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Resumo

Introducgdo: A hemofilia tem um impacto significativo sobre a Qualidade de Vida Relacionada & Saude.
Dessa forma, instrumentos para avaliagdo da qualidade de vida podem ser uma forma de verificar o
impacto de graves complicacGes da doenca sobre a vida dos pacientes. Instrumentos especificos para
criangas e adolescentes sdo escassos, destacando-se o Canadian Haemophilia Outcomes Kids Life
Assessment Tool (CHO-KLAT). Objetivo: Realizar uma revisdo de literatura sobre a utilizagdo do
instrumento CHO-KLAT, considerando o historico da adaptacao transcultural e validacéo e as vantagens
e desvantagens de sua utilizacdo. Metodologia: Foram consultados os portais de periddicos Medline,
Lilacs, Scopus e SciELO, entre o periodo de 2004 a 2016, com os seguintes descritores: “qualidade de
vida” e “avaliacdo” ou “instrumento” e “hemofilia” e “Canadian Haemophilia Outcomes: Kids' Life
Assessment Tool” ou “CHO-KLAT?”, em portugués, espanhol e inglés. Resultados: Foram selecionados
15 artigos para leitura na integra e avaliagdo. Os resultados demonstraram que a maioria dos estudos
(60,0%) que utilizaram o instrumento CHO-KLAT foram realizados no Canadd. Com relagdo a
adaptacédo transcultural e/ou validacdo, foram encontrados seis artigos. Além disso, trés publicagdes
realizaram uma analise critica do instrumento, duas aplicaram o instrumento CHO-KLAT e um artigo
apresentou uma revisdo sistematica. Conclusdo: Observa-se uma escassa literatura sobre esse
instrumento. Portanto, espera-se que o0s resultados obtidos contribuam para futuros trabalhos
relacionados a aplicacdo de instrumentos especificos de avaliacdo da qualidade de vida em criangas e
adolescentes com hemofilia, especialmente 0 CHO-KLAT.
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Qualidade de vida

Abstract

Introduction: Haemophilia has a significant impact on Health-Related Quality of Life. Thus, instruments
that evaluate Quality of Life may be an option to verify the impact of the disease severe complications
related to haemophilia on life of patients. Specific instruments for children and adolescents are scarce,
highlighting the Canadian Haemophilia Outcomes Kids Life Assessment Tool (CHO-KLAT), in
Portuguese, Spanish and English. Objectives: To perform a literature review on the use of the CHO-
KLAT instrument, considering history of cross-cultural adaptation and validation; as well as, advantages
and disadvantages of this assessment method in Health-Related Quality of Life. Methods: Medline,
Lilacs, Scopus and SciELO portals for scholarly journals were consulted, in the period of 2004-2016,
using the following descriptors: "quality of life" and "measurement” or "instrument™ and "hemophilia”
and" Canadian Haemophilia Outcomes: Kids 'Life Assessment Tool' or 'CHO-KLAT'. Results: 14
articles were selected for full reading and evaluation. The results showed that most of studies (60,0%)
using the CHO-KLAT instrument were performed in Canada. In relation to cross-cultural adaptation
and/or validation, six articles were found. Moreover, three publications performed a critical analysis of
the instrument, two applied the CHO-KLAT instrument and one article presented a systematic review.
Conclusion: There is scarce literature on this instrument. Therefore, it is expected that the results
obtained by the present literature review will contribute to future studies on the application of specific
instruments to assess quality of life in children and adolescents with haemophilia, specially the CHO-
KLAT instrument.

Descriptors: quality of life, haemophilia, questionnaires, children, teenagers, literature review

com relagdo ao tratamento, como a realizacdo de
profilaxia com reposicdo de fator, que ocorre,
geralmente, duas ou trés vezes por semana para evitar
sangramento significativo e consequente artropatia.
Além disso, a necessidade de infusdes intravenosas
que também podem ter um impacto negativo na QV2.

Introducéo

A Qualidade de Vida Relacionada a Salde
(QVRS) pode ser definida como o valor atribuido a
duracéo da vida quando modificada pela percepgéo de
limitacdes fisicas, psicoldgicas, fungdes sociais e
oportunidades influenciadas pela doenga, tratamento e
outros agravos, tornando-se o principal indicador para
a pesquisa avaliativa sobre o resultado de
intervencoes:.

Assim, a avaliagio da QVRS torna-se importante
em diversas doengas, como a hemofilia, um distirbio

Dessa forma, instrumentos especificos para
avaliacdo da QVRS podem ser uma alternativa para se
verificar o impacto de complicacbes relevantes
relacionadas com a hemofilia sobre a vida dos
pacientes’.

hemorragico hereditario ligado ao cromossomo X,
caracterizada pela deficiéncia ou anormalidade no
processo de coagulacdo sanguinea, classificada como
hemofilia A (deficiéncia do fator VI1I) ou hemofilia B
(deficiéncia do fator 1X)2.

A hemofilia tem um impacto significativo na
qualidade de vida (QV) dos individuos que apresentam
essa patologia, uma vez que podem apresentar
episodios repetidos de hemorragias em articulac6es,
musculos e tecidos moles®. A principal expressio
clinica da hemofilia é evidenciada pela hemartrose,
com as primeiras manifestacfes entre um e cinco anos,
caracterizada  por  sangramentos  articulares,
principalmente  em  tornozelos, joelhos e
cotovelos®. Os sangramentos repetidos podem causar
danos permanentes nas articulagdes e tecidos moles,
com dor associada e limitagbes na funcdo fisica,
resultando em diminuicdo da QV2.

Outro problema relacionado a QV de individuos
com hemofilia consiste em determinados aspectos
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A literatura atual apresenta diversos instrumentos
especificos utilizados para avaliar a QVRS em
pacientes adultos com hemofilia, como: Haemo-QoL&
8. Hemofilia-QoL%%, Hemolatin-QoL> e Haemo-
QoL-A13, Porém, especificos para criangas e
adolescentes com hemofilia sdo poucos, como:
Haemo-QoL%® e Canadian Haemophilia Outcomes
Kids Life Assessment Tool (CHO-KLAT)315,

Desse modo, enfatiza-se a importancia de
pesquisas relacionadas a QVRS especificas para
criangas e adolescentes com hemofilia8, é importante
mencionar que, recentemente, no Brasil, foi realizada
a adaptacdo transcultural’®* e validacdo!” do
instrumento CHO-KLAT.

No contexto apresentado, o presente estudo tem
como objetivo realizar uma revisdo da literatura sobre
o instrumento CHO-KLAT, apresentando o histérico
da adaptacdo transcultural e validacdo do instrumento
e as vantagens e desvantagens desse método de
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avaliacdo de QVRS em criancas e adolescentes com
hemofilia.

Metodologia

Para a realizacdo do levantamento bibliografico
foram consultados os portais de periédicos Medical
Literature Analysis and Retrievel System Online
(Medline), Literatura Latino Americana e do Caribe
em Ciéncias da Saude (Lilacs), Scopus (Elsevier) e
Scientific Electronic Library on Line (SciELO), com
0s seguintes critérios de inclusdo: estudos que
abordem a tematica QVRS em criangas com hemofilia,
indexados nas bases de dados supracitadas, com
resumos disponiveis e acessados na integra na forma
on-line, por meio do Portal de Periddicos da
Coordenacdo de Aperfeicoamento de Pessoal do Nivel
Superior (CAPES). Foram excluidos os estudos que
ndo utilizaram 0 CHO-KLAT como instrumento para
coleta de dados.

Foram utilizados o0s seguintes descritores:
“qualidade de vida” e “avalia¢do” ou “instrumento” e
“hemofilia” e “Canadian Haemophilia
Outcomes: Kids' Life Assessment Tool” ou “CHO-
KLAT”, em portugués, espanhol e inglés. Foi
estabelecido o periodo de publicagdo entre 2004 (ano
de desenvolvimento do CHO-KLAT) a 2016 (ano de
realizacdo do estudo) para o levantamento
bibliogréfico.

Foram identificados 14 artigos no Medline e,
apos a leitura dos resumos, foram todos selecionados
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para analise. No Scopus, foram identificados oito
artigos, e todos ja haviam sido selecionados. No
SciELO, foi encontrado apenas um artigo, que foi
selecionado para andlise. Na Lilacs, nao foi
identificado nenhum artigo com os descritores
estabelecidos. Portanto, ao término do levantamento,
foram selecionados 15 artigos para leitura na integra e
avaliacdo.

Resultado e discussao

A caracterizacdo dos estudos esta descrita no
Quadro 1. Os resultados demonstraram que a maioria
dos estudos (60,0%) que utilizou o instrumento CHO-
KLAT foi realizada no Canada. Dois estudos foram
realizados na China (13,3%), dois no Brasil (13,3%) e
um nos Estados Unidos da Ameérica e na Espanha,
(6,7% cada), destacando a escassa literatura sobre o
assunto (TABELA 1).

O CHO-KLAT foi desenvolvido no Canada em
2004, para avaliar a QV dos meninos com hemofilia,
constituido por 79 itens de avaliagdo doenca
especifica, organizados em oito dominiost*. Foi o
Unico instrumento especifico que incluiu criangas na
fase de geragdo dos itens e priorizou sua importancia
durante o processo de reducdo dos itens®. Esse
instrumento é uma importante ferramenta para
avaliacdo de QVRS, pois reflete a perspectiva de
criangas e adolescentes com hemofilia entre 5 e 18
anos e proporciona uma ampla analise sobre o0 impacto
da doenca sobre suas vidas'.

TABELA 1 — Artigos sobre qualidade de vida em criangas e adolescentes utilizando o instrumento “Canadian
Haemophilia Outcomes: Kids' Life Assessment Tool” (CHO-KLAT)

Pais de Caracteristica em
realizacdo e ano da Titulo relacdo ao questionério
publicacéo CHO-KLAT

Espanha Disease-specific quality-of-life measurement tools for o

- s Avaliacéo critica

2004 haemophilia patients

Canadé Development of a hee!th—related quall_ty of life measure Desenvolvimento e

for boys with haemophilia: the Canadian Haemophilia validacio do instrumento

2004 Outcomes--Kids Life Assessment Tool (CHO-KLAT)™ ¢

Canadé How well does the Canadian Haemophilia Outcomes- Reavaliacdo e

Kids' Life Assessment Tool (CHO-KLAT) measure the quality validagdo de uma versdo

2006 of life of boys with haemophilia?® resumida

Canada Comparing two measures of quality of life for children Aplicacédo do

2006 with haemophilia: the CHO-KLAT and the Haemo-QoL*® instrumento em pacientes

) Evidence about HUI and hemophilia in response to
Canada Young et al. "How well does the Canadian hemophilia Avaliacio critica
2007 outcomes-kids' life assessment tool (CHO-KLAT) measure ¢

the quality of life of boys with hemophilia??®
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Canada Cross-cultural validation of the CHO-KLAT and

2012 HAEMO-QoL-A in Canadian French®®

China Cross-cultural adaptation of the CHO-KLAT for boys

2012 with hemopbhilia in rural and urban China?

Canada Updating the Canadian hemophilia outcomes-kids life

2013 assessment tool (CHO-KLAT Version2.03

Brasil Process and experience of cross-cultural adaptation of
a quality of life measure (CHO-KLAT) for boys with

2013 haemophilia in Brazil'®

Canada Issues in the measurement of quality of life in

2013 hemophili?*

China Validation of the Chinese version of the Canadian
Haemophilia Outcomes-Kids' Life Assessment Tool (the

2014 CHO-KLAT2

Canada International cross-cultural validation study of the

2015 Canadian haemophilia outcomes: kids' life assessment tool?®

Estados Unidos
2015

Health-related quality of life assessment in haemophilia
patients on prophylaxis therapy: a systematic review of
results from prospective clinical trials®

Validity of the Portuguese CHO-KLAT in Brazil.

Generic and disease-specific quality of life among youth

Brasil

2016 Haemophilia!’

Canada

2016 and young men with Hemophilia in Canada®

Adaptacéo
transcultural e validagdo
para o francés-canadense

Adaptacdo
transcultural na China

Nova verséo

Adaptacéo
transcultural no Brasil

Avaliacdo critica

Validacdo da versdo
chinesa

Adaptacéo
transcultural e validagéo na
Inglaterra, Holanda,
Franca, Alemanha e
Espanha

Revisdo sistematica

Validacéao no Brasil

Aplicacéo do
instrumento em pacientes

Em seguida, no ano de 2006, foi realizada uma
comparacdo entre o CHO-KLAT desenvolvido no
Canada sobre a perspectiva da crianca e o Haemo-
QoL, uma avaliagdo em criancas com hemofilia
desenvolvido na Europa, com destaque para a
perspectiva dos médicos. Esse estudo confirmou as
propriedades psicométricas bésicas das ferramentas
CHO-KLAT e o Haemo-QoL. Porém, identificou
algumas discrepancias entre ambas, sugerindo que as
avaliacfes sejam executadas de forma independente,
de preferéncia ao mesmo tempo, em estudos de
criancas com hemofilia®.

A versdo do CHO-KLAT com 79 itens era uma
preocupacdo para 0s pesquisadores, principalmente
com relagdo ao preenchimento pelas crian¢as mais
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jovens'*. Entdo, em 2006, foram publicados os
resultados da reavaliacio e validacdo de uma verséo
resumida com 35 itens (CHO-KLAT), que pode ser
completada em 10 a 15 minutos, demonstrando ser
uma medida confiavel de QV para criangas e
adolescentes com hemofilia.  Esse instrumento
apresenta duas versdes: uma forma de autorrelato que
pode ser preenchida pelas criancas e adolescentes e
outra forma para uso pelos pais ou pelos responsaveis

pelas criangas que ndo sdo capazes do
autorrelato!®.Nessa versdo, o escore médio total do
instrumento foi de 74,56 + 14,08 para as criancgas e
74,52 + 11,06 para 0s pais ou responsaveis, com
confiabilidade de 0,74 para criancas e 0,83 para 0s pais
Ou responsaveis, e a concordancia entre pais e filhos
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foi de 0,75. Além disso, a validade do CHO-KLAT
com 35 itens foi confirmada pela correlacdo de 0,78
com o0 Haemo-QoL, outro instrumento especifico para
criangas com hemofilia e 0,59 com o PedsQL,
instrumento genérico para avaliagdo de QVRS em
criangas®®.

No entanto, uma analise critical® com relagéo a
reavaliacdo e validacdo da versdo resumida do CHO-
KLAT referiu que os escores resultantes dessa
avaliacdo nem sempre sdo coerentes com medidas
mais diretas em avaliacbes de QV nos estudos do
Health Utilities Index (HUI). O HUI fornece medidas
abrangentes, confidveis, sensiveis e validados da
QVRS de individuos em estudos clinicos e 0 seu uso
generalizado facilita a interpretacdo dos escores e
permite comparagdes dos resultados relacionados a
doenca e ao tratamento, além de comparacBes de
consequéncias em longo prazo, em abrangéncia local,
nacional e internacional,

Em 2013, o instrumento CHO-KLAT foi
utilizado para facilitar a adaptacdo transcultural,
criando a versdo 2.0 do CHO-KLAT (CHO-KLAT2y),
constituido de 35 perguntas, cada uma com cinco
opgdes de resposta (nunca, raramente, as vezes, muitas
vezes, sempre) e pontuado de 0 a 100, de forma que,
quanto maior a pontuacdo, mais positiva é a QVRS.
Essa versdao fornece padrdes de referéncia para
comparar os dados de outros paises para a experiéncia
canadense, além de estimar o tamanho das amostras
para a realizacdo de ensaios clinicos futuros.
Participaram da fase de validagdo 60 meninos com
idade média de 11,8 anos. O escore total médio para a
nova versdo 2.0 do instrumento foi de 75,4 £ 12,0,
apresentando uma forte correlagdo com o Hemo-QoL
(r=0,64, p<0,001) e com o PedsQL (r=0,62, p<0,001)
e correlagdo negativa e moderada sobre preocupacdes
globais com relagdo a hemofilia (r=-0,39, p=0,002) e
com relagdo a saude (r=-0,47, p=0,0002). Na avalia¢do
do teste-reteste realizado neste estudo, a concordancia
foi melhor entre os pais (0,79) do que entre 0s meninos
(0,63)%.

Contudo, criticas foram apresentadas com
relagdo as opgdes de respostas com cinco itens (nunca,
raramente, as vezes, muitas vezes, sempre) do
instrumento CHO-KLAT. Devido a forma como é
marcado, um paciente que sempre exibe problemas
com um item importante na sua vida, demonstrara a
mesma média de QV do que outro paciente que
raramente tem problemas, avaliado por um
instrumento com quatro itens. Além disso, o autor
relata que o CHO-KLAT tem 291 x 1024
combinagdes Unicas de possiveis respostas (cada uma
com um dnico valor), propondo que 0s pesquisadores
considerem a utilizacdo de métodos multiatributo para
obter pontuagdes mais confiaveis?.,

Em 2012, foi realizada a adaptacéo transcultural
e validacdo do CHO-KLAT para o francés-canadense,
participaram da fase da validagdo 19 meninos e 19 pais
ou responsaveis. O escore total médio do instrumento
foi de 71,9 + 10,4, apresentando uma correlacdo forte
com o PedsQL (r=0,64, p=0,004)%,
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No mesmo ano, foi realizada a adaptacdo
transcultural CHO-KLAT,o na China, tendo sido
adicionados nove itens avaliando o contexto
socioeconémico (CSE) para o pais. O resultado foi um
CHO-KLAT29 com 35 itens e um dominio
simplificado CSE em chinés?. Dois anos depois, foi
avaliada a validade da versdo chinesa, com a
participagdo de 60 meninos, com idade média de 12,4
anos. O escore médio total para 0 CHO-KLAT2,
chinés foi de 63,7 £ 10,6 para a crianca e 58,3 + 11,4
para 0s pais ou responsaveis, apresentando correlacao
forte com o PedsQL com relagdo ao autorrelato das
criangas, e também para forma preenchida pelos pais
ou responsaveis (r=0,67, p<0,0001; r=0,64,
p<0,0001). Além da comparagdo com o PedsQL, este
estudo também realizou o teste-reteste, em que todos
0s participantes preencheram novamente o CHO-
KLAT, versdo chinesa uma ou duas semanas mais
tarde, a confiabilidade teste-reteste foi de 0,88 (IC
95%: 0,82-0,94) para o autorrelato da crianca, e de
0,90 (95% CI: 0,86-0,95) para a forma preenchida
pelos pais ou responsaveis pelas criancas. Esses
resultados confirmaram a confiabilidade e validade da
versdo chinesa do CHO-KLAT,,0%.

No Brasil, foram realizadas na popula¢do-alvo a
pesquisa de traducdo do instrumento para o portugués,
a verificacdo da aplicabilidade cultural e as entrevistas
cognitivas (debriefings)'®, que consistiram em um
processo interativo no qual um questionario é
administrado aos participantes, usando uma
abordagem de entrevista face a face?”%%, bem como a
validagdo do instrumento para o portugués'’. Na
versdo em portugués do Brasil, 0 CHO-KLAT:,
apresentou alteracbes em 23 (66%) dos itens.
Fundamentado na anélise de especialistas clinicos e
em 11 (26%) dos itens baseados nas entrevistas
cognitivas (debriefings). Além disso, dois novos itens
foram adicionados a verséo final, em relacdo aos jogos
eletrdnicos e ao apoio dado pela familia para o bem-
estar dos pacientes. No Brasil, as atividades de contato
fisico, como futebol, desempenham um papel muito
importante na vida dos meninos, e podem ser
simuladas por meio dos jogos eletrénicos. Além disso,
as familias no Brasil encontram-se totalmente
envolvidas no apoio aos meninos com hemofilia,
principalmente com relacdo ao tratamento?,

Uma caracteristica peculiar do CHO-KLAT:,
versdo brasileira foi que, durante as entrevistas
cognitivas  (debriefings), foi desenvolvida uma
ferramenta de triagem para avaliar a capacidade de
leitura e compreenséo das criangas antes da aplicacéo
do instrumento. Trata-se de um detalhe importante
para avaliacdo da QVRS, pois a alfabetizacdo
adequada € essencial para o preenchimento do
instrumento na forma de autorrelato pelas criancas?®.

Em 2016, foi confirmada a validade da versdo
brasileira verificando sua correlacdo com o PedsQL.
Participaram do estudo 50 meninos, com idade entre
7,3 e 18 anos, e 0 escore total médio do instrumento
CHO-KLAT foi de 72,3 e do PedsQL foi de 79,9, com
correlacdo positiva entre os dois instrumentos (r=0,47,
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p<0,001). Portanto, o instrumento CHO-KLAT versao
brasileira pode ser utilizado para pesquisas em
criancas e adolescentes com hemofilia no Brasil’.

Recentemente, o CHO-KLAT foi totalmente
adaptado culturalmente e validado para uso em cinco
linguas e culturas diferentes (na Inglaterra, Holanda,
Franca, Alemanha e Espanha) onde o tratamento da
hemofilia é facilmente disponivel, seja na profilaxia,
ap6s algum sangramento ou em preparagdo para
procedimentos invasivos, como cirurgiasZ.

Em estudo realizado no Canada com a aplicacgao
do instrumento, publicado em 2016, os autores
avaliaram, durante trés anos, os escores de QVRS com
0 instrumento genérico SF-36 e instrumentos
especificos para hemofilia, 0 CHO-KLAT2, em 13
jovens (idade média de 15,7 anos) e 0 Haemo-QoL-A
em 33 adultos jovens (idade média de 23,6 anos),
todos em tratamento com regime profilatico. Os
escores médios encontrados para 0S jovens nesse
estudo foram de 79,2 para 0 CHO-KLAT,0e de 53,0 e
52,3 para o SF-36 no componente fisico e no
componente mental, respectivamente. Os jovens
adultos apresentaram escores médios de 85,8 para o
Haemo-QoL-A e escores de 50,8 e 50,9 para o SF-36
no componente fisico e no componente mental,
respectivamente. As pontuagfes do CHO-KLAT2o
para os 13 jovens apresentaram uma fraca correlacéo
com o componente fisico (r=0,28,p=0,35) e
correlagdo moderada com o componente mental
(r=0,39, p=0,19). As pontuagdes do Haemo-QoL-A
para os 33 adultos jovens tiveram uma forte correla¢éo
com o componente fisico (r=0,53, p=0,001) e uma
fraca correlagdo com o componente mental
(r=0,26, p=0,13)%. O CHO-KLAT apresentou maior
correlacdo com o componente mental do que com o
componente fisico, enquanto o Haemo-QoL-A
apresentou maior correlagdo com o componente fisico
do que com o componente mental, indicando que
ambos ndo estdo avaliando os mesmos aspectos da
QV, reafirmando a importancia da aplicacdo do
instrumento  especifico, conforme a idade da
populagéo estudada.

Por fim, foi publicada, recentemente, uma
revisdo sistematica sobre QVRS em individuos com
hemofilia em profilaxia, envolvendo os seguintes
instrumentos: EQ-5D, SF-36, Haem-QoL-A, Haem-
A-QoL, hemo-QoL e CHO-KLAT. Nessa revisdo, foi
descrito apenas um artigo que avaliou a QV e
profilaxia de meninos chineses com hemofilia A
severa, utilizado o instrumento CHO-KLAT,
demonstrando a escassa literatura sobre o tema2-.

Considerac0es finais

A hemofilia é caracterizada por apresentar um
impacto significativo na QVRS do paciente. Dessa
forma, instrumentos especificos para avaliagcdo de
criangas e adolescentes com a doenca, como o0 CHO-
KLAT, tornam-se importantes para avaliar as
limitacbes impostas pela doenca e o impacto de
complicagbes sobre a vida desses individuos.
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A presente revisdo de literatura apresentou o
histérico da adaptacéo transcultural e da validagdo do
CHO-KLAT, bem como as vantagens e desvantagens
na utilizagdo do instrumento. Observou-se uma
escassa literatura sobre publicagBes relacionadas ao
instrumento, inclusive de estudos brasileiros.

Ap6s a traducdo do CHO-KLAT para o
portugués e a adaptacdo transcultural no Brasil, em
2013, e a validacdo em 2016, o instrumento apresenta-
se como um recurso vidvel, Util e confidvel para
aplicacdo na versdo atual em portugués. Dessa forma,
estudos utilizando o instrumento CHO-KLAT séo
necessarios para verificar o impacto da hemofilia na
qualidade de vida de criancas e adolescentes com a
doenca.
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