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RESUMO

As Mucopolissacaridoses (MPS) sdo um grupo especifico de doencas genéticas
hereditarias, progressivas, decorrentes de alteragfes nos genes que codificam enzimas
lisossdmicas, responsaveis pelo metabolismo dos glicosaminoglicanos (GAGs). O
acumulo dos GAGs, nos diferentes 6rgéos e tecidos, provoca alteragdes multissistémicas
que comprometem a funcionalidade e o desempenho ocupacional de individuos com
MPS. Por ndo existir uma cura, 0S poucos tratamentos que existem, buscam conter a
evolucdo da doenca no nivel do fenotipo clinico, ao qual se destaca a Terapia de
Reposicao Enzimatica (TRE), que apesar de diminuir a progressdo da doenca ndo impede
as limitagdes no desempenho ocupacional. O uso de Tecnologia Assistiva contribui na
participacdo do individuo que a usa, potencializando suas capacidades, trazendo-0 para
uma posicdo mais ativa, melhorando o seu desempenho ocupacional. Contudo, néo
existem estudos que relatem a influéncia da Tecnologia Assistiva no desempenho
ocupacional de criancas e adolescentes com MPS. O objetivo desta pesquisa foi avaliar o
desempenho ocupacional nas atividades de auto-cuidado, a partir do uso de Tecnologia
Assistiva de baixo custo como recurso da Terapia Ocupacional em criancas e adolescentes
com Mucopolissacaridose, entre 9 anos e 5 meses a 16 anos e 4 meses. Participaram dessa
pesquisa 6 individuos com MPS dos tipos I, IV-A e VI. Foram utilizados dois
instrumentos para coleta dos dados: Inventario de Avaliacdo Pediatrica de Incapacidade
(PEDI) - somente area de autocuidado, para avaliagdo do desempenho ocupacional e a
Medida Canadense de Desempenho Ocupacional (COPM), para avaliacdo da mudanca da
satisfacdo e do desempenho com a TA. Os resultados destes testes demonstraram que as
tarefas que apresentaram as maiores incapacidades foram na area do vestir, seguido por
higiene pessoal e banho. Deste modo, foram confeccionados recursos de TA para cinco
atividades relacionadas ao vestir e uma para higiene pessoal. Ficou claro que apds o uso
da TA, houve uma mudanca positiva e significativa no desempenho ocupacional e
satisfacdo desses individuos. Com esses resultados, foi possivel observar o quanto as
alteracOes sistémicas sdo responsaveis pelas limitagcdes ocasionadas nos individuos com
MPS, prejudicando seu desempenho ocupacional. Além disso, a incapacidade funcional
e 0 comprometimento no desempenho ocupacional sdo muito relevantes na populacéo
pesquisada, independentemente do tipo de MPS, da idade dos individuos e do tempo de
TRE. Entretanto, o uso da TA pode melhorar significativamente o desempenho e
qualidade de vida desta populacdo. O incentivo ao uso de TA e a novos estudos
relacionados ao assunto, devem ser incentivados, ja que os profissionais de terapia
ocupacional buscam a melhora da execucdo das atividades de autocuidado que sdo
significativas para o individuo que a usa.

Palavras chave: Mucopolissacaridose, Desempenho Ocupacional, atividades de
autocuidado, Tecnologia Assistiva, crianga e adolescente.



ABSTRACT

Mucopolysaccharidoses (MPS) are a specific group of hereditary genetic diseases,
progressive, resulting from changes in genes encoding lysosomal enzymes responsible
for the metabolism of glycosaminoglycans (GAGs). The accumulation of GAGs in
different organs and tissues, causes multisystemic alterations, that compromise the
functionality and occupational performance of individuals with MPS. Because there is no
cure, the few treatments that exist, seek to contain the evolution of the disease at the level
of the clinical phenotype, which emphasizes Enzyme Replacement Therapy (ERT), which
despite decreasing the progression of the disease does not prevent the limitations in the
occupational performance. The use of Assistive Technology contributes to the
participation of the individual who uses it, potentializing their capacities, bringing them
to a more active position, improving their occupational performance. However, there are
no studies that report the influence of Assistive Technology on the occupational
performance of children and adolescents with MPS. The objective of this research was
to evaluate the occupational performance in the self-care activities, from the use of Low
Cost Assistive Technology as a resource of Occupational Therapy in children and
adolescents with Mucopolysaccharidosis, between 9 years and 5 months to 16 years and
4 months. Six individuals with MPS type I, IVV-A and VI participed this reseach. Two
instruments were used to collect the data: Pediatric Disability Assessment Inventory
(PEDI) - only self-care area for the evaluation of occupational performance and the
Canadian Occupational Performance Measure (COPM), to evaluate the change in
satisfaction and performance with AT. The results of these tests demonstrated that the
tasks that presented the greatest incapacities were in the dressing area, followed by
personal hygiene and bathing. In this way, TA was made for five activities related to
dressing and one for personal hygiene. It was clear that after the use of TA there was a
positive and significant change in the occupational performance and satisfaction of these
individuals. With these results, it was possible to observe how the systemic alterations
are responsible for the limitations caused in the individuals with MPS, impairing their
occupational performance. In addition, functional disability and impairment in
occupational performance are very relevant in the population surveyed, regardless of the
type of MPS, the age of the individuals and the time of ERT. However, the use of TA can
significantly improve the performance and quality of life of this population. The incentive
to use TA and new studies related to the subject should be encouraged as occupational
therapy professionals seek to improve the performance of self-care activities that are
meaningful to the individual using it.

Key Words: Mucopolysaccharidosis, occupational performance, Activities of Daily
Living, Self-Help Devices, Child, Adolescent.



1. INTRODUCAO

As mucopolissacaridoses® (MPS) sdo um grupo de doencas genéticas raras,
hereditérias, multissistémicas, causadas pela deficiéncia de enzimas lisossémicas
especificas, que realizam a quebra e reciclagem dos glicosaminoglicanos (GAGs).!

Quando a atividade das enzimas esta diminuida ou ausente, os GAGSs, gque sao
formados por moléculas de agucar, se acumulam nos lisossomos espalhados pelo corpo.
Esse acumulo resulta em uma série de sintomas e sinais, que juntos trazem
comprometimento multisistémico. Atualmente ja foram identificados 11 defeitos
enzimaticos que causam os 7 tipos diferentes de MPS. 12

A classificacdo das MPS é baseada na enzima especifica deficiente, podendo ser
classificada em sete tipos: Tipo | (Sindromes de Hurler, Hurler-Scheie e Scheie), Tipo 1l
(Sindrome de Hunter), Tipo 11 (Sindromes de Sanfilippo A, B, C e D), Tipo IV (Sindrome
de Morquio A e B), Tipo VI (Sindrome de Maroteaux-Lamy) Tipo VII (Sindrome de Sly)
e Tipo I1X (Sindrome de Natowicz).?

Ainda ndo existe uma cura, mas sim tratamentos para as MPS que visam retardar
0 avango e a progressao da doenca, proporcionando assim, melhor qualidade de vida e
manutencdo da funcionalidade dos pacientes. Destacam-se dois tipos de tratamento: o
transplante de células tronco hematopoiéticas (TCTH), indicado apenas em casos
precoces e selecionados e a terapia de reposigio enzimatica (TRE).?

Mesmo com os tratamentos, os avancos da doenca ndo deixam de acontecer,
levando os individuos a apresentarem uma série de caracteristicas e sintomas que
prejudicam sua funcionalidade.

Pela Organizacdo Mundial de Saide (OMS, 2008), a funcionalidade indica os
aspectos positivos da interacdo do individuo (funcgdes e estruturas do corpo) com 0s seus
fatores contextuais (fatores ambientais e pessoais) na participacdo (envolvimento em uma
situacdo de vida real) e execucdo de uma tarefa ou atividade. No caso dessas criangas, um
prejuizo na funcionalidade acarreta a impossibilidade dessas serem independentes e

participarem efetivamente de suas vidas. 3

!De agora em diante os termos ‘as Mucopolissacaridoses’ e ‘a Mucopolissacaridose’ poderdo ser usadas
como sinénimos, significando a mesma doenga.
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Independente dos sintomas clinicos apresentados por cada tipo de MPS, as
consequéncias do surgimento e sua progressao podem levar os individuos a limitacdo da
funcionalidade nas areas e contextos de desempenho ocupacional.*

O desempenho ocupacional é conhecido como a habilidade de realizar rotinas e
desempenhar papéis e tarefas, envolvendo as areas de autocuidado, produtividade e lazer,
sofrendo influéncia dos fatores do individuo (estruturas e fungdes corporais), de suas
habilidades e do contexto (“variedade de condicdes relacionadas ao individuo e ao seu

redor e que influenciam seu desempenho ) onde esta inserido. >

No caso de individuos com MPS, o desempenho ocupacional estara prejudicado
devido as alteracGes nas estruturas e funcdes do corpo (rigidez articular, diminuicdo da
amplitude de movimento, frouxiddo das articulagdes, mdo em garra) derivados do
acumulo dos GAGs, 0 que acarreta um prejuizo principalmente nas tarefas de
autocuidado.*

As atividades de auto-cuidado, das mais simples como abotoar e desabotoar
roupas até as mais complexas como amarrar o cadargo dos sapatos, podem ser favorecidas
pelo uso de Tecnologia Assistiva (TA).

A Tecnologia Assistiva ajuda uma pessoa com deficiéncia ou limitacdo a realizar
tarefas, permitindo a realizacdo de tarefas e atividades que uma pessoa sem deficiéncia
pode realizar sem auxilio tecnoldgico. A TA substitui ou apoia uma funcdo danificada do
individuo, mas ela ndo modifica o funcionamento intrinseco de quem a usa, como por
exemplo, o uso da cadeira de rodas, que substitui a funcdo do andar, mas ndo permite que
0 usuario ande.’

A TA pode ser caracterizada como tecnologia de alta complexidade (alto custo
— com componentes eletrdnicos) ou de baixa complexidade (baixo custo).®

A Tecnologia Assistiva é considerada de baixo custo quando € elaborada a partir
de materiais usuais do dia a dia e/ou de facil acesso e que muitas vezes, podem ser
confeccionados com materiais disponiveis em casa, no consultorio, na escola ou no
hospital. E algo, que pode ser feito de imediato para atender as necessidades de quem a
precisa, com 0S recursos que se tem em maos, sem precisar entrar numa fila de
dispensacdo, como por exemplo, para solicitar uma oOrtese.

Segundo o Comité de Ajudas Técnicas (2010) a Tecnologia Assistiva é area de

conhecimento com caracteristica interdisciplinar, que engloba ndo apenas produtos e
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recursos, mas também metodologias, estratégias, servicos e praticas que tem o objetivo
de promover a funcionalidade, estando relacionada a atividade e participagdo de pessoas
com incapacidades, deficiéncias ou mobilidade reduzida, visando sua autonomia,
independéncia, qualidade de vida e inclusdo social. °
Por isso, o0 terapeuta ocupacional, a partir de uma visdo ampliada e integrada e
com seu foco principal na ocupagdo humana, ou seja, na atividade e participacgao social,
através do trabalho com o uso de TA - uma das areas de estratégias de intervencao do
terapeuta ocupacional, podera auxiliar os individuos com MPS a explorar seus potenciais
funcionais maximos, potencializando sua funcéo, habilitando-os e reabilitando-os, como
Braccialli (2007) afirma:
“O acesso a TA permite maximizar as potencialidades desses
individuos, melhorar a independéncia funcional, aumentar a interacdo

social e, evidentemente, melhorar seu desempenho ocupacional e por
consequéncia sua qualidade de vida e a das pessoas que 0s cercam.”

Assim, torna-se importante estudar o desempenho ocupacional nas atividades de
auto-cuidado de criangas com MPS a partir do uso de Tecnologia Assistiva de baixo custo,
pois além de ser confeccionada com base nas necessidades especificas do individuo, sao
economicamente acessiveis, de facil aquisicdo e elaboracéo e, de rapida dispensacdo (ndo
necessitando espera em fila de dispensacdo, por exemplo); refletindo sobre os possiveis
mecanismos e estratégias de Tecnologia Assistiva a serem utilizados nas atividades de
auto-cuidado desempenhadas por esses individuos, sendo este o objetivo do presente
trabalho.

Desta forma, a partir da metodologia estabelecida, foram descritas as principais
atividades de auto-cuidado nas quais os individuos com MPS possuiam maior
dificuldades e foram elaborados TA para auxilio de cada funcdo. Apdés a utilizacdo dos
recursos, observou-se a modificacdo ou ndo, no desempenho ocupacional na amostra
estudada.

Acredita-se assim, que o aumento do conhecimento sobre a Tecnologia Assistiva
aplicada em individuos com Mucopolissacaridose pode auxiliar na melhoria da execugéo
das atividades de autocuidado, melhorando o seu desempenho ocupacional, permitindo

gue 0s mesmos tenham maior autonomia e independéncia possivel.
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2. JUSTIFICATIVA

O interesse em desenvolver este estudo, emergiu das minhas vivéncias durante o
rodizio interno no Centro Ambulatorial de Infusdo e Terapia de Reposicdo Enzimatica
durante o programa de residéncia multiprofissional em saude da crianca e do adolescente
cronicamente adoecidos. Tive a oportunidade de atuar por trés meses neste espaco e foi
nessa oportunidade, que aconteceu meu primeiro contato com individuos com MPS.

No decorrer dos trés meses, algumas intervencdes foram feitas, embora a mais
significativa tenha sido com relacéo a criagdo de um recurso de tecnologia assistiva de
baixo custo (abotoadeira) para facilitar a execugdo do vestir — abotoar calca, casaco e
blusas. Desde entéo, surgiu o interesse de me aprofundar o conhecimento.

O comprometimento motor causado pela MPS dificulta o engajamento das
criancas e adolescentes nas atividades da vida diaria e a utilizacdo da TA pode facilitar
seu desempenho ocupacional possibilitando aumento de autonomia e por consequéncia
da autoestima, melhora na independéncia e qualidade de vida, colocando-0s numa
posicao mais ativa e participativa no seu cuidado.

Para avaliar a relevancia do tema, foi realizada uma pesquisa bibliogréfica nas
bases de dados do Pubmed, LILACS, Portal CAPES e de teses, além dos Cadernos de
Terapia Ocupacional da UFSCAR e a Revista de Terapia Ocupacional da USP.
Inicialmente foi feito uma restricdo de tempo, procurando por arquivos publicados nos
ultimos 10 anos (2006 - 2016), porém por conta dos poucos achados, a restri¢cao de tempo
foi retirada. Utilizaram-se as palavras-chave?: Mucopolissacaridose; Desempenho
Ocupacional e; Tecnologia Assistiva, aléem dos descritores: Mucopolissacaridoses;
Desempenho Psicomotor; Analise e Desempenho de Tarefas e; Equipamentos de
Autoajuda, em portugués e seus respectivos termos em inglés, combinados através do

termo booleano AND. As combinacGes destes descritores estdo expostas no quadro 1.

Quadro 1: Combinacges usadas nas bases de dados.

2Foi escolhido palavras-chaves para a busca, pois os Cadernos de Terapia Ocupacional da UFSCAR e a
Revista da USP utilizam essa nomenclatura em seus artigos, além do fato que o termo ‘desempenho
ocupacional’, ndo esta inserido no DECS.
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BASE DE DADOS

COMBINACAO

ARTIGOS ENCONTRADOS

Mucopolysaccharidosis AND psychomotor

assistiva

10 artigos
PUBMED performance
Mucopolysaccharidosis AND self-help devices Nenhum artigo
Mucopolysaccharidosis AND psychomotor )
Nenhum artigo
LILACS performance
Mucopolysaccharidosis AND self-help devices Nenhum artigo
Mucopolissacaridose AND desempenho psicomotor Nenhum artigo
Mucopolissacaridose AND Analise e desempenho Larti
artigo
PORTAL CAPES de tarefas g
Mucopolissacaridose AND Equipamentos de
. Nenhum
autoajuda
Mucopolissacaridose 2 artigos
Cadernos de Terapia
Ocupacional da UFSCAR . .
P Desempenho Ocupacional AND Tecnologia )
11 artigos

Revista de Terapia
Ocupacional da USP

Mucopolissacaridose

Nenhum artigo

Desempenho Ocupacional AND Tecnologia

assistiva

45 artigos

Dos treze artigos que abrangem a MPS encontrados, sete tratam sobre a eficiéncia

de algum tipo de tratamento (transplante), cinco discorrem sobre o uso de escalas para

avaliacdo do desenvolvimento e desempenho psicomotor e um artigo trata do prognostico

motor da sindrome de Sanfilippo.

Entretanto, estes estudos ndo abordam o uso da tecnologia assistiva ou de algum

outro recurso como forma de intervencdo com criancas e adolescentes com MPS, mesmo

sendo de grande importancia tais intervences.

Dos cinquenta e seis artigos encontrados que envolveram os descritores

Desempenho Ocupacional e Tecnologia Assistiva, nenhum deles traz a

mucopolissacaridose como publico-alvo.

Portanto, este trabalho justifica-se pela necessidade de estudos sobre estratégias

de intervencdo e utilizagdo de recursos, que busquem auxiliar as criangas e adolescentes
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com mucopolissacaridose, a executar e desempenhar suas atividades de vida diaria de
forma mais independente e autbnoma possivel.

Além disso, este projeto faz parte de uma linha de pesquisa existente na
institui¢ao: “Seguimento clinico das doengas de deposito Lisossomico: histodria natural,
protocolos clinicos e terap€uticos”. Existem pesquisas sendo realizadas no momento; € 0
presente estudo complementa o trabalho ja finalizado feito por Silva e colaboradores
(2015)*, que identificou que as atividades nas quais as criangas e adolescentes com MPS
tinham mais dificuldade se concentravam na area de autocuidado. Tais dados, se
constituiram como evidéncias cientificas que possibilitam os terapeutas ocupacionais a
elaborar planos e estratégias de intervencdo com esse publico, langando médo de uma
estratégia que € uma das suas expertises — a selecdo, indicacdo, a confeccdo, treino e
avaliacdo do uso de equipamento de tecnologia assistiva nas areas de desempenho.

Sabendo disso este trabalho contribui para 0 aumento do conhecimento referente
a dispositivos de intervencdo nesta populacéo na tentativa de executar modificaces na
realizacdo de tarefas na area de autocuidado.

Outrossim, espera-se também que os resultados deste trabalho, contribuam para a
producdo e incentivo de mais pesquisas cientificas voltadas para intervengdes com este
publico, permitindo o maximo de embasamento teérico-pratico para terapeutas

ocupacionais e outros profissionais de saude.
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3. OBJETIVOS

3.1 Objetivo geral
Avaliar o desempenho ocupacional nas atividades de auto-cuidado, a partir do uso

de Tecnologia Assistiva de baixo custo como recurso da Terapia Ocupacional em criancgas

e adolescentes com Mucopolissacaridose.

3.2 Objetivos especificos
3.2.1. Descrever o perfil da amostra com relagdo ao tipo de MPS, idade,

escolaridade, realizagdo de tratamento especifico e de reabilitacéo.

3.2.2. ldentificar as atividades de vida diaria de autocuidado que sdo mais
significativas e que afetam o desempenho ocupacional de criancas e
adolescentes com MPS, sob a dtica dos mesmos.

3.2.3. Descrever o desempenho ocupacional nas atividades de auto-cuidado antes
e ap0s o uso de recursos de TA em criangas e adolescentes com MPS.
3.2.4. Avaliar a mudanca do desempenho ocupacional nas atividades de auto-

cuidado de criancas e adolescentes com MPS apds o uso de recursos de TA

de baixo custo.
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4. REFERENCIAL TEORICO

4.1 Mucopolissacaridose

As doencas de depdsito lisossémico representam um grupo de mais de 50
patologias hereditérias resultantes de alteracbes nas enzimas que participam da
degradac&o dos elementos celulares. *

Essas doencas sdo causadas por uma ou mais mutacfes em genes especificos,
que levam a alteracdo na atividade enzimatica ocasionando o acimulo de compostos nos
lisossomos. Esse acimulo ocorre de modo a afetar todo o corpo, comprometendo todas
as estruturas e por conseqiiéncia, as fungdes corporais.t*

Dentre outras doencas, a Mucopolissacaridose (MPS) faz parte desse grupo de
doencas de depdsito. E um grupo de doencas genéticas, raras, hereditarias, causadas pela
deficiéncia de enzimas lisossdmicas especificas, que realizam a quebra e reciclagem dos
glicosaminoglicanos (GAGs)!

Quando a atividade de enzimas especificas esta prejudicada no organismo, seja
por diminuicdo ou por auséncia, 0s GAGs, que sdo formados por moléculas de agucar,
acabam por se acumular nos lisossomos espalhados por todo corpo. Esse acimulo resulta
em uma série de sinais e sintomas, que juntos trazem comprometimento sistémico. 2

Atualmente ja foram identificados 11 defeitos enzimaticos que causam os sete
tipos diferentes de MPS. O tipo Il é o Unico que tem heranca ligada ao cromossomo X,
os demais tipos sdo herdados de forma autossémica recessiva.! (quadro 2).
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Quadro 2: Tipos de Mucopolissacaridose e suas caracteristicas

TIPO DE . ENZIMA
MPS SINDROME DEEICIENTE SINTOMAS E SINAIS MAIS COMUNS
Comprometimento neurocognitivo
progressivo, hidrocefalia, doenca cardiaca,
Hurler N . o .
obstrucéo das vias aéreas, rigidez articular,
prejuizos visuais e auditivos.> 3 14
. . Mesmas alteragGes da Hurler, porém pode
MPS | Hurler-scheie A-L-iduronidase haver ou ndo comprometimento cognitivo de
inicio tardio e evolucdo mais lenta 121314
AlteracGes mais suaves, a evolucdo lenta e
Scheie auséncia de comprometimento cognitivo. 1>
13,14
Alteracdes esqueléticas, contraturas
articulares, atraso do desenvolvimento
Hunter neuropsicomotor, surdez, infecgdes
(Neuronopatica) recorrentes de vias aéreas, pode haver retardo
MPS II Idunorato-2-sulfatase | mental progressivo em forma neuropética.’®
Hunter H& o comprometimento sistémico, podendo
(Néo ser mais brando, sem comprometimento
neuronopatica) neurolégico. *°
MPS 111 A Sanfilippo A Heparan-N-sulfatase
- N-
MPS 111 B Sanfilippo B acetilglucosaminidase | As alteragdes fisicas sdo mais brandas, médo
o- em garra, declinio cognitivo progressivo,
MPS 111 C Sanfilippo C glicosaminideacetiltra | anormalidades no comportamento, alteracGes
nsferase na marcha e enrijecimento articular. 6
MPSIND | Sanfilippop | N-galactosamina-6-
sulfatase
MPS IV A Morquio A N-galactosamina-6- Compr_ometlmo_antp sistémico mais brandg,
sulfatase caracterizada principalmente pelas alteragdes
musculoesqueléticos: Cifose-escoliose
. . toracolombar, deformidades esqueléticas,
MPSIVB Morquio B B-galactosidade baixa estatura, hiperextensdo articular e
cognitivo preservado.!”!8
Rigidez articular, sobretudo nas méos. Os
MPS VI Maroteaux-Lamy Avrisulfatase-B sintomas sdo semelhantes ao tipo |, porém
seguem com inteligéncia normal. 2
MPS VI sly B-glucoronidase MU|to rara._Anormallda}des cardlacas,, vias
aéreas estreitas, deformidades esqueléticas.
MPS I1X Natowicz Hialuronidase Erosdo acetabular, ndo hd comprometimento

cognitivo.*

Tabela construida com base nos trabalhos de: Silva MCA, Horovitz DDG, Ribeiro CTM (2015); Haley SM, Pinkham
MAF, Dumas HM, Ni P, Skrinar AM, Cox GF (2006); Bjoraker KJ, Delaney K, PETERS C, KRIVIT W, Shapiro E.
(2006); Lucke T, Das AM, Hartmann H, Sykora KW, Donnerstag F, Schimid-ott G, Grigull L. (2007); Pinto LLC,
Schwartz IVD, Puga ACS, Vieira TA, Munoz MVR, Giugliani R(2006); Wijburg FA, Wegrzyn G, Burton BK, Tylki-
Szymariska A. (2013); Kaissi AA, Kenis V, Melchenko E, Ghachem MB, Csepan R, Grill F, Ganger Rudolf (2016);
Harmatz PR, MENGEL KE, Giugliani R, et al. (2015); Borges MF, Tavares FS, Silva PCL, Oliveira ZAR, Ballarin MAS,
Gomes RA, Ferreira BP. (2003); Sands MS. (2014).
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Por conta do acumulo dos GAGs, os 11 diferentes defeitos enzimaticos
apresentam caracteristicas cronicas e progressivas em comum, que envolvem o
acometimento do tecido conjuntivo e osteo-articular, além das alteracdes neuroldgicas.
Essas alteracbes sdo: Hepatoesplenomegalia, macroglossia, deformidades &sseas,
lordose, cifose, rigidez articular, atraso no desenvolvimento, baixa estatura, hidrocefalia,
face infiltrada e afeccOes cardiorrespiratorias. Os sintomas clinicos variam de acordo com
a enzima deficiente 11

Mesmo que ndo exista cura, os pacientes com MPS tém a possibilidade de tentar
obter qualidade de vida a partir de tratamentos que buscam diminuir o avango e
progressao da doenca. S&o dois 0s principais tipos de tratamento especifico: o transplante
de células tronco hematopoiéticas e a terapia de reposicdo enzimatica (TRE).!

O transplante de células tronco hematopoiéticas (TCTH) comecou a ser
realizado na década de 80, para o tratamento das MPS. Hoje recomenda-se esse tipo de
tratamento principalmente para pacientes com a forma grave de MPS tipo I, feito antes
dos dois anos de idade, a fim de prevenir e/retardar o dano cognitivo gerado. 1*°

Algumas enzimas lisossomicas podem ser secretadas e endocitadas por outras
células, fendmeno que ¢ a base para estratégias do TCTH.%

A Terapia de Reposicdo Enzimética - TRE é a forma de tratamento mais conhecida
e a mais usada. Destaca-se por ser um importante avanco farmacol6gico e consiste na
administracdo periddica, intravenosa da enzima recombinante analoga a enzima
deficiente no paciente e pode ser feita em ambiente hospitalar ou como terapia domiciliar
(MPS 11). A Terapia de Reposi¢do Enzimatica é tipo especifica, sendo atualmente
disponivel para os tipos I, II, IV-A e VI da doenca. !

Mesmo reconhecendo sete tipos de MPS, apenas as MPS citadas possuem a
reposicdo. Alguns trabalhos foram realizados para elucidar/comprovar os beneficios da
TRE tendo como resultado, a melhora na independéncia em tarefas cotidianas. > 2

Além do TCTH e da TRE, o tratamento multiprofissional envolvendo fisioterapia,
fonoaudiologia, psicomotricidade e terapia ocupacional, também pode e dever ser feito.
Estas intervencGes devem alinhar e fortalecer o tratamento clinico/medicamentoso,
minimizando as alteracdes sistémicas, ajudando a conviver e superar as novas condi¢es
que a progressao da MPS impde. Tais intervenc6es buscam a melhora da funcionalidade,

ja que individuos com MPS geralmente apresentam dificuldades no engajamento das
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atividades do dia a dia, na mobilidade, na comunicagdo e por consequéncia, na
participacdo social. 1* 212223

Mesmo com os tratamentos, os avancos da doenca ndo deixam de acontecer, e
independente dos sintomas clinicos apresentados por cada tipo de MPS, hd o
comprometimento osteomuscular (descritos no quadro 2) e as consequéncias do
surgimento e da progressdo, podem levar os pacientes a apresentarem dificuldades no
engajamento das atividades rotineiras, impossibilitando que essas criancas sejam
independentes na execucdo de suas atividades de vida diaria nos contextos de
desempenho ocupacional e que por isso, eles se constituem um puablico-alvo da terapia

ocupacional. %

4.2 Desempenho Ocupacional

Para o Occupational Therapy Guidelines for Client-centred Pratice (2009) apud
Caldas et al (2011) o Desempenho Ocupacional ¢ definido como a “habilidade de
realizar rotinas e desempenhar papéis e tarefas, com o objetivo de autocuidado,
produtividade e lazer em resposta as demandas do meio externo e interno ao individuo. ”
(p. 239) Caldas et al (2011) e é com base nessa defini¢do, que foi desenvolvido e
estruturado a Medida Canadense de Desempenho Ocupacional, que sera utilizada neste

trabalho.?

Para a discussdo ser mais completa, conceitos da Associacdo Americana de
Terapia Ocupacional (AOTA) e do Modelo Canadense de Desempenho Ocupacional
(COPM) serdo utilizados na busca do melhor entendimento sobre Desempenho

Ocupacional. 62526

O Desempenho Ocupacional pode ser definido e discutido a partir do documento
da AOTA intitulado ‘Estrutura da Pratica da Terapia Ocupacional: Dominio e
Processo’, que descreve 0s conceitos centrais que fundamentam a pratica, construindo

uma compreensdo comum dos principios basicos da Terapia Ocupacional >

“Alcancar a saude, bem-estar, e participagdo na vida por meio do envolvimento
na ocupacao é a afirmacdo abrangente que descreve o dominio e 0 processo de terapia

ocupacional em seu sentido mais amplo”. Esta declara¢do afirma que o envolvimento
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ativo na ocupacdo promove, facilita, apoia e mantém a salde e a participacdo social %
(Associacdo Americana de Terapia Ocupacional (AOTA). Desses quatro conceitos
chaves (saude, bem-estar, participacdo e envolvimento em ocupacdo) que constam na
AOTA, os trés primeiros foram retirados de documentos da Organizacdo Mundial de

salde — OMS, e os mesmo se relacionam, sendo definidos:

- Salde - “um estado de completo bem-estar fisico, mental e social, e ndo somente a
auséncia de doenca ou enfermidade” (OMS, 2006, p.1 apud AOTA, 2015) 2

- Bem-estar - “um termo geral que engloba o universo total de dominios da vida humana,
incluindo aspectos fisicos, mentais e sociais” (OMS, 2006, p.211 apud AOTA, 2015) ®

- Participacéo - “envolvimento em uma situagéo de vida” (OMS, 2001, p. 10 apud AOTA,
2015). A participacdo ocorre de forma natural quando os clientes estdo ativamente
envolvidos na realizacdo das ocupacgdes ou atividades de vida didria em que encontram

proposito e significado.

- Envolvimento em ocupacao - desempenho das ocupagdes como o resultado da escolha,
motivacao e sentido dentro de um contexto de apoio e ambiente. Envolvimento inclui
aspectos objetivos e subjetivos de experiéncias dos clientes e envolve a interagdo
transacional da mente, do corpo e do espirito. IntervencBes da terapia ocupacional se
concentram em criar ou facilitar oportunidades de envolver o individuo em ocupacdes

que levam a participacdo em situacdes de vida desejadas. »°

Sabendo disso, o0s aspectos do dominio da Terapia Ocupacional que incluem as
ocupacdes, os fatores dos clientes, as habilidades de desempenho, os padrbes de
desempenho, o contexto e ambiente, interagem para influenciar a identidade ocupacional,
a salde, o bem-estar e a participacdo do cliente na vida; nenhum componente se sobressai,

todos possuem igual valor no Desempenho Ocupacional. &2° (Quadro 3)
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Quadro 3 - Aspectos do dominio da Terapia Ocupacional

OCUPACOES FATORES DOS HABILIDADES DE PADROES DE CONTEXTOS E
CLIENTES DESEMPENHO DESEMPENHO AMBIENTES
Atividades de vida
diaria (AVDs)
Instru'?r;[(Ie\rlllt(:l?;i ZZ vida Cultural
. Valo_r €s, crencas e Habilidades Motoras. Habitos Pessoal
diaria AIVDs. espiritualidade. . . .
~ Habilidades de Processo. Rotinas Fisico
Descanso e Sono. Funcdes do corpo. - 3 o )
« Habilidades de Interacéo. Rituais Social
Educacéo. Estruturas do Social Pandi Temporal
Trabalho. corpo. ocial. apéis e_ pora
. Virtual
Brincar.
Lazer.
Participacdo Social.

Tabela retirada da Associacdo Americana de Terapia Ocupacional — AOTA. Estrutura da pratica da Terapia Ocupacional: dominio &
processo, 3° edi¢do, 2015. Ver Ter Ocup Univ Sdo Paulo; jan-abr; 26 (Ed. Espec.) 1-49

As ocupacdes sdo fundamentais para a identidade e senso de competéncia de um
sujeito e tem significado especial e valor para este. Elas ocorrem dentro de um contexto
e sdo influenciadas pela interacdo entre fatores de clientes, habilidades de desempenho e
padrGes de desempenho. Ocupagdes ocorrem ao longo do tempo; tém um propdsito,

significado e utilidade percebida pelo cliente; e podem ser observadas por outras pessoas.
25

Existe um amplo leque de ocupagbes que sdo classificadas como Atividades de
Vida Diaria— AVD (alimentar-se, ir ao banheiro, vestir-se), Atividades Instrumentais de
Vida Diaria — AIVD (gerenciar financas, fazer compras, preparar refei¢fes), descanso e
sono, educacio, trabalho, brincar, lazer e participagdo social. 2°

Os Fatores do cliente sdo as capacidades especificas, caracteristicas ou crencas da
pessoa que influenciam seu desempenho nas ocupacdes, que sao afetados pela presenca
ou auséncia de enfermidade, doenca, privacao, incapacidade e pelas experiéncias de vida
que cada individuo carrega. Eles sdo influenciados pelas habilidades de desempenho,
pelos padrbes de desempenho, contextos e ambientes e também pela participacdo em

atividades e ocupagdes. 2

As Habilidades de desempenho sdo entendidas como ac¢des dirigidas a objetivos

observaveis como pequenas unidades de envolvimento em ocupacdes da vida diéria. Elas
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sdo aprendidas e desenvolvidas ao longo do tempo e estdo situadas em contextos e

ambientes especificos. °

Os Padrdes de desempenho sdo os habitos, rotinas, papeéis e rituais usados no
processo de se envolver em ocupacdes ou atividades que podem apoiar ou dificultar o
desempenho ocupacional. Os padrdes sdo influenciados por todos os outros aspectos do
dominio. Envolvem: hébitos (comportamentos especificos, automaticos; eles podem ser

uteis, dominantes ou empobrecidos); rotinas (seqtiéncias estabelecidas de ocupac6es ou

atividades que fornecem uma estrutura para a vida didria; rotinas também podem
promover ou prejudicar a saude); papéis (conjuntos de comportamentos esperados pela
sociedade e moldados pela cultura e contexto; eles podem ser ainda mais conceituados e
definidos por um cliente/sujeito/paciente) e; rituais (acdes simbdlicas com significado

espiritual, cultural ou social). ?°

O Envolvimento e a participacdo na ocupacao ocorrem dentro de um contexto e
ambiente. O ambiente fisico se refere ao natural (terreno geografico/espaco fisico) e o
construido (casa, prédio, hospital) ao redor dos quais as ocupagdes ocorrem. O ambiente

social consiste na presenca de relacionamentos com pessoas e nas expectativas criadas. °

Ja o contexto refere aos elementos que tanto compdem quanto circundam um
sujeito e muitas vezes sd0 menos tangiveis que os ambientes fisicos e sociais.? Dividem-
se em: cultural (inclui costumes, crengas, padrdes de atividades e de comportamento
aceitas pela sociedade na qual o sujeito faz parte); pessoal (caracteristicas do individuo
que ndo sdo parte de uma condicdo de saude ou de estado de saude, idade, status
socioeconémico); temporal (localizacdo do desempenho ocupacional no tempo, sdo 0s
estagios da vida, duracdo da atividade) e; virtual (interacdes que ocorrem em situacoes

simuladas, em tempo real em que ha auséncia de contato fisico — internet).?> 27

O Modelo Canadense de Desempenho Ocupacional (COPM) é semelhante ao
modelo da AOTA. Ele inclui as areas do desempenho de cuidados pessoais, produtividade
e lazer e classifica a ocupacdo dentro dessas trés categorias. O ambiente consiste em
elementos fisicos, sociais, culturais e institucionais. Porém, COPM considera que a

pessoa possui componentes fisicos, afetivos e cognitivos de desempenho, e que no centro
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destes, esta 0 nucleo de todo o ser, 0 elemento espiritual, e essa € uma caracteristica
exclusiva da MCDO.%

Pelo MCDO, o Desempenho Ocupacional refere-se as habilidades dos individuos
para seguir e manter uma rotina diaria, desempenhar papéis sociais e tarefas que tém como
objetivo a automanutencdo, a produtividade e o lazer, executadas de modo satisfatorio e

apropriado para o estagio de desenvolvimento, cultura e ambiente do individuo. & 2°

O MCDO mostra que o Desempenho Ocupacional € o resultado de interac6es
entre a pessoa, 0 ambiente e a ocupacdo. A pessoa € definida como possuindo os
componentes fisico, afetivo, cognitivo e espiritual, que € o centro do ‘ser’. O ambiente é
composto pelos elementos fisico, social, cultural e institucional. E as ocupagfes sdo

classificadas em autocuidado, produtividade e lazer. ®

As atividades de autocuidado incluem as ocupacgdes que a pessoa desempenha de

forma a se manter numa condicdo que permita fungdo — Cuidado pessoal, mobilidade

funcional e o funcionamento na comunidade. ©

Produtividade inclui as ocupagdes que visam a preservacdo econdmica,
manutencdo do lar e da familia, trabalho voluntario ou desenvolvimento pessoal —

trabalho remunerado ou n&o, manejo das tarefas domésticas, escola e brincar. ©

O lazer inclui as ocupacbes desempenhadas pelo individuo quando esta livre da
obrigacdo de ser produtivo — recreacdo, pratica de esportes, costurar, frequentar atividades

grupais. ®

Portanto o Desempenho Ocupacional é entendido como a habilidade de realizar
rotinas e desempenhar papéis e tarefas, envolvendo as areas de ocupacdes, sofrendo
influéncia dos fatores do individuo, de suas habilidades e do contexto e ambiente onde
esta inserido. Todos esses aspectos, tanto na visdo da AOTA como da MCDO, estdo inter-

relacionados influenciando o desempenho ocupacional (Figura 1 e 2). %624
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Contexto e Ambiente Contexto e Ambiente

: de
ntcﬂﬁpnhl)

Contexto e Ambiente Contexto e Ambiente

Figura 1 Inter - relacdo dindmica dos aspectos do Desempenho Ocupacional . Foto retirada da
Associacdo Americana de Terapia Ocupacional — AOTA. Estrutura da pratica da Terapia Ocupacional:
dominio & processo, 32 edi¢do, 2015. Rev Ter Ocup Univ Sdo Paulo

Espiritualidade

Figura 2 Modelo Canadense de Desempenho Ocupacional. Figura retirada de Magalhaes et al. Medida
Canadense de Desempenho Ocupacional — COPM. Belo Horizonte: Editora UFMG, 2009
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4.2.1. Desempenho Ocupacional na Mucopolissacaridose

No caso de individuos com MPS, o desempenho ocupacional estara prejudicado
por conta das alteracGes ocasionadas nos componentes de desempenho derivadas do
acumulo de GAGs, 0 que acarreta um prejuizo principalmente nas atividades de auto-
cuidado, como foi visto no trabalho de Silva e colaboradores, 2015* onde atividades
como ‘abotoar e desabotoar’, ‘usar faca para passar manteiga no pao’, ‘coloca e retira
camisetas abertas na frente’, ‘amarrar os sapatos’, foram as mais dificeis de executar pelos
individuos com MPS.

As alteracfes osteomusculares mais comuns sdo: deformidade 6ssea, rigidez
articular, frouxiddo ligamentar, lordose, cifose, luxacdo de quadril, mdos em garra e
sindrome do tanel do carpo, que levam a prejuizos no alinhamento biomecanico, na
amplitude articular e na mobilidade.

Nos individuos com MPS, as altera¢@es nas estruturas do corpo acabam por causar
limitacBes principalmente no uso funcional da mao, ja que a mao é essencial na execucao

da maioria das atividades e tarefas. 2

Por conta da evolucdo da doenca, individuos com MPS podem apresentar
complica¢des na mdo como rigidez articular, mdo em garra, sindrome do tunel do carpo,
0 que acaba por dificultar e por algumas vezes impossibilitar a realizacdo de ocupacdes

tais como: escovar 0s dentes, pentear os cabelos, se alimentar, retirar e colocar roupas,
ete 4,23,29

Por consequiéncia, ha prejuizo nas habilidades do desempenho, o que acarreta
dificuldade na execucdo das ocupacdes nos diferentes contextos onde o individuo estiver
inserido. %1%

Essas dificuldades apresentadas no Desempenho Ocupacional podem ser
suavizadas atraves do uso de dispositivos e ou adaptagdes que visam maximizar as
potencialidades do individuo, reduzir barreiras que atrapalhem o desempenho nos

contextos e facilitar a execucdo das ocupagoes.
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4.3 Tecnologia Assistiva

O desempenho ocupacional e os fatores do cliente podem ser beneficiados pelos
suportes e ajudas no ambiente fisico ou social que melhoram ou permitem a participacédo
e engajamento nas atividades que s&o significativas. E através do processo de observagéo
dos sujeitos envolvidos em ocupacOes e em atividades que os profissionais de terapia
ocupacional sdo capazes de determinar a relacdo entre os fatores do cliente e o
desempenho e criar adaptacGes e modificacdes nas atividades que sejam necessarias a fim

de promover um aperfeicoamento do desempenho. 3!

As atividades realizadas pelos individuos com MPS, das mais simples como
segurar um talher até as mais complexas, como amarrar 0s cadar¢os, podem ser

favorecidas pelo uso da Tecnologia Assistiva (TA).

O Comité de Ajuda Técnicas define a Tecnologia Assistiva como®:

Area do conhecimento, de caracteristica interdisciplinar, que engloba
produtos, recursos, metodologias, estratégias, praticas e servigos que
objetivam promover a funcionalidade, relacionada a atividade e
participacdo de pessoas com deficiéncia, incapacidades ou mobilidade
reduzida, visando sua autonomia, independéncia, qualidade de vida e
inclusdo social. (Comité de ajudas técnicas apud BRASIL, 2010).

De acordo com Alegretti (2013) a Assistive Technology Act (1998) compreende
como T.A qualquer item, parte de um equipamento ou equipamento assistivo, adquirido
comercialmente, modificado ou personalizado, usado para melhorar a capacidade
funcional de uma pessoa com deficiéncia ou limitacdo na participacdo de suas atividades

de vida diaria, a fim de que esta atinja o seu potencial de independéncia méaximo. 3t

Os recursos de TA ajudam uma pessoa com deficiéncia permanente ou temporéria,
a realizar tarefas de forma mais autbnoma. Mais especificamente, permitem que a pessoa
com deficiéncia realize atividades, que outra sem deficiéncia pode realizar sem auxilio
tecnoldgico.’

Segundo a ISO 9999 (2007) os recursos de TA englobam: produto assistivo para
tratamento médico personalizado, produto assistivo para o treino e aprendizagem de
capacidades, Orteses e proteses, produto assistivo para a protecdo e cuidado pessoal,

produto assistivo para a mobilidade pessoal, produto assistivo para atividades domésticas,
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moveis e adaptacbes para moradia e outros locais, produto assistivo para a comunicagdo
e informag&o, produto assistivo para a manipulacdo de objetos e dispositivos, produto
assistivo para melhorar o ambiente, ferramentas e maquinas, produto assistivo para a

recreagdo.

Também conhecido como ‘ajudas técnicas’, ‘tecnologia de apoio’, ‘tecnologia
adaptativa’ e ‘adaptagdes’, a Tecnologia Assistiva pode variar de um simples engrossador
de colher feito de E.V.A. a um complexo sistema computadorizado para facilitar a fala,
por exemplo.

Segundo Cook ¢ Hussey’s (2008) a Tecnologia Assistiva pode ser diferenciada
em baixa tecnologia (baixa complexidade/baixo custo) e alta tecnologia. A baixa
tecnologia é descrita como aquela que € simples de fazer, mais barata e de facil obtencéo,
como adaptacio simples em utensilios para comer ou realizar atividades de higiene.

Apesar de durante a busca bibliografica, ndo ter sido encontrado nenhum artigo
relacionando o uso da Tecnologia Assistiva com a populacdo de Mucopolissacaridose, na
busca de elucidar o uso da TA, foi incluido pesquisas com outras populacdes:
Artrogripose, Paralisia Cerebral, dificuldade na aprendizagem. O uso da TA tem se
mostrado eficiente na busca de alcancar a maior independéncia possivel dos individuos,

que dela fazem uso. (Quadro 4) 34 353637
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Quadro 4 — Estudos que utilizam a TA e seus achados

- ALTERACOES AREAS DE RECURSO(S)
ESTUDO POPULACAO ~ ACHADOS
INTERVENCAO UTILIZADO(S)
SoftwareWordQ Mostrou significativa
29 criancas para facilitar as mudanca na evolucdo da
Tamet com déficits Motoras e y habilidades de performance ocupacional
al N Educacéo _ o )
33(2005) | motores e de cognitivas escrita. e satisfagdo através do
aprendizagem uso do recurso (avaliado
através do COPM)
o A TA foi vista como um
Léapis engrossado, L
recurso auxiliar util a
mesa, tesoura e y
execucao das tarefas,
Motoras que tarefas adaptadas, i cival
) . principalmente por
Alves e 5 alunos com acarretassem escriba, pulseira de ‘ ducio d
iai o ) 3 avorecer a produgdo do
Matsuka Paralisia limitagdo funcional Educacéo chumbo, molde uno § d
35 aluno favorecendo a
(2012) Cerebral — ndo descrita no vazado, letras L
) o ) participagdo e o processo
artigo moveis e tabuleiro e o .
de avaliacdo pedagbgica,
prancha de . .
o influenciando a
comunicag&o. ) )
autoestima e autonomia.
Deformidades em Ortese tubular,
punhos, cotovelos, ) 3 prolongador para
. Alimentacéo, ) Melhora do desempenho
dedos, pés, com o torneira,tesoura )
) ) o ) higiene pessoal, ocupacional,
Silva e Crianca 5 anos rigidez articular, . mola adaptada, ) o )
mobilidade, B independéncia funcional
Sfredo 3¢ com fraqueza muscular 3 adaptacéo para ] 3 L
. . educacéo e e inclusdo e participacdo
(2013) artrogripose em cintura L apontador, andador, . ) .
participagdo social. (avaliado através
escapular e ) mesa adaptada.
L social do PEDI e CIF)
limitacdo dos
movimentos

Tabela construida com base nos artigos de: Tam C, Archer J, Mays J, Skidmore G. Measuring the outcomes of word cueing technology.
Canadian Journal of Occupactional Therapy, 2005. 72 (5), 301- 308; Alves ACJ, Matsukura TS. O uso de recursos de tecnologia assistiva
por criangas com deficiéncia fisica na escola regular: a percepcao dos professores. Cad. Ter. UFSCar, 2012. 20 (3), 381-392; Sfredo Y,
Silva RCR. Terapia Ocupacional e 0 uso de tecnologia assistiva como recurso terapéutico na artrogripose. Cad. Ter. Ocup. UFSCar, 2013.
21 (3), 479 — 491.

Como observado no quadro acima, os recursos de TA ajudam uma pessoa com

deficiéncia permanente ou temporéria, a realizar tarefas de forma mais autbnoma. Mais

especificamente, permitem que a pessoa com deficiéncia realize atividades, que outra sem

deficiéncia pode realizar sem auxilio tecnolégico.
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Por isso 0s terapeutas ocupacionais a partir de uma visdo ampliada e integrada do
ser humano, buscam possibilitar o envolvimento do individuo através de adaptacdes e
modificagdes no ambiente ou em objetos que compdem o ambiente, quando necessario,
pois 0 uso da TA permite maximizar as potencialidades dos individuos, aumentar a
interacdo social, melhorar a independéncia funcional e por consequéncia, melhorar seu

desempenho ocupacional e qualidade de vida do individuo e das pessoas que o cercam. 1

Porém ndo é sé o Terapeuta Ocupacional que apresenta expertise no trabalho e
desenvolvimento da Tecnologia Assistiva. Devido ao avango tecnoldgico e as novas
reflexdes feitas sobre o conceito de saude para algo além de auséncia de doencga e a luta
pela inclusdo social de pessoas com deficiéncia, a TA foi ganhando um carater
interdisciplinar, saindo especificamente da area de salde, abrindo espaco para novos
profissionais e novas atuacOes intersetoriais no campo da educacdo, engenharia,

producao.

Estes devem trabalhar na busca de contribuir para o desenvolvimento e a
inovacdo nas diferentes areas e também, aperfeicoar politicas publicas de fomento,

producéo, disponibilizacdo e concessdo de Tecnologias Assistivas. 31+ 3

5. METODOLOGIA

5.1 Desenho do estudo

Esta pesquisa teve uma abordagem quantitativa do tipo longitudinal prospectivo e

descritivo.

Dalfovo (2008) caracteriza a pesquisa quantitativa pelo emprego da quantificacao,
nas modalidades de coleta de informacgdes, no tratamento destas através de técnicas
estatisticas, possuindo como diferencial a intencdo de garantir a precisdo dos trabalhos

realizados, levando a um resultado com poucas chances de distorcdes. ¥

A abordagem quantitativa ira atuar com dados reais, indicadores e tendéncias

observaveis, classificados através de variaveis no campo de praticas e objetivos.*°
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O tipo de estudo foi o longitudinal prospectivo, onde os individuos do mesmo
grupo de sujeitos sdo vistos em diferentes momentos, permitindo o acompanhamento do
desenvolvimento ao longo do tempo e controlando as diferencas individuais. **

A pesquisa descritiva tem como finalidade principal observar, registrar e
descrever as caracteristicas de um determinado fenémeno ocorrido em uma amostra ou
populacdo, permitindo abranger as caracteristicas de um individuo ou uma situac&o, bem

como desvendar a relacdo entre os eventos, estabelecendo correlacdes entre as variaveis.
42,43

5.2 Local do estudo

A pesquisa foi realizada no ambulatorio de Genética e no Centro Ambulatorial de
Infusdo e Terapia de Reposicdo Enzimatica do Instituto Nacional de Saude da mulher, da
Crianca e do Adolescente Fernandes Figueira (IFF), onde o publico-alvo da pesquisa ja

realiza acompanhamento.

5.3 Populacéo estudada

A populacdo do estudo consistiu em 6 criancas e jovens com diagndstico
bioquimico de mucopolissacaridose dos tipos: I, IV e VI com variacdo de idade entre 9 e
16 anos. A amostra foi de conveniéncia, ja que os participantes desta pesquisa frequentam
o IFF para fazer TRE uma vez por semana ou quinzenalmente ou para realizagdo de

acompanhamento médico e/ou multiprofissional

5.4 Critérios de inclusdo e exclusdo

Os critérios de inclusdo englobaram ter o diagnostico bioquimico de MPS e ser
acompanhado pelo Departamento de Genética Médica Instituto Nacional de saide da
Mulher, da Crianga e do Adolescente Fernandes Figueira (IFF).

Foram excluidas dessa pesquisa individuos com MPS do tipo Ill, por haver
comprometimento neuroldgico; criancas e adolescentes que tenham comprometimento
cognitivo e/ou motor grave, que as impediam de responder as avalia¢fes; assim como,

criancas e adolescentes que atingiram a pontuagdo maxima do PEDI.
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5.5 Descricdo do Estudo

A coleta de dados foi realizada entre 0s meses de maio a outubro de 2017.

Ap0s os critérios de incluséo e exclusdo aplicados, os participantes selecionados
foram convidados a participar desta pesquisa no momento em que faziam a infusdo ou
que estavam no ambulatério, aguardando consulta médica ou realizacdo de exame.

Como este estudo insere-se numa linha de pesquisa de segmento a longo prazo
com MPS, ja existente da institui¢ao intitulado “Seguimento clinico das doengas de
deposito lisossomico: Historia natural, protocolos clinicos e terapéuticos” onde todos os
participantes desta pesquisa ja fazem parte, aqueles que foram convidados e aceitaram o
convite, ndo necessitaram assinar Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE).

Antes de iniciar a coleta de dados, foi explicado para os participantes e seus
responsaveis, 0 motivo da pesquisa e 0 porqué da sua importancia. Foi solicitado o
consentimento verbal das criancas e dos adolescentes e apds o aceite, foi iniciada a
pesquisa.

Foram inicialmente coletadas informacdes béasicas para identificacdo dos sujeitos,
através da ficha de coleta de dados (apéndice 1). Essa coleta foi feita através de perguntas
para 0s participantes e 0s responsaveis. Algumas informacdes que 0S mesmos nao
souberam responder, foram posteriormente respondidas através das informacdes contidas
no banco de dados da linha de pesquisa de segmento a longo prazo com MPS.

Em seguida foi aplicado o Inventario de Avaliagdo Pediatrica de Incapacidade —
PEDI (anexo 1) e a Medida Canadense de Desempenho Ocupacional — COPM (anexo 2)
nos participantes. Em alguns casos, essa parte da coleta de dados teve que ser dividida
em dois momentos distintos, pois a continuidade ficou impossibilitada — por falta de
espaco e organizacdo do ambiente ou por conta do horario do transporte e retorno para
casa.

O PEDI foi aplicado através de entrevista estruturada com as criangas e
adolescentes, durando em média 30 a 40 minutos, onde foram identificados se os
individuos sé@o capazes de realizar determinada atividade, o quanto necessita de ajuda e
se necessitam de modificacOes para realizar a atividade. Em seguida foi aplicado a
COPM.
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A COPM foi administrada em torno de 10-15 minutos, com participantes
identificando questdes relacionadas ao seu desempenho ocupacional diante das atividades
contidas no PEDI. Eles escolheram as atividades que Ihe sdo significativas, quantificando
0 grau de satisfacdo e importancia que atribuiam a cada uma das atividades.

Vale ressaltar que quando o adolescente ndo teve condicGes de responder o
questionario do PEDI (por ndo saber o que responder), a entrevista foi realizada com seus
pais. Mas a escolha da atividade para intervencdo com a TA, através da COPM, foi com
0 adolescente.

Ao término da aplicacdo dos instrumentos, foi feito um levantamento das
atividades escolhidas e dos possiveis recursos de tecnologia assistiva a serem
incorporados no processo de intervencdo da atividade que ganhou maior quantificacdo
por parte dos participantes, incluiu desde a criacdo e confec¢do de um recurso de TA de
baixo custo até o fornecimento de orientacdes a serem seguidas durante a realizacdo das
atividades.

Apbs selecionar o melhor recurso de TA, com base na andlise da atividade
realizada por cada individuo, o mesmo foi apresentado, ensinado, treinado com o
participante e com seu responsavel pela pesquisadora principal, no dia de sua infuséo no
Centro Ambulatorial de Infusdo e Terapia de Reposicdo Enzimética ou no dia de consulta
agendada ou de realizacdo de algum exame.

Como o recurso de Tecnologia Assistiva foi feito de material de baixo custo, apds
confeccdo, foi realizado um primeiro teste (pré-teste) para observar a adequacao dos
materiais utilizados, com o préprio participante. Em alguns casos, foi necessario
adequacdes de materiais (troca e acréscimos) de acordo com as limitacfes e necessidades
de cada participante. Somente apds este momento de pré-teste, foi que o recurso de TA
foi considerado adequado apta para uso pelo participante e de fato testada.

A seguir, a tabela 1 mostra os recursos de Tecnologias Assistivas confeccionados
para cada individuo e as tentativas necessarias para a confeccdo dos recursos que melhor
servisse para cada um dos participantes. As tentativas de confeccdo variaram entre 1 a 3,
sendo que 0s recursos que passaram por apenas uma tentativa, foram aqueles produzidos

que requeriam menos etapas de producao.
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Tabela 1. Recurso confeccionado e tentativas necessarias para confec¢ao

o _ ) Tentativas de
Participante Tecnologia Confeccionada B _
confec¢do e treino

Calcador de meias 3

Pente com cabo alongador em ‘L’

Cabo alongador para retirar meias

Calgador de meias

Abotoadeira

ol O A WO N|
R R N RN

Abotoadeira

Detalhando um pouco mais sobre os recursos de Tecnologia Assistiva, a seguir
apresenta-se breve explicacdo sobre como elas foram confeccionadas e quais materiais

foram selecionados para sua construgao.

Calcador de meias

Foram confeccionados dois dispositivos diferentes com o mesmo intuito: calgar
meias. Esses recursos foram construidos a partir de modelos existentes encontrados na
internet. O primeiro modelo (figura 3 e 4) foi adaptado com material de baixo custo:
pedaco de tubo de PVC, madeira, durepoxi, cola para PVC e cola quente (utilizada como
antiderrapante na parte debaixo da madeira).

O segundo modelo (figura 5 e 6) foi criado a partir de pasta escolar de plastico
corrugado, cord&o e cola quente.
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Figura 3 Calgador de meias modelo 1 - visao lateral Figura 4 Calgador de meias modelo 1 - visdo superior

Figura 5 Calgador de meias modelo 2 Figura 6 Calcador de meias modelo 2
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Pente com cabo alongador em ‘L’

Assim como a calcadeira, esse recurso se baseou em um modelo similar vendido
no mercado, porém com a adaptacdo do uso do cabide de metal, foi possivel fazer com
que o cabo fosse dobravel, permitindo o ajuste para o melhor angulo para o seu uso, além
de facilitar o transporte e guarda. O material utilizado foi: pente, cabide de metal, lacre e

flutuador (mais conhecido como macarréo de piscina).(Figura 7 e 8).

Figura 8 Escova fechada

Figura 7 Escova aberta

Cabo alongador para retirar meias

Este cabo foi criado através de um objeto ja disponibilizado no mercado — calcador
de sapatos. Ele foi adaptado com uma aplica¢do de durepoxi colocada na parte posterior
do calcador (passa pelo calcanhar), para a meia ficar presa, facilitando a sua retirada. A
participante acabou por usar o bastdo também para ajudar na colocacdo de sapatos e

sapatilhas. (Figura 9 e 10)

— T

Figura 9 Cabo alongador para retirar meias Figura 10 Cabo alongador para retirar meias
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Abotoadeiras

Também vendidas comercialmente, esse modelo de abotoadeira foi feito com
material de baixo custo: cano de PVC, durepoxi, fita adesiva colorida, arame e gancho

para madeira. (Figura 11)

Figura 11 Abotoadeiras

Além dos recursos de TA aplicados com cada individuo, a intervencdo com
Tecnologia Assistiva ndo ficou focada apenas nos recursos. Durante todo o processo do
treino e de escolha do melhor recurso a ser utilizado, foram utilizadas estratégias para
facilitar o uso, como por exemplo: indicar melhor posicionamento para executar a
atividade e dividir a atividade em etapas simples, para conservagao de energia para evitar
fadiga.

Seguido as etapas de confeccdo e aplicacdo da TA, foi dado o periodo de pelo
menos duas semanas para que os participantes utilizassem e/ou colocassem em pratica o
uso do recurso em casa.

Apds esse periodo, um questionario para avaliar o desempenho ocupacional ap6s
0 uso do recurso de Tecnologia Assistiva (apéndice 2) e a COPM foram reaplicados para
avaliar mudancas no desempenho ocupacional com o auxilio da TA. Essa reaplicacéo foi
feita por um avaliador cego, que ndo teve conhecimento prévio sobre os resultados

anteriores.
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Com o término da coleta de dados da pesquisa, 0 recurso de tecnologia assistiva
confeccionado e/ou adaptado para cada participante, permaneceu com 0 mesmo para uso

continuo.

5.6 Variaveis

Foram avaliadas as seguintes varidveis: idade, sexo, tipo de MPS, realizacdo de
tratamento de reabilitacdo, atividades de vida diéria prejudicadas e selecionadas pelos
participantes para confeccdo de recursos de TA, grau de auto avaliagdo do desempenho
ocupacional e grau de auto avaliacdo de satisfacdo do desempenho ocupacional de cada
atividade de vida diaria selecionadas, por cada participante para aplicacdo da TA e;

utilizacdo do recurso de TA.

5.7 Coleta dos dados

Para alcancar o objetivo desta pesquisa, optou-se por utilizar uma ficha para coleta
de dados confeccionada pela pesquisadora, para identificacdo dos sujeitos (nome, idade,
sexo, tipo de MPS, realizacdo de tratamento multiprofissional), a Medida Canadense de
Desempenho Ocupacional — COPM, o Inventario de Avaliacdo Pediatrica de
Incapacidade — PEDI e um questionario para avaliar o desempenho ocupacional apds o
uso do recurso de Tecnologia Assistiva

PEDI

O Inventério de Avaliacdo Pediatrica de Incapacidade foi desenvolvido com os
propositos de fornecer uma descricao detalhada do desempenho funcional da crianca de
6m até 7 anos e 6 meses, predizer seu desempenho futuro e documentar mudancas
longitudinais no seu desempenho funcional. Porém, pode ser utilizado com criangas com
idade acima de 7 anos e 6 meses se estas, apresentarem um desempenho ocupacional
similar as criancas com 7 anos e 6 meses.**

Ele foi criado com base nas abordagens de desenvolvimento, contextual/ambiental
e no modelo de disfuncao proposto pela Organizacdo Mundial de Saide (OMS). O teste

é dividido em trés partes, que informam sobre aspectos importantes da funcionalidade da
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crianga no seu ambiente doméstico. Inclui as habilidades da crianca (parte 1), a influéncia
do cuidador (parte 11) e as caracteristicas do ambiente (parte 111). 44

Em todas as trés partes, as areas de funcdo de autocuidado, mobilidade e funcéo
social sdo exploradas, concluindo um total de 217 itens a serem respondidos. Para esta
pesquisa, foi utilizado apenas a area de autocuidado (itens 1 a 73)

A parte | - Habilidades da crianga, informa sobre as habilidades funcionais da

crianca para realizar atividades e tarefas de seu cotidiano e na escala de autocuidado. O
desempenho da crianca é documentado nas tarefas de alimentacdo (14 itens), higiene
pessoal (14 itens), banho (10 itens), vestir (20 itens), uso do toalete (5 itens) e controle
esfincteriano (10 itens).

Para cada item da parte |, foi atribuido o escore 1 (um) se a crianca foi capaz de
executar a atividade ou o escore 0 (zero), se a crianca ndo foi capaz de executar a
atividade. O escore total é obtido ap6s 0 somatorio dos escores pontuados pela crianga.

A parte 11 — Influencia do cuidador, informa sobre a independéncia da crianga, que

é inversamente documentada pela quantidade de ajuda fornecida pelo cuidador de
referéncia. Sao 8 itens na area de autocuidado: alimentacéo, higiene pessoal, vestir (parte
superior e parte inferior), uso do banheiro, controle esfincteriano (urinario e intestinal).

Para a pontuacdo da parte 11 é utilizado uma escala ordinal, que varia do escore 5
(cinco), se a crianga desempenha a tarefa de forma independente, sem qualquer ajuda ou
assisténcia; escore 4 (quatro), se a crianca necessita de supervisao; escore 3 (trés) se
precisa de assisténcia minima; escore 2 (dois) assisténcia moderada; escore 1 (um)
assisténcia maxima e; escore 0 (zero) se a crianca necessita da assisténcia total do seu
cuidador.

A parte Il1- Caracteristicas do ambiente, documenta as modificacdes ja existentes

no ambiente utilizadas pela crianca no desempenho das tarefas, servindo também para
identificar o nimero de atividades para as quais sdo necessarias modificacGes. Elas séo
registradas na forma de freqliéncia, em escala nominal, incluindo quatro categorias:
nenhuma modificagcdo, modificacdo centrada na crianca, equipamento de reabilitacdo ou
modificagGes extensivas. 44

Nesta pesquisa utilizou-se apenas a parte | (Habilidades da crianca), afim de obter
informacdes sobre as habilidades funcionais da crianca na realizacdo de atividades e

tarefas de autocuidado.

42



CoPM

A Medida Canadense de Desempenho Ocupacional € um instrumento

padronizado, de entrevista semi-estruturada, criada para a préatica de terapia ocupacional
centrada no cliente, nas suas demandas, sendo publicada pela primeira vez em 1990.
Pesquisas ao longo desse tempo vém demonstrando a sua validade, confiabilidade e
utilidade, de facil uso em diferentes contextos para quantificar ganhos obtidos no
desempenho ocupacional como resultado de uma intervencao terapéutica. > 8 2445

Sendo assim, ela pode ser usada para: identificar areas-problema no desempenho
ocupacional, oferecer uma quantificacdo das prioridades de desempenho ocupacional do
cliente, avaliar o desempenho e satisfacdo relacionados as areas-problema e, medir
mudancas na percepcao do cliente sobre seu desempenho ocupacional ao longo de uma
intervencdo de Terapia Ocupacional.

A COPM é dividida em duas partes. Na primeira parte, o sujeito é encorajado a
identificar ocupacOes que ele queira fazer, precisa ou que espera realizar. Depois da
identificacdo, pergunta-se o grau dado ao desempenho atual e o seu grau de satisfacéo.

O protocolo da COPM ¢ dividido em trés areas de ocupacao com trés categorias
cada. As areas e suas categorias sao:

e Atividades de autocuidado: Cuidados pessoais, mobilidade funcional e

independéncia fora de casa.

e Atividades produtivas: Trabalho (remunerado/ndo remunerado), tarefas

domésticas, brincar/escola.

e Atividades de lazer: Recreagéo tranquila, recreacéo ativa, socializacéo.

Assim como o PEDI, apenas foi utilizada a area de atividade de autocuidado e
suas categorias.

Ao identificar cada atividade de dificil realizacdo e de sua satisfacdo, iniciou-se a
segunda parte. Pede-se ao sujeito para pontuar o grau de importancia que ele atribui numa
escala de 0 a 10 para o seu desempenho e sua satisfacdo com o desempenho atual.

Essas atividades mais relevantes foram a base de intervencdo e avaliacdo da

aplicabilidade de Tecnologia Assistiva deste estudo.
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QUESTIONARIO PARA AVALIACAO DO USO DA TECNOLOGIA
ASSISTIVA

Este questionario (apéndice 2) foi criado pelas pesquisadoras com intuito de

avaliar o uso da Tecnologia Assistiva, afim de descobrir se houve dificuldade na
utilizacdo, mesmo apds as explicagdes e treino com a autora.

Este questionario vem a complementar a avaliacdo feita através da COPM. O uso
das carinhas para qualificar o sentimento com relacdo ao uso das TA na atividade de
autocuidado escolhida, foi selecionada pelas pesquisadoras para que, caso alguma crianca
ou adolescente apresentasse dificuldade em mensurar o seu desempenho e sua melhora
apos o uso da TA na aplicacdo da COPM, ele pudesse utilizar as carinhas disponiveis,
para expressar o quanto se sente com relacdo ao uso da TA para realizar a atividade de

autocuidado escolhida.

5.8 Anélise dos dados

A descricdo dos dados individuais, levantados atraves da ficha de coleta de dados
foram apresentadas em forma descritiva, com ajuda de tabelas e gréficos para caracterizar
a amostra de participantes do estudo e os dados do PEDI e da COPM foram apresentados
tal qual cada avaliacdo determina.

Um escore total bruto pode ser obtido na parte | do PEDI através do somatorio de
todos os itens pontuados na escala de autocuidado. Esses escores brutos podem ser
transformados em escores padronizados normativos ou escores padronizados continuos.

Neste trabalho foi utilizada apenas a conversdo de escore total bruto para escore
padronizado continuo, pois 0 normativo se aplica quando no momento da aplicacdo do
teste, as criangas se encontrem nos limites etarios compreendidos pelo teste (6 meses até
7 anos e 6 meses), pois ele leva em consideracédo a idade cronoldgica da crianca para fazer
a comparagdo. 4

J& o escore continuo fornece informag6es sobre o nivel de capacidade da crianca,
nédo levando em consideracao a sua idade cronoldgica. Ele informa sobre o desempenho

funcional da crianca ao longo de um continuo de itens que compdem a escala.
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Os dados colhidos através da COPM foram analisados de acordo com o proprio
Manual da Medida Canadense de Desempenho Ocupacional, na avaliagdo e no momento
da reavaliacéo.

Os valores escolhidos pelo sujeito para a auto-avaliacdo de desempenho de cada
atividade escolhida foram somados e divididos pelo nimero de problemas encontrados,
para gerar o escore total de desempenho. O mesmo foi realizado com as pontuacgdes de
auto-satisfacdo. Apos propor o uso do recurso de TA, foi reaplicada a COPM e os valores
passaram pelo mesmo tratamento.

As mudangas no grau de desempenho e na satisfagdo foram calculadas subtraindo-
se os valores da avaliacéo dos valores da reavaliacdo (pds-uso da TA).

As variaveis referentes a utilizacdo, opinido e dificuldade apds ouso dos recursos
de TA conforme questionario apresentado no apéndice 2, foram analisados de forma

descritiva, por uso de frequéncias absolutas.

5.9 Questdes éticas

Como esse trabalho faz parte de um projeto guarda-chuva intitulado como
“Seguimento clinico das doencas de deposito Lisossdmico: histdria natural, protocolos
clinicos e terapéuticos”, submetido ao comité de ética em pesquisa do IFF- FIOCRUZ,
sendo aprovada pelo CAAE 14085513.0.0000.5269, emenda vélida até 31/10/2021, ndo
foi necessario a assinatura do TCLE pelos responsaveis.
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6. RESULTADOS

6.1 Resultados relacionados ao objetivo especifico 3.2.1
Perfil da amostra

Foram avaliados 12 pacientes com MPS dos tipos: I, I, IV-A e VI. Desses 12
pacientes, 3 pacientes foram excluidos da pesquisa: 2 foram excluidos do estudo por
terem alcancado o escore total na area de autocuidado do PEDI (73 pontos) e 1 paciente
por apresentar comprometimento motor grave (limitacdo grave de membros superiores e
inferiores, total dependente da mée, para realizagdo das AVDs). Durante o processo da
coleta de dados, houve também, a perda de 3 participantes: 2 pacientes por ndo retornarem
ao IFF para aplicacdo da Tecnologia Assistiva (por problema judicial e de saude) e; 1
paciente por nao retornar ao IFF para aplicacdo da COPM apds a aplicacdo da Tecnologia
Assistiva (por questdes de salude).

Desta forma, seis pacientes compuseram a amostra desta pesquisa, entre criangas
e adolescentes e foram inicialmente distribuidos de acordo com o tipo de MPS (Figura
12). Houve uma discreta predominancia de participantes com MPS do tipo VI (n=3) e

somente um paciente do tipo Il foi incluido no estudo.

= MPS I
= MPS IV
= MPS VI

Figura 12. Distribuicdo da amostra relacionada a tipos de MPS
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Na distribuicdo dos pacientes por género, houve igualdade na representatividade

da amostra (Fig. 13).

® Feminino
Masculino

Figura 13. Distribuigcdo dos participantes quando a género

Identificou-se que a distribuicdo etaria dos seis participantes no momento da
primeira parte da coleta de dados, variou de 9 anos e 6 meses a 16 anos e 4 meses, cOmo

mostra a tabela 2, que inclui também, os valores da média e mediana das idades das

criancgas e adolescentes da pesquisa.

Tabela 2. Idade dos participantes

Média 12 anos e 8 meses
Mediana 12 anos e 9 meses
Idade Minima 9 anos e 6 meses
Idade Méxima 16 anos e 4 meses

A distribuicdo por grupos de idade foi feita com referéncia na piramide etaria do
Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica (IBGE) que agrupa as idades de criancas e
adolescentes na seguinte forma: 0 a 4 anos, 5 a 9 anos, 10 a 14 anos e 15 a 19 anos.
Identificou-se que 16,66% (n = 1) dos participantes tinha entre 5 a 9 anos; 66,64% (n =

4) entre 10 anos a 14 anos e; 16,66% (n = 1) 15 a 19 anos, como mostra a figura 14.
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= 539anos

= 10 a 14 anos

= 15anosa 19
anos

Figura 14. Distribui¢do dos participantes pela faixa etdria

Em se tratando da escolaridade, a amostra foi organizada segundo os anos de
estudos concluidos, iniciado a partir do 1° ano. Um dos participantes se encontrava
afastado da escola, mesmo matriculado, por ndo haver acompanhante (mediador)
oferecido pela prefeitura, mesmo assim ele foi categorizado. Pela figura 15, é possivel

observar que 0s anos de estudo variam entre 4 anos a 8 anos.

m1-3anos
= 4-6anos
= 7-8anos

Figura 15. Distribuigcdo dos participantes pelos anos de estudo
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Através das informagdes colhidas, foi possivel caracterizar a amostra também com
relacdo as intervencbes cirargicas (Figura 16). Dos seis participantes, apenas um
individuo ndo realizou nenhum tipo de intervencéo cirdrgica (1/6 = 16,66%).

Dos cincos individuos que foram submetidos a algum tipo de procedimento, dois
individuos (2/5 = 40%) realizou Descompressdao do Canal Medular (DCM); dois
individuos (2/5 = 40%) Derivacdo Ventriculo-Peritonial (DVP) para tratamento da
hidrocefalia; quatro individuos (4/5 = 80%) foram submetidos a descompressao do Tunel
do Carpo e um (1/5 = 20%) fez correcédo de Geno Valgo.

m Descompressdo do Canal
Medular (DCM)

= Derivagdo Ventriculo-Peritonial
(DVP)

= Descompressdo do tunel do
Carpo
Geno Valgo

Figura 16. Intervengdo Cirurgica

Com relacdo a fazer algum tipo de tratamento multiprofissional (fisioterapia,
fonoaudiologia, Terapia Ocupacional) apenas um individuo (1/6 = 16,6%) faz
acompanhamento com fisioterapeuta regularmente.

A tabela 3 organiza a amostra por tipo de MPS, tempo de terapia de reposicdo
enzimatica (TRE), idade cronoldgica e a idade dos participantes ao iniciarem a Terapia
de Reposicdo Enzimatica. Os dados contidos fazem referéncia a data da primeira coleta
de dados de cada individuo, que aconteceu entre os meses de maio e setembro de 2017.

Observa-se que um participante iniciou o tratamento ha mais de 9 anos e que trés
participantes tém mais de 8 anos de tratamento. Além disso, houve uma variagdo de idade
de inicio para comecar a reposi¢cdo enzimatica de 10 meses a 7 anos e 11 meses. Dois dos
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participantes (1 e 2) comecaram a TRE com idade muito proximas, com 2 meses de

diferenca (7 anos e 9 meses e 7 anos e 11 meses), sendo de tipos diferentes de MPS.

Tabela 3. Tipo de MPS/ldade dos participantes/ tempo de TRE

Participante

Tipo de
MPS

Idade atual

Idade de inicio da TRE

Tempo de TRE

16 anos e 4 meses

7 anos e 9 meses

8 anos e 9 meses

IvV-A

13 anos e 4 meses

7 anos e 11 meses

5 anos e 5 meses

IvV-A

10 anos e 6 meses

6 anos e 1 més

4 anos e 6 meses

VI

12 anos e 5 meses

3 anos e 9 meses

8 anos e 8 meses

Vi

9 anos e 6 meses

10 meses

8 anos e 8 meses

o O Bl W N

VI

14 anos e 8 meses

5 anos

9 anos e 8 meses
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6.2 Resultados relacionados ao objetivo especifico 3.2.2

Identificagdo das atividades de vida diaria de autocuidado que sdo mais
significativas e que afetam o desempenho ocupacional de criangas e adolescentes
com MPS, sob a 6tica dos mesmos

Para encontrar as atividades de autocuidado de dificil execucdo para o0s
participantes dessa amostra, foi utilizado o PEDI — apenas a area de autocuidado. Com
base nas atividades relacionadas no PEDI, os participantes escolhiam as atividades que
mais eram significativas, adicionando um valor sobre a mesma para quantificar a sua

importancia em executa-la no dia a dia ou de querer executé-la, através da COPM.,

Observou-se que toda a amostra (100%) alcangou mais da metade do escore bruto
(mais de 36 de 73 pontos) que busca identificar o desempenho na area de autocuidado.
Nenhum dos participantes obteve a mesma pontuacdo, sendo a mais alta, 62 pontos e a

mais baixa, 50 pontos como mostra a tabela 4.

Em relacdo aos escores continuos (nivel de capacidade funcional) feitos através
das tabelas disponibilizadas pelo préprio manual do PEDI, pode-se notar uma variagao
entre 66,88% a 75,47% (tabela 4).

Tabela 4. Escore do PEDI - Autocuidado

Escore bruto Nivel de capacidade
Participante autocuidado funcional SD*
(73 pontos) (100%0)
1 61 74.23 2.69
2 62 75.47 2.79
3 55 68.10 2.34
4 57 69.96 2.42
5 60 73.07 2.60
6 50 66.88 2.20

*: Desvio padrdo do escore continuo
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Buscando identificar a relacdo da incapacidade das criangas e adolescentes no
desempenho do autocuidado, de acordo com a Terapia de Reposi¢do Enzimatica, foram
dispostos na tabela 5 os escores brutos obtidos através do PEDI, idade de inicio e o tempo

relativo a inicio de tratamento com a TRE.

O participante com o maior tempo de infusdo (participante 6, com 9 anos e 8 meses
de infusdo) teve o menor escore, 50. Ja o participante com o maior escore bruto
(participante 1 com 62 de escore) tem um tempo de infuséo de 8 anos e 9 meses, 0 segundo
maior tempo de infusdo. Estes dois participantes possuem tipos diferentes de MPS.

Pode-se observar ainda que o participante que comecou a infusdo mais
precocemente (participante 5, com inicio aos 10 meses) teve o terceiro maior escore de
independéncia funcional (60). Ja o participante que comecou mais tardiamente
(participante 2, com inicio aos 7 anos e 11 meses) teve o maior escore de independéncia
funcional (62).

Tabela 5. Escore bruto do PEDI - Area de autocuidado /Tempo de TRE

Participante T:\jz:e Escore bruto Idade de inicioda TRE  Tempo de TRE
1 I 62 7 anos e 9 meses 8 anos e 9 meses
2 IV -A 61 7 anos e 11 meses 5 anos e 5 meses
3 IV -A 55 6 anos e 1 més 4 anos e 6 meses
4 Vi 57 3 anos e 9 meses 8 anos e 8 meses
5 VI 60 10 meses 8 anos e 8 meses
6 Vi 50 5 anos 9 anos e 8 meses

As atividades de autocuidado estdo descritas na tabela 4, que contém informacGes

sobre o0 quantitativo de itens afetados (que as criancas e adolescentes eram incapazes de

realizar) dentro das seis tarefas incluidas nas atividades de autocuidado.

Pode-se observar através da tabela 6, que nenhum dos participantes apresentou

incapacidade no controle esfincteriano, porém todos os participantes apresentaram

incapacidade em realizar tarefas no vestir.
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Tabela 6. Itens afetados agrupados pelas tarefas desempenhadas no autocuidado do PEDI.

ITENS AFETADOS
Participante Alimentacgéo Higiene Banho Vestir  Uso do toalete C_:ontro_le
(L4y* oo oy B A

1 - - - 12 - -
2 - 2 2 5 2 -
3 2 2 1 12 1

4 - 5 - 11 - -
5 - 4 - 9 - -
6 2 4 3 12 2 -

*: Quantidade de itens contidos em cada tarefa de autocuidado segundo o PEDI.

Foi com base nas atividades avaliados pelo PEDI, que as criancas e adolescentes
puderam elencar os problemas identificados e assim, escolher e pontuar as atividades em
termos de importancia em suas vidas. Essas escolhas foram preenchidas através da

Medida Canadense de Desempenho Ocupacional (COPM).

Como as criancas e os adolescentes ficaram livres para escolher até 5 tarefas, o
namero variou de 1 a 4 tarefas, sendo as mais escolhidas o vestir extremidade superior e
inferior (sendo escolhida trés vezes cada), seguida por colocar meia e amarrar 0s sapatos

(duas vezes cada).

De acordo com as atividades escolhidas e ap6s solicitar que 0s mesmos
pontuassem a importancia que eles atribuiam a cada atividade, conforme a tabela 7, foi
possivel identificar o recurso de Tecnologia Assistiva a ser pensado e confeccionado. A
atividade que os mesmos classificaram como de maior importancia, foi a atividade

escolhida para confecgédo do recurso de TA.
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Tabela 7. Descricdo das atividades e importancia dada pelos participantes - COPM

Participante Atividades escolhidas no COPM Grau de importancia
Colocar meias* 9
! Colocar sapatos 9
Pentear o cabelo 9
g Limpar-se completamente depois de evacuar 5
Retirar meias 8
3 Vestir extremidade superior 7
Colocar meia 10
A Vestir extremidade inferior (subir calga) 7
Vestir extremidade superior (abotoar) 7
Amarrar sapato (apertar o sapato mais forte) 6
Vestir extremidade inferior (abotoar e manejo 9
ziper)

> Escovar os dentes (escovar os Ultimos dentes)

Amarrar sapato (apertar o sapato mais forte) 5

Vestir extremidade superior e inferior (abotoar e

manejo ziper)

Nota: * As atividades destacadas em negrito, foram as atividades que receberam maior pontuagdo no grau de importancia

pelos participantes.

Na anélise das atividades escolhidas, relacionou-se a atividade e o tipo de MPS

conforme a tabela 8.
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Tabela 8. Descricéo das atividades e Tipo de MPS

Participante Atividades escolhidas no COPM Tipo de MPS
1 Colocar meias I
2 Pentear o cabelo v
3 Retirar meias v
4 Colocar meias VI
5 Vestir extremidade inferior (abotoar e manejo ziper) Vi
6 Vestir extremidade superior e inferior (abotoar e manejo ziper) VI

Observa-se que dois participantes de tipos distintos de MPS (participante 1 e 4)
escolheram a mesma atividade (colocar meias) e que dois participantes do tipo VI
(participante 5 e 6), escolheram o abotoar e 0 manejo do ziper como atividades de maior
importancia para o mesmo. Ja os dois participantes do tipo 1V, escolheram atividades
distintas (pentear o cabelo e retirar meias). Essas foram a base da intervencdo na area de
Tecnologia Assistiva com escolha e confeccéo do recurso a ser utilizado para facilitar ou

melhorar o desempenho e a satisfacdo de cada participante.
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6.3 Resultados relacionados ao objetivo especifico 3.2.3
Descricdo do desempenho ocupacional nas atividades de autocuidado antes e

apods o uso da TA em criancas e adolescentes

Com a aplicacdo da COPM, além de permitir as escolhas das atividades de
autocuidado que sd@o significativas para os individuos, foi possivel mensurar a
importancia da atividade, o quanto o individuo quantifica seu desempenho e sua
satisfacdo em realizar tal atividade.

Como a presente pesquisa tem apenas 6 participantes, foi possivel descrever o
desempenho ocupacional de cada individuo antes e ap6s 0 uso da Tecnologia Assistiva
individualmente e também de forma agrupada.

A seguir serdo apresentados os dados de desempenho ocupacional de cada
participante. A COPM foi criada como uma medida de desfecho, utilizando-se o0s
escores total do momento inicial e do momento da reavaliagdo foram usados com o
objetivo de comparagéo na ocorréncia ou ndo de mudancas no desempenho ocupacional
e na satisfacdo. Essas mudancas foram calculadas subtraindo os valores da avaliacdo
dos valores de reavaliacao, foram tanto para o desempenho quanto para a satisfacdo. Os
escores dos participantes nao foram comparados entre si, pois a COPM é uma medida

individual.
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Tabela 9. Relacédo de importancia/Desempenho/Satisfacdo — Antes e apds a aplicacdo da TA

Avaliacéo Inicial Reavaliacdo
Participante/ MPS Atividade Importéncia
Desempenho 1 Satisfacgo 1 Desempenho 2 Satisfacao 2

1 (tipo I1) Colocar meias 9 2 2 5 8
2 (tipo 1V) Pentear os cabelos 9 5 3 10 10
3 (tipo 1V) Tirar meias 8 2 4 4 !
4 (tipo VI) Colocar meias 10 1 5 * *
5 (tipo V1) AbOtgar € manejo 9 2 5 10 10

0 ziper
6 (tipo VI) AbOtgar € manejo 8 3 5 * *

0 ziper

Nota: *: Dados ndo foram obtidos, pois o participante referiu ndo utilizar a TA
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Com os dados da tabela 9, foi possivel observar melhora do desempenho
ocupacional e satisfacdo inicial dos participantes para o desempenho e a satisfacdo no
momento da reavaliacao.

Com os participantes 4 e 6 ndo foi possivel inferir mudancas, pois 0s mesmos, ndo

fizeram uso do recurso de Tecnologia Assistiva apds o treino.
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6.4 Resultados relacionados ao objetivo especifico 3.2.4
Mudanga do desempenho ocupacional nas atividades de autocuidado de

criancas e adolescentes ap6s o0 uso da TA de baixo custo
Através do questionario apés a aplicacdo da Tecnologia Assistiva (apéndice 2)
foi possivel ter conhecimento com relacdo ao uso da Tecnologia Assistiva em casa.
Quatro participantes utilizaram a TA em casa para realizar a atividade (figura 17).

m Sim

= Nao

Figura 17. Distribui¢do dos participantes pelos quando a Utilizagdo do recurso
de TA em casa

Os dois participantes que nédo utilizaram a TA em casa s&o do sexo masculino e
tiveram como motivo para ndo usar o recurso em casa o fato de preferirem que a mae
realize a atividade por eles.

O participante 1, informou que utilizou a TA poucas vezes, pois percebeu que
ao utilizar a TA e seguindo as orientacOes e recomendacgdes dadas, conseguia realizar a
atividade em casa com independéncia, ndo mais necessitando do suporte tecnolégico
(calcador de meias).

Ainda com relagcdo ao uso da Tecnologia Assistiva, foi possivel avaliar a
dificuldade de 2 dos 4 participantes quanto a utilizacdo em casa. Em ambos 0s casos,
foram relatadas dificuldades iniciais de adaptacdo que foram superadas com o treino.
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Com relacdo ao sentimento ao realizar a atividade utilizando a Tecnologia
Assistiva, dois (2/4) relataram o0 maximo de felicidade, como pode ser observado na figura

18.

Figura 18. Escala de sentimento com relagdo ao uso da Tecnologia assistiva

Entre os participantes que utilizaram o recurso de Tecnologia Assistiva foi
possivel reaplicar a COPM para avaliar a existéncia de mudancas no desempenho

ocupacional, observadas na tabela 10.

Tabela 10. Mudancas observadas no desempenho ocupacional e na satisfacdo

Mudanca no Mudanga na
Participante/ MPS Atividade desempenho satisfacdo
ocupacional
1 (tipo 1) Colocar meias 3 6
. Pentear os 7
2 (tipo 1V) cabelos 5
3 (tipo 1V) Tirar meias 2 3
4 (tipo VI) Colocar meias * *
. Abotoar e 5
5 (tipo V1) manejo do ziper 8
. Abotoar e * *
6 (tipo V1) manejo do ziper
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O participante que apresentou maior mudanca, foi o participante 5, com diferenca
no grau referido ao desempenho ocupacional apresentada foi de 8 pontos.

Na figura 19 (abaixo) encontram-se agrupados todos os escores de desempenho e
satisfacdo (avaliacdo e reavaliacdo) para melhor visualizacdo das mudancas ocorridas em

cada um dos participantes.

12
10 10 10 10
10
8
8 7 M Participante 1
6 5 555 5 ® Participante 2
4 4 Participante 3
4 3 3
20 2 2 2 Participante 4
2
I 1 I I I I ® Participante 5
0 B Participante 6
Avaliagdo de Avaliagdo de Reavaliacdo de Reavaliagdo de
desempenho satisfagdo desempenho satisfacdo
ocupacional ocupacicnal

Figura 19. Escores da avalia¢do e reavaliagao de desempenho e satisfagao

Por mais que néo se possam fazer inferéncias entre os participantes e seus escores,
é possivel dizer que na avalicdo inicial de desempenho ocupacional, a média entre os
participantes foi de 2,5 pontos (valor minimo de 1 e o0 maximo de 5) e na reavaliacéo,
observou-se a melhora dos resultados com uma média de 7,25 pontos (valor minimo de 4
e méaximo de 10).

Houve também uma melhora na satisfacdo em relacdo ao desempenho das
atividades, pois na avali¢do inicial a média do grupo foi de 4 (minimo 2 e m&ximo de 5)

e na reavaliacdo a média apresentada foi de 8,75 pontos (minimo de 7 e m&ximo de 10).
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7. DISCUSSAO

A literatura aponta que pelo fato da mucopolissacaridose ser uma desordem
progressiva e caracterizada pela limitacdo da mobilidade devido ao acumulo de
glicosaminicanos, nos tecidos e articulagdes, com 0 seu avango, ocorre uma perda na
capacidade em realizar atividades ocupacionais, principalmente relacionadas as
atividades de vida Diaria (AVDs), como pode ser visto em alguns trabalhos. 2 29:46. 4748
A presente pesquisa também observou essa questdo na realizacdo das tarefas de
autocuidado, principalmente na atividade de vestir, higiene pessoal e banho,
independentemente do tipo de MPS. .

Como dito anteriormente, os tipos de MPS apresentados pelos participantes deste
estudo foram: 1, IV-A e VI, sendo este ultimo o predominante. Ndo houve predominancia
de género, sendo iguais 0 quantitativo de participantes do sexo feminino e masculino,
demonstrando que ambos o0s sexos sdo acometidos pelas MPS, com excegéo do tipo Il.
Por sua heranca esta ligada ao cromossomo X, 0 acometimento é predominantemente em
meninos — raramente uma mulher portadora do gene defeituoso manifesta algum sintoma.
49

Além disso, no presente estudo a idade dos participantes variou de 9 anos e 6
meses a 16 anos e 4 meses, tendo predominancia da faixa etaria de 10-14 anos. Nesta
faixa etaria € esperado que os individuos ja apresentem habilidades motoras mais
refinadas e complexas, refletindo numa coordenagdo motora fina e global que os capacita
para uma independéncia na execucdo das atividades de vida diaria, até mesmo as que
apresentam um grau maior de complexidade — como por exemplo, amarrar os cadargos.
44,50

Entretanto, nesta pesquisa, 0s participantes que compuseram esta faixa etaria (10-
14 anos) ndo conseguiram realizar as atividades cotidianas esperadas para essa idade, uma
vez que eles ndo foram capazes de realizar: “Escova ou penteia o cabelo”, “desembaragar
e partir o cabelo”, “Retira, coloca camisetas, vestidos ou agasalho sem fecho”, “Coloca e
retira camisas abertas na frente, fechando-as”, “Abre e fecha colchete de botdo”, “Veste
e retira calcas, incluindo fechar e abrir fechos”, “Cal¢a meias”, “amarra sapatos
(cadargo)”.

Os outros dois participantes que ndo estdo incluidos nessa faixa etaria, também se

encontravam fora do que é esperado para as suas idades. Isso demonstra uma
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incapacidade funcional desses individuos, levando a afirmar que o0s mesmos
apresentavam comprometimento no seu desempenho ocupacional.

Ainda com relacdo a essa faixa etaria, € esperado que 0s mesmos estejam
frequentando a escola regularmente. Contudo, foi observado com relagéo a escolaridade
que apesar de 83,3% da amostra frequentar a escola, 49,8% né&o se encontravam dentro
do esperado com relacéo ao tempo de estudo, segundo o Conselho Nacional de Educacéo.
Observando minuciosamente o ano escolar, os participantes 1, 3 e 6 encontram-se no 8°
ano, 3° ano e 6° ano respectivamente quando deveriam estar frequentando o 2° ano do
ensino médio, 5° ano e 9° ano, respectivamente. >

Deste modo, fica claro o atraso na escolaridade. Contudo, o fato da maior parte
da amostra estar frequentando escola é um ponto positivo com relacéo as criangas com
doencas raras, uma vez que a literatura relata que além de apresentar baixa escolaridade,
podem chegar a ndo frequentar a escola, por conta das limitagdes e das implicagbes que
o tratamento ocasiona. °2

Somente um participante (6), encontrava-se fora da sala de aula, por falta de
mediador. Em funcdo das questdes motoras e sensoriais (opacidade da cornea) 0 mesmo
necessita de ajuda de mediador para realizacdo das atividades escolares e por falta de
mediador oferecido pela prefeitura, 0 mesmo nédo pode estar na escola no ano em que esta
pesquisa foi feita (2017).

Em se tratando de criancas com condicdo cronica, muitas vezes o convivio com o
hospital (aqui utilizado para englobar todos os atendimentos realizados em salide) comeca
antes mesmo delas iniciarem a escola. Além disso, seu processo de escolarizagdo nao é
iniciado ou é interrompido temporariamente devido realizacdo de consultas e exames
frequentes, periodos de exacerbacdo da doenca (ocasionando uma internacdo) ou como
no caso de criancas com MPS, que necessitam ficar afastada da escola uma vez por
semana (ou a cada 15 dias) por conta do tratamento de Terapia de Reposi¢do Enzimatica
ou do préprio avanco da doenga, que causa limitagdes que o impossibilitam ou dificultam
a sua ida a escola. 2 Além disso, alguns tipos de MPS possuem comprometimento
cognitivo, que também afeta de diferentes formas a escolaridade e limita as criancgas e

adolescentes no convivio social.*648

Criancas e adolescentes com doencas cronicas apresentam desenvolvimento

social e intelectual limitado, como mostram pesquisas que apontam uma baixa frequéncia
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escolar e que demonstram que essas criangas, apresentam dificuldades em acompanhar o
curso regular durante o tratamento, causando um atraso no rendimento escolar,

acarretando baixa escolaridade.>3 %4 55

Isto parece estar concordante com o presente estudo, pois todos o0s pacientes
encontravam-se em tratamento de TRE e por isto necessitavam ir regularmente ao
hospital, o que pode estar contribuindo para o atraso da escolaridade. Por outro lado, o
tratamento com TRE é importante pois, € responsavel por suavizar a progresséo da doenca
no nivel do fen6tipo, mesmo ndo impedindo o comprometimento no desempenho
ocupacional no decorrer do curso da doenga.>®

Ja em relacdo ao desempenho ocupacional, mais especificamente a realizacéo de
AVDs autores como Amaral e colaboradores, 2017; Silva e colaboradores, 2015 e Rocha
e colaboradores, 2012, encontraram em seus trabalhos uma limitagdo no desempenho
dessas tarefas, devido a progressdo e a evolucdo da MPS. Assim como pode ser
encontrado na literatura, a amostra deste trabalho apresentou impactos no desempenho
ocupacional, o que por consequéncia afeta na capacidade de realiza¢do das atividades de
vida diaria (autocuidado) em menor ou maior grau.

Dos trés tipos de MPS incluidos no estudo, o tipo VI apresentou 0 menor escore
bruto (50) representando, mesmo que acima da metade da pontuacao total (73 pontos),
uma incapacidade e comprometimento funcional consideravel. Contudo, este tipo néo é
necessariamente o tipo de MPS mais comprometido cognitivamente.

Deve-se destacar que outros tipos de MPS tem o desempenho ocupacional
bastante afetado uma vez que possuem comprometimento neurolégico. A MPS Tipo I, |1
e 11l nas formas neurodegenerativas, possuem grandes problemas no desenvolvimento
cognitivo e motor, que levam a incapacidades, devido ao efeito degenerativo no sistema
nervoso central.* 2% 46 Entretanto, os tipos I, I1 e 11l com comprometimento neuroldgico
significativo ndo foram englobados nesta pesquisa, pois a falta de compreenséo e
participacdo ativa tornaria impossivel o entendimento e utilizacdo do recurso de TA,
assim como, ndo seria possivel identificar sua opinido e grau de satisfacdo na execugéo
das atividades sem e com o recurso de TA.

Na presente pesquisa, foi incluido somente um participante tipo Il que ndo possuia
problema cognitivo. Deste modo, apesar de individuos com MPS do tipo Il, poderem

apresentar um possivel comprometimento cognitivo com a progresso da doenga* e com
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iSso possuirem maiores chances de comprometimento em seu desempenho ocupacional,
neste estudo o participante do tipo Il, foi o que obteve o segundo maior escore bruto,
alcancando 61 pontos no PEDI.

Ainda sobre a influéncia do comprometimento cognitivo na independéncia dos
individuos, o trabalho de Amaral e colaboradores (2017), relata sobre capacidade
funcional de individuos de MPS do tipo Il. Estes autores, afirmam em seu trabalho que
por sua amostra (n=3) possuir comprometimento cognitivo, a capacidade funcional dos
mesmos encontrava-se limitada, necessitando desde auxilio moderado a auxilio total na
realizacdo das atividades de vida diaria. 2°

J& o participante 1 desta pesquisa, ndo apresentava comprometimento cognitivo e
de acordo com o PEDI, é possivel afirmar que ele era independente, necessitando de
minima ajuda; o que demonstra assim, o quanto o comprometimento cognitivo é um fator
que interfere na independéncia destes adolescentes, por estar diretamente relacionado
com a compreensao daquilo que deve ser executado e com a experiéncia motora, “se 0
componente motor estd comprometido, consequentemente havera prejuizo no cognitivo e
vice-versa”, 2% 44

E possivel observar através da analise dos resultados brutos do escore do PEDI,
uma diferenca na pontuacao, mesmo nos individuos de tipo igual de MPS, demonstrando
que ndo ha um padrao de independéncia entre eles. A diferenca maxima encontrada entre

0s tipos inclusos nessa pesquisa foi de 12 pontos (62 - 50 = 12).

A pesquisa realizada por Silva e colaboradores, 2015 foi realizada no mesmo local
da presente pesquisa. Em sua pesquisa a diferenca encontrada entre os tipos I, IV-A e VI
foi de 63 pontos. Isto aconteceu, pois, na pesquisa ndo foram excluidos os pacientes com

comprometimento cognitivo. 4

J& no presente estudo, os participantes com MPS do tipo I, IV-A e VI
apresentaram desempenho ocupacional semelhante, com médias de escores acima de 50%
em relacdo aos itens do dominio de autocuidado do PEDI, assim como no trabalho de
Silva e colaboradores, 2015. A literatura cientifica traz o curso desses tipos de MPS (1V-
A e VI), como ndo havendo comprometimento neurologico e por conta disso, 0 seu

desempenho ocupacional, mesmo com comprometimentos musculoesqueléticos
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importantes, sera melhor, se comparado com os tipos de MPS que apresentam sequelas e
alteracBes no sistema nervoso central. 46:57:58.59

Os comprometimentos musculoesqueléticos encontrados nesses dois tipos (1V-
A e VI) se diferenciam na questdo articular. A rigidez das articulagcdes € comum nas MPS,
porém o padrédo da IV-A é diferente das demais, pois o que existe na verdade é a frouxiddo
ligamentar, o que permite uma amplitude de movimento maior que o normal. 66

Os individuos com a sindrome de Maroteaux-Lamy (tipo VI) apresentaram a
menor média de escore bruto do PEDI. Isso pode ser justificado pela literatura que afirma
que o0s agravos ocasionados principalmente nos punhos (sindrome do tdnel do carpo e
contraturas de Dupuytre) maos (contraturas flexionais nos dedos - mdo em garra)e rigidez
no cotovelo, contribuem em conjunto, para a limitagdo importante de atividades do dia a
dia, como alimentar-se, vestir-se e realizar a higiene pessoal*”®3 como pode ser observado
também, nos achados dessa pesquisa.

Outra questdo que pode influenciar o desempenho ocupacional de criancas e
adolescentes com MPS séo as cirurgias osteomusculares ou neuroldgicas. Na presente
pesquisa observamos que 83,33% da amostra realizou algum tipo de cirurgia. A cirurgia
de descompressdo do tunel do carpo foi a mais frequente nos participantes, representando
66,66% da amostra (4 de 6 individuos).

A sindrome do tunel do carpo € uma neuropatia comum em criangas e
adolescentes com MPS. Ocasiona dor, reducdo da movimentacao de aducdo, abducéo,
flexdo e extensdo do punho, dedos e maos, interferindo também, nos desvios ulnar e radial
e na oponéncia do polegar!!, comprometendo assim, a capacidade desses individuos em
realizar as atividades de vida diéria.

O estudo de Aslam e colaboradores, 2013 destaca a importancia das possiveis
cirurgias que individuos com MPS passam no decorrer da vida: Estas cirurgias ndo visam
apenas prolongar a sobrevivéncia dos individuos (como por exemplo, a DVP), mas
também de melhorar a funcdo (como as cirurgias de geno valgo, sindrome do tunel do
carpo) trazendo implicag@es no desempenho ocupacional e na qualidade de vida.%*

Segundo a literatura, as opcOes terapéuticas disponiveis para a MPS incluem
intervencdo realizada a nivel de fenotipo clinico como cirurgias para correcédo de hérnias,

colocacdo de DVP ou a nivel da proteina mutante, através de transplante de células
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hematopoiéticas e TRE*. Desta forma, é comum criancas e adolescentes com MPS
passarem por cirurgias ortopédicas e neurologicas.

O tratamento mais frequentemente utilizado nas MPS é a Terapia de Reposi¢éo
Enzimatica - TRE. Através de revisdo da literatura foi possivel observar que existem
beneficios clinicos tais como reducdo do volume de figado e baco, na melhora da funcéo
pulmonar e na mobilidade articular dos pacientes.>®: 666

Além disso, é importante ressaltar que o tratamento com TRE ndo é curativo.
Apesar do tempo consideravel de tratamento de TRE, alguns individuos apresentaram
baixo score no PEDI. Isso mostra que o tratamento medicamentoso em si, retarda a
evolugdo, mas ndo demonstra trazer significativas melhoras no desempenho ocupacional
e funcional das criancas e adolescentes com MPS.

No trabalho de Tanjuakio e colaboradores (2015) é possivel fazer a relacdo de
TRE e a independéncia nas atividades de vida diaria em individuos com MPS II. Estes
autores, identificaram que as formas mais atenuadas e que receberam a TRE, obtiveram
score mais altos de independéncia, que diminuiam com a idade (ap6s os 30 anos) e que
mesmo com a TRE iniciada precocemente, os individuos conseguiam alcancar metade do
score esperado para a idade em individuos sem MPS.%’

Ja no estudo de Wraith e colaboradores (2008) é possivel observar que com a TRE
ha uma melhora nas contraturas articulares e um pico de crescimento, nos primeiros 6
meses de tratamento. %6 Essas melhoras apresentadas inicialmente com o tratamento de
TRE demonstram que pode ocorrer uma melhora no desempenho ocupacional, como diz
Wraith e colaboradores (2008): “os individuos obtém maior capacidade de participar das
atividades diarias normais™®’. Porém, no presente estudo, houve a identificacdo de
problemas no desempenho ocupacional relativo a realizacdo das AVDs, na area de
autocuidado.

Segundo a literatura, a resposta ao tratamento com TRE depende da gravidade do
caso e da idade em que se inicia o tratamento. Além disso, apesar de se obterem melhoras
no inicio do tratamento, com o transcorrer dos meses, as melhoras sdo lentas e mesmo
que a condicgdo do paciente se estabilize por um tempo, a doencga continua progredindo.
57, 60

Esse achado corrobora com o que foi encontrado atraves do escore do PEDI do

participante 6 desta pesquisa, onde pode-se observar que o mesmo foi o individuo que
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possuiu 0 maior tempo de TRE com 9 anos e 8 meses, porém obtendo 0 menor escore
bruto encontrado de independéncia, 50 pontos.

No tratamento com TRE um ponto importante a ser observado é o tempo de inicio
da terapia que esta relacionado a idade de diagndstico. O diagnostico de MPS geralmente
é feito de forma tardia, levando a um grande intervalo de tempo para inicio das
intervencOes terapéuticas (medicamentosa ou de reabilitacdo)®®. Na presente pesquisa
observamos um diagnéstico bem precoce em um dos casos, pois 0 irmdo mais velho ja
apresentava caracteristicas de MPS, e alguns diagnosticos mais tardios como 0s
participantes do tipo IV-A. Estes achados estdo de acordo com o estudo de Vieira e
colaboradores (2008) %8 que aponta um intervalo de tempo entre os primeiros sintomas e
o efetivo diagnostico, de 3,6 anos para MPS VI, e de 6,25 anos para os MPS IV-A.

Individuos com MPS VI séo o grupo que apresenta o menor intervalo entre o
primeiro sintoma (atraso no desenvolvimento neuropsicomotor — 8 meses) e o diagnostico

bioquimico (4,33 anos) - 3,6 anos de intervalo.

Com relacdo aos participantes do tipo IV-A desta pesquisa, as idades de
diagnostico e inicio do tratamento também estdo de acordo com Viera e seus
colaboradores (2008) encontraram. A idade média de diagnostico bioquimico relatada foi
de 6,25 anos e, na atual pesquisa, 6,56 anos.

Como afirmam Wraith e colaboradores, 2008 e Vieira e colaboradores (2007), o
avanco da doenca e seu efeito progressivo limitante, varia de acordo com a gravidade da
doenca e com a idade do inicio de tratamento. Na presente pesquisa, todos os individuos
iniciaram seu tratamento com TRE nas idades relatadas por Vieira e colaboradores
(2008).

Fazendo uma relagdo com a aplicacdo do PEDI na amostra da presente pesquisa,
foi possivel observar pontos negativos e de atraso no desempenho ocupacional dos
participantes. Demonstra assim, que além de iniciar o tratamento precocemente, a histéria
natural, a gravidade de cada caso e a progressao da doenga, influenciam no desempenho
ocupacional desses individuos. 63 8

As manifestacOes osteoarticulares sdo geralmente secundarias ao envolvimento
metafisario, fibrose e espessamento da capsula articular por conta do acimulo de GAGs.

Essas alteracOes sdo progressivas e tornam 0s movimentos cada vez mais limitados,
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fazendo com que individuos deixem de realizar atividades que antes faziam ou que
tenham dificuldade em executar atividades comuns no dia a dia. 4’

Na presente pesquisa, 0s trés tipos de MPS tiveram dificuldades em atividades que
envolvem o vestir — também foi na sessdo do vestir, que houve os maiores itens afetados
(61), seguido da sessédo de higiene pessoal (17 itens).

Em comum, todos os participantes ndo executam 3 tarefas: Abre e fecha o fecho
de correr (ziper) separando e fechando colchete e fecho; abre e fecha colchete de pressédo
e veste calca incluindo fechar fechos. Todas essas atividades sdo relacionadas ao vestir e
envolve os movimentos mais refinados da méo.

E importante lembrar que para as atividades as quais os participantes do estudo
tiveram dificuldades é necessario: destreza manual, coordenacdo motora fina (pinca fina),
coordenacao visiomotora, controle postural e flexibilidade articular. Por exemplo, além
das habilidades apontadas, para fechar botdo e ziper, é necessaria flexdo de cotovelo; para
vestir calga ou meias, é primordial flexdo de quadril, tronco e joelhos e; para pentear os
cabelos, a flexdo de cotovelo, e flexdo e extensdo de ombros.

Entende-se por movimentos refinados os que sdo governados principalmente
pelos pequenos musculos ou grupos musculares. Muitos movimentos realizados com as
maos, sdo considerados refinados, como o de desenhar, costurar, abotoar uma blusa ou
tocar um instrumento musical.>

Com relacdo aos movimentos especificos das maos, limitacdo ocorre pela
ocorréncia de mdo em garra (por conta das contraturas flexionais nos dedos) e da
sindrome do tanel do carpo, (por conta da compressao do nervo mediano na regido do
punho pelo depdsito de GAG) e/ou das contraturas de Dupuytren. Principalmente, pela
progressdo da doenca que leva a contraturas também nas articulacGes dos dedos da mao,
0s movimentos especificos das maos de individuos com MPS sdo bastante afetados,
incluindo a capacidade de segurar objetos e de realizar a pinga.*’

No trabalho de Cardoso-Santos e colaboradores (2008), com MPS VI foram
observadas limitagdo de flexdo de ombro precoces, além de limitacdo significantes na
flexdo de cotovelo e joelho quando comparadas as outras articulagcdes. Além disso, 0s
autores falam do prejuizo nos movimentos de pingca (movimento refinado). Tais

limitacbes também foram encontradas nos participantes do tipo VI desta pesquisa,
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gerando incapacidade em realizar tarefas como: Vestir roupa fechando os fechos e
amarrar sapatos, por conta das limitac@es citadas. *8

De um modo geral, apesar das diferencas entre as MPS, as atividades como
amarrar 0s sapatos, colocar meias, vestir roupa fechando os fechos, envolvem a
coordenacdo bimanual, que é geralmente comprometida pela rigidez nas articula¢fes das
méos e dos dedos e pela deformidade dos ossos das falanges, ocasionando méo em garra
—no caso de individuos do tipo I, II, 1ll, VI. J& no caso de individuos do tipo IV-A é a
hipermobilidade articular (frouxidao), hipotonia e a diminuicdo da forca muscular que
causa a dificuldade na preensdo, alcance e manipulacdo de objetos e execucdo da
atividade. 230 ©

Cada MPS tem sua especificidade, porém elas apresentam caracteristicas em
comum e uma dessas caracteristicas é o deposito de GAGs nas estruturas das articulacoes,
ocasionando assim, deficiéncia na mobilidade, em maior ou menor grau. “°

Além disso, alteragdes oftalmoldgicas (diminuicdo da acuidade visual e
principalmente a opacidade de cdrnea), comum em pessoas com MPS podem prejudicar
a coordenacéo visomotora e levar a dificuldades nas AVDs>®"°. No caso dos participantes
desta pesquisa, além dos comprometimentos nas articulacdes, a opacidade da cornea e a
perda da acuidade visual, também podem ter sido fatores que agravaram o prejuizo no
desempenho ocupacional. Todos 0s seis participantes faziam uso de 6culos para auxiliar
a funcdo visual.

Deste modo, neste estudo, através da aplicacdo do PEDI, foi possivel identificar
as atividades que cada um dos participantes era capaz ou incapaz de realizar. E assim, foi
possivel aplicar a COPM de forma que os participantes escolhessem as atividades que
mais lhe fossem significativas.

Apesar de todos os tipos de MPS apresentarem comprometimento na area do
vestir, as escolhas feitas ndo mostraram um padrdo por tipo. 1sso ocorre porque cada
individuo se vé de uma forma e que diferentes atividades, podem ser prioritarias para um
e ndo para outro, como foi o caso, por exemplo dos individuos 4 e 5 (que sdo irmdos do
tipo VI). Os dois escolheram a atividade “vestir — abotoar e desabotoar, manejo do ziper”,
porém o grau de importancia atribuido foi diferente, 7 e 9 respectivamente.

As atividades que uma pessoa escolhe para se envolver séo cheias de significado

e proposito e tem relagdo com os papéis que ela ocupa e como ela se relaciona com o
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mundo/ambiente’ e que por tanto, cada individuo atribui significado e importancia para
cada tarefa do seu dia a dia, como realizar uma atividade ser mais importante que realizar
outra.

No caso da participante 2, a mesma escolheu duas atividades na COPM: Limpar-
se ap0s evacuar e pentear os cabelos. Para a mesma é mais importante/significativo
“pentear os cabelos” (grau de importancia 9) que conseguir limpar-se ap6s evacuar (grau
de importancia 5). Durante a entrevista, ela relatou que ndo se incomoda que a mée a
limpe ap0s evacuar, mas que se sente incomodada com a mée penteando seu cabelo, pois
“ela (mae) nao sabe fazer o penteado que gosto!” (SIC)

As atividades de “colocar meias” e “vestir — abotoar e desabotoar e manejo do
ziper” foram escolhidas por dois participantes cada. Os dois participantes atribuiram
graus de importancia 9 e 10 para “colocar meias” e de 9 e 8 para o “vestir — abotoar e
desabotoar ¢ manejo do ziper”. Os outros dois participantes escolheram “pentear os
cabelos” com 9 de importancia e “retirar meias” tendo 8 no grau de importancia.

Com o uso da COPM, torna-se possivel avaliar e reavaliar o desempenho e a
satisfacdo em relacdo as atividades escolhidas (atividades-problemas), uma vez que a
pontuacgéo do desempenho e da satisfacdo podem ser medidas com o objetivo de reavaliar
e comparar os dominios, para assim, comprovar a eficacia de uma abordagem ou
intervengdo — no caso, 0 uso da Tecnologia Assistiva.

Abordando agora os achados sobre desempenho ocupacional deste estudo, foi
possivel evidenciar a baixa pontuacdo que a amostra atribuiu para o seu desempenho
ocupacional nas atividades mais significativas(escolhidas). Todas as notas foram menores
ou igual a 5.

Essa pontuacdo foi atribuida a ndo realizacdo das atividades ou a necessidade que
os individuos apresentaram, de ajuda em alguma etapa da realizacéo da atividade. Apesar
de ndo existirem estudos que discorram sobre o uso da COPM com criangcas com MPS, é
possivel inferir através dos trabalhos de terapeutas ocupacionais: Rocha e colaboradores
(2012), Amaral e colaboradores (2017) Guarany, Giugliani e Schwartz (2011), que os
individuos com MPS também se encontram com seu desempenho ocupacional abaixo do
esperado. 23291

O desempenho ocupacional é avaliado por terapeutas ocupacionais a fim de medir

problemas nas areas de desempenho ocupacional — autocuidado, produtividade e lazer. A
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identificacdo destes problemas reconhece a influéncia que os componentes do
desempenho (fisico, afetivo, cognitivo e espiritual) possuem no processo de desempenho
ocupacional e permite que os problemas identificados na sua aplicacdo inicial,
estabelecam as prioridades de intervencdo e quais as melhores estratégias a serem

utilizadas na busca de potencializar e melhorar o desempenho ocupacional. ®

Dentre as estratégias de intervencdo que o terapeuta ocupacional pode lan¢ar mao,
estédo a Tecnologia Assistiva. A especificidade do trabalho do terapeuta ocupacional com
tecnologia assistiva envolve a énfase que € dada a funcionalidade, ou seja, a habilidade
de realizar tarefas especificas em casa (autocuidado), na escola/trabalho (atividades
produtivas) e no lazer. %

Executar atividades de autocuidado, além de desempenhar um papel social
importante quanto ao cuidado de si, marca a capacidade que o individuo tem de cuidar de
si mesmo, estando pronto para ser bem sucedido na execucédo de outras tarefas, tais como
nas areas produtivas e de lazer. Deve-se destacar assim, a importancia no investimento de
recursos na area de autocuidado, como a criagao de recursos de TA, uma vez que a pessoa
passa a escolher as atividades relacionadas a sua sobrevivéncia quando questionada sobre
suas necessidades, na intencdo de ser menos dependente de outras pessoas.

Segundo a literatura, a Tecnologia Assistiva é a expressdo utilizada para
identificar os dispositivos coadjuvantes na funcdo de muitas pessoas com restri¢cdes nas
atividades cotidianas e contribuem para a ampliacdo das habilidades funcionais do
individuo que a usa, incluindo uma gama de servicos, estratégias e praticas concebidas e
aplicadas para diminuir os problemas encontrados pelos individuos. > ™

No presente estudo, os recursos de TA foram confeccionadas para auxiliar as
seguintes tarefas: colocar meia (n=2), abotoar e manejar ziper (n=2), tirar meia (n=1) e
pentear os cabelos (n=1). Desta forma, com os participantes dessa pesquisa, além de
langcar méo de estratégias e recomendacdes de como melhor se posicionar, de fragmentar
a atividade em etapas e de como melhor executar 0 movimento para realizar as atividades,
foi possivel fazer a confeccéo de recursos de TA de baixo custo para cada participante.
Para construir um dispositivo de TA, o Terapeuta Ocupacional deve analisar a habilidade
e a necessidade do uso na realizacdo da atividade e; os objetivos do individuo pensando
na contribuicdo que a TA terd no processo de reabilitacdo funcional e de qualidade de

vida, *7°
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Todos os dispositivos produzidos neste trabalho, corresponderam a modelos
existentes comercialmente. No caso de trés Tecnologias Assistivas, mais de uma tentativa
foi necesséaria para a sua confeccdo para cada individuo. Isso ocorreu porque estes
recursos produzidos, envolviam mais processos ou etapas de producdo e além de ser
centrada no usuério (suas habilidades, seus componentes de desempenho).

Os recurso produzidos (Os dois calcadores de meias e o pente com alongador
dobravel em ‘L’) foram 0S recursos que tiveram maiores tentativas, pois houve uma
dificuldade no processo de sistematizacdo da confeccéo dos produtos: encontrar o melhor
material para a sua adaptacdo (do mercado para o de baixo custo); dificuldade em fazer
com que o produto tivesse uma boa estética e; que fosse de facil uso por parte dos
usuarios.

Na pesquisa de Maia e Freitas (2014) foi possivel observar a necessidade de um
processo sistematizado para o desenvolvimento de produtos de TA. Além de outros
aspectos citados, um método no desenvolvimento de objetos de TA, estética do produto
e usabilidade, devem sem levados em conta no momento da construcdo da Tecnologia
Assistiva e constituem fases e/ou etapas, que compdem o fluxograma criado pelos
mesmos, para ajudar os Terapeutas Ocupacionais no processo de desenvolvimento do
produto assistivo. "

Outros achados durante esta pesquisa também sdo relevantes sobre o processo do
uso da Tecnologia Assistiva por individuos com MPS.

Com o participante 1, a TA permitiu inicialmente que 0 mesmo conseguisse
realizar a atividade de calcar a meia. Com o decorrer do seu uso, ele observou que
conseguia realizar a atividade ndo mais necessitando do suporte tecnoldgico (calgadeira),
mas seguindo as recomendacdes dadas pela pesquisadora. Os autores Rodrigues (2008) e
Lustosa e colaboradores (2015), afirmam que a TA é um equipamento auxiliar que pode
ser utilizado na execucéo de atividades cotidianas e podendo ser usada, temporariamente
ou permanentemente, a depender da deficiéncia apresentada e dos avancos que a doenca
e até mesmo, o tratamento ocasionam no desempenho ocupacional e funcionalidade dos
individuos. ™ 77

A participante 3, além de utilizar a Tecnologia para retirar as meias, descobriu que
a TA poderia ser utilizada para ajuda-la a colocar o sapato. No momento da reavaliacdo
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com o avaliador cego, a mesma relatou o fato e foi possivel mensurar o quanto ela esta
satisfeita e o quanto ela julgava o seu desempenho utilizando a T.A.

Ja com a participante 5, no momento da sua reavaliacdo, sua mae estava presente

e contou para a avaliadora cega, que a filha ensinou aos familiares como usar a

abotoadeira em casa.

Deve-se falar ainda que as representacfes subjetivas envolvidas na relagdo do
usuario e seus familiares com o recurso de TA, caracteriza uma dimensao afetivo-
subjetiva de seu uso. Se os familiares ddo o apoio necessario e incentivam o uso, as

chances do recurso de TA ser efetiva aumentam. "3 78

Dois participantes da pesquisa relataram no momento da reavalia¢do pela COPM,
que ndo estavam utilizando a TA. O participante 1, relatou que usou a TA
confeccionada, mas percebeu que com as orientacOes dadas pela pesquisadora, ele
conseguia colocar as meias ndo mais utilizando a TA, mas seus dados foram
considerados uma vez que de fato ele usou a TA e foi a partir do seu uso que ele criou

estratégias para conseguir fazer a atividade sem auxilio.

Ja o participante 4 chegou a treinar em casa, mas por nao sentir vontade, deixou
de utilizar a TA, preferindo que sua mée realizasse a atividade por ele. E o participante 6
ndo utilizou, pois ndo usa roupas que tenham botdo ou ziper em casa, usa apenas para sair
e prefere que sua mée realize a atividade.

Com relacédo ao ndo uso ou abandono dos dispositivos de TA pelos usuarios, Costa
e colaboradores (2015), realizaram uma revisdo bibliografica sobre os motivos que
levaram os individuos a abandonar seus recursos. Os fatores mais citados foram:
problemas com o estado fisico do usuario; falta de informacédo e treinamento tanto de
profissionais quanto dos usuarios; dor; limitacdes funcionais; preferéncia por outro
recurso ou utilizacio de capacidades remanescentes. '8

Dentre os fatores citados, apenas a “preferéncia de utilizacdo das capacidades
remanescentes” apareceu na presente pesquisa. Além desse fator, apareceram também
“Falta de motivacdo pelo utilizador” — no caso do participante 4 e 6 e a “Falta de
funcionalidade do dispositivo”, também com o participante 6.

Em se tratando de TA, a aceitagdo social € uma variavel importante que permeia

a deciséo do usuério ou de sua familia no uso do recurso, pois mesmo que determinado
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recurso melhore a qualidade de vida e o desempenho ocupacional, mas represente uma
conotacdo social negativa e estigmatizante, o usuario tende a abandoné-la. Se ndo ha o
apoio ou incentivo por parte dos familiares ou se o dispositivo é visto como uma validacéo
de estar doente/ser diferente (pelo individuo ou familiares) as chances de abandono

podem ser altas.” 8.7

Vale destacar que esses autores trouxeram que no caso de doencas progressivas,
0 abandono pode ser encontrado mais facilmente, pois a progressdao pode limitar as
habilidades funcionais no decorrer do tempo, 0 que gera a necessidade de um processo
continuo reavaliacOes e reajustes dos Dispositivos de Tecnologia Assistivas. Porém nao
foi o caso dessa pesquisa, pois apesar da MPS ser progressiva, ndo houve tempo habil
para inferir que a progresséo, foi uma das razdes pelo abandono.’

Diante dos dados apresentados na presente pesquisa, pode-se perceber que as
sequelas motoras decorrentes da progressdo da MPS comprometem o desempenho das
atividades de autocuidado, causando um enfretamento de diversas restricdes na execugdo
e conclusdo satisfatoria das mesmas. Foi possivel observar com a reaplicacdo da COPM,
apos a indicacgdo e treino da Tecnologia Assistiva em casa, uma melhora significativa nas
pontuacdes de desempenho ocupacional e satisfacdo na realizacdo das atividades.

Duas participantes assinalaram a nota maxima no momento da reavaliacdo. A
participante 5, que obteve a maior mudanca no desempenho ocupacional e na satisfacao,
obteve mudanca de 8 e 5 pontos positivos, respectivamente. Ja a participante 2, obteve
como pontuacdo de mudanca 5 para desempenho e 7 para satisfacao.

Estas mesmas participantes, assinalaram na escala de sentimento utilizada, a
carinha maxima de felicidade, demonstrando seus sentimentos com relacdo ao uso da
Tecnologia Assistiva.

Os participantes 1 e 3 também apresentaram mudancas tanto no desempenho
como na satisfagdo. Uma mudanca de 3 e 2 pontos foram encontradas na reavaliagéo do
desempenho ocupacional e 6 e 3 pontos, na satisfacdo dos respectivos participantes.

Né&o foi realizada comparacdo de desempenho e de satisfacdo entre os sujeitos,
pois, a COPM possui um sistema estruturado de pontuacao e seus valores sdo dependentes
dos problemas identificados por cada individuo. A COPM néo foi desenvolvida para
avaliar desvios no desempenho ocupacional a partir de normas ou critérios de

normalidade derivados empiricamente. Ela € uma avaliacdo que ndo impde um padrdo
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para desempenho ocupacional baseado numa populacéo em geral, pois os escores obtidos
com cada individuo sdo comparados com os deles proprios. Isto ocorre, porque a teoria
sobre a qual a medida foi desenvolvida, afirma que o desempenho ocupacional € visto
como uma experiéncia individual subjetiva.

Segundo Carswell (2004), uma varia¢do encontrada a partir de 2 ou mais pontos
na COPM, pode considerar a intervengdo clinicamente significativa®. Dito isto, a
intervencdo com Tecnologia Assistiva, se mostrou positiva na busca de aumentar a
independéncia e o desempenho ocupacional dos individuos com MPS na presente

pesquisa.

Essa variacdo positiva nos escores pode ser entendida a partir de trés condigdes
segundo LAW (2009): A intervencdo da Terapia Ocupacional foi eficiente, 0 uso da
COPM possibilitou o maior engajamento do sujeito no processo terapéutico (processo de
intervencdo centrado no cliente e suas demandas)e/ou, o seu estado geral de saude
melhorou. 8!

A intervencdo de Terapia Ocupacional pautada no uso de Tecnologia Asssitiva,
segundo o estudo de Souza e colaboradores (2017) é destinada ao usuario como forma de
promover a sua funcionalidade e é vista como suporte essencial por Pelosi, 2009. Quando
utilizados de forma adequada, esses recursos de tecnologia assistiva proporcionam mais
autonomia, independéncia, participacdo social e qualidade de vida e, portanto, melhoras
significativas no desempenho ocupacional dos individuos que dela fizerem uso. % 8

Com relacdo ao engajamento do sujeito no seu processo terapéutico, tomando para
si, a responsabilidade por mudancas na sua condi¢cdo de saude, Dedding et al. (2004);
Wressle et al. (2002) demonstram a associacao da pratica centrada no cliente (a qual a
COPM ¢ baseada) com a maior satisfacdo e adesdo dos sujeitos aos servicos de salde e
aos tratamentos propostos (no caso, a TA), além disso, quando a escolha do individuo e
a autoavaliacdo sdo agregadas ao tratamento, existe um aumento significativo de
motivacao e de participacdo na busca de modificar uma situacdo que era desfavoravel —
a dificuldade em realizar alguma atividade, por exemplo. 8 8 86.87

N&o é possivel fazer inferéncias com relagdo a melhora no estado geral de satde
relatado por Law (2009) com individuos com MPS que constituiram o universo desta
pesquisa, pois ndo foi avaliado a melhora dos componentes de desempenho (motor —

ADM, diminuicéo da rigidez, melhora da coordenagéo, por exemplo), mas sim, a melhora
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do desempenho ocupacional e satisfacéo a partir do uso de Tecnologia Assistiva de baixo
custo como recurso da Terapia Ocupacional em criangas e adolescentes com MPS .82

Com essas mudancas apresentadas de forma significativa, é possivel sugerir que
quanto maior o desempenho na realizacdo das atividades de autocuidado, melhor sera a
satisfagdo em executa-la, assim como foi visto no trabalho de Mildner e colaboradores,
2017)%". Segundo Persson e colaboradores, (2014) as mudangas ocorridas no desempenho
ocupacional estdo associadas a mudangas no funcionamento psicossocial e bem-estar
psicolégico dos individuos.®’

No trabalho de Mildner e colaboradores (2017), foi aplicado Tecnologia Assistiva
com o objetivo de avaliar também, o desempenho ocupacional a partir do uso das mesmas
em pacientes com sequela motora pos-AVC. Foi encontrado efeitos positivos no
desempenho de atividade de autocuidado, além de atividades produtivas e de lazer,
demonstrado pela melhora no desempenho e na satisfacdo dos individuos. &

Portanto, também podemos inferir com esse trabalho, que o uso da Tecnologia
Assistiva se mostrou um ponto positivo na busca de terapeutas ocupacionais em melhorar
o desempenho ocupacional dos individuos que apresentam algum comprometimento para

desempenhar alguma ou algumas atividades de autocuidado.
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8. CONCLUSAO

Este estudo corrobora com a literatura, evidenciando, o quanto as alteracdes
multissistémicas — principalmente as musculoesqueléticas, afetam negativamente o
desenvolvimento global desta populacdo. Por essas alteragdes ocorridas em individuos
com MPS, o declinio e as limitagdes no desempenho ocupacional acarretam uma
incapacidade funcional, sendo uma questdo ao longo da vida, podendo evoluir para a
dependéncia total em alguns casos.

Segundo os achados do PEDI, todos os participantes se encontram abaixo do que
é esperado por eles, de acordo com a idade cronoldgica, apresentando niveis
consideraveis de dependéncia funcional nas atividades de autocuidado.

Apesar de apresentar um numero baixo como amostra (n = 6) se comparada a
pesquisas quantitativas com doencas que ndo sdo raras, este estudo possibilitou a
construcdo de evidéncias primarias para a compreensdo e futuros estudo sobre
intervencdes terapéuticas no desempenho ocupacional de criancas e adolescentes com
MPS, através dos instrumentos validados utilizados, que buscam também, fazer uma
correlacdo entre gravidade da doenca e comprometimento funcional.

Além disso, o ponto positivo deste estudo é que com base nas atividades que 0s
individuos foram caracterizados como incapazes, relacionadas no PEDI, foi possivel
tracar junto a eles, as atividades que sdo mais significativas e como eles quantificam e
desempenham ou ndo as mesmas utilizando a COPM. Essa acdo proporcionou uma
tomada de consciéncia da situacdo de desenvolvimento de cada um e uma alteracdo da
sua posicdo perante a situagéo, trazendo-o para uma posi¢do mais ativa.

Através desses achados, foi possivel confeccionar as tecnologias assistivas de
baixo custo de acordo com as escolhas e necessidades de cada um, considerando sempre
seu estagio de desenvolvimento e seus componentes de desempenho — principalmente
fisico e cognitivo.

Com os achados da aplicacdo da Tecnologia Assistiva, como forma de estratégia
de enfretamento as alteragbes musculoesqueléticas que ocasionam um déficit no
desempenho ocupacional, fica evidente a importancia desse tipo de intervengdo aliadas
as terapias medicamentosas ja consolidadas.

Durante essa pesquisa, foi possivel observar que apenas um participante realiza

acompanhamento continuo com fisioterapeuta; sendo que frente ao comprometimento
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multissistémico das MPS e buscando um atendimento visando a qualidade de vida e
funcionalidade, alinhado com o tratamento de reposicdo enzimatica, estes individuos
devem  receber atendimento  multiprofissional  regular  por  cirurgides,
fisioterapeutas,fonoaudiologos, neurocirurgides, neurologistas, ortopedistas, pediatras,
pneumologistas e terapeutas ocupacionais. 4

Deve-se ressaltar a importancia do profissional de terapia ocupacional e de
profissionais da area de reabilitacdo e funcionalidade na linha de frente da assisténcia
prestada a esses individuos, principalmente estando inseridos nos centros de referéncia
onde fazem tratamento.

Outro fato importante destacado através dos achados da pesquisa, € 0 quéo
importante sdo as discussdes sobre Tecnologia Assistiva durante a formacdo de futuros
terapeutas ocupacionais, principalmente na busca de inovacao quanto aos dispositivos de
TA e sua aplicacdo com diferentes pablicos, para atender as necessidades individuais do

seu cliente.

Percebe-se a importancia desta pesquisa primaria em levantar informacdes sobre
as demandas de individuos com MPS para orientar a intervencdo e os cuidados
terapéutico-ocupacionais diante das dificuldades que estas pessoas enfrentam no

desempenho das atividades cotidianas, principalmente as relacionadas ao autocuidado.

Para trabalhos futuros utilizando o PEDI, sugere-se que sejam utilizados também,
a parte Il e 111, referentes a influéncia do cuidador (o quanto o cuidador ajuda a crianga a
realizar atividade) e caracteristicas do ambiente (onde aborda modificagdes no ambiente
e utilizacdo de recursos de tecnologia assistiva para executar a atividade), para melhor

embasamento dos achados.

Espera-se que este trabalho, seja apenas o comeco e outros trabalhos sejam feitos
que tenham como foco intervengbes com criancas e adolescentes com MPS e que
busquem nédo apenas melhorar o engajamento desses individuos em atividades, mas sim,
que busquem uma melhora significativa no seu desempenho ocupacional, na

funcionalidade e que por consequéncia, alcancem qualidade de vida.
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10. APENDICE

Apéndice 1 - Ficha de coleta de dados

FICHA DE COLETA DE DADOS

O uso da tecnologia assistiva de baixo custo no desempenho ocupacional de

criancas com mucopolissacaridose

CODIGO DE IDENTIFICACAO:
Identificacdo:

NOME:

PRONTUARIO:

DATA DE NASCIMENTO: __ / / IDADE:  anose__ meses
SEXO: ()M ( )F TIPO DE MPS:

ESTUDA: ( )NAO ( )SIM TEMPO DE ESTUDO: _ anose___ meses
RESPONSAVEL:

Tratamento:

REALIZOU TRANSPLANTE? ( ) NAO ( ) SIM.

QUANDO? _ [/ / TEMPO DO TRANSPLANTE ___anose __ meses
REALIZA INFUSAO (TRE)? ( ) NAO ( ) SIM.

INICIO DA INFUSAO: [/ [

TEMPO DE INFUSAO: _ anose  meses

TERAPIAS:

( ) FISIOTERAPIA inicio: [/ / tempo: __anose _ meses

( ) FONOAUDIOLOGIA inicio: /[ tempo: anos e meses

( ) PSICOMOTRICIDADE inicio: / / tempo: _ anose__ meses
( ) TERAPIA OCUPACIONAL inicio: __/ / tempo: ___ anose____ meses

( ) OUTRAS TERAPIAS Qual (is):

inicio: ___/ /___tempo: anos e meses
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Observacdes:

DATA DA COLETA:

RESPONSAVEL PELA COLETA:
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Apéndice 2- Questionario ap6s aplicacao da Tecnologia Assistiva

QUESTIONARIO PARA AVALIACAO DO USO DA TECNOLOGIA
ASSISTIVA

O uso da tecnologia assistiva de baixo custo no desempenho ocupacional de
criancas com mucopolissacaridose

PACIENTE:

TECNOLOGIA ASSISTIVA USADA:

DATA:

1- VOCE ESTA USANDO A TECNOLOGIA ASSISTIVA PARA REALIZAR A
ATIVIDADE?

( )SIM ( )NAO
PORQUE?

2- ATECNOLOGIA ASSISTIVA AJUDA VOCE A FAZER A ATIVIDADE?
( )SIM ( )NAO
PORQUE?

3- TEVE ALGUMA DIFICULDADE AO UTILIZAR A TECNOLOGIA ASSISTIVA
EM CASA?
( )SIM ( )NAO
QUAL?

4- QUAL DAS CARINHAS ABAIXO, VOCE ESCOLHE PARA DEMONSTRAR O QUE
VOCE ESTA SENTINDO QUANDO REALIZA ESSA ATIVIDADE AGORA QUE
VOCE ESTA USANDO A TECNOLOGIA ASSISTIVA?
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11. ANEXOS

Anexo 1 — Termo de Consentimento Livre e esclarecido - TCLE

Ministério da Salde
M FIOCRUZ &Q I F F

Fundagéo Oswaldo Cruz INSTITUTO NACIONAL | FERNANDES FIGUEIRA

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
(De acordo com as normas da Resolugdo do Conselho Nacional de Saude n° 466 de 12/12/2012)

Titulo do Projeto: SEGUIMENTO CLINICO DAS DOENGAS DE DEPOSITO
LISOSSOMICO: Historia Natural, Protocolos Clinicos e Terapéuticos

Investigador responsavel: Dafne Dain Gandelman Horovitz
Co-investigadores: Anneliese Barth

Patricia Santana Correia
Juan Clinton Llerena Jr.

Nome do Sujeito de Pesquisa:

Prontuario:

Pedimos que leia com atengéo as informagoes abaixo antes de assinar

1- Introducéo

Vocé / seu(sua) filho(a) estd sendo convidado para participar da pesquisa “Seguimento
Clinico das Doengas de Deposito Lisossomico: Historia Natural, Protocolos Clinicos e
Terapeuticos”, pois vocé / seu(sua) filho(a) foi avaliado pela equipe da genética medica e apresenta
uma condicéo rara enquadrada no grupo das doencas de deposito lisossémico. Tratam-se de doengas
raras;” geneticamente determinadas, que ndo tem cura. Ha poucos anos, algumas dessas doencgas
passaram a ter alternativas de tratamento, que podem levar a reducéo da velocidade de progressao
da doenca, atenuagdo dos sintomas clinicos e ganhos na qualidade de vida. Como alternativas de
tratamento especifico podem ser citadas a terapia celular (transplante de células tronco
hematopoiéticas), a terapia de reposicdo enzimatica, terapias de reducéo de substrato, o uso de
chaperonas e terapia genica, entre outras. Nem todas essas estratégias terapéuticas estao disponiveis
para todos os tipos de doengas lisossémicas, embora muitos estudos estejam em andamento visando
tais doengas.
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Diante da raridade de tais doencas, com poucos individuos afetados no mundo todo, e
considerando a importancia de conhecer melhor as mesmas visando introduzir novas estratégias de
tratamento e avaliar o resultado das terapias atualmente disponiveis, torna-se fundamental o
acompanhamento minucioso dos pacientes. Deste modo, um registro detalhado das informagdes
clinicas e laboratoriais & recomendado. Tais informacdes ja vem sendo registradas rotineiramente no
seu prontuario / prontuario de seu filho(a).

Gostariamos de convidar vocé / seu filho (a) a fazer parte deste grupo de seguimento
clinico sistematico, denominado COORTE. A participagdo é inteiramente voluntaria. Os
pacientes deste grupo serdo submetidos a rotina clinica recomendada para os individuos com doengas
de deposito lisossémico, que pode variar de acordo com o diagnostico especifico e estagio em que a
doenca se encontra. Esta rotina inclui:

a) avaliagdo clinica pelos médicos da genética e por outras especialidades medicas / equipe
multidisciplinar de acordo com necessidade;

b) realizacéo periédica de exames/avaliagdes especializados e complementares (radiol6égicos,
laboratoriais e outros) de acordo com a doenga em questdo e necessidade individual de cada paciente;

E importante ressaltar que todos os exames e avaliagdes s&o os rotineiramente recomendados para a
doenga em questdo. Nenhum dos exames ou avaliagdes serdo feitos com a finalidade exclusiva de
pesquisa.

2. Riscos e desconfortos

~ Os desconfortos envolvidos podem ser relacionados aos exames que devem ser feitos para
acompanhar o tratamento.

Coletas de sangue / urina / material biolégico: Na fase de investigacdo diagnostica e
periodicamente para acompanhamento clinico sera preciso colher sangue e/ou outros materiais para
exames laboratoriais. Coleta de sangue sera feita através de uma agulha, podendo haver um pouco
de desconforto ou dor no local da picada. Todos os esforgos serdo feitos visando minimizar o
desconforto eventualmente causado pela coleta.
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Exames de imagem / outros exames complementares: Na fase do diagnostico e ao longo do
acompanhamento poderdo ser solicitadas radiografias, avaliagées de imagem (raio-X, tomografia,
ressonancia magnética, ecocardiograma, ultra-sonografia, entre outros) e exames especificos como
polissonografia, potenciais evocados, avaliacdo de vias aéreas, entre outros. Criangcas menores as
vezes ficam assustadas com estes exames e por precisarem ser seguradas. Algumas criancas
pequenas ou pacientes com deficiéncia intelectual vao precisar ser anestesiados ou tomar um remédio
para dormir para realizacao de certos exames. Em caso de exames mais complexos ou que envolvam
anestesia / riscos adicionais, serdo solicitadas autorizagées especificas caso a caso.

Avaliagbes clinicas e questionarios sobre a historia clinica / qualidade de vida / habilidades e
dificuldades: Em cada consulta seu filho / vocé sera submetido a uma avaliagéo clinica com médico
da equipe da genética. Quando necessario também sera encaminhado a outros profissionais e
especialistas para avaliagdo.

O beneficio relacionado com a sua participacao / de seu(sua) filho(a) € o acompanhamento
medico dentro das melhores recomendagdes para a doenga em questdo, com vistas ao tratamento
ideal quando disponivel, prevengao de complicagbes e melhor qualidade de vida. As informacdes
agregadas dos pacientes sempre trazem maior expertise a equipe que os acompanha.

Os resultados do acompanhamento clinico e tratamentos das doencas de deposito lisossdmico
no Instituto Fernandes Figueira poderdo ser analisados para fins de pesquisa e assim sendo,
divulgados para informar outros médicos e cientistas, podendo ser apresentados em artigos a serem
publicados em revistas cientificas (nacionais e internacionais) ou divulgados em congressos,
simpésios, reunides cientificas, conferéncias, mesas redondas (nacionais e internacionais), salas de
aula e etc. Os seus exames laboratoriais (de seu filho), fotografias, gravacdes em filme e exames de
imagem, se disponiveis, poderdo ser utilizados. Seu nome (de seu filho) ou registros ndo serdo
divulgados sem o seu consentimento, a ndo ser que seja exigido por lei. Quando autorizado, tal

informagao sera utilizada dentro dos preceitos éticos e exclusivamente com finalidade cientifica.

Autorizo / ndo autorizo (circular a opgdo e rubricar) que sejam

utilizadas imagens do meu filho / minhas dentro do meio cientifico.

A sua participagdo / de seu filho(a) neste grupo é inteiramente voluntaria. Vocé sera
comunicado de qualquer nova informagao que possa afetar o seu desejo em continuar neste grupo.
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Vocé podera abandonar este grupo a qualquer momento. Se vocé decidir sair do grupo, isso ndo
afetara a sua assisténcia médica futura. As suas duvidas sero respondidas a qualquer momento. Para
isto vocé pode entrar em contato, com os médicos responsaveis pelo estudo, pessoalmente (Instituto
Nacional de Saude de Mulher, da Crianga e do Adolescente Fernandes Figueira — Av Rui Barbosa 716
— bloco C — Flamengo — Rio de Janeiro), por correio eletrénico (email: dafne@iff.fiocruz.br) ou pelo
telefone (XX) (21) 2554-1709. Voceé revisou plenamente os contetidos deste consentimento e os teve
descritos para vocé.

Sua participagao / de seu(sua) filho(a) ndo implicara em custos adicionais. Também no havera
nenhuma forma de pagamento por sua participagdo / de seu(sua) filho(a). O Comité de Etica em
Pesquisa (CEP) do Instituto Fernandes Figueira se encontra a disposicdo para eventuais
esclarecimentos éticos e outras providencias que se fagam necessarias.

CEP IFF: Avenida Rui Barbosa 716 bloco C — Flamengo - Rio de Janeiro — RJ
Telefone: 21 2554-1730 / fax 2552-8491; e-mail: cepiff@iff.fiocruz.br

Este Termo foi redigido em duas vias originais de igual teor, sendo uma para o participante /
responsavel e outra para o pesquisador. Ambos devem assinar e rubricar as duas vias. Nesse Termo
consta o telefone e o enderego do pesquisador principal e do Comité de Etica em Pesquisa — CEP.
Vocé podera esclarecer suas duvidas sobre o projeto e sua participagéo, agora ou a qualgquer momento
através dos numeros dos telefones ou enderecos de e-mail disponiveis neste Termo.

TCLE versdo 3_nov2016 Rubrica Paciente / Responsavel Rubrica Pesquisador
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Ministério da Saude ‘
FIOCRUZ i‘ I F F

Fundagdo Oswaldo Cruz INSTITUTO NACIONAL | FERNANDES FIGUEIRA

Assinaturas:
1 - Participante / Responsavel Legal

Eu, ou na
qualidade de responsavel legal por

como (grau de parentesco) autorizo voluntariamente minha participagéo /

de meu(minha) filho(a) nesta pesquisa e concordo com os termos. Declaro que li e entendi todo o
contetido deste documento, bem como os objetivos e condigdes de participacéo.

Assinatura

Data

2 - Testemunha

Nome

Assinatura Data

3 — Investigador que obteve o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

Nome
Assinatura Data
TCLE versdo 3_nov2016 Rubrica Paciente / Responsével Rubrica Pesquisador
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Anexo 2 — Formulario de aceite do Conselho de Etica em pesquisa

INSTITUTO FERNANDES
FIGUEIRA - IFF/ FIOCRUZ - RJ/ W
MS

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP
DADOS DA EMENDA
Titulo da Pesquisa: Seguimento olinico das dosngas de deposito lisossdmico: Histeria natural, protocolos
clinicos & teraputicos.
Pesquisador: Dafme Dain Gandelman Horowitz
Area Tematica:
Versio: 3
CAAE: 14085513.0.0000.5250
Instituigao Proponente: Instituto Femandes Figueira - IFF/ FIDCRUZ - R MS
Patrocinador Principal: Instiuto Fernandes Figueira - IFF FIDCRUZ - R MS

DADODS DO PARECER

Nimero do Parecer: 1.827.932

Apresentagio do Projeto:

(0 estudo visa acompanhar ao longo do tempo os pacientes com doengas de depdsito lisossomico. Algumas
das doencas tem tratamenio especifico disponivel. Para todas ha terapia de suporte. Os pacientes serdo
acompanhados dentro da rotina do servigo, visando a prevengdo de complicacoes clinicas e melhor
qualidade de vida. Esta vers3o se propde a realizar uma emenda para renovagio do TCLE [vencido em
seftembro de 2016).

Objetivo da Pesquisa:

Objetiva Primario:

Este projeto tem come objetivo principal a constituicdo de uma coorte de seguimento de pacientes com
Doengas de Deposito Lisossdmico acompanhados no [FF.

Objetivo Secundarnio:

Diante do estabeleciments de tal coorte, serdo sedimentadas as rotinas para o acompanhamento
sistematico dos pacientes com DDL, em especial com MFPS e Doenga de Pompe. Espera-se também
conseguir definir critérios precisos para indicagdo de inicio ou mesma eventual suspensdo de TRE, bem
come para avaliagio de seus beneficios e limitagdes, diante da variabilidade dinica = resposta terapSutica
dos pacientes.

Enderegn: RN BARBCOSA, TIE

Balmo: FLAMENGO CEP: 22 250120
UF: R Municiplo:  RI0 DE JANEIRD
Telofons: (2125581730 Fax (2125528491 E-mall: CEpTEIT oo o

Piginu 01 de 03
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INSTITUTO FERNANDES
FIGUEIRA - IFF/ FIOCRUZ - RJ/ {%ﬂw“"w‘ me
MS

Comtnuagic do Parscer: 1.827.932

Awaliagao dos Riscos e Beneficios:
Riscos: Mao ha riscos adicionais aléem do risco da doenca de base.

Beneficios: Eventual prevencio de complicacies, eventual acréscimo de sobrevida e qualidade de vida.

Comentarios e Consideragoes sobre a Pesquisa:

A emanda se refere a renovacdo do TCLE que venceu em setembro de 20168, O TCLE deve descrever os
riscos da coleta de sangus

Consideragoes sobre os Termos de apresentagao obrigatoria:

s termos apreseniados contemplam as quesides essenciais 20 desenvolvimentio da pesquisa, exceto por
nao descrever os riscos da coleta de sangue.

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequagtes:

Inserir no TCLE os riscos envolvidos na coleta de sangue, bem como a descrigo dos procedimenios gue

podenn ser realizados para minimizar este risco.

Consideragdes Finais a critério do CEP:

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacicnados:

Tipo Docurmenio Arguive Postagem Autor Situagao
Informacdes Basicas| PFE_INFORMACOES_BASICAS 818474 31/1020MG Aeito
do Projeto E2.pdf 11:37:45
Otros Termo_Uso_Imagem_\oz padrao. pdf 20/08/2016 | Dafre Dain Aceito
15:40:25 |Gandelman Horovitz

TCLE/ Termos de | TCLE coore lisossomicas_rencwvacso | 200002016 | Dafme Dain Aceito

Assentimenio / V2 _set2018.docx 16:38:02 | Gandelman Horovitz

Justificativa de

Auséncia

Outros SISKNEPaprovacac_2011.pdf 290802016 | Dafne Diain Araito
12:44:05 |Gandelman Horowitz

Brochura Pesguisa | lisossomicas_coore 2016 doc 20/08/2016 | Dafre Dain Aceito
07F:18:30 | Gandelman Horovitz

Outros folha de rosto SISNEP_DOL pdf T Aneito
11:31:00

Faolha de Rosto Folha de Rosto_coorte [EETEE Aeito

DDL_assinada_Smar2013 pdf 15:36:02
Parecer Anterior lisossomicas coorte aprovacan 05032013 Aceito

Enderego: R BARBOSA, TIE

Balmmo: FLAMENGO CEP: 29250020
UF: R Municiplo:  RI0 DE JANSIRD
Telafons: (2125541730 Fau [21)2552-491 E-mall: CERMENTNoCE o

Papna 03 de O3
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INSTITUTO FERNANDES
FIGUEIRA - IFF/ FIOCRUZ - RJ/ '%"MM -

M3
Contnuagis do Famcer 1,827,532
Parecer Anterior CEF_dez2011.pdf 12:30:18 Areibo
Outros DDL_anuencia pesquisa.pdf 05032013 Aceito
12:26:48
Outros DOL_anuencia depio.pdf 05032013 Aceito
12:268:37
Projeto Detalhado /| lisossomicas_coorte_2011_FINAL doc 05032013 Aceito
Brochura 12:28:20
| Imvestigador
TCLE/ Termos de | lisossomicas coorteTCLE dez2011_pdf| 05032013 Acaito
Aszentimento | 12:28:54
Justificativa de
Auséncia
Situagao do Parecer:
Aprovado
Mecessita Apreciagao da COMEP:
Mao

RIQ DE JANEIRD, 21 de Novembra de 2016

Assinado por:
Ana Maria Aranha Magalhdes Costa
[Coordenador)
Endersgo:  RUI BAREBCSA, TIE
Balmo: FLAMEMGO CEP. 22 250020
UF: R Municipio: RO DE JANEIRD
Telafona: (21)2554-1720 Fax (2125525401 E-mall: CcepiMEMT oo o

Phigine 02 ds 03



Anexo 1 - Inventario de Avaliacdo Pediatrica de Incapacidade — PEDI

PEDIATRIC EVALUATION OF DISABILITY INVENTORY - PEDI

Inventario de Avaliagao Pediatrica de Incapacidade
Tradugdo e adaptagao cultural: Marisa C. Mancini, Sc.D., T.O.

- Versao 1.0 Brasileira

i Stephen M. Haley. Ph.D., P.T.; Wendy J. Coster, Ph.D., OTR/L; Larry H. Ludlow, Ph.D.; Jane T.
Haltiwanger, M.A., Ed.M.; Peter J. Andrellos, Ph.D.

1892, New England Medical Center and PEDI Research Group.

FORMULARIO DE PONTUAGAO

Sobre a Crianga Sobre o entrevistado (pais ou responsavel)

Nome: Nome:
Sexo: MO FOI Sexo: MO FZ
Idade: Ano Més Dia Parentesco com a crianga:

Entrevista Profissdo (especificar):

Nascimento Escolaridade: - e —

Id. Cronolégica
Diagnostico (se houver): Sobre o examinador

primario adicional Nome: .
Profissao:

Situagao atual da crianga Institui¢ao:

[ hospitalizada [J mora em casa

[J cuidado intensivo [ mora em instituigéo Sobre a avaliagao

- reabilitagéo Recomendada por:

Outros (especificar): Razdes da avaliagio:

Escola ou outras instalacoes: Notas:

Série escolar:

Abaixo estdo as orientagdes gerais para a pontuacdo. Todos os itens tém descri¢des especificas.

D"egoes Gerais: Consulte o manual para critérios de pontuagao individual.

Parte | - Habilidades Funcionais:
197 itens

Areas: autocuidado, mobilidade. fungao social

Pontuacgdo:

0 =incapaz ou li na de
executar o item na maioria das situagdes.

1 =capaz de executar o item na maioria das

situagdes, ou o item ja foi p

Parte Il - Assisténcia do adulto de
referéncia: 20 atividades
funcionais complexas

Areas: autocuidado, mobilidade, fung3o social
Pontuagao:

5 =Independente

4 = Supervisdo

3 = Assisténcia minima

2=A cia moderada

conquistado, e habilidades funcionais
progrediram além deste nivel.

1 = Assisténcia maxima
0 = Assisténcia total

Parte Il - Modificagdes:
20 atividades funcionais complexas

Areas: autocuidado, mobilidade, fungdo social
Pontuagéo:
N = Nenhuma modificagéo
C = Modificag3o centrada na crianga
(ndo especializada)
R = Equipamento de reabilitagao
E = ModificacSes extensivas

{ POR FAVOR, CERTIFIQUE-SE DE RESPONDER TODOS OS ITENS

The Pediatric Evaluation Disability Inventory in its original forms is an English Language work, first published in 1992, the copyright to which is held by Trustees of

Boston University.
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Parte I: Habilidades funcionais

(Marque cada item cor

Area de Autocuidado escores dos itens: 0 = incapaz; 1 =-capaz)

v 4
a’aq'o’
1

%,

j A: TEXTURA DOS ALIMENTOS

1- Come alimento batido/amassado/coado
2- Come alimento moido/granulado

3- Come alimento picado/em pedagos

4- Come comidas de texturas variadgs

j©

ee

|

| B: UTILIZAGAO DE UTENSILIOS }

5- Alimenta-se com os dedos

6- Pega comida com colher e leva até a boca

7- Usa bem a colher

8- Usa bem o garfo

9- Usa faca para passar manteiga no péo, corta
alimentos macios

C: UTILIZAGAO DE RECIPIENTES DE BEBER | 03

10- Segura mamadeira ou copo com bico ou canudo T
11- Levanta copo para beber, mas pode derramar

12- Levanta, ¢/ firmeza, copo sem tampa, usando as 2 macs
13- Levanta, ¢/ firmeza, copo sem tampa, usando 1 das maos
14- Serve-se de liquidos de uma jarra ou embalagem

—_—
| D:HIGIENE ORAL | 1

15- Abre a boca para a limpeza dos dentes

16- Segura escova de dente

17- Escova os dentes, porém sem escovagio completa

18- Escova os dentes completamente

19- Coloca creme dental na escova

E: CUIDADOS COM OS CABELOS

20- Mantém a cabeca estavel enquanto o cabelo é penteado
21- Leva pente ou escova até o cabelo

22- Escova ou penteia o cabelo

23- E capaz de desembaragar e partir o cabelo

1 F: CUIDADOS COM O NARIZ

24- Permite que o nariz seja limpo

25- Assoa o nariz com lengo

26- Limpa nariz usando lengo ou papel quando solicitado
27- Limpa nariz usando lengo ou papel sem ser solicitado
28- Limpa e assoa o nariz sem ser solicitado

| G:LAVARAS MAOS o 1

28- Mantém as méos elevadas para que as mesmas i_LJ
sejam lavadas )

30- Esirega as mdos uma na outra para limpa-las

31- Abre e fecha torneira e utiliza sabdo

32- Lava as maos completamente

33- Seca as maos completamente

H: LAVAR O CORPO E A FACE |

34- Tenta lavar partes do corpo
35- Lava o corpo completamente, néo incluindo a face !
36- Utiliza sabonete (e esponja. se for costume)

37- Seca o corpo completamente
38- Lava e seca a face completamente {

I: AGASALHO / VESTIMENTAS ABERTAS NA FRENT?

38- Auxilia empurrando os bragos p/ veslir a manga da camisa|__|

40- Retira camisetas, vestido ou agasalho sem fecho L
1- Coloca camiseta, vestido ou agasalho sem fecho

42- Coloca e retira camisas abertas na frente, porém s/ fechar o

+3- Coloca e retira camisas abertas na frente, fechando-as |

PEDI -2

oo e W \
J: FECHOS | <3
44- Tenta participar no fechamento de vestimentas M A

45- Abre e fecha fecho de correr, sem separa-lo ou
fechar o botao

46- Abre e fecha colchete de pressao

47- Abotoa e desabotoa

48- Abre e fecha o fecho de correr (ziper), separando e
fechando colchete/botao

| K:CALGAS | 3

- 49- Auxilia colocando as pernas dentro da calga para vestir ||

50- Retira calgas com elastico na cintura
51- Veste calgas com eléstico na cintura i1
52- Retira calcas, incluindo abrir fechos

53- Veste calgas, incluindo fechar fechos

L: SAPATOS / MEIAS ]

54- Retira meias e abre os sapatos b ]
55- Calga sapatos/sandalias |
56- Calga meias i ¢

57- Coloca o sapato no pé correto; maneja fechos de velcro '_f o
58- Amarra sapatos (prepara cadargo) L

M: TAREFAS DE TOALETE |
_{roupas, uso do banheiro e limpeza) | 0 1
59- Auxilia no manejo de roupas R
60- Tenta limpar-se depois de utilizar o banheiro
61- Utiliza vaso sanitario, papel higiénico e da descarga
62- Lida com roupas antes e depois de utilizar o banheiro
63- Limpa-se completamente depois de evacuar

N: CONTROLE URINARIO 1
(escore = 1 se a crianca ja é capaz)
64- Indica quando molhou fralda ou calga —t
65- Ocasionalmente indica necessidade de urinar 251
(durante o dia)

66- Indica, consistentemente, necessidade de urinar e
com tempo de utilizar o banheiro (durante o dia)
67- Vai ao banheiro sozinho para urinar (durante o dia)
68- Mantém-se constantemente seco durante o

dia e a noite

[ O: CONTROLE INTESTINAL ]
|_(escore = 1 se a crianga ja é capaz) | 0 1
69- Indica necessidade de ser trocado R
70- Ocasionalmente manifesta vontade de ir ao banheiro
(durante o dia)
71- Indica, constantemente, necessidade de evacuar -
|
I

e com tempo de utilizar o banheiro (durante o dia)
72- Faz distingao entre urinar e evacuar
73- Vai ao banheiro sozinho para evacuar, ndo tem
acidentes intestinais

M
Somatério da Area de Autocuidado:

Por favor, certifique-se de ter respondido a todos os itens

Comentarios:
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Anexo 2 - Medida Canadense de Desempenho Ocupacional - COPM
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Escala da Medida Canadense de Desempenho Ocupacional
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