevalência de sintomatologia depressiva nos participantes (Ra-

gab et al., 2021; Sehlo & Kamfar, 2015), sendo que 1 recorreu também à versão para os pais 

(Child Depression Inventory-Parent) (Sehlo & Kamfar, 2015); 1 estudo fez uso do Child Beha-

vior Checklist (CBCL) (Anderson et al., 2015); 1 estudo recorreu a entrevistas direcionadas à 

avaliação do funcionamento psicossocial (Jackson et al., 2014); em 1 estudo foi utilizado o 

PROMIS Pediatric Depression Symptoms-Short Form (PPDS-SF) (Mougianis et al., 2020); 1 

estudo utilizou o Diagnostic Interview Schedule for Children – Version IV (DISC-IV) (Sehlo 

& Kamfar, 2015); e 1 estudo utilizou o Beck Depression Inventory (Vilela et al., 2012). 

Em relação aos instrumentos para avaliação do stress parental de pais de crianças e adoles-

centes com doenças crónicas, apenas 2 estudos avaliaram esta variável e para esse efeito 1 

utilizou o Parent Experience of Child Illness (PECI) (Allen et al., 2016) e 1 utilizou o Pediatric 

Inventory for Parents (PIP) (Barakat et al., 2008).  

Por fim, para avaliar as competências cognitivas, em 3 estudos os autores optaram pelo 

Behavior Rating Inventory of Executive Function Parent Form (BRIEF) (Allen et al., 2016; 

Anderson et al., 2015; Ludwig et al., 2018); 2 estudos utilizaram a Wechsler Abbreviated Scale 

of Intelligence (WASI) (Allen et al., 2016; Anderson et al., 2015); 1 estudo recorreu à Wechsler 

Intelligence Scale for Children - Fifth Edition (WISC-V) (Hardy et al., 2018) e 1 estudo utilizou 

a Wechsler Intelligence Scale for Children - Fourth Edition (WISC-IV). 

 

4.3.2. Resultados Principais dos Estudos 

Quanto aos níveis de QVRS verificou-se que todos os estudos que compararam a QVRS de 

adolescentes e crianças com DCF com os seus pares saudáveis, concluíram que o grupo com 

DCF apresentava níveis mais baixos de QVRS, quer na perceção dos adolescentes e crianças, 

quer na perceção dos pais (Adeyemo et al., 2015; Amr et al., 2011; Dale et al., 2011; Dampier 

et al., 2010; Menezes et al., 2013; Sehlo & Kamfar, 2015).  

Dois estudos colocaram em evidência os domínios da QVRS mais afetados pela DCF 

quando comparados com o grupo de controlo com crianças/adolescentes sem doença, sendo 

que 1 dos estudos verificou que o grupo com DCF tinha significativamente piores resultados 

em todos os domínios da QVRS exceto na Saúde Mental (Adeyemo et al., 2015); e o outro 

estudo verificou piores resultados no funcionamento físico, dor corporal e domínios de saúde 

geral da QVRS (Amr et al., 2011).  
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Dois estudos que compararam a avaliação da QVRS feita pelos pais e filhos, colocaram em 

evidência a tendência dos pais para avaliarem de forma mais negativa a QVRS dos filhos com 

DCF (Blake et al., 2020; Dale et al., 2011).     

Relativamente aos determinantes da QVRS, a análise dos estudos permitiu identificar 4 tipos 

de determinantes, nomeadamente: fatores relacionados com a doença, incluindo severidade da 

doença, sintomas, consequências, dor, tratamento e hospitalizações; fatores individuais, inclu-

indo características sociodemográficas, psicológicas e cognitivas; fatores familiares e paren-

tais, como os recursos familiares, características sociodemográficas e económicas, caracterís-

ticas dos pais e stress parental; e fatores de ordem social, nomeadamente estigma, racismo e 

apoio social. 

Quanto aos fatores relacionados com a doença, a severidade da DCF foi associada em 8 

estudos a pior QVRS (Amr et al., 2011; Asnani et al., 2017; Goldstein-Leever et al., 2020; 

Hardy et al., 2018; Lim et al., 2019; Panepinto et al., 2005; Panepinto et al., 2009; Sehlo & 

Kamfar, 2015). A severidade da doença foi especificamente associada ao domínio físico da 

QVRS (Lim et al., 2019; Panepinto et al., 2009), mostrando que quanto maior for a severidade 

da doença, pior será a capacidade física e funcional do indivíduo. No estudo de Hardy e colegas 

(2018), os autores verificaram que a severidade da doença percebida pelos pais dos pacientes 

tinha um efeito preditivo da QVRS avaliada pelos pais, sendo esta relação moderada pelo fun-

cionamento cognitivo da criança/adolescente.  

Dos fatores diretamente relacionados com a vivência da doença, 6 estudos verificaram uma 

associação entre a dor (frequência, intensidade e severidade) relacionada com DCF e piores 

níveis de QVRS em crianças e adolescentes (Allen et al., 2016; Barakat et al., 2008; Graves et 

al., 2016; Kambasu et al., 2019; Ludwig et al., 2018; Román et al., 2020). Os domínios da 

QVRS que se revelaram mais afetados pela dor nos participantes com DCF foram o domínio 

físico (Barakat et al., 2008; Román et al., 2020), psicossocial (Barakat et al., 2008; Kambasu 

et al., 2019) e escolar (Kambasu et al., 2019). A fadiga foi também mencionada em 2 estudos 

como sendo um problema associado à vivência da DCF (Anderson et al., 2015; Dampier et al., 

2010) e no estudo de Anderson e colegas (2015) verificou-se que é um preditor da QVRS e que 

se relaciona com a diminuição do funcionamento executivo. 

A vivência da DCF mostrou-se também associada a complicações médicas, hospitalizações, 

internamentos e tratamentos. Deste modo, 7 estudos verificaram que estas circunstâncias, di-

retamente relacionadas com a vivência da doença, estão associadas negativa e significativa-

mente com a QVRS dos jovens doentes (Adeyemo et al., 2015; Amr et al., 2011; Dampier et 

al., 2010; Jackson et al., 2014; Kambasu et al., 2019; Mougianis et al., 2020; Ragab et al., 
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2021). Especificamente, resultados mais baixos de QVRS mostraram-se associados a frequên-

cia mais elevada de hospitalizações, internamentos e a procura de cuidados de saúde, crises 

vaso-oclusivas, AVC, atrasos de crescimento e asma (Adeyemo et al., 2015; Dampier et al., 

2010; Jackson et al., 2014; Ragab et al., 2021). 

No estudo misto (quantitativo e qualitativo), realizado por Kambasu e colegas (2019), foi 

possível verificar que nos adolescentes a utilização de Hidroxiureia, a ocorrência de AVC e ter 

mais de 3 transfusões de sangue se relacionavam com pior QVRS na dimensão psicossocial e 

que a vacinação pneumocócica e ter menos de 3 transfusões de sangue se relacionavam com 

melhores resultados nesse mesmo domínio.  

Em relação a fatores de ordem individual, a idade foi identificada em 7 estudos como es-

tando relacionada com a QVRS (Allen et al., 2016; Amr et al., 2011; Dampier et al., 2010; 

Panepinto et al., 2009; Ragab et al., 2021; Veras et al., 2020; Vilela et al., 2012). Mais especi-

ficamente, o aumento da idade foi associado a pior QVRS na maior parte dos estudos que 

compararam crianças e adolescentes. Estes resultados foram reforçados num estudo com par-

ticipantes em idade adulta, no qual os adultos mostraram pior QVRS do que crianças e adoles-

centes (Vilela et al., 2012). De modo complementar, 1 estudo salientou mais limitações a nível 

da saúde física em adolescentes mais velhos (Amr et al., 2011) e 1 estudo reportou mais dor, 

também nos adolescentes mais velhos (Ragab et al., 2021). 

Relativamente ao sexo dos pacientes, 6 estudos destacaram uma associação direta entre o 

sexo feminino e pior QVRS (Amr et al., 2011; Asnani et al., 2017, Dampier et al., 2010; Jack-

son et al., 2014; Ludwig et al., 2018; Oliveira et al., 2019), com piores resultados no domínio 

físico da QVRS (Amr et al., 2011; Jackson et al., 2014; Ludwig et al., 2018).  

Apenas 2 estudos obtiveram resultados não concordantes com os supramencionados. Num 

estudo o género do participante não teve qualquer efeito significativo na QVRS dos participan-

tes (Graves et al., 2016) e no outro estudo, o sexo feminino foi associado a melhor QVRS 

(Veras et al., 2020). Ainda, relativamente a diferenças relativas à variável sexo, num estudo, 

os pais dos adolescentes revelaram uma tendência para subestimar o funcionamento dos filhos 

e superestimar o funcionamento das filhas (Blake et al., 2020), o que vai contra os resultados 

provenientes do autorrelato dos jovens.  

A avaliação da saúde mental, ajustamento e sofrimento psicológico dos jovens com DCF 

foi objetivo de 8 dos estudos analisados nesta revisão (Barakat et al., 2008; Graves et al., 2016; 

Jackson et al., 2014; Mougianis et al., 2020; Palermo et al., 2008; Ragab et al.,2021; Sehlo & 

Kamfar, 2015; Vilela et al., 2012). A maior parte dos estudos incidiu sobre perturbações de 

internalização, com especial foco na presença de sintomatologia depressiva e de sintomatologia 
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sinalizadora de perturbações de ansiedade (e.g., ansiedade generalizada, perturbação obses-

sivo-compulsiva, perturbação de pânico e fobia social).  

A sintomatologia de internalização surgiu associada a pior QVRS nos jovens com DCF, 

relacionando-se em sentido inverso, quer com a QVRS em geral, quer com os domínios físico 

e psicossocial (Barakat et al., 2008; Jackson et al., 2014; Palermo et al., 2008) e, ainda, com a 

capacidade funcional dos pacientes (Palermo et al., 2008). Além disto, 1 estudo verificou o 

efeito de mediação da depressão e da ansiedade na relação entre a frequência de dor e a QVRS, 

sugerindo que na presença de perturbações de internalização, a frequência de dor tem maior 

impacto na QVRS, avaliada pelos pais (Barakat et al., 2008). Ainda, no estudo de Panepinto e 

colegas (2005), comorbilidades neurocomportamentais nos adolescentes com DCF (e.g., pro-

blemas de atenção, comportamento, aprendizagem, entre outros), surgiram associadas a piores 

resultados de QVRS.  

As crenças, perceções e representações emocionais negativas da doença e impacto percebido 

dos sintomas têm efeito negativo na QVRS dos pacientes pediátricos com DCF (Asnani et al., 

2017). No estudo de Asnani e colegas (2017), a significação da doença como cíclica ou impre-

visível e a perceção de que os sintomas têm um impacto a nível emocional e funcional foi 

associado a relato de pior QVRS. Quanto ao conhecimento da doença, Asnani e colegas (2017), 

verificaram que adolescentes do sexo feminino apresentaram níveis mais elevados, no entanto, 

não foi reportada uma associação significativa entre a variável conhecimento, a QVRS e o sexo 

feminino.  

No estudo de Faremi e Olawatosin (2020), cujo objetivo também foi avaliar o conhecimento 

de adolescentes com DCF, verificou-se que apenas metade da amostra revelava ter um bom 

conhecimento sobre a doença e também não foi observada nenhuma relação significativa entre 

o conhecimento e os níveis de QVRS.  

Relativamente ao coping, autoeficácia, comportamentos adaptativos, estudos verificaram 

que a utilização de coping de evitamento emocional se associou à dimensão psicossocial da 

QVRS (Lim et al., 2019), bem como está relacionado com piores resultados de QVRS geral 

(Ludwig et al., 2018); a autoeficácia foi mencionada por um estudo como um preditor da QVRS 

dos participantes, estando positivamente relacionada com a mesma e negativamente relacio-

nada com severidade da doença (Goldstein-Leever et al., 2020). Um estudo verificou a associ-

ação entre comportamentos adaptativos e melhor QVRS, sugerindo que a presença de relações 

interpessoais satisfatórias e de uma autoestima positiva, têm um efeito positivo na QVRS dos 

pacientes, aumentando a adesão face à gestão da doença, como ainda o sentimento de espe-

rança, que promove o envolvimento em comportamentos adaptativos (Ziadni et al., 2011).  
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Ainda, relativamente a determinantes individuais, 3 estudos avaliaram a relação das compe-

tências cognitivas com a QVRS (Allen et al., 2016; Hardy et al., 2018; Ludwig et al., 2018). 

Num dos estudos o funcionamento e as competências cognitivas dos adolescentes foram iden-

tificados enquanto preditores da QVRS, quer no relato dos pais, quer no autorrelato dos ado-

lescentes (Allen et al., 2016). No estudo de Hardy e colegas (2018), o funcionamento cognitivo 

cumpriu um papel de moderador da relação entre a severidade da doença percebida pelos pais 

e a QVRS dos filhos, sendo que crianças com baixa severidade da doença e funcionamento 

cognitivo na média ou acima da média apresentaram resultados de QVRS melhores em com-

paração com participantes também com abaixa severidade da doença, mas com competências 

cognitivas abaixo da média. O estudo de Ludwig e colegas (2018), verificou que o funciona-

mento executivo teve um papel mediador entre as estratégias de confronto utilizadas pelo pa-

ciente e a QVRS, uma vez que a disfunção executiva estava associada à utilização de estratégias 

de evitamento emocional versus estratégias de confronto centradas no problema, resultava na 

diminuição da QVRS.  

Determinantes familiares foram também identificados em alguns estudos analisados. Rela-

tivamente a fatores sociodemográficos 3 estudos encontraram uma relação significativa entre 

a condição socioeconómica familiar e a QVRS dos pacientes, com baixos rendimentos associ-

ados a pior QVRS (Amr et al., 2011; Oliveira et al., 2019; Panepinto et al., 2009); e 3 estudos 

identificaram a educação parental enquanto preditor da QVRS (Palermo et al., 2008; Panepinto 

et al., 2005; Ragab et al., 2021). O estudo de Barakat e colegas (2008) encontrou ainda um 

efeito significativo do stress parental relacionado com a doença sobre a QVRS dos jovens com 

DCF, com piores resultados no domínio físico e psicossocial da QVRS associado a níveis mais 

elevados de stress parental. Para além disto, os autores verificaram que o stress dos pais fun-

cionou como mediador da relação entre a frequência de dor e o domínio psicossocial da QVRS 

dos filhos, relatado pelos pais, e o domínio físico, relatado pelos adolescentes. Este resultado 

indica que quanto mais elevado for o stress parental, pior será a perceção dos pais relativamente 

ao impacto da dor nas competências e relações sociais dos filhos e menor será a perceção de 

competência física dos próprios adolescentes.   

Por fim, foram ainda encontrados determinantes sociais relacionados com a QVRS. Mais 

especificamente, 2 estudos abordaram a presença de estigmatização que se relacionou negati-

vamente com a QVRS dos jovens com DCF (Adeyemo et al., 2015; Kambasu et al., 2019), tal 

como a perceção de serem tratados de forma diferente pelos professores, sentirem-se provoca-

dos e pressionados pelos pares (Faremi & Olawatosin, 2020). Por sua vez, o racismo percebido 

foi igualmente relatado como um fator determinante do bem-estar destes jovens, associando-
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se a sintomatologia depressiva. Assim o racismo percebido teve um efeito indireto estatistica-

mente significativo sobre a QVRS através da depressão (Mougianis et al., 2020).  

  

4.4.  Síntese e Discussão dos Resultados 

Esta revisão teve como objetivo a sistematização de informação científica sobre a QVRS de 

adolescentes com DCF.  

Em relação ao ano de publicação, verificou-se uma progressão de estudos nos últimos anos, 

com um pico no ano 2020, e a maior complexidade destes estudos tanto no que diz respeito a 

objetivos como a análise dos determinantes e das suas relações. Verifica-se, ainda, a progres-

siva utilização de instrumentes de medida mais específicos para a doença.  

Foram identificados 29 estudos que corresponderam aos critérios de inclusão. A grande 

maioria dos estudos utilizou metodologia quantitativa e transversal e foram realizados nos 

EUA, à semelhança das revisões de literatura elaboradas por Panepinto e colegas (2012) e por 

Poku e colegas (2017).   

A presente revisão distingue-se das anteriores por ter como foco a análise de estudos sobre 

a QVRS apenas de crianças e adolescentes com DCF e identificação de determinantes da 

mesma; e, ainda, por incluir estudos de várias áreas geográficas, ao contrário da revisão de 

Pandarakutty e colegas (2020).  

Respondendo aos critérios de inclusão definidos, todos os estudos tiveram como objetivo a 

avaliação da QVRS de crianças e adolescentes com DCF. Para além disso, a maioria dos estu-

dos teve como objetivo adicional a identificação de fatores determinantes da QVRS de jovens 

com DCF. 

Quanto aos instrumentos de medida foi possível observar um aumento da utilização de ins-

trumentos específicos às características da doença nos últimos anos. Apesar de apenas 9 estu-

dos utilizarem o PedsQL-SCD e um outro estudo recorrer ao QoL-SCD, estudos mais recentes 

e outras revisões de literatura (e.g., Pandarakutty et al., 2020; Panepinto et al., 2012; Poku et 

al., 2017) têm vindo a chamar a atenção para os benefícios da utilização de instrumentos espe-

cíficos às características da DCF, de forma a se obter uma avaliação da QVRS mais adequada.  

Os resultados mostram que, no geral, segundo o relato dos adolescentes e seus pais, os do-

entes com DCF têm maior risco de pior QVRS do que os seus pares. De entre as dimensões de 

QVRS a que mostra piores resultados é a dimensão de funcionamento físico. Estes resultados 

são concordantes com revisões de literatura anteriores sobre a DCF (Pandarakutty et al., 2020; 

Panepinto et al., 2012; Poku et al., 2017) que verificaram diferenças significativas entre a 

QVRS de crianças e adolescentes com DCF, comparativamente a pares saudáveis e, ainda, 
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domínios específicos da QVRS significativamente prejudicados pelas características da doença 

(e.g., domínio físico).  

Quanto aos determinantes da QVRS, foram identificados 4 tipos: fatores relacionados com 

a doença, fatores do individuais, fatores familiares/parentais e fatores sociais.  

Em relação aos fatores relacionados com a doença, a severidade da doença e a dor foram os 

mais relevantes, associando-se diretamente e com valor preditivo a piores resultados nos do-

mínios físico, psicossocial e escolar. Também estes resultados são concordantes com a revisão 

elaborada por Panepinto e colegas (2012), na qual a dor teve um impacto significativo no fun-

cionamento físico e a severidade afetou o funcionamento psicossocial.  

A fadiga foi ainda um fator que se mostrou impeditivo de um funcionamento executivo 

adequado, bem como da realização de atividades sociais e escolares. No entanto, concordante 

com a revisão narrativa e integrativa de Poku e colegas (2017), poucos foram os estudos que 

avaliaram esta variável, apesar do impacto que revela ter na QVRS de adolescentes com DCF. 

Quanto aos fatores individuais, na presente revisão sistemática, a idade foi um dos determi-

nantes individuais mais referidos, tendo adolescentes mais velhos revelado piores resultados 

de QVRS quando comparados com os mais novos. Este resultado poderá ser explicado pelo 

confronto entre as implicações da doença (e.g., hospitalizações) e as exigências e desafios nor-

mativos da idade (e.g., vida social). O sexo dos pacientes também foi uma variável cuja relação 

com a QVRS foi analisada e, na maior parte dos estudos, o sexo feminino surgiu associado a 

piores resultados de QVRS.  

Ainda relativamente a fatores individuais, a maioria dos estudos analisados que avaliou a 

saúde mental, identificou a prevalência de sintomatologia depressiva e ansiedade como preditor 

de pior QVRS em geral, e especificamente nos domínios físico e psicossocial e capacidade 

funcional. Perturbações de internalização surgiram associadas a sintomas específicos da DCF, 

exacerbando a frequência e o impacto dos episódios de dor. Estes resultados são similares aos 

apresentados na revisão de Poku e colegas (2012) no qual foi também verificada maior preva-

lência de sintomas depressivos e de ansiedade em adolescentes com DCF quando comparados 

com pares saudáveis.  

Em resumo, a presente revisão sistemática de literatura vai no mesmo sentido de outras 

revisões realizadas, identificando baixos níveis de QVRS em adolescentes com DCF. Compa-

rativamente a estudos similares, esta Revisão de Literatura permitiu identificar ainda mais fa-

tores que se relacionam diretamente com a QVRS desta população. Todos estes determinantes 

relacionaram-se de forma negativa e significativa com a QVRS, o que evidencia a 
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vulnerabilidade destes adolescentes às características e consequências da doença, patente em 

todos os estudos analisados.   

Esta revisão reforça a necessidade de estudos com a utilização de questionário específico 

que possa dar relevo às implicações das características da doença e das suas exigências, nome-

adamente, a dor e as recorrentes hospitalizações, na QVRS dos adolescentes com DCF.   

 

Capítulo II – Metodologia 

1. Relevância do Presente Estudo 

A DCF é uma patologia com severas implicações físicas e psicológicas que na maioria dos 

casos, altera a vida dos adolescentes e diminui a sua QVRS. Estas alterações que impedem as 

experiências normativas e que alteram negativamente o humor têm também consequências ne-

gativas para o decurso e a evolução da doença. Do nosso conhecimento, não existem em Por-

tugal estudos publicados com população pediátrica com DCF. 

O presente estudo inclui adolescentes e os seus pais/cuidadores, o que permite uma visão 

mais holística e sustentada da QVRS dos adolescentes e do impacto que a doença tem nas suas 

vidas.  

Espera-se que este estudo contribua para iniciar um processo de recolha de informação que 

possibilite compreender a QVRS e a frequência de sintomatologia psicológica, como ansiedade 

ou depressão, nos adolescentes com DCF. Postula-se que uma melhor compreensão destas di-

mensões irá permitir o desenvolvimento de melhores formas de atendimento e acompanha-

mento de pacientes com DCF e dos seus familiares. 

 

1.1. Objetivos do Estudo 

O presente estudo teve como objetivo principal identificar os níveis da QVRS e os indica-

dores de problemas emocionais e comportamentais em adolescentes com DCF. 

Definiram-se como objetivos específicos: 

1. Descrever a QVRS de adolescentes com DCF;  

2. Identificar sintomatologia emocional e comportamental em adolescentes com DCF;  

3. Estudar as associações entre a QVRS e a presença de sintomatologia emocional e 

comportamental nos adolescentes da amostra. 
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Baseado na literatura e em especial, nos resultados da revisão sistemática de literatura rea-

lizada neste estudo, colocam-se as seguintes hipóteses:  

Hipótese 1.  Os adolescentes com DCF reportam níveis de QVRS abaixo dos valores conside-

rados moderado/satisfatório nas medidas utilizadas para a avaliação de QVRS; 

Hipótese 2. Os adolescentes com DCF mais velhos reportam níveis de QVRS mais baixos do 

que os mais novos; 

Hipótese 3. Os adolescentes com DCF mais grave (i.e., com maior número de hospitalizações 

devido a crises de dor e problemas médicos) reportam níveis de QVRS mais baixos do que os 

que apresentam DCF menos grave; 

Hipótese 4. A QVRS associa-se de forma significativa e inversa a sintomatologia emocional e 

comportamental. 

 

1.2. Características do Estudo  

Trata-se de um estudo quantitativo transversal, descritivo e correlacional. Devido à reduzida 

dimensão da amostra realizou-se, de forma complementar, uma análise intergrupal dos resul-

tados obtidos pelos adolescentes e uma análise comparativa entre os resultados dos adolescen-

tes e dos pais/cuidadores.   

 

2. Procedimento de Recolha de Dados 

A recolha de dados foi feita em colaboração com o Núcleo de Hematologia, do Departa-

mento de Pediatria do Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca (HFF), entre abril e agosto, 

de 2021. Os adolescentes que preenchiam os critérios de inclusão foram identificados pelas 

médicas assistentes e as famílias começaram por ser abordadas na consulta de rotina. Nesse 

momento a médica informava sobre o estudo e questionava o interesse das famílias em parti-

cipar, assegurando que qualquer decisão não teria repercussões no seu acompanhamento mé-

dico.  

Às famílias que mostravam interesse em participar era em seguida explicado, pela autora 

deste estudo, os objetivos e forma de participação. Às que aceitavam participar foi solicitado 

aos pais/cuidadores que preenchessem o documento relativo ao consentimento informado e 

autorização de participação do adolescente menor de idade no estudo (Anexo 2) e aos adoles-

centes com menos de 18 anos foi entregue o assentimento informado (Anexo 3). 

 Os protocolos foram preenchidos pelos pais/cuidadores e pelos adolescentes, num consul-

tório do Hospital. A aplicação dos protocolos durou cerca de 15 minutos. Após o término do 

preenchimento, os questionários foram colocados em envelopes fechados. Posteriormente, os 
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envelopes foram abertos e os questionários codificados e emparelhados de forma a permitir a 

análise comparativa entre pais e adolescentes. A partir desse momento a identificação dos par-

ticipantes foi substituída pelo código atribuído. Apenas a investigadora que apesentou o estudo 

e recolheu os questionários teve acesso à identidade dos participantes, salvaguardando a con-

fidencialidade e o anonimato das respostas. 

A adesão ao estudo foi muito boa, pois todos os adolescentes e respetivos acompanhantes 

abordados aceitaram participar no estudo. Contudo, a quantidade de adolescentes que faltaram 

à consulta ou que, não estavam acompanhados por um adulto, impossibilitando a sua partici-

pação neste estudo, foi elevada, o que contribuiu para a pequena dimensão da amostra. Dos 

protocolos recolhidos, apenas um adolescente e o seu tutor legal não preencheram na totalidade 

os questionários, tornando inviável a sua inclusão no estudo. 

 

3. Amostra 

3.1. Características da Amostra 

A população alvo do estudo são adolescentes com DCF, com idades entre os 13 e os 18 

anos, residentes em Portugal e os seus pais/cuidadores principais. Foram definidos como crité-

rios de inclusão dos adolescentes na amostra: ter uma idade compreendida entre os 13 e os 18 

anos; diagnóstico de DCF; e ausência de patologias que impeçam a compreensão da fala, da 

leitura e/ou da escrita. Para os cuidadores, os critérios de inclusão incluem: coabitar com o 

adolescente; ser seu prestador de cuidados; e compreender e falar a língua portuguesa. A amos-

tragem foi feita por conveniência e integra no total 22 sujeitos, sendo 11 participantes adoles-

centes e 11 pais/cuidadores.  

 

3.2. Caracterização Sociodemográfica da Amostra 

Como se observa na Tabela 3, a amostra foi maioritariamente constituída por rapazes e no 

que diz respeito à idade a distribuição revela-se homogénea (distribuição muito semelhante 

entre os 13 e os 18 anos), sendo a mediana da idade de 15 anos. O ano de escolaridade foi 

agrupado em 1º ciclo (i.e., 6º ano), 2º ciclo (i.e., 7º, 8º e 9º ano) e ensino secundário (i.e., 10º, 

11º e 12º ano). A maior parte dos adolescentes frequenta o ensino secundário e refere nunca ter 

ficado retido na escola. Relativamente ao agregado familiar as respostas foram diversas, uma 

vez que se tratava de uma pergunta de resposta aberta, no entanto, pode-se concluir que a maior 

parte dos adolescentes vive com pelo menos um dos pais.   
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Tabela 3  

Caracterização Sociodemográfica dos Adolescentes 

Características N % Mediana Min-Máx 
Amplitude 

Interquartil 

Sexo      

Feminino 4 36,36    

Masculino 7 63,64    

Idade   15,00 13-17 2,00 

13 anos 2 18,18    

14 anos 3 27,28    

15 anos 2 18,18    

16 anos 2 18,18    

17 anos 2 18,18    

Escolaridade      

2º ciclo 1 9,09    

3º ciclo  4 36,36    

Ensino secundário 6 54,55    

Repetição de algum ano escolar      

Não 10 90,91    

Sim 1 9,09    

Com quem vive      

Pais, irmãos 2 18,18    

Pais, irmão, primo/a 1 9,09    

Pai, madrasta, irmão 1 9,09    

Pai, primo/a 1 9,09    

Mãe, padrasto, irmãos, primo/a 1 9,09    

Mãe, irmão 1 9,09    

Mãe, padrasto 1 9,09    

Mãe 1 9,09    

Irmãos 1 9,09    

Sem resposta 1 9,09    

Irmãos mais velhos      

Sim 6 54,55    

Não 5 45,45    

Número de irmãos mais velhos   1,00 0-7 3,00 

1 irmão 1 9,09    

2 irmãos 2 18,18    

3 irmãos 2 18,18    

7 irmãos 1 9,09    

Irmãos mais novos      

Sim 7 63,64    

Não 4 36,36    
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Tabela 3 (Continuação) 

Número de irmãos mais novos   1,00 0-2 2,00 

1 irmão 3 27,28    

2 irmãos 4 36,36    

 

Na Tabela 4 observa-se que a idade de diagnóstico foi bastante dispersa, porém, é possível 

identificar que 3 dos adolescentes foram diagnosticados com DCF durante a gestação e o mais 

tarde que algum dos participantes foi diagnosticado foi aos 4 anos de idade. A maior parte dos 

participantes não tem irmãos com DCF. 

As hospitalizações e idas às urgências foram agrupadas por intervalos definidos estatistica-

mente através de quartis. A maioria dos adolescentes não foi hospitalizado no último ano, no 

entanto, 3 dos participantes reportou ter tido 2 a 3 hospitalizações e, ainda, 2 participantes 

referiram terem sido hospitalizados 4 ou mais vezes, com um participante assinalando 10 ou 

mais hospitalizações durante o último ano. As hospitalizações devido a crises dolorosas nos 

últimos 3 anos obtiveram respostas semelhantes, com 3 dos participantes a reportarem não 

terem sido hospitalizados neste período. Ainda assim, é possível salientar que 3 jovens foram 

hospitalizados entre 4 e 12 vezes e 2 foram hospitalizados 13 ou mais vezes, com o número 

máximo de hospitalizações sendo 50 vezes nos últimos 3 anos devido a crises de dor. A maioria 

dos jovens reportou ter ido às urgências hospitalares devido à DCF no último ano entre 3 e 4 

vezes.  

 

Tabela 4  

Caracterização dos Adolescentes – Informações Sobre a Doença 

Características N % Mediana Min-Máx 
Amplitude 

Interquartil 

Idade de diagnóstico (meses)   5,00 0-48 8,00 

Durante a gestação 3 27,28    

Antes de 1 mês 1 9,09    

3 meses 1 9,09    

5 meses 2 18,18    

6 meses 1 9,09    

8 meses 1 9,09    

36 meses 1 9,09    

48 meses 1 9,09    
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Tabela 4 (Continuação) 

Irmãos com DCF      

Sim  3 27,28    

Não 8 72,72    

Número de hospitalizações de-

vido à DCF no último ano 
  1,00 0-10 3,00 

0 4 36,36    

1  2 18,18    

2 – 3 3 27,28    

≥ 4 2 18,18    

Número de hospitalizações por 

crises dolorosas nos últimos 3 

anos 

  3,00 0-50 12,25 

0  3 27,28    

1 – 3 2 18,18    

4 – 12 3 27,28    

≥ 13 2 18,18    

Sem resposta 1 9,09    

Número idas às urgências hos-

pitalares devido à DCF no úl-

timo ano 

  2,00 0-4 3,00 

0 4 36,36    

1 – 2 2 18,18    

3 – 4 5 45,45    

 

Na Tabela 5 é possível verificar que 6 dos participantes não responderam à questão relativa 

aos problemas médicos associados à DCF e que os restantes participantes responderam de 

forma variada. Em relação aos tratamentos, grande parte dos jovens utiliza Ácido Fólico e Hi-

droxiurreia, sendo que 8 dos participantes realizam ambas simultaneamente.  

 

Tabela 5  

Caracterização Sociodemográfica dos Adolescentes – Problemas Médicos e Tratamentos 

Características N % 

Problemas médicos associados   

Acidente vascular cerebral 1 9,09 

Síndrome torácica aguda 1 9,09 

Priapismo 1 9,09 

Outros 2 18,18 

Dor nas costas e perna 1 9,09 

Quistos na vesícula biliar 1 9,09 

Sem resposta 6 54,55 
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Tabela 5 (Continuação) 

Tratamentos   

Hidroxiurreia 9 81,82 

Ácido fólico 10 90,91 

Programa transfusional crónico  1 9,09 

 

A maior parte dos adolescentes foram acompanhados pelas mães, apesar de um número 

considerável de adolescentes ter ido acompanhado à consulta por um/a irmão/ã mais velho/a 

(Tabela 6). Grande parte dos acompanhantes eram do sexo feminino, solteiros, tinham como 

escolaridade o ensino básico e estavam empregados.  Em relação a serem portadores de DCF, 

7 dos acompanhantes responderam não serem portadores da doença.   

 

Tabela 6  

Caracterização Sociodemográfica dos Pais/Cuidadores 

Características  N % 

Parentesco   

Mãe 6 54,55 

Padrasto/ companheiro da mãe 1 9,09 

Irmão/ã mais velho 3 27,27 

Tio/a 1 9,09 

Sexo   

Feminino 9 81,82 

Masculino 2 18,18 

Estado civil    

Solteiro 5 45,45 

Casado/União de facto 3 27,27 

Divorciado/Separado 2 18,18 

Viúvo 1 9,09 

Escolaridade   

Ensino básico 5 45,45 

Ensino secundário 3 27,27 

Licenciatura 3 27,27 

Situação profissional   

Empregado 6 54,55 

Desempregado 5 45,45 
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Tabela 6 (Continuação) 

Ocupação/ Profissão   

Sem ocupação 2 18,18 

Empregado de limpeza 1 9,09 

Empregado de balcão 1 9,09 

Estudante de ensino superior 1 9,09 

Enfermeiro  1 9,09 

Repositor de alimentos 1 9,09 

Doméstica 1 9,09 

Técnico de diagnóstico e terapêutica 1 9,09 

Sem resposta 2 18,18 

Portador de DCF   

Sim 3 27,28 

Não 7 63,64 

Sem resposta 1 9,09 

 

3.3. Instrumentos de Medida 

3.3.1. Questionário Sociodemográfico e Informação Clínica 

O Questionário Sociodemográfico e de Informação Clínica foi construído para esta investi-

gação e baseado nos questionários utilizados em investigações semelhantes, bem como das 

contribuições das médicas assistentes da Consulta de Hematologia Pediátrica do HFF. Este 

questionário procurava recolher informação sobre os adolescentes, nomeadamente a idade, 

sexo, escolaridade, repetição de anos escolares, agregado familiar, posição na fratria, ano de 

diagnóstico, existência de irmãos com DCF, número de hospitalizações no último ano, número 

de hospitalizações por crises dolorosas nos últimos 3 anos, número de crises com necessidade 

de recorrer à urgência hospitalar no último ano, antecedentes de: Acidente Vascular Cerebral, 

Síndrome Torácica Aguda, Priapismo, Necrose Vascular cabeça do fémur/úmero, ou outras e 

tratamentos atuais: Hidroxiureia, Ácido Fólico, Programa Transfusional Crónico (Transfusões 

Simples/ Eritrocitaférese) (Anexo 4). Relativamente aos cuidadores, foram solicitadas infor-

mações sobre a idade, sexo, estado civil, escolaridade, profissão e presença ou não de DCF 

(Anexo 5). 

 

3.3.2. Pediatric Quality of Life Sickle Cell Disease Module (PedsQL-SCD) 

O Pediatric Quality of Life Sickle Cell Disease Module (PedsQL-SCD), desenvolvido por 

Panepinto e colegas (2013), é um módulo do PedsQL (Varni et al., 1999), específico para as 

características da DCF e para o impacto que a doença tem na população pediátrica. Foi utilizada 

para este estudo a versão standard de autorrelato para adolescentes (Anexo 6) e de relato dos 
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pais de adolescentes, com idades entre os 13 e os 18 anos (Anexo 7), cuja tradução para a língua 

portuguesa foi disponibilizada pela distribuidora internacional e oficial Mapi Research Trust, 

após a sua requisição por uma das investigadoras do projeto. 

Para cada item é utlizada uma escala de Likert de 5 pontos (i.e., 0 = nunca é um problema a 

4 = quase sempre um problema). A pontuação é convertida numa escala de 0 a 100 (i.e., 0 = 

100, 1 = 75, 2 = 50, 3 = 25, 4 = 0), na qual resultados mais elevados correspondem a melhor 

QVRS.  

O PedsQL-SCD é constituído por 43 itens que constituem 9 subescalas: Dor e Sofrimento 

(9 itens sobre a dor em geral e específica a partes do corpo; e.g., “Tenho dores nas costas”); 

Impacto da dor (10 itens sobre o impacto da dor no vida diária e realização de atividades; e.g., 

“Tenho dificuldade em correr quando tenho dores”); Controlo e Gestão da dor (2 itens sobre o 

controlo e tratamento da dor; e.g., “Tenho dificuldade em controlar as dores”); Preocupação I 

(5 itens sobre situações diretamente relacionadas com a vivência da DCF; e.g., “Preocupa-me 

que possa ter de passar a noite no hospital”); Preocupação II (2 itens sobre a possibilidade de 

ter problemas de saúde relacionados com a DCF; e.g., “Preocupa-me que possa ter um AVC”); 

Emoções (2 itens relativos a emoções negativas direcionadas à DCF; e.g., “Sinto raiva por ter 

anemia falciforme”); Tratamento (7 itens sobre a preocupações e dificuldades relacionadas com 

o tratamento; e.g., “Os remédios não me fazem sentir melhor”); Comunicação I (3 itens sobre 

comunicar com os cuidadores formais relativamente à DCF; e.g., “Tenho dificuldade em ex-

plicar aos médicos e enfermeiros como me sinto”); Comunicação II (3 itens sobre contar às 

outras pessoas sobre a sua doença; e.g., “Tenho dificuldade em dizer às pessoas que tenho 

anemia falciforme”).  

O valor de QVRS total, e de cada subescala, é obtido através da soma das pontuações em 

cada um dos itens e posterior divisão desse resultado pelo número total de itens. Se mais de 

50% dos itens da escala não tiverem sido respondidos, a pontuação da subescala não é calcu-

lada.  

Os valores psicométricos da escala original são bons para a Escala Global, versão cri-

ança/adolescente (α = 0,95) e versão de relato dos pais (α = 0,97) e variam entre o aceitável e 

bom para as nove subescalas na versão de autorrelato dos adolescentes (α = 0,69 - 0,90) e bons 

na versão de relato dos pais (α = 0,83 - 0,97) (Panepinto et al., 2012).  

 

3.3.3. KIDSCREEN-10 

O KIDSCREEN (The KIDSCREEN Group Europe, 2004) é um instrumento transcultural 

europeu de autorrelato, aplicável a crianças e adolescentes com idades compreendidas entre os 
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8 e os 18 anos, assim como aos seus pais, já utilizado em outros estudos com população com 

doença crónica. Foi desenvolvido no seguimento do projeto da Comissão Europeia “Screening 

and Promotion for Health-Related Quality of Life in Children and Adolescents – A European 

Public Health Perspective”, que decorreu entre o ano de 2001 e 2004 (Gaspar & Matos, 2008). 

O KIDSCREEN-10 é uma versão reduzida da versão KIDSCREEN-27 (que por sua vez, é 

uma versão reduzida do KIDSCREEN-52), do qual foram selecionados 10 itens para contruir 

um instrumento unidimensional. O KIDSCREEN-52 tem por base 10 dimensões teóricas que 

compõem a qualidade de vida: Saúde e atividade física; Sentimentos; Estado de humor global; 

Autoperceção; Autonomia – Tempo livre; Família e ambiente familiar; Questões económicas; 

Amigos e relações sociais; Ambiente escolar e aprendizagem; Provocação (Bullying) (Gaspar 

& Matos, 2008). No KIDSCREEN-10 estas 10 dimensões são reorganizadas num único domí-

nio, o que resulta num Índice Geral de QVRS.  

Este instrumento utiliza uma escala de Likert de 5 pontos, de 1 a 5, onde 1 = Nada, 2 = 

Pouco, 3 = Moderadamente, 4 = Muito e 5 = Totalmente. Um valor global baixo remete para 

sentimentos de infelicidade, tristeza e desadequação face aos contextos em que a criança ou o 

adolescente se insere (Gaspar & Matos, 2008). 

Para este estudo, foi utilizada a adaptação para a língua portuguesa do KIDSCREEN-10 de-

senvolvida pela equipa portuguesa do projeto “Aventura Social”, quer na versão de autorrelato 

dos adolescentes (Anexo 8), quer na versão de relato dos pais (Anexo 9). 

Os valores de consistência interna (α de Cronbach) da versão original do KIDSCREEN-10 

garantem uma elevada consistência interna na versão de autorrelato das crianças/adolescentes 

(α = 0,82), como também na versão relato dos pais (α = 0,78) (Ravens-Sieberer et al., 2010).  

 

3.3.4. Pediatric Symptom Checklist-17 (PSC-17) 

O Pediatric Symptom Checklist-17 (PSC-17) é uma versão reduzida do Pediatric Symptom 

Checklist (PSC), com 35 itens, desenvolvida por Gardner e colegas (1999), com o objetivo de 

screening de problemas psicossociais em crianças e adolescentes. Este instrumento tem uma 

versão para adolescentes (Y PSC; dos 11 aos 17 anos) e para pais (PSC-17), ambas utilizadas 

nesta investigação (Anexo 10 e 11). 

O PSC-17 é constituído por 17 itens, distribuídos por 3 subescalas: Internalização, Externa-

lização e Atenção. Os itens são classificados numa escala de Likert de 0 a 2 (i.e., 0 = nunca; 1 

= às vezes; 2 = frequentemente). As respostas dos itens são somadas para o resultado de cada 

subescala, bem como para o resultado global. Os valores mais elevados representam maior 

risco de problemas psicossociais.  
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Resultados ≥ 15 na Escala Global são indicativos de risco de problemas de saúde mental em 

geral; resultados ≥ 7, indicam risco nas subescalas de Externalização e Atenção; e resultados ≥ 

5, revelam risco relativamente à subescala Internalização (Murphy et al., 2016). O questionário 

é considerado inválido se 4 ou mais itens não forem respondidos. 

A consistência interna do instrumento original é boa, com valores para a Escala Global de 

α = 0,89, para a escala de Internalização α = 0,79, de Atenção α = 0,83 e Externalização α = 

0,83 (Gardner et al., 1999). 

 

4. Procedimentos de Análise de Dados 

Para a análise estatística recorreu-se ao programa de software estatístico Statistical Pac-

kage for Social Sciences (SPSS), versão 27. Foi feita a substituição dos valores omissos pela 

média das respostas nas escalas do PedsQL-SCD, do KIDSCREEN-10 e do PSC-17. No 

PedsQL-SCD, este procedimento de substituição dos valores omissos pela média não foi rea-

lizado quando mais de 50% dos itens da escala ou subescala não foram respondidos. 

Foi verificado o grau de fiabilidade das escalas e respetivas subescalas de cada instrumento, 

através da análise do coeficiente alfa de Cronbach. De seguida, foram realizadas as estatísticas 

descritivas das variáveis em estudos e averiguou-se o pressuposto de normalidade de cada es-

cala e subescala. Foram ainda analisadas as associações entre as diferentes variáveis através do 

Coeficiente de Correlação de Pearson ou do Coeficiente de Correlação de Spearman, tendo 

por base a distribuição normal das escalas e subescalas.  

 

5. Considerações Éticas 

Este estudo seguiu as orientações da Declaração de Helsínquia (1964), revista em 2013 

(World Medical Association, 2018), relativamente a investigações com seres humanos. Neste 

sentido, todos os participantes foram informados relativamente aos objetivos e procedimentos 

desta investigação, assinando um protocolo de consentimento/assentimento informado. Os da-

dos recolhidos em cada questionário foram anonimizados através da atribuição de códigos e 

inseridos na base de dados para tratamento estatístico.  

Todos os dados foram tratados de forma conjunta e na sua globalidade, sem risco de identi-

ficação dos participantes. Os questionários apenas estiveram acessíveis à equipa de investiga-

ção e mantém-se num local apenas acessível aos membros da equipa de investigação. A sua 

destruição será feita um ano após a apresentação do presente estudo. Este estudo obteve o pa-

recer favorável da Comissão de Ética do Hospital Professor Doutor Fernando Fonseca e da 
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Comissão Especializada de Deontologia do Conselho Científico da Faculdade de Psicologia da 

Universidade de Lisboa. 

 

Capítulo III – Resultados 

Neste capítulo são apresentados os resultados do presente estudo. A apresentação segue a 

sequência dos objetivos específicos.  

 

1. Análise Preliminar: Fiabilidade dos Instrumentos 

Os instrumentos utilizados foram submetidos à análise de fiabilidade com o objetivo de 

obtenção os coeficientes de consistência interna (α de Cronbach). Na análise de fiabilidade do 

PedsQL-SCD (Tabela 7), versão de autorrelato dos adolescentes, foram obtidos resultados acei-

táveis que variam entre 0,70 na subescala Comunicação II e 0,92 na subescala Impacto da Dor. 

Na subescala Tratamento, foi excluído o item 4, que estava a prejudicar a fiabilidade (α = 0,44). 

Apesar desta exclusão, a subescala continua a apresentar um alfa de Cronbach baixo, no en-

tanto, por se verificar um valor no limiar do que é considerado um valor de consistência interna 

aceitável (α > 0,60) e tendo em conta o número reduzido de participantes, esta subescala foi 

incluída no estudo.  

 

Tabela 7 

Propriedades Psicométricas da Escala e Subescalas do PedsQL SCD – Autorrelato dos Ado-

lescentes 

Escalas Nº de itens α 

Escala Global de QVRS 43 0,88 

Dor e Sofrimento 9 0,79 

Impacto da Dor 10 0,92 

Controlo e Gestão da Dor 2 0,81 

Preocupação I 5 0,77 

Preocupação II 2 0,83 

Emoções 2 0,86 

Tratamento 6 0,58* 

Comunicação I 3 0,80 

Comunicação II 3 0,70 

Nota. N = 11. *item 4 da subescala Tratamento excluído  
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Na versão de relato dos pais do PedsQL-SCD (Tabela 8), a análise de fiabilidade revelou 

resultados que variam entre 0,77 na escala Controlo de Gestão da Dor e 0,99 na subescala 

Preocupação II. No número de casos (N) é possível observar-se que há diferenças entre subes-

calas, o que se deve à presença de respostas omissas de um dos participantes, nomeadamente 

na Escala Global e nas subescalas Dor e Sofrimento, Preocupação I e Preocupação II. 

 

Tabela 8  

Propriedades Psicométricas das Escalas do PedsQL SCD – Relato dos Pais 

Escalas N Nº de Itens α 

Escala Global de QVRS 10 43 0,96 

Dor e Sofrimento 10 9 0,91 

Impacto da Dor 11 10 0,91 

Controlo e Gestão da Dor 11 2 0,77 

Preocupação I 10 5 0,87 

Preocupação II 10 2 0,99 

Emoções 11 2 0,98 

Tratamento 10 7 0,78 

Comunicação I 11 3 0,85 

Comunicação II 11 3 0,86 

 

Como se observa na Tabela 9, no Índice Geral do KIDSCREEN-10 versão autorrelato dos 

adolescentes, foi obtido um valor aceitável de consistência interna de 0,64. No entanto, o item 

10 foi excluído visto que estava a prejudicar a fiabilidade do instrumento (α = 0,59). 

 

Tabela 9  

Propriedades Psicométricas da Escala KDSCREEN-10 – Autorrelato dos Adolescentes 

Escala Nº de itens α 

Índice Geral de QVRS 9 0,64* 

Nota. N = 11 *item 10 excluído 

  

A versão de relato dos pais do KIDSCREEN-10 (Tabela 10), também revelou valores acei-

táveis de fiabilidade, com um valor de 0,85 no Índice Geral. 
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Tabela 10  

Propriedades Psicométricas da Escala KDSCREEN-10 – Relato dos Pais 

Escala Nº de itens α 

KIDSCREEN Índice Geral 10 0,85 

Nota. N = 11  

 

Os valores de consistência interna obtidos no Y PSC-17 (Tabela 11), variam entre 0,73 na 

subescala Externalização e 0,85 na Escala Global, mostrando uma consistência interna aceitá-

vel.  

 

Tabela 11 

Propriedades Psicométricas das Escalas do Y PSC-17 

Escala Nº de itens α 

Escala Global 17 0,85 

Internalização 6 0,83 

Atenção 6 0,84 

Externalização 7 0,73 

Nota. N = 11  

 

A versão do PSC-17, versão relato dos pais (Tabela 12), revelou valores aceitáveis de con-

sistência interna, com um valor mínimo de 0,62 na subescala Internalização e um valor máximo 

de 0,78 na Escala Global, com todos os valores obtidos aceitáveis. 

 

Tabela 12  

Propriedades Psicométricas das Escalas do PSC-17 

Escala Nº de itens α 

Escala Global 17 0,76 

Internalização 6 0,62 

Atenção 6 0,73 

Externalização 7 0,78 

Nota. N = 11 
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2. Apresentação dos Resultados 

2.1. Objetivo “Descrever a QVRS de adolescentes com DCF” 

Para a classificação dos resultados das escalas do PedsQL-SCD, foi utilizada a classificação 

usada no estudo de Beverung e colegas (2015), onde pontuações entre 81 e 100 são represen-

tativas de boa QVRS, resultados situados entre 61 e 80 são representativos de uma QVRS 

satisfatória e resultados entre 0 e 60, são representativos de baixa QVRS.  

Na Tabela 13 observa-se que o valor da mediana de QVRS dos adolescentes, avaliada pelos 

mesmos, indica a prevalência de valores indicativos de QVRS baixa. As subescalas com piores 

resultados são a subescala Impacto da dor, Controlo e Gestão da Dor, Preocupação I, Preocu-

pação II, Emoções e Comunicação II, com valores medianos entre 0 e 60. Observa-se ainda a 

presença de disparidades acentuadas entre os resultados daas respostas dos adolescentes em 

todas as subescalas, com amplitudes interquartil de grande magnitude.  

Em relação aos itens, na subescala Impacto da Dor, destacam-se os itens 1, 3, 4, 8 e 10 com 

pontuações baixas representativas da perceção de grande impacto da dor na QVRS. Na dimen-

são Controlo e Gestão da Dor, o item 2 relativo ao controlo da dor, apresenta a pior pontuação 

de todo o instrumento. Na subescala Emoções, o item 2 relativo à raiva sentida aquando das 

dores obteve o resultado mediano mais baixo, bem como o item 2 da subescala Comunicação 

II, relativo às dificuldades sentidas pelos adolescentes quanto à compreensão por pate das ou-

tras pessoas da quantidade de dor que eles sentem (Anexo 12). 

Por outro lado, as subescalas Dor e Sofrimento, Tratamento e Comunicação I, apresentaram 

resultados médios, o que revela menor impacto na QVRS dos adolescentes. Na subescala Dor 

e sofrimento, a maior parte dos itens obteve valores medianos iguais ou superiores a 75 pontos. 

Na subescala Tratamento, a maioria dos itens obteve um resultado mediano de 100 pontos 

(Anexo 12), mostrando não ter impacto na QVRS.  
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Tabela 13  

Estatística Descritiva das Pontuações Atribuídas pelos Participantes em Cada Escala e 

Subescala do PedsQL-SCD – Versão de Autorrelato dos Adolescentes 

Escala Global e Subescalas Mediana Min-Máx 
Amplitude In-

terquartil 

Escala Global  56,40 31-73 14,54 

Dor e Sofrimento 75,00 36-97 25,00 

Impacto da Dor 32,50 2,5-78 45,00 

Controlo e Gestão da Dor 37,50 0-75 25,00 

Preocupação I 35,00 15-90 45,00 

Preocupação II 50,00 13-100 37,50 

Emoções 50,00 13-100 62,50 

Tratamento  75,00 39-89 17,85 

Comunicação I 66,67 25-92 33,33 

Comunicação II 50,00 0-83 50,00 

Nota. N = 11 

 

A Tabela 14 apresenta a análise descritiva das escalas e subescalas do PedsQL-SCD, res-

pondido pelos pais/cuidadores dos adolescentes. As subescalas Preocupação I, Preocupação II 

e Tratamento contam com resposta de apenas 10 dos pais/cuidadores da amostra devido ao 

número de itens sem resposta que invalidam a inclusão da escala no cálculo da mesma. 

O valor mediano da Escala Global indica a presença de baixa QVRS atribuída pelos pais/cui-

dadores aos adolescentes, semelhante ao relato dos próprios adolescentes. Observa-se ainda a 

presença de disparidades bastante acentuadas entre as respostas dos diferentes cuidadores, es-

pecificamente nas subescalas Impacto da Dor, Preocupação I, Preocupação II, Emoções, Tra-

tamento, Comunicação I e Comunicação II, com amplitudes interquartis de grande magnitude 

que variam entre 40 e 66,67 pontos. 

Observa-se ainda que as subescalas com piores resultados são a Impacto da Dor, Controlo 

e Gestão da Dor, Preocupação I e Comunicação II, à semelhança das respostas dadas pelos 

adolescentes, com resultados inferiores a 60.  

Destas subescalas destaca-se o item 3 (referente a dificuldades em correr quando tem dores) 

do Impacto da Dor os itens 4 e 5 (relativos a preocupações de ter de ir às urgências e ter de 

passar a noite no hospital, respetivamente) da Preocupação I e o item 2 (respeitante a dificul-

dades sentidas quando os outros não compreendem a quantidade de dor que tem) da Comuni-

cação II (Anexo 13).   

Em contrapartida, a escala Preocupação II apresenta o melhor resultado com 93,75 indica-

tiva que esta dimensão, relativa a preocupações relacionadas com ocorrência de manifestações 
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clínicas específicas (e.g., AVC, STA), mostrando não ter impacto negativo na QVRS dos ado-

lescentes. No mesmo sentido, as subescalas Dor e Sofrimento, Emoções, Tratamento e Comu-

nicação I, apresentam, resultados intermédios, indicando baixo impacto destas dimensões.  

Estes resultados, em ambas as versões, confirmam a Hipótese 1 deste estudo, a qual postu-

lava que os adolescentes com DCF reportam valores indicativos de QVRS baixa. 

 

Tabela 14 

Estatística Descritiva das Pontuações Atribuídas pelos Participantes em Cada Escala e Subes-

cala do PedsQL-SCD – Versão de Relato dos Pais 

Escala Global e Subescalas N Mediana Min-Máx 
Amplitude 

Interquartil 

Escala Global 11 55,49 37-99 28,05 

Dor e Sofrimento 11 69,44 44-100 25,00 

Impacto da Dor 11 40,00 18-95 40,00 

Controlo e Gestão da Dor 11 50,00 0-100 25,00 

Preocupação I 10 50,00 15-100 57,50 

Preocupação II 10 93,75 0-100 62,50 

Emoções 11 62,50 0-100 50,00 

Tratamento 10 66,07 36-100 41,07 

Comunicação I 11 66,67 17-100 66,67 

Comunicação II 11 41,67 17-100 58,33 

 

A QVRS dos participantes foi ainda avaliada através do KIDSCREEN-10, versão de autor-

relato dos adolescentes e de relato dos pais. Recorde-se que neste instrumento resultados mais 

baixos refletem baixa QVRS, com sentimentos de infelicidade e desadequação por parte do 

adolescentes e resultados mais altos refletem melhor QVRS, com sentimentos de felicidade e 

adequação face aos contextos em que o adolescente se insere.  

Na tabela 15 observa-se que o valor mediano de autorrelato dos adolescentes desta amostra 

é de 34, o que representa uma QVRS satisfatória. Relativamente aos itens de resposta quanti-

tativa dos adolescentes, verifica-se que a maior parte dos itens apresentam valores de mediana 

próximos ou superiores ao ponto médio da escala de resposta (i.e., 1 a 5) (Anexo 14).   
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Tabela 15  

Estatística Descritiva das Pontuações Atribuídas pelos Participantes no Índice Geral do 

KIDSCREEN-10 – Versão de Autorrelato dos Adolescentes 

Índice Geral KIDSCREEN-10 Mediana Min-Máx 
Amplitude 

Interquartil 

Índice Geral  34,00 29-46 9,00 

Nota. N = 11 

 

Relativamente às respostas dos cuidadores que acompanharam estes adolescentes, na Tabela 

16 é possível observar que o valor mediano do Índice Geral de QVRS do KIDSCREEN-10 é 

semelhante ao resultado dos adolescentes, indicando uma QVRS satisfatória. Os valores medi-

anos das pontuações atribuídas aos itens situam-se na sua maioria próximos ou acima do ponto 

médio da escala de resposta (i.e., 1 a 5) (Anexo 15).   

Os resultados obtidos no KIDSCREEN-10, em ambas as versões, não confirmam a Hipótese 

1, relativa a níveis de QVRS inferiores a valores considerados moderados/satisfatórios.  

 

Tabela 16  

Estatística Descritiva das Pontuações Atribuídas pelos Participantes no Índice Geral do 

KIDSCREEN-10 – Versão de Relato dos Pais 

Índice Geral KIDSCREEN-10 Mediana Min-Máx 
Amplitude 

Interquartil 

Índice Geral  35,00 28-48 13,00 

Nota. N = 11 

 

2.2. Objetivo “Identificar sintomatologia emocional e comportamental nos adolescentes 

com DCF” 

Para a identificação de sintomatologia emocional e comportamental nos adolescentes da 

amostra foi utilizado o PSC-17. Os valores ≥ 15 na Escala Global são indicativos de problemas 

de saúde mental em geral, valores ≥ 7 nas subescalas Externalização e Atenção são sinalizado-

res de risco para problemas de comportamento e resultados ≥ 5 são indicativos de risco face a 

problemas de internalização.  

Na Tabela 17 apresenta-se a análise descritiva dos resultados na Escala Global e subescalas 

no Y PSC-17 (versão de autorrelato do adolescentes). Nesta tabela observa-se que, de modo 

geral, os adolescentes desta amostra não revelam risco relativamente a problemas de saúde 

mental. No entanto, a subescala Internalização apresenta um resultado de 5, o que segundo a 
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classificação supramencionada, indica a prevalência de indicadores de sintomas de internaliza-

ção. Os valores medianos das pontuações atribuídas aos itens situam-se todos abaixo do ponto 

médio da escala de resposta (i.e., 0 a 2) (Anexo 16). Porém, todas as escalas apresentam grande 

disparidade entre as respostas dos participantes, com respostas próximas dos polos da escala 

de resposta na maior parte dos itens.  

 

Tabela 17  

Estatística Descritiva das Pontuações Atribuídas pelos Participantes em Cada Escala e Subes-

calas do Y PSC-17 

Escala e Subescalas  Mediana Min-Máx 
Amplitude 

Interquartil 

Escala Global 12,00 4-25 8,00 

Internalização 5,00 1-11 3,00 

Atenção 4,00 2-11 4,00 

Externalização 3,00 0-7 4,00 

Nota. N = 11    

  

A Tabela 18 apresenta a análise descritiva dos resultados na Escala Global e subescalas no 

PSC-17 (versão de relato dos pais), respondida pelos acompanhantes dos adolescentes da amos-

tra. Nesta tabela observa-se que de modo geral, os valores obtidos pelos cuidadores indicam 

baixo risco relativamente a problemas de saúde mental em geral. No entanto, é possível verifi-

car que a subescala Internalização apresenta um valor mediano muito próximo do ponto de 

corte para problemas de internalização. Os valores medianos das pontuações atribuídas aos 

itens situam-se todos abaixo do ponto médio da escala de resposta (i.e., 0 a 2) (Anexo 17). 

Todas as escalas apresentam disparidades de dimensão considerável entre as respostas dos cui-

dadores, com respostas próximas dos dois polos da escala de resposta na maior parte dos itens. 

 

Tabela 18 

Estatística Descritiva das Pontuações Atribuídas pelos Participantes em Cada Escala e Subes-

calas do PSC-17 

Escala e Subescalas Mediana Min-Máx 
Amplitude 

Interquartil 

Escala Global 12,00 0-18 6,00 

Internalização 4,00 0-7 4,00 

Atenção 4,00 0-10 2,00 

Externalização 4,00 0-8 5,00 

Nota. N = 11 
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Ainda em relação ao PSC-17, na Tabela 19 observa-se que a maior parte dos cuidadores 

responderam de forma negativa ao último item do questionário, indicando a ausência de sinais 

de perturbações emocionais e/ ou comportamentais. 

 

Tabela 19  

Tabela de Frequências do Último Item do PSC-17 

Item Resposta N % 

O seu filho tem algum problema emocional ou de 

comportamento para o qual precisa de ajuda? 

Sim 1 9,09 

Não 9 81,82 

Sem resposta 1 9,09 

  

2.3. Objetivo “Estudar as associações entre a QVRS e a presença de sintomatologia 

emocional e comportamental nos adolescentes da amostra” 

Relativamente à associação entre a QVRS e indicadores de sintomatologia emocional e 

comportamental, verificaram-se associações significativas negativas de magnitude forte entre 

a subescala Comunicação I e Escala Global do PSC-17; e entre as subescalas Emoções, Comu-

nicação II e a subescala Internalização (Tabela 20), indicando uma relação inversa entre difi-

culdades na comunicação com médicos e enfermeiros sobre a doença e dificuldades em contar 

às outras pessoas sobre a doença e indicadores de perturbações psicossociais. 

  

Tabela 20 

Correlações entre as Dimensões do PedsQL-SCD e Indicadores de Perturbação Psicossocial 

(Y PSC-17), Versão de Autorrelato dos Adolescentes – Coeficientes de correlação de Pear-

son (r) e Spearman (ρ) 

Escala e Subescalas PedsQL-SCD 

Escalas Y PSC-17 

Escala 

Global 
Internalização Atenção Externalização 

Escala Global -0,13 -0,45 0,07 0,25 

Dor e Sofrimento 0,17 -0,12 0,36 0,28 

Impacto da Dor 0,24 -0,09 0,33 0,46 

Controlo e Gestão da Dor -0,11 -0,31 -0,07 0,27 

Preocupação I 0,06 -0,07 0,07 0,13 

Preocupação II -0,40 -0,48 -0,25 -0,07 

Emoções  -0,58 -0,66* -0,51 -0,11 

Tratamento -0,27 -0,32 -0,01 -0,38 

Comunicação I -0,61* -0,54 -0,47 -0,41 

Comunicação II -0,55 -0,63* -0,53 -0,08 

Nota. N = 11. * p < 0,05. 
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Na Tabela 21 verificam-se associações negativas de magnitude forte entre as subescalas 

Emoções e Comunicação II e a Escala Global do PSC-17, nas versões de relato dos pais, o que 

indica uma relação inversa entre emoções negativas reativas à doença e de dificuldades na 

partilha do diagnóstico com outras pessoas, com indicadores de risco para a saúde mental dos 

pacientes e especificamente para problemas de internalização.  

Estes resultados confirmam parcialmente a Hipótese 4 deste estudo e colocam em relevo a 

relação entre perturbações de internalização e dificuldades de comunicação sobre a doença com 

outras pessoas e emoções negativas em direção à DCF. Além disto, a comunicação com pro-

fissionais de saúde também se mostra associada a risco de perturbações psicossociais.  

No relato dos pais/cuidadores a Hipótese 4 também é parcialmente confirmada, com a di-

mensão da QVRS relativa a emoções negativas direcionadas à doença e dificuldades de comu-

nicação de questões relacionadas com a doença com outras pessoa associadas a risco de per-

turbações psicossociais.  

 

Tabela 21  

Correlações entre as Dimensões do PedsQL-SCD e Indicadores de Perturbação Psicossocial 

(PSC-17), Versão de Relato dos pais – Coeficientes de correlação de Pearson (r) e Spearman 

(ρ) 

Escala e Subescalas PedsQL-SCD 

Escalas PSC-17 

Escala 

Global 
Internalização Atenção Externalização 

Escala Global -0,39 -0,22 -0,39 -0,22 

Dor e Sofrimento -0,38 -0,20 -0,21 -0,38 

Impacto da Dor 0,02 0,14 -0,18 0,11 

Controlo e Gestão da Dor -0,34 0,00 -0,46 -0,27 

Preocupação I -0,36 -0,51 -0,36 0,04 

Preocupação II -0,17 0,07 -0,31 -0,10 

Emoções  -0,67* -0,52 -0,43 -0,52 

Tratamento  -0,17 0,07 -0,12 -0,24 

N = 10     

Comunicação I -0,36 -0,40 -0,43 -0,00 

Comunicação II -0,76** -0,60 -0,58 -0,50 

Nota. N = 11. * p < 0,05. ** p < 0,01. 

 

Na Tabela 22 observa-se que não foram encontradas associações significativas entre os re-

sultados da versão de autorrelato dos adolescentes do KIDSCREEN-10 e do Y PSC-17.  
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Tabela 22  

Correlações Entre o KIDSCREEN-10 e Indicadores de Perturbação Psicossocial (Y PSC-17), 

Versão de Autorrelato dos Adolescentes – Coeficientes de Correlação de Pearson (r) 

Escala e Subescalas Y PSC-17 Índice Geral KIDSCREEN-10 

Escala Global -0,33 

Internalização -0,16 

Atenção -0,07 

Externalização -0,51 

Nota. N = 11.  

 

Os resultados da correlação entre a versão de relato dos pais do KIDSCREEN-10 e do PSC-

17 (Tabela 23), mostram associações significativas negativas de magnitude forte entre a Escala 

Global e a subescala Externalização do PSC-17 e o Índice Global do KIDSCREEN-10, indi-

cando que existe uma relação inversa entre a QVRS e a presença de indicadores de risco de 

saúde mental em geral e de perturbações de externalização. 

Estes resultados vão ao encontro do que é postulado na Hipótese 4, mas apenas parcial-

mente, com apenas o relato dos pais/cuidadores a apontar para uma associação significativa 

entre níveis mais baixos de QVRS e sintomatologia emocional e comportamental.  

 

Tabela 23  

Correlações Entre o KIDSCREEN -10 e Indicadores de Perturbação Psicossocial (PSC-17), 

Versão de Relato dos Pais – Coeficientes de correlação de Pearson (r) 

Escala e Subescalas PSC-17 Índice Global KIDSCREEN-10 

Escala Global -0,80** 

Internalização -0,40 

Atenção -0,47 

Externalização -0,76** 

Nota. N = 11. ** p < 0,01.  
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2.4. Análise Global Inter-participante 

Tendo em conta a reduzida dimensão da amostra deste estudo, que não permite análises 

estatísticas mais robustas, procedeu-se à análise inter-participante com o objetivo de explorar 

as relações entre as características dos pacientes (e.g., idade, sexo, tempo de diagnóstico) e da 

gravidade da doença e os resultados nas diferentes medidas utilizadas no estudo. 

A Tabela 24 apresenta os resultados mais relevantes das escalas e subescalas dos instrumen-

tos utilizados nesta investigação. O Índice Global do KIDSCREEN-10 não foi incluído, uma 

vez que não se verificaram, na análise estatística, correlações relevantes com as outras medidas.  

A amostra foi constituída maioritariamente por rapazes, por adolescentes com diagnóstico 

no primeiro anos de vida, sem grandes complicações médicas e com poucas hospitalizações. 

Inclui, no entanto 5 casos (participantes 3, 4, 7, 10 e 11) com maior gravidade. 

A escolha dos critérios de gravidade da doença teve por base o estudo de Panepinto e colegas 

(2013) e utilizaram-se como critérios: ter tido um AVC, ter tido STA e 3 ou mais hospitaliza-

ções nos últimos 3 anos devido a crises de dor.  Participantes com 1 ou mais destes critérios 

foram classificados como tendo DCF severa.  

A análise inter-participante mostra que os adolescentes 3 e 10, são os que apresentam piores 

resultados na QVRS geral, avaliada pelo PedsQL-SCD e, concomitantemente, são os partici-

pantes que reportam maior número de hospitalizações devido a crises de dor nos últimos 3 

anos, (com 13 e mais de 50 hospitalizações, respetivamente).  

Estes dois casos têm em comum a elevada frequência de hospitalizações devido a crises de 

dor nos últimos 3 anos e os resultados mais baixos de QVRS geral e nas subescalas relativas 

ao impacto da dor e à partilha do diagnóstico e receio de incompreensão por parte dos outos. 

Além disto, apresentam ainda indicadores de risco para perturbações psicossociais, principal-

mente de internalização.  

Apesar de se tratar de uma amostra muito pequena e com poucos adolescentes a reportarem 

problemas médicos decorrentes da DCF, estes resultados estão de acordo com a Hipótese 3 

deste estudo, no entanto, não permitem confirmá-la. 

Foi ainda possível verificar que apesar de não ter sido encontrada correlação estatística entre 

as escalas, os participantes 1, 2, 3, 6 e 10 que obtiveram valores mais baixos na subescala 

Controlo e Gestão da Dor registaram tendencialmente resultados igualmente baixos quer na 

subescala Emoções, quer no PSC-17 total, quer nas subescalas Internalização e Atenção. Tam-

bém nos participantes 1, 3, 6, 7, 9, 10, 11 foram registados valores mais baixos nas subescalas 

Preocupação I e Comunicação II, relacionada com piores resultados no Impacto da Dor.  
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Ainda nos participantes 1, 3, 6, 7 e 10 verificou-se que tendo registados piores valores na 

subescala Impacto da Dor, obtiveram resultados no Y PSC-17 indicativos de risco para o com-

prometimento da saúde mental geral (Escala Global) e nas subescalas iniciativas de risco para 

perturbações de internalização e atenção. Estes resultados colocam como hipótese que a perce-

ção do impacto da dor e da impossibilidade do seu controlo se relacione com maior tendência 

para risco de perturbação emocional e com níveis mais baixos de QVRS 

Também se observa que a maioria dos participantes com valores baixos nas subescalas Co-

municação I e/ou Comunicação II obtiveram resultados indicativos de risco de problemas psi-

cossociais, observável nos participantes 1, 2, 3, 6 e 10, o que chama a atenção para a importân-

cia dos aspetos comunicacionais destes jovens e para a sua relação com a saúde mental.  

Por fim, verifica-se que os adolescentes mais velhos (10 e 11), ambos com 17 anos, com 

complicações de saúde, elevadas taxas de hospitalização e maus resultados também nas subes-

calas Emoções e Comunicação I. Estes resultados não permitem verificar a Hipótese 2, relativa 

à associação entre o aumento da idade e pior QVRS, no entanto, sugerem dificuldades emoci-

onais e comunicacionais com os profissionais de saúde na presença de complicações de saúde 

e mais crises de dor nos últimos 3 anos.
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Tabela 24 

Análise Inter-participante dos Resultados Obtidos no PedsQL-SCD e PSC-17 Autorrelato dos Adolescentes, tendo em conta as Características e 

Informação Clínica dos Participantes 

Características e Informação Clínica PedsQL-SCD Y PSC-17 

Id. Idade Sexo T.D. H.  C.S. 
PedsQL-

SCD 

Dor e 

Sof. 

Imp. 

Dor 

Cont. 

Dor 
Preo. I Emo. Com. I Com. II 

Y PSC-

17  
Int. Aten. Ext. 

1 16 F 12 0 NA 56,40 91,67 32,5 37,5 30,00 25,00 83,33 25,00 13 8 7 0 

2 13 M 12 1 NA 65,12 80,56 62,5 37,5 75,00 37,50 41,67 50,00 25 11 11 7 

3 15 F 12 13 STA 36,63 36,11 17,5 37,5 20,00 75,00 41,67 0,00 16 9 7 3 

4 15 M 15 5 AVC 55,23 61,11 30,0 62,5 30,00 87,50 75,00 66,67 5 1 2 2 

5 16 M 16 2 NA 73,26 75,00 75,0 75,0 60,00 100,0 66,67 83,33 11 2 4 6 

6 14 M 14  NA 51,74 80,56 45,0 37,5 45,00 12,50 25,00 0,00 18 5 10 6 

7 13 F 13 4 NA 59,88 50,00 27,5 0,00 90,00 100,0 75,00 75,00 4 2 2 0 

8 14 M 14 0 Pria. 62,21 63,89 77,5 75,0 75,00 50,00 25,00 50,00 12 6 5 2 

9 14 M 14 0 NA 65,12 97,22 35,0 62,5 35,00 87,50 91,67 50,00 10 2 5 4 

10 17 M 17 >50 Dor* 31,40 55,56 2,5 25,0 30,00 12,50 41,67 16,67 15 9 3 3 

11 17 F 17 12 Quistos** 50,58 75,00 17,5 62,5 15,00 37,50 66,67 50,00 8 4 4 2 

Nota. Id. = Número atribuído ao participante; T.D. = Tempo de Diagnóstico (em anos); H. = Número de Hospitalizações Devido a Crises de Dor nos Últimos 

3 anos; C.S. = Complicações de Saúde; Dor e Sof. = Subescala Dor e Sofrimento; Imp. Dor = Subescala Impacto da Dor; Cont. Dor = Subescala Controlo e 

Gestão da Dor; Emo. = Subescala Emoções; Com. I = Subescala Comunicação I; Com. II = Subescala Comunicação II; Int. = Subescala Internalização; Aten. 

= Subescala Atenção; Ext = Subescala Externalização; NA = Não Aplicável; STA = Síndrome Torácica Aguda; AVC = Acidente Vascular Cerebral; Pria = 

Priapismo; *Dor nas Costas e Pernas. ** Quistos na Vesícula Biliar. 
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2.5. Análise Comparativa entre Pais/Cuidadores e dos Adolescentes 

Considerando o tamanho reduzido da amostra, optou-se também pela realização de uma 

análise não estatística da comparação entre os relatos dos adolescentes e dos pais. 

Na Tabela 25 são apresentados os resultados da mediana dos adolescentes e dos pais/cuida-

dores nas respetivas versões dos instrumentos utilizados neste estudo. Foi possível observar-se 

que as diferenças mais expressivas são nos resultados das subescalas do PedsQL-SCD, instru-

mento específico à avaliação da QVRS em pacientes com DCF.      

Relativamente às escalas do PedsQL-SCD é observável que, de modo geral, os pais/cuida-

dores avaliam de forma mais positiva a maior parte das subescalas, com exceção da Escala 

Global e das subescalas Dor e Sofrimento, Tratamento e Comunicação II, nas quais se verifi-

cam valores mais elevados na versão dos adolescentes. A subescala Comunicação I obteve uma 

mediana igual entre pais/cuidadores e adolescentes. 

A diferença mais expressiva é encontrada na Subescala Preocupação II que está relacionada 

com a preocupação por parte dos adolescentes em ter complicações de saúde, com o resultado 

da mediana da versão dos pais/cuidadores bastante mais elevado do que o dos adolescentes, 

sugerindo que os pais/cuidadores consideram que estas preocupações têm pouco impacto na 

QVRS dos jovens da amostra.  

No mesmo sentido, a subescala Preocupações I, relativa, por exemplo, a preocupações de 

admissão no hospital, também revela uma disparidade expressiva, no entanto, quer na versão 

dos pais/cuidadores, como na versão dos adolescentes, estas escalas obtêm pontuações suges-

tivas de grande impacto na QVRS.  

São, ainda, verificadas diferenças expressivas nas subescalas Controlo e Gestão da Dor, 

Emoções e Impacto da Dor, com resultados superiores na versão dos pais/cuidadores. Destas, 

apenas a subescala Emoções apresenta valores que distinguem categorialmente o impacto na 

QVRS percecionado por pais/cuidadores e adolescentes, sendo que, enquanto na perceção dos 

adolescentes o domínio das Emoções tem um resultado ilustrativo de uma QVRS baixa (muito 

impacto), na perceção dos pais/cuidadores, esta subescala apresenta um valor moderado (im-

pacto moderado). Não obstante, os adolescentes apresentam valores mais elevados nos domí-

nios Dor e Sofrimento, Tratamento e Comunicação II. 

Nos restantes instrumentos, não se verificam diferenças expressivas entre pais/cuidadores e 

adolescentes. No entanto, é visível que no PSC-17 e Y PSC-17, os adolescentes têm um resul-

tado mediano ligeiramente mais elevado na subescala Internalização, que indica risco para per-

turbações de ordem emocional. 
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Tabela 25 

Análise Comparativa entre Resultados dos Adolescentes e dos Pais/Cuidadores 

Domínio Adolescentes Pais/Cuidadores Diferença  

PedsQL-SCD     

Escala Global 56,40 55,49 0,91 

Dor e Sofrimento 75,00 69,44 5,56  

Impacto da Dor 32,50 40,00 7,50  

Controlo e Gestão da Dor 37,50 50,00 12,50  

Preocupação I 35,00 50,00 15,00  

Preocupação II 50,00 93,75 43,75  

Emoções 50,00 62,50 12,50  

Tratamento 75,00 66,07 8,93  

Comunicação I 66,67 66,67 0,00  

Comunicação II 50,00 41,67 8,33  

KIDSCREEN-10      

Índice Geral 34,00 35,00 1,00  

Y PSC-17 / PSC-17      

Escala Global 12,00 12,00 0,00  

Internalização 5,00 4,00 1,00  

Atenção 4,00 4,00 0,00  

Externalização 3,00 4,00 1,00  

 

Capítulo IV – Discussão dos Resultados 

Neste capítulo são discutidos os resultados deste estudo de acordo com os objetivos do 

mesmo. O presente estudo teve como objetivo geral identificar os níveis da QVRS e a presença 

de indicadores de problemas emocionais e comportamentais, numa amostra de adolescentes 

com DCF em Portugal.  

 

Participaram, no total, 22 indivíduos, 11 adolescentes com DCF e idades compreendidas 

entre os 13 e os 17 anos e 11 pais/cuidadores, sendo a maior parte mães. A maioria dos adoles-

centes é do sexo masculino, a mediana de idade da amostra é 15 anos e, na sua maioria, fre-

quentam o ensino secundário. Relativamente a informação clínica, 3 dos adolescentes foram 

diagnosticados com DCF durante a gestação e o mais tarde que algum dos participantes foi 

diagnosticado foi aos 4 anos de idade.  

Foi ainda possível observar que, na maior parte dos casos, os adolescentes não foram hos-

pitalizados no último ano e apenas 1 adolescente referiu mais de 10 hospitalizações; 3 dos 
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participantes não foram hospitalizados devido a crises de dor nos últimos 3 anos, porém, 3 

foram hospitalizados entre 4 e 12 vezes e 2 adolescentes 13 ou mais vezes, sendo o número 

máximo de hospitalizações 50 vezes. Por fim, a maioria referiu ter ido às urgências hospitalares 

entre 3 e 4 vezes no último ano. Quanto ao tratamento, Ácido Fólico e Hidroxiurreia são os 

medicamentos mais utilizados e mais de metade dos jovens da amostra utilizam ambos. 

É, também, importante salientar que um número considerável de participantes não respon-

deu à questão do questionário sociodemográfico e de informação clínica sobre os problemas 

médicos, o que levanta a hipótese de falta de conhecimento sobre a doença e as suas comorbi-

lidades. A ser esta a razão do não preenchimento desta questão, também no estudo de Bhatt e 

colegas (2011) a maior parte dos adolescentes da amostra revelou desconhecimento relativa-

mente às complicações clínicas para além das crises de dor, com apenas 36,2% dos participan-

tes a responder de forma correta.  

Também no estudo de Faremi e Olawatosin (2020), que teve como objetivo avaliar o conhe-

cimento de adolescentes com DCF, foi verificado que grande parte dos jovens da amostra tinha 

um conhecimento pobre sobre a doença, com apenas 15,4% dos participantes a revelarem bom 

conhecimento sobre a mesma. De forma similar, o estudo de Jaffer e colegas (2009), realizado 

com 84 adultos, verificou que a amostra apresentou, de modo geral, um conhecimento mode-

rado sobre a doença e medidas preventivas das crises de dor, no entanto, uma elevada percen-

tagem dos participantes respondeu de forma incorreta a cerca de metade das questões da escala 

de conhecimento utilizada.  

Estes resultados sugerem que a população pediátrica e adulta com diagnóstico de DCF tem 

um conhecimento reduzido em relação à etiologia, às questões genéticas e de transmissão da 

doença, bem como às complicações de saúde lhe estão associadas. No entanto, é amplamente 

reconhecido que o aumento do conhecimento e consciência da doença permite maior controlo, 

o que facilita a gestão e o confronto (Tanabe et al., 2010). 

 

Descrever a QVRS de Adolescentes com DCF 

Os resultados mostraram que, no geral, os adolescentes apresentavam níveis baixos de 

QVRS. Verificou-se, no entanto, uma grande amplitude nas respostas dos adolescentes e dos 

pais/cuidadores em todas as dimensões do questionário de QVRS específico para adolescentes 

com DCF, revelando heterogeneidade na avaliação da QVRS dos adolescentes da amostra.  

Estes resultados reforçam os encontrados nos estudos analisados na revisão sistemática de 

literatura realizada no âmbito deste trabalho. Esses estudos verificaram, de forma consistente, 
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níveis mais baixos de QVRS em adolescentes com DCF, quando comparados com pares sem 

doença (e.g., Adeyemo et al., 2015; Dampier et al., 2010; Sehlo & Kamfar, 2015). 

Os melhores resultados foram encontrados nas subescalas que se referem à dor sentida no 

corpo (incluindo a frequência de dor e zonas do corpo afetadas), aos efeitos do tratamento 

(incluindo preocupações com a eficácia e dificuldades na realização do tratamento) e à comu-

nicação com os cuidadores formais (colocar questões relativamente à doença e comunicar es-

tados físicos e emocionais), que apresentaram valores moderados.  

As dimensões com piores resultados dizem respeito ao impacto que os adolescentes consi-

deram que a dor tem nas suas vidas, ao controlo da dor e a preocupações relacionadas com 

manifestações clínicas da DCF, nomeadamente AVC e STA. Apesar de apresentarem valores 

ligeiramente mais elevados, indicativos de perceção de melhor QVRS, também nos pais/cui-

dadores os piores resultados foram obtidos nas dimensões relativas ao impacto e controlo da 

dor.  

Os resultados dos pais/cuidadores também salientam as dificuldades que os adolescentes 

sentem relativamente à partilha do diagnóstico e à compreensão por parte das outras pessoas 

sobre a DCF, as necessidades da doença e dos próprios pacientes. Estes resultados reforçam os 

encontrados no estudo de Panepinto e colegas (2005), realizado com pais e filhos, no qual os 

pais avaliaram a dor física de forma concordante com a perceção dos filhos. 

A aparente incoerência relativa aos valores atribuídos às dimensões referentes à dor (i.e., 

valores mais positivos em relação à frequência e intensidade da dor e muito negativos em rela-

ção ao seu impacto e controlo) pode ter duas explicações. Em primeiro lugar, a amostra é mai-

oritariamente constituída por adolescentes que reportaram poucas ou nenhumas hospitalizações 

nos últimos 3 anos devido a dor aguda. Em segundo lugar, estes resultados sugerem que para 

estes adolescentes e para os seus pais/cuidadores, não é a dor em si que perturba a QVRS, mas 

antes o impacto que a dor tem na vida dos adolescentes (e.g., incapacidade de funcionamento 

físico) e os baixos níveis percebidos de controlo e gestão da dor aguda.  

Os valores baixos de QVRS dos adolescentes com DCF é reportado em vários estudos an-

teriores, alguns dos quais, como já referido, foram analisados na revisão sistemática de litera-

tura integrada no presente trabalho. Por exemplo, no estudo de Román e colegas (2020), com 

adolescentes com idades compreendidas entre os 13 e os 18 anos que preencheram o PedsQL-

SCD, foram igualmente verificados valores indicativos de baixa QVRS. Resultados similares 

foram encontrados por Ludwig e colegas (2018), Mougianis e colegas (2020) e Ragab e colegas 

(2021). No entanto, outros estudos verificaram resultados de QVRS moderada (e.g., Asnani et 

al., 2017; Blake et al., 2020; Goldstein-Leever et al., 2020; Hardy et al., 2018; Oliveira et al., 
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2019).  As diferenças encontradas entre estudos podem dever-se à interpretação dos resultados, 

pois como referido por Mougianis e colegas (2020), ainda não foi definindo um intervalo es-

tandardizado para a avaliação dos resultados da QVRS através do PedsQL-SCD. 

Relativamente aos domínios da QVRS mais afetados, os resultados do presente estudo vão 

ao encontro dos referidos em estudos semelhantes, nos quais o domínio físico (e.g., dor) tem 

sido apresentado como a dimensão da QVRS com piores níveis (e.g., Dampier et al., 2010; 

Kambasu et al., 2019). Por exemplo, no estudo de Abadesso e colegas (no prelo), com adoles-

centes portugueses com DCF, a dor foi associada a piores resultados na Escala Global de QVRS 

e nos domínios físico e psicossocial, reforçando o impacto negativo que a dor tem nas vidas 

dos pacientes em idade pediátrica. 

A imprevisibilidade das ameaças ao bem-estar físico e às rotinas de vida dos adolescentes 

associadas à DCF surgiu no presente estudo como um fator com impacto negativo na QVRS 

destes adolescentes. Questões como a possibilidade de terem crises de dor, de ir às urgências 

hospitalares ou de passar a noite no hospital e a possibilidade de terem complicações de saúde 

como AVC ou STA revelaram, segundo o autorrelato dos adolescentes, ter um grande impacto 

na VRS dos jovens da amostra. 

 Na análise inter-participante, verificou-se que adolescentes com histórico de complicações 

de saúde e maior número de hospitalizações nos últimos 3 anos apresentaram resultados mais 

baixos nas subescalas relativas ao impacto que a dor tem no dia-a-dia e no funcionamento físico 

e revelaram preocupações associadas a manifestações clínicas mais severas da DCF. O estudo 

qualitativo de Thomas e Taylor (2002) recorreu a grupos focais com adultos diagnosticados 

DCF e teve o objetivo de compreender de que forma a doença afeta as suas vidas vão no mesmo 

sentido. Nesse estudo surgiram 6 temas relativos às dimensões da QVRS afetadas pela DCF, 

estando uma das temáticas diretamente relacionada com a preocupação devido à imprevisibili-

dade das crises de dor, decorrentes das crises vaso-oclusivas, bem como com o medo de serem 

admitidos num hospital onde os cuidados não sejam adequados. Além disto, os participantes 

desse estudo referiram que a natureza imprevisível da doença diminuía a perceção de controlo 

e a capacidade de confronto dos episódios de dor, assim como a habilidade de realizar ativida-

des normativas do quotidiano. Também esses resultados foram reforçados pelos encontrados 

no presente estudo, no qual a avaliação quantitativa do impacto da DCF na QVRS evidencia o 

efeito negativo das consequências físicas e das exigências quanto a hospitalizações na QVRS 

destes jovens. 

Verificou-se, ainda, relativamente às preocupações dos adolescentes com DCF sobre a pos-

sibilidade de ter de ir ao hospital, ou sofrer condições clínicas graves, uma diferença expressiva 
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na análise comparativa entre o relato dos adolescentes e dos pais/cuidadores. Assim, quanto à 

preocupação relativa a possíveis AVC’s e/ou episódios de STA, os cuidadores reportaram per-

ceção de baixa preocupação dos adolescentes, contrariamente à alta preocupação referida pelos 

próprios jovens. Estas diferenças sugerem subvalorização por parte dos pais/cuidadores das 

preocupações dos adolescentes relativamente às manifestações clínicas da doença e à necessi-

dade de recorrer aos serviços médicos. No estudo de Blake e colegas (2019) com 102 díades, 

foram encontrados resultados semelhantes, uma vez que o nível de concordância entre pais e 

filhos na subescala referente às preocupações relativas a manifestações clínicas graves da DCF 

foi considerado pobre, com resultados de coeficiente de correlação intraclasse de 0,36.  

No presente estudo, níveis mais baixos de QVRS foram encontrados em adolescentes com 

sentimentos negativos em relação à doença e às dores e com dificuldades em partilhar com 

outras pessoas (e.g., com os seus pares) o seu diagnóstico e as implicações da doença devido a 

receio de incompreensão ou estigmatização social. No mesmo sentido, o estudo de Adeyemo e 

colegas (20015), com adolescentes com DCF e idades compreendidas entre os 15 e os 18 anos, 

verificou que a maioria dos adolescentes da amostra apresentava elevados níveis de estigmati-

zação e que esta perceção de avaliação negativa por parte dos pares se associava significativa-

mente e negativamente com todos os domínios da QVRS.  

No estudo qualitativo previamente mencionado, de Thomas e Taylor (2002), também são 

mencionadas questões emocionais, nomeadamente a raiva e frustração sentidas pelos pacientes 

relacionadas com as crises de dor. Estes sentimentos negativos associam-se a comportamentos 

de afastamento social, o que prejudica as relações interpessoais e origina dificuldades na ex-

pressão de necessidades e, por isso, a compreensão dos demais em relação à doença fica afe-

tada.   

No presente estudo foi, também, utilizado um instrumento de medida da QVRS generalista 

amplamente utilizado com crianças e adolescentes, não específico à DCF. Os resultados obti-

dos nesse instrumento apontam para uma QVRS moderada e mais elevada do que a que foi 

encontrada no instrumento específico à avaliação da QVRS de adolescentes com DCF, tanto 

para os pais/cuidadores, como para os adolescentes. Esta diferença poderá ser explicada pelo 

facto de o instrumento específico incidir diretamente sobre dimensões da QVRS afetadas e 

relacionadas com a vivência da doença, nomeadamente a dor, a raiva sentida em relação à dor 

e à doença, dificuldades no controlo e gestão da doença e da dor, entre outras questões, que 

não são abordadas por um instrumento generalista. Estas questões podem levar a refletir sobre 

a relevância de questionários específicos, quer na avaliação da QVRS desta população, como 

de crianças e adolescentes com outras patologias crónicas. 
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Sintomatologia Emocional e Comportamental  

A associação entre a DCF e a prevalência de perturbações emocionais e comportamentais 

ainda é controversa na literatura. Estudos como o de Levenson e colegas (2008) salientam a 

presença de depressão e ansiedade nesta população. Este estudo teve uma amostra de 232 su-

jeitos diagnosticados com DCF, e destes, 27,6% indivíduos foram sinalizados como tendo de-

pressão e 6,5% como tendo ansiedade. Os autores deste estudo verificaram ainda que 80% dos 

pacientes com perturbação de ansiedade, também tinham depressão. De forma semelhante, o 

estudo de Okechukwu (2020), com 200 adolescentes Nigerianos (100 com DCF e 100 saudá-

veis), verificou que 75% da amostra de jovens com DCF admitiu sentir-se deprimida, compa-

rativamente a 7,5% do grupo de controlo. 

No presente estudo, de modo geral, os adolescentes da amostra não apresentam valores in-

dicativos de risco relativamente a problemas psicossociais. No entanto, os resultados foram 

muito heterogéneos e 7 dos 11 participantes adolescentes obtiveram valores de risco para per-

turbações de internalização. O que estes resultados sugerem é ainda concordante com outros 

estudos anteriores que identificaram a prevalência de sintomatologia depressiva e/ou ansiosa 

em pacientes pediátricos com DCF. Por exemplo, no estudo retrospetivo de Jerrell e colegas 

(2011), com 2 194 crianças e adolescentes com DCF, foi possível identificar que 46% da amos-

tra (n = 1 017) tinha uma perturbação depressiva. No entanto, no estudo desenvolvido por Si-

mon e colegas (2009), com adolescentes com DCF e os seus irmãos saudáveis, nenhum dos 

adolescentes com DCF apresentou níveis clínicos de depressão e ansiedade, quer no autorrelato 

dos adolescentes, quer no relato dos pais. 

A revisão integrativa de literatura realizada por Moody e colegas (2019), sobre a prevalência 

de depressão na população pediátrica com DCF, verificou que os estudos incluídos na revisão 

que apontavam para níveis mais baixos de sintomatologia depressiva tinham sido realizados 

com pacientes com DCF moderada (e.g., Barakat et al., 2007b), em comparação com estudos 

cujos participantes tinham DCF severa e níveis mais elevados de depressão (e.g., Peterson & 

Palermo, 2004).  

Na análise inter-participante realizada no presente estudo, 3 dos adolescentes que cumprem 

os critérios de maior severidade da doença (i.e., elevado número de hospitalizações devido a 

dor e complicações de saúde) revelam saúde mental geral em risco e indicadores de perturbação 

de internalização, sugerindo alguma associação entre as características da doença e a saúde 

mental. Também na revisão de literatura de Anie (2005), sobre complicações psicossociais em 

pacientes com DCF, é referido que pacientes com DCF reportam frequentemente baixa 
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autoestima e sentimentos de desesperança associados à elevada frequência de crises de dor, 

hospitalizações e abstinência escolar, o que vai no mesmo sentido dos resultados observados 

no presente estudo.   

 

Associações entre a QVRS e a Sintomatologia Emocional e Comportamental  

No relato dos adolescentes do presente estudo, níveis mais baixos de QVRS mostraram estar 

significativamente associados a risco de perturbações emocionais e comportamentais. Especi-

ficamente, dificuldades na comunicação com médicos e enfermeiros sobre como se sentem e 

dificuldades em colocar questões sobre a doença, mostraram estar associadas a riscos de per-

turbações psicossociais e emoções negativas direcionadas à doença e dificuldades de comuni-

cação de necessidades com outras pessoas mostram estar associadas a perturbações de interna-

lização. Também o relato dos pais/cuidadores vai no mesmo sentido da perceção dos adoles-

centes, com associações significativas entre o risco relativamente a perturbações psicossociais 

e sentimentos negativos e dificuldades na comunicação com os profissionais de saúde.  

Estes resultados vão ao encontro dos apresentados na mini revisão de literatura de Pecker e 

Darbari (2019), sobre comorbilidades psicossociais em pacientes com DCF, tendo os autores 

concluído que a ansiedade nesta população pode surgir associada a interações desadequadas e 

imprevisíveis com os serviços de saúde e ao tratamento desadequado dos episódios de dor. No 

mesmo sentido, o estudo de Gil e colegas (2003), com 37 adolescentes, verificou que o contacto 

regular com médicos, idas a clínicas e às urgências hospitalares estavam associadas a alterações 

de humor, com aumento de sentimentos negativos.  

Os resultados do presente estudo sugerem que dificuldades na comunicação com os médi-

cos/enfermeiros e contactos desadequados com os serviços de saúde podem estar associados 

ao aumento de sintomatologia indicadora de perturbações psicossociais ou que a presença de 

ansiedade, por exemplo, condicionada a experiências anteriores de crises de dor e consequên-

cias disruptivas da doença, prejudique a comunicação entre os adolescentes e os cuidadores 

formais nos serviços de saúde. 

Além disto, os resultados do presente estudo mostraram a associação entre o relato dos ado-

lescentes quanto ao impacto emocional que a doença tem na QVRS e o maior risco de pertur-

bações do foro emocional. Isto é, aos sentimentos negativos, como a raiva em relação à doença 

e às crises de dor e à perceção de incompreensão por parte dos outros sobre a DCF, associa-se 

o aumento de risco para o desenvolvimento de perturbações de internalização. Estes resultados 

vão ao encontro do estudo qualitativo de Thomas e Taylor (2002), no qual pacientes com DCF 

mencionam sentimentos negativos em relação a crises de dor e referem que em momentos de 
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crise optam por se isolarem, o que prejudica a compreensão por parte dos familiares e compa-

nheiros sobre a doença e as suas necessidades. 

Reforçando estes resultados Wagner e colegas (2004) verificaram um associação entre o 

diagnóstico de DCF e perturbações de ansiedade social e receio de avaliações negativas pelos 

pares. Também os resultados encontrados no estudo de Graves e colegas (2016), realizado com 

crianças e adolescentes com DCF, corroboram a associação entre pior QVRS e níveis clínicos 

de perturbações psicossociais. De modo semelhante, o estudo de Jackson e colegas (2014), com 

87 adolescentes e jovens adultos, revelou uma associação entre a presença de sintomatologia 

de internalização e externalização e pior QVRS no domínio psicossocial. 

Pode, assim, colocar-se como hipótese que os comportamentos de evitamento social perpe-

tuam o afastamento dos jovens com DCF do grupo de pares e promovem sentimentos negativos 

direcionados à doença e às dores, que são percecionadas como as responsáveis pelas dificulda-

des de integração sentidas pelos adolescentes. A segregação e preconceito a que os jovens com 

DCF são sujeitos resulta em ansiedade em situações de socialização, sentimentos de incompe-

tência e recurso a comportamentos de evitamento. Por sua vez, o afastamento dos jovens com 

DCF dificulta o contacto dos adolescentes saudáveis com a doença e as suas características, o 

que dá continuidade e reforça tanto a incompreensão relativamente à DCF, como o afastamento 

dos pacientes de situações sociais e o receio na partilha do seu diagnóstico, tornando-se assim 

um ciclo-vicioso.  

No presente estudo, foi também possível verificar que o instrumento específico à QVRS de 

pacientes com DCF se mostrou válido e adequado. Quando comparado com o instrumento de 

QVRS generalista utilizado, o questionário específico à DCF mostrou-se capaz de avaliar de 

forma mais clara os desafios e os determinantes da doença com maior impacto na QVRS, bem 

como quais os domínios da mesma mais afetados.  
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Capítulo V – Conclusões 

1. Considerações Finais 

Este estudo teve com principal objetivo identificar os níveis da QVRS e a presença de indi-

cadores de problemas emocionais e comportamentais de adolescentes com DCF.  

A amostra incluiu 11 adolescentes com DCF e 11 pais/cuidadores que, de modo geral, ava-

liaram a QVRS destes jovens como baixa, com apenas a dor sentida no corpo, os tratamentos 

e a comunicação com médicos/enfermeiros a apresentarem valores representativos de um im-

pacto moderado na QVRS.  

Relativamente às hipóteses colocadas, a hipótese relativa à presença de níveis de QVRS 

inferiores aos valores considerados moderados/satisfatórios nos adolescentes com DCF e a hi-

pótese referente a associações significativas e inversas entre sintomatologia emocional e com-

portamental e os níveis de QVRS foram parcialmente confirmadas. No entanto, a reduzida 

dimensão da amostra tornou impossível a análise da hipótese que postulava níveis de QVRS 

mais baixos em adolescentes mais velhos e a hipótese relacionada com níveis de QVRS mais 

baixos em adolescentes com DCF mais severa.  

Reforçando estudos anteriores, das dimensões da QVRS específicas à DCF, as que revela-

ram níveis menos elevados, no relato dos adolescentes e dos pais/cuidadores, são as relativas 

ao impacto que a dor tem a nível físico e funcional e ao controlo e capacidade de gestão das 

crises de dor. Outro fator relacionado com pior QVRS é a ameaça da imprevisibilidade das 

manifestações da DCF, o receio de hospitalização e a falta de preparação para confrontar essas 

crises. Também a raiva e a revolta direcionados à doença e às dores e as dificuldades sentidas 

na comunicação com os outros acerca da doença e das suas implicações foram encontradas 

como fatores com impacto negativo na QVRS. Neste estudo, as dificuldades de comunicação 

e as crenças negativas em relação à doença mostraram-se associadas a maior risco de pertur-

bações de internalização tanto no autorrelato dos adolescentes, como no relato dos pais/cuida-

dores. 

Ainda, quanto à dimensão emocional o estudo mostrou que estes adolescentes tinham um 

risco baixo de perturbação emocional e comportamental. No entanto, foi observada uma grande 

amplitude de resultados e a análise inter-participante mostrou níveis de risco elevado de per-

turbação de internalização em alguns dos adolescentes da amostra. Esse risco mostrou estar 

associado não só a maior número de hospitalizações por episódios de dor, mas também à pre-

ocupação com a possibilidade de virem a ter comorbilidades que causem dor e/ou impeçam a 

sua rotina de vida.   
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Neste estudo, pais/cuidadores e adolescentes mostraram ter perceções semelhantes quanto 

à baixa QVRS geral, ao impacto que a dor da DCF tem nas rotinas e na capacidade funcional 

dos adolescentes, ao controlo e gestão dos episódios de dor e, ainda, dificuldades na comuni-

cação social e compreensão dos demais sobre a doença. Além disto, mostraram-se ainda con-

cordantes no que diz respeito à associação do risco relativamente a perturbações psicossociais 

com a presença de sentimentos negativos direcionados à dor e à DCF e dificuldades na comu-

nicação com as outras pessoas sobre a doença e as necessidades e complicações associadas à 

mesma. As diferenças mais expressivas entre a perceção dos pais/cuidadores e dos adolescentes 

foram relativas a preocupações dos adolescentes sobre a possibilidade de terem de ir ao hospital 

ou sofrerem comorbilidades graves (e.g., AVC), sugerindo subvalorização dos pais/cuidadores 

das preocupações dos jovens em relação às manifestações clínicas da doença e à necessidade 

de hospitalização e a eventual vivência solitária destas preocupações.  

Outro resultado relevante é a associação entre a comunicação com os cuidadores formais 

dos serviços de saúde e a prevalência de sinais de internalização, como a ansiedade. Este re-

sultado sublinha a importância de se ter em consideração o impacto que as interações com os 

serviços de saúde têm na saúde mental destes adolescentes. Além de idas a hospitais e clínicas 

serem associadas a complicações de saúde desagradáveis, contactos desadequados com médi-

cos e enfermeiros, podem contribuir para um reforço dos receios e da perturbação psicológica 

destes adolescentes.  

 

2. Limitações 

A dimensão da amostra do estudo em questão não permite que os resultados sejam genera-

lizados à população geral de adolescentes com DCF e, por isso, devem ser lidos com cuidado. 

Esta limitação não decorreu da falta de aceitação deste estudo por parte dos potenciais partici-

pantes, mas sim do contexto devido à pandemia COVID-19 e da falta de comparência dos 

adolescentes na consulta de Hematologia.  

É importante ter ainda em consideração que esta amostra não inclui pacientes com DCF em 

situação de crise e internamento e, por isso, em maior risco de QVRS.  

 

3. Implicações Práticas 

Através deste estudo foi possível verificar níveis reduzidos de QVRS nos adolescentes com 

DCF, bem como determinantes específicos da doença que têm impacto não só na QVRS, como 

também na saúde mental e ajustamento psicológico e que, por isso, devem ser tidos em consi-

deração na prática clínica, na abordagem e apoios que se disponibilizam a estes jovens.  
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Realça-se, ainda, como prioritárias a intervenção na dor e na gestão das crises de dor, a 

intervenção com foco na  integração social destes adolescentes, na sua melhor compreensão  e 

adaptação à doença e das suas implicações e, ainda, do tratamento, na promoção de estratégias 

comunicacionais com os seus pares, com os seus pais e com os cuidadores formais, facilitando 

o conhecimento da doença e das manifestações clínicas da mesma e exposição por parte dos 

adolescentes de questões e receios que têm relativamente à DCF.  

Acredita-se que o desenvolvimento destas estratégias poderá aumentar os níveis de controlo 

dos jovens, facilitar as vivências normativas da sua idade e promover de melhor QVRS.  

 

4. Direções Futuras 

Espera-se que este estudo contribua para iniciar um processo de recolha de informação mais 

que possibilite uma melhor compreensão da QVRS e a frequência de sintomatologia indicativa 

de perturbações psicológicas e emocionais, como ansiedade ou depressão, nos adolescentes 

com DCF.  

A revisão sistemática de literatura organizou a informação sobre os resultados dos estudos 

que tiveram como foco esta temática. O estudo quantitativo, apesar da reduzida amostra, evi-

denciou resultados que apontam para tendências concordantes com os resultados dos estudos 

incluídos na revisão sistemática de literatura.  

Postula-se que uma melhor compreensão destas dimensões permitirá o desenvolvimento e 

adequação de formas de atendimento e acompanhamento de pacientes com DCF, bem como 

dos seus familiares. Considera-se importante o aumento da amostra, que permita um estudo 

mais robusto e passível de ser generalizado, com maior número de participantes e com adoles-

centes com níveis de gravidade da doença mais elevados.  

Por último, sugere-se a realização de estudos qualitativos que abordem diretamente questões 

relacionadas com a vivência da doença e o impacto que esta tem na realização de tarefas nor-

mativas da adolescência, bem como os desafios que apresenta aos pais e cuidadores desta po-

pulação.   
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Anexos 

Anexo 1 

Protocolo PRISMA 

Protocolo PRISMA 

1) Título 

Qualidade de Vida em Adolescentes com Doença de Células Falciformes: Revisão Siste-

mática 

 

2) Questões de Pesquisa (PICO) 

Quais as dimensões da QVRS de adolescentes com Doença das Células Falciformes 

(DCF), que são influenciadas pela doença; 

 

PICO: 

• População: Adolescentes com DCF e os seus pais/cuidadores, quando incluídos no 

estudo; 

• Intervenção: Estudos qualitativos e qualitativos que avaliem a QVRS em adoles-

centes diagnosticados com DCF; 

• Comparação: Comparação dos dados dos vários estudos sobre da QVRS e adoles-

centes com DCF, quais as dimensões do funcionamento e da QVRS mais afetadas 

pela doença e quais os determinantes específicos; Diferenças relativas às caracte-

rísticas da amostra; 

• Resultados existentes: Dimensões da QVRS afetadas pela DCF; Determinantes 

específicos da doença que impactam a QVRS dos adolescentes diagnosticados 

com a doença, em comparação com adolescentes saudáveis; Determinantes espe-

cíficos dos adolescentes com DCF e do contexto. 

 

3) Objetivos da Revisão Sistemática  

• Identificação da qualidade de vida nas suas dimensões física, psicológica e social em 

adolescentes com a doença das células falciformes; 

• Identificação de determinantes específicos à doença que influenciam a qualidade de 

vida; 
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4) Bases de Dados 

• PubMed; 

• EBSCO; 

• Web of Science/Medline; 

• Scopus; 

 

5) Data da Pesquisa 

Esta revisão visa, para além de identificar os fatores específicos da Doença das Células 

Falciformes que afetam os domínios da Qualidade de Vida Relativa à Saúde de crianças e 

adolescentes com a mesma, identificar a crescente importância e quantidade de estudos 

deste âmbito, específicos à população pediátrica e por isso não será utilizada restrição de 

data de pesquisa. 

 

6) Descritores para o Método de Pesquisa 

No título e resumo: 

Adolescents OR Teens AND “Sickle Cell Disease” OR Drepanocytosis AND “Quality of 

Life” OR “Health-related quality of life”  

 

7) Tipos de Artigos 

Critérios de Inclusão de Artigos: 

• Estudos empíricos qualitativos, quantitativos ou mistos; 

• Artigos publicados em português ou inglês, em revistas científicas; 

• Direcionados à população alvo: Crianças e adolescentes com Doença das Células 

Falciformes; 

• Com foco nas dimensões da qualidade de vida afetadas pela doença e/ou dos de-

terminantes específicos que influenciam a qualidade de vida relativa à saúde 

• Com utilização de instrumentos específicos à avaliação da qualidade de vida ou 

com experiência fenomenológica relacionada com a qualidade de vida 

• Com clareza na descrição do tipo de estudo, racional, objetivo, participantes, me-

todologia, instrumentos utilizados e resultados. 
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8) Extração de Dados 

Informações retiradas dos estudos: 

• Data 

• Tipo de Estudo 

• Objetivos 

• Participantes 

• Instrumentos utilizados 

• Resultados (áreas da qualidade de vida afetadas; determinantes da qualidade de 

vida associados à doença do contexto e dos pacientes) 
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Anexo 2  

Folha de Informação e Consentimento Livre e Informado para os Pais/ Tutores Legais dos 

Participantes 

 

FOLHA DE INFORMAÇÃO E CONSENTIMENTO LIVRE E INFORMADO PARA 

PAIS/ TUTOR LEGAL DOS PARTICIPANTES NO ESTUDO: Qualidade de vida e sin-

tomatologia emocional e comportamental em Adolescentes com Doença de Células Falcifor-

mes (DCF) 

Introdução 

Convidamo-lo a si e ao seu filho a participar num projeto que pretende estudar a qualidade de 

vida e a frequência de sintomas psicológicos em adolescentes com Drepanocitose. A Drepano-

citose é doença que tem implicações físicas e psicológicas e que em muitos casos altera a vida 

dos adolescentes diminuindo a sua qualidade de vida e aumentando o risco de alterações psi-

cológicas. Estas alterações têm por sua vez consequências negativas para a evolução da doença. 

Qual o objetivo do projeto? 

O objetivo deste projeto é recolher informação que permita conhecer a qualidade de vida e a 

frequência de sintomatologia psicológica como ansiedade ou depressão nos adolescentes com 

DCF. A informação recolhida será utilizada para contribuir para melhores formas de atendi-

mento e acompanhamento a pacientes com DCF e seus familiares.  

Quem organiza o projeto?  

Este é um estudo não-comercial organizado numa colaboração entre a Consulta de Hematolo-

gia do Hospital Dr. Fernando da Fonseca (HFF, Dra. Clara Abadesso e Dra. Teresa Faria) e a 

Faculdade de Psicologia da Universidade de Lisboa (FPUL, Profª Doutora Margarida Custódio 

dos Santos, e a estudante de Mestrado Diana Gouveia). 

Como vai decorrer o estudo? 

A participação neste estudo é inteiramente voluntária e não vai influenciar o tratamento do seu 

filho. Tanto os pais como os filhos podem interromper a participação no estudo a qualquer 

momento, sem quaisquer consequências, desvantagens ou efeitos sobre os cuidados clínicos 

futuros do seu filho. 

Se concordar em participar vamos pedimos-lhe que preencha 3 pequenos questionários. No 

caso de o seu filho ter menos de 18 anos pedimos-lhe que autorize que também ele preencha 3 
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pequenos questionários. Os questionários são respondidos individualmente e não demoram 

mais de 15 minutos a preencher. 

Será que a sua privacidade vai ser respeitada?  

Apenas os elementos da equipa de investigação terão acesso aos dados individuais. Cada ques-

tionário terá um código que permitirá a identificação de quem forneceu as respostas, que apenas 

será conhecido pelo investigador principal. A análise dos dados será anonimizada e os dados 

serão analisados em grupo, sem permitir identificação individual. A informação recolhida será 

apenas utilizada para fins de investigação relacionada com este estudo. A informação será man-

tida em local seguro e com acesso exclusivo aos investigadores do estudo.  

 

Se pretender que lhe seja enviado um relatório com os resultados globais do estudo, por 

favor deixe um contacto de email 

_______________________________________________________________________ 

 

Dúvidas ou reclamações?  

Se tiver alguma dúvida sobre o estudo, a qualquer momento pode contactar as investigadoras:  

teresa.m.faria@hff.min-saude.pt – Teresa Faria 

mmsantos@psicologia.ulisboa.pt – Margarida Custódio dos Santos 

 

 

 

 

 

 

 

 

mailto:teresa.m.faria@hff.min-saude.pt
mailto:mmsantos@psicologia.ulisboa.pt
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Consentimento Livre e Informado para os Pais/ Tutores Legais dos Participantes no Es-

tudo e Autorização de Participação de Menores 

• Eu e o meu filho(a) fomos convidados a participar num estudo destinado a conhecer a qua-

lidade de vida e a frequência de sintomas psicológicos em doentes com Drepanocitose  

• Li a folha de informação que descreve a investigação e a investigadora explicou completa-

mente o projeto e respondeu às minhas perguntas  

• Aceito participar / não aceito participar (faz um círculo à volta da tua escolha) 

• Autorizo o meu filho (a) a participar / não autorizo o meu filho (a) a participar no estudo 

(faça um círculo à volta da sua escolha) 

 

Nome do Pai/ Mãe/ Tutor legal:  

_________________________________________________________ 

Assinatura do Pai/ Mãe/ Tutor legal:  

_________________________________________________________  

Data: _ _ /_ _ /_ _ _ _  

Nome da Investigadora que Recolheu o Consentimento: 

_________________________________________________________ 

Assinatura da Investigadora: 

_________________________________________________________ 

  

 

 

 

 

MUITO OBRIGADA 
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Anexo 3 

Folha de Informação e Assentimento Livre e Informado para os Participantes Menores de 

Idade do Estudo 

 

FOLHA DE INFORMAÇÃO E ASSENTIMENTO INFORMADO DOS PARTICIPAN-

TES MENORES DE IDADE DO ESTUDO: Qualidade de vida e sintomatologia emocional 

e comportamental em Adolescentes com Doença de Células Falciformes (DCF) 

Introdução 

Vimos convidar-te a participar no estudo Qualidade de vida e sintomatologia emocional e com-

portamental em Adolescentes com Doença de Células Falciformes (DCF). Já temos a autoriza-

ção dos teus pais/Mãe/Pai/Tutor Legal e vimos agora pedir-te que aceites participar neste es-

tudo. 

Para que serve o estudo? 

Este estudo pretende compreender melhor a qualidade de vida e alguns sintomas psicológicos 

como ansiedade ou depressão de doentes com DCF. A informação recolhida será utilizada para 

contribuir para melhores formas de atendimento e acompanhamento a pacientes e à sua família. 

Quem organiza o estudo? 

Este estudo é organizado numa colaboração entre a Consulta de Hematologia do Hospital Dr. 

Fernando da Fonseca (HFF, Dra. Clara Abadesso e Dra. Teresa Faria) e a Faculdade de Psico-

logia da Universidade de Lisboa (FPUL, Prof.ª Doutora Margarida Custódio dos Santos, e a 

estudante de Mestrado Diana Gouveia).  

Como vai decorrer o estudo?  

A participação neste estudo é inteiramente voluntária e não vai influenciar o teu tratamento. 

Podes interromper a participação no estudo a qualquer momento, sem quaisquer consequên-

cias, desvantagens ou efeitos sobre os cuidados clínicos futuros.  

Se concordares em participar vamos pedimos-te que preenchas 3 pequenos questionários. Os 

questionários são respondidos individualmente e não demoram mais de 15 minutos a preen-

cher. 
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Quem tem acesso aos dados?  

Apenas os elementos da equipa de investigação terão acesso aos dados individuais. Cada ques-

tionário terá um código que permitirá a identificação de quem forneceu as respostas, que apenas 

será conhecido pelo investigador principal. A informação será mantida em local seguro e com 

acesso exclusivo aos investigadores do estudo.  

 

Dúvidas ou Reclamações:  

Se tiveres alguma dúvida sobre o estudo, a qualquer momento podes contactar as investigado-

ras: 

teresa.m.faria@hff.min-saude.pt – Teresa Faria 

mmsantos@psicologia.ulisboa.pt – Margarida Custódio dos Santos 

 

 

Assentimento Livre e Informado o para os Participantes Menores de Idade no Estudo 

Nome do Adolescente:  

_________________________________________________________  

Assinatura do Adolescente:  

_________________________________________________________  

Data: _ _ / _ _ / _ _ _ _ 

Nome da Investigadora que Recolheu o Assentimento Informado: 

_________________________________________________________ 

Assinatura da Investigadora: 

_________________________________________________________  

 

 MUITO OBRIGADA 

mailto:teresa.m.faria@hff.min-saude.pt
mailto:mmsantos@psicologia.ulisboa.pt
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Anexo 4 

Questionário Sociodemográfico e Informação Clínica para os Adolescentes 

 

QUESTIONÁRIO SOCIO-DEMOGRÁFICO E INFORMAÇÃO CLÍNICA 

ADOLESCENTES 

 

Sexo:  

 Feminino 

 Masculino 

Idade: 

 13 anos 

 14 anos 

 15 anos 

 16 anos 

 17 anos 

 18 anos 

Na escola, em que ano estás? _____________ 

Já tiveste de repetir algum ano escolar? 

 Não 

 Sim             Em que ano/os? ___________ 

Com quem vives? _______________________________________________________ 

Tens irmãos mais velhos? 

 Não 

 Sim      Quantos? _______ 

Tens irmãos mais novos? 

 Não 

 Sim      Quantos? _______ 

 

Que idade tinhas quando foste diagnosticado com Doença das Células Falciformes? 

________ 

No caso de teres irmãos, algum deles tem Doença das Células Falciformes?  

 Não 

 Sim 
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Quantas vezes foste hospitalizado devido à tua doença no último ano: _____ 

Quantas vezes foste hospitalizado por crises dolorosas, nos últimos 3 anos: _____  

Quantas vezes foste à urgência hospitalar devido à tua doença, no último ano: _____ 

Assinala se tiveste algum destes problemas médicos:  

 Acidente vascular cerebral 

 Síndrome torácica aguda 

 Priapismo 

 Necrose vascular da cabeça do fémur/úmero 

 Outras, Quais? _____________________________________________ 

Assinala os tratamentos que estás a fazer:  

 Hidroxiureia 

 Ácido fólico 

 Programa transfusional crónico (transfusões simples/eritrocitaférese) 

 Outros, Quais? _____________________________________________ 

 

 

 

 

 

 

MUITO OBRIGADA 
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Anexo 5 

Questionário Sociodemográfico e de Informação Clínica para os Pais/ Tutores Legais dos 

Adolescentes 

 

QUESTIONÁRIO SOCIO-DEMOGRÁFICO E INFORMAÇÃO CLÍNICA 

PAIS/ TUTORES LEGAIS 

 

Sexo:  

 Feminino 

 Masculino 

Estado civil: 

 Solteiro(a) 

 Casado(a)/ União de facto 

 Divorciado(a)/ Separado(a) 

 Viúvo(a)  

Escolaridade: 

 Ensino básico (9º ano) 

 Ensino secundário (12º ano) 

 Licenciatura 

 Mestrado 

 Doutoramento 

Situação Profissional: 

 Empregado 

 Desempregado 

Profissão/ Ocupação _____________________________________________________ 

Portador de Doença das Células Falciformes? 

 Não 

 Sim 

 

 

 

 

MUITO OBRIGADA 



111 

 

Anexo 6 

Excerto do Questionário PedsQL-SCD, Versão Traduzida de Autorrelato dos Adolescentes 

(13-18 anos) 

 

INSTRUÇÕES 

Nas páginas que se seguem, há uma lista de situações que podem ser um problema para ti. Por 

favor, diz-nos o quanto cada uma delas tem sido um problema para ti durante o último mês, 

circulando: 

0 se nunca é um problema 

1 se quase nunca é um problema 

2 se às vezes é um problema 

3 se é frequentemente um problema 

4 se é quase sempre um problema 

Não há respostas certas ou erradas.  

Se não entenderes alguma pergunta, por favor, pede ajuda. 

 

 

 

No último mês, quanto isto tem sido um problema para ti… 

SOBRE A MINHA DOR E SOFRIMENTO 

(problemas com…) 
Nunca 

Quase 

Nunca 

Algumas 

Vezes 

Muitas 

Vezes 

Quase 

Sempre 

1. Tenho muitas dores 0 1 2 3 4 

2. Tenho dores em todo o corpo 0 1 2 3 4 

3. Tenho dores nos braços 0 1 2 3 4 

4. Tenho dores nas pernas 0 1 2 3 4 

5. Tenho dores na barriga 0 1 2 3 4 

6. (..) 0 1 2 3 4 
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Anexo 7 

Excerto do Questionário PedsQL-SCD, Versão Traduzida de Relato dos Pais de Adolescen-

tes (13-18 anos) 
 

INSTRUÇÕES 

Nas páginas que se seguem, há uma lista de situações que podem ser um problema para o seu 

adolescente. Por favor, diga-nos o quanto cada uma delas tem sido um problema para o 

seu adolescente durante o último mês, circulando: 

0 se nunca é um problema 

1 se quase nunca é um problema 

2 se às vezes é um problema 

3 se é frequentemente um problema 

4 se é quase sempre um problema 

Não há respostas certas ou erradas.  

Se não entender alguma pergunta, por favor, peça ajuda. 

 

 

 

No último mês, quanto isto tem sido um problema para o seu adolescente… 

SOBRE A DOR E SOFRIMENTO (pro-

blemas com…) 
Nunca 

Quase 

Nunca 

Algumas 

Vezes 

Muitas 

Vezes 

Quase 

Sempre 

1. Ter muitas dores 0 1 2 3 4 

2. Ter dores no corpo todo 0 1 2 3 4 

3. Ter dores nos braços 0 1 2 3 4 

4. Ter dores nas pernas 0 1 2 3 4 

5. Ter dores no estômago 0 1 2 3 4 

6. (…) 0 1 2 3 4 
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Anexo 8 

Excerto do Questionário KIDSCREEN-10, Autorrelato dos Adolescentes 

 

KIDSCREEN-10 – Versão para Adolescentes (Gaspar e Matos, 2008) 

Olá, 

Como estás? É isso que queríamos que tu nos contes. 

Por favor, lê todas as questões cuidadosamente. Que resposta vem primeiro à tua cabeça? Es-

colhe e assinala a resposta mais adequada ao teu caso. 

Lembra-te: isto não é um teste, portanto não existem respostas erradas. É importante que res-

pondas a todas as questões e para nós conseguirmos perceber as tuas respostas claramente. 

Quando pensas na tua resposta, por favor, tenta pensar na tua última semana. 

Não tens de mostrar as tuas respostas a ninguém. E ninguém teu conhecido vai ver o teu 

questionário depois de o teres terminado. 

 

 

 

Agora, pense na tua última semana … Por favor, assinala a resposta que mais se adequa  

Item Nada Pouco 
Moderada-

mente 
Muito Totalmente 

1.  Sentiste-te bem e em forma?      

2.  Sentiste-te cheio(a) de energia?      

3.  Sentiste-te triste?      

4.  Sentiste-te sozinho(a)?      

5.  Tiveste tempo suficiente para ti 

próprio(a)? 
 

  
  

6. (…)      
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Anexo 9 

Excerto do Questionário KIDSCREEN-10, Relato dos Pais 

 

KIDSCREEN-10 – Versão para Pais (Gaspar e Matos, 2008) 

Pais, Como é o/a seu/sua filho(a)? Como é que ele/ela se sente? É isso que queremos saber 

através de si. 

Por favor, responda às seguintes questões com todo o seu conhecimento, assegurando que as 

suas respostas refletem a perspetiva do/da seu/sua filho(a).  

Por favor, tente recordar as experiências do/da seu/sua filho(a) na última semana. 

 

 

 

 

 

Agora, pense na última semana … Por favor, assinale a resposta que mais se adequa  

Item Nada Pouco 
Modera-

damente 
Muito Totalmente 

1.  O/A seu/sua filho(a) sentiu-se bem 

e em forma? 
     

2.   O/A seu/sua filho(a) sentiu-se 

cheio(a) de energia? 
     

3.   O/A seu/sua filho(a) sentiu-se 

triste? 
 

  
  

4.   O/A seu/sua filho(a) sentiu-se so-

zinho(a)? 
 

  
  

5.   O/A seu/sua filho(a) teve tempo 

suficiente para si próprio? 
 

  
  

6. (…)      
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Anexo 10 

Excerto do Questionário Youth Pediatric Symptom Checklist – 17 (Y PSC-17) 

 

Youth Pediatric Symptom Checklist (Y PSC-17) 

 

Por favor, assinala/marca abaixo a opção que melhor te descreve 

 

Item Nunca Às Vezes Frequentemente 

1.  Agitado(a), incapaz de ficar sentado(a)    

2. Sentes-te triste, infeliz    

3. Sonhas acordado(a) demasiadas vezes    

4. Recusas-te a partilhar coisas que te per-

tencem 

   

5. Não compreendes o que os outros sentem    

6. Sentes-te desanimado(a), sem esperança    

7. Tens dificuldade em concentrar-te    

8. Envolves-te em zangas/conflitos com as 

outras crianças/jovens 

   

9. Desvalorizas-te a ti mesmo(a)    

10. (…)    
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Anexo 11 

Excerto do Questionário Pediatric Symptom Checklist – 17 (PSC-17) 

 

Youth Pediatric Symptom Checklist (Y PSC-17) 

 

Por favor, assinale abaixo a opção que melhor descreve o seu/ a sua criança/adolescente 

 

Item Nunca Às Vezes Frequentemente 

1. Sente-se triste, infeliz     

2. Sente-se desanimado(a), sem esperança    

3. Desvaloriza-se a si mesmo(a)    

4. Preocupa-se muito     

5. Parece estar a divertir-se menos do que o 

habitual 

   

6. Agitado(a) e incapaz de ficar sentado(a)    

7. Sonha acordado(a) demasiadas vezes    

8. Distrai-se facilmente    

9. Tem dificuldade em concentrar-se    

10. (…)    
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Anexo 12 

Estatística Descritiva das Pontuações Atribuídas pelos Participantes em Cada Escala, 

Subescala e Itens do PedsQL-SCD – Versão de Autorrelato dos Adolescentes 

Escala Global, Subescalas e Itens Mediana Min-Máx 
Amplitude 

Interquartil 

Escala Global  56,40 31-73 14,54 

Dor e Sofrimento 75,00 36-97 25,00 

Item 1 75,00 25-100 25,00 

Item 2 100,00 50-100 50,00 

Item 3 75,00 25-100 50,00 

Item 4 75,00 0-100 50,00 

Item 5 75,00 25-100 50,00 

Item 6 75,00 25-100 50,00 

Item 7 50,00 0-100 75,00 

Item 8  75,00 0-100 50,00 

Item 9 75,00 25-100 50,00 

Impacto da Dor 32,50 2,5-78 45,00 

Item 1 25,00 25-100 50,00 

Item 2 75,00 0-100 75,00 

Item 3 0,00 0-75 50,00 

Item 4 25,00 0-100 75,00 

Item 5 50,00 0-100 50,00 

Item 6 50,00 0-100 50,00 

Item 7 50,00 0-100 50,00 

Item 8  25,00 0-75 50,00 

Item 9 75,00 0-100 75,00 

Item 10 25,00 0-75 50,00 

Controlo e Gestão da Dor 37,50 0-75 25,00 

Item 1 50,00 0-75 25,00 

Item 2 25,00 0-75 50,00 
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 (Continuação) 

 

 

 

 

Preocupação I 35,00 15-90 45,00 

Item 1 25,00 0-100 50,00 

Item 2 50,00 0-100 50,00 

Item 3 75,00 0-100 50,00 

Item 4 50,00 0-100 25,00 

Item 5 50,00 0-100 100,00 

Preocupação II 50,00 13-100 37,50 

Item 1 75,00 0-100 25,00 

Item 2 50,00 25-100 50,00 

Emoções 50,00 13-100 62,50 

Item 1 75,00 0-100 50,00 

Item 2 25,00 0-100 75,00 

Tratamento  75,00 39-89 17,85 

Item 1  75,00 25-100 50,00 

Item 2 100,00 25-100 25,00 

Item 3 100,00 0-100 75,00 

Item 5 100,00 25-100 25,00 

Item 6 75,00 50-100 25,00 

Item 7 50,00 0-100 50,00 

Comunicação I 66,67 25-92 33,33 

Item 1 50,00 25-100 25,00 

Item 2 75,00 0-100 50,00 

Item 3 50,00 25-100 50,00 

Comunicação II 50,00 0-83 50,00 

Item 1 50,00 0-75 25,00 

Item 2 25,00 0-75 50,00 

Item 3 50,00 0-100 100,00 

Nota. N = 11. Pontuações originais da escala de Likert transformada e invertida para uma 

escala de 0 a 100 (i.e., 0 = 100, 1 = 75, 2 = 50, 3 = 25, 4 = 0) 
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Anexo 13 

Estatística Descritiva das Pontuações Atribuídas pelos Participantes em Cada Escala, 

Subescala e Item do PedsQL-SCD – Versão Relato dos Pais 

Escala Global, Subescalas e Itens N Mediana 
Min-

Máx 

Amplitude 

Interquartil 

Escala Global 11 55,49 37-99 28,05 

Dor e Sofrimento 11 69,44 44-100 25,00 

Item 1 11 50,00 25-100 50,00 

Item 2 11 75,00 50-100 50,00 

Item 3 11 75,00 50-100 50,00 

Item 4 11 75,00 50-100 50,00 

Item 5 11 100,00 75-100 25,00 

Item 6 11 75,00 50-100 50,00 

Item 7 11 50,00 0-100 25,00 

Item 8  11 75,00 25-100 25,00 

Item 9 11 50,00 25-100 25,00 

Impacto da Dor 11 40,00 18-95 40,00 

Item 1 11 50,00 0-95 75,00 

Item 2 11 50,00 0-100 50,00 

Item 3 11 25,00 0-100 75,00 

Item 4 11 50,00 0-100 50,00 

Item 5 11 50,00 0-100 25,00 

Item 6 11 50,00 0-100 50,00 

Item 7 11 50,00 0-100 50,00 

Item 8  11 50,00 25-100 25,00 

Item 9 11 50,00 0-100 25,00 

Item 10 11 50,00 0-100 25,00 

Controlo e Gestão da Dor 11 50,00 0-100 25,00 

Item 1 11 50,00 0-100 50,00 

Item 2 11 50,00 0-100 25,00 
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(Continuação) 

Preocupação I 10 50,00 15-100 57,50 

Item 1 11 75,00 0-100 50,00 

Item 2 11 50,00 25-100 50,00 

Item 3 10 50,00 0-100 100,00 

Item 4 10 37,50 0-100 82,25 

Item 5 10 37,50 0-100 82,25 

Preocupação II 10 93,75 0-100 62,50 

Item 1 10 100,00 0-100 62,50 

Item 2 10 87,50 0-100 62,50 

Emoções 11 62,50 0-100 50,00 

Item 1 11 50,00 0-100 50,00 

Item 2 11 50,00 0-100 50,00 

Tratamento 10 66,07 36-100 41,07 

Item 1 10 100,00 0-100 75,00 

Item 2 10 100,00 50-100 25,00 

Item 3 10 87,50 60-100 31,25 

Item 4 10 87,50 25-100 25,00 

Item 5 10 50,00 0-100 75,00 

Item 6 10 50,00 0-100 81,25 

Item 7 10 62,50 0-100 100,00 

Comunicação I 11 66,67 17-100 66,67 

Item 1 11 75,00 0-100 75,00 

Item 2 11 100,00 0-100 75,00 

Item 3  11 75,00 0-100 50,00 

Comunicação II 11 41,67 17-100 58,33 

Item 1 11 50,00 0-100 50,00 

Item 2  11 25,00 0-100 50,00 

Item 3 11 50,00 0-100 100,00 

Nota. Pontuações originais da escala de Likert transformada e invertida para uma escala de 0 a 

100 (i.e., 0 = 100, 1 = 75, 2 = 50, 3 = 25, 4 = 0) 
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Anexo 14 

Estatística Descritiva das Pontuações Atribuídas pelos Participantes na Escala e Itens do 

KIDSCREEN-10 – Versão Autorrelato dos Adolescentes 

Escala e Itens Mediana Min-Máx 
Amplitude 

Interquartil 

Índice Geral  34,00 29-46 9,00 

Item 1 3,00 3-5 1,00 

Item 2 4,00 2-5 1,00 

Item 3a 4,00 1-5 1,00 

Item 4a  5,00 2-5 1,00 

Item 5 4,00 2-5 2,00 

Item 6 3,00 1-5 3,00 

Item 7 5,00 3-5 2,00 

Item 8 4,00 1-5 2,00 

Item 9 3,00 2-5 1,00 

Nota. N = 11.  a Itens invertidos 
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Anexo 15 

Estatística Descritiva das Pontuações Atribuídas pelos Participantes na Escala e Itens do 

KIDSCREEN-10 – Versão Relato Dos Pais 

Escala e Itens Mediana Min-Máx 
Amplitude 

Interquartil 

Índice Geral  35,00 28-48 13,00 

Item 1 4,00 1-5 1,00 

Item 2 3,00 1-5 2,00 

Item 3a 5,00 3-5 2,00 

Item 4a  5,00 3-5 1,00 

Item 5 4,00 3-5 1,00 

Item 6 4,00 1-5 3,00 

Item 7 3,00 2-5 3,00 

Item 8 4,00 1-5 2,00 

Item 9 3,00 1-5 2,00 

Item 10 3,00 2-5 1,00 

Nota. N = 11.  a Itens invertidos 
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Anexo 16 

Estatística Descritiva das Pontuações Atribuídas pelos Participantes em Cada Escala, 

Subescala e Item do Y PSC-17 – Versão dos Adolescentes 

Escala, Subescalas e Itens Mediana Min-Máx 
Amplitude 

Interquartil 

Escala Global 12,00 4-25 8,00 

Internalização 5,00 1-11 3,00 

Atenção 4,00 2-11 4,00 

Externalização 3,00 0-7 4,00 

Item 1 1,00 0-1 1,00 

Item 2 1,00 0-2 1,00 

Item 3 1,00 0-2 1,00 

Item 4 1,00 0-2 1,00 

Item 5 1,00 0-2 1,00 

Item 6 0,00 0-2 1,00 

Item 7 1,00 1-2 1,00 

Item 8 0,00 0-1 1,00 

Item 9 1,00 0-2 1,00 

Item 10 0,00 0-1 1,00 

Item 11 1,00 0-2 1,00 

Item 12 1,00 0-2 1,00 

Item 13 1,00 0-2 1,00 

Item 14 0,00 0-1 1,00 

Item 15 1,00 0-2 1,00 

Item 16 0,00 0-1 0,00 

Item 17 1,00 1-2 1,00 

Nota. N = 11.   
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Anexo 17 

Estatística Descritiva das pontuações atribuídas pelos participantes em cada escala, subes-

cala e item do PSC-17 – Versão relato dos pais 

Escala, Subescalas e Itens Mediana Min-Máx 
Amplitude 

Interquartil 

Escala Global 12,00 0-18 6,00 

Internalização 4,00 0-7 4,00 

Atenção 4,00 0-10 2,00 

Externalização 4,00 0-8 5,00 

Item 1 1,00 0-2 0,00 

Item 2 0,00 0-2 1,00 

Item 3 1,00 0-2 1,00 

Item 4 1,00 0-2 2,00 

Item 5 1,00 0-1 0,00 

Item 6 0,00 0-2 1,00 

Item 7 0,00 0-2 1,00 

Item 8 1,00 0-2 2,00 

Item 9 1,00 0-2 0,00 

Item 10 0,00 0-2 1,00 

Item 11 0,00 0-1 1,00 

Item 12 1,00 0-1 0,00 

Item 13 1,00 0-2 1,00 

Item 14 0,00 0-1 1,00 

Item 15 0,00 0-2 1,00 

Item 16 1,00 0-2 1,00 

Item 17 0,00 0-1 1,00 

Nota. N = 11.   

 

 


