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RESUMO

Objetivo: este estudo objetiva avaliar a funcdo da mao em pacientes com
Mucopolissacaridose (MPS). Métodos: estudo analitico cross-seccional em dois
grupos com idades de 8 e 21 anos: pacientes com MPS e individuos sem MPS.
Dados clinicos e demogréficos foram coletados de 15 individuos com MPS e de 44
participantes sem MPS. A avaliacdo da funcdo da méo foi baseada na versao
brasileira do MHQ. Para avaliar essa funcdo, foram apresentadas a pontuacao
global, assim como as pontuacdes de cada dominio, considerando 0S grupos.
Resultados: a média de idade do grupo MPS foi de 11,73 (4,39) e a idade do grupo
comparativo foi 12,80 (3,96). Todos os individuos avaliados foram capazes de
completar o questionario MHQ. O grupo sem MPS teve suas principais
caracteristicas sociodemograficas semelhantes ao grupo sem MPS. O grupo com
MPS demonstrou comprometimento importante da funcdo da mao. O dominio
Funcdo da mao direita de 66,00 + 23,05 (versus 93,18 +11,46); Funcdo da mao
esquerda 62,33 = 20,86 (versus 83,91 + 17,58); AVD conjunto 45,60 = 29,88 (versus
95,78 + 8,49); Escola 56,00 + 32,68 (versus 95,68 + 11,08); Dor 20,67 = 30,87
(versus 98,77 = 3,58); Aparéncia méao direita 77,80 £ 11,16 (versus 71,59 + 21,37);
Aparéncia mao esquerda 77,80 + 11,16 (versus 71,51 + 20,92); Satisfacdo méao
direita 74,47 = 27,12 (versus 94,21 * 14,94); Satisfacdo mé&o esquerda 74,67 + 27,24
(versus 98,77 + 3,59). Conclusdo: individuos afetados pela MPS apresentam
pontuagdes mais baixas na avaliagdo da funcdo da méo, atividades da vida diaria,
atividades escolares e dor. Apenas nos dominios de Estética e Aparéncia 0s grupos
possuiram resultados similares. Trata-se de uma avaliagio de m&o com um
guestionario subjetivo de aplicabilidade ampla, validado para portadores de MPS e
com grupo comparac¢do usando populacao anéloga.

Palavras-chaves: Mucopolissacaridose. Avaliagdo. M&o. Fungéo.



ABSTRACT

Objective: The objective of this study is to evaluate hand function in patients with
hand function in Mucopolysaccharidosis (MPS). Methods: Cross sectional analytical
study in two groups of ages 8 to 21: patients with MPS and individuals without MPS.
Clinical and demographic data were collected from 15 individuals with MPS and 44
participants without MPS. Hand function evaluation was based on the Brazilian
version of the MHQ. Both global score and each domain score were presented,
considering the groups. Results: The average ages were 11,73 (4,39) in the MPS
group and 12,80 (3,96) in the comparative group. All individuals evaluated were able
to complete the MHQ. The group without MPS had its main sociodemographic
characteristics similar to the group without MPS. The group with MPS showed
important impairment of hand function. Right hand Function 66,00 + 23,05 (versus
93,18 £11,46); left hand Function 62,33 = 20,86 (versus 83,91 + 17,58); all DLAs
45,60 + 29,88 (versus 95,78 * 8,49); School 56,00 + 32,68 (versus 95,68 + 11,08);
Pain 20,67 £ 30,87 (versus 98,77 = 3,58); right hand Appearance 77,80 + 11,16
(versus 71,59 £ 21,37); left hand Appearance 77,80 + 11,16 (versus 71,51 + 20,92);
right hand Satisfaction 74,47 + 27,12 (versus 94,21 = 14,94); left hand Satisfaction
74,67 = 27,24 (versus 98,77 + 3,59). Conclusion: Individuals affected by MPS
scored lower in hand function evaluation, daily life activities, school activities and
pain. Only in Aesthetic-related domains and appearance did both groups show
similar results. It's a hand evaluation with a subjective questionnaire of wide
applicability, validated for MPS patients and with the comparison group being of
analogue population.

Key words: Mucopolysaccharidosis. Evaluation. Hand. Function.
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1 INTRODUCAO

As mucopolissacaridoses (MPS) sdo compostas por um grupo de desordens raras e
herdadas geneticamente, decorrentes de um defeito do metabolismo dos
mucopolissacarideos ou glicosaminoglicanos (GAG). As MPS sédo um subgrupo das
doencas de depdsitos lisossébmicos (DDL), onde ocorre o0 armazenamento
lisossdmico dos mucopolissacarideos ou glicosaminoglicanos (GAG)Y?. Sao
causadas pela deficiéncia de uma das enzimas responsaveis pela degradacao dos
glicosaminoglicanos, resultando no acumulo do mesmo lisossomo, 0 que ocasiona
lesdes em diferentes tecidos e leva a varias caracteristicas patolégicas, incluindo
retardo mental, facies grosseira, baixa estatura, disostose mudltipla, opacidade
corneana, hepatoesplenomegalia e disfuncdes cardiacas™™®. A extensdo dessas
caracteristicas patolégicas depende da gravidade da doenca, pode-se inclusive

resultar na morte dos pacientes no inicio da infancia*?.

As MPS sdao doencas raras isoladamente, mas em conjunto tém incidéncia estimada
desde 1:10000 até 1,9:100.000 nascidos vivos“® e algumas literaturas ja afirmam
1,9 — 4,5:100.000 nascimentos (Harmartz, 2008). Ao total, existem 11 tipos de MPS
que variam em caracteristicas clinicas e epidemiolégicas, mas que guardam entre si
muitas semelhancgas nos sinais e sintomas apresentados pelos pacientes.

O envolvimento do sistema nervoso periférico ou disostose mdiltipla € um ponto
comum em todos os casos de MPS®. Esse envolvimento é caracterizado pelas
deformidades osteoarticulares (cifoses, escolioses, joelhos valgos, pés equinos),
rigidez articular com diminuicdo de amplitude de movimento (ADM) e
comprometimento do neurbnio motor superior (mielopatia, hipertonia e
espasticidade)**". Depésitos de GAG nos punhos e dedos levam a contraturas em
flexdo e a subsequente mao em garra®®. Além disso, podem causar compresséo do
nervo mediano, junto com contraturas de Dupuytren, que afetam os movimentos da
mao e a capacidade de segurar objetos, bem como o movimento de pinga,
contribuindo para uma significante inabilidade de realizar acfes simples necessarias

a vida diaria®?.
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Segundo GIUGLIANI E KAKKIS, a qualidade de vida e a longevidade de criangas
com MPS tém sido amplamente melhoradas nos ultimos anos, especialmente devido
ao advento da terapia de reposicdo enzimatica. Por esse motivo, complicacbes
musculoesqueléticas e o funcionamento da méo acabam sendo de importancia cada
vez maior para oS pacientes que tém bom desempenho cognitivo e querem levar
uma vida independente®®. Apesar da sua importancia crucial, esse funcionamento
tem sido avaliado poucas vezes na literatura atual. Além disso, o0 interesse de
cirurgibes de méo pelas MPS tem sido quase que exclusivamente limitado a
avaliacdo de objetivos clinicos, com pacientes que ja tenham desenvolvido a

sindrome do tunel do carpo, necessitando de tratamento cirrgico®®.

Para preencher essa lacuna, surge o Michigan Hand Outcomes Questionnaire
(MHQ), um instrumento de avaliagdo da mao que foi concebido na Universidade de
Michigan em 1998, utilizando 5 principios psicométricos. Esse instrumento, que
inclusive ja foi traduzido e validado para o portugués brasileiro, destina-se para uso
entre individuos com desordens e lesées de méo e punho, podendo avaliar

simultaneamente ou em separado a méo direita e esquerda.

Sobre a funcdo da méo em MPS, tem-se uma literatura muito escassa, Cujos
estudos baseiam-se em avaliacbes subjetivas da mao, com instrumentos de
mensuracdo cuja validacdo ndo esta bem estabelecida®®. Maior entendimento de
como a funcionalidade da méao afeta a qualidade de vida de um paciente com MPS
s6 € possivel através de abordagens menos sujeitas a vieses e utilizacdo de
questionarios consolidados na mensuracdo dessa variavel®*?. Por esse motivo, o

objetivo do presente estudo é avaliar a funcdo da m&o em pacientes com MPS
utilizando o MHQ.
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2 REVISAO DA LITERATURA

2.1 Mucopolissacaridoses

As MPS sdo um grupo de doencas genéticas hereditarias causadas pelo déficit de
uma das enzimas lisossémicas, responsaveis por uma etapa especifica na
degradacdo dos glicosaminoglicanos (GAG), provocando o acumulo gradual e

constante nos tecidos®?,

Foram identificados 11 defeitos enzimaticos que causam 11 tipos diferentes de MPS:
MPS |, chamada de sindrome de Hurler; MPS I, sindrome de Hunter; MPS Il A,
sindrome de Sanfilippo A; MPS Il B sindrome de Sanfilippo B; MPS IIl C, sindrome
de Sanfilippo C; MPS Illl D, sindrome de Sanfilippo D; MPS IV A, sindrome de
Morquio A, MPS IV B, sindrome de Morquio B; MPS VI, sindrome de Maroteaux-
Lamy; MPS VII, sindrome de Sly; e por fim MPS IX, sindrome de Natowicz. Os
nomes das MPS possuem relacdo com o médico responsavel pela descoberta da

doenga(11'12’36).

Tabela 1 - Tipos de MPS, nome das sindromes, GAG acumulado, enzima deficiente
e locus genético correspondente.

Tabela 1-Tipos de MPS, nome das sindromes, GAG acumulado, enzima deficiente e locus genéti-
co correspondente

MPS Nome GAG Enzima Gene
MPS | Hurler DS e HS a-L-iduronidase 4p 16.3
MPS Il Hunter DS e HS lduronato-2-sulfatase Xg28
MPS Il A Sanfilippo A HS Heparan-N-sulfatase 17g25.3
MPS Il B Sanfilippo B HS a-N-acetil-glicosaminidase (NAGLU) 1721
MPS Il C Sanfilippo C HS Acetil CoA a-glicosaminideo acetiltransferase 8p11
MPS Il D Sanfilippo D HS N-acetilglicosamina-6-sulfatase 12914
MPS IV A Moérquio A Qs, C6S Galactose-B-sulfatase 16¢24.3
MPS IV B Mérquio B Qs b-galactosidase 3p21.33
MPS VI Marateaux-Lamy DS Anlsulfatase B 5q11-13
MPS VI Sly DS e HS b-glicuronidase 7g21.11
MPS IX Natowicz CcS Hialuronidase 3p21.3p212

Fonte: http://www.moreirajr.com.br/revistas.asp?fase:r003&id_materia:5223_(36).

Os GAG sao moléculas complexas formadas por carboidratos de cadeia longa,

ligados a uma proteina central do tecido conjuntivo e absorvem grande volume de
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agua, adquirindo, assim, consisténcia viscosa e mucoide, 0 que garante a essa
estrutura uma funcdo de lubrificacdo e de adesé&o entre os tecidos. Os GAGs (ou
mucopolissacarideos) sdo produzidos pelas células e fazem parte da matriz
extracelular de muitos oOrgdos e tecidos. Depois de longevos, precisam ser
internalizados pelas células e degradados nos lisossomos. A depender do tipo de
GAG, uma sequéncia especifica de enzimas participa da sua degradacdo em
particulas menores que podem, entdo, ser excretadas para fora das células“?.
Assim, quando as atividades das enzimas estdo diminuidas ou ausentes, os GAGs
se aglomeram no interior das células (em lisossomos), produzem alteracbes das
funcdes celulares e apoptose. Por esse motivo, as MPS fazem parte também de um
grupo de doencas conhecidas como doencas de depésito lisossomal (DDL). O
acumulo progressivo nos tecidos (6sseos, cardiacos e nervosos) causa as

desordens funcionais e estruturais("1%314),

Segundo dados da Organizacdo Mundial da Saude (OMS), 7,6 milhdes de criancas
nascem a cada ano com um defeito ou desordem genética grave®®. As incidéncias
de cada tipo de MPS, em cada localidade do mundo, também sdo muito variaveis
conforme confirmam os estudos. A incidéncia real de MPS no Brasil é desconhecida.
Atualmente, registram-se, confirmados, aproximadamente 600 casos no pais.

Existem apenas poucos relatos na literatura sobre a exata prevaléncia de MPS em
paises ou regides especificas. No Brasil, apenas o Estado do Rio Grande do Sul
possui dados sobre a incidéncia das mucopolissacaridoses. No estudo gaucho,
mostram-se as seguintes incidéncias: para MPS |, 1 a cada 330.000 nascidos vivos;
para MPS Il, 1 a cada 205.000 meninos nascidos vivos; para MPS IVA, 1 a cada

275.000 nascidos vivos; para MPS VI, 1 a cada 550.000 nascidos vivos®*®.

Tal acimulo de GAG, em varios locais, nos pacientes afetados pelas MPS, resulta
em uma série de sinais e sintomas, integrantes de um quadro clinico multissistémico
gue compromete 0ssos e articulacdes, vias respiratorias, sistema cardiovascular e
muitos outros 6érgdos e tecidos, incluindo, em alguns casos, as func¢des cognitivas.
As manifesta¢gbes mais frequentes das MPS incluem principalmente opacificacéo da
cérnea e/ou outros problemas oculares, macroglossia, perda auditiva, hidrocefalia,

cardiopatia, problemas respiratorios, hepatoesplenomegalia, hérnia inguinal e



15

umbilical, disostose multipla, limitagdo da mobilidade articular e comprometimento

cognitivo®?15:10),

A suspeita clinica de uma MPS é motivo para realizar a dosagem dos GAG urinarios.
Esses estdo quantitativamente elevados em praticamente todos os casos de MPS,
embora a ocorréncia de niveis normais ndo permita descartar o diagnéstico em
paciente com quadro clinico sugestivo. O diagnéstico e o tipo das MPS devem ser
confirmados através de ensaio enzimatico, documentando a atividade deficiente da

enzima especifica para cada tipo de MPS®34

A identificacdo do gendétipo pode ser importante para prever o fendtipo (e para
decisGes terapéuticas em alguns casos), para possibilitar o aconselhamento
genético na familia e para auxiliar no diagndéstico pré-natal. Antes do advento de
terapias dirigidas para a restauragdo da atividade da enzima deficiente, o tratamento
das MPS I, Il e VI tinha como principal foco a prevencdo e o cuidado das
complicacdes, aspecto ainda bastante importante no manejo desses pacientes¢19.
Apesar das MPS apresentarem, em comum, caracteristicas crdnicas e progressivas,
as manifestagfes clinicas variam de acordo com a enzima que esta deficiente no

afetado pela doenca, o que ira distinguir, consequentemente, o tipo de MPS® 29,

Devido ao comprometimento de varios 6rgaos e tecidos, os pacientes com MPS
frequentemente necessitam de intervencdes cirdrgicas que podem levar a alto indice

de complicacdes® "9,

2.2 Acometimento das maos nas MPS

O uso das méos esta presente em um grande numero de atividades realizadas pelo
homem, desde aquelas relacionadas a vida diaria, até as de ordem ocupacional,
escolares e recreativas. Assim, além de ter uma importancia no que se refere as
atividades vitais de um individuo, o uso das maos pode ser considerado como um

1122 A mdo do homem ¢é dotada de mecanismos

meio de integracdo socia
extremamente especializados que permitem atividades Unicas. Em constante acao,
esse 0rgado sensitivo e motor apresenta grande complexidade de fungéo, além de

importancia psicossocial econdmica. Os movimentos da méo sédo controlados pelo
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hemisfério cerebral contralateral e a inervagdo se origina no plexo braquial, nas
raizes de C5 a T1l. Todo o membro superior atua em funcdo da mao, que é
posicionada para as atividades basicas, ludicas e profissionais. Dessa forma, o
homem € o Unico ser capaz de manipular objetos e de executar trabalhos manuais

com equilibrio, firmeza e versatilidade®*.

Na maioria das MPS, os GAG se acumulam em todo o tecido muscular esquelético,
bem como no tecido mole em graus variados. As manifestacdes clinicas desses
depositos incluem diminuicdo da amplitude de movimento de vérias articulagdes,

incluindo os ombros, cotovelos, antebracos, punhos e dedos(®#10:2526),

A sindrome do tunel do carpo também pode ocorrer, por compressao do nervo
mediano, pode produzir possiveis déficits motores e sensitivos. Tais alteracfes
podem acarretar, como consequéncia, alteracdo nas bainhas dos tenddes, dedos

em gatilhos e méos em garra® ®.

Com provavel deposicao nos ossos do carpo, nos tecidos moles e na bainha dos
nervos periféricos, pode ocorrer diminuicdo do volume do tunel cérpico. Quando
ocorre juntamente com a deposicéo de tecido mole no tenosinovial flexor, dentro do

tinel do carpo, provoca o aumento da presséo e compressao do nervo mediano®%9.

Em um estudo sobre Sindrome do Tunel do Carpo, no qual foram avaliadas 48
criancas com MPS e Mucopolidoses, os pesquisadores afirmam que as criangas
com MPS sofrem incapacidade progressiva das maos, particularmente em relacdo a
disfuncdo do nervo mediano®. Outro estudo, também com criancas de MPS, afirma
qgue a incidéncia da Sidrome do Tunel do Carpo nesses individuos chega a 96% a
depender do tipo da MPS que as acometa®® 27,

Todos os tipos de MPS sofrem com a alteragdo do sistema musculoesquelético. Na
MPS tipo Il, destaca-se o desempenho das atividades de vida diaria (AVDs), que é,
muitas vezes, a queixa principal de pais e familiares, e/ou da propria crianca e/ou
adolescente, visto que o envolvimento do sistema musculoesquelético e do sistema
nervoso central compromete grandemente o desempenho funcional dos

individuos®@?,
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As principais causas para o0 comprometimento funcional nas AVDs séo:
comprometimento do tecido conjuntivo - levando a perda ou diminuicdo da
mobilidade articular - defasagem nas amplitudes de movimentos de varias
articulacbes (especialmente em ombros e cotovelos), perda de forca muscular em
diversos grupos musculares (principalmente flexores e extensores dos dedos das
maos, pronadores e supinadores do antebraco). Ocorrem também alteracdes
posturais caracteristicas e disostose multipla, alteracdes nos nervos periféricos e no
tunel do carpo, levando a perda funcional do polegar e deficiéncia significativa em
combinacdo com a displasia 6ssea - mdo em garra. Tais alteracdes contribuiram
para os déficits encontrados nas atividades de vida diaria, principalmente as de

pentear os cabelos, vestir uma camiseta e amarrar os sapatos'’1%%.

O desempenho de tais atividades € importante para que a crian¢a seja capaz de
satisfazer as necessidades bésicas, garantindo-lhe maior independéncia e
participacdo no ambiente familiar e social e, consequentemente, uma maior

qualidade de vida®*29,

2.3 Avaliagédo da fungcdo da méao nas MPS

monitoramento do estado de salude de pacientes com transtornos e doencas que
incapacitam para atividades cotidianas realizadas com as maos. Tem sido um dos
questionarios mais usados na cirurgia de mao por quase 18 anos. Durante esse
tempo, tem sido aplicado para avaliar uma série de condigdes de méo e suas lesoes.
A capacidade de resposta, confiabilidade e validade tém sido exploradas e
avaliadas®?. Autores como Meireles e colaboradores e Chung e colaboradores®®>?

realizaram estudos com intuito da validacao e analise da confiabilidade dos dados.

O Questionario de Mao Michigan (MHQ) foi desenvolvido para medir aspectos do
estado de saude que sdo importantes para pacientes com desordens de mao e tem
sido usado por quase 18 anos®:%%3%32 O MHQ inclui 6 aspectos: funcdo geral da
mao, atividades da vida diaria (AVDs), dor, desempenho no trabalho ou na escola,
estética/aparéncia e satisfacdo. Foi desenvolvido com a participacdo de um painel
de pacientes com doencas da médo, bem como de terapeutas e cirurgides de
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m&o®®3*?. 0 MHQ é também capaz de medir incapacidade da m&o esquerda e
direita separadamente, ao invés de incapacidade geral®:°=3?),

Um estudo realizado em 2003 avaliou artigos que utilizaram o MHQ e demonstrou
que, em quase 15 anos de testes de campo, o0 MHQ foi usado para medir a saude
das maos, mais extensivamente para artrite e trauma. O MHQ é multidimensional e
inclui tanto a dor e a estética, questbes ndo abordadas em muitos outros
guestionarios e que eliminam a necessidade de medidas adicionais para esse tipo

de avaliagéo@2631:32),

A importancia de se avaliar através de instrumentos subjetivos especificos é crucial
para se garantir que os dados resultantes reflitam o “verdadeiro” pardmetro medido.
No caso da funcdo da médo em MPS, questionarios validados, criados para um grupo
especifico de pacientes, ndo existem. Ademais, 0s questionarios validados
existentes para avaliagdo da funcdo da mao em outras desordens nao foram ainda

validados para pacientes com MPS®©+26:32),

Este instrumento, comparado a questionarios similares, demonstrou-se favoravel na
confiabilidade do teste-reteste. A consisténcia interna pode discernir pequenas
mudancas, o0 que é particularmente aplicavel quando pequenas alteracfes clinicas
sdo esperadas. Consisténcia interna elevada em um instrumento de resultados

também é (til quando se esta a explorar o curso natural da doenga62°3%),
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3 OBJETIVO

Verificar a percepcdo dos portadores de MPS sobre a funcdo da méao, quando

comparado a um grupo controle, utilizando o MHQ.
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4 METODOLOGIA DO ESTUDO

Estudo analitico “cross-seccional” realizado para avaliar a fungdo da méo em
pacientes com MPS. Foram coletados dois grupos na faixa etaria pediatrica: Um
grupo de pacientes com MPS e outro grupo de individuos saudaveis, sem MPS
(grupo comparativo). Os participantes foram recrutados a partir da lista de pacientes
e acompanhantes (familiares) do Servico de Ortopedia Pediatrica no Hospital Santa
Izabel, em 2015 e 2016.

O protocolo do estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do referido
Hospital. Todos o0s responsaveis e participantes assinaram o termo de
consentimento livre e esclarecido (TCLE) e o termo de assentimento (quando

menores), sempre antes das entrevistas da pesquisa.

No grupo de pacientes com MPS (masculino e feminino), os critérios de inclusdo
foram: individuos com diagnéstico enzimatico confirmado de MPS, entre as idades
de 8 e 21 anos. Os individuos que se enquadraram no perfil foram autorizados pelos
responsaveis a se inscreverem no estudo, ndo importando se eles estavam ou ndo
recebendo tratamento (Terapia de Reposicdo de Enzima). Os seguintes pacientes
foram excluidos: aqueles que tinham desordens mentais ou fisicas graves, ou que ja
tivessem passado por cirurgia na méao. Uma vez que MPS € uma doenca rara, foram
aceitos todos os pacientes que atingiram o critério de inclusdo sem a definicdo de
um tamanho da amostra. Essa coleta foi realizada no periodo de maio a dezembro
de 2015.

A coleta no grupo sem MPS respeitou a idade de 8 a 21 anos (masculino e feminino)
- assim como ocorreu no grupo com MPS - e os patrticipantes detinham condi¢cbes
socioecon6micas similares. O grupo comparativo foi composto de acompanhantes
(irmados e primos) dos participantes com MPS, porém sem que estivessem
acometidos com a doenca, sendo a coleta realizada no periodo de julho a dezembro
de 2016.

Depois da sele¢do dos sujeitos (15 individuos portadores de MPS e 44 individuos
sem MPS) dados clinicos e demograficos foram coletados de cada um, assim como
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realizada uma avaliagdo da fungdo da mé&o baseada na versao brasileira do
MHQ®19%:2%) o MHQ consiste em 57 itens que avaliam as maos direita e esquerda,
em cinco aspectos incluindo funcdo da mao, atividades da vida diaria, dor,
performance na escola (ou trabalho), estética e satisfacdo do paciente com a funcéo.
Cada aspecto é pontuado de 0 a 100, sendo a menor pontuacdo referente a
incapacidade grave; o dominio Dor € o0 Unico com pontuacdo invertida, ou seja,
guanto maior a pontuacao, mais dor. A pontuacao final é obtida pela média das seis

pontuacdes, depois de se inverter a pontuacéo da dor(®10:23:2526)
4.1 Andlise Estatistica

Os dados dos pacientes foram apresentados em tabelas de distribuicdo por
frequéncia - no caso de variaveis categoricas - e em média e desvio padréo, no caso
de variaveis continuas com e sem MPS. Para efeito de verificacdo, apresentam-se
as pontuacdes de cada dominio. Considerando os grupos de hipétese, foram
utilizados o teste do qui-quadrado, para variaveis categoricas e o teste t de Student,
para variaveis continuas. Em todos os casos, o valor 5% foi adotado como medida
de significancia.

4.2 Aspectos Eticos

O projeto de pesquisa foi encaminhado ao CEP da Santa Casa de Misericérdia da
Bahia e o estudo somente teve inicio ap0s sua aprovacdo, sob registro CAAE:
38746914.5.0000.5520 (parecer 925.989/2014). Todos os individuos selecionados
para a pesquisa foram convidados a comparecer no ambulatério de ortopedia do
Hospital Santa Izabel. Todos que compareceram (representados por suas maes ou
tutores) foram informados dos objetivos da pesquisa, bem como dos seus riscos e
beneficios. Os individuos/responsaveis que demonstraram interesse em participar
foram convidados a assinar o TCLE e termo de assentimento. Mesmo apos isso, foi-
Ihes facultado o direito de cessar sua participagdo a qualquer momento que
desejassem. Os resultados da pesquisa sO serdo divulgados em meios cientificos
adequados, mantendo a identidade dos sujeitos do estudo em sigilo. A pesquisa
ofereceu, como beneficio indireto aos pacientes, estarem colaborando com a

comunidade cientifica a delimitar as melhores condutas que impactem no
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tratamento, reabilitacdo e qualidade de vida desses e dos demais pacientes
diagnosticados com mucopolissacaridose.
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5 RESULTADOS

Todos os individuos avaliados foram capazes de completar o questionario MHQ sem
ou com supervisdo dos responsaveis. Alguns participantes apresentaram discreta
dificuldade para ler o questionario. Nesse caso, o0 auxilio do responsavel pode ter
influenciado, de alguma forma, a resposta do participante. Os participantes com e
sem MPS ndo possuiam nenhum comprometimento cognitivo que afetasse a
confiabilidade na aplicacdo do questionario. O grupo sem MPS teve suas principais
caracteristicas sécio demograficas semelhantes ao grupo com MPS, néo
comprometendo de forma significativa, a homogeneidade dos resultados. Ver Tabela
2.

Tabela 2 - Caracterizacao dos participantes com MPS e sem MPS segundo género,
idade, peso, altura e tipos de MPS

Com MPS Sem MPS
Caracteristicas N/ Média (% /DP) N/ Meédia (% / DP) P
Género 0,211
Masculino 10 (66,67) 21 (47,73)
Feminino 5 (33,33) 23 (52,27)
|dade 11,73 ( 4,39) 12,80 ( 3,96) 0,387
Peso 23,47 ( 7,64) 50,79 (15,24) <0,001
Altura 1,07 ( 0,94) 1,52 ( 0,16) <0,001
Tipo de MPS
I 2 (13,33) -
\ 13 (86,67) -

DP — desvio-padrao.

Os resultados demonstram um comprometimento importante da funcdo da mao
medida pelo MHQ, no grupo de individuos com MPS, em relagdo ao grupo sem
MPS. Apenas o dominio Aparéncia apresentou pontuagdo com diferenca estatistica.
O dominio Satisfacdo e demais dominios apresentaram pontuagdo semelhante. Ver
Tabela 3.
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Tabela 3 - Pontuacdo dos dominios dos participantes com MPS em comparacéo aos

sem MPS
Com MPS Sem MPS
Dominio Média (DP) Média (DP) P

Funcéo

Funcdo Mdo D 66,00 (23,05) 93,18 (11,46) 0,001

Funcdo Mo E 62,33 (20,86) 83,91 (17,58) 0,001
AVD

AVD D 53,00 (29,63) 96,82 ( 8,49) 0,001

AVD E 42,00 (26,57) 91,02 (13,32) 0,001

AVD Conjunto 45,60 (29,88) 95,78 ( 8,40) 0,001
Escola 56,00 (32,68) 95,68 (11,08) 0,001
Dor 79,33 (30,87) 1,66 ( 4,54) 0,001
Aparéncia

Aparéncia D 77,80 (11,16) 71,59 (21,37) 0,279

Aparéncia E 77,80 (11,16) 71,51 (20,92) 0,291
Satisfacao

Satisfacdo D 74,47 (27,12) 94,21 (14,94) 0,001

Satisfacdo E 74,67 (27,24) 92,69 (16,14) 0,003

DP — desvio-padrao.

Apesar das diferencas obtidas em relagdo ao grupo sem MPS, a comparacao entre

os dois tipos de MPS né&o obteve diferenca significativa, nem global e nem quando

comparados os dominios individuais do MHQ, como demonstram os valores para
cada constructo: Funcdo (p=0,698), AVD (p=0,499), Escola (p=0,777), Dor
(p=0,501), Aparéncia (p=0,218), Satisfacdo (p=0,982), e Total (p=0,647). Também
ndo houve qualquer correlacdo entre idade e os dominios quando comparado o
grupo total de individuos; Funcéo (p=0,430), Escola (p=0,812), AVD (p=0,940), Dor
(p=0,831), Satisfacao (p=0,845), Aparéncia (p=0,766), e Total (p=0,647).



Gréfico 1 - Funcdo da méo entre os tipos de MPS no grupo com MPS
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Grafico 2 - AVD da méo entre os tipos de MPS no grupo com MPS
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Grafico 3 - Aparéncia da méao entre os tipos de MPS no grupo com MPS
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Grafico 4 - Satisfagdo com a mao entre os tipos de MPS no grupo com MPS
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Grafico 5 - Dor nas méaos entre os tipos de MPS no grupo com MPS
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Gréfico 6 - Atividades na Escola entre os tipos de MPS no grupo com MPS
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6 DISCUSSAO

As MPS sdo um grupo de doencas crbnicas raras, graves e multissistémicas, que
possuem diversas formas de apresentacao clinica. De uma forma geral, produzem
comprometimento na funcionalidade dos individuos portadores, especialmente
quando a doenca preserva a capacidade cognitiva. O nivel de atividade das maos
tem importancia significativa para a realizacdo das atividades de vida diaria (AVDs)
em pacientes com MPS®®. Isso ocorre porque a funcdo da méao pode limitar
atividades motoras e sensitivas, produzindo importantes sintomas clinicos capazes

de influenciar direta e negativamente a qualidade de vida desses pacientes®1°232),

Os resultados do presente estudo evidenciaram que a funcéo bilateral das maos, a
capacidade de realizar as atividades de vida diaria (AVDs), satisfacdo e dominio
escolar com as mé&os nos pacientes com MPS tiveram pontuagéo inferior, quando
comparados ao grupo sem MPS. Os pacientes com MPS também apresentam
escores significativamente mais elevados no dominio Dor. Entretanto, o dominio
Aparéncia/Estética apresentou diferenca significativa em relacdo ao grupo sem
MPS. Esse indice indicaque, apesar de exibirem deformidades nas maos, os
pacientes com MPS n&o apresentam impacto relevante na avaliacdo da satisfacao

de suas maos.

Os pacientes com MPS possuem depdsito de GAGs no tecido musculoesquelético
como uma das suas principais caracteristicas fisiopatolégicas, afetando capsula,
ligamentos e também tenddes e membrana sinovial™®. Os GAGs podem ser
responsabilizados pela restricdo da mobilidade articular e, especialmente, de

tenddes e bainhas tendinosas**?”.

Dessa forma, ocorre restricdo marcante da
mobilidade articular, especialmente na mao, onde multiplos dedos em gatilho dao
origem & conhecida m&o em garra simiesca®. A mao em garra, portanto, ndo s6
restringe de forma marcante a funcionalidade do membro superior, como também

representa um estigma para os pacientes.

Os depoésitos de GAGs também ocasionam compressao de regibes anatbmicas
cujos suprimentos sanguineo e nervoso podem ser comprometidos. A sindrome do

tunel do carpo, com atrofia muscular, perda de forca, alteracdo da sensibilidade e



29

quadro algico consideravel, geralmente decorre da acdo compressiva dos GAGS
sobre 0 nervo mediano®'?. De fato, a principal causa de sindrome do ttinel do carpo

em criancas e adolescentes é a mucopolissacaridose®2%2",

Acredita-se que, tanto a mao em garra, como a compressado variada no tunel do
carpo, possam explicar os baixos escores nos dominios Funcéo, AVDs, Escolar e
Satisfacdo. Alteracdes na motricidade fina e grosseira das maos podem provocar
importante incapacidade para desenvolver atividades no ambito escolar e doméstico.
Devido a pouca mobilidade, flexibilidade e dificuldade de executar movimentos de
pinca, atividades como segurar uma caneta, escrever, carregar um caderno ou, até
mesmo, atividades da vida em domicilio, como higiene pessoal, vestimenta,

alimentacao, entre outros, podem ser um desafio para esses individuos®°9.

A sindrome do tunel do carpo (STC), por sua vez, também influencia diretamente na
mobilidade, tendo em vista seu potencial para causar fraqueza muscular e atrofia,

especialmente da musculatura intrinseca da mao®®

. Além disso, a STC produz
parestesia da mao, com dor que pode ser intensa e que se manifesta ndo s6 durante
a realizacdo de AVDs, mas também surgindo no periodo noturno, durante o
sono® ) Por esses motivos, tanto a STC, quanto a mdo em garra podem ser
responsabilizadas por comprometimento fisico, sofrimento e insatisfacdo com a

condicdo da mao do paciente com MPS©19,

Aslam et al. 2012 desenvolveram um questionario para avaliar a perspectiva de
pacientes sobre a funcdo de suas m&os e membros superiores, baseado em
principios da Classificacdo Internacional de Funcdo da OMS (WHO ICF). O
questionario foi usado para avaliar a funcdo da méo em dez pacientes com
diagnéstico da sindrome de Morquio. Seus resultados indicam que pacientes tiveram
maior dificuldade em carregar objetos pesados, realizar sua higiene intima, lavar-se,
fazer suas camas e servir suco de uma jarra num copo. Todos o0s pacientes
responderam que tinham fraqueza em suas maos e membros superiores, de poucos
momentos ao tempo todo, enquanto dor, parestesia e rigidez eram variaveis. Os
autores descobriram que todos os pacientes mostraram hipermobilidade e controle

limitado do punho, for¢ca da méo diminuida, além de a maioria demonstrar elevada
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dificuldade para realizar atividades da vida diaria, particularmente atividades bi

manuais®,

Haddad et al. 1997 estudou um grupo de 42 pacientes com MPS em que um
sistema padrdo para avaliacdo da disfuncdo da méao foi criado. Foi pedido as
criancas que realizassem uma série de atividades manuais de dificuldade crescente
para ajudar a determinar o estado funcional da mao. A classificacdo desenvolvida
por Haddad et al graduou os pacientes em cinco categorias funcionais distintas,
nomeadas de classe 1 (a mais baixa) e classe 5 (a mais alta). A classificacédo
funcional de Haddad foi usada por Matos et al. 2013 para avaliar a funcéo da mao
em um grupo de pacientes com MPS. De acordo com esse sistema, 41% dos

individuos tinham uma funcdo de méo gravemente afetada®.

O esquema de Haddad et al.), entretanto, é na verdade um sistema baseado na
medicdo de atividade e ndo leva em consideracdo nenhuma avaliagcdo subjetiva.
Por isso, a classificacdo funcional ndo €& capaz de apresentar uma influéncia
presente e significante da funcdo da mao, nem nas atividades da vida diaria, nem
nos aspectos da qualidade de vida. Além do mais, pelo que é conhecido, o sistema
de Haddad, até o presente momento, néo foi validado para MPS ou outra patologia
da mao®?. O questionario proposto por Aslam et. al®® ¢ uma alternativa a
avaliacdes puramente objetivas; entretanto, foi criado e aplicado especificamente a
um grupo de pacientes afetados pela sindrome de Mérquio e ndo usado ou validado
para nenhum outro tipo de grupo de pacientes © 23,

Um aspecto que chamou atencdo nos achados deste estudo foi o fato de a
aparéncia da méo nao ter sido percebida como pior nos pacientes com MPS. Por ser
doenca grave e incapacitante, os pacientes com MPS podem ja ter um sofrimento
cronico, demonstrado por maltiplas internacdes, infecgdes respiratorias de repeticéo
e pelo proprio tratamento de reposicdo enzimatica que requer manipulagéo(l'z). Além
disso, 0s pacientes ja convivem com outras caracteristicas estéticas desfavoraveis
tais como facies grosseira, baixa estatura e deformidades nos membros™?.
Acredita-se que, por esses motivos, individuos com MPS possam aceitar 0s
problemas da mao com maior resiliéncia, resultando em subestimar o dominio

Estética/Satisfacao.
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Uma das limitagbes deste trabalho foi o tamanho pequeno da amostra, justificada
pelo fato de as MPS serem uma doenca rara. Nao foram utilizadas avaliacdes
objetivas, tais como dinamometria, para comparacdo com os resultados do MHQ. O
pareamento com o grupo dos individuos sem MPS ainda n&o foi ideal, apesar de ter
levado relativamente em consideracdo género e idade. Por esses motivos, este
estudo deve ser entendido com um piloto para melhor entendimento da avaliacado da

mao na MPS, tendo em vista a escassez de trabalhos focados neste tema.

A despeito de limitac6es, a pesquisa realizada adiciona muitos pontos importantes a
literatura existente sobre o assunto. Trata-se de uma avaliagdo de m&o com um
guestionario subjetivo de aplicabilidade ampla, validado para portadores de MPS e
com grupo comparacdo usando-se populacdo analoga. Mesmo sendo um estudo
pequeno, vem preencher importante lacuna do conhecimento nessa area ao auxiliar
no maior entendimento sobre a MPS e sobre a percepcdo dos pacientes em relacao

a funcionalidade e satisfacdo com a propria mao.
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7 CONCLUSAO

Os achados deste estudo permitiram concluir que pacientes com MPS apresentam
pior percepcao das suas maos com relacdo a funcado, capacidade de realizacdo de
atividades da vida diaria, atividades escolares e satisfacdo com a fungédo da médo em
geral, quando comparados a individuos sem MPS. O Unico dominio em que houve

igual percepcao foi em relacdo a satisfacdo com a aparéncia das maos.
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APENDICES

APENDICE A - Termo de Consentimento Livre e Esclarecido — TCLE
Titulo da pesquisa: Questionario de Mao (Michigan) para avaliagcdo dos pacientes
com Mucopolissacaridose.

Instituicdo: Ambulatério de Ortopedia do Hospital Santa Izabel.

Vocé esta sendo convidado (a) a participar da pesquisa “Questionario de Méao

(Michigan) para a avaliacdo de pacientes com Mucopolissacaridose.”. Esta pesquisa

tem como avaliar a funcdo da mao em criangas com mucopolissacaridose. As
criancas em estudo irdo responder a um questionario (Michigan) e um questionario
socio demografico. Nao sera realizada nenhum terapia com intervengdo nos
participantes. A pesquisa nao acrescentara qualquer risco ao seu filho (a). Os
resultados serdo confidenciais e armazenados em um banco de dados do
ambulatério de ortopedia do Hospital Santa lzabel, sob a responsabilidade dos
pesquisadores e serdo apresentados em eventos cientificos e/ou revistas médicas,
com preservacao total da identidade. Este consentimento é livre, podendo haver
recusa ou desisténcia em sua participacdo a qualquer momento. Nao havera
nenhum beneficio financeiro, tampouco custo algum para participar da pesquisa. Os
pesquisadores serdo os responsaveis pelos custos da pesquisa. A equipe do estudo
€ composta pelos pesquisadores: Marcos Almeida (71 98719-0793) e Marina von
Ammon (71 99655-1478). Este termo € composto de duas vias de igual conteudo,
sendo a primeira para arquivamento pelo pesquisador e a segunda para o

representante legal da crianca.

Eu dou meu consentimento para

(nome completo da crianca) participar

desta pesquisa, apos ter lido, recebido esclarecimentos e compreendido os objetivos, riscos

e beneficios do estudo.
(Local e data) , / /

Assinatura do participante Local para impresséo

digital
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(Representante legal da crianca)

Endereco para retorno dos
resultados:

E-mail: Tel:

Assinatura do pesquisador Assinatura da Testemunha

ATENCAO: Em caso de ddvida ou dentncia, contatar o Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos (CEP)
do Hospital Santa Izabel, situado na Praga Conselheiro Almeida Couto, 500, Nazaré, CEP 40.050-410, Salvador
— BA. Tel.: (71) 2203-8362
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APENDICE B — Termo de Assentimento

TERMO DE ASSENTIMENTO

Eu menor, estou sendo convidado a
participar da pesquisa: Questionario de M&o (Michigan) para a avaliagdo de
pacientes com Mucopolissacaridose. Este estudo tem como objetivo avaliar a funcao
da méo dos pacientes com mucopolissacaridose.

Fui informado (a) pelos pesquisadores: Marcos Anténio Almeida Matos (tel 71
98719-0793) e Marina von Ammon Ribeiro Ferraz (tel 71 99655-1478), endereco:
Ambulatério de Ortopedia Pediatrica do Santa Izabel, situado na Praca Conselheiro
Almeida Couto, 500, Nazaré, CEP 40.050-410, Salvador — BA. Tel.: (71) 2203-8362,

de maneira clara e detalhada, de todas as etapas da pesquisa. Sei que a qualquer
momento poderei solicitar novos esclarecimentos e o meu responsavel podera
modificar a decisdo de participar se assim o desejar. Tendo o consentimento do meu
responsavel ja assinado, declaro que aceito participar do estudo, sabendo que tenho
liberdade de recusar responder qualquer questionamento sem que haja nenhum tipo
de prejuizo seja ele fisico, psicologico ou financeiro bem como de retirar meu
consentimento a qualquer momento. Se me sentir prejudicado (a) durante a
realizagdo da pesquisa, poderei procurar o CEP para esclarecimentos no enderego
abaixo descriminado:

NOME DO CEP: Comité de Etica em Pesquisa do Hospital Santa Izabel

HORARIO DE FUNCIONAMENTO: 08h as 17h (segunda a sexta-feira)
ENDERECO: Praca Conselheiro Almeida Couto, 500, Nazaré, CEP 40.050-410,
Salvador — BA.

Assinatura do voluntario (menor)

Pesquisador responsavel

Assinatura
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APENDICE C - Questionario Socioecondmico

QUESTIONARIO SOCIOECONOMICO

1 - Quantas pessoas moram com vocé? (incluindo filhos, irméos, parentes e
amigos)

(Marque apenas uma resposta)

(A) Moro sozinho

(B) Uma a trés

(C) Quatro a sete

(D) Oito a dez

(E) Mais de dez

2 - A casa onde vocé mora €? (Margue apenas uma resposta)
(A) Propria

(B) Alugada

(C) Cedida

3 - Sua casa esta localizada em? (Marque apenas uma resposta)
(A) Zona rural.

(B) Zona urbana

(C) Comunidade indigena.

(D) Comunidade quilombola.

4 - Qual é o nivel de escolaridade do seu pai? (Margue apenas uma resposta)
(A) Da 12 a 42 série do Ensino Fundamental (antigo primario)

(B) Da 52 a 82 série do Ensino Fundamental (antigo ginasio)

(C) Ensino Médio (antigo 2° grau)

(D) Ensino Superior

(E) Especializacao

(F) Nao estudou

(G) Nao sei
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5 - Qual é o nivel de escolaridade da sua mée? (Marque apenas uma resposta)
(A) Da 12 & 42 série do Ensino Fundamental (antigo primario)

(B) Da 52 & 82 série do Ensino Fundamental (antigo ginésio)

(C) Ensino Médio (antigo 2° grau)

(D) Ensino Superior

(E) Especializacao

(F) N&o estudou

(G) Néo sei

6 - Somando a sua renda com a renda das pessoas que moram com VOCE,
quanto €, aproximadamente, a renda familiar mensal? (Marque apenas uma
resposta)

(A) Nenhuma renda.

(B) Até 1 salario minimo (até R$ 678,00).

(C) De 1 a 3 salarios minimos (de R$ 678,01 até R$ 2.034,00).

(D) De 3 a 6 salarios minimos (de R$ 2.034,01 até R$ 4.068,00).

(E) De 6 a 9 salarios minimos (de R$ 4.068,01 até R$ 6.102,00).

(F) De 9 a 12 salarios minimos (de R$ 6.102,01 até R$ 8.136,00).
(G) De 12 a 15 salarios minimos (de R$ 8.136,01 até R$ 10.170,00).
(H) Mais de 15 salarios minimos (mais de R$ 10.170,01).

7 - Qual a sua renda mensal familiar, aproximadamente? (Marque apenas uma
resposta)

(A) Nenhuma renda.

(B) Até 1 salario minimo (até R$ 678,00).

(C) De 1 a 3 salarios minimos (de R$ 678,01 até R$ 2.034,00).

(D) De 3 a 6 salarios minimos (de R$ 2.034,01 até R$ 4.068,00).

(E) De 6 a 9 salarios minimos (de R$ 4.068,01 até R$ 6.102,00).

(F) De 9 a 12 salarios minimos (de R$ 6.102,01 até R$ 8.136,00).
(G) De 12 a 15 salérios minimos (de R$ 8.136,01 até R$ 10.170,00).
(H) Mais de 15 salarios minimos (mais de R$ 10.170,01).
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8 - Vocé trabalha ou j4 trabalhou? (Marque apenas uma resposta)

(A) Sim

(B) Nao

9 - Com que idade vocé comecou a trabalhar? (Marque apenas uma resposta)
(A) Antes dos 14 anos.

(B) Entre 14 e 16 anos.

(C) Entre 17 e 18 anos.

(D) Apé6s 18 anos.

10 - Como vocé avalia ter estudado e trabalhado durante seus estudos?
(Marque apenas uma resposta)

(A) Atrapalhou meus estudos.

(B) Possibilitou meus estudos.

(C) Possibilitou meu crescimento pessoal.

(D) Néo atrapalhou meus estudos

11 - Vocé ja foi reprovado alguma vez? (Margue apenas uma resposta)
(A) Nao, nunca

(B) Sim, uma vez.

(C) Sim, duas vezes.

(D) Sim, trés vezes ou mais.

12 - Se vocé ja frequentou a escola regular, em que série deixou de estudar?
(Marque apenas uma resposta)

(A) Nao frequentei.

(B) 1a série do ensino fundamental (antigo primario, 10 grau).
(C) 2a série do ensino fundamental (antigo primario, 10 grau).
(D) 3a série do ensino fundamental (antigo primario, 10 grau).
(E) 4a série do ensino fundamental (antigo primario, 10 grau).
(F) 5a série do ensino fundamental (antigo ginasio, 1o grau).
(G) 6a série do ensino fundamental (antigo ginasio, 1o grau).
(H)7a série do ensino fundamental (antigo ginasio, 1o grau).

(I) 8a série do ensino fundamental (antigo ginasio, 10 grau).



13 - Se vocé deixou de frequentar a escola regular, quantos anos tinha?
(Marque apenas uma resposta)

(A) Nunca frequentei a escola.
(B) Estou frequentando a escola.
(C) Menos de 10 anos.

(D) Entre 10 e 14 anos.

(E) Entre 15 e 18 anos.

(F) Entre 19 e 24 anos.

(G) Entre 25 e 30 anos.

(H) Mais de 30 anos

42
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ANEXOS

ANEXO A - Questionario Michigan de Avaliacdo de M&ao Michigan

Instrugdes: Este questionario pede sua opinido sobre suas m&os e sua salde. Estas
informacgGes ajudardo a manter um registro de como vocé se sente e como voceé realiza
suas atividades usuais.

Responda TODAS as questdes marcando a resposta conforme indicado. Se vocé esta
inseguro quanto a resposta a marcar, por favor, dé a resposta que julgar melhor.

l. As seguintes questoes se referem a funcéo da(s) sua(s) mao(s) e punho(s) durante
a semana passada. (Por favor, circule uma resposta para cada questdo) Por favor,
responda TODAS as questdes, mesmo que vocé ndo tenha problemas com a mdo efou
punho.

A. As seguintes guestdes se referem a sua mao e punho direitos.
Muito bem Razoavelmente Muito mal
1. Em geral, como sua mao direita funcionou? 1 3 5
2. Como seus dedos direitos se movimentaram? 1 3 o
3. Como seu punho direito se movimentou? 1 3 5
4. Como estava a forga em sua mao direita? 1 S 7]
5. Como estava a sensacao (sensibilidade) da 1 3 5
sua mao direita?
B. As seguintes questdes se referem a sua méo e punho esquerdos.
Razoavelmente Muito mal
1. Em geral, como sua méo esquerda 3 5
2. Como seus dedos esquerdos se 3 5
3. Como seu punho esquerdo se 3 5
4. Como estava a forca em sua méo 3 5
5. Como estava a sensacéo (sensibilidade) da 3 5

sua mao esquerda?

Il. As questdes seguintes se referem & habilidade de suas maos realizarem
certas tarefas durante a semana passada. (Por favor, circule uma resposta para
cada questao). Se vocé nao realizou certa tarefa, por favor, avalie a dificuldade
que voce teria em executa-la.

A. Qual foi a sua dificuldade para realizar as seguintes tarefas usando a sua méo
direita?
Facil Provavelmente dificil Bastante dificil
1. Girar uma macaneta 1 3 4
2. Pegar uma moeda 1 3 4
3. Sequrar um copo de 1 3 4
4. Girar uma chave na 1 3 4
5. Segurar uma frigideira 1 3 4



B. Qual foi sua dificuldade para realizar as seguintes tarefas usando sua méao
esqguerda?
Facil Um pouco dificil Extremamente dificil
1. Girar uma macaneta 1 2 5
2. Pegar uma moeda 1 2 5
3. Sequrar um copo de aqua 1 2 5
4. Girar uma chave na fechadura 1 2 5
5. Segurar uma frigideira 1 2 5
C. Qual foi sua dificuldade para realizar as seguintes tarefas usando ambas as maos?

Razoavelmente dificil Extremamente dificil

. Abrir um pote 1
. Abotoar uma camisa ou blusa 1
. Comer com garfo e faca 1
. Carregar uma sacola de 1
. Lavar a louca 1
. Lavar seus cabelos 1
. Amarrar cadargos ou darnés. 1

AWk =
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lll.  As seguintes questdes se referem as suas atividades normais (incluindo atividades
domésticas e estudo) durante as guatro ditimas semanas. (Por favor, circule uma
resposta para cadaquestao).

Frequentemente Nunca

1. Quantas vezes vocé foi incapaz de fazer seu 5 5
trabalho devido a problemas com sua(s) mao(s)

e punho(s)?

2. Quantas vezes vocé teve que encurtar seu dia 5 5
de trabalho devido a problemas com sua(s)

mao(s) e punho(s)?

3. Quantas vezes vocé teve que ir com calma 2 5
em seu trabalho devido a problemas com sua(s)

mao(s) e punho(s)?

4. Quantas vezes vocé realizou menos tarefas 5 5
no trabalho devido a problemas com sua(s)

mao(s) e punho(s)?

5. Quantas vezes vocé levou mais tempo para

realizar suas tarefas no trabalho devido a 2 5
problemas com sua(s) mao(s) e punho(s)?

44
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a. As seguintes questdes se referem a quanta dor vocé teve em sua(s) mao(s) ou
punho(s) na semana passada. (Por favor, circule uma resposta para cada questao).

A.  As seguintes questdes se referem a dor na sua mao e punho direitos.
Com que frequéncia vocé teve dor em sua mao ou punho direitos?

Sempre

Frequentemente

As vezes

Raramente

Nunca

v wN e

Caso vocé tenha respondido nunca para a pergunta IV-A1 acima, por favor, pule as
questdes seqguintes: 2, 3,4, e 5.

Por favor, descreva a dor que vocé teve em sua mao ou punhos direitos.

Muito leve
Leve
Mediana
Forte
Muito forte

uewWwN e

Sempre Frequentemente As vezes

3. Quantas vezes a dor na sua mao e punho 2 3 4
direitos
interferiu com seu sono?
4. Quantas vezes a dor na sua mao e punho

L 2 3 4
direitos
interferiu com sua atividade (como comer
ou tomar banho)?
5. Quantas vezes a dor na sua mao e 2 3 4

punho direitos te deixaram infeliz?

B. As seguintes questdes se referem a dor na sua mao e punho esguerdos.
Com que frequéncia vocé teve dor em sua mao ou punho esquerdos?

. Sempre

. Frequentemente

As vezes

. Raramente

. Nunca
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Caso vocé tenha respondido nunca para a pergunta IV-B1 acima, por favor, pule as
guestdes seguintes: 2, 3, 4 e 5.

2. Por favor, descreva a dor que vocé teve em sua mao ou punho esquerdos.
1. Muito leve

2. Leve

3. Mediana

4. Forte

5. Muito forte

3. Quantas vezes a dor na sua mao e punho
esquerd 1 2 3 4 5
4. Quantas vezes a dor na sua m3o e punho 1 2 3 4 5

esquerdos
5. Quantas vezes a dor na sua mao e punho 1 2 3 4 5

esquerdos |he deixaram infeliz?

|.  As seguintes questbes se referem a aparéncia (jeito) de sua mao direita durante
a semana passada (Por favor, circule uma resposta para cadaquestao).

1. Estou satisfeito com a aparéncia (jeito) da 1 2 3 4 5
minha méo direita.

2. A aparéncia (jeito) da minha mao direita as 1 2 3 4 -
vezes me deixa desconfortavel em publico.

3. A aparéncia (jeito) da minha mao direita me 1 2 3 4 5

deixa deprimido.

4. A aparéncia(jeito) da minha mao 1 2 3 4 5
direita interfere com minhas atividades
sociais normais.



B. As seguintes questdes se referem a aparéncia (jeito) de sua mao esquerda
durante a semana passada (Por favor, circule uma resposta para cada
guestdo).

1. Estou satisfeito com a aparéncia (jeito) da 1 2 3 4
minha mao esquerda.

2. A aparéncia (jeito) da minha mao esquerda 1 P 3 4
as vezes me deixa desconfortavel em

publico.

3. Aaparéncia (jeito) da minha mao esquerda 1 2 3 4
me deixa deprimido.

4. A aparéncia (jeito) da minha mao 1 2 3 4

esquerda interfere com minhas atividades
sociais normais.

Il. A. As questdes seguintes se referem a sua satisfacdo com a mao e punho direitos durante a
semana passada (Por favor, circule uma resposta para cadaquestao).

1. Funcionamento de sua méo direita
2. Movimento dos dedos em sua mao

3. Movimento do seu punho direito.

4. Forca da sua mao direita.

5. Nivel (intensidade) de dor em sua méao
6. Sensacao (sensibilidade) de sua mao

Y
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VI. B. As questdes seguintes se referem & sua satisfacdo com a méo e punho esquerdos durante a
semana passada (Por favor, circule uma resposta para cada questéo).

1. Funcionamento de sua mao esquerda
2. Movimento dos dedos em sua méo

4. Forca da sua mao esquerda.
5. Nivel de dor em sua mao esquerda.

1
1
3. Movimento do seu punho esquerdo. 1
1
1
6. Sensacdo (sensibilidade) de sua mao 1
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