Programa de Pés-Graduagdo em

UNISUL Ciéncias da Saude

Mestrado e Doutorado - UNISUL

UNIVERSIDADE DO SUL DE SANTA CATARINA
PROGRAMA DE POS-GRADUACAO EM CIENCIAS DA SAUDE
MARIA MADALENA LUZ

QUALIDADE DE VIDA DE PACIENTES COM ANGIOEDEMA HEREDITARIO
ATENDIDOS NO AMBULATORIO DE ALERGIA CLINICA DO HOSPITAL
UNIVERSITARIO POLYDORO ERNANI DE SAO THIAGO — FLORIANOPOLIS -
SANTA CATARINA

Palhoca
2017



MARIA MADALENA LUZ

QUALIDADE DE VIDA DE PACIENTES COM ANGIOEDEMA HEREDITARIO
ATENDIDOS NO AMBULATORIO DE ALERGIA CLINICA DO HOSPITAL
UNIVERSITARIO POLYDORO ERNANI DE SAO THIAGO — FLORIANOPOLIS -
SANTA CATARINA

Dissertacdo de Mestrado apresentada ao
Programa de Pos-Graduacao em Ciéncias
da Saude como requisito parcial para a
obtencédo do titulo de Mestra em Ciéncias
da Saude.

Orientadora: Profa. Aline Daiane Schlindwein, Dra.

Palhoca
2017



L99

Luz, Maria Madalena, 1961-

Qualidade de vida de pacientes com angioedema hereditirio atendidos
no ambulatério de alergia clinica do Hospital Universitario Polydoro Ernam
de Sdo Thiago — Floriandpolis - Santa Catarina / Mana Madalena Luz. —
2017.

61f :1l color. ; 30 cm

Dissertagio (Mestrado) — Universidade do Sul de Santa Catarma, Pos-
graduacio em Ciéncias da Sande.
Omnentacio: Prof Dra. Aline Daiane Schlindwein

1. Edema angioneurdtico. 2. Qualidade de vida. 3. Doencas hereditirias.

4. Doencas immunoldgicas. I. Schlindwein, Aline Daiane. IT. Universidade do
Sul de Santa Catarina. ITT. Titulo.

CDD (21.ed.) 616.97

Ficha catalografica elaborada pela Biblioteca Universitaria da Unisul




UNISUL

UNIVERSIDADE DO SUL DE SANTA CATARINA
PROGRAMA DE POS-GRADUACAO EM CIEENCIAS DA SAUDE - MESTRADO

Titulo da Dissertagao

Qualidade de vida de pacientes com angioedema hereditario
atendidos no Ambulatétio de Alergia Clinica do Hospital
Universitario Polydoro Ernani de Sdo Thiago - Florianpolis —
Santa Catarina

MARIA MADALENA LUZ
AUTOR

Aptovado pela Banca Avaliadora de Defesa da Dissertagio em 25 de agosto de
2017.

Doutota Aline Daiane Schlindwein (orientador)

Doutora Anna Paula Piovezan (avaliador interno)

Professor Dontor Jefferson Tracber!
COORDENADOR DO PROGRAMA DE POS-GRADUAGAO EM CIENCIAS DA SAUDE - UNISUL

« Unisul - Universidade do Sul de Santa Catarina— Sede — Reitoria— v, José Acdcio Moreira, 787 - Baitro Dehan CEP. 88702-900 - Tubardo - SantaCatarina- Fone- (48)3521 310
» Campus Ur.liversila'rio de Tubardo — Av. José Acdcio Moreira, 787 — Baimo Dehon - CEP. 88702-800 - Tubardo - Santa }5,3”,{:‘ “‘(m:‘“:Q;\"Q‘.f’d}\w
= Campus Um'versl.tério da Grande Floriandpolis - Av Pedre Branca, 25 — Cidade Universitiria Pedea Branca — CEP. 8R137-270 - mum. N n.nin F;f"nmi .‘.g 3) f\-“&tﬂ
=Gampus Universitrio UnisulVirtual - Av. dos Lagos, 41 — Cidade Universitnia Pedra Branca — CEP: 88137-100 - Palhoga vs‘m‘[;. (‘mu,:\ E “'“.I:\"( rl{:,: j.»;:\, ,\,”




Dedicatéria
Dedico esta dissertacdo a minha mae,
Marta Melo da Luz (in memorian), por me

ensinar a arte da gratidao.



AGRADECIMENTOS

Aos meus familiares, aos meus amigos de trabalho, e sobretudo aos pacientes
gue generosamente concordaram em participar deste estudo.

A Profa. Dra. Jane da Silva, pelo incentivo, por todo o ensinamento, dedicac&o
e empenho para que este trabalho pudesse ser realizado, além da presenca constante
ao longo desta caminhada.

A minha orientadora Profa. Dra. Aline, pela amizade, disponibilidade, dedicacio
e paciéncia.

A Dra. Maria Anita Spindola Bez Batti pelo exemplo de profissionalismo e
amizade.

Ao Dr. Ernesto Mayer Neto, por me apresentar o mundo da alergia.

A Dra. Rosa Maria Mazzuco, pelos anos em que trabalhamos juntas e pelo seu
carinho e dedicagéo.

As colegas do Hospital Universitario Cintia Jacinta Elias, Jadna Francisco e
Marisa Martins pela presenca constante e amizade incondicional.

A Enfermeira llza Selhorst pelo incentivo e apoio a realizacdo do Curso de
Mestrado.

Ao Coordenador Prof. Dr. Jefferson Traebert, Professores e funcionérios do
Programa de Pos-Graduacao, por toda a dedicacéo e aprendizado.

Agradeco especialmente Marcieli Buganga por sua delicadeza nos momentos
mais dificeis.

Agradeco o apoio da Coordenacdo de Aperfeicoamento de Pessoal de Nivel
Superior (CAPES) pelo apoio financeiro.

A Direcéo Geral do Hospital Universitario Polydoro Ernani de S&o Thiago pela
autorizacao para a realizacdo da pesquisa e pelo estimulo ao meu aperfeicoamento.

A Karoliny dos Santos e Bruna Becker da Silva, colegas de P6s-Graduac&o que
ao longo da caminhada se tornaram grandes amigas.

Ao colega Joao Carlos da Silva, pelo incentivo em todas as etapas de minha

vida académica.



“O futuro pertence aqueles que acreditam na beleza de seus proprios sonhos”

(Eleonor Roosevelt)



RESUMO

Introducao: Angioedema hereditario (AEH) é um disturbio autossémico dominante cuja
principal caracteristica € uma deficiéncia quantitativa e/ou funcional do inibidor de C1.
As crises sdo imprevisiveis, incapacitantes e debilitantes, além de configurarem uma
condigcéo potencialmente fatal. Objetivo: Aferir a qualidade de vida de pacientes com
AEH atendidos no ambulatorio de alergia do Hospital Universitario Polydoro Ernani de
Sdo Thiago — Florianépolis — Santa Catarina. Métodos: Foi realizado um estudo
epidemioldgico observacional de delineamento transversal. Foram avaliados todos os
individuos com diagnostico de AEH atendidos no ambulatério de alergia clinica do
Hospital Universitario Polydoro Ernani de Sdo Thiago, no periodo de junho de 2016 a
maio de 2017. O instrumento para avaliacdo da qualidade de vida dos pacientes foi a
versdo Brasileira do Questionario de Qualidade de Vida SF-36. Os dados foram
analisados no programa IBM SPSS Statistics 22.0° e valores de p < 0,05 foram
considerados significativos. Resultados: Foram avaliados trinta individuos com média
de idade de 29,4 (DP%11,4) anos, sendo 76,7% do sexo feminino. Os melhores
escores foram observados no dominio saide mental e capacidade funcional e o pior
escore foi observado no dominio limitacdes por aspectos emocionais. Apenas 0s
dominios saude mental e capacidade funcional alcancaram escores acima do percentil
50. O dominio saude mental apresentou correlacdo significativa com o niumero de
visitas ao servico de emergéncia (r -0,635, p 0,000), com o nimero de familiares com
a doenca (r -0,437, p 0,016) e com o numero de interna¢des no ultimo ano (r -0,400,
p 0,028). O dominio limitacbes por aspectos emocionais apresentou correlacao
significativa com a idade (r -0,379, p 0,039) e numero de familiares com a doenca (r -
0,454, p 0,012). O tratamento profilatico esteve associado com melhor qualidade de
vida. Concluséo: A qualidade de vida estava comprometida nos individuos estudados,

sendo o pior dominio a limitagdo por aspectos emocionais.

Descritores: Angioedema. Qualidade de Vida. SF-36.



ABSTRACT

Introduction: Hereditary angioedema (HAE) is an autosomal dominant disorder, whose
main characteristic is a quantitative and/or functional deficiency of C1 inhibitor (C1-
INH). The attacks are unpredictable, disabling and debilitating, as well as configuring
a potentially fatal condition. Objective: To evaluate the quality of life in patients with
HAE treated at Polydoro Ernani de S&do Thiago University Hospital — Florianépolis -
Brazil. Methods: A cross-sectional, observational and epidemiological study was
carried out. All individuals with a HAE diagnosis attended at the Allergy Clinic of the
Polydoro Ernani de S&o Thiago University Hospital were interviewed in the period from
June 2016 to May 2017. The instrument to evaluate patients' quality of life was the
Brazilian version of the SF-36 Quality of Life Questionnaire.The statical analysis was
done with the IBM SPSS Statistics 22.0® and was adopted a significance level by 5%.
Results: Thirty patients with mean age of 29.4 (SD+11.4) years were evaluated, with
76.7% were female. The best scores were observed in the “mental health” domain and
the “functional capacity”, and the worst was observed in the domain “limitations by
emotional aspects”. Only the domains of “mental health” and “functional capacity”
reached scores above the 50th percentile. Domain 8 (Mental health) showed a
significant correlation with the number of visits to the emergency room (r -0.635, p
0.000), with the number of relatives with HAE (r -0.437, p 0.016), and the number of
hospital admissions in the last year (r -0.400, p 0.028). Domain 7 (Limitations by
emotional aspects) showed a significant correlation with age (r -0.379, p 0.039) and
number of relatives with HAE (r -0.454, p 0.012). Prophylactic treatment was
associated with better quality of life. Conclusion: Quality of life was compromised in
the patients studied, with the worst domain being the limitation due to emotional

aspects.

Key words: Angioedema. Quality of life. SF-36.
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1. INTRODUCAO

Angioedema hereditario (AEH) € um disturbio autossémico dominante cuja
principal caracteristica € uma deficiéncia quantitativa (AEH Tipo I) e/ou funcional (AEH
Tipo Il) do inibidor de C1 (C1-INH). Entretanto, ha pacientes com caracteristicas
clinicas de AEH que apresentam C1-INH normal, considerados com AEH tipo Ill. O
AEH do tipo 1 é responsavel por 80 a 85% dos casos, o do tipo 2 por 15 a 20% dos
casos, sendo raro o AEH do tipo 312

A expressao clinica da doenca é pouco variavel, sendo marcada pela presenca
de crises de edema recorrente do tecido celular subcutdneo e submucoso, néo
acompanhado de prurido, que acomete diversos 6rgdos, causando dores abdominais
de forte intensidade e risco de asfixia devido a edema de glote!2. Por consequéncia
do edema de laringe, a mortalidade chega a 30% nos casos tratados
inadequadamente®.

As crises sao imprevisiveis, incapacitantes e debilitantes, além de configurarem
uma condicdo potencialmente fatal. Por esses motivos a qualidade de vida de
pacientes com AEH vem sendo foco de pesquisas nos ultimos anos em todo mundo®
7, inclusive no Brasil®. No entanto, muito ha de se estudar sobre esse tema,
especialmente em locais em que ocorre um atendimento especifico dirigido a doenca.

Apesar da necessidade e do interesse recente pela avaliacdo da qualidade de
vida no AEH, no Brasil ha apenas um estudo que demonstrou que 0s pacientes se
sentiam cansados e sua saude fisica e condicbes emocionais causavam impacto
negativo na vida social e nas atividades profissionais®. Esse estudo usou a versdo
brasileira do questionario genérico para aferir a qualidade de vida, denominado SF-
36°.

O Servico de Alergia Clinica do Hospital Universitario Polydoro Ernani de Séao
Thiago — Florianépolis — Santa Catarina, € atualmente responsavel pelo atendimento
dos casos de AEH de quase todo estado, configurando o local de maior demanda de
pacientes com a doenca ja diagnosticada em Santa Catarina, bem como é
responsavel por um grande numero de atendimentos visando a investigacdo de
individuos com sinais e sintomas compativeis com AEH. Aqueles ja diagnosticados
apresentam-se em consulta ao menos uma vez por ano. Assim, como ainda ndo havia

sido realizada nenhuma investigacdo sobre a qualidade de vida dos pacientes
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atendidos no local, pretendeu-se avaliar todos 0s pacientes ja cadastrados no
ambulatério de alergia com diagndstico de AEH, assim como novos pacientes que
foram diagnosticados ao longo do periodo do estudo.

Determinar a dimenséo e as peculiaridades de quanto o AEH interfere na
qualidade de vida dos individuos acometidos tem importancia ndo apenas por
contribuir em elencar esses fatores e divulga-los a comunidade cientifica, mas
especialmente por servir para o planejamento de medidas que visem mudar o impacto
negativo que tais fatores exercem sobre a vida dos pacientes.

Assim, o presente estudo justifica-se porque, embora o AEH seja uma condicéo
rara, cuja prevaléncia é de 1:50.000 a 100.000 habitantes??, existe no ambulatério de
Alergia Clinica do Hospital Universitario Polydoro Ernani de S&o Thiago — Florianépolis
— Santa Catarina, uma infraestrutura adequada para o diagnostico, avaliacdo e
acompanhamento desses pacientes. Uma pesquisa que responda como € a qualidade
de vida dos individuos com AEH atendidos nesse ambulatorio contribuird para a
elaboracdo de protocolos de atendimento e avaliacdo do tratamento deste grupo
especifico de pessoas, norteando acdes preventivas, de educacao e terapéuticas.

O conhecimento dos fatores associados com a qualidade de vida por parte dos
pacientes podera fazer com que os mesmos mudem seus habitos de vida e adotem
medidas preventivas, além de ter o potencial de diminuir a ansiedade e o possivel

desgaste emocional resultante da falta de conhecimento sobre a doenca.

1.1 REFERENCIAL TEORICO

1.1.1 Definicéo e epidemiologia

O AEH é uma doenca autossémica dominante, ou seja, ha uma chance de 50%
de que os filhos de um portador da doenc¢a tenham o gene que a causa. Por ser uma
doenca determinada geneticamente, a historia familiar € um componente presente na
maioria dos casos. As mutagdes ocorrem no gene SERPING1 e s&o herdadas pelos
membros das familias. Entretanto, podem ocorrer mutacdes novas, e nestes casos, a
histéria familiar pode estar ausente!!. Estas mutagdes “novas” ocorrem em individuos
que ndo possuem historia familiar da doenca, sendo 0S mesmos 0S primeiros
membros da familia a apresentarem as manifesta¢des clinicas compativeis com a

doenca??.
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Estima-se que a doenca acometa uma em cada 50 a 100.000 pessoas?'3. A taxa
de mortalidade quando a doenca ndo é corretamente diagnosticada e tratada,
aproxima-se de 40%, sendo também importante causa de internacdo hospitalar e de
visitas aos departamentos de emergéncia médicall417,

No Brasil, um registro de pacientes com AEH, coordenado por um grupo do
Hospital das Clinicas da Universidade de Sao Paulo, compilou dados de 210
individuos, incluidos entre os anos de 2006 e 2010, e provenientes de Varios estados
brasileiros'®. Ndo ha dados na literatura pesquisada que indiquem a prevaléncia da

doenca nos diferentes estados e no estado de Santa Catarina especificamente.

1.1.2 Fisiopatologia

A principal caracteristica fisiopatolégica da doenca €& uma deficiéncia
quantitativa e/ou funcional do C1-INH. Na deficiéncia quantitativa as dosagens séricas
denunciam indices baixos da substancia, ja na deficiéncia funcional os niveis séricos
encontram-se dentro dos limites da normalidade, porém o funcionamento da
substancia é inadequado, sendo o resultado indistinguivel daqueles com dosagens
baixas!16:17,

A C1-INH é uma enzima inibidora das proteases da classe das serpinas. Esta
enzima inibe as esterases C1r e Cls do sistema complemento, que se ligam e ativam
C1g. Quando esta inibicdo néo ocorre, a ativacao do sistema complemento encontra-
se extremamente aumentada. Além disso, a C1-INH atua na inibicdo de outras vias
de ativacéo do sistema complemento, além de participar na regulacdo dos sistemas
de contato, de coagulacéo e de fibrindlise. A deficiéncia quantitativa ou funcional do
C1-INH resulta em aumento da producédo de bradicinina®!’. Esta substancia causa
aumento da permeabilidade capilar, extravasamento de fluidos e contracdo nao
vascular da musculatura lisa, sendo que todas estas consequéncias resultam em
edema. Quando ha uma deficiéncia quantitativa, o AEH é classificado como do Tipo |,
e gquando esta deficiéncia é funcional, o mesmo é classificado como do Tipo Il. Existe
ainda o AEH do Tipo lll, composto por aqueles individuos que apresentam quadro
clinico compativel com AEH, porém sem associagao com deficiéncias quantitativas ou
funcionais do C1-INH. Nestes casos a histéria familiar podera também estar

presentelll4,
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1.1.3. Caracteristicas clinicas e gravidade da doenca

Embora alguns pacientes sejam assintomaticos, sendo a suspeita diagnéstica
realizada apenas pela histéria familiar, a maioria deles apresenta quadro clinico
recorrente. A doenca caracteriza-se clinicamente por edema recorrente do tecido
subcutéaneo e submucoso, ndo acompanhado de prurido, e que acomete diversos
orgaos, tais como face, extremidades dos membros superiores e inferiores, genitalia,
orofaringe, laringe e sistema digestivo. Com frequéncia menor encontra-se o edema
cerebral que se traduz clinicamente por cefaleia intensa, retencdo urinaria e
pancreatite aguda®®. As crises podem causar dores abdominais de forte intensidade,
provocadas primariamente pelo edema de visceras abdominais, na maioria das vezes
alcas intestinais, acompanhadas muitas vezes de nauseas, vomitos, diarreia e ascite.
Estas dores de forte intensidade podem mimetizar quadros de abdome agudo, o que
por vezes leva muitos pacientes a realizagdo de cirurgias desnecessérias. O registro
brasileiro de AEH estimou que 6,2% dos portadores da doenca ja haviam sofrido
alguma intervencdo cirlrgica exploratérial®. O edema de vias aéreas superiores,
acometendo faringe, Uvula e laringe, embora menos frequente, € o evento mais
dramatico para estes pacientes. O edema laringeo ocorre em aproximadamente 0,9%
das crises, porém 50% dos portadores da doenca irdo apresentar pelo menos um
episddio ao longo da vida. Apenas uma pequena percentagem apresentara
recorréncia do episoédio, que é mais comum na segunda década de vida!®. Ha risco
de asfixia e morte devido ao edema de glote, gerando ansiedade aos que ja sofreram
ou viram familiares sofrerem desta manifestacéo®.

Sinais prodrdomicos podem surgir varias horas até um dia antes dos ataques,
como, por exemplo, sensacgéo desconfortavel na pele, mal-estar, fadiga, alterages de
humor e o eritema marginatum, que é um rash eritematoso, ndo urticariforme318, Um
estudo realizado na Alemanha demonstrou que 79% dos pacientes com AEH
apresentaram mais de um sinal prodrédmico e que, em 67% dos casos eles ocorriam
aproximadamente seis horas antes do inicio dos ataques agudos. Mais de 90% dos
pacientes que apresentaram sinais prodromicos afirmaram que eram capazes de
predizer o ataque agudo com um grau de certeza maior do que 50%2°.

Apds o inicio das crises, 0s sintomas se agravam nas primeiras 24 horas e

regridem lentamente nas préximas 48 a 72 horas. A duracdo das crises pode variar
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de trés a cinco dias e, em aproximadamente 56% dos individuos é de intensidade
moderadal®18,

Séo identificados inumeros desencadeantes das crises, dentre eles o0s
diferentes tipos de traumas (contusos, cortantes, perfurantes), o estresse fisico e
psicolégico e a ingestédo de determinados tipos de alimentos!®. Destaca-se ainda como
gatilhos para o aparecimento das crises os tratamentos com inibidores da enzima
conversora da angiotensina ou apds exposicao fisioldgica (ciclo menstrual) ou
farmacoldgica a estrogénios®!>8 Um estudo realizado na Grécia revelou as
infeccdes virais como fatores desencadeantes das crises em 42,3% dos pacientes??.
Os desencadeantes das crises de edema laringeo séo principalmente as extracdes
ou manipula¢cdes dentarias, mas até mesmo mordidas inadvertidas na lingua durante

0 processo de mastigacdo podem desencadear a crise??.

1.1.4 Diagnéstico laboratorial

Os critérios laboratoriais para o diagnéstico do AEH incluem a presenca de C1-
INH quantitativo menor do que 50% (valores normais de 21-39 mg/dL) em duas
amostras sanguineas distintas, ou seja, coletadas e armazenadas em tubos diferentes
e processadas de forma independente, ou a presenca de C1-INH funcional abaixo de
50% também em duas amostras distintas. As aliquotas de sangue de 0,5 mL devem
ser coletadas em tubos com gel separador, e apés 30 minutos, devem ser
centrifugadas a 2200 g por 10 minutos a 4°C. O soro deve ser congelado
imediatamente apés a centrifugagdo a — 70°C*. Além disso pode ser analisada a
mutacdo do gene inibidor de C1. O C1-INH reduzido esta associado com um aumento
da clivagem de C4 por C1, o que resulta em niveis baixos de C4 (valores normais de
10-40 mg/dL) nos pacientes com AEH, e sua dosagem pode auxiliar na confirmagéo

diagnoéstica® 1314,

1.1.5 Diagnéstico diferencial

O diagnéstico diferencial mais importante é distinguir o AEH do angioedema
histaminérgico. O angioedema mediado pela histamina tem como caracteristica
bésica a presenca de prurido e hiperemia local, e na maioria dos casos esta associado

a urticaria. Este angioedema apresenta boa resposta ao tratamento com anti-
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histaminicos, corticosteroides e adrenalina. Do ponto de vista de duracdo dos
sintomas, apresenta resolucdo mais rdpida do que o angioedema mediado por
bradicinina, resolvendo-se espontaneamente em 24 horas na grande maioria dos

casos?3,

1.1.6 Tratamento do AHE

O objetivo do tratamento do AEH é reduzir a mortalidade e a morbidade. Estas
estdo relacionadas primordialmente ao edema laringeo e a frequéncia e a gravidade
das crises, respectivamente?“. A literatura ndo mostra evidéncia que suporte o uso de
corticosteroides, adrenalina e anti-histaminicos no tratamento de crises agudas de
AEH?5, O tratamento da doenca pode ser dividido em trés tipos: o tratamento indicado
nas crises e os tratamentos profilaticos a curto e longo prazo*.

O objetivo da profilaxia a longo prazo é diminuir a gravidade e a frequéncia das
crises para ndo mais de duas por ano. Esté indicada quando ocorrem um ou mais
episodios graves por més, incapacidade de mais do que cinco dias por més ou um
episodio potencialmente fatal. Esta profilaxia é feita com andrégenos atenuados e
agentes antifibrinoliticos. Os androgenos atenuados utilizados sdo o danazol,
estanazolol e oxandrolona. Os andrégenos atenuados podem resultar em efeitos
adversos importantes tais como hepatotoxicidade e virilizacdo. Outras reacdes
adversas podem incluir aumento de peso, cefaleia, alteracbes menstruais, acne,
alteracao da libido, ansiedade, alteragdes do humor, hipertenséo, miopatia, alteragbes
no perfil lipidico e hematuria. Uma recente reviséo sistematica concluiu que embora a
terapia profilatica com esta classe de medicamentos possa ser efetiva na maioria dos
pacientes com AEH, os riscos e potenciais efeitos adversos devem ser
cuidadosamente considerados e discutidos com os pacientes quando esta for uma
opcao para a profilaxia a longo prazo?6. Os agentes antifibrinoliticos utilizados sé&o o
acido épsilon-aminocaproico e o acido tranexamico®!13, Sdo ainda recomendados
para o tratamento profilatico a longo prazo, os concentrados do C1-INH e o C1-INH
recombinante1?,

A profilaxia a curto prazo esta indicada quando o paciente for submetido a
cirurgias, procedimentos diagndsticos invasivos e manipulagdes dentarias. Esta
profilaxia pode ser feita com andrégenos atenuados, antifibrinoliticos, plasma fresco

congelado ou concentrado de C1-INH. Estes individuos devem ficar em observacao
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ap6s o procedimento por pelo menos 36 horas®!l. O plasma fresco pode ser
administrado na noite anterior ou no dia do procedimento. O &cido épsilon-
aminocaproico necessita de administracao varios dias antes do procedimento, e os
estrogenos atenuados devem ser utilizados de um a cinco dias antes®3.

O tratamento das crises depende de sua gravidade, e pode ser feito com
concentrado de C1-INH, plasma fresco congelado, antagonista do receptor da
bradicinina (icatibanto) ou inibidor de calicreina (ecalantida)'?4. Sdo consideradas
graves aquelas que envolvem o trato respiratério, principalmente pela alta
mortalidade. O tratamento dessas crises tem como principal objetivo o manuseio das
vias aéreas para torna-las pérvias. Intubacdo orotraqueal deve ser realizada
imediatamente se estridor estiver presente. Devido ao edema e consequente distor¢ao
da arquitetura da via aérea, a intubacéo pode se tornar problematica, havendo entéao
necessidade de cricotireotomia ou traqueostomia de emergéncial®. Tratamento
sintomético adjuvante deve ser administrado para as crises de dor abdominal e inclui
antieméticos, espasmoliticos e analgésicos narcéticos, se necessario1%13,

Sabe-se que quanto mais precoce for o inicio do tratamento das crises, mais
rapidamente a crise se resolve e mais curta € a sua duracdo. Além disso, estudos
demonstram que a autoadministracdo do tratamento torna o seu inicio mais precoce,

0 que também tém influéncia benéfica nos desfechos?*?.

1.1.7 Qualidade de vida dos pacientes com AEH

O fato de que a doenca se manifesta em crises nao previsiveis, além de ser
uma condicao potencialmente fatal, pode contribuir para a interferéncia na qualidade
de vida destes individuos®.

Qualidade de vida relacionada a saude é um conceito extremamente amplo e
notadamente subjetivo, que envolve os efeitos que uma doenca causa na vida dos
pacientes quando se refere a relacdo doencga-paciente ou a influéncia da doenca no
“sentir-se bem”. A Organizagdo Mundial de Saude (OMS) adotou um conceito que
reflete a natureza subjetiva da avaliacdo: “a percepcao do individuo acerca de sua
posicdo na vida, de acordo com o contexto cultural e os sistemas de valores nos quais
vive, e em relacdo a seus objetivos, expectativas, padrées e preocupacdes ?8.

A versao brasileira do questionario genérico para qualidade de vida SF-36, é

um instrumento composto de 36 questdes, que avaliam oito dominios: 1) Capacidade
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funcional; 2) Limitacdo por aspectos fisicos; 3) Dor; 4) Estado geral de saude; 5)
Vitalidade; 6) Aspectos sociais; 7) Limitagdo por aspectos emocionais; e, 8) Saude
mental®. O peso de cada item do questionario esta de acordo com seu impacto relativo
na saude ou no bem-estar do individuo. Nenhum questionario € especifico o suficiente
para prever o que ocorre com cada paciente individualmente, mas sim para grupos
populacionais. Por ser um instrumento genérico, pode ser também aplicado a
pacientes com AEH, ja tendo sido utilizado em um estudo brasileiro®. Nesse estudo,
foram avaliados 35 pacientes atendidos no Hospital das Clinicas da Universidade de
Séo Paulo, com confirmacéo laboratorial de AEH. A maioria dos pacientes era do sexo
feminino (71,4%). O estudo demonstrou que 0s participantes apresentaram um
comprometimento da qualidade de vida (90,4% com escores abaixo de 70),
especialmente nos dominios vitalidade e aspectos sociais. Os autores nao
observaram associacao significativa dos escores médios de qualidade de vida com
sexo, idade, nivel de educacéo ou gravidade da doenca®.

Um estudo realizado na Grécia, incluindo 116 individuos portadores de AEH,
utilizando um guestionario doenca-especifico e uma escala visual analégica de 0 a 10,
revelou que a doenca afetou a qualidade de vida discretamente em 14% (0-3),
grandemente em 63% (4-7), e significativamente (8-10) em 23% dos pacientes?’.

Outro estudo realizado na Colémbia, na cidade de Medelin, avaliou 26
membros de uma familia com um caso indice de AEH por meio do SF-36. As
conclusdes foram de que a qualidade de vida estd comprometida em todos o0s
individuos, notadamente nos aspectos relacionados ao bem-estar psicolégico e ao
desempenho emocional®.

Um dos aspectos que parece afetar a qualidade de vida dos individuos
portadores de AEH é o fato de utilizarem tratamentos profilaticos para as crises, sendo
que estes estdo diretamente relacionados a sua melhorias°.

Embora a maior parte dos estudos aponte para uma associagao entre pior
qualidade de vida e o diagnostico de AEH, esta relagdo néo é consensual. Um estudo
dinamarqués, que aplicou o SF-36 em 27 portadores de AEH, concluiu que a média
dos escores nos dominios nestes individuos nao diferiu da média dos escores de uma
populacao adulta norte-americana sem a doenca. Da mesma forma, ndo perceberam
diferencas entre os diferentes graus de severidade nos portadores da doenca e entre
0 namero de crises. Outrossim, houve associacao entre melhor qualidade de vida e o

fato de ter o inibidor de C1 na residéncia e ser capaz de auto-administra-lo®.



21

Pesquisas realizadas nas ultimas décadas tém demonstrado que as doencgas
alérgicas em geral apresentam baixa mortalidade, porém alto impacto na qualidade
de vida dos individuos3-3>. No entanto, em relagdo ao AEH, sabe-se que o risco de
asfixia torna a doenca potencialmente fatal, interferindo diretamente na qualidade de
vida dos individuos acometidos®. A despeito deste impacto, existem poucos
questionarios doenca-especificos, como por exemplo aqueles que avaliam a
qualidade de vida em rinite e rinossinusites®!. Por isso, nos Ultimos anos tem-se
discutido a elaboracao de instrumentos especificos para este fim. Para o angioedema,
alguns instrumentos especificos sobre a qualidade de vida foram desenvolvidos, como
0 Angioedema QoL Questionnaire (AE-QoL). Este instrumento foi o primeiro
questionario especifico para angioedema validado e consiste de 17 itens que
compdem quatro dominios (funcionamento, fadiga/humor, vergonha e alimentacao).
O mesmo ainda nao foi traduzido, adaptado transculturalmente e validado para uso
na lingua portuguesas®.

Existem poucos estudos no Brasil que avaliaram a qualidade de vida de
pacientes com AEH2 e nenhum foi realizado em pacientes do estado de Santa
Catarina.

Por ser esse um tema de interesse mundial, por ndo haver dados suficientes
no Brasil e por ndo haver ainda nenhuma investigacéo realizada em pacientes com
AEH do estado de Santa Catarina, pergunta-se: Qual a qualidade de vida de pacientes
com AEH atendidos no ambulatério de Alergia do Hospital Universitario Polydoro

Ernani de S&o Thiago — Floriandpolis — Santa Catarina?
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2. OBJETIVOS

2.1 OBJETIVO GERAL

Aferir a qualidade de vida de pacientes com AEH atendidos no ambulatério de
alergia do Hospital Universitario Polydoro Ernani de S&o Thiago — Florianépolis —

Santa Catarina.

2.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Descrever as caracteristicas clinicas, laboratoriais e de tratamento dos
pacientes com AEH;

¢ |dentificar as caracteristicas séciodemogréficas da populacdo em estudo;

e Descrever a qualidade de vida dos pacientes com AEH;

e Relacionar a qualidade de vida com variaveis clinicas, de tratamento e
sociodemogréficas dos pacientes com AEH;

¢ Avaliar a confiabilidade do instrumento utilizado para avaliagdo da qualidade de
vida (SF-36) e de seus dominios.
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3. METODOS

3.1 TIPO DE ESTUDO

Foi realizado um estudo epidemiologico observacional de delineamento

transversal.

3.2 POPULACAO, LOCAL, TEMPO E AMOSTRA

Foram avaliados todos os individuos com diagnostico de AEH, atendidos no
ambulatdrio de alergia clinica do Hospital Universitario Polydoro Ernani de S&o Thiago
— Florianopolis — Santa Catarina, no periodo de junho de 2016 a maio de 2017.

O Hospital Universitario Polydoro Ernani de S&o Thiago atua nos trés niveis de
assisténcia: basico, secundario e terciario. E referéncia estadual em patologias
complexas, clinicas e cirdrgicas, nas diversas especialidades. O servico de
atendimento ambulatorial conta com inimeras especialidades, incluindo o Servico de
Alergia, com uma média de 72 consultas médicas mensais. Neste servigo também sdo
realizados os testes cutaneos para inalantes, testes de contato, dentre outros, sendo
referéncia para os pacientes do Sistema Unico de Salde no Estado de Santa
Catarina®’.

A amostragem foi ndo probabilistica, consecutiva e por conveniéncia.
Considerando-se uma diferenca a ser detectada de 15 pontos em uma escala de 100
pontos possiveis em relacdo a qualidade de vida de individuos pertencentes a
populacdo normal, com desvio padrdo de 25, nivel de significancia de 1%, poder do
teste de 80% e teste de hipdétese monocaudal, uma amostra de 28 individuos foi
calculada. Da mesma forma se for considerado um intervalo de confianca de 95%, um
poder do teste de 80% e uma diferenca média de qualidade de vida entre os grupos
de variaveis de interesse independentes (como por exemplo com e sem 0 uso de
medicacao profilatica), seriam necessarios 18 individuos, sendo nove em cada grupo
(exemplo: com e sem profilaxia).

Considerando-se o fato da doenga em questao tratar-se conceitualmente de
uma doenca rara, que segundo a OMS afeta até 65 pessoas em cada 100 mil

individuos, ou seja, 1,3 para cada 2 mil pessoas®® e que a populacdo de Santa
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Catarina na época da coleta de dados era de 6,727 milhdes de pessoas, sendo 47%
de zero a 14 anos, a possibilidade méaxima de pacientes considerando uma
prevaléncia de 1:50.000 a 1:100.000 seria de 35 a 71%,

3.3 CRITERIOS DE INCLUSAO

Foram incluidos no estudo aqueles que preencheram critérios diagnosticos
para AEH, ou seja, a doenca € confirmada quando o paciente apresenta um critério
clinico principal e um critério laboratorial (Quadro 1), acima de 14 anos e que
assinaram (ou seus responsaveis legais para participantes de 14 a 18 anos) o Termo
de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) (Apéndice A).

Quadro 1 — Critérios diagnosticos do AEH.

| — Critérios clinicos principais
a) Angioedema autolimitado, ndo inflamatorio, sem urticaria, geralmente
recorrente e com duracdo maior que 12 horas
b) Dor abdominal de remissdo espontanea, sem causa organica
determinada, geralmente recorrente e com duragcdo maior que 6 horas

c) Edema laringeo recorrente

Il — Critérios clinicos secundarios

a) Histoéria familiar de AEH

[ll — Critérios laboratoriais
a) Inibidor de C1 quantitativo < 50%, em duas amostras distintas
b) Inibidor de C1 funcional < 50%, em duas amostras distintas

c) Mutacao do gene inibidor de C1

Fonte: Bowen T, Cicardi M, Farkas H, Bork K, Longhurst HJ, Zuraw B, et al, 2010%.

3.4 CRITERIO DE EXCLUSAO

Foram excluidos do estudo aqueles que por qualquer motivo desistissem de

responder ao questionario.
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3.5 COLETA DE DADOS

Todas as informacdes referentes a pesquisa foram coletadas por meio de uma
entrevista com os pacientes com AEH atendidos no Servico de Alergia do Hospital
Universitario Polydoro Ernani de Sdo Thiago — Floriandpolis — Santa Catarina e a
andlise de seus respectivos prontudrios.

Os pacientes com diagnostico confirmado de AEH foram abordados no Servico
de Alergia durante a consulta médica, e foram convidados a participar da pesquisa,
sendo que sua anuéncia se deu mediante assinatura do TCLE. Para os pacientes
menores de 18 anos, todo o procedimento foi também explicado ao seu representante
legal. Em caso de concordéancia, foram coletadas as assinaturas de ambos no TCLE.

O instrumento para avaliacdo da qualidade de vida dos pacientes foi a versao
Brasileira do Questionario de Qualidade de Vida SF-36° (Anexo A), o qual foi escolhido
por ser um questionario genérico, aplicavel a todas as condi¢cdes maorbidas e por ter
sido utilizado em estudo prévios em AEH. A aplicacdo do questionério foi realizada
pela autora da dissertacdo, que foi previamente capacitada. Mesmo que o paciente
fosse atendido por mais de uma vez no ambulatorio, o questionario foi respondido
somente na primeira consulta a partir do inicio do estudo.

Dados laboratoriais e de tratamento (tipo de tratamento realizado) foram
coletados também no prontuario dos pacientes, referentes a data da consulta e da
entrevista. Foram ainda coletados dados referentes a sintomatologia, nimero de
crises nos ultimos 12 meses, numero de internagdes nos ultimos 12 meses devidas
ao AEH, numero de visitas ao servico de emergéncia médica no ultimo ano, tempo de
diagnéstico, intervalo entre a primeira manifestacdo e o diagndstico, idade do
diagnostico, realizacdo de laparotomia exploratéria, presenca de familiares com a
doenca, numero de familiares com a doenca, dados demograficos e socioecondmicos

(género, idade, escolaridade, renda familiar, procedéncia e estado civil).

3.6 VARIAVEIS DE ESTUDO



26

discreta

Quadro 2 — Variaveis de estudo. (continua)
Variaveis Tipo Natureza Pro.plosta~de
utilizacao
Dominios do SF-36:
capacidade funcional,
limitagdo por aspectos
fisicos, dor, es tado Quantitativa Escala de 0 a 100
geral de saude, Dependente .
I continua pontos
vitalidade, aspectos
sociais, limitagbes por
aspectos emocionais,
e salde mental.
Questao 2 SF-36 o Muito melhor, um
Qualidade de vida Quall_tatlva pouco melhor, quase a
Dependente ordinal
comparada com 1 ano mesma, um pouco
atras pior, muito pior
Qualitativa
Género Independente nominal Masculino, Feminino
dicotdbmica
ldade Independente Quantitativa Em anos completos
discreta
Escolaridade Independente Qualitativa Analfabeto, Ensino
nominal fundamental
policotdmica incompleto, Ensino
fundamental completo,
Ensino médio
incompleto, Ensino
médio completo,
Ensino superior
incompleto, Ensino
superior completo.
Renda familiar total: Independente Qualitativa 1) até 1 SM;
renda de todos os ordinal 2)>1 SM e <3 SM;
residentes no 3)>3SM
domicilio, em reais
(R$), transformadas
em saléarios minimos
(SM) da data da
coleta.
Estado civil Independente Qualitativa Com companheiro(a),
nominal Sem companheiro(a)
dicotdbmica
Procedéncia Independente Qualitativa Mesorregidao Grande
nominal Florianopolis, Norte,
policotbmica Oeste, Serrana, Sul e
Vale do Itajai
Tempo de diagnostico | Independente Quantitativa Em meses
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(concluséao)

Proposta de

Variaveis Tipo Natureza DN
utilizacao
Intervalo entre a Independente Quantitativa Em meses
primeira manifestacéo discreta
e o diagnaostico
Manifestagdo clinica | Independente Qualitativa Edema/orgéo, eritema
nominal marginatum, dor
policotbmica abdominal,
outro/descrever
Numero de visitas ao | Independente Quantitativa Quantidade de visitas
servico de emergéncia discreta em numero absoluto
médica no ultimo ano
NuUmero de crises no Independente Quantitativa Quantidade de crises
altimo ano discreta em numero absoluto
Numero de Independente Quantitativa Quantidade de
internacdes no ultimo discreta internacdes em
ano ndmero absoluto
Idade do diagnéstico | Independente Quantitativa Em anos completos
discreta
Laparotomia Independente Qualitativa Sim ou ndo
exploratoria nominal
dicotdmica
Tratamento profilatico | Independente Qualitativa Sim ou ndo
nominal
dicotdbmica
Tipo de tratamento Independente Qualitativa Descritiva
profilatico nominal Andrégenos
policotémica atenuados (danazol,
estanazolol,
oxandrolona)
Antifibrinoliticos (acido
épsilon aminocaproéico,
acido tranexamico)
Tratamento da crise Independente Qualitativa Icatibanto
nominal Plasma fresco
policotémica Concentrado de C1-
INH
Outro
Familiares com a Independente Qualitativa Sim ou nao
doenca nominal
dicotdbmica
Numero de familiares | Independente Quantitativa Quantos familiares em
com a doenca discreta namero absoluto
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3.7 PROCESSAMENTO E ANALISE DOS DADOS

Foi elaborado um banco de dados em planilha do Microsoft Excel, posteriormente
exportada para o software IBM SPSS Statistics 22.0%®, para realizacdo da andlise
estatistica.

Os resultados foram sumarizados como numeros absolutos e percentuais para
variaveis nominais, média e desvio padrdo ou mediana e valor minimo e maximo para
variaveis numéricas. Foi realizado o teste de normalidade Shapiro Wilk. As
associacOes foram avaliadas por meio do teste t de student e coeficiente de correlacéo
de Pearson. Teste de qui quadrado foi utilizado para avaliar associa¢ao entre variaveis
nominais ou categoricas.

A pontuacdo do SF-36 foi calculada para cada dominio conforme descrito e
especificado no Anexo B. Foi calculado o coeficiente alfa de Cronbach para as
questdes do SF-36 e respectivos dominios para avaliagdo da confiabilidade.

Foi considerado um nivel de significancia de 5%.

3.8 ASPECTOS ETICOS DA PESQUISA

O estudo esta fundamentado na Resolucdo 466/12 do Conselho Nacional de
Saude?*® que incorpora, sob a ética do individuo e das coletividades, referenciais da
bioética, tais como, a autonomia, a ndo maleficéncia, a beneficéncia, a justica e a
equidade, dentre outros. O projeto de pesquisa foi submetido e aprovado pelo Comité
de Etica em Pesquisa envolvendo Seres Humanos da Universidade Federal de Santa
Catarina (UFSC) sob o nimero 1.559.178 (Anexo C).

O presente estudo poderia apresentar riscos para o participante da pesquisa
como o0 possivel constrangimento em responder ao questionario. Quanto ao
constrangimento em responder determinadas perguntas a respeito de sua doencga ou
suas limitacdes, o participante poderia a qualquer momento se retirar do estudo ou
recusar-se a responder. No entanto, esses riscos foram minimizados, pois toda e
qualquer informacdo coletada foi e sera mantida em absoluto sigilo pelos
pesquisadores e nao sera permitido o acesso a outras pessoas. Além disso, foi
oferecida uma sala privativa para responder as perguntas, na companhia do

pesquisadora, para diminuir qualguer desconforto ou incomodo.
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Ao participar desta pesquisa o0 paciente ndo teve nenhum beneficio direto,
contudo o presente estudo possibilitou uma melhor compreenséo da relagéo entre a
doenca e seu impacto na qualidade de vida dos individuos e populacdes.

Salienta-se que os dados serdo mantidos sob a guarda dos pesquisadores;
arquivados confidencialmente por cinco anos apds a conclusdo da pesquisa, sendo

descartados posteriormente, por incineragao.
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4. RESULTADOS

Foram avaliados trinta individuos com diagnostico de angioedema hereditario.
A média de idade foi de 29,4 anos + 11,4 anos, minimo de 16 e maximo de 57 anos,
sendo que 23 (76,7%) eram do sexo feminino e 7 (23,3%) do sexo masculino, sendo
que nenhum participante foi excluido do estudo.

A distribuicdo dos participantes de acordo com a procedéncia foi estabelecida
com base nas mesorregides do estado de Santa Catarina e pode ser visualizada na
figura 1. O estado de Santa Catarina, de acordo com o Instituto Brasileiro de Geografia
e Estatistica (2016), encontra-se dividido em seis regiées denominadas mesorregides.
A primeira é denominada Mesorregido Grande Floriandpolis e engloba a capital do
estado, Florianopolis, e cidades vizinhas. A segunda é a Mesorregido Norte
Catarinense, situada ao norte do estado, fazendo divisa com o estado do Parana. A
terceira € a Mesorregiao do Oeste Catarinense, a qual faz divisa com o estado do
Paranda, Rio Grande do Sul e com a Argentina. A Mesorregido Serrana € a quarta, e é
composta dos municipios do planalto serrano. A Mesorregido do Sul Catarinense é a
de namero cinco, e englobe a regido carbonifera de Santa Catarina. Por dltimo temos
a sexta Mesorregido, a do Vale do Itajai, importante pélo industrial do estado®°. A
maioria dos pacientes incluidos nesta pesquisa era procedente da Mesorregido Oeste

Catarinense, seguida da Mesorregidao Grande Florianopolis.
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16 (53,3%)

2 (6,7%)

2 (6,7%)

10 (33,3%)

Figura 1 - Distribuicdo dos participantes com angioedema hereditario atendidos no
ambulatério de alergia do Hospital Universitario Polydoro Ernani de Sdo Thiago —
Floriandpolis — Santa Catarina, de acordo com as mesorregides do estado de Santa
Catarina.

A distribuicdo dos participantes de acordo com a escolaridade encontra-se

demonstrada na Tabela 01.

Tabela 01 — Distribuicdo dos participantes com angioedema hereditario atendidos no
ambulatério de alergia do Hospital Universitario Polydoro Ernani de Sdo Thiago —

Floriandpolis — Santa Catarina de acordo com a escolaridade.

Escolaridade n(%)
Analfabeto 1(3,3)
Ensino fundamental incompleto 9(30)
Ensino fundamental completo 2(6,7)
Ensino médio incompleto 1(3,3)
Ensino médio completo 7(23,3)
Ensino superior incompleto 1(3,3)
Ensino superior completo 9(30)
Total 30(100)

Somente 3,3% dos participantes do estudo eram analfabetos e 30% deles
apresentavam ensino superior completo. N&o foi encontrada associacdo da

escolaridade com a procedéncia dos mesmos (p = 0,517).
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A maior parte dos participantes relatou que possuia companheiro (66,7%) e
renda familiar mensal entre 1 e 3 salarios minimos (63,3%). Sendo que 23,3%
apresentavam renda maior do que 3 salarios minimos e 13,3% apresentavam renda
inferior a 1 salario minimo.

A idade do diagnostico da doenca apresentou mediana de 17 anos, com
minimo de 5 e maximo de 38 anos.

O tempo de diagndstico apresentou mediana de 7,5 anos, com minimo de 0,1
ano (1,2 meses) e maximo de 34 anos de diagndstico.

O intervalo entre a primeira manifestacao clinica e o diagndstico apresentou
mediana de 7,5 anos, com minimo de zero (ou seja, o diagnéstico foi realizado no
momento da primeira manifestacao clinica) e maximo de 32 anos de intervalo.

O numero de visitas a emergéncia no ultimo ano apresentou mediana de 2,5
vezes, com minimo de zero e maximo de 24. A quantidade de crises no ultimo ano
apresentou mediana de 15, com minimo de duas e méaximo de 52 crises. As
internacgdes hospitalares no dltimo ano apresentaram mediana de 2, com minimo de
zero e maximo de 24 internacdes.

A presenca de familiares com a doenca foi relatada por 25 individuos (83,3%).
O numero de familiares com a doenca apresentou mediana de 18, com minimo de
zero e maximo de 35 familiares com a doenca.

Nenhum participante relatou ter sido submetido a laparotomia exploratoria
decorrente de dores abdominais e 50% deles afirmou fazer algum tipo de tratamento

profilatico (Tabela 02).

Tabela 02 — Distribuicdo dos participantes com angioedema hereditario atendidos no
ambulatério de alergia do Hospital Universitario Polydoro Ernani de Sdo Thiago —

Florianopolis — Santa Catarina de acordo com o tipo de tratamento profilatico utilizado.

Tipo de tratamento profilatico n(%)
Acido tranexamico 5(33,3)
C1-INH recombinante 2(13,3)
Danazol + acido tranexamico 4(26,7)
Loratadina 1(6,7)
Oxandrolona 3(20)
Total 15(100)

Dos pacientes que faziam tratamento profilatico, somente um (6,7%) realizou

tratamento em desacordo com as diretrizes de tratamento.



33

A maioria relatou a associacdo de manifestacdes clinicas, sendo as mais
comuns o edema de face, de membros superiores e membros inferiores. As
manifestacbes clinicas da doenca relatadas pelos participantes encontram-se

demonstradas na Tabela 03.

Tabela 03 — Distribuicdo das manifestacdes clinicas relatadas pelos participantes com
angioedema hereditério atendidos no ambulatério de alergia do Hospital Universitario

Polydoro Ernani de Séo Thiago — Florianopolis — Santa Catarina.

Manifestagao Sim N&o
n(%) n(%)
Dor abdominal 16(53,3) 14(46,7)
Edema de face 20(66,7) 10(33,3)
Edema de membros superiores 26(86,7) 4(13,3)
Edema de membros inferiores 24(80) 6(20)
Edema de glote 13(43,3) 17(56,7)
Cefaleia 2(6,7) 28(93,3)
Edema de lingua 6(20) 24(80)
Edema genital 9(30) 21(70)
Diarreia 3(10) 27(90)
Eritema multiforme 1(3,3) 29(96,7)

A distribuicdo dos participantes de acordo com o tratamento realizado nas
crises encontra-se demonstrada na Tabela 04. Chama a atencao o fato de 23,3% dos
individuos desconhecer o tipo de tratamento utilizado quando apresenta crises e

procura o servico de emergéncia médica.
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Tabela 04 — Distribuicdo dos participantes com angioedema hereditério atendidos no
ambulatério de alergia do Hospital Universitario Polydoro Ernani de Sao Thiago —

Florianopolis — Santa Catarina de acordo com o tipo de tratamento utilizado nas crises.

Tipo de tratamento n(%)
Acido tranexamico 6(20)
Acido tranexamico + prednisona 1(3,3)
Adrenalina 1(3,3)
Analgésico + antiemético 2(6,7)
Anti-histaminicos 2(6,7)
Aumento da dose do tratamento profilatico 1(3,3)
Danazol 1(3,3)
Icatibanto 3(10)
Icatibanto + adrenalina 1(3,3)
Oxandrolona 1(3,3)
Oxandrolona + plasma fresco congelado 1(3,3)
Plasma fresco congelado + adrenalina 3(10)
N&o soube informar 7(23,3)
Total 30(100)

Quando questionados sobre como estava a sua salude agora comparada com
um ano atras, 3 individuos relataram estar muito melhor (10%), 11 (36,7%) relataram
estar um pouco melhor, 11 (36,7%) afirmaram estar quase a mesma, 2 (6,7%)
relataram estar um pouco pior e 3 (10%) disseram estar muito pior quando comparado
com um ano atras. Este resultado refere-se a questdo de numero 2 do SF-36 que néo
é utilizada na pontuacao dos dominios do questionario de qualidade de vida.

Os oito dominios do SF-36 apresentam pontuacdes de podem variar de zero
(pior qualidade de vida) a 100 pontos (melhor qualidade de vida). Os resultados
encontrados para a pontuacao dos dominios encontra-se demonstrada na Tabela 05.
O coeficiente alfa de Cronbach para as questdes do SF-36 foi de 0,654 e para os

dominios foi de 0,769, demonstrando uma boa confiabilidade*?.
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Tabela 05 — Resultados dos Dominios do SF-36 dos participantes com angioedema
hereditario atendidos no ambulatério de alergia do Hospital Universitario Polydoro

Ernani de S&o Thiago — Florianépolis — Santa Catarina.

Dominios Média Desvio Minimo Maximo
Padréo
1 — Capacidade functional 56,6 30,3 5,0 100
2 — Limitacao por aspectos fisicos 44,2 40,8 0,0 100
3 - Dor 42,0 20,8 10,0 100
4 — Estado geral de saude 43,7 19,1 0,0 75,0
5 — Vitalidade 49,7 20,9 0,0 100
6 — Aspectos sociais 49,2 28,0 0,0 100
7 — LimitagGes por aspectos emocionais 32,9 40,0 0,0 100
8 — Saude mental 57,7 21,0 16,0 96,0

Os melhores escores foram observados no dominio saude mental e capacidade
funcional e o pior escore foi observado no dominio limitacbes por aspectos
emocionais. Apenas os dominios saude mental e capacidade funcional alcancaram
escores acima do percentil 50.

O dominio 8 (Saude mental) apresentou correlacéo significativa com o niumero
de visitas ao servico de emergéncia (r -0,635, p = 0,000), com o numero de familiares
com a doenca (R -0,437, p = 0,016) e com o numero de interna¢cfes no ultimo ano (r -
0,400, p = 0,028). O dominio 7 (Limitacdes por aspectos emocionais) apresentou
correlacéo significativa com a idade (r -0,379, p = 0,039) e nimero de familiares com
a doenca (r -0,454, p = 0,012). Nao houve correlacdes significativas adicionais com
nenhuma das variaveis numéricas continuas estudadas. Estes resultados encontram-

se descritos no Quadro 03.
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Quadro 03 — Distribuicdo da correlacdo* dos escores dos Dominios do SF-36 com as variaveis numeéricas continuas estudadadas nos
participantes com angioedema hereditario atendidos no ambulatorio de alergia do Hospital Universitario Polydoro Ernani de Sédo Thiago
— Floriandpolis — Santa Catarina.

Variaveis numéricas Dominio 1 Dominio 2 Dominio 3 Dominio 4 Dominio 5 Dominio 6 Dominio 7 Dominio 8
continuas (Capacidade | (Limitacdo por (Dor) (Estado (Vitalidade) (Aspectos (Limitacdes (Saude
funcional) aspectos geral de sociais) por mental)
fisicos) saude) aspectos
emocionais)
Idade -0,219 -0,278 0,018 -0,126 0,173 -0,111 -0,379 -0,040
p 0,245 0,137 0,926 0,507 0,361 0,558 0,039 0,832
Tempo de diagnéstico 0,223 0,005 0,113 -0,057 0,362 0,062 -0,121 -0,155
p 0,254 0,979 0,568 0,775 0,059 0,752 0,541 0,432
Intervalo entre a primeira
manifestagéo clinica e o -0,170 -0,215 -0,028 -0,012 0,038 0,142 -0,253 -0,201
diagndstico
p 0,386 0,272 0,886 0,950 0,848 0,472 0,194 0,305
Ndmero de visitas a
emergéncia no ultimo ano -0,225 -0,235 -0,287 0,078 -0,343 -0,184 -0,009 -0,635
p 0,233 0,211 0,124 0,683 0,063 0,331 0,962 0,000
Ndmero de crises no ultimo
ano -0,189 -0,183 -0,039 -0,137 -0,001 -0,095 -0,101 -0,206
p 0,317 0,334 0,839 0,472 0,998 0,616 0,597 0,274
Numero de interna¢des no
Gltimo ano -0,192 -0,150 -0,345 -0,251 -0,234 -0,348 -0,182 -0,400
p 0,309 0,430 0,062 0,181 0,213 0,060 0,336 0,028
Numero de familiares com
a doencga -0,353 -0,328 -0,313 -0,119 -0,341 -0,255 -0,454 -0,437
p 0,055 0,076 0,092 0,533 0,065 0,174 0,012 0,016
* Pearson
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O Quadro 04 demonstra a comparacao das médias dos escores dos dominios
do SF-36 de acordo com as manifestacdes clinicas apresentadas pelos participantes.
O dominio 1 (Capacidade funcional) apresentou associacdo significativa com a
presenca de dor abdominal, ou seja piores escores quando a dor estava presente. O
dominio 2 (Limitac&o por aspectos fisicos) apresentou associacdo com a presenca de
dor abdominal, edema de membros superiores, edema de membros inferiores, edema
de glote e presenca de diarreia. O dominio 3 (Dor) apresentou associagdo com a
presenca de diarreia. O dominio 6 (Aspectos sociais) apresentou associagcdo com a
presenca de edema de glote e tratamento profilatico (melhores escores com a
presenca de tratamento profilatico). O dominio 7 (Limitagdo por aspectos emocionais)
apresentou associacao com a presenca de diarreia.
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Quadro 04 — Distribuicdo das médias dos escores dos dominios do SF-36 de acordo com 0s aspectos clinicos dos participantes com
angioedema hereditario atendidos no ambulatério de alergia do Hospital Universitario Polydoro Ernani de Sao Thiago — Floriandpolis —
Santa Catarina.

Aspectos clinicos Dominio 1* Dominio 2* Dominio 3* | Dominio 4* | Dominio 5* | Dominio 6* | Dominio 7* | Dominio 8*
(Capacidade (Limitacé&o por (Dor) (Estado geral (Vitalidade) (Aspectos (Limitagdes por (Saude mental)
Funcional) aspectos fisicos) de saude) sociais) aspectos
emocionais)

Dor abdominal
Sim 41,6 25,0 39,4 42,0 454 51,6 33,1 57,4
Nao 69,7 60,9 44,4 451 53,4 46,4 32,6 58,0
p 0,009 0,013 0,526 0,663 0,299 0,625 0,974 0,937
Edema de membros
superiores
Sim 53,9 38,5 40,6 42,8 49,8 50,0 31,6 58,2
Nao 74,0 81,3 51,5 49,0 48,8 43,8 41,5 54,0
p 0,222 0,049 0,339 0,558 0,927 0,686 0,652 0,715
Edema de membros
inferiores
Sim 51,5 34,4 38,8 42,4 50,2 48,9 29,0 57,8
Nao 76,8 83,3 55,0 48,8 47,5 50,0 48,5 57,2
p 0,066 0,006 0,089 0,469 0,782 0,937 0,294 0,949
Edema de glote
Sim 45,0 26,9 34,5 451 46,2 36,5 23,0 56,5
Nao 65,4 57,4 47,8 42,6 52,4 58,8 40,5 58,5
p 0,066 0,041 0,083 0,730 0,431 0,028 0,243 0,802
Diarreia
Sim 62,5 38,9 39,5 45,7 56,7 46,3 27,9 55,7
Nao 55,9 91,7 65,0 43,4 48,9 75,0 77,7 75,7
p 0,728 0,031 0,042 0,852 0,551 0,093 0,039 0,120
Tratamento profilatico
Sim 57,0 45,0 47,3 45,2 52,7 60,0 30,4 62,1
Nao 56,2 43,0 36,8 42,1 46,7 38,3 35,4 53,2

0,941 0,913 0,170 0,668 0,442 0,032 0,739 0,252

Média/t de Student*
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5. DISCUSSAO

O AEH é uma doenca de distribuicdo autossébmica dominante, com
caracteristicas de distribuicdo em aglomerados familiares'2. Este estudo demonstrou
gue a maioria dos participantes era procedente da Mesorregido Oeste Catarinense
(53,3%) e da Mesorregido da Grande Florianopolis (33,3%). A presenca de uma
familia procedente da regido Oeste com muitos casos pode ter sido responséavel por
este padrdo de distribuicdo. Por outro lado, o niumero de casos também elevado na
Mesorregido da Grande Floriandpolis pode refletir a qualidade dos servigcos de saude,
bem como a presenca de um Hospital Universitario com servigo de referéncia para
esta condicao.

Embora ndo seja descrita uma predominancia de distribuicdo da doenca por
géneros, a presenca de maior numero de participantes do género feminino (76,7%)
no presente estudo corrobora os resultados encontrados em outro estudo brasileiro
que também utilizou o SF-36 para mensurar a qualidade de vida. O estudo realizado
na cidade de S&o Paulo revelou 71,4% dos pacientes sendo do sexo feminino®. O fato
de que as mulheres tendem a ser mais cuidadosas com sua saude e que procuram
com maior frequéncia os servicos médicos ndo pode ser negligenciado e por
consequéncia pode ter tido influéncia neste resultado.

A média de idade observada foi de 29,4 anos, muito semelhante aquela
observada no primeiro registro brasileiro de AEH, que revelou uma media de idade de
30 anos?é.

A taxa de analfabetismo observada no estudo (3,3%) reflete a taxa encontrada
no estado de Santa Catarina, que é de 3,2%%.

No registro brasileiro de AEH!®, a mediana de idade do diagnéstico foi de 21
anos, ao passo que no presente estudo esta idade foi mais precoce (17 anos). O
diagndstico mais precoce pode ser explicado pelo fato do estudo ter sido feito em um
servico de referéncia para diagnostico e tratamento do AEH, o que torna a qualidade
do atendimento melhor, principalmente no que diz respeito ao diagndstico diferencial
e acesso aos exames complementares, o que pode nao ser verdadeiro para locais
gue néo sao referéncia.

Por ser uma doenca autossébmica dominante o componente familiar é

extremamente presente, sendo que histéria familiar foi referida por 83,3% dos
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participantes. No registro brasileiro de AEH a historia familiar foi relatada por 78,1%
dos individuos*®.

A morbidade se eleva em decorréncia do diagndstico tardio da doenca,
determinando alteracédo na qualidade de vida dos pacientes e de seus familiares!3. No
presente estudo, a mediana do intervalo entre a primeira manifestacao clinica e o
diagndstico foi de 7,5 anos. Um estudo realizado na Republica Tcheca demonstrou
que sintomas atipicos ou leves podem levar a diagndésticos errados, o que acarreta
um atraso no diagndstico correto e consequente comprometimento da qualidade de
vida destes individuos. Neste estudo a mediana do intervalo de diagnostico foi de 7
anos, ou seja, muito semelhante aos achados aqui descritos*2.

A quantidade de crises no ultimo ano apresentou mediana de 15, muito
semelhante a um estudo realizado na Suica, onde foi observada uma mediana de 14
crises no ano anterior®3.

O uso de medicacao profilatica diminui consideravelmente o nimero de crises
por prevenir a producdo de bradicinina pelo sistema de contato*. Apesar deste
conceito, apenas 50% dos individuos estudados utilizavam medicacédo profilatica,
porém 0 seu uso esteve associado significativamente a melhores escores na
qualidade de vida no dominio 6 (Aspectos Sociais). Este resultado pode estar
diretamente relacionado a diminuicdo do niumero de crises, aumentando a confianga
nos relacionamentos sociais. Somente um paciente realizava tratamento profilatico
em desacordo com as diretrizes, revelando que apesar de somente 50% o realizarem,
a maioria dos prescritores conhecia o tratamento recomendado. A prescricdo de
medicacdo profilatica a longo prazo depende de varios fatores, dentre eles a
frequéncia de crises, a gravidade das crises, a disponibilidade de tratamento e o
impacto das crises na qualidade de vida do paciente. Caracteristicas especificas dos
pacientes estudados, com menor gravidade e frequéncia de crises pode ter
influenciado neste resultado!?.

O tratamento de primeira linha nas crises que consiste de concentrado de C1-
INH ou icatibanto so6 foi relatado por 13,3% dos participantes do estudo. A pequena
proporcao do uso das medicacdes de primeira linha pode ser explicada pelo alto custo
e acesso somente sub judice. Chama a atencéo o fato de que grande parcela de
profissionais ainda prescreve anti-histaminicos e adrenalina para o tratamento das

crises, demonstrando total desconhecimento da fisiopatologia da doenca.
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A doenga manifesta-se clinicamente por edema recorrente de tecido
subcutaneo e submucoso que acomete varios érgaos como face, extremidade dos
membros superiores e inferiores, dentre outros'®. Estas trés manifestacoes também
foram as mais frequentemente encontradas no presente estudo. Embora o registro
brasileiro de AEH tenha estimado em 6,2% os portadores da doenca que ja haviam
sido submetidos a uma laparotomia exploradora'®, os resultados aqui descritos ndo
demonstraram nenhum caso de laparotomia exploradora decorrente de dores
abdominais. Edema de glote foi descrito em algum momento por 43,3% dos
participantes deste estudo, cifras muito semelhantes aos 50% descritos na literatura®®.

Os resultados deste estudo demonstram que a qualidade de vida em individuos
com angioedema hereditério, avaliada pelo questionario SF-36 em seus oito dominios,
encontra-se abaixo do percentil 50 em 6 deles, sendo o pior resultado a limitacéo por
aspectos emocionais (dominio 7). Este dominio compreende a questdo niumero 5 que
trata da depresséo ou ansiedade interferindo na quantidade de tempo dedicada ao
trabalho ou outras atividades, e no cuidado em realizar as tarefas. Este mesmo
dominio apresentou correlacéo inversa com a idade e com familiares com a doenca.
A depresséo e ansiedade sdo comuns em individuos com a doenca e podem interferir
com a realizacdo de atividades e com sua qualidade®. Salde mental e capacidade
funcional foram os melhores escores, refletindo o fato de que embora as limitacdes
impostas pela doenca reflitam-se nas atividades e na qualidade da realizacdo das
mesmas, o estado basal de &nimo néo € invariavelmente afetado, assim como a
capacidade de realizar tarefas, embora ndo com a mesma desenvoltura dos que nao
possuem AEH. O Coeficiente de Cronbach revelou boa confiabilidade do instrumento
utilizado, seja nos seus 36 itens ou nos seus oito dominios, permitindo inferir que os
resultados acima descritos séo validos e consistentes.

Dor abdominal, edema de membros superiores e inferiores e presenca de
diarreia foram os aspectos associados com piores performances na qualidade de vida,
notadamente nos dominios limitacdo das atividades fisicas, capacidade funcional e
limitag@o por aspectos emocionais. Achados semelhantes foram descritos por Gomide
e colaboradores em outro estudo nacional®.

O numero de pacientes estudados (30) foi muito proximo a outros estudos
realizados em locais mais populosos, além de configurar o nimero de casos possiveis

no estado de Santa Catarina, considerando-se a faixa etéria estudada e a prevaléncia
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estimada da doenca. Um estudo realizado na Colémbia incluiu 26 individuos?®, um em
Sé&o Paulo incluiu 358, e outro na Dinamarca incluiu 276 individuos.

No Unico estudo brasileiro que avaliou qualidade de vida em individuos com
AEH, os escores dos dominios do SF-36 ficaram todos acima de 508, demonstrando
que a qualidade de vida dos pacientes deste estudo encontrava-se com piores
escores. Algumas diferengcas nos escores de qualidade de vida poderiam ser
explicadas pelos diferentes fenétipos da doenca, inclusive com diferengas geogréficas
marcantes como o0 caso dos individuos da Hungria que apresentam menores

percentuais de dor abdominal quando comparados com outras séries de pacientes?®.
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6. CONCLUSAO

Os pacientes com angioedema hereditario do presente estudo tinham média
de idade de 29,4 (£11,4) anos, sendo 23 (76,7%) do sexo feminino.

A maioria dos participantes relatava a associacdo de manifesta¢des clinicas,
sendo as mais comuns o edema de face, de membros superiores e membros inferiores
e somente 50% deles fazia tratamento profilatico para as crises.

Os melhores escores quanto a qualidade de vida foram observados no dominio
saude mental e capacidade funcional e o pior escore foi observado no dominio
limitagBes por aspectos emocionais. Apenas os dominios salde mental e capacidade
funcional alcangcaram escores acima do percentil 50.

O dominio saude mental apresentou correlacao significativa com o nimero de
visitas ao servico de emergéncia, com o numero de familiares com a doenca e com o
namero de internagdes no ultimo ano. O dominio limitagdes por aspectos emocionais
apresentou correlacao significativa com a idade e niumero de familiares com a doenca.
O tratamento profilatico esteve associado com melhor qualidade de vida.

Dor abdominal, edema de membros superiores e inferiores e presenca de
diarreia foram os aspectos associados com piores performances na qualidade de vida,
notadamente nos dominios limitacdo das atividades fisicas, capacidade funcional e
limitac&o por aspectos emocionais.

O coeficiente alfa de Cronbach para as questbes do SF-36 foi de 0,654 e para
os dominios foi de 0,769, demonstrando uma boa confiabilidade do instrumento

utilizado.

6.1 PERSPECTIVAS FUTURAS

Utilizar os dados obtidos neste estudo para a elaboracdo de protocolos de
atendimento e avaliagdo do tratamento deste grupo especifico de pessoas, norteando
acOes preventivas, de educacéo e terapéuticas.

Reavaliar a qualidade de vida destes individuos ap0s acdes voltadas para os
fatores modificaveis que estiveram associados a pior qualidade de vida, verificando o

impacto destas agoes.
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Comparar os dados aqui obtidos com o uso de um instrumento doenca-
especifico, apés traducdo e adaptacdo transcultural se ainda ndo houver sido
realizada.

Acompanhar os individuos incluidos neste estudo ao longo do tempo,
configurando um estudo de coorte e incluir novos pacientes porventura diagnosticados

no Servigo.
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APENDICE

APENDICE A - Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA CATARINA
HOSPITAL UNIVERSITARIO PROFESSOR POLYDORO ERNANI DE SAO
THIAGO

Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE)

Vocé esta sendo convidado(a) para participar, como voluntario(a), em uma pesquisa
que tem como titulo “QUALIDADE DE VIDA DE PACIENTES COM ANGIOEDEMA
HEREDITARIO ATENDIDOS NO AMBULATORIO DE ALERGIA CLINICA DO
HOSPITAL UNIVERSITARIO DA UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA
CATARINA”. A pesquisa tem como objetivo avaliar a qualidade de vida em pacientes
com angioedema hereditario atendidos no ambulatério do Hospital Universitario da
UFSC.

Neste estudo sera aplicado um questionario com duracao de 8 a 15 minutos
para ser respondido, além da utilizacdo de informacdes do seu prontuario que dizem
respeito aos objetivos desta pesquisa. Este questionario avalia a sua qualidade de
vida. As perguntas relacionam-se aos sintomas de sua doenga, as atividades que vocé
exerce na sua vida diaria e os impactos que a doenca causa na sua vida social e
psicoldgica.

O Sr(a) terd a liberdade para desistir de participar da pesquisa a qualquer
momento sem que isto Ihe traga qualquer prejuizo. Da mesma forma, o Sr(a) sera
atendido regularmente no servigco de alergia do Hospital Universitario da UFSC, e
recebera todo o tratamento/acompanhamento preconizado para a sua condi¢do de
saude, independentemente da pesquisa que estara sendo realizada.

Os riscos para o participante da pesquisa sdo minimos e incluem possivel
constrangimento em responder ao questionario. Quanto ao constrangimento em
responder determinadas perguntas a respeito de sua doenga ou suas limitacdes, 0
participante poderd a qualquer momento se retirar do estudo ou recusar-se a

responder.
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O presente estudo possibilitara uma melhor compreensao da relagdo entre a
doenca e seu impacto na qualidade de vida dos individuos e populagdes.

N&o estdo previstos ganhos financeiros por participar da pesquisa, e 0
senhor(a) esta isento(a) de qualquer despesa tida pelos pesquisadores do presente
estudo e dele decorrentes, além de garantir-se indenizagdo decorrente de eventuais
danos gerados pela pesquisa. Os pesquisadores comprometem-se em realizar o
ressarcimento de qualquer tipo de despesa que o Sr. tenha decorrente de sua
participacdo na pesquisa.

Vocé tem o direito de pedir informacgdes sobre este estudo aos pesquisadores.
Esse pedido pode ser feito pessoalmente, antes ou durante a entrevista, ou depois
dela, por telefone, a partir dos contatos do pesquisador que constam no final deste
documento, do qual uma copia ficara com o Sr(a) devidamente assinada pelos
pesquisadores e rubricada.

Todos os seus dados de identificacdo e a sua identidade nao seréo revelados
em momento algum, ou seja, garantimos a manutencéo do sigilo e da privacidade dos
participantes da pesquisa durante todas as fases da mesma, onde em nenhum
momento sera divulgado o seu nome ou qualquer dado que possa identifica-lo(a).

Os pesquisadores, que também assinam esse documento, comprometem-se a
conduzir a pesquisa de acordo com este TCLE e com o que preconiza a Resolugao
466/12 de 12/06/2012, que trata dos preceitos éticos e da protecdo aos participantes

da pesquisa.

Pesquisador responsavel:

Jane da Silva
Hospital Universitario —~Ambulatério Area A - Campus Universitario — Trindade — Fpolis
- SC.
E-mail: jane.silva@unisul.br - Fone: (48)37218039

Pesquisador Assistente:

Maria Madalena Luz
Hospital Universitario — Ambulatério Area A — Campus Universitario — Trindade —
Fpolis — SC.
E-mail: madalenaluz@yahoo.com.br - Fone: (48)37218039
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Autorizagéo:
Eu, )

abaixo assinado, concordo em participar desse estudo apos a leitura deste
documento. Fui informado(a) e esclarecido(a) pelo pesquisador

sobre o tema e o0

objetivo da pesquisa, bem como procedimentos aos quais serei submetido(a), dos
possiveis danos ou riscos deles provenientes e da garantia de confidencialidade e
esclarecimentos sempre que desejar. Recebi a garantia de que posso retirar meu
consentimento a qualquer momento, sem penalidades ou perda de qualquer beneficio,
ficando claro para mim que minha participacdo é voluntaria. Diante do exposto

confirmo a minha concordancia de espontanea vontade em participar deste estudo.

Nome por extenso:

Local e Data:

Assinatura:

Florianépolis, de de 20 .

COMITE DE ETICA E PESQUISA EM SERES HUMANOS — UNIVERSIDADE
FEDERAL DE SANTA CATARINA

Endereco: Universidade Federal de Santa Catarina, Prédio Reitoria Il.

Rua Desembargador Vitor Lima, nimero 222, sala 401, Bairro Trindade, CEP
88.040-400, Florianépolis, Santa Catarina.

Telefone: (48)3721-6094

E-mail: cep.propesq@contato.ufsc.br
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ANEXO A - Versao Brasileira do Questionario de Qualidade de Vida -SF-36 8

1- Em geral vocé diria que sua saude é:

Excelente Muito Boa

Boa

Ruim

Muito Ruim

1 2

5

2- Comparada ha um ano atras, como vocé classificaria sua salde em geral, agora?

Muito Melhor Um Pouco Melhor

Quase a Mesma

Um Pouco Pior

Muito Pior

1 2

3

4

5

3- Os seguintes itens séo sobre atividades que vocé poderia fazer atualmente durante

um dia comum. Devido a sua saude, voceé teria dificuldade para fazer estas atividades?

Neste caso, quando?

Atividades

Sim, dificulta
muito

Sim, dificulta
um pouco

Nao, néao
dificulta de
modo algum

a) Atividades rigorosas, que exigem
muito esforgo, tais como correr, levantar
objetos pesados, participar em esportes
arduos.

b) Atividades moderadas, tais como
mover uma mesa, passar aspirador de
po, jogar bola, varrer a casa.

=

N

w

c) Levantar ou carregar mantimentos

d) Subir vérios lances de escada

e) Subir um lance de escada

f) Curvar-se, ajoelhar-se ou dobrar-se

g) Andar mais de 1 quilémetro

h) Andar varios quarteirdes

i) Andar um quarteirdo

j) Tomar banho ou vestir-se

N

NINININININININ

WWwWww|w[w|w(|w

4- Durante as ultimas 4 semanas, vocé teve algum dos seguintes problemas com seu

trabalho ou com alguma atividade regular, como consequéncia de sua saude fisica?

Sim N&o
a) Vocé diminui a quantidade de tempo que se dedicava ao seu trabalho ou 1 2
a outras atividades?
b) Realizou menos tarefas do que vocé gostaria? 1 2
c) Esteve limitado no seu tipo de trabalho ou a outras atividades? 1 2
d) Teve dificuldade de fazer seu trabalho ou outras atividades (p. ex. 1 2
necessitou de um esforco extra)?
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5- Durante as ultimas 4 semanas, vocé teve algum dos seguintes problemas com seu
trabalho ou outra atividade regular diaria, como consequéncia de algum problema

emocional (como se sentir deprimido ou ansioso)?

Sim N&o
a) Vocé diminui a quantidade de tempo que se dedicava ao seu trabalho ou 1 2
a outras atividades?
b) Realizou menos tarefas do que vocé gostaria? 1 2
c) N&o realizou ou fez qualquer das atividades com tanto cuidado como 1 2
geralmente faz?

6- Durante as ultimas 4 semanas, de que maneira sua saude fisica ou problemas
emocionais interferiram nas suas atividades sociais normais, em relacdo a familia,

amigos ou em grupo?

De forma nenhuma Ligeiramente Moderadamente Bastante Extremamente
1 2 3 4 5

7- Quanta dor no corpo vocé teve durante as Ultimas 4 semanas?

Nenhuma Muito leve Leve Moderada Grave Muito grave
1 2 3 4 5 6

8- Durante as ultimas 4 semanas, quanto a dor interferiu com seu trabalho normal

(incluindo o trabalho dentro de casa)?

De maneira Um pouco Moderadamente Bastante Extremamente
alguma
1 2 3 4 5
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9- Estas questdes sao sobre como vocé se sente e como tudo tem acontecido com

vocé durante as Ultimas 4 semanas. Para cada questédo, por favor dé uma resposta

gue mais se aproxime de maneira como VOcé se sente, em relacdo as ultimas 4

semanas.
A maior Uma boa Alguma Uma
Todo pequena
parte do parte do parte do Nunca
Tempo parte do
tempo tempo tempo
tempo
a) Quanto tempo vocé tem
se sentindo cheio de vigor, 1 2 3 4 5 6
de vontade, de forca?
b) Quanto tempo vocé tem
se sentido uma pessoa 1 2 3 4 5 6
muito nervosa?
¢) Quanto tempo vocé tem
se sentido tdo deprimido 1 2 3 4 5 6
gue nada pode anima-lo?
d) Quanto tempo vocé tem
se sentido calmo ou 1 2 3 4 5 6
tranquilo?
e) Quanto tempo vocé tem
se sentido com muita 1 2 3 4 5 6
energia?
f) Quanto tempo vocé tem
se sentido desanimado ou 1 2 3 4 5 6
abatido?
g) Quanto tempo vocé tem 1 5 3 4 5 6
se sentido esgotado?
h) Quanto tempo vocé tem
se sentido uma pessoa 1 2 3 4 5 6
feliz?
i) Quan_to tempo vocé tem 1 2 3 4 5 6
se sentido cansado?

10- Durante as ultimas 4 semanas, quanto de seu tempo a sua saude fisica ou

problemas emocionais interferiram com as suas atividades sociais (como visitar

amigos, parentes, etc)?

Todo A maior parte do Alguma parte do Uma pequena Nenhuma parte do
Tempo tempo tempo parte do tempo tempo
1 2 3 4 5




11- O quanto verdadeiro ou falso € cada uma das afirmacgfes para vocé?

L A maioria A maioria
Definitivamente N
: das vezes das vezes | Definitivamente falso
verdadeiro )
verdadeiro falso

a) Eu costumo
obedecer um pouco

. . 1 2 4
mais facilmente que
as outras pessoas
b) Eu sou tdo
saudavel quanto 1 5 4
gualquer pessoa que
eu conheco
¢) Eu acho que a
minha saude vai 1 2 4
piorar
d) Minha saude é 1 2 4

excelente




56

ANEXO B - Célculo dos escores do Questionario de Qualidade de Vida

Fase 1: Ponderacdo dos dados (continua
Questéo Pontuacéo
01 Se a resposta for Pontuacao
1 50
2 4,4
3 3.4
4 2,0
5 1,0
02 Manter o mesmo valor
03 Soma de todos os valores
04 Soma de todos os valores
05 Soma de todos os valores
06 Se a resposta for Pontuacéo
1 5
2 4
3 3
4 2
5 1
07 Se a resposta for Pontuacéo
1 6,0
2 54
3 4,2
4 3,1
5 2,0
6 1,0
08 A resposta da questdo 8 depende da nota da questéo 7
Se 7=1ese 8=1, o valor da questdo é (6)
Se7=2a6ese8=1,o0valor daquestao é (5)
Se7=2a6ese8=2,ovalor daquestao é (4)
Se7=2a6ese8=3,ovalor da questao é (3)
Se7=2a6ese8=4,o0valor daquestao é (2)
Se7=2a6ese8=5, ovalor da questao é (1)
Se a questdo 7 ndo for respondida, o escorre da questao 8 passa a ser 0 seguinte:
Se a resposta for (1), a pontuagéo sera (6)
Se a resposta for (2), a pontuagéo sera (4,75)
Se a resposta for (3), a pontuagéo sera (3,5)
Se a resposta for (4), a pontuagéo sera (2,25)
Se a resposta for (5), a pontuagéo sera (1,0)
09 Nesta questdo, a pontuagéo para os itens a, d, e ,h, devera seguir a seguinte
orientacao:
Se a resposta for 1, o valor seré (6)
Se a resposta for 2, o valor sera (5)
Se a resposta for 3, o valor seréa (4)
Se a resposta for 4, o valor sera (3)
Se a resposta for 5, o valor sera (2)
Se a resposta for 6, o valor sera (1)
Para os demais itens (b, c, f, g, i), o valor serd mantido 0 mesmo
10 Considerar o mesmo valor
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(conclusao

Questao

Pontuacgéao

11

Nesta questao os itens deverado ser somados, porém os itens b e d deverao seguir
a seguinte pontuacao:

Se a resposta for 1, o valor sera (5)

Se a resposta for 2, o valor sera (4)

Se a resposta for 3, o valor sera (3)

Se a resposta for 4, o valor sera (2)

Se a resposta for 5, o valor sera (1)

Fase 2: Calculo do Raw Scale

Nesta fase sera transformado o valor das questdes anteriores em notas de 8

dominios que variam de 0 (zero) a 100 (cem), onde 0 = pior e 100 = melhor para cada

dominio.

Dominio:

e Capacidade funcional;

e Limitac&@o por aspectos fisicos;

e Dor;

e Estado geral de saude;

e Vitalidade;

e Aspectos sociais;

e Aspectos emocionais;

e Saude mental.

Para isso, sera aplicada a seguinte férmula para o calculo de cada dominio:

Dominio:

Valor obtido nas questdes correspondentes — Limite inferior x 100

Variagéo

Na férmula, os valores de limite inferior e variacdo sao fixos e estédo estipulados na

tabela abaixo. (continua)
Dominio Pontuacéo das questbes Limite inferior Variagéo
correspondidas
Capacidade funcional 03 10 20
Limitag&o por aspectos 04 4 4
fisicos
Dor 07 + 08 2 10
Estado geral de saude 01+11 5 20
Vitalidade 09 (somente ositens a + e 4 20
+tg+i)
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(conclusao)

Dominio Pontuacéo das questbes Limite inferior Variacéo
correspondidas
Aspectos sociais 06 + 10 2 8
Limitacdo por aspectos 05 3 3
emocionais
Saude mental 09 (somente os itens b + ¢ + 5 25
d+f+h)

Exemplos de calculos:
e Capacidade funcional: (ver tabela)

Dominio: Valor obtido nas questdes correspondentes — limite inferior x 100

Variacao

Capacidade funcional: 21 — 10 x 100 =55
20
O valor para o dominio capacidade funcional € 55, em uma escala que varia de 0 a
100, onde o zero é o pior estado e cem € o melhor.
e Dor (ver tabela)
- Verificar a pontuacao obtida nas questdes 07 e 08; por exemplo: 5, 4 e 4, portanto
somando-se as duas, teremos: 9,4.
- Aplicar formula:

Dominio: Valor obtido nas questdes correspondentes — limite inferior x 100

Variacao
Dor: 9.4 —-2x100=74
10

O valor obtido para o dominio dor é 74, numa escala que varia de 0 a 100, onde zero

€ o0 pior estado e cem é o melhor.

Assim, serao feitos os calculos para os outros dominios, obtendo oito notas no final,
gue serdo mantidas separadamente.

Observacdo: A questdo numero 02 ndo faz parte do célculo de nenhum dominio,
sendo utilizada somente para se avaliar o quanto o individuo esta melhor ou pior
comparado com um ano atras.

Se algum item néo for respondido, podera ser considerada a questéo se esta tiver sido

respondida em 50% dos seus itens.
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ANEXO C - Parecer Aprovac&o do Comité de Etica

UNIVERSIDADE FEDERAL DE Plataforma
SANTA CATARINA - UFSC %oﬂ

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: QUALIDADE DE VIDA DE PACIENTES COM ANGIOEDEMA HEREDITARIO
ATENDIDOS NO AMBULATORICO DE ALERGIA CLINICA DO HOSPITAL
UNIVERSITARIO DA UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA CATARINA

Pesquisador: JANE DA SILVA

Area Tematica:

Versido: 2

CAAE: 53815716.5.0000.0121

Instituicdo Proponente: Hospital Professor Polydoro Ermnani de S&o Thiago
Patrocinador Principal: Financiamento Préprio

DADOS DO PARECER

Numero do Parecer: 1.559.178

Apresentagio do Projeto:

A pesquisa consiste em um projeto de dissertacdo de mestrado do Programa de Pés-graduacdo em
Ciéncias da Saude da Unisul - Palhoca, SC e é coordenado pela Profa. Dra. Jane da Silva da Unisul. O
estudo sera do tipo transversal com o objetivo de avaliar a qualidade de vida de pacientes com angioedema
hereditario (AEH) atendidos no ambulatdrio de alergia do Hospital Universitario da Universidade Federal de
Santa Catarina, por meio da aplicacdo do questionario de qualidade de vida SF-36 versado brasileira. Para
iss0, apos a aplicagdo do mini-exame do estado mental (MEEM) e assinatura do Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido, o paciente sera orientado a responder o instrumento para avaliacdo de qualidade de
vida SF-36. Serdo avaliados ainda, os fatores referentes ao género, idade, renda familiar, moradia (area
urbana ou rural), nimero de crises nos Ultimos 12 meses, sintomatologia, tipo de tratamento realizado e ha
quanto tempo, tempo de diagnéstico, e niamero de internacdes nos dltimos 12 meses. Serdo avaliados
consecutivamente, todos os individuos com diagnoéstico de AEH atendidos no ambulatério de alergia do HU

da UFSC, no periodo de abril a dezembro de 2016, com previsdo de 50 participantes.

Objetivo da Pesquisa:
OBJETIVO GERAL

Enderego: Universidade Federal de Santa Catarina, Prédio Reitoria Il, R: Desembargador Vitor Lima, n® 222, sala 401
Bairro: Trindade CEP: 38.040-400
UF: SC Municipio: FLORIANOFOLIS

Telefone: (48)3721-6094 E-mail: cep.propesq@contato.ufsc.br
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Avaliar a qualidade de vida de pacientes com AEH atendidos no ambulatdrio de alergia do HU da UFSC,
provenientes do estado de Santa Catarina.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

- Descrever as caracteristicas clinicas e de tratamento dos pacientes com AEH;

- Descrever as caracteristicas laboratoriais dos pacientes com AEH,;

- Descrever as caracteristicas sociodemograficas dos pacientes com AEH;

- Avaliar a qualidade de vida dos pacientes com AEH por meio do SF-36;

- Avaliar a associacdo da qualidade de vida com variaveis clinicas, de tratamento, laboratoriais e

sociodemograficas dos pacientes com AEH.

Avaliagdo dos Riscos e Beneficios:

Riscos e beneficios corretamente previstos e mencionados no projeto.

Comentarios e Consideragdes sobre a Pesquisa:

A relevancia da pesquisa justifica-se pela proposta de que os dados coletados servirdo para a elaboracgdo
de um protocolo de atendimento e avaliacdo da repercussido do tratamento de pacientes com AEH, levando
em consideragdo as acdes preventivas, de educacdo e terapéuticas. Os objetivos estdo claros e a
metodologia & adequada para a proposta do estudo.

Consideragdes sobre os Termos de apresentagio obrigatdria:

Apresentou todos os termos de apresentacdo obrigatéria. A Gltima versdo do TCLE apresentada atendeu a
todas as solicitagfes do CEPSH.

Recomendagoes:

Sem recomendacdes adicionais.

Conclusées ou Pendéncias e Lista de Inadequagdes:
Considerando que os pesquisadores realizaram as adequacgdes necessarias no formulario PB e no
TCLE recomenda-se a aprovacdo do presente protocolo de pesquisa.

Consideragoes Finais a critério do CEP:

Este parecer foi elaborade baseado nos documentos abaixo relacionados:
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Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situacdo
Informages Basicas|PB_INFORMACOES_BASICAS _DO_FP | 11/05/2016 Aceito
do Projeto ROJETO 670232 .pdf 14:21:06

Enderego: Universidade Federal de Santa Catarina, Prédio Reitoria Il, R: Desembargador Vitor Lima, n® 222, sala 401
Bairro: Trindade CEP: 88.040-400
UF: 5C Municipio: FLORIANOPOLIS

Telefone:  (48)3721-6094 E-mail: cep propesg@contato.ufsc.br
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Rrant

mo

Outros Carta_resposta_pendencias.docx 11/05/2016 | Maria Madalena Luz | Aceito
14:20:18

TCLE / Termos de 11/05/2016 | Maria Madalena Luz | Aceito

Assentimento / 14:19:25

Justificativa de

Auséncia

Projeto Detalhado / | Praojeto_Detalhado doc 03/03/2016 |Maria Madalena Luz | Aceito

Brochura 07:55:05

Investigador

Declaragéo de Declaracao_Instituicao_pdf 03/03/2016 |Maria Madalena Luz | Aceito

Instituicdo e 07:53:53

Infraestrutura

Folha de Rosto Folha_de_rosto.pdf 03/03/2016 |Maria Madalena Luz | Aceito
07:53:29

Situagdo do Parecer:
Aprovado

Necessita Apreciagio da CONEP:

Nao

FLORIANOPOLIS, 24 de Maio de 2016

Assinado por:

Washington Portela de Souza

{Coordenador)
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