1 BAHIANA

Ry ESCOLA DE MEDICINA E SAUDE PUBLICA

CURSO DE MEDICINA

GABRIEL BARRETO MARQUES MATHIAS

APLICACAO DO PEDI-CAT EM CRIANCAS E ADOLESCENTES COM ATROFIA
MUSCULAR ESPINHAL

Salvador — Bahia

2022



GABRIEL BARRETO MARQUES MATHIAS

APLICACAO DO PEDI-CAT EM CRIANCAS E ADOLESCENTES COM ATROFIA
MUSCULAR ESPINHAL

Trabalho de Concluséo de Curso
apresentado ao curso de graduacdo em
Medicina da Escola Bahiana de Medicina e
Saude Publica para aprovacdo parcial no
4° ano do curso de Medicina.

Orientadora: Dra. Juliana S. de Almeida

Magalhées

Salvador — Bahia

2022



Dedico esse projeto a todos o0s pacientes com
Atrofia Muscular Espinal e seus pais, que,

corajosamente, lutam por dias melhores.



RESUMO

INTRODUCAO: A Atrofia Muscular Espinhal é uma doenca neuromuscular
autossdmica recessiva causado por uma deficiéncia na producdo da proteina SMN,
por delecdo homotigdtica ou mutacdo do gene SMN1. E uma doenca rara, com
incidéncia de 1 a cada 11.000 nascidos vivos. A AME é uma condi¢do diversificada,
com cinco tipos diferentes, desde o tipo zero até o tipo 1V, apresentando severidades
especificas. O quadro classico consiste em atrofia musculare fraqueza simétrica
progressiva proximal e axial. A Nusinersena é um oligonucleotideo antisense (ASO)
gue modifica o splicing do gene SMN2 a fim de aumentar a producdo da proteina
SMN, responsavel pela sobrevivéncia dos neurdnios motores e, consequentemente,
melhorar os marcos motores em pacientes com AME. OBJETIVOS: Avaliar a fungao
motora e autonomia em pacientes com AME acompanhados em um ambulatorio
docente assistencial. METODOS: Estudo transversal, prospectivo. Amostra de
conveniéncia de pacientes diagnosticados com AME por teste molecular e
acompanhados no Ambulatério de Doencas Neuromusculares, com até 18 anos de
idade. O instrumento de coleta utilizado foi 0 questionario PEDI-CAT, que avalia em
quatro dominios as Atividades Diarias, Mobilidade, capacidade cognitiva e social além
da Responsabilidade do paciente. Os dados foram analisados por estatistica
descritiva. RESULTADOS: Nove pacientes foram avaliados diagnosticados com AME,
um paciente com AME tipo | (11,1%), quatro pacientes com AME tipo Il (44,4%) e
quatro pacientes com AME tipo Il (44,4%). Prevaléncia do sexo masculino (55,6%). A
idade da amostra variou de sete meses a 15 anos. O uso de Nusinersena foi
observado em 66,7% dos pacientes e 33,3% utilizavam cadeira de rodas como
dispositivo de mobilidade. Nos dominios do PEDI-CAT, os pacientes obtiveram
mediana de 45 [IQ: 33-49] em Atividades Diarias, 0 [IQ: 0-17] em Mobilidade, 51 [IQ:
48,5-55,5] em Social/Cognitivo e 48[IQ: 37-59] em Responsabilidade. Pacientes tipo |
e tipo Il representaram 55,6% da amostra e obtiveram mediana superior apenas no
dominio Responsabilidade. Os pacientes com AME tipo Ill representaram 44,4% da
amostra e obtiveram medianas superiores nos dominios Atividades Diarias e
Social/Cognitivo. Pacientes que faziam uso de Nusinersena obtiveram medianas
superiores nos dominios Atividades Diarias e Responsabilidade e os pacientes que
nao utilizaram Nusinersena obtiveram mediana superior no dominio Social/Cognitivo.
Né&o foi observado diferenca nas medianas obtidas nos grupos no dominio Mobilidade.
CONCLUSAO: Os resultados obtidos do PEDI-CAT evidenciaram que pacientes com
AME tipo | e tipo Il foram os mais comprometidos em relacdo a fungdo motora e nas
atividades diarias. Além disso, o questionario evidenciou que pacientes com AME nao
apresentam comprometimento cognitivo e social quando comparado a populacao
geral da mesma faixa etaria. O diagndstico tardio e a demora para iniciar o tratamento
especializado séao fatores que progridem a doenca e diminuem a funcionalidade, além
da expectativa e qualidade de vida.

PALAVRAS-CHAVE: Atrofia Muscular Espinhal, PEDI-CAT, Nusinersena.



ABSTRACT

INTRODUCTION: Spinal Muscular Atrophy is an autosomal recessive neuromuscular
disease caused by a deficiency in the production of the SMN protein, by homotigotic
deletion or mutation of the SMN1 gene. It is a rare disease, with an incidence of 1 in
11,000 live births. SMA is a diversified condition, with five different types, from type
zero to type 1V, with specific severities. The classic picture consists of muscle atrophy
and progressive proximal and axial symmetric weakness. Nusinersene is an antisense
oligonucleotide (ASO) that modifies the splicing of the SMN2 gene in order to increase
the production of the SMN protein, responsible for the survival of motor neurons and,
consequently, improve motor milestones in patients with SMA. OBJECTIVES: To
evaluate motor function and autonomy in SMA patients followed up at a teaching
assistant clinic. METHODS: Cross-sectional, prospective study. Convenience sample
of patients diagnosed with SMA by molecular testing and followed up at the
Neuromuscular Diseases Outpatient Clinic, aged up to 18 years. The collection
instrument used was the PEDI-CAT questionnaire, which evaluates Daily Activities,
Mobility, cognitive and social capacity in addition to Patient Responsibility in four
domains. Data were analyzed by descriptive statistics. RESULTS: Nine patients were
evaluated diagnosed with SMA, one patient with SMA type | (11.1%), four patients with
SMA type Il (44.4%) and four patients with SMA type Ill (44.4%). Prevalence of males
(55.6%). The age of the sample ranged from seven months to 15 years. The use of
Nusinersena was observed in 66.7% of the patients and 33.3% used a wheelchair as
a mobility device. In the PEDI-CAT domains, patients had a median of 45 [IQ: 33-49]
in Daily Activities, 0 [IQ: 0-17] in Mobility, 51 [IQ: 48.5-55.5] in Social/ Cognitive and
48[1Q: 37-59] in Responsibility. Type | and type Il patients represented 55.6% of the
sample and had a median higher only in the Responsibility domain. Patients with SMA
type Il represented 44.4% of the sample and had higher medians in the Daily Activities
and Social/Cognitive domains. Patients who used Nusinersena had higher medians in
the Daily Activities and Responsibility domains and patients who did not use
Nusinersena had a higher median in the Social/Cognitive domain. No difference was
observed in the medians obtained in the groups in the Mobility domain.
CONCLUSION: The results obtained from the PEDI-CAT showed that patients with
SMA type | and type Il were the most compromised in terms of motor function and daily
activities. In addition, the questionnaire showed that SMA patients do not present
cognitive and social impairment when compared to the general population of the same
age group. Late diagnosis and delay in starting specialized treatment are factors that
progress the disease and decrease functionality, in addition to life expectancy and
quality.

KEYWORDS: Spinal Muscular Atrophy, PEDI-CAT, Nusinersen.
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1 INTRODUCAO

A Atrofia Muscular Espinhal (AME) € uma doenc¢a neurodegenerativa dos neurénios
motores do corno anterior da medula. Apresenta como quadro clinico a atrofia
muscular e fraqueza progressiva simétrica da musculatura proximal, axial, intercostal
e bulbar. A AME é uma condicéo até entéo incuravel, com incidéncia de 1 para 11.000

nascidos vivos, sendo a principal causa genética de mortalidade infantil®=2.

E uma doenca de carater genético autossdmico recessivo, em 95% dos casos,
desencadeada por uma delecdo homozigética ou mutacdo do gene SMN1 do
cromossomo 5q13 3. Aliado a isso, a retencdo de uma ou mais copias do gene SMN2
contribui para a expressao incompleta da proteina SMN — fundamental para a

sobrevivéncia dos neurbnios motorest4.

A AME se expressa de multiplas maneiras, com fenétipos diferentes que variam a
partir da gravidade, da funcdo motora maxima alcangada e da idade de inicio do
quadro, com classificacédo do tipo 0 (zero) ao tipo 4°. De forma geral, os tipos 0 e 1
Sa0 0s que apresentam pior prognostico, caracterizado por fraqueza muscular,
insuficiéncia respiratéria e morte precoce, com expectativa de vida de
aproximadamente dois anos de idade para a AME tipo 1, ja a AME tipo zero possui
uma expectativa de vida menor ainda3f. Além das complicacdes respiratorias,
problemas nutricionais, ortopédicos, emocionais e sociais sdo consequéncias da
AME>",

O desenvolvimento de tratamentos para essa condicéo clinica incuravel vem sendo
aprimorada e estudada, como a terapia de reposicdo génica e terapia com
oligonucleotideos antisense (ASO)'6. Dentre as alternativas atuais, a Nusinersena,
um ASO, atua modificando o splicing do gene SMN2 e aumenta a producdo da
proteina funcional de sobrevivéncia do neurdénio motor, com beneficios clinicos, como
a melhora de marcos motores em 51% dos pacientes infantis. Outro medicamento ja
disponivel € o Risdiplam, responsavel pelo aumento dos niveis de SMN2, com
melhora em marcos motores em 41% dos pacientes, aumento do numero de
sobreviventes sem ventilagdo permanente em 90% dos casos e com melhoras clinicas

significativas em comparacéo ao grupo placebo®2,

A administracdo da Nusinersena é por via intratecal, com aplicagéo de 12 mg/5 ml por

dose. O tratamento inicial consiste em quatro doses: as trés primeiras a cada 14 dias
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e, a quarta dose, apos 30 dias da terceira. Em seguida é feita a dose de manutencgéo

a cada 4 meses®.

Tendo em vista a gravidade e agressividade da AME em pacientes, principalmente do
tipo O e do tipo 1, muitos esfor¢cos sao feitos para melhorar a qualidade de vida e
ampliar a expectativa de vida desses pacientes®. A utilizacdo de suporte ventilatério,
sondas nasogastricas e Orteses sdo componentes que auxiliam o tratamento, além do
atendimento multidisciplinar a esse paciente e sua familia®. Entretanto, o
desenvolvimento de novas terapias, a exemplo da terapia com oligonucletideos
antisense como a Nusinersena, através da aplicacdo intratecal, exige o
desenvolvimento de medidas para desfechos e uma infraestrutura para conduzir

estudos significativos®>.

Assim, o questionario PEDI-CAT é um método para coletar e compartilhar dados
referentes a qualidade de vida e funcdo motora que podem servir para estudos que
sao e continuardo sendo Uteis para o desenvolvimento de drogas, além de ilustrar o
sucesso do investimento publico —tendo em vista a inclusdo da Nusinersena pelo SUS
— em ciéncia e saude, para definir desfechos significativos para a saude publica.
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2 OBJETIVOS

2.1 OBJETIVO GERAL:

Avaliar a fungdo motora e autonomia em pacientes com AME acompanhados

em um ambulatério docente assistencial.

2.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS:

e Avaliar a capacidade de realizar atividades diarias, mobilidade, capacidade
social e cognitiva além do nivel de autonomia e responsabilidade através do
questionario PEDI-CAT.

e Comparar resultados do grupo em tratamento com Nusinersena com o grupo

nao tratado.



12

3 REVISAO DE LITERATURA

3.1 A Atrofia Muscular Espinhal

A Atrofia Muscular Espinhal (AME) € um grupo de doencas resultante da
degeneracéo das células do corno anterior da medula, com consequéncias clinicas
classicas de fraqueza muscular simétrica predominantemente proximal. Em 95% dos
casos, a AME é decorrente de um disturbio autossémico recessivo, resultando em
delecdo ou mutacdo homozigética do gene SMN1 do cromossomo 5, no I6cus gl13.
Este gene, quando transcrito, sintetiza o0 RNAmM responsavel pela producdo da

proteina SMN, fundamental para a sobrevida do neurdnio motor®®,

A frequéncia geral de portadores € de 1 em 54 individuos e com incidéncia de
1 em 11.000 nascidos vivos. A AME é altamente variavel, com classificacdo de 5
fendtipos principais. A gravidade varia de acordo com a idade de inicio e com a funcéo
motora maxima alcancada. A forma mais grave da AME € a tipo 1, caracterizada por
rapida perda da funcdo motora e respiratéria, com sobrevida de aproximadamente 2

anos de idade?3,

Séo sinais e sintomas da AME a fragueza muscular e a atrofia, geralmente
simétrica, com acometimento predominante da musculatura proximal em relacdo a
musculatura distal. Além disso, o acometimento da musculatura axial, intercostal e

bulbar fazem parte da gama de sinais e sintomas31°.
Abaixo serdo descritos os subtipos da AME 31011,

Tipo 0: neonatos que apresentam fraqueza severa e hipotonia associada a
historia de diminuicAo de movimentos fetais. Durante exame fisico, o bebé pode
apresentar hiporreflexia, diplegia facial, contraturas articulares e defeito do septo

atrial.

Tipo 1: tipo de AME conhecida também como doenga de Werdnig-Hoffman.
Quadro caracterizado por hipotonia, controle da cabeca deficiente e reflexos
tendinosos reduzidos ou ausentes antes dos 6 meses de vida. E uma condicdo que
limita o paciente, com incapacidade de sentar-se sem ajuda. Ocorre fragueza dos
musculos intercostais com funcao diafragmatica preservada, produzindo um térax em

forma de sino associado a respiracdo paradoxal, geralmente apresentando
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insuficiéncia respiratéria antes dos 2 anos de idade. Além disso, apresentam fraqueza
e fasciculacdes da lingua e faringe, 0 que aumenta o risco de aspiracéo e falta de
crescimento. Apesar de todo o quadro de fraqueza, a cognicdo do paciente €&

preservada.

Tipo 2: S&o pacientes que conseguem sentar-se sozinhos, porém nunca atingiréo
a habilidade de andar sem auxilio. Tende a manifestar-se como fraqueza proximal
progressiva predominantemente nos membros inferiores. Além disso, apresenta
quadro de hipotonia, arreflexia, fraqueza da musculatura axial que resulta em
complicacBes ortopédicas do desenvolvimento 6sseo e articular, como contraturas
articulares, escoliose progressiva e anquilose mandibular. A insuficiéncia respiratoria
constritiva pode ser uma complicacdo da escoliose associada a fraqueza na

musculatura intercostal.

Tipo 3: tipo de AME conhecida como doenca de Kugelberg-Welander, presente
em criancas e adultos. Grupo de paciente que sdo capazes de andar sem ajuda em
algum momento. Como quadro clinico, esses pacientes apresentam fraqueza proximal
progressiva nos membros superiores e inferiores, com a possivel necessidade de uso
de cadeira de rodas. Em contraste com o0s tipos 1 e 2, esses pacientes sao,
geralmente, poupados do enfraguecimento da musculatura respiratéria, das
contraturas e escoliose grave. Nesse grupo, a cognicao e a expectativa de vida nao
séo alteradas.

Tipo 4: Representam menos de 5% dos casos de AME, sendo o quadro mais leve
da doenca. Sao individuos que possuem a capacidade de deambular, semelhante ao

tipo 3, porém terdo inicio do quadro na vida adulta.

3.2 Genética e Patologia molecular

Em humanos, ha duas formas do gene SMN, sendo uma a forma telomérica
(SMNL1) e outra a forma centromérica (SMN2). A forma telomérica, quando transcrita
integralmente, sintetiza RNAmM de comprimento total que codifica a proteina SMN. O
SMN2 é um gene praticamente idéntico ao SMN1, com excec¢do de uma substituicdo

de de bases (citosina por timina), resultando na exclusdo do éxon 7 durante a
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transcricdo e consequente producédo da proteina truncada, que nédo € funcional, sendo
rapidamente degradada. Entretanto, uma pequena fragcdo dos RNAm transcritos do
SMNZ2 contém o éxon 7 (aproximadamente 10 a 15%), que codifica a proteina normal.
Portanto, a AME é causada pela deficiéncia da proteina SMN que resulta na perda

seletiva do neurdnio motor>12,

3.3 Complicacdes

A AME é uma condicdo na qual é esperada multiplas complica¢des clinicas
desenvolvidas ao longo do tempo. Diante disso, sdo fundamentais o preparo e a
habilidade dos clinicos para manejar os diversos problemas respiratorios,
gastrointestinais, nutricionais, ortopédicos, musculoesqueléticas, emocionais e
sociais, presentes na maioria dos pacientes com AME. Dentre as principais
complicacBes, temos as pulmonares, gastrointestinais e nutricionais e ortopédicas e

musculoesqueléticas.

Pulmonares: a principal causa de morte em bebés com AME do tipo 1 ou 2 é a
insuficiéncia respiratéria devido ao envolvimento precoce dos musculos expiratorios
da ventilacdo, com preservacdo relativa do diafragma. E essencial o
acompanhamento com pneumologista e fisioterapeuta respiratério experientes em
doencas neuromusculares pediatricas, com intervencdes precoces desde o momento

do diagnéstico’12.

Gastrointestinais e nutricionais: Paciente apresenta dificuldade em alimentar-
se, frequentemente necessitando de intervencdo com sonda nasogastrica ou uma via
alternativa de alimentacéo, como a gastrostomia. O enfraquecimento da musculatura
gastrointestinal favorece um quadro de disfagia, refluxo gastrointestinal, desnutri¢ao,

esvaziamento gastrico retardado e constipacao®.

Ortopédicas e musculoesqueléticas: Pacientes que apresentam fraqueza da
musculatura desenvolvem contraturas e deformidades Osseas tais como escoliose,
deformidades toracicas e, consequentemente, comprometem a funcao respiratoria de

maneira restritival®.
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3.4 Tratamento

Ainda ndo ha cura para a AME, porém, diversas formas de tratamento tém sido
estudadas. Atualmente, uma série de medicamentos vem sendo utilizada e
desenvolvida para tratar a AME, como o Nusinersena (Spinraza), Risdiplam (Evrysdi)
e Onasemnogene Abeparvovec (Zolgensma). Melhorias nas funcdes motoras e
expectativa de vida foram relatadas apds essas intervencfes terapéuticas. Além
disso, o tratamento com a equipe multidisciplinar oferece assisténcia integral para as
complicacbes respiratérias, gastrointestinais, nutricionais, ortopédicas e
musculoesqueléticas nesses pacientes, garantindo uma melhor qualidade de vida e

maior sobrevivéncia através de condutas paliativas*®.

A Nusinersena é um oligonucleotideo antisense responséavel pela modificacéo
do splicing do gene SMN2, com consequente aumento da producéo da proteina SMN
normal. Atualmente é um medicamento aprovado no Brasil, USA, Canada, Europa,
Australia e Japao, sendo administrado por via intratecal de maneira segura e toleravel,
com beneficios clinicos ja comprovados. Com seu uso, foi percebida melhora de
marcos motores em 51% dos pacientes infantis, auxiliando na retomada do controle
de movimentos da cabeca, rolar, sentar-se sem auxilio e ficar em pé. Os efeitos
adversos mais comuns sao infeccdo do trato respiratorio, aumento do risco de
trombocitopenia, problemas de coagulacéo e toxidade renal. Cada dose tem um custo
aproximado de U$125,000 (cento e vinte e cinco mil dolares) e administracdo de
12mg/5ml por dose. O tratamento inicial € composto por 4 doses, sendo as trés
primeiras a cada 14 dias e a quarta dose apds 30 dias. Em seguida, € realizada a

manutencdo da dose a cada quatro meses®13,

3.5 O questionério PEDI-CAT

Véarios testes baseados nas capacidades de individuos com AME foram
validados, incluindo o Test of Infanti Motor Performance Screening Itens,
Hammersmith Funccional Motor Scale-Expanded, Children’s Hospital of Philadelphia
Infant Test of Neuromuscular Disorders, Teste de caminhada de 6 minutos e Revised

Upper Limb Module. Estes séo testes que avaliam a historia natural da doenca, mas
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ndo descrevem as fungdes tipicas em ambientes naturais, como escola, casa e
comunidade. Por outro lado, o PEDI-CAT oferece informagdes sobre o desempenho
funcional tipico de individuos com AME em seus ambientes naturais, ainda muito

pouco documentados e disponiveis4.

O PEDI-CAT é um questionario que avalia a funcionalidade de criancas e jovens
de 0 a 21 anos de idade, expandido e revisado de um instrumento desenvolvido
inicialmente em 1992, o PEDI'*!%, Com o uso da nova versdo, com o Computer
Adaptive Test (CAT), um escore preciso € estimado com 5 a 15 itens, reduzindo o
namero de itens e 0 tempo empregado para administracdo. A depender da resposta
da primeira pergunta, o CAT adaptara as perguntas para aquelas que avaliem funcdes

mais dificeis, excluindo perguntas desnecessarias®.

E um software instalado em computadores que pode ser autoadministrado, o qual
tanto a crianca quanto os pais podem responder. O questionario compreende 4
dominios: Atividades diarias (AD), Mobilidade (MB), Social/Cognitivo (SC) e
Responsabilidade (RS). Tem o objetivo de descrever detalhadamente a funcéo do
individuo, documentar as alteracdes individuais e o progresso das competéncias
funcionais adquiridas ap6s uma intervencdo. Cada dominio pode ser avaliado

individualmente ou em conjunto com outros dominios4-16,

O PEDI-CAT pode ser utilizado em muitos estudos, incluindo os que fornecem
descricOes a partir das funcfes diarias de criancas com diversas limitacdes fisicas,
assim como em estudos para investigar a efetividade de tratamentos. Desta forma,
com o surgimento das novas terapias medicamentosas e intervencgdes de reabilitacao,
€ necessario que medidas baseadas no desempenho sejam documentadas para
avaliar as funcdes tipicas em casa, ha escola e em outros ambientes comunitarios nos

pacientes com AME417
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4 MATERIAIS E METODOS

4.1 Desenho de estudo

Trata-se de um estudo descritivo. E parte do trabalho realizado pelo servigo
especializado do Ambulatério de Doencas Neuromusculares. Trata-se de uma equipe
interprofissional que garante um melhor acompanhamento e orientacdo dos pacientes
na Escola Bahiana de Medicina e Saude Publica (EBMSP).

4.2 Critérios de Elegibilidade

Foram incluidos no estudo todos os pacientes com diagnostico molecular de Atrofia
Muscular Espinhal (AME) com até 18 anos e acompanhados regularmente no
Ambulatério de Doencas Neuromusculares da EBMSP. Aqueles pacientes que
estavam sem a documentacdo de pontos avaliados na ficha de coleta de dados, bem
como com familiares impossibilitados de preencher o questionario PEDI-CAT foram

excluidos da pesquisa.

4.3 Selecdo da Amostra

Foram convidados todos os pacientes com até 18 anos sob diagndstico molecular de
AME. A estratégia utilizada para refletir a amostra de conveniéncia do estudo foi
demanda espontanea na medida em que 0s pacientes compareceram ao ambulatorio

para atendimento.

4.4 Variaveis estudadas

Itens que compdem o questionario PEDI-CAT, contendo trés dominios funcionais:
Atividades diarias, Mobilidade e Social/Cognitivo. Além disso, apresenta o dominio de
Responsabilidade, o qual mede a responsabilidade do paciente e do cuidador ao

realizar tarefas mais complexas do cotidiano. (ANEXO A).

O PEDI-CAT fornece e avalia de maneira precisa e mais eficiente que evitam

perguntas desnecessarias. Isto é, o software utilizado faz uso do Item Response
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Os quatro dominios podem avaliar as habilidades individualmente ou em conjunto.
Vélido ressaltar, que o dominio Atividades diarias prevé 4 areas de conteldo, o que
inclui: refeicdes alimentares, tarefas domésticas, manutencdo da higiene e
capacidade de vestir-se. O dominio Social/Cognitivo por sua vez inclui itens em 4
areas de conteudo, as quais sao: interacdo, autogestdo, cognicdo diaria e
comunicacdo. J4 o dominio Responsabilidade, o qual mede a responsabilidade do
paciente e do cuidador ao realizar tarefas mais complexas do cotidiano, € aplicado em
criancas a partir de 3 anos de idade e utiliza 4 areas principais: necessidades diarias,
gestdo de saude e capacidade de manter-se seguro, bem como planejamento e
organizacdo. A escala de resposta varia de 1 a 4 pontos, que vao de “facil” a incapaz”
a qual inclui: 1) Fécil (crianca sem ajuda, tempo ou esforco extra); 2) um pouco dificil
(faz com um pouco de ajuda, tempo extra ou esforco); 3) Dificil (faz com muita ajuda,

tempo ou esforgo extra); 4) Incapaz (ndo consegue, nao sabe ou € muito jovem).

O ultimo dominio possui sua propria escala para avaliacao da responsabilidade e varia
pontuacdo até 5 com respostas que vao de “adulto/cuidador tem total
responsabilidade” a “crianca assume total responsabilidade sem qualquer diregao,

supervisio ou orientagao de um adulto/cuidador”.

O PEDI-CAT fornece e avalia de maneira precisa e mais eficiente, o que evita
perguntas desnecessdrias. Isto €, o software utilizado faz uso do Item Response
Theory (IRT), com modelos estatisticos que estimam as habilidades do paciente
através de um numero minimo de itens explorados em cada dominio. Todos os
pacientes iniciam com o mesmo item em cada dominio, cabendo ao participante do
estudo responder o nivel de dificuldade para realizar a tarefa estipulada pelo item.
Assim, esta resposta individual é o preditor do proximo item que aparecera: se mais
facil ou mais dificil. Desta forma, a conducdo dos proximos itens através do IRT
permite que perguntas irrelevantes sejam evitadas para avaliar as fun¢des do paciente

de forma mais rentavel.
4.5 Instrumento de coleta de dados
Foi utilizado o questionario Pediatric evaluation of Desability Inventory, em sua versao

digital Computer Adaptive Test, (PEDI-CAT). Em sua estrutura, o questionario PEDI-

CAT mede habilidades em trés dominios funcionais: Atividades diarias, Mobilidade e
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Social/Cognitivo. Além disso, apresenta o dominio de Responsabilidade, o qual mede
a responsabilidade do paciente e do cuidador ao realizar tarefas mais complexas do

cotidiano.

E um questionario composto por um banco de 276 perguntas que exploram a
funcionalidade dos quatro dominios. Atividades Diarias, composto por 68 itens que
avaliam manutencao da higiene, tarefas domésticas, vestir-se e refei¢coes alimentares.
O dominio Mobilidade € composto por 75 itens por finalidade de avaliar os movimentos
bésicos, ficar em pé e deambular, correr e praticar esportes. O dominio
Social/Cognitivo contém 60 itens do questionario com finalidade de avaliar
comunicacao, interacdo, cognicao e autogestdo. Por fim, o dominio Responsabilidade
conta com 51 itens que avaliam gestédo de saude, necessidades diarias, organizacao,
planejamento e manter-se seguro. Este Ultimo sé pode ser realizado em criangas que

acima de 3 anos.

Filtros de sexo, idade e de dispositivos de mobilidade (andador, muleta, bengala,
cadeira de rodas) séo utilizados no questionario. Dentre esses, 0 uso de cadeira de
rodas é especificado em: cadeira de rodas manual ndo conduzida por si mesmo,

cadeira de rodas manual conduzida por si mesmo e cadeira de rodas motorizada.

Todos os itens de cada um dos dominios apresentam linguagem clara e acessivel,
com exemplos e ilustracbes para facilitar a interacdo e compreensao entre o

entrevistado e o entrevistador.

Os dominios Atividades Diarias, Mobilidade e Social/Cognitivo podem ser avaliados
individualmente ou em conjunto. A escala de resposta varia de 1 a 4: 1) Facil (crianca
faz sem ajuda, tempo ou esforco extra); 2) um pouco dificil (faz com um pouco de
ajuda, tempo extra ou esforco); 3) Dificil (faz com muita ajuda, tempo ou esforgo extra);
4) Incapaz (n&o consegue, nao sabe ou é muito jovem). O dominio Responsabilidade
contém escala individual de 5 pontos que variam de “o adulto/cuidador tem total
responsabilidade” até “a crianca assume total responsabilidade sem qualquer direcao,

supervisao ou orientacdo de um adulto/cuidador”.

O questionario possui duas modalidades, o “Speedy CAT”, que avalia mais
rapidamente, através de, aproximadamente, 15 itens por dominios, e o “Content-

Balanced CAT”, a versdo mais completa que inclui cerca de 30 itens por dominio.
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O PEDI-CAT fornece e avalia de maneira precisa e mais eficiente que evitam
perguntas desnecessérias. Isto €, o software utilizado faz uso do Item Response
Theory (IRT), com modelos estatisticos que estimam as habilidades do paciente
através de um numero minimo de itens explorados em cada dominio. Todos 0s
pacientes iniciam com o mesmo item em cada dominio, cabendo ao participante do
estudo responder o nivel de dificuldade para realizar a tarefa estipulada pelo item.
Esta resposta individual € que vai ditar qual sera o proximo item que aparecera: se
mais facil ou mais dificil. Desta forma, a conducéo dos proximos itens através do IRT
permite que perguntas irrelevantes sejam evitadas para avaliar as fungdes do

paciente.

O relatdrio obtido do questionario contém o escore continuo (scaled scores), o escore
normativo (score-T) e o percentil por ideda (age percentiles). Esses valores sao
obtidos individualmente para cada dominio. O desempenho da criangca em
comparacao com outras criancas da mesma idade é avaliado pelo Escore T, enquanto

a crianca € avaliada em relacéo a ela mesma através do escore continuo.

A média de cada faixa etaria para o escore T é 50, com desvio padrdo de 10 (40-60).
Criancas podem receber pontuacdo no intervalo negativo se apresentarem

habilidades funcionais muito atrasadas.

4.6 Coleta de dados

A coleta de dados ocorreu uma vez que 0s responsaveis legitimos pelos pacientes
selecionados foram esclarecidos sobre os objetivos da pesquisa. Aqueles que
aceitaram participar assinaram o Termo de Assentimento dos Pais/Responsaveis
(TALE) e Termo de Consentimento (TCLE). A coleta de dados ocorreu por demanda
espontanea, sendo realizada no ambulatorio quando os participantes, dentro dos
critérios de inclusdo comparecerem a consulta multiprofissional e aceitarem participar
da pesquisa, apos assinatura do TALE e/ou TCLE. A aplicacdo do questionario e
coleta de dados ocorreu em sala individualizada para a pesquisa em horarios
previamente combinados ou apds o momento da consulta no ambulatério, sendo
realizada pelos mesmos pesquisadores, previamente capacitados e treinados.
Realizou-se a avaliacdo de prontuarios dos pacientes e, posteriormente, os dados

foram transpostos para o programa Microsoft Office Excel.
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4.7 Aspectos éticos

Esta pesquisa esta registrada sob Certificado de Apresentacdo para Apreciacdo
Etica (CAAE) de numero 56543322.7.0000.5544, o projeto foi aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa da EBMSP sob parecer nimero 5.608.290 (ANEXO
B). Para preenchimento dos questionarios, os participantes da pesquisa assinaram
o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido — TCLE (APENDICE A), conforme
exigéncias da resolucdo 466/12 do Conselho Nacional de Saude (CNS). Tal termo
foi disponibilizado antes da inclusdo do individuo na pesquisa e permaneceu

disponivel ao longo de todo o estudo.

4.8 Analise estatistica

As variaveis foram registradas em banco de dados digitais através do software
Statistical Package for Social Sciences (SPSS), versao 21.0 para Windows®. A
andlise de cada variavel deu-se de acordo com o numero de respostas validas para o
estudo, excluindo-se respostas omissas. De acordo com tais dados, as variaveis serao
descritas com medidas de tendéncia central e dispersao; variaveis quantitativas e de
idade (Idade, sexo, tipos de AME) e medidas de frequéncia simples e percentual com
relacdo as variaveis categéricas (Realizacdo do tratamento com Nusinersena,

atividades diarias, mobilidade, social/Cognitivo e responsabilidade).
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5 RESULTADOS

Foram recrutados 10 pacientes regularmente acompanhados no Ambulatério de
Doencas Neuromusculares da Escola Bahiana de Medicina e Saude Publica (EBMSP)
com o diagnostico molecular de Atrofia Muscular Espinhal. Todos atenderam aos
critérios de inclusdo, porém um paciente foi excluido por ndo comparecer a entrevista

e, consequentemente, o questionario ndao pode ser aplicado em tempo habil.

O perfil demografico da amostra foi caracterizado por cinco pacientes do sexo
masculino (55,6%) e quatro pacientes do sexo feminino (44,4%). Em relacdo a idade,
houve uma variacdo de 0,6 anos a 15 anos, sendo que a média entre os individuos

em anos foi de 7,1+5,5 anos. (Tabela 1).

Tabela 1. Perfil demogréfico dos pacientes com AME acompanhados no Ambulatério de Doencas
Neuromusculares da EBMSP. Salvador, Bahia, setembro-outubro 2022.

Variaveis (n) Porcentagem (%)
Sexo

Masculino 5 55,6
Feminino 4 44,4

Idade (em anos) 7,1+5,5

Fonte: préprio autor

Em relacéo a classificacdo da AME, a amostra selecionada apresentou predominio de
pacientes com AME tipo Il (44,4%) e AME tipo 1l (44,4%), com igual prevaléncia entre
ambos. Apenas um paciente (11,1%) apresentou AME tipo | e ndo houve pacientes

na amostra com AME tipo IV.
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Gréfico 1. Distribui¢éo dos pacientes acompanhados no Ambulatério de Doengas Neuromusculares da
EBMSP segundo tipo de AME. Salvador, Bahia, setembro-outubro 2022.

O P N W A O O N 00 ©

AME tipo O AME tipo 1 AME tipo 2 AME tipo 3 AME tipo 4
Fonte: préprio autor

Em relacdo a terapia com uso de Nusinersena, seis dos nove pacientes (66,7%)
selecionados realizavam o tratamento e, dentre estes, 0 niumero maximo de doses ja
administradas foi 10 e o nimero minimo foi uma dose (Tabela 3).

Tabela 3. Pacientes com AME acompanhados no Ambulatério de Doencas Neuromusculares da

EBMSP segundo realizacdo do tratamento com Nusinersena e numero de doses ministrada.
Salvador, Bahia, setembro-outubro 2022.

Pacientes Tratamento com Nusinersena N° de doses administradas
Paciente 1 Sim 8
Paciente 2 Néao 0
Paciente 3 Sim 7
Paciente 4 Néao 0
Paciente 5 Sim 1
Paciente 6 Sim 3
Paciente 7 Sim 10
Paciente 8 Nao 0
Paciente 9 Sim 6

Fonte: préprio autor

Em relacdo ao PEDI-CAT, dois pacientes ndo foram avaliados no dominio
Responsabilidade por ndo alcancarem a faixa etaria maior que trés anos de idade,
estabelecida pelo préoprio instrumento.

Para o dominio Atividades Diarias, foi obtido mediana 45 [IQ: 33-49], sendo que 3 dos
9 pacientes apresentaram escore-T abaixo do esperado para a faixa etaria (<40),
representando 33,3% da amostra. Dentre os 5 pacientes com AME tipo | ou tipo I, 4

(80%) apresentaram escore-T abaixo do esperado para a faixa etaria, obtendo
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mediana 34 [IQ: 16-46,5]. Ja entre os 5 pacientes com AME tipo Ill, todos obtiveram

pontuacao dentro do esperado para a idade, com mediana 46 [IQ: 45-50], (Tabela 4).

O dominio Mobilidade apresentou a menor mediana, com valor de 0 [IQ: 0-17] e 8 dos
9 participantes apresentam valor do escore-T abaixo do esperado, representando
88%. Dentre os pacientes com AME tipo | ou tipo Il, 4 desses 5 pacientes (80%)
apresentaram escore-T abaixo do esperado para a faixa etaria, com mediana 0 [IQ: O-
25]. Ja entre os pacientes com AME tipo lll, todos os obtiveram pontuacéo abaixo do

esperado para a idade, com mediana 0 [IQ: 0-25,5], (Tabela 4).

Ao dominio Social/Cognitivo foi atribuida mediana 51 [IQ: 48,5-55,5], a maior dentre
os dominios e apenas 1 paciente apresentou valor do escore-T abaixo do esperado,
representando 11%. Dos pacientes com AME tipo | ou tipo II, apenas 1 (10%) obteve
escore abaixo do esperado para a faixa etaria, com mediana 48 [IQ: 21,5-54,5]. Para
os pacientes com AME tipo I, todos (100%) os pacientes obtiveram pontua¢éo dentro
do esperado para a idade, com mediana 50,5 [IQ: 39,7-57,5], (Tabela 4).

No dominio Responsabilidade, 1 dos 7 pacientes (14%) apresentou escore-T abaixo
do esperado, sendo este o paciente com AME tipo Ill, obtendo uma mediana de 59
[1Q: 45-7], (Tabela 4).

Quanto ao tratamento com Nusinersena, dois grupos foram subdivididos e analisados.
Em relagdo ao grupo em tratamento, destes, 4 pacientes apresentam escore-T no
dominio Atividades Diarias dentro do esperado para a faixa etaria, com mediana 46
[1Q: 37,8-51,8]. 4 dos 6 pacientes apresentam no dominio Mobilidade pontuacéo
abaixo do esperado para a faixa etaria, com mediana 0 [IQ: 0-38]. Quanto ao dominio
Social-cognitivo, todos os pacientes em uso da Nusinersena apresentam pontuacao
dentro dos valores esperados para a faixa etaria, com mediana 48 [IQ: 41-56,5]. No
dominio Responsabilidade, apenas um paciente obteve pontuacdo abaixo do

esperado para a faixa etaria, com mediana 50 [IQ: 48,8-53,3], (Tabela 4).

Ja para o grupo de pacientes que nao realizam tratamento, 2 dos 3 pacientes
apresentam valores abaixo do esperado para a faixa etaria no dominio Atividades
diarias, com mediana 32 [IQ: 0-?]. Todos os pacientes que nao faziam uso de
Nusinersena obtiveram valores abaixo do esperado para a faixa etaria no dominio
Mobilidade, com mediana 0 [IQ: 0-0]. Quanto ao dominio Social/Cognitivo, sendo um

dos pacientes obteve pontuacéo abaixo do esperado para a idade, com mediana 59
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[1Q: 59-59]. No dominio Responsabilidade todos os pacientes avaliados obtiveram
pontuacao dentro do esperado para a idade, com mediana 43 [IQ: 0-7?], (Tabela 4).

Tabela 04. Descricdo dos pacientes com AME acompanhados no Ambulatério de Doencas
Neuromusculares da EBMSP segundo dominios do PEDI-CAT e os tipos de AME e uso de
Nusinersena. Salvador, Bahia, setembro-outubro 2022.

Variaveis n Atividades Mobilidade Social/Cognitivo Responsabilidade
Diérias

Tipos de

AME

Tipo I ou Il 5 34 [16-46,5] 0 [0-25] 48 [21,5-54,5] 59 [45-7]

Tipo Il 4 46 [45-50] 0 [0-25,5] 50,5 [39,7-57,5] 51 [49,5-56,3]

Uso de 0

Nursinesena

Faz uso 6 46 [37,8-51,8] 0 [0-38] 48 [41-56,5] 50 [48,8-53,3]

N&o faz uso 3 32 [0-7] 0 [0-0] 59 [59-59] 43 [0-?]

Total* 45 [1Q:33-49] 0[0-17] 51 [48,5-55,5] 48 [37-59]

Fonte: préprio autor a partir da utilizacdo do Pediatric Evaluation Disability Inventory Computer
Adaptive Test (PEDI-CAT)
*Medianas obtidas da amostra total de pacientes em cada um dos dominios.

A cadeira de rodas foi um dispositivo de mobilidade utilizado pelos pacientes que néo
alcancam o marco motor de deambular. Na amostra, foi observado o uso de cadeira
de rodas em 3 dos 9 participantes (33,3%), sendo 1 participante em uso de cadeira
de rodas manual impulsionada por si mesmo, 1 paciente em uso de cadeira de rodas
manual ndo impulsionada por si mesmo e 1 paciente em uso de cadeira de rodas

motorizada.

Grafico 02. Distribuicdo dos pacientes portadores de AME acompanhados no Ambulatério de Doencas

Neuromusculares da EBMSP segundo uso de cadeira de rodas. Salvador, Bahia, 2022.

= Manual impulsionada por sim mesmo Manual ndo impulsinada por sim mesmo
Motorizada N&o usa cadeira de rodas
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6 DISCUSSAO

A Atrofia Muscular Espinhal (AME) € um grupo de doencas com clinica classica de
fraqueza muscular simétrica predominantemente proximal'24. E uma doenca rara que
necessita de diagnodstico precoce e assisténcia multidisciplinar, além de iniciar
tratamento farmacologico para preservacdo de funcdes motoras e da qualidade de
vida. A AME é uma condicéo diversificada, com diferente classificacfes e graus de
gravidade, apresentando em cada um dos fendtipos um quadro clinico de fraqueza
muscular que alcanca diferentes marcos motores e influenciam nas atividades diarias
e na expectativa de vida do individuo®. Pacientes com AME frequentemente
desenvolvem complicacBes pulmonares, gastrointestinais e ortopédicas que limitam
seu cotidiano®’. Estes dados da literatura foram ratificados pelo presente estudo,
apresentando como func¢des mais comprometidas as funcdes relacionadas com a
capacidade motora, enquanto foi evidente a preservacdo da capacidade social e

cognitival®,

O predominio do sexo masculino (55,5%) foi observado neste estudo. A variacdo de
idade na amostra evidencia a diversidade de quadro clinico e a idade do inicio da
doenca, que depende do tipo de AME envolvido?!1,

Foi observado neste estudo, a prevaléncia dos tipos Il e Ill, ambos com 44,4% da
amostra selecionada, enquanto a prevaléncia da AME tipo | foi de 11,1%. N&ao foram
obtidos dados da AME tipo IV. Os dados obtidos ndo representam o que € observado
na literatura, sendo o tipo | o mais prevalente de todos os tipos de AME. Entretanto,

assim como é o mais comum de todos, também €& o mais grave e com menor

expectativa de vida, o que justifica a pequena parcela da amostra3>1°,

Instrumentos que possam avaliar de maneira escalonada e viavel sdo necessarios
para a identificacdo de possiveis atrasos e limitaces do desempenho de diferentes
fungbes nos pacientes com AME. O PEDI-CAT p0Ode oferecer o recurso necessario
para identificar tais comprometimentos funcionais, além de apresentar uma maneira
de comparar as diferentes classificacdes da doenca, observar quais sdo 0S marcos
motores maximos alcancados, avaliar a capacidade social, cognitiva e a

reponsabilidade dos pacientes!®17.

Os resultados obtidos de cada um dos dominios do PEDI-CAT diferenciaram as

capacidades entre dois grupos: um grupo de pacientes com AME tipo | e Il e um grupo
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de pacientes com AME tipo lll. No dominio de Atividades Diéarias, o grupo dos
pacientes com AME tipo IIl obtiveram melhores pontuac¢des do que o grupo com AME
tipo | e Il. Isso € observado como um padrao tipico da fraqueza encontrado na Atrofia
Muscular Espinhal, principalmente no que consiste o envolvimento desse quadro nos

membros inferiores maiores do que nos membros superiores®17,

N&o foi observado mudanca significativa nos pacientes em relacdo ao dominio
Mobilidade, apresentando a menor pontuacdo dentre os dominios em ambos os
grupos, com todos os individuos obtendo escore abaixo do esperado para a faixa
etaria. Este é um resultado esperado para o que ja se conhece da historia natural da
doenca e suas limitacbes motoras, o que corrobora as boas propriedades
discriminativas da Mobilidade no PEDI-CAT3,

Importante observar que na avaliacdo das funcdes diarias e da mobilidade, o Unico
paciente AME tipo | obteve resultados mais baixos possiveis do escore escalonado
do PEDI-CAT, tendo em vista que até os itens mais simples do dominio Atividades
Diarias como “degluticdo de liquidos” e “mastigacdo de alimentos” e os itens mais
simples do dominio Mobilidade como “virar a cabega em decubito dorsal’, “levantar a
cabeca em decubito ventral” e “rolar” sdo impossiveis ou muito dificeis para o referido
tipo de AME'?16.17,

O dominio Social/Cognitivo apresentou pequena diferenca de pontuacédo entre os
grupos, sendo o grupo dos pacientes com AME tipo Il o que obteve melhor resultado.
Em relacdo a este dominio, ambos 0s grupos apresentaram pontuacdo dentro do
esperado para a faixa etaria, retratando uma preservacao das funcdes cognitivas e
sociais nos pacientes com AMEY>18, O dominio Responsabilidade obteve resultados
semelhantes, com diferenca de 8 pontos da mediana, entretanto com ambos 0s

grupos obtendo resultados dentro do esperado para a faixa etaria.

Além da classificacdo da doenca, outro fator importante que afeta os resultados
escalonados € a idade dos individuos, tendo em vista que criancas mais velhas
tendem a ter AME tipo Il ou IV, com niveis mais altos de funcdo e possuem escores
maiores do que criangas mais novas, comumente com AME tipo | ou I, com func¢des

motoras mais comprometidas®16:20,

Trés dos nove participantes utilizavam cadeira de rodas (33,3%), sendo um usuario

de cadeira de rodas manual conduzido por si mesmo, um usuario de cadeira de rodas
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manual ndo conduzida por si mesmo e um usuario de cadeira de rodas manual. O
Unico paciente em uso de cadeira de rodas manual conduzida por si mesmo faz parte
do grupo de pacientes com AME tipo Ill, representando marcos motores menos
comprometidos do que o grupo de pacientes com AME tipo | e tipo I, o qual abarcava
0s outros dois pacientes com uso de cadeira de rodas nao conduzida por si mesmo e
cadeira de rodas motorizada. O presente estudo corrobora a necessidade do uso de
dispositivos e equipamentos de mobilidade principalmente para os pacientes que nao
alcangam certos marcos motores, que ndo deambulam ou ndo conseguem sentar-se

sem apoio, tais como o grupo de pacientes com AME tipo | e tipo 113517,

Além disso, foi comparado o uso de Nusinersena em pacientes. Dois grupos foram
avaliados, independentemente do tipo de AME e do numero de doses aplicadas em
cada paciente. O grupo em uso do tratamento com Nusinersena obteve melhor
resultado no dominio Atividades Diarias quando comparados ao grupo que nao faz
uso da Nusinersena. O uso da medicacdo ndo € curativo, mas com sua funcéo de
aumento da producao da proteina SMN, é esperada a melhora de marcos motores
nos pacientes infantis, o que foi corroborado pelo presente estudo®!3. O dominio
Mobilidade n&o apresentou diferenca significativa entre os dois grupos, com

resultados abaixo do esperado para a faixa etaria.

No dominio Social/Cognitivo foi observado resultados superiores no grupo que nao
faz uso da medicacgao, ainda que ambos 0s grupos estejam dentro do esperado para
a faixa etaria. Este € um aspecto importante do estudo, tendo em vista o carater da
doenca de conservar as funcdes cognitivas e sociais!®. O uso da Nusinersena tem
como efeitos adversos mais comuns a infec¢ao do trato respiratério, aumento do risco
de trombocitopenia, problemas de coagulacao e toxidade renal, mas néo foi datada
em estudos anteriores qualquer declinio de fungdo cognitiva e social®13. Isso deve-se
a amostra selecionada de pacientes em uso de Nusinersena neste estudo,
considerando pacientes mais comprometidos com diagnoéstico mais grave, tais como

AME tipo | e Il, que obtiveram acesso ao tratamento mais tardiamente.

O dominio Responsabilidade apresentou escores compativeis com a populacdo geral
nos dois grupos, independentemente do uso de Nusinersena. Resultado importante
gue corrobora a boa funcionalidade intelectual e o desenvolvimento da autonomia e
independéncia em pacientes com AME mesmo em uso de Nusinersena®. Apesar de

ambos o0s grupos estarem dentro do esperado para a faixa etéria, o grupo em uso da
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Nusinersena obteve escore superior neste dominio quando comparado ao grupo néao
usuario da medicacdo. Sabendo-se que o dominio Responsabilidade diretamente
depende da independéncia das funcbes motoras para desenvolver a autonomia do
paciente, aqueles que estiveram em uso da Nusinersena poderiam gerir melhor sua
propria saude e tempo, além das necessidades diarias e manter-se seguro com

menos influéncia dos cuidadores.

As limitacbes encontradas durante a realizacdo deste estudo envolvem o uso do
questionario PEDI-CAT, o sistema de saude, o diagnéstico tardio, o inicio do
tratamento e a variedade de quadros clinicos nas diferentes classificagcdes, em uma
amostra pequena. Em relacdo as limitacbes impostas ao numero de pacientes
selecionados, a AME € uma doenca rara, fazendo ser pequeno o niumero de pacientes
com AME dentro dos critérios de inclusdo e matriculados no local de estudo. Todos
0s pacientes recrutados e selecionados eram acompanhados no Ambulatério de
Doencas Neuromusculares da Escola Bahiana de Medicina e Saude Publica,
ambulatério referéncia no estado, entretanto nenhum dos pacientes residia na cidade
de Salvador, o que dificultou a coleta dos dados mediante assinatura do TCLE e TALE
pelos responsaveis e pacientes, sendo estabelecido previamente que esta etapa da
pesquisa apenas poderia ser realizada presencialmente. Desta forma, néo foi possivel
construir uma amostra significativa para criar comparacdes confiaveis entre as
variaveis. A coleta de dados foi obtida no ambulatério, dependendo do deslocamento
dos pacientes e do comparecimento destes nos dias marcados. Além disso, o tempo
habil para a realizacéo da coleta de dados foi reduzido devido a atrasos na aprovagao
do Comité de Etica em Pesquisa, acarretando um tempo menor do que 0 hecessario

para coletar todos os dados dos pacientes inicialmente recrutados.

Todos os pacientes matriculados no local de estudo obtiveram diagndstico molecular
de AME, entretanto, a maioria destes receberam o diagndstico tardiamente, ja com
marcos motores comprometidos por atraso no inicio do tratamento multidisciplinar. Na
Bahia ainda n&o existe o teste de triagem neonatal para diagnostico da AME de
maneira precoce, além da propria dificuldade de acesso a servico especializado fora
da capital que possam auxiliar no processo diagnostico e o rapido encaminhamento
para os servicos multidisciplinares. Além disso, 0 acesso ao tratamento com a
Nusinersena para a maioria dos pacientes foi mediante autorizacao judicial, que

muitas vezes demoram de ocorrer e atrasa o inicio do tratamento. Esse fator nestes
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pacientes ja condiciona resultados menos expressivos nos marcos motores quando
comparado a criangcas que conseguem ser diagnosticadas precocemente e tém

acesso ao tratamento com Nusinersena rapidamente.

O uso do PEDI-CAT apresentou boa utilidade clinica, apesar do curto tempo de
administracdo. O questionario foi preenchido pelos pesquisadores e as perguntas
direcionadas aos genitores e cuidadores. Como limitacdo, foi observado que a
resposta dos itens dependia da subjetividade do cuidador que muitas vezes nao sabia
responder um item do questionario pois nunca expos o paciente a tal atividade ou
responsabilidade. O dominio de Responsabilidade, principalmente, dependia muito do
grau de independéncia e estimulo que os cuidadores e genitores ofereciam as
criancas. Desta forma, alguns pacientes ndo puderam ser avaliados de maneira
fidedigna a partir da sua capacidade, mas sim a partir do quanto os pais e cuidadores

estimulavam, o que variou muito em cada paciente.
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7 CONCLUSAO

Os resultados do presente estudo evidenciam que os pacientes com Atrofia Muscular
Espinhal apresentam comprometimento importante na funcionalidade motora,
afetando sua mobilidade e a realizacdo de atividades diarias. Como a AME é uma
condi¢céo com diferentes tipos, o estudo evidenciou que os tipos | e tipo Il apresentam
comprometimentos motores maiores, quando comparados ao tipo Illl. O uso de
Nusinersena se mostrou um importante fator na evolucdo da AME, no qual os
pacientes em uso da medicacao obtiveram mais independéncia para a realizacdo de
atividades diarias. Além disso, foi observado que pacientes com AME em uso de
Nusinersena, de forma geral ndo passaram por cirurgias frutos de complicacdes, tais
como escoliose grave, insuficiéncia respiratoria e perda ponderal por enfraguecimento
da musculatura bulbar e axial. Por outro lado, as fun¢des cognitivas e sociais nao
apresentaram comprometimento, evidenciando resultados compativeis com a

populacdo da mesma faixa etéria.

A demora no diagndstico e no inicio do tratamento adequado para a AME representam
fatores importantes na evolugédo da doenca e no comprometimento das fungdes do
paciente. Sabendo-se da gravidade de alguns tipos de AME, o atendimento
multidisciplinar especializado é fundamental, o uso de dispositivos de mobilidade e
acesso ao medicamento sao fundamentais para a evolucédo da doenca com menores

comprometimentos e melhor qualidade de vida para os pacientes.

Existe apenas um estudo de avaliacdo de funcdo motora em pacientes com AME
através da utilizacdo do PEDI-CAT, entretanto ndo foram avaliados os dominios
Social/Cognitivo e Responsabilidade. Desta forma, este presente estudo é o primeiro
estudo com pacientes com AME que avalia a funcdo cognitiva, social e sua
responsabilidade através do PEDI-CAT. Mostra-se necessario maiores investimentos
em politicas de saude a fim de viabilizar o diagnéstico precoce e o rapido inicio de
tratamento especializado, tais como o teste de triagem neonatal para a identificacéo
da doenca e a criacdo de servi¢os especializados para atender esse publico. Por fim,
€ necessario novos estudos com o uso do PEDI-CAT em pacientes com AME, tendo
em vista a escassez de dados, a fim de contribuir com o conhecimento sobre a doenca
e com o correto manejo que garantem uma melhor qualidade de vida para esses

pacientes.
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9 APENDICES
APENDICE A - Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
Resolugéo n° 466, de 12 de dezembro de 2012 - Conselho Nacional de Saude

Seu(sua) filho(a) foi selecionado(a) e esta sendo convidado(a) para participar da
pesquisa intitulada “Aplicacdo do questionario PEDI-CAT em pacientes com Atrofia
Muscular Espinhal”, sob responsabilidade dos pesquisadores Juliana Silva de
Almeida Magalhdes, médica pediatra e neurologista infantial, professora adjunta do
departamento de Medicina da Escola Bahiana de Medicina e Saude Publica (EBMSP),

e Gabriel Barreto Marques Mathias, aluno do curso de Medicina da EBMSP.

Neste estudo, pretendemos avaliar a funcdo motora, isto é, a independéncia de
movimentos e forca fisica do paciente para realizar atividades diarias, além da
qualidade de vida em pacientes com AME. Para isso, 0 procedimento adotado sera a
aplicacdo de um questionario, o PEDI-CAT, que avaliara a capacidade de realizar
atividades diarias, mobilidade, capacidade social e cognitiva, além do nivel de
autonomia e responsabilidade. As perguntas deste questionario refletem o
desempenho da crianca baseado em um banco de itens de atividades funcionais
adiquiridas ao longo do seu desenvolvimento. As atividades diarias, por exemplo,
exploram habilidades como: vestir-se, tarefas de casa, alimentacao e hora da refeicao.
Os outros dominios serdo explorados de maneira semelhante, com identificacdo do
contetdo de cada dominio e, através de perguntas simples, definir a capacidade ou
ndo de o paciente conseguir realizar uma habilidade ou tarefa. Essas informacdes
serdo arquivadas com um cdédigo, sem a sua identificacdo ou de seu(sua) filho(a).
Vamos ainda analisar o prontuario de seu(sua) filho(a) para coleta de informacdes
meédicas. O senhor(a) e seu(sua) filho(a) nédo precisardo realizar exames ou
comparecer ao ambulatério em um momento especifico para a participacdo nessa
pesquisa; logo, ndo tera despesas extras por participar. No entanto, caso algum gasto
financeiro seja gerado involuntariamente pela pesquisa, esta garantido ressarcimento

por parte dos pesquisadores.

Essa pesquisa € importante pois esperamos que 0s resultados contribuam para uma
maior compreensao dessa doenca, orientando melhor o acompanhamento psicoldgico

dos pacientes atendidos no nosso servico e em outros também, além de levantar
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dados sobre a qualidade de vida e funcdo motora de individuos portadores da atrofia
muscular espinhal, uma vez que poucos trabalhos como esse foram realizados até o
momento, sendo os dados dos poucos existentes incompletos ou falhos. Além disso,
conhecer um pouco sobre a AME poderé auxiliar no diagnostico e no tratamento global
do paciente, avaliando e melhorando a qualidade de vida e fungbes motoras de
seu(sua) filho(a). Finalmente, esse estudo podera servir como base para possiveis
pesquisas futuras, a fim de aprimorar o tratamento e o manejo psicossocial da atrofia
muscular espinhal no nosso servico e em outros servicos também, a partir da

publicacdo dos dados em revistas médicas cientificas.

Pelo fato de o estudo se utilizar de prontuarios para obtencédo de alguns dados, os
pesquisadores terdo que acessar tais prontuarios. Porém, fica garantido a nao
identificacdo do paciente e o sigilo de todas as informacdes colhidas, de acordo com
as normas do Conselho Nacional de Saude (CNS), na Resolucéo 466/12. Durante a
entrevista, as perguntas sobre cada um dos dominios do questionario podem gerar
constrangimento ou provocar desconforto emocional em vocé e/ou no seu(sua)
filho(a). No entanto, sera garantido um ambiente de privacidade e conforto durante a
entrevista e sera oferecido atendimento com profissionais de psicologia, integrantes
da equipe multidisciplinar do proprio ambulatério, no mesmo dia da entrevista. Os
dados coletados poderdo ser publicados em revistas cientificas ao término da

pesquisa, mas sem qualquer possibilidade de identificacao.

Sua participacdo e a de seu(sua) filho(a) € voluntaria e vocé pode se recusar a
participar da pesquisa ou desistir de participar e retirar o seu consentimento a qualquer
momento. Sua recusa ndo trard nenhum prejuizo para a sua relacdo com as
pesquisadoras ou com a instituicdo na qual € acompanhado. O senhor(a) e seu(sua)
filho(a) ndo terdo nenhum custo nem ganho financeiro. Caso |he aconteca ou ao
seu(sua) filho(a) algum dano comprovadamente provocado pela pesquisa, 0s

pesquisadores se responsabilizardo pela indenizacgéo.

Os pesquisadores poderao ser contatados pelo telefone (71) 98239-7102 ou pelo e-
mail gabrielmathias19.1@bahiana.edu.br. Duvidas poderdo ser esclarecidas pelo
Conselho de Etica em Pesquisa da Escola Bahiana de Medicina e Satde Publica, no
endereco: Avenida D. Joao VI, n° 274, Brotas, CEP 40.285-001, Salvador—Bahia; ou
telefone (71) 2101-1921, celular (71) 98383-7127, ou pelo e-mail
cep@bahiana.edu.br.
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Caso deseje participar, serd necessario que o(a) senhor(a) assine no campo abaixo,
concordando e autorizando o acesso aos dados do seu prontuario e a aplicagdo do
questionario para coleta de informacdes; autorizando também que seus dados
integrem uma possivel publicacdo em revistas cientificas, sem qualquer identificacao.
Suas duvidas sobre o projeto e sua participagdo podem ser retiradas agora ou a

qualquer momento.

Esse documento (TCLE) contém duas vias de igual contedado. Uma delas ficara com
0 pesquisador e a outra com o paciente participante da pesquisa. Todas as vias seréo
rubricadas pelo pesquisador responsavel e pelo participante. A 22 via deste
documento, guardada pelas pesquisadoras, assim como todas as informacoes
coletadas, serdo armazenadas em um banco de arquivos do préprio centro de
neurociéncias, de acesso pessoal e restrito dos pesquisadores, por um periodo de 5

anos. Apos esse periodo, todo o material sera devidamente incinerado.

Desde ja agradecemos!

Eu, , responsavel
por (nome da
crianca)

__, estou de acordo com a participacdo no estudo descrito acima. Eu fui devidamente
esclarecido quanto os objetivos da pesquisa e 0s possiveis riscos envolvidos na minha
participacéo. Os pesquisadores me garantiram disponibilizar qualquer esclarecimento
adicional durante o curso da pesquisa e o direito de desistir da participagéo a qualquer

momento.
Salvador, de de 20 .
(Assinatura)
Pesquisador responsavel (Impressao digital)

CONSELHO DE ETICA EM PESQUISA - CEP EBMSP
Endereco: Avenida Dom Joao VI, 274, Brotas CEP: 40.285-001 UF: BA

Municipio: Salvador Telefone: (71) 2101-1921 Celular: (71) 98383-7127
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APENDICE B - Termo de Assentimento Livre e Esclarecido

TERMO DE ASSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Vocé estd sendo convidado(a) a participar da pesquisa “Aplicacdo do
questionario PEDI-CAT em pacientes com atrofia muscular espinhal”’, sob
responsabilidade dos pesquisadores Juliana Silva de Almeida Magalhdes, médica
pediatra e neurologista infantil, e Gabriel Barreto Marques Mathias, aluno do curso de
Medicina da EBMSP.

Nesta pesquisa, queremaos ver como VOcé, e outras criangas com a sua doenca,
realizam as atividades durante seu dia, como estéo sua for¢ca e seus movimentos de
parte do corpo. Sera aplicado um questionario, o qual faremos perguntas sobre
atividades do seu cotidiano, ndo gerando dor ou necessidade de exames. Essas
informagdes serdo guardadas, mas sem o0 seu nome. Vamos ainda analisar as
anotacdes que estdo no seu prontudrio (local de registros dos profissionais que te
atendem) para coletar algumas informac6es importantes. Vocé nao precisara realizar
exames ou comparecer ao ambulatério em um momento especifico para a
participacdo nessa pesquisa; logo, ndo tera gastara dinheiro a mais para participar.
No entanto, caso algum gasto ndo programado ocorra por conta da pesquisa, esta
garantido pagamento em dinheiro.

Essa pesquisa é importante porque, conhecendo vocé e outras pessoas com a
sua doenca, vai ajudar a compreender melhor as suas necessidades e vamos
melhorar o seu atendimento. Além disso, conhecer um pouco sobre a doenca podera
ajudar no diagnéstico e no tratamento do paciente, melhorando a sua qualidade de
vida.

Também vamos precisar ler seu prontuario (local de registros dos profissionais
que te atendem) para ler informacfes importantes. Porém, fica garantido que vocé
ndo serd identificado em nenhum momento e que todas as informacgbes serdo
mantidas em segredo.

Durante a entrevista, as perguntas podem provocar em vocé alguns
sentimentos negativos, por exemplo: tristeza ou ficar chateado. No entanto, neste
momentos estaremos em uma sala tranquila e, caso tenha estes sentimentos,
poderemos chamar o psicologo da nossa equipe para conversar com vocé. Os dados
coletados poderéo ser publicados em revistas cientificas quando a pesquisa terminar,
mas sem qualquer possibilidade de seu nhome ser identificado.

Sua participacdo nesta pesquisa depende da sua vontade e vocé pode ndo
querer participar ou desistir a qualqguer momento. Se vocé desistir, ndo havera
problemas para o seu atendimento no ambulatério.

Em caso de duvida, vocé e seu familiar responsavel podem ligar para os
pesquisadores pelo telefone (71) 98239-7102 ou podera enviar um e-mail para
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gabrielmathias19.1@bahiana.edu.br. Outras duvidas poderdo ser esclarecidas pelo
Conselho de Etica em Pesquisa da Escola Bahiana de Medicina e Satude Publica. O
endereco, telefone e e-mail do CEP estéo ao final deste termo.

Caso concorde em articipar, vocé ou seu(sua) responsavel deve assinar no
campo abaixo, autorizando o acesso aos dados do seu prontuario e a aplicagdo do
guestionario. Autorizando, também, que estas informacdes sejam utilizadas para
publicacdes cientificas, e ndo tera como vocé ser identificado.

Esse documento (TALE) contém duas vias (cOpias) iguais. Uma delas ficara com o
pesquisador e a outra com vocé. Todas as vias serdo rubricadas (assinadas) pelo
pesquisador responsavel e por vocé. A 22 via desse documento, as informacdes do
guestionario e do seu prontuario ficardo guardados em local suguro e somento o
pesquisador terd acesso, durante 5 anos. Apés esse periodo, todo o material sera
devidamente descartado. Desde j& agradecemos!

Eu, , fui informado(a)
dos objetivos do estudo de maneira clara e detalhada e esclareci minhas davidas. Sei
que a qualquer momento poderei solicitar novas informacdes e o0 meu responsavel
podera modificar a decisdo de participar dessa pesquisa se ele desejar. Tendo o
consentimento do meu responsavel ja sido assinado, declaro que concordo em
participar desse estudo. Recebi uma copia deste termo de assentimento e me foi dada
a oportunidade de ler e esclarecer as minhas duvidas.

Salvador, de de 20 .

(Assinatura) digital)

Pesquisador responsavel

CONSELHO DE ETICA EM PESQUISA — CEP EBMSP
Endereco: Avenida Dom Joao VI, 274, Brotas CEP: 40.285-001 UF: BA
Municipio: Salvador Telefone: (71) 2101-1921 Celular: (71) 98383-7127

E-mail: cep@bahiana.edu.br
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ANEXO A - Parecer Consubstanciado do CEP

ESCOLA BAHIANA DE

MEDICINA E SAUDE PUBLICA W"‘“
FBDC

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titule da Pesquisa: Aplicacio do PEDI-CAT em criangas e adolescentes com Atrofia Muscular Espinhal

Pesquisador: Juliana Silva de Almeida Magalh&es

Area Temdtica:

Versdo: 3

CAAE: 56543322 T.0000.5544

Instituigéo Proponente: Fundacio Bahiana para Desanvolvimento das Ciéncias - FUNDECI
Fatrocinador Principal: Financiamento Préprio

DADOS DO PARECER
Humero do Parecer: 5608 290

Apresentacio do Projeto:

a Atrofia Muscular Espinhal & uma doenga genética incurdvel & neurodegenerativa dos neurdnios motores
do corma anterior da medula, com quadro clinico de fregueza muscular progressiva proximal e axial. O
desenvolvimento de tratamentos pera essa condiglo clinica incurdwvel wem sendo aprimorada e estudada.
Dentre as alternativas atuais, a Musinersena, um ASO, atua modificando o splicing do gene SMNZ &
aumeants & produgio da proteina funcional de sobrevivencia do neurdnio motor, com beneficios clinicos,
coma a melhora de marcos motores em 51% dos pacientes infantis. A administragio da Musinersens & por
via infratecal. O questiondrio Pediatric Evaluation of Disability Inventory — Computer Adaptative Test (PEDI-
CAT) & uma ferramenta wtilizada atualmente para avaliar de maneira longiudinal crisncas e jovens (atd os
20 anos de idade). E um método para coletar e compartilhar dados refarentes & gualidade de vida e funcao
miotora, sendo Oteis para o desenvolvimento de drogas, além de ilustrar o sucesso do investimento pablico.

Objetivo da Pesguisa:

Objetive Primério:

Avaliar & fungio motora e qualidade de vida em pacientes com AME através da andlise dos dominics do
questiondrio PEDI-CAT, no periodo de dezembro de 2021 abté julho 2022

Enderago:  AVEMID& DOM JOA0 W), 274

Bairro: BROTAS CEP: 40285001
UF: Ba Mumiciplo:  SALVADDR
Telabome: (71021011521 E-mall: cepflbahiana.edubr

Faigrs 31 da B
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ESCOLA BAHIANA DE

MEDICINA E SAUDE PUBLICA w
FBDC

Coninuisin dio Panseer 5 508 700

Objetivo Secundario:

1. Avaliar & capacidade de reslizar atividades didrizas_ 2 Avaliar mobilidede 3. Avaliar capacidade social &
cognitiva.d. Avaliar nivel de sutonomia e responsabilidade 5. Comparar resultados do grupo em tratamernto
com Musinersena com o grepo ndo tratado 6. Comparar resultados do grupo em uso de Musinersena antes &
depois do tratamento.

Avallagio dos Riscos e Beneficios:

Dwrante a entrevista, as perguntas do questionaric PEDI-CAT sobre cada um de seus dominios podem
prowocar constrangimento ou desconforto emocional nos participantes, sendo esse o risco da pesgquisa.
Entretanto, sera garantido um ambiente de privacidade e conforto durante a entrevista, além da
disponibilidade de atendimento profissional de psicologia. integrantes da equipe multidisciplinar do proprio
ambulatdrio. Além disso, ha o risco de identificacio do paciente, entretanto, fica garantido o sigile de todas
as informagdes colhidas, tendo, somente os pesquisadores, acesso aos dados coletados.

Comentaries e Conslderagfes sobre a Pesguisa:

A pesguisa apresenta a seguinte metodologiac

1)Tipo de estudo/Desenho da pesquisa- Trata-se de estudo cbservacional, descritivo, prospectivo &
langitudinal;

2) Local do estudo - Ambulatdrio de Doengas Mewromusculares, locelizado na Eacola Bahiana de Madicing &
Sadde Plblica (EBMSF] no baimo de Brotas, na cidade do Salvador — Bahia

J)Periodo do estudo - Dezembro de 2021 a Dezembro de 2022

4} Drata prevista para inlcio do estudo - Agosto 2022

5)Populagio alve do estudo: Pacientes com diagndstico molecular de atrofia muacular espinhal
acompanhados no Ambulatdrio de Doengas Meuromusculares da Escola Bahiana de Medicina & Sadde
Piblica - Ter até 18 anos de idade

G} Tamanho amostral do estudo - 20 participantes, sendo que 11 pacientes comAME nBo usam

Musinersena & 9 pacientes com AME usam MNusinersena.

TTipe de dados - primariess e secundarios pois apos o5 pacientes assinarem o TALE e o TCLE, caso seja
necessdrnio inclusio de algum dado, os pesquisadores acessardo o prontudnio eletrénico da instituicio.
8)Coleta dos dados - Serd uma amostra de conveniéncia com pacientes de até 18 anos com disgndstico
mdecular de AME. Os pacientes serfo recrutados por demanda esponténea na medida em que
COoMmparecensm &> ambulatdrio para atendimento. Cada paciente serd avaliado a fim de verificar s atendem
aos critérios de inclus®o. Os responséveds legitimos pelos pacientes selecionados serio esclarecidos sobre
o8 objetivos da pesquisa e aqueles que aceitarem participar
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assinardo o TALE efou TCLE.

Cada paciente sera avaliado duas vezes para a documentagio de evolugdo das fungdes avaliadas nos
quatro dominios do PEDI-CAT. A aplicagdo do questiondrio & coleta de dados ocorrera em sala
individualizada para a pasguisa, sendo realizada pelos masmos pesquisadores, previamenle capacitados e
Irainados, assim, garantindo a privacidade dos pacianles.

A coleta dos dados serd realizada de manaira prospacliva em pacientes matriculados no Ambulatorio de
Doengas Meuromusculares. A aplicacdo do questionario & colela de dados ccorrara am sala individualizada
para a pesquisa, sendo realizada pelos measmos pésquisadores, previamenle capacilados e ireinados.
Realizar-se-a a avaliacio de pronuarios dos pacientes do Ambulaldrio de Doengas Neuromusculares da
Escola Bahiana da Medicina & Saude Publica, por meio de uma ficha de colata. Posteriormenta, o5 dados
serdao transpostos para o programa Microsoft Office Excel. Esla avaliagdo sera execulada pelos
pesquisadores em horarios combinados, de acordo com a aulorizacio da coordenagio do ambulatario. As
fichas de coletlas serdo guardadas em armario francade pelo pesquisador principal por um periodo da 5
anos. Apds esse paricdo, as fichas impressas serdo destruidas & descarladas. Os arquivos digitais & os
Tarmos de Assentimanio e Consantimanto Livra @ Esclarecido serdo mantidos no drive do pesguisador por 5
anos & depois deletados.

B} Critério de Inclusdo - Pacientlas com diagndstico molacular da atrofia muscular espinhal.- Tar até 18 anos
da idade.- Pacienlas que concordam em parlicipar do estude medianle assinatura do Termo de
Consentimeanto Livra & Esclaracido (TCLE) & do Termo de Assenlimenta Livre a. Esclarecida (TALE).
A)Critério da Exclusdo: Pacienlas sem documeantasio de pontos avaliados na ficha de colela de dados .-
Paciantes & familiares impoassibilitades de preancher o questionario PEDI-CAT.

10)Tipe de analise dos dados - sera feilo analises descritivas individuais @ mullivariadas.

Consideragbes sobre os Termos de apresentagdo obrigatoria:

Folha de resto: anexada, olalmeante preanchida, com data de 1001272022 a a assinatura digital do Pro-reitor
am pesquisa, inovagdo e Pos-graduacdo Stricto Sensu Escola Bahiana de Medicina e Sadde Plblica - Atson
Carlos de Souza Fernandes

Cronograma: anexada. Inclui envio de relatdrio inal ao CEP-Bahiana.

Orcamenta: valor tolal de RS 2 879,00 com financiameanto proprio.

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequacdes:

Apds reandlise bioélica embasada na Res.486M12 do CNS/MS e documentos afing do CNS, observou-se a

que as pendéncias emanadas do Parecer Consubstanciado n® 5.504 550 faram
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saneadas.

Consideragoes Finais a critério do CEP:
Dianta do exposto, o CEP-Bahiana, de acordo com as atnbuigbes definidas na Resolugao CNS n® 466 de
2012 & na Morma Operacional n® 001 de 2013 do CHNS, manifasia-se pala aprovagio deste protocolo de

pesguisa denlro dos objelives @ metodologia proposta.

Qg

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipe Dacumento Arguivg Postagam Autar Situacsa
Informagies Basicas|PE_INFORMACOES BASICAS DO P | 20M7/2022 Aceito
do Prajeta ROJETO 1883215 pdl 11:50:12
Brochura Pasquisa |Brochura cronograma atualizado. pdf 20072022 | Gabriel Barreto Acaito
11:49:54 | Margues Mathias

Cronograma Cronograma_aditado pdl 2W072022 | Gabnel Barreta Aceilo
11:48:27 [ Margues Mathias

Qutros Resposta_parecar_19_07 pdf 2W07I2022 | Gabnel Barreta Aceito
11:48:11 [ Margues Mathias

Cronograma CRONOGRAMA_EDITADO11julha_pdf 14/07/2022 | Gabriel Barreto Aceilo
17:16:30 [ Margues Mathias

Brochura Pasquisa |Brochura_atualizadod fjulho pdf 14/0772022 | Gabrial Barreto Acaita
171520 [ Margues Mathias

Qutros Resposta_parecar_11julbo. pdf 14/07/2022 | Gabrial Barreta Aceito
17:14:30 [ Margues Mathias

Brochura Pasguisa |Brochura.pdf 011082022 |Gabriel Barreto Aceito
19:56:20 [ Margues Mathias

Brochura Pasguisa |Mova_brochura_apos_alteracao_pdf 25/05/2022 | Gabriel Barreta Aceita
19:17:48  [Margues Mathias

TCLE / Termos de | TALE_Gabriel_Mathias docx 03032022 | Gabriel Barreto Aceilo

Assanlimeanta | 18:47:01 |Margues Mathias

Justificativa da

Ausancia

TCLE !/ Termoes de  |TCLE _Gabriel_Mathias. docx 03032022 |Gabriel Barreto Aceito

Assantimeanto | 18:46:46 |Margques Mathias

Justificativa da

Ausancia

Prajeto Detalhado /! |Brochura_alualizado. pd! 03032022 |Gabnel Barreta Aceilo

Braochura 18:46:30 |Margues Mathias

Lnvesigador

Cronograma Cronograma.docx 03032022 | Gabrial Barreta Aceita
18:46:20 |Margues Mathias

Orcamento Crrcamanto.dock 10272022 | Gabrial Barreto Aceito
10:33:31 [ Margues Mathias
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Folha de Roslo Folha_de_rosto.pdf 04/02/2022 |Gabriel Barreto Aceito
17:21:54 | Margues Mathias
Situagdo do Parecer:
Aprovado
Necessita Apreciacdo da CONEP:
Nao
SALVADOR, 26 de Agosto de 2022
Assinado por:
Noilton Jorge Dias
(Coordenador(a))
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ANEXO B - Itens do questionério PEDI-CAT

Tabela 4-2. ltens de Atividades Diarias (AD)

O dominio de Atividades de Vida Diaria inclui itens em quatro areas de contelido: Vestir-se, Manter-
se limpo, Tarefas de Casa e Alimentagdo & Hora da RefeicGo. Sessenta e oito itens sio
direcionados ao autocuidado basico e as atividades instrumentais de vida diaria tais como
alimentagao, higiene pessoal, vestir-se e manutengao do lar.

Numero | Area de Conteldo Itern llustracio
do ltem
76 Alimentagao & Hora | Engole alimentos amassados, L
da Refeigio batidos ou coados :ifl‘
I'L-_-:"ij. :ll
.
7 Alimentagdo & Hora | Alimenta-se de pequenos .,
da Refeigao pedagos ou alimentos partidos, ) lL&
usando os dedos (”?2’( =
Rt |
78 Alimentagdo & Hora | Segura e bebe liquido de um - )
da Refeigao copo sem tampa ,-If?'-; ) (E
Il\l\ :"'BJ l:"l\._
79 Alimentagdo & Hora | Segura e come um sanduiche .
da Refeicio .
e g
r:?;:_; — il .
A\
80 Alimentagao & Hora | Alimenta-se usando uma colher _:J
da Refeigao (derramando o minima) proarn N
\ r‘w? o
|II ""k_\
¥ %
81 Alimentagdo & Hora | Bebe liguido usando um canudo w:}r}
da Refeigao I
= O
! fF-I(
82 Alimentagao & Hora | Alimenta-se usando um garfo |>_J'
da Refeigao (derramando o minimo) e
| - S
| \
\ N




83 Alimentacao & Hora | Espalha manteiga ou geleia no
da Refeicao pao usando uma faca de mesa
84 Alimentacao & Hora | Durante as refeicoes, corta
da Refeicao legumes ou carne usando garfo
e faca de mesa
85 Alimentagado & Hora | Coloca um canudo no suco de
da Refeicao caixinha
86 Alimentacao & Hora | Despeja o liquido de uma caixa
da Refeicao em um copo (por exemplo,
caixa de suco ou de leite)
87 Alimentacao & Hora | Mistura ingredientes usando
da Refeicao uma colher (por exemplo, para
fazer um bolo)
88 Alimentacao & Hora | Esvazia o contetdo de uma
da Refeicao tigela despejando-o em uma
assadeira ou tabuleiro
89 Alimentacao & Hora | Abre um pacote de lanche
da Refeicao fechado usando as maos (por
exemplo, chips)
90 Alimentagao & Hora | Tira a tampa de uma vasilha de
da Refeicao plastico ) N
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a1 Alimentacao & Hora | Abre uma caixa de papelao
da Refeicao fechada contendo alimento (por
exemplo, caixa de aveia, cereal
ou biscoito)
92 Tarefas de Casa Abre uma embalagem de
plastico duro usando tesoura
(por exemplo, embalagens de
brinquedo ou eletrdnico)
893 Alimentagdo & Hora | Fecha uma garrafa com tampa
da Refeicio de rosca (por exemplo, garrafa
de refrigerante, de suco)
g4 Alimentagao & Hora | Descasca alimentos, tais como
da Refeigao batata ou cenoura
a5 Alimentacdo & Hora | Pica ou fatia frutas ou legumes
da Refeigio duros (por exemplo, maga,
batata)
96 Alimentacdo & Hora | Usa um abridor de latas para
da Refeicao abrir uma lata
ar Manter-se limpo Esfrega as maos para limpa-las
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98 Manter-se limpo Limpa o nariz com um lengo
09 Manter-se limpo Abre e fecha a tomeira de uma
pia
100 Manter-se limpo Coloca pasta de dente na
escova e escova os dentes
completamente
101 Manter-se limpo Corta as unhas dos dedos de
ambas as maos usando tesoura
ou cortador de unha
102 Vestir-se Prende grampos ou presilhas no -
cabelo Vi gf A
t m@
/ | "_--l
103 Vestir-se Prende o cabelo em um rabo de =~
cavalo @‘"
Lf‘ o)
|,I AL:é/
| /
104 Manter-se limpo Barbeia o rosto usando um ™
aparelho ou lamina de barbear EQ .:f_.?
/‘.{{' e
T
™
I A 1M
105 Vestir-se Fecha a pulseira do relégio de —
punho J II
L
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106 Vestir-se Fecha um colar ou corrente u)
— T~
—— e :_t‘t, e
K\rﬂ"_
\ -
| (
107 Manter-se limpo Corta as unhas dos dedos de
ambos os pés usando tesoura I|
ou cortador de unha / /.lf /
/_’T ln |I| \
108 Manter-se limpo Limpa o corpo completamente o
em um chuveiro ou banheira
109 Manter-se limpo Seca o cabelo com uma toalha
\,,\
L\ |
110 Manter-se limpo Pega o xampu, lava e enxagua AL
o cabelo ”@iﬁ%\
o '{k -a%
111 Manter-se limpo Seca o cabelo com um secador
de cabelo @ "‘\.@I
3 g
Ny Yy &
112 Vestir-se Retira as meias A
=/ 4
T
(Y
)
113 Vestir-se Retira camiseta /
o




114 Vestir-se Veste camiseta

115 Vestir-se Veste e abotoa uma camisa de
botoes

116 Vestir-se Retira calgas com elastico na
cintura

117 Vestir-se Veste, fecha e abotoa calgas

118 Vestir-se Fecha a fivela do cinto

119 Vestir-se Coloca a camisa ou blusa para
dentro da calga

120 Vestir-se Calca as meias

121 Vestir-se Calga sapatos sem fecho (por

exemplo, uma sapatilha)
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122 Vestir-se Encaixa e fecha ziper (por HII lé
exemplo, de uma jagueta ou { i
blusa) L™

123 Vestir-se Amarra os cadargos

124 Vestir-se Coloca o cadargo no ténis ou 7
nas botas oA

et b |

po 4y T |
{3

! ]

J

125 Vestir-se Calga luvas de inverno, de ﬂ'}"?

esporte ou de trabalho H s
| °F
|'ﬁ7f{/f
- — | I —_—

126 Vestir-se Coloca o sutia e fecha-o pela AT e
frente ou pelas costas

127 Vestir-se Veste calgas justas ou meia
calga

128 Manter-se limpo Limpa-se com papel higiénico \‘\__‘%\
depois de evacuar \KS

@A_@
L]
129 Manter-se limpo Abre, fecha, trava e destrava as

portas de um banheiro publico
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130

Tarefas de Casa

Usa o controle remoto da TV

e
131 Tarefas de Casa Usa o controle de um
videogame —
? A T
@ O
V"
132 Tarefas de Casa Usa o mouse do computador
para clicar em icones ou links ﬂl? 1;-.,]
B 1
L —J.|
=¥ ¥4
133 Tarefas de Casa Usa o teclado do computador Ve, -
para digitar (A=)
134 Tarefas de Casa Limpa um balcio ou uma mesa {;:\3
J_f-k:“c,\ g
ey
iy
-
136 Tarefas de Casa Empilha pratos ou copos =
quebraveis & o
%ﬁ, A
-
_'E;f
136 Tarefas de Casa Abre a fechadura de uma porta =
usando a chave ( L:‘L;/‘j_
o
137 Tarafas de Casa Troca a fronha de um —_—— f
travesseiro 5_%\ A
T é r{
F v Lt
138 Tarefas de Casa Troca a lampada de uma /_,-:‘:{
luminaria de mesa (desenrosca 5\
& enrosca) __I/




139

Tarefas de Casa

Aperta parafusos soltos usando
uma chave de fenda

140

Tarefas de Casa

Coloca um curativo adesivo em
um corte pegueno na mao (por
exemplo, um band-aid)

141

Tarefas de Casa

Abre frascos de remédios ou
vitaminas que tenham lacre
infantil (por exemplo, apertando
e girando a tampa)

142

Tarefas de Casa

Aperta os botdes de um teclado
para usar um telefone ou caixa
eletronico

143

Tarefas de Casa

Retira uma Unica nota de
dinheiro de uma carteira
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Tabela 4-3. Itens de Mobilidade (MB)

O dominio de Mobilidade do PEDI-CAT inclui cinco areas de conteldo: Movimentos basicos e
Transferéncias, Ficar de pé e Andar, Degraus e Rampas, Correr e Brincar, e Cadeira de Rodas.
Setenta e cinco itens abordam a fase inicial de aquisicdo da mobilidade, atividades fisicas
funcionais (tais como, controle de cabeca, transferéncias, deambulagdo e subida de escadas) e
habilidades para brincar em um pargque infantil. Ha 12 itens adicionais especificos para criangas
que utilizam algum dispositivo de auxilio para marcha (bengalas, muletas, andadores). Um dominio

separado inclui a mobilidade funcional utilizando cadeira de rodas.

Numero Area de Item llustragédo
do Item Conteido
1 Movimentos Quando deitado de —
basicos e barriga para baixo, vira a QS‘ ﬁ:’ i \
Transferéncias Ic:z;bega para os dois L% ﬁ i ‘;\
Q005 | = —
S .
2 Movimentos Quando deitado de
basicos e barriga para cima, _vira a *_h“-ftfl':i;ﬁ\ B’ jrf_:_;\l
Transferéncias | cabeca para os dois P J._JFIJ_ -",ﬁ‘«.‘; V
lados A A
3 Movimentos Quando deitado de [-3‘33
basicos e barriga para cima, } f,'f, i
Transferéncias | alcanga um brinquedo e 'S
ALK
4 Movimentos Quando deitado de
basicose barriga para baixo, ) }a
Transferéncias | apoia-se sobre os ==
cotovelos
5 Movimentos Quando deitado de
basicos e barriga para baixo,
Transferéncias | empurra-se apoiando-se
sobre as maos
6 Movimentos Fica na posicdo de apoio
basicos e sobre maos e joelhos
Transferéncias
7 Movimentos Senta-se no chdo com o = 3
Be

basicos e
Transferéncias

apuio de algo macio (po
exemplo, um fravesseiro
ou uma almofada)
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8 Movimentos Sentado no chao,
basicos e levanta o brago acima da
Transferéncias | cabega para alcancgar um

brinquedo pequeno

9 Movimentos Senta-se no chao sem o
basicos e apoio de uma almofada
Transferéncias | ou sofa

10 Movimentos Levanta-se de uma
basicos e cadeira de tamanho
Transferéncias | adulto

11 Movimentos Fica sentado em uma
basicos e cadeira de tamanho
Transferéncias | adulto com encosto

12 Movimentos Rola na cama ou bergo
basicos e
Transferéncias

13 Movimentos Sobe e desce da propria
basicos e cama
Transferéncias

14 Movimentos Entra debaixo das
basicos e cobertas e ajeita o
Transferéncias | travesseiro para sentir-

se confortavel na cama

15 Movimentos A partir da posicao semi

basicos e
Transferéncias

ajoelhada, levanta-se do
chao sem apoiar-se em
algo ou alguem
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16 Ficar de pe & Fica em pé por alguns
Andar minutos

17 Ficar de pe & Fica na ponta dos pés
Andar para alcancar alguma

coisa

18 Movimentos Entra e sai do chuveiro
basicos e
Transferéncias

19 Movimentos Senta e levanta de um
basicos e vaso sanitario de
Transferéncias | tamanho adulto

20 Ficar de pe & Ma posigao de pé, inclina
Andar o corpo para frente e

pega algo do chao

21 Ficar de pe & Agacha-se e levanta-se
Andar

22 Ficar de pe & | Anda segurando-se em
Andar moveis ou paredes

23 Ficar de pe & Anda de um comodo a
Andar outro em casa (sem

escadas)




25 Ficar de pe & Anda entre as fileiras de
Andar cadeiras de um auditorio
ou cinema
26 Ficar de pe & Abre e fecha a porta
Andar para entrar e sair de
casa ou de comodos
27 Ficar de pe & Anda em superficies &
Andar molhadas e =
escorregadias dentro de
casa
28 Ficar de pe & Anda carregando um
Andar copo cheio sem tampa,
sem derramar o
conteldo
29 Ficarde pe & | Anda com uma mochila
Andar leve nas costas
30 Ficarde pe & | Anda com uma mochila
Andar pesada nas costas Fijma)
A
I: [\
=g
31 Ficar de pe & Puxa um carrinho ;
Andar pesado, cheio de ﬁ;;‘
brinquedos ou com uma .
crianga pequena dentro
32 Ficarde pe & | Anda carregando uma f:‘
Andar bandeja de alimentos c"-f;’ )
=l
‘}‘1 \
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33 Ficar de pé & | Anda carregando uma
Andar sacola com algas, cheia
de compras
34 Ficar de pé & Empurra um carrinho de
Andar compras de tamanho
adulto
35 Ficarde pé & | Anda fora de casa sobre
Andar grama, folhas ou
cascalhos
36 Degraus & Sobe e desce o meio-fio
Inclinagoes
37 Degraus & Anda equilibrando-se
Inclinagtes sobre uma superficie
estreita e elevada (meio-
fio/muro baixo)
38 Degraus & Sobe e desce rampa
Inclinagtes
39 Degraus & Sobe uma ladeira de 3 a
Inclinagtes 5 quildmetros
40 Ficar de pé & Caminha por varias
Andar horas em um passeio de

familia ou da escola (por
exemplo, em zoolégicos,
parques de diversoes ou
feiras)
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41 Ficarde pe & | Anda rapido o suficiente
Andan para alravessar uma rua
de mao dupla (ou duas
pistas) com seguranca
42 Correr e Engquanto corre, & capaz
Brincar de contornar pessocas e
objetos
43 Correr e Move-se para frente
Brincar montado em brinquedos
sem pedais
(empurrando-se com os
pés)
44 Correr e Anda de velotrol ou
Brincar triciclo
45 Correr & Anda de bicicleta, sem
Brincar rodinhas
46 Movimentos Entra e sai de um carro
basicos e
Transferéncias
47 Degraus & Entra e sai de um &nibus
Inclinagbes publico ou escolar
48 Movimentos Entra e sai de uma van,
basicos e caminhao ou veiculo

Tranaferéncias

utilitario eaportivo
(veiculos altos)
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49 Ficar de pe & Fica de peé segurando-se
Andar em um veiculo em
movimento (por
exemplo, no énibus,
trem, carro, barco/balsa)
50 Degraus & Sobe e desce escadas
Inclinagbes engatinhando ou
escorregando de
bumbum
51 Degraus & Sobe um lance de
Inclinagbes escadas sem segurar no
corrimio
52 Degraus & Sobe e desce escada
Inclinagbes rolante
53 Degraus & Sobe e desce os
Inclinagbes degraus de uma
arquibancada em um
gindsio uu estadio
54 Degraus & Sobe um lance de
Inclinagbes escadas segurando no
corrimio
55 Degraus & Desce um lance de
Inclinagbes escadas segurando no
corrimio
56 Degraus & Desce um lance de
Inclinagbes escadas sem segurar no

corrimao
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57 Degraus & Sobe um lance de ((\&
Inclinagdes escadas enquanto REe=
carrega, com as duas >
maos, um cesto ou caixa I
grande
58 Degraus & Chuta uma bola em
Inclinagdes movimento, na posi¢ao
de pé
59 Degraus & Pula de um degrau
Inclinagdes
60 Correr & Pula corda dando 10
Brincar saltos consecutivos
61 Movimentos Fica sentado no balango
basicos e de cadeira fechada para
Transferéncias | bebés, de um parquinho,
enquanto é empurrado
62 Correr & Usa as pernas para
Brincar mover-se no balango do
parque
63 Correr & Sobe a escada de um ;
Brincar escorregador
64 Correr & Sobe e desce de um
Brincar brinquedo de escalar
(por exemplo, o trepa-
trepa)
65 Correr & Move-se segurando no
Brincar brinquedo barra de

macacos
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66 Degraus & Sobe os degraus de uma
Inclinagdes escada portail
doméslica
67 Correr & Sai da piscina usando a
Brincar escada
68 Correr & Sai da piscina usando os
Brincar bragos para se
impulsionar para fora da
agua, sem usar a escada
69 Movimentos Sobe em um sofa ou
basicos e cadeira de tamanho
Transferéncias | adulto
70 Ficar de p& & | Enguanto anda, & capaz
Andar de contornar pessoas ou
objetos
71 Cegraus & Passa por cima de um
Inclinagbes obslaculo de mais de 60
cm de altura (por
exemplo, um cercado de
bebé)
72 Degraus & Sobe uma escada
Inclinages pegquena para colocar
uma caixa pesada em
uma prateleira alta
73 Ficarde pe & | Caminha por 5
Andar quilémetros
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74 Ficar de p& & Caminha por 15 metros =

Andar carregando uma sacola 8
de 10 quilas {por 5
exemplo, 2 pacoles de =]
arroz) A Q
L1
75 Degraus & Sobe correndo 2 lances &
Inclinagdes de escada )

'

255 Ficarde p& & | Anda usando dispositive
Andar de auxilio para marcha
(por exemplo, bengala,
muletas, andador) de um
comodo a outro da casa
{sem degraus)

256 Ficar de p& & | Acompanha uma fila em

Andar movimento, usando S N 8 oy &
dispositive de auxilio g s o i} *f )
para marcha (por ; %i‘ ,.{'J\ e NN ﬁ p
exemplo, bengala, ahell B Ty ey '}m,__w T
muletas, andador)

257 Ficar de p& & | Anda em uma superficie

Andar molhada e escorregadia =
dentro de casa, usando | 0 @
dispositivo de auxilio r% \ iy
para marcha (par P (e ‘i . lﬁ%ﬁ
exemplo, bengala, g {é. e R el:"% -i"l«; -*‘%j

muletas, andador)

258 Ficarde pé & | Anda scbre a grama, - = &
Andar folhas ou cascalhos, %.i (Q‘ -,fL
1=

usando dispositivo de 3 !

auxilio para marcha (por 4%” o = ilﬁ“f ;ﬂl_

exemplo, bengala, : < “
muletas, andador)

259 Degraus & Sobe e desce o meio-fio 6L Sl il
Inclinagbes usando dispositivo de I L'_\,;}- FE;
auxilio para marcha (por *,—Ei L) i _? '
exemplo, bengala, E ;IE 1A *T* ]l
muletas, andador) — -
260 Degraus & Sobe e desce rampas ;
Inclinagbes usando dispositivo de ig 5% ?
auxilio para marcha (por rte& ﬁ“-“ B _.E;} i
exemplo, bengala, —kTE e |

muletas, andador) — —— _—




261 Ficar de pé & | Caminha por varias
Andar horas em um passeio de
familia ou da escola (por
exemplo, em zooldgicos,
parques de diversdes ou
feiras), usando
dispositive de auxilio
para marcha (por
exemplo, bengala,
muletas, andador)
262 Cadeira de Usa cadeira de rodas
rodas para deslocar-se de um
cOmodo para o outro
dentro de casa
263 Cadeira de Acompanha uma fila em
rodas movimento, usando a
cadeira de rodas
264 Cadeira de Abre e fecha a porta
rodas para entrar & sair de
tasa ou de comodos,
usando a cadeira de
rodas
265 Cadeira de Usa a cadeira de rodas
rodas para mover-se fora de
casa sobre a grama,
folhas ou cascalhos
266 Cadeira de Sobe e desce o melo-fio
rodas em uma cadeira de
rodas
267 Cadeira de Sobe & desce uma
rodas rampa em uma cadeira

de rodas
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268

Cadeira de
rodas

Impulsiena-se na cadeira
de rodas por varias
horas em um passeio de
familia ou da escola (por
exemplo, em Zooldgicos,
pargues de diverabes ou
feiras)

269

Degraus &
Inclinagies

Sobe um lance de
escada usando um
dispositivo de auxilio
para marcha (por
exemplo, bengala,
muletas, andador)

270

Degraus &
Inclinagbes

Sobe e desce de um
onibus pablico ou
escolar usando um
dispositivo de auxilio
para marcha (por
exemplo, bengala,
muletas, andador)

27

Degraus &
Inclinagbes

Desce um lance de
escadas usando um
dispositive de auxilio
para marcha (por
exemplo, bengala,
muletas, andador)

272

Cadeira de
rodas

Transfere-se de uma
cadeira de rodas para
uma cadeira de tamanho
adulta

273

Cadeira de
rodas

Usa cadeira de rodas
para deslocar-se
rapidamente dentro de
casa para alender um
telefone ou campainha

274

Cadeira de
rodas

Fecha o cinto de
seguranga da cadeira de
rodas

275

Cadeira de
rodas

Trava e destrava o freio
da cadeira de rodas

276

Cadeira de
rodas

Sobe na cadeira de
rodas a partir do chao
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Tabela 4-4. ltens Social/Cognitive (SC)

O dominio SociallCognitive do PEDI-CAT inclui 80 itens que abordam comunicacio, interagao,
seguranca, comportamento, brincar com jogos e bringuedos, atencio, e resolugdo de problemas,
nas quatro areas de conteddo: Intera¢io, Comunicagio, Cognicao Colidiana & Auto-regulacio.

Nimero | Area de Conteldo Item
do Item
144 Comunicagao Usa palavras, gestos ou sinais para pedir alguma coisa
145 Comunicagio Usa véarias palavras ou sinais juntos, (por exemplo, “vou para
casa agora” e “papai val embora”)
146 Comunicagio Usa palavras ou sinals para realizar perguntas, (por exemplo,
“onde estd a mamae?" ou “o que & aquila?”)
147 Interagao Mantém uma conversa com uma pessoa conhecida, escutando
e respondendo adequadamente
148 Comunicagao Ensina um jogo ou atividade novos para oulra pessoa dando
exemplos e explicacbes
149 Interagdo Cumprimenta apropriadamente pessoas desconhecidas quando

apresentado (a) a elas

150 Cognigao Colidiana | Segue instrugdes de um lider (adulto) em um grupo pequeno (4-
5§ eriangas ou adolescentes)

151 Interagio Pede permissdo antes de usar um objeto que pertence a outra
pessoa

152 Cognicao Cotidiana | Presta alencio e segue instrugtes dadas por um treinador ou
professor em um grupo grande (20-30 criangas ou
adolescentes)

153 Interacao Usa linguagem apropriada para cada situacao (por exemplo.
linguagem formal em uma entrevista de emprego, ou com
pessoas mais velhas, e linguagem informal quando sai com os
amigos)

154 Interagdo Solicita, respeitosamente, uma mudanga de planos ou de
responsabilidade (por exemplo, pede a um professor para
eslender o prazo de uma tarefa)

155 Interagao Acompanha o olhar de outra pessoa para ver o mesmo lugar ou
objeto

156 Interagao Brinca de “achou” ou jogos simples de bater palmas com a5
maos

157 Interagdo Interage brevemente com um colega durante uma brincadeira

158 Interagao Chara um ou mais colegas para brincar usando palavras ou
gestos

199 Interagac Compartilha o bringuedo favorilo revezando com os amigos

160 Interagao Participa em atividades de interpretagdo de personagem,
brincando de “escolinha”, “casinha” ou imitando personagens
famosos

161 Interagao Erinca ou joga com uma ou mais criancas da mesma idade,

durante varias horas




162 Interacao Segue as regras e reveza com os colegas durante jogos simples
de tabuleiro, cartas, ou video games (por exemplo, jogo de
damas, uno)

163 Interacao Usa estratégias e segue regras especificas durante jogos
complexos de tabuleiro, cartas, ou video games (por exemplo,
jegos de xadrez, imagem e ag8o, banco imobiliario)

164 Interacao Demonstra reagdes posilivas diante do sucesso dos amigos (por
exemplo, parabenizando um colega por marcar um gol ou por
tirar uma boa nota em uma prova)

165 Interacao Conversa com amigos para chegar a um acordo gquando tém
ideias diferentes

166 Interacao Mantém amizades que envolvem reciprocidade, acordos e
fidelidade

167 Interacao Tenta resolver um conflito com amigos ou colegas de escola

168 Cognicao Cotidiana | Reconhece seu nome escrito em letra de forma (caixa alta)

169 Caognicao Cotidiana | Escreve (ou digita) o primeiro e ditimo nome de forma leglvel

170 Cognicao Cotidiana | Escreve (ou digita) uma lista de 3 a 4 palavras de forma legivel

171 Comunicagao Escreve bilhetes curtos ou envia mensagens de texto ou e-mail

172 Caognicao Cotidiana | Escreve um trabalho escolar de 2 a 3 paginas escritas ou
digitadas

173 Cognigao Cotidiana | Reconhece numeros, como os de um relogio ou telefone

174 Cognicao Cotidiana | Conta moedas correlamente para pagar por um item gue custa
R$1 ou menos

175 Cognicao Cotidiana | Compreende sinalizagdes na comunidade (por exemplo, as que
indicam banheiros ou saidas)

176 Caognicao Cotidiana | Conta a quantidade correta de notas efou moedas para pagar
um item gue custa de RS20 a R340

177 Cognicao Cotidiana | Usa um mapa para planejar o caminho para chegar a um lugar
desconhecido (por exemplo, mapa de papel, GPS, google
maps)

178 Caognicao Cotidiana | Encontra um nimero de telefone ou enderego usando um
catalogo telefdnico, computador ou agenda do celular.

179 Cognicao Cotidiana | Segue instrugbes escritas de 2 a 3 passos (por exemplo, colora
o desenho, recorle e cole)

180 Caognigao Cotidiana | Segue instrugdes escritas complexas (por exemplo, instrugbes
para instalar um nove software no computador ou para fazer um
projeto escolar maior, por exemplo, para uma feira de ciéncias)

181 Comunicacao Usa as palavras onlem, amanha e hoje comrelamente

182 Cognigao Cotidiana | Associa os dias da semana com suas atividades rotineiras (por

exemplo, o treino de futebol na terga-feira, visita aos parentes
no dominga)
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183 Cognicio Cotidiana | Agseocia um horario egpecifico a uma atividade egpecifiea (por
exemplo, o programa de TV favorilo comega as trés horas da
tarde)

184 Cognicdo Cotidiana | Usa um reldgio para ficar pronto no horario correto para uma
atividade (por exemplo, para pegar o dnibus escolar ou para
assistir a um programa de TV)

185 Auto-regulacao Aceila esperar uma ou duas horas antes gue uma solicitagio
possa sor atendida

186 Auto-regulacao Quando chateado, responde sem baler, chutar ou morder

187 Auto-regulacao Aceita conselhos, opinides ou criticas de um professor, treinador
ou chefe, sem perder a paciéncia

188 Auto-regulagao Mantém objetos perigosos e materiais domeésticos fora da boca

189 Auto-regulagao Comporta-se com seguranga guando ha risco de queda (por
exemplo, perto de um escorregador do pargue ou perto de
escadas)

190 Cognicdo Cotidiana | Verifica o transito nos dois sentidos e sabe quando alravessar a
rua

191 Cognicdo Cotidiana | Demansira interesse em objetos mantidos proximos, através do
olhar, toque ou escuta

192 Cognicdo Cotidiana | Tenta fazer brinquedos funcionarem ao pressiona-los, empurra-
los ou aperta-los

193 Cognicao Cotidiana | Monta um quebra-cabeca desconhecido de 5-10 pecas

104 Cognicao Cotidiana | Usa bringuedos em um jogo de faz de conta simples (por
exemplo, colocar a boneca na cama ou dirigir um caminh&o de
bringuedn)

195 Cognicao Cotidiana | Constrdi estruturas simples de objetos (por exemplo, uma torre
ou uma casa de blocos)

196 Comunicacio Usa palavras, gestos ou sinais simples para demonstrar o que
quer

197 Comunicagio Descreve o tipo de ajuda gue & necessaria para resolver um
problema (por exemplo, pede ao funcionario de uma loja que
ofa) ajude a encontrar um produto, ou pede a um amigo para
Ihe emprestar um livro necessario para fazer a licdo de casa)

198 Cognigao Cotidiana | Tenta fazer as coisas de uma maneira diferente quando nao &
bem-sucedido (por exemplo, coloca uma pega do quebra-
cabeca em uma diregdo diferente ou tenta uma rota alternativa
&m um jogo de video game)

199 Cognicao Cotidiana | Usa um calendario ou agenda para marcar & acompanhar seus
compromissos, larefas escolares ou evenlos

200 Comunicagdo Explica as razdes que juslificam suas aces (por exemplo,
explica o motive pelo qual gastou o dinheire em um determinado
praaddiitn)

201 Auto-regulacao Fica quieto em locais plblicos, quando esperado

202 Comunicagao Fornece seu proprio endereco e nimero de telefone, guando
solicitado

203 Auto-regulagio Muda de uma atividade usual para outra (por exemplo sai do

recreio e vai para a sala de aula, para de brincar e vai dormir)
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Tabela 4-5. ltens de Responsabilidade (RS)

O dominio de Responsabilidade do PEDI-CAT inclui 51 itens gue avaliam a extensdo em gue uma
pessoa jovem esta gerenciando as tarefas de vida que permitem viver independents, com ilens gue
incluem programacdo e planejamento diario; saldde e higiene; e culindria e nutrico. Os itens s&o
organizados nos seguintes guatro dominios de conteddo: Organizacio e Planejamento, Cuidar das
Necessidades Diarias, Gerenciamento da Sadlde, e Manutengio da Seguranga. Os itens do
dominio de Responsabilidade requerem que as criangas utilizem varias habilidades funcionais em
conjunto para realizar as tarefas de vida diaria. Por esta razdo, este &€ um dominio de maior

dificuldade e & destinado para avaliar criancas e jovens, de 3 a 21 anos de idade.

Mamero Area de Item Inclui
do Item Conteldo
204 Organizacao e Fica pronto(a) de manha | Acordar; Vestir-se; Realizar as
Flanejamento no horario atividades de limpeza e higiene;
Tornar café da manha; Completar
as larefas no horario
205 Organizagao & Mantém controle do tempo | Chegar no horario para os
Plansjamento ao lengo do dia compromissos ou alividades
programadas; Voltar para casa no
horario planejado; Terminar uma
atividade no horario para cumprir a
programagaolcronograma
208 Organizacio e Planeja e segue uma Identificar o que necessita ser feito
Planejamento programagao semanal de | durante a semana; Determinar
forma que todas as guanto tempo cada atividade
atividades sejam necessitara e quando ela devera
realizadas quando ser realizada; Fazer planos; Fazer
Necessario ajustes necessarios devido a
alrasos ou eventos inesperados
207 Organizacio e Leva consigo todos os Determinar o gue sera necessario
Plansjamento itens que serdo ao longo do dia (por exemplo,
necessarios ao longo do dinheiro, dever de casa, celular,
dia antes de sair de casa | lanche); Verificar s& essas coisas
gsldo na mochila, bolsa, el
208 Gerenciamento Gerencia os Marcar & manter os compromissos
da salde compromissos de salde com o0s médicos ou dentistas;
rotineiros & as atividades | Repor medicamentos oblidos por
relacionadas receitas médicas
2098 Cuidar das Come e bebe alimentos Evitar desnutricio, excesso de
Mecessidades apropriados para manter a | alimentagio & desidratagao;
Diarias salde & a energia Selecionar uma variedade de
alimentos
210 Gerenciamento Segue os tratamentos Tomar a medicagio prescrita,
da salde medicos & de salde como indicado; Seguir as
recomendados restrigbes alimentares; Aderir as
rotinas de exercicios ou de oulros
Iralamentos
211 Gerenclamento Cuida de necessidades de | Cuidar de peguenos cortes e
da salde salde menos graves gueimaduras; Tomar medicacao
disponivel sem receita médica
guando apropriado (por exemplo,
contra a febre, gripe e resfriado)

68



212 Gerenciamento Procura ajuda médica Reconhecer quando & necessario
da salde para tratar doengas ou buscar ajuda médica em casos
lesdes graves, guando graves, Entrar em conlato com os
necessario profissionais apropriados; Saber
os nimeros de lelefones de
emergéncia
213 Manutengao da Permanece em seguranga | Evitar pessoas estranhas, objetos,
Seguranga num local familiar (por comportamentos ou siluagbes que
exemplo, na casa de um podem ser pefigosas
amigo ou no pargue da
vizinhanga)
214 Manutencao da Avalia a seguranca de um | Identificar e evitar situagoes
Seguranga local desconhecido e age | potencialmente perigosas (por
de forma apropriada para | exemplo, rua escura, canteiro de
manter-se seguro (por obras, eventos lolados); Avaliar a
exemplo, em um bairro seguranca de uma pessoa anles
diferente ou em um evenlo | de procurar assisténcia (por
grande com muitas exemplo, policial, proprietario de
pessoas) loja)
215 Organizacio e Escolhe e organiza as Planejar encontros com os amigos
Flanejamento proprias interacoes sociais | e reunir-se com eles; Aceitar
conviles para evenlos socials ou
convidar outras pessoas; Incluir
eventos sociais na agenda;
Providenciar o transparte
216 Cuidar das Prepara refeigtes simples | Identificar o que esla disponivel
Mecessidades que ndo envalvam para comer; Selecionar os
Digrias cozinhar (por exemplo, um | alimentos e utensilios necessarios;
copo de leile com Preparar o lanche misturando,
achocolatado ou um despejando, etc
sanduiche)
217 Cuidar das Segue uma recsita ou ldentificar & obter ofs)
Necessidades instrucdes de culindria que | ingrediente(s) necessario(s) na
Diarias incluem 3-4 ingredientes & | quantidade correta; Montar a
passos (por exemplo, receita na ordem correla;
massa de bolo pronta, Cronometrar os passos
miojo, lapioca) apropriadamente
218 Cuidar das Usa eletrodomesticos de | Tomar cuidado com superficies
Mecessidades cozinha como o fogao, guentes ou eletricidade; Monitorar
Diarias forno de micro-ondas, os aparelhos durante seu uso;
sanduicheira, ou forno ldentificar situagdes
elétrico, com seguranga polencialments perigosas e ajustar
o comportamento em
conformidade a elas
219 Cuidar das Usa utensilios como faca | Tomar cuidado com objetos
MNecessidades ou ralador durante o cortantes; Evitar cortes; Identificar
Digrias preparo de refeigdes com | situacbes potencialmente

seguranca

perigosas e ajustar o
comportamento em conformidade
a elas
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220 Cuidar das Cuida das necessidades Obter alimentos em
MNecessidades alimentares para a supermercados ou restaurantes:
Digrias SEMana Freparar refeigoes guando
necessario
221 Cuidar das Usa boas praticas Lavar as maos e limpar
Necessidades higi#nicas de manipulagao | completamente as superficies,
Diarias de alimentos na cozinha pratos & utensilios; Descartar
alimentos vencidos ou podres
222 Cuidar das Mantém os espagos da Limpar liquidos derramados e
MNecessidades casa limpos & em farelo de alimentos; Esfregar a pia
Diarias funcionamento e o local do chuveiro; Esvaziar a
lixeira; Substituir ou consertar
equipamentos ou objetos
guebrados
223 Organizagio e Guarda itens & objetos Conhecer onde os objetos estio
Planejamenta depois do uso guardados; Organizar pertences e
objetos para que eles possam ser
encontrados guando necessano
224 Cuidar das Escolhe a prdpria roupa ldentificar o tipo de roupa
Necessidades de forma apropriada, de apropriada para diferentes
Diarias acordo com o lipo de eventos; Procurar informacoes
evento, o clima, a sobre o clima e temperatura do dia
programacao e as
atividades do dia (por
exemplo, veste roupas de
frio quando o clima esta
fria)
225 Cuidar das Reconhece quando Limpar sujeira, alimento, e outras
Necessidades precisa melhorar a manchas do corpo, face ou roupa;
Diarias aparéncia ou a higiene & | Lidar com o odor pesseal tomando
toma afitudes adequadas | banho, escovando os dentes,
para modifica-las usando desodorante & vestindo
roupas limpas; Cuidar da
aparéncia penteando os cabelos,
ajeitando o decote, colarinho ou
colocando a camisa para dentro da
calga ou da saia; Ajeitar as roupas
apds o uso do banheira
226 Cuidar das Limpa & cuida das roupas | Determinar quando as roupas
Necessidades precisam ser lavadas; Lavar as
Diarias roupas de acordo com as
instrugdes do fabricante; Passar as
roupas quando necessario;
Assegurar-se de que as roupas
limpas estejam disponiveis quando
necessario
227 Organizacao e Desenvolve & segue um Identificar uma meta; Planejar
Planejamenta plano para alcangar uma | pequUenos passos Necessanos
meta especifica (por para atingir a meta; Realizar o

exemplo, comprar um
celular ou um bringuedo,
conguistar uma vaga em
um time)

plano e ajusta-lo quando
necessario
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228 Organizacgao e Prioriza e coordena varias
Planejamento metas simultaneaments
(por exemplo, consegue
boas notas escolares
mesmo realizando
atividades
extracurriculares)
229 Manutengao da Supervisiona ou cuida de | Garanlir a seguranca & o bem-
Seguranga oulra pessoa (por eslar de outra pessoa; Prestar
exemplo, irmao ou outra assisténcia a uma outra pessoa
crianga, avos) guando necessario
230 Cuidar das Controla o intestino e a Permanecer seco & limpo durante
Mecessidades bexiga durante a noite a noite, usando o banheiro ou
Diarias produtos para incontinéncia (por
exemplo, fralda)
231 Cuidar das Controla o intestino e a Permanecer seco & limpo durante
Mecessidades bexiga durante o dia o dia, usando o banheiro ou
Diarias produtos para incontinéncia (por
exemplo, fralda)
232 Cuidar das Administra o ciclo Ter disponivel ou comprar
Mecessidades menstrual produtos de higiene femininos;
Didrias Usar produtos de higiene
fermnininos (por exemplo,
absorventes) de forma segura e
higiénica
233 Gerenciamento Toma precaugbes para Absler-se de alividade sexual;
da salide evitar doengas Usar contraceptives; Procurar
sexualimente informagtes de um profissional de
transmissiveis efou salde
gravidez indesejada
234 Qrganizagao e Controla os gastos e Lembrar ou anotar o dinheiro que
Plansjamento administra o dinheiro gastou; Planejar um orgamento;
Economizar ou reservar dinheiro
para despesas; Reconhecer
guando as despesas excedem o
orgamento disponivel & ajustar os
gastos em conformidade
235 Organizacao e Paga conlas e oulras Usar cheque, dinheiro, carlao,
Plansjamento faturas no prazo ordem de pagamento ou fazer
pagamento onling; ldentificar a
data de vencimento & fazer o
pagamento no prazo
238 Organizacgao e Gerencia as despesas Anlecipar eventos ou

Plansjamento

didrias

necessidades para o dia e seus
custos: Obter o dinheiro
necessario no banco ou caixa
eletrdnico; Pagar com dinheiro,
cartdo de débito ou crédito
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237 Organizacao e Preenche formularios para | Requerer uma licenga ou
Plansjamento fins legais efou pessonais autarizacio; Presnchear um
formulario(s) ou ficha(s) para
solicitar abertura de conta
bancaria, documentacio de
identidade (por exemplo, CPF,
RE), emprego ou seguro
238 Manutengao da Toma cuidadofprecauctes | Fomecer informagdes pessoals
seguranga para prateger a somente quando apropriado (por
privacidade da informagde | exemplo, nimero do CPF, RG,
pessoal enderego)
239 Organizacao e Procura servigos ou ldentificar a necessidade; Entrar
Plansjamento assisténcia necessarios: em contato com pessoas ou
localiza um programa servigos que podem resolver o
comunitario, uma pessoa | problema
ou empresa de consertos
({por exemplo, quando
acaba a luz, ou quando
internet para de funcionar)
240 Organizacao e Resclve problemas de Identificar & entrar em contato com
Plansjamento ordem pessoal (por a(s) pessoa(s) certa; Comunicar-
exemplo, cobrancas em se efetivamente para explicar o
geral, taxas e outras problema
contas)
241 Organizacao e Organiza documentos & Reconhecer quais documentos
Plansjamento informagdes importantes e | precisam ser guardados (por
o5 encontra guando exemplo, formulario de imposto de
necessario renda, carteira de identidade e/ou
de rabalho, contratos e
passaporte); Guardar em um local
sequro
242 Manutengao da Desloca-se, com Identificar & seguir um caminho
segurancga seguranca, na segurg; Usa os meios de
comunidade ransporte disponiveis (por
exemplo, caminhar, dirigir, ir de
Laxi, usar o transporte plblico)
243 Manutengao da Alimenta-se com Masligar os alimentos
segurancga seguranca, sem asfixiar- adequadamente; Morder pedagos
se ou gueimar-se de tamanho adeguado;
Experimentar para avaliar a
temperatura do alimento;
Alimentar-se com ritmo adequado
244 Cuidar das Coloca na bagagem todos | Selecionarfidentificar o que sera
Necessidades o5 itens necessarios para | necessario (por exemplo, escova
Diarias passar uma noile fora de | de dente, roupa para o proximo
casa dia); Verifica s as coisas
necessarias foram colocadas na
bolsa, mochila, mala, els
245 Cuidar das Compra roupas em uma Comprar roupas, incluindo
Mecessidades loja, de um catilogo ou agasalhos e roupas intimas
Diarias pela internet
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246 Organizagao e Mantém os aparelhos Ter os aparelhos carregados &
Plansjamenta eletrdnicos pessoais em disponiveis quando necessario;
funcionamento (por Alualizar o software
exemplo, celular,
computador)
247 Gerenciamento Lida com o estresse, Avaliar o estado emocional atual;
da salde preccupacdo ou raiva Identificar & usar estratégias de
enfrentamento (por exemplo,
respirar profundamente, fazer uma
pausa)
248 Gerenciamento Comunica suas Fazer perguntas relevantes para
da salde necessidades de sadde e | profissionals de salde;
procura informagdes e Compreender termos basicos de
servigos, quando salde; ldentificar problemas e
necessario solugtes potencials
249 Gerenciamento Faz escolhas saudaveis Exercitar-se regularmente; Evitar o
da salde para manter a salde e o abuso de substancias ou
bem-estar exposicdo a riscos ambientais (por
exemplo, exposigdo ao sol sem
uso do protetor solar)
250 Organizagao e Frocura e associa-se a um | Encontrar grupos disponiveis;
Plangjamento clube, organizacio Selecionar e enlrar/associar-se a
comunitaria, redes sociais | grupos ou organizagies gue
ou oulro grupo social para | lenham interesses semelhantes
fins de diversao, lazer e
interagdo social
251 Organizacao e Vola em eleicdes locais e | Identificar o local correto de
Plansjamenta nacionais votagdo, Compreender o processo
e os direitos/deveres de volar,
Solicitar cedulas, ou compreender
os procedimentos necessarios
para uso da urna eletrdnica
252 Manutengao da Usa a internet com Reconhecer fraudes e abordagens
seguranga seguranca inapropriadas de estranhos; Evitar
postar imagens improprias; Avaliar
a seguranga de arquivos antes de
baixa-los
253 Manutencao da Tesla & ajusla a Garanlir gue a agua esleja em
seguranga temperatura da agua uma temperatura confortavel,
antes de tomar uma ducha | Evitar o contato com a agua muito
ou banho guente
254 Organizagao e Informa em casa, na Solicitar mudangas no cronograma

Planejamento

escola ou no trabalho
guando esta atrasado ou
ficara ausente

com antecedéncla, Antecipar as
informagtes para contato
necessarias em caso de
emergéncia
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Escala de respostas de Habilidades Funcionais: Escala para avaliagio dos dominios de
Alividades de Vida Diaria, Mobilidade e Social/Cognitivo.

A escala de resposla de dois pontos (Incapaz/Capaz) do PEDI eriginal foi modificada para uma
escala de dificuldade de quatro pontos para os Dominios de Habilidades Funcionais do PEDI-CAT
expandido.

Por favor, escolha gual resposta abaixo descreve melhor a habilidade de seufsua filho (a):

Incapaz: Nao consegue, ndo sabe ou & muito novo.
Dificil: Faz com muita ajuda, tempo exira ou esforgo.
Um pouco dificil: Faz com um pouco de ajuda, tempo extra ou esforgo.

Facil: Faz com nenhuma ajuda, tempo extra ou esfor¢o, ou as habilidades da crianga est3o
além desse nivel.

Eu ndo sei

Escala de respostas de Responsabilidade:

Os entrevistados 580 solicitados a escolher uma das respostas a seguir para os itens do Dominio
de Responsabilidade.

Quanta responsabilidade seu filho tem para as seguintes atividades?

0O adulto/cuidador assume completa responsabilidade; a crianga ndo  assume
responsabilidade.

O adulto/cuidador assume a maior parle da responsabilidade e a crianga assume pouca
responsabilidade.

O adulte/cuidador e crianga compartilham as responsabilidades igualmente.

A crianga assume a maior parte da responsabilidade com pouca instrugo, supervisdo ou
ofientagao de um adulta/cuidador.

A erianga assume complela responsabilidade sem gualguer instrugdo, supervisao ou
ofientacio de um adultafcuidador.

Eu ndo sei.
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