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Resumo 

 

Introdução: Anemia Falciforme (AF) é uma doença hematológica, resultante 

em defeitos na estrutura da hemoglobina, as complicações causadas pela 

doença podem ocasionar limitação da capacidade funcional e comprometer a 

qualidade de vida. Objetivo: Avaliar a capacidade funcional, função pulmonar e 

a qualidade de vida de crianças e adolescentes com AF Método: Estudo 

transversal realizado com crianças e adolescentes com idade entre 6 e 18 anos 

com AF genótipo HbS-S (grupo anemia falciforme), pareados em idade e 

gênero ao (grupo controle GC).Os voluntários foram submetidos ao teste de 

função pulmonar, questionário de qualidade de vida PedsQl, força muscular 

respiratória (FMR), teste levanta e senta cinco repetições (TLS-5rep) e ao 

shuttle teste modificado (STM). Resultados: Foram avaliados 48 voluntários do 

GF e 48 voluntários do GC, a média da idade foi de 13±3 anos, a função 

pulmonar do GF foi menor comparada ao GC CVF(%prev) 92±15 vs 104±15, 

VEF1(%prev):83±15 vs 101±13, VEF1/CVF: 84±8 vs 90±6, FEF25-75%(%prev): 

82 ± 22 vs: 108 ±22 e PFE(%prev) 72±22 vs GC: 92±18, respectivamente, 

p<0,05. Na qualidade de vida o GF obteve menores scores em todos os 

domínios do PedsQl quando comparado ao GC: saúde 66(59-74) vs 94(79-

97),sentimentos: 65(50-80) vs 75(60-89),social: 80(66-94) vs 95(81-100) e 

escolar 50(40-70) vs 87(74-91) p<0,05 respectivamente, demonstrando pior 

qualidade de vida. Ao ser avaliado a capacidade funcional o tempo de 

execução do TLS-5rep do GF foi maior no em relação aos controles 8(7,4-8,9 

seg) vs 7(7,0-8,08 seg) p<0,001 e a distância total percorrida em metros e em 

% do previsto do STM foi menor comparado aos seus pares saudáveis, DTP: 

576(515-672m) vs 1010(887-1219m) e %prev 58(50-54) vs 101(89-111) 

p<0,001  Conclusão: Crianças e adolescentes com AF apresentam 

capacidade funcional e qualidade de vida reduzida ao serem comparadas aos 

seus pares controles.  

 

 Palavras-chaves: Anemia falciforme, Exercício, Crianças, Adolescentes e 

capacidade funcional 
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Abstract 

 

 

Introduction: Sickle cell anemia (SCA) is a haematological disease caused by 

defects in hemoglobin structure, such as complications caused by diseases that 

may cause functional capacity limitation and quality of life impairment. 

Objective: To evaluate the functional capacity, pulmonary function and quality 

of life of children and adolescents with AF.Method: Cross-sectional study of 

children and adolescents aged 6 to 18 years with the SCA genotype HbS-S 

(group-SCA) matched for age and sex. to their feeding peers (Control Group - 

CG).Employees underwent pulmonary function test, PedsQl quality of life 

questionnaire, muscle respiratory strength (FMR), elevation test and five-

repetition test (TLS-5rep) and after the modified test shuttle(STM).Results: 

Forty-eight G-SCA volunteers and 48 CG volunteers were selected, with a 

mean age of 13 ± 3 years, and a G-SCA pulmonary function was lower 

compared to CG FVC (previous%) 92 ± 15 vs 104 ± 15, FEV1 (previous%): 83 

± 15 vs 101 ± 13, FEV1 / FVC: 84 ± 8 vs 90 ± 6, FEF25-75% (previous%): 82 ± 

22 vs: 108 ± 22 and PEF (previous%) 72 ± 22 vs CG: 92 ± 18, respectively, p 

<0.05. In quality of life or G-SCA, the lowest scores are evaluated in all domains 

of PedsQl when compared to CG: health 66 (59-74) vs 94 (79-97), feelings: 65 

(50-80) vs 75 (60-89), social: 80 (66-94) vs 95 (81-100) and school 50 (40-70) 

vs 87 (74-91) p <0.05 respectively, showing the worst quality of life. When 

assessing TLS-5 functional capacity or execution time, the G-SCA was higher in 

relation to controls 8 (7.4-8.9 sec) vs 7 (7.0-8.08 sec) p <0.001 and total 

distance traveled in meters and% of predicted for STM was shorter than for 

healthy peers, DTP: 576 (515-672m) vs 1010 (887-1219m) and previous% 58 

(50-54) vs 101 (89 -111)) p <0.001 Conclusion: Children and adolescents with 

SCA have functional capacity and reduced quality of life when compared to their 

control pairs. 

 

 Keywords: Sickle cell anemia, Exercise, Children, Adolescents and functional 

capacity. 
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1-Introdução 

1.1-Contextualização 

A doença falciforme (DF) é uma das doenças hereditárias mais comuns 

no mundo, sua origem se deu no continente africano, porém essa doença pode 

ser encontrada em populações de diversas partes do planeta, com altas 

incidências na África, Arábia Saudita e Índia.1,2  

No Brasil devido à grande presença de afrodescendentes, a DF constitui 

um grupo de doenças e agravos relevantes para a sociedade.3  

A anemia falciforme (AF) é a principal DF com maior incidência na 

população brasileira, ela foi descrita pela primeira vez em 1910 pelo 

cardiologista James Bryan Herrick, que relatou o caso de um homem 

afrodescendente de 20 anos que apresentava dispneia, palpitações 

cardiomegalia, sopro sistólico e pulsos cheios, cujo exame periférico mostrou 

hemácias em forma de foice.2,3,4  

Essa é uma doença hematológica, hereditária e genética, e por ser tratar 

de uma questão genética, os pais sempre são portadores do traço falciforme 

(TF), heterozigotos para S ou tem alguma DF associada.2 A situação mais 

comum é quando duas pessoas com TF, padrão genético representado pela 

hemoglobina A (Hb-A), gene normal está associada à gene mutante (HbS-S), 

cuja representação universal é a hemoglobina AS (Hb-AS) une-se, constituindo 

uma prole, esse casal hipotético podem gerar filhos com ou sem o TF e com ou 

sem AF. 2,3 

A mutação genética ocorre no cromossomo 11 resultando na substituição 

do ácido glutâmico pela valina na posição 6 da extremidade N-terminal na 

cadeia ß globinica, dando origem à hemoglobina S. Esta modificação propicia a 

formação de polímeros de Hb-S. A Hb-S tem uma característica química 

especial que em situações de ausência ou baixa tensão de oxigênio se 

organiza em longos filamentos que por sua vez se associam em feixes de 

filamentos centrais rodeados de seis filamentos duplos de polímeros. 
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 Esses feixes de cristais dentro da hemácia podem ser visto a microscopia 

eletrônica e determinar a deformabilidade da célula por alterações morfológicas 

e estruturais, causando distorção, rigidez e danos na estrutura da membrana.2,4  

(Figura-1). Os eritrócitos falcizados apresentam dificuldade em transitar na 

circulação sanguínea, provocando fenômenos vaso-oclusivos e infarto na área 

afetada, essa fisiologia causa isquemia, dor, necrose e disfunções, bem como 

danos permanentes aos tecidos, órgãos, e hemólise crônica.2   

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Manual da anemia  falciforme para a população. Brasília: Ministério da Saúde; 2007. 

Figura-1. Polimerização da hemoglobina S 

A maior prevalência ocorre na África tropical e entre negros de países que 

participaram do trafico de escravos.2 ,entretanto podem acometer qualquer raça 

de qualquer região do mundo. No Brasil, cerca de 0,1% a 0,3% da população 

negra é afetada pela doença e estima-se a existência de pelo menos dois 

milhões de portadores da AF. Na região Sudeste, a prevalência estimada é de 

2% na população geral e entre negros de 6 a 10%.2.  
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A prevalência do traço falciforme (TF) é de 4%, variando entre 2% e 8%, 

nas regiões Norte e Nordeste, segundo os dados do Ministério da Saúde do 

Brasil, estima-se que existam cerca de 7 milhões de portadores do TF e a 

frequência anual de nascimento é de 200.000 recém-nascidos com TF, em 

relação a AF o número estimado seja de 25.000 a 30.000 e que o número de 

casos novos por ano seja próximo 3.500, ou seja, 1 recém-nascido doente para 

cada 1.000 recém-nascidos.2,3  

O diagnóstico laboratorial da AF pode ser feito pelo exame eletroforese de 

hemoglobina (EFH), as cadeias β globínicas são detectáveis em fase precoce 

da vida fetal, a partir da 10ª a 12ª semana de gravidez, o que possibilita o 

diagnóstico pré-natal da AF é após o nascimento através do exame do pezinho 

é possível identificar as hemoglobinopatias2.  

1.2-Manifestações cardiorrespiratórias  

O sistema respiratório é um dos principais alvos de manifestações agudas 

e crônicas na AF, as complicações crônicas levam alterações na função 

pulmonar, diminuição na capacidade de difusão e em casos mais graves a 

hipertensão pulmonar (HP).5,6   

As lesões da microvasculatura pulmonar provocam alterações devido as 

internações recorrentes pela síndrome torácica aguda (STA), hemólise e menor 

biodisponibilidade de oxido nítrico (NO).7,8  

Crianças e adolescentes portadores de AF têm importantes alterações na 

função pulmonar, pois alguns estudos demonstraram a prevalência de 

distúrbios ventilatórios.9,10,11,12   

Esses distúrbios se constituem através de quadros de dor, infarto ósseo 

nas costelas durante o desenvolvimento ósseo, osteoporose, osteomalácia 

vertebral e os episódios recorrentes de STA, que de certa forma contribui para 

o desenvolvimento da fibrose pulmonar15.  

Na STA, ocorre um aumento de moléculas vasculares de adesão, e 

elevação de citoquinas como fator de necrose tumoral alfa (TNF-α), 

interleucina-1b e interleucina-6, potencializando o processo pró-inflamatório, 
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sendo esse o principal agente causal da obstrução reversível de vias aéreas 

inferiores, porém demais fatores podem acelerar a lesão pulmonar, como 

infecções de repetição, embolia gordurosa pós-infarto ósseo, e 

hipercoagulabilidade.13.  

A STA é uma afecção aguda e multifatorial caracterizada por febre, 

dispneia, tosse, hipoxêmia, e um novo infiltrado pulmonar na radiografia de 

tórax, essa síndrome, é a complicação mais comum da AF e acometem cerca 

de 50% dos homozigotos SS, sendo considerada a segunda causa de maior 

internação em crianças e adolescentes com AF.13 

Alguns estudos relataram que além das alterações na função pulmonar, 

crianças e adolescentes apresentam o fenômeno de hiperresponsividade 

brônquica (HRB), que conotam impactos negativos no curso da doença, pois 

essa manifestação clinica está relacionada à fisiopatologia da inflamação na AF 

e de eventos repetitivos de STA, a HRB tem uma prevalência de 20% na 

população pediátrica, enquanto que nas crianças com AF varia de 40 a 78%, o 

diagnostico clinico de asma, e rinite alérgica por sua vez tem uma prevalência 

de 2% a 50% na faixa pediátrica com AF.15,16  

Na década de 70 a função pulmonar de crianças e adolescentes com AF 

foi estudada, e a maioria dos resultados mostraram a prevalência do distúrbio 

ventilatório obstrutivo (DVO) e recentemente foi publicado que a redução no 

VEF1 está associada a um aumento da mortalidade em adultos com AF.20,21  

A asma é reconhecida como uma situação clinica que interfere no curso 

da AF e causa declínio na função pulmonar, esta associação de asma e HP 

são comorbidades que comprometem a função pulmonar, levantando a 

suspeita de haver mecanismo compartilhado e possivelmente associado à 

hemólise crônica.4,5,7,12,13 

Existem várias pesquisas revelando a associação entre asma e aumento 

do número de crise vaso oclusiva (CVO) e STA, na população pediátrica com 

AF 12,13. Já foram demonstrados que as alterações nos testes de função 

pulmonar são sinais objetivos e precoces do desenvolvimento da doença 
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pulmonar crônica na AF e que a mortalidade associada à doença pulmonar é 

um problema grave para esses doentes.5, 6, 13,14 

Numa coorte retrospectiva conduzida por Williams88 et al. cerca de 35,9% 

dos pacientes com AF eram asmáticos e apresentaram declínio do VEF1 com a 

progressão da doença de base, esses achados demonstram a importância do 

acompanhamento dos pacientes com AF. 

Outra complicação muito comum na AF é a hipertensão pulmonar (HP) 

definida como, um distúrbio caracterizado por elevação da pressão arterial 

pulmonar (PAP) e da resistência vascular pulmonar (RVP).17 

A HP está associada a uma série de fatores fisiopatológicos, incluindo 

redução da biodisponibilidade de NO, estresse oxidativo causado por hemólise 

intravascular, aumento da ativação plaquetária e trombose, geralmente esses 

pacientes evoluem com doença pulmonar crônica e cerca de 40% dos adultos 

com AF apresentaram o diagnóstico de HP.17 

É possível através do exame de ecocardiografia-doppler realizar a 

mensuração da velocidade de jato regurgitante da tricúspide (VJRT) marcador 

que tem sido recomendado como modalidade não invasiva na triagem inicial e 

avaliação da HP. Alguns estudos demonstraram que quando a VJRT é maior 

que 2,5 metros por segundos (m/s) nesses pacientes, eles podem apresentar 

manifestações clinicas mais graves da doença e pior limitação 

cardiorrespiratória. 17,18  

Estudos17,19,22 de coorte retrospectivos e prospectivos usando métodos 

ecocardiográficos estabeleceram que 20 a 30% dos pacientes com AF 

apresentam elevações na pressão sistólica de artéria pulmonar (PSAP) 

estimada através da VJRT ≥ 2.5m/s.  

Adicionalmente elevações na PSAP estão associadas com maior risco de 

mortalidade, principalmente quando VJRT encontra-se entre 2.5-2.9 m/s e >3.0 

m/s.22. As manifestações pulmonares descritas acima afetam tanto a 

complacência pulmonar como a expansibilidade da parede torácica e esses 

fatores pode influenciar na força muscular respiratória (FMR).23   



25 

  

São escassos os estudos que averiguaram a força dos músculos 

respiratórios em crianças e adolescentes com AF na população brasileira, mais 

estudos devem ser elaborados para correlacionar as manifestações 

pulmonares com a FMR.  

As alterações cardiovasculares relacionadas às AF têm sido reconhecidas 

com frequência e incluem aumento da área cardíaca, isquemia miocárdica, 

disfunção biventricular, hipertensão pulmonar, dentre outras117 Elas têm sido 

atribuídas principalmente à anemia hemolítica crônica presente nestes 

pacientes ou consideradas reflexo das alterações pulmonares.119 

Frequentemente as alterações cardiovasculares ao exame físico e as 

queixas de dispnéia motivam o encaminhamento dos pacientes com AF ao 

cardiologista.120 

Na AF o débito cardíaco (DC) está elevado devido a um aumento do 

volume sistólico (VS). O volume sanguíneo é maior devido ao aumento do 

volume plasmático e a resistência vascular periférica (RVP) está diminuída. O 

aumento do DC leva à dilatação das câmaras cardíacas e sobrecarga 

cardiovascular.116 

A literatura relata que esses doentes apresentam aumento da massa 

muscular do ventrículo esquerdo (MMVE) para aproximadamente o dobro do 

esperado, tanto à ecodopplercardiografia quanto à necropsia110,111,112,113. A 

hipertrofia do ventrículo esquerdo (VE) e a dilatação do VE são progressivas 

com a idade.114, sendo encontradas mesmo nas populações pediátricas.115,116 

Provavelmente, a hipertrofia do VE surge como mecanismo compensatório à 

sobrecarga de volume no sistema cardiovascular. 

Os fenômenos vaso-oclusivos no pulmão, por sua vez, causam infartos 

pulmonares que levam ao aumento da resistência vascular, hipertensão 

pulmonar e insuficiência cardíaca cor pulmonale.118 

No estudo de Amoozgar109 et al. não houve diferença  na fração de ejeção 

(%FE) nos pacientes com AF comparada aos seus controles, entretanto foi 

observado sobrecarga de volume e aumento significativo do VE, sendo essas 

variáveis mensuradas e detectadas ao ecocardiograma-doppler.  
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Diversos estudos120, 109 relacionados à função cardíaca em pacientes com 

AF mostram aumento dos diâmetros das câmaras cardíacas, fração de ejeção 

preservada na maioria dos casos e hipertrofia septal. O grau de dilatação do 

VE e disfunção sistólica está associado com a gravidade da AF.120 

1.3-Capacidade funcional 

A manutenção de um estilo de vida ativo, com a participação em jogos, 

esportes e brincadeiras, é essencial para o desenvolvimento normal de 

qualquer criança.89 a literatura já está estabeleceu que a atividade física regular 

propicia qualidade de vida (QV) e benefícios no estado geral de saúde das 

crianças e adolescentes, tanto saudáveis quanto com doenças crônicas.89,90 

Contudo, sujeitos com doenças crônicas podem apresentar perda das suas 

capacidades de exercício e consequente limitação nas suas atividades 

funcionais.91 

A capacidade funcional (CF) expressa o potencial de desempenhar as 

atividades de vida diária (AVD) ou de realizar determinada ação, no entanto os 

agravos cardiorrespiratórios e as complicações multissistêmicas podem causar 

redução na CF em doentes com AF.24 

Essas alterações são agravadas pela piora na função pulmonar, que leva 

a dispneia e pelas recorrentes internações por crises álgicas. Adicionalmente o 

receio em fazer exercício ou atividade física faz com que esses doentes 

adotem um estilo de vida sedentário, sendo esse o comportamento mais 

comum em pacientes portadores de doenças crônicas, condicionando redução 

na CF, maior limitação das atividades de vida diária (AVD) e possivelmente 

piora na QV.25   

A dor aguda ou crônica implica o estado funcional, predispondo essas 

crianças e adolescentes há permanecerem mais tempo em repouso, redução 

na força muscular, hipotrofia muscular e em longo prazo a disfunção muscular 

periférica (DMP), comprometendo a CF 24,25. Sabe-se que o stress oxidativo 

interfere na musculatura periférica, prejudicando sua função e desempenho.26  

Antigamente, os profissionais de saúde, proibiam os portadores de AF a 

realizarem exercícios físicos, pois não sabiam ao certo os riscos e os 
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benefícios da atividade física nessa população. Várias questões já foram  

discutidas entre os profissionais da saúde sobre o nível de segurança da 

atividade física, tempo, intensidade e a duração.24   

O exercício e a atividade física induzem mudanças fisiológicas e 

metabólicas especificas nessa população, como a produção de ácido lático 

através dos músculos ativos, a rápida transição durante o exercício para o 

metabolismo anaeróbio, o que potencializa a polimerização da Hb-S. Esses 

efeitos fisiológicos colaboram de maneira negativa e possibilita quadros de 

oclusões microvasculares e até mesmo ser um desencadeador de crises vaso 

oclusiva.32  

Estudos24, 25,26.  relataram que a redução da capacidade de transporte de 

oxigênio está relacionada ao baixo nível de hemoglobina (Hb) e que as  

adaptações cardíacas funcionais e estruturais são resultantes da anemia 

crônica e que as  disfunções pulmonares contribuem para a intolerância ao 

exercício.  

Connes24 et al. mostraram que existem benefícios do exercício físico na 

AF, porem é necessário ter mais conhecimento do tipo de atividade,  

intensidade e carga de trabalho, para que não haja complicações durante ou 

após o exercício.  

No estudo de Anthi16 et al. foi possível identificar que os doentes com AF 

apresentam dispneia ao realizar caminhadas, subir rampas, escadas, executar 

serviços pesados ou caminhar de pressa, essas. Essas sensações indicam 

prejuízos na capacidade funcional. 

A capacidade cardiorrespiratória pode ser avaliada por testes conduzidos 

em clínicas ou laboratórios, porém as necessidades de equipamentos caros 

limitam a sua utilização na prática clínica.29 Sendo assim os testes clínicos de 

campo podem ser uma alternativa para avaliação da capacidade funcional 

devido ao seu baixo custo e fácil execução. 

Os testes clínicos de campo, baseados em caminhadas, têm sido 

amplamente utilizados na prática fisioterapêutica e podem ser realizada nos 
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três níveis de atenção à saúde e em pesquisa, pois são de fácil aplicabilidade e 

necessitam de equipamentos mínimos para sua realização.30 

Estudos utilizaram o teste de caminhada de 6 minutos (TC6) para avaliar 

a capacidade funcional de crianças e adolescentes com AF, entretanto o TC6 é 

um teste limitado por tempo, no qual o paciente é orientado a caminhar o mais 

rápido possível e não está autorizado a correr, outra desvantagem é o espaço 

físico, pois o TC6 deve ser realizado em um corredor de 30 metros e muitas 

vezes a falta de espaço adequado inviabiliza aplicabilidade desse teste em 

clinicas, ambulatórios ou até mesmo em unidades hospitalares.29,30  

No estudo de Hostyn31 et al. foram avaliadas crianças e adolescentes com 

doença falciforme (DF), genótipos (HbS-S, Hb-Sβ0 Talassemia, HbS-C e Hb-

Sβ+ talassemia) pelo TC6. Nesse estudo o TC6 foi executado em um corredor 

de 10 metros e as crianças e adolescentes com DF utilizaram oxigênio (O2) 

durante a caminhada mesmo com níveis adequados de saturação de pulso de 

oxigênio (SpO2). A distância total caminhada foi menor no genótipo HbS-S e 

HbS-β0 Talassemia quando comparado aos genótipos HbS-C e Hb-Sβ+ 

talassemia, nesse estudo não havia controles saudáveis somente doentes 

falcêmicos.  

  Os autores concluíram que devido as manifestações clinicas serem mais 

graves nos genótipos HbS-S e Hb-Sβ0 Talassemia esse desfecho foi 

encontrado.31   

Diversos estudos32,33,34 realizados em crianças e adolescentes com AF 

demonstraram menor resposta ao exercício e menor distância percorrida no 

TC6 nos pacientes com AF que tinham hipertensão pulmonar (HP) associada. 

E que valores de VJRT maior que 2,5 m/s era um fator limitante para o 

exercício. Anthit16  et al. demonstraram em seu estudo forte correlação entre o 

TC6, o consumo máximo de oxigênio (VO2máx) e a severidade da HP em 

pacientes com AF. 

Outro teste que avalia a CF e que vem sendo bastante utilizado é o 

shuttle walk test incremental (SWTI) descrito por Singh et al37 também 

conhecido como teste de caminhada com carga incremental.  É um teste clínico 

de campo, cadenciado externamente, simples e de baixo custo, limitado por 
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sintomas, tendo como desfecho principal a distância total percorrida (DTP), o 

individuo caminha indo e vindo em uma pista de 10 metros com velocidade 

progressiva ditada por sinais sonoros até não ser mais capaz de manter a 

velocidade requerida. Esse protocolo foi modificado46 e houve o aumento do 

teto-limite de 12 para 15 níveis de velocidade com a finalidade de evitar o efeito 

teto, pois os 12 níveis de velocidade poderiam criar em indivíduos saudáveis ou 

com limitações leves, viabilizando o alcance à exaustão pelos avaliados.92,93 

Alguns autores mostraram sua correlação com sintomas, função pulmonar e 

capacidade funcional em adultos com doença pulmonar crônica.38,39.  

 O shuttle teste modificado (STM) já foi aplicado em asmaticos94, em ex 

prematuros95, e se mostrou sensível para identificar limitações funcionais em 

comparação a controles. O STM também se mostrou válido para avaliar a 

capacidade funcional e de exercício em crianças e adolescentes fibrocísticos.96 

Ainda o STM não foi avaliado em crianças e adolescentes com AF e por 

ser trata de um teste com incremento da velocidade a cada minuto, no qual o 

voluntario pode correr, essa característica do teste possa avaliar de maneira 

mais ampla a capacidade funcional dessa população. Assim torna-se 

necessários estudos que avaliem a capacidade funcional dessa população e 

indiquem novos horizontes para sua avaliação e prescrição de exercício. 

Além dos testes de caminhada, outra forma de avaliar a CF é o teste 

levanta-senta 5 repetições (TLS-5rep). A atividade de levantar da posição 

sentada é essencial e permite que outras atividades vitais, como caminhar no 

dia a dia, equilíbrio, sejam possíveis. 

Cuzak40 et al. foram os primeiros a descrever um teste para avaliar o 

levantar-sentar em uma cadeira. Padronizaram um método simples, rápido e 

reprodutível que é representativo da força muscular em membros inferiores 

(MMII). O TLS-5rep foi utilizado em pacientes com encefalopatia crônica não 

evolutiva (ECNE), no entanto suas diversas finalidades tais como indicador de 

controle postural, risco de quedas, força de MMII e medida de incapacidade 

sugerem que seu uso pode ser amplificado para várias populações inclusive 

para crianças e adolescentes com AF.41 
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 O TLS-5rep também não foi realizado em crianças e adolescentes com 

AF. E por se tratar de um teste simples, de baixo custo, torna se necessário 

avaliar a resposta e a aplicabilidade desse teste nessa doença.  

1.4-Qualidade de vida  

A melhora da sobrevida em crianças e adolescentes com AF baseia-se 

em medidas gerais e preventivas, pois muitas mudanças geram impacto 

negativo e variável na qualidade de vida relacionada à saúde (QVRS) nesses 

doentes, como frustrações, internações recorrentes, depressão e absenteísmo 

escolar, sendo necessário adotarem um novo estilo de vida devido ao uso de 

medicamentos e perda da sua capacidade laborativa.42  

A QVRS é composta por elementos de diferentes naturezas (biológicas, 

sócio relacionais, psicológicos, de autonomia funcional) que conjugam para que 

o sujeito avalie o quanto percebe que sua vida tem mais ou menos qualidade. 42 

Alguns estudos33,34 apresentam maior comprometimento na saúde física de 

crianças e adolescentes com AF quando comparado a crianças e adolescentes 

saudáveis, pois a doença crônica na infância envolve danos psicológicos e 

psicossociais.    

O prejuízo funcional e social é notório e impactante na qualidade de vida 

(QV), da população com AF, diversos fatores tornam cruciais as construções 

da identidade adulta. O reflexo indireto do histórico de faltas na escola por 

internações, o fraco no desempenho escolar que muitos possuem favorecem a 

repetência e dificulta o progresso acadêmico.98 O menor contato entre colegas 

é, em algum grau, uma realidade fatídica. Não é incomum nessa faixa etária 

pediátrica que os sinais físicos da AF motivem a exclusão do portador dos 

círculos de amizade, muitas vezes com a errônea justificativa de que possui 

uma enfermidade contagiosa.99 

Na área da saúde são crescentes os estudos sobre QV, que passaram a 

ser amplamente utilizados como medida de desfecho em saúde. Ferramentas 

capazes de detectar riscos já foram desenvolvidas com o objetivo de mensurar 

QV na faixa pediátrica, dentre eles se destaca o Pediatric Quality of Life 

Inventory (PedsQl), versão 4.0, capaz de aferir a QV de crianças e 
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adolescentes saudáveis e com doenças crônicas, recentemente este 

questionário foi traduzido e validado para a população brasileira.43,44  

O PedsQL 4.0TM já foi aplicado para uma série de doenças crônicas como 

câncer100, asma103, obesidade102, doença cardíaca101, entre outras.60 

1.5-Justificativa 

Há descrição que crianças e adolescentes com anemia falciforme têm 

redução na capacidade funcional pelo teste de caminhada 6 minutos (TC6)31, 

entretanto o TC6 é um teste autocadenciado, limitado por tempo, ou seja, os 

pacientes caminham na sua própria intensidade e essa característica pode não 

levar á capacidade máxima de exercício durante a execução do referido teste. 

Ainda não foi descrito o comportamento de pacientes com AF ao serem 

avaliados pelo shuttle teste modificado (STM) e o teste levanta e senta 5 

repetições (TLS-5rep). 

1.5.1-Hipótese do estudo  

 Hipotetizamos que crianças e adolescentes com anemia falciforme 

apresentam redução da capacidade funcional testada pelo STM e TLS-5rep, 

bem como na qualidade de vida quando comparado aos seus pares saudáveis.  
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2-Objetivos 

2.1- Geral  

Avaliar e comparar a capacidade funcional, função pulmonar e a 

qualidade de vida de crianças e adolescentes com anemia falciforme e seus 

pares saudáveis.  

2.2- Específicos 

a) Analisar a reprodutibilidade do shuttle teste modificado e do teste 

levanta 5 repetições nessa amostra de pacientes com anemia falciforme.  

b) Comparar se a velocidade de jato de regurgitação da tricúspide acima 

de 2,5m/s influência a capacidade funcional. 

c) Comparar se os pacientes com anemia falciforme que utilizam a 

hidroxiuréia apresentam melhores desfechos na capacidade funcional. 

d) Avaliar e comparar a força muscular respiratória dos pacientes com 

anemia falciforme e seus pares saudáveis.  

e) Analisar o comportamento da RFC no 1º minuto nos principais 

desfechos dos testes de capacidade funcional  
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3- Método 

3.1-Desenho do estudo 

Este estudo é de delineamento transversal realizado em crianças e 

adolescentes com AF genótipo (HbS-S) em acompanhamento no ambulatório 

de Hematologia Pediátrica do Hospital Infantil Darcy Vargas. Esse projeto foi 

aprovado pelo CEP 2.843.860 (Anexo-10). 

Critério de inclusão: Foram incluídas crianças e adolescente (6 a 18 

anos), com diagnostico AF (GF), sem internações previa há pelo menos 4 

semanas pareados em idade e gênero ao grupo controle (GC). O GC foi 

composto por voluntários aparentemente saudáveis recrutados através centro 

de convivência da criança e do adolescente (CCCA), Vila portela na região da 

Pedreira/zona sul em São Paulo e por filhos, parentes de funcionários e 

estudantes da Universidade Nove de Julho (UNINOVE) que fossem 

sedentários. Critério de exclusão: crianças e adolescentes com doenças 

cardíacas, ortopédicas, sequelas neurológicas, comprometimento motor ou 

incapazes de compreender e executar os testes.  

3.2- Protocolo 

O estudo constou de uma visita (avaliação) no ambulatório de 

hematologia do hospital infantil Darcy Vargas foi realizado os testes de função 

pulmonar e de capacidade funcional: Os testes: foram realizados na seguinte 

ordem: primeiro a espirometria, caso o voluntário não conseguisse realizar o 

exame estava considerado como excluído do protocolo. Na sequência os 

respectivos questionários: qualidade de vida PedsQl e o questionário ISAAC, 

seguidos da avaliação da força muscular respiratória pela manovacuometria. 

Por fim os testes de capacidade funcional teste de levanta e senta 5 repetições 

e o shuttle teste.modificado, conforme fluxograma do estudo. (Figura-2).  
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Figura-2.Fluxograma .do estudo 

 

N=48 

Grupo Controle   

 

22 pacientes excluídos: 

20 não compreender os testes 

2 por desistências  

 

 

Espirometria 

(Pré/pós broncodilatador- GF) 

Questionários de qualidade de vida  

(PedsQl) 

Questionário- ISAAC 

Manovacuometria 

Teste levanta e senta 5 repetições 

Shuttle teste modificado 

96 incluídos   

118 voluntários 

recrutados  

N=48 

Grupo Falciforme   
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3.2.1-Avaliações 

Foram registradas através da ficha de avaliação (Anexo1) para o GF as 

comorbidades os medicamentos em uso, bem como a hidroxiuréia (HU). Para 

estimar a hemoglobina basal foram registradas as três últimas hemoglobinas 

coletadas no período inferior a 12 meses, como biomarcador de hemólise 

utilizamos à última desidrogenase lática (DHL) coleta num período inferior a 6 

meses, e a ultima eletroforese de hemoglobina (EFH) solicitada pelo medico 

hematologista responsável. A variável velocidade de jato regurgitante da 

tricúspide (VJRT), pressão sistólica de artéria pulmonar (PSAP) e a %fração 

de ejeção (%FE) foi estimada pelo ecocardiograma-dopller realizado pelo 

cardiologista do hospital dentro do período desse estudo. (menos de três 

meses de diferença entre o ecocardiograma e os testes de capacidade 

funcional)  

3.2.2-Avaliação antropométrica  

A mensuração dos dados antropométricos e do índice de massa 

corpórea (IMC) ocorreu por meio de uma balança antropométrica calibrada 

(Filizola), com o voluntário descalço e usando o mínimo de roupa possível. A 

massa corporal foi obtida em quilos (Kg) e a estatura em metros(m). O IMC 

resultou do cálculo da divisão da massa corporal pelo quadrado da altura 

(kg/m2) 

3.2.3-Espirometria 

Os testes de espirometria foram realizados no equipamento KOKO 

Sx1000® (n-Spire-HealthTM,Longmont,-USA) com previamente calibrado. Os 

procedimentos técnicos, critérios de aceitabilidade e reprodutibilidade 

adotados serão os recomendados pelo Consenso Brasileiro de Espirometria.45 

As seguintes variáveis que foram registradas; capacidade vital forçada (CVF), 

volume expiratório forçado no primeiro segundo (VEF1), relação VEF1/CVF e 

fluxo expiratório forçado entre 25-75% da CVF (FEF 25-75%). Os valores obtidos 

foram expressos em valores absolutos e em porcentagem do previsto para a 

população pediátrica.80  Somente os pacientes do GF realizaram as manobras 
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antes e após o B2 adrenérgico (Salbutamol: dose de 400 µg- via inalatória). 

Foi considerada resposta ao broncodilatador o aumento de 12% do VEF1 em 

relação ao valor inicial ou 200 ml do valor absoluto. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figura-3. Avaliação da função pulmonar pela espirometria  

3.2.4-Qualidade de vida (QV) 

Foi utilizado o questionário PedsQlTM4.0 para ambos os grupos. Esse é 

um instrumento genérico, de fácil aplicabilidade e avalia a criança sob os 

diferentes aspectos do seu desenvolvimento: 1) Aspectos físicos (8 itens); 2) 

emocional (5 itens); 3) social (5 itens) e 4) escolares (5 itens), perfazendo um 

total de 23 questões, os itens apresentam linguagem apropriada para cada fase 

de desenvolvimento da criança.43  

O PedsQlTM 4.0 possui versões para quatro faixas etárias 5-7 (Anexo-4), 

8-12 (Anexo-5) e 13-18 anos (Anexo-6), possuindo também módulos dirigidos 

aos pais. É um instrumento validado que facilita a avaliação de risco, status de 

saúde e resultados de tratamentos em populações pediátricas.43 

Nas instruções pergunta-se o quanto de cada problema a criança tem tido 

no último mês. Nos relatos da criança para as idades de 8 a 18 anos e seus 

respectivos pais, uma escala de respostas de cinco níveis (0=nunca é um 
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problema; 1=quase nunca é um problema; 2=algumas vezes é um problema; 3 

=frequentemente é um problema; 4=muitas vezes é um problema). Para 

crianças de 5 a 7 anos de idade, a escala é simplificada para três pontos (1= 

nunca é um problema; 2=às vezes é um problema; 3=muitas vezes é um 

problema), com cada resposta ancorada a uma escala análoga visual com 

faces alegres, neutras e tristes respectivamente. Os itens são escore-reverso e 

linearmente transformados para uma escala de 0 a 100 (0=100, 1=75, 2= 50, 

3=25, 4=0). Portanto, altos escores indicam melhor QV. Os escores da escala 

são computados pela soma dos itens divididos pelo número de itens 

respondidos.43,44 

3.2.4.1- Questionário ISAAC 

Foi utilizado o questionário escrito (QE) e especifico para o GF. O 

International Study of Asthma and Allergies in Childhood (ISAAC), foi 

padronizado e validado no Brasil por Solé et.al,51 por Vanna et.al.52 e por 

Yamada et al.53, ele é definido por um número de perguntas aplicadas pelo 

entrevistador e está dividido em três partes a primeira sobre asma (inclui 8 

questões), a segunda sobre rinite alérgica (inclui 6 questões) e a terceira sobre 

eczema.(inclui 6 questões) e expõem sintomas desde os mais leves até os 

sintomas intensos que precedem o inquérito sobre o diagnóstico. O QE deve 

ser respondido pelos pais das crianças menores (5-7 anos) e pelas crianças 

maiores (8-18 anos)51, 52,53  

3.2.5-Força Muscular Respiratória (FMR) 

Pressão inspiratória máxima (PImáx) e pressão expiratória máxima 

(PEmáx) foram medidas com um manovacuômetro (marca GERAR®, escala 

entre +120 a –120cmH2O), no nível da boca estando à via área ocluída. As 

medidas foram realizadas a partir da Capacidade Residual Funcional (CRF) 

para PImáx e a partir da Capacidade Pulmonar Total (CPT) para PEmáx. Foi 

solicitado ao paciente um esforço inspiratório ou expiratório máximo, com 

comando verbal para seu incentivo. Sendo repetida a manobra cinco vezes 

para cada tipo (PImáx e PEmáx) ou até que fossem reprodutíveis as 

mensurações (diferença de 10% entre elas) O maior valor reprodutível de 
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PImáx e PEmáx foi utilizado como desfecho, em valores absolutos e em 

porcentagem do previsto.49  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figura-4. Avaliação da força muscular respiratória por manovacuometria. 

3.2.6-Teste de Levanta e Senta 5 repetições (TLS- 5rep) 

OTLS-5rep é uma medida do tempo necessário para completar cinco 

repetições do movimento sentar e levantar.50 A altura da cadeira utilizada foi 

aquela em que a criança ou o adolescente ficasse recostado e com um ângulo 

de flexão de quadril 90º e joelhos, os pés apoiados ao chão (Figura-4). Para 

executar o teste, a criança/adolescente partia inicialmente da posição sentada, 

com os braços cruzados sobre o peito. Foi instruído a levantar e sentar 

completamente na cadeira, de forma consecutiva. Foi considerado completo o 

teste quando a criança/adolescente realizava cinco repetições (cada vez que o 

indivíduo sentava na cadeira, contava-se uma repetição), no menor tempo 

possível, ou seja, o mais rápido que conseguisse.  

O tempo que o voluntário leva para realizar as cinco repetições é 

cronometrado e esta é a variável considerada para desfecho do teste. Dois 
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testes foram realizados com repouso de 15 minutos entre eles. Os cuidados 

tomados antes e durante a realização do TLS-5rep foram: a cadeira 

posicionada de forma firme (encostada na parede) para evitar possíveis 

acidentes; 

 

Figura-5 Representação do TLS-5rep. O teste foi realizado usando uma 

cadeira sem braços, com pés apoiados no chão e 90º de flexão de quadris e 

joelhos. (A) posição inicial: Sentado com peso total na cadeira e os braços 

cruzados sobre o peito, (B) movimento para a posição ortostática e (C) 

retorno para a posição inicial.  

3.2.7-Shuttle Teste Modificado (STM)  

O STM foi realizado em um corredor, no qual a distância é de 10 metros 

(m) demarcados por dois cones inseridos a 0,5m antes de cada extremidade. O 

paciente caminha de acordo com o ritmo imposto por estímulos sonoros 

previamente gravados. O teste é composto por 15 níveis com duração de um 

minuto cada, sendo que o primeiro nível impõe uma caminhada com velocidade 

de 0,5m/s, que aumenta 0,17m/s a cada minuto.37 

A B C 
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 Todos os voluntários foram orientados que poderiam correr.46 Dois STM 

foram realizados no mesmo dia, com repouso de 30 minutos entre eles, sendo 

utilizado o teste com a maior distância percorrida para fins de análise. Caso a 

distância percorrida entre os dois testes fosse maior que 40m de diferença um 

terceiro teste foi realizado.46 O teste foi interrompido pelo avaliador quando o 

paciente foi incapaz de completar um shuttle no momento do estímulo sonoro 

pela segunda vez consecutiva durante a corrida, ou devido a queda de 

saturação de pulso de oxigênio (SpO2) abaixo de 80% , ou pelo paciente 

devido ao cansaço de MMII ou falta de ar. Ao início e final do teste foram 

avaliados: a frequência cardíaca (FC) monitorada por um frequencímetro 

cardíaco, pressão arterial (PA), SpO2 por um oximetro da marca Nonin® e a 

sensação de cansaço nos membros inferiores (MMII) e dispneia pela escala de 

BORG modificada (Anexo-14)47. A FC foi registrada em valores absolutos e em 

porcentagem do previsto83,84 Foi considerada dessaturação quando houve 

queda de 4% na saturação entre repouso e o pico do teste. A SpO2 e a FC 

foram monitoradas continuamente durante o teste. O desfecho do teste foi à 

distância total percorrida (DTP) em valores absolutos e em porcentagem do 

previsto de acordo com a publicação previa.48  

 

Figura-6. Avaliação da capacidade funcional pelo STM 



41 

  

3.2.8-Ecocardiograma Doppler 

Foram coletados dos prontuários dos pacientes do grupo anemia 

falciformes, a data do ecocardiograma e os testes clínico de campo não 

poderiam ultrapassar o intervalo três meses entre o exame. O exame foi 

realizado no equipamento. VIVID-3D Cardiovascular Ultrasound System da GE 

Medical System. Com o paciente em decúbito dorsal, o transdutor foi 

conectado a região do coração e através de um monitor microprocessado 

foram exibidas imagens da anatomia do coração, dos grandes vasos 

sanguíneos, estrutura de câmaras cardíacas e das seguintes variáveis: 

Fração de ejeção (%FE) no qual  calculou-se o volume de ejeção (VEj) através 

do fluxo na via de saída do ventrículo esquerdo (VE).108 e a velocidade de jato 

regurgitante da tricúspide (VJRT- m/s) analisada pela equação de Bernoulli 

(PSAP = 4 V2 + PAD), que baseia-se no conceito de que a pressão sistólica do 

ventrículo direito (PSVD) é igual à pressão sistólica de artéria pulmonar 

(PSAP), no qual o cálculo consistiu na soma do gradiente sistólico entre o 

ventrículo direito (VD) e átrio direito (AD)87 e a pressão sistólica de artéria 

pulmonar (PSAP) estimada após análise do VJRT. O exame foi realizado e 

feito o laudo pelo cardiologista do ambulatório de hematologia pediátrica do 

hospital infantil Darcy Vargas. Duração média do exame de 20 a 30 minutos. 

 

 

Figura-7. Avaliação do ecocardiograma 
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3.2.8.1.-Recuperação da frequência cardíaca  

. A RFC foi definida como a diferença entre a frequência cardíaca máxima 

(FCmáx) e aquela no 1° minuto da fase de recuperação ativa (RFC-1min).Foi 

categorizada como anormal ou atenuada quando menor ou igual a 12 bpm, 

tendo como referência o estudo de Cole.104 A RFC no primeiro minuto pode 

fornecer informações sobre o controle do sistema nervoso autônomo no 

sistema cardiovascular.104,105 
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4-ANÁLISE ESTATÍSTICA 

O cálculo amostral foi baseado em um estudo piloto no qual a distância 

total percorrida no STM no grupo anemia falciforme foi de 598 ± 129m e no 

grupo controle de 900 ± 193m. Considerando o poder de 95% e alfa de 0,05, o 

effect size foi de 1,8, o N foi de 20, sendo 10 para cada grupo. O cálculo para o 

TLS-5rep foi baseado em um estudo piloto que considerou a média do tempo 

de 9 ±2 segundos para grupo anemia falciforme e de 8±1 segundo, para grupo 

controle, com poder de 80% e alfa de 0,05, o effect size foi de 1,0 e o N de 82 

sendo 41 para cada grupo.  

A normalidade das variáveis estudadas foi analisada pelo teste de Shapiro 

Wilk Os dados paramétricos foram representados por média e desvio padrão, e 

os dados não paramétricos foram expressos em mediana e intervalo 

interquartil. 

Para as comparações dos principais desfechos (distância total percorrida 

do STM e o tempo em segundos do TLS5-rep, função pulmonar e qualidade de 

vida) entre os grupos foram utilizados os testes t de student não pareado ou o 

teste de Mann-Whitney a depender da normalidade dos dados. 

 Para avaliação da reprodutibilidade da variável distância total percorrida 

do STM e o tempo em segundos do TLS5-rep, foi utilizado o teste t pareado e o 

coeficiente de correlação intraclasse (CCI), sendo considerada baixa 

reprodutibilidade quando CCI menor do que 0,40; moderada reprodutibilidade 

quando o CCI entre 0,40 e 0,75; forte reprodutibilidade quando entre 0,75 e 

0,90 e maior do que 0,90: excelente reprodutibilidade.81,82 Adicionalmente foi 

realizada a análise de Bland-Altman86. Foi considerada significância estatística 

p < 0,05. O programa utilizado para a análise dos dados foi o SPSS versão 22. 
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5-ASPECTOS ÉTICOS  

As avaliações somente iniciaram após os responsáveis pelos voluntários 

assinarem o termo de consentimento livre e esclarecido (TCLE) Anexo-12.  

Assim como a assinatura das crianças/adolescentes do termo de assentimento 

(TA) Anexo-13. Todas as avaliações foram realizadas por pesquisadores 

devidamente treinados. O período da coleta de dados ocorreu entre a primeira 

quinzena do mês outubro de 2018 e final de julho de 2019. 
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6-RESULTADOS 

Total de 118 voluntários foram elegíveis de acordo com os critérios de 

inclusão e exclusão. Destes 22 foram excluídos por falta de compreensão na 

execução dos testes. Incluímos 96 voluntários sendo o GF composto por 48 

voluntários e o GC por 48 voluntários.  

O GF foi composto por 26 meninas (54%) e 22 meninos (45%) sendo 

esses pareados por e idade e gênero. Na (Tabela-1) estão os dados 

antropométricos, função pulmonar, hemoglobina basal e variáveis 

ecocardiográficas. As medicações em uso do GF foram: Ácido fólico (10 

crianças), Carbonato de cálcio (4 crianças), Glutamina (2 crianças), Pen-Ve-

Oral (5 crianças) e Alenia (2 crianças). Duas crianças do GF tinham diagnóstico 

de hipertrofia de adenoides e 1 criança com depressão em acompanhamento.  

Houve diferença entre os grupos em relação a estatura e peso, entretanto 

as crianças e os adolescentes foram classificados como eutróficos segundo o 

IMC.Somente 12 voluntários do GF foram classificadas abaixo do peso.   

Algumas crianças apresentaram valores mais baixo na função pulmonar 

do GF vs GC, sendo que haviam, 8 crianças do GF com diagnóstico de asma 

pelo questionário ISAAC, somente 3 crianças do GF responderam a prova 

broncodilatadora, os demais pacientes não obtiveram resposta ao BD 

Houve diferença estatiscamente significante na distancia total percorrida 

do STM entre os grupos, sendo menor no GF cerca de 58% do valor previsto 

(Tabela-2, p<0,001). O tempo de realização do teste levanta e senta 5 

repetições foi menor no GC comparado ao GF.(Tabela-2, p<0,001) 

 

Os particpantes do GF foram questionados sobre as atividades fisicas que 

mais os incomodavam por causa da AF, cerca de 91,7% desses doentes 

relataram que correr e caminhar rápido eram suas maiores dificuldades e 

89,6% da amostra do GF informaram que jogar bola e subir escadas sempre 

era um problema devido a dispneia e o cansaço nos MMII e 16 crianças não 

faziam educação fisica na escola devido o cansaço e o medo de fazer crise de 

dor durante as atividades.  
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Tabela -1. Características basais da amostra  

Variáveis  Grupo Falciforme 

(n=48) 

Grupo Controle 

(n=48) 

P 

Idade(anos) 13 (9-15) 13 (10-15) 0,811 

Estatura(cm) 147 (132-158) 159 (140-167) 0,003 

Peso (Kg) 37 (28-51) 47(35-58) 0,012 

IMC(Kg/m2) 17(15-20) 19(16-21) 0,086 

Hb-basal, g/dL 8±1 - - 

DHL, U/L 

EFH-S,% 

EFH-F,% 

EFH-A,% 

VJRT, m/s 

PSAP, mmHG 

726±321 

78±7 

17±8 

3±2 

2,6±0,2 

38±3 

- 

- 

- 

- 

- 

- 

- 

- 

- 

- 

- 

- 

FE,% 68±3 - - 

Uso de Hidroxiuréia 

(%) 

34(71%) - - 

CVF, L (%prev.) 2,4 ± 0,8 (92 ± 15) 3,3 ± 1,0 (104 ± 15) <0,001 

VEF1, L (%prev.) 2,0 ± 0,6 (83 ± 15) 2,91 ± 0,9 (101 ± 13) <0,001 

VEF1/CVF, % 84 ± 8 90 ± 6 <0,001 

PFE, L (%prev.) 3,9 ± 1,3 (72 ± 22) 5,7 ± 1,8 (92 ± 18) <0,001 

FEF25-75%, L (%prev.) 2,3 ± 0,7 (82 ± 22) 3,5 ± 1,2 (108 ± 22) <0,001 

PImáx, (%prev.) 91 (78-103) 91 (80-111) 0,205 

PEmáx, (%prev.) 87 (71-107) 96 (87-108) 0,039 

PImáx, cmH2O/Kg 2,43±0,8 2,14±0,8 0,009 

PEmáx, cmH2O/Kg 2,19±0,9 2,01±0,7 0,030 

cm: centímetros; Kg: kilograma; Kg/m2: kilograma por metro quadrado; IMC: índice de massa 
corpórea; Hb: hemoglobina; g/dL: gramas decilitros; DHL: desidrogenase lática, g/Dl: gramas 
por delicitros; EFH: eletroforese de hemoglobina; VJRT: velocidade de jato regurgitante da 
tricúspide; m/s: metros por segundos; CVF: Capacidade vital forçada, L: litros; %prev: 
porcentagem do previsto; VEF1: volume expiratório forçado no primeiro segundo; VEF1/CVF: 
relação do volume expiratório forçado no primeiro segundo dividido pela capacidade vital 
forçada; PFE: pico de fluxo expiratório forçado; FEF25-75%: fluxo expiratório forçado 25-75 
porcento; PImáx: pressão inspiratória máxima; PEmáx: pressão expiratória máxima; 
cmH20/Kg: centímetros de água por quilograma. 
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Tabela -2. Comparação dos grupos em relação à capacidade funcional  

Variáveis 
Grupo Falciforme 

(n=48)  
Grupo Controle 

(n=48) 
p 

DTP, m 576(515-672) 1010(887-1219) <0,001 

DTP (%prev.) 58 (50-64) 101(89-111) <0,001 

FCmáx, pico STM 193(185-199) 200(193-203) 0,060 

FCmáx, (%prev.) 96(92-99) 99(97-102) <0,001 

BorgD, picoSTM 5(4-7) 5(3-7) <0,001 

Borg MMII, picoSTM 5(3-7) 5(3-7) 0,227 

SpO2, %pico,STM 91(89-96) 97(96-98) <0,001 

ΔSpO2, STM 2(0-7) 0(-1-1) <0,001 

ΔRFC-1min,STM 45±15 54±17 0,004 

TLS, segundos 8(7,4-8,9) 7(7,0-8,08) <0,001 

SpO2, %pico,TLS 93±3 97±1 <0,001 

ΔSpO2 ,TLS 1(0-2) 0(0-1) <0,001 

FCmáx pico,TLS 109±13 106±17 0,409 

ΔRCF-1min,TLS 13±7 14±9 0,435 

DTP: distância total percorrida; m: metros; %prev: porcentagem do previsto; FCmáx: frequência 
cardíaca   máxima; bpm: batimentos por minuto; D: dispneia; MMII: membros inferiores: SpO2: 
saturação de pulso de oxigênio; STM: shuttle teste modificado; FC: frequência cardíaca; ΔRCF-
1min:recuperação da frequência cardíaca no primeiro minuto;TLS: teste levanta e senta  
 

 

Ambos os grupos atingiram mais de 80% da FCmáx no final do STM, não 

sendo observada diferença nos valores absolutos. Em relação a SpO2 no pico 

do STM o GF apresentou menores  valores (Tabela 2, p<0,001).  

Houve diferença entre os grupos em relação a RFC sendo que o GF 

obteve menor recuperação em relação aos controles. 

A dessaturação não foi observada em ambos os grupos, embora tenha 

tido variação estatisticamente significante no GF. 
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Gráfico-1. Comparação do grupo controle com o grupo falciforme em relação a 

distância total percorrida em metros e em % do previsto STM *p<0,001 
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Tabela -3. Reprodutibilidade dos testes de capacidade funcional STM-1 e STM-2 e TLS-

5rep-1 e TLS-5rep-2 do grupo anemia falciforme 

Variáveis 
Teste 1 
(n=48)  

Teste 2 
(n=48) 

p 

DTP, m 595±123 596±123 0,602 

DTP, (%prev.) 58±12 58±13 0,723 

FCmáx pico,STM 189±10 192±9 0,002 

BorgD, pico,STM 4±2 5±2 0,268 

BorgMMII, pico,STM 5±2 5±2 0,887 

SpO2, %pico,STM 90±6 90±5 0,824 

TLS, segundos 9±1 8±1 0,108 

SpO2, %pico,TLS 93±4 93±3 0,573 

FCmáx pico,TLS 110±14 109±13 0,268 

DTP: distância total percorrida; m: metros; %prev: porcentagem do previsto; FCmáx: frequência 
cardíaca máxima; bpm: batimentos por minuto; D: dispneia; MMII: membros inferiores: SpO2: 
saturação de pulso de oxigênio; STM: shuttle teste modificado; FC: frequência cardíaca;TLS: teste 
levanta e senta  

 

Os valores do coeficiente de correlação intraclasse (CCI) foi de 0,99 

(0,98-0,99 IC-95%) p<0,001 para a distância percorrida no STM no GF.Na 

analise de Bland-Altman foi observado bais -1,58 e o (IC95% entre-42m-39m) 

(Figura-8)  

Apenas três crianças do GF tiveram a necessidade de realizar o tereceiro 

STM pois a distância do STM1 para STM2 foi maior que 40 metros. 
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Figura-8 Disposição gráfica de Bland-Altman para distancia em metros do 

STM1-STM2.  A linha continua representa a média das diferenças e as linhas 

pontilhadas os limites de concordância de 95%.  
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O Tempo de execução dos dois testes de levanta e senta apresentou 

execlente coeficiente de correlação intraclasse 0,80 (IC95%0,69-0,88) p<0,001. 

Na analise de Bland Altman observou-se bias de 0,36 (IC95%-2,58-3,3) 

segundos. (Figura-9) 

 
 

Figura-9 Disposição gráfica de Bland-Altman para o tempo em segundos do 

TLS1-TLS2. A linha continua representa a média das diferenças e as linhas 

pontilhadas os limites de concordância de 95%.  
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Não houve diferença entre os grupos em relação à velocidade de jato de 

regurgitação da tricúspide nos desfechos de capacidade funcional, exceto na 

recuperação da FC no primeiro minuto do STM.  

O grupo VJRT<2,5 m/s teve a RFC no primeiro minuto mais rápida 

quando comparado ao grupo VJRT>2,5 m/s. p=0,002. 

DTP: distância total percorrida; m: metros; % prev: porcentagem do previsto; FC: frequência 
cardíaca; RCF-1min: delta de recuperação da frequência cardíaca no primeiro minuto: SpO2: 
saturação de pulso de oxigênio; STM: shuttle teste modificado; D: dispneia; MMII: membros 
inferiores; TLS-: teste levanta e senta. 

 

 

 

 

 

 

 

 

Tabela -4. Comparação dos desfechos da capacidade funcional em relação a 
velocidade de jato regurgitação da tricuspide. 

 

Variáveis 

VJRT  

< 2,5 m/s 

 (n=14) 

VJRT 

>2,5 m/s 

(n=34) 

 

P 

DTP, m 615±152 598±108 0,704 

DTP, (%prev.) 

FCmáx pico,STM 

63±15 

193±9 

57±11 

190±10 

0,182 

0,599 

RCF-1min,STM 43± 14 15±10 0,002 

SpO2, pico,STM 92±6 90±6 0,659 

Borg D pico,STM 4±2 5±2 0,339 

Borg MMII, pico,STM 

TLS-segundos 

4±2 

   8±1 

5±2 

8±1 

0,261 

0,564 
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O uso da medicação hidroxiuréia não alterou os principais desfechos da 

capacidade funcional (Tabela-4) 

 

 

Houve diferença estatisticamente significante entre os grupos em todos os 

domínios do questionário de qualidade de vida PedsQl sendo pior para o GF. 

(Tabela-6) 

 

Tabela-5. Comparação entre individuos com e sem prescrição de hidroxureia 

Variáveis Grupo com 

Hidroxiuréia 

 (n=34) 

Grupo sem  

Hidroxiuréia 

 (n=14) 

 

P 

Hb-basal, g/dL 

VJRT, m/s 

8,5(8-9,5) 

2,6±0,2 

8,7(8,5-9,4) 

2,7±0,2 

0,133 

0,643 

FE, % 

DTP, m  

67(65-71) 

578(498-673) 

68(66-69) 

571(532-675) 

0,945 

0,973 

DTP, (%prev.) 58(49-65) 59(51-66) 0,666 

TLS, segundos 8,0(7,4-8,8) 8,4(7,7-9,6) 0,352 

TLS, segundos 8,1(7,4-8,8) 8,4(7,7-9,6) 0,352 

Tabela -6. Qualidade da vida Pediátrico – PedsQl 

 

Score 

Grupo Falciforme 

(n=48) 

Grupo Controle 

(n=48) 

P 

Saúde, %prev. 66 (59-74) 94 (78-97) <0,001 

Sentimentos, %prev. 65 (50 -80) 75 (60-89) 0,018 

Social, %prev. 80 (66 -94) 95 (81-100) <0,001 

Escolar, %prev. 50 (40-70) 78 (65 -85) <0,001 

Total, %prev. 67 (57-74) 87 (74 -91) <0,001 

%prev: porcentagem do previsto 

Hb: hemoglobina; g/dL: gramas por decilitros; VJRT: velocidade de jato regurgitante tricúspide; 
m/s: metros por segundos; FE: fração de ejeção; DTP: distância total percorrida; m: metros; 
%prev: porcentagem do previsto; TLS: teste levanta e senta  
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Em relação ao inquérito investigativo pelo questionário de ISAAC, mais de 

50% do GF apresentou nos últimos 12 meses chiado/sibilos e 17,4% tem 

diagnóstico de asma conforme (Tabela-7). 

7. DISCUSSÃO  

No presente estudo identificamos que crianças e adolescentes com AF 

apresentam redução na capacidade funcional (CF) testada através do STM e 

do TLS-5rep. Houve diferença entre os grupos nos desfechos da CF e na 

qualidade de vida (QV).  

Foram descritos que a CF reduzida em pacientes com  AF está associada 

a um metabolismo basal alterado, no qual indivíduos com a doença 

apresentam taxa metabólica basal maior do que indivíduos sem a doença, isso 

se dá principalmente devido à eritropoese e do trabalho cardíaco aumentado. 71  

Estudos61,62,63 em crianças com AF mostraram que o seu gasto energético 

de repouso é maior quando comparado a indivíduos saudáveis, e essa 

associação está relacionada com biomarcadores elevados de inflamação, 

estresse oxidativo e déficits no crescimento pôndero-estatural e valores 

menores de peso , isso corrobora com os achados do nosso estudo, sendo 

possível identificar que a estatura e o peso da amostra do GF foram menores 

quando comparado ao GC, entretanto sem diferenças no IMC, à doença 

multissistêmica, a ingestão calórica reduzida resulta em um desbalanço 

energético que ocasionam déficits antropométricos, alterações na composição 

corporal e maiores limitações ao exercício.  

Tabela-7. Prevalência de inquérito diagnóstico/ ISAAC 

 

Domínio 

 GF 

(n=48) 

 

Asma, n(%)  8 (17,4%)  

Chiado/Sibilos, n(%)  26(54,2%)  

Rinite Alérgica, n(%)  14(29,9%)  

Eczema, n(%)  12(24,2%)  

%prev: porcentagem do previsto 
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No estudo de Buchawski64 et al demonstraram através do método de 

calorimetria indireta que o gasto energético em repouso dos adolescentes sem 

AF chega a ser 15% menor que as necessidade energética dos adolescentes 

com AF, explicando que o desenvolvimento ósseo é mais lento,  a puberdade 

mais tardia, menores estoques de energia e menor percentual de gordura e 

massa magra, os autores atribuíram essas diferença a elevação do debito 

cardíaco (DC),  maior turnover protéico e maior síntese de hemoglobina (Hb).  

Anemia falciforme e função pulmonar  

Algumas crianças em nosso estudo apresentaram valores menores de 

função pulmonar quando comprado aos seus pares saudáveis, as 

complicações pulmonares agudas e crônicas interferem de maneira negativa 

no curso da doença, como as crises álgicas, os infartos pulmonares e as 

recorrentes internações por STA podem afetar diretamente a mecânica 

ventilatória e limitar o fluxo aéreo56 Em nosso estudo por meio de inquérito 

investigativo International Study of Asthma and Allergies in Childhood (ISAAC), 

foi possível detectar que a história de asma esteve presente em 17,4% da 

amostra do GF e o histórico de chiado/sibilância nos últimos 12 meses foi de 

54,2%, esses achados estão relacionados a mecanismos inflamatórios 

envolvidos na gênese da obstrução respiratória na AF.65 Estudos de coortes 

demonstraram que há um declínio na função pulmonar ao longo dos anos na 

população pediátrica com AF, porém a fisiopatologia do distúrbio ventilatório 

ainda não foi totalmente esclarecida.88 

No estudo de Lunt66 et al. os episódios recorrentes de STA foi o único 

fator associado á redução dos volumes pulmonares, em nosso estudo não 

descrevemos o número de crianças e adolescentes que internaram por STA, 

devido essa comorbidade ter etiologia multifatorial e se instalar após 48 horas 

de um evento álgico, por ser tratar de dados observacionais e retrospectivos 

coletados em prontuários, essas informações poderiam causar viés nos 

resultados desse estudo. 

No estudo de Tassel67et al. o declínio da função pulmonar na população 

pediátrica com AF, estava diretamente associado a dois marcadores de 

gravidade: a leucocitose e a hemólise crônica, as crianças e adolescentes do 
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GF da nossa amostra apresentam níveis de elevados de hemólise mensurados 

pela desidrogenase lática (DHL) (Tabela-1) e a hemólise crônica presente na 

AF causa desequilíbrio vascular, diminuição do período de vida dos eritrócitos, 

redução na biodisponibilidade do oxido nítrico (NO), e perda do controle do 

tônus vascular, potencializando disfunção endotelial e maiores 

comprometimento na função pulmonar ao longo do tempo.  

Diversos estudos68, 69,70 identificaram associação entre diagnóstico prévio 

de asma, sibilância e padrão ventilatório obstrutivo com crise vaso-oclusiva 

(CVO), em nossa amostra as crianças e adolescentes com diagnostico de 

asma tiveram boa resposta administração do broncodilatador. No estudo de 

Madden121 et al. demostraram  que a utilização de broncodilatadores seja 

melhor indicada em pacientes agudizados e com STA, pois a hiper-

responsividade brônquica pode ser um componente da síndrome. Em nosso 

estudo as espirometrias foram realizadas em ambulatório e as crianças e os 

adolescentes estavam clinicamente estáveis e sem evidência de CVO ou STA. 

Já foi descrito por Bruce23 et al. que as alterações da função pulmonar 

têm boa correlação com a força muscular respiratória (FMR) de crianças e 

adolescentes com AF. Identificamos através desse estudo que o GF 

apresentou valores mais baixos de Pemáx quando comparado aos seus pares 

saudáveis, entretanto quando corrigimos pelo peso (kg), os valores de Pimáx e 

Pemáx foram maiores no GF quando comparados ao GC. As CVO na parede 

abdominal podem levar fraqueza da musculatura expiratória, e possivelmente o 

diafragma possa ser relativamente protegido da hipóxia e das lesões por CVO, 

devido o seu extenso fluxo sanguíneo colateral, isso por sua vez possa explicar 

essa redução na força dos músculos expiratórios e preservação da força dos 

músculos inspiratórios. 

No estudo de Goncalves107 et al. a FMR foi menor em pacientes com AF 

comparado aos seus controles, eles demostraram correlação positiva com a 

força de pressão palmar e com o índice de massa corporal entretanto esse 

estudo foi em pacientes adultos. Mais estudos precisam ser elaborados para 

corroborar com os achados dessa amostra.  
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Anemia falciforme e capacidade funcional  

O comprometimento sistêmico da doença a induz mudanças metabólicas 

e fisiológicas do exercício, o estilo de vida sedentário e as internações 

recorrentes comprometem as AVD, piora a dispneia, e potencializa fadiga 

muscular generalizada.57  

Em nosso estudo o GF apresentou menor distância total percorrida (DTP) 

no STM e o maior tempo para executar o TLS-5rep quando comparados aos 

seus pares saudáveis. E nenhum estudo que seja do nosso conhecimento 

avaliou a CF dessa população através do STM e TLS-5rep pareados com GC, 

os estudos existentes o fizeram pelo TC6 amplamente utilizado até o presente 

momento, entretanto as características e o perfil do teste leva em consideração 

somente a caminhada, sendo um teste limitado por tempo e a cadencia do 

ritmo da passada é a do próprio paciente. 

Diversos autores21, 28, 29,31 descrevem que a DTP quando avaliada pelo 

TC6 é menor na população com AF. Somente um estudo31 na população 

brasileira avaliou a CF através do TC6 em crianças e adolescentes com AF, os 

autores descreveram que o GF genótipo HbS-S, caminhou cerca de 

459±57metros comparada a outros genótipos da mesma doença, em nosso 

estudo através do STM os pacientes do GF genótipo HbS-S pareados ao GC 

caminharam e correram e a mediana da DTP foi de 576(515-672m), 

demonstrando que a CF dessas crianças testada pela STM estimula maior 

tempo de caminhada e esforço máximo.  

O STM demonstrou ser um teste representativo e reprodutível para avaliar 

a capacidade funcional do GF, pois à velocidade incremental do teste 

possibilitou analisar o quanto é limitado à capacidade de exercício dessa 

população comparado aos saudáveis, o GF compensava o debito cardíaco 

(DC) e o volume sistólico (VS) aumentando precocemente a FC, sendo que 

ambos os grupos atingiram mais de 80% da frequência cardíaca máxima83 no 

pico do teste, entretanto com DTP em metros bem menores no GF 

A DTP no STM em crianças saudáveis é influenciada diretamente pela 

idade, gênero e IMC, e as crianças e adolescentes do GF nesse estudo tinham 
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estado nutricional e estatura menor comparado ao GC, essas alterações 

devam influenciar de maneira direta no desfecho DTP, pois em diversos 

estudos demonstram que os pacientes com AF tendem a ter déficits 

antropométricos e sedentarismo.61 Apenas um adolescente do GF não teve 

redução na capacidade funcional, e apresentou DTP em metros e em % do 

previsto adequado para a sua idade.  

As manifestações cardiorrespiratórias da AF podem contribuir de maneira 

negativa para a diminuição da CF. Alguns estudos associaram que devido à 

anemia hemolítica crônica os pacientes com AF podem apresentar a síndrome 

de alto debito cardíaco, sendo descrita como a doença que mais aumenta o DC 

em repouso contribuindo para o pior desempenho em atividades que requer o 

uso da FC, como caminhar rápido ou correr.75,76 

Observamos maior sensação de dispneia no GF mensurados pela escala 

BORG, no pico do STM, no estudo de Hostyn31 et al. não houve diferença 

nessa variável, pois os autores suplementaram oxigenioterapia nesses doentes 

durante o TC6, justificando o cuidado da hipoxêmia e menor trabalho 

respiratório durante a execução do teste. Em nosso estudo nenhum paciente 

do GF necessitou da suplementação de oxigênioterapia e mantiveram níveis 

adequados de SpO2 antes, durante e após os testes.  

O desempenho no TC6 é inversamente correlacionado com o grau de 

hipertensão pulmonar (HP) em pacientes com AF, a HP e a função cardíaca 

pode ser avaliada na ecocardiografia como método não invasivo e medida 

indireta.16. 

Em nossa amostra utilizamos como medida indireta a velocidade de jato 

regurgitante de tricúspide (VJRT) mensurada pelo ecocardiograma, num de 

corte de 2,5 m/s, dividimos em dois grupos sendo VJRT < ou > 2,5 m/s e 

observamos que não houve diferença nos principais desfechos da capacidade 

funcional: DTP no STM e o tempo em segundos no TLS-5rep, exceto na 

recuperação da frequência cardíaca no primeiro minuto (RCF-1ºmin), no qual o 

grupo com VJRT< 2,5 m/s obteve RFC-1ºmin mais rápida. Sabe-se que a RFC 

após o exercício é considerada uma função da reativação na modulação da 

atividade parassimpática e uma redução na modulação da atividade 
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simpática.104,105 Há relatos na literatura que crianças e adolescentes com AF 

apresentam disfunção autonômica com uma menor modulação do simpático e 

maior modulação do parassimpático.122  

 Nenhum estudo avaliou como se comporta a recuperação da frequência 

cardíaca no primeiro minuto (RCF-1ºmin) nessa população e ao compararmos 

o GF vs GC, no STM, observou-se recuperação lenta da FC no primeiro minuto 

no GF. A avaliação da regulação autonômica cardiovascular pode ser feita pelo 

comportamento da frequência cardíaca (FC) após um teste de esforço, cujo 

declínio lento permite inferir inadequação da reativação parassimpática104.  

Indivíduos que apresentam lenta recuperação da FC após esforço têm 

risco quase quatro vezes maior de mortalidade105. Adicionalmente podemos 

inferir que há evidências da associação entre os fatores de risco 

cardiovasculares e as alterações da regulação autonômica cardiovascular.106 

Alguns estudos72,73 descrevem que os pacientes com AF apresentam 

algum grau de disfunção sistólica do ventrículo esquerdo (DSVE) e sobrecarga 

cardiovascular, entretanto em nosso estudo não havia nenhuma criança com 

alterações cardiovasculares ao exame de ecocardiografia e nem utilizavam 

remédios para doença cardíaca.  

 A hemólise crônica pode levar a menor oxigenação para os tecidos em 

que a utilização do oxigênio é aumentada para atender demandas metabólicas. 

O estudo realizado por Campbell21 et al. concluiu que a diminuição da SpO2 

induzida pelo exercício estava mais relacionada ao grau de anemia e hemólise. 

A prevalência de episódios de dessaturação de oxigênio é alta entre 

crianças e adolescentes com AF. No estudo de Waltz74 et al. notou-se que 

existe uma forte associação entre desssaturação de oxigênio após o exercício 

e maior percentual da distância prevista no TC6, nesse estudo também foi 

demonstrado que a dessaturação de oxigênio pela hemoglobina ocorre duas 

vezes mais em crianças no genótipo HbS-S, o que corrobora com os nossos 

achados em houve diferença entre os grupos em relação a SpO2 no pico do 

STM, entretanto o GF apresentou valores mais baixo no pico do teste, porém 

não observamos dessaturação e sim uma maior variabilidade e oscilação na 

SpO2 
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Inúmeros estudos tem relatado a eficácia do uso da hidroxiuréia (HU) por 

levar a uma melhora clínica e hematológica e pela redução da incidência de 

episódios vaso-oclusivos.72 Em nosso estudo observamos que crianças e 

adolescentes com AF que faziam uso de HU não teve alterações nos 

desfechos de capacidade funcionais, o tempo (s) do TLS-5rep e a DTP(m) do 

STM foram parecidos aos pacientes que não usavam HU, podemos  inferir que 

o uso da HU possa ter tido efeito protetor nos desfechos de capacidade de 

exercício, entretanto mais estudos devem ser elaborados para corroborar com 

os achados dessa amostra. A HU diminui as internações hospitalares por CVO, 

potencializa o aumento da hemoglobina fetal (Hb-F) e reduz os episódios de 

síndrome torácica aguda (STA), sendo essa comorbidade que mais prejudica a 

função pulmonar e consequentemente a capacidade funcional em pacientes 

com AF. 

Os benefícios da HU já foram descritos e as evidências apontam cada vez 

mais a segurança do seu uso e a capacidade da HU em prevenir danos 

crônicos nos órgãos e reduzir mortalidade.73   

Anemia falciforme e qualidade de vida  

Cerca de 91,7% das crianças com AF desse estudo, descreveram que 

correr é a sua maior dificuldade no dia a dia em atividades que requer essa 

modalidade como por exemplo na escola durante a educação física ou em 

brincadeira diárias, 89,6% da amostra do GF informaram que jogar bola 

sempre é um problema, pois a sensação dispneia e cansaço em MMII se torna 

presente na maioria das vezes e isso implica em alterações no estilo de vida, 

sedentarismo e maior impacto negativo na QV.  

As crianças e adolescentes com AF estão expostos a diversos fatores que 

contribuem para a diminuição na QV, tanto no campo físico e em questões 

sociais, os resultados desse estudo mostraram diferenças significativas em 

todos os domínios do questionário PedsQl.43,44  

No domínio saúde, diversos estudos78, 79 relataram que a dor causa maior 

impacto na QV nos pacientes com AF, apesar de sua intensidade ser variável e 

depender das características individuais de cada doente, a dor ainda  é o 

principal sintoma que levam as frequentes internações hospitalares e maior 
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absenteísmo escolar. Em nosso estudo nenhum paciente do GF relatou dor 

durante ou após os testes clínicos desse protocolo. 

No estudo de Kumar58 et al. foi observado que crianças e adolescentes 

com AF apresentam comportamento de esquiva social, pior rendimento 

escolar, menor satisfação com o corpo e maior tendência de evitar o contato 

social. Já foi descrito a frequência de sintomas depressivos nessa população e 

o prejuízo na construção da identidade na fase adulta.59 Essa piora na QV 

reforça a necessidade de acompanhamento multiprofissional e melhor 

integração no processo saúde doença dessa população.  

Limitações 

Algumas limitações precisam ser citadas como não ter estratificado os 

pacientes pela gravidade da doença, entretanto a escolha do genótipo HbS-S 

foi decorrente do grupo que apresenta maior comprometimento e 

sintomatologia clinica e amostra de conveniência do ambulatório em questão 

nos apresentou essa casuística.  

A capacidade de exercício dessas crianças nos traria maiores 

informações se fossem realizadas pelo teste de exercício cardiopulmonar 

(TECP), assim teríamos as informações metabólicas, ventilatórias e cardíacas 

desses indivíduos, entretanto não houve disponibilidade de realizar o TECP 

Não tivemos a disponibilidade de mensurar a variabilidade da frequência 

cardíaca (VFC) nessa amostra e as informações da modulação autonômica 

poderia explicar melhor a RFC. 

Poderíamos ter utilizado a versão do PedsQl já validada para a população 

com AF e caracterizar melhor a qualidade de vida desses doentes, entretanto 

optamos por utilizar o instrumento genérico para comparação com os seus 

pares saudáveis.   

Encontramos certa dificuldade na aplicabilidade do questionário de 

qualidade de vida (PedsQl) em crianças de menor idade, embora eles tenham 

sido descritos e validados para crianças na faixa etária incluída. 
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8. Conclusões 

De acordo com os resultados apresentados, as crianças e adolescentes 

com anemia falciforme genótipo HbS-S, apresentam redução na capacidade 

funcional avaliado pelo STM e pelo TLS-5rep e pior qualidade de vida quando 

comparados aos seus pares saudáveis. 

Os testes de capacidade funcional STM e TLS-5rep se mostraram 

reprodutíveis e validos para serem aplicados em crianças e adolescentes com 

AF. 

A VJRT maior ou menor que 2,5 m/s não influenciou nos desfechos da 

capacidade funcional nesse estudo, entretanto observamos que a RFC no 

primeiro foi mais lenta no grupo com VJRT maior que 2,5 m/s. 

Não houve diferenças nos desfechos de capacidade funcional para os 

pacientes que estavam em uso de HU comparado aos que não utilizavam HU. 

O GF apresentou menores valores na força muscular expiratória quando 

comparado ao GC, entretanto ambos os grupos estavam acima de 80% 

previsto. 

O GF apresentou menor RFC no primeiro minuto no STM comparada ao 

GC, entretanto sem diferenças no TLS-5rep. 
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Anexo 1  

Grupo Falciforme (    )           Grupo Controle (    ) 

 

Nome: _________________________________________________________ 

Data de nascimento: ____/____/____  Idade: _____   Sexo: (  ) M (  ) F 

Responsável:      (    ) Pai  (   ) Mãe (   ) outros: _________________ 

Nome do Responsável: ___________________________________________ 

Telefone: (____) ______________Celular: (____) ______________________  

Endereço: ___________________________________________nº_________  

Complemento: ________CEP:_____________ Bairro: __________________ 

Peso: ________ Kg         Altura: ________ cm        IMC: __________ 

Faz atividade prática na Educação física?      (   ) sim     (    ) não 

Quanto tempo (min?) __________ Quantas vezes por semana? ____________ 

Pratica outro esporte? _____ Qual? ____________ Quanto tempo (min)? ____ 

Quantas vezes por semana? ____________ 

Quais são as 3 atividades física ou em casa que mais te incomodam de realizar 

por causa da Anemia Falciforme ?  

(1) ______________________________ 

(2) ______________________________ 

(3) ______________________________ 

Medicações em uso / dosagem / tempo de uso (anos) 

_______________________________________________________________

________________________________________________________ 

Já fez cirurgia e tem alguma outra doença associada? 

_______________________________________________________________ 

 

Crise vaso oclusiva ou Síndrome Torácica Aguda   

Data da ultima internação ____/____/____  ( coleta em prontuário) 

Quantos dias internado     _____________  ( coleta em prontuário) 

Nesse ano teve síndrome torácica aguda?  (coleta em prontuário) 
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Exames: (coleta em prontuário) 

 Hemoglobina basal – Hb  _____________ Data do exame ____/_____/____ 

Nível de Desidrogenase lática – DHL _____________ Data ____/_____/____ 

Ecocardiograma  - Data do exame ____/_____/____ 

Valor da Velocidade de Jato da Tricúspide – VJRT _____________ 

Demais dados do ECO: 

_______________________________________________________________ 

 

Qual a sua dor nesse momento?  

 

EVA  ____________ 

Avaliador::___________________________________________________ 
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PROTOCOLO (    )  FALCIFORME (   ) CONTROLE 

Nome:_________________________________________________ID:_______ 

Data: _____/_____/_____      Peso: _________Kg   Altura: _________cm 

Espirometria 

Curvas 

 

CVF VEF1 
VEF1/CVF 

 
FEF 25-75% FEF 

máx 

Previsto 
(POLGAR) 

   
  

MELHOR    
  

1    
  

2 
     

3 
     

% absoluto 

     

% previsto 

     

Critérios de Reprodutibilidade: CVF < 150 ml, VEF 1 < 150 ml, FEF-max < 500 ml. 

 

Manovacuometria 

     

 

 

 

 

 

 

Avaliador::___________________________________________________ 

 

 

 

 1 2 3 4 5 

PIMáx      

PEMáx      
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SUTTLE TESTE  MODIFICADO - STM 

Nome:_________________________________________________ID:_______ 

□ 1º teste □ 2º teste □ 3º teste 

 (   ) Falciforme (   ) Controle   

TE FC SpO2 

BORG 
DISPNÉIA 

PEDIÁTRICA 

PA 

D MI PAS PAD 

REPOUSO 
     

1’ 
     

2’ 
     

3’ 
     

4’ 
     

5’ 
     

6’ 
     

7’ 
     

8’ 
     

9’ 
     

10’ 
     

11’ 
     

12’ 
     

13’ 
     

14’ 
     

15’ 
     

PICO DO TESTE 
     

RECUPERAÇÃO 
2º min 

     

Tempo Total: 

Início Corrida: 

Dist. Total Percorrida ___________ (m) Dist. Total Caminhada __________ (m) 
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ANEXO 2:  QUESTIONÁRIO DE QUALIDADE DE VIDA PEDIÁTRICO 

 

Nome:_________________________________________________ID:_______ 

Data: _____/_____/_____       
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ANEXO 3: QUESTIONÁRIO DE QUALIDADE DE VIDA PEDIÁTRICO 

Nome:_________________________________________________ID:_______ 

Data: _____/_____/_____       
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ANEXO 4: QUESTIONÁRIO DE QUALIDADE DE VIDA PEDIÁTRICO 

Nome:_________________________________________________ID:_______ 

Data: _____/_____/_____       
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QUESTIONÁRIO ESCRITO PADRÃO ISAAC 

ANEXO 5: QUESTIONÁRIO 1 – ASMA  

 

Nome:_________________________________________________ID:_______ 

Data: _____/_____/_____      Idade: ________  Sexo: M (   )  F (   ) ________ 

Data de nascimento:  _____/_____/_____       

Grau de escolaridade da mãe:  

(  ) Primeiro Grau 

(  ) Segundo Grau 

(  ) Faculdade 

Nesta folha estão questões a responder sobre seu(a) filho(a).  

Preencha os dados de nome, escola e data de nascimento da criança. Escreva 

suas respostas nos espaços reservados. Todas as outras perguntas pedem 

que você marque sua resposta nos parênteses. 

 

1) Alguma vez no passado seu (sua) filho(a) teve sibilos (chiado no peito)? 

 (  ) Sim (  ) Não 

 

Se você respondeu não, passe para a questão número 6. 

 

2) Nos últimos 12 meses, seu (sua) filho(a) teve sibilos (chiado no peito)? 

 (  ) Sim (   ) Não 

 

3) Nos últimos 12 meses, quantas crises de sibilos (chiado no peito) seu(sua) 

filho(a) teve? 

 nenhuma crise (   ) 

 1 a 3 crises  (   ) 

 4 a 12 crises  (   ) 

 mais de 12 crises (   ) 
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4) Nos últimos 12 meses, com que frequência seu(sua) filho(a) teve seu sono 

    perturbado por chiado no peito? 

 nunca acordou com chiado (   ) 

 menos de 1 noite por semana (   ) 

 uma ou mais noites por semana (   ) 

 

5) Nos últimos 12 meses, seu chiado foi tão forte a ponto de impedir que seu(a) 

    filho(a) conseguisse dizer mais de 2 palavras entre cada respiração? 

 (   ) Sim (   ) Não 

 

6) Alguma vez na vida seu(sua) filho(a) teve asma? 

 (   ) Sim (   ) Não 

 

7) Nos últimos 12 meses, teve chiado no peito após exercícios físicos? 

 (   ) Sim (   ) Não 

 

8) Nos últimos 12 meses, seu(sua) filho(a) teve tosse seca à noite, sem estar 

gripado ou com infecção respiratória? 

 (   ) Sim (   ) Não 
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QUESTIONÁRIO ESCRITO PADRÃO ISAAC 

ANEXO 6 - QUESTIONÁRIO 2 – RINITE 

1) Alguma vez na vida seu (sua) filho (a) teve problemas com espirros ou coriza 

(corrimento nasal), ou obstrução nasal quando não estava resfriado ou 

gripado? 

  (   ) Sim (   ) Não 

 

Se a resposta foi não, passe para a questão 6. 

 

2). Nos últimos 12 meses, seu (a) filho (a) teve problemas com espirros ou 

coriza. 

    (corrimento nasal), ou obstrução nasal quando não estava resfriado ou 

gripado? 

  (   ) Sim (   ) Não 

 

Se a resposta foi não, passe para a questão 6. 

 

3). Nos últimos 12 meses, esse problema nasal foi acompanhado de 

lacrimejamento ou coceira nos olhos? 

  (   ) Sim (   ) Não 

 

4). Em qual dos últimos 12 meses esse problema nasal ocorreu? (Por favor, 

marque em quais ou quais meses isso ocorreu?). 

 (   ) Janeiro  (   ) Maio (   ) Setembro 

 (   ) Fevereiro (   ) Junho (   ) Outubro 

 (   ) Março  (   ) Julho (   ) Novembro 

 (   ) Abril  (   ) Agosto (   ) Dezembro 

5). Nos últimos 12 meses, quantas vezes seu (a) filho (a) teve suas atividades 

diárias atrapalhadas por esse problema nasal? 

            nada  (   ) 

 um pouco (   ) 

 moderado (   ) 

 muito  (   ) 
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6) Alguma vez na vida seu(sua) filho(a) teve rinite? 

 (   ) Sim (   ) Não 
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QUESTIONÁRIO ESCRITO PADRÃO ISAAC 

ANEXO 7 – ECZEMA ATÓPICO 

 

1) Alguma vez na vida seu (sua) filho (a) teve manchas com coceira na pele 

(eczema), que apareciam e desapareciam por pelo menos 6 meses? 

 (   ) Sim (   ) Não 

 

Se a resposta foi não, passe para a questão 7. 

 

2). Nos últimos 12 meses, seu (sua) filho (a) teve essas manchas na pele 

(eczema)? 

 (   ) Sim (   ) Não 

 

3) Alguma vez essas manchas com coceira (eczema) afetaram algum dos 

seguintes locais: dobras dos cotovelos, atrás dos joelhos, na frente dos 

tornozelos, abaixo das  nádegas ou em volta do pescoço, orelhas ou olhos? 

 (   ) Sim (   ) Não 

 

4). Com que idade essas manchas na pele (eczema) apareceram pela primeira 

vez? 

 menos de 2 anos (   ) 

 entre 2 e 4 anos (   ) 

 5 anos ou mais (   ) 

 

5) Alguma vez estas manchas com coceira (eczema) desapareceram 

completamente nos últimos 12 meses? 

 (   ) Sim (   ) Não 

6) Nos últimos 12 meses, quantas vezes, aproximadamente, seu(sua) filho(a) 

ficou acordado à noite por causa dessa coceira na pele? 

 nunca nos últimos 12 meses (   ) 

 menos de 1 noite por semana (   ) 

 uma ou mais noites por semana (   ) 
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7) Alguma vez na vida seu (sua) filho (a) teve eczema? 

 (   ) Sim (   ) Não 
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ANEXO 8: Parecer Oficial da Instituição Hospitalar  
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ANEXO 9: Parecer do Serviço de hematologia e Diretoria divisão médico 
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ANEXO 10: Parecer UNINOVE 
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ANEXO -11 

Termo de Consentimento para Participação em Pesquisa Clínica 

 

Nome do responsável pelo voluntário 

....................................................................................................................... 

Nome do voluntário: 

....................................................................................................................... 

Endereço....................................................................................................... 

Cidade.............................................................................CEP....................... 

Telefone (    )................................................................................................. 

Email.............................................................................................................. 

As Informações contidas neste prontuário foram fornecidas pela Prof.ªDrª 

Fernanda de Córdoba Lanza e o aluno Jonathan Luiz da Silva, com objetivo 

de firmar acordo escrito mediante o qual, o responsável pelo participante 

autoriza sua participação com pleno conhecimento da natureza dos 

procedimentos e mínimos riscos a que se submeterá, com a capacidade de 

livre arbítrio e sem qualquer coação. 

1-Título do Trabalho Experimental: ““Avaliação da capacidade funcional  

e da função pulmonar em crianças e adolescentes com anemia falciforme.” 

 

2--Objetivo: Avaliar a capacidade funcional, função pulmonar, força 

muscular respiratória e a qualidade de vida em crianças e adolescentes com 

anemia falciforme em acompanhamento no ambulatório do Hospital Infantil 

Darcy Vargas. 

3- Justificativa: Ainda não se sabe claramente as diferenças da 

capacidade funcional e, função pulmonar e da força dos músculos respiratórios 

em crianças e adolescentes com anemia falciforme quando comparados com 

crianças e adolescentes sem anemia falciforme 

 

4-Procedimentos da Fase Experimental: As avaliações serão realizadas 

em uma única visita no ambulatório do hospital infantil Darcy Vargas. Nessa 

visita ao ambulatório você e seu filho (a) (menor responsável), responderão 

dois questionários para avaliar a qualidade de vida, esse questionário dura no 

máximo 15 minutos, depois seu filho (a) (menor responsável) fará o teste do 

sopro (espirometria), um teste de caminhada num corredor de 10 metros, fará 

também o teste de sentar e levantar na cadeira por cinco vezes e o teste da 

força muscular respiratória que consiste em puxar e soltar o ar, esses testes 

terão duração de no máximo 2 horas. 
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5- Desconforto ou Riscos Esperados: os riscos são mínimos 

considerando que os testes executados são atividades corriqueiras aos 

voluntários, como andar, correr e fazer força com as mãos e para puxar e soltar 

o ar. O participante poderá sentir cansaço ou dor ao realizar as avaliações, 

mas o teste será interrompido nessa situação, sendo revertido rapidamente. 

Caso haja dessaturação (queda de oxigênio no sangue menor que 88%) será 

ofertado oxigênioterapia para reverter o quadro. Nenhum procedimento 

invasivo será realizado em seu filho ou participante que você é responsável. 

Benefícios: Ao avaliar os aspectos da capacidade funcional e força muscular 

dos participantes haverá possibilidade de conhecer o nível do seu limite de 

realizar exercícios e assim, determinar possíveis intervenções. 

6-Informações: O responsável ou o próprio participante terão a garantia 

de que receberão respostas a qualquer pergunta ou esclarecimento de 

qualquer dúvida quanto aos procedimentos, riscos, benefícios e outros 

assuntos relacionados com a pesquisa. Também os pesquisadores 

supracitados assumem o compromisso de proporcionar informação atualizada 

obtida durante o estudo, ainda que esta possa afetar a vontade do indivíduo em 

continuar participando. 

7- Métodos Alternativos Existentes: não há. 

8- Retirada do Consentimento: o responsável ou o próprio participante 

tem a liberdade de retirar o consentimento a qualquer momento e deixar de 

participar do estudo. 

9- Aspecto Legal: Os aspectos legais estão elaborados de acordo com 

as diretrizes e normas regulamentadas de pesquisa envolvendo seres 

humanos atendendo a Resolução n° 466/2012 aprovada em dezembro de 2012 

do Conselho Nacional de Saúde do Ministério de Saúde- Brasília-DF. 

10- Garantia do Sigilo: Os pesquisadores asseguram a privacidade dos 

participantes e seus responsáveis quanto aos dados confidenciais envolvidos 

na pesquisa. 

11- Formas de Ressarcimento das Despesas decorrentes da 

Participação na Pesquisa: Não haverá. 

12- Local da Pesquisa: A pesquisa será desenvolvida no Hospital Infantil 

Darcy Vargas – localizado na Rua Dr. Seráfico de Assis Carvalho, nº 34- 

Bairro: Jardim Guedala – CEP 05614-040, São Paulo- SP. 

13-Comitê de Ética em Pesquisa (CEP) é um colegiado interdisciplinar e 

independente, que deve existir nas instituições que realizam pesquisas 

envolvendo seres humanos no Brasil, criado para defender os interesses dos 

participantes de pesquisas em sua integridade e dignidade e para contribuir no 

desenvolvimento das pesquisas dentro dos padrões éticos (Normas e Diretrizes 

Regulamentadoras da Pesquisa envolvendo Seres Humanos – Res. CNS nº 

466/12). O Comitê de Ética é responsável pela avaliação e acompanhamento 

dos protocolos de pesquisa no que corresponde aos aspectos éticos. Endereço 
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do Comitê de Ética da Uninove: Rua. Vergueiro nº 235/249 – 3º subsolo - 

Liberdade – São Paulo – SP CEP. 01504-001 Fone: 3385-9197 

comitedeetica@uninove.br. 

14- Nome Completo e telefone do Pesquisador principal (Orientador 

e Aluno) para Contato: Profª. Drª. Fernanda de Córdoba Lanza (031) 9934-

5002, Jonathan Luiz da Silva (011) 99626-7564 e Laboratório de Reabilitação 

Cardiopulmonar (011 3385-9226 // 3385-9060 // 3385-9241). 

15- Consentimento Pós Informação: 

Eu............................................................................responsável pelo 

participante ..........................................................................Após leitura e 

compreensão deste termo de informação e consentimento, entendo que a 

participação é voluntária, e que posso retirar o consentimento a qualquer 

momento do estudo, sem prejuízo algum. Confirmo que recebi cópia deste 

termo de consentimento, e autorizo a execução do trabalho de pesquisa e a 

divulgação dos dados obtidos neste estudo no meio científico. 

* Não assine este termo se ainda tiver alguma dúvida a respeito. 

São Paulo,         de                                                 de 20 

Nome (por extenso): .................................................................................. 

Assinatura: .................................................................................................. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

mailto:comitedeetica@uninove.br
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ANEXO -12-  

Termo de Assentimento- Participação em Pesquisa Clínica 

(Maiores de 7 anos e menores de 18 anos) 

 

Participante.................................................................................................... 

Responsável............................................................................................................ 
 
Endereço................................................................................................................. 
 
CEP............................Cidade..................................Estado..................................... 
 
Telefone res (    ) ..................................... Telefone cel (    ) .................................. 
 
E-mail .................................................................................................................... 
 

Título do Trabalho: “Avaliação da capacidade funcional e da 

função pulmonar em crianças e adolescentes com anemia 

falciforme” 

Você está sendo convidado para participar de uma pesquisa, para avaliar 

o quanto você consegue, sentar e levantar, andar e correr rápido. Você fará um 

teste em um aparelho no qual deverá encher o peito de ar e assoprar com 

força, responderá algumas perguntas que envolvem a sua saúde, não será 

feito nada doloroso em você, então o desconforto e riscos serão mínimos. Seus 

pais permitiram que você participasse. Você não precisa participar da pesquisa 

se não quiser, não terá nenhum problema se desistir. Para todas as avaliações 

será necessário à sua colaboração em realizar os exercícios propostos. Se 

tiver alguma dúvida, você pode perguntar ao Jonathan Luiz da Silvano 

número de telefone (011) 99626-7564 ou a pesquisadora Professora 

Fernanda de Córdoba Lanza, número de telefone (031) 9934-5002.  

  

(     ) SIM, quero participar. Ouvi tudo o que o responsável leu e explicou, 

e sei que quando não quiser mais participar é só falar não, em qualquer 

momento. E recebi uma cópia desse papel. 

(    ) NÃO, não quero participar 
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ANEXO -13 

Termo de Assentimento Participação em Pesquisa Clínica 

(Menores de 7 anos) 

 

Participante............................................................................................................... 

 

Título do Trabalho: “Avaliação da capacidade funcional e da função 

pulmonar em crianças e adolescentes com anemia falciforme”. 

 

VOCÊ QUER PARTICIPAR DESSA PESQUISA 

(   )   SIM                                             (   ) NÃO 

 

Teste da caminhada/correr- Shuttle teste modificado  

 

 

Teste levanta e senta 5 repetições 
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ANEXO-14 

Escala de BORG 
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Anexo-15 

 

ARTIGO 

 
AVALIAÇÃO DA CAPACIDADE FUNCIONAL E DA FUNÇÃO 

PULMONAR EM CRIANÇAS E ADOLESCENTES COM ANEMIA 

FALCIFORME 

Jonathan Luiz da Silvaa, Jaksoel Cunha Silvaa, Patrícia Belintani 

Blumb, Mariana Mazzuca Reimberga, Simone Dal Corsoa, Fernanda 

Cordoba Lanzaa,c 

aPrograma de Pós Graduação em Ciências da Reabilitação, 

Universidade Nove de Julho, UNINOVE – São Paulo – SP, Brasil. 

bAmbulatório de Hematologia Pediátrica Hospital Infantil Darcy 

Vargas – HIDV – São Paulo – SP – Brasil.  

cDepartamento de Fisioterapia, EEFFTO, - Universidade Federal de 

Minas Gerais – UFMG – Belo Horizonte– MG – Brasil.  

 

RESUMO 

 

Objetivo:Avaliar a capacidade funcional, função pulmonar e a qualidade 

de vida de crianças e adolescentes com anemia falciforme. Método: 

Estudo transversal em crianças e adolescentes com idade entre 6 e 18 

anos com AF genótipo Hb-SS, pareados em idade e gênero aos seus 

pares saudáveis grupo controle (GC) Os voluntários foram submetidos ao 

teste de função pulmonar, questionário de qualidade de vida (Pediatric 

quality of life- PedsQl), teste levanta e senta cinco repetições (TLS-5rep) e 

ao shuttle teste modificado (STM) Resultados: Foram avaliados 48 

voluntários do GF e 48 voluntários do GC, a média da idade foi de 13±3 

anos, a função pulmonar do GF foi menor comparada ao GC CVF 92±15 

%previsto vs 104±15 %previsto,  VEF1 :83 ±15 %previsto vs 101±13 

%previsto,  VEF1/CVF: 84±8 %previsto vs 90±6 %previsto, e FEF25-

75%:82±22%previsto vs: 108 ±22 %previsto respectivamente, p<0,05. Ao 

ser avaliado a capacidade funcional do GF pelos testes STM e TLS-5rep 
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obtiveram-se redução na distância total percorrida em metros e maior 

tempo em segundos dos respectivos testes comparado aos seus pares 

saudáveis, distancia percorrida no STM: 576(515-672m) vs 1010(887-

1219m) e o tempo em segundos do TLS-5rep 8(7,4-8,9 seg) vs 7(7,0-8,08 

seg) p<0,001. O GF obteve menores scores do questionário de qualidade 

de vida, saúde 66(59-74) vs 94(79-97), sentimentos: 65(50-80) vs 75(60-

89), social: 80(66-94) vs 95(81-100) e escolar 50(40-70) vs 87(74-91) 

p<0,05, Conclusão: Crianças e adolescentes com AF apresentam 

capacidade funcional e qualidade de vida reduzida ao serem compradas 

aos seus pares controles.  

Palavras-chaves: Anemia falciforme, Exercício, Crianças, Adolescentes e 

capacidade funcional. 

ABSTRACT 

 

Objective: To evaluate the functional capacity, pulmonary function and 

quality of life of children and adolescents with sickle cell anemia (SCA). 

Method: Cross-sectional study in children and adolescents aged 6 to 18 

years with genotype Hb-SS (SCA) PA matched in age and gender to their 

healthy peers. control group (CG). quality of life (Pediatric quality of life- 

PedsQl), five-seat sit-ups test (TLS-5rep) and modified shuttle test (STM) 

Results: 48 SCA volunteers and 48 CG volunteers were evaluated, the 

mean age was At 13 ± 3 years, FG lung function was lower compared to 

GC FVC 92 ± 15% predicted vs 104 ± 15% predicted, FEV1: 83 ± 15% 

predicted vs 101 ± 13% predicted, FEV1 / FVC: 84 ± 8 % predicted vs 90 

± 6% predicted, and FEF25-75%: 82 ± 22% predicted vs: 108 ± 22% 

predicted respectively, p <0.05. When assessing the functional capacity of 

the SCA by the STM and TLS-5rep tests, a reduction in the total distance 

covered in meters was obtained and a longer time in seconds of the 

respective tests compared to their healthy peers. vs 1010 (887-1219m) 

and the time in seconds of the TLS-5rep 8 (7.4-8.9 sec) vs 7 (7.0-8.08 

sec) p <0.001. The SCA obtained lower scores on the quality of life 

questionnaire, health 66 (59-74) vs 94 (79-97), feelings: 65 (50-80) vs 75 

(60-89), social: 80 (66-94) vs 95 (81-100) and school 50 (40-70) vs 87 (74-
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91) p <0.05, Conclusion: Children and adolescents with SCA have 

functional capacity and reduced quality of life when purchased from their 

peers. controls. 

 

Keywords: Sickle cell anemia, Exercise, Children, Adolescents and 

functional capacity. 

 

Introdução 

 A Doença Falciforme (DF) é uma das doenças hereditárias mais 

comuns no mundo, sendo a Anemia Falciforme a principal DF.1,2 Em 

situações de ausência ou diminuição da tensão de oxigênio, ocorre a 

polimerização, alterando drasticamente a morfologia da célula sanguínea, 

os eritrócitos falcizados apresentam dificuldade em transitar na circulação 

sanguínea, provocando fenômenos vaso-oclusivos e infarto na área 

afetada, essa fisiologia causa isquemia, dor, necrose e disfunções, bem 

como danos permanentes aos tecidos, órgãos e hemólise crônica.2  O 

sistema respiratório é um dos principais alvos de manifestações agudas e 

crônicas na AF, refletindo diretamente na função pulmonar, capacidade 

funcional e qualidade de vida. 3,4  

Distúrbios ventilatórios em portadores de AF foram descritos em 

diversos estudos.5,6,7,8 A hiperresponsividade brônquica (HRB), que 

conotam impactos negativos no curso da doença, apresentam maior 

prevalência em crianças com AF. 9,10 No estudo de Anthi et al10 foi 

possível identificar que os indivíduos com AF apresentam dispneia ao 

realizar caminhadas, subir rampas, escadas, executar serviços pesados 

ou caminhar de pressa. Esses dados indicam prejuízos na capacidade 

funcional. Quando avaliado a Capacidade funcional em diferentes 

genótipos (HbS-S, Hb-Sβ0–Talassemia, HbS-C e Hb-Sβ+–Talassemia), 

nota-se pior desempenho no indivíduos mais graves.11   

Piora na função pulmonar e recorrentes crises álgicas favorecem o 

estilo de vida sedentário, condicionando redução na capacidade funcional 

e possivelmente piora na qualidade de vida.12  

Os estudos citados avaliaram a capacidade funcional pelo teste de 

caminhada de 6 minutos (TC6). Ainda não foi descrito a avaliação da 
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capacidade funcional pelo shuttle teste modificado (STM) nessa 

população. A característica incremental e cadenciada do STM pode 

representar melhor sua capacidade de exercício.  

Considerando a diferença no perfil dos testes e as alterações 

presentes na AF, o objetivo do estudo foi avaliar e comparar a capacidade 

funcional, função pulmonar e a qualidade de vida de crianças e 

adolescentes com anemia falciforme e seus pares saudáveis e analisar a 

reprodutibilidade dos testes de capacidade funcional na população com 

AF.  

Material e método 

Trata-se de um estudo transversal realizado em indivíduos do sexo 

masculino e feminino, com idade entre 6 e 18 anos, com diagnostico de 

AF genótipos (HbS-S), em acompanhamento no ambulatório de 

Hematologia Pediátrica do Hospital Infantil Darcy Vargas, São Paulo, 

Brasil e sem internações há pelo menos quatro semanas. O grupo 

controle (GC) composto por voluntários saudáveis foi pareado por idade e 

sexo, os indivíduos foram recrutados de instituições de ensino. O termo 

de consentimento informado para o estudo foi assinado pelos 

responsáveis legais. Foram excluídos indivíduos que apresentaram 

alterações neurológicas, musculoesqueléticas e que não realizaram os 

testes de maneira aceitável, indivíduos do grupo controle que 

apresentaram alteração na função pulmonar também foram excluídos. A 

pesquisa foi aprovada pelo Comitê de Ética em Pesquisa (2.843.860) 

Protocolo 

Todas as avaliações foram realizadas no mesmo dia por 

pesquisadores devidamente treinados. O GF foi avaliado no ambulatório 

de hematologia do hospital infantil Darcy Vargas, São Paulo – Brasil. 

Enquanto o GC foi avaliado na instituição de ensino que foram recrutados. 

A coleta de dados ocorreu entre outubro de 2018 e julho de 2019.  

Os dados sobre comorbidades e medicamentos em uso no GF, 

foram obtidos através de revisão dos prontuários e confirmados na 

entrevista. Para estimar a hemoglobina basal foram utilizadas as três 

últimas hemoglobinas coletadas no período inferior a 12 meses. As 

demais avaliações ocorrem na seguinte ordem: espirometria, questionário 
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de qualidade de vida PedsQlTM4.0, avaliação da força muscular 

respiratória pela manovacuometria e os testes de capacidade funcional, 

teste de levanta e senta 5 repetições e o shuttle teste modificado. 

Avaliações 

Espirometria 

O peso foi medido com precisão de 0,1 kg e altura foi medido com 

precisão de 0,5 cm usando um estadiômetro (Welmy, São Paulo, Brasil). 

O índice de massa corporal (IMC) foi calculado como peso dividido pela 

altura ao quadrado (kg/m2). 

A espirometria foi realizada no aparelho KOKO Sx1000® (n-Spire-

HealthTM,Longmont,-USA) previamente calibrado. Os procedimentos 

técnicos, critérios de aceitabilidade e reprodutibilidade adotados, foram os 

recomendados pelo Consenso Brasileiro de Espirometria13. 

As seguintes variáveis foram registradas: capacidade vital forçada 

(CVF), volume expiratório forçado no primeiro segundo (VEF1), relação 

VEF1/CVF, fluxo expiratório forçado entre 25-75% da CVF (FEF 25-75%) e 

pico de fluxo expiratório (PFE). Variáveis acima de 80% dos valores 

previstos brasileiros, foram considerados indicativos de função pulmonar 

normal 14 

Qualidade de vida (QV) 

Foi utilizado o questionário PedsQlTM4.0 para ambos os grupos. 

Esse é um instrumento genérico, de fácil aplicabilidade composto de 23 

questões que avalia a criança sob os diferentes aspectos do seu 

desenvolvimento: aspectos físicos, emocional, social e escolar.15  

O questionário foi aplicado conforme faixa etária. Versões para cinco 

a sete, oito a 12 e 13 a 18 anos de idade e também módulos dirigidos aos 

pais. É um instrumento validado que facilita a avaliação de risco, status de 

saúde e resultados de tratamentos em populações pediátricas. 15,16 

Força Muscular Respiratória (FMR) 

Pressão inspiratória máxima (Pimáx) e pressão expiratória máxima 

(Pemáx) foram mensuradas com manovacuômetro (marca GERAR®, 

escala entre +120 a –120cmH2O). Os procedimentos técnicos, critérios de 

aceitabilidade e reprodutibilidade adotados, foram os recomendados pelas 

diretrizes.17 As manobras foram realizadas a partir da Capacidade 
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Residual Funcional (CRF) para Pimáx e a partir da Capacidade Pulmonar 

Total (CPT) para Pemáx. Foi solicitado ao paciente um esforço inspiratório 

ou expiratório máximo, com comando verbal para seu incentivo. Sendo 

repetida a manobra cinco vezes na Pimáx e Pemáx ou até que fossem 

reprodutíveis as mensurações.  

Capacidade Funcional 

Teste de Levanta e Senta 5 repetições (TLS- 5rep) 

Foram realizados dois TLS- 5rep com intervalo de 15 minutos de 

repouso, sendo utilizado para fins de análise o teste com o menor tempo 

para completar cinco repetições do movimento levantar e sentar.18 A 

altura da cadeira foi ajustada conforme a presença do ângulo de flexão de 

quadril e joelhos em 90º e pés apoiados ao chão. Os testes foram 

iniciados da posição sentada, com os braços cruzados sobre o tórax. A 

frequência cardíaca (FC), saturação pulso de oxigênio (SpO2), dispneia e 

fadiga nas pernas (escala de Borg modificada) foram avaliadas antes e 

após o teste.22 

Shuttle Teste Modificado (STM)  

Foram realizados dois STM com intervalo de 30 minutos de repouso, 

sendo utilizado o teste com a maior distância percorrida para fins de 

análise. Os testes foram realizados em um corredor de 10 metros (m), 

demarcados por dois cones a 0,5m antes de cada extremidade. O 

paciente caminha de acordo com o ritmo imposto por estímulos sonoros 

previamente gravados. O teste é composto por 15 níveis com duração de 

um minuto, sendo que o primeiro nível impõe uma velocidade de 

1,78km/h que aumenta 0,17m/s a cada minuto. 19 Todos foram orientados 

que poderiam correr ao longo do teste. 20. Um terceiro teste foi realizado 

quando a diferença entre os dois testes foi maior que 40m.21 O STM foi 

interrompido se o voluntário não conseguisse manter a velocidade 

necessária devido a dispneia ou fadiga, sendo incapaz de concluir o 

percurso no tempo permitido pela segunda vez consecutiva ou queda de 

SpO2 abaixo de 80%. A frequência cardíaca (FC) e a saturação periférica 

de oxigênio (SpO2) foram mesuradas continuamente durante o teste. A 

dispneia e fadiga nas pernas (escala de Borg modificada) foram avaliadas 

antes e após o teste. 22 
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Análise estatística 

O cálculo amostral foi baseado em um estudo piloto no qual a distância 

percorrida no STM no grupo anemia falciforme foi de 598 ± 129m e no grupo 

controle de 900 ± 193m. Considerando o poder de 95% e alfa de 0,05, o effect 

size foi de 1,8, o N foi de 20, sendo 10 para cada grupo. O cálculo para o TLS 

baseado no estudo piloto considerou média de tempo de 9 ± 2 segundos para 

grupo anemia falciforme e de 8 ± 1 segundo, para grupo controle, com poder 

de 80% e alfa de 0,05, o effect size foi de 1,0 e o N de 82 sendo 41 para cada 

grupo.  

A normalidade das variáveis estudadas foi analisada pelo teste de 

Shapiro Wilk. Os dados paramétricos foram representados por média e desvio 

padrão, e os dados não paramétricos foram expressos em mediana e intervalo 

interquartil. Para as comparações entre os grupos foram utilizados os testes t 

de student não pareado ou o teste de Mann-Whitney a depender da 

normalidade dos dados. Para avaliação da reprodutibilidade da variável 

distância total percorrida do STM e o tempo em segundos do TLS5-rep, foi 

utilizado o teste t pareado e o coeficiente de correlação intraclasse (CCI), 

sendo considerada baixa reprodutibilidade quando CCI menor do que 0,40; 

moderada reprodutibilidade quando o CCI entre 0,40 e 0,75; forte 

reprodutibilidade quando entre 0,75 e 0,90 e maior do que 0,90: excelente 

reprodutibilidade. 23,24 Adicionalmente fomos realizadas a análise de Bland-

Altman. Foi considerada significância estatística p < 0,05. O programa utilizado 

para a análise dos dados foi o SPSS versão 22. 

Resultados 

Totais de 118 voluntários foram elegíveis para o estudo, sendo 22 

excluídos devido à falta de compreensão na execução dos testes. A amostra 

final foi de 96 voluntários sendo o grupo falciforme (GF) composto por 48 

voluntários (n=26/54% sexo feminino) a média da idade foi de 13±3 anos, o GF 

foi pareado em idade e gênero ao grupo controle (GC). As características dos 

indivíduos estão descritas na (Tabela 1). Em relação a força muscular 

respiratória houve diferença entre os grupos com valor de pressão expiratória 

máxima (Pemáx) maios baixo no GF vs GC: p=0,03, mas sem diferenças na 

Pimáx (Tabela-1) As crianças e os adolescentes foram classificados como 
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eutróficos segundo o IMC. Os valores espirométricos do GF foram mais baixos 

quando comparado ao grupo controle p<0,05 (Tabela-2) Houve diferença entre 

os grupos em relação aos desfechos de capacidade funcional, testada pelo 

shuttle teste modificado (STM) e pelo teste levanta e senta cinco repetições 

(TLS-5rep) descritos na (Tabela 2). 

Na (Figura 1) é possível observar a comparação entre os grupos GF vs 

GC distância total percorrida (DTP) em metros do STM: 576(515-672m) vs 

1010(887-1219m) p=<0,001. O GF obteve menores scores em todos os 

domínios do PesdQl quando comparado ao GC, demonstrando pior qualidade 

de vida, saúde 66(59-74) vs 94(79-97), sentimentos 65(50-80) vs 75(60-89), 

social 80(66-94) vs 95(81-100) e escolar 50(40-70) vs 87(74-91) p<0,05 

respectivamente. Para testar a reprodutibilidade  foi realizada a comparação 

entre os testes de capacidade funcional STM1 e STM2 e TLS5rep-1- e 

TLS5rep-2, descritas em (Tabela 3) demonstraram que não houve diferença de 

um teste para o outro exceto na FCmáx pico do STM1 vs STM2 sendo maior 

no STM2 (189±10bpm vs 192±9bpm) p=0,002 para a distância percorrida entre 

os dois STM no GF..Os valores do coeficiente de correlação intraclasse (CCI) 

foi de 0,99 (0,98-0,99 IC-95%) p<0,001 para a distância percorrida no STM no 

GF. Na análise de Bland-Altman foi observado bais -1,48 e o (IC95% entre-

42m-39m) (Figura2). O Tempo de execução dos dois testes de levanta e senta 

apresentou execlente coeficiente de correlação intraclasse 0,80 (IC95%0,69-

0,88) p<0,001.para o GF. Na análise de Bland Altman observou-se bias de 0,36 

(IC95%-2,58-3,3) segundos. (Figura-3).  
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Tabela 1.Características basais da amostra  

Variáveis  Grupo Falciforme 

(n=48) 

Grupo Controle 

(n=48) 

P 

Idade (anos) 13 (9 -15) 13 (10 -15) 0,811 

Estatura (cm) 147(132 -158,7) 159 (140 -167) 0,003 

Peso (Kg) 37 (28 -51) 47 (35,7 -58,3) 0,012 

IMC (Kg/m2) 17 (15,5 -20,1) 19 (16,2 -21,8) 0,086 

Hb, - basal, g/dL 8±1 - - 

Uso de Hidroxiuréia 
n (%) 

34(70,8%) - - 

CVF, L (%prev.) 2,4 ± 0,8 (92 ± 15) 3,3 ± 1,0 (104 ± 15) <0,001 

VEF1, L (%prev.) 2,0 ± 0,6 (83 ± 15) 2,91 ± 0,9 (101 ± 13) <0,001 

VEF1/CVF, % 84 ± 8 90 ± 6 <0,001 

PFE, L (%prev.) 3,9 ± 1,3 (72 ± 22) 5,7 ± 1,8 (92 ± 18) <0,001 

FEF25-75%, L (%prev.) 2,3 ± 0,7 (82 ± 22) 3,5 ± 1,2 (108 ± 22) <0,001 

PImáx, %prev. 91 (78 -103) 91 (80 -111) 0,205 

PEmáx, %prev. 87 (71 -107) 96 (87 -108) 0,039 

cm: centímetros; Kg: kilograma; Kg/m2: kilograma por metro quadrado; IMC: índice de massa 
corpórea; Hb: hemoglobina; g/dL: gramas decilitros; VJRT: velocidade de jato regurgitante da 
tricúspide; m/s: metros por segundos; CVF: Capacidade vital forçada, L: litros; %prev: 
porcentagem do previsto; VEF1: volume expiratório forçado no primeiro segundo; VEF1/CVF: 
relação do volume expiratório forçado no primeiro segundo dividido pela capacidade vital forçada; 
PFE: pico de fluxo expiratório forçado; FEF25-75%: fluxo expiratório forçado 25-75 porcento; PImáx: 
pressão inspiratória máxima; PEmáx: pressão expiratória máxima;  
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Tabela-2. Comparação dos grupos em relação à capacidade funcional  

Variáveis 
Grupo Falciforme 

(n=48)  
Grupo Controle 

(n=48) 
p 

Distância percorrida, m 576(515-672) 1010(887-1219) <0,001 
Distância percorrida, %prev. 58 (50-64) 101(89-111) <0,001 

FCmáx, pico STM 193(185-199) 200(193-203) 0,058 
FCmáx, %prev 96(92-99) 99(97-102) <0,001 
Borg,D pico STM 5(4-7) 5(3-7) <0,001 

Borg,MMII, pico STM 5(3-7) 5(3-7) 0,227 

SpO2, % pico STM 91(89-96) 97(96-98) <0,001 

ΔSpO2 -STM 2(0-7) 0(-1-1) <0,001 

ΔFC- REC1min-STM 45±15 54±17 0,004 

TLS-5rep, segundos 8(7-9) 7(7-8) <0,001 

SpO2, % pico TLS-5rep 93±3 97±1 <0,001 
ΔSpO2 –TLS-5rep 1(0-2) 0(0-1) <0,001 
FCmáx, pico TLS-5rep 109±13 106±17 0,409 
ΔFC-REC1min-TLS-5rep 13±7 14±9 0,435 
m: metros; %prev: porcentagem do previsto; FCmáx: frequência cardíaca   máxima; bpm: batimentos 
por minuto; D: dispneia; MMII: membros inferiores: SpO2: saturação de pulso de oxigênio; STM: 
shuttle teste modificado; FC: frequência cardíaca; REC1min: recuperação primeiro minuto;TLS-5rep: 
teste levanta e senta.cinco repetições 

 

 

 

 

 

Figura-1. Comparação do grupo falciforme com o grupo controle em 

relação à distância total percorrida em metros do STM. *p<0,001. 
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Tabela-3. Comparação das variáveis do STM1 e STM2 e TLS1 e TLS2 do grupo 
anemia falciforme  

Variáveis 
Teste 1 
(n=48)  

Teste 2 
(n=48) 

p 

Distância percorrida, m 595±123 596±123 0,602 
Distância percorrida, %prev. 58±12 58±13 0,723 

FC máx, pico STM 189±10 192±9 0,002 
Borg,D pico STM 4±2 5±2 0,268 

Borg,MMII, pico STM 5±2 5±2 0,887 

SpO2, % pico STM 90±6 90±5 0,824 

TLS-5rep, segundos 9±1 8±1 0,108 

SpO2, % pico TLS-5rep 93±4 93±3 0,573 
FC Max, pico TLS-5rep 110±14 109±13 0,268 
m: metros; %prev: porcentagem do previsto; FCmáx: frequência cardíaca   máxima; bpm: batimentos por 
minuto; D: dispneia; MMII: membros inferiores: SpO2: saturação de pulso de oxigênio; STM: shuttle teste 
modificado; FC: frequência cardíaca; REC1min: recuperação primeiro minuto;TLS-5rep: teste levanta e 
senta. cinco repetições 
 
 
 
 

 

 

Figura-2  Disposição gráfica de Bland-Altman para distancia em 

metros do STM1-STM2.  A linha continua representa a média das 

diferenças e as linhas pontilhadas os limites de concordância de 95%.  
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Figura-3-Disposição gráfica de Bland-Altman para o tempo em 

segundos do TLS1-TLS2. A linha continua representa a média das 

diferenças e as linhas pontilhadas os limites de concordância de 95%.  

 

Discussão 

No presente estudo identificamos que as crianças e adolescentes 

com anemia falciforme (AF) desse estudo apresentam redução na 

capacidade funcional quando comparado aos seus pares saudáveis e 

redução na qualidade de vida (QV. Adicionalmente os testes clínicos de 

campo STM e o TLS-5rep mostraram se uma nova forma de avaliar a 

capacidade funcional, de crianças e adolescentes com AF, sendo os 

testes reprodutíveis. Sabe-se que as complicações cardiorrespiratórias da 

AF contribuem para a diminuição da capacidade funcional. 25,26 O 

exercício e a atividade física induzem mudanças metabólicas importantes 

nessa população, à capacidade funcional reduzida estar associada a um 

metabolismo basal alterado, maior turnover proteico, e desnutrição 

proteica calórica, o que corrobora com os nossos achados, pois as 
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variáveis antropométricas como peso e estatura foram menores nos 

pacientes com AF.26  

Diversos estudos12, 27, mostraram que os gastos energéticos de 

repouso desses pacientes chegam a ser 20% maior quando comparados 

aos indivíduos saudáveis, isso ocorre devido a eritropoiese, aumento do 

trabalho cardíaco, hemólise crônica e hipóxia tecidual. 28   

Estudos29,30 já apontaram a relação entre o baixo nível de 

hemoglobina (Hb) com a diminuição do desempenho no teste de 

caminhada de 6 minutos (TC6) na população infantil com AF. O STM por 

ser tratar de um teste com carga incremental e cadenciado externamente, 

durante a execução o transporte de hemoglobina (Hb) mais baixo no GF, 

pode ter ocasionado menor carreamento da molécula de oxigênio (O2) e 

ter propiciado pior desempenho durante o teste. Neste estudo, a média 

Hb do GF foi de 8±1, este estado de anemia crônica contribui para menor 

distancia total percorrida (DTP) e maior fadiga. Adicionalmente os 

pacientes com AF tendem a ser desnutridos e sedentários devido à 

cronicidade da doença, portanto a importância de avaliar a capacidade 

funcional desses doentes com testes que representem as atividades de 

vida diária (AVD)31,32. As complicações multissistêmicas da doença 

contribuem para a diminuição da capacidade funcional.26 As complicações 

cardiorrespiratória se dá devido à anemia crônica e os pacientes tendem 

a apresentar a síndrome de alto debito cardíaco, descrita como a doença 

que mais aumenta o debito cardíaco (DC) em repouso, contribuindo para 

o menor desempenho em atividades que requer o uso da FC, como 

caminhar rápido ou correr e brincar.33 Em nosso estudo ambos os grupos 

atingiram mais de 80% da frequência cardíaca máxima (FCmáx)34,35 no 

pico do STM, entretanto os pacientes do GF atingiam o teto da FCmáx 

muito mais rápido  e obtiveram uma recuperação da FC no primeiro 

minuto((∆REC-FC1min) mais lenta, tendo reserva cardíaca mais baixa e 

fisiologia hemorreológica alterada e maiores limitações ao exercício.  

O GF foi obteve maior dispneia e maior cansaço em MMII, pela 

escala de Borg22. Essa relação se dá devido ao declínio da função 



114 

  

pulmonar  ao longo do tempo, corroborando com os achados desse 

estudo, pois ao comparar as variáveis espirométricas entre os grupos, o 

GF apresentou valores mais baixo, diversos fatores como a inflamação, 

broncoespasmo, redução na biodisponibilidade do oxido nítrico(NO), 

disfunção endotelial e o sedentarismo .pioram a sensação de dispneia 

nesses doentes.36,37,38,39   

Essas alterações associado às internações recorrentes por crises 

vaso oclusivas (CVO) e síndrome torácica aguda (STA) prejudicam a 

função pulmonar e os pacientes tendem a sofrer em atividades que requer 

maior consumo de oxigênio refletindo uma percepção subjetiva de esforço 

(PSE) maior.36,38 As complicações pulmonares afetam a complacência 

pulmonar e a expansibilidade da parede torácica e esses fatores 

influenciam a força muscular respiratória (FMR). Está explicito nesse 

estudo que o GF teve valores menores de pressão expiratória máxima 

(Pemax) conforme descrito no estudo de Bruce42 et al que relata que as 

CVO na parede abdominal podem levar fraqueza da musculatura 

expiratória, isso por sua vez explica a redução na força dos músculos 

expiratórios e menor aptidão durante o exercício. Poucos estudos 

investigaram a FMR na população infantil com AF 

 A prevalência de episódios de dessaturação de oxigênio é alta entre 

crianças e adolescentes com AF e a hemólise crônica pode levar a menor 

oxigenação para os tecidos em que a utilização do oxigênio é aumentada 

para atender demandas metabólicas. 41 A saturação de pulso de oxigênio 

(SpO2) no pico do STM foi menor no GF, entretanto não observamos  

dessaturação e sim uma maior variabilidade e oscilação na SpO2 do GF. 

As crianças e adolescentes com AF estão expostos a diversos fatores que 

contribui para a diminuição na QV, tanto no campo físico e em questões 

sociais, os resultados desse estudo mostraram diferenças significativas 

em todos os domínios do questionário Pediatric Quality of Life Inventory 

(PedsQl).15,16No domínio saúde, diversos estudos 43,,44 relataram que a dor 

causa maior impacto na QV nos pacientes com AF, apesar de sua 

intensidade ser variável e depender das características individuais de 

cada doente, é o principal sintoma que levam as frequentes internações 
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hospitalares e maior absenteísmo escolar. A dor aguda ou crônica implica 

o estado funcional, o que predispõem essas crianças e adolescentes a 

permanecerem mais tempo em repouso, ocasionando redução na força 

muscular, hipotrofia muscular e disfunção muscular periférica (DMP) que 

compromete ainda mais a capacidade funcional.25,28,,45  .  

Algumas limitações precisam ser citadas como não ter estratificado os 

pacientes pela gravidade da doença. Entretanto a escolha foi decorrente 

do grupo que apresenta maior comprometimento. Sobre a gravidade, a 

amostra de conveniência do ambulatório em questão nos apresentou 

essa casuística. 

 Conclui-se que esta amostra de crianças e adolescentes com AF-

genótipo HbS-S, apresentou redução na capacidade quando comparada 

aos seus pares saudáveis pelo STM e pelo TLS-5rep e pior qualidade de 

vida quando comparados. O STM e o TLS5-rep se mostraram um testes  

reprodutíveis para essa população. 
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