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RESUMO

O paciente com AME vivera com a doencga por toda a vida, por isso € tdo importante
conhecer sua qualidade de vida que, além de ser um importante indicador de
prognostico, auxilia no entendimento da eficacia e do impacto do tratamento. Os
objetivos deste estudo foram caracterizar o perfil demografico, socioeconémico e
clinico dos pacientes com Atrofia Muscular Espinhal (AME) no Brasil, avaliar a
percepcao da qualidade de vida (QV) e verificar se existe correlagao entre a percepgao
dos pacientes e de seus cuidadores. Estudo observacional descritivo, onde foram
incluidos pacientes com diagnéstico de AME e seus cuidadores. A QV foi avaliada
pelo Pediatric Quality of Life Inventory 4.0 (PedsQL™ 4.0). Foram coletados dados
socioecondmicos, demograficos, clinicos e informagdes do tratamento. Das 235
familias, 167 foram elegiveis para responderem os questionarios PedsQL 4.0, 115
cuidadores e 49 pacientes foram incluidos no estudo. A QV foi dividida de acordo com
os tipos de AME. Entre os pacientes foram observadas diferencas para os dominios
“Capacidade Fisica” (tipo Il vs Ill, p=0,022) e “Emocional” (tipo | vs Il, p<0,05), entre
os cuidadores para os dominios “Capacidade Fisica” (tipos | vs Il, p=0,039; tipo | vs
[ll, p<0,001; Il vs Ill, p=0,022), “Social” (tipo | vs Ill, p<0,001) e Escore Total (tipos |
vs Il, p=0,033; tipo I vs Ill, p< 0,001). Houve correlagédo significativa entre os
cuidadores e pacientes nos dominios Emocional para o AME tipo Il (r=0,61, p=0,037)
e Escore Total para o AME tipo Ill (r=0,72, p=0,019). Os pacientes com AME tipo Il
demonstraram uma menor percepgao da qualidade de vida em relagdo aos outros
tipos. A percepcao da QV foi diferente entre os pacientes e seus cuidadores, sendo
que a percepgao dos pacientes é melhor que a dos cuidadores.

Palavras-chave: atrofia muscular espinhal; qualidade de vida; crianga neurolégica;
impacto familiar; desfechos relatados pelos pacientes.



ABSTRACT

Itis important to determine the level of quality of life of patients with SMA, as the patient
will live with the disease for the rest of his life, in addition to being an important
prognostic indicator, used to understand the effectiveness and impact of a treatment.
The objectives of this study were to characterize the demographic, socioeconomic and
clinical profile of patients with Spinal Muscular Atrophy (SMA) in Brazil, to evaluate the
perception of quality of life (QoL) and to verify if there is a correlation between the
perception of patients and their caregivers. Descriptive observational study, which
included patients diagnosed with SMA and their caregivers. QoL was assessed using
the Pediatric Quality of Life Inventory 4.0 (PedsQLTM 4.0). Socioeconomic,
demographic, clinical, and treatment information were collected. Of the 235 families,
167 were eligible to answer the PedsQL 4.0 questionnaires, 115 caregivers and 49
patients were included in the study. QoL was divided according to the types of AME.
Among the patients, differences were observed for the domains “Physical Capacity”
(type Il vs lll, p=0.022) and “Emotional” (type | vs Il, p<0.05), between caregivers for
the domains “Physical Capacity” (types | vs Il, p=0.039; type | vs Ill, p<0.001; Il vs Il
p=0.022), “Social” (type | vs lll, p<0.001) and Total Score (types | vs Il, p=0.033; type
I vs Ill, p<0.001). There was a significant correlation between caregivers and patients
in the Emotional domains for EBF type Il (r=0.61, p=0.037) and Total Score for EBF
type lll (r=0.72, p=0.019). Patients with SMA type Il demonstrated a lower perception
of quality of life compared to other types. The perception of QoL was different between
patients and their caregivers, with patients' perception being better than that of
caregivers.

Keywords: spinal muscular atrophy, quality of life, neurological child, family impact,

patient-reported outcomes.



LISTA DE FIGURAS

FIGURA 1 - Fluxograma de recrutamento e avalia¢gdes dos participantes............... 33
FIGURA 2 - Diagramas de dispersao entre os escores dos cuidadores e pacientes
quanto ao escore do dominio Emocional para o AME Tipo Il e quanto ao
Escore total para o AME Tipo lll. Cada ponto corresponde a cada caso

(pacientes € cuidadores)..........ooccciiiiiiiee e 40



LISTA DE TABELAS

TABELA 1 - Caracteristicas Socioecondmicas dos pacientes (n=235)..........cccc........ 35
TABELA 2 - Caracteristicas demograficas e clinicas dos pacientes segundo o tipo de

AME (NZ235). .ottt e e e a e 36
TABELA 3 - PedsQL™ 4.0 — autoavaliagdo dos pacientes (n=49) e avaliagdo dos
cuidadores (n=115) distribuidos segundo o tipo de AME.............cccciiiiiiiiiiiiniineeeen. 37

TABELA 4 - PedsQL™ 4.0 — associagao entre a percepgao dos pacientes e dos
[eIU]To E=To [0TSR (B X TP PP RRRPRR 38



LISTA DE SIGLAS

AME - Atrofia Muscular Espinhal

AAME - Associagao Amigos da Atrofia Muscular Espinhal
BIPAP - Pressao Positiva das vias aéreas Binivel

CPAP - Uma Presséo Positiva nas vias aéreas

CV - Capacidade Vital

n° - numero

PedsQL™ 4.0 - Questionario Pediatrico de Qualidade de Vida ™ versao 4.0
QV - Qualidade de Vida

QVRS - Qualidade de Vida Relacionada a Saude

SMA - Spinal Muscular Atrophy

SMN - Sobrevivéncia do Neurénio Motor

SUS - Sistema Unico de Saude

UFPR - Universidade Federal do Parana



SUMARIO

R TN 200 01U 03X o JE 12
2. IMPORTANCIA DO ESTUDO .....ceeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeseseneessssneesssneesssneesasanes 13
3. OBJETIVOS DO ESTUDO ..o, 14
3.1 OBJETIVO GERAL ..ot 14

1.2  OBJETIVOS ESPECIFICOS oo 14

4. REVISAO DE LITERATURA ....oeoeieeeeeeeeeeeeeeeeeseeeesseeeesssssessssneesssssessssnsesssnnessssnes 15
4.1 ATROFIA MUSCULAR ESPINHAL.....ooeeeeeeeeeeee e 15

4.2 DIAGNOSTICO NAAME ..., 17

4.3 TRATAMENTO CLINICO ..o 19
4.3.1 ABORDAGEM RESPIRATORIA ... 19
4.3.2 ABORDAGEM NUTRICIONAL ..o 19
4.3.3 ABORDAGEM ORTOPEDICA ... 20
4.3.4 ABORDAGEM FARMACOLOGICA ..., 20

4.4 AVALIACAO E TRATAMENTO FISIOTERAPEUTICO ...ooovviiiieieeeeee. 21

4.5 QUALIDADE DE VIDA DO PACIENTE PORTADOR DE AME ..., 22
4.5.1 INSTRUMENTOS DE AVALIACAO DA QUALIDADE DE VIDA ... 24
452 QUESTIONARIO PEDIATRICO DE QUALIDADE DE VIDA
4.0.(PEDSQL™ 4.0) ..o eeeeeeeee e es e es oo 26
5. NMETODOLOGIA .....oooeeeeeeeeeeeeeeeeeeseeeeseseesssneesssssessasneesssasessasnsessssnesssasnessssnnees 28
5.1 ARTIGO CIENTIFICO oo e, 28
RESUMO .o e e 29
INTRODUGAO ... oo et 30
METODO ... oo e et 31
RESULTADOS oo e e 33
DISCUS S A ..o 40
REFERENCIA ..o e 43

6. CONCLUSOES ... oottt et eeeeeeaeeesesaneesssneesssssessasneesssasessaaneesessneesasnneessannns 47
7. LIMITAGOES ... ses e e s s s e e sesnesnnans 48

REFERENGCIAS. ..o eeeeeeeeeeeeeeeteesetesssssssssessssesassessssessssessnssssnsessnsessnsessnsessnsessssessnsesns 49



APENDICE 1: TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO.............. 55

APENDICE 2: FICHA DE COLETA DE DADOS SOCIODEMOGRATICO,
ANTROPOMETRICO E CLINICO.......cceeeeeercecerere e es e se e sas e se s neeens 65

ANEXOS 1: PARECER COMITE DE ETICA ......c.coeeirrerecreetrere e e sesas e seees 68
ANEXO 2 - QUESTIONARIOS PEDIATRICOS SOBRE QUALIDADE DE VIDA....72



12

1. INTRODUGAO

A atrofia muscular espinhal (AME) € uma doenga neuromuscular grave
hereditaria autossémica recessiva, causada por um erro do cromossomo 5q13.2, que
na maioria dos pacientes leva a uma delegcdo homozigotica do gene SMN1T (neurénio
motor de sobrevivéncia) (BACH et al., 2000; CHATWIN et al., 2010). A AME ¢é
classificada em tipos clinicos (1, Il, Il e IV) com base na idade de apresentagao dos
primeiros sintomas e no numero de copias do gene SMN2 (BACH et al., 2000;
CHATWIN et al., 2010). Tem uma incidéncia de aproximadamente 1 em 10.000
recém-nascidos, uma prevaléncia de aproximadamente 1-2 por 100.000 pessoas
(BURGLEN et al., 1996; GENNARELLI et al., 1995).

Apesar da importancia e gravidade desta doenga, no Brasil faltam informacdes
ou dados epidemioldgicos sobre o perfil da doenca, sendo que nao foram encontrados
estudos até o momento que investigaram a prevaléncia da doenga. O entendimento
da equipe sobre a doenga € fundamental para auxiliar os pacientes nas terapias
corretas, estimulando as atividades da vida diaria e assim melhorando sua qualidade
de vida (BAIONI et al., 2010).

A qualidade de vida (QV) pode ser definida como uma “percepg¢éo do individuo
de sua posicao na vida no contexto da cultura e dos sistemas de valores em que vive
e em relagdo aos seus objetivos, expectativas, padroes e preocupacdes” e € um
aspecto importante a ser considerado na avaliagdo da saude geral de um paciente
(JEDRZEJOWSKA et al., 2010). Por se tratar de uma doencga cronica associada a
fraqueza muscular progressiva, os pacientes com AME podem ter percepcgoes
diferentes sobre sua qualidade de vida (GENNARELLI et al., 1995).

E importante determinar o nivel de qualidade de vida dos pacientes com AME,
pois 0 paciente vivera com a doenga ao longo de toda sua vida, além de ser um
importante indicador de prognéstico, usado para entender a eficacia e o impacto de
um tratamento (JEDRZEJOWSKA et al., 2010; GENNARELLI et al., 1995; BAIONI et
al., 2010). Hoje existem medicagdes que associadas ao tratamento terapéutico correto
melhoram a funcionalidade dos pacientes (GENNARELLI et al., 1995; BAIONI et al.,
2010).
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2. IMPORTANCIA DO ESTUDO

A AME nao tem cura, mas o tratamento adequado possibilita tanto uma melhor
qualidade como maior expectativa de vida. O cuidado multidisciplinar com atencao as
dificuldades ventilatérias, de nutricdo e de atividade fisica/mobilidade pode aumentar

a independéncia e qualidade de vida para estes pacientes.

Viver com AME é um desafio ndo apenas para pacientes, mas também para
seus familiares e cuidadores, bem como para as equipes de saude e a sociedade.
Ainda nao existem estudos que descrevam as caracteristicas epidemiologicas dos
pacientes com AME no Brasil, o que dificulta a abordagem multidisciplinar destes
pacientes. Acreditamos que os resultados deste estudo preenchem esta lacuna na
literatura, e tem impacto na rotina de cuidados atualmente praticada pelas equipes
multidisciplinares no Brasil. Além disso, e principalmente, este estudo traz

informacdes pertinentes a percepc¢ao da qualidade de vida dos pacientes.
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3. OBJETIVOS DO TRABALHO
3.1. OBJETIVO GERAL

Verificar a qualidade de vida de pacientes com AME no Brasil.
3.2. OBJETIVOS ESPECIFICOS

- Caracterizar o perfil demografico, social e clinico destes pacientes;

- Avaliar a percepg¢ao dos cuidadores sobre a qualidade de vida de pessoas com
atrofia muscular espinhal (AME);

- Verificar se existe correlagao entre a percepcao da QV dos pacientes e de seus

cuidadores
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4. REVISAO DE LITERATURA
41  ATROFIA MUSCULAR ESPINHAL (AME)

A atrofia muscular espinhal (AME) é uma doenga neuromuscular hereditaria
autossdmica recessiva. E causada por um erro no gene dentro do cromossomo 5q13.2
(92% dos casos), caracterizado por uma delegdo homozigoética de SMNT (neurénio
motor de sobrevivéncia), em alguns casos sao encontradas mutagdes pontuais ou &
causada por mutagdes em outros genes, como por exemplo mutagao no gene VAPB
(Proteinas de Membrana Associadas a Vesiculas), resultando em perda de neurdnios
motores alfa no corno anterior da medula espinhal e atrofia muscular secundaria
(BACH et al., 2000; CHATWIN et al., 2010; LEFEBVRE et al., 1995; WIRTH et al.,
1999).

Uma copia homologa do gene SMN1, o gene SMN2 , é encontrada no mesmo
cromossomo, € € responsavel por produzir cerca de 10 a 20% da proteina SMN
funcional (BURGLEN et al., 1996; GENNARELLI et al., 1995).- SMN2 tem até quatro
copias que desempenham um papel na heterozigosidade do fendtipo
(FELDKOTTER et al., 2002; MCANDREW et al., 1997; WIRTH et al., 2006). A AME
€ categorizada em 4 tipos de gravidade, e dependendo do numero de coépias do
SMNZ2 e dos marcos motores, ha uma subclassificacdo entre os tipos (BACH et al.,
2000; CHATWIN et al., 2010).

A AME tipo 1 (doenca de Werdnig-Hoffmann) pode se manifestar desde a fase
intra-utero até os 6 meses de vida. As criangas apresentam hipotonia global com
fraqueza acentuada das musculaturas proximal e intercostal, insuficiéncia ventilatoria
e disfagia. A expectativa de vida sem suporte ventilatorio € em torno de dois anos.
Pode ser subdivida em 3 subtipos (WANG et al., 2007; PETRONE et al., 2007; I00S
et al. 2004): no subtipo 1A os primeiros sinais aparecem até as 2 semanas de vida, e
a crianga apresenta pouca ou nenhuma motricidade; no subtipo 1B o diagndstico é
por volta dos 3 meses, sendo que a crianga apresenta pouca motricidade e ndo vence
a gravidade; o subtipo 1C tem o diagndstico entre os 3 e 6 meses de vida, as criangas
apresentam melhor motricidade, mas ndo conseguem sentar de forma independente
(WANG et al., 2007; PETRONE et al., 2007; 100S et al. 2004).
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A AME tipo 2, ou forma intermediaria, se manifesta a partir dos 7 até os 18
meses; a crianga apresenta hipotonia moderada, fraqueza muscular mais proximal
dos membros, principalmente nos inferiores, consegue sentar mas nao deambular. A
expectativa de vida gira em torno de 10 a 40 anos (WANG et al., 2007; PETRONE et
al., 2007; 100S et al. 2004; BAIONI et al., 2010).

A AME tipo 3, doenga de Wolfhart-Kugelberg-Welander, se manifesta na idade
juvenil dos 18 meses aos 10 anos. E caracterizada pela fraqueza muscular moderada
a leve, visivel principalmente em membros inferiores, e a expectativa de vida é
indefinida A fraqueza aumenta lentamente com o passar dos anos, sendo que no
subtipo 3A os pacientes perdem a marcha, mas no subtipo 3B permanecem
deambulando, algumas vezes com auxilio de orteses (WANG et al., 2007; I00S et al.
2004; BAIONI et al., 2010).

Na AME tipo 4 ndo existe um consenso quanto a idade de inicio. Alguns
autores descrevem que ela se desenvolve apés os 10 anos de idade, enquanto outros
relatam que o inicio da fraqueza ocorre normalmente na segunda ou terceira década
de vida ou por volta dos 30 anos. O prejuizo motor € leve e ndo ocorrem problemas
de degluticdo ou respiratorios. Esses individuos conseguem andar normalmente e

possuem uma expectativa de vida normal (BAIONI et al., 2010).

Type 1 SMA g

Onset: Before 6 months
Milestones: no sitting

SMA ) U

CLINICAL SUBTYPES Type 2 SMA S

There are four primary 0 618 h ‘—r
nset: 0 - manths

types of SMA. Type is based on
the age of onset symptoms and Milestones: Sitting
not walking

the highest physical milestone
severe, and also the most .

achieved. SMA Type | is most
commaon, fE(.l'ESQl'Ilihg over
60% of cases. Type 3 SMA
Onset: Childhood
after 12 months (0
Milestones: Walking 'l‘

Type 4 SMA m
Onset: After 30 years old .

Milestones: Normal "
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De acordo com a literatura, a AME tem uma incidéncia de aproximadamente
1 em 10.000 recém-nascidos (JEDZEJOWSKA et al., 2010; OGINO et al., 2004;
VAIDJA et al., 2006; WILSON et al., 2008), uma prevaléncia de aproximadamente 1-
2 por 100.000 pessoas (NORWOOD et al., 2009) e uma frequéncia de portadores
assintomaticos de 1 em 50. Casais que tiveram uma crianga afetada tém 25% de
risco de recorréncia em cada gravidez subsequente (BACH et al., 2000; CHATWIN et
al., 2010).

No Brasil ainda ndo existem estudos sobre a incidéncia ou prevaléncia de

pessoas com AME.
4.2 DIAGNOSTICO NA AME

O processo diagndéstico geralmente ¢é iniciado a partir dos sinais clinicos que o
paciente apresenta, a menos que haja casos familiares anteriores. Clinicamente,
esses bebés apresentam hipotonia, fraqueza progressiva simétrica, principalmente
nos musculos proximais, com maior acometimento nos membros inferiores, muitas
vezes poupando os musculos faciais, mas frequentemente com fraqueza muscular
bulbar. Ha também fraqueza dos musculos intercostais com menor acometimento do
diafragma, o que resulta no térax tipico em forma de sino e em um padrao paradoxal
de respiracao (WANG et al.,, 2007; PETRONE et al., 2007; 100S et al., 2004;
MERCURI et al., 2018).

A AME é causada em aproximadamente 96% dos pacientes pela auséncia
homozigotica dos exons 7 € 8 do gene SMN1 ou, em alguns casos, apenas do exon
7 (MERCURI et al., 2018; WIRTH, 2000)- A maioria dos pacientes herda a mutagao do
SMN1 de ambos os pais, contudo, certa de 2% tem delecdes de novo em um dos 2
alelos (MERCURI et al., 2018).

O locus SMN faz parte de uma regido de duplicagdo genbémica invertida no
cromossomo humano 5, que contém um gene homologo, SMN2 (BURGLEN et al.,
1996; GENNARELLI et al., 1995). O SMN2 esta intacto em todos os pacientes com
SMA, os numeros de copias, no entanto, podem variar entre 0 € 4 por cromossomo 5
na populagado em geral. Os pacientes com AME sempre carregam pelo menos uma
copia SMN2 (FELDKOTTER et al., 2002; MCANDREW et al., 1997; MERCURI et al.,
2018).
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O diagnéstico molecular da AME é baseado em testes genéticos. O teste
genético do SMN1 / SMN2 é altamente confiavel e é uma investigacdo de primeira
linha quando a condigdo é suspeita em um caso tipico, ndo necessitando de uma
bidépsia muscular. A eletroneuromiografia geralmente nao € necessaria em criangas
do tipo | e ll, contudo este exame pode auxiliar em fendtipos menos grave (MERCURI
et al., 2018).

O padrao ouro dos testes genéticos da AME é uma analise quantitativa do
SMN1 e do SMN2, o teste Multiple Ligation Probe Amplification (MLPA), a reagao em
cadeia da polimerase quantitativa (PCR) ou sequenciamento de préxima geragao
(NGS) (MERCURI et al., 2018; ARKBLAD et al., 2009).

As delegdes homozigdticas de SMN1 podem ser identificadas também por
PCR, seguida de digestao enzimas de restricdo. Esse método € mais rapido e mais
barato, e geralmente disponivel em qualquer laboratério, mas nao permite a
quantificacdo do numero de copias SMN1 ou SMN2. No entanto, o conhecimento
sobre copias de SMN1 é relevante para a identificagdo de delegbes heterozigotas,
enquanto copias de SMN2 sao importantes para identificar a gravidade do fenétipo, o
prognoéstico e abordagens terapéuticas (FELDKOTTER et al., 2002; WIRTH et al.,
2006; MERCURI et al., 2018).

A maioria dos pacientes com AME tipo | carrega 2 cépias de SMN2, do tipo Il e
tipo Il A tem 3 copias, e pacientes do tipo lll B e VI tem 4 cépias de SMN2
(FELDKOTTER et al., 2002; WIRTH et al., 2006). Embora exista uma forte correlagao
entre as copias do SMN2 e a gravidade da doenga, ha excegbes e, em casos
individuais, o numero de copias do SMN2 pode n&o prever a gravidade do fendtipo.
Essa limitacdo deve ser mencionada ao relatar o numero de cépias ou aconselhar
pacientes ou suas familias (MERCURI et al., 2018).

A auséncia de ambas as copias SMN1 completas fornecera o diagndstico de
SMA. Se apenas 1 copia completa estiver presente e o fendtipo clinico for compativel
com a SMA, o gene SMN1 devera ser sequenciado procurando outras mutagdes sutis,
pontuais. Se ambas as cdpias completas do SMN1 estiverem presentes, € altamente
improvavel o diagnoéstico de SMA, mas o gene SMN1 deve ser sequenciado se houver

um fendtipo ou consanguinidade. Se o sequenciamento indicar um gene SMN1 intacto
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na presenga de um fendtipo sugestivo de AME incluindo também EMG neurogénico,

outras doengas do neurénio motor devem ser consideradas (MERCURI et al., 2018).
4.3 TRATAMENTO

A AME necessita de cuidados especiais, respiratorios, nutricionais, ortopédicos
e farmacologicos, que ajudam a estacionar a progressdo da doenca, a prolongar a

vida do individuo e melhorar sua qualidade de vida.
4.3.1.Abordagem respiratoria

A fraqueza dos musculos respiratorios leva a um quadro de insuficiéncia
ventilatoria. Com a progressdo da doenga esses pacientes precisam de auxilio
ventilatorio para descansar ou realizar a fungdo que os musculos ndo conseguem
mais, e esse auxilio vem através do suporte ventilatério. Apesar dos pacientes com
AME néo terem alteragdes na estrutura e na funcionalidade dos pulmdes, eles estao
mais propensos a fazer infeccdes respiratdrias devido a hipoventilagdo, deformidade
toracica, tosse ineficaz e disfagia, a infec¢ao respiratoria associada a insuficiéncia
ventilatoria leva a insuficiéncia respiratoria (BACH et al., 2000; CHATWIN et al., 2010;
BAIONI et al., 2010; BACH, GONCALVES, 2012).

Para prevenir essas complicagdes foi desenvolvido pelo médico norte
americano Dr John Bach e pelo fisioterapeuta portugués Dr Miguel Gongalves (BACH,
GONCALVES, 2012) um protocolo de cuidados respiratorios que inclui suporte
ventilatério, técnicas de reexpansao com ambu e a tosse mecanicamente assistida

através do uso da maquina da tosse diariamente.
4.3.2.Abordagem Nutricional

As criancas com AME apresentam fraqueza nos musculos bulbares e varios
problemas gastrointestinais, como refluxo gastroesofagico, constipagéo, distenséo
abdominal e esvaziamento gastrico retardado (WIRTH et al., 2006; MERCURI et al.,
2018; OSKOUI, KAUFMANN, 2008). Essas alteracbes podem acarretar em um mau
estado nutricional (MERCURI et al., 2018).

De acordo com o ultimo consenso sobre cuidados da AME de 2018 (MERCURI
et al., 2018), devido a fraqueza dos musculos bulbares os pacientes com AME,

principalmente AME Tipo |, apresentam disfagia e engasgos frequentes, sendo
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indicado interven¢des como sonda nasogastrica, sonda nasojejunal ou realizagao de
gastrostomia, muitas vezes realizadas em contexto proativo, pelo risco de pneumonia

de aspiragao e pelo ndo ganho de peso adequado.

Os pacientes com AME podem ter uma massa gorda aceitavel para seu corpo,
entretanto podem ser classificados como tendo um peso abaixo do normal, baseado
no critério peso/altura, em consequéncia da sua reduzida massa corporal. Isto poderia
levar a uma recomendacdo dietética inapropriada, o que acarretaria obesidade
(BAIONI, AMBIEL, 2010).

4.3.3.Abordagem Ortopédicos

As limitagdes da funcdo motora sao decorrentes da fraqueza muscular e,
quando nao tratadas corretamente podem levar a deformidade postural, limitacdo da
mobilidade e da execuc¢ao de atividades diarias, risco aumentado de dor, osteopenia
e fraturas (BAIONI, AMBIEL, 2010; MERCURI et al., 2018).

Algumas intervengbes podem ser feitas para evitar ou melhorar as
deformidades ja instaladas. Alongamentos e exercicios para o controle postural,
controle de dor e contraturas; adaptacdao das atividades diarias, mobilidade com
cadeira de rodas ou andador, ortostatismo, érteses nos membros e terapias que
incentivem o desenvolvimento da mobilidade, sdo técnicas que prolongam a
sobrevivéncia dessas criangas, além de melhorar sua qualidade de vida (BAIONI,
AMBIEL, 2010; MERCURI et al., 2018).

Adaptagbes na casa sao recomendadas para garantir a segurangca e a
independéncia do paciente. (OSKOUI, KAUFMANN, 2008)

4.3.4.Abordagem Farmacoldgica

Recentemente tratamentos medicamentosos provaram ser capazes de
influenciar o curso da AME. Existem trés medicamentos especificos para a AME
liberados pela ANVISA e durante o periodo do estudo apenas um deles estava
implementado no SUS (Sistema Unico de Saude), o Nusinersen (Spinraza), um
oligonucleotideoantisense administrado por via intratecal. Os resultados clinicos dos
pacientes tém sido muito favoraveis (FINKEL et al., 2016; FINKEL et al., 2017).
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Seis ensaios clinicos randomizados, controlados por placebo, usaram creatina,
fenilbutirato, gabapentina, horménio liberador de tireotropina, hidroxiureia e terapia
combinada com valproato e acetil-L-carnitina (WADMAN et al., 2020; WADMAN et al.,
2019) no tratamento da AME. Nenhum desses estudos tiveram resultados
estatisticamente significantes nas medidas de desfecho em participantes com AME.
Outros estudos relataram o uso do salbutamol xarope para melhorar as funcdes
motoras dos pacientes ( KINALI et al., 2002; PANE et al., 2008; FINKEL et al., 2018).

O salbutamol é frequentemente usado na pratica clinica.

Nao existe restricdo para o uso de antibidticos, medicamentos para refluxo
gastroesofagico ou suplementos para a saude éssea, calcio e bifosfonato (FINKEL et
al., 2018).

4.4 AVALIACAO E TRATAMENTO FISIOTERAPEUTICO

A avaliacao clinica na AME ¢ dividida em motora e respiratoria. Na avaliagao
motora o foco é no sistema musculoesquelético, mas cada aspecto da avaliagao tem
uma relevancia para cada tipo de AME. Observa-se as deficiéncias funcionais, as
deformidades osteomioarticulares, o grau de forga muscular, as amplitudes de
movimentos articulares, e sao aplicadas regularmente as escalas funcionais motoras
relevantes para cada tipo de AME (Chop Intend e Hammersmith) e os teste
cronometrados para monitorar os aspectos da funcao que refletem as atividades da
vida diaria (MERCURI et al., 2018).

Na avaliagao respiratéria o foco esta voltado para a capacidades respiratoria,
padrao respiratorio e a troca gasosa. Existem alguns exames principais: capacidade
vital (CV), pico de fluxo da tosse, capnografia e oximetria. Para o paciente estavel sem
doenga pulmonar intrinseca, a gasometria arterial € desnecessaria. (BACH,
GOLCALVES, 2012)

Apos as avaligdes, os objetivos terapéuticos sao tragados para cada paciente
individualmente, sempre respeitando sua idade e suas limitagdes. Em geral os
objetivos sao: otimizar, manter ou promover as fungdes motoras; evitar contraturas
muscular; evitar ou melhorar deformidades osteomioarticulares; minimizar o
comprometimento motor; retardar a perda, manter ou promover mobilidade; otimizar

a tolerancia a varias posi¢gdes; manter ou melhorar a propriocepg¢ao corporal; melhorar
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o equilibrio; melhorar a resisténcia; manter a complacéncia do pulmao e da parede
toracica; promover o desenvolvimento normal do pulmdo e da parede toracica das
criangas; conservar a ventilagao alveolar normal o dia todo; manter padrao respiratorio
normal; maximizar o fluxo de tosse; prevenir episédios de faléncia respiratéria aguda;
evitar hospitalizagdes e prolongar a sobrevida do paciente (MERCURI et al., 2018;
CHATWIN et al., 2003).

Os programas de exercicios e atividades motoras consistem em: alongamentos
passivos, ativo-assistidos ou ativos; mobilizagdo passiva; exercicios ativo-assistidos,
ativos ou resistidos (cuidado com a fadiga muscular); atividades ludicas para
estimulacdo do desenvolvimento motor; treino de transferéncias; estimulacado para
troca de decubito nas formas passiva, ativo-assistida ou ativa; sedestacao;
ortostatismo e deambulagdo (MERCURI et al., 2018).

A terapia respiratoria consiste no suporte ventilatério, técnica de reexpansao
pulmonar (airstacking) e técnicas de higiene pulmonar (manual e mecanica). O ajuste
dos parametros ventilatorios tem que ser visando o descanso da musculatura
respiratéria, o volume corrente ideal, a saturacdo sempre acima de 95% e a expanséo
pulmonar total. A técnica de reexpansao pulmonar ou o empilhamento de ar
(airstacking) pode ser feita através do ressuscitador manual (ambu) e deve ser
repetida de 10 a 15 vezes, no minimo 2 a 3 vezes ao dia. As técnicas de higiene
brénquica podem ser feitas de forma manual realizando o empilhamento de ar com o
ambu e em seguida a tosse com compressao toracica ou abdominal, ou de forma
mecanica através da maquina da tosse (cough-assist) ( CHATWIN et al., 2010;
MARQUES et al., 2014; CHATWIN et al., 2003).

Antes de realizar os exercicios motores € preciso verificar se o paciente esta
estavel na parte respiratoria, para evitar gasto energético desnecessario e possiveis

complicacdes cardiorrespiratorias.
4.5 QUALIDADE DE VIDA DO PACIENTE PORTADOR DE AME

A qualidade de vida relacionada a saude (QVRS) é definida como “a percepgéo
do individuo de sua posi¢ao na vida, no contexto da cultura e sistema de valores nos
quais ele vive e em relacdo aos seus objetivos, expectativas, padroes e

preocupacgdes” (DARABAS et al., 2009). Ela pode ser definida como o grau de
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satisfagcdo ou insatisfacdo sentida por pessoas com varios aspectos de suas vidas
(OLIVEIRA, ARAUJO, 2011).

Considerando a populagao pediatrica, os instrumentos avaliam a percepc¢éo da
crianca em diferentes areas como a fisica, psicossocial, emocional, social e escolar.
Apesar de ndo serem muitos os estudos especificos sobre a qualidade de vida do
paciente com AME, principalmente no Brasil, ha um corpo de literatura com relagao a
qualidade de vida de pacientes com condigdes neuromusculares raras e
incapacitantes. O estudo de Mah et al., (2008) nesta populagcéo pode mostrar prejuizo
significativo na QV daquelas em ventilagdo mecéanica, comparadas as que nao
utilizavam este recurso. Observaram também que criancas com doencas
neuromusculares apresentam dificuldades com dor, pouca energia, limitacao de
atividades entre outras (MAH et al., 2008).

A qualidade de vida é considerada como um importante indicador de
progndstico nas doengas neuromusculares, além de dados importantes para ajudar a
entender as implicagdes clinicas de uma doencga, beneficios globais do tratamento e
informar o gerenciamento médico ideal, facilitando as avaliagdes econémicas de
novas tecnologias (JEDRZEJOWSKA et al., 2010; LANDFELDT et al., 2019).

Embora n&o exista cura, e o paciente com AME ira permanecer nessa condi¢cao
de saude ao longo de toda sua vida, (DARABAS et al. 2009; OLIVEIRA, ARAUJO,
2011; VAIDYA, BOES, 2014) as terapias sintomaticas tém potencial de aumentar a
expectativa de vida e sua QV. A avaliacdo da QV é uma forma de conhecer a realidade
dos pacientes e direcionar estratégias especificas para implementar os cuidados. A
importancia pratica desta avaliacao pode ser observada no estudo de Kocova et al.,
que compararam a QV de criangas portadoras de AME na Republica Tcheca (2014)
com as dos Estados Unidos. Os autores observaram que na Rep Tcheca a QV foi
significativamente menor, principalmente devido a fatores econdmicos e sociais. Estes
resultados mostraram quais as principais areas para onde as atividades de melhorias

deveriam ser direcionadas naquele pais (KOCOVA et al., 2014).

Na revisdo de Landfeldt et al (2019), os autores selecionaram 15 artigos de 11
paises diferentes, 3 continentes ( Europa, América do Norte e América do Sul), para
a sintese dos dados de qualidade de vida de pacientes com atrofia muscular espinhal.

Foram utilizados 7 instrumentos para avaliacdo, em 40% dos artigos a Escalas
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Essenciais Genéricas Pediatricas de Qualidade de Vida (PedsQL) 4.0 (PedsQL GCS),
em 40% o questionario PedsQL 3.0 modelo neuromuscular (PedsQL NMM), em 20%
usando a pesquisa resumida de 36 itens (SF-36) e em 7% o questionario EuroQol EQ-
5D (EQ-5D), a escala visual analdgica (EVA), uma pergunta de item unico (Likert-
escala) e o questionario AUQEI - autoquestionario de qualidade de imagem infantil.
(LANDFELDT et al., 2019)

Devido a raridade da AME, muitas estimativas de QV identificadas na revisdo
foram derivadas de amostras relativamente pequenas, 40% (6 de 15) dos estudos
foram baseados em 35 pacientes. Contudo, a revisdo mostra que a QV do paciente
esta prejudicada na AME, principalmente devido ao comprometimento da saude fisica,
mas também revela que pouco se sabe sobre o impacto da doenca em diferentes
fendtipos e intervengdes clinicas. (LANDFELDT et al., 2019)

4.5.1 Instrumentos de avaliagdo da qualidade de vida

Atualmente, existem varios instrumentos validados para a avaliagao da QDRV.
Na revisdo sistematica de Landfeldt et al., em 2019, foram 15 artigos selecionados, os
quais usaram as Escalas Essenciais Genéricas Pediatricas de Qualidade de Vida
(PedsQL) 4.0 (PedsQL GCS), o modelo neuromuscular PedsQL 3.0 (PedsQL NMM),
a pesquisa de forma resumida de 36 itens (SF-36), o EuroQol EQ-5D (EQ-5D), a
Escala Visual Analdgica (EVA), uma pergunta de item unico (Likert- escala) e o
questionario AUQE/ - auto questionario de qualidade de imagem infantil.
(LANDFELDT et al., 2019)

As Escalas Essenciais Genéricas Pediatricas de Qualidade de Vida (PedsQL)
4.0 (PedsQL GCS) foi desenvolvido para ser uma abordagem para a afericdo da QV
pediatrica, integrando os méritos relativos das abordagens do funcionamento fisica,
saude psicossocial, funcionamento emocional, funcionamento social e funcionamento
escolar. Inclui auto-avaliagdo para criangas e adolescentes entre 5 e 18 anos e
questionarios para os pais para criancas e adolescentes entre 2 e 18 anos. E uma
mensuracado da QV de 23 itens viavel, confiavel e valida para pacientes pediatricos
com disturbios de saude crénicos e para populagbes escolares e comunitarias
saudaveis. (KLATCHOIAN et al., 2008)
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O modulo neuromuscular PedsQLTM 3.0 foi desenvolvido para verificar a QV
pediatrica do paciente com doenga neuromuscular, ela contém 25 itens que abrangem
trés escalas: 1- sobre a doenga neuromuscular do paciente (17 itens relacionados ao
processo da doenga e sintomatologia associada), 2- comunicagdo ( 3 itens
relacionados a capacidade do paciente de se comunicar com os cuidadores e outros
sobre sua doenca) e 3 - sobre recursos familiares ( 5 itens relacionados sistemas de
apoio financeiro e social da familia). As escalas sdo compostas por formatos de auto-
avaliagao e de questionarios para os pais. O método de pontuacido do maéddulo
neuromuscular PedsQLTM 3.0 sao idénticos as escalas PedsQLTM 4.0. Esta escala
nao esta validada no Brasil IANNACCONE et al., 2009).

A pesquisa de forma resumida de 36 itens (SF-36) tem o propdsito de detectar
diferencgas clinicas e socialmente relevantes no status de saude tanto da populagao
geral quanto de pessoas acometidas por alguma enfermidade, assim como as
mudangas na saude ao longo do tempo, por meio de um numero reduzido de
dimensoes estatisticamente eficientes. O SF-36 é constituido por 36 perguntas, uma
que mede a transi¢ao do estado de saude no periodo de um ano e ndao € empregada
no calculo das escalas, e as demais que s&o agrupadas em oito escalas ou dominios.

As pontuacdes mais altas indicam melhor estado de saude. (LAGUARDIA et al., 2013)

O EQ-5D é um instrumento padronizado para medir o status genérico de
saude. Ele tem sido amplamente utilizado em pesquisas de saude da populacéo,
estudos clinicos, avaliacdo econOmica e na medi¢ao rotineira de resultados na
prestacdo de cuidados de saude operacionais. Foi desenvolvido para
autopreenchimento e, como tal, captura informacdes diretamente do respondente,
gerando dados que estdo em conformidade com os requisitos gerais de todas as
medidas de resultado relatado pelo paciente. (BALESTRONI et al., 2012)

A Escala Visual Analégica (EVA) € um instrumento unidimensional para a
avaliacdo da intensidade da dor. Trata-se de uma linha com as extremidades
numeradas de 0-10. Em uma extremidade da linha € marcada “nenhuma dor” e na
outra “pior dor imaginavel”’. Pede-se, entdo, para que o paciente avalie e marque na
linha a dor presente naquele momento (MARTINEZ, GRASSI, MARQUES, 2011).

Uma pergunta de item unico (Likert- escala) € um método de pesquisa que 0s

entrevistados ndo escolhem entre um “sim / ndo”, mas existem opc¢des especificas
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baseadas em “concordar” ou “discordar’ de uma determinada pergunta da escala
Likert. A escala Likert € geralmente uma escala de cinco, sete ou nove pontos usada
para medir o quanto os entrevistados concordam com uma variedade de
afirmacgdes. As escalas unipolares permitem que os usuarios se concentrem na
auséncia ou presencga de um unico item. A escala mede dados ordinais, no entanto,
na maioria das vezes, as escalas unipolares geram respostas mais precisas
(OLIVEIRA et al., 2005).

O questionario AUQEI — autoquestionario de qualidade de imagem infantil, &
baseado no ponto de vista da satisfagdo da crianga, visualizada a partir de 4 figuras
que sdo associadas a diversos dominios da vida, através de 26 questbes que
exploram relagdes familiares, sociais, atividades, saude, fung¢des corporais e
separagao. Trata-se de uma auto-avaliagdo que utiliza o suporte de imagens, que a
prépria crianca responde, com cada questao apresentando um dominio e as respostas
(em numero de 4) sendo representadas com o auxilio de faces que exprimem
diferentes estados emocionais. Pede-se, entéo, a crianga, que assinale, sem tempo
definido, a resposta que mais corresponde ao seu sentimento frente ao dominio
proposto (ASSUMPCAO et al., 2000).

Apos andlise de todos estes instrumentos, o questionario PedsQL™ 4.0 e a
escala Liket foram os escolhidos para a realizagao deste estudo, por suprirem todas

as necessidades da pesquisa.
4.5.2 Questionario Pediatrico de Qualidade de Vida 4.0.(PedsQL™ 4.0)

O PedsQL™ 4.0 foi projetado para avaliar a qualidade de vida relacionada a
saude pediatrica, integrando os méritos relativos das abordagens genéricas e
daquelas concentradas em doencas especificas. Para validagao foi aplicado em mais
de 35.000 criangas saudaveis e criangas com inumeras condi¢gdes de saude croénica,

incluindo criangas com disturbios neuromusculares. IANNACCONE et al., 2009)

O PedsQL™ 4.0 foi validado no Brasil em 2008. O questionario genérico
PedsQL™ 4.0 é composto por 23 itens divididos em 5 funcdes: capacidade fisica,
aspecto emocional , aspecto social e atividade escolar. O instrumento inclui auto-
avaliagao para criancas e adolescentes entre 5 e 25 anos e questionarios para os pais

para criangas e adolescentes entre 2 e 25 anos, leva aproximadamente 5 minutos
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para ser respondido. (LANDFELDT et al., 2019; KLATCHOIAN et al., 2008; VARNJ et
al., 2007)

Estudos internacionais usaram o questionario PedsQL 4.0 para avaliar as
criancas com AME. Na revisao sistematica de Landfeldt et al., em 2019, foram
selecionados 15 artigos, os quais 6 estudos usaram a escala PedsQL GCS para
estimar a QV dos pacientes com AME (pontuacao de 0 a 100, onde uma pontuagao
mais alta representa uma QV melhor). A média do escore de autoavaliagao ficou entre
55 a 65 no geral do instrumento. Nas divisdes por funcionalidade ficaram:
funcionalidade fisica entre 35 a 55, saude psicossocial entre 63 a 70 funcionalidade
emocional entre 63 a 70, funcionalidade social entre 62 a 67 e funcionamento escolar
entre 65 a 70. A médica geral do instrumento avaliado pelos responsaveis ficou entre
47 a 65, sendo funcionalidade fisica entre 20 a 45, saude psicossocial entre 62 a 75
funcionalidade emocional entre 64 a 72, funcionalidade social entre 54 a 61 e
funcionamento escolar entre 61 a 67 (LANDFELDT et al., 2019).

Comparado com os dados de referéncia do PedsQL GCS para individuos
saudaveis, que variam entre 80 e 90 na maioria das escalas e na pontuacgao total, os
pacientes com AME indicaram um impacto na “Saude Fisica”. Em relacdo as
avaliagdes pelos responsaveis, os cuidadores indicaram que o “Funcionamento
Social” também era um dominio da vida marcadamente influenciado pela doenga. No
entanto, dado que nem todos os estudos estratificaram seus resultados por tipo de
AME, capacidade funcional e / ou outras medidas de gravidade / estagio / progressao
da doencga e por causa de diferencas nao ftriviais entre as amostras de estudo
relacionadas a distribuicdo das caracteristicas demograficas (por exemplo, sexo e
idade), bem como possiveis diferengas na QV geral entre paises, ndo é possivel tirar
conclusdes definitivas sobre os determinantes das diferencas observadas. No entanto,
alguns dados sugerem que o impacto na saude fisica esta inversamente associado
ao tipo de AME (LANDFELDT et al., 2019).
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5. METODOLOGIA

Este estudo foi elaborado respeitando-se a Declaragao de Helsinque de 1975,
revisada em 2000 (ASSOCIACAO MEDICA MUNDIAL, 2000), tendo sido aprovada
pelo Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos do Setor de Ciéncias da Satde
da UFPR, sob o CAAE: 39003720.4.0000.0102. (ANEXO 1). A coleta de dados
somente foi iniciada apés a assinatura do Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido (APENDICE 1) pelos participantes, conforme Resolucdo 466/2012 do
Conselho Nacional de Saude (“Resolugao No 466 de dezembro de 2012”, 2012).
Desde a aprovacao desta pesquisa emitimos relatérios semestrais aquele Comité,
informando-o a respeito do andamento da coleta de dados em curso.

Na elaboragdao do desenho da pesquisa foram consideradas amplamente as
diversas possibilidades de viés, buscando-se estratégias para minimiza-las. Foram
seguidas todas as recomendacdes do Strengthening the Reporting of Observational
Studies in Epidemiology (STROBE) Statement (VANDENBROUCKE et al., 2007; VON
ELM et al., 2008).

Seguindo as Normas Regimentais do Programa de Pds-graduagdo em
Medicina Interna e Ciéncias da Saude da Universidade Federal do Parana, de maio
de 2018, Art. 68° (ANEXO 1), segue artigo submetido ao Jornal de Pediatria.
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NO BRASIL: AUTOAVALIAGAO E PERCEPGCAO DOS CUIDADORES.

Maira Coelho?, Marize Zonta®, Salmo Raskin®, Silvia Valderramas®

a PT, Postgraduate Program in Internal Medicine and Health Sciences student,

Universidade Federal do Parana - Curitiba (PR), Brazil

®PT, PhD, Professor, Postgraduate Program in Internal Medicine and Health Sciences,

Universidade Federal do Parana - Curitiba (PR), Brazil

¢MD, PhD, Laboratério Genetika, Curitiba, PR, Brazil



29

4PT, PhD, Professor, Postgraduate Program in Internal Medicine and Health Sciences
and Department of Prevention and Rehabilitation in Physical Therapy, Universidade
Federal do Parana - Curitiba (PR), Brazil.

RESUMO

Objetivos: caracterizar o perfil demografico, socioeconémico e clinico dos pacientes
com Atrofia Muscular Espinhal (AME) no Brasil, avaliar a percepg¢ao da qualidade de
vida (QV) e verificar se existe correlagéo entre a percepg¢ao dos pacientes e de seus

cuidadores.

Metodo: estudo observacional descritivo, no qual foram incluidos pacientes com
diagndstico de AME e seus cuidadores. A QV foi avaliada pelo Pediatric Quality of Life
Inventory 4.0 (PedsQL™ 4.0). Foram coletados dados socioecondémicos,

demograficos, clinicos e informacgdes do tratamento.

Resultado: Das 235 familias, 167 foram elegiveis para responderem os questionarios
PedsQL 4.0, 115 cuidadores e 49 pacientes foram incluidos no estudo. A QV foi
dividida de acordo com os tipos de AME. Entre os pacientes foram observadas
diferengas para os dominios “Capacidade Fisica” (tipo Il vs Ill, p=0,022) e “Emocional”
(tipo I vs I, p<0,05), entre os cuidadores para os dominios “Capacidade Fisica” (tipos
[ vs Il, p=0,039; tipo | vs Ill, p<0,001; Il vs Ill, p=0,022), “Social” (tipo | vs Ill, p<0,001)
e Escore Total (tipos | vs Il, p=0,033; tipo | vs Ill, p< 0,001). Houve correlagao
significativa entre os cuidadores e pacientes nos dominios Emocional para o AME tipo
Il (r=0,61, p=0,037) e Escore Total para o AME tipo Ill (r=0,72, p=0,019).

Conclusao: Os pacientes com AME tipo Il demonstraram uma menor percepg¢ao da
qualidade de vida em relagcao aos outros tipos. A percepg¢ao da QV foi diferente entre
0s pacientes e seus cuidadores, sendo que a percepc¢ao dos pacientes € melhor que

a dos cuidadores.

Palavras-chave: spinal muscular atrophy; quality of life; child neurology, family

impact; patient reported outcomes.
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Introducgao

A atrofia muscular espinhal (AME) € uma doenca neuromuscular grave
hereditaria autossémica recessiva, causada por um erro do cromossomo 5q13.2, que
na maioria dos pacientes leva a uma delegao homozigética do gene SMN17 (neurdnio
motor de sobrevivéncia). (2 A AME é classificada em tipos clinicos (|, II, lll e IV) com

base na idade de inicio e na gravidade dos sintomas (-2,

Pacientes com AME tipo |, o subtipo mais comum e também o mais grave da
doenca, o inicio dos sintomas é dos 0 aos 6 meses de idade, ndo conseguem sentar
e necessitam de suporte ventilatério nos dois primeiros anos de vida. Os pacientes
com AME tipo Il tém o inicio dos sintomas entre 6 e 18 meses de idade, conseguem
sentar, mas ndao deambulam. Pacientes com AME tipo lll, iniciam os sintomas apés
18 meses de idade e adquirem deambulagdo, mas podem perder essa capacidade.
Pacientes com AME tipo IV, normalmente apresentam fraqueza muscular a partir da
segunda década de vida. @ % 9. Por se tratar de uma doenga crbnica e grave
associada a fraqueza muscular progressiva, pacientes com AME podem apresentar
prejuizo na sua QV. A percepcgao do paciente sobre sua dimensao fisica, psicoldgica

(incluindo emocionais e cognitivas) e social ) pode ser diferente da do seu cuidador.

A avaliacdo da QVRS é essencial para verificar o impacto da doenca e eficacia
dos tratamentos, sendo um desfecho importante em ensaios clinicos @ 6 7.8 9 No
Brasil ainda ndo existem estudos de prevaléncia, epidemiologicos ou que descrevam
a QVRS de pacientes com AME, o que dificulta a abordagem multidisciplinar destes
pacientes e consequentemente, a elaboracédo de politicas publicas especificas para

esta populacéo.

O objetivo deste estudo é avaliar a percepgao da qualidade de vida de
pacientes com Atrofia Muscular Espinhal e de seus cuidadores no Brasil, e
caracterizar o perfil demografico, socioeconémico, apresentacdo clinica,
complicagdes e informagdes do tratamento, e verificar se existe correlagéo entre a

percepcao da QV dos pacientes e de seus cuidadores.

Método
Trata-se de um estudo do tipo observacional descritivo analitico. O projeto foi

avaliado e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos do Setor
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de Ciéncias da Saude da UFPR, sob o CAAE: 39003720.4.0000.0102. Todos os
individuos, independente do sexo e idade, que apresentavam diagnodstico de AME tipo
[, I, Il e IV, e seus cuidadores, que assinaram o termo de consentimento livre e

esclarecido, foram incluidos no estudo.

O recrutamento dos participantes se deu por meio da divulgacéo do estudo pela
Associacao dos Amigos da Atrofia Muscular Espinhal (AAME) em suas redes sociais.
Aos individuos que aceitaram o convite, foi disponibilizado inicialmente o termo de
consentimento livre e esclarecido e um formulario desenvolvido pelos pesquisadores
onde foram coletados dados demogréficos, status socioeconémico, apresentagao

clinica, complicagdes e informacdes de tratamento.

Para avaliagdo da percepcédo da QVRS foram elegiveis criangas, adolescentes
e adultos entre 2 e 25 anos com diagndstico de AME. Para criangas entre 2 e 4 anos
apenas os cuidadores responderam questionarios. Para aqueles entre 5 e 25 anos,

tanto os pacientes como os cuidadores preencheram o questionario.

Para a avaliagdo da QVRS foi utilizado o questionario Pediatric Quality of Life
Inventory™ verséo 4.0 (PedsQL™ 4.0) com permisséo de uso pelo Dr. James Varni
da Texas A&M University (College Station, Texas), proprietario dos direitos autorais,
com permissao para usar a versao traduzida e validada para a lingua portuguesa do

Brasil.

O questionario PedsQL™ 4.0 ¢ composto por 23 itens divididos em quatro
dominios multidimensionais: capacidade fisica (8 itens), aspecto emocional (5 itens),
aspecto social (5 itens) e atividade escolar (5 itens). © 10 Para criar a pontuagdo
resumida de saude psicossocial, a média é calculada como a soma dos itens dividida
pelo numero de itens respondidos nos dominios de aspecto emocional, social e
escolar. © 19 Para cada item, o paciente ou cuidador ¢ instruido a avaliar em uma
escala Likert "' de cinco pontos (0 = nunca; 1 - quase nunca; 2 - as vezes; 3 = quase
sempre; 4 = sempre). De acordo com o dimensionamento e pontuagao do PedsQL™,
disponivel em http://www.pedsql.org/PedsQL-Scoring.pdf, os itens sao transformados
linearmente em uma escalade 0 a 100 (0 =100,1=75,2=50,3=25e4=0),de

modo que pontuagdes mais altas indicam melhor percepgao de qualidade de vida.

Calculo amostral
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O desfecho escolhido para o calculo amostral foi a prevaléncia de AME.
Estudos realizados em alguns paises descrevem uma prevaléncia entre 5 e 11,9%
(12,13,14,15.16,17) sendo que o mais robusto foi realizado em paises da Europa envolvendo
3.776 pacientes.!” Como ainda ndo existem estudos que descrevam a prevaléncia de
AME no Brasil, foi considerado o valor de 11,9%."”

O tamanho da amostra para este estudo foi determinado, por meio da seguinte

férmula (19)-

N = Z? [prevaléncia (1 - prevaléncia)

D2

Onde, Z = 1.96; D =0 0,05 (tamanho de efeito), Erro Tipo |- a=0,05 erro Tipo Il-
B = 5% e considerando-se, como demonstrado por Verhaart iec, et al, 2017,
prevaléncia de AME de 11,9%'", o tamanho amostral deste estudo foi estimado em
162 pacientes com AME. A fim de evitar que possiveis perdas durante o seguimento
pudessem comprometer o poder do estudo, foi realizado um acréscimo de 20%,

totalizando uma amostra de 195.
Analise Estatistica

O pressuposto de normalidade das variaveis foi verificado por meio do teste de
Shapiro-Wilk. Os resultados de idade e dos escores do questionario PedsQL™, foram
descritos por média e desvio padrao. Para variaveis categoricas foram apresentados
frequéncias absolutas e percentuais. A comparagao dos tipos de AME, em relagao
aos escores, foi feito usando-se o teste ndo-paramétrico de Kruskal-Wallis e as
comparacgdes multiplas dos tipos de AME o teste post-hoc de Dunn com os valores de
p foram corrigidos pelo teste de Bonferroni.

Para avaliagao da associacéo entre os escores dos questionarios dos pacientes
e dos pais/cuidadores foram estimados coeficientes de correlagdo de Spearman. A
escala de magnitudes proposta por Batterham e Hopkins('®) foi usada para interpretar
as correlacgodes, sendo < 0,1 trivial; entre 0,10 - 0,29, pequena; 0,30 - 0,49, moderada,;
0,50 - 0,69, alta; 0,70 - 0,90, muito alta e > 0,90, quase perfeita. Valores de p<0,05

indicaram significancia estatistica. Os dados foram organizados em planilha Excel® e
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analisados com o programa computacional IBM SPSS Statistics v.28.0. Armonk, NY:
IBM Corp.

Resultados

Durante o periodo de coleta (agosto/2020 a maio/2022), 600 familias foram
recrutadas junto ao site da AAME. Atenderam o convite preenchendo a ficha de coleta
inicial 235 (39%) familias sendo 128 (54%) pacientes com AME Tipo |, 74 (31%) com
AME Tipo Il, 29 (12%) com AME Tipo lll e 4 (0,02%) com AME Tipo IV. A idade dos
pacientes variou dos 4 meses até 59 anos, sendo 119 (51%) do sexo feminino.

Dentre as 235 familias, 167 (71%) foram elegiveis a responderem os
questionarios PedsQL 4.0, sendo 167 cuidadores e 167 pacientes. Destes, 115

cuidadores e 49 pacientes foram incluidos no estudo. (Figura 1).

(=)

g =500
: |
-
Familias gque preencheram
a ficha com as caracteristicas dos
pacientes {1a etapa do estudo)
— 9 n=235 y
W | f Excluidos — n=68
g ] L ldade < 2 ancs ou = 26 ancs
g s ™
Familias elegiveis para os
g questionarios {2a etapa do estuda)
n=167
o '\ A
S
Cuidadoras Pacientes
il n=167 n=167 Excluidos - na118

.E M3 responderam os OlaKe < oo ImED

PR Mao responderam os

questionarios
E v v guestionarios - n=29
= Incluidos no estudo Incluidos no estudo
n=115 n=49

Figura 1. Fluxograma de recrutamento e avaliagdes dos participantes.
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Caracteristicas s6cio econdmicas dos pacientes

Houve representatividade da amostra (n=235) nas 5 regides do Brasil, sendo
maior nas regides Sudeste (35,31%) e Sul (31,48%), seguidas pelo Nordeste
(18,29%), Centro Oeste (8,51%) e Norte (6,38%).

Observou-se que 33,61% das familias vivem com apenas 1 salario minimo e
que o cuidador principal foi a mae (46,80%). Quanto ao acesso a saude 37,44% (n=88)
utiizam apenas o SUS e 31,44% (n=74) utilizam plano de saude. Demais

caracteristicas socioecondmicas estio descritas na Tabela 1.



Tabela 1 - Caracteristicas Socioecondmicas dos pacientes (n=235).

Variaveis n (%)

Cuidador Mae 100 (46,80)
Pai 4 (1,70)
Mae e Pai 95 (40,42)
Conjunge 10 (4,25)
Auto cuidado 6 (2,55)
Equipe de Enfermagem 5(2,12)
Outros familiares 5(2,12)

Renda mensal 1 salario minimo 79 (33,61

2-3 salarios minimos
3-5 salarios minimos
5-10 salarios minimos
> 10 salarios minimos

25,10
15,31
16,17
9,78)

S— N N N

59 (
36 (
38 (
23 (

Nivel Educacional

< 5 anos (n=144) Analfabeto 144 (100)

6 — 14 anos (n=40) Analfabeto 10 (25)
Ensino Fundamental Incompleto 27 (67,50)
Ensino Fundamental Completo 1(2,50)

15 —-17 anos (n=11)  Ensino Fundamental Incompleto 5 (45,45)
Ensino Médio Incompleto 5 (45,45)
Ensino Superior Incompleto 1(9,09)

= 18 anos (n=40) Ensino Fundamental Incompleto 5(12,40)
Ensino Fundamental Completo 1(2,50)
Ensino Médio Incompleto 3 (7,50)
Ensino Médio Completo 10 (25)
Ensino Superior Incompleto 6 (15)
Ensino Superior Completo 15 (37,50)

Acesso a saude SUS 88 (37,44)
Plano de Saude 74 (31,48)
Particular 0 (0)
SUS e Particular 9 (3,82)
Plano de saude e Particular 7 (2,97)
Plano de saude e Particular e SUS 23 (9,78)
SUS e Plano de saude 34 (14,46)

Dados demonstrados em Frequéncia relativa (n) e absoluta(%)

As caracteristicas demograficas e clinicas dos pacientes segundo o tipo de AME

estao descritos na Tabela 2
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Tabela 2 - caracteristicas demograficas e clinicas dos pacientes segundo o tipo de

AME (n=235).
Variaveis AME Tipol AME Tipoll AME Tipolll AME Tipo IV
(n=128) (n=74) (n=29) (n=4)
Idade (anos) 3,86 +3,65 13,56+12,30 20,10+16,55 41,25+ 11,87
Sexo F, n (%) 61 (47,65) 41 (55,40) 18 (62,06) 2 (50)
Faixa etaria (anos), n (%)
<2 39 (39,46) 1(1,35) 0 0
2-4 62(48,43) 22 (29,72) 5(17,24) 0
5-7 12(9,37) 14 (18,91) 6 (20,68) 0
8-12 10 (7,81) 6 (8,10) 3(10,34) 0
13-18 4 (3,12) 9 (12,16) 3(10,34) 0
18-25 1(0,78) 9 (12,16) 1(3,44) 0
>25 0 13 (17,56) 11 (37,93) 4 (100)
Uso de medicacgao especifica, n(%)
N&o utilizam 19 (14,84) 32 (43,24) 18 (62,06) 4 (100)
Spinraza 79 (61,71) 39 (52,70) 10 (34,48) 0
Zolgensma 12 (9,37) 0 0 0
Risdiplan 11 (8,59) 0 0 0
Spinraza Zolgensma 7 (5,46) 3 (4,05) 1(3,44) 0
Utilizacao de Equipamentos, n(%)
Nenhum 9 (7,03) 33 (44,59) 20 (68,96) 2 (50)
BIPAP 58 (45,31) 29 (39,18) 3(10,34) 0
Ventilador Domiciliar 58 (45,31) 4 (5,40) 0 0
CPAP 0 1(1,35) 0 0
Cough-Assist 78 (60,93) 14 (18,91) 0 0
Ambu 75 (58,59) 24 (32,43) 8 (27,58) 2 (50)
Oxigénio 12 (9,37) 0 0 0
Fisioterapia, n(%)
Motora 121 (94,53) 67 (90,54) 22 (75,86) 2 (50)
Respiratoria 115 (89,84) 40 (54,05) 7 (24,13) 0
Via Alimentar, n(%)
Boca 29 (22,65) 71 (95,94) 29 (100) 4 (100)
Gastro 76 (59,37) 1(1,35) 0 0
Sonda 15 (11,71) 1(1,35) 0 0
Boca + Gastro 8 (6,25) 1(1,35) 0 0
Necessidade de Internagao, n(%)
Nao 80 (62,5) 56 (75,67) 28 (96,55) 3 (75)
Sim 43 (33,59) 18 (24,32) 1(3,44) 1(25)
Mora no hospital 5 (3,90) 0 0 0
Parada Cardiorrespiratéria, n(%)
Sim 31 (24,21) 8 (10,81) 1(3,44) 0
Nédo 97 (75,78) 66 (89,18) 28 (96,55) (100)

Resultados demonstrados em média e Desvio Padrao, frequéncia absoluta e relativa (%)
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Pontuacgao do questionario de qualidade de vida PeDsQL 4.0

A tabelas 3 descreve os escores dos dominios do PeDsQL™ 4.0 — autoavaliagéo
dos pacientes e avaliagdo dos cuidadores segundo o tipo de AME. Em relagéo a
autoavaliacdo dos pacientes, as menores médias dos escores de QV foram
observadas no dominio Capacidade Fisica, e as maiores no dominio Atividade

Escolar.

Tabela 3 - PedsQL™ 4.0 — autoavaliagdo dos pacientes (n=49) e avaliagédo dos

cuidadores (n=115) distribuidos segundo o tipo de AME.

PedsQL™ 4.0 AME TIPO | AMETIPOIIl AME TIPOIlII Valor p*
Dominios (n=10) (n= 25) (n=14)

Capacidade Fisica @ 38,8 +27,3 29,0+ 16,9 48,2 + 22,4 0,026
Emocional P 70,5+ 18,5 52,4 +£229 64,3 £ 14,7 0,037
Social 55,0 £ 25,3 68,0 £ 17,7 58,9+ 24,0 0,229
Atividade Escolar 53,3 +27,8 73,8 £ 19,7 76,9 £ 14,2 0,073
Psicossocial 61,2 £ 20,7 64,7 £ 13,7 66,8 + 13,4 0,610
Escore Total 53,4 £ 21,3 52,3+ 11,6 60,4 £ 14,6 0,149

Resultados descritos por média e desvio padrao;

Para a analise do dominio “Atividade Escolar’- pacientes foram incluidos 9, 24 e 13 casos para os
tipos de AME 1, 2 e 3, respectivamente;

* Teste ndo-paramétrico de Kruskal-Wallis;
aTeste de Dunn com valores de p corrigidos pelo teste Pos hoc Bonferroni para AME | vs AME I

=0,022);
t("‘I)'este de) Dunn com valores de p corrigidos pelo teste Pos hoc Bonferroni para AME Il vs AME IlI
(p<0,05).

Foram encontradas diferengas significantes para os dominios “Capacidade
Fisica” e “Emocional” entre os tipos de AME. Sendo assim, para estes dominios, os
tipos de AME foram comparados dois a dois, cujos resultados apontaram que a
percepgao da capacidade emocional na AME Tipo Il esta prejudicada comparada a
AME Tipo |, da mesma forma que a percep¢ao da capacidade fisica se encontra

prejudicada na AME Tipo Il em relagdo ao AME Tipo lIl.
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Capacidade fisica Emocional
Tipos de AME comparados . .
P P
1x2 1 0,050
1x3 0,555 1
2x3 0,022 0,202

*Teste de Dunn com valores de p corrigidos por Bonferroni, p<0,05

Quanto a avaliagdo dos cuidadores para os dominios “Capacidade Fisica”,
“Social” e Escore Total foram encontradas diferengas significantes entre os tipos de
AME.

Tabela 4 - PedsQL™ 4.0 —avaliagéo dos cuidadores (n=115) distribuidos segundo o

tipo de AME.

PedsQL™ 4.0 AME TIPO | AME TIPO Il AME TIPO Il Valor p*
Dominios (n=51) (n=39) (n= 25)

Capacidade Fisica 2>¢ 31,7 + 18,1 441 + 23,5 63,5+ 25,8 <0,001
Emocional 68,3 + 15,8 65,4 +19,2 61,6 £21,3 0,724
Social 53,4 + 16,9 60 £17,7 71,2+20,3 <0,001
Atividade Escolar 59 £ 26,5 71,3 +£20,3 70,9 £ 21,1 0,225
Psicossocial 61,1+ 14,1 64,5+ 12,8 67,2+ 15,7 0,115
Escore Total &f 49,2 + 141 56,9 + 12,6 65,8 £ 15,5 <0,001

Resultados descritos por média e desvio padréo;

Para a analise do dominio “Atividade Escolar” — cuidadores foram incluidos 23, 31 e 21 casos para os
tipos de AME 1, 2 e 3, respectivamente.

* Teste ndo-paramétrico de Kruskal-Wallis;

aTeste de Dunn com valores de p corrigidos pelo Pos hoc Bonferroni test para AME | vs AME |l
(p=0,039)

b Teste de Dunn com valores de p corrigidos pelo Pos hoc Bonferroni test para AME | vs AME |l
(p<0,001);

¢ Teste de Dunn com valores de p corrigidos pelo Pos hoc Bonferroni test para AME 1l vs AME Il
(p<0,001);

dTeste de Dunn com valores de p corrigidos pelo Pos hoc Bonferroni test para AME | vs AME |l
(p<0,001);

¢ Teste de Dunn com valores de p corrigidos pelo Pos hoc Bonferroni test para AME | vs AME I
(p<0,033);

fTeste de Dunn com valores de p corrigidos pelo Pos hoc Bonferroni test para AME | vs AME |l
(p<0,001);

Foram comparados dois a dois, onde os valores de p dessas comparagdes

demonstraram que a percepg¢ao da capacidade fisica se encontra prejudicada na AME
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tipo | em relagdo ao AME tipo Il e Ill, na AME tipo Il em relagdo ao AME tipo Ill. Da
mesma forma o Escore Total na AME tipo | em relagdo ao AME tipo Il e Ill. Ainda, a

percepc¢ao da capacidade social na AME tipo | esta prejudicada comparada ao AME

tipo lll.
Capacidade
Tipos de AME Escore Total Social
fisica
comparados p* p*
p*

1x2 0,033 0,039 0,104
1x3 <0,001 <0,001 <0,001
2x3 0,108 0,022 0,139

*Teste de Dunn com valores de p corrigidos por Bonferroni, p<0,05

A Tabela 5 apresenta a correlagao entre a percepcao dos pacientes e dos
cuidadores, sendo esta significativa no dominio Emocional para a AME Tipo Il e
quanto ao Escore total para a AME Tipo Il (Figura 2), sendo nos dois casos correlagao

direta (coeficiente de correlagao positivo).

Tabela 5 - PedsQL™ 4.0 — associagao entre a percepgao dos pacientes e dos

cuidadores (n=33)

PedsQL™ 4.0

Dominios

AME TIPO |
(n=11)

AME TIPO Il
(n=12)

AME TIPO Il
(n=10)

Capacidade Fisica
Emocional

Social

Atividade Escolar
Psicossocial

Escore Total

r=0,52 (p=0,100)
r=0,26 (p=0,432)
r=0,31 (p=0,361)
r=0,16 (p=0,656)
r=0,11 (p=0,743)
r=0,05 (p=0,894)

r=0,40 (p=0,196)
r=0,61 (p=0,037)
r=0,53 (p=0,074)
r=0,28 (p=0,410)
r=0,46 (p=0,132)
r=0,27 (p=0,389)

r=0,60 (p=0,066)
r=0,43 (p=0,216)
r=0,04 (p=0,912)
r=0,62 (p=0,055)
r=0,46 (p=0,179)
r=0,72 (p=0,019)

Resultados apresentados como coeficiente de correlagao de Spearman e valor de p.

Ha existéncia da correlagdo mostra que ambos (pacientes e cuidadores)
tiveram a mesma percepg¢ao (boa ou ruim) nele dominio, quando ndo ha correlagao
significa que ambos (pacientes e cuidadores) tiveram percepg¢des (boas ou ruins)

diferentes nele dominio.
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Figura 2 - diagramas de dispersao entre os escores dos cuidadores e pacientes
quanto ao escore do dominio Emocional para o AME Tipo Il e quanto ao Escore total

para o AME Tipo Ill. Cada ponto corresponde a cada caso (pacientes-cuidadores).

Discussao

Os resultados deste estudo apontam para uma percepc¢ao da qualidade de vida
diferente entre os pacientes com AME e seus cuidadores, sendo que a percepgao dos
pacientes € melhor que a de seus cuidadores. Os pacientes com AME Tipo Il
percebem uma capacidade fisica e emocional mais prejudicada em relagao aos outros
tipos de AME. Ja para os cuidadores a percepcao da QV em relacdo a capacidade
fisica e social € pior quanto mais grave for o tipo da AME. Ainda, as percepc¢des da
QV se correlacionam em relagao a capacidade emocional no AME tipo Il e no aspecto
total no AME tipo lll.

Este é o primeiro estudo brasileiro que pode caracterizar 235 pacientes com
AME distribuidos em todas as regides do Brasil, representando diferentes classes
econdmicas, distribuicdo equivalente entre os sexos e diferentes condi¢cdes de acesso
a saude. Na amostra brasileira 0 maior numero de pacientes apresentou AME Tipo |
(54%), seguido por aqueles com AME Tipo Il (31%), o que difere das amostras da

Espanha, China e Tailandia onde a maior média (60%) € de pacientes com AME tipo
[|. (20,21,22)

Além de caracterizar os pacientes com AME, este estudo considerou seus
cuidadores e observou que em 46% dos casos a mae € a principal cuidadora. Este

dado corrobora com a revisao sistematica de Brandt et al (2022), e reflete a realidade
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da maioria das familias de criancas e adolescentes com doencgas raras e/ou limitantes.
(23) O fato de a mae ficar restrita aos cuidados pode estar relacionado a baixa renda
familiar observada, onde 33% das familias do presente estudo vivem com até um
salario minimo ao més e 37% dependem exclusivamente do SUS como acesso a
saude. Em outro estudo a pior renda familiar de pacientes com AME foi associada a
pior QV @4, Esta relagdo n&o foi avaliada no presente estudo, mas podemos inferir

que esteja relacionada a pior percepgao dos cuidadores.

Na amostra neste estudo ndo sabemos quantos frequentam escola
periodicamente, mas pudemos observar que daqueles entre 15-17 anos todos foram
alfabetizados, e daqueles com idade maior ou igual a 18 anos, 37,5% tem o ensino
superior completo. Ja na amostra da Tailandia (n=42) aproximadamente 30% das

criangas em idade escolar ndo frequentavam a escola devido a deficiéncia. ¢

No presente estudo foi observado que o numero de pacientes que nao recebem
medicacéo especifica aumenta conforme a menor gravidade da doencga (15% com
AME tipo |, 43% com AME tipo Il, 62% com AME tipo Ill e 100% com AME tipo V).
Durante o periodo de coleta somente o Spinraza (Nusinersena) estava implementado
no SUS (Sistema Unico de Saude) (2019) exclusivamente para pacientes com AME
tipo | e Il até 12 anos e sem uso de ventilagdo mecanica permanente. Duan et al.
(2022) analisaram a QV dos pacientes com AME em dois grupos: com medicamento
e sem medicamento, e observaram que os pacientes do grupo com medicamento
apresentaram maiores escores na QVRS e melhoraram ao longo do tempo, resultados
esses que podem ser observados em todos os tipos clinicos, mesmo em pacientes
em uso de ventilagdo mecanica e sonda de alimentagdo. %% O direcionamento da
medicacdo para um grupo tao especifico de pacientes no Brasil exclui os demais

pacientes e os privam de atingirem resultados clinicos favoraveis. (25:2)

No Brasil, o fisioterapeuta é o profissional responsavel pela reabilitagao fisica e
manuseio dos suportes ventilatorios. Nos pacientes do presente estudo o suporte
deste profissional diminuiu conforme a menor gravidade da AME, especialmente na
parte respiratoria. Mesmo os pacientes com menores gravidades deveriam ser
acompanhados por equipes multidisciplinares, considerando a observacédo de outro

estudo que comprova a relagdo entre este acompanhamento e a melhor da QV. ©7)
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No presente estudo a visdo dos cuidadores corrobora com outros estudos (9:20.21.27)
onde a QV é pior conforme a maior gravidade da AME, exceto na capacidade
emocional onde foi encontrado uma relagao inversa. Na visdo dos pacientes apenas
a atividade escolar é compativel (%2021.27) foi observado que a capacidade emocional
e capacidade fisica, na percepc¢ao dos pacientes com AME tipo I, foi menor a QV em
relagdo aos outros pacientes, ja no aspecto social os pacientes com AME tipo I
apresentaram melhor QV em relagao aos outros paciente. Isto pode refletir a realidade
atual dos cuidados com AME tipo | com maior atencdo e melhores resultados devido

a medicacgao especifica.

Diferente de outros estudos, tanto na visao dos cuidadores quanto dos pacientes,
a melhor QV em relagéo a capacidade emocional foi observada naqueles com maior

gravidade, havendo correlagao entre cuidadores e pacientes para AME Tipo Il

No estudo Tailandés que também comparou a percepg¢ao da QV de pacientes com
AME e seus cuidadores, foram observados escores menores dos cuidadores em
relagdo aos pacientes em todos os dominios, ja no presente estudo foi observado que
na maioria dos dominios a pontuagéo dos cuidadores foi menor que dos pacientes.
Uma melhor percepgao do paciente sobre sua QV em relagdo da de seus cuidadores
podem estar relacionadas a adaptagdo a sua doenga ao longo da vida, podendo

perceber suas limitagdes de forma mais leve do que seus cuidadores. ")

Embora ainda n&o exista cura, a avaliagcdo da QV é uma forma de conhecer a
realidade dos pacientes e de seus cuidadores. Nesta amostra brasileira chama a
atencdo a menor QV especialmente na percepcao dos pacientes com AME tipo I, o
que deve ser considerado na hora do manejo clinico e no direcionamento de
estratégias especificas como maior atencao da equipe multidisciplinar, especialmente

no auxilio psicolégico, maior abrangéncia da medicacao e auxilio financeiro.

As informacdes valiosas sobre pacientes com AME de todo Brasil fornecem
uma visao preciosa para o tratamento clinico e para as politicas publicas de saude do
pais. Novas pesquisas devem se concentrar ndo apenas na qualidade de vida, mas

também nos cuidados fornecidos aos pacientes e seus familiares.
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6. CONCLUSOES

As informacgdes sobre as caracteristicas dos pacientes com AME de todo Brasil
fornecem uma visao preciosa para o tratamento clinico e para as politicas publicas de
saude do pais. A avaliacdo da QV é uma forma de entender a visdo dos pacientes e
de seus cuidadores. Observamos uma menor QV especialmente na percepgédo dos
pacientes com AME tipo Il, o que deve ser considerado na hora do manejo clinico e
no direcionamento de estratégias especificas como maior atencdo da equipe
multidisciplinar, especialmente no auxilio psicolégico, maior abrangéncia da

medicacao e auxilio financeiro.
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7. LIMITAGOES

Algumas limita¢des do estudo devem ser mencionadas. Primeiramente, por ser um
estudo remoto muitos pacientes nao foram abordados, este modo foi escolhido devido
as restrigdes que a pandemia de COVID-19 exigia e por ser direcionado a pacientes
de todo o Brasil. Em segundo lugar, o0 menor numero de resposta dos questionarios
de QV denota uma dificuldade a ser encarada, pois estes foram posteriormente
enviados por e _mail e muitos pacientes esqueciam de responder. Uma possivel
maneira para minimizar desvantagens seria a realizagdo do estudo de forma
presencial em centros de referéncia ou hospitais diferentes em todo Brasil, assim

permitindo agregar um maior numero de respostas.

Vale lembrar, que ainda n&o se sabe ainda o exato numero de pacientes com
diagnostico de AME, assim como nao existem centros de referéncia em todos os
estados brasileiros. A epidemiologia destes pacientes € um desfecho de grande

importancia e deve ser explorado em estudos futuros.

Embora muito se fale em tratamento clinico da AME, a qualidade das evidéncias
cientificas relacionadas a QV ainda permanecem baixas. Neste sentido mais estudos
relacionando QV com diagnéstico precoce, tratamento clinico, intervencdes
multidisciplinares, tratamento medicamentoso e caracteristica socioecondmicas sao

necessarios para entender melhor o impacto na vida dos pacientes e seus cuidadores.
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APENDICE 1- TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

TERMO DE ASSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

(Criancas de 07 a 12 anos)

TALE LUDICO

Oi, como vocé se chama?

Nés nos chamamos, Dra Silvia Valderramas, Dra Marise Zonta, Dr Salmo
Raskin e Maira Arrivabene Coelho e queremos te convidar para participar do nosso
estudo Qualidade de vida em pacientes com atrofia muscular espinhal no brasil:

autoavaliacao e percepcao dos cuidadores/ responsaveis.

> Posso te contar do nosso estudo?

Sabemos que viver com AME é um desafio, por isso, queremos ajudar as
pessoas que cuidam de vocé a compreenderem melhor seus cuidados, assim te
ajudando a ter ainda mais uma boa qualidade de VIDA. Respondendo essas

perguntas vocé podera nos ajudar a fazer isso, mas s6 se vocé quiser.
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As vezes vocé pode ndo gostar das perguntas, ndo se sentindo bem
ao responder, mas fique tranquilo que seu nome nao ira aparecer no estudo, apenas
um numero no lugar, contudo se mesmo assim nao quiser mais responder € so parar

0 questionario, ndo tem problema nenhum.

Mas sabe? Coisas boas também podem acontecer e juntos
vamos ajudar a melhorar os conhecimentos dos profissionais de saude sobre a
AME. Vocé vai precisar de apenas 10 minutinhos para responder o primeiro

questionario e 15 minutinhos para responder o segundo, é rapidao.

Mas se vocé nao gostar vocé pode me dizer “chega, ndo quero

mais ” e eu deixo vocé desistir e ir brincar de outra coisa, pode ser?

Se vocé quiser falar conosco, peca a seus pais e eles nos acharao a
pesquisadora principal Dra Silvia Valderramas (svalderramas@uol.com.br) ou
membro de sua equipe Dra Marise Zonta (marisebzonta@gmail.com) e Maira
Arrivabene Coelho (fisiomairacoelho@hotmail.com), pelo telefone (41) 99161-5332 ou
no endereco Rua General Caneiro, 181, - Prédio Central, 11° andar, sala 1136, Alto

da Gloria — Curitiba (PR), Brasil.



57

Nés ja explicamos tudo também para seus pais/Responsavel Legal, mas

queremos te ouvir, OK?
Entao, vocé quer fazer parte deste meu estudo?

Hum, acho que sim. Entendi tudo, vocé me explicou direitinho as coisas boas e
as nao tao boas e vocé respondeu todas as minhas perguntas.

|
\

)"'.

\\

\-

|(®

y Quero sim ! E vou contar para meus amiguinhos!

Eu entendi tudo, que eu sou livre para aceitar ou recusar participar da pesquisa,
que posso interromper a minha participagcéo a qualquer momento sem dar uma razao

e eu até vou assinar aqui!

Eu receberei uma via assinada e datada deste documento.

Local, de de

[Assinatura da crianga]

Endereco e contato do Pai/Mae/ Responsavel Leqgal
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TERMO DE ASSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

(Maiores de 12 anos e menores de 18 anos)

Titulo do Projeto: Qualidade de vida em pacientes com atrofia muscular espinhal no

brasil: autoavaliacdo e percepc¢ao dos cuidadores/ responsaveis.
Pesquisador Responsavel: Dra Silvia Valderramas

Local da Pesquisa: O estudo sera desenvolvido por meio online, por meio da
divulgacao junto aos pacientes ou familiares cadastrados na Associagdo Amigos da

Atrofia Muscular Espinhal.

Endereco: Rua General Caneiro, 181, - Prédio Central, 11° andar, sala 1136, Alto da
Gldria — Curitiba (PR), Brasil.

O que significa assentimento?

Assentimento € um termo que nds, pesquisadores, utilizamos quando convidamos
uma pessoa da sua idade (crianga/ adolescente) para participar de um estudo. Depois
de compreender do que se trata o estudo e se concordar em participar dele vocé pode

assinar este documento.

Nos te asseguramos que voceé tera todos os seus direitos respeitados e recebera

todas as informacdes sobre o estudo, por mais simples que possam parecer.

Pode ser que este documento denominado TERMO DE ASSENTIMENTO LIVE E
ESCLARECIDO contenha palavras que vocé nao entende. Por favor, pega ao
responsavel pela pesquisa ou a equipe de estudo para explicar qualquer palavra ou

informagéo que vocé nao entenda claramente.
Informacao ao participante

Vocé esta sendo convidado(a) a participar de uma pesquisa, com o objetivo de avaliar
a percepcao da qualidade de vida em criangas e adolescentes com atrofia muscular
espinhal (AME) no Brasil.
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Por que estamos propondo este estudo? Por que sabemos que viver com AME é um
desafio, ndo apenas para pacientes, mas também para seus familiares e cuidadores,
bem como para as equipes de saude e a sociedade. Ainda nao existem estudos que
descrevam a prevaléncia e as caracteristicas epidemiolégicas dos pacientes com
AME no Brasil, o que dificulta a abordagem multidisciplinar destes pacientes. Acredita-
se que os resultados deste estudo preencheriam esta lacuna na literatura, e teriam
impacto na rotina de cuidados atualmente praticada pelas equipes multidisciplinares
no Brasil. Além disso, e principalmente, este estudo traria informacgdes pertinentes a

percepcao da qualidade de vida dos pacientes.

Os beneficios da pesquisa sdo para aperfeicoar as abordagens terapéuticas ja

existentes, assim melhorando a qualidade de vida dos pacientes com AME.
O estudo sera desenvolvido de forma online.
Que devo fazer se eu concordar voluntariamente em participar da pesquisa?

Caso voceé aceite participar, sera necessario responder dois questionarios, o primeiro
questionario estara disponivel no site da Associagdo Amigos da Atrofia Muscular
Espinhal — AAME sobre suas caracteristicas, apds sera enviado ao seu e-mail o
segundo questionario sobre qualidade de vida do paciente com atrofia muscular
espinhal, o tempo necessario para responder o primeiro questionario sera em torno

de 10 minutos e o segundo questionario sera de 15 minutos.
Contato para duvidas

Se vocé ou os responsaveis por vocé tiverem duvidas com relacéo ao estudo ou aos
riscos relacionados a ele, vocé deve contatar o pesquisador principal Dra Silvia
Valderramas (svalderramas@uol.com.br) ou membro de sua equipe Dra Marise
Zonta (marisebzonta@gmail.com) e Maira Arrivabene Coelho
(fisiomairacoelho@hotmail.com), pelo telefone (41) 99161-5332 ou no endereco Rua
General Caneiro, 181, - Prédio Central, 11° andar, sala 1136, Alto da Gléria — Curitiba

(PR), Brasil.

Se vocé tiver duvidas sobre seus direitos como participante de pesquisa, vocé pode

contatar também o Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos (CEP/SD) do
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Setor de Ciéncias da Saude da Universidade Federal do Parang, pelo telefone 3360-
7259.

DECLARAGAO DE ASSENTIMENTO DO PARTICIPANTE

Eu li e discuti com o pesquisador responsavel pelo presente estudo os detalhes
descritos neste documento. Entendo que eu sou livre para aceitar ou recusar e que
posso interromper a minha participagao a qualquer momento sem dar uma razao. Eu
concordo que os dados coletados para o estudo sejam usados para o propdsito acima

descrito.

Eu entendi a informacao apresentada neste TERMO DE ASSENTIMENTO. Eu tive a

oportunidade para fazer perguntas e todas as minhas perguntas foram respondidas.
Eu receberei uma copia assinada e datada deste documento.

[Local, de de ]

[Assinatura do Adolescente]

[Assinatura do Pesquisador Responsavel ou quem aplicou o TALE]
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TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

A crianga/adolescente, sob sua responsabilidade, esta sendo convidada (o) por
nés, Dra Silvia Valderramas, Dra Marise Zonta, Dr Salmo Raskin e Maira Arrivabene
Coelho — da Universidade Federal do Parana, a participar de um estudo
intitulado: Qualidade de vida em pacientes com atrofia muscular espinhal no brasil:
autoavaliacéo e percepcao dos cuidadores/ responsaveis.

Queremos conhecer o perfil dos pacientes com ame e sua qualidade de vida.
Este estudo visa contribuir para um melhor entendimento e consequentemente,
aperfeicoamento da abordagem terapéutica desta doencga. Ainda néo existem estudos
que descrevam a prevaléncia e as caracteristicas epidemiolédgicas dos pacientes com
ame no brasil, o que dificulta a abordagem multidisciplinar destes pacientes. Acredita-
se que os resultados deste estudo preencheriam esta lacuna na literatura, trazendo
beneficios diretamente ao paciente com AME através do melhor entendimento da
doenca, impacto na rotina de cuidados atualmente praticada pelas equipes
multidisciplinares no Brasil. Lembrando que sua participagdo e da

crianga/adolescente é de sua escolha.

a) O objetivo desta pesquisa € avaliar a qualidade de vida em criangas e adolescentes

com atrofia muscular espinhal (AME) no Brasil.

b) Caso o senhor (a) autorize a participagéo da crianga/adolescente nesta pesquisa,
sera necessario apenas que responda um questionario sobre os dados demograficos,
antropomeétricos e clinicos dos pacientes através do site da Associagdo Amigos da
Atrofia Muscular Espinhal, , o tempo necessario para responder este questionario é

em torno de 10 minutos. Apds o cumprimento desta etapa, os pesquisadores



62

encaminhardo um e-mail solicitando o preenchimento do questionario de qualidade de
vida PediatricQualityof Life Inventory™ verséo 4.0 (PedsQL™ 4.0) de acordo com a
idade da crianga/adolescente com AME, o tempo necessario para responder este

questionario € em torno de 15 minutos.

c) Essa pesquisa visa contribuir para um melhor entendimento e consequentemente,

aperfeicoamento da abordagem terapéutica na atrofia muscular espinhal.

d) Os pesquisadores Dra Silvia Valderramas, Dra Marise Zonta e a aluna Maira
Arrivabene Coelho, responsaveis por este estudo poderao ser localizados através do

e_mail fisiomairacoelho@hotmail.com e do telefone (41) 99161-5332 , para

esclarecer eventuais duvidas que o senhor(a) possa ter e fornecer-lhe as informagdes

que queira, antes, durante ou depois de encerrado o estudo.

e) A participagao da crianga/adolescente neste estudo é voluntaria, portanto, é
possivel desistir a qualquer momento e solicitar que Ilhe devolvam este Termo de

Consentimento Livre e Esclarecido assinado.

F) Existe um risco minimo como quebra de confidencialidade, desconforto ou
constrangimento relacionados as perguntas. Para minimizar este risco,
constrangimentos, as informacgdes relacionadas ao estudo seréo apenas conhecidas
pelas pesquisadoras. No entanto, se qualquer informacgao for divulgada em relatério
ou publicacdo, isto sera feito sob forma codificada, para que a identidade da

crianga/adolescente seja preservada e mantida sua confidencialidade.

g) Os materiais obtidos — questionarios — serdo armazenados por cinco (5) anos,

conforme a resolucao 466/12 - xi.2, f.
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h) Quando os resultados forem publicados, n&do aparecera nome da

crianga/adolescente e sim um codigo.

i) Se o senhor (a) tiver duvidas sobre os direitos da crianga/adolescente como
participante de pesquisa, vocé pode contatar também o Comité de Etica em Pesquisa
em Seres Humanos (CEP/SD) do Setor de Ciéncias da Saude da Universidade
Federal do Parana, pelo telefone 3360-7259. O Comité de Etica em Pesquisa é um
orgéo colegiado multi e transdisciplinar, independente, que existe nas instituicdes que
realizam pesquisa envolvendo seres humanos no Brasil e foi criado com o objetivo de
proteger os participantes de pesquisa, em sua integridade e dignidade, e assegurar
que as pesquisas sejam desenvolvidas dentro de padrdes éticos (Resolugao n® 466/12

Conselho Nacional de Saude).

Eu, li esse Termo de Consentimento

e compreendi a natureza e objetivo do estudo para o qual autorizo a participagéo da
crianga/adolescente sob minha responsabilidade. A explicagao que recebi menciona
os riscos e beneficios. Eu entendi que somos livres para interromper a participagao a
qualquer momento sem justificar nossa decisdo e sem qualquer prejuizo para mim e

para a crianga/adolescente pelo qual sou responsavel.

Eu autorizo a participacdo voluntaria da crianga/adolescente pelo qual sou

responsavel a participar deste estudo.

, de de




[Assinatura do Pai ou Responsavel Legal]

[Assinatura do Pesquisador Responsavel ou quem aplicou o TCLE]
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APENDICE 2- FICHA DE COLETA DE DADOS SOCIODEMOGRAFICO,
ANTROPOMETRICO E CLINICO

PERFIL DO PACIENTE COM ATROFIA MUSCULAR ESPINHAL
Ficha de coleta
Data: / /

Prezada (0), viemos respeitosamente solicitar que responda as perguntas subscritas. Esta pesquisa
é andnima e os dados serao utilizados apenas para fins académicos. O objetivo é conhecer o perfil dos
pacientes com AME. Embora sua participacdo seja facultativa, incentivamos que todas e todos
respondam, j& que esta acdo visa contribuir para um melhor entendimento e consequentemente,
aperfeicoamento da abordagem terapéutica desta doenca. Salientamos que atualmente ndo existe
nenhum estudo realizado e publicado sobre isso no Brasil, apenas em outros paises, e por isso, estas
informagdes sdo muito relevantes.

DADOS PESSOAIS

Nome Completo do Paciente:

|dade: Datade Nascimento: __/ /_ Sexo:
Cidade Natal: Estado:
Cidade Atual: Estado:
Nome Completo do Responsavel:

Telefone: e-mail:

ESCOLARIDADE DO PACIENTE

"1 Analfabeto ] Ensino Fundamental Incompleto (1 Ensino Fundamental Completo
1 Ensino Médio Incompleto 7 Ensino Médio Completo 1 Ensino Superior Incompleto

"1 Ensino Superior Completo "1 Outro:

RENDA MEDIA FAMILIAR

"1 Até 1 salario minimo (R$ 998) "1 de 2 a 3 salarios minimos (R$1996 — R$2994)
"1 de 3 a 5 salarios minimos (R$ 2994 — 4990) [ > de 5 salarios minimos ( > R$ 4990)
"1 Qutro:

O paciente reside com pessoas

ACESSO A SAUDE

1SUS 1 Plano de Saude: [ Particular
TIPO DE AME



1 AME tipo 1 A: insuficiéncia ventilatéria desde o periodo neonatal
) AME tipo 1 B: respiragéo paradoxal, nunca rolou ou sentou

"1 AME tipo 1 C: fraqueza de musculos proximais, nunca sentou

1 AME tipo 2: j& sentou independentemente

1 AME tipo 3 A: deambulou, mas perdeu a marcha

"1 AME tipo 3 B: deambula

> IDADE DO DIAGNOSTICO (meses):

= EXAMES REALIZADOS PARA O DIAGNOSTICO:
"1 Eletroneuromiografia _| Biopsia Muscular

"1 Exame de DNA para AME [ Clinica 1 Qutros:

= QUANTAS COPIAS DE SMN2: (11 12 13 4

=> PRIMEIRO SINAL DA DOENCA (AME):
"1 Hipotonia "1 Disfagia "1 Insuficiéncia Ventilatoria/ Respiratoria

[] Qutros:

=> QUAIS TERAPIAS REALIZA (ALEM DO MEDICO):
"1 Fisioterapia Respiratoria " Fisioterapia Motora "1 Fonoaudiologia

"1 Terapia Ocupacional 1Qutras:

=>» UTILIZA APARELHOS:
) Nenhum auxilio respiratério _I BIPAP 1 Ventilador suporte a vida
"1CPAP  [1Suplementagéo de oxigénio 1 Cough Assist (maquina da tosse)
"1 Ambu " Outros:

= VIA RESPIRATORIA:
) Ventilagdo Nao Invasiva com mascara 24 h
"1 Ventilagdo Nao Invasiva com méascara > de 16h

"1 Ventilagdo Nao Invasiva com méascara < de 16h

66
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I Ventilagdo Nao Invasiva durante o sono

1 Traqueostomia idade da TQT:

NECESSITOU DE INTERNAMENTO NO ULTIMO ANO?
"1 Nao 71 Sim Quantos?

Motivo:

PARADA CARDIORRESPIRATORIA

[1Sim [1Nao Quantas vezes:

FORMA DE ALIMENTAGAO:

"1Boca 1Boca + gastro "1 Gastrostomia 1 Sonda Gastrica

MEDICAMENTO ESPECIFICO:

"1 Spinraza/ Nusinersen 1 0utros:

OUTRAS DOENCAS ALEM DA AME?
71Sim 1 Nao Quais:

OUTRO FAMILIAR COM DIAGNOSTICO COMPROVADO DE AME?

71Sim “1Nao Quem:

' Pais sdo parentes?

DATA DO OBITO (SE APLICAVEL): [ |

MUITO OBRIGADA POR SUA PARTICIPAGAO E CONTRIBUIGAO!



ANEXOS 1 - PARECER COMITE DE ETICA

= T —

- ——  UFPR - SETOR DE CIENCIAS

BT pA SAUDE DA UNIVERSIDADE W
e FEDERAL DO PARANA -

UFPR SCS/UFPR

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: WUALIDADE DE VIDA EM PACIENTES EFI'M ATROFIA MUSCULAR ESPINHAL NO
BRASIL: AUTOAVALIACAD E PERCEPAD DOS CUIDADORES! RESPONSAVEIS.

Pesquisador: SILVIA VALDERRAMAS

Area Tematica:

Versao: 2

CAAE: 33003720.4.0000.0102

Instituicdo Proponente: Programa de Pds-graduacio em Meadicina Interna e Ciéncias da Salde
Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADODS DO PARECER

Mimero do Parecer: 4.431 466

Apresentacdo do Projeto:

Protocolo oriundo do Programa de Pas-Graduacdo em Medicina Inlerna & Ciéncias da Sadde, intitulado
"QUALIDADE DE VIDA EM PACIENTES COM ATROFIA MUSCULAR ESPINHAL NO BRASIL:
AUTOAVALIAGAD E PERCEPGAD DOS CUIDADORES! RESPONSAVEIS®.

O estudo esta a cargo da Profa. Dra. SILVIA VALDERRAMAS, tendo como colaboradores a mestranda
Maira Arrivabene Coalho & Profa.Dra. Marise Bueno Zonla (Fisiolerapaula, pasguisadora & colaboradora no
Programa de Pos-Gradua¢io em Medicina Interna e Ciéncias da Saide/UFPR) e o médico geneticista Dr.
Salmo Raskin.

O estuda sera realizado na UFPR no pariodo de Movembro & 2020 a Maio de 2022,

A Associacio Amigos da Alrofia Muscular Espinhal serd a Inslituice Coparticipante.

Trala-se de um estudo observacional descritivo gque sera desenvolvido por meio online, visando obler
resposlas provanientas dos paciantas ou familiares cadasirados na Associagio Amigos da Alrofia Muscular
Espinhal. Os parlicipantes consislem em criangas, adolescenles e adultos com diagndslico de atrofia
muscular espinhal tipo |, I, Ul e IV (CID10: G12 — Atrofia Muscular Espinhal & Sindromes Correlaladas;
DECS: 22349 — Alrofia Muscular) ou familiares/responsaveis (criangas enlre zero & 12 anos).

Ma Folha de Rosto consta um M = 195,

Endere¢o: [Fua Padre Camargo, 285 - 1° andar

Bairra: Allo da Gldria CEP: 80.080-240
UF: FR Municipio: CURITIEA
Telefone: (41§3360-7259 E-mail: comelica saude@ulpr.br

Pigpra 00 dw 04
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=—=—->——  UFPR - SETOR DE CIENCIAS

M-I pa SAUDE DA UNIVERSIDADE W
el — FEDERAL DO PARANA -
UFPR SCS/UFPR

Continuacho do Pameosr £431.466

Objetiva da Pesquisa:

1.1. Objetive Geral

Avaliar a percepcio da qualidade de vida em criangas e adolescentes com atrofia muscular espinhal (AME)
no Brasil.

1.2. Objetivas Especificos

- invesligar a prevaléncia de pacientes com atrofia muscular espinhal no Brasil;

- caracterizar o parfil demografico, antropométrico e clinico destas pacientes;

- avaliar a parcapcdo dos cuidadores sobre a qualdade de vida de pacientes com atrofia muscular espinhal
(AME]);

- verificar sa exisle associagao entre a gualidade de vida e pardmetnos epidemiologicos dos paciantas com
atrofia muscular espinhal;

Avaliagio dos Riscos e Beneficios:

"Atualments ndo existe nenhum esludo realizado e publicado sobre 0s dados demograficos, antropomeétricos
& clinicos dos pacienlas com AME no Brasil, apenas em outros paises. Existem poucos estudos sobre a
gqualidade de vida do pacienle com AME realizados no Brasil, mas nenhum gque abranja lodo pais, apenas
astudos locais. Essas informacies s8o muilo relevantes, visam contribuir para um mealhor entendimento do
tratamento brasileiro da doenca e consequentemente, ajudar o aperfeicoamento da abordagem lerapéutica
para os pacientes”.

"Embora esle asludo tenha uma abordageam indireta dos pacieniles e/ou responsaveis, existe um risco
minimo como quebra de confidencialidade, desconforto ou constrangimento relacionados as perguntas.
Para minimiZzar asta risco, os dados oblidos serdo armazenados sob responsabilidade dos pesquisadoras,
sam idenlificagdo nominal dos pacientes, e os parlicipantes lerdo liberdade de interromparam o
praenchimenlo caso s& sintam constrangidos. Esle estudo esld sujeilo ao risco do nimero amostral de

parlicipantes ficar aquém do esparado inicialmenta®.

Comentarios e Consideragdes sobre a Pesquisa:
Pesquisa de relevancia social por sé lratar de doanga rara grave

Consideragoes sobre 0s Termos de apresentagio obrigatoria:

Todos os lermos obrigatarios foram anexados

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequactes:

Todas as pendéncias foram alendidas. Protocolo em condicgdes da aprovagio.

Fawor insarir em seu TCLE & TALE o nimearo do CAAE & o nimero do Parecer de aprovacio, para

Enders¢o:  Fua Padre Camargo, 285 - 1° andar

Bairra: Alo da Ghkina CEP: A0.080-240
UF: PR Municipio: CURITIBA
Telefome: (41735607259 E-rmail: cometica saude@ulpe br
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que possa aplicar aos participantes de sua pesquisa, conforme decisdo da Coordenacgio do CEP/SD de 13

de julho de 2020.

Apds o isolameanto, relormaremos 4 cbrigatoredade do carimbo & assinalura nos termas.
Cualquer duvida, retormar e-mail ou palo WhatsApp 41-3360-7259.

Consideragdes Finais a critério do CEP:

Solicitamos que sejam apresentados a este CEP, relatdrios semestrais e final, sobre o andamento da

pesquisa, bem como informacies relativas as modificagdes do prolocolo, cancelamento, encarramento &
destino dos conhecimentos obtidos, através da Plataforma Brasil - no modo: NOTIFICACAD. Demais
alleragdas e promogacio de prazo devem ser anviadas no modo EMENDA. Lembrando que o cronograma

de execucdo da pesquisa deve ser atualizado no sistema Platalorma Brasil antes de enviar solicitacio de

profrogacao de p

razo.

Emenda — ver modelo de carta em nossa pagina: www.comelica.ulpr.br {obrigatdrio envio)

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documanto Arguivo Paslagem Autar Siluacio
Informagdes Basicas| PE_INFORMACOES_BASICAS DD P | 24/11/2020 Acsito
do Projelo ROJETO 1618957 pdf 08:51:58
TCLE / Termos da | TALE _ADOLESCENTES corrigido.docx| 24/11/2020 [SILVIA Acaito
Assanlimanto | 08:51:04 |VALDERRAMAS
Justificativa de
Ausancia
TCLE ! Termos da | TCLE_Pais_Corrigido.docx 24/11/2020 | SILVIA Acaito
Assanlimanto | 08:50:50 |VALDERRAMAS
Justificativa de
Ausancia
Outros CARTA_RESPOSTA_AO CEP.docx 19/11/2020 |SILVIA Acaito

08:41:45 |VALDERRAMAS
TCLE/Termos de | TALE_crianca_corrigido.docx 19/11/2020 | SILVIA Acailo
Aszentimento | 08:33:59 |VALDERRAMAS
Justificativa de
AUsENcia
Declaracdo de AlaExtrato. pdf 22102020 |IDA CRISTINA Acsito
Pesquisadores 10:07:03 | GUBERT
Declaragio de Concordancia_de_Coparticipacao_»AA 0E/10/2020 | SILVIA Acaita
Enderago: [Fua Padre Camargo, 285 - 1% andar
Bairra: Alo da Glina CEP: Aa0.080-240
UF: PR Municipio: CURITIBA
Teleforne: (41)3560.72549 E-mail: comelica saude@ulpe br
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Continuaglio do Parecer: 4 431.468
concordancia ME.pdf 2002541 | VALDERRAMAS Acailo
Cutros CERTIDAD_PROJETO.pdf DEMDI2020 | SILVIA Acailo
18:04:10 | VALDERRAMAS
Outros Check_List pdf D6/M10/2020 | SILVIA Acailo
18:02:48 [VALDERRAMAS
Projeto Detalhade ! | Pra_projeto_finalizado docx 02102020 | SILVIA Acailo
Brochura 16:53:55 |VALDERRAMAS
[
TCLE / Termos de | TCLE_Pais.docx 02102020 | SILVIA Acailo
Assantimenta / 16:53:00 |VALDERRAMAS
Justificativa de
Ausdncia
TCLE /! Termos de | TCLE_12_18_ANOS docx 02102020 | SILVIA Acailo
Assantimenta / 16:52:52 |VALDERRAMAS
Justificativa de
Auséncia
TCLE /! Termos de | TCLE_T_12_ANOS.docx 02102020 | SILVIA Acailo
Assantimenta / 16:52:40 |VALDERRAMAS
Justificativa da
Auséncia
Declaracio de Declaracao_pesquisadores. pdf 3002020 | SILVIA Acaila
Pesquisadores 00:18:03 |VALDERRAMAS
Faolha de Rosto Folha_de_Rosto. pdf IN0S2020 | SILVIA Aceilo
00:17:12  |WALDERRAMAS
Outros CARTA_DE_ENCAMINHAMENTO_PES| 28/09/2020 |SILVIA Acailo
CQUISADOR CEP.pdf 23.58:02 |VALDERRAMAS
Solicilagio Assinada | AMNALISE_DO_MERITO_CIENTIFICO.p | 2800802020 [SILVIA Acailo
pelo Pasguisador df 23:57:07 |VALDERRAMAS
Rasponsavel
Situagio do Parecer:
Aprovado
Mecessita Apreciagdo da CONEP:
MEo
CURITIBA, 01 de Dezembro de 2020
Assinado por:
IDA CRISTINA GUBERT
{Coordenadon(a))
Endere¢o: Fua Padme Camargo, 285 - 1° andar
Bairra:  Alo da Ghda CEP:  AD.080-240
UF: PR Municipio: CURITIBA
Telefone: [41/3360-7254 E-mall: comelica saude@ulpe br
Prigara (4 du 04
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ANEXO 2 - QUESTIONARIOS PEDIATRICOS SOBRE QUALIDADE DE VIDA
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N* da sdantficagho:

aw

PedsQL"

Questionario
pediatrico sobre qualidade de vida

Varsion 4.0 - Portuguese (Brazil)

RELATO DOS PAIS sobre O FILHO / A FILHA (2 a 4 anos)

INSTRUGOES

A proxima pégina contém uma lista de colsas com as quais o seu filhe / a sua
filha pode ter dificuldadae.

Por favor, conte-nos o o seu filhe | a sua filha tem tido dificuldade com cada
uma dessas colsas durante o OLTIMO MES, fazendo um “X" no nimaro:

0 s& ale / ala nunca tem dificuldade com isso

1 se ole / ala quase nunca tem dificuldade com isso
2 50 ole [ ola algumas vezes tem dificuldade com isso
3 so ale / ela multas vezes tam dificuldade com isso
4 za ale / ola quase sempre tom dificulkdade com isso

Mo existem respostas ceras ou eradas,
Caso ndo entenda alguma pergunta, por favor, pega ajuda.

Paclsl 4.0 - Parani {2-4) Maa pade sar mpradubda sam ailoniacha piiaa.  Capyig il © 1998 AW Varm, PRID

Todos oa dimmitos meervados

P O+ . D-Cire-FT - Bracl Pofiapeeis - Vemon of 77 Od 15 - Magi
(= o e et PP TR o i R W [




73

PedsOL 2

Durante o ULTIMO MES, o seu fiho / a sua filha tem tido dificuldade com cada uma

das colsas abaixo?

CaraciDape Fisica (dificuldades...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase
Mmlines | veres | versds | sempne |
1. Andar 0 1 o 3 4
2. Comrer 0 1 2 3 4
3. Participar de brincadeiras ativas ou fazer axercicios 0 1 3 3 4
fisioos
4. Levantar alguma coisa pesada 0 1 ) 3 4
5. Tomar banho 0 1 o 3 4
6. Ajudara apanhar os bringquedos ] 1 2 3 -
7. Sentir dor 0 1 o 3 4
B. Terpouca enargia ou disposicao ] 1 2 3 -
AsSPECTO EMOCIONAL (diffculdades...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase
(i Pl el &E VeRed | Sempre
1. Santir medo ou ficar assustadofa i) 1 5 3 4
2. Ficar trista 0 1 2 3 4
3. Ficar com raia 0 1 5 3 4
4. Domirmal 0 1 2 3 4
5. Ficar preccupadofa 0 1 o 3 4
ATIVIDADES SOCIAIS (dificuldades...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Ouase
muncas | veres | veres |sempre |
1. Brincar com outras criangas 0 1 5 3 4
2, gfl:-uuascnam;as ndo quersram ser amigos dele / 0 1 2 3 4
3. As outras criangas implicarem com o sau filho / a sua 0 1 3 3 4
filha
4. Mao consequir fazer coisas que outras criancas da
: 0 1 2 3 4
masma idade fazem
5. Acompanhar a brincadeira com outras criangas 0 1 5 3 4
*Por favor, responda a esfa parfe se seu fitho / sua fitha vai 4 escola ou 4 creche
ATvIDADE ESCOLAR (dificuldades...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Ouase
munca | veres | veres |sempre
1. Fazeras mesmas atividades escolares / pré-escolams 1 3 3 4
que &8 outras criangas da tuma
2. Faltar & aula / creche por ndo estar se sentindo bam 1 ) 3
3. Faltar a aula / creche para ir ao médico ou ao hospital 0 1 5 3

Pad=Gl 410 - Parent | 2-4) Maa pode sar mprodusida seam autonzagio prévia.

Peds 01 -4 0uCore-FT - BragilPomuguess - Version of 2 Od 15 - Mapi
I | Pt L& O-Cors-PT_ALML O_pcer I R ko

Copyighd £ 1998 AW Varm, PhO.

Todas as dirsitos mesrvadas.
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PedsQL"

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida
Varsion 4,0 - Portuguese | Brazil)
RELATO DA CRIANCA (5a T anos)

Instrugdes para o entrevistador:

Eu vou te fazer algumas perguntas sobre colsas que podoem ser dificels para algumas
erlangas, Eu quero saber se cada uma destas colsas pode ser difficll para vocd,

Mostre & cranga a pagina com as cannhas e lela as frases abaixo conforma aponta a
regposia conrespondents,

Se lsso punca ¢ dificll, aponte a carinha sorridente,
Se isso plgumas vezes ¢ dificll, aponte a carinha do meio,
So (sso guase sempre ¢ difficll, apante a carinha zangada.

Eu vou ler cada uma das pergunfas. Quando su acabar de ler uma pergunta, vocd val
apontar a resposta para me dizer se isso & diffell para vocé, Vamos trelnar primeiro,

Munca Algumas Quase
¥azes gampra |

Para voch & dificil estalar os dedos? © ) ®

Parm detarminar se a crianca respondeu corretaments & pargunta ou ndo, pega-he qua
mostre como estala os dedos, Repita a pergunta se a crianga mostou Uma resposta
diferents da agéo,

PadeCl 4.0+ (5T} Mba pade ser repraduincda sam sl onzagha préaa Capwignt© 1808 AW Vami, PhD
a1/ Tadas as ciratas resarvackas
PasidL 4 O-Cara Yo -iwlfnm:n-- Wermion of 30 Fab 17 - Mg
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Pense em como vocd flem se senlido durante as dltimas semanas. Por favor, escule
cada uma das frases com bastanie alencdo e me conle se cada uma destas colsas é
dificil para vocé.

Depois de ler o item mostre 4 crianga a pagina com as carinhas. 5e ela hesitar ou parecar ndo sabar
como respander, keia as opgbes de resposia enquanto aponta as cannhas.

CAPACIDADE FSICA (dificuldade com...) Munea | Algumas | Quase
veres TP e
1. Wocé acha dificil andar? 0 2 4
2. Vock acha dificll comar? 0 2 4
3. Vool acha dificil fazer exercicios fisicos ou esportes? 1] 2 4
4. Vool acha diflcil levantar colsas pasadas? 0 2 4
5. Vocé acha dificil tomar banho de banheira ou de 0 2 4
chiuvaira?
6. Vool acha dificll ajudar nas tarefas de casa ([como 0 2 4
apanhar 0% seus brinquedos|?
7. Woob sente dor? (Onde? I 1] 2 4
B. Vool se sente cansado/a demais para brincar? 1] 2 4
Lembre e me diga se isto tem sido dificil para vocé nas ultimas semanas.
ASPECTO EMOCIONAL (dificuldade com...) Hunca | Algumas | Quase
VEzes ST e
1. Vocid santa mado? 0 2 4
2. Voob se sente thsta? 0 2 4
3. Vooib sante raiva? 0 2 4
4. “Voob dome mal? 0 2 4
5. Vool se preccupa com o que val acontecer com voch? 1] 2 4
ASPECTO SOCIAL [dificuldade cam...) Nunca | Algumas | Cuase
veres sempre |
1. Woob acha dificll se dar bam com outras criangas? L] 2 4
2. As outras criangas dizem que ndo gueram brincar 0 2 4
coim voch ?
3. As putras criangas implicam com vocé? L] 2 4
4. As gutras criangas fazem colsas que vool nao 0 2 4
consaque fazer?
5. Woob acha dificl acompanhar as brincadeiras com 0 2 4
outras criangas?
ATIVIDADE ESCOLAR (diffeuldade com...) Nunca | Algumas | Cuase
Veres sempre |
1. Vocd acha dificil prestar atengio na aula? 0 2 4
2. Vool ssquece as coisas? L] 2 4
3. Voob acha dificil acompanhar a sua turma nas tarefas o 3 4
ascolams?
4. Voci falta 4 aula porque voolb ndo se sente bam? 0 2 4
5. Voob falta 4 aula porgue voob tem que ir a0 mbdico a 3 4
ou ao hospital?
Padslil 4.0 - {57} Maa pode ser reprodundo sem afonEacia prévia. Copyrght © 1998 A&V Vami, Ph.D.
0100 Tadas as direiflos resarvadas
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Data:

PedsQL "

Questionario
pediatrico sobre qualidade de vida

Varsion 4.0 - Portuguesa (Brazil)

RELATO DOS PAIS sobre O FILHO [ A FILHA (5 a 7 anos)

INSTRUCOES

A proxima pagina contém uma lista de colsas com as guais o seu filho / a sua
filha pode ter dificuldade.

For favor, conte-nos se o seu filho [ a sua filha tem tido dificuldade com cada
uma dessas colsas durante o OLTIMO MES, fazendo um “X' no nimara:

0 za ale / ala nunca tem dificuldade com isso

1 sa ale / ela quase nunca tem dificuldade com isso
2 so ele [ ela algumas vezes tem dificuldade com isso
3 =0 #lo / ela multas vezes tem dificuldade com isso
4 zo ale [ ela quase sempre tem dificuldade com isso

Mao axistem respostas certas ou eradas.
Caso ndo entenda alguma pargunta, por favor, pega ajuda.

PadeQlL 40 - Pareni {57} Nia pade sar mprodurido sem autorizacio prévia.  Capyiight © 1998 AV Vami, PhD.
Todos o dimilos meervados.

Paatn Ol 4 DuCong- YT < BraclPortugusss - Verslon of 27 Oct 15 - Mapi
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PedsL 2
Durante o ULTIMO MES, o seu fitho / a sua filha tem tido dificuldade com cada uma
das colsas abaixo?

CAPACIDADE FisiCA (dificuldades...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Cuase
nunca | veres | verss | sempre
1, Andar mais de um guarteirdo i) 9 2 3 4
2. Corrar 0 1 2 3 4
3. Praticar esportas ou fazer axerc(cos flsicos a q 5 3 4
4, Levantar alguma coisa pesada a 1 2 3 4
§. Tomar banho de banhaira ou de chuveiro sazinho/a a 1 5 3 4
6. Ajudar nas tarefas domésticas, como apanhar os 0 1 2 3 4
bringuedos
7. Santir dor 1] 1 2 3 4
B. Terpouca energia ou disposicio 0 1 2 3 4
AsPECTO EMOCIONAL (dificuldades...) Munca | Quase (Algumas| Multas | Ouase
Munca VELes Veres |Sempre
1. Santir medo ou ficar assustadola a 1 2 3 4
2, Ficar triste 0 1 2 3 4
3. Ficar com raiva a 1 2 3 4
4. Dormir mal li] 1 2 3 4
5. Se preccupar com o que val acontacer com ele [ ela a 1 5 3 4
.ﬁﬂ“ﬂ.ﬂﬂt! smm! fﬂkdﬂ!m--] Munca | Cuase |[Algumas| Muitas | Cuase
nuncs | veRes | veres | sempre
1. Conviver com outras criangas i) q a5 3 4
2. As gutras criangas ndo queraram sar amigos dele | 0 1 2 3
dela "
3. As gutras crangas implicarem com o seu filho / a sua
fitha 1] 1 2 3 4
4, Mo conseguir fazer coisas que outras criangas da
0 1 2 3 4
mesma idade fazem
5. Acompanhar a brincadeira com outras criangas a 1 5 3 4
ATIvViDADE ESCOLAR (dificuldades...) Munca | Quase |Algumas) Muitas | Ouase
i TEE VEEas VeEed | Sempre
1. Prastar atengio na aula a q 5 3 4
2. Esquecer as colsas (esquecer o gue aprandau, 0 1 2 3 4
asguecer de fazer as tarefas escolares, ele.)
3. Acompanhar a lurma nas athvidades escolanes a 1 2 3 4
4, Faltar a aula por ndo estar se sentindo bam a 9 5 3 4
5. Faltara aula para ir ao médico ou ao hospital a 1 2 3 4

PadslL 410 - Parent {5-7)

Pots 0L -4 OuCone- YT - B |Portugus & - Verson of 22 0ot 15 - Mapd
I Pl LA O-Core-PYC AL 0 parl e

MNao poda sar mprodusida sem autorizacio présia

Capyight © 1998 AW vami, PhD.
Todos o= diesitos eesrvados.
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Diata:

PedsQL "

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

WVarsion 4.0 - Poruguese (Brazil)

RELATO DA CRIANCA (8 a 12 anos)

dificuldadae.

A prixima pagina contém uma lista de colsas com as quais vood pode tar

Por favor, conte-nos quanta dificuldade voed tem tide com cada uma
destas coisas durante os ULTIMOS 30 DIAS fazendo um "X' no ndmero:

MNao axistem respostas ceras ou aradas,
Caso vood nfo antenda alguma pargunta, por favor, peca ajuda.

INSTRUGGES

0 =a voch nunca tem dificuldade com isso

1 g8 vooib quase nunca tem dificuldade com isso
2 sa voch algumas vezes tem diliculdade com isso
3 ga voolh multas vezes tam dificuldade com isso
4 sa voob quase sempre tam dificuldade com isso

Podalh 40 - {812} Niapade ser repmdiuilo som auvaniacho préva Cagyrichi © 18998 /W Vami Pn D

o

Pl 4 DCong T - BraclPoflgues - Vemon of 30 Feb 17 - Magl

WO | Pl - A 1) P, i

Tadas as dretas rmerdadas
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PadsQL 2
Durante os ULTIMOS 30 DIAS, vocé tem lido dificuldade com alguma das colsas abaixo?
SOBRE MINHA SAUDE E MINHAS ATIVIDADES Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Ouase
{dificuldade com...) i et st oo
1. Para mim #& dificil andar mais de uma quadra L] q 2 3 4
2. Para mim & dificil comer 0 1 2 3 4
3. Para mim & dificil praticar asportes ou fazer axerccos L] 1 2 3 4
4. Para mim & dificil levantar colsas pesadas L] 1 2 3 4
5. Para mim & dificil tomar banho de banheira ou de a 1 o 3 4
chinaire sozinho/a
6. Para mim & dificil ajudar nas tarefas domésticas L] 1 2 3 4
7. Eu sinto dor L] 1 2 3 4
8. Eu tenho pouca enargia L] 1 2 3 4
SOBRE MEUS SENTIMENTOS [dificuldade com ) Nunca | Quase |Algumas | Muitas | Cuase
il fEa VeEas VeEed | Sempiie
1. Eu sinto mado 0 1 2 3 4
2. Eu me sinto tiste 0 1 2 3 4
3. Eu sinto raiva L] 1 2 3 4
4. Eu durmo mal L] 1 2 3 4
| 5. Eu me preccupo com o que val acontecer comigo ] 1 2 3 4
ComMo EU CONVIVO COM OUTRAS PESSOAS Nunca | Quase |Algumas | Muitas | Cuase
{dificuldade com...) FURGD | voroe | verss |sampm
1. Eu tenho dificuldade para conviver com outras ] 1 2 3 4
criancas
2. As outras crangas ndo queram ser minhas amigas L] 1 2 3 4
3. As outras crangas implicam comigo 1] 1 2 3 4
4. Eu ndo consigo fazer colsas que outras ciangas da L] 1 2 3 4
minha idade consequeam
5. Para mim & dificil acompanhar a brincadeira com L] q 2 3 4
oulras criancas
SOBRE AESCOLA (dificuldade com ) Nurica | Quase |Algumas | Muitas | Cuase
LA VEE a8 Veres | Seimpre
1. E dificil prestar atengio na aula ] q 2 3 4
2. Eu asquedo as colsas L] 1 2 3 4
3. Eu tenho dificuldade para acompanhar as tarefas da L] 1 2 3 4
ascola
4, Eu falto 4 aula por ndo estar me sentindo bem 1] 1 2 3 4
5. Eu falto & aula para ir ao médico ou an hospital L] q 2 3 4
PedaOil 40 - {812} MNaapods zar repmdurida zem aulanizacho prévia . Copyright £ 1998 /W Yami, Ph Do

01400
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M* da identlicagho:
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PedsQL"

Questionario
pediatrico sobre qualidade de vida

Varsion 4.0 - Porfuguese (Brazil)

RELATO DOS PAIS sobre O FILHO / AFILHA (8 a 12 anos)

INSTRUCOES

A prdxima pagina contém uma lista de colsas com as quais o seu filhe / a sua
filha poda ter dificuldada,

Por favor, conte-nos &8 o seu filho / a sua fitha tem tide dificuldade com cada
uma dessas coisas durante o OLTIMO MES, fazendo um “X' no nimera:

0 sa ale [ ala nunca tem dificuldade com isso

1 sa ale / ala quase nunca tem dificuldade com isso
2 so ale [ ala algumas vezes tem dificuldade com isso
1 sa ale / ala multas vezes tem dificuldade com isso
4 se ole [ ela quase sempre fam dificuldade com isso

Mo axistem rospostas ceras ou aradas,
Caso néio entenda alguma pargunta, por favor, pega ajuda,

PadaCl. 4.0 - Parani {812} Mba paca sar mpradusida sam mitorieacha privia.  Capyigiht © 1998 AW vami, PhD

Todan on dimiton msarondas
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Durante o ULTIMO MES, o seu filho / & sua filha tem tido dificuldade com cada uma
das coisas abaixo?

CAPACIDADE FisICA (dificuldades...) Nunca | Quase [Algumas| Muitas | Ouase
munes | veres | versds | sempre |
1. Andar mais de um quarteirido 0 1 3 3 4
2. Corer 1] 1 2 3 4
3. Praticar esportes ou fazer exercicios fisicos 0 1 ) 3 4
4. Levantar alguma coisa pesada 0 1 ) 3 4
5. Tomar banho de banheira ou de chuveiro sozinho/a 0 1 3 3 4
6. Ajudar nas tarefas domésticas 0 1 3 3 4
7. Santirdor 0 1 ) 3 4
B. Terpouca energia ou disposicio 0 1 3 3 4
AsPECTO EMOCIONAL (dificuldades...) Nunca | Quase (Algumas) Muitas | Quase
numes | verss | veres | sempre
1. Santir medo ou ficar assustado/a 0 1 ) 3 4
2. Ficar triste 0 1 ) 3 4
3. Ficar com raiva 0 1 3 3 4
4. Dormir mal 0 1 3 3 4
5. Se preccupar com o que vai acontecer com ele /! ela 0 1 ) 3 4
ATIVIDADES SOCIAIS (dificuldades...) Nunca | Quase (Algumas| Muitas | Ouase
oL s WErag Vered | sempre
1. Conviver com outras criangas 0 1 3 3 4
2. As gutras criangas ndo quenerem ser amigos dela / 0 1 3
dala
3. As outras criangas implicarem com o sed filho / a sua
filha 0 1 2 3 4
4. Mao conseguir fazer coisas que outras criangas da 1 3
mesma idade fazem
5. Acompanhar a brincadeira com outras criangas 0 1 3
ATIVIDADE ESCOLAR (dificuldades...) Nunca | Quase (Algumas| Muitas | Ouase
nuncs | veres | versds | sempre
1. Prestar atencio na aula 0 1 3 3 4
2. Esqueceras colsas (esquecer o que aprandad, o 1 3 3 4
asquecer de fazer as tarefas escolams, atc.)
3. Acompanhar a turma nas tarefas escolares 0 1 3 3 4
4. Faltar 4 aula por ndo estar e sentindo bem 0 1 3 3 4
5. Faltar & aula para ir a0 médico ou ao hospital 0 1 3 3 4

PeadsGlL 40 - Parent (8-12]

Paads Ol -4 OuCione- PC < BraglPomuguese - Version of 22 Oci 15 - Mapd
DO | Pt L4 O Crs-PC_ AL por- IR do

Moo pode sar mprodundao sem autonzacia prévia.  Copynghd £ 1998 AW Varme, PhD.

Tados o= direitos meosrvados.
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N de wdentibcacho

Data:

PedsQL"

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Varsion 4.0 - Portuguesa (Brazil)

RELATO DO/A ADOLESCENTE (13 a 18 anos)

A proxima pagina contém uma lista de colsas com as quais vocd pode ter
dificuldade.

Por favor, conte-nos quanta dificuldade vocé tem tido com cada uma
destas coisas durante os OLTIMOS 30 DIAS fazendo um “X° no ndmero:

MNao existem respostas ceras ou aradas.
Caso vocd ndo entenda alguma pergunta, por faver, peca ajuda.

INSTRUCOES

0 se voolk nunca tem dificuldade com isso

1 =& voch quase nunca termn dificuldade com isso
2 sa vocob algumas vezes tem dificuldade com isso
3 za voch multas vezes tem dificuldade com isso
4 o voob quase sempre lam dificuldade com isso

PadsCi 410 - {13-18)
010

Poas Ol -4 0uCong- A - Bl Por gy - Warson of 20 Fab 17 - Mapi

Poia 0l -8 0 Cioraet._ S [ _pece 1 P e

Maopode s repmduado sem avlorizacho préva Cagyrght & 1998 W Vami PR D
Tadas os dirsfos reservadas
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PedsQL 2
Durante os ULTIMOS 30 DIAS, vocd fem tide dificuldade com aiguma das colsas abaixo?
SOBRE MINHA SAUDE E MINHAS ATIVIDADES Nunca | Quase |Algumas| Mukss | Cuasse
(dificuldade com...) IRGS | Ve | s |amem
1. Para mim 4 dificil andar mais de uma quadra 1] 1 2 3 4
2, Para mim & diflcil comrar 1] 1 2 3 4
3. Para mim 4 dificil praticar esportes ou fazer axercicios 1] 1 2 3 4
4, Para mim & dificil levantar colsas pesadas 1] 1 2 3 4
5§, Para mim & diflcil tomar banhe de banheira ou de 0 1 2 5 4
chuvairo sozinho/a
6. Para mim & dificil ajudar nas tarefas domésticas 1] 1 2 3 4
7. Eu sinto dor [1] 1 2 3 4
8, Eutanho pouca anargia 0 1 2 3 4
SOBRE MEUS SENTIMENTOS (dificuldade com ) Munca | Quase |Algumas| Multss | Quase
Pneh | voled | VRl | SMET
1. Eu sinte medo 1] 1 2 3 4
2. Eu me sinlo triste [1] 1 2 3 4
3, Eu sinto raiva (1] 1 2 3 4
4, Eu durma mal 1] 1 2 3 4
5. Eu me preccupo com o que vai acontecer comigo 1] 1 2 3 4
COMO EU CONVIVO COM OUTRAS PESSOAS SRS [ SRS | QU S | S
{dificuldade com...) ||
1. Eu tenho dificuldada para conviver com oulros 0 1 2 3 4
___adolescentas
2, Osoutros adolescentes ndo queram ser maus amigos 1] 1 2 3 4
3. Os outros adolescentes implicam comigo 1] 1 2 3
4, Eundo consigo fazer coisas que outros adolescentes 0 1 2 3 4
|___da minha idade consequem
§. Para mim & dificil acompanhar outros adolescantes (1] 1 2 k] 4
SOBRE A ESCOLA (dificuldade com ) Wumes | Cumse [Migumas| NuRee | Quses
fneh | Veled | ekl SO |
1. E dificll prestar atengéio na aula 0 1 2 3 4
2. Eu esquego as colsas 0 1 2 3 4
3. Eu tenho dificuldade para acompanhar as tarefas da [i] 1 2 3 4
|___escola
4, Eu falte 4 aula por ndo astar me santindo bam (1] 1 2 3 4
5. Eu falto & aula para ir ao médico ou ao hospital 1] 1 2 3 4
PadeQL 40 = {131 8) Miapads ser duzicla sam au cha préva . Capyright © 1998 W Vami Ph D,
a1ad Tados gs dratos resarvadas

Peda QL -4 0-Coige- A - B | Por iagiaisd - Vierdon of 20 Fel 17 - Magl
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PedsQL"

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Varsion 4.0 - Portuguese [Brazil)

RELATO DOS PAIS sobre O FILHO / A FILHA (13 a 18 anos)

INSTRUCOES

A prixima pagina contdm uma lista de coisas com as quais o seu filho / a sua
filha pode ter dificuldada.

Por favor, conte-nos se 0 seu fllhe / a sua filha apresentou dificuldade com
cada uma dessas coisas durante o ULTIMO MES, fazendo um "X nondmaro!

0 sa ale / ela nunca tem dificuldade com isso

1 sa ala / ala quase nunca tem dificuldade com isso

2 sa glo / ela algumas vezes tam dificuldade com isso
3 sa de / ela multas vezes tem dificuldade com isso
4 s ale / ola quase sempre tem dificuldade com isso

M&o axistam respostas ceras ou arradas.
Caso ndo antenda alguma pemgunta, por favor, pega ajuda.

Peds0l 40 Pamm {13-18) Mao pode ser repmdusda sem aulorizacha prvia Camright © 1998 W Vam, PhD.
100 Tados oz dimitos mesrvados.
Peagn OL- 40 Corg-F 8, - Bracl/P - Warmon of 108 2018 - Mapd

DA F ek Lo, (- o, AL T 2 e
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PedsQL 2

Durante o ULTIMO MES, o seu filho / a sua fiha apresentou dificuldade com cada
uma das coisas abaixo?

CapaciDaDE Fisic a {dificuldades...)

z
E
B

Andar mais de um quarteiréio

e
§

Cormrar

Praticar esportes ou fazer exercicios fisicos

Lavantar alguma coisa pesada

Tomar banho de banhaira ou de chuveire sozinhaa

Ajudar nas tarefas domésticas

Santir dor

| ™| o | el ] bl =

Ter pouca enargia ou disposicio

=AE-Ai-AE-2-AR-3i-2 Q-]

AsPECTO EMOCIONAL (dificuidades...)

[=:]

1.

Santir mado ou ficar assustado/a

Ficar trista

Filcar com ralva

Daernir mal

ol e ol

Se preocupar com o gue val acontecer com ele / ala

=Ar-R1-RE-01-]

hhhhh,&ghhhhhhth
2

ATIVIDADES SOCIAIS (dificuldades...)

Nunca

Ouase
sempre

1.

Conviver com outros adolescantas

2.

0= outros adolescentes ndo quemram sar amigos
dale | dala

3.

Os outros adolescantes implicarem com seu filho / sua
filha

4.

Mao conseguir fazer colsas que outros adolescentes
da mesma idade fazem

8,

Acompanhar o ritmo dos outros adolescentes

*E e p B
e BT Mmﬁa MMMMMEE Mmmmmnmns

AmwviDape ESCOLAR {dificuldades..)

Ouase
sempre

i

1.

Prastar alengiona aula

2.

Esquecer as coisas (esquecer o que aprendeu,
asquecer de fazer as tarefas escolares, elc,)

3.

Acompanhar aturma nas tarefas escolares

Faltar & aula por ndo estar se sentindo bem

Faltar & aula para ir ao médico ou ao hos pital

oio|lo|l o o

frlef = [BE el | R el (o

B2 ke (B2 | B2 R
b |8 B (&

Pad=0l 40 Pamm {1318}

0140
Pecs 0L~ 4 0- Come-F A -Hml.‘l’m.;a.ﬂ « Varsion of 10y 2018 - Mapd
IO | Praciel) Lo O-Coree P A, ALSL O paar- LS

Maa pads sar repmduzida sem suboizacha pevia.

Cagryright © 1998 AW Vami, PhD
Tados oz dmitos mesvados.




PedsQL"

Questionario sobre qualidade de vida
para jovens adultos

Version 4.0 - Poruguese (Brazil)

RELATORIO DO JOVEM ADULTO (18 a 25 anos)

INSTRUGOES

A prixima pagina contém uma lista de colsas com as quais vocé pode ter
dificuldade.

Por favor, conte-nos quanta dificuldade vocé tem tido com cada uma destas
coisas duranie oz ULTIMOS 30 DIAS fazendo um “X" no ndmens:

0 =e vooh nunca tem dificuldade com isso

1 58 vood quass nunca tam dificuldade com isso

2 za vooh algumas vazas tem dificuldade com Bso
3 ze voobh multas vezes termn dificuldade com isso
4 za voob quase sampre temn dificuldade com isso

Mao existemn respostas ceras ou eradas,
Caso vood ndo entenda alguma pergunta, por favor, pega ajuda.

Ped=0L 40 - {1825} Mia pode == repmdundo sam avorzacho prwa . Comright © 1998 %W Yami, Fh D
01400 Todas os dirsios ressrados

Paaas 0L~ 4 DuCong- Y - Eﬂal.‘F’ﬁ‘l:l.lg.lIl- - Wersoni of 20 Fab 17 - Mapd
ICCETOES | Praaciall. 4 O-Cores- o MLMD peer-1 R e
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PadsQL 2

Durante os ULTIMOS 30 DIAS, vocd tem tido dificwldade com alguma das colsas abalxo?

SOBARE MINHA SAUDE E MINHAS ATIVIDADES
{dificuldade com...)

Cuase
munca

Algumas | Multas
VEZEE

. Para mim & dificil andar mais da uma quadra

. Para mim & dificil comar

. Para mim & dificil levantar colsas pesadas

1
2
3, Para mim & dificil praticar esportes ou fazer axercicios
4
5

. Para mim & dificil tomar banho de banhaira ou do

- || ===

___chuveire sozinho'a
6. Para mim & dificil ajudar nas tarefas domdésticas

—

7. Eu sinto dox.

8. Eutenho pouca energia

ool o |o|a|la|o

MNNNNNMl\Ji

SOBRE MEUS SENTIMENTOS (dificuldade com...)

Cuase

1. Eu sinto mado

2. Euma sinto tiste

3, Eu sinto raiva

4, Eu durmo mal

5. Eume praccupo com o que val aconlacar comigo

o|laojlo|o|o

JECNY N N T Y

B
i
ummmmEE wlwlw| w |w|w|w|w

MNNMME

COoMO EU CONVIVD COM OUTRAS PESSOAS
{dificuidade com...)

E
2
.
if
1

. Eu tenho dificuldade para conviver com outros jovens.

Os outros jovens nio QUEram Sar maus amigos,

Os outros jovens implicam comigo.

Eu néio consigo fazer coisas que outros jovens da
minha idade fazem.

ol Bl o i

Para mim & dificil acompanhar outros adolescentas

ol o oo

MNNNME

3| L L Lo |

E.n.nn.p..nzg nnnnnEnnannnnn!E
] F F

SOBRE MEU TRABALHO/MEUS ESTUDOS
dificuldade com...)

=

-

:
3

1. E dificll prestar atangio no trabalho ou na aula.

2. Eu asquego as coisas

3, Eutenho dificuldade para acompanhar o mau trabalho

L OU maus estudos,
4, Eu falto ac trabalho ou & aula por nio estar me
santindo bam,

§, Eu falto aotrabalho ou & aula para ir 80 médico ou ao
hospital,

o |l o | o |a|lo

LS LS NMMi
@
-9 -9 hhhg

:ﬂéﬂ. 40 - {1825 Mia pode e repmch sida sem aulareacha peva
1!
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M* de identiicacio

PedsQL"

Questionario sobre qualidade de vida para jovens
adultos

Varsion 4.0 - Portuguese |Brazil)

RELATO DOS PAIS sobre O JOVEM ADULTO / A JOVEM ADULTA (18 a 25 anos)

INSTRUCOES

A prixima pagina contém uma lista de coisas com as quais o seu filho / a sua
filha pode ter dificuldade.

Par favor, conte-nos se o seu filhe / a sua filha tem tide dificuldade com cada
uma dessas coisas durante o ULTIMO MES, fazendo um X' no nimero:

0 se ele / ela nunca temn dificuldade com isso

1 s& ala / ela quase nunca tem dificuldade com isso
2 ze dla | ela algumas vezes tem dificuldade com isso
3 se ele / ela multas wezes tem dificuldade com isso

4 =@ ala [ ela quase sempre tem dificuldade com isso

Mao axistem respostas certas ou aradas.
Caso ndo entanda alguma pergunta, por favor, pega ajuda.

PedsQil 410 - Parent | 18-25) Maa dewe sar mprodusido sem aubonizagia. Copyrght © 19598 AW Vam, PRUD.
0100 Tadas o= diritos eservadas.
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Durante o ULTIMO -“!3. o seu fthe / a sua filha tem tido dificuldade com cada uma

das colsas abaixo?

CAPACIDADE FISICA {dificuidade com...)

Algumas

F

—

. Andar mais de um quareirio

Cormrar

| b

. Praticar espories ou fazer axercicios {lsicos

. Levantar alguma coisa pesada

. Tomar banho de banheira ou de chuveino sozinho/a

ol

. Ajudar nas tarefas domasticas

e |

. Sentir dor

o

. Tar pouca anargia ou disposicio

oloo|lo o|lo|o|l o
| hd| B ha| Ra] D D D

CAPACIDADE EMOCIONAL (dificuldade com...)

1. Santir medo ou ficar assuslado/a

2. Ficar tiste

3. Ficar com raiva

4, Dormir mal

5, Se preccupar com o que val acontecer com ala | ela

ATIVIDADES 50CIASE (dificuldade com...)

Nunca | Cusse |Algumas
nunca | vezes

1, Conviver com outros jovens adullos

2. Os outros jovens adultos nio querarem sar amigos
dala | dala

3. Os outros jovens adultos implicarem com ale / ala

4, Nio consaguir fazer colsas que oufros jovens adultos
da masma idade fazem

5. Acompanhar o ritmo dos oulros jovens adullos

-
| b R3] Bk

TRABALHO/ESTUDOS (dificuldade com...)

hospital

1. Prastar atengfo no trabalho ou na aula i 1 2

2, Esquecer colsas ] 1 F]

3. Ter dificuldade para acompanhar o trabalho ou os 0 1 z
astudos

4, Faltar ao trabalho ou & aula por ndio estar se senindo Q 1 2
bam

5. Faltar ao trabalho ou & aula para ir ao médico ou ao Q 1 2

= = = =
w w uuu?uuuuulg uuuuuiuuuuuuuu?

PadaCl 40 - Parant | 18-25) Mia dawve sar mpraduicda sam atorizacia

a1aa
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