UNIVERSIDADE FEDERAL DO PARANA

ANA ANGELICA TSINGOS RAMOS

TRADUGAO, VALIDACAO E CONFIABILIDADE DO QUESTIONARIO DE
CAPACIDADE FUNCIONAL HAEMOPHILIA ACTIVITIES LIST - HAL PARA
PACIENTES COM HEMOFILIA NO BRASIL

CURITIBA
2016



UNIVERSIDADE FEDERAL DO PARANA

TRADUGAO, VALIDACAO E CONFIABILIDADE DO QUESTIONARIO DE
CAPACIDADE FUNCIONAL HAEMOPHILIA ACTIVITIES LIST - HAL PARA
PACIENTES COM HEMOFILIA NO BRASIL

Dissertagcdo apresentada como requisito parcial a
obtengdo do grau de Mestre em Medicina Interna, no
Curso de Pés-Graduagdo em Medicina Interna, Setor de
Ciéncias da Saude, da Universidade Federal do Parana

Orientadora: Dra. Silvia Regina Valderramas
Coorientadora: Dra. Marise Bueno Zonta

CURITIBA
2016



F175 Ramos, Ana Angélica Tsingos
Tradugao, validagao e confiabilidade do questionario de capacidade
funcional Haemophilia Activities List — HAL para pacientes com hemofilia

no Brasil / Ana Angélica Tsingos Ramos. — Curitiba, 2016.
76 f.

Orientadora: Prof? Dr.2 Silvia Regina Valderramas

Coorientadora: Prof.2 Dr.2 Marise Bueno Zonta

Dissertagao (Mestrado) — Programa de P6s-Graduagdo em Medicina
Interna. Setor de Ciéncias da Saude. Universidade Federal do
Parana.

1. Hemofilia A. 2. Hemofilia B. 3. Inquéritos e questionarios.
I. Valderramas, Silvia Regina. Il. Zonta, Marise Bueno. lll. Programa de
Pés-Graduagdo em Medicina Interna. Setor de Ciéncias da Saude.
Universidade Federal do Parana. IV. Titulo.

NLMC: WH 325

FICHA CATALOGRAFICA ELABORADA PELO SISTEMA DE BIBLIOTECAS/UFPR
BIBLIOTECA DE CIENCIAS DA SAUDE, BIBLIOTECARIA: RAQUEL PINHEIRO COSTA
JORDAO CRB 9/991




Ministério da Educacéao
Universi@ade Federal do Parana
PROGRAMA DE POS-GRADUACAO EM MEDICINA

= MESTRADO e DOUTORADO =

PARECER

Aos quatorze dias do més de outubro do ano de dois mil e dezesseis, a
banca examinadora constituida pelos Professores: Dr. Fernando Eduardo Zikan
(Depto. de Clinica Médica - FM/UFRJ), Dra. Anna Raquel Silveira Gomes
(PPGEDF-UFPR) e Orientadora Dra. Silvia Regina Valderramas (Coord. de Fisot/
UFPR), exarou o presente parecer sobre a dissertacdo elaborada por ANA
ANGELICA TSINGOS RAMOS, pés-graduanda concluinte do Programa de Pés-
Graduagdo em Medicina Interna - Mestrado e Doutorado da Universidade
Federal do Paran4, intitulada: “TRADUCAO, VALIDACAO E CONFIABILIDADE DO
QUESTIONARIO DE CAPACIDADE FUNCIONAL “HAEMOPHILIA ACTIVITIES LIST -
HAL” PARA O PACIENTES COM HEMOFILIA NO BRASIL”. A Banca examinadora
considerou que a aluna apresentou trabalho adequado para dissertagao e o
defendeu com seguranca e propriedade nas argiicdes que lhe foram feitas, de
modo a merecer a sua aprovagao, sendo recomendado a Universidade Federal
do Parand que lhe seja concedido o titulo de Mestre em Medicina Interna,
apés publicagdo de artigo em revista técnico-cientifica com corpo editorial,
depois de incorporadas as sugestdes apresentadas no decurso das arguigoes,
cumpridas outras exigéncias previstas em normativas da pdés-graduagao.

C e —

Dr. Fernando Eduardo Zikan

(/Qg na Raquel Silveira Gomes

ra. Silvia Regina Valderramas



AGRADECIMENTOS

A minha querida Orientadora, Professora Doutora Silvia Regina Valderramas,
exemplo de sabedoria, dedicagao, carinho e amizade, pelos valiosos ensinamentos
e constante estimulo

A Doutora Marise Bueno Zonta, minha Coorientadora e amiga, por sempre acreditar
e estimular meu crescimento intelectual e pessoal

A todos os meus amados colegas de profissdo e caminhada do Servigo de
Prevencao e Reabilitagdo Funcional do Hospital de Clinicas da UFPR, por estarem
sempre dispostos e a postos em todos os momentos, pela ajuda e compreensao

A Equipe da Ortopedia/Hemofilia, Doutor Luciano Rocha Loures Pacheco, Doutora
Claudia Lorenzato e Fisioterapeuta Mestre Alvaro Luiz Perseke Wolff, pela ajuda e
incentivo na realizagao deste trabalho

Ao Fisioterapeuta Gabriel Santo Schafer pela grande ajuda no inicio deste trabalho

A Secretaria da Pés-graduacdo Valeria Knapp pela disponibilidade, gentileza e
atencgao

Ao Estatistico Ricardo Petterle pela atencao e presteza

Aos funcionarios da Ortopedia e Traumatologia do Hospital de Clinicas, pelo
companheirismo e compreensao

Aos pacientes do Ambulatério de Ortopedia/Hemofilia do HC, pela colaboragao
Aos meus queridos familiares, pelo apoio em todas as horas
Aos meus pais, Enrica e Panagiotis, sempre em minha mente e coragéo

Ao meu marido Niazy, meus filhos Giulia, Pietro e Valentina, razdo do meu viver

MUITO OBRIGADA!



RESUMO

O Haemophilia Activities List - HAL € um questionario especifico para individuos com
hemofilia e avalia a auto-percepg¢ao das habilidades funcionais em adultos. Objetivo:
traduzir, validar, testar a confiabilidade e a consisténcia interna do HAL para a
populacao brasileira com hemofilia A ou B, grave e moderada; Investigar se existe
diferengca quanto a auto-percepg¢ao das habilidades funcionais, em adultos com
hemofilia classificados segundo a presenca de sangramento articular, e a realizagcao
de cirurgias ortopédicas em membros inferiores. Métodos: Trata-se de um estudo
transversal, que segue critérios de traducao pre-estabelecidos. Uma versao do HAL
em Portugués-Brasileiro foi aplicada em 52 individuos com hemofilia (34,51 £ 12,87
anos). Para a validacdo do construto foram realizadas correlagbes dos escores do
HAL com os escores dos questionarios HAQ e WOMAC. A confiabilidade foi testada
por meio do teste e re-teste entre avaliadores 1 e 2 em duas entrevistas e a
consisténcia interna calculada pelo alpha de Cronbach. A diferenga no escore do
HAL entre os grupos com e sem sangramento articular e a diferenga nos grupos com
cirurgia ou sem cirurgia, foi calculada por meio do teste nédo-paramétrico de Mann-
Whitney. A significancia estatistica p < 0,05 foi considerda para todos os testes.
Resultados: Houve correlagao significante entre o escore total do HAL e o escore
total do HAQ (r=-0,55, p=0,000) assim como entre HAL total e WOMAC total(r=-0,58,
p<0,000). O Coeficiente de Correlagao Interna (CCI) foi excelente intra-examinador
(CCI=0.876) e inter-examinadores (CCI=0.972). O indice de consisténcia interna do
“HAL total” foi alto (o de Cronbach 0,932). Nao houve diferenga entre os grupos com
e sem sangramento em relagdo ao escore total do HAL (p=0,531). O grupo com
cirurgia apresentou melhor desempenho considerando “Fungdes dos membros
inferiores”, “Cuidados pessoais”, “Func¢des dos membros superiores”, com diferenca
significante no “HAL total” (p=0,044) indicando menor comprometimento funcional
nestes dominios. Conclusao: O HAL-Brasil mostrou-se um instrumento de avaliagao
valido e confiavel para adultos com hemofilia no Brasil.

Palavras chave: hemofilia; questionario; atividades; avaliagao; validacao



ABSTRACT

The Haemophilia Activities List - HAL is a specific questionnaire for individuals with
hemophilia and evaluate the self-perception of functional abilities in adults. Objective:
To translate, validate, test reliability and internal consistency of the HAL for the
Brazilian population with hemophilia A or B, severe and moderate; Investigate
whether there is difference in the self-perception of functional abilities in adults with
hemophilia classified according to the presence of bleeding joint, and performing
orthopedic surgery of the lower limbs. Methods: This is a cross-sectional study,
following pre-established criteria for translation. A version of HAL in Portuguese-
Brazilian was applied in 52 patients with haemophilia A (34.51 + 12.87 years). For
construct validation was performed correlations of HAL scores with the scores of
HAQ and WOMAC questionnaires. Reliability was tested through the test and re-test
between evaluators 1 and 2 in two interviews and internal consistency calculated by
Cronbach's alpha. The difference in HAL score between the groups with and without
bleeding joint and the difference in the groups with surgery or no surgery was
calculated using the non-parametric Mann-Whitney test. Statistical significance was
considered at p < 0.05 for all tests. Results: There was significant correlation
between the total score of the HAL and the total score of HAQ (r = -0.55, p = 0.000)
as well as between full and HAL Total WOMAC (r = -0.58, p <0.000). The Internal
Correlation Coefficient (ICC) was excellent intra-examiner (Cl = 0.876) and inter-rater
(ICC = 0972). The internal consistency index of “total HAL” was high (Cronbach a of
0.932). There was no difference between the groups with and without bleeding in the
total score of the HAL (p = 0.531). The group with surgery showed better
performance considering "Functions of the lower limbs", "Personal Care", "Functions
of the upper limbs", with a significant difference in “total HAL” (p = 0.044), indicating
less functional impairment in these domains. Conclusion: HAL-Brazil proved to be a
valid and reliable assessment tool for adults with hemophilia in Brazil

Key words: hemophilia; questionnaire; activities; evaluation; validation
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1 INTRODUGAO

A hemofilia € uma doenca rara, hereditaria, causada pela deficiéncia
quantitativa dos fatores de coagulagéo VIl (hemofilia A) e IX (hemofilia B). Por ser
uma doenca genética recessiva ligada ao cromossomo X, a hemofilia atinge quase
exclusivamente pessoas do sexo masculino (CHAI-ADISAKSOPHA et al., 2015).
Aproximadamente 80% dos episddios hemorragicos ocorrem no sistema
musculoesquelético, principalmente nas articulagbes dos joelhos, cotovelos,
tornozelos, ombros e quadris, que a longo prazo provocam danos irreversiveis a
articulagao, causando a artropatia hemofilica (AH) (KNOBE; BERNTORP, 2011).

A AH pode afetar uma ou mais articulagbes, levando a dor crbnica,
contraturas articulares limitagdo da amplitude de movimento (ADM). Como
consequéncia, nos membros inferiores podem ser observadas alteragées na marcha
e no equilibrio. Todos estes fatores podem reduzir a capacidade funcional,
comprometer a relagcéo psicosocial e a qualidade de vida (LAFEBER; MIOSSEC;
VALENTINO, 2008).

O tratamento da pessoa com hemcofilia requer, preferencialmente, uma equipe
multidisciplinar, uma vez que a interagdo dos agentes de diferentes areas
profissionais proporciona uma avaliacdo mais completa dos problemas,
direcionando os procedimentos especificamente as demandas do paciente. Ja a
terapéutica hematoldgica consiste na infusdo endovenosa do fator de coagulagao
faltante, existindo basicamente duas modalidades de reposicao: profilatica e por
demanda.

A avaliacdo dos pacientes com hemofilia consiste, tradicionalmente, no
exame fisico e radiolégico a fim de monitorar a evolugdo da doengca e o
comprometimento musculoesquelético. Entretanto, a avaliagcdo ainda requer
métodos mais sensiveis para detectar o comprometimento funcional, por meio de
instrumentos especificos para a doenga (BEETON et al., 2006).

Considerando que a avaliacdo do paciente com hemofilia é fundamental no
planejamento das estratégias terapéuticas e esta pratica ja ter sido adotada em
outros paises (World Federation of Hemophilia — WFH, 2015), at¢ o momento
nenhum dos instrumentos de avaliagao disponiveis foi traduzido e validado no Brasil.

O Hemophilia Activities List — HAL avalia o impacto da hemofilia na auto-

percepcao quanto as habilidades funcionais dos individuos adultos acima de 18
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anos, sendo extremamente importante para a avaliagdo e direcionamento do
tratamento. O HAL foi desenvolvido no Van Creveldkliniek, University Medical Centre
Utrecht, Utrecht, Holanda. Anteriormente a este questionario, ndo haviam
parametros para avaliar a auto-percepcado das limitacbes das capacidades fisicas
dos individuos com hemofilia (VAN GENDEREN et al., 2006).

Diferente de outras populagdes avaliadas com o HAL, a brasileira apresenta
caracteristicas proprias que devem ser observadas no processo de validagdo, como
a presenca de maior numero de sangramentos e cirurgias ortopédicas devido ao
inicio tardio das profilaxias no pais.

A importancia de instrumentos de avaliagdo padronizados esta na
possibilidade de o método utilizado ser reprodutivel a qualquer tempo, por diferentes
profissionais, com resultados validos para a interpretacéo dos dados e planejamento

ou revisdo de um programa terapéutico eficaz.
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2 OBJETIVOS

2.1 OBJETIVO GERAL

Traduzir, validar e testar a confiabilidade do questionario Hemophilia
Activities List — HAL versao 2005 para a populagao brasileira com hemofilia grave e

moderada.

2.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

2.2.1 Testar as seguintes propriedades psicométricas da versao HAL- Brasil -
Validade de Construto

- Confiabilidade inter-examinadores
- Confiabilidade intra-examinador

- Consisténcia interna

2.2.2 Investigar a existéncia de diferenca entre os dominios do HAL nos individuos

com hemofilia, classificados segundo a presenga de sangramento articular.

2.2.3 Investigar a existéncia de diferenca entre os dominios do HAL nos individuos
com hemofilia, classificados segundo a realizagdo de cirurgias ortopédicas em

membros inferiores.
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3 REVISAO DA LITERATURA

Para melhor compreensdao das variaveis abordadas neste estudo, esta
revisdo da literatura aborda as principais alteracdes relacionadas a doenga, bem
como sua prevaléncia mundial e no Brasil; em seguida, descreve as alteracdes
clinicas e fisico-funcionais; os principais instrumentos utilizados para avaliar a

funcionalidade destes pacientes; e as principais abordagens terapéuticas na doenca.

3.1 HEMOFILIA

A hemofilia € uma coagulopatia hereditaria, caracterizada pela deficiéncia de
proteinas plasmaticas essenciais no processo de coagulagdo, gerando
sangramentos continuos, espontdneos ou pés trauma (LAFEBER; MIOSSEC;
VALENTINO, 2008). A hemofilia A ou classica, resulta da deficiéncia de Fator VIII e
compreende 80% dos casos. A hemofilia B ou de Christmas, cursa com insuficiéncia
de Fator IX e compreende 20% dos casos. As caracteristicas de hereditariedade, o
quadro clinico e a classificagdo sdo semelhantes em ambos os tipos de hemofilia
(DUNN, 2011).

No Brasil, de acordo com dados do Ministério da Saude, 2015, a prevaléncia
estimada da hemofilia € de aproximadamente um caso em cada 5.000 a 10.000
nascimentos do sexo masculino para a hemofilia A, e de um caso em cada 30.000 a
40.000 nascimentos do sexo masculino para a hemofilia B. Segundo dados da
Federagdo Mundial de Hemofilia (World Federation of Haemophilia - WFH), existem
no Brasil 11497 pessoas com hemofilia, sendo 9616 com hemofilia A e 1881 com
hemcofilia B, o quarto pais do mundo em prevaléncia de pessoas portadoras dessa
deficiéncia (WORLD FEDERATION OF HEMOPHILIA, 2015).

Cerca de 30% dos pacientes diagnosticados com hemofilia ndo possuem
histéria familiar prévia da doenga e s&o resultante de mutagdes genéticas (mutacéo
de novo), podendo ocorrer tanto em homens quanto em mulheres
(BRASIL.MINISTERIO DA SAUDE, 2011).

A gravidade das hemofilias A e B é baseada nos niveis circulantes de fator
VIl ou IX na corrente sanguinea, sendo classificada de grave para valores menores
do que 1%, moderada para valores entre 1% a 5% e leve entre 5% e 40%. A
seriedade das manifestagdes clinicas da doenga variam de acordo com o grau de

deficiéncia do fator. Individuos com hemcofilia grave podem apresentar sangramentos
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espontaneos em musculos e articulacbes desde a infancia. Na forma moderada,
podem ocorrer hemorragias musculares e articulares secundarias a pequenos
traumas. Individuos com hemofilia leve ndo apresentam sangramentos esponténeos,
apenas apds extracbes dentarias, procedimentos cirdrgicos ou acidentes
(BRASIL.MINISTERIO DA SAUDE, 2011).

Fenotipicamente, pacientes com hemofilia tém risco de hemartroses (joelhos,
tornozelos e cotovelos), sangramentos de tecidos moles, sangramentos
retroperitonias, hemorragias cerebrais e sangramentos pds-cirurgicos (KNOBE;
BERNTORP, 2011). Aproximadamente 80% dos episédios hemorragicos ocorrem
no sistema musculoesquelético, com sangramentos articulares e musculares
(SRIVASTAVA et al, 2013).

Os sintomas da hemofilia podem iniciar-se na infancia e os primeiros
sangramentos articulares (hemartroses) ocorrem no inicio da deambulagdo. O
primeiro sangramento pode acontecer entre primeiro e o quinto ano de vida. Os
sangramentos nas articulagbes resultam geralmente em anormalidades no
crescimento 6sseo e comprimento dos membros (CAVIGLIA, 2006). Além disso, os
pacientes tém risco de desenvolver osteoporose como resultado de prolongados
periodos de imobilidade e reduzida amplitude de movimento (ADM) como resultado
das artropatias (KNOBE; BERNTORP, 2011). Sangramentos recorrentes na mesma
articulagdo Qresultam em dano progressivo e no desenvolvimento da artropatia
hemofilica (AH) (TRAKYMIENE, 2011).

Apesar da doenca ndo ter cura, a base do tratamento da hemofilia é a infusdo
do concentrado do fator deficiente a fim de reduzir o risco de sangramentos
(HILLIARD et al., 2006).

Devido ao alto custo dos medicamentos procoagulantes e da falta de
atendimento especializado, 0 acesso a terapia de reposicédo do fator era, até pouco
tempo, limitado a paises desenvolvidos. Nestes paises as criangas crescem com
boa saude musculoesquelética, ndo sendo a realidade em muitos paises em
desenvolvimento e com recursos limitados (BRODIN; BAGHAEI; SUNNERHAGEN,
2015). No Brasil, a maioria dos pacientes adultos com hemofilia A ou B, grave ou
moderada, iniciaram a reposicado do fator de coagulacado tardiamente ou realizam a
infusdo apds o episddio de sangramento, evoluindo com graves sequelas da

doenca.
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Nos anos 80, muitos pacientes com hemofilia que receberam transfusdes
antes da introduc¢ao dos concentrados (livres de virus), foram infectados pelos virus
da hepatite B, C e da Imunodeficiéncia Humana (HIV) (BRASIL.MINISTERIO DA
SAUDE, 2015). A coinfecgdo com HIV nos portadores de hepatite C infere pior
prognostico, com maior risco de progressao para cirrose, aumentam o risco de
carcinoma hepatocelular e faléncia hepatica, do que nos hemofilicos infectados
apenas pela hepatite C (BRASIL.MINISTERIO DA SAUDE, 2015; KNOBE;
BERNTORP, 2011).

A maior complicacdo no tratamento da hemofilia € o desenvolvimento de
inibidores que sao anticorpos policlonais contra os fatores da coagulagado. Cerca de
20% a 30% dos doentes com hemofilia A e 5% dos doentes com hemofilia B
desenvolvem anticorpos inibidores do Fator VIII ou IX respectivamente, o que reduz
drasticamente a eficacia da terapia de reposicdo (BRASIL.MINISTERIO DA SAUDE,
2015). Os pacientes que apresentam inibidores passam a nao responder a infusao
do fator deficiente e apresentam episédios hemorragicos de dificil controle, piorando
0 prognéstico, reduzindo a qualidade de vida e aumentando o custo do tratamento
(GROEN, 2011). O unico tratamento capaz de erradicar inibidores em pacientes com
hemofilia congénita é a imunotolerancia. Este tratamento, que é eficaz em até 80%
dos casos, é realizado através da infusdo frequente (diaria ou 2 a 3 vezes por
semana) do fator deficiente, por semanas ou anos (BRASIL.MINISTERIO DA
SAUDE, 2015).

Os problemas articulares na hemofilia sdo consequéncia dos repetidos
sangramentos que resultam em artropatia grave, cursando com dor crénica,
contraturas articulares, levando a incapacidade funcional e comprometimento da
saude relacionado com a piora na qualidade de vida (RODRIGUEZ-MERCHAN,
2012). A artropatia hemofilica representa a maior causa de morbidade em pessoas
com hemofilia e, portanto a prevengao é o principal objetivo do tratamento (KNOBE;
BERNTORP, 2011).

3.1.1 Alteragdes clinicas

3.1.1.1 Hemartrose

A hemartrose é a principal manifestacdo musculoesquelética da hemofilia -

aproximadamente 85% dos episddios hemorragicos séo intra-articulares, afetando
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principalmente joelhos, cotovelos e tornozelos, podendo ainda ocorrer sangramentos
em ombros, punhos e quadril. A grande extensao da superficie sinovial e as forgas
biomecanicas de rotacdo, caracteristicas das articulagdes do joelho, cotovelo e
tornozelo podem explicar o fato de serem mais suscetiveis a sangramentos
(LOBET; HERMANS, 2013). A presenca de sangue na cavidade articular causa
dano a membrana sinovial (sinovite) e a cartilagem articular. A hemartrose é mais
frequente a partir dos 5 anos de idade, quando o individuo torna-se mais ativo. A
frequéncia e a gravidade dos sangramentos estdo relacionados com a gravidade da
hemofilia (CHAI-ADISAKSOPHA et al., 2015; DE KLEIJN et al., 2004; DUNN, 2011).

Hemartrose aguda é o sangramento articular que ocorre de maneira subita,
associado a dor intensa em fungao da distensao articular, cursando com diminui¢cao
da amplitude de movimento, rigidez articular, contratura da musculatura adjacente e
incapacidade funcional. Os pacientes tendem a manter a articulagcdo em atitude
antalgica, adotando a semi-flexdo e, se a articulagdo acometida for de membros
inferiores, ha incapacidade em realizar a descarga de peso (TIMMER et al., 2015).

Muitos pacientes relatam frequentemente uma “aura”, ou sensagao de
formigamento articular antes dos sintomas fisicos aparecerem
(BRASIL.MINISTERIO DA SAUDE, 2011; RODRIGUEZ-MERCHAN, 2012;
SRIVASTAVA et al., 2013; TIMMER et al., 2015).

O tratamento da hemartrose aguda é sintomatico e inclui
(BRASIL.MINISTERIO DA SAUDE, 2011):

medicacao para a dor,

- repouso articular;

- elevacgao da articulagao acometida;

- aplicacdo de gelo que deve ser feita prontamente na ocorréncia dos
primeiros sinais e sintomas da hemartrose e continuamente nas primeiras
12 horas com duragéo de 20 minutos com intervalos de 2 horas;

- reposicao do fator faltante o mais precocemente possivel e em quantidade
adequada para alcancar concentragbes plasmaticas que interrompam o
sangramento;

Estas conduta geralmente é suficiente para controle das hemartroses, sendo
que progressivamente com a diminuicdo dos sintomas, inicia-se 0 movimento
articular para restabelecer a funcdo (BRASIL. MINISTERIO DA SAUDE., 2011;
BRASIL.MINISTERIO DA SAUDE, 2015).
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Quando as hemartroses se apresentam de maneira repetitiva (sinovite
cronica), os sangramentos costumam ser menos sintomaticos (Bernal-Lagunas, p
137-146, 2011).

As articulagbes mais acometidas sdo os joelhos, cotovelos, tornozelos,
ombros, punhos e quadris (KNOBE; BERNTORP, 2011; RODRIGUEZ-MERCHAN,
2012).

A inatividade gerada pelas hemartroses de repetigdo levam progressivamente
a atrofia da musculatura periarticular, o que provoca aumento da instabilidade
articular, predispondo a maior risco de sangramento, iniciando-se assim, um ciclo
vicioso. A meta do trabalho de uma equipe multidisciplinar € quebrar esse circulo
vicioso, juntamente com a terapia hemostatica eficaz e protocolos fisioterapéuticos
por meio de exercicios de resisténcia muscular, alongamento, atividades aerdbicas e
exercicios em meio aquatico. A literatura demostra que, até mesmo os pacientes
sem comprometimentos articulares, apresentam diminuicdo da capacidade fisica,
forca muscular, resisténcia aerdbia, resisténcia anaerdbia e propriocepcao
(SCHAFER et al., 2016).

3.1.1.2 Sangramentos musculares (hematomas musculares)

Os sangramentos musculares representam cerca de 10% a 25% de todas as
hemorragias em doentes com hemofilia, causando dor e comprometendo a
capacidade funcional. Os hematomas intramusculares geralmente s&o
desencadeados apds um traumatismo, sao de dificil resolugcdo e respondem
lentamente a aplicacdo do fator de coagulagdo e ao tratamento fisioterapéutico.
Embora possam ocorrer em qualquer musculo, os mais frequentemente afetados
sdo os flexores do antebrago, o gastrocnémio e o iliopsoas. As principais
complicagbes sdo a sindrome compartimental, lesdes nervosas periféricas,
impoténcia funcional, diminuicdo da mobilidade articular, miosite e pseudotumores
(BEYER; INGERSLEV; SORENSEN, 2010).

3.1.1.3 Sinovite cronica

A membrana sinovial € em seu estado normal fina e praticamente avascular,

recobrindo internamente a capsula articular sendo formada por colageno, vasos
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sanguineos e linfaticos, sinoviécitos A (macrofagos) e B (fibroblastos). Estas células
sdo responsaveis pela sintese e degradagao de componentes do liquido sinovial que
intervém na nutrigdo e lubrificagdo articular (DUNN, 2011).

O sangramento intra-articular distende a capsula e provoca uma reagao
aguda do tecido sinovial, com infiltragdo de leucécitos polimorfonucleares (PMN) e
posteriormente, mondcitos e linfécitos. Em episédios agudos de hemartrose ha a
reabsor¢gao progressiva do sangue pelas células sinoviais e macréfagos num
periodo de uma semana. Em sangramentos repetidos, a capacidade de reabsorgao
diminui e o contato com o sangue na membrana sinovial por mais tempo leva a
formacdo de depdsito de ferro em forma de hemossiderina. Segue-se entado, a
proliferacdo e neovascularizagdo da membrana sinovial, modificando suas
caracteristicas, tornando-se inflamada, vilosa, friavel e muito vascularizada, o que a
faz suscetivel a posteriores sangramentos a minimos estimulos. Inicia-se assim o
ciclo vicioso hemartrose-sinovite-hemartrose, que caracteriza a sinovite hemofilica
cronica (LAFEBER; MIOSSEC; VALENTINO, 2008).

Como manifestacido clinica, a articulacdo apresenta-se inchada com uma
massa palpavel consistente que corresponde a sinovial engrossada. O crescimento
excessivo da membrana sinovial também causa dor e disfungdo mecanica da
articulagdo (DUNN, 2011; ROOSENDAAL; LAFEBER, 2006).

3.1.1.4 Artropatia Hemofilica (AH)

A AH é a consequéncia de extravasamento repetido de sangue nas
articulagbes e € caracterizada pela sinovite crbnica e destruicdo da cartilagem
articular. O processo de degradacédo articular se inicia tdo logo haja o contato de
sangue na membrana sinovial (BRODIN et al., 2011; OLDENBURG, 2015;
SRIVASTAVA et al., 2013).

A destruicdo da cartilagem resulta da produgao de enzimas e citocinas pelas
células inflamatdrias que infiltram a membrana sinovial. Além disso, o quadro é
favorecido pela distensao mecéanica da capsula articular e pelo aumento da pressao
intra-articular causada pela presenga de sangue, o que induz a apoptose dos
condrocitos e a inibicdo da sintese de proteoglicanos. A cartilagem é, entio, incapaz
de restaurar a sintese da matriz cartilaginosa, levando ao dano articular irreversivel.

Com a progressdao da doenca, ocorre o estreitamento do espacgo articular,
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osteofitose, esclerose subcondral, cistos 6sseos e deformidade articular (DUNN,
2011).

Clinicamente, a articulacdo torna-se volumosa, dolorosa ao movimento e a
descarga de peso e, gradativamente, evolui com hipotrofia muscular, deformidade
angular, perda do arco de movimento articular e contratura tecidual geralmente em
flexdo, os quais impactam diretamente na diminuicdo da fungdo. Na medida em que
a deterioracdo O0ssea aumenta, ocorre progressivamente a fibrose da membrana
sinovial e da capsula articular e, consequentemente o inchago da articulagao
diminui. Em situacdes de anquilose articular, ou seja, perda da mobilidade articular
por fusdo 6ssea, a dor pode diminuir ou até desaparecer (BAUMGARDNER, 2013;
OLDENBURG, 2015; RODRIGUEZ-MERCHAN, 2012; SRIVASTAVA et al., 2013).

A artropatia hemofilica pode ser classificada de acordo com o quadro clinico,
como (POONNOOSE, 2006):
* Grau I: quando o paciente apresenta sinovite transitéria, que volta ao normal
entre os sangramentos.
* Grau ll: quando a sinovite € permanente, a articulagdo apresenta alargamento
e ha limitacdo na amplitude de movimento.
* Grau lll: quando se somam deformidades axiais e atrofia muscular.

e Grau IV: quando ha.

3.1.1.5 Articulacao-alvo

Pacientes com hemofilia A ou B, grave ou moderada, apresentam tendéncia
a sangramentos recorrentes em uma ou mais articulagbes, mais comumente em
tornozelos, joelhos e cotovelos. Segundo Gupta et al.,, (2013) entende-se por
articulagao-alvo aquela que sofreu trés ou mais sangramentos num periodo de seis
meses. Pela recorréncia dos sangramentos, as articulagdes-alvo tém maior risco de

desenvolverem artropatias progressivamente (DUNN, 2011).
3.2 ALTERACOES FiSICO-FUNCIONAIS
A maior complicagdo para os pacientes com hemofilia moderada ou grave

sao o0s sangramentos recorrentes no sistema musculoesquelético que alteram

gradativamente a estrutura Ossea (destruicdo da cartilagem articular, alteragdo do
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crescimento 0sseo, ostedfitos, deformidades angulares, etc.) causando artropatias
graves. Ao mesmo tempo, ha a deterioragdo progressiva de suas habilidades
funcionais manifestadas pela redugdo da amplitude de movimento (ADM), forca
muscular, flexibilidade e propriocepgéo, levando a deficiéncia (LOBET; HERMANS,
2013).

Segundo Blamey et al., (2010) entende-se por fungado todas as atividades
fisicas realizadas por um individuo. A sua condi¢cdo fisica ira determinar suas
habilidades motoras e podera afetar a maneira de se relacionar com a sociedade.

A introducdo da Classificagdo Internacional de Funcionalidade e
Incapacidade e Saude (CIF) pela Organizagao Mundial da Saude (OMS) permitiu a
avaliacdo mais abrangente do estado de saude funcional. O modelo inclui os
aspectos das fungdes corporais e estruturas, atividades e participagdo, bem como
fatores ambientais e pessoais. A sua adogao em hemofilia foi iniciada por De Kleijn
et al., 2004, e tem levado ao desenvolvimento de varios instrumentos especificos de
hemofilia para diferentes niveis (OMS, 2004).

Para a OMS, a deficiéncia resulta da interacdo da disfuncdo do individuo
com a limitacdo as atividades, restricdo a participacado social e a fatores ambientais
(OMS, 2004). A limitagao nas atividades refer-se a incapacidade de executar tarefas
diarias comuns que podem ser medidas através de auto-relato, como na Lista de
Atividades em Hemofilia — HAL, ou de pontuacado baseada no desempenho, como na
Independéncia Funcional em Hemofilia — FISH.

A funcionalidade e a saude nao estao apenas associadas a doenca de base,
mas também sofrem influéncias de fatores contextuais, considerando as
caracteristicas do individuo (idade, estilo de vida, habitos, motivagéo, personalidade
e antecedentes sociais) e como ele se posiciona frente a sua condicdo de
incapacidade, seu relacionamento com o meio em que vive, como ele enfrenta suas
dificuldades de mobilidade e limitacdo funcional e a participagao do individuo na vida
cotidiana, em situagdes sociais, como esporte, trabalho, lazer ou eventos sociais
(LOBET; HERMANS, 2013; OMS, 2004).

3.3 TRATAMENTO DA HEMOFILIA

Para que a hemofilia seja tratada de modo adequado, é necessario o
acompanhamento multidisciplinar, n&o consistindo apenas na prevengao ou

tratamento de eventos hemorragicos. O ideal é contar com a participacao de
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ortopedistas, hematologistas, fisioterapeutas, enfermeiros, assistentes sociais e
outros profissionais, sendo garantido o acesso a abordagens terapéuticas
especializadas a fim de minimizar as consequéncias da doenca (HEIJNEN, 2008).

3.3.1 Tratamento hematologico

A infusao de fator de coagulagao deficiente (fator VIII na hemofilia A e fator IX
na hemofilia B) constitui o tratamento inicial nas hemorragias, bem como sua
prevencao. O objetivo da profilaxia é evitar hemorragias de repeticdo impedindo a
destruicao articular e preserver a fungdo musculoesquelética normal. Ela ndo reverte
lesbes articulares estabelecidas, no entanto, diminui a frequéncia dos sangramentos,
retardando assim a progressédo da doencga articular e mantém a qualidade de vida.
Consiste em tratamento de alto custo sendo entretanto, rentavel a longo prazo, pois
diminui a frequéncia de sangramentos posteriores, diminuindo assim a
administragao de mais fator ao longo da vida (SRIVASTAVA et al., 2013).

A administracado do fator pode ser realizada de forma profilatica, para manter
os niveis de fator suficientemente elevados, mesmo na auséncia de hemorragias,
evitando episddios de sangramento, ou por demanda, em resposta a episodios de
sangramento (BRASIL.MINISTERIO DA SAUDE, 2015; SRIVASTAVA et al., 2013).

Diz-se Profilaxia Primaria, quando o fator de coagulacdo é administrado de
forma perioddica e ininterrupta a longo prazo, por mais de 45 semanas por ano,
iniciada antes ou apds ocorréncia da primeira hemartrose e até os 3 anos de idade.
O protocolo de profilaxia primaria foi implementado no Brasil em novembro de 2011
e oficializado em 2014 pela Portaria n° 364 (BRASIL.MINISTERIO DA SAUDE,
2015; SRIVASTAVA et al., 2013).

A Profilaxia Secundaria é a reposigédo regular continua de fator, com inicio
apods duas ou mais hemartroses e antes da evidéncia de alteracao osteocondral. A
Profilaxia Terciaria € a reposigdo regular continua com inicio apdés evidéncia de
alteragao osteocondral. No tratamento Sob Demanda ou episddico, o concentrado
de fator de coagulacao deficiente € administrado somente apds a ocorréncia de um
episddio hemorragico agudo, preferencialmente iniciado nas primeiras duas horas
apos o inicio dos sintomas (BLANCHETTE et al., 2014; SRIVASTAVA et al., 2013).

Foi implementado em 1999 no Brasil, o Programa Dose Domiciliar (DD), que
permite aos pacientes com hemofilia A e B a auto-infusdo do fator em ambito

domiciliar. Para isto, € necessaria a avaliagao individual e criteriosa levando-se em
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consideragao a gravidade da hemofilia, a gravidade dos sangramentos, local onde o
paciente reside e a disponibilidade do paciente ou familiar em comparecer aos
centros de tratamento periodicamente para reavaliagbes com um hematologista.
Essa terapia tem como principio a rapidez da infusdo do fator deficiente, que
proporciona alivio da dor, reduz o dano articular, melhora a qualidade de vida além
de diminuir gastos, uma vez que quanto mais rapidamente for tratado o
sangramento, menor sera a quantidade de fator utilizada para controla-lo.
Recentemente houve ampliagcdo na liberacdo de doses domiciliares para o
tratamento de demanda para todos os pacientes com hemofilia A e B, sem inibidor
(BRASIL.MINISTERIO DA SAUDE, 2015).

3.3.2 Tratamento fisioterapéutico

O tratamento fisioterapéutico é parte fundamental na educacgéao, prevengao e
tratamento dos pacientes com hemofilia que sofrem com os sangramentos
musculoesqueléticos (BLAMEY et al., 2010).

A hemofilia ndo € uma doenca comum, assim, poucos fisioterapeutas tém
experiéncia em trata-la (Mulder; Narayan, 2010 p. 387). Para Blamey et al., (2010) o
fisioterapeuta que trata de pessoas com hemcofilia deve conhecer profundamente a
doenca, pois a prescricdo de exercicios equivocada pode atrasar o processo de
cicatrizacido ou levar a danos permanentes. O fisioterapeuta deve estar preparado
ao deparar-se com sangramentos musculares e articulares agudos, subagudos e
cronicos, assim como suas complicagdes.

Para estabelecer um programa de tratamento eficaz, além do conhecimento
especifico € necessario conhecer o paciente que se esta tratando. O planejamento
do tratamento deve ser realizado em conjunto com o mesmo, estabelecer metas
realistas e um cronograma de execugdo, motivando o paciente na adesdo ao
tratamento. E importante frisar que o paciente deve ser um participante ativo em seu
programa de recuperacgao funcional (Wolff; Ramos, 2010 p. 437).

O principal objetivo da fisioterapia é interromper o ciclo sangramento-dor-
fraqueza muscular, e ajudar a reduzir a morbidade e a impoténcia funcional que os
sangramentos causam. De maneira geral, os programas de exercicios devem incluir
elementos de forga, flexibilidade, resisténcia, propriocepcéao, recuperar o equilibrio e
o estado funcional. Além disso, o fisioterapeuta deve atuar como agente educador,

condicao fundamental no tratamento da hemofilia, pois o paciente/familiar/cuidador
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que conhece sua doencga e seus limites fisicos, tende a colaborar e se empenhar no
tratamento fisioterapéutico (Mulder; Narayan, 2010 p. 383).

Os programas de recuperagcdo funcional devem ser personalizados,
permitindo que o paciente volte a sua funcao integral.

A avaliagao fisica e funcional bem elaborada possibilita a identificacdo dos
problemas e suas provaveis causas e consequéncias, tanto na avaliagao inicial
como as avaliagdes de monitoramento dos resultados obtidos com a intervengao

terapéutica proposta (Ricciardi; Matta, 2010 p.415).

3.3.3 Tratamento ortopédico

As manifestagées musculoesqueléticas na hemofilia diferem de acordo com a
recorréncia dos sangramentos articulares e/ou musculares. Para o tratamento da
sinovite crénica as possibilidades sdo sinovectomia artroscopica (cirurgica), quimica
(injecao intra-articular com medicagéo) ou a radioativa, que consiste em aplicagao
intra-articular do radioisotopo Yttrium 90 e tem se mostrado mais efetiva e menos
invasiva (SRIVASTAVA et al., 2013).

Quando a AH esta avancada, comprometendo a qualidade de vida e a
funcdo, procedimentos cirurgicos podem ser indicados, tais como: liberagdo de
tecidos moles (tenddes), artroscopias, ressecgdo da cabega do radio, osteotomias
para correcdo de deformidades angulares, artroplastias de quadril, joelho e

tornozelo, artrodese de tornozelo (LEE et al., 2015).

3.4 INSTRUMENTOS DE AVALIACAO DE EXAMES FiSICOS E FUNCIONAIS EM
HEMOFILIA

A evolugdo no tratamento da hemofilia tém exigido instrumentos de
avaliagdo mais sensiveis e acurados para detectar e analisar disfuncdes
osteomusculares iniciais e tardias (BEETON et al., 2006; FISCHER et al., 2016).

A avaliagcdo musculoesquelética em pacientes com hemofilia tem sido
realizada analisando-se a frequéncia de sangramento, dor, exame fisico e
radiolégico do segmento afetado. No entanto, a avaliagdo do comprometimento
funcional é essencial para monitorar e avaliar a progressao da doenga articular,
como também as intervencgdes terapéuticas as quais os pacientes sao submetidos

(fisioterapia, procedimentos ortopédicos, etc) (DE KLEIJN et al., 2004).
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De acordo com Poonnoose et al. (2012), para avaliar a saude articular ndo

basta observar e mensurar as mudancas da arquitetura e funcédo articular, mas

também avaliar como essas mudancgas afetam a capacidade do paciente em realizar

atividades diarias e particip ar de atividades sociais.

A Federagao Mundial de Hemofilia (World Federation of Hemophilia — WFH),

recomenda que a avaliacao fisica e funcional seja realizada com os instrumentos ja

estabelecidos na literatura, especificos para o pacientes com hemdfilia:

Escore Clinico de Gilbert (EC): questionario que avalia o comprometimento
das articulagdes mais comumente afetadas por sangramento na hemofilia: os
joelhos, tornozelos e cotovelos. Utilizado principalmente para avaliar adultos e
criangas com artropatia estabelecida. Apesar de ser muito utilizado na pratica
clinica e em pesquisas, o EC nao ¢é indicado para criangas com hemcofilia e
em pessoas com artropatia leve, como aqueles em uso de profilaxia. O EC
nunca foi formalmente validado, para hemofilicos do Brasil, tendo sido
utilizado de maneira modificada por alguns pesquisadores (BLANCHETTE et
al., 2014).

Escore de Saude Articular — Health Joint Hemophilia Score (HJHS): sua
criacao foi proposta pelo International Prophylaxis Study Group (IPSG) e
avalia o comprometimento e as disfung¢des articulares dos cotovelos, joelhos
e tornozelos. E adequado para monitorar a mudanca ao longo do tempo e
avaliar a eficacia dos regimes de tratamento em criangas de 4 a 18 anos,
recebendo terapia profilatica e sob demanda. Para aplicagdo do escore é
necessario realizar um treinamento através de videoaulas disponiveis em

http://www.ipsg.ca. Esta validado e disponivel nas seguintes linguas: inglés,

francés, alemao, espanhol, chinés e portugués (HILLIARD et al., 2006).

Escore de Independéncia Funcional em Hemofilia - Functional Independence
Score in Hemophilia (FISH): foi desenvolvido como uma ferramenta de
avaliacdo baseada no desempenho, para medir objetivamente a capacidade
funcional do individuo através de agdes basicas diarias que podem estar

afetadas pela hemofilia como vestir-se, banhar-se, comer, transferir-se da
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cadeira, agachar-se, caminhar, subir e dscer escadas e correr. E Nao esta
validado para pessoas com hemofilia do Brasil (POONNOOQOSE et al., 2012).

Hemophilia Activities List — HAL (versdo 2005): E um questionario de auto-
avaliagdo para quantificar a percepgao do individuo em suas habilidades
funcionais. Este questionario foi desenvolvido e validado na Holanda, na
lingua inglesa, baseando-se no modelo da Classificagdo Internacional de
Funcionalidade, Incapacidade e Saude (CIF). Inclui varios pontos
relacionados a funcionalidade, tais como a mobilidade, auto-cuidado e vida
doméstica e comunitaria (VAN GENDEREN et al., 2006). Em consulta a base
de dados Pubmed, foram encontrados 21 artigos com os descritores HAL e
Haemophilic Activities List; na revista especifica da doenga Haemophilia,
foram encontrados 63 artigos pelos mesmos descritores. O HAL esta
traduzido para o inglés, sueco, alemdo, cinco linguas oficiais da india,
espanhol da Colémbia e italiano (BALESTRI et al., 2016). Encontra-se em

processo de traducgao e validacdo na Espanha.

Pediatric Activities List — PedHAL (versdo 0.11-2009): questionario
desenvolvido para avaliar o impacto da hemofilia em criangas com os
mesmos dominios do HAL. Composto de 53 perguntas 7 dominios. Existem
duas versdes: uma para criangas de 4 a 8 anos respondida pelos pais e de 8
a 18 anos, versao respondida por criangas/adolescentes. O questionario foi
desenvolvido na lingua alemé e encontra-se traduzido em Inglés canadense,
Francés canadense e Romeno (GROEN et al., 2010). Ndo esta traduzido e

validado para a lingua portuguesa do Brasil.
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4 MATERIAL E METODOLOGIA

Esta pesquisa é um estudo de diagnostico para tradugdo, validagao e
confiabilidade do instrumento de avaliacdo Hemophilia Activities List - HAL para a
lingua portuguesa do Brasil.

O projeto da pesquisa foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do
Hospital das Clinicas da Universidade Federal do Parana (HC-UFPR), sob o registro
namero 24937513.6.0000.0096, parecer de aprovagao n° 546.187 em 03 de margo
de 2014.

4.1 LOCAL DA PESQUISA

O estudo foi realizado no ambulatério de Ortopedia/Hemofilia (280), SAM 1,
todas as segundas-feiras, das 8:00 as 12:00h no Hospital de Clinicas da UFPR, no
periodo de junho de 2014 até margco de 2016. Este ambulatério acompanha
individuos com hemofilia com alteragbes musculoesqueléticas, procedentes de todo
o Brasil, com consultas semanais e orientagdo multidisciplinar com ortopedista,

hematologista, enfermeira, assistente social e dois fisioterapeutas.

4.2 POPULACAO E AMOSTRAGEM

Segundo dados da World Federation of Haemophilia (2015), existem no Brasil
11497 pessoas com hemofilia, sendo que no Parana existem 739 hemcofilicos.

Baseados nesta informacao, a amostra deste estudo foi de 52 pacientes com
hemofilia, sendo que para o calculo amostral, foram considerados os seguintes
parametros estatisticos: (i) populagdo de hemofilicos no Parana (i) nivel de

confianga de 95%; (iii) erro amostral maximo de 4; (iv) desvio padrdo de +14,67.

4.3 CRITERIOS DE INCLUSAO

Foram incluidos no estudo individuos acima dos 18 anos de idade, do sexo
masculino, com diagndstico de Hemcofilia A ou B, grave ou moderada, que estavam
em acompanhamento no ambulatério de Ortopedia/Hemofilia do Hospital de Clinicas

da Universidade Federal do Parana.



32

4.4 CRITERIOS DE EXCLUSAO

Foram excluidos os pacientes que apresentaram problemas na compreensao
dos itens avaliados pelo questionario (avaliado segundo critérios subjetivos dos

entrevistadores), ou que possuiam outra coagulopatia.

4.5 COLETA DE DADOS

Todos os pacientes que preencheram os critérios de inclusao e aceitaram
participar do estudo, por meio da assinatura do Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido, (APENDICE D) foram incluidos no estudo.

Além disso, previamente a submissdo do projeto ao Comité de Etica, uma
consulta foi realizada junto aos autores, e obteve-se a autorizagdo (ANEXO E) para
a traducéo e validagao do questionario.

Na primeira entrevista ou avaliacio inicial, realizada pelo avaliador 1, todos os
pacientes responderam a um formulario ou ficha de avaliagdo semi-estruturado e
elaborado pelos pesquisadores (APENDICE C), com o intuito de caracterizar a
amostra, contendo dados de identificacdo, peso, estatura, histéria familiar,
escolaridade, comorbidades, habitos de vida, ocupagéo, cirurgias realizadas, data do
ultimo sangramento, articulacdo afetada, articulagdo-alvo, presenga ou nao de
inibidor e se realiza tratamento profilatico ou por demanda com a infusdo do fator de
coagulagdo. Ainda na 12 entrevista, o avaliador 1 aplicou o questionario HAL e, para
atestar a Validade Construtiva, foram aplicados somente na primeira entrevista o
Health Assessment Questionnaire (HAQ) e o Western Ontario and McMaster
Universities (IWOMAC). Apos 30 minutos, o avaliador 2 reaplicou o HAL. Seguindo a
metodologia utilizada em outros estudos (EMERY; PERRIER; ACQUADRO, 2005;
MCKENNA, 2011) durante a aplicagdo do quastionario, o entrevistador realizava a
leitura das questdes, e assinalava a resposta indicada pelo paciente.

Apos 15 dias da realizagdo da primeira entrevista, o questionario HAL foi
aplicado novamente junto aos pacientes, pelo avaliador 1.
O tempo de duragdo da aplicagdo do HAL, foi registrado nas duas

entrevistas.

4.6 DESENVOLVIMENTO DA VERSAO BRASILEIRA DO QUESTIONARIO HAL
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A tradugao e a adaptacao cultural do HAL foram realizadas de acordo com
Guillemin et al, (1993), que apresenta um conjunto de instrugdes padronizadas a
serem realizadas em etapas distintas: 1) traducgdo; 2) sintese (versdo consensual);
3) retrotradugao; 4) comité de especialistas: revisao e versao pré-final; 5) pré-teste;
6) analise pelo comité de especialistas e versao final do instrumento (BEATON et al.,
2000).

4.6.1 Tradugao

Apos consulta e autorizagado dos autores, o questionario HAL (ANEXO D) foi
traduzido para o portugués brasileiro, individualmente por dois tradutores bilingues
(portugués/inglés), nativos do Brasil, fluentes, independentes, sendo que um dos
tradutores era um profissional da area da saude, com conhecimento prévio dos
objetivos do estudo, e o outro, professor da lingua inglesa, para permitir a detecgao
de interpretagdes errébneas e divergentes de itens ambiguos no instrumento original.

A partir desta etapa, surgiram duas tradugdes iniciais na lingua portuguesa (T1 e T2).

4.6.2 Sintese ou Versdo Consensual

Foi constituido um comité revisor, composto de trés fisioterapeutas, um
ortopedista e uma hematologista, todos brasileiros e fluentes na lingua inglesa. Este
comité produziu uma versao consensual (T1-2) do questionario, a partir das duas
traducdes iniciais, comparando-as entre si, reduzindo as diferencas, preservando-se

o contexto cultural da populagao brasileira e os conceitos originais do instrumento.

4.6.3 Avaliagao da tradugéo inicial (retrotradugao)

A partir da versao consensual na lingua portuguesa obtida na etapa anterior
(T1-2), foi realizada a tradugéo para a lingua inglesa (retrotradugéo) por dois outros
professores de inglés bilingues da lingua nativa inglesa (idioma original do HAL),
independentes, que dominavam também a lingua portuguesa. Os tradutores nesta
etapa, ndo receberam informagao alguma sobre o estudo ou questionario com o qual

estavam trabalhando.

4.6.4 Comité de especialistas: Revisao e Versao pré-final

Apos o instrumento ser retrotraduzido, ele foi submetido a avaliagdo do

comité revisor, sendo analisada a equivaléncia semantica, as expressdes
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idiomaticas, as equivaléncias cultural e conceitual entre o questionario original e as
versdes traduzidas. Apos consenso, estabeleceu-se uma nova versdao em portugués
do HAL (HAL-Brasil verséo 1).

4.6.5 Pré-teste (Avaliagao da equivaléncia cultural)

A versao final do questionario foi aplicada em 5 individuos com diagndstico
de hemofilia A ou B, grave ou moderada. Nao houve dificuldade na compreensao
das questdes perguntadas, ndo sendo necessario realizar modificagdes ou
adequagdes no instrumento.

4.6.6 Analise pelo comité de especialistas e versao final do instrumento

Por fim, foi realizada andlise pelo comité de especialistas, para discutir os
resultados do pré-teste, obtendo-se a versao final do questionario HAL-Brasil (Figura

1),

FIGURA 1: ALGORITMO PARA TRADUGAO E VERSAO DO HAL-BRASIL

| Versao original |
¥ ¥

| Versao tradutor 1 || Versao tradutor 2 |

v v

| Versdo de Consenso |

L

| RETROTRADUGAO |mp| 2 tradutores

Tradugéao

| Comité revisor de especialistas |

| HAL- Brasil\Verszo 1 |

v

- Avaliagao do
| PreiﬁeSte I_’ Comité revisor

Verséao final
HAL- Brasil

Revisado dos
itens

Pré-teste

Fonte: O autor (2016).
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4.7 VALIDADE CONSTRUTIVA

A validade do questionario HAL foi testada para determinar sua relacdo com
outros questionarios. Por nao haver instrumentos de avaliagdo psicométrica
especificos para pessoas com hemofilia e pelo fato destas se assemelharem
clinicamente por suas alteragcbes musculoesqueléticas e limitagcbes funcionais a
individuos com doencas reumaticas, foi utilizado o questionario Health Assessment
Questionnaire — HAQ (FERRAZ et al., 1990). Devido a incapacidade funcional que a
artropatia hemofilica causa nos membros inferiores, outro instrumento utilizado para
avaliar a dor, rigidez e incapacidade funcional nas articulagdes do quadril e joelho foi
o Western Ontario and McMaster Universities (WOMAC).

4.8 INSTRUMENTOS UTILIZADOS PARA A COLETA DOS DADOS

Os instrumentos para a coleta de dados foram: 1) Ficha de
avaliacao com 0s dados de identificacao, caracteristicas
sociodemograficas, condigdes clinicas e funcionais (APENDICE C); 2)
Hemophilia Activities List - (HAL) 2005, (ANEXO A); 3) Health Assessment
Questionnaire (HAQ) (Ferraz et al., 1990), (ANEXO B) e 4) Western
Ontario and McMaster Universities (WOMAC) versao 3.1 (Fernandes,

2003), (ANEXO C).

4.8.1 Hemophilia Activities List - (HAL) 2005

O questionario HAL foi desenvolvido de acordo com o modelo
biopsicossocial apresentado na Classificagdo Internacional de Funcionalidade,
Incapacidade e Saude (CIF) da Organizagdo Mundial da Saude (OMS). A CIF é
uma classificagdo da funcionalidade e da incapacidade do homem. Agrupa, de
maneira sistematica, os dominios da saude e os dominios relacionados com a
saude. Dentro de cada componente, os dominios sao agrupados de acordo com as
suas caracteristicas comuns. Os itens do HAL foram desenvolvidos de acordo com
o dominio da CIF, “atividades e participacdo” e analisadas as atividades pessoais e
instrumentais de vida diaria, tais como transferéncias, vestir-se, higiene, utilizagao

de transporte, preparo de alimentos, sair para fazer compras e atividades de lazer e
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esportes (BRODIN et al., 2011; VAN GENDEREN et al., 2006; DE KLEIJN, VAN
GENDEREN, VAN MEETEREN, 2005).

O HAL é um questionario especifico para individuos com hemofilia e avalia a
auto-percepcdo das habilidades funcionais em adultos. E um instrumento auto-
administrado e nao requer a presenca de um entrevistador. Entretanto, pode ser
aplicado sob a forma de entrevista padronizada. O entrevistador 1&é pausadamente
para o paciente as instrucdes iniciais e as questdes a serem respondidas. Todas as
questdes sao precedidas da pergunta “No ultimo més, vocé teve alguma dificuldade

devido & hemofilia para...” E composto por 42 perguntas e sete dominios:
Deitar/Sentar/Ajoelhar/Ficar Em Pé (8 itens); Fungdes das pernas (9 itens);
Fungdes dos bracos (4 itens); Utilizacdo de meios de transporte (3 itens); Cuidados
pessoais (5 itens); Tarefas domésticas (6 itens) e Atividades de lazer e esportes (7
itens).

Ha ainda trés dominios especiais: Atividades com membros superiores -
composto por 9 itens englobando as questdes 18, 19, 20, 21, 25, 26, 27, 28, 29;
Atividades basicas com membros inferiores — composto por 6 itens e inclui as
questbes 8, 9, 10, 11, 12, 13; Atividades complexas com membros inferiores
composto por 9 itens e contendo as questdes 3, 4, 6, 7, 14, 15, 16, 17, 22. Além
destes dez dominios ha ainda a soma total da pontuacédo (HAL total) (VAN
GENDEREN et al., 2006) .

As opcgdes de resposta sdo a escala de cinco pontos de Likert: “nunca’,
‘raramente”, “algumas vezes”, “na maioria das vezes”, “sempre”’, complementada
pela opcdo de resposta “impossivel”, quando o individuo sentir-se inabilitado a
realizar a atividade questionada. Em algumas questdes, ha a opg¢ao de resposta
“ndo se aplica” (n/a) em situagbes em que o individuo nunca teve que realizar tal
tarefa. Para cada dominio uma nota é calculada e transformada em pontuacao de 0
a 100, sendo que quanto maior a soma de pontos, menor sera a limitagao funcional
do individuo (BRODIN; BAGHAEI; SUNNERHAGEN, 2015; VAN GENDEREN et al.,
2006; VON MACKENSEN et al., 2010).

Para administrar o HAL s&o necessarios aproximadamente dez minutos. E
um questionario que nao requer treinamento especifico para o aplicador, pois é auto-
explicativo. Para a aplicagcado, sao necessarios apenas o questionario (papel) e uma

caneta.
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4.8.2 Health Assessment Questionnaire (HAQ) (Ferraz et al., 1990)

O HAQ é um instrumento simples, preciso e pratico criado por Fries et al.,
em 1980 com o objetivo de mensurar o impacto da artrite reumatoide nas fung¢des do
dia-a-dia dos individuos. E um questionario auto-aplicavel, que acessa muiltiplos
aspectos baseado nas referéncias do préprio paciente e € um dos instrumentos mais
citados e empregados, particularmente em doengas reumaticas. Inclui itens que
avaliam movimentos dos membros superiores, membros inferiores e ambos
simultaneamente.

Ha 20 perguntas que determinam a capacidade para varias atividades,
avaliadas na semana anterior a aplicagdo do questionario, que formam 8 dominios:
vestir-se e arrumar-se, levantar-se, comer, caminhar, higiene pessoal, alcangar,
forca de preensdo e outras. Para cada questdo o paciente deve graduar a sua

dificuldade para a realizagao da tarefa e o escore de cada questédo variade 0 a 3 (0

sem dificuldade; 1 = com alguma dificuldade; 2 = com muita dificuldade; 3 =
incapaz de fazer). O valor mais alto obtido em uma das perguntas de cada
componente é o resultado para aquele componente. A pontuagcdo do HAQ é
calculada pela média dos oito dominios (itens), variando entre 0 e 3. Quanto maior a
pontuacao, mais deficiéncia. O HAQ tem sido aplicado em estudos populacionais em
uma variedade de doencas, incluindo artrite reumatdide, osteoartrite, artrite
reumatdide juvenil, lupus eritematoso sistémico, espondilite anquilosante, artrite
psoriasica e esclerose sistémica. E um dos instrumentos mais frequentemente
usados para a avaliagao do estado funcional e € recomendado para uso nos ensaios
clinicos. A validagdo para a lingua portuguesa adaptada para o Brasil foi feita por

Ferraz et al. e publicada em 1990.

4.8.3 Western Ontario and McMaster Universities (WOMAC) versao 3.1 (Fernandes,
2003)

O WOMAC foi desenvolvido para ser aplicado em individuos com
osteoartrose de quadril e joelho (BELLAMY et al., 1988) e tem sido também utilizado
para avaliar individuos com diferentes doengas tais como: dor lombar, artrite

reumatoéide, fibromialgia, dentre outras.
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As questdes sdo respondidas baseando-se nas Gltimas 72 horas. E composto
por 24 questdes divididas em trés dominios de dor (5), rigidez articular (2) e
incapacidade fisica (17). Os resultados sdo obtidos com a soma das questdes e
dividindo pelo numero de questbes do dominio. Obtém-se desta forma 3 escores
finais, um para cada dominio, além do escore total. Para a soma de pontos finais, foi
utilizada a escala de Likert com as gradagdes: nenhuma (0), pouca (25), moderada
(50), intensa (75) e muito intensa (100), sendo o 0 a auséncia do sintoma e 0 100 o
pior resultado quanto aquele sintoma. O questionario WOMAC foi traduzido e

validado para a lingua portuguesa por Fernandes, 2003.

4.9 AVALIACAO DE CONFIABILIDADE OU REPRODUTIBILIDADE

A avaliagdo de confiabilidade ou reprodutibilidade foi realizada de acordo
com Gandeck et. al., (1998). Avaliar a confiabilidade de um instrumento significa
determinar se ele é reprodutivel mesmo se usado por diferentes observadores em
tempos diferentes.

A versao HAL-Brasil, foi aplicada por dois examinadores independentes em
uma amostra de individuos com hemofilia. As duas primeiras avaliagdes foram
realizadas no mesmo dia por dois examinadores independentes (examinador 1 e
examinador 2 — avaliagado inter-examinadores), em um intervalo de 30 minutos. A
Confiabilidade inter-examinador € uma medida de correlacdo entre dois ou mais
observadores, avaliando os mesmos individuos e usando a mesma informagéo.

A segunda avaliagao foi realizada 15 dias apds a primeira pelo examinador 1
para os mesmos 52 individuos - avaliagado intra-examinador. Para determinar a
Confiabilidade intra-examinador, a medida de correlagao é feita entre avaliacbes em
dois pontos no tempo, ou seja, se os escores de um instrumento se repetem quando

€ aplicado a mesma pessoa em ocasides diferentes.

4.10 AVALIACAO DE CONSISTENCIA INTERNA

A consisténcia interna reflete o grau que os diferentes itens do questionario
estdo associados entre si. Nos questionarios cujos valores dos itens/dominios sao
somados, a avaliagdo da correlagao entre os itens/dominios € necessaria para
observar a associagao entre eles como medida de um mesmo atributo.

Assim, avaliamos a correlagdo dos itens de cada dominio do HAL e a

correlagao de todos os itens com o escore total.
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4.11 ANALISE ESTATISTICA

Os resultados foram analisados em uma planilha do Excel® (Microsoft
Office, 2010) e analisados por meio do programa estatistico R (R CORE TEAM,
2015).

A analise descritiva dos dados amostrais foi realizada por meio de medidas
de posigao (média), de dispersao (desvio-padrao) e distribuicdo de frequéncias.

Para Validade Construtiva foi utilizada a Correlagdo de Spearman para examinar o
grau de associagdo entre todos os escores dos dominios do HAL, da primeira
avaliacao realizada (A1), com todos os escores dos dominios do HAQ e WOMAC.
Para a Validade da Consisténcia Interna, foi realizado o teste o de Cronbach.

Para Avaliacdo da Confiabilidade inter-examinador, foram calculados o
Coeficiente de Correlagao Intraclasse (CCl), com o respectivo Intervalo de Confianca
(IC95%) e o teste nao-paramétrico de Mann-Whitney.

Para a Avaliacdo da Confiabilidade intra-examinador, foram calculados o
Coeficiente de Correlagao Intraclasse (CCl), com o respectivo Intervalo de Confianga
(IC95%) e o teste ndo-paramétrico de Wilcoxon.

A concordancia entre o teste e re-teste também foi avaliada por meio da
representacado grafica de Bland-Altman, que permite visualizar a diferenca média
entre as medidas e nos limites extremos de concordancia e o desvio padrdo da
diferenca média.

A diferenga entre os grupos com relagdo a presenga/auséncia de
sangramento articular, bem como nos grupos com cirurgia/sem cirurgia, foi calculada
por meio do teste ndo-paramétrico de Mann-Whitney.

Foi considerado indicativo de significancia estatistica p < 0,05, para todos os

testes.
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5 RESULTADOS

5.1 CARACTERISTICA DA AMOSTRA

Dos pacientes que estavam em acompanhamento no ambulatorio de
Ortopedia/Hemofilia do Hospital de Clinicas/UFPR no periodo de junho de 2014 a
maio de 2016, sessenta e um (n=61) aceitaram participar do estudo, no entanto, 9

foram excluidos, finalizando um total de 52 pacientes (Figura 2).

FIGURA 2: FLUXOGRAMA DAS ETAPAS DO ESTUDO

*2 Pessoas com hemofilia
E gue aceitaram participar
% do estudo
2 (n=61)
i Excluidos por nao preencherem
os critérios de inclusao (n=2)
I » . .
] Dificuldade na compreensao dos itens
) (n=1}
E Outra coagulopatia (n=1)
= Pacientes elegiveis
=] -
2 (n=59)
i)
m l
& Aplicagao dos
g questionarios pelos
Q avaliadores 1 e 2
- (n=59)
l ) Excluidos por nao participarem
da 2° etapa do estudo (n=7)
@
% Incluidos na analise dos
= dados (n=52)

FONTE: O autor (2016).

Os participantes em sua maioria eram jovens (média de 34,51 anos), todos do
sexo masculino e apresentavam hemofilia do Tipo A, grave.

Das cirurgias ortopédicas relatadas, as mais comuns foram 20 (38,46%)
Artroplastias de joelho e 14 (26,92%) Sinovectomias por via artroscépica nos

joelhos, e ainda 1 (1,92%) cirurgia de Artroplastia de quadrii e 2 (3,84%)
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Sinovectomias de cotovelo. Foram ainda relatadas 3 (5,76%) Sinoviorteses de
cotovelo e 6 (11,53%) em joelho.

Outrossim, nenhum dos individuos da amostra selecionada era analfabeto,
sendo que 27 (51,92)% estudaram de 8 a 11 anos, 16 (30,76%) possuiam estudo
superior a 11 anos e 9 (17,30)% nao completaram os 8 anos de estudo referente ao
Ensino fundamental.

Em relagcdo ao uso de dispositivos auxiliares, apenas 9 (17,30%) pacientes
utilizavam uma muleta ou uma bengala para deambulagéo e 1 (1,92%) necessitava
de duas muletas. Além disso, 38 (61,53%) pacientes possuiam carro, sendo que em
nenhum deles havia alguma adaptacéo.

A descrigao detalhada das caracteristicas sécio-demograficas e clinicas dos

participantes esta demonstrada na Tabela 1.



TABELA 1 - CARACTERISTICAS DEMOGRAFICAS E CLINICAS DA AMOSTRA

CARACTERISTICAS N=52
Idade - anos (média, dp) 34,51 £ 12,87
IMC kg/m? (média, dp) 24,83 + 4,02
Tipo de Hemofilia n (%)
Hemofilia A 42 (81)
Hemofilia B 10 (19)
Gravidade da Hemofilia n (%)
Grave 40 (77)
Moderada 12 (23)
Com Inibidor n (%) 4 (7)
Sem inibidor n (%) 48 (92)
Tratamento n (%)
Profilaxia Terciaria 35 (67,30)
Sob Demanda 17 (32,70)
Sangramento recente n (%)
Com sangramento 24 (46,15)
Sem sangramento 28 (53,84)
Sorologia positiva n (%)
Hepatite C 29 (55,77)
Hepatite B 5 (9,61)
HIV 2 (3,84)
Numero de articulagdes-alvo n (%)
Igual a 1 32 (61,53)
Superior a 1 20 (38,46)
Cirurgias Ortopédicas* n (%)
Artroplastia de Quadril 1 (1,92)
Artroplastia de Joelho 20 (38,46)
Sinovectomia em Joelho 14 (26,92)
Sinovectomia em Cotovelo 2 (3,84)

Outros procedimentos ortopédicos* n (%)
Sinoviortese em Cotovelo 3 (5,76)

Sinoviortese em Joelho 6 (11,53)

FONTE: O autor (2016). )
NOTA: dp: desvio padrao; IMC: Indice de Massa Corporal; HIV:Virus da Imunodeficiéncia
Humana; *em uma ou mais articulagdes.
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Além disso, entre os casos de hemofilia A, 37 (71,15%) a deficiéncia do fator
de coagulacéo era grave e em 5 (9,61%) moderada. Dos pacientes com hemofilia B,
4 (7,69%) eram grave e 6 (11,53 %) moderada. Nesta amostra, 4 pacientes
relataram pesquisa positiva de inibidor do fator da coagulagcdo ao exame
hematolégico de rotina, sendo que trés com hemofilia A e um com hemofilia B.

Quanto ao tratamento com infusédo do fator de coagulagéao faltante na corrente
sanguinea, 35 (67,30%) realizavam Profilaxia terciaria, sendo que destes, 29
(55,76%) com Hemofilia A grave, 1 (1,92%) com Hemofilia A moderada, 3 (5,76%)
com Hemofilia B grave e 2 (3,84%) com Hemofilia B moderada. O tratamento sob
demanda era realizado por 17 (32,70%) pacientes, sendo 7 (13,46%) com Hemofilia
A grave, 5 (9,61%) com Hemofilia A moderada, 1 (1,92%) com Hemofilia B grave e

4 (7,70%) com Hemofilia B moderada.
5.2 VALIDADE CONSTRUTIVA

A validade construtiva do estudo foi verificada por meio da correlagao entre os
escores dos questionarios HAL, HAQ e WOMAC, utilizando o Coeficiente de
Spearman, que é uma medida de correlagdo nao-paramétrica que verifica a
intensidade da associacdo existente entre 2 variaveis com dados ordinais. O
Coeficiente de Spearman varia entre -1 (correlagdo perfeita negativa) e +1
(correlacéo perfeita positiva), passando por 0 (auséncia de correlagéo), sendo que
consideramos excelente quando r =0,8; moderada quando = 0,6 r = 0,8; fraca se r <
0,6 (BRODIN et al., 2011).

5.2.1 Correlagdes entre os dominios do HAL e do HAQ

A correlagao entre o escore total do HAL e o escore total do HAQ mostrou-se
negativa e fraca (r= -0,55, p= 0,000). Observou-se também correlagdo fraca nos
dominios que envolvem o uso dos membros inferiores (deitar/sentar/ajoelhar/ficar
em pé; fungbes das pernas; fungdes complexas dos membros inferiores) e no
dominio “Cuidados pessoais” (r=-0,51, p= 0,000), com o “HAQ total” (Tabela 2).
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TABELA 2 - COEFICIENTE DE CORRELAGAO DE SPEARMAN (r) ENTRE OS DOMINIOS DO HAL

E O ESCORE DO HAQ

HAQ
Dominios do HAL P
Deitar/sentar/ajoelhar/ficar em pé -0,50 0,000
Fungdes das pernas -0,45 0,000
Fungdes dos bragos -0,39 0,003
Utilizagao de meios de transporte -0,34 0,013
Cuidados pessoais -0,51 0,000
Tarefas domésticas -0,40 0,003
Atividades de lazer e esportes -0,24 0,084
Fungdes de membros superiores -0,49 0,000
Fungdes basicas dos membros inferiores -0,34 0,013
Fungdes complexas de membros inferiores -0,49 0,000
HAL total -0,55 0,000

FONTE: O autor (2016).

NOTA: HAL: Hemophilia Activities List; HAQ: Health Assessment Questionnaire.

5.2.2 Correlagdes entre os dominios do HAL e do WOMAC

As correlagdes entre HAL e WOMAC estdo demonstradas na Tabela 3, onde

destaca-se a presenca de correlagao fraca entre: o escore “HAL total” e o escore

“WOMAC total” (r= -0,58, p<0,000); entre os dominios relacionados com o uso de

membros inferiores (deitar/sentar/ajoelhar/ficar em pé; fun¢des das pernas; fungdes

basicas dos membros inferiores; fungbes complexas dos membros inferiores) com o
WOMAC, nos dominios “Dor”, “Capacidade fisica” e “WOMAC total” [p = 0,000

(0,000<p<0,016)]; entre o dominio “cuidados pessoais” do HAL e “capacidade

fisica’e o escore total do WOMAC (p>0,000). Além disso, houve moderada

correlagao entre o dominio do HAL “Fungdes basicas de membros inferiores” e “Dor”

do WOMAC (r = -0,61, p = 0,000).
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TABELA 3 - COEFICIENTE DE CORRELAGAO DE SPEARMAN (R) ENTRE OS DOMINIOS DO HAL

E DO WOMAC

Dominios do HAL

Dominios do WOMAC

Dor

Rigidez

Total

p p C fisica p p
Deitar/sentar/ajoelhar/ -0,50 0,000 -0,30 0,288 -0,52 0,000 -0,53 0,000
ficar em pé
~ -0,58 0,000 -0,40 0,003 -0,55 0,000 -0,59 0,000
Fungbes das pernas
~ -0,09 0,504 -0,20 0,154 -0,22 0,112 -0,18 0,195
Fungdes dos bragos
Utilizacdo de meios de -0,22 0,121 -0,13 0,353 -0,37 0,006 -0,33 0,016
transporte
. . -0,30 0,031 -0,36 0,007 -0,47 0,000 -0,43 0,001
Cuidados pessoais
g -0,22 0,114 -0,35 0,011 -0,33 0,016 -0,33 0,016
Tarefas domésticas
Atividades de lazer e -0,39 0,004 -0,25 0,079 -0,23 0,098 -0,27 0,051
esportes
Funcdes de membros -0,23 0,094 -0,31 0,023 -0,38 0,005 -0,34 0,012
superiores
Funcdes basicas de -0,61 0,000 -0,37 0,006 -0,49 0,000 -0,56 0,016
membros inferiores
Funcgdes complexas de -0,44 0,000 -0,33 0,018 -0,54 0,000 -0,53 0,000
membros inferiores
HAL total -0,54 0000 -041 0,002 0,56 0,000 -0,58 0,000

FONTE: O autor (2016).

NOTA: HAL: Hemophilia Activities List; WOMAC: Western Ontario and McMaster Universities.

5.3 CONFIABILIDADE OU REPRODUTIBILIDADE INTER-EXAMINADORES

O Coeficiente de Correlagao Intraclasse (CCl) com o respectivo Intervalo de

Confianga (IC 95%), foi utilizado para avaliar a reprodutibilidade intra-examinador e

inter-examinadores, e o teste ndo-paramétrico de Wilcoxon e Mann-Whitney foram

utilizados para verificar se hove diferencga entre as aplicagdes.

N&o houve diferenga significante nos dominios do HAL, na comparagéo entre

as avaliagbes realizadas entre os examinadores 1 (A1) e 2 (A2), conduzidas no

mesmo dia, com intervalo de 30 minutos (0,468<p< 0,984) (Tabela 4). Além disso, o

Coeficiente de Correlacao Intra Classe (CCIl), demonstrou excelente confiabilidade

no teste-reteste [CCI=0.972 (0.917 - 0.997)].
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TABELA 4 - CONFIABILIDADE INTER-EXAMINADORES PARA OS DOMINIOS DO HAL

Dominios do HAL p

Deitar/sentar/ajoelhar/ficar em pé *p = 0,766
Fungdes das pernas *p =0,858
Fungdes dos bragos *p =0,697
Utilizagao de meios de transporte *p = 0,866
Cuidados pessoais *p =0,984
Tarefas domésticas *p =0,968
Atividades de lazer e esportes *p =0,468
Fungdes de membros superiores *p=0,834
Fungdes basicas de membros inferiores *p=0.739
Fungdes complexas de membros inferiores *p =0,940
Total *p =0,948

FONTE: O autor (2016).
NOTA:*Teste de Mann-Whitney.

5.4 CONFIABILIDADE OU REPRODUTIBILIDADE INTRA-EXAMINADOR

Nao houve diferenga significante nos dominios do HAL, na comparagéao entre
as avaliagdes 1 e 2, realizadas pelo mesmo avaliador, considerando um intervalo de
15 dias (p = 0,119 a 0,989) (Tabela 5). Aléem disso, o Coeficiente de Correlagao Intra
Classe (CCI), demonstrou excelente confiabilidade no teste-reteste [CCl = 0.876
(0.631- 0.978)].
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TABELA 5 - CONFIABILIDADE INTRA-EXAMINADOR PARA OS DOMINIOS DO HAL

Dominios do HAL p

Deitar/sentar/ajoelhar/ficar em pé *p =0,119
Fungdes das pernas *p = 0,509
Fungdes dos bragos *p =0,825
Utilizagao de meios de transporte *p=0,818
Cuidados pessoais *p = 0,584
Tarefas domésticas *p=0,742
Atividades de lazer e esportes *p = 0,850
Fungdes de membros superiores *p =0,865
Fungdes basicas de membros inferiores *p=0,916
Fungdes complexas de membros inferiores *p =0.989
Total *p =0.872

FONTE: O autor (2016).
NOTA: *Teste de Wilcoxon.

O indice do Coeficiente de Correlacédo Inter avaliador e Intra avaliador de todos os
dominios do HAL demonstrou excelente confiabilidade (0.424 a 0.972) e (0.475 a
0.900), respectivamente (Tabela 6).
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TABELA 6 — COEFICIENTE DE CORRELAGAO INTRACLASSE INTER E INTRA EXAMINADOR

DOS DOMINIOS DO HAL

COEFICIENTE DE CORRELAGAO INTRACLASSE (CCl)

Dominios do HAL

n=52

Inter examinador

Intra examinador

CcCl IC

CcCl IC

Deitar/sentar/ajoelhar/ficar em pé

Fungdes das pernas

Fungdes dos bragos

Utilizagdo de meios de transporte

Cuidados pessoais

Tarefas domésticas

Atividades de lazer e esportes

Fungdes de membros superiores

Fungdes basicas de membros inferiores

Fungdes complexas de membros inferiores

Soma total HAL

0.760 (0.586 - 0.934)

0.895 (0.810 - 0.980)

0.625 (0.365 - 0.885)

0.518 (0.162 - 0.874)

0.424 (0.082 - 0.765)

0.570 (0.272 - 0.868)

0.451 (0.119-0.783)

0.598 (0.334 - 0.862)

0.762 (0.585 - 0.939)

0.898 (0.816 - 0.980)

0.972 (0.917 - 0.997)

0.880 (0.787 - 0.973)

0.900 (0.820 - 0.981)

0.634 (0.377 - 0.890)

0.676 (0.384 - 0.969)

0.773 (0.568 - 0.977)

0.579 (0.285 - 0.874)

0.475 (0.149 - 0.802)

0.661 (0.425 - 0.896)

0.828 (0.693 - 0.962)

0.896 (0.813 - 0.980)

0.876 (0.631 - 0.978)

FONTE: O autor (2016).
NOTA: IC: Intervalo de Confianca.

As analises de Bland-Altman (Figura 3 e Figura 4) demonstram a disposi¢ao grafica
dos limites de concordéancia inter examinadores e intra-examinador para o HAL total,
respectivamente.
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FIGURA 3 - GRAFICO DE BLAND-ALTMAN COMPARANDO OS RESULTADOS OBTIDOS NAS
ENTREVISTAS A1 E A2, NA AVALIACAO INTER-EXANIMADORES
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FONTE: O autor (2016).
NOTA: SD: desvio padrao.

FIGURA 4 - GRAFICO DE BLAND-ALTMAN COMPARANDO OS RESULTADOS OBTIDOS NAS
ENTREVISTAS A1 E A3, NA AVALIACAO INTRA-EXAMINADOR
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FONTE: O autor (2016).
NOTA: SD: desvio padréo.
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5.5 AVALIACAO DA CONSISTENCIA INTERNA

Verificou-se a avaliagdo de consisténcia interna da escala por meio do Alfa de
Cronbach que avalia a correlagdo apresentada entre as questdes de cada dominio
e entre os dominios. O indice varia de 0 a 1, sendo 1 indicativo de uma consisténcia
interna perfeita, sugerindo que todas as questbes sao importantes para o
instrumento. O indice de Consisténcia Interna do “HAL total” foi alto (o de Cronbach

0,932), sendo que para todos os dominios variou de 0,378 a 0,933 (Tabela 7).

TABELA 7 - CONSISTENCIA INTERNA DA VERSAO EM PORTUGUES DO HAL

Dominios do HAL (n=52) 'ten"s o de
HAL total 42 0,932
Deitar/sentar/ajoelhar/ficar em pé 8 0,878
Funcgdes das pernas 9 0,933
Fungdes dos bragos 4 0,746
Utilizagao de meios de transporte 3 0,378
Cuidados pessoais 5 0,703
Tarefas domésticas 6 0,759
Atividades de lazer e esportes 7 0,713
Fungdes de membros superiores 9 0,819
Funcgdes basicas de membros inferiores 6 0,921
Fungdes complexas de membros inferiores 9 0,901

FONTE: O autor (2016).

A prevaléncia de sangramento articular recente foi de 46,15%, o que
possibilitou a criacdo de 2 grupos: com sangramento (n=24) e sem sangramento
(n=28). A Tabela 8 demonstra os resultados da comparagao entre os 2 grupos,
segundo os escores dos dominios do HAL, sendo que o dominio “Fung¢des do
bragos” diferiu significantemente entre os grupos. A comparagédo entre os grupos
com e sem sangramento em relagdo ao escore total do HAL, ndo demonstrou

diferencga significante (p=0,531) (Figura 5).



TABELA 8 - COMPARAGAO ENTRE OS GRUPOS COM SANGRAMENTO E SEM
SANGRAMENTO EM RELAGCAO AOS DOMINIOS DO HAL

Grupo Sem Grupo Com
Dominios do HAL Sangramento Sangramento  Valor
n=28 n=24 p*
Média, dp Média, dp
Deitar/sentar/ajoelhar/ficar em 53,7 + 23,58 50,8 +23,21 0,666
pé
Fungdes das pernas 54,0 +24,67 56,8 +27,33 0,700
Fungdes dos bragos 78,2 £15,94 61,7 22,77 0,003
Utilizagao de meios de 67,3 128,81 71,9 125,72 0,654
transporte
Cuidados pessoais 85,6 14,12 82,5 17,52 0,640
Tarefas domésticas 83,0 £17,18 74,9 23,99 0,327
Atividades de lazer e esportes 82,1 £21,13 77,8 £21,13 0,453
Fungdes de membros 82,3 113,61 73,8 £17,66 0,122
superiores
Fungdes basicas de membros 63,3 +24,19 62,6 +28,42 0,890
inferiores
Fungdes complexas de 36,9 +28,83 40,8 +27,19 0,520
membros inferiores
total 67,8 +16,98 64,7 +£18,22 0,531

FONTE: O autor (2016).
NOTA:Os dados foram demonstrados em média e desvio padrao; dp: desvio padrao;
*Teste de Mann-Withney.
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FIGURA 5 - BOXPLOT ENTRE OS GRUPOS COM E SEM SANGRAMENTO
EM RELAGAO AO ESCORE HAL TOTAL
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FONTE: O autor (2016).

Dentre os pacientes avaliados 37 (69,23%) foram submetidos a cirurgias
ortopédicas. A média dos escores de todos os dominios do HAL do grupo de
pacientes que sofreram cirurgias ortopédicas em comparagdo as médias dos
dominios do HAL com o grupo de pacientes ndo operados, apresentou diferenga
significante nos dominios “Deitar/sentar/ajoelhar/ficar em pé” (p=0,005), “Cuidados
pessoais” (p=0,012), “Func¢des dos membros superiores” (p=0,03), “Funcgdes
complexas de membros inferiores” (p=0,003) e a Soma total HAL (p=0,044) (Tabela
9).



TABELA 9 - COMPARAGCAO ENTRE OS GRUPOS DE PACIENTES

SUBMETIDOS A CIRURGIAS ORTOPEDICAS E DO GRUPO SEM CIRURGIAS

ORTOPEDICAS EM RELACAO AOS DOMINIOS DO HAL

(.:}rupc_) Gru_po S_em
Dominios do HAL Clrurgta Clrurgia V:',f”

Média, dp Média, dp
Deitar/sentar/ajoelhar/ficar em pé 38,5 +23,24 58,0 16,95 0,005
Fungdes das pernas 48,0 +26,05 58,2 +24,16 0,198
Fungdes dos bragos 63,3 +20,23 73,5 121,51 0,112
Utilizagao de meios de transporte 60,7 +25,06 73,0 31,27 0,191
Cuidados pessoais 76,0 14,61 87,5 15,78 0,012
Tarefas domésticas 75,1 £21,35 81,0 £19,42 0,26
Atividades de lazer e esportes 81,4 +22.45 79,7 £17,68 0,91
Fungdes de membros superiores 71,3 £15,08 81,3 +16,59 0,03
Funcdes basicas de membros inferiores 59,3 +26,28 64,5 +25,67 0,563
Funcgdes complexas de membros inferiores 22,4 +28,76 45,3 17,42 0,003
HAL total 58,8 17,14 69,5 16,37 0,044

FONTE: O autor (2016).

NOTA: Os dados foram demonstrados em média e desvio padréo; dp:

*Teste de Mann-Withney.

desvio padrao;
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6 DISCUSSAO

Os resultados deste estudo demonstraram que a versio traduzida para a
lingua portuguesa do Hemophilia Activities List — HAL , é valida e reprodutivel para a
populacao brasileira com hemofilia grave e moderada. Adicionalmente, fornece um
retrato das caracteristicas das pessoas com hemofilia que frequentam o Ambulatério
de Hemofilia/Ortopedia do HC UFPR, gerando informagdes potencialmente valiosas
sobre seu estado de saude.

O HAL, foi criado para avaliar a auto-percepgao das habilidades funcionais
de membros superiores e inferiores em adultos.

Ao serem comparadas a populacdo controle, pessoas com hemofilia
apresentam perda moderada de equilibrio e mobilidade e reduzidos niveis de
atividade fisica. A artropatia hemofilica (AH) leva progressivamente a redugao da
funcao e da independéncia funcional. Os pacientes portadores de hemofilia grave ou
moderada apresentam lesdes articulares de maior gravidade e com alteragdes
funcionais. J4 os pacientes com a forma leve da doenca ndo apresentam
sangramentos musculoesqueléticos expontaneos ou frequentes, sem alteragdes
significativas no exame fisico articular e consequentemente sofrem menor impacto
funcional. (BRODIN; BAGHAEI; SUNNERHAGEN, 2015)

Monahan et al.", avaliaram adolescentes com hemofilia e concluiram que ha
relacdo da limitagcdo fisica com outras caracteristicas, tais como gravidade da
hemofilia, presenca de inibidor, idade e frequéncia dos sangramentos.
(BAUMGARDNER, 2013)

No presente estudo, foram incluidos pacientes com hemofilia grave ou
moderada, com provaveis alteracdes musculoesqueléticas que poderiam influenciar
na auto-percepc¢ao da capacidade funcional.

Durante o processo de tradugdo do questionario HAL para a lingua
portuguesa do Brasil, ndo foi observada a existéncia de questdes nao aplicaveis ou
que necessitassem de modificaggo em seu conteudo ou forma (adaptagao
transcultural), visto que todas as questdes incluidas no HAL foram adequadas a
populacao de hemofilicos brasileira.

Para Beaton (2000), apds o processo de traducao, os pesquisadores devem

' Monahan PE, Baker JR, Riske B, Soucie JM. Physical functioning in boys with hemophilia in the U.S.
Am J Prev Med 2011; 41: S360-8
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assegurar que a versao traduzida do instrumento tenha as mesmas propriedades de
medicdo do original. O novo instrumento deve reter as caracteristicas da validade do
construto, confiabilidade e consisténcia interna.

Em relagao a validagao de construto, os escores do HAL foram comparados
aos escores dos questionarios HAQ e WOMAC. Estes instrumentos sao
frequentemente aplicados em pacientes com hemofilia por ndo haver instrumentos
que avaliem a capacidade funcional validados para esta doenca. Segundo Van
Genderen (2006), a utilizagcao destes instrumentos que nao sao especificos para
hemofilia, e sim para pacientes com diagndstico de artrite reumatoide e osteoartrite,
justifica-se, ja que assemelham-se aos pacientes com hemofilia em aspectos
funcionais, clinicos, histoquimicos, biolégicos, bem como nos danos intra-articulares.
(BEETON et al., 2006; BOEHLEN; GRAF; BERNTORP, 2014; DE KLEIJN et al.,
2004; VAN GENDEREN, 2006)

A correlagdo dos escores totais do HAL e do HAQ apresentou-se fraca,
porém, significante (r=-0,55, p=0,000). Isto pode ser justificado pelo fato das
questdes do HAQ enfatizarem a funcionalidade de membros superiores, sendo que
nos pacientes com hemofilia ha maior comprometimento funcional dos membros
inferiores, como demonstrado nos dominios “Fun¢des dos bragos” (r=-0,39,
p=0,0038), “Utilizagdo dos meios de transporte” (r=-0,34, p=0,0132), “Tarefas
domésticas” (r=-0,40, p= 0,003), “Atividades de lazer e esportes” (r=-0,24, p=0,0846)
e “Func¢des de membros superiores”(r=-0,49, p=0,000).

A correlagéo entre o HAL e o WOMAC, mostrou-se fraca para a maioria dos
dominios, no entanto houve moderada correlagao entre o dominio do HAL “Funcdes
basicas de membros inferiores” e o dominio “Dor” do WOMAC. Cabe salientar que
os pacientes com hemofilia apresentam comprometimento funcional em MMII
acompanhados de dor, o que justifica a correlagdo demonstrada.

No estudo de validagédo de conteudo do HAL (Van Genderen et al, 2006) e
na validagdo de construto do HAL para o sueco (Brodin et al.,, 2011) foram
realizadas as correlagdes com um questionario especifico para artrite reumatoide
(Arthritis Impact Measurement 2 — AIMS 2) e um questionario genérico para adultos
com doencas cronicas (Impact on Participation and Autonomy - IPA).

Van Genderen et al (2006), avaliram 127 pacientes com hemofilia A ou B
grave. As correlagdes entre o HAL, AIMS 2 e o IPA compreenderam um intervalo

entre 0,47-0,84 (n=55) e todas foram estatisticamente significantes. (p<0,001).
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Assim como no presente estudo, Van Genderen et al (2006) encontraram
correlacdes fracas entre o HAL e o AIMS 2, pois 0 questionario especifico para
pacientes com artrite reumatdide visa maior utilizagdo dos membros superiores. A
correlagdo entre o HAL e o IPA demonstrou-se maior nos dominios que envolviam
atividades que exigiam maior envolvimento dos membros inferiores como nos
dominios de “autonomia dentro e fora de casa”.

Brodin et al (2011), em seu estudo de validagao para o sueco, avaliaram 84
pacientes com hemofilia A ou B, grave e moderada e analisaram a validade do
construto dos diferentes dominios do HAL, AIMS 2 e IPA. Os resultados mostraram
que o dominio envolvendo as extremidades inferiores demonstraram boas
correlagdes ao contrario dos dominios que envolvem as extremidades superiores.
Os achados foram semelhantes ao estudo de validacdo do HAL, com excelente
correlagcdo e estatisticamente significantes, principalmente nos dominios que
envolviam atividades dos membros inferiores. Houve excelente correlagao do escore
total do HAL e o AIMS2 (r= 0,84, p<0,01) e o IPA dentro de casa (r = 0,83, P <0,01)
e IPA ar livre (r = 0,89, P <0,01).

No estudo de validagado de construto do HAL para o italiano (Balestri et al,
2016), participaram da avaliagédo oitenta individuos com hemofilia A ou B, grave e
moderada. A validade de construto dos dominios totais do HAL e do AIMS2 mostrou
correlagdo moderada (r=0,64, p<0,01). Ao analisar a correlagdo entre os dois
instrumentos, observou-se que o AIMS 2 é adequado para explorar a incapacidade
provocada por doencas articulares e musculares, além dos problemas sociais e
psicolégicos, enquanto o HAL tem uma abordagem mais funcional do que AIMS 2 na
discriminagdo das mudancas no estado de saude.

Um outro objetivo deste estudo, foi testar se o HAL-Brasil é confiavel ou
reprodutivel para ser utilizado entre os brasileiros com hemofilia. A confiabilidade do
questionario HAL-Brasil foi testada neste estudo por meio do CCI (teste e re-teste
entre avaliadores 1 e 2), sendo que para o escore total a confiabilidade inter-
examinadores (CCI=0,97) e intra examinador (CCI=0,87) foi excelente, de acordo
com Mccusker et al., (2015). Para SIKORSKII; NOBLE, 2013, valores iguais ou
acima de 0,70 indicam grande associagdo entre instrumentos. A elevada
confiabilidade sugere que o instrumento pode ser utilizado em diferentes pontos no
tempo e com resultados comparaveis. Estas propriedades sao particularmente

importantes em estudos clinicos multicéntricos e na pesquisa, analisando os
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resultados musculo-esqueléticos de varias abordagens de tratamento.

Cabe ressaltar que, nos estudos de validacdo do HAL para outras linguas,
bem como nos outros estudos de traducdo e validagdo, nao foi testada a
confiabilidade do instrumento (VAN GENDEREN et al, 2006, BRODIN, et al, 2011,
BALESTRI et al, 2016)

Além disso, a confiabilidade ou concordancia no teste e re-teste também foi
avaliada visualmente através da anadlise das disposi¢cdes graficas de Bland-Altman,
gue mostraram que a razao do viés (entre avaliador 1 e avaliador 2) foi proxima de
zero, 0 que demonstrou uma boa concordancia entre as entrevistas e os dois
avaliadores.

A Consisténcia interna estima a confiabilidade de um questionario aplicado
em uma pesquisa. E a medida da correlacdo entre os componentes individuais de
um instrumento, onde cada item deste instrumento € visto como uma medida unica
do construto, sendo que as questdes do HAL- Brasil foram medidas pelo coeficiente
alfa de Cronbach, verificando a homogeneidade dos itens de modo que megam a
mesma coisa.

No presente estudo os escores dos componentes do HAL mostraram elevada
Consisténcia interna (alpha=0,93), valores semelhantes aos encontrados em outros
estudos (BALESTRI et al.,, 2016; BRODIN et al., 2011; VAN GENDEREN et al.,
2006). No entanto, o dominio “Utilizacdo dos meios de transporte” apresentou baixa
consisténcia interna (alpha=0,37). Isto também foi observado por Van Genderen et
al., (2006) na versado original do HAL (alpha=0,61), bem como nos estudos de
validacdo do questionario em Sueco por Brodin et al., (2011) (alpha= 0,71) e em
italiano por Balestri et al., (2016) (alpha=0,57). Segundo Van Genderen et al. (2006),
as razdes para estes resultados sado, provavelmente, o baixo numero de itens que
compde o dominio (3) e pela diversidade dos mesmos (andar de bicicleta, entrar e
sair do carro, utilizar transporte publico).

Destaca-se ainda, que no decorrer da fase de pré-teste, ndo houve
dificuldade por parte dos entrevistados com relacdo a compreensao das questoes,
por se relacionarem a atividades corriqueiras, com linguagem facil e acessivel. Além
disso, nos trés momentos da aplicagédo do HAL-Brasil, o tempo gasto para responder
0 questionario foi cronometrado do inicio ao fim da entrevista, sendo em média de
nove minutos. No estudo de validacdo do HAL, Van Genderen et al, (2006)

observaram boa aplicabilidade clinica em termos de tempo necessario para conclui-
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lo (aproximadamente 10 minutos).

Durante as entrevistas do presente estudo, observou-se que muitos pacientes
referiam sangramentos articulares recentes, ou seja, até duas semanas antes da
primeira avaliagdo ou da avaliagdo subsequente (apds 15 dias).

Nao houve relato de que os pacientes entrevistados reportassem
sangramentos articulares agudos ou recentes, tanto no estudo de validagdo de Van
Genderen et al., (2006) como nas tradugdes publicadas por Brodin et al. (2011) e
Balestri et al. (2016). Esta situagao de sangramento nao € habitualmente reportada
em estudos ocorridos em paises onde a profilaxia primaria acontece desde os anos
60/70 e portanto, a presenca e frequéncia dos sangramentos articulares € menor.

Supondo-se que a presenga de sangramento articular pudesse alterar a auto-
percepcao da capacidade funcional, optou-se por dividir e analisar a amostra em
dois grupos: grupo com sangramento (n=24) e grupo sem sangramento (n=28).
Realizou-se a correlagdo entre os grupos, havendo diferenga estatisticamente
significante somente no dominio “Fun¢des dos bragos” (p>0,003). Este achado
corrobora com o estudo de Fischer et al.,, (2016) que avaliaram por meio de
instrumentos objetivos (HJHS, SF36 e o HAL), 90 pacientes adultos com hemofilia
grave, que realizavam profilaxia, sendo que n&do houve correlagdo das taxas de
sangramento articular com os parametros de auto-percepgdo. Além disso, 0s
autores supracitados afirmam que as mudancgas na estrutura e na funcao articular
nao se traduzem imediatamente com limitagdes nas atividades ou na qualidade de
vida.

MCcusKer et al. (2015), avaliaram 144 meninos durante a aplicacdo do
questionario HrQol (Health Related Quality of Life), instrumento especifico para
pacientes com hemofilia que relaciona o impacto da doenga na qualidade de vida.
Da amostra total, 30 meninos apresentaram sangramentos articulares recentes, ou
seja, nas duas semanas anteriores a aplicagdo do instrumento. Ao avaliar o impacto
do sangramento com relacdo a qualidade de vida, observaram uma tendéncia a
menor pontuagao no HrQol (sugerindo pior qualidade de vida), com relagao aos 114
meninos que nao apresentaram sangramento (p>0,02).

Segundo Oldenburg (2015), existem poucos estudos que demonstram a
reducdo total de sangramentos nas articulagdbes em pacientes que estdo em
profilaxia terciaria em comparacdo com o regime sob demanda. No entanto,

pacientes submetidos a profilaxia iniciada em diferentes idades comparadas aos que
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tratam sob demanda, demonstraram o efeito protetor da profilaxia através de
estudos com ressonancia magnética. Estes resultados indicam que pacientes com
AH grave se beneficiam do regime de tratamento profilatico demonstrada pela
diminuicdo do numero de sangramentos e manutengao da mobilidade articular.

O tratamento com profilaxia primaria para pacientes com hemofilia grave é
realidade ha décadas em muitos paises desenvolvidos, resultando em redugao
significativa do desenvolvimento de artropatia secundaria nestes paises (GROEN,
2011). No Brasil, a profilaxia primaria teve inicio em 2011, sendo o tratamento em
geral, realizado pela infusdo do fator faltante apds a ocorréncia do sangramento
(tratamento sob demanda).

Embora o tratamento da hemofilia no Brasil tenha melhorado sensivelmente
nos ultimos anos, a populagdo adulta apresenta sinais graves e precoces de
degeneracao articular, impactando diretamente na capacidade funcional e qualidade
de vida.

A comparagado neste estudo entre os grupos com sangramento e sem
sangramento foi importante para esclarecer que este dado n&o interfere nos
resultados do HAL, podendo ser utilizado neste pais da forma original, sem
necessidade de adaptacao.

No presente estudo, trinta e sete (69,23%) pacientes foram submetidos a
cirurgias ortopédicas, sendo 20 (38,46%) ATJ uni ou bilateral e 14 (26,92%)
sinovectomias na articulagado do joelho. Comparando-se as médias dos escores dos
dominios do HAL do grupo cirurgia com o grupo nao-cirurgia, observou-se melhor
pontuagdo no grupo que foi submetido a cirurgia. Os dominios que apresentaram
diferenga estatisticamente significantes envolvem a fungdo dos membros inferiores
diretamente, bem como nos dominios que necessitam da estabilizacdo dos
membros inferiores para poder utilizar os membros superiores, como por exemplo o
dominio “Cuidados pessoais”, além da prépria “Fungdes dos membros superiores”.

Em estagios mais avangcados de AH o tratamento medicamentoso e
fisioterapéutico com objetivo de minimizar a dor e manter a fungao, frequentemente
nao sao suficientes. A cirurgia de substituicdo articular (artroplastia) é indicada
quando a dor torna-se incapacitante, afetando a qualidade de vida. As cirurgias de
artroplastia mais comuns na hemofilia sdo as de joelho e quadril que, em geral,
apresentam 6timos resultados a longo prazo (KNOBE; BERNTORP, 2011;
LAMBERT et al., 2014; SRIVASTAVA et al., 2013; STRAUSS et al., 2015).
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Lee et al. (2015), realizaram acompanhamento por mais de 10 anos de 21
pacientes com AH que foram submetidos a artroplastia total de quadril. Em sua
avaliacdo houve melhora da ADM e melhora significante do Harris Hip Score (HHS),
questionario funcional especifico da articulagdo do quadril, incluindo alivio da dor e
da funcdo. Ressalta ainda que para alcangar este resultado faz-se necessario o
acompanhamento constante da hematologia e da fisioterapia.

Para Strauss et al. (2015), baseado na experiéncia clinica, a melhora da dor
e do movimento articular sao relatados pelos pacientes com AH grave que foram
submetidos a cirurgias de substituigao articular, mesmo que esta melhora ndo tenha
modificado os escores funcionais anteriores. Esta observacao é retratada pelo alto
nivel de satisfacdo subjetiva do paciente com o resultado pds-operatério de ATJ
mesmo nos casos com resultado objetivamente pobres.

Deve ser lembrado no entanto, que o sucesso do tratamento cirurgico nao
depende apenas do tratamento hemostatico adequado, mas também da abordagem
multidisciplinar, iniciando com a preparacgao fisioterapéutica pré-operatdria, vigilancia
durante o procedimento cirurgico e tratamento com equipe multiprofissional para o
processo de recuperagao funcional do paciente (LAMBERT et al., 2014).

Durante nosso estudo, pode-se observar que muitos pacientes com
artropatia hemofilica grave, com alteragdo da estrutura articular, diminuicdo da
massa e forca muscular em uma ou mais articulacdes, adotavam padrboes de
movimento diferentes, adaptando-se conforme a necessidade para poder realizar
suas atividades de vida diaria. Quando questionados sobre a auto-percepcgao para
realizar determinadas atividades, relatavam com frequéncia que nunca ou raramente
tinham dificuldade em executa-las.

Baumgardner et al, (2013) sugerem que as razdes para a reduzida atividade
fisica e capacidade funcional em pacientes com hemofilia sdo multifatoriais. Em seu
estudo, concluiram que o uso de um instrumento de auto-relato associado a um
instrumento de medida de desempenho, por avaliarem diferentes construtos,
proporcionam avaliacdo consistente da capacidade funcional, que devem ser
consideradas para avaliar as habilidades funcionais de pessoas com hemofilia.

A analise dos escores do HAL entre os grupos com e sem cirurgia neste
estudo, mostra a importancia deste instrumento para a populagédo brasileira, pelas
evidéncias de melhora funcional por meio das intervengdes cirurgicas.

Cabe ressaltar algumas limitagdes do estudo 1) fizeram parte da amostra
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pacientes com hemofilia em acompanhamento em um unico ambulatorio de um
unico hospital universitario; 2) ndo foi utilizado um instrumento padronizado para
avaliacdo do nivel cognitivo dos participantes, no entanto todos os pacientes eram
alfabetizados e foram avaliados segundo a percepgéo dos avaliadores e 3) nao foi
possivel a comparacao entre pacientes com e sem alteragdes funcionais, a serem
criados a partir de um ponto de corte do HAL, visto que o autor nao apresenta esta
classificagao; e 4) trata-se de um instrumento com escopo subjetivo, ou seja, avalia
a percepgao do paciente em relagdo ao seu estado de saude.

Em contrapartida, o ambulatério do servico do HC-UFPR é referéncia no
tratamento e acompanhamento de hemofilicos no Brasil, e instrumentos de auto-
relato sdo de baixo custo, faceis de aplicar e sao relevantes para os pacientes por
despertarem a auto-percepcdo de suas limitagdes funcionais (FISCHER et al.,
2016).

Ademais, varios autores recomendam a utilizagdo do HAL como parte de uma
bateria de exames para avaliar o estado de saude funcional de adultos com
hemofilia (BOEHLEN; GRAF; BERNTORP, 2014; FISCHER et al, 2016;
POONNOOSE et al., 2012, 2007).
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7 IMPLICAGOES PARA A PRATICA CLINICA E FUTUROS ESTUDOS

A partir da traducgao, validacao e confiabilidade do questionario de capacidade
funcional Haemophilia Activities List, o HAL-Brasil (APENDICE E), sera incorporado
na avaliagao fisico-funcional dos pacientes com hemofilia do Ambulatério de
Hemofilia/Ortopedia do Hospital de Clinicas da Universidade Federal do Parana,
bem como sugerir sua adocao pelo Ministério da Saude como um dos instrumentos
de avaliacao para pacientes com hemofilia no Brasil. Além disso, por recomendacgao
do autor, o HAL — Brasil sera enviado para a pagina eletrébnica da Federacao
Mundial de Hemofilia (WFH) onde sera incluido e disponibilizado (ANEXO D).

Sendo assim, o presente estudo fornece um instrumento valido na lingua
portuguesa do Brasil, para ser utilizado em estudos clinicos de avaliagao,
acompanhamento e de intervengdes junto a pacientes com hemofilia no Brasil.

Adicionalmente, novos estudos sao necessarios para classificar os pacientes
segundo o nivel de acometimento funcional, de acordo com pontos de corte para o
HAL.
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8 CONCLUSAO

1 - Apds o processo de tradugdo seguindo procedimentos metodologicos pré-
estabelecidos e avaliadas as propriedades psicométricas do HAL, este mostrou ser
um instrumento de avaliagao valido e confiavel para adultos com hemofilia no Brasil.
O resultado deste processo produziu um instrumento denominado Lista de
Atividades em Hemofilia, o HAL-Brasil.

2 - As propriedades psicométricas testadas demonstraram existir correlagao
significante entre HAL/HAQ e HAL/WOMAC para a Validade de construto; excelente
confiabilidade inter e intra examinadores e excelente Consisténcia interna.

3 - O HAL mostrou-se indicado para aplicagao na populagao brasileira, considerando
que nao foram observadas diferengas entre pacientes com e sem sangramentos
recentes.

4 - O HAL mostrou-se adequado para verificar as diferencgas funcionais em pacientes

com hemofilia com e sem cirurgias ortopédicas de membros inferiores.
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APENDICE A - ARTIGO 1

Artigo 1,

G. S. SCHAFER, S. VALDERRAMAS, A. R. GOMES, M. B. BUDIB, A. L. P.
WOLFF and A. A. T. RAMOS. Physical exercise, pain and musculoskeletal function
in patients with haemophilia: a systematic review Haemophilia, v. 22, n. 3, p. e119—
e129, 2016.
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ABSTRACT

The Haemophilia Activities List - HAL is a specific questionnaire for individuals with
hemophilia and evaluate the self-perception of functional abilities in adults. Objective:
To translate, validate, test reliability and internal consistency of the HAL for the
Brazilian population with hemophilia A or B, moderate and severe. Investigate
whether there is difference in the self-perception of functional abilities in adults with
hemophilia classified according to the presence of bleeding joint, and performing
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orthopedic surgery of the lower limbs. Methods: In a cross-sectional study, following
pre-established translation criteria, a version of HAL in Portuguese-Brazilian was
applied in 52 patients with haemophilia A (34.51 + 12.87 years). For construct
validation was performed correlations of HAL scores with the scores of HAQ and
WOMAC questionnaires. Reliability was tested through the test and re-test between
evaluators 1 and 2 in two interviews and internal consistency calculated by
Cronbach's alpha. The difference between the groups regarding the presence /
absence of bleeding articulate and groups surgery / no surgery was calculated using
the non-parametric Mann-Whitney test. It was considered statistically significant p <
0.05 for all tests. Results: There was significant correlation between the total score of
the HAL and the total score of HAQ (r = -0.55, p = 0.000) as well as between full and
HAL Total WOMAC (r = -0.58, p <0.000). The Internal correlation coefficient (ICC)
was excellent intra-examiner (Cl = 0.876) and inter-rater (ICC = 0972). The Internal
Consistency index of 'total HAL "was high (Cronbach's a 0.932). There was no
difference between the groups with and without bleeding in the total score of the HAL
(p = 0.531). The group with surgery showed better performance considering
"functions of the lower limbs", "Personal Care", "Functions of the upper limbs", with a
significant difference in 'total HAL (p = 0.044). Conclusion: HAL-Brazil proved to be a
valid and reliable assessment tool for adults with hemophilia in Brazil.

RESUMO

The Haemophilia Activities List - HAL is a specific questionnaire for individuals with
hemophilia and evaluate the self-perception of functional abilities in adults. Objective:
To translate, validate, test reliability and internal consistency of the HAL for the
Brazilian population with hemophilia A or B, severe and moderate; Investigate
whether there is difference in the self-perception of functional abilities in adults with
hemophilia classified according to the presence of bleeding joint, and performing
orthopedic surgery of the lower limbs. Methods: This is a cross-sectional study,
following pre-established criteria for translation. A version of HAL in Portuguese-
Brazilian was applied in 52 patients with haemophilia A (34.51 £ 12.87 years). For
construct validation was performed correlations of HAL scores with the scores of
HAQ and WOMAC questionnaires. Reliability was tested through the test and re-test
between evaluators 1 and 2 in two interviews and internal consistency calculated by
Cronbach's alpha. The difference in HAL score between the groups with and without
bleeding joint and the difference in the groups with surgery or no surgery was
calculated using the non-parametric Mann-Whitney test. Statistical significance was
considered at p < 0.05 for all tests. Results: There was significant correlation
between the total score of the HAL and the total score of HAQ (r = -0.55, p = 0.000)
as well as between full and HAL Total WOMAC (r = -0.58, p <0.000). The Internal
Correlation Coefficient (ICC) was excellent intra-examiner (Cl = 0.876) and inter-rater
(ICC = 0972). The internal consistency index of “total HAL” was high (Cronbach a of
0.932). There was no difference between the groups with and without bleeding in the
total score of the HAL (p = 0.531). The group with surgery showed better
performance considering "Functions of the lower limbs", "Personal Care", "Functions
of the upper limbs", with a significant difference in “total HAL” (p = 0.044).
Conclusion: HAL-Brazil proved to be a valid and reliable assessment tool for adults
with hemophilia in Brazil

Key words: hemophilia; questionnaire; activities; evaluation; validation
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INTRODUCAO

A hemofilia € uma doenca rara, hereditaria, causada pela deficiéncia
quantitativa dos fatores de coagulacdo VIII (hemofilia A) e IX (hemofilia B).
Aproximadamente 80% dos episdédios hemorragicos ocorrem no sistema
musculoesquelético principalmente nas articulagdbes dos joelhos, cotovelos,
tornozelos, ombros e quadris, que a longo prazo provocam danos irreversiveis a
articulagao, causando a artropatia hemofilica (AH). A AH pode afetar uma ou mais
articulagdes, levando a dor crénica, contraturas articulares, limitacdo da amplitude
de movimento (ADM) e cursando com alteragdes da marcha normal e do equilibrio.
Todos estes fatores determinam a queda da capacidade funcional, comprometem a
relagdo psicosocial e a qualidade de vida'?.

A avaliacédo de tais pacientes consiste, tradicionalmente, no exame fisico e
radiolégico a fim de monitorar a evolugcdo da doengca e o comprometimento
musculoesquelético. Entretanto, o tratamento da hemofilia tem necessitado de
ferramentas mais sensiveis para detectar o comprometimento funcional, por meio de
instrumentos especificos para a doenca®.

Apesar deste entendimento ser fundamental no planejamento das
estratégias terapéuticas® e esta pratica ja ter sido adotada em outros paises, até o
momento nenhum dos instrumentos de avaliacido disponiveis foi traduzido e validado
no Brasil.

O Hemophilia Activities List — HAL®, foi desenvolvido na University Medical Centre
Utrecht, Holanda e avalia o impacto da hemofilia na auto-percepcdo quanto as
habilidades funcionais dos individuos adultos acima de 18 anos, sendo
extremamente importante para a avaliagdo e direcionamento do tratamento. E
composto por 42 perguntas e sete dominios: Deitar/Sentar/Ajoelhar/Ficar Em Pé (8
itens); Fungdes das pernas (9 itens); Fungbes dos bragos (4 itens); Utilizacdo de
meios de transporte (3 itens); Cuidados pessoais (5 itens); Tarefas domésticas (6
itens) e Atividades de lazer e esportes (7 itens). Ha ainda trés dominios especiais:
Atividades com membros superiores; Atividades basicas com membros inferiores;
Atividades complexas com membros inferiores, além da soma total da pontuacao
(HAL total)®. O HAL ja foi traduzido e validado em outros paises, mantendo suas
propriedades psicométricas. No entanto, ainda nao foi traduzido e validado para a

lingua portuguesa do Brasil. O objetivo deste estudo é traduzir, validar, testar a



73

confiabilidade e a consisténcia interna do HAL em pessoas com hemofilia no Brasil.

METODOLOGIA

A tradugdo seguiu os critérios de pré-determinados® onde foram realizadas
inicialmente duas tradug¢des do instrumento original do inglés para o portugués. Em
seguida as traducdes foram analisadas por um Comité de especialistas, retro-
traduzida por dois outros tradutores, e reavaliada pelo mesmo Comité que, por fim,
definiu uma versao em portugués brasileiro do HAL. Esta versao foi aplicada em
uma pequena populacdo a fim de detectar possiveis palavras ou termos que
gerassem alguma dificuldade de compreensdo. Nao havendo dificuldade na
compreensao ou adaptagdes culturais a serem feitas, foi criada a versdao do HAL-
Brasil.
A validade do construto do HAL foi testada para determinar sua relagdo com outros
questionarios. Por ndo haver instrumentos de avaliagdo psicométrica especificos
para pessoas com hemofilia e pelo fato destas se assemelharem clinicamente por
suas alteracbes musculoesqueléticas e limitagdes funcionais a individuos com
doencas reumaticas, foi utilizado o questionario Health Assessment Questionnaire
(HAQ). Devido a incapacidade funcional que a artropatia hemofilica causa nos
membros inferiores, outro instrumento utilizado para avaliar a dor, rigidez e
incapacidade funcional nas articulagbes do quadril e joelho foi o Western Ontario
and McMaster Universities (WOMAC). Ambos s&o traduzidos e validados no Brasil.
Para avaliar a confiabilidade ou reprodutibilidade, a versdao HAL-Brasil, foi
aplicada por dois examinadores independentes em uma amostra de individuos com
hemofilia. As duas primeiras avaliagcbes foram realizadas no mesmo dia por dois
examinadores independentes (examinador 1 e examinador 2 — avaliagdo inter-
examinadores), em um intervalo de 30 minutos. A Confiabilidade inter-examinador é
uma medida de correlacdo entre dois ou mais observadores, avaliando os mesmos
sujeitos e usando a mesma informagao. A segunda avaliagao foi realizada 15 dias
apos a primeira pelo examinador 1, para os mesmos individuos - avaliagdo intra-
examinador. Para determinar a Confiabilidade intra-examinador, a medida de
correlacao é feita entre avaliacbes em dois pontos no tempo, ou seja, se 0s escores
de um instrumento se repetem quando € aplicado a mesma pessoa em ocasides

diferentes. Avaliar a confiabilidade de um instrumento significa determinar se ele é
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reprodutivel mesmo se usado por diferentes observadores em tempos diferentes.
Foram selecionados individuos com diagnostico de Hemofilia A ou B, grave ou
moderada, acima dos 18 anos de idade, em acompanhamento no Ambulatério de
Ortopedia/Hemofilia do HC da UFPR. Foram excluidos os pacientes que
apresentaram problemas na compreensdo dos itens avaliados pelo questionario
(avaliado segundo critérios subjetivos dos entrevistadores), ou que possuiam outra
coagulopatia. Todos os participantes do estudo assinaram o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido. Os trés questionarios foram aplicados por meio
de entrevista. Além disso, os pacientes responderam a uma ficha de avaliagdo com
os dados de identificacdo, caracteristicas socio-demograficas, condi¢des clinicas e
funcionais. Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Hospital
de Clinicas da UFPR.

ESTATISTICA

Os dados foram armazenados em uma planilha do Excel® (Microsoft Office, 2010) e
analisados por meio do programa estatistico R

A andlise descritiva dos dados amostrais por meio de medidas de posi¢ao (média),
de disperséo (desvio-padrao) e distribuicdo de frequéncias.

Para Validade Construtiva foi utilizada a Correlacdo de Spearman para examinar o
grau de associagdo entre todos os escores dos dominios do HAL, da primeira
avaliacado realizada (A1), com todos os escores dos dominios do HAQ e WOMAC.
Para a Validade da Consisténcia Interna, foi realizado o teste a de Cronbach.

Para Avaliacdo da Confiabilidade inter-examinador, foram calculados o
Coeficiente de Correlacao Intraclasse (CCl), com o respectivo Intervalo de Confianga
(IC95%) e o teste ndo-paramétrico de Mann-Whitney.

Para a Avaliagao da Confiabilidade intra-examinador, foram calculados o Coeficiente
de Correlacao Intraclasse (CCl), com o respectivo Intervalo de Confianga (IC95%) e
o teste ndo-parameétrico de Wilcoxon.

A concordancia entre o teste e re-teste também foi avaliada por meio da
representacao grafica de Bland-Altman, que permite visualizar a diferenga média
entre as medidas e nos limites extremos de concordancia e o desvio padrdo da

diferenca média.
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A diferenga entre os grupos com relagdo a presenga/auséncia de
sangramento articular, bem como nos grupos com cirurgia/sem cirurgia, foi calculada
por meio do teste ndo-paramétrico de Mann-Whitney.

Foi considerado indicativo de significancia estatistica p < 0,05, para todos os
testes.

RESULTADOS

Dos pacientes que estavam em acompanhamento no ambulatério de
Ortopedia/Hemofilia do Hospital de Clinicas/lUFPR no periodo de junho de 2014 a
maio de 2016, sessenta e um (n=61) aceitaram participar do estudo, no entanto, 9
foram excluidos, finalizando um total de 52 pacientes.

A descrigao detalhada das caracteristicas sdcio-demograficas e clinicas dos

participantes esta demonstrada na Tabela 1.

Tabela 1 - Caracteristicas demograficas e clinicas da amostra

Caracteristicas n=52
Idade - anos (média, dp) 34,51 £12,87
IMC kg/m? (média, dp) 24,83 + 4,02
Tipo de Hemofilia n (%)
Hemofilia A 42 (81)
Hemofilia B 10 (19)
Gravidade da Hemcofilia n (%)
Grave 40 (77)
Moderada 12 (23)
Com Inibidor n (%) 4 (7)
Sem inibidor n (%) 48 (92)
Tratamento n (%)
Profilaxia Terciaria 35 (67,30)
Sob Demanda 17 (32,70)

Sangramento recente n (%)
Com sangramento 24 (46,15)
Sem sangramento 28 (53,84)
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Sorologia positiva n (%)

Hepatite C 29 (85,77)
Hepatite B 5 (9,61)
HIV 2 (3,84)
Numero de articulagdes-alvo n (%)
Igual a 1 32 (61,53)
Superior a 1 20 (38,46)
Cirurgias Ortopédicas® n (%)
Artroplastia de Quadril 1 (1,92)
Artroplastia de Joelho 20 (38,46)
Sinovectomia em Joelho 14 (26,92)
Sinovectomia em Cotovelo 2 (3,84)

Outros procedimentos ortopédicos* n (%)
Sinoviortese em Cotovelo 3 (5,76)

Sinoviortese em Joelho 6 (11,53)

dp: desvio padrdo; IMC: Indice de Massa Corporal; HIV:Virus da
Imunodeficiéncia Humana; em uma ou mais articulagdes™

A correlacao entre o escore total do HAL e o escore total do HAQ mostrou-se fraca
(r= -0,55, p= 0,000). Observou-se também correlagdo fraca nos dominios que
envolvem o uso dos membros inferiores (deitar/sentar/ajoelhar/ficar em pé; funcdes
das pernas; fungbes complexas dos membros inferiores) e no dominio “Cuidados
pessoais” (r=-0,51, p= 0,000), com o “HAQ total”.

As correlagcées entre HAL e WOMAC, destaca-se a presenca de correlagéo
fraca entre: o escore “HAL total” e o escore “WOMAC total” (r= -0,58, p<0,000); entre
os dominios relacionados com o uso de membros inferiores
(deitar/sentar/ajoelhar/ficar em pé; fungbes das pernas; fungdes basicas dos
membros inferiores; fungbes complexas dos membros inferiores) com o WOMAC,
nos dominios “Dor’, “Capacidade fisica” e “WOMAC total’. [p = 0,000
(0,000<p<0,016)]; entre o dominio “cuidados pessoais” do HAL e “capacidade
fisica’e o escore total do WOMAC (p>0,000). Além disso, houve moderada
correlagao entre o dominio do HAL “Fungdes basicas de membros inferiores” e “Dor”
do Womac (r =-0,61, p = 0,000).
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Na Confiabilidade inter-examinadores, ndo houve diferenga significante nos
dominios do HAL, na comparacao entre as avaliagdes realizadas entre os
examinadores 1 (A1) e 2 (A2), conduzidas no mesmo dia, com intervalo de 30
minutos (0,468<p< 0,984). Além disso, o Coeficiente de Correlagdo Intra Classe
(CCl), demonstrou excelente confiabilidade no teste-reteste [CCI=0.972 (0.917 -
0.997)].

Na Confiabilidade intra-examinador, ndo houve diferenca significante nos
dominios do HAL, na comparagao entre as avaliacdes 1 e 2, realizadas pelo mesmo
avaliador, considerando um intervalo de 15 dias (p = 0,119 a 0,989). Além disso, o
Coeficiente de Correlacao Intra Classe (CCl), demonstrou excelente confiabilidade
no teste-reteste [CCIl = 0.876 (0.631- 0.978)].

As analises de Bland-Altman (Figura 1 e Figura 2) demonstram a disposicao grafica

dos limites de concordéancia inter-examinadores e intra-examinador para o HAL total,
respectivamente.
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Figura 1 - Grafico de Bland-Altman comparando os resultados obtidos nas
entrevistas A1 e A2, na avaliagao inter-exanimadores; SD: desvio padrao
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Figura 2 - Grafico de Bland-Altman comparando os resultados obtidos nas
entrevistas A1 e A3, na avaliagao intra-examinador; SD: desvio padréao
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Verificou-se a avaliagdo de consisténcia interna da escala por meio do Alfa de

Cronbach que avalia a correlagao apresentada entre as questdes de cada dominio e

entre os dominios. O indice varia de 0 a 1, sendo 1 indicativo de uma consisténcia

interna perfeita, sugerindo que todas as questbes sdo importantes para o

instrumento. O indice de Consisténcia Interna do “HAL total” foi alto (o de Cronbach

0,932), sendo que para todos os dominios variou de 0,378 a 0,933. (Tabela 2)

Tabela 2 - Consisténcia interna da versdo em Portugués do HAL

. Itens a de
Dominios do HAL (n=52) n Cronbach
HAL total 42 0,932
Deitar/sentar/ajoelhar/ficar em pé 8 0,878
Funcbes das pernas 9 0,933
Funcdes dos bragos 4 0,746
Utilizagao de meios de transporte 3 0,378
Cuidados pessoais 5 0,703
Tarefas domésticas 6 0,759
Atividades de lazer e esportes 7 0,713
Fungdes de membros superiores 9 0,819
Fungdes basicas de membros inferiores 6 0,921
Funcdes complexas de membros inferiores 9 0,901
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A prevaléncia de sangramento articular recente (até duas semanas antes das
avaliacdes), foi de 46,15%, o que possibilitou a criagdo de 2 grupos: com
sangramento (n=24) e sem sangramento (n=28). A Tabela 3 demonstra os
resultados da comparagao entre os 2 grupos, segundo os escores dos dominios do
HAL, sendo que o dominio “Fungbdes do bracos” difere significantemente entre os

grupos.

Tabela 3 - Comparacgao entre os grupos com sangramento € sem sangramento em
relagdo aos dominios do HAL

Grupo Com Grupo Sem

Dominios do HAL Sangramento Sangramento Valor
n=24 n=28 p*
Média, dp Média, dp
Deitar/sentar/ajoelhar/ficar em pé 50,8 123,21 53,7 +23,58 0,666
Fungdes das pernas 56,8 +27,33 54,0 £24,67 0,700
Fungdes dos bragos 61,7 22,77 78,2 £15,94 0,003
Utilizagao de meios de transporte 71,9 £25,72 67,3 +28,81 0,654
Cuidados pessoais 82,5 +17,52 85,6 +14,12 0,640
Tarefas domésticas 74,9 +23,99 83,0 £17,18 0,327
Atividades de lazer e esportes 77,8 £21,13 82,1 +21,13 0,453
Fungdes de membros superiores 73,8 £17,66 82,3 +13,61 0,122
Funcbes basicas de membros 62,6 £28,42 63,3 £24,19 0,890
Funcdes complexas de membros 40,8 +27,19 36,9 +28,83 0,520
total 64,7 +18,22 67,8 +16,98 0,531

Nota: Os dados foram demonstrados em média e desvio padrio; dp: desvio padrao;
*Teste de Mann-Withney

A comparagao entre os grupos com e sem sangramento em relagao ao escore
total do HAL, ndo demonstrou diferenga significante (p=0,531).

Dentre os pacientes avaliados 37 (69,23%) foram submetidos a cirurgias
ortopédicas. A média dos escores de todos os dominios do HAL do grupo de
pacientes que sofreram cirurgias ortopédicas em comparagdo as meédias dos
dominios do HAL com o grupo de pacientes ndo operados, apresentou diferenga
significante nos dominios “Deitar/sentar/ajoelhar/ficar em pé” (p=0,005), “Cuidados
pessoais” (p=0,012), “Funcdes dos membros superiores” (p=0,03), “Funcdes
complexas de membros inferiores” (p=0,003) e a Soma total HAL (p=0,044). (Tabela
4)
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Tabela 4 - Comparacgao entre os grupos de pacientes
submetidos a cirurgias ortopédicas e do grupo sem cirurgias
ortopédicas em relagdo aos dominios do HAL

Grupo Grupo Sem

Dominios do HAL Cirurgia Cirurgia Val*or
n=37 n=15 P
Média, dp Média, dp
Deitar/sentar/ajoelhar/ficar em pé 38,5 +23,24 58,0 16,95 0,005
Fungdes das pernas 48,0 +26,05 58,2 +24,16 0,198
Fungdes dos bragos 63,3 +20,23 73,5 121,51 0,112
Utilizagao de meios de transporte 60,7 +25,06 73,0 31,27 0,191
Cuidados pessoais 76,0 14,61 87,5 15,78 0,012
Tarefas domésticas 75,1 21,35 81,0 £19,42 0,26
Atividades de lazer e esportes 81,4 +22.45 79,7 £17,68 0,91
Fungdes de membros superiores 71,3 £15,08 81,3 +16,59 0,03
Fungdes basicas de membros inferiores 59,3 +26,28 64,5 +25,67 0,563
Fungdes complexas de membros inferiores 22,4 +28,76 45,3 17,42 0,003
HAL total 58,8 +17,14 69,5 £16,37 0,044

Nota: Os dados foram demonstrados em média e desvio padrao; dp: desvio padrao;
*Teste de Mann-Withney

DISCUSSAO

Os resultados deste estudo demonstraram que a versdo traduzida para a
lingua portuguesa do Hemophilia Activities List — HAL, é valida e reprodutivel para a
populagao brasileira com hemofilia grave e moderada. Adicionalmente, fornece um
retrato das caracteristicas das pessoas com hemofilia que frequentam o Ambulatério
de Hemofilia/Ortopedia do HC UFPR, gerando informagdes potencialmente valiosas
sobre seu estado de saude. O HAL, foi criado para avaliar a auto-percepcédo das
habilidades funcionais de membros superiores e inferiores em adultos”.
Durante o processo de tradugcédo do questionario HAL para a lingua portuguesa do
Brasil, ndo foi observada a existéncia de questdes nao aplicaveis ou que
necessitassem de modificagdo em seu conteudo ou forma (adaptagéo transcultural),
visto que todas as questdes incluidas no HAL sdo adequadas a populacdo de
hemofilicos brasileira.
Apo6s o processo de tradugdo, os pesquisadores devem assegurar que a versao
traduzida do instrumento tenha as mesmas propriedades de medi¢ao do original. O
novo instrumento deve reter as caracteristicas da validade do construto,

confiabilidade e consisténcia interna®.
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Em relagao a validacédo de construto, a correlagdo dos escores totais do HAL
e do HAQ apresentou-se fraca, porem significante (r=-0,55, p=0,000). Isto pode ser
justificado pelo fato das questdes do HAQ enfatizarem a funcionalidade de membros
superiores, sendo que nos pacientes com hemofilia ha maior comprometimento
funcional dos membros inferiores, como demonstrado nos dominios “Funcdes dos
bragos” (r=-0,39, p=0,0038), “Utilizacdo dos meios de transporte” (r=-0,34,
p=0,0132), “Tarefas domésticas” (r=-0,40, p= 0,003), “Atividades de lazer e esportes”
(r=-0,24, p=0,0846) e “Fungdes de membros superiores’(r=-0,49, p=0,000). A
correlacao entre o HAL e o WOMAC, mostrou-se fraca para a maioria dos dominios,
no entanto houve moderada correlagdo entre o dominio do HAL “Funcgdes basicas
de membros inferiores” e o dominio “Dor” do WOMAC. Cabe salientar que os
pacientes com hemofilia apresentam comprometimento funcional em MMII
acompanhados de dor, o que justifica a correlagado demonstrada.
Van Genderen et al.’, realizou as correlacdes entre o HAL e os questionarios AIMS
2, instrumento especifico para avaliar a funcionalidade em pacientes com artrite
reumatdide e o IPA, questionario genérico de saude. Assim como no presente
estudo, encontraram correlagdes fracas entre o HAL e o AIMS 2, pois o questionario
para pacientes com artrite reumatdide visa maior fungdo dos membros superiores. A
correlagdo entre o HAL e o IPA demonstrou-se maior nos dominios que envolviam
atividades que exigiam maior envolvimento dos membros inferiores como nos
dominios de “autonomia dentro e fora de casa”.

Brodin et al."!

, em seu estudo de validacdo para o sueco, avaliaram 84 pacientes
com hemofilia A ou B, grave e moderada e analisaram a validade do construto dos
diferentes dominios do HAL, AIMS 2 e IPA. Os resultados mostraram que o dominio
envolvendo as extremidades inferiores demonstraram boas correlagdes ao contrario
dos dominios que envolvem as extremidades superiores. Os achados foram
semelhantes ao estudo de validagdo do HAL, com excelente correlacédo e
estatisticamente significantes, principalmente nos dominios que envolviam
atividades dos membros inferiores. Houve excelente correlagcdo do escore total do
HAL e o AIMS 2 (r= 0,84, p<0,01) e o IPA dentro de casa (r = 0,83, P <0,01) e IPA ar
livre (r = 0,89, P <0,01).

No estudo de validacdo de construto do HAL para o italiano®, participaram da
avaliacao oitenta individuos com hemofilia A ou B, grave e moderada. A validade de

construto dos dominios totais do HAL e do AIMS 2 mostrou uma correlagao
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moderada (r=0,64, p<0,01). Ao analisar a correlagdo entre os dois instrumentos,
observou-se que o AIMS 2 é adequado para explorar a incapacidade provocada por
doengas articulares e musculares, além dos problemas sociais e psicologicos,
enquanto o HAL tem uma abordagem mais funcional do que AIMS 2 na
discriminagao das mudancgas no estado de saude.
Um outro objetivo deste estudo, foi testar se o HAL-Brasil é confiavel ou reprodutivel
para ser utilizado entre os brasileiros com hemofilia. A confiabilidade do questionario
HAL-Brasil foi testada neste estudo por meio do CCI (teste e re-teste entre
avaliadores 1 e 2), sendo que para o escore total a confiabilidade inter-
examinadores (CCI=0,97) e intra examinador (CCI=0,87) foi excelente®'®, pois
valores iguais ou acima de 0,70 indicam grande associagado entre instrumentos. A
elevada confiabilidade sugere que o instrumento pode ser utilizado em diferentes
pontos no tempo e com resultados comparaveis. Estas propriedades sao
particularmente importantes em estudos clinicos multicéntricos e na pesquisa,
analisando os resultados musculo-esqueléticos de varias abordagens de tratamento.
Cabe ressaltar que, nos estudos de validacdo do HAL para outras linguas,
bem como nos outros estudos de traducdo e validagdo, nao foi testada a
confiabilidade do instrumento.>?""
Além disso, a confiabilidade ou concordéancia no teste e re-teste também foi avaliada
visualmente através da anadlise das disposi¢cdes graficas de Bland-Altman, que
mostraram que a raz&o do viés (entre avaliador 1 e avaliador 2) foi proxima de zero,
o0 que demonstrou uma boa concordancia entre as entrevistas e os dois avaliadores.
A Consisténcia interna estima a confiabilidade de um questionario aplicado em uma
pesquisa. E a medida da correlagdo entre os componentes individuais de um
instrumento, onde cada item deste instrumento é visto como uma medida unica do
construto, sendo que as questdes do HAL- Brasil foram medidas pelo coeficiente alfa
de Cronbach, verificando a homogeneidade dos itens de modo que megam a mesma
coisa.
No presente estudo os escores dos componentes do HAL mostraram elevada
Consisténcia interna (alpha=0,93), valores semelhantes aos encontrados em outros
estudos.*”"° No entanto, o dominio “Utilizacdo dos meios de transporte” apresentou
baixa correlagdo (alpha=0,37). Isto também foi observado na versao original do HAL®
(alpha=0,61), bem como nos estudos de validagdo do questionario para o sueco

(alpha= 0,71) e para o italiano® (alpha=0,57). Segundo Van Genderen et al.’, as
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razoes para estes resultados sdo, provavelmente, o baixo numero de itens que
compde o dominio (3) e pela diversidade dos mesmos (andar de bicicleta, entrar e
sair do carro, utilizar transporte publico).

Durante as entrevistas do presente estudo, observou-se que muitos pacientes
referiam sangramentos articulares recentes, ou seja, até duas semanas antes da
primeira avaliagdo ou da avaliagdo subsequente (apds 15 dias).

Nao houve relato de que os pacientes entrevistados reportassem sangramentos

articulares agudos ou recentes emoutros estudos®>®'".

Esta situacdo de
sangramento nao é habitualmente reportada em estudos ocorridos em paises onde
a profilaxia primaria acontece desde os anos 60/70 e, portanto, a presenca e
frequéncia dos sangramentos articulares deva ser menor.

Supondo-se que a presenga de sangramento articular pudesse alterar a auto-
percepcao da capacidade funcional, optou-se por dividir e analisar a amostra em
dois grupos: grupo com sangramento (n=24) e grupo sem sangramento (n=28).
Realizou-se a correlagdo entre os grupos, havendo diferenga estatisticamente
significante somente no dominio “Fung¢des dos bragos” (p>0,003). Este achado
corrobora com o estudo de Fischer et al.'?, que avaliaram através de instrumentos
objetivos (HJHS, SF36 e o HAL), 90 pacientes adultos com hemofilia grave, que
realizavam profilaxia, sendo que ndo houve correlagdo das taxas de sangramento
articular com os parametros de auto-percepc¢ao. Além disso, os autores supracitados
afirmam que as mudancas na estrutura e na funcdo articular ndo se traduzem
imediatamente com limitagdes nas atividades ou na qualidade de vida.

O tratamento com profilaxia primaria para pacientes com hemofilia grave é realidade
ha décadas em muitos paises desenvolvidos, resultando em reducéo significativa do
desenvolvimento de artropatia secundaria nestes paises’>. No Brasil, a profilaxia

primaria teve inicio em 2011

, sendo o tratamento em geral, realizado pela infusédo
do fator faltante apds a ocorréncia do sangramento (tratamento sob demanda).
Embora o tratamento da hemofilia no Brasil tenha melhorado sensivelmente nos
ultimos anos, a populagcdo adulta apresenta sinais graves e precoces de
degeneracao articular, impactando diretamente a capacidade funcional e qualidade
de vida. A comparacdo neste estudo entre os dois grupos foi importante para
esclarecer que este dado néo interfere nos resultados do HAL, podendo ser utilizado
neste pais da forma original, sem necessidade de adaptacao.

No presente estudo, trinta e sete (69,23%) pacientes foram submetidos a cirurgias
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ortopédicas, sendo 20 (38,46%) ATJ uni ou bilateral e 14 (26,92%) sinovectomias na
articulagdo do joelho. Comparando-se as médias dos escores dos dominios do HAL
do grupo cirurgia com o grupo n&o-cirurgia, observou-se melhor pontuagdo no grupo
que foi submetido a cirurgia. Os dominios que apresentaram diferenca
estatisticamente significantes envolvem a fungdo dos membros inferiores
diretamente, bem como nos dominios que necessitam da estabilizacdo dos
membros inferiores para poder utilizar os membros superiores, como por exemplo o
dominio “Cuidados pessoais”, além da propria “Fungdes dos membros superiores”.
Segundo experiéncias clinicas'®, a melhora da dor e do movimento articular sdo
relatados pelos pacientes com AH grave que foram submetidos a cirurgias de
substituicdo articular, mesmo que esta melhora ndo tenha modificado os escores
funcionais anteriores. Esta observacdo é retratada pelo alto nivel de satisfagao
subjetiva do paciente com o resultado pés-operatério de ATJ mesmo nos casos com
resultado objetivamente pobres.

Deve ser lembrado no entanto, que o sucesso do tratamento cirargico nédo depende
apenas do tratamento hemostatico adequado, mas também de uma abordagem
multidisciplinar, iniciando na preparagao fisioterapéutica pré-operatoria, vigilancia
durante o procedimento cirurgico e acompanhamento de toda equipe no processo de
recuperacao funcional do paciente™®.

Durante este estudo, pode-se observar que muitos pacientes com artropatia
hemofilica grave, com alteragdo da estrutura articular, diminuicdo da massa e forga
muscular em uma ou mais articulagdes, adotavam padrdes de movimento diferentes,
adaptando-se conforme a necessidade para poder realizar suas atividades de vida
diaria. Quando questionados sobre a auto-percepcgao para realizar determinadas
atividades, relatavam com frequéncia que nunca ou raramente tinham dificuldade em
executa-las.

Para Baumgardner et al.V’, as razdes para a reduzida atividade fisica e capacidade
funcional em pacientes com hemofilia sdo multifatoriais. Em seu estudo, concluiram
que o uso de um instrumento de auto-relato associado a um instrumento de medida
de desempenho, por medirem diferentes construtos, proporcionam uma avaliagao
consistente da capacidade funcional que devem ser consideradas para avaliar as
habilidades funcionais de pessoas com hemofilia.

A analise dos escores do HAL entre os grupos com e sem cirurgia neste estudo,

mostra a importancia deste instrumento para a populagdo brasileira, pelas



85

evidéncias de melhora funcional através das intervengdes cirurgicas.

Destaca-se ainda, que no decorrer da fase de pré-teste, ndo houve
dificuldade por parte dos entrevistados com relagdo a compreensao das questodes,
por se relacionarem a atividades corriqueiras, com linguagem facil e acessivel. Além
disso, nos trés momentos da aplicacédo do HAL-Brasil, o tempo gasto para responder
0 questionario foi cronometrado do inicio ao fim da entrevista, sendo em média de
nove minutos. No estudo de validacdo do HAL®, observou-se boa aplicabilidade
clinica em termos de tempo necessario para conclui-lo (aproximadamente 10
minutos).

ApOos o0 processo de tradugdo seguindo procedimentos metodologicos prée-
estabelecidos e avaliadas as propriedades psicométricas do HAL, este mostrou ser
um instrumento de avaliagao valido e confiavel para adultos com hemofilia no Brasil.
O resultado deste processo produziu um instrumento denominado Lista de

Atividades em Hemofilia, o HAL-Brasil.
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APENDICE C - FICHA DE DADOS PESSOAIS E CLINICOS

FICHA DE AVALIACAO

Nome:

Reg HC:

Endereco:

Tel res:

Tel cel:

Idade:

Historia familiar:

Escolaridade:

Comorbidades:

Medicagoes:

Peso: Altura: IMC:

Habitos de vida diaria:

Ocupacgao:

Cirurgias prévias realizadas:

Data do ultimo sangramento:

Articulagdo acometida:

Articulagéao alvo:

Faz tratamento profilatico: SIM NAO

Ha quanto tempo:

Quantas unidades/vezes por semana:

Hemoofilia: A B GRAVE MODERADA

Inibidor SIM NAO

Avaliador:
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APENDICE D - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E
ESCLARECIDO
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UNIVERSIDADE FEDERAL DO PARANA

PR

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Eu, Ana Angélica Tsingos Ramos, pesquisadora da Universidade Federal do
Parana, estou convidando vocé, paciente do Ambulatério de Ortopedia/hemcofilia a
participar de um estudo intitulado “Tradugado, Validagdo e Reprodutibilidade dos
Questionarios de Capacidade Funcional HAL e PedHAL para Pacientes com
Hemofilia no Brasil. que consiste na traducdo e aplicagdo de questionarios
especificos para avaliar a capacidade funcional em pacientes com hemofilia.

a) O objetivo desta pesquisa € traduzir e aplicar os questionarios que
avaliam a dificuldade de realizar atividades diarias no paciente com hemofilia.

b) No dia de sua consulta no ambulatério de Ortopedia/hemofilia no SAM 1
do Hospital de Clinicas, vocé devera responder a dois questionarios referentes as
suas atividades de vida diaria, acompanhado de um fisioterapeuta que lhe orientara
quanto ao preenchimento. Os questionarios contém perguntas simples com relagao
a sua dificuldade/facilidade em realizar atividades como andar, sentar e levantar de
uma cadeira, subir e descer escadas, pentear os cabelos, comer, etc.

c) Vocé devera retornar ao mesmo ambulatério 15 (quinze) dias apods a
aplicacdo dos questionarios para responder a mais um questionario. As despesas
com transporte publico (6nibus) para esta consulta, serdo pagas pela pesquisadora

d) Caso vocé participe da pesquisa, sera necessario preencher neste
momento o0s questionarios e retornar neste mesmo ambulatério de
Ortopedia/hemcofilia, 280 no Hospital de Clinicas da UFPR, apés uma semana, para
preencher novamente os questionarios.

e) Caso haja algum sangramento durante o seu deslocamento até o
hospital, vocé sera encaminhado para atendimento imediato no Hemepar.

f) Os beneficios esperados com essa pesquisa sao: 1) Nao havera
beneficio direto para o participante no momento da resposta aos questionarios. 2) O
beneficio ocorrera quando os questionarios estiverem traduzidos e sendo utilizados
como rotina em nosso servico. Este tipo de avaliagdo, que € voltada para a fungao
do paciente, podera contribuir para que o tratamento, especialmente de fisioterapia,
seja adequado as reais necessidades do paciente.



90

]]r AT “I{‘ﬂ(‘ﬂ(?{’
o0 o wmnininivin
(OO OO

o ~ UFPR

UNIVERSIDADE FEDERAL DO PARANA

g) A pesquisadora Ana Angélica Tsingos Ramos, fisioterapeuta, responsavel
por este estudo, podera ser contatada no Hospital de Clinicas da UFPR, na
Ortopedia 6° andar, fone 3360 1890 ou 9154 3455, e-mail atsingos@ufpr.br,
para esclarecer eventuais duvidas que vocé possa ter e fornecer-lhe as
informacgdes que queira, antes, durante ou depois de encerrado o estudo.

h) Se vocé tiver duvidas sobre seus direitos como um paciente de pesquisa,
vocé pode contatar Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos (CEP) do
Hospital de Clinicas da Universidade Federal do Parana, pelo telefone: 3360
1041. O CEP trata-se de um grupo de individuos com conhecimento cientificos
e nao cientificos que realizam a revisao ética inicial e continuada do estudo de
pesquisa para manté-lo seguro e proteger seus direitos.

k) A sua participagao neste estudo é voluntaria e se vocé nao quiser mais fazer
parte da pesquisa podera desistir a qualquer momento e solicitar que lhe
devolvam o termo de consentimento livre e esclarecido assinado. A sua recusa
nao implicara na interrupgao de seu atendimento e/ou tratamento, que esta
assegurado.

) As informag¢des relacionadas ao estudo poderdo ser conhecidas por
pessoas autorizadas, como a orientadora do trabalho, fisioterapeuta Dra.
Marise Bueno Zonta, quando for o caso. No entanto, se qualquer informacgao for
divulgada em relatério ou publicacédo, isto sera feito sob forma codificada, para
que a sua identidade seja preservada e seja mantida a confidencialidade.

m) As despesas necessarias para a realizacdo da pesquisa (questionarios e
caneta), ndo sdo de sua responsabilidade e pela sua participagdo no estudo
vocé né&o recebera qualquer valor em dinheiro. Vocé tera a garantia de que
problemas como por exemplo, sangramentos decorrente de seu deslocamento
até o hospital, serdo encaminhados ao Hemepar.

n) Quando os resultados forem publicados, ndo aparecera seu nome, e sim um

cddigo.
Rubricas:
Participante da Pesquisa e /ou responsavel legal_-

Pesquisador Responsavel
Orientador Orientado
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Eu, li esse termo de consentimento e

compreendi a natureza e objetivo do estudo do qual concordei em participar. A
explicacdo que recebi menciona os riscos e beneficios. Eu entendi que sou livre para
interromper minha participagdo a qualquer momento sem justificar minha deciséo e

sem que esta decisao afete meu tratamento.

Eu concordo voluntariamente em participar deste estudo.

(Assinatura do participante de pesquisa ou responsavel legal)

Curitiba, de de 20

Ana Angélica Tsingos Ramos
Pesquisadora
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ANEXO A - HAEMOPHILIA ACTIVITIES LIST-HAL

[Haemophilia Activities List

94

Lying down/ sitting / kneeling / standing

In the previous month, did you have any difficulty, due to hemophilia, with:

Sitting down
(e.g. on a chair or couch)

Rising from a chair with armrests
Rising from a chair without armrests
Kneeling / squatting

Bending forward

Kneeling for a longer period of time
Squatting for a longer period of time

Standing for a longer period of time

Impossible

Q.
Q,

U oopo

Always

Q.

Mostly Sometimes Rarely

Q.

Q.

Q.

P
s,
s
Qs
Qs
Q:
P

Never



Functions of the legs

In the previous month, did you have any difficulty, due to hemophilia, with:

Walking short distances
(less than 1 kilometer / 15 minutes)

Walking long distances
(more than 1 kilometer / 15 minutes)

Walking on a soft surface (e.g. on the
beach or through the woods)

Walking on an uneven surface
(e.g. cobblestones, high sidewalks)

Strolling / (window-)shopping
Climbing up the stairs
Climbing down the stairs

Running
(e.g. in order to catch the bus)

Jumping
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Impossible ~ Always Mostly Sometimes Rarely Never

Q,

D'I

Q.

Q.

A
0.
Q.

Q.

Q.
Q.
Q.

Q.

Q.
Q.
Q.

Q.

Q.

Q.
Q,
Q.

.,

Qs
Q.
Qs

Q.

Q.

Q.

Q.

Q.

Q,

(. P
Q.
Q.

Q.

Q.

4
Q.
Qs

.P

. P
Q.
Qs

Qs

3.

4
=)
Q.

.

o P
Qe
Qe

.

Qs
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Functions of the arms
In the previous month, did you have any difficulty, due to hemophilia, with:

Impossible  Always Mostly Sometimes Rarely Never

Lifting heavy objects Q. Q. Q, O, 0 Lk
Carrying heavy objects in the arms o Q. Q, Q, Q, Q,
Fine hand movements Q. Q, 0. O, 4O, Q

(e.g. closing buttons)

Reaching above your head (to pick
something up from a high shelf) Q. Q. Q. Q. Q. O

Use of transportation
In the previous month, did you have any difficulty due to hemophilia with:

nia Impossible Always Mostly Sometimes Rarely Never

Riding a bicycle G A a2, O, O, O, O
Getting in and out of a car L o B L, O
Using public transportation O Q, Q, n R D

{bus, train, subway)



Self care
In the previous month, did you have any difficulty, due to hemophilia, with:

Impossible  Always Mostly Sometimes Rarely

Drying your whole body ). D O O U
Dz Da Dq DE
Dz DJ D-I DE

Putting on a shirt, sweater etc.
Putting on sock and shoes

Putting on a tie or closing the top
button of a shirt

Q, Q. Qs

o 0 opgpo
L

Going to the toilet ok B B B

Household tasks
In the previous month, did you have any difficulty, due to hemophilia, with:

nfa Impossible Always Mostly Sometimes Rarely

thg!;ig out shopping (for food, drink B Ll o A o, Q.
Washing the dishes, cleaningthe sink [J, [. PO L) L)
Cleaning the house Q. O, . 0, LI, L[
Other household tasks (ironing,

making the beds) Q. 4. Q. Q. Q, O
Doing odd jobs (both in and around

Hie hoasse] Q. 0. Q. 0. 0. o
Gardening O, 0O, X, s LI L)
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Never

Q.
Q.
Q,

Q,

Qe

Never
s
e
s
Qs
s

Qs

Wan Creveldkliniek / Dep. Rehab. Med.



Leisure activities and sports

In the previous month, did you have any difficulty, due to hemophilia, with:

Playing games (outdoors, e.g. with
your children)

Sports

Going out (theatre / museum /
movie theatre / bar)

Hobbies
Dancing

Going on a holiday (active)

Going on a holiday (“passive”; beach-
/hotel holiday)

n/a Impossible

D1
Q,
D1

Q,
Q.
Q.

Q,

Q.
Q.
Q.

Q.
Q.
(P

Q.

Q.
Q.
Q.

Q.
Q.
B

Q.

Q.
a,
Q,

Q.
P
Q.

o,

Qs

Always Mostly Sometimes Rarely Newver

Qs
.
up

Qe
Qs
e

s

98
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Adaptations and using an aid

To do some activities, you might need some adaptations or an aid. This does
not apply to acute bleeding episodes, when you or more or less forced to
use crutches to be able to walk. In the following questions we ask you some
things regarding those adaptations or aids.

Do you own a car with adaptations?

d
.

No, | don't have a car
No, | don't have adaptations in my car

Yes, | own a car with (multiple responses are allowed):

ERDE BEEREE

Electronic windows

Power steering

Automatic gearbox

The ability to sit in a wheelchair inside your car

Brake and/or accelerator on the steering column

TIPS . o o i s i i i B R o B O MR S S
O TR s i e T i S s

R IO LTINS o o A i S S AR R SR

Do you use aids when performing certain activities?

d

No, | don't use any aids

Yes, | use (multiple responses are allowed):

oo o

A crutch (1 crutch / cane)

Crutches (two)
Wheelchair

Rollator
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Thank you for completing the questions on activities. To finish this
questionnaire, please provide us with some personal information in the box
below. The information you provide will be handled strictly confidentially.

Today's date

Your date of birth ® cnipsimiiyab iy R i o B o A S S

What type of haemophilia do you have?
Haemophilia type* D1 Haemophilia A

(). Haemophilia B

Severity* 3 mild
Eli Moderate

| 3 Severe

* Please tick the appropriate box




ANEXO B - QUESTIONARIO HAQ

Sem .
e Com alguma Com muita Incapaz de
d“"g:'da dificuldade dificuldade fazer
1. Vestir-se, inclusive amarrar
os cordoes dos sapatos e 0 1 2 3
abotoar suas roupas?
2. Lavar sua cabegca e seus 0 1 2 3
cabelos?
3. Levantar-se de maneira
ereta de uma cadeira de 0 1 2 3
encosto reto e sem bragos?
4. Deitar-se e levantar-se da 0 1 2 3
cama?
5. Cortar um pedacgo de carne? 0 1 2 3
6. Levar a boca um copo ou
uma xicara cheio de café, 0 1 2 3
leite ou agua?
7. Abrir um saco de leite 0 1 2 3
comum?
8. Caminhar em lugares 0 1 2 3
planos?
9. Subir 5 degraus? 0 1 2 3
10.Lavar e secar seu corpo
apés o banho? 0 1 2 3
11.Tomar banho de chuveiro? 0 1 2 3
12.Sentar-se e levantar-se de
g 0 1 2 3
um vaso sanitario?
13.Levantar os bragos e pegar
um objeto de
aproximadamente 2,5 quilos, 0 1 2 3
que esta posicionado um
pouco acima da cabecga ?
14.Curvar-se para pegar suas
= 0 1 2 3
roupas no chao?
15.Segurar:se em pé no 6nibus 0 1 2 3
ou metré?
16.Abrir potes ou vidros de
conservas, que tenham sido 0 1 2 3
previamente abertos?
17.Abrir e fechar torneiras? 0 1 2 3
18.Fazer compras nas 0 1 2 3
redondezas onde mora?
19.Entrar e sair de um o6nibus? 0 1 2 3
20.Realizar tarefas tais como
usar vassoura para varrer e 0 1 2 3

rodo para agua?
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ANEXO C — QUESTIONARIO WOMAC

INSTRUCOES PARA OS PACIENTES
As perguntas a seguir se referem a sua atividade fisica. N6s chamamos
atividade fisica, sua capacidade de se movimentar e cuidar de vocé mesmo(a). Para
cada uma das atividades a seguir, por favor, indique o grau de dificuldade que vocé

teve durante as ultimas 72 horas (Por favor marque suas respostas com um “X”).

Pergunta: Qual o grau de dificuldade que vocé tem ao:

1- Descer escadas.
Nenhuma D’oucaModDada Intensa D’Iuitointensa |:| |:|

2- Subir escadas.
Nenhuma DoucaModDada Intensa D’Iuito intensa |:| |:|

3- Levantar-se estando sentada.

Nenhuma DoucaModDada Intensa D’Iuitointensa D D

4- Ficar em pé.
Nenhuma DoucaModDada Intensa D’Iuito intensa |:| |:|

5- Abaixar-se para pegar algo.
Nenhuma D’oucaModDada Intensa D’Iuito intensa |:| |:|

6- Andar no plano.
Nenhuma D’oucaModDada Intensa D’Iuitointensa |:| D

7- Entrar e sair do carro.

Nenhuma DoucaModDada Intensa D’Iuito intensa |:| |:|
8- Ir fazer compras.
Nenhuma DoucaModDada Intensa D’Iuito intensa |:| |:|

9- Colocar meias.
Nenhuma D’oucaModDada Intensa D’Iuito intensa |:| |:|

10- Levantar-se da cama.

Nenhuma DoucaModDada Intensa D’Iuitointensa |:| |:|



11- Tirar as meias.
Nenhuma D’oucaModDada Intensa

12- Ficar deitado na cama.
Nenhuma D’oucaModDada Intensa

13- Entrar e sair do banho.
Nenhuma DoucaModDada Intensa

14 -Se sentar.
Nenhuma DoucaModDada Intensa

15- Sentar e levantar do vaso sanitario.
Nenhuma DoucaModDada Intensa

16- Fazer tarefas domésticas pesadas.
Nenhuma DoucaModDada Intensa

17- Fazer tarefas domésticas leves.
Nenhuma DoucaModDada Intensa

D’Iuito intensa

I—_"rluito intensa

D’Iuito intensa

D’Iuito intensa

D’Iuito intensa

D’Iuito intensa

I\|:|ito intensa
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OBRIGADO POR COMPLETAR ESTE QUESTIONARIO
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ANEXO D - AUTORIZAGAO DO AUTOR

Autorizagao por e-mail dos autores do HAL

De: Ana Angélica Tsingos Ramos <atsingos@hotmail.com>

Assunto: Translation HAL and PedHAL

Data: 3 de junho de 2013 18:06:18 BRT

Para: K. Fischer <K.Fischer@umcutrecht.nl>, Frank R van Genderen
<frvangenderen@gmail.com>, J. van der Net <j.vandernet@umcutrecht.nl>

Dear Sirs,

We are in the process of translation of HAL and PedHAL questionnaires into Brazilian
Portuguese language, but | really need, in order to be accepted by the Ethic
Committee, a formal authorization from the HAL and PedHAL authors. You can send
it by email.

This authorization should allow me to translate/validate and culturally adapt the HAL
and PedHAL questionnaires into Brazilian Portuguese.

The research will take place in the Hospital de Clinicas da Universidade Federal do
Parana, at the Hemophilia ambulatory.

In this ambulatory, an orthopedic surgeon, an hematologist, a social assistant and
two physical therapists evaluate patients with hemophilia coming from our city
(Curitiba) and from all over the country.

The questionnaires will be applied by me, Ana Angélica Tsingos Ramos, as the main
researcher.

Best regards,

Ana Angélica Tsingos Ramos
Physical Therapist

Hospital de Clinicas
Universidade Federal do Parana

De: Net, J. van der <J.vanderNet@umcutrecht.nl>

Assunto: RE: Translation HAL and PedHAL

Data: 4 de junho de 2013 03:55:37 BRT

Para: Ana Angélica Tsingos Ramos <atsingos @hotmail.com>, Frank Van Genderen
<frank_van_genderen@baxter.com>

Cc: Nick Zourikian (nichan_zourikian@ssss.gouv.qc.ca)

<nichan_zourikian@ssss.gouv.qc.ca>, K. Fischer <K.Fischer@umcutrecht.nl>, W.G.
Groen <IMCEAEX-
_0O=UMC+20UTRECHT_OU=UMC+20UTRECHT_CN=RECIPIENTS_CN=WGROEN

@umcutrecht.nl>
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Dear Ana Angélica,

You have my authorization for translating the PedHal,
for the HAL you need authorization of Dr Frank v Genderen (his mail is enclosed in
the email adress).

If the pedHAL is translated and validated | apreciate if you submit this version to the
WFH- musculoskelatal working group for publishing the psychometric properties in
their compendium (chair: Mr Nick Zourikian)

Many Regards,
Janjaap van der Net, PhD, PCS.

Department Head: Child Development and Exercise Center, Division of Pediatrics | University
Children's Hospital and Medical Center | Postal address: KB.02.056.0 | P.O. Box 85090 | 3508 AB
Utrecht | THE NETHERLANDS | Phone: +31 88 75 54030 | fax: +31 88 75

55333| website www.child-development-exercise-center.nl

De: Frank R van Genderen <frvangenderen@gmail.com>
Assunto: Re: Translation HAL and PedHAL
Data: 5 de junho de 2013 04:44:49 BRT

Para: Ana Angélica Tsingos Ramos <atsingos @hotmail.com>

Dear Ana Angélica,

As the first author of the papers on the HAL, please be informed that
| hereby authorize you to start working on a translation of the
Hemophilia Activities List (HAL) into Brazilian Portuguese.

Best fo luck,
Dr. Frank van Genderen

De: K. Fischer <K.Fischer@umcutrecht.nl>
Assunto: Re: HAL questionnaire
Data: 7 de maio de 2013 05:16:10 BRT

Para: Ana Angélica Tsingos Ramos <atsingos@hotmail.com>

Dear Ana Angelica, this sounds like an excellent idea and you have our permission,
of course. | would recommend that you translate/validate both the HAL and the
pediatric version pedHAL.

Could you send us the translaties verslons please?

Thank you

Kathelijn Fischer



