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RESUMO

Introducfo: A dor na doenga falciforme (DF) ¢ uma caracteristica marcante desde a infancia,
com alta prevaléncia do tipo neuropatica. A dor crénica ¢ um fendmeno complexo que pode
gerar impacto na vida das pessoas e requer uma avaliacdo multidimensional e interprofissional
acurada, contemplando aspectos biopsicossociais. No entanto, a falta de uniformidade no uso
dos instrumentos de avaliagdo para criancas e adolescentes com DF pode contribuir para
tratamento excessivo ou insuficiente. Objetivo: Mapear as caracteristicas dos instrumentos
para avaliagdo da dor auto-relatados em criangas e adolescentes com DF e identificar
ferramentas especificas para a populacao que permitam o rastreio da dor neuropatica. Material
e métodos: A revisdo foi conduzida utilizando a estratégia Population, Concept e Context
(PCC) para revisodes de escopo e seguiu as recomendagdes do Guideline Preferred Reporting
Items for Systematic Reviews and Meta-Analysis extension for Scoping Reviews. A busca foi
realizada por dois pesquisadores independentes nas bases PubMed, SciELO e LILACS. Um
terceiro pesquisador foi consultado nos casos de divergéncia. A selecdo se deu por titulos,
resumos e leitura do texto na integra. Os dados extraidos foram autoria, ano, desenho do estudo,
caracteristicas da amostra e do instrumento de avaliacdo, além das evidéncias de propriedades
clinicas e psicométricas de medidas. Resultados: Foram identificados 54 estudos, dos quais 18
foram incluidos nas analises. Das 18 ferramentas, foram identificadas cinco escalas de
intensidade da dor, trés escalas de faces, sendo trés especificas para pessoas com DF e nove
com versao em portugués. As dimensdes mais avaliadas foram: saude fisica, mental, emocional,
social, aspectos funcionais ¢ qualidade de vida. Em relagdo a dor, as varidveis mais comuns
foram intensidade, localizagdo, tipo de dor, qualidade da dor e impacto funcional. Conclusio:
O estudo evidencia a presenca de trés ferramentas especificas (IPESCA, PedsQL™SCD,
SCPBI-Y) ¢ a auséncia de um instrumento especifico para a triagem da dor neuropatica em
criangas ¢ adolescentes com DF.

Palavras chave: Medi¢ao da dor; Dor neuropatica; Doencga Falciforme; Crianca e Adolescente.



ABSTRACT

Introduction: Pain in sickle cell disease (SCD) is a striking feature from childhood, with a high
prevalence of the neuropathic type. Chronic pain is a complex phenomenon that can have a
significant impact on people's lives and requires accurate multidimensional and
interprofessional assessment, taking into account biopsychosocial aspects. However, the lack
of uniformity in the use of assessment tools for children and adolescents with SCD may
contribute to excessive or insufficient treatment. Objective: To map the characteristics of self-
reported pain assessment tools in children and adolescents with SCD in order to support the
development of a new tool. Material and methods: The review was conducted using the
Population, Concept, and Context (PCC) strategy for scoping reviews and followed the
recommendations of the Guideline Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and
Meta-Analysis extension for Scoping Reviews. The search was performed by two independent
researchers in the PubMed, SciELO, and LILACS databases. A third researcher was consulted
in cases of disagreement. The selection was based on titles, abstracts, and full-text reading. The
data extracted were authorship, year, study design, sample characteristics, and assessment
instrument, in addition to evidence of clinical and psychometric properties of measures.
Results: Fifty-four studies were identified, of which 18 were included in the analyses. Of the
18 tools, five pain intensity scales were identified, three face scales, three of which were specific
to people with SCD, and nine with a Portuguese version. The most evaluated dimensions were
physical, mental, emotional, and social health, functional aspects, and quality of life. Regarding
pain, the most common variables were intensity, location, type of pain, quality of pain, and
functional impact. Conclusion: The study highlights the absence of a specific and
multidimensional instrument to assess pain in children and adolescents with sickle cell disease
that includes physical measures such as quantitative sensory testing and with adequate
psychometric properties.

Keywords: Pain measurement; Neuropathic pain; Sickle cell disease; Children and adolescents.
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1 INTRODUCAO

A Doenga Falciforme (DF) designa um espectro de hemoglobinopatias hereditarias
caracterizadas pela presenca obrigatoria da hemoglobina S (HbS)!. Globalmente, a DF
representa a alteragdo genética de maior prevaléncia e no contexto brasileiro, observa-se uma
concentragdo notavel na regido do Recdncavo Baiano, onde a incidéncia supera a média

mundial, atingindo uma taxa de 1:314 nascidos vivos >°.

A dor, sintoma comum desde a infancia em pessoas com DF, ¢ definida como “uma experiéncia
sensorial e emocional desagradavel associada ou semelhante aquela associada a dano tecidual
real ou potencial” e pode ser classificada por tempo ou etiopatogénese. Condi¢des neuropaticas
sao comuns em individuos com doencas do sistema somatossensorial e sua identificacdo
determina condutas e estratégias de tratamento especificas *°. A maior parte das interna¢des no
pais de pessoas com DF ocorre devido as crises algicas agudas®®. A persisténcia ou recorréncia
da dor pode sinalizar a presenca de disfungdes no sistema nervoso, onde os mecanismos
neuropético e nociplastico sdo mencionados’®. Estudos propdem que um maior percentual de
individuos com DF possui perfil neuropatico e apenas uma pequena parcela dessa populagao

inicia precocemente o tratamento adequado **'°.

Considerando a dor na DF como complexa e multifacetada, autores sugerem que sua avaliagao
e manejo sejam baseados na abordagem biopsicossocial e realizados por uma equipe
multiprofissional . Escalas multidimensionais sdo recomendadas para avaliagio da dor nesses
pacientes, porém na pratica clinica € observado o uso de ferramentas unidimensionais,
negligenciando o impacto psicossocial. Estudos recentes mostram evidéncias do mecanismo
neuropatico, porém sua avaliagao se limita a pesquisas com pouca influéncia na pratica clinica
ou uso das ferramentas painDETECT e Douleur Neuropathique en 4 Questions© (DN4) que
foram validadas para adolescentes e adultos'*!*. Uma ferramenta avaliativa adequada e
especifica, que aborde de forma biopsicossocial criancas e adolescentes, constitui uma lacuna
no conhecimento. Portanto, o presente estudo visa ampliar a compreensdo das ferramentas de
avaliacdo auto-relatadas disponiveis para esta populagdo, dar visibilidade as existentes e

evidenciar dimensdes avaliativas para a pratica clinica e pesquisa.
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2 OBJETIVOS

2.1 Objetivo geral

Identificar instrumentos auto-relatados utilizados para avaliagio da dor em criancas e

adolescentes com DF e suas caracteristicas.

2.2 Objetivo secundario

Identificar ferramentas especificas para a populagdo que permitam o rastreio da dor neuropatica.
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3 REVISAO DE LITERATURA

3.1 Doenca Falciforme

A doenca falciforme (DF) ¢ uma condicdo genética de anemias hemoliticas hereditarias
caracterizada pela presenga da hemoglobina S (HbS) nos eritrocitos, sendo predominante entre
pretos e pardos'*!. E definida como a condigdo genética hereditaria mais prevalente no mundo,
representando um importante problema de satide publica no Brasil !¢, Estima-se que ha
60.000 a 100.000 pacientes com DF no pais, onde as unidades federadas de maior incidéncia

sdo a Bahia, o Distrito Federal e Minas Gerais '>S.

Sua fisiopatologia consiste na substituigdo do aminoacido &cido glutamico, presente na
hemoglobina normal (HbA), pelo aminoécido valina, presente na hemoglobina mutada
(HbS)'*!, de modo que essa alteragdio molecular confere consequéncias anatomicas e
fisiopatologicas para as hemacias contendo HbS. Essa alteragdo viabiliza a polimerizagdo da
hemoglobina mutada, determinando a forma de foice caracteristica das hemacias na DF e,
consequentemente, influenciando os fendmenos vaso-oclusivos nesta populagdo. Estes eventos
oclusivos sdo a mais frequente causa de hospitalizagdo de pessoas com DF e se manifestam em
mau prognostico clinico, mortalidade aumentada (especialmente em criangas de até 5 anos),

além da associagdo a crises algicas graves e persistentes "7,

Quando o individuo herda dois genes com esta alteragdo, ele ¢ considerado homozigoto para a
hemoglobina S (HbSS) e esta condi¢do ¢ conhecida como anemia falciforme. Este genotipo ¢
caracterizado por ser mais grave e sintomatico. Quando apenas um gene ¢ herdado com a
alteracdo, sua apresentagdo ¢ heterozigota e tem como exemplos os tipos HbSC, HbSD, HbSO
e HbS/B-thal (Figura 1). O conjunto dessas condi¢des € chamado de DF e a gravidade da doenga
vai depender das condigdes genéticas coexistentes e contexto ambiental (fisico, social, cultural

e econdmico) 717,
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Figura 1 - Hereditariedade da Doenca Falciforme

Como a Anemia Falciforme é Herdada?

O status genético dos pais (se sao portadores do traco “AS" ou ndo "AA")
determina a probabilidade de seus filhos herdarem a condicao.

Cenario 1: Ambos os Pais sdao Portadores (AS + AS) Cenario 2: Um Pai Portador, Outro Nao (AS + AA)

Ambos os pais possuem o 2 S(y Um pai é portador do trago (AS) e o outro nao (AA).
traco falciforme (AS). g de chancoe o ) Apenas um dos pais carrega o gene falciforme (S).

Cada um carrega um gene normal ter um fitho com
& AA

(A) e um gene falciforme (S). SS Anemia Falciforme (SS).

o &8
50% ®Y
de chance de ter
um fllho portador
do trago (AS). @9

50% sy 50%

de chance de ter de cfzmnce de ter

um filho portador um filho sem o

AS do trago (AS). AA traco (AA).
0 o’
N - -
25% — -
de chance de x
ter um filho sem Risco zero de ter um filho
otraco (AA). com Anemia Falciforme (55).
A NotebookLM

Fonte: produzida pelos autores ¢ inteligéncia artificial NotebookLM

As manifestacdes clinicas sdo divididas em diferentes niveis: molecular, celular, tecidos, 6rgaos
e organismo completo (o paciente como um todo). Sendo assim, os eventos podem afetar a
microcirculagdo, mas também a circula¢do de vasos de maior calibre que servem ao pulmao,
coracdo e cérebro. A génese de grande parte destas complicagdes estd associada a trés
mecanismos inter-relacionados: adesdo de células sanguineas (eritrocitos, granuldcitos,
monocitos e plaquetas) no endotélio vascular, fendmenos inflamatorios cronicos e exacerbados
por episddios agudos, além da producdo de intermediarios inflamatorios, como citocinas e

alteracdes no metabolismo de 6xido nitrico (NO) '7-1%.

3.2 Dor da Doenca Falciforme

A dor ¢ a principal causa de hospitalizagdes em pessoas com DF, manifestando-se em trés tipos
principais: crises dolorosas agudas recorrentes, sindromes de dor cronica e dor neuropatica. Ela
segue um ciclo de quatro fases e com tempo médio de 7 dias (prodromica, inicial, estabelecida

e em resolucdo) 7%,

A dor aguda ¢ definida por aquela que persiste por até 3 meses, enquanto a dor crdnica se

estende além desse periodo. A dor aguda na DF ¢ frequentemente associada aos episddios vaso-
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oclusivos, enquanto na dor cronica ¢ menos clara, podendo surgir da sensibilizagdo central
devido a sinalizagcdo nociceptiva periférica continua no sistema nervoso central (SNC) e
adaptag¢des neuroplasticas (mudangas funcionais e estruturais) que podem resultar em um
processamento perceptual alterado e continuidade da dor, com evidéncias de contribui¢ao
neuropética "#2°. As tilceras em membros inferiores, osteomielite cronica e necrose avascular
de articulagdes também podem contribuir na intensidade da dor e desenvolvimento de seu

quadro cronico, condi¢des comuns em pessoas com DF $1719:20,

A dor cronica ¢ encontrada em um numero expressivo de pacientes e implica em impacto
biopsicossocial ao longo da vida. Tratamentos atuais, como a hidroxiuréia e transplante de
medula Ossea (tratamento curativo de sucesso para DF) podem atuar na redugdo das
hospitalizagdes e crises, porém podem nao promover beneficios para as alteragcdes

neuroquimicas ou neuropaticas preexistentes 2!

A crise vaso-oclusiva (CVO) da DF pode ser desencadeada a partir de eventos infecciosos,
estresse fisico e emocional, exposi¢ao ao frio ou mesmo gatilhos desconhecidos, muitas vezes
apresentando inicio subito, impactando diretamente na qualidade de vida desses pacientes %!°.
As frequentes hemolises induzem cascatas inflamatorias a partir da livre circulagdo de
hemoglobina e citocinas pro-inflamatérias '8, e esse estresse inflamatério vascular apresenta
papel mantenedor do evento doloroso, a partir do envolvimento de mediadores imunolédgicos e
altos niveis circulantes de citocinas inflamatdrias, como o neuropeptideo Substancia P (sP),
que ¢ mediador de dor neurogénica e da inflamagdo, induzindo a liberacdo de histamina por
mastocitos, promovendo a secregdo de IL-8 e TNF-a e atuando como potente fator
quimiotéxico para adesdo celular em cascatas inflamatérias 3132, Por sua vez, a IL 8 e TNF-a,
influenciam na redugdo do fluxo sanguineo, impedindo a recuperacdo do episddio isquémico e
viabilizando a adesdo de eritrocitos, leucocitos e plaquetas ao endotélio vascular >3, A
participagdo dos composto quimicos 2-araquidonoilglicerol (2-AG) e prostaglandina E2-
glicerol (PGE 2-G) - responsaveis pelo controle da dor, inflamagao e neuroprote¢ado - ¢ descrita
em estudos experimentais®®. O processo inflamatério cronico intrinseco a esses pacientes
contempla todos os componentes da triade de Virchow induzindo o quadro de vasculopatia
inflamatéria cronica, crises de dor aguda associadas a CVO e do incessante fenomeno de

falcizagdo e hemolise '%.
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Bombardeios continuos e excessivos de estimulo nociceptivo podem levar ao fendmeno
neurofisioldgico de sensibilizag¢do central que pode se manifestar em redugao do limiar doloroso
e hiperalgesia (resposta exagerada aos estimulos dolorosos leves), alodinia (condicdo onde
estimulos in6cuos se tornam dolorosos), expansao de campos receptivos e situacoes onde a dor
continua mesmo apds a lesdo original ser cessada. Autores exemplificam uma situacdo onde,
mesmo apos o transplante bem-sucedido de medula 6ssea, pacientes podem ter a persisténcia
de dor intensa por semanas e meses >2°. O equilibrio unico entre as vias ascendente, descendente
e agentes moduladores do estimulo nociceptivo pode explicar, em parte, a variagdo da

frequéncia e gravidade das crises falciformes 5.

A crise dolorosa tipica ¢ descrita com inicio subito de dor na regido lombar ou uma ou mais
articulagdes ou em uma das extremidades, localizada ou migratéria, continua e latejante. Os
descritores de dor comuns s3o de dor latejante, aguda, penetrante, cortante ou como uma dor de
dente generalizada 8. Na fase prodromica, que pode durar 1 ou 2 dias, os sintomas relatados sdo

de dorméncia, parestesia ou dores nas areas que posteriormente se tornam dolorosas 8.

Os quadros algicos caracteristicos da DF podem ser classificados de acordo com sua origem,
podendo se apresentar como dor nociceptiva — consequente de lesdes teciduais nao-neurais,
secundarias a estimulos ou provocadas por doengas, sendo um fendmeno associado diretamente
a inflamagcdo tecidual, resultando em um sistema nociceptivo sensibilizado '°2%?2, E também
podem se apresentar na forma de dor neuropatica (DN) — associada a lesdo ou doenga do sistema
somatossensorial — que implicam em disfungdes no sistema nervoso que sdo traduzidas em
hipersensibilidade na area lesionada ou tecido circundante e caracterizada por pacientes como
dor em queimagio ou choque >?!%, J4 a dor nociplastica deriva da expressdo “plasticidade
nociceptiva” e € frequentemente confundida com a sensibiliza¢do central. Sua definicdo ¢
datada de 2016 4, aborda dores que surgem da nocicepgio alterada na auséncia de dano real ou
ameaca que cause a ativagao de nociceptores e poucos artigos falam da sua interagao com a DF.
Os artigos disponiveis apontam que a dor generalizada e o processamento de dor prejudicado ¢
manifestado por limiares térmicos e mecanicos diminuidos em pacientes com DF e dor

nocipldstica ?°.
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3.3 Neurofisiologia da Dor

O conceito de dor foi redefinido atualmente pela Associacao Internacional para Estudos da Dor
(IASP) como “uma experiéncia sensitiva e emocional desagradavel associada, ou semelhante
aquela associada, a uma lesdo tecidual real ou potencial” 2°. A dor ¢ caracterizada como uma
experiéncia subjetiva, pela percepcdo individualizada e conscientizagdo sensitiva desse

estimulo desprazeroso 2’.

A neurofisiologia da dor aborda os mecanismos presentes nas fases de recep¢ao, transmissao,
processamento e modulagdo de um estimulo potencialmente nocivo ao organismo. Os estimulos
nocivos sao inicialmente identificados pelos nociceptores, que sdo em sua maioria neurénios
pseudounipolares e disponiveis em diferentes tecidos (por exemplo pele, musculos e visceras),
como terminagdes nervosas livres 2%2°. Os nociceptores podem ser receptores especificos ou
polimodais. Sdo considerados especificos os receptores das fibras mielinizadas aferentes do tipo
Ad, que respondem a estimulos térmicos ou mecanicos/tato ¢ sdo responsaveis pela dor de
caracteristica aguda, rdpida, bem localizada, em pontada e lacerante. Ja as fibras amielinicas
aferentes do tipo C sdo caracterizadas como receptores polimodais e respondem a diferentes
tipos de estimulos, como quimicos, térmicos ou mecanicos, responsaveis pela dor de
caracteristica cronica, prolongada, difusa e em queimacao. Quando o estimulo nocivo cessa, as
fibras do tipo Ad deixam de deflagrar o estimulo e a transmissao do sistema nervoso periférico
(SNP) para o SNC, enquanto as fibras C continuam deflagrando o estimulo nociceptivo 25-2°.
Caso esse estimulo seja persistente, hd uma regulagdo positiva das fibras tipo A e C para
identificar a dor, levando a sensibilizagdo central e hiperalgesia. As fibras C contribuem para a
modula¢do nos ganglios dorsais, regulando a sensibilidade, a configuragcdo do receptor N-metil-
D-aspartato (NMDA) e uma modulagdo adicional da ascendente ocorre a nivel da medula

espinhal, por meio da liberagdo de 4cido gama-aminobutirico 22,

Na fase de transmissao dos estimulos, a maior parte das fibras s@o projetadas para o ganglio da
raiz dorsal (GRD), de onde a entrada sensorial ¢ transmitida para o SNC, mais especificamente
para a medula e cortex sensitivo. Os trajetos sdo diferenciados pelo nimero de fibras envolvidas
e pela localizagdo no SNC, de modo que a via espinotalamica lateral ¢ responsavel pela
deflagracdo da dor aguda enquanto a via espinorreticulotalamica € responsavel pela deflagragao

da dor cronica 202129,
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Desta forma, fibras do tipo Ad e C passam pela raiz dorsal da medula, fazem sinapse com
neurdnios de segunda ordem no corno dorsal (laminas I, II e V de Rexed), liberando
neurotransmissores como glutamato (excitatorio) e peptideos como substancia P (modulador).
Os axonios de segunda ordem cruzam a linha média da medula (decussam) e ascendem para o

talamo e cortex cerebral, através de vias ascendentes ou tratos 5%,

Os tratos espinotalamicos transmitem sensagdes de dor e temperatura ao longo da medula
espinhal ventrolateral, até o ntcleo posterior ventral e nticleo central do talamo. Suas projecdes
taldmicas sdo transmitidos para a formacao reticular do tronco enceféalico, hipotdlamo e centro
corticais superiores. Projecdes para a formacgdo reticular, substancia cinzenta periaquedutal
(PAG) e nucleos taldmicos medial sdo componentes importantes para os dominios
motivacionais e afetivos da dor. De forma mais objetiva, o tdlamo se conecta reversivelmente
e principalmente com o sistema limbico (mediador da dor e emocao), sistema de recompensa
(mediador de prazer e vicio) e a glia. A reorganizagdo taldmica ¢ descrita por autores como
essencial para o desenvolvimento para a dor central e neuropatica, assim como o impacto no
extenso circuito neural cortical envolvido com a percep¢ao, localizagdo e modulagao dos
sistemas dolorosos, associada aos sistemas de dor medial e lateral, com participagdo do sistema
mediano do cortex cingulado anterior (ACC), cortices insulares, cortices somatossensoriais
primario (SI) e secundario (SII) e outras dreas como cortex orbital ventrolateral e cortex

m0t0r8’20’28_29.

A principal via modulatoria descendente ¢ a PAG-RVM-DH e atua como filtro da informacao
nociceptiva. Ela ¢ formada por componentes supra-espinhais, como a medula rostro-
ventromedial (RVM), PAG e o corno dorsal (DH). Para além dessa via, ha participa¢do do
segmento pontomesencefalico dorsolateral no tronco encefilico, presente em partes do
mesencéfalo e ponte, contribuindo para a modulagao do corno dorsal. O sistema limbico envia
projecdes para o PAG, com participacdo da amigdala, ACC, coértex Pré-frontal e hipotalamo.
Esta acdo esta relacionada ao componente emocional-afetivo da dor e estd implicada em em
condi¢des de dor cronica. Aspectos como estresse, emogdes, expectativas e a atengdo, podem
atuar ativando ou desativando esses mecanismos dolorosos. Participam desta via descendente
neurotransmissores como opiodides enddgenos (endorfina, encefalina), serotonina (5-HT) e
noradrenalina (NE), atuando na inibi¢ao da liberacao de neurotransmissores pelos nociceptores
ou hiperpolarizando os neur6nios de segunda ordem e reduzindo o sinal dolorosos ascendente.

A modulagdo descendente desregulada desempenha papel importante em pacientes com dor
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cronica. Desta forma, multiplas areas corticais e subcorticais do cérebro estdo envolvidas na
percepgao, processamento, transmissdo e modulagdo da dor. Evidéncias crescentes da estreita
associacdo entre os sistemas neurais de cognicdo e dor demonstram um papel modulador

bidirecional 2%%.

Hé evidéncias de que a origem da dor esta relacionada a redes especificas cerebrais, ndo restrita
a apenas um ponto. Estudos com criangas, adolescentes e adultos jovens com anemia falciforme
relatam diminuicdo da espessura e da conectividade no cortex cingulado anterior e no
precuneus, envolvida na codificacdo sensorio-motora, cognitiva e visual, esta que esta
relacionada as diferencas individuais na sensibilidade a dor e pode caracterizar uma assinatura
especifica para esse tipo de condicao clinica. Além disso, o impacto pode se estender ao

processamento afetivo da dor e controle endégeno da dor *°.

Figura 2 - Sinalizacdo ascendente e descendente da dor e modulagdo da dor em cada nivel.
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3.4 Tipos e mecanismos da dor

A dor pode ser dividida em tipos, categorias e subcategorias. Ela pode surgir em qualquer parte

do corpo, como membros superiores e tronco, € qualquer sistema corporal, somatico ou visceral.
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Na dor aguda, podemos identificar as categorias neuropatica e nociceptiva. Na cronica, continua
ou recorrente, a dor pode ser dividida em primaria e secundaria. Na categoria primaria, pode
ser dividida em generalizada, Sindrome Dolorosa Regional Complexa, cabega e face, visceral,
musculoesquelética. Na categoria secundaria, neuropatica, pos-trauma ou cirurgia, pos-cancer,
cabeca e face, visceral e musculoesquelética. As secundarias, estdo relacionadas aos
mecanismos neurofisioldgicos neuropaticos (central, periférica e geral) ou nociceptivos
(inflamatoria, ndo inflamatéria e mecanica). Enquanto, as de origem primaria vao indicar uma
mecanismo neurofisioldgico nociplastico, podendo ser aumentada ou verdadeira. Contudo, os
autores ainda citam uma opg¢ao de origem ndo detectavel, quando esta ndo atende os critérios

anteriores 263133,

O termo mecanismos de dor ¢ utilizado para delinear fatores que podem contribuir para o
desenvolvimento, transi¢do, manutencdo, flare-up, gravidade (intensidade, sofrimento e
incapacidade) e expansao de campos receptivos (porcentagem corporal acometida). Eles podem
atuar de forma simultdnea e ocorrer de forma ciclica em reagdo a dor. Fatores cognitivos,
emocionais, comportamentais, sociais, culturais e ambientais contribuem para a sua transi¢ao
de dor aguda para a dor cronica, manutencao e agravamento, sendo fatores importantes a serem

considerados em pessoas com doengas cronicas 2323,

Figura 3 - Exemplos de mecanismos de dor.
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A dor neuropatica (DN) ¢ definida por uma dor gerada por lesdo ou doenca do sistema
somatossensorial e pode ser divida em trés categorias: possivel, provavel e definitiva **. Na
categoria possivel, dois critérios sdo considerados: o histdrico de lesdo ou doenga neuroldgica

relevante e distribuicdo da dor neuroanatomicamente plausivel. Na provavel, a dor deve estar
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associada a sinais sensoriais na mesma distribuicdo neuroanatomicamente e ser plausivel em
exame clinico. Na definitiva, exames diagnosticos determinam a lesdo ou doenga do sistema
somatossensorial. Nao existe um padrdao ouro ou conjunto especifico de métodos ou
biomarcadores que possam documentar a dor neuropatica, mas sao amplamente utilizados

estudos de condugdo nervosa e exclusdo de outros tipos de dor na etapa diagndstica 3.

Uma caracteristica geral que a distingue de outras dores ¢ a combinagao paradoxal de perda
sensorial ¢ dor com ou sem fendmenos de hipersensibilidade sensorial na area dolorosa,
compativeis com o territorio da inervacao afetada. A lesdo, por sua vez, pode afetar diferentes
regides do sistema nervoso, da periferia até o centro. Ao nivel do receptor, por exemplo,
mutagdes genéticas podem gerar alteracdes nos receptores e canais i0nicos subjacentes a certas
condi¢des neuropaticas raras, como na eritromelalgia ou Doenca de Mitchell. Ao longo do
nervo periférico, lesdes nervosas podem causar neuropatias axonais e desmielinizantes. No
SNC lesdes medulares traumaticas, esclerose multipla e acidente vascular cerebral isquémico,

por exemplo, podem gerar dor neuropatica central 3.

A DN ¢ frequentemente descrita como dor em queimagdo, pontada, picadas, alfinetes, agulhas,
aperto ou congelamento, podendo ser espontaneos (sensagdo de choques elétricos ou descarga

ectopica) ou evocados (pelo toque ou frio)*.

Por fim, um terceiro mecanismo foi apresentado por Kosek e colaboradores 26, a dor
nociplastica/algopatica/nocipatica (NcplP) que foi criada uma definicdo em 2016 e seus
critérios foram revisados em 2021 212263133 Este mecanismo ¢ definido pelos autores como
“dor que surge da nocicepg¢do alterada, apesar de ndo haver evidéncia clara de dano tecidual
real ou iminente causando a ativagdo de nociceptores periféricos ou evidéncia de doenca ou
lesdo do sistema somatossensorial causando a dor” e que pode coexistir com a dor nociceptiva.
A sua natureza, a parcela de contribuicdo da sensibilizagdo central na sua génese e a novidade
do conceito sio motivos de debates na literatura®. Dentre os mecanismos conhecidos
associados temos os mecanismos supraespinhais, espinhais e periféricos. Na primeira sdo
incluidos elementos que envolvem a hiperresponsividade a estimulos de dor, hiperatividade e
conectividade entre regides do cérebro responsaveis pela percepg¢ao da dor, diminuigdo da
atividade e conectividade das areas cerebrais responsaveis pela inibicdo do estimulo doloroso,
concentragdo aumentada de substancia P e niveis de glutamina no liquido cefalorraquidiano,

inibicao da transmissao GABA¢érgica, flutuacdo no tamanho e na forma da substancia cinzenta
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e branca em areas relacionadas a dor. A segunda categoria envolve o agrupamento regional e
convergéncia de sinais de diferentes locais de dor, reorganizacdo da medula espinhal,
transmissao de reflexo espinhal amplificada, diminui¢ao da inibi¢do espinhal, enrolamento e
soma temporal, além de ativagdo do sistema imunologico entre células da glia. Ja a terceira
categoria inclui mecanismos periféricos, associados a proliferagdo de canais de sodio e
acoplamento simpdtico-aferente. Seu critério diagndstico envolve a identificacdo de
caracteristicas, hipersensibilidade e presenca de comorbidade, um processo complexo e sem
padrao ouro definido. Ferramentas como o teste quantitativo sensorial, questionarios para
avaliar a qualidade do sono como o de Pittsburgh, ferramentas de triagem de fibromialgia e
outros podem ser aplicados a uma anamnese bem detalhada a fim de excluir outras doengas ou

tipos .

3.5 Dor Pediatrica e Juvenil

O desenvolvimento funcional e morfologico da crianga e do adolescente ¢ um processo
complexo e continuo, que inicia muito antes do nascimento ¢ se estende até¢ a idade adulta. Este
processo envolve uma jornada de crescimento, conexdo e refinamento, influenciada pela
genética, ambiente e habitos de vida. A exemplo, condigdes onde existe privagdo de sono,
alimentac¢do inadequada, estresse excessivo, interacao social e sensorial limitada podem afetar

negativamente o crescimento saudavel %7,

As criangas e adolescentes podem ser divididos em quatro grupos: criangas pequenas (0-3 anos),
pré-escolar (3-6 anos), escolar (6-12 anos) e adolescentes (12 a 18 anos). E uma fase da vida
descrita como relacionada a alta plasticidade do SNC e SNP, fortemente associada ao brincar,
sono, alimentagdo, aprendizado e socializacdo. Durante esse periodo, o SNC e SNP sdo
particularmente mais sensiveis as experiéncias vividas, permitindo o desenvolvimento de
fungdes motoras e sensoriais, associadas ao controle corporal, percepcao e interacdo com o
ambiente, mas também da linguagem (importante para a comunicagdo), fungdes cognitivas
superiores (memoria, atengdo, raciocinio, resolu¢do de problemas e planejamento) e para a
regulacdo emocional e social. A alta plasticidade inicial confere grande capacidade de
aprendizado e adaptag¢do, mas também torna o sistema mais vulneravel a influéncias negativas,
destacando a importancia de um ambiente seguro, estimulante e afetivo para o desenvolvimento

adequado pediétrico e juvenil 337
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Diferente de um pensamento coletivo, as criangas possuem particularidades fisicas, fisiologicas
e psicossociais que as diferem de adultos. A exemplo, os limiares mecanicos nociceptivos
costumam ser mais baixos em idades precoces. Fatores genéticos também podem contribuir
com a variabilidade da sensibilidade a dor, assim como o estresse, microbioma intestinal e
outros. Durante a fase pds-natal, o desenvolvimento neural ¢ marcado por processos essenciais
como a poda sinaptica, onde as sinapses mais ativas sao mantidas e fortalecidas, enquanto as
menos utilizadas sdo eliminadas, o que torna o sistema nervoso mais eficiente e especializado.
Paralelamente, o processo de mielinizagdo aumenta a velocidade e a eficacia da transmissao
dos impulsos nervosos, fase que se estende até a idade adulta’-°. Ambos os fendmenos

evidenciam a importancia das experiéncias iniciais na moldagem das conexdes cerebrais.

Individuos podem experimentar dor independentemente da fase da vida, inclusive infantil. Os
motivos comuns sdo por doenga, procedimentos ou interagdes sociais. Essas criancas e
adolescentes podem apresentar dores agudas ou cronicas, assim como diferentes mecanismos.
Experiéncias dolorosas repetidas na infancia podem perpetuar na idade adulta e se manifestar
através de comportamentos, como fobias e irritabilidade, sintomas como insonia, assim como

transtornos psicossociais como ansiedade e depressao. Experiéncias negativas em saide podem

influenciar reacdes, futuras experiéncias dolorosas e médicas 3¢,
Figura 4 - Mecanismos e fontes de dor
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Estudos sugerem que a dor pediatrica é frequentemente subtratada, ndo reconhecida ou mal
gerida, impactando em diferentes desfechos fisicos, emocionais, sociais, funcionais e de
qualidade de vida®>%¢. Diante deste cendrio, pesquisadores reforcam a necessidade de
investimentos na educagdo em dor, triagem precoce de fatores de risco para o desenvolvimento
da dor crénica, além de incentivo a pesquisas teodricas e clinicas que promovam mudancas
significativas na realidade desta populagdo. Para que a dor importe, agdes que reflitam sobre
concepgoes sociais erroneas que contribuem para a estigmatizagao da dor sao necessarias, como
ignorar a sua frequéncia e gravidade, assim como a concepcao de que deve suportar de forma

herdica 3>3¢,

O alivio da dor deve ser um direito fundamental e para que isso aconteca, a dor deve ser
compreendida em sua complexidade, deve ser bem avaliada ¢ o acesso a saude deve ser
equanime. Em relagdo a ferramentas de avaliagdo, as ferramentas pediatricas gerais sugeridas
pela literatura sdo: escalas de classificagdo numérica e a Faces Pain Scale-Revised, inovagdes
tecnologicas (fMRI, NIRS, EEG), Pediatric Pain Screening Tool, uma abordagem avaliativa
biopsicossocial, dominios recomendados por estudos Pediatric-IMMPACT e o OMERACT,
Tecnologias como PROMIS para autorrelato padronizado, captura de dados em tempo real via
smartphones ¢ sensores vestiveis, além de sistemas automatizados para reconhecimento de

expressdes de dor para casos onde o autorrelato ndo seja possivel >>¢,

3.6 Avaliacao clinica da dor pediatrica e juvenil na doenca falciforme

Sao recomendadas ferramentas para avaliagdo da dor em criangas e adultos com DF que
considerem os aspectos multidimensionais da dor, porém as ferramentas comumente utilizadas
sdo unidimensionais, com o desfecho intensidade da dor 2, Para o pblico alvo infantil e
juvenil, as escalas de faces, como a Wong Baker e VAS !'"!*_ s30 comumente utilizadas e sdo
limitadas a avaliagdo momentanea da dor, pela variabilidade interindividual (associada ao
limiar e tolerancia) e por ndo mensurar o impacto nas atividades de vida diarias. Um estudo de
2018 ! traz apenas duas opgdes especificas para DF (Médulo PedsQL para DF, Adult Sickle
Cell Quality of Life Measurement Information System), onde apenas uma estd voltada para
criangas e adolescentes '!. Outras ferramentas como o questionario de Dor McGill e Douleur
Neuropathique en 4 Questions© (DN4) sdo utilizados, porém s3o recomendados para
individuos a partir de 14 anos e sua valida¢io foi inicialmente feita com adultos '"'*. Para a

avaliagdo de descritores em dor, a escala Adolescent Pediatric Pain Tool (APPT) ¢ a mais
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utilizada para avaliar o perfil de dor em criancas e adolescentes, possui aplicabilidade em

diferentes condig¢des de satude e contém descritores nociceptivos, neuropaticos e afetivos 7.

Uma diretriz de 2020 destaca a escassez de pesquisas clinicas sobre a dor na DF, bem como a
limitada compreensdo das diferengas biopatoldgicas entre dor aguda e cronica '2. Além disso,
ha pouca evidéncia cientifica direta para orientar o manejo da dor nessa populagdo. Segundo
Farrell e colaboradores %, os principais desfechos relatados por pacientes incluem dor (aguda e
cronica), aspectos emocionais (como impacto afetivo, sono e fadiga) e funcionamento (social,

fisico, cognitivo, além de autoeficacia e desempenho ocupacional).

Em relagdo a DN, suas manifestagdes sdo frequentemente observadas por meio de identificagao
de seus critérios através do relato do paciente, exame fisico e aplicacao de testes quantitativos

sensoriais >+,

O exame fisico para a dor tem inicio com inspe¢do e palpacdo da regido dolorosa, avaliagdo
minuciosa dos nervos cranianos, fun¢do motora, reflexos tendinosos, tonus muscular e
equilibrio. O exame neuroldégico minimo para avaliacdo sensitiva ¢ feito pelos testes de
sensibilidade tatil, dolorosa, térmica e palestésica, sempre comparando a lateralidade, quando
a apresentacdo da dor for unilateral e comparagao proximal-distal, quando a apresentag¢do da

dor for bilateral 3.

A relacdo entre estimulo e percepcdo da dor deve ser caracterizada quantitativamente,
qualitativamente, espacial e temporalmente, evidenciando as perdas sensitivas tatil, dolorosa e

térmica, documentando a extensdo da 4rea corporal acometida pelas alteragdes sensitivas *°.
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4 MATERIAL E METODOS

Trata-se de um estudo Scoping Review que utilizou como referéncia o manual para sintese de
evidéncias JBI para revisdes de escopo ' e as recomendacdes do Guideline Preferred Reporting
Items for Systematic Reviews and Meta-Analysis extension for Scoping Reviews (PRISMA-
ScR)". Por se tratar de um estudo de revisédo, é dispensada a aplicagdo ao Comité de Etica em
Pesquisa. O registro foi feito na Plataforma OSF, mantida pela organizagdo sem fins lucrativos

Center for Open Science (COS) através do link https://osf.io/sgx85/.

Como critérios de elegibilidade, foram incluidos estudos observacionais, ensaios clinicos
randomizados (ECR) ou nao randomizados que abordassem o tema da avaliacdo da dor na
doenca falciforme em criangas e/ou adolescentes, que estivessem disponiveis na integra. As
buscas foram realizadas em 09 de setembro de 2024 sem delimita¢do de idioma ou de ano de
publicagdo nas bases Pubmed, SciELO e LILACS. As buscas foram realizadas na mesma data
por dois pesquisadores independentes e a analise dos artigos se estendeu até fevereiro de 2025.
Em caso de discordancia, um terceiro avaliador foi requerido. Estudos em duplicidade,
instrumentos que avaliaram a dor de forma comportamental, que ndo citam ou descrevem o

instrumento de avaliagdo foram excluidos.

Para a construgdo da pergunta de pesquisa foi escolhida a estratégia Population, Concept e
Context (PCC), onde P - criangas e adolescentes, C - avaliagdo da dor por autorrelato e C -
Doenca Falciforme. Com base nas informacgdes, foi criada uma pergunta norteadora: “Quais
sdo as caracteristicas dos instrumentos auto relatados utilizados para avaliagdo da dor em
criangas e adolescentes com DF evidenciados pela literatura cientifica?”’. A busca de artigos foi
realizada por dois pesquisadores independentes com auxilio da ferramenta de busca avangada
do MeSH//DeCS usando os descritores e operadores booleanos. As estratégias utilizadas e suas
respectivas bases de dados foram: Pubmed (((anemia, sickle cell[MeSH Terms]) AND
(pain[MeSH Terms])) AND (child AND AdolescentfMeSH Terms])) AND (pain assessment
OR pain measurement{[MeSH Terms]); SciELO (sickle cell disease) AND (Pain) AND (child)

e Lilacs sickle cell disease [and] pain [and] child and adolescent.

Os artigos foram selecionados em trés fases: por titulos, por resumos e, por fim, pela leitura do

texto na integra. Para os artigos ndo disponiveis na integra foram enviados e-mails aos autores
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de correspondéncia para solicitagdo de envio do material. Para identificar as caracteristicas das
ferramentas, uma busca ativa precisou ser feita na propria secao de métodos do artigo e de suas

referéncias.

Para a extragdo dos dados, um formulario padronizado foi utilizado contendo: dados de autoria,
ano de publicagdo, desenho de estudo, amostra (média, desvio padrdao, numeros absolutos e
percentuais da idade e do sexo), instrumento de avaliagao. Tabelas e figuras foram criadas para
sumarizar os dados e facilitar a compreensdo das informagdes identificadas. As variaveis
relacionadas as caracteristicas dos instrumentos foram nome, dominios, itens, aplicacdo,
propriedades psicométricas. O software Excel for Windows® foi utilizado para viabilizar a
selecdo dos estudos e analise dos dados. A ferramenta de inteligéncia artificial Notebook LM

foi utilizada para construir imagens para o referencial tedrico.
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5 RESULTADOS

Por meio da estratégia de busca adotada, 54 artigos foram identificados, dos quais 32 estavam
no repositorio de dados PubMed, 10 foram encontrados nas bases de dados SciELO e 12 na
base de dados LILACS. Apos serem realizadas a etapa de identificagdo, leitura do resumo e
titulos, foram selecionados 30 textos para leitura na integra. Apos leitura, 12 foram excluidos
por informagdes insuficientes sobre os instrumentos ou por o instrumento identificado nado ser
no formato de autorrelato. Foram selecionados para a construgdo desta pesquisa 18 estudos

(Figura 1).

Figura S - Fluxograma dos artigos incluidos, conforme critério de elegibilidade

Identificagio de estudos por meic de bases de dados e registros
!& Registros identificados de: Registros removidos antes da
H] Bases de dados (n=54) triagem:
= - PubMed (n = 32) —»| Registros duplicados removidos
= - SCiELO (n=10) (n=6)
© - Lilacs (n=12)
S
Y
A— .
Reqgistros excluidos (n=16).
Reqistros analisados (n = 48) ——| Idade media maior que a
proposta (n=7)
Protocolos de ensaio clinico
(n=3)
Poster (n=1)
O desfecho ndo & dor (n=5)
5
o Relatdrios solicitados para Relatorios ndo recuperados
E recuperaco (n = 32) (n=2)
y Relatérios excluidos (n=12):
. _ MN&o descreve método avaliativo
Relatorios avaliados para —| ou descricio incompleta (n=8)
elegibilidade (n = 30) Ferramenta de avaliacdo
comportamental (n= 4)

l
Estudos incluidos na revisdo
(n =18)
- PubMed (n=14)

- SCELO (n=0)
- Lilacs (n=4)

Incluidos
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Dos 18 estudos incluidos, sete foram observacionais (quatro transversais, dois longitudinais
prospectivos, um retrospectivo e dois metodoldgicos), nove experimentais (ensaios clinicos
randomizados e quase experimental) (Tabela 1). Dos estudos identificados, 13 foram realizados
nos Estados Unidos sendo os outros cinco divididos entre Uganda, Canada, Brasil, Franca e
Reino Unido. A amostra investigada variou de 18 a 382 participantes, sendo mais frequente
uma propor¢ao maior feminina nas amostras (13 artigos). O contexto observado mais frequente
foi hospitalar (emergéncia e ambulatorial). O gen6tipo mais investigado foi o HbSS, com a
presenca de tipos menos comuns como a HbSE, HbS-HPFH e HbSD. A quantidade de

ferramentas identificadas foi de 18 opgdes e estdo descritas na tabela 1.

Tabela 1 - Caracterizagdo dos estudos selecionados para avaliacdo da dor em criangas e
adolescentes com doenga falciforme

Autor/ano Pais Desenho do Amostra Instrumento
estudo aplicado
Myrvik MP | USA | Observacional | Contexto: hospitalar (emergéncia) Escala Visual
et. al, 2013% Transversal | N: 28 participantes Analdgica (VAS)
Genotipos: HbSS (57%), HbSC (32%), Escala Numérica de
talassemia (11%) Avaliagdo (NRS)
Média de idade: 14,65 (£3,12)
50% sexo feminino
Pittman DD | USA | Observacional = Contexto: Hospitalar (emergéncia e Diério eletronico
et. al, 20214 Longitudinal | ambulatorial) e domiciliar (ePRO - estudo
Prospectivo | N: 37 participantes ELIPSIS-PISCES)
Genotipos: HbSS (84%) e Talassemia (16%)
Idade por categoria: 13-17 anos (32.5%), 18-
27 anos (35%), 28-48 anos (32,5%)
51% sexo feminino
Naegeli AN | USA | Observacional | Contexto: ndo especificado, porém Faces Pain Scale-
etal, 20184 metodologico | padronizado (equipe e infraestrutura) pelo Revised (FPS-R)
estudo DOVE
N: 257 participantes
Genotipos: HbSS (100%)
Meédia de idade: 12,51 (sem DP)
51,75% sexo feminino
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Tabela 1 - Caracterizacdo dos estudos selecionados para avaliagdo da dor em criangas e

adolescentes com doenga falciforme (Continuagao)

Heath E et USA | Observacional | Contexto: Hospitalar e Ambulatorial Faces Pain Scale-
al, 20174 Transversal | N: 311 participantes Revised (FPS-R)
Genotipos: HbSS (100%) Diario eletrénico
Média idade: 11,3 (+3.9) (ePRO - estudo
51,77% sexo feminino DOVE)
Rousseau V. | FRA | Experimental | Contexto: instituto de pesquisa em Escala visual
etal, 2018% nao hematologia e oncologia pediatrica analogica (VAS)
controlado N: 40 participantes com dor neuropatica Douleur
quase Genotipos: ndo especifica Neuropathique en 4
experimental | Média de idade: 12,7 £3,5 anos Questions© (DN4)
54% do sexo feminino
Schatz J et USA | Experimental = Contexto: clinicas regionais especializadas Entrevista
al, 2016°° controlado em DF Estruturada
randomizado | N: 46 participantes Diério eletronico
Genotipos: HbSS (76,09%), HbSC (DPAD)
(8,70%),Talassemia (10,87%), HbSD
(2,17%), ndo especificado (2,17%)
Média de idade 13.04 (£2,5)
58,7% sexo feminino
Barakat Let | USA | Experimental = Contexto: centro para DF em hospital Varni/Thompson
al, 2007°! controlado | pediatrico Pediatric Pain
randomizado | N: 52 participantes Questionnaire (PPQ)
Genotipo: HbSS (80,8%) e Talassemia Diério da dor
(19,2%)
Média de idade: 14,15 (+1,83)
61,5% sexo feminino
Barakat L et = USA | Experimental | Contexto: centro abrangente de anemia Diério da dor
al, 2010°2 controlado | falciforme preenchido
randomizado | N: 37 participantes manualmente com

Genotipos: HbSS e talassemia, (ndo
especifica)
Média de idade: 14 anos (+ 1,7)

60% sexo feminino

lapis e papel
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Tabela 1 - Caracterizacdo dos estudos selecionados para avaliagdo da dor em criangas e

adolescentes com doenga falciforme (Continuagao)

Kawadler J UK | Observacional | Contexto: Hospital infantil e clinicas que Body map diagram
et; 20193 metodolégico | atendem pacientes com DF Widespread pain
N: 53 participantes index (WSPi)
Genotipos: HbSS (100%) Index of Pain
Média de idade: Sem dor 13,9 anos (£2,9) ¢ | Experience in Sickle
com dor: 20,7 anos (£ 13,1); Cell Anaemia
54,72% sexo masculino (IPESCA)
Sickle Cell Pain
Burden Inventory-
Youth (SCPBI-Y)
Morris Cet | USA | Experimental = Contexto: hospitalar Escala Visual
al, 2013%* controlado N: 38 participantes Analodgica (VAS)
randomizado | Genotipos: HbSS (73%), HbSC (18%) e
talassemia (9%)
Idade média: 13,9 anos (+4)
53% sexo feminino
McClellan C | USA | Experimental —Contexto: clinicas regionais especializadas Diério eletronico
et al, 2009°° controlado | em DF (DPAD)
randomizado | N: 19 participantes
Genotipos: ndo especificado
Média de idade: 13,4 anos (£2.9)
68% sexo feminino
Jacobson S, CA Experimental | Contexto: hospitalar (emergéncia) Faces Pain Scale
1997% controlado | N: 50 participantes (FPS)
randomizado | Genotipos: ndo especifica Escala de Oucher
Média de idade: 11,2 anos (+ 3,5) (OUCHER)
56% sexo masculino
Lubega FA uG Experimental | Contexto: Hospital universitario Escala Numérica de
et al, 20187 controlado | N: 240 participantes Avaliagio da dor
randomizado | Genotipos: ndo especifica (NRS)
Idade média das criangas: 11,8 anos (+3,5)
64,58% sexo feminino
Quarrie RP USA | Experimental | Contexto: hospital peditrico (emergéncia) Wong-Baker
et al, 202038 controlado | N: 80 participantes FACES®
randomizado Genotipos: HbSS (50%), HbSC (33,75%),

talassemia (15%), HbSE (1,25%)
Média de idade: 14 anos (£5,1)

53% sexo feminino
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Tabela 1 - Caracterizagdo dos estudos selecionados para avaliacdo da dor em criangas e

adolescentes com doenga falciforme (Continuagao)

Machado R
et al 2021%°

BR

Observacional

transversal

Contexto: Unidades de referéncia para
acompanhamento da DF

Estudo utilizou duas amostras, nos anos
2017 ¢ 2019.

N: Al 46 participantes e A2 de 44
participantes

Genotipos: Al - HbSS (52,2%) e HbSC
(47,8%); A2 - HbSS (61,4%) ¢ HbSC
(38,7%)

Média de idade: Al de 11,8 anos (£2,3) e
A2 de 11,8 anos (+2,73)

Al: 58,7% masculino

A2: 56,8 masculino

Adolescent Pediatric
Pain Tool (APPT)
Pediatric Quality of
Life Inventory
(PedsQL®)

Blake A et
al 2020%

USA/
M

Observacional

transversal

Contexto: unidade especializada em DF
N: 102 participantes

Genotipos: HbSS (76,5%), ndo especifica
outros.

Média de idade: 15,2 (£1,5) anos

55% sexo masculino.

PedsQL-SCD®

Bakshi N et
al 2017¢!

USA

Observacional
longitudinal

prospectivo

Contexto: clinica pediatrica para DF
N: 20 participantes

Genotipos: HbSS (50%), HbSC (25%),
Talassemia (20%), HbS-HPFH (5%)
Mediana idade: 16 (13-21)

75% sexo feminino

Escala Numérica de
Avaliacdo (NRS)

Entrevista estruturada

Frei-Jones
Ml et al
2009942

USA

Observacional
longitudinal

retrospectivo

Fonte: Elaborado pelos autores (2025)
Nota: HbSS: Anemia Falciforme Homozigética; HbSC: Doenga da Hemoglobina SC; HbS-HPFH: combinagao
da Hemoglobina S e Persisténcia Hereditaria de Hemoglobina Fetal; HbSE: combinagdo da Hemoglobina S ¢ E;
Al: amostra 1; A2: amostra 2.

Contexto: centro médico pediatrico
(emergéncia)

N: 105 participantes

Genotipos: HbSS (70%), HbSC
(2%),Thalassemia (8%)

Idade média (faixa): 14,5 anos (8—19 anos)

52% sexo masculino

Wong-Baker
FACES®
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Os instrumentos identificados foram: Adolescent Pediatric Pain Tool (APPT), Daily Pain and
Activity Diary (DPAD), Douleur Neuropathique en 4 Questions© (DN4), ePro diario eletronico
(estudo DOVE e ELIPSIS-PiSCES), Escala Numérica de Avaliagdo da dor (NRS), Escala
Visual Analogica (VAS), Faces Pain Scale (FPS), Faces Pain Scale Revised (FPS-R), Index of
Pain Experience in Sickle Cell Anaemia (IPESCA), OUCHER Pain Scale (OUCHER),
Pediatric Quality of Life Inventory™ (PedsQL), Pediatric Quality of Life Inventory™ Sickle
Cell Disease Module (PedsQL-SCD), Sickle Cell Pain Burden Inventory-Youth (SCPBI-Y), The
body map diagram (BOD), Varni/Thompson Pediatric Pain Questionnaire™ (PPQ),
Widespread pain index© (WSPi) e Wong-Baker FACES® (FACES) com caracteristicas
descritas na tabelas 2 e 3. Dos 18 instrumentos identificados, trés sdo especificos para pessoas
com doenga falciforme (IPESCA, PedsQI™SCD, SCPBI-Y) e dois foram criados para estudos
longitudinais chamados Evaluation of Longitudinal Pain Study in Sickle Cell Disease e
Determining Effects of Platelet Inhibition on Vaso-Occlusive Events. Das trés ferramentas
identificadas especificas, apenas uma possui versao para o idioma portugués brasileiro e possui

estudos psicométricos robustos (PedsQI™SCD).

O indice composto do IPESCA reune informagdes sobre a intensidade da dor, frequéncia,
localizagdo e tipo da dor, através de descritores dolorosos, BOD dividido em 18 areas e indice
de dor generalizada (WSPi). WSPI ou WPI ¢ uma ferramenta clinica de autorrelato que ¢
utilizada para medir a distribui¢do da dor no corpo e identificar dor generalizada, através de
uma lista de verificagdo de 19 itens que abordam regido axial, extremidades superior e inferior,
além de outros (a exemplo, mandibula e abdomem). J& a ferramenta para avaliagao da qualidade
de vida PedsQI™SCD ¢ uma extensio do PedsQL™ que possui itens especificos para DF. Sua
analise envolve a andlise de 43 itens divididos em uma escala de zero a quatro, abordando as
dimensdes fisica, emocional, social e escolar. Sua avaliagdo também considera a opinido dos
pais/responsaveis quanto a qualidade de vida da crianga ou adolescente, com perguntas
direcionadas a eles. J& a SCPBI-Y foi desenvolvida com a participagdo de um painel de
especialistas, pacientes e cuidadores e aborda a carga de dor em jovens com DF. A ferramenta
conta com 7 questdes cujas respostas estdo dispostas em escala likert e pontuagdes maiores

indicam maior carga da dor em jovens com DF, indicada para individuos a partir de 5 anos.

As dimensdes frequentemente avaliadas foram: saude fisica (mobilidade, fadiga, dor), satide
mental e emocional (sentimentos, preocupagdes, autocuidado, sentimento de incapacidade,

tristeza/bravo), saude social (convivio, frequéncia escolar/trabalho, comunicacgdo), aspectos
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funcionais (correr, andar, subir escadas, se exercitar, ir ao banheiro, se vestir, escovar os dentes,

tomar banho, autocuidado), e qualidade de vida (bem estar geral, satisfagdo). Varidveis como

intensidade, localizagao, tipo de dor, qualidade da dor (sensorial, afetiva, avaliativa, temporal),

recuperagao pos-crise, o que fez em crise, impacto da dor; manejo e controle da dor, tratamento,

medicagdes utilizadas e sintomas associados identificados para melhor compreensdo da dor. A

quantidade de opgdes de resposta por item variou de um até 67 opgdes, em especial para

descritores dolorosos.

Cinco escalas foram descritas como escalas de severidade ou de intensidade da dor e sdo
unidimensionais (EVN, VAS, FPS, FPS-R ¢ FACES). Sete foram multidimensionais (APPT,
PedsQL, PedsQL-SCD, SCPBI-Y, PPQ e diarios eletronicos). Trés sdo escalas de faces (FPS,

FPS-R e FACES). Em quatro estudos ndo foram identificadas idade recomendada para uso do

instrumento (DPAD, DN4, IPESCA, WSPi) e cinco possuem indicagdo de idade abrangente
que inclui adultos (EVN, VAS, IPESCA, BOD, FACES).

Figura 6 - Escalas de faces e unidimensionais identificadas

Wong-Baker FACES Pain Rating Scale

This scale may also be scored from 0-5.
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Fonte: Bieri et al, 1990; Hicks et al, 2001; Wong-Baker FACES foundation, 2016; Wang L, Xiao Y, Urman R,

Lin Y, 2020.




Tabela 2 - Caracterizacao dos instrumentos para avaliagdo da dor em criangas e adolescentes com DF encontrados na pesquisa.

Nome do instrumento Autor/ano

Adolescent Pediatric Pain Tool

(APPT) Savedra et al. (1993)
Daily Pain and Activity Diary Combinacao de Gil (1994) e
(DPAD) Dinges et al. (1997)

Douleur Neuropathique en 4

Questions© (DN4) Buhassira (2005)

Hoppe, Styles, Heath et al.
(2015); Hicks et al (2001); Berde,
Walco, Krane, et al (2012);

ePro diario eletronico (estudo McGrath, Walco, Turk et al.

DOVE) (2008)

Bakshi et al. (2015).

Pleil et al, 2017, baseado nas

pesquisas de Smith et al. (2005),
ePro diario eletronico (estudo Palermo et al. (2004) e Bakshi et

ELIPSIS - PiSCES) al. (2015).

Escala Numérica de Avaliacdo (NRS) Kenneth Keele (1948)

Escala Visual Analogica (VAS) Hayes e Patterson (1921)

Addicoat, Bieri, Champion,
Faces Pain Scale (FPS) Reeve (1990)

Idade recomendada

8 e 17 anos

Sem idade definida

Sem idade definida

2 a 18 anos

Sem idade definida

8 anos ou mais

8 anos ou mais

2 a 12 anos

Desfechos avaliados
Qualidade da dor, padrao temporal da dor ¢ a dimenséo
avaliativa da dor

Dor diaria e impacto nas atividades fisicas

Detectar dor neuropatica

Intensidade da dor, interferéncia em atividades de vida

diarias e escolar, uso de medicacdes

Gravidade da dor e funcionalidade

Intensidade/severidade da da dor

Intensidade/severidade da da dor

Intensidade da dor (dor fisica)

37
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Tabela 2 - Caracterizacdo dos instrumentos para avaliacdo da dor em criangas e adolescentes com DF encontrados na pesquisa. (Continuagao)

Faces Pain Scale Revised (FPS - R)  Hicks et al (2001) 4 a 16 anos Intensidade da dor aguda em criangas

Index of Pain Experience in Sickle

Cell Anaemia (IPESCA) Kawadler J & Slee E et al (2019) Criangas e adultos Frequéncia, localizagao, intensidade e o tipo de dor

Beyer (2009); Beyer & Aradine

OUCHER Pain Scale (OUCHER) (1986) 3 a2 anos Intensidade da dor (crianga totalmente consciente)

Pediatric Quality of Life Inventory™

(PedsQL) Varni (1999) 2 a 18 anos Qualidade de vida relacionada a satide

Pediatric Quality of Life Inventory™

Sickle Cell Disease Module

(PedsQL™ SCD) Panepinto, Torres, Varni (2012) 2 a 18 anos Qualidade de vida relacionada a saude especifica da DF
Impacto da dor nos aspectos fisicos,

Sickle Cell Pain Burden Inventory- sociais/comunitarios e emocionais da fung¢do diaria

Youth (SCPBI-Y) Zempsky et al. (2013) 5a 18 anos (carga da doenca)

The Body Map Diagram ou Body

Outline Diagram (BOD)

Varni/Thompson Pediatric Pain

Questionnaire ou PedsQL™ Pediatric

Pain Questionnaire™ (PPQ)

Widespread pain index© (WSP1)

Wong-Baker FACES® (FACES)

Fonte: Elaborado pelos autores (2025)

Von Baeyer et al (2011)

Varni et al. (1987)

Zempsky et al. (2017); Wolfe et
al. (2010)

Wong & Baker (1983)

8 anos ou mais

Criada para 4 e 16 anos, porém

utilizada até 18 anos

Sem idade definida

3 anos ou mais

Localizagdo da dor

Intensidade da dor, qualidade e a localizagdo da dor em

criangas

Critério preliminar para diagnostico de Fibromialgia

Avaliacao da dor fisica


https://onlinelibrary.wiley.com/authored-by/Kawadler/Jamie+M.
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Tabela 3 - Descri¢ao das caracteristicas, dominios, aplicacao e avaliagdo psicométrica de cada instrumento de avaliacao da dor

Instrume  Tipo de

nto Aplicacio Dominios/N de itens

Intensidade(1); Localizacdo (1) e
qualidade da dor (sensorial,
afetiva, avaliativa, temporal; 56-

APPT Autorrelato 67 descritores)

Dor (5); Atividade fisica (4); Uso de
servigos de saude (6)

- Frequéncia, episodios,
duracgdo, severidade e local da
dor

- Responsabilidades domésticas,
escola/trabalho e sociais,
impacto na redugdo de

Autorrelato e atividade fisica.

relato do Visitas a emergéncia,

DPAD cuidador hospitalizagio, medicagdo.

Aplicacio

Papel e lapis; 3 partes (BOD, escala grafica linear de

100mm e descritores). Tempo médio de preenchimento:

3,2 a 6,4 minutos.

Escore: 5 subescalas (nimero de locais de dor; intensidade
da dor; qualidade da dor; nimero de descritores temporais;

porcentagem do total de descritores de qualidade da dor e

temporais).
Versdo em portugués: sim, porém com limita¢des de

validade 2.

Entrevista estruturada; 3 partes (BOD, escala grafica linear
de 100mm, descri¢do em horas e dias para as variaveis
episodios de crise dolorosa, atividade fisica diaria, visitas a

emergéncia, hospitalizago e ligagdes e visitas médicas.

Corte temporal de 1 ano.

Versdo em portugués: ndo identificada.

Evidéncias de propriedades de medida

Validade: Boa validade de constructo e alta
confiabilidade teste-reteste. altas correlagdes para
BOD, areas demarcadas por observador,
viabilidade e mais cinco escalas de intensidade
para dor com r=0,68 a r=0,97, r=0,83, r=0,91.
Sensibilidade: alta para diminuigdo na intensidade
da dor do dia 2 ao dia 5 do periodo pds-operatdrio
63-69.

Validado para c/a: sim

Validado para DF: sim

Validado para c/a com DF ou condi¢des cronicas

pediatricas: DF

Nao identificado.



10 itens (7 autorrelato + 3 da
avaliacdo fisica)
- Avaliagao fisica
sensorial por

sensibilidade ao toque,

picada de agulha e
Entrevista + resposta a escovagao
DN4 exame fisico leve.
Autorrelato e Intensidade (1); Interferéncia nas
relato do tarefas diarias (4); Medicagao
DOVE  cuidador (1); Frequéncia escolar (1).

Dor (4); Fadiga (1); Atividades
fisica, sociais e diarias (3);
Autocuidado (1)

- Dor antes e apos a crise,
cuidados em crise,
fadiga;

- atividades (correr,
andar, subir escadas, se

Autorrelato e exercitar;
relato do trabalho/escola e tarefas

ELIPSIS cuidador diarias, tomar banho,

Entrevista e avaliagao fisica padronizada

Escore: cada resposta "sim" vale 1 ponto, e cada resposta
"ndo" vale 0 ponto. Uma pontuagdo de 4 ou mais sugere a
presenca de dor neuropatica.

Versdo em portugués: sim

Diario eletronico: capturas de tela sdo fornecidas como
material suplementar.

Utilizada escala FPS-R, escala grafica linear de 0-10 e
perguntas dicotomicas (sim/nd0).0O sistema acomoda
individuos com baixos niveis de alfabetizagdo.

Versdo em portugués: ndo identificada

Diario eletronico: capturas de tela sdo fornecidas como
material suplementar.

Utiliza questdes dicotomicas e escala grafica linear de 0-
10.

Preenchida a noite ou durante a crise algica.

Corte temporal em 24h e 4h.

Versdo em portugués: ndo identificada
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Validade: alto poder diagnoéstico. Sensibilidade:
alta de 83% e 75-98%. Especificidade: 90% e 37-
96% 70-74.

Validado para c/a: apenas a partir de 14 anos
Validado para DF: sim

Validado para c/a com DF ou condigdes cronicas

pediatricas: DF

Nao identificada.

Validade: andlise qualitativa com entrevistas
individuais para verificar validade de conteudo.
Sem descri¢do da confiabilidade.

Outras informag¢des nao identificadas.



NRS

VAS

FPS

Autorrelato

Autorrelato

Autorrelato

escovar os dentes, ir ao

banheiro e se vestir).

Intensidade da dor (1)

Intensidade da dor (1)

Intensidade da dor (1)

Papel ou digital. Opgdes de escala: 0 a 10 (NRS-11),0a 20
(NRS-21) ou escala de 0 a 100 (NRS-101). Comando

padronizado.

Escore: sem dor (0), dor média (1-3), dor moderada (4-6),

dor severa (7-10).
Comando padronizado.

Versdo em portugués: sim

Papel ou digital, linha de 10 cm, mesmo comando da NRS.

Necessario cuidado com a proporgdo da fotocopia.

Comando padronizado.

Escore: calculada a distancia (cm) entre a ancora e a marca

do paciente.

Versdo em portugués: sim

Escala pictorica de 7 faces, rostos neutros em género com

intervalos iguais (considerados problemas inerentes a

inclusdo de sorrisos e lagrimas)

Comando padronizado.
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Alta validade, confiabilidade e sensibilidade a
mudanca. VAS e NRS com correlagdo significativa
descrita de rs = 0,87 e 0,88 '*. Estudos variaram a
qualidade de medida entre ruim e excelente. MCID
relatada para DF de 8,29 7>-%0,

Validado para c/a: sim

Validado para DF: sim

Validado para c/a com DF ou condigdes cronicas

pediatricas: ndo identificado

Alta validade, confiabilidade e sensibilidade a
mudanca. MCID para pacientes com DF ¢ de 8,77
mm. Apesar de existir boa concordancia entre VAS
e NRS, os autores indicam que as escalas nao sao
intercambiaveis para avaliar a dor durante um CVO
75,77-79,81,82.

Validado para c/a: sim

Validado para DF: sim

Validado para c/a com DF ou condig¢des cronicas

pediatricas: ndo identificado

Validade de contetdo descrita, com abordagem
quantitativa e qualitativa e boa concordéncia entre
participantes. Confiabilidade: moderada de r=

0,79, = 0,35 a 0,81 778288,



FPS-R Autorrelato

IPESCA Autorrelato

Intensidade da dor (1)

Frequéncia; Localizagdo;

Intensidade; Tipo da dor

Direitos autorais para uso

Versao em portugués: sim

Escala pictodrica de 6 faces (0-10), mesma caracteristica,
mecanismo ¢ comando da FPS.
Direitos autorais para uso.

Versdo em portugués: sim

Diério de 2 semanas com 4 componentes: WSPi,
persisténcia maxima da dor (total de dias com dor em
qualquer local), total de palavras neuropaticas escolhidas,
média da intensidade didria da dor.

Versdo em portugués: ndo
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Validado para c/a: sim
Validado para DF: sim
Validado para c/a com DF ou condi¢des cronicas

pedidtricas: dor aguda inespecifica

Validade: Medidas de validade de conteudo e
constructo bem estabelecidas. Fortes correlagdes
observadas entre o FPS-R e a VAS ou a CAS (1=
0,87 a 0,93 e 0,80 a 091). Confiabilidade:
estabilidade adequada em um intervalo de 1 a 30
dias ap0s cirurgia (r = 0,63 a 0,79) 32:8486.89.90
Validado para c/a: sim

Validado para DF: sim

Validado para c/a com DF ou condi¢des cronicas

pediatricas: DF

Fortemente correlacionado com WSPi (=0,79),
persisténcia maxima de dor (r=0,92), nimero de
palavras neuropaticas (» =0,82) e intensidade
média da dor =0,76). Houve uma correlagéo
significativa com a idade (+=0,524). Validacdo
incompleta >

Validado para c/a: sim

Validado para DF: sim

Validado para c/a com DF ou condig¢des cronicas

pediatricas: DF



OUCHE
R

PedsQL

PedsQL-
SCD

Autorrelato

Autorrelato e
relato do

cuidador

Autorrelato

Intensidade da dor (1)

Fisico; Emocional; Social;

Escolar.

Fisico; Emocional; Social;

Escolar.

Escala fotografica ou numérica de 0-10 (a depender do

nivel cognitivo)

Versao em portugués: nao

Papel e lapis, possui versdo breve de 23 itens, menos de 4

minutos para preencher, tipo likert de 0-4 pontos por item.

participante, no caso de doenga, fadiga ou dificuldades na

Saude e atividades leitura.

diarias (5), sentimentos Escore: Os escores sdo transformados em uma escala de 0 a

(4), convivio com
outras pessoas (3),

trabalho/estudo (3).

Direitos autorais para uso

Versdo em portugués: sim

Mesmo mecanismo do PedsQL.

Dor (9); Impacto da dor Direitos autorais para uso

Possui pagina introdutéria que pode ser lida para o

100 (maior pontuagdo indica melhor qualidade de vida).

PedsQL + modulo adicional
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Validade: Concordancia no sequenciamento das
imagens (Coeficiente de Kendall = 0,726).
Correlagao forte com VAS (r=0,91 2 0,93), FPS (r
= 0,94) e Hester 's Poker Chip Tool (r = 0,82 a
0,87). Confiabilidade: Boa consisténcia de
respostas (r = 0.78 a r = 0.82), com limitagdo para
teste-reteste em pré-escolares 7> 829192,
Validado para c/a: sim

Validado para DF: sim para HbSS Validado para

c/a com DF ou condigdes cronicas pediatricas: DF

Validade: demonstrada utilizando o método de
grupos conhecidos, correlagdes com indicadores de
morbidade e carga de doenca e analise fatorial.
Confiabilidade: escore total (< 0,88 criangas),
Pontuagdo Resumida de Saude Fisica (< 0,80
criancas), Pontuagdo Resumida de Satde
Psicossocial (e 0.83 criangas) 3.

Validado para c/a: sim

Validado para DF: sim, mas com modulo
complementar

Validado para c/a com DF ou condig¢des cronicas

pediatricas: DF

Validade: cCorrelagdes Escalas Genéricas do

PedsQL™ e as Escalas Multidimensionais de

Fadiga do PedsQL™ foram de média a grande



Entrevista

SCPBI-Y verbal

BOD

Autorrelato

(10); Manejo e controle Versdo em portugués: sim
da dor (2);

Preocupacdes I e 11 (7);

Tratamento (7);

Comunicacao I e IT (6)

Dias com dor (1), sono (1),

autocuidado - vestir, usar o

banheiro (1), dias perdidos de

trabalho/escola por dor (1), sair

do trabalho/escola mais cedo por

dor (1), sentimento de Entrevista breve (1 min), escala Likert e corte temporal de
incapacidade de realizar o que 30 dias.

gosta (1) ou bravo/triste (1). Versdo em portugués: ndo

Papel e lapis ou digital

Figuras corporais podem ter roupas ou ndo, por variagoes

culturais e geograficas. Podem ter marcacdes visiveis ou
Localizagdo da dor (nimero ndo das regides. Deve ser disponibilizado grande para
ideal de localiza¢des depende visualizar com clareza as caracteristicas (a administragido
dos objetivos e pressupostos do  por smartphones pode interferir).

usudrio) Versao em portugués: sim
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(0,30- 0,50) faixa. Boa confiabilidade (0=0,69-
0,95). A analise fatorial confirmatéria demonstrou
um ajuste do modelo aceitavel a excelente .
Validado para c/a: sim

Validado para DF: sim

Validado para c/a com DF ou condigdes cronicas

pediatricas: DF

Validade: relagdes moderadas a fortes entre os
itens limitagdes de atividade e qualidade de vida
para diferentes contextos. Relagdo descrita com
PANAS-Positive Affect, CALI e PedsQL
Confiabilidade: forte confiabilidade de
consisténcia  interna, concordancia entre
informantes e confiabilidade teste-reteste *°.
Validado para c/a: sim

Validado para DF: sim

Validado para c/a com DF ou condigdes cronicas

pediatricas: DF

Nao foi identificada validagdo direta, porém ha
dados associados ao APPT onde ¢ identificada boa
confiabilidade interna, estabilidade, validade de

constructo e concorrente.



PPQ

WSPi

FACES

Autorrelato e
relato do

cuidador

Autorrelato

Autorrelato

Intensidade (1); localizagdo (1);
qualidade da dor (1)

Localizagdo da dor (1); SS
(fadiga, sintomas)

- SSa: fadiga, acordar
sem se sentir revigorado
e sintomas cognitivos
3)

- SSb: 41 sintomas (Ex.
sindrome do intestino
irritavel,
fadiga/cansago,
fraqueza muscular,
Raynaud, zumbido nos

ouvidos)

Intensidade da dor (1)

Lapis, caneta ou giz de cera.

VAS 10 cm + mapa corporal + lista descritores. O
diagrama corporal ¢ codificado por cores e perguntas
abertas.

Versao em portugués: nao

Papel e caneta ou digital.

Foca na distribuigdo da dor, abordando 19 areas corporais e
com corte temporal de 7 dias.

BOD (frente e costas, divididas e identificadas) + escala SS
em escala Likert de 4 pontos (parte A) e lista de verificacdo
(parte B).

Versdo em portugués: isoladamente nio, porém esta
inclusa na ferramenta Fibromyalgia Survey Questionnaire

(FSQ) que tem versdao em portugués.

Escala 6 faces (0-10)

45

Validade: relagdo descrita com intensidade da dor,
frequéncia, estratégias de enfrentamento e efeitos
funcionais (o = 0,83 a 0,87). Confiabilidade: alfa
de Cronbach > 0,70 na maioria das subescalas,
indicando boa consisténcia entre os itens. Boa
estabilidade temporal (r= 0,71 a 0,88). Descritores
mais comuns e intensidade identificada para DF °°.
Validado para c/a: sim

Validado para DF: sim

Validado para c/a com DF ou condi¢des cronicas

pedidtricas: artrite reumatoide e DF

Validade: relagdes entre o WPI e as regides de dor
(r=0,57,p<0,01), entre a escala SS e a qualidade
de vida (r=-0,59, p <0,01) ¢ a interferéncia da dor
(r = 0,56, p < 0,01) em participantes com DF.
Confiabilidade: escala SS foi adequada (a = 0,70),
com taxa de concordancia de 88% com padrdo
ouro. Relagdo com IPESCA descrita (r=0,79)
53,9197.98

Validado para c/a: s6 adolescentes

Validado para DF: néo

Validado para c/a com DF ou condic¢des cronicas

pedidtricas: artrite reumatéide e fibromialgia

Validade: Concordancia excelente entre WBS ¢ a
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Comando padronizado EVA (rho = 0,90). Relagdes descritas com VRS e
Direitos autorais para uso NRS-11. Associagdo forte entre ferramentas em
Versao em portugués: sim participantes com NRS-11 e FACES piores (r =

0,79) 757692.99,
Validado para c/a: sim
Validado para DF: sim
Validado para c/a com DF ou condigdes cronicas
pediatricas: DF

Fonte: Elaborado pelos autores (2025)

Nota: ICC: coeficiente de correlagdo intraclasse, usado para avaliar estabilidade da medida ao longo do tempo; r (Pearson/Spearman): medida de correlacdo entre escalas;

Kappa: medida de concordancia entre avaliadores ou métodos; C/A: criangas e adolescentes; MCID: diferenca clinicamente importante minima.
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Estudos metodoldgicos foram identificados para dezesseis instrumentos, onde os artigos que
demonstraram maior quantidade de estudos de investigagao psicométrica foram o APPT, DN4,
NRS, VAS, FPS e PedsQL (o que ndo necessariamente se interpreta como alta validade ou
confiabilidade). Das ferramentas encontradas, nove ferramentas possuem versoes
linguisticamente adequadas para o portugués brasileiro, enquanto as outras tém evidéncia

limitada ou ndo identificada.

Tabela 4 - Sintese da Evidéncia Psicométrica (Validade, Confiabilidade e Sensibilidade a
Mudanca) e Quantidade de Estudos de Validacdo para Instrumentos de Avaliagdo da Dor
identificados pelo estudo.

Confiabilidade Numero total de estudos de
Validade de| (Teste-reteste/ Validade de | Sensibilidade a | validac¢ao identificados nesta
Instrumento | conteudo ICC) construto mudanc¢a pesquisa

APPT Moderada Baixa

DPAD
DN4
DOVE

ELIPSIS
NRS

FPS-R
OUCHER Moderada
PedsQL-SCD
SCPBI-Y
BOD Validade indireta, considerada boa pela literatura em todos os itens

WSPi Moderada

FACES Moderada

Fonte: Elaborado pelos autores (2025)

Nota: As categorizacgdes foram criadas a partir dos resultados das correlagdes de cada item das colunas e quantidade
de estudos psicométricos identificados neste estudo. Verde: Alta evidéncia psicométrica (varias propriedades
avaliadas, resultados consistentes); Amarelo: Evidéncia psicométrica moderada ou incerta (algumas propriedades,
resultados moderados); Vermelho: Nenhuma evidéncia psicométrica ou evidéncia insuficiente/problematica; Cinza:
Nao aplicavel / Nao avaliado.
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7 DISCUSSAO

O objetivo principal deste estudo foi identificar instrumentos auto-relatados e suas
caracteristicas, aplicados na avaliagao da dor em criangas e¢ adolescentes com DF. Como
objetivo secundario buscou-se identificar instrumentos de rastreio para a fenotipagem da DN
nesta populagdo. A principal constatacdo desta revisdo de escopo foi a presenca de apenas trés
instrumentos especificos para pessoas com doenga falciforme (IPESCA, PedsQI™-SCD,
SCPBI-Y) e auséncia de uma ferramenta especifica para triagem do fenotipo doloroso
neuropatico. Ferramentas como o APPT e a BOD podem favorecer a triagem por possuirem
descritores neuropaticos € mapas abertos que permitem a identificacdo de uma distribui¢ao
neuroanatomica plausivel. As 18 ferramentas encontradas demonstram o esfor¢o da
comunidade cientifica em ampliar o entendimento da dor em pessoas com DF e em apresentar

novas ferramentas de avaliacdo, parte delas criadas nas Gltimas duas décadas *°-1!.

A quantidade limitada de ferramentas especificas para a populacdo infantil, juvenil e com DF
reforca o desafio que € operacionalizar a experiéncia subjetiva e complexa da dor. Mudancas
significativas ao longo do desenvolvimento cognitivo e motor podem contribuir com esse
cenario, oportunizando o uso mais frequente de ferramentas unidimensionais (como NRS, VAS
e escalas de faces) e ferramentas comportamentais (onde o avaliador ou familia respondem pelo
menor de idade). Sdo ferramentas validas e amplamente estudadas, porém podem induzir
subestimag¢do ou superestima¢do dos sintomas dolorosos, além de abordar de forma restrita
detalhes sobre os aspectos fisicos e psicossociais. Estudos apresentam medidas insuficientes e
baixa compreensdo entre trés e sete anos das ferramentas unidimensionais VAS e FPS-R%"-
90.92,104-106 " que pode ser explicado pela comunicagdo dos sintomas ser facilitada a partir dos
14 anos pelo dominio das expressdes utilizadas nas ferramentas, maior exposi¢do ao fluxo de

atendimento e maior compreensio sobre a doenca e seu impacto 37

Diferentes fatores limitam a translag¢do dos instrumentos identificados para a populacdo alvo do
estudo. O uso de varios instrumentos aumenta o tempo de aplicagdo, gerando fadiga mental,
especialmente para os instrumentos que sdo aplicados no final da avaliacdo que apresentam
queda na curva de acuracia. De forma especifica, individuos com gendtipo HbSS podem
enfrentar desafio adicional por apresentarem maiores déficits neurocognitivos que podem afetar
a aten¢do e velocidade de processamento das informagdes. A baixa satura¢do diurna e

manifestagdes noturnas como a apnéia obstrutiva do sono, faltas escolares por internagdes e
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presenca de doencas cerebrovasculares podem contribuir para déficits na linguagem,

motricidade, metacognicio e fungdes executivas 2.

Outros estudos investigaram propriedades de medida de ferramentas autorrelatadas em criangas
e adolescentes e identificaram 33 opg¢des, onde apenas seis preencheram critérios bem
estabelecidos (Pieces of Hurt/Poker Chip Tool, FPS, FPS-R, FACES, Oucher e a VAS)”.
Destas, limitagdes devem ser consideradas na escolha. Em relagdo a OUCHER, criangas mais
velhas podem nao se identificar com rostos mais jovens das fotografias, a validagao ¢ limitada
para certos grupos étnicos/culturais e nem todas as versdes tém validacio robusta ’%°!. A Poker
Chip Tool tem baixa sensibilidade a dor moderada e alta devido a quantidade de fichas
disponiveis (até quatro) e sua interpretacdo pode ser confusa de “pedacinhos de dor”. A FPS
pode ser interpretada por algumas criancas como uma escala de emocdes (tristeza) 34, ja que
ndo tem a expressdo neutra ou feliz, além de que diferengas culturais podem afetar o
entendimento das expressoes faciais. A FPS-R consegue corrigir o problema das expressoes
8591 porém ainda exige interpreta¢io visual abstrata, pode ser menos sensivel a dor de intensa
a moderada e tem limitagdes para criangas menores de quatro anos. A escala FACES tem como
objetivo a avaliagdo da dor fisica ’®, no entanto, a presenca de elementos emocionais, como
lagrimas nas figuras, pode gerar confusdo com manifestacdes de sofrimento emocional. A VAS
possui uma relacdo importante com a idade j4 que ¢ necessaria a compreensdao do sistema
numeérico, de uma escala continua e necessidade de coordenagao motora fina adequada. Embora

todos os instrumentos apresentam valores discriminativos, permanece a lacuna de um Unico

instrumento capaz de englobar todos os aspectos multidimensionais.

Para avaliar o local da dor e sua distribuicdo, o BOD ¢ amplamente utilizado, porém seus
métodos de pontuagdo variam quanto a validade e confiabilidade. Em sistemas sem
demarcagdo, as localizacdes se tornam mais subjetivas e dependentes do avaliador. Estudos
observam que marcagdes com sobreposigdes transparentes numeéricas, protocolo rigoroso € o
aumento de op¢des de marcacdo podem melhorar sua confiabilidade *7. Na 4rea da reumatologia
pediatrica, a iniciativa “SUPER-KIDZ: Ask Me Where It Hurts” busca padronizar o uso de
mapas corporais para avaliacdo da dor. O instrumento propde um diagrama com 21 regides
corporais pontuaveis, voltado tanto para a pratica clinica quanto para a pesquisa e que atende a
uma ampla gama de interesses e objetivos 7. Se por um lado, as 4reas demarcadas facilitam a

comunicacdo de pacientes e clinicos, especificidades quanto a dispersado local da dor por cadeias
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somatossensoriais em ordem de aparecimento podem ser comprometidas quanto a capacidade

de identificar a dor primaria por um sistema pré-definido.

Sobre a sistematica das escalas, instrumentos com mais niveis de resposta tém o potencial de
serem mais sensiveis, embora mais categorias de resposta ndo se traduzem necessariamente em
maior responsividade 7’. Ferramentas que sio multidimensionais foram encontradas em maior
frequéncia nesta amostra e permitem que os pacientes avaliados quantifiquem o impacto da dor
nas atividades de vida diarias, ampliando o olhar que geralmente ¢ focado nos aspectos
fisicos®>%. Este fato reforca a compreensio da contribui¢io dos elementos contextuais na
génese e manutencao dos sintomas dolorosos, assim como para o processo de cronificacdo da

dor.

Na pratica clinica baseada em evidéncias, biomarcadores sao insuficientes para determinar a
conduta terapéutica. E fundamental o uso de escalas subjetivas que permitam que o tratamento
seja centrado no sujeito que softre, pois o objetivo final de qualquer intervengdo ¢ promover o
alivio dos sintomas na percepc¢ao de quem ¢ afetado. Por esse motivo, a International Society
for the Study of Pain (IASP) sugere sempre avaliar o impacto da dor sobre a qualidade de vida.
Em nosso levantamento, apenas trés ferramentas abordam esse desfecho em pessoas com DF -
PedsQL, ASCQ-ME e PROMI - mas apenas a primeira tem versoes para criangas € adolescentes
1 Um instrumento multidimensional necessita incluir a dimensdo sobre a percep¢do dos
impactos da dor na vida didria desta populagdo. Nao basta reduzir a intensidade da dor, o alivio

do sofrimento necessita gerar melhor qualidade nas atividades proprias dessa faixa etaria ',

Outro fator essencial para o sucesso das intervencdes ¢ a defini¢do do tipo de dor. Estudos
apontam um percentual de 20 a 25% de pessoas com DF que tém o fendtipo neuropatico
presente 27811011 Um estudo brasileiro de corte transversal publicado em 2019 %2 aplicou
simultaneamente 0 DN4, o painDETECT e a Leeds Assessment of Neuropathic Pain Symptoms
and Signs (LANSS) em pacientes adolescentes e adultos com DF. Os achados, baseados em
participantes com 14 anos ou mais, indicaram que nenhum instrumento isolado foi capaz de
fornecer um diagnostico preciso, sendo recomendada a combinacdo de dois ou mais
instrumentos com o exame fisico. No presente estudo, o Unico instrumento de avaliagdo

identificado com este objetivo foi o DN4. Autores !!:116

acrescentam o teste quantitativo
sensorial (QST), PAIN Report It, € Neuropathic Pain Symptom Inventory (NPSI). Destes

instrumentos de avaliacdo, o painDETECT e LANSS sao indicados para pacientes com idade
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igual ou maior de 14 anos. J4 o QST pode ser aplicado a partir de 6 ou 8 anos e todos os outros
sdo recomendados apenas para adultos. Um estudo de 2023 aplicou o Paindetect em
adolescentes e adultos jovens com DF e identificou alta sensibilidade porém baixa
especificidade (33%), podendo superestimar a presenca de dor neuropatical'. A
indisponibilidade de um instrumento de rastreio adequado e acurado para criangas e
adolescentes pode induzir um diagnéstico inadequado e, consequentemente, a ineficacia do
tratamento e cronificacio da condicdo '''!6. Raras contribui¢des foram feitas sobre a dor
nociplastica na DF, porém observa-se uso de critérios para fibromialgia para sua identificagao

de dor generalizada, podendo explicar parcialmente a presenca do WSPi neste estudo 2°.

Estudos citam medidas gerais para avaliar a dor na DF, como o Questionario de Dor McGill,
Inventario Breve de Dor, APPT, PAIN Report It, porém apenas a APPT ¢ destinada para
criangas e adolescentes. Ainda que o APPT tenha boas propriedades psicométricas e tenha sido
aplicado nos EUA em pacientes com dor cronica, trata-se de um instrumento com muitos
descritores, podendo ser cansativo, apresentar palavras desconhecidas para o vocabulario
infantil e sua andlise psicométrica para a versdo em portugués brasileiro ter limitagdes de

validade de constructo %',

A compreensao inadequada da dor pode contribuir para a estigmatiza¢do dos pacientes, gerar
desconfianga e induzir praticas de controle desnecessarias por parte dos profissionais de satde,
resultando em intervengdes clinicas inadequadas, seja por excesso ou insuficiéncia . Discutir
esta preocupagdo ¢ um interesse global e estd atrelado aos conceitos de overdiagnosis e
overtreatment, custos excessivos na saude, dependéncia medicamentosa e mortalidade por
overdose ou procedimentos invasivos desnecessarios 1. Este cenario fortalece a necessidade
de melhor compreensdo deste fendmeno, de ferramentas avaliativas disponiveis, possiveis
barreiras para sua implementagdo na pratica clinica e desenvolvimento de estratégias de

comunicac¢do adequadas.

No contexto brasileiro, esses fatores se entrelacam com um histérico de marginalizagdo e
opressao da populagdo preta e parda - grupos com maior prevaléncia de DF - refletindo-se em
desigualdades no acesso a servigos de saude. Além disso, os paises mais afetados pela DF
enfrentam significativa escassez de recursos diagnosticos e terapéuticos, o que contribui para

1 : lidad 101,102,108,114 d blicad 202 112 h3
as elevadas taxas de morbimortalidade . Em um estudo publicado em 2020 "<, ha

um alerta de que a DN na DF ndo estd sendo avaliada e nem tratada adequadamente,
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especialmente em pacientes internados e em COV, questionando o uso frequente e individual
de ferramentas unidimensionais na pratica clinica. A facilidade e rapidez na aplicagdo, baixo
custo, ampla disponibilidade, familiaridade de profissionais, falta de treinamento em
ferramentas mais robustas e facilidade de interpretagdo podem ser fatores decisivos para a

escolha.

Politicas nacionais sao impulsionadas por profissionais que se dedicam ao tema e associagdes
de pessoas com DF. O programa nacional de triagem neonatal, através da portaria n°822/2001
do Ministério da Saude, foi um marco para a saude publica brasileira ja que institucionalizou a
triagem e estabeleceu as bases para a implementagdo de um programa abrangente e efetivo de
preven¢io e tratamento de doencas graves em recém-nascidos %1% Qutros destaques sdo
dados para a portaria n° 1.391/2005 que estabelece as diretrizes para a Politica Nacional de
Atencao Integral as Pessoas com Doenga Falciforme e a portaria conjunta SAES/SECTICS n°
16/2024 que aprova o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Doenga Falciforme %1%,
Ainda assim, as recomendagdes vigentes ndo conseguem garantir o cuidado biopsicossocial

precoce devido a auséncia de um instrumento acurado e multidimensional da dor no publico

infanto-juvenil.

Este estudo apresenta algumas limitagdes que devem ser consideradas na interpretacao dos
resultados. A escassez de informagdes psicométricas nas publicagdes analisadas e a auséncia
de avaliag¢do sistematica da qualidade metodologica, caracteristica deste método de estudo,
limitam a andlise critica. Além disso, a exclusdo da literatura cinzenta e de artigos nao
indexados pode ter resultado na omissao de evidéncias relevantes, especialmente aquelas ainda
em fase inicial de disseminagao cientifica. Dada a complexidade e o carater dinamico do campo,
a capacidade da revisdo de escopo de mapear e sintetizar um volume consideravel e
diversificado de estudos - englobando distintos métodos e particularidades clinicas dos
participantes (como exemplo, diferentes tipos de genotipos como HbSD, HbSE e HbS-HPFH)
- proporciona uma compreensdo ampliada do cenario. Possibilita ainda a identificacdo de
tendéncias e padrdes na aplica¢do das ferramentas de avaliagdo, fornecendo subsidios para
futuras dire¢des de pesquisa e para o aprimoramento da pratica clinica neste contexto, sendo

um ponto positivo para o estudo.

Importante destacar que nenhuma ferramenta identificada por este estudo tém origem brasileira,

abordando seus aspectos sociais e culturais. Traduzidos e adaptados, apenas nove ferramentas
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tém versdes em portugués brasileiro com validacdo indireta e as outras avaliam apenas os
dominios qualidade de vida ou intensidade da dor. Esta informagao reforca a necessidade de
pesquisas com o foco na avaliagdo multidimensional da dor, aprimoramento das ferramentas ja
existentes e pesquisas de validagdo de instrumentos de medida. Este estudo pode subsidiar a
tomada de decisdo clinica ao apresentar caracteristicas, evidéncias, aplicabilidade dos

instrumentos em diferentes contextos.
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8 CONCLUSAO

O estudo evidencia a presenca de trés ferramentas especificas (IPESCA, PedsQL™SCD,
SCPBI-Y) e a auséncia de um instrumento especifico para a triagem da dor neuropatica em
criangas e adolescentes com DF. Destas, apenas uma tem versao para o portugués brasileiro e
possui estudos psicométricos robustos. Diante dessa lacuna, destaca-se a necessidade de
estudos de validagdo para o portugués brasileiro, aprimoramento das ferramentas ja existentes
e possibilidades de desenvolvimento de novas ferramentas para avaliar a dor e dor neuropatica

considerando suas especificidades clinicas e culturais.
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impact. Conclusion: The study highlights the absence of a specific and
multidimensional instrument to assess pain in children and adolescents with sickle cell
disease that includes physical measures such as quantitative sensory testing and
adequate psychometric properties.
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ABSTRACT

Introduction: Pain in sickle cell disease (SCD) 1s a striking feature from childhood, with a high
prevalence of the neuropathic type. Chronic pain 1s a complex phenomenon that can have a significant
impact on people’s lives and requires accurate multidimensional and interprofessional assessment,
taking into account biopsychosocial aspects. However. the lack of uniformity in the use of assessment
tools for children and adolescents with SCD may contribute to excessive or msufficient treatment.
Objective: To map the charactenstics of self-reported pain assessment tools in children and
adolescents with SCD, in order to support the development of a new tool. Methods: The review was
conducted using the Population, Concept, and Context (PCC) strategy for scopmg reviews and
followed the recommendations of the Guideline Preferred Reporting Items for Systematic Reviews
and Meta-Analysis extension for Scoping Reviews. The search was performed by two independent
researchers in the PubMed, 5ciELO, and LILACS databases. A third researcher was consulted in
cases of disagreement. The selection was based on titles, abstracts, and full-text reading. The data
extracted were authorship, year, study design, sample characteristics, and assessment instrument, in
addition to evidence of clinical and psychometric properties of measures. Results: Fifty-four studies
were identified, of which 18 were included in the analyses. Of the 18 tools identified. five were pain
intensity scales, three were face scales, three of which were specific to people with SCD, and nine
were available in Portuguese. The most evaluated dimensions were physical, mental. and emotional
health, social aspects, functional aspects, and quality of life. Regarding pain, the most common
wariables were intensity, location, type of pain, quality of pain, and functional impact. Conclusion:
The study highlights the absence of a specific and multidimensional instrument to assess pain in
children and adolescents with sickle cell disease that includes physical measures such as quantitative

sensory testing and adequate psychometric properties.

Keywords: Sickle cell anemia; SC hemoglobin disease; Pain measurement; Chronic pain: Children

and adolescents.

INTRODUCTION
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Sickle cell disease (SCD) 1s a group of hereditary hemoglobinopathies characterized by the mandatory
presence of hemoglobin 5 (Hb S)*. Among the different subtypes of SCD, sickle cell anemua (Hb 55)
15 the most prevalent, with an estimated 300,000 births anmually worldwide and approximately
100,000 people affected in the United States (~*Between 2000 and 2021, there was an increase in its
incidence, i the number of people living with the disease, and 1n associated mortality, mghhghting
1ts growing impact on public health. The burden of SCD 1s particularly high in regions historically

endemic for malaria, such as Africa, the Middle East, the Caribbean, and South Asia (*

Pamn, a common symptom since childhood m people with DF, 1s defined as "an unpleasant sensory
and emotional experience associated with or similar to that associated with actual or potential tissue
damage" 3* . It can be classified by time or pathogenesis. Painful crises in DF are associated with
tissue damage induced by episodes of vascular occlusion (VOs), which activate biochemical,
neurological, and electrophysiological cascades that modulate the inflammatory response and pain
perception (** ‘Neuropathic conditions are common in individuals with somatosensory system
disorders, and their definition determines specific treatment approaches and strategies (*Most
hospitalizations of people with DF occur due to acute pain crises (¥ © -The persistence or recurrence
of acute pain can result in central sensitization, nervous system dysfunction, and can progress to
chronic pain, with a predominance of neuropathic pain (NP) profile (*) @ -Studies suggest that a
higher percentage of individuals with DF have a neuropathic profile and only a small portion of this

population begins appropriate treatment early (%7 -

Considering pain in DF to be complex and multifaceted. authors suggest that its assessment and
management be based on a biopsychosocial approach and performed by a multidisciplinary team .
Multidimensional scales are recommended for pain assessment in these patients, but the classic

assessments available use unidimensional measures with fewer references to psychosoctial impact.
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Regarding DN, recent studies show evidence of DN 1n DF, but 1ts assessment 15 limited to research
with little influence on clinical practice (1% Only the pain DETECT has been validated for DN in
adults with DF (** Pain in FD is a striking feature in the pediatric and juvenile population, and no
walidated instruments have been identified for screening pain in children and adolescents with FD.
Therefore, the main objective of this study was to identify charactenistics of mstruments for assessing
pain in children and adolescents and pain in FD and, secondarily, to identify specific mstruments for

screening DN in this population, in order to support the development of a new instrument.

METHOD

This 1s a Scoping Review study that used the recommendations of the Preferred Reporting Ttems for
Systematic Reviews and Meta-Analysis extension for Scoping Reviews (PRISMA-ScR) Vas a
reference. The study was registered on the OSF Platform. mamtamed by the non-profit orgamzation

Center for Open Science (COS) through the /ink https:/fosf 10/sgx85/.

The eligibility criteria included observational studies, randomized clinical trials (RCTs), or non-
randomized trials that addressed the topic of pain assessment in sickle cell disease in children and/or
adolescents and were available in full. The searches were conducted on September 9, 2024, with no
language or year of publication restrictions i the Pubmed, SciELQ, and LILACS databases. Duplicate
studies, mnstruments that assessed pamn behaviorally, and those that did not cite or describe the

assessment mstrument were excluded.

To construct the research question, the Population, Concept, and Context (PCC) strategy was chosen,
where P stands for children and adolescents, C stands for pain assessment or pain, and C stands for
sickle cell disease. Based on this information, a guiding question was created: *“What are the
characteristics of the instruments used to assess pain in children and adolescents with SCD as

evidenced by the scientific literature?” The search for articles was conducted by two independent
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researchers with the help of the advanced search tool MeSH//DeCS using descriptors and Boolean
operators. The strategies used and their respective databases were: Pubmed ([(anemia, sickle
cell[MeSH Terms]) AND (pamn[MeSH Terms])) AND (child AND Adolescent[MeSH Terms])) AND
(pain assessment OR pain measurement[MeSH Terms]); SciELO (sickle cell disease) AND (Pain)
AND (child) and Lifacs sickle cell disease [and] pain [and] chuld and adolescent. In cases of

disagreement in the selection of articles, a third evaluator was consulted.

The articles were selected i three phases: by title, by abstract, and finally by reading the full text.
For articles not available in full, emails were sent to the corresponding authors requesting the matenal

be sent.

A standardized form was used to extract the data, containing: author details. year of publication, study
design, sample (mean, standard deviation, absolute numbers, and percentages of age and gender), and
assessment mnstrument. Tables and figures were constructed to summanze the findings and facilitate
understanding of the data For data analysis. a table was created containing characteristics of the
identified mstruments, domains, 1tems, application, and psychometnic properties (accuracy). Excel

Sfor Windows® software was used to enable study selection and data analysis.

RESULTS

Through the search strategy adopted, 54 articles were identified, of which 32 were in the PubMed
data repository, 10 were found in the SciELO databases, and 12 in the LILACS database. After the
identification stage, reading of the abstracts and titles, 29 texts were selected for full reading. After
reading, 11 were excluded due to insufficient information about the instruments, the population, or
because the identified instrument was not in a self-report format. Eighteen studies were selected for

this research (Figure 1).
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Tetal articles found in 3 databases: 54
Identification
Pubmed (n=32}, Sciels {n=10], Lilacs (n=12}

Publications excluded after title and abstract
Screening analysis (n=25)

Reasons for exclusion:
Mo description of ihe evaluation mathad
Tha gutcome described is not pain

Eligitslity 1
Articles selected for full text
reading (n=23)

Uyin]

Articles remaved after Tull text review (n=11]

- Reasons for exclusion:
Insufficient information about the tool
Behavioral Assessment Taal

L]

Articles included in qualitative synthesis
{n=18]
Databases

Pubmed (n=14], Scielo {n=0) Lilacs (n=4)

Figure 1. Flowchart of articles included, according to eligibility criteria.

Of the 18 studies included, seven were observational (four cross-sectional. two prospective
longitudinal, and one retrospective), mne were experimental (randomized climical trials and quasi-
experimental), and two were methodological (Table 1). Of the studies identified, 13 were conducted
in the United States, with the other five divided between Uganda, Canada, Brazil, France, and the
United Kingdom. The sample investigated ranged from 18 to 382 participants, with a higher
proportion of females in the samples (13 articles). The most frequent context observed was hospital
(emergency and outpatient). The most mvestigated genotype was HbSS. The number of tools

identified was 18 options (Table 1).

Table 1. Characterization of studies selected for the assessment of pain in children and adolescents

with sickle cell disease.
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Authorfyear ¥ Study design Sample
Context: hospital (emergency)
IN: 28 participants
Genotypes: HBss (37%), HbSC (32%),
thalassemia (11%)

Myrvik MP Observational |Average age: 14.65 (=3.12)

et.al, 2013% | USA |Cross-sectional [50% female

Instrument applied

Visual Analog Scale (VAS)

Numencal Rating Scale (NR.S)

Context: Hospital (emergency and
outpatient) and home
I: 37 participants

Genotypes: HbSS (24%) and Thalassenua

(16%)
Observational |Age by category: 13-17 years (32.5%), 18-
Pittman DD Longitudimal |27 years (35%), 28-48 years (32.5%) Electronic diary (ePRO -
et.al, 2021% | USA Prospective  |51% female ELIPSIS-PISCES study)
Context: not specified, but standardized
(team and infrastucture) by the DOVE
study
IN: 257 participants
Genotypes: HbSS (100%)
Naegeli AN et Average age: 12.31 (no SD) Faces Pain Scale-Revised (FPS-
al, 2018 UsA Method 51.75% female R)
Context: Hospital and outpatient
- 311 participants Faces Pam Scale-Revised (FPS-
Genotypes: HbSS (100%) R)
Heath E et al, Observational |Awverage age: 11.3 (=3.9) Electronic diary (ePRO - DOVE
2017% USA | Cross-sectional [51.77% female study)
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Context: pediatric hematology and

oncology research mstitate

Experimental |N: 40 participants with neuropathic pain
uncontrolled  (Genotypes: DF (unspecified) WVisual analog scale (VAS)
Rousseau V et quasi- Average age: 12.7=3.5 years Neuropathic Pain in 4
al, 2018Y FRA experimental |54%: female Questions© (DN4)
Context: regional clinics specializing m
DF
IN: 46 participants
Genotypes: HbSS (353). HbSC (4),
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Schatz T et al, randomized |Mean age 13.04 (=1.5) Structured interview
016 USA conirolled  |58.7% female Electronic diary (DPAD)
Context: center for DF in pediatric hospital
I: 52 participants
Genotype: Hb3S (80.8%) and Thalassemia
Experimental |(19.2%) VamiThompson Pediatric Pain
Barakat L et controlled  |[Awverage age: 14.15 (=1.33) Questionnamre (PPQ)
al, 2007 UsSA randomized |61.3% female Pain diary
Context: comprehensive sickle cell anemia
center
IN: 37 participants
Genotypes: Hb5S and thalassemia (not
Experimental |specified)
Barakat L et controlled  [Mean age: 14 years (= 1.7) Pain diary completed manually
al, 2010% | USA | randomized |60% female with pencil and paper
Context: Children’s hospital and clinics  |Body map diagram
Eawadler J et: that treat patients with DF [Widespread pain index (W5Pi)
2019 UK Method  [N: 33 participants Index of Pam Experience in
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Average age: Without pain 13.9 years (=
2.9) and with pain: 20.7 years (= 13.1);

54.72% male

Sickle Cell Anemia (IPESCA)
Sickle Cell Pamn Burden

Inventory-Youth (SCPBI-Y)

Context: hospital
N: 38 participants

Genotypes: HbSS (73%:). HbSC (18%).

Experimental |and thalassemia (9%)
Mormns C et al, controlled  [Mean age: 13.9 years (=4)
0132 UsSA randomized (53% female Visual Analogue Scale (VAS)
Context: regional clinics specializing in
DF
M: 19 participants
Expenmental |Genotypes: not specified
MecClellan C controlled  |Awverage age: 13.4 years (x2.9)
etal 20093 | USA randomized |68% female Electronic diary (DPAD)
Context: hospital (emergency)
- 50 participants
Experimental |Genotypes: DF (not specified)
Jacobson S, controlled  [Average age: 11.2 years (= 3.3) Faces Pamn Scale (FPS)
1997 CA randomized  [56% male Oucher Scale (OUCHER)
Context: University hospital
M- 240 participants
Expenmmental |Genotypes: DF (not specified)
Lubega FA et controlled  [Mean age of children: 11.8 (£3.5) years
al, 2018% UG randomized |64.38% female Numerical Rating Scale (NR.3)
Expermmental |Context: pediairic hospital (emergency)
Quarrie RP et controlled  [N: 80 participants
al, 20207 UsSA randomized |Genotypes: 55 (530%:), SC (33.75%), Wong-Baker FACES®

76



thalassemia (15%), SE (1.25%)
Mean age: 14 years (£3.1)

53% female

Context: Reference units for monitoring
FD

The study used two samples, in 2017 and
2019.

N: Al 46 participants and A2 44
participants

Genotypes: Al - HbSS (52.2%) and HbSC
(47.8%): A2 - HbSS (61.4%) and HbSC
(38.7%)

Average age: Al 11 8 years (=2.3) and A2

11.8 years (£2.73)

Adolescent Pediatric Pain Tool

(AFFT)

Machado et al Observational (Al: 58.7% male Pediatnc Quality of Life
2021¥ BR. | cross-sectional [A2: 56.8% male Inventory (PedsQLE)
Context: specialized unit in DF
I: 102 participants
Genotypes: HbSS (76.5%), no others
specified.
Blake A etal | USA | Observational [Awverage age: 152 (=1.5) years
2020% JM | Cross-sectional |55%: male. Peds:QL-SCDE
Context: pediatric elinic for DF
- 20 participants
Genotypes: HbSS (50%:), HbSC (25%),
Observational |Thalassemia (20%). Hb3-HPFH (3%:)
Bakshi N et al longitudinal [Median age: 16 (13-21) Numencal Rating Scale (NR3)
2017% UsA prospective  [75% female Structured mterview
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Context: pediatric medical center
(emergency)

M- 105 participants

Genotypes: HbSS (T0%), HbSC (2%),
Observational |Thalassemia (8%)

Frei-Tones MJ longitudinal |Mean age (range): 14.5 years (8-19 years)

etal 2009%° | USA | retrospective |52% male Wong-Baker FACES®

The instruments identified were: Adolescent Pedianic Pain Tool (APPT), Daily Pain and Activity
Diary (DPAD), Douleur Neuropathigue en 4 Questions®© (DIN4), ePro electronic diary (DOVE and
ELIPSIS-P1SCES study). Numerical Rating Scale (WRS), Visual Analogue Scale (VAS), Faces Pain
Scale (FPS), Faces Pain Scale Revised (FPS-R), Index of Pain Experience in Sickle Cell Anaemia
(IPESCA), OUCHER Pain Scale (OUCHER), Pediatric Quality of Life Inventory™ (PedsQL),
Pediatric Quality of Life Inventory™ Sickle Cell Disease Module (PedsQL-5CD), Sickle Cell Pain
Burden Inventory-Youth (SCPBI-Y), The body map diagram (BOD), Varni/Thompson Pediatic Pain
Questionnaire™ {PPQ), Widespread pain indexe (WSP1), and Wong-Baker FACES® (FACES) with
characteristics described 1 Tables 2 and 3. Of the 18 mstruments identified, three are specific to
people with sickle cell disease (IPESCA, PedsQl-SCD, SCPBI-Y) and two were created for
longitudinal studies called Evaluation of Longitudinal Pain Study in Sickie Cell Disease and

Determining Effects of Platelet Inhibition on Vaso-Occlusive Events.

Five scales were described as pain severity or intensity scales and are unidimensional (EVN, VAS,
FPS, FPS-R, and FACES). Seven were multidimensional (APPT, PedsQL, PedsQL-5CD, SCPBI-Y,
PPQ, and electronic diaries). Three are face scales (FPS, FPS-R. and FACES). In four studies, no
recommended age for use of the instrument was identified (DPAD,. DIN4, IPESCA. WSPi). and five

have a comprehensive age mdication that includes adults (EVIN, VAS, IPESCA, BOD, FACES).
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The dimensions most frequently assessed were: physical health (mobility, fatigue, pain). mental and
emotional health (feelings, concemns, self-care, feelings of helplessness, sadness/anger), social health
(soctal interaction, schoolfwork attendance, communication), functional aspects (runmng, wallking,
climbing stairs, exercising, going to the bathroom, dressing, brushing teeth, bathing, self-care), and
quality of life (general well-bemng, satisfaction). Varnables such as mtensity, location, type of pain,
quality of pamn (sensory, affective, evaluative, temporal), post-crisis recovery, what was done during
the erisis, impact of pain; pain management and control, treatment, medications used, and associated
symptoms identified for a better understanding of pain. The number of 1tems per domain ranged from

one to 67 options.

Methodological studies were identified for sixteen instruments, presenting validated and/or reliable
results, although they did not contain all ten types of validity available (content, criterion, concurrent,
predictive, construct, known groups technique, convergent, discrinunant, structural or factorial, and

cross-cultural) and three types of reliability (stability, internal consistency, and equivalence).
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Table 2. Charactenization of mstruments for assessing pamn in children and adolescents with FD found n the research.

Name of instrument

Adolescent Pediatric Pain Tool (APPT)

Daily Pam and Actvity Diary (DPAD)
Neuropathic Pain in 4 Questions© (DN4)

ePro daily electronic (DOVE smdy)

Electronic daily ePro (ELIPSIS - PiSCES study)
Numerical Rating Scale (NRS)

Visual Analogue Scale (VAS)

Faces Pain Scale (FPS)
Faces Pain Scale Revised (FPS-R)

Index of Pam Experience m Sickle Cell Anaemia
(IPESCA)

QUCHER Pain Scale (OUCHER)
Pediatric Quality of Life Inventory™ (Peds(L)

Pediatric Quality of Life Inventory™ Sickle Cell
Disease Module
(PedsQL™ SCD)

Sickle Cell Pain Burden Inventory-Youth
(SCPBI-Y)

The Body Map Diagram or Body Outline
Diagram (BOD)

Vami/Thompson Pediatric Pain Questionnaire or
PedsQL™ Pediatric Pain Questionnaire™ (PPQ)

Widespread pain index® (W5Pi)
Wong-Baker FACES® (FACES)

Author/year

Savedra et al. (1993)

Combination of Gil (1994) and Dinges et al.

(1997)
Buhassira (2005)

Hoppe, Styles, Heath et al. (2015); Hicks et
al (2001); Berde, Walco, Krane, et al (2012);
MeGrath, Walco, Turk et al. (2008)

Bakshi et al. (2013).
Pleil et al, 2017, based on research by Smith
etal. (2005), Palermo et al. (2004) and

Bakshi et al. (2013).

EKenneth Keele (1942)

Hayes and Patterson (1921)

Addicoat. Bieri, Champion. Reeve (1990)

Hicks et al (2001)

Stotesbury et al (2019)

Beyer (2008); Beyer & Aradine (1986)

Vami (1999)

Panepinto, Torres, Varm (2012)

Zempsky etal (2013)
Von Baeyer et al (2011)

Vami etal. (1987)

Zempsky et al (2017); Wolfe et al. (2010)

Baker & Wong (1983)

Recommended age

8and 17

No defined age
No age defined

2 to 18 years

No defined age

& years or older

8 years or older

2 to 12 years
41016

Children and adults
3 to 12 years

2to18

2 to 18 years

S5to18

& years or older

Created for ages 4 to 16, but
used up to age 18

No defined age

3 years or older

‘Qutcomes assessed

Pain quality, pain temporal pattern, and
pain assessment dimension

Daily pain and impact on physical
activities

Detecting neuropathic pain

Pain intensity, interference with daily and
school activities, use of medications

Pain severity and finctionality

Intensity/severity of pain

Intensity/severity of pain

Pain intensity (physical pain}

Acute pain intensity in children
Frequency, location, intensity, and type of
pain

Pain intensity (child fully conscious)
Health-related quality of life

Health-related quality of life specific to
sC

Tmpact of pain on physical,
social/community. and emotional aspects
of daily functioning (disease burden)

Location of pain

Pain intensity, quality, and location in
children

Preliminary criteria for the diagnosis of
fibromyalgia

Physical pain assessment

Table 3. Description of charactenistics, domains, application. and psychometric evaluation of each pam assessment mstrument.

Domains/No. of items

Application

Paper and pencil; 3 parts (BOD, 100 mm
linear graphic scale, and descriptors).
Scare: 5 subscales (number of pain sites;
Intensity (1); Location (1) and quality of pain | pain intensity; pain quality; number of
(sensory, affective, evaluative, temporal; 56- |temporal descriptors; percentage of total
pain quality and temporal descriptors).

Pain (5); Physical activity (4); Use of health | Structured interview: 3 parts (BOD, 100
mm linear graphic scale, deseription in

Type of
Instrument application
APPT Self-report 67 descriptors)
Self- services (6)
DPAD Teporticaregiver -

Frequency, episodes, duration,

hours and days for the variables painful

Evidence of measurement properties
WValidity: Good construct validity and high tast-
retest reliability. High comelations for BOD,
areas marked by observer, feasibility, and five
additional pain intensity scales with r=0.62 to
r=0.97, =083, r=0.91. Sensitivity: High for
decrease in pain intensity from day 2 to day 5
of the postoperative period (317
Validated for c/a: yes
Validated for DF: yes
WValidated for ¢/a with DF or chronic pediatric
conditions: DF

Not identified.



DN4

DOVE

ELIPSIS

VAS

FPS

FPS-R

Interview +
physical
examination

Self-
Teporticaregiver

Self-
Teporticaregiver

Self-report

Self-report

Self-report

Self-report

severity, and location of pain

- Domestic, school/work, and social
Tesponsibilities, impact on physical
activity reduction.

- Emergency room visits,
hospitalization, medication.

10 items (7 self-reported + 3 from physical
asgessment)
- Sensory physical assessment by
touch sensitivity, needle prick, and
response to light brushing.

Intensity (1); Interference with daily tasks
(4); Medication (1); School attendance (1).
Pain (4); Fatigue (1); Physical, secial, and
daily activities (3); Self-care (1)

- Pam before and after the cnsis, care
durimg the crisis, fatigue;

- activities (running, walking,
climbing stairs, exercising:
work/school and daily tasks,
bathing, brushing teeth, going to the
bathroom, and getting dressed).

Pain intensity (1)

Pain intensity (1)

Pain intensity (1)

Pain intensity (1)

crisis episodes, daily physical activity,
emergency room visits, hospitalization, and
medical calls and visits. Time frame of 1
year.

Standardized interview and physical
assessment

Score: each "yes” answer is worth 1 point,
and each "no” answer is worth 0 points. A
seore of 4 or more suggests the presence of
neuropathic pain.

Electronic diary: screenshots are provided
as supplementary material.

The FPS-R scale was used, a linear graphic
seale from 0 to 10 with dichotomous
questions (yes/mo). The system
accommodates individuals with low literacy
levels.

Electronic diary: screenshots are provided
as supplementary material.

Uses dichotomous questions and a linear
graphic scale from 0 to 10.

Completed at night or during the pain erisis.
Time frame: 24 hours and 4 hours.
Portuguese version: not identified

Paper or digital Scale options: 0 to 10
(NRS-11), 0 to 20 (NRS-21) or scale from 0
to 100 (NR5-101). Standardized command.

Score: no pain (0), mild pain (1-3),
moderate pain (4-6). severs pain (7-10).
Standardized command.

Portuguese version: yes

Paper or digital. 10 cm line, same command
as NRS. Care must be taken with the
proportion of the photecopy.

Standardized command.

Score: calculated as the distance (cm)
between the anchor and the patient's mark.
Portuguese version: yes

7-face pictorial scale, gender-neutral faces
with equal intervals {considered problems
inherent to the inclusion of smiles and tears
- Champion et al., 1998; Chambers and
Craig, 1998)

Standardized command.

Copyright for use

Portuguese version: yes

G-face pictonial scale (0=10), same
characteristics, mechanism. and command
as FPS.

Copyright for use.

Portuguese version: yes

WValidity: high diagnostic power. Sensitivity:
high at 83% and 75-98%. Specificity: 90%: and
37-96% **

WValidated for c/a: enly from 14 years of age
Validated for DF: yes

WValidated for ¢/a with DF or chronic pediatric
conditions: DF

Not identified.

WValidity: qualitative analysis with individual
mterviews to verify comtent validity. No
description of reliability.

Other information not identified.

High validity, reliability, and sensitivity to
change. VAS and NRS with significant
correlation deseribed as s = 0.87 and 0.88 °.

Studies varied In measurement quality from
poor to excellent. MCID reported for DF of
829+

Validated for c/a: yes

Validated for DF: yes

Validated for CA with DF or chronic pediatric
conditions: not identified

High validity, reliability, and sensitivity to
change. MCID for patients with DF is 8.77
mm. Although there is good agreement
between VAS and NRS, the authors indicate
that the scales are not imterchangeable for
assessing pain during a CVO #3749
Validated for CA: yes

Validated for DF: yes

Validated for CA with DF or chronic pediatric
conditions: not identified

Content validity described, with quantitative
and qualitative approach and good agreement
among participants. Reliability: moderate, =
0.79,r=10.35 to 0.81 *-0%

Validated for c/a: yes

Validated for DF: yes

WValidated for c/a with DF or chronic pediatric
conditions: acute nonspecific pain

WValidity: Well-established content and
constuct  validity  measures.  Strong
comrelations observed between the FPS-R and
the VAS or CAS (= 0.87 to 0.93 and 0.30 to
0.91). Reliability. adequate stability over a
period of 1 to 30 days after surgery (r=0.63 to
0.79) (052 5.57.5%)
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IPESCA

OUCHER

PedsQL

Self-report

Self-report

Seli-
Teport/caregiver

PedsQL-SCD Selfreport

SCPBI-Y

BOD

Verbal interview

Self-report

Frequency; Location; Intensity; Type of pain

Pain intensity (1)

Physical: Emotional; Social; School
- Health and daily activities (5),
feelings (4), relationships with other
people (3), workistudy (3).

Physical: Emotional; Social; School.

- Pain (9); Impact of pain (10); Pain
management and control (2);
Concems I and II (7); Treatment
(7); Communication I and II (6)

Days with pain (1), sleep (1), self-care—
dressing, using the bathroom (1), days
missed from work/school due to pam (1),
leaving work/school early due to pain (1),
feeling unable to do what you enjoy (1), or
feeling angry/sad (1).

Location of pain (ideal number of locations
depends on user's goals and assumptions)

2-week diary with 4 components: WSPi,
maximum pain persistence (total number of
days with pain in any location), total
number of neuropathic words chosen,
average daily pain intensity.

Portmguese version: no

Photographic or numerical scale from { to
10 (depending on cognitive level)
Portmguese version: no

Paper and pencil, has a short version with
23 items, takes less than 4 minutes to
complete, Likert scale from (-4 points per
item. Has an introductory page that can be
read to the participant in case of illness,
fatigue, or reading difficulties.

WValidated for c/a: yes

Validated for DF: yes

WValidated for ¢/a with DF or chronic pediatric
conditions: DF

Strongly comelated with WSP1 (=0.79),
maximum pain persistence (=0.92), number
of neuropathic words (r =0.82) and average
pain intensity r=0.76). There was a significant
correlation with age (1=0.524)" .

Validated for c/a: yes

WValidated for DF: yes

WValidated for c/a with DF or chronic pediatric
conditions: DF

WValidity: Agreement in image sequencing
(Eendall's coefficient = 0.726). Strong
correlation with VAS (=091 t0 0.93). FPS (r
=0.94), and Hester's Poker Chip Tool (r=0.82
to 0.87). Rehability: Good comsistency of
responses (r = 0.78 to r = 082), with
limitations for test-retest in preschoolers (™
9,60

Validated for c/a: yes

WValidated for DF: yes for HbSS Vahdated for
c/a with DF or chronic pediatric conditions:
DF

Validity: demonstrated using the
known groups method.
correlations with morbidity
indicators and disease burden,
and factor analysis, Reliabllity:

Scoring: Scores are converted to a scale of 0 total score (= 0.88 children).

to 100 (higher scores indicate better quality
of life).

Copyright for use

Portuguese version: yes

PedsQL + additional module
Same mechanizm as PedsQL.
Copyright for use

Portuguese version: yes

Brief interview (1 min), Likert scale, and
30-day time frame.

Portuguese version: no

Paper and pencil or digital

Body figures may or may not be clothed,

Summary Physical Health Score
(== 0.80 children), Summary
Psychosocial Health Score (= 0.83
children) (%

Validated for c/a: yes
Validated for DF: yes,
complementary module
WValidated for ¢/a with DF or chronic pediatric
conditions: DF

but with a

Validity: correlations PedsQL™  Generic
Scales and PedsQL™ Multidimensional
Fatigue Scales were medinm to large (0.30-
0.50) range. Good reliability (e=0.69-0.93).
Confirmatory factor analysis demonstrated
acceptable to excellent model fit .

WValidated for c/a: yes

Validated for DF: yes

WValidated for c/a with DF or chronic pediatric
conditions: DF

Validity: moderate to streng relationships
between activity limitations and quality of life
items for different contexts. Relationship
descibed  with PANAS-Positive Affect,
CALI and PedsQL Reliability: strong internal
consistency reliability, inter-rater reliability,
and test-retest reliability .

WValidated for c/a: yes

Validated for DF: yes

WValidated for ¢/a with DF or chronic pediatric
conditions: DF

No direct validation has been identified, but
there 1s data associated with the APPT that
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PPQ

WsPi

FACES

Legend: ICC: intraclass correlation coefficient. used to assess measurement stability over tume: r (Pearson/Spearman): measure of correlation between

scales; Kappa: measure of agreement between assessors or methods; C/A: children and adolescents; MCID: minimum clinically important difference

Self-
Teporticaregiver

Self-report

Self-report

Intensity (1); location (1), pain quality (1)

Location of pain (1); 55 (fatigue, symptoms)
- 58a: fatigue, waking up not feeling
refreshed, and cognitive symptoms
(3)
- 58b: 4] symptoms (2.g., imitable
bowel synd fatigus/tiredness,

depending on cultural and geographical
variatiens. They may or may not have
visible markings of the regions. They
should be large enough to clearly visualize
the characteristics (administration via
smartphones may interfers).

Portuguese version: yes

Pencil, pen, or crayons.

10 cm VAS + body map + list of
descriptors. The body diagram is color-
coded and includes open-ended questions.
Portuguese version: no

Pen and paper or digital.

Focus on pain distribution, covenng 19
body areas and with a 7-day time frame.
BOD (front and back, divided and
1dentified) + SS seale on a 4-point Likert
scale (part A) and checklist (part B).
Portuguese version: not available

mmscle weakness, Raynaud's
phenomenon, ringing in the ears)

Pain intensity (1)

58T 7, but included in the Fibromyalgia
Survey Questionnaire (FSQ), which has a
Portuguese version.

G-face scale (0=10)
Standardized command
Copyright for use
Portuguese version: yes

identifies good internal reliability, stability,
construct validity, and concurrent validity.

WValidity: relationship described with pain
mtensity, frequency, coping strategies, and
functional effects (o = (.83 to O.87).
Reliability: Cronbach's alpha = 0.70 in most
subscales, indicating good  consistency
between 1tems. Geod temporal stability (r =
0.71 to 0.88). Most common descriptors and
intensity identified for DF (59 .

WValidated for c/a: yes

Validated for DF: yes

WValidated for ¢/a with DF or chronic pediatric
conditions: rtheumatoid arthritis and DF

WValidity: relationships between the WPI and
pain regions (r = 0.57, p = 0.01), between the
35 scale and quality of life (r=-0.59, p<0.01)
and pain interference (r = 0.56, p < 0.01) in
participants with FD. Reliability: the 55 scale
was adequate (@ = 0.70), with an B8%
agreement rate with the gold standard.
Relationship with IPESCA described (r=0.79)
(Lenencg -

Validated for c/a: adolescents only

Validated for DF: no

WValidated for ¢/a with DF or chronic pediatric
conditions: rheumatoid  arthnfis  and
fibromyalgia

Valisy: Excellent agreement between WBS and
EVA (tho = 0.90). Relationships described
with VRS and NRS-11. Strong association
between tools in participants with NRS-11 and
worse FACES (r=10.79) # &.¢%.

Validated for c/a: yes

Validated for DF: yes

Validated for c/a with DF or chronic pediatric
conditions: DF
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DISCUSSION

The main finding of this scoping review was the absence of specific instruments for assessing pain in
children and adolescents with DF that are multidimensional and include physical assessment to
identify the most common pain phenotype (in this case, neuropathic). Historically, especially until
the 1980s, it was believed that children had an immature NS and were unable to verbalize symptoms
effectively. There has been progressive advancement in this area, with the publication of several
studies that broaden the understanding of pediatric pam (% ® ™A sign of this movement was the

number of tools found, created 1n the last two decades. and authors being referenced more than once.

Studies cite general measures for assessing pamn i PD, such as the MeGill Pam Questionnaire, Brief
Pamn Inventory, APPT, PAIN Report It, but only the APPT 1s intended for children and adolescents.
Although the APPT has good psychometric properties and has been applied in the US in patients with
chronic pam, 1t 15 an mstrument with many descriptors, which can be tinng, contamn words unknown

to children's vocabulary, and its accuracy for adaptation may have limitations in terms of validity (™%

Behavioral tools (measured by family or evaluator reports) are common for children and adolescents,
but studies report that they can lead to underestimation and overestimation of pain symptoms. On the
other hand, valid and reliable self-reporting of pain by children can be challenging due to significant
changes throughout their cognitive and motor development, making the subjective experience
difficult to operationalize ("""} This aspect makes not only pain assessment challenging, but also the
development of validation studies. Studies usmng the VAS and FPS-R scales show msufficient
measures and low comprehension for the three- to seven-year-old age group, suggesting the
importance of adapting instruments or age cut-off points (*Authors report that symptom
commumcation can be facilitated from the age of 14 onwards through mastery of the expressions

used in the tools, greater exposure to the flow of care, and greater understanding of the disease and
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its impact (> *Neurocognitive difficulties that compromise attention and processing speed described
for the HbSS genotype may add to frequent school absences due to hospitalizations and
cerebrovascular diseases, contributing to deficits m language, motor skills, metacognition, and
executive functions (™7>™ Thus, written and visual langnage should be considered in the
construction of an mstrument that serves the pediatric and adolescent population, as well as caution

in defining the operationalization system.

A systematic review of the measurement properties of self-reported scales (for pamn mtensity) in
children and adolescents 1dentified that of the 33 tools found, only six meet well-established criterza
(Pieces of Hurt/Poker Chip Tool, FPS, FPS-R. FACES, Oucher, and VAS) *. Some limitations were
identified in the proposed instruments. Regarding OUCHER,, older children may not identify with the
younger faces in the photographs, validation 1s linmted to certamn ethnic/cultural groups, and not all
versions have robust validation (¥* The Poker Chip Tool has low sensitivity to moderate and high
pain due to the number of chips available (up to four) and its interpretation can be confusing as “pieces
of pain.” The FPS can be interpreted by some children as an emotion scale (sadness) (*™as it does not
have a neutral or happy expression, and cultural differences can affect the understanding of facial
expressions. The FPS-R manages to correct the problem of expressions (*>~ but still requires abstract
wisual mterpretation, may be less sensitive to high to moderate pain, and has lnmtations for children
under 4 years of age. The FACES scale aims to assess physical pain (**) ‘however, the presence of
emotional elements. such as tears i the figures. can cause confusion with manifestations of emotional
distress. The VAS has an important relationship with age, since 1t requires understanding of the

numerical system, a continuous scale, and adequate fine motor coordination (-

To assess the location of pamn. the BOD 1s widely used. but its scoring methods vary in terms of
wvalidity and reliability. In systems without demarcation, locations become more subjective and
dependent on the assessor. Studies have found that markings with transparent numerical overlays, a

rigorous protocol. and increased marking options can improve reliability (7 © ‘In the field of pediatric
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rheumatology, the “SUPER-KIDZ: Ask Me Where It Hurts” initiative seeks to standardize the use of
body maps for pain assessment. The project proposes a diagram with 21 scoreable body regions,

aimed at both clinical practice and research, and serving a wide range of interests and objectives (7

Regarding the scale system, instruments with more response levels have the potential to be more
sensitive, although more response categories do not necessanly translate into greater responsiveness
4 Multidimensional tools were found more frequently in this sample and allow patients to quantify
the impact of pain on daily activities, broadening the focus that 1s usually centered on physical aspects
("% - Authors cite only three tools that address quality of life in the population with SCD—PedsQL,

ASCQ-ME, and PROMI—of which only the first has versions for children and adolescents ™.

Sharma and Bandow highlight the scarcity of clinical research on pain m sickle cell anenua. as well
as the limited understanding of the biopathological differences between acute and chronic pam '°. In
addition, there is little direct scientific evidence to guide pain management in this population
According to Farrell et al. ("% -the main outcomes reperted by patients include pain (acute and
chronic), emotional aspects (such as affective impact, sleep, and fatigue), and functioning (social,

physical, cognitive, as well as self-efficacy and occupational performance).

Studies indicate that 20 to 25% of people with DF have the neuropathic phenotype 7778 A
Brazilian cross-sectional study published in 2019 (%) simultaneously applied the DN4. painDETECT
and Leeds Assessment of Neuropathic Pain Symptoms and Signs (LANSS) in patients with DF. The
findings. based on participants aged 14 vears or older. ndicated that no single imstrument was able to
provide an accurate diagnosis, and the combination of two or more mstruments with physical
examination was recommended. In the present study, the only assessment instrument identified for
this purpose was the DIN4. Authors ("**¥add the quantitative sensory test (QST). PAIN Report It, and

Neuropathic Pain Symptom Inventory (NPSI). Of these assessment tools, painDETECT and LANSS

86



are indicated for patients aged =14 years, QST from 6 or 8 years of age,
and all others are recommended for adults. A 2023 study applied Painderect in
adolescents and young adults with DF and identified high sensitivity but low specificity (33%), which
may overestimate the presence of neuropathic pain (*The lack of an adequate and accurate screening
tool for children and adolescents can lead to misdiagnosis and, consequently, meffective treatment

and chronicity of the condition (75

Inadequate understanding of pain can contribute to the stigmatization of patients, generate mistrust,
and induce unnecessary control practices by health professionals. resulting in mappropniate clinical

interventions, whether excessive or insufficient .

A study published i 2020 *“warns that DN in PD is not being adequately assessed or treated,
especially in hospitalized patients and those on mechanical ventilation, questioning the frequent use
of umdimensional tools i clinical practice. Ease and speed of application, low cost, wide availability,
familiarity of professionals, lack of training in more robust tools, and ease of interpretation may be

decisive factors mn the choice.

This study has limitations that should be considered when mterpreting the results. As this 1s a scoping
review, no systematic assessment of the methodological quality of the mcluded studies was
performed, which limits the critical analysis of the nisk of bias. In addition, the scarcity of
psychometric information in the publications analyzed may compromise the scientific transparency
and robustness of the available evidence. The exclusion of gray literature and non-indexed articles
may also have resulted in the omission of relevant evidence, especially those in the early stages of

scientific dissemination.

This mformation remnforces the need for research focusing on multidimensional pain assessment,

improvement of existing tools, and validation of measurement instruments. This study can support

87



clinical decision-making by presenting charactenistics, evidence, and applicability of the mstruments

in different contexts.

CONCLUSION

The study highlights the absence of a specific, multidimensional mstrument to assess pam mn sickle
cell disease with physical measures such as quantitative sensory testing and psychometric properties
suitable for children and adolescents. Given this gap, there 1s a need to develop an instrument that
integrates validated domains and scores, associated with physical assessment, with language and
wisual resources appropriate to the age group and sensitive to the clinical and cultural specificities of
sickle cell disease, or even the improvement and more consistent validation of existing assessment

instruments.
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