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PREFACIO

A presente tese intitulada “Eficacia do treinamento muscular respiratorio de
pacientes com Mucopolissacaridose na cinematica toracoabdominal, funcéo respiratoria,
capacidade funcional e qualidade de vida”, foi elaborada de acordo com os preceitos do
Programa de POs-Graduacdo em Biologia Aplicada a Salde da Universidade Federal de
Pernambuco, alinhadas as normas da Pro-reitoria desta Universidade, sob orientacdo da
professora Armeéle Dornelas de Andrade e coorientagdo dos professores Cyda Maria
Albuquerque Reinaux e Luiz Carvalho de Bezerra.

Primeiramente é apresentada a introducdo geral da tese, o referencial tedrico sobre as
Mucopolissacaridoses (MPS) e o impacto da doenca em diversos sistemas seguidos dos testes
avaliativos adotados para avaliacdo de cada impacto e a fundamentacdo tedrica para o
treinamento muscular inspiratério, posteriormente a hipétese geral, os objetivos. materiais e

métodos utilizados, resultados da tese e as consideracdes finais.

O projeto inicialmente foi desenvolvido para que dois grandes estudos pudessem ser
realizados: o estudo 1 (transversal) com todos os tipos de MPS de forma a realizar uma ampla
avaliacdo da cinematica toracoabdominal, funcéo respiratdria, capacidade funcional e qualidade
de vida, comparando os dados com um grupo controle de saudaveis. E o estudo 2, um ensaio
clinico randomizado (ECR) com os pacientes apenas com a MPS tipo VI divididos em grupo
Sham e grupo intervencao e subdivididos em dois grupos de acordo com a faixa etaria. Neste
ECR foi realizado o treinamento muscular inspiratério (TMI) e os voluntarios foram avaliados
imediatamente apds a intervencdo para analise do efeito do TMI sobre as varidveis avaliadas
no estudo transversal (follow-up 1) e um més apds o final do treino sem nenhum tipo de

intervencao (follow-up 2).

Do do estudo 1 (transversal) foram desenvolvidos trés artigos cientificos visto a escassez
e relevancia dos temas. Foi desenvolvido um estudo descritivo com o uso da Classificacdo
Internacional de Funcionalidade, Incapacidade e Saide com todos os tipos de MPS, onde foi
descrito o perfil de funcionalidade e saude sob a ética do préprio paciente fornecendo dados
pioneiros para a literatura cientifica (este artigo encontra-se publicado no European Journal of
Physical and Rehabilitation Medicine). O segundo artigo desenvolvido foi realizado apenas
com o grupo de criancas e adolescentes com MPS onde comparamos as pressdes respiratorias
méaximas obtidas com as equagdes preditas para essa faixa etaria (artigo aceito pelo Minerva

Pediatrics e encontra-se em fase final para publicag&o).



Em paralelo, visto a necessidade de utilizar equacdes de referéncia para normalizar os
valores obtidos com as pressfes respiratorias maximas associada a variedade de equacbes
encontradas, foi elaborado um terceiro estudo com a reunido de todas as equacgdes preditivas
existentes para a faixa etaria pediatrica em uma revisdo clinica de forma a facilitar ao
profissional de salide na escolha dessas equacdes, descrevendo em detalhes as variaveis, método
e técnicas utilizadas nos modelos preditivos. Por fim, foi realizado o estudo 2 (o quinto artigo

desta tese), onde foi desenvolvido o ensaio clinico randomizado duplo cego.

Sendo assim, cinco artigos cientificos foram escritos e apresentados como produto desta
tese. Em resumo, o principal objetivo do artigo 1 intitulado “Functioning profiles of individuals
with Mucopolysaccharidosis according to the International Classification of Functioning” foi
identificar e classificar as necessidades de salude de pessoas com MPS ndo neuropética de

acordo com a Classificacdo nternacional de funcionalidade, Incapacida e Saude.

O segundo artigo, intitulado “Respiratory muscular strength in children with
Mucopolysacaridosis: comparison with predictive equations” teve como principal objetivo
comparar as pressdes inspiratorias e expiratorias maximas obtidas em criangas com MPS e

comparar com valores previstos em estudos anteriores envolvendo criangas saudaveis.

O terceiro artigo, intitulado “Predictive equations for respiratory muscle strength in
children and adolescents: a clinical review” teve como principal objetivo resumir a literatura
contemporanea sobre equacdes preditivas existentes para comparagdo de dados obtidos na

avaliacdo da forca muscular respiratéria em criancas e adolescentes saudaveis.

O quarto artigo, intitulado “Chest wall volumes, diaphragmatic mobility, and functional
capacity in patients with Mucopolysaccharidoses” teve como principal objetivo descrever a
forca muscular respiratdria, mobilidade do diafragma, funcdo pulmonar, capacidade funcional,
qualidade de vida, composic¢do corporal, padrdo respiratorio e volumes compartimentais da

parede toracica de pacientes com MPS, comparando-os com individuos saudaveis pareados.

E o quinto artigo, intitulado “Effects of inspiratory muscle training in patients on with
pulmonary function, functional capacity, chest wall kinematics, quality of life, diaphragm
thickness and mobility of patients with Mucopolysaccharidosis type VI: a randomized clinical
trial” teve como principal objetivo avaliar os efeitos do TMI no sistema respiratorio, capacidade

funcional e qualidade de vida em individuos com MPS tipo VI.



Ap0s a apresentacao dos cinco artigos cientificos que compuseram a tese, encontram-se
as referéncias bibliogréaficas usadas para elaboracdo desta tese.



RESUMO

Os problemas respiratorios nas mucopolissacaridoses (MPS) sdo muitos, sendo a insuficiéncia
respiratoria a causa usual de morte. H4 uma lacuna na literatura sobre os métodos de tratamento
fisioterapéutico nesta populacéo rara, principalmente focados para a musculatura respiratoria.
Por isso, realizamos o treinamento muscular inspiratorio (TMI) com intuito de melhorar a forca
muscular respiratoria e a qualidade de vida dessa populacao especifica. Foram produzidos cinco
artigos cientificos com objetivos distintos, utilizando a Classificacdo Internacional de
Funcionalidade, Incapacidade e Saude (CIF), a forca muscular respiratéria através das pressoes
respiratorias maxima (PRM) e suas equacdes preditivas existentes, mobilidade do diafragma,
funcdo pulmonar, capacidade funcional, qualidade de vida, composicdo corporal, padrdo
respiratério e volumes compartimentais da parede torécica, e em alguns artigos utilizamos
comparagdes com individuos saudaveis pareados. Os dados foram coletados no Laboratério de
Fisioterapia Cardiopulmonar do Departamento de Fisioterapia da Universidade Federal de
Pernambuco e/ou o Instituto Breno Bloise gque trata de doentes raros do estado de Pernambuco.
Os dados obtidos foram submetidos a analise descritiva e analitica com a aplicacdo de testes
estatisticos pertinentes, para alcancar os objetivos dos estudos e o software SPSS Statistics®
versdo 22.0 foi utilizado. Obtivemos como principais resultados, no artigo 1) A CIF forneceu
uma estrutura Gtil para classificar a funcionalidade de pessoas com MPS ndo neuronopatica; 2)
Os dados das PRM no grupo de criangas e adolescentes com MPS foram superestimadas
utilizando a equacdes de referencia para saudaveis, sendo mais coerente seguir
longitudinalmente as pressdes absolutas e os volumes pulmonares; 3) As equacdes preditivas
para as PRM recomendadas para criancas e adolescentes saudaveis diferem em relacdo as
variaveis e métodos usados em seu desenvolvimento, por isso, elas devem ser bem escolhidas
e utilizadas criteriosamente pelo profissional de saude; 4) Os pacientes com MPS apresentaram
reducdo dos volumes da caixa toracica superior, reducdo da funcdo pulmonar, forga muscular
respiratoria, capacidade funcional e na area da capacidade fisica (todos p<0,01), além de
reducdo da mobilidade diafragmatica na respiragdo tranquila no grupo de adolescentes com
MPS (p<0,05). No grupo das criancas houve comprometimento da qualidade de vida (p<0,01)
e 0s volumes da parede toracica pulmonar e abdominal durante a respiragdo tranquila foram
reduzidos (p<0,01). A ventilacdo minuto também foi menor em adultos com MPS (p=0,01); 5)
O TMI promoveu um aumento das PRM, do pico de fluxo da tosse, espessura diafragmatica,
da capacidade funcional subméxima, melhora clinica e da percepcéo de esforco (todos p<0,01).



No grupo das criangas, houve o aumento no pico de fluxo expiratorio (p<0.01) e nos volumes
regionais da parede torécica (p=0,01), especialmente da capacidade inspiratéria da caixa
toréacica pulmonar (p=0,01), além do aumento da mobilidade diafragmatica (p=0,01). Como
considerac@es finais, um perfil respiratorio e funcional dos individuos com MPS foi tracado.
Com o TMI houve ganho da forga muscular no tratamento da MPS VI. A utilizag&o de recursos
que possam oferecer melhor compreensdo e tratamento desse grupo raro poderd facilitar a
criacdo de estratégias para prevencao, especialmente da musculatura envolvida na respiracao
que representa motivo de preocupacdo devido aos ébitos prematuros por insuficiéncia

respiratoria.

PALAVRAS-CHAVE: mdasculos respiratorios; forca muscular; mucopolissacaridoses;

tolerancia ao exercicio; fisioterapia; exercicio respiratorio.



ABSTRACT

Respiratory problems in Mucopolysaccharidoses (MPS) are many, with respiratory failure
being the usual cause of death. There is a gap in the literature on physical therapy treatment
methods in this rare population, mainly focused on the respiratory muscles. Therefore, we
performed inspiratory muscle training (IMT) in order to improve respiratory muscle strength
and the quality of life of this specific population. Five scientific articles were produced with
different objectives, using the International Classification of Functioning, Disability and Health
(ICF), respiratory muscle strength through maximal respiratory pressures (MRP) and its
existing predictive equations, diaphragm mobility, pulmonary function, functional capacity ,
quality of life, body composition, breathing pattern and chest wall compartment volumes, and
in some articles we used comparisons with matched healthy individuals. Data were collected at
the Cardiopulmonary Physiotherapy Laboratory of the Physiotherapy Department of the
Federal University of Pernambuco and/or the Breno Bloise Institute, which treats rare patients
in the state of Pernambuco. The data obtained were submitted to descriptive and analytical
analysis with the application of relevant statistical tests, to achieve the objectives of the studies
and the SPSS Statistics® version 22.0 software was used. The main results were obtained in
the article 1) The ICF provided a useful framework for classifying the functionality of people
with non-neuronopathic MPS; 2) MRP data in the group of children and adolescents with MPS
were overestimated using the reference equations for healthy subjects, making it more coherent
to follow the absolute pressures and lung volumes longitudinally; 3) The predictive equations
for MRP recommended for healthy children and adolescents differ in relation to the variables
and methods used in their development, therefore, they must be well chosen and used
judiciously by the health professional; 4) Patients with MPS showed reduced upper rib cage
volumes, reduced lung function, respiratory muscle strength, functional capacity and in the area
of physical capacity (all p<0.01), in addition to reduced diaphragmatic mobility in quiet
breathing in the group of adolescents with MPS (p<0.05). In the children's group, quality of life
was compromised (p<0.01) and lung and abdominal chest wall volumes during quiet breathing
were reduced (p<0.01). Minute ventilation was also lower in adults with MPS (p=0.01); 5) IMT
promoted an increase in MRP, peak cough flow, diaphragm thickness, submaximal functional
capacity, clinical improvement and perceived exertion (all p<0.01). In the group of children,
there was an increase in peak expiratory flow (p<0.01) and in regional chest wall volumes
(p=0.01), especially in the inspiratory capacity of the pulmonary rib cage (p=0.01), in addition

to increase in diaphragmatic mobility (p=0.01). As final considerations, a respiratory and



functional profile of individuals with MPS was drawn. With IMT, there was a gain in muscle
strength in the treatment of MPS VI. The use of resources that can provide a better
understanding and treatment of this rare group may facilitate the creation of prevention
strategies, especially for the muscles involved in breathing, which is a cause for concern due to

premature deaths from respiratory failure.

KEYWORDS: respiratory muscles; muscle strength; mucopolysaccharidoses; exercise

tolerance; physiotherapy; breathing exercises.
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INTRODUCAO

As mucopolissacaridoses (MPS) sdo doencas metabdlicas hereditarias raras, causadas
pela deficiéncia de enzimas lisossomais responsaveis pela degradacéo dos glicosaminoglicanos
(GAG) (SAINZ; MUNOZ; MONTEAGUDO, 2002; VIEIRA, 2007). Os GAG acumulam-se
no lisossomo determinando disfuncdes progressivas de oOrgdos e tecidos, como diversas
desordens funcionais e estruturais levando a altas taxas de morbimortalidade, baixa qualidade
de vida e mortes prematuras (SOUZA et al., 2007, 2010; ROCHA et al., 2012; AZEVEDO et
al., 2016).

As infeccbes respiratorias e as complicacdes cardiacas geram varios episodios de
internacOes hospitalares e sdo consideradas as principais causas de morbidade e mortalidade
em individuos com MPS (JONES et al., 2009; TURRA; SCHWARTZ, 2009; ARN et al., 2012;
BERGER et al., 2013; LIN et al., 2013). Manifestacbes e fatores como as alteragdes
musculoesqueléticas, reducdo do volume toracico, depdsito de GAG no tecido intersticial
pulmonar, macroglossia e fadiga muscular respiratoria sao alguns dos principais responsaveis
pelos disturbios respiratérios na MPS (SIMS; KEMPINERS, 2007; BERGER et al., 2013).

O acumulo de GAG ocorre por toda a via aérea e pode acometer o parénquima pulmonar,
levando a uma doenca intersticial cronica com altera¢des na difusdo pulmonar (LEIGHTON et
al., 2001; RAMOS, 2013). E comum que pacientes com MPS apresentem dispneia, tosse
ineficaz, acimulo de secrec¢do, reducdo do desempenho no exercicio e infec¢bes recorrentes,
como bronquite e pneumonia (LEIGHTON et al., 2001; PELLEY et al., 2007; BERGER et al.,
2013). Achados esses que levam a prejuizos na funcionalidade e qualidade de vida (SAVCI et
al., 2006).

Diante da alta morbidade e mortalidade em individuos com MPS por questdes
respiratorias (ARN et al., 2012; BERGER et al., 2013), aléem dos, diversos impactos das
consequéncias progressivas e limitantes das MPS, s&o relevantes estudos que visem a ampliacéo
do conhecimento sobre métodos de avalia¢do das alteracGes respiratorias e técnicas terapéuticas
a fim de melhorar a qualidade de vida deste grupo de doentes raros.

Ainda sdo escassos estudos na literatura que apresentem evidéncias sobre a avaliacdo e
tratamento respiratorio de individuos com MPS. A maioria dos estudos encontrados abordou
apenas a terapia de reposicdo enzimatica como forma de tratamento (WRAITH et al., 2008;
HARMATZ et al., 2010; GOMES et al., 2018). Somente um estudo utilizou o programa de

treinamento muscular inspiratorio (TMI) em paciente com MPS tipo IV ou Sindrome de
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Morquio (SAVCI et al., 2006). Neste estudo houve o ganho de forga muscular respiratoria,
assim como a melhora da sensagéo de dispneia (SAVCI et al., 2006).

O TMI sem sido indicado para aumentar a forca muscular inspiratéria e melhorar a
percepcéo de dispneia, aumentar a capacidade funcional e qualidade de vida em pacientes com
doengas neuromusculares (KOESSLER; WANKE; WINKLER, 2001; TOPPIN et al., 2002),
fibrose cistica (ENRIGHT et al., 2004), distrofia muscular de Duchenne (TOPPIN et al., 2002),
insuficiéncia cardiaca cronica (CHIAPPA, 2003) e diversas patologias toracicas (SILVA et al.,
2012). Ele possibilita também, uma tosse mais eficaz, diminuicdo das internac@es hospitalares
e melhor qualidade de vida (GOSSELINK et al., 2011).

O TMI contribuiu positivamente no Unico estudo de caso encontrado na literatura que
envolveu individuo com a MPS tipo IV (SAVCI et al., 2006). Sdo necessarios mais estudos
com um maior numero de pacientes para que seus efeitos possam ser melhor testados, visto que
esta modalidade de treinamento dos musculos respiratérios poderia ser uma aliada no
tratamento fisioterapéutico desta populacdo, cujo principal objetivo seria reduzir a
sintomatologia e exacerbacdo da doenca, assim como, melhorar a qualidade de vida. Em
pacientes com MPS o trabalho fisioterapéutico respiratorio é comumente realizado através de
técnicas de desobstrucdo de vias areas e reexpansdo pulmonar(TORRES-CASTRO et al., 2016;
CONITEC, 2021). Ha uma auséncia de evidéncias robustas para o tratamento respiratorio ndo
medicamentoso neste grupo, como a realizacdo de ensaios clinicos randomizados que séo

dificeis de serem conduzidos principalmente devido a gravidade e raridade da doenca.

Portanto, é necessario a ampliacdo do conhecimento sobre avaliacdo de individuos com
as MPS, a fim de favorecer sua melhor compreensao e monitorizacdo, bem o desenvolvimento
de protocolos de tratamento, com adequacdo das técnicas terapéuticas para essa populacdo. O
uso de ferramentas de avaliacdo e variaveis nunca utilizadas com individuos com MPS fornece
dados inovadores, com informagdes para o0 aprimoramento da préatica clinica, principalmente
quanto aos protocolos de avaliagdo e tratamento respiratério, como referente a realizagdo do

TMI em pacientes com a MPS tipo VI (considerada um dos tipos de MPS mais raros do mundo).

No entanto, ainda ndo sabemos os efeitos do TMI na cinematica toracoabdominal,
capacidade funcional e na qualidade de vida em pacientes com MPS. Portanto, o presente estudo
visou, descrever o perfil funcional e de saude, caracterizar a cinematica da caixa toracica,

avaliar a espessura e a mobilidade diafragmatica, avaliar a capacidade funcional e a qualidade
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de vida e observar os efeitos do treinamento muscular inspiratorio em pacientes com MPS sobre
estas variveis citadas.

Por isso, para a presente tese, inicialmente dois grandes estudos foram tracados: estudo 1)
a avaliacdo transversal de individuos com todos os tipos de MPS com diversas ferramentas de
avaliacdo respiratdria e funcionaos, além da qualidade de vida, pareando os pacientes com
individuos saudaveis. Com intuito de uma melhor compreeder as MPS; e estudo 2) um ensaio
clinico randomizado duplo cego acerca do treinamento muscular inspiratorio para os pacientes
com a MPS tipo VI, reavaliando os pacientes com todas as ferramentas utilizadas no estudo 1
(transversal) e acompanhando-os por 1 més, apds o término do treinamento (follow up). Neste
estudo 2 (pioneiro), o intuito foi: tratar esses pacientes e descrever a eficacia do treino.
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REFERENCIAL TEORICO
2.1 ERROS INATOS DO METABOLISMO

Séo erros inatos do metabolismo (EIM) os distdrbios de natureza genética que promovem
alguma falha de sintese, degradacdo, armazenamento ou transporte de moléculas (SAINZ;
MUNOZ; MONTEAGUDO, 2002). Os EIM se caracterizam por aciimulo de substancias dentro
dos lisossomos, em sua maioria afetam todo o organismo, e sdo conhecidos como doenca de
depdsito ou de armazenamento (SAUDUBRAY; GARCIA-CAZORLA, 2018).

A idade de apresentacdo varia entre a infancia e a adolescéncia, com as formas mais graves
aparecendo na primeira infancia, acompanhadas com maiores taxas de morbidade e mortalidade
(AGANA et al., 2018). Devido a quantidade e grande complexidade dos EIM, o diagndstico é
dificil, pois os sinais e sintomas sdo diversos e por serem raros 0S casos, a maioria dos
profissionais ndo conseguem identificar e diagosticaré uma dentre (COELHO et al., 1997;
APPLEGARTH; TOONE; LOWRY, 2000; LEONARD; MORRIS, 2000).

A doenca de depo6sito sempre decorre do defeito de enzimas envolvidas na degradacao de
uma molécula complexa, que pode ser um polimero de actcar, como 0s GAG, conhecidos por
mucopolissacarides ou um glicolipide (LEONARD; MORRIS, 2000; SOUZA et al., 2007;
AGANA et al., 2018). Esse acumulo intralisossomal pode levar ao comprometimento da funcéo
celular e até a sua destruicdo (SAUDUBRAY; GARCIA-CAZORLA, 2018).

O cérebro, o figado, o baco e o sistema esquelético, sdo 6rgaos frequentemente afetados
pelas doencas de deposito (AGANA et al., 2018). Entre as doencas de depdsito, os distdrbios
de sintese ou catabolismo de moléculas complexas, estdo as doencas lisossomiais, que sao as
diversas mucopolissacaridoses e as esfingolipidoses (NEUFELD; MUENZER, 2001; SAINZ;
MUNOZ; MONTEAGUDO, 2002; LEHMAN et al., 2011).

2.2 MUCOPOLISSACARIDOSES

Definigdo, bioquimica e classificacio

As MPS sdo doencas metabdlicas hereditarias que fazem parte dos EIM (BOARON et al.,
2020), estdo entre cerca de 40 doencas denominadas doencas de acumulo lisossémico (CIMAZ;
LA TORRE, 2014). A MPS ¢ considerada uma doenca rara, ou seja, aquela que afeta até 65
pessoas em cada 100.000 individuos, ou 1,3 pessoas para cada 2.000 individuos (MCBRIDE;
FLANIGAN, 2021). Sua transmissdo segue um padrdo de heranca autossémica recessiva, com
excecao do tipo Il que é recessiva ligada ao X, afetando geralmente homens, embora raras
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pacientes do sexo feminino com MPS Il tenham sido descritas (CUDRY et al., 2000; TUSCHL
et al., 2005). S&o causadas pela deficiéncia de enzimas lisossomais responsaveis pela
degradacdo dos GAG (VIEIRA, 2007; BOARON et al., 2020). O acumulo de GAG nos
lisossomos, leva a disfuncdes de orgdos e tecidos, determinando a apoptose de alguns grupos
celulares e ao dano celular e tecidual irreversivel (VALAYANNOPOULOS; WIIBURG, 2011,
ROCHA et al., 2012). Os GAG sdo formados por proteoglicanos que s&o macromoleculas de
glicoproteinas, cuja funcdo é conferir elasticidade aos tecidos e os capacitam a manter sua
formacéo caracteristica (GIUGLIANI, 2012; TOMATSUA et al., 2013).

O actmulo de substéncias dentro da célula faz com que ela apresente caracteristicas de
natureza cronica e progressiva (BOARON et al., 2020). As MPS compartilham muitas
caracteristicas clinicas, embora em graus variaveis, e sdo classificadas em sete tipos de acordo
com a enzima deficiente envolvida no catabolismo dos GAG (LEHMAN et al., 2011;
SOLANKI et al., 2012). Elas podem ser classificadas em subtipos de I a IX, com excegéo dos
subtipos VIII e V, que ndo séo reconhecidos como formas da doenca (CIMAZ; LA TORRE,
2014; MITROVIC et al., 2017).

As classificacdes sao: MPS tipo | (Sindrome de Hurler, Hurler-Scheie e Scheie), MPS
Il (Sindrome de Hunter), MPS tipo Il1, subdividido em MPS I1I-A, MPS I11-B, MPS 11I-C e
MPS 111-D (Sindrome de Sanfilippo A, B, C ou D), MPS IV que é subdividida em MPS IV-A
e MPS IV-B (Sindrome de Mérquio A e Mérquio B), MPS tipo VI (Sindrome de Maroteaux-
Lamy), MPS VII (Sindrome de Sly) e MPS tipo IX (Sindrome de Natowicz) (SHIH et al., 2002;
TURRA; SCHWARTZ, 2009; GIUGLIANI, 2012). Portanto, atualmente, existem onze
deficiéncias enziméticas conhecidas para sete tipos de MPS (NEUFELD; MUENZER, 2001).
A tabela 1 sumariza os tipos de MPS, tipos de enzima deficiente e padrdo de heranga.

Considerando os diferentes tipos de MPS e suas as diferentes formas de progressao da
doenca, nesta tese serdo abordadas as MPS tipo I, IV e VI visto que foram os tipos avaliados

neste estudo.

Tabela 1. Classificagdo das Mucopolissacaridoses.

TIPO SUBTIPOS EPONIMO DEFICIENCIA PADRAO
ENZIMATICA DE

HERANCA

MPS | MPS I H Hurler o-L-iduronidase Autossdmico
recessivo

MPS | IH/S Hurler/Scheie

MPS IS Scheie
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MPS Il MPSII Hunter Iduronato-2-sulfatase Ligado ao x
recessivo

MPS 11l MPSIII A  Sanfilippo A Heparan N-sulfatase Autossémico
recessivo

MPS 111 B Sanfilippo B a-N-acetil-d-glucosaminidase

MPS 111 C  Sanfilippo C AcetilCoA:a-
glucosaminideacetiltransferase
MPS I D  Sanfilippo D N-acetilglucosamine-6-

sulfatase

MPS IV MPSIVA  Morquio A Galactose-6-sulfatase Autossémico

recessivo
MPSIVB  Mdrquio B B-Glucuronidase

MPSVI MPS VI Maroteaux— N-acetilgalactosamine-4- Autossémico
Lamy sulfatase (arilsulfatase B) recessivo

MPS VII  MPS VII Sly B-Glucuronidase Autossémico
recessivo

MPS IX MPS IX Natowicz Hialuronidase 1 Autossdmico
recessivo

Fonte: Os autores (2021). MPS: Mucopolissacaridose.

2.2.2 Formas de progressao

A progressdao da MPS é variavel. Usualmente sdo definidas quanto a velocidade de
progressao da doenca e gravidade do acometimento dos érgdos-alvo, em: MPS de progressao
lenta (forma atenuada da doenca) ou MPS de progressdo rapida (forma grave da doenca)
(HENDRIKSZ et al., 2013; QUARTEL et al., 2014). A classificacdo da forma de progressao
da doenca, ndo obteve sucesso, Visto que existem pacientes que apresentam quadros mistos que
sobrepdem manifestacGes das diferentes formas mencionadas, por isso, atualmente os fenétipos
séo considerados como um espectro continuo de um mesmo tipo de MPS (MOORE et al., 2008).

Porém, na literatura encontram-se descri¢cbes que pacientes com a MPS de progressdo
rapida evoluem frequentemente com baixa estatura, alteracdes faciais grosseiras, anormalidades
esqueléticas e nas articulagfes, compressdo da medula espinhal, comprometimento da fungéo
pulmonar e cardiovascular, infecgdes respiratdrias, otites de repeticdo e mortalidade precoce no
inicio da fase adulta, geralmente por insuficiéncia cardiopulmonar. A MPS 1V é subdividida
em MPV IV-A e MPS 1V stico é dado geralmente antes dos 24 meses (ARN et al., 2012;

GIUGLIANI et al., 2014). J& nas formas com progressdo lenta, a literatura apresenta que o
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comprometimento acontece geralmente mais tardiamente, com 0s primeiros sinais e sintomas
mais discretos, atenuados, o diagnéstico é dado em média apds os dois anos de idade.
Entretanto, as morbidades podem ser significativas com mortalidade em torno da terceira a
quinta década de vida (GIUGLIANI et al., 2014).

Manifestagdes clinicas gerais

As MPS possuem caracteristicas clinicas diferentes, assim como, a idade de
apresentacdo e formas de tratamento, ndo apenas entre os diferentes tipos de MPS, mas também
entre pacientes dentro do espectro de uma mesma MPS (SUAREZ-GUERRERO et al., 2016).
Os bebés podem parecer normais ao nascimento, mas com o0 passar do tempo, por serem um
grupo de doencas crbnicas e progressivas, as caracteristicas sindrémicas vao se tornando mais
evidentes (MUENZER, 2011). O prejuizo cognitivo € encontrado apenas nas formas graves de
MPS I, MPS 1l e MPS VII e nos subtipos da MPS 11l (MUENZER, 2011).

Pacientes com MPS exibem distirbios no crescimento, anormalidades no
desenvolvimento da cartilagem esquelética e 6ssea (QUARTEL et al., 2014), sendo a disostose
maltipla um distarbio caracteristico (LACHMAN et al., 2010). A combinacdo de falha no
crescimento, desorganizacao da placa 6ssea, contraturas articulares e anormalidades endécrinas
podem explicar as diferencas antropométricas, pescoco curto, articulagcbes com deformidades,
e as mdos em garra (sinal caracteristico das MPS, exceto da MPS V) (Figura 1.A e 1.B)
(DECKER et al., 2010; HARMATZ et al., 2010).

Figura 1.A: Aspecto de maos em garra de paciente com MPS VI; 1.B: crianga com MPS VI com caracteristicas
faciais grosseiras e pescoco curto. Fonte: Acervo da pesquisa (2022).
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Caracteristicas clinicas da MPS Il ou Sindrome de Hunter

Complicaces respiratorias sdo comuns na Sindrome de Hunter e sdo causadas pela
disfuncéo obstrutiva ou restritiva nas vias aéreas respiratdrias, um achado frequente é a otite
recorrente com algum grau de perda auditiva, assim como, a apneia obstrutiva do sono
(MARTIN et al., 2008; GLAMUZINA; FETTES; BAINBRIDGE, 2011). O 6bito nesta
sindrome, em geral, ocorre por faléncia cardiaca, e por obstrucao das vias aéreas (NEUFELD;
MUENZER, 2001). Lesdes papulares, sdo consideradas tipicas na MPS Il devido ao dep6sito
de GAG na pele (Figura 2).

Figura 2. Paciente adulto com a MPS Il com bastante infiltrado de GAG na pele, apresentando les6es papulares
tipicas. Fonte: Acervo da pesquisa (2022).

Caracteristicas clinicas da MPS 1V ou Sindrome de Mérquio

A MPS IV é subdividida em MPV IV-A e MPS IV-B, porém, os sintomas sdo 0s mesmos
em ambos o0s subtipos, sendo elas caracterizadas pela displasia esquelética predominante, baixa
estatura, hipoplasia odontéide, pescoco curto, joelho valgo, abdémen protuso (Figura 3.A e 3.B),
fung&o cognitiva preservada e diferentemente dos demais tipos de MPS: a frouxidao ligamentar ou
hipermobilidade articular (DHAWALE et al., 2013). A frouxid&o ligamentar ou hipermobilidade

articular esta associada a MPS 1V e é exclusiva da sindorme de Morquio, uma vez que 0S outros
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distarbios com envolvimento articular apresentam rigidez e diminuicdo da mobilidade
(NORTHOVER; COWIE; WRAITH, 1996; HENDRIKSZ et al., 2015).

A ' B

Figura 3.A: Postura em vista de perfil esquerdo e 3.B: em vista anterior de paciente crian¢ga com MPS IV-A. Fonte:
Acervo da pesquisa (2022).

Caracteristicas clinicas da MPS VI ou Sindrome de Maroteaux-Lamy

Na MPS VI, normalmente, ndo ha deficiéncia intelectual progressiva, sendo assim, a
funcdo cognitiva nesse tipo de MPS esta preservada (GIUGLIANI; HARMATZ; WRAITH,
2007). As anormalidades esqueléticas ou disostose multipla estdo presentes, como o tronco
curto, cifose e giba toracolombar, alteracdo no formato das vértebras, alargamento diafisario de
costelas, maos e pés curtos (Figura 4) (GIUGLIANI; HARMATZ; WRAITH, 2007). Pescoco
curto, epiglote elevada e traqueobroncomalécia constituem algumas das alteracBes que
contribuem para o aparecimento dos problemas respiratorios nesse grupo de MPS (GIUGLIANI
etal., 2010).

A maioria dos pacientes com MPS VI apresentam manifestacdes, como degeneracédo
articular, doenca valvar cardiaca, diminuicdo da fungdo pulmonar e reducdo da resisténcia
respiratoria, que frequentemente progridem para o 6bito na segunda ou terceira década de vida
pela insuficiéncia cardiaca, geralmente, secundaria a uma obstrucdo cronica respiratoria
(DILBER et al., 2002; AZEVEDO, 2004; HARMATZ et al., 2004; VALAYANNOPOULOS
et al., 2010).
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Figura 4.A: Postura na vista lateral esquerda e 4.B: em vista anterior de crianga com MPS VI. Fonte: Acervo da
pesquisa (2022).

Epidemiologia

As MPS tém incidéncia mundial estimada de 1:10.000 a 1:29.000 nascidos vivos, com
média de cerca de 1 para cada 20 mil nascidos vivos, sendo as MPS tipo | e Ill as mais
frequentes e a MPS VII, a mais rara (TOMATSUA et al., 2013; BOARON et al., 2020; CELIK
etal., 2021).

No Brasil, as MPS correspondem a 32% dos EIM e a 54% das doencas lisossomais de
déposito, predominando as MPS tipo Il, seguida pela MPS VI e MPS | (JOSAHKIAN et al.,
2021). A incidéncia das MPS no Brasil entre 1994 a 2018, foi de 1,57/100.000 nascidos vivos,
e considerando-se o nimero de diagnésticos por 100.000 nascidos vivos, a frequéncia de MPS
nas regides brasileiras apresentou prevaléncia de 0,29 para MPS 1, 0,48 para MPS 11 (ou 0,94
para nascimentos do sexo masculino), 0,08 para MPS IlI-A, 0,12 para MPS 111-B, 0,07 para
MPS I11-C, 0,001 para MPS I1I-D, 0,15 para MPS IV-A, 0,003 para MPS IV-B, 0,35 para MPS
VI, 0,02 para MPS V11 e nenhum foi diagnosticado com MPS IX (JOSAHKIAN et al., 2021).

Apesar da MPS VI ser considerada um dos tipos mais raros no mundo, com incidéncia
estimada de 1:238.096 a 1:300.000 nascidos vivos (BAEHNER et al., 2005; GIUGLIANI et al.,
2014), sua incidéncia no Brasil foi duas vezes maior que a encontrada em outros paises como
Alemanha e a Australia (BAEHNER et al., 2005; GIUGLIANI, 2012; COSTA-MOTTA et al.,
2014; MINISTERIO DA SAUDE DO BRASIL, 2019). No nordeste brasileiro, a MPS VI

apresentou maior numero de diagndésticos, com prevaléncia de 0,58:100.000 nascidos vivos
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(JOSAHKIAN et al.,, 2021), um possivel motivo seria o alto numero de casamentos
consanguineos em areas de isolamento geogréfico (VAIRO et al., 2015; JOSAHKIAN et al.,
2021).

Tratamento

A MPS ndo tem cura, mas, quando tratada adequadamente, é possivel reduzir os
sintomas e impedir ou retardar o seu agravamento (HARMATZ et al., 2010; GUARANY et al.,
2012). De forma geral, o tratamento ideal é agrupado em 3 pilares: 1- Terapia de Reposicao
Enzimética (TRE), se disponivel, 2- Tratamento continuo com equipe multidisciplinar, e 3-
Praticas com procedimentos/intervencGes meédicas especificas, como cirurgias de correcdes
(GUFFON; FROISSART; FOUILHOUX, 2019; BOARON et al., 2020; PARINI; DEODATO,
2020).

A TRE consiste na administracdo por via intravenosa através de bomba de infusdo da
enzima deficiente na sua forma ativa, com objetivo de retardar ou interromper a progressao da
doenca (HARMATZ et al., 2010; PARINI; DEODATO, 2020). Sua principal desvantagem ¢é
ndo ultrapassar a barreira hematoencefalica (PARINI; DEODATO, 2020). Foi aprovada em
2003 para a MPS I, em 2005 para MPS VI, em 2006 para MPS 1l e vem sendo utilizada como
principal forma de tratamento, porém, os tipos Ill, IV-B e IX ainda ndo possuem TRE
disponivel (VIEIRA et al., 2008; HARMATZ et al., 2010; NOH; LEE, 2014; CONITEC, 2017).

Tratamento continuo com equipe multidisciplinar

A Politica Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com Doencas Raras no ambito do
Sistema Unico de Sadde (SUS), foi publicada em 2014, com o objetivo de garantir o cuidado e
tratamento integral aos raros, como acesso a assisténcia multidisciplinar regular e terapias
especificas (BRASIL, 2014). Por se tratar de uma doenca cronica de carater progressivo, a
abordagem multidisciplinar € recomendada e benéfica para todos os tipos de MPS (MUENZER,
2004). Apesar da recomendagcdo e da importadncia do acompanhamento por equipe
multidisciplinar, especialmente pela equipe de reabilitacdo, hd& um numero pequeno de
pacientes com MPS que conseguem acesso, e isso pode ocorrer devido a dificuldade de
mobilidade desses pacientes até 0s centros e servicos especializados no Brasil (GUARANY et
al., 2012; FIGUEIREDO et al., 2018).

Existem, diretrizes disponiveis e recomendacBes consensuais especificas sobre o

tratamento para cada especialidade referente ao tratamento da MPS (MUENZER et al., 2009;
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SCARPA et al., 2011; HENDRIKSZ et al., 2015). No geral, essas diretrizes recomendam
avaliacOes abrangentes e criteriosas regulares para que sinais de mudanca da evolugédo da
doenca possam ser identificados e dessa forma ajudar a prevenir danos que podem ser tornar
irreversiveis se ndo identificados e tratados precocemente (HENDRIKSZ et al., 2015).
O tratamento multidisciplinar organizado e coordenado é essencial para individuos com
doencas genéticas multissistémicas complexas, como € o caso das MPS. Ele necessita ser bem

planejado, individualizado e mantido ao longo da vida (CONITEC, 2021).

Tratamento fisioterapéutico

Na politica Politica Nacional de Atengdo Integral as Pessoas com Doengas Raras no
ambito do SUS, o profissional fisioterapeuta é citado como importante aliado da equipe de
reabilitacdo que visa propiciar uma melhor qualidade de vida e funcionalidade (BRASIL, 2014).
O fisioterapeuta atua na orientacdo, prevencdo, avaliacdo e tratamento de distarbios
musculoesqueléticos e respiratérios nas MPS, realizando avaliacdo criteriosa, a fim de
identificar precocemente alteracdes que possam impactar na funcionalidade e qualidade de vida
do paciente para que programas terapéuticos sejam implementados de acordo com
caracteristicas individuais, intervindo de forma especifica (ACOSTA et al., 2010).

Além da intervencdo fisioterapéutica motora e respiratéria, em alguns casos,
equipamentos de auxilio da marcha ou cadeira de rodas precisam ser prescritos pelo
fisioterapeuta, assim como Orteses, para aumentar ou manter a amplitude de movimento
articular, aliviar dores, propiciar, manter ou melhorar a mobilidade ou a marcha (CONITEC,
2021).

Fisioterapia respiratéria

Os cuidados respiratorios devem ser especialmente eficazes nesse grupo de forma a
monitorar a progressdo da doenca e identificar sinais precoces de insuficiéncia respiratoria
(FIGUEIREDO et al., 2018). A fisioterapia respiratdria nesse grupo visa promover a melhora
da funcdo pulmonar, biomecéanica respiratdria e manter as vias aéreas pérvias, visto que
pacientes com MPS frequentemente apresentam reducdo da expansdo e mobilidade toracica e
uma tosse ineficaz que resulta em hipersecrecéo e infecgdes recorrentes (BERGER et al., 2013;
CONITEC, 2021).

As diretrizes da pratica clinica para o cuidado respiratério de pacientes com MPS

recomendam iniciar o cuidado respiratério precocemente (MUENZER et al., 2009;
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HENDRIKSZ et al., 2015; CONITEC, 2021). Sao indicadas manobras de higiene bronquica,
como aceleragdo do fluxo expiratorio e tosse assistida com bolsa de ressuscitacdo manual,
técnicas para reexpansao pulmonar, assim como, a limpeza da via aérea superior, e quando
necessario a aspiracdo nasotraqueal (TORRES-CASTRO et al., 2016; CONITEC, 2021).

Nos individuos com MPS, a eficacia da tosse pode estar diminuida, portanto, as técnicas
que ajudam a melhorar sua eficécia, principalmente quando ha redugdo do pico de fluxo de
tosse sdo indicadas e nos casos em que had importante obstrucdo nasal, a desobstrucédo
retrofaringea retrograda, tosse nasal e duchas nasais associadas a tosse provocada podem ser
realizadas se o paciente for cooperativo e apresentar funcdo cognitiva preservada (CRUZ-
ANLEU:; SOLIS-TRUJEQUE; DE LA PENA-HERNANDEZ, 2021).

As técnicas respiratdrias instrumentadas como o0 uso de maquina de tosse assistida e a
ventilacdo ndo invasiva sdo indicadas em pacientes com enfermidades cronicas e volumes
pulmonares muito reduzidos, com a apneia obstrutiva do sono ou tosse ineficaz, fraqueza
muscular respiratoria e restricdo pulmonar (TORRES-CASTRO et al., 2016). O uso do
Continuous Positive Airway Pressure (CPAP) e a suplementacdo de oxigénio tem sido
propostas no cuidado respiratério do paciente com MPS (GLAMUZINA; FETTES;
BAINBRIDGE, 2011; GUFFON et al., 2015). Instrumento que aumenta a forgca muscular
respiratdria, como Threshold® IMT ja foi utilizado na MPS tipo IV-A e apresentou resultados
promissores (SAVCI et al., 2006).

Praticas com procedimentos e intervencGes médicas especificas

O uso de inibidores de sintese de substrato, terapia génica e com nanoparticulas, ainda
estdo em fase de desenvolvimento e testes para o tratamento das MPS (BOER; SILVA, 2020;
BERTOLIN et al., 2021). O transplante de medula 6ssea ou de células tronco hematopoiéticas
¢ uma possibilidade, porém, ndo tem sido comumente recomendado pelos altos riscos
(GIUGLIANI et al., 2010; HENDRIKSZ et al., 2013). O alto risco anestésico na MPS ocorre
principalmente devido a obstrucéo das vias aéreas superiores e anormalidades anatdmicas, uma
vez que a dificuldade na intubagéo pode ser fatal (WILLIAMS; CUNDY; EASTWOD, 2017).

Em alguns casos, sdo necessarios procedimentos cirdrgicos para descompressao ou
fusdo medular, correcdo ortopédica (principalmente em quadril e joelhos), além de, insercéo de
tubos de ventilacdo de longa duracdo para tratamento de perdas auditivas e procedimentos
especificos de vias aéreas como adenotonsilectomia e traqueostomia (WILLIAMS;
CHALLOUMAS; EASTWOOD, 2017; CONITEC, 2021).
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A avaliagdo do risco cirurgico e o monitoramento perioperatério sdo componentes
fundamentais de um planejamento cirdrgico personalizado e podem reduzir os riscos de
resultados cirdrgicos negativos e a mortalidade em pacientes com MPS (GIUGLIANI,
HARMATZ; WRAITH, 2007; SOLANKI et al., 2012). Quando possivel, os procedimentos que
exigem anestesia geral devem ser evitados para minimizagéo dos riscos (CONITEC, 2021).

2.3 IMPACTO DA MPS SOBRE OS SISTEMAS E TESTES AVALIATIVOS

ESPECIFICOS

Impacto da MPS sobre a toleréncia ao exercicio fisico e capacidade funcional

Os pacientes geralmente apresentam macroglossia, pescoco curto e cordas vocais
engrossadas, assim como a difusdo pulmonar prejudicada, que podem dificultar a respiracéo e
levar a varias complicacBes, como a tolerdncia ao exercicio fisico reduzido, insuficiéncia
respiratéria e hipoxemia cronica (SIMS; KEMPINERS, 2007; BERGER et al., 2013).
Mobilidade limitada e resisténcia respiratoria reduzida para atividades do cotidiano, impactam
na reducdo de atividades fisicas, interferindo negativamente na qualidade de vida desses
pacientes (HARMATZ et al., 2005; GUARANY et al., 2012; HENDRIKSZ et al., 2016).
Muitas vezes esse grupo apresenta uma extensa rotina médica, prejudicando a realizacdo de
atividades fisicas regulares, de lazer e funcBes sociais de forma geral (SOLANKI et al., 2012;
RALUY-CALLADO et al., 2013). A intolerancia ao exercicio em pacientes com MPS ¢
geralmente medida utilizando o subir escadas cronometrado ou através do teste de caminhada
de seis minutos (TC6’) (POLGREEN et al., 2008; GUARANY et al., 2012).

Teste de caminhada de seis minutos (TC6)

Em individuos com MPS, este teste € comumente utilizado para avaliacdo do efeito da
TRE na capacidade funcional dos avaliados, no entanto, em alguns casos de MPS, a
aplicabilidade € incerta devido ao comprometimento cognitivo e fisico associado (KATO et al.,
2007; WRAITH et al., 2008; KURATSUBO et al., 2009). A reducéo da distancia percorrida no
TC6’ em pacientes com MPS ja vem sendo descrita como consequéncia das alteragdes
esqueléticas multiplas, comprometimento da mobilidade e da funcionalidade das articulaces
(GUARANY et al., 2012), assim como, das alteracdes da coluna vertebral (LACHMAN et al.,
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2010), presenca de dores articulares (MEDEIROS et al., 2015) combinadas a fraqueza muscular
respiratdria, contribuindo para dispneia, marcha anormal, e reducdo do desempenho no
exercicio (DHAWALE et al., 2013; FIGUEIREDO et al., 2018).

Impacto da MPS sobre a Funcionalidade

AlteracBes cardiacas, como valvulopatia, hipertensdo sistémica e pulmonar, e
cardiomiopatia podem estar presentes, assim como, a esplenomegalia, geralmente associadas a
hérnias umbilicais e/ou inguinais, disostose multipla, com altera¢es em coluna, maos, quadril
e 0ssos longos, com reducdo da mobilidade articular, sindrome do tanel do carpo e mielopatia
cervical sdo achados que podem afetar diretamente a funcionalidade desse grupo (GIUGLIANI
etal., 2017). As manifestacdes clinicas das MPS podem promover limitacdes nas atividades de
vida diaria, e por ser uma doenca crénica com perda continua de fun¢des bioldgicas e organicas,
levando a incapacidade funcional (GUARANY et al., 2012).

Classificacdo da funcionalidade e incapacidade e saude (CIF)

O conhecimento do perfil de satde de pessoas com doencas raras na perspectiva da CIF
pode abrir caminhos para novos alvos terapéuticos (POLLARD et al., 2009; SOGKAS et al.,
2019). A CIF apoia a integralidade e ja foi aplicada para classificar diferentes doencas, como:
Distrofia Muscular de Duchenne (BENDIXEN et al., 2012), Paralisia Cerebral (LEE, 2017) e
Sindrome Congénita do Zika Virus (FERREIRA et al., 2018b). Porém, nas MPS, os estudos
que descrevem 0s problemas e limitagdes em um contexto amplo das pessoas com MPS na
perspectiva da CIF sdo escassos. Apenas um estudo foi encontrado que avaliou de forma
objetiva e subjetiva as fun¢Ges das mdos e membros superiores em dez pacientes com a
sindrome de Mdrquio tipo A por meio de um questionario baseado nos principios da CIF
(ASLAM et al., 2012). Os autores encontraram limitagdes em punhos e sugeriram que 0S
profissionais de satde deveriam concentrar-se nessa area corporal para melhorar as habilidades
funcionais dos pacientes e assim fornecer maior independéncia nas atividades do dia a dia
(ASLAM et al., 2012).

2.4 IMPACTO DA MPS SOBRE O SISTEMA RESPIRATORIO

As manifestacOes respiratdrias s@o as principais causas de morbimortalidade nas MPS e
podem ocorrer por causas obstrutivas ou restritivas (GIUGLIANI; HARMATZ; WRAITH,
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2007). Os disturbios respiratorios estdo presentes em todos o0s tipos e subtipos da doenca e séo
resultado de diversos fatores, como por exemplo, pelos depositos de GAG em vias aéreas e no
intersticio pulmonar o que pode ocasionar alteracdes na difusdo pulmonar (BOARON et al.,
2020).

Assim como, devido as deformidades da caixa torécica e desvios da coluna vertebral que
geram limitacdo da mecanica do sistema respiratorio, prejudicando a ventilacdo pulmonar
(SOLANKI et al., 2012; BERGER et al., 2013). As alteracdes radioldgicas e de volumes
pulmonares podem ser explicadas também pelas alteracdes antropométricas dos pacientes com
MPS (PEREIRA; SACOMANI; AMELIA, 2011).

Sao encontradas alteragdes de vias aéreas superiores, como dep6sito de GAG em faringe e
e laringe (BICALHO et al., 2011) e a macroglossia € um achado bastante frequente nas MPS e
pode ocasionar problemas de obstrucdo de vias aéreas superiores, dificultando seu manejo
(TEIXEIRA etal., 2010). A obstrucédo na via aérea pode ocorrer concomitantemente ao esforgo
respiratdrio continuo com inadequada ventilacao e levar a distirbios, como a presenca do ronco
por estreitamento ou obstrucdo nas vias respiratorias superiores durante o sono (SHIH et al.,
2002; SIMS; KEMPINERS, 2007; MAIA et al., 2011).

A infiltracdo de GAG nos tecidos da glote, a limitagdo de mobilidade da caixa toracica, o
alargamento das tonsilas e adenoides, a rinite crénica e a sindrome da apneia obstrutiva do sono
sdo achados frequentes que podem limitar a fungdo pulmonar em pacientes com MPS (SHIH et
al., 2002; NETTESHEIM et al., 2006; SIMS; KEMPINERS, 2007). Ainda, a cifoescoliose
(cifose toracolombar e escoliose toracica), hepatoesplenomegalia, pectus carinatum e a
mecanica anormal da parede tordcica e pulmonar (SAVCI et al., 2006) reduzem a
expansibilidade torécica resultando em menor excursdo diafragmatica, baixa expansao
pulmonar e, consequentemente, menores pressdes respiratorias e capacidade fisica, podendo
gerar dispneia nessa populacdo (CAMPBELL; HOWELL, 1963; PAULIN; BRUNETTO;
CARVALHO, 2003).

Funcéo pulmonar

A alta prevaléncia de comprometimento da funcao pulmonar em pacientes com MPS ja foi
descrita em estudos que utilizaram a espirometria como método avaliativo (SIMS;
KEMPINERS, 2007; HARMATZ et al., 2010; BERGER et al., 2013; LIN et al., 2013). A
caracterizagéo da funcdo pulmonar de pacientes com MPS demonstrou alteragfes de pequenas

vias aéreas (91%), doenca pulmonar restritiva (47%) e obstrutiva (9%), a qual piorou com a
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idade. Esses achados de comprometimento grave podem alertar para o risco aumentado de
morbimortalidade relacionada ao sistema respiratério nesse grupo (LIN et al., 2013).

Estudos com MPS encontraram reducéo das capacidades funcionais e funcdo pulmonar
restritiva, muitas vezes grave, com reducdo da capacidade vital, da capacidade residual
funcional e da capacidade pulmonar total e os autores atribuiram esses achados a disfun¢do da
caixa toracica desses individuos (BUDWEISER et al., 2006; SAVCI et al., 2006; BERGER et
al., 2013). Os pacientes com MPS desenvolvem doencas pulmonares restritivas devido a uma
combinacdo de fatores, incluindo a reducdo da excursdo diafragmatica, a
hepatoesplenomegalia, deformidades da coluna e devido a uma caixa toracica pequena e ndo
complacente. Estas alteragdes podem evoluir para atelectasias, infecgOes pulmonares,
respiracdo superficial e insuficiéncia respiratéria (HEMSLEY; HOPWOOD, 2005; SOLANKI
etal., 2012; BERGER et al., 2013).

2.5 FORCA MUSCULAR RESPIRATORIA NA MPS

A diminuicdo da forca e da poténcia muscular esquelética ja foi descrita em pacientes
com MPS I, Il e VI, e foram atribuidas a uma consequéncia da manifestacdo da infiltracdo de
GAG na fibra muscular, porém, esta teoria ndo pode ser testada por bidpsias musculares ou
eletromiografia (TAYLOR et al., 2014). A menor producdo de poténcia de contracdo muscular
sdo encontradas em quase todos os tipos de MPS, e as alteracfes musculoesqueléticas podem
ser um fator contribuinte (TAYLOR et al., 2014). Os individuos com MPS apresentam
limitacbes da forca muscular em diversos grupos musculares, inclusive na musculatura
respiratoria (FIGUEIREDO et al., 2018), e o parénquima pulmonar pode estar comprometido
devido ao acumulo da enzima deficiente (WEISSTEIN et al., 2004; SIMS; KEMPINERS,
2007). Acredita-se que a limitacdo do tecido musculo-esquelético encontrada na MPS, também
ocorra na musculatura respiratoria, prejudicando dessa forma, a mecanica do sistema
respiratorio (AZEVEDO, 2004; GUARANY, 2011; SOLANKI et al., 2012; BERGER et al.,
2013), além disso, diferencas na configuracdo toracoabdominal podem afetar a funcdo dos
musculos respiratorios desses pacientes (BELLEMARE; JEANNERET; COUTURE, 2003,
ROMEI et al., 2010).

A fraqueza dos musculos respiratorios vem sendo descrita em individuos com restri¢éo
toracica decorrente da limitacdo da expansdo toracica e deformidades da coluna vertebral
(MATOS; LISLE, 2014; LOMAURO; ANGELO; ALIVERTI, 2015; KWON, 2017;
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BENNETT et al., 2019). A diminuicdo da forga dos musculos respiratorios na MPS é atribuida
também a fraqueza dos musculos abdominais e do tronco (KWON, 2017; BENNETT et al.,
2019). Frequentemente é observada a perda de massa muscular, diminuicdo dos niveis de
atividade fisica, aumento dos niveis de fadiga e fraqueza generalizada nos individuos com MPS
(PELLEY et al., 2007; ROCHA et al., 2012; BERGER et al., 2013; MEDEIROS et al., 2015;
FIGUEIREDO et al., 2018)..

A fraqueza muscular encontrada em alguns grupos musculares de pacientes com MPS pode
estar associada as restricdes da amplitude de movimento, ao desuso, e a consequente diminuicédo
do nimero de sarcomeros, dificultando o desenvolvimento da forga muscular (MORINI, 2007).
Avaliacgdes da forgca muscular respiratoria em pacientes com MPS sdo escassas e as existentes
utilizam estas avaliacbes como desfechos dos tratamentos, como o transplante de células
hematopoiéticas e a TRE (WEISSTEIN et al., 2004; HARMATZ et al., 2005; TOKIC;
BARISIC; HUZJAK, 2007).

Pressbes Respiratdrias Maximas

A medida das pressdes respiratorias maximas (PRM) € comumente realizada através da
manovacuometria, que é um teste muscular simples, rapido e ndo invasivo que avalia a pressdo
inspiratria maxima (PImax) e a pressdo expiratéria méxima (PEméx) (LAVENEZIANA et al.,
2019). Na MPS as PRM encontram-se geralmente reduzidas, como constatado em um estudo
realizado com 24 pacientes com a MPS VI no Nordeste do Brasil que apresentaram reducao
significativa da forca muscular respiratéria através da manovacuometria, tanto na PImax quanto
na PEmax quando comparado com o padrdo de normalidade, sinalizando a fraqueza muscular.
Os autores desse estudo sugeriram o acompanhamento dessa populacdo para tratamento
respiratorio (FIGUEIREDO et al., 2018). Um paciente com MPS IV-A avaliado em outro
estudo, apresentou funcdo pulmonar restritiva com reducdo das capacidades funcionais devido
a sua disfuncéo de caixa toracica, além de, fraqueza muscular inspiratdria, com PImax e PEmax
de -39 e 66 cmH20, respectivamente, perfazendo menos que 60% do predito de acordo com as
equac0es utilizadas (SAVCI et al., 2006).

2.6 TREINAMENTO MUSCULAR INSPIRATORIO (TMI)

O treinamento muscular, de forma geral, tem o intuito de aumentar a forgca muscular, pela

hipertrofia da fibra muscular, principalmente, das fibras musculares do tipo Il (fibras brancas
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de contragdo répidas e pouco resistentes a fadiga), ou aumentar a resisténcia muscular,
recrutando principalmente as fibras musculares tipo | (fibras vermelhas de contragéo lenta e
resistentes a fadiga) (SHIMOYA-BITTENCOURT; BORGES; SILVA, 2010).

Podemos definir o TMI como qualquer intervencdo com o objetivo de treinamento dos
musculos respiratorios, seguindo 0os mesmos principios fundamentais do treino dos musculos
esqueléticos: sobrecarga, especificidade e reversibilidade (GEDDES et al., 2008)

Com o objetivo de melhorar o desempenho respiratorio, os masculos respiratorios sao
treinados atraveés do incremento de carga do sistema respiratorio para um nivel maior que o
nivel habitual de funcionamento. Para isso, a frequéncia e 0 nimero de repeti¢des necessitam
ser maior que o recomendado, caso contrario o exercicio ndo seré suficiente para criar um efeito
de treinamento e consequente desenvolvimento de forga e resisténcia muscular (KULNIK et
al., 2014; VALKENET et al., 2014)

O TMI pode aumentar o tamanho e o nimero de miofibrilas e a concentracdo de proteinas
sarcoplasméticas com aumento da capacidade de transporte dos elétrons, aumentando a
proporcéo de fibras resistentes a fadiga no masculo diafragma, além de aumentar a proporcéao
de fibras resistentes a fadiga no diafragma e refletir na melhora da fungcdo muscular inspiratdria,
gerando aumento da PImax (CHIAPPA, 2003; ROMER; MCCONNELL, 2003; SILVA et al.,
2011).

Os efeitos do TMI ja sdo conhecidos em diferentes populacdes, como em pacientes com
doencas neuromusculares (KOESSLER; WANKE; WINKLER, 2001; TOPPIN et al., 2002),
na fibrose cistica (ENRIGHT et al., 2004), na distrofia muscular de Duchenne (TOPPIN et al.,
2002), na Insuficiéncia Cardiaca Cronica (CHIAPPA, 2003), na Esclerose Mdltipla (ARAUJO;
REBOUCAS; FRAGOSO, 2007) e diversas outras patologias toracicas (SILVA et al., 2012).
O TMI vem sendo util para melhora da forca muscular inspiratoria, reducdo da dispneia,
aumento da capacidade de exercicio funcional e melhora da qualidade de vida (GOSSELINK
etal., 2011).

No entanto, ndo ha consenso sobre a eficacia da aplicacdo do TMI (HOFFMAN, 2021,
SHEI et al., 2022). Principalmente em individuos com Doenca Pulmonar Obstrutiva Crénica
(DPOC), onde o desempenho no exercicio e a qualidade de vida pareceram ndo melhorar
significativamente (BEAUMONT et al., 2018). No grupo de DPOC a TMI como complemento
de uma reabilitacdo pulmonar melhorou a forca muscular inspiratoria, mas ndo ofereceu
beneficios adicionais em termos de capacidade de exercicio, qualidade de vida ou dispneia

(SCHULTZ et al.,, 2018). Assim como, em um ensaio clinico randomizado envolvendo



41

pacientes com apneia do sono moderada e grave apds 12 semanas de TMI, ndo houveram
repercussdes significativas na capacidade funcional de exercicio, porém, foi demonstrada uma

melhora significativa na qualidade do sono(SOUZA et al., 2018).

Portanto, h& controvérsias na literatura cientifica acerca de sua aplicacéo (SHEI et al.,
2022). A American thoracic society/European respiratory society recomendaram que o TMI
seja uma intervencdo dentro de programas de reabilitacdo pulmonar de pacientes com doenca
pulmonar cronica (NICI et al., 2006). Baseados em meta-analises mais atuais que ofereceram
mais subsidios para andlises mais criteriosas sobre os efeitos favoraveis da TMI, foram
fornecidas informacdes acerca dos alcances positivos do TMI que parecerem depender dos
principios do treinamento de resisténcia: especificidade, progressao e continuidade (carga
utilizada, frequéncia, duracio), além da modalidade da intervencdo (FERNANDEZ-LAZARO
etal., 2021; HOFFMAN, 2021).

Um periodo maior a quatro semanas de TMI é sugerido para alcancar os resultados na
populacdo pediatrica e o treinamento deve ser realizado com a maior pressao tolerada, pelo
menos uma vez por dia, cinco dias na semana, visto que, estudos que realizaram o TMI cinco
vezes na semana, apresentaram ganhos mais significativos em populagdes de individuos com
DPOC, em individuos que passaram por ventilagdo mecénica e com doengas neuromusculares
(TOPPIN et al., 2002; CHARUSUSIN et al., 2013; LANGER et al., 2015; BISSETT et al.,
2016; MAGALHAES et al., 2018)

Estudos realizados com o TMI em criancas e adolescentes com doencga neuromuscular
demonstraram o aumento na for¢a muscular inspiratoria e/ou resisténcia com melhora da fadiga
muscular (WINKLER et al., 2000; KOESSLER; WANKE; WINKLER, 2001; TOPPIN et al.,
2002; WOSZEZENKI ET AL, 2017). Embora o TMI exija que 0 paciente respire contra uma
determinada resisténcia, o tipo de resisténcia fornecida pode variar entre os dispositivos
(PAIVA et al., 2015; FERNANDEZ-LAZARO et al., 2021).

O TMI é realizado por meio de aparelhos geradores de resisténcia, lineares e alineares. Os
resistores lineares sdo capazes de proporcionar uma carga fixa, controlada e estabelecida através de
diferentes niveis de pressdo. Sao bastante utilizados por apresentarem independéncia do fluxo do
paciente, ou seja, possuem uma resisténcia por meio de uma pressdo pré-estabelecida constante
(KOCK et al., 2015; SALES et al., 2016). Os resistores alineares possuem uma resisténcia
desconhecida durante sua utilizacdo no ciclo respiratorio, pois ndo € possivel afirmar e quantificar

a forga que esté sendo realizada pela musculatura do paciente. Neste tipo de aparelho ha a influéncia
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do padrdo respiratorio sobre a resisténcia aplicada aos musculos, sendo assim, a pressdo é
dependente do tamanho do orificio e da taxa de fluxo (KOCK et al., 2015).

O treinamento com carga resistiva linear vem sendo realizado através de dispositivo da
marca POWERbreathe® mecéanico (International Ltd, Southam, Warwickshire, Reino Unido)
para aumentar a forca da musculatura respiratoria e promover melhora do desempenho,
melhorando a performance, aumentando o volume maximo de oxigénio e consequentemente
reduzindo a sensacdo de dispneia em individuos saudaveis segundo revisao sistematica com
meta-analise publicada (FERNANDEZ-LAZARO et al., 2021). Em outra revisio sistematica
com metandlise, além de melhorar a funcdo ventilatoria e forca muscular respiratoria, em
pacientes com esclerose multipla e esclerose lateral amiotrofica, o TMI foi capaz de aumentar
a capacidade de tosse e prevenir infeccbes respiratéria (FERREIRA et al., 2016). Porém na
populacdo de MPS néao foram encontrados ensaios clinicos randomizados com a realizacdo do

TMI, mostrando uma auséncia de evidéncias nessa populacao.

Treinamento Muscular Inspiratério na MPS

O declinio progressivo da funcdo pulmonar nos pacientes com MPS esta associado a
fraqueza da musculatura respiratéria, ineficiéncia da tosse e pneumonias, levando a uma
faléncia respiratoria precoce (CAMPOS; MATSUMOTO, 2006), conforme demonstrado na
figura b.

IMPACTO DA MPS SOBRE 0O SISTEMA RESPIRATORIO
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Figura 5. Infogréfico com o impacto da MPS sobre o sistema respiratorio. Fonte: Os autores (2022).
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E de se esperar que ao longo do tempo que individuos com MPS sofram alteragdes
importantes no sistema respiratorio (LIN et al., 2013), como a diminuicdo da producéo de forca
muscular respiratoria pelo proprio distarbio restritivo e obstrutivo encontrado nas MPS. Os
individuos com MPS sdo hospitalizados geralmente por exacerbacdo da doenca com
pneumonias de repeticdo e séo hipersecretivos principalmente devido a reducdo dos volumes
pulmonares, desvantagem mecénica e consequente fraqueza dos musculos respiratorios,
gerando tosse ineficaz e obstrucdo de vias aereas (ARN et al., 2012). A fraqueza muscular
inspiratoria nesse grupo contribui para a dispneia e o baixo desempenho do exercicio, por isso,
é racional se pensar no TMI como estratégia para estes pacientes (SAVCI et al., 2006).

Uma revisdo sistematica com metanalise observou que o TMI melhorou a funcéao
ventilatoria, especialmente do VEF: e as PRM em pacientes com esclerose multipla e esclerose
amiotréfica lateral (FERREIRA et al., 2016), Distrofia Muscular de Duchenne
(NASCIMENTO et al., 2015) e DPOC (KUNIKOSHITA et al., 2006). Outra reviséo
sistematica envolvendo DNM mostrou que o TMI favoreceu o ganho de CVF em alguns
estudos, em outros ndo foram encontradas diferencas claras na CVF (SILVA et al., 2019). O
TMI proporcionou melhora na eficiéncia mecanica nos masculos respiratorios e no PEFR em
populagdes doentes (VERUSKA NOBREGA CRISPIM LEITE LIMA et al., 2008; SOUZA et
al., 2021).

O protocolo de treinamento do TMI pode ser adaptado de outras populagdes doentes, no
entanto a falta de consenso e evidéncias que o TMI gera beneficios significativos para o doente,
prejudica innvestigacdes e utilizacbes desta modalidade nas MPS. Com o TMI de moderada
intensidade, espera-se um aumento significativo da forca, resisténcia e qualidade de vida, e uma
reducéo significativa da dispneia durante as atividades cotidianas, assim como visto em estudos
anteriores onde o TMI se mostrou uma importante ferramenta para promover melhor fungédo
funcdo pulmonar e uma tosse mais efetiva, como no caso dos pacientes com DNM (WINKLER
et al., 2000; TOPPIN et al., 2002).

No grupo de DNM ha necessidade de treinar individuos mais jovens antes que ocorra
fraqueza muscular significativa ou instabilidade na funcdo respiratoria, alcancando assim
melhor desempenho ventilatério, respondendo melhor ao TMI (SILVA et al., 2019). Por isso,
é oportuno estudos que visem alternativas para retardar ou minimizar os efeitos da evolugéo da
MPS sobre o sistema respiratorio.

Um estudo de caso em um paciente com MPS IV-A com fraqueza muscular inspiratéria
realizou o TMI utilizando o Threshold® IMT de carga linear pressorica, Healthdyne, Cedar

Grove, Nova Jérsei, durante 18 semanas, com sessdes de 15 minutos por dia, com nivel da carga
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ajustado em 30% a 40% da PImax e obteve melhora de 70% na forca muscular respiratoria e
um aumento de 47 metros da distancia percorrida no TC6’, mostrando os beneficios do TMI
neste caso. Os autores sugeriram que mais estudos fossem realizados nesta populacdo com este
recurso (SAVCI et al., 2006).

2.7 IMPACTO DA MPS SOBRE A QUALIDADE DE VIDA

A MPS possui altos niveis de morbidade e reducédo da expectativa de vida (ARN et al.,
2012). Ferramentas de qualidade de vida relacionada a saude vem sendo introduzidas para a
avaliacdo e acompanhamento desses pacientes, e muitas dessas ferramentas demonstraram que
a qualidade de vida é afetada, principalmente devido as diversas manifestacdes na MPS em
orgdos e sistemas que levam a declinio e prejuizos funcionais, altos niveis de morbidade e
reducdo da expectativa de vida (JONES et al., 2009; ARN et al., 2012; RALUY-CALLADO et
al., 2013; MATOS; LISLE, 2014; HENDRIKSZ et al., 2016).

Pacientes brasileiros com MPS foram avaliados com questionarios de qualidade de vida
e as pontuacdes foram relacionadas ao tratamento enzimatico. Pontuagbes baixas foram
descritas nas areas relacionadas ao estado de salde geral e aspectos sociais, sendo o estado de
salde geral um dos mais prejudicados e os autores afirmaram parecer existir diferencas tipo-
especificas na qualidade de vida de pacientes com MPS e sugeriram que estudos adicionais
fossem realizados para confirmar os achados encontrados (OLIVEIRA, 2010; OLIVEIRA;
MENDES, 2013)

Um estudo realizado com 96 pacientes com MPS Il, mostrou que quanto pior os
desfechos clinicos medidos (TC6’, fungdo pulmonar, mobilidade articular), pior ¢ a qualidade
de vida dos mesmos (RALUY-CALLADO et al., 2013). Um outro estudo realizado em um
Centro de Tratamento de EIM do estado de Pernambuco, avaliou a qualidade de vida de 13
pacientes com MPS, e escore baixos foram identificados principalmente nas areas de aspectos
fisicos, evidenciando que pacientes com MPS possuem uma acentuada limitacdo da satde, com
necessidade de um tratamento continuo (COSTA et al., 2017).

Estudos pregressos, demonstraram atraveés de instrumentos quantitativos de mensuracéo da
qualidade de vida, que tanto o funcionamento fisico quanto os aspectos psicoldgicos tém um
impacto consideravel nos pacientes com MPS, sendo a capacidade de realizar atividades do dia
a dia a area mais afetada, além de dor e desconforto, e no quesito psicologico a autoestima foi
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uma das mais comprometidas (OLIVEIRA; MENDES, 2013; RALUY-CALLADO etal., 2013;
COSTA etal., 2017).

Ferramentas de avaliacdo da qualidade de vida

Ferramentas vem sendo utilizadas para a avaliagdo subjetiva da qualidade de vida, pela
prépria Otica do entrevistado, a exemplo do World Health Organization Quality of Life — Bref)
(WHOQOL-BREF) que é uma medida genérica da Organizacdo Mundial de Saude,
multidimensional e multicultural, que pode ser utilizada em adultos com um largo espectro de
distarbios psicologicos e fisicos, bem como com individuos saudaveis (FLECK et al., 1999). A
estrutura desse instrumento integra quatro dominios de qualidade de vida: fisico, psicoldgico,
relacBes sociais e ambiente (GROUP, 1998).

Para avaliacdo da qualidade de vida pediatrica na perspectiva das criancas e adolescentes,
o Pediatric Quality of Life Inventor™y (PedsQL™) pode ser utilizado, ele é um instrumento
genérico do estado de salde que avalia cinco dominios da salde (funcionamento fisico,
emocional, psicossocial, social e escolar) de criancas e adolescentes. O PedsQL™ foi validado
transculturalmente em diversos paises, incluindo o Brasil (KLATCHOIAN et al., 2008).

2.8 CINEMATICA TORACOABDOMINAL E PADRAO VENTILATORIO

Para avaliacdo da variacdo do volume toracoabdominal utiliza-se a Pletismografia
Optoeletronica (POE), um método avaliativo que realiza analise tridimensional do movimento
da caixa torécica e do abdémen, gerando dados para a compreensdo da cinematica respiratoria
(ALIVERTI et al., 2003; ROMAGNOLI et al., 2008). E um instrumento n&o ionizante que
mede indiretamente a ventilacdo pulmonar. o que permite mensurar variaveis do padrdo
respiratério em tempo real (ALIVERTI et al., 2003). As mudancas do volume total da parede
toracica e de seus diferentes compartimentos (caixa toracica pulmonar, caixa toracica
abdominal e abdome) podem ser obtidas a partir de medidas Opticas de um namero finito de
deslocamentos de pontos posicionados na superficie externa da parede toracica, sendo capaz de
medir respiracéo a respiracdo (ALIVERT]I et al., 2003; ROMAGNOLI et al., 2008).

E um método n&o invasivo e uma opgao viavel para pacientes n&o colaborativos, visto
que consegue medir os volumes em respiracdo espontanea sem a necessidade de colaboracdo
do individuo (LOMAURO et al., 2012; PESSOA et al., 2017). O exame tem a funcdo de

detectar pequenos movimentos da parede toracica durante a respiracdo por meio da analise de
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marcadores reflexivos fixados na parede torécica do individuo, onde ndo ha necessidade de
utilizacdo de bocal, clipe nasal ou outro conector (ALIVERT]I, 2008; LOMAURO et al., 2012).

A POE pode ser utilizada em diferentes posturas e com diferentes protocolos, como na
postura ortostatica, sentada, supino e prono, e em diferentes condi¢cbes, como no repouso,
exercicio fisico, sono e ventilacdo mecéanica (ALIVERTI et al, 2001; ROMAGNOLI et al.,
2008; PARREIRA et al., 2012) e em diversas disfungdes como na espondilite anquilosante,
doenca pulmonar obstrutiva cronica (DPOC), asma, doencas neuromusculares, dentre outras
(ALIVERTI etal., 2003; FILIPPELLI et al., 2003; ROMAGNOLI et al., 2004; VOGIATZIS et
al., 2005). Até o momento ndo foram encontrados estudos com o uso do POE como recurso de
avaliacdo dos pacientes com MPS.

Com este método, é possivel calcular o volume corrente, os volumes inspiratorio e
expiratorio final da parede toracica e de seus trés compartimentos e avaliar a variagdo do volume
da caixa toracica (ALIVERTI et al., 2003; ALIVERT]I, 2008; ROMAGNOLI et al., 2008). Os
volumes relativos sdo calculados como a porcentagem (%) de contribuicdo de cada

compartimento, determinando as restri¢es dos volumes (VOGIATZIS et al., 2005).

2.9 MOBILIDADE E ESPESSURA DIAFRAGMATICA

A avaliacdo morfofuncional do diafragma pode ser realizada através da
ultrassonografia (US), método ndo invasivo, rapido, portatil, que ndo expde o paciente a
radiacéo e fornece informacg6es quantitativas imediatas (VETRUGNO; ORSO; BOVE, 2020).
A US permite uma direta avaliacdo do diafragma, mais sensivel do que a fluoroscopia para a
identificacdo da atividade muscular (NETO et al., 2016; LAVENEZIANA et al., 2019), é usada
para monitorar a evolugdo da limitacdo/fraqueza do diafragma e é descrita na literatura como
uma ferramenta confiavel e reprodutivel para o diagnéstico de disfuncdo neuromuscular do
diafragma com correla¢do com a funcéo pulmonar (BOON et al., 2014; BOON; O’GORMAN,
2016).

Entre as varidveis mais estudadas com o ultrassom, estdo: 1) medicao da espessura do
diafragma e 2) avaliagdo da mobilidade ou excursdo diafragmatica. Estas avaliagbes possuem
importancia ndo apenas para o diagnostico do paciente, mas também para 0 acompanhamento
e para avaliar o efeito de intervencdes terapéuticas destinadas a melhorar a funcgdo respiratoria
(VETRUGNO; ORSO; BOVE, 2020). A funcdo diafragmatica pode ser afetada por doencas
que danificam o proprio diafragma ou por doencas que afetem o eixo neuromuscular (centros

cerebrais, nervo frénico ou transmissdo neuromuscular) (ENRIGHT et al., 2007).
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A US tem sido usada na avaliacdo de diversas doencas respiratdrias, incluindo asma,
fibrose cistica, DPOC e doenga pulmonar intersticial (DPI), além de, paralisia
hemidiafragmatica e outras (SANTANA; CARDENAS, 2020; SPIESSHOEFER et al., 2020).
Na MPS, ha diversas alteracfes que podem gerar uma reducao do volume pulmonar e limitar
as incursdes diafragmaticas (LEIGHTON et al., 2001). Porém, ndo foram encontrados estudos

que avaliaram a mobilidade e a espessura diafragmatica nesse grupo.

2.10 FUNDAMENTACAO TEORICA PARA OS ARTIGOS

As alteracGes dos sistemas osteomioarticular e respiratorio podem gerar diversas
manifestacbes no sistema respiratorio, gerando acumulo de secre¢fes e consequente
hospitalizacdes e 6Obitos por infecgdes respiratorias, impactando com altos custos para a satde
publica. O fato de ndo haverem relatos na literatura sobre: 1) a classificacdo do perfil funcional
e de salde de individuos com MPS de acordo com a Classificacdo nternacional de
funcionalidade, Incapacidade e Salde recomendada pela Organizagdo Mundial da Salde,
hipotetizamos o Artigo 1 em que esta ferramenta seria capaz de identificar e classificar as
necessidades de salde de pessoas com MPS ndo neuropatica.

Com as diversas manifestacdes respiratorias que sdo a principal causa de morbimortalidade
no grupo de MPS, decidimos avaliar forca muscular respiratoria através da mensuracdo das
pressOes respiratérias maximas no grupo e criangas e adolescentes, que devido ao pouco tempo
de acimulo de GAG nos sistemas respiratério e articular em comparacdo com os adultos,
poderiam ser mais beneficiadas com intervencdes preventivas. Entdo, foi decidido ndo somente
avaliar as PRM, mas também compara-las a um grupo controle de saudaveis pareados por idade
e sexo para que o perfil quanto a forca muscular respiratoria pudesse ser melhor tracada e
utilizamos equacdes preditivas especifica para a populacdo peditrica ja existentes na literatura
de modo a entender se essas equacdes conseguiriam ou ndo predizer a forca muscular neste
grupo, dessa forma escrevemos o Artigo 2.

No artigo 3 hipotetizamos uma reunido das equagdes preditivas existentes na literatura
para normalizar os dados das pressfes respiratorias maximas de criangcas e adolescentes
saudaveis poderiam ajudar os profissionais, facilitando na escolha e aplicacdo das equacfes
durante avaliages na pratica e cientifica.

No artigo 4 foi hipotetizado que os individuos com MPS possuiam modificagdes do

sistema respiratorio e musculoesquelético que causavam impactos negativos na cinematica
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toracoabdominal, funcdo respiratdria, capacidade funcional e qualidade de vida gerando
alteracOes que diferiam de individuos saudaveis de mesmo sexo e idade.

No estudo 2 (ECR), a hipétese foi que o treinamento muscular inspiratério aumenta a forca
dos musculos respiratorios e apresenta efeito positivo sobre a distribuicdo dos compartimentos
da caixa toracica, mobilidade e espessura diafragmatica, funcdo pulmonar, capacidade
funcional, funcionalidade e qualidade de vida.

Os artigos 4 e 5 constituem o foco principal desta tese visto que foram provenientes dos

dois grandes estudos inicialmente tracados o estudo 1) transversal e o estudo 2) ECR.
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HIPOTESE

Individuos com MPS diferem de individuos saudaveis de mesmo sexo e idade devido
as diversas modificacBGes do sistema respiratorio e musculoesquelético que causam prejuizos
em seu perfil de salide, com impactos negativos na cinemética toracoabdominal, fungéo
respiratoria, capacidade funcional e qualidade de vida, contribuindo para alta morbidade e
necessidades especificas nos modelos de analises diagnosticas.

O treinamento muscular inspiratério nesse grupo aumenta a forca dos masculos
respiratorios e apresenta efeito positivo sobre a distribuicdo dos compartimentos da caixa
tordcica, mobilidade e espessura diafragmatica, funcdo pulmonar, capacidade funcional,

funcionalidade e qualidade de vida.
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OBJETIVOS

4.1 OBJETIVO GERAL

Descrever o perfil de satde e funcionalidade de individuos com Mucopolissacaridose,
além de avaliar a eficacia do treinamento muscular inspiratorio no grupo de MPS tipo VI sobre
a cinemaética toracoabdominal, mobilidade e espessura diafragmatica, fungdo respiratdria,
capacidade funcional e qualidade de vida.

4.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

Artigo 1: identificar e classificar as necessidades de saude de pessoas com MPS ndo
neuropatica de acordo com a Classificacdo Internacional de funcionalidade, Incapacidade e
Saude.

Artigo 2: comparar as pressdes inspiratorias e expiratorias méximas obtidas em criangas com
MPS e comparar com valores previstos em estudos anteriores envolvendo criancas saudaveis.
Artigo 3: resumir a literatura contemporanea sobre equacdes preditivas existentes para
comparacao de dados obtidos na avaliacdo da forca muscular respiratoria (pressoes respiratorias
maxima) em criancas e adolescentes saudaveis.

Artigo 4: descrever a forca muscular respiratdria, mobilidade do diafragma, funcdo pulmonar,
capacidade funcional, qualidade de vida, composicdo corporal, padréo respiratério e volumes
compartimentais da parede toracica de pacientes com MPS, comparando-os com individuos
saudaveis pareados.

Artigo 5: avaliar a eficacia do TMI em individuos com MPS tipo VI sobre o sistema
respiratorio, capacidade funcional e qualidade de vida, assim como, aplicar a Escala de
Percepcdo Global de Mudancga (PGIC) antes e apds o TMI e avaliar a duracdo do efeito do

treinamento muscular respiratorio ap6s um més sem o treino.
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MATERIAIS E METODOS
A metodologia utilizada nas cinco producdes desta tese foi desenhada de acordo com 0s
dois grandes estudos inicialmente tracados. Por isso, apresentamos as sessdes dos materiais e

métodos seguindo o racional dos dois grandes estudos.

5.1 DESENHO DO ESTUDO E ASPECTOS ETICOS

Desenho do estudo

Estudo 1: Foi realizado um estudo transversal, descritivo, com todos os tipos de MPS
com utilizacdo de grupo controle com individuos saudaveis pareados por idade e sexo. Os
fluxogramas de captacdo dos participantes desse estudo encontram-se nos itens abaixo: 5.5.4 e
5.5.5.

Apresentando o desenho de cada artigo produzido proveniente do estudo 1
separamente, temos:

No Artigo 1: Estudo transversal (descritivo) com a aplicacdo da Classificacdo Internacional de
Funcionalidade, Incapacidade e Salide com todos os tipos de MPS.

Artigo 2: Estudo transversal (descritivo) que avaliou as pressdes respiratrias maximas de
criangas e adolescentes com MPS, pareadas com saudaveis por sexo e idade. Equaches
preditivas existentes na literatura para a populacdo pediatrica de normalizacdo das PRM foram
aplicadas para ambos os grupos.

Artigo 3: Uma revisdo clinica foi conduzida devido a dificuldade de encontrar equacdes
preditivas especificas para normalizacdo dos dados das PRM da populacdo pediatrica para a
realizacdo do artigo 2.

Artigo 4: Estudo transversal (descritivo) com pacientes com todos os tipos das MPS foi
conduzido para avaliagdo de variaveis respiratorias, funcionais e qualidade de vida. Individuos

saudaveis pareados por mesma idade e sexo foram incluidos para comparacdo dos dados.

Estudo 2: Foi realizado um ensaio clinico randomizado, controlado, duplo cego, apenas
com os pacientes com MPS VI. Os pacientes foram divididos em dois grupos: grupo
intervengéo (Grupo TMI) e grupo sham (GS). Dando origem ao Artigo 5. O fluxograma de
captacdo e acompanhamento dos participantes desse estudo encontra-se no item 5.5.6.

Procedimentos para captacao dos participantes
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Os pacientes foram recrutados a partir das listas de cadastro do Instituto de Doencas Raras,
o0 IBB. Todos foram convidados a participar da pesquisa por telefone, nas reunies do IBB-PE
ou nas consultas fisioterapéuticas. Os testes foram programados em dias pré-agendados
conforme disponibilidade do paciente. Os pacientes foram instruidos de forma detalhada como
deveriam proceder (informagOes para realizagdo dos testes) nos dias agendados pela
pesquisadora principal, todos os detalhes foram repassados previamente por telefone, nas
reunides de rotina do IBB ou nas consultas fisioterapéuticas.

Os voluntarios saudaveis que fizeram parte do grupo controle no estudo 1, foram recrutados
através de amostra por conveniéncia por apresentacao espontanea ao laboratdrio de pesquisa de
Fisioterapia Cardiopulmonar (LACAP) da UFPE. Foram colocados cartazes e realizadas
divulgacbes do perfil de individuos, sendo estes voluntarios também avaliados no

Departamento de Fisioterapia da UFPE.

Aspectos éticos

A presente pesquisa contemplou os postulados da Declaracdo de Helsinque e as
recomendacdes da resolucdo 466/12 do Conselho Nacional de Salde para ética em pesquisa e
a coleta de dados s6 foi iniciada ap6s a aprovacgdo do projeto de pesquisa pelo Comité de ética
do Hospital das Clinicas da Universidade Federal de Pernambuco (HC/UFPE) sob o registro
CAAE 02924318.1.3001.5208 (Anexo | e Anexo 2) e registrado no Registros Brasileiros de
Ensaios Clinicos (ReBEC) com numero de registro: RBR-9ttmzj, sob o nimero do UTN:
U1111-1235-0227.

Todos os participantes que preencherem os critérios de inclusdao (Lista de checagem -
Apéndice 1) foram convidados para participar da pesquisa e somente foram incluidos os que
aceitaram voluntariamente. Para os voluntéarios saudaveis, apos checagem de mesma idade e
sexo de um paciente com MPS e triagem de exclusdo de doencas respiratorias (Formulario de
triagem de doencas respiratdrias - Apéndice 5) o voluntario saudavel ou seu responsavel legal
foi convidado para participar apenas do estudo transversal.

Os pais ou responsaveis pelas criancas receberam esclarecimentos a respeito da
pesquisa, sua importancia, seus objetivos, beneficios e riscos e demais informagdes necessarias.
Para autorizarem a crianca a participar do estudo, eles assinaram o Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido (TCLE). As criangas receberam as mesmas informacdes, em linguagem
acessivel para o total entendimento e assinaram o Termo de Assentimento Livre e Esclarecido

(TALE). O TCLE para voluntarios maiores de idade encontram-se nos apéndices 2 ou 6. E 0s
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termos para os responsaveis dos menores de idade nos apéndices 3 ou 7. Quando o participante
tinha entre 07 e 18 anos de idade, eles assinaram o termo de assentimento (Apéndice 4 ou 8).

Os dados coletados foram armazenados em pasta especifica e digitado em dupla entrada
na pasta Microsoft excel®2010 do banco de dados do estudo. Todos os dados da coleta foram
armazenados no computador e no HD externo pessoal do pesquisador principal e no
computador do LACAP-UFPE. No endereco: Av. Jorn. Anibal Fernandes, s/n, Cidade
Universitaria CEP: 50740-560, Recife — PE, e continuardo armazenados pelo periodo minimo
de cinco anos, para eventuais auditorias ou consultas.

Os participantes foram informados de que poderiam a qualquer momento declinar ou
desistir da participacdo na pesquisa, sem que isso causasse mal estar ou algum prejuizo ao
voluntério, e em relagcdo aos individuos com MPS acompanhados no Instituto Breno Bloise,
sem que impactasse nos cuidados que recebiam no servico de fisioterapia. Nenhum participante
foi remunerado para participacdo na pesquisa.

Os dados foram coletados apds o consentimento do participante e/ou de seu responsavel,
utilizando-se um formulario padrdo pré codificado com as variaveis de interesse do estudo
elaborado para esta pesquisa para o grupo com MPS (Apéndice 9), e outro para o grupo de
saudaveis (Apéndice 10) em sala reservada do LACAP — UFPE ou do IBB-PE. As perguntas
foram realizadas em voz alta, de forma objetiva pela pesquisadora responsavel pelo estudo e a
privacidade do participante foi assegurada.

5.2 LOCAL E PERIODO DA COLETA DE DADOS

A coleta de dados foi realizada no Laboratorio de Fisioterapia Cardiopulmonar
(LACAP) do Departamento de Fisioterapia da Universidade Federal de Pernambuco (UFPE)
entre agosto de 2019 a fevereiro de 2020.

5.3 AMOSTRA

Amostragem

Pacientes maiores de seis anos de idade com diagndstico de Mucopolissacaridose
registrados no Instituto Breno Bloise (IBB-PE), onde ha o cadastro dos pacientes com MPS em
todo o estado de Pernambuco. O IBB-PE fica localizado na regido metropolitana do Recife,

porém, abrange toda a Zona da Mata, Agreste e Sertdo. Todos 0s pacientes que se encaixavam
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nos critérios de elegibilidade do estudo foram convidados para participar da pesquisa através
do IBB-PE, e 0s que consentiram a sua participacdo ou a participagdo de seus filhos foram

incluidos no estudo.

Tamanho amostral

Estudos 1: Foram incluidos todos os pacientes acima dos seis anos de idade com
diagnostico de MPS cadastrados no IBB que preencheram os critérios de elegibilidade e todos
os individuos voluntarios saudaveis que se apresentaram espontaneamente no laboratério de
pesquisa de Fisioterapia Cardiopulmonar da UFPE que atenderam os critérios necessarios para
a inclusdo os quais foram pareados por sexo e idade.

Para o Estudo 2: o tamanho da amostra foi baseado no estudo de ASLAN et al., 2014,
utilizando o programa GPower 3.1.9.2 (FAUL et al., 2009), levou-se em considera¢ao um poder
(1-B) de 80% e um a de 5% para o desfecho de porcentagem da PIméx e desvio padréo antes
do treinamento muscular inspiratorio (-50.8 £16.0) e ap6s o trieno (-74.7 = 23.7). O nimero
total de participantes calculado foi de 8 pacientes (4 sujeitos por grupo). A fim de minimizar
possiveis perdas neste estudo, foi aplicado o percentual de 20% acima do valor calculado,
acrescentando-se mais 2 sujeitos ao numero amostral total, sendo incluidos 10 sujeitos (cinco

para 0 GTMI e cinco para o grupo sham).

5.4 CRITERIOS DE ELEGIBILIDADE E SUAS DEFINICOES

Critérios de inclusdo para o grupo MPS de ambos os estudos

Diagnostico de MPS: pacientes com diagnostico prévio de Mucopolissacaridose comprovado
por dosagem enzimatica através de exame de sangue.

Cadastrados no IBB-PE: pacientes com ficha de cadastro preenchida que fazem parte do
Instituto Breno Bloise.

Acima dos seis anos de idade completos e de ambos os sexos (masculino/feminino).

Boa funcéo cognitiva: com ponto de corte para pontuacGes menores ou igual a 17 para 0s
maiores de 12 anos e pontuaces menores que 10 para os menores dos 12 anos (avaliados pelo
Mini-Mental).
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Do grupo controle no estudo 1 (voluntarios saudaveis): foram recrutados aqueles que
possuiam a mesma idade e sexo dos pacientes, que afirmaram nao possuir doencas respiratdrias
de base investigadas através de perguntas baseadas pelo International Study of Asthma and
Allergies in Childhood (ISAAC) (SOLE et al., 1998) e que apresentaram valores espirometricos
de Capacidade vital forcada (CFV) e Volume expiratorio forcado no primeiro segundo (VEF1)
> 80%.

Critérios de exclusdo para o grupo MPS de ambos os estudos

No TC6’ foram excluidos os pacientes que ndo se locomoviam de forma independente ou
gue necessitassem de auxilio; e 0s que possuissem alguma contraindicacéo de acordo com
os critérios do Guidelines for the Six-Minute Walk Test da American Thoracic Society (ATS
Statement) (ATS, 2002);

Na espirometria e manovacuometria foram excluidos os pacientes que ndo conseguiram
realizar os testes adequadamente ou que desistiram de realiza-los durante a execucao do
estudo;

Na avaliacdo com a Pletismografia Optoeletronica, balanga de bioimpedéancia, mobilidade
e espessura diafragmatica foram excluidos os pacientes que nao conseguiam realizar os testes
propostos adequadamente, seja por dificuldade de compreensdo, postura necessaria e/ou

colaboracgéo durante as coletas.

Criterios de exclusdo para o grupo controle do estudo 1 (voluntarios saudaveis): Foram
excluidos os com doencas respiratorias de base investigadas por perguntas condutoras
baseadas no rastreio de asma ou doengas alérgicas seguindo o questionario de ISAAC (SOLE
et al., 1998), quando CVF e VEF: < 80% e os com comorbidades neuroldgicas ou motora
que impossibilitassem ou comprometessem alguma das avaliagdes propostas. E os que

afirmassem ter realizado procedimentos cirrgicos em cabecga, pescogo ou tronco recente.

No estudo 2 (Ensaio Clinico Controlado): Do Treinamento Muscular Inspiratorio
foram excluidos os pacientes que ndo foram capazes de comparecer aos ajustes a carga
guinzenalmente ou os que ndo conseguiram realizar o programa proposto e os com idade

inferior aos seis anos.
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Critérios de descontinuacao do estudo

Foram descontinuados do estudo os individuos que nao tiveram mais interesse em
participar e 0s que ndo conseguiram comparecer para ajustes de carga conforme cronograma

pré-determinado.

5.5 COLETA DE DADOS

Procedimentos, testes e instrumentos de avaliacdo

Avaliacdo da funcao cognitiva

Com o paciente sentado confortavelmente em uma cadeira com uma mesa, l&pis a papel
a sua frente, foi aplicado o Mini-mental State Examination (MMSE) na sua versdo validada para
o portugués (CHAVES; IZQUIERDO, 1992) (Anexo 3). Em cerca de 10 minutos foram
realizadas perguntas incluindo aritmética, memoria e orientacdo. O instrumento é dividido em
duas secdes, a primeira parte avalia orientacdo, memoria e atencéo, e a segunda parte, refere-se
a nomear, seguir comandos verbais e escritos, escrever uma frase espontaneamente e copiar um
poligono complexo. O escore total maximo € de 30 pontos: orientacdo para tempo e orientacdo
para local (10 pontos), registro de palavras (3 pontos), atencdo e calculo (5 pontos), lembranca
das palavras (3 pontos) e linguagem (9 pontos) (FOLSTEIN, M. F., FOLSTEIN, S. E., &
MCHUGH, 1975). Este teste foi aplicado para todos os participantes e foram considerados com
baixa funcdo cognitiva e consequentemente excluidos os com pontua¢do no Mini-Mental <17
pontos para os maiores de 12 anos e <10 pontos para aqueles menores de 12 anos de idade
(FOLSTEIN; FOLSTEIN; MCHUGH, 1975).

Avaliacdo da Qualidade de Vida

Foram aplicados os questionarios Pediatric Quality of Life Inventory™ (PedsQL™)
para 0s menores de 18 anos e o questionario Quality of Life Instrument/spirituality, religion
and personal beliefs (WHOQOL abreviado) para os individuos acima dos 18 anos (Anexo 5).
Os questionarios foram aplicados verbalmente, os adultos foram avaliados através do

questionario WHOQOL abreviado (Anexo 5), que é um instrumento da Organizacdo Mundial
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da Saude (OMS), em formato abreviado, conhecido por sua sigla: WHOQOL-Bref
(CANAVARRO et al.,, 2006). Este questionario avalia um largo espectro de distdrbios
psicoldgicos e fisicos em seus 26 itens. Possui sua versdo em portugués e validado para
populacéo brasileira (CANAVARRO et al., 2006). A estrutura do instrumento integra quatro
dominios de qualidade de vida: Dominio Fisico (7 itens), Dominio Psicoldgico (6 itens),
Relacbes Sociais (3 itens) e Ambiente (8 itens) (FLECK et al., 1999). As respostas como
resultados seguem uma escala de 0 a 100 e, quanto maior a pontuacdo melhor a qualidade de
vida. Esta medida possibilita ainda o calculo de um indicador global, o indice global de satde
(PANZINI et al., 2011).

Para 0os menores de 18 anos, foi aplicado o questionario PedsQL™ 4.0 para a faixa etaria
especifica a qual ele se encontrava, de até os sete anos (Anexo 6), de 8 a 12 anos de idade
(Anexo 7) e de 13 a 17 e 11 meses (Anexo 8) que foi desenvolvido para ser uma abordagem
modular para a aferi¢cdo da qualidade de vida pediatrica. Este questionario é confiavel e valido
para pacientes pediatricos entre 5 e 18 anos com disturbios de satde cronicos e para populacdes
escolares e comunitarias saudaveis (VARNI et al., 2002; KLATCHOIAN et al., 2008; SILVA
et al., 2018). O PedsQL™ 4.0 ¢ composto por 23 questdes divididas em 4 dimensdes:
funcionamento fisico (8 itens), emocional (5 itens), funcionamento social (5 itens) e
funcionamento escolar (5 itens)(VARNI et al., 2003; LOPES; FERRARO; KOCH, 2015)

Avaliacdo da Funcionalidade

Foi aplicada a Classificacdo Internacional de Funcionalidade, Incapacidade e Salde
(CIF) da Organizacdo Mundial de Saude através de entrevistas para entender a perspectiva do
paciente sobre seus problemas de saude e o link das respostas para as categorias da CIF foram
realizados segundo metodologia ja utilizada (POSTMA et al., 2018; FERREIRA et al., 2018).
As entrevistas individuais foram realizadas em uma sala privada, e todos os participantes foram
estimulados a falar sobre seu estado de satde sem a presenca do cuidador ou familiares. Um
roteiro estruturado cobrindo todos os componentes da CIF foi utilizado para padronizar as
entrevistas e as perguntas foram feitas na seguinte ordem:
1 - Pensando nas atividades do dia a dia, em casa ou na comunidade, existe
algo que vocé gostaria de fazer ou que tem alguma dificuldade em fazer?
2- Pensando no seu corpo, quais as estruturas (6rgéos e fungdes) estdo alteradas devido ao fato

de vocé ter a MPS? Isso interfere na sua rotina diaria?
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3 - Pensando no contexto em que voceé vive em relagdo ao acesso a servigos de salde, tecnologia
assistiva, atitudes dos profissionais que te acompanham, familia, amigos, ha algo que vocé
considere uma barreira (algo que atrapalha vocé)?

4 - Ainda pensando no seu contexto, quais seriam os facilitadores (fatores que te ajudam) a
tratar ou gerenciar a MPS?

Todas as entrevistas foram gravadas em gravador de voz digital (marca Sony, modelo
ICD-PX240). Cada entrevista durou entre 30 e 60 minutos. Categorias e defini¢bes especificas
da CIF foram usadas para ajudar com questdes ndo compreendidas. A CIF é dividida em sete
capitulos e suas categorias, sendo o capitulo 1 referente a fun¢Bes do corpo, o capitulo 2 as
fungdes sensoriais e dor, o capitulo 3 as fungdes da voz e da fala, o capitulo 4 as fungdes do
aparelho cardiovascular, dos sistemas hematoldgico, imunolégico e do aparelho respiratério;
capitulo 5: fungdes do aparelho digestivo, dos sistemas metabdlicos e enddcrino; capitulo 6:
funcbes genito-urindrias e reprodutivas e por fim, o capitulo 7: funcdes
neuromusculoesqueléticas e fungdes relacionadas com o movimento. Para cada categoria foram
dados qualificadores (valor que se considera mais adequado a situacdo) onde: 0 seria nenhuma
deficiéncia; 1 seria deficiéncia ligeira; 2: deficiéncia moderada; 3: deficiéncia grave; 4:
deficiéncia completa; 8: ndo especificada, e 9: ndo aplicavel (WHO, 2001).

As respostas dos pacientes foram transcritas e quando as deficiéncias foram relatadas,
eles foram questionados sobre a localizacao e a intensidade. Por exemplo, quando o paciente
relatou que ndo conseguia pentear os cabelos sozinho porgue os cotovelos estavam fletidos e as
maos em garras, identificamos que estava na sessdo “deformidades musculoesqueléticas”. O
processo de identificacdo do contetdo da CIF nas falas foi conduzido por dois pesquisadores
independentes e as divergéncias foram resolvidas por um terceiro pesquisador independente.
Em seguida, os cddigos foram gerados seguindo as recomendacdes da CIF para qualificadores
e o nivel de dificuldade associado ao problema autorreferido foi categorizado em:

Sem problema (0), Problema leve - presente <25% do tempo (1); Problema moderado -
presente <50% do tempo, com intensidade que interfere no dia a dia (2): Problema grave -
presente> 50% do tempo, com intensidade que atrapalha parcialmente as a6ividades do dia a
dia (3) e Problema completo - presente> 95% do tempo, com intensidade que atrapalha
totalmente o dia a dia (4); Ou “sem deficiéncia ou ndo especificado” (a informagdo ¢
insuficiente para especificar a gravidade da deficiéncia) (WHO, 2001; FERREIRA et al.,
2018b).
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Avaliagdo da Macroglossia

Os participantes foram avaliados quanto a relagdo entre a lingua e a cavidade oral como
indicador de uma intubacdo endotraqueal relativamente dificil através da Classificacdo de
Mallampati Modificada (KHAN; KASHFI; EBRAHIMKHANI, 2003), onde o individuo é
colocado em posicdo sentada, com a boca em abertura maxima e com a lingua relaxada,
observando a dimensdo com que a orofaringe esta exposta, sendo entdo classificado de I a IV,
de acordo com a visualizacdo maior ou menor do bordo livre do palato mole em relacéo a base
da lingua (Friedman M. et al., 2005). Quanto maior o grau, maior o nivel de obstrucdo da via

aérea, e essa obstrucdo pode ocorrer concomitantemente ao esforgo respiratério continuo com

inadequada ventilacdo, levando a Sindrome da Apneia Obstrutiva do Sono (MAIA et al., 2011)
(Anexo 9).

Figura 5.A: Paciente com MPS VI demonstrando a macroglossia com a lingua relaxada. 5.B: Paciente com MPS
VI com a boca aberta demonstrando a Classe 4 do Mallampati, onde apenas o palato duro é visivel. Fonte: Acervo
da pesquisa (2022).

Avaliagdo clinica e medidas antropométricas

Foi realizada uma anamnese utilizando uma ficha de avaliacdo padronizada (Apéndice
9 ou 10), afericdo do nivel de atividade fisica através do HLPA (Habitual level physical activity)
(Anexo 11) e a mensuracdo das medidas antropométricas, peso e altura do voluntario que foi
realizada através da Balanca W300 A, Welmy, Brasil. Para os participantes com menos de 1
metro de altura foi utilizado o estadidmetro de parede portatil compacto —Marca Wiso, modelo
E 210, Brasil. Os que ndo conseguiam assumir a postura ortostatica para as mensuracfes da
altura, foram colocados na postura deitada em decubito dorsal e a altura foi mensurada com
uma fita métrica; e para obtencdo do peso, o cuidador foi pesado inicialmente, e posteriormente

subiu na balanga segurando o participante, sendo seu peso subtraido. Na sequéncia, foi
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calculado o Indice de Massa Corpdrea (IMC) como o resultado da massa corporal dividido pleo
quadrado da altura, sendo a massa expressa em quilogramas (Kg) e a altura em metros (m).
Para as criangas <12 anos utilizamos o percentil para IMC através do software WHO
Anthro Plus® v3.2.2 (World Health Organization, Suica), e classificadas de acordo com 0s
valores encontrados em: < 0,1 = magreza acentuada; > 0,1 e < 3 = magreza; > 3 ¢ < 85 =
eutrofia; > 85 e < 97 = sobrepeso; > 97 ¢ < 99,9 = obesidade; > 99,9 = obesidade grave (WHO,
2008). Todos os voluntarios foram orientados a utilizarem roupas leves e a retirar o cal¢cado no

momento das mensuragdes.

Avaliacdo composicéo corporal

Foi utilizada a balanca de Bioimpedancia Elétrica Vertical (modelo InBody R20® da
empresa Ottoboni Comércio e Importacdo Ltda - BIOSPACE CO.Ltd- Coréia do Sul) para a
andlise da composicdo corporal. O participante foi instruido a jejuar por de 6 a 8 horas. Se
posicionou em cima da balanga, descalgo, vestindo roupas leves, nas marcagOes indicadas de
forma estar em contato com os quatro eletrodos tateis, conforme indicacdo do analisador e
permaneceu imovel durante aproximadamente 30 segundos segurando os eletrodos manuais até
que a leitura fosse concluida. Os dados obtidos como o indice de metabolismo, IMC, do
percentual de gordura corporal (%GC), massa muscular, e massa magra (Fat-Free Mass- FFM),

foram armazenados no proprio aparelho e também registrados no formulério de avaliacdo; a

massa gorda e a massa magra foram expressas em quilogramas e em relacdo ao peso corporal
(KATIA C. ALONSO et al., 2009; MUMBELLI, 2015).

Figura 6. Andlise da composicéo corporal pelo Balangco Elétrico de Bioimpedéancia Vertical de adolescentes com
MPS VI: do sexo feminino (A) e do sexo masculino (B). Fonte: Acervo da pesquisa (2022).
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5.5.1.7 Auvaliacdo da Forca Muscular Respiratéria

Com o paciente sentado em uma cadeira com encosto, com 0s pés apoiados no chéo,
quadris e joelhos a 90°, utilizando um clipe nasal para evitar vazamento de ar pelas narinas e
respirando através de uma boquilha com um bocal intermediario com um orificio de fuga de 2
mm, foram avaliadas as pressdes respiratorias estaticas maximas utilizando manovacuémetro
digital (MV300, Globalmed, Brasil) de acordo com as recomendac6es da American Thoracic
Society (ATS) e da European Respiratory Society (ERS) (ATS/ERS, 2002; LAVENEZIANA
et al., 2019). As avaliacdes foram realizadas apds os voluntarios serem ensinados quanto a
forma correta de execucdo das manobras maximas e se adaptarem ao clipe nasal, as criangas
receberam ensinamentos ludicos especificos para sua faixa etaria. O avaliador solicitou que a
boquilha ou bucal estivesse acoplada a boca do avaliado firmemente, de forma a evitar o
vazamento perioral durante a realizacdo das manobras, e em alguns casos de dificuldade de
fixacéo da boquilha, o avaliador segurou a boquilha na boca do participante para evitar escapes
de ar (Figura 7.A). Cada participante recebeu antes das avaliagdes, explicacdes e demonstracoes
guanto a ndo acumular ar nas bochechas e se possivel a apoiar as bochechas com as méos para
facilitar que ndo acumulasse ar nesta regido (Figura 7.B).

Foi solicitada uma manobra para verificacdo do aprendizado. Apds a fase de
aprendizagem, o teste foi iniciado e foram solicitadas pelo menos trés manobras com intervalos
de 1 minuto e 30 segundos entre elas, sendo a Pressao Inspiratéria Maxima (PIméx) mensurada
pela manobra inspiratéria partindo da Capacidade Residual Funcional (CRF) e a Pressao
Expiratéria Maxima (PEméax) mensurada partindo da Capacidade Pulmonar Total (CPT) para
uma expiragédo forgada (LAVENEZIANA et al., 2019). O participante foi orientado contra a
via aérea ocluida a realizar esforgos inspiratorios maximos (PIméx) e esforcos expiratérios
méaximos (PEméax) com comandos verbais de estimulo por um operador experiente.

Foram obtidos trés valores aceitaveis e reprodutiveis, isto €, com diferenca inferior a
10% entre elas, sendo registrado o maior valor obtido, de acordo com as recomendacdes da
ERS (LAVENEZIANA et al., 2019). Para interpretacao dos resultados valores previstos pelas
equacOes propostas para a populacdo brasileira foram utilizados: Lanza et al. 2015, para
criancgas entre 6 e 12 anos de idade e adolescentes com idade entre 12 e 18 anos (LANZA et al.,
2015); e Pessoa et al, 2014, para individuos acima dos 18 anos (PESSOA et al, 2014).
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Figura 7. A: Avaliacdo da forca muscular respiratéria mensurada com o manovacuometro com uso de clipe nasal
sendo realizada com o avaliador segurando a boquilha para evitar vazamentos em um adulto com MPS tipo Il e
7.B Adolescente do grupo controle utilizando as maos para evitar acimulo de ar nas bochechas durante o teste da
for¢ca muscular expiratoria. Fonte: Acervo da pesquisa (2022).

Avaliacdo da Mobilidade Diafragmatica

Para a medida da mobilidade do diafragma, o voluntario foi encaminhado a uma sala
com uma maca e permaneceu deitado, descansando por cerca de cinco minutos; ap6s este
repouso, foi utilizado o aparelho Sonoace R3, Sansung Medison, Coréia do Sul no modo M para
verificar a mobilidade diafragmatica em respiracao tranquila e durante a capacidade inspiratoria
méaxima (ClI). A posicao adotada foi a deitada com o térax apoiado numa inclinacdo de 45° com
um transdutor convexo (3.5MHz) posicionado na linha axilar média direita abaixo da margem
costal da caixa tordcica, com a méo firme direcionada cranialmente e em diagonal.

Uma média de cinco medidas foi obtida tanto para a respiracao tranquila, quanto para a
Cl, com uma diferenca menor do que 10% entre as medidas obtidas (TESTA et al., 2011,
MATAMIS et al., 2013). A amplitude da excursdo diafragmaética craniocaudal durante a
respiracdo tranquila foi medida pela determinacéo da distancia entre os pontos correspondentes
ao inicio e ao final da inspiragdo. E a amplitude da excursdo diafragmética na CI foi medida
quando realizada uma inspiracdo méxima apds uma expiracdo completa (estimulos verbais
foram realizados para que fossem conseguidas excursfes maximas, como “cheirar uma flor bem
forte” e “puxar todo o ar para dentro dos pulmdes” para inspiragdo maxima. Todas as manobras

foram realizadas via respiragéo nasal.
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Figura 8. A: Mobilidade diafragmatica em respiracdo esponténea tranquila (A1-A2) e na CPT (A3-A4) de um
paciente com MPS; B: Paciente com MPS tipo IV-A em decubito dorsal durante a avaliagdo da mobilidade
diafragmatica com a coluna apoiada em um triangulo com inclinacéo de 45°. Fonte: Acervo da pesquisa (2022).

Avaliacdo da Espessura Diafragmatica

Foi utilizado o aparelho portétil Sonoace R3, Sansung Medison, Coréia do Sul, com o
voluntario posicionado em decubito lateral esquerdo, onde foi acoplado um transdutor linear
em modo B de alta resolucdo e baixa penetracdo (7.5 MHz) perpendicularmente a caixa toracica
entre 0 nono e décimo espaco intercostal direito (ENRIGHT et al., 2004). As medicbes da
espessura do diafragma foram realizadas com variacdes de espessura entre 0,5 e 2 cm em
relacdo ao seio costofrénico, a mensuracdo foi do meio da linha pleural até o meio da linha
peritoneal (BRUIN et al., 1997). Foi obtida a média de trés medidas finais da espessura da zona
de aposicdo diafragmatica durante ao final da capacidade inspiradria maxima (UEKI; DE
BRUIN; PRIDE, 1995).

MI0.9/Tis0.3

Figura 9. Marcacao da espessura diafragmatica na capacidade inspiratéria de paciente com MPS VI. Fonte: Acervo
da pesquisa (2022).

5.5.1.10 Teste da funcdo pulmonar

O voluntério foi instruido por telefone anteriormente ao dia agendado para alimentar-se

evitando refei¢cbes volumosas, usar roupas leves, caso tomasse algum tipo de comprimido,
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toma-los normalmente, porém ndo usar nenhum tipo de medicacéo inalatéria como: bombinhas
e capsulas, ndo fumar, nem ingerir bebida alcoolica por pelo menos 04 horas, bem como evitar
café e cha nas seis horas antecedentes ao teste. Os voluntarios permaneceram sentados
confortavelmente descansando em uma sala climatizada por 10 minutos com a cabeca em
posicao neutra.

Ap0s descanso foi acoplado um clipe nasal para adaptagdo da respiracdo bucal, quando
estavam adaptados, os voluntarios foram orientados a realizar a manobra de inspiracdo profunda
até encher plenamente os pulmdes e, de uma expiracdo rapida (ndo tdo brusca como na tosse),
soprar todo o volume de ar contido nos pulmdes até o maior tempo possivel (capacidade
pulmonar total) (Figura 10.A). O aparelho de espirometria utilizado foi marca Koko (Koko
Spirometer), Pulmonary Data Services inc., Louisville, CO, USA, seguindo as Diretrizes
Brasileiras para Testes de Funcdo Pulmonar e seguindo as recomendacbes da ATS/ERS
(GRAHAM et al., 2019). Os testes foram realizados entre as sete e dez horas da manha. Para
todos os participantes com menos de 18 anos foi acionado o feedback visual ltdico do software
Koko Spirometer (Figura 10.B).

As manobras realizadas produziram curvas volume-tempo e fluxo-volume que, para sua
utilizacdo na interpretagdo, passaram por critérios de aceitabilidade e reprodutibilidade
padronizados pela ATS e pelas Diretrizes para Testes de Funcdo Pulmonar (SBPT), além dos
critérios de selecdo dos melhores valores. Os dados obtidos foram comparados ao absoluto e

percentual do previsto por JONES et al, 2010 para criancas brasileiras, da Sociedade Brasileira

de Pneumologia e Tisiologia, 2002 para os adolescentes e PEREIRA et al, 2007 para os adultos.

|

e

Figura 10. A: Paciente crianca com MPS VI realizando a espirometria; B: Paciente sendo estimulada a manobras
maximas através do estimulo verbal e visual com software que oferece feedback lidico. Fonte: Acervo da pesquisa
(2022).
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5.5.1.11 Avaliacdo da Cinematica toracoabdominal e padréo ventilatdrio

Foi utilizado o Pletismdgrafo Optoeletronico (POE), BTS-Bioengineering, Mildo, Italia,
com oito cameras (quatro anteriores e quatro posteriores ao térax) de captacao infravermelha.
Inicialmente foi realizada a calibracdo das mesmas uma vez que elas informavam ao sistema
sobre a posicao dos eixos tridimensionais (X, Y e Z) e delimitavam a area a ser trabalhada.

Foram acoplados 89 marcadores reflexivos em todo o térax do participante com fita
adesiva dupla-face, que compreendeu as regides: antero-posterior e lateral no tronco, das
claviculas as espinhas iliacas antero-superiores, ao longo de linhas horizontais e verticais pré-
definidas (distribuidos em sete linhas horizontais, cinco verticais, duas médio axilares e sete
marcadores extras, sendo 42 marcadores anteriores, 37 posteriores e 10 laterais, totalizando 89
marcadores) (ALIVERTI; PEDOTTI, 2003), para a formacdo do modelo tridimensional, em
grade (Figura 11.A e 11.C). Comandos foram dados para realizacdo da respiracdo tranquila,
sem falar e sem alterar a postura durante a aquisicdo das imagens por aproximadamente trés
minutos para coleta dos dados basais. Em seguida novas aquisi¢des de imagens foram realizadas
iniciando com 1 minuto de respiracdo tranquila, seguidas de trés manobras de capacidade
inspiratoria maxima intervaladas com 60 segundos de descanso. E uma ultima aquisicdo de
imagem foi realizada para gravar trés tosses vigorosas com intervalos de 90 segundos de
descanso entre elas.

O posicionamento adotado sentado foi: sem encosto, pés apoiados, joelhos e quadris em
90°, coluna ereta, bracos apoiados em coxins com 45° de abducdo de ombro. As imagens
obtidas formaram um modelo tridimensional do volume da caixa toracica que ¢ dividido em 3
compartimentos: volume da caixa toracica pulmonar, volume da caixa toracica abdominal e
volume do abdome (Figura 11.B), sendo a soma desses trés volumes denominado volume total
da parede toracica (ALIVERTI et al., 2000; PARREIRA et al., 2012). Em supino, utilizando o
protocolo de 52 marcadores reflexivos na regido anterior do tronco em pontos anatbmicos
especificos, foi utilizado um suporte embaixo dos joelhos para manter os joelhos levemente
flexionados (aproximadamente 15° de angulagéo) e um triangulo para apoio da cabeca e dorso
visando um melhor posicionamento da coluna na postura deitada a 45° (ALIVERTI A,
DELLACA R, PELOSI P, CHIUMELLO D, GATIHNONI L, 2001).

Cada postura foi avaliada somente ap0s nova calibracdo do equipamento, os voluntarios
foram instruidos cuidadosamente antes das gravagdes sobre o procedimento de captacdo e
manobras necessarias. Em ambas as posturas foram avaliadas a respiracdo tranquila, trés
manobras de capacidade inspiratoria maxima e trés tosses vigorosas, gravadas com frequéncia

de 60 frames-sec-1. Quando solicitadas manobras de capacidade inspiratéria maxima e tosses
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vigorosas o tom de voz da avaliadora foi aumentando de forma a estimular um esforco maximo.
Foram utilizados os softwares: OEP Capture e 0 SMART Capture para captura das gravacgoes
em tempo real, os modelos foram revisados por pesquisadores treinados, e quando necessario
o software Tracker foi utilizado para ligacéo e/ou reconstrucdo de até o maximo de 5 pontos.
Todas as gravacOes foram analisadas pelo software Smart Analizer, especifico para
transformar as captaces em informacBes geométricas tridimensionais (3D), automaticamente
calculando os dados referentes a cinematica toracoabdominal. Foram considerados: o
percentual de contribuicdo de cada compartimento, tempo total do ciclo respiratorio (Ttot),

tempos inspiratorio (Tinsp) e expiratorio (Texp), ciclo de trabalho, frequéncia respiratoria e

ventilagdo minuto. Essas avaliacGes foram realizadas pré e apos o TMI, além de, apds 1 més de
finalizado o TMI.

Figura 11. A: Paciente com MPS tipo VI durante a avaliagdo através da Pletismografia optoeletrdnica com 42
marcadores anteriores; B: Modelo esquemético do software durante a coleta de dados: CTp= caixa toracica
pulmonar, CTa=caixa toracica abdominal, AB=abdémen; C: Posicionamento dos 37 marcadores reflexivos
posteriores. Fonte: Acervo da pesquisa (2022).

5.5.1.12 Teste de Caminhada de seis minutos — TC6’

O teste de caminhada de seis minutos foi realizado em um corredor plano, pouco
movimentado, com superficie lisa e com comprimento de 30 metros do térreo do Departamento
de Fisioterapia da UFPE por pesquisadora treinada. O participante recebeu uma lista de
orientacOes para a realizacdo do teste e foi instruido a alimentar-se com alimentos leves, tomar
suas medicacBes normalmente, utilizar roupas leves, calgados presos ao pé, quando era
preferivel para o voluntario realizar o teste descalco, este foi autorizado (Figura 12.A). Caso 0

participante utilizasse 6culos de grau, drteses, ou algum outro tipo de adaptacdo, ele deveria
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levar para a realizacdo da caminhada. Foram utilizados estimulos verbais padronizados a cada
minuto conforme recomendacdes da ATS (ATS, 2002), e todos foram incentivados a
percorrerem a maior distancia possivel com um ritmo de marcha continuo, porém sem correr.

O percurso a ser caminhado foi marcado a cada um metro com marcac6es nas laterais e
no chdo do corredor, o inicio e o final do trajeto foram delimitados com cones de sinalizagao.
Cadeiras ficaram sempre disponiveis para que o participante pudesse apoiar-se se necessario.
Caso o voluntario interrompesse a marcha, ele poderia sentar-se e retornar ao teste quando se
sentisse confortavel, o cronometro continuava a marcar o tempo, e so foi pausado aos 6 minutos,
finalizando o teste.

Antes do inicio do teste, com o paciente ainda sentado durante dez minutos, foram
aferidos os valores de pressdo arterial (PA) com esfigmomandmetro convencional equipado
com um manguito de tamanho adequado a faixa etaria dos participantes, as medidas foram
realizadas utilizando estetoscopio cardiolégico classico adulto MDF 797, da marca BD,
Phamigen®, Sandiego CA ou estetoscopio pediatrico Littmann® (Figura 12.B). A frequéncia
respiratoria (FR) foi mensurada de acordo com os ciclos respiratdrios completos (inspiracéao e
expiracdo completas) em um minuto observado através dos movimentos tordcicos do
participante, a frequéncia cardiaca (FC) e saturacdo de oxigénio (SpO2) aferidas atraves de
oximetro de pulso digital (Fingertip SB100 Rossmax) no dedo indicador ou polegar da méo
direita. O TC6’ foi realizado de acordo com a American Thoracic Society e ERS (ATS/ERS,
2002). Porém, ndo realizamos dois testes com intervalo de 30 minutos conforme recomendacdes
para preservacdo de nossos pacientes visto que nossos testes avaliativos foram realizados em
um unico dia, além disso, nossos pacientes ja eram familiarizados com o teste e a formula de
predicdo foi utilizaada.

Antes e ao término do teste, os dados vitais foram coletados (SpO., FR, FC), além da
sensacao de dispneia e fadiga de membros inferiores, que foram avaliadas através da Escala de
Borg Adaptada de Percepcéo de Esfor¢o (escala de 0 — 10) (Anexo 10). Foi calculada a distancia
percorrida pelo voluntario, nimero de voltas, e os valores foram comparados aos de referéncia.
As equacdes utilizadas para predizer o resultado esperado para o teste envolvendo criangas
saudaveis brasileiras com idade entre 6-12 anos utilizada foi a de CACAU et al. 2018; Para 0s
adolescentes com idade entre 13 e 19 anos foi utilizada a equacdo de IWAMA et al. 2009; e
BRITTO et al. 2013, foi utilizada para os maiores de 20 anos de idade (BRITTO et al., 2013).
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Figura 12. A. Paciente crianga com MPS VI do sexo masculino realizando o TC6 descalgo; B. Paciente crianca
com MPS VI do sexo feminino no momento da aferigdo dos sinas vitais ao término do TC6’ com esfignomamometro
e estetoscopio adequados para sua idade e porte fisico. Fonte: Acervo da pesquisa (2022).

Ao final das avaliacGes, todos os participantes receberam uma cartilha com orientacdes

sobre cuidados com a salde (Apéndice 12).

5.5.1.13 Programa de Treinamento Muscular Inspiratério (protocolo experimental)

Foi realizado em todos 0s pacientes com mais de seis anos que concordaram em realizar o
protocolo de TMI por 12 semanas consecutivas, de forma a realizar os exercicios diariamente.
Os pacientes receberam orientacbes quanto ao protocolo de TMI e foram monitorados
quinzenalmente durante 3 meses. O programa de TMI consistiu em realizar 60 respiragdes por
meio do aparelho treinador duas vezes ao dia. As respira¢des foram divididas em 30 respiracdes
consecutivas e ap6s um intervalo de 4hs, eram realizadas mais 30 respiragdes consecutivas.

O TMI foi realizado usando o dispositivo POWERbreathe® Classic Light (International
Ltd, Southam, Warwickshire, Reino Unido). O equipamento possui uma mola para que a
resisténcia inspiratoria possa ser ajustada e ofertada de acordo com o ajuste manual realizado
baseado na porcentagem da pressédo inspiratoria maxima do paciente que deve ser estabelecida
a cada novo ajuste. Os pacientes e seus responsaveis foram orientados e treinados para
realizacdo do programa de treinamento em domicilio e foi enviado via aplicativo de mensagem
e/ou e-mail, um video demonstrativo do uso do aparelho com o protocolo de treinamento.

O individuo foi orientado a manter-se sentado, com um padrdo respiratorio
diafragmatico, mantendo a frequéncia respiratoria dentro dos parametros normais e todos

tiveram a responsabilidade de realizarem o treinamento conforme orientacdo do pesquisador.
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Foram passadas informagdes acerca da responsabilidade no cuidado e manejo do equipamento
e para reforcar a importancia da realizacdo dos exercicios, 0s pacientes receberam uma planilha
de acompanhamento do TMI que continha informacdes sobre os dias, datas, onde os pacientes
ou seus responsaveis deveriam anotar diariamente o que foi feito, horario do treinamento, tempo
em que permaneceu treinando e sensacdes ap6s o TMI. Quando o paciente ndo conseguiu
realizar o treinamento em um dos dias agendados das doze semanas, essa informacao foi
anotada na planilha, e uma reposicao foi realizada (Apéndice 13).

Mensagens via aplicativo de mensagens e/ou ligacdes semanais de acompanhamento
com discursos motivacionais foram realizadas, assim como, gincanas, e educativas e
estimuladoras para realizacdo dos exercicios respiratorios no intuito de manter o protocolo de
treino sendo realizado diariamente pelos participantes. Como nossa amostra era composta em
sua maioria por criancas e adolescentes, com o objetivo de manter o engajamento no treino a
estratégia de gamificacdo também foi utilizada, com ranking de pontuacdo com pistas de caca
ao tesouro. Os pacientes foram divididos em dois grupos: o grupo do treinamento muscular
inspiratorio (GTMI) e grupo sham (GS), através de randomizacdo que serd detalhada no item
abaixo (item 5.6.5). Os pacientes do GTMI receberam o dispositivo de treinamento inspiratério
com carga ajustada para 40% da PIméx; e os do GS receberam o dispositivo de treinamento
sem carga (@ mola do equipamento foi removida). O reajuste da carga foi realizado
quinzenalmente no LACAP, os dados dos ajustes foram registrados no Formulario de
acompanhamento TMI (onde foram documentados também os dados sobre as reavaliacdes)
(Apéndice 14).

Todos os pacientes que participaram do TMI foram avaliados em trés momentos
distintos (tanto do GTMI quanto o GS). No primeiro momento, antes da data de inicio do
treinamento muscular respiratorio, no segundo momento, logo apds o término do treinamento
das 12 semanas (com até 5 dias apds 0 TMI), e no terceiro momento, um més apds o término
do programa, entre 30 a 40 dias ap6s o término do TMI (follow up). Porém, a cada 15 dias os
voluntarios eram reavaliados no laboratdrio de pesquisa quanto as PRM para os ajustes da carga
do equipamento (o protocolo de avaliacdo da PIm&x e PEmax era repetido quinzenalmente e

para o ajuste da carga somente o valor referente a PIméax era utilizado).
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Figura 13. Paciente crian¢ca com MPS VI realizando o TMI conforme orienta¢des do protocolo de treino com clipe
nasal e o aparelho de POWERbreathe, A: Vista anterior; B: Perfil direito. Fonte: Acervo da pesquisa (2022).

5.5.1.14 Acompanhamento ap06s o Treinamento Muscular Inspiratério

Foi realizada uma reavaliacdo ao final das doze semanas de TMI, e novamente apds um
més do término para checagem de manutencdo dos possiveis ganhos e parametros. Foram
realizadas as reavaliacdes da funcdo respiratéria, das medidas de forga muscular respiratdria, e
de todas as outras variaveis do estudo. A Escala de Percepcdo Global de Mudanca (PGIC)
Modificada (Anexo 12) foi aplicada nas reavaliacGes para monitoramento dos possiveis ganhos
percebidos pelos pacientes. Todas as informacdes referentes aos pacientes em TMI nos
momentos de reavaliagdo foram anotados na ficha de acompanhamento do TMI (Apéndice 14).
O grupo sham também foi reavaliado para que as comparagdes pudessem ser realizadas. Logo
apos a finalizacdo de todas as avaliacdes do estudo, todos pertencentes ao grupo sham foram
convidados a serem treinados com carga de 40% da PIméx para que também pudessem se

beneficiar do tratamento.

5.5.1.15 Percepcéo do estado de saude e satisfagdo do paciente
Os pacientes participantes do TMI responderam a Patients Global Impression of Change
(PGIC) Modificada e foi anotada na sua planilha de acompanhamento durante cada reajuste da
carga, e a PGIC foi novamente aplicada na reavaliacdo apos as doze semanas do TMI. A escala
é um instrumento que tem a finalidade de medir a percep¢do de mudanca do estado de salde e
satisfacdo do paciente em tratamento ou diante de um tratamento ao qual tenha sido submetido.
A escala classifica em "muito melhor: 7", "melhor: 6", "um pouco melhor: 5", "sem mudangca:

4", "um pouco pior: 3", "pior: 2" e "muito pior: 1".
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E validada na lingua portuguesa, além de ser de facil e rapida utilizacdo
(DOMINGUES; CRUZ, 2012; LANGENFELD et al., 2015). A escala pode ajudar a avaliar 0s
beneficios na percepcdo do paciente, na identificacdo de diferencas minimas clinicamente
importantes e na comparacdo dos resultados entre intervencdes. Ela gradua a percepcao de
mudanca global e o quanto essa mudanca representa uma melhora real e Gtil na vida do paciente
(FERRAR et al., 2001) (Anexo 12).

Randomizacao, sigilo de alocacéo e registro do ensaio clinico

A randomizacdo foi realizada através de um programa de computador, o
randomization.com, o qual determinou a sequéncia de alocagéo dos pacientes. A sequéncia de
tratamento foi codificada e a alocacdo transferida para uma série de envelopes de cor preta e
opaca, que foram numerados. Os envelopes foram encaminhados ao pesquisador responsavel
pela distribuicdo dos equipamentos de treinamento muscular respiratério, mantendo o avaliador
cego quanto a qual grupo o paciente pertencia.

Os envelopes s6 foram abertos por um Unico pesquisador que ficou responsavel em
apenas entregar 0s equipamentos aos pacientes apos as avaliacGes iniciais. O ajuste da carga do
aparelhno POWERDreathe foi realizada por um outro pesquisador devidamente capacitado, e 0
pesquisador principal cego ficou responsavel em realizar as avaliacBes pré e ap6s o TMI. Este
ensaio clinico foi registrado no Registro Brasileiro de Ensaios Clinicos (ReBEC) através do
ndmero UTN U1111-1235-0227.
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5.5.3 Linha do tempo para coleta de dados do estudo

Evolugdo Temporal

1° Reavaliacdo de
todos ostestes até b

Teste de caminhada de 6 minutos dias apés o TMI
12 semanas
Recrutamento Us - .
- Intervengéo com o Power Breath diariamente
l dos voluntarios l l

Questionarios —I

Bioempedancia

OEP
Avaliagéo com a Pletismografia Optoeletronica

2° Reavaliacéio de
Manovacuometria = todos os testes entre
30 e 40 dias apés TMI

Espirometria

Figura 14 Linha de evolucao temporal dos procedimentos de coleta de dados do estudo. Fonte: Os autores (2022).
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5.5.4 Fluxograma de captacao dos participantes com MPS no estudo 1

Pacientes com MPS cadastrados no
IBB-PE (n=63)

N&o conseguimos contato (n=14)

ABORDAGEM DOS PACIENTES COM
MUCOPOLISSACARIDOSE NO IBB-PE OU
POR LIGAGAO TELEFONICA (n= 49)

I

ELEGIVEIS
(n=40)

‘ TCLE/TALE

~\

|

NAO ELEGIVEIS
(n=9)

Os menores de 6 anos de idade (n=4)
Os com fung&o cognitiva prejudicada (n=4)
Que havia realizado cirurgia recente (n=1)

J

Concordaram em
participar (n= 34)

AVALIADOS (n=34)

N&o concordaram
em participar (n= 6)

Figura 15, Fluxograma de captagéo e acompanhamento dos participantes do estudo. Fonte:

Os autores (2022).
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5.5.5 Fluxograma de captacao dos participantes saudaveis no estudo 1(grupo controle)

Saudaveis que se apresentaram no LACAP-UFPE
spos divulgagdo do perfil necessario (n=36)

TRIAGEM DOS VOLUNTARIOS ATRAVES
DO TESTE ESPIROMETRICO E
APLICAGAO DO IQUESTIONARIO ISAAC

I

ELEGIVEIS
(n=34)

‘ TCLE/TALE

~\

'

NAO ELEGIVEIS
(n=2)

Triado como com rinite alérgica (n=1)
Com CVF < 80% na espirometria (n=1)

J

Concordaram em
participar (n= 34)

AVALIADOS (n=34)

N&o concordaram
em participar (n= 6)

Figura 16, Fluxograma de captacdo e acompanhamento dos participantes saudaveis do
estudo 1 (grupo controle). Fonte: Os autores (2022).
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5.5.6 Fluxograma de captagdo e acompanhamento dos participantes apenas do estudo 2 (Ensaio
Clinico) de acordo com 0 CONSORT.

Catacio Elegiveis (n= 34)
R PATIENTES COM MPS VI REGISTRADOS NO IBB-PE

Excluidos (n=10)

*N3o atenderam aos critérios de inclusdo(n=4)
*Impossibilidade de ir ao laboratdrio de pesquisa
acada 15dias (n=5)

*Recusou-se a participar (n=1)

v

Randomizacdo (n=24)

A

{ Alocagdo 1 v
Alocados no Grupo Intervengdo J Alocados no Grupo SHAM
Grupo de treino (n=13) | | (n=11)
Follow-up 1
v Imediatamente apés o protocolo v
Perdeu a avaliacdo postreino(n=0) | | Perdeu a avaliacdo pdstreino (n=0)
" Analisados )
v Imediatamente apés o y
Analisados (n=13) | protocolo detreino ¢ Analisados (n=11)
' ™
Follow-up 2
) L Apo6s 1 més semo treino ) )
Perdeu o follow-up(n=1) Perderam o follow-up (n= 2)
Perdeu o diada avaliagdo (n=1) * Perderam o diadaavaliagdo(n=1)
Faleceu (por compressdo da medula
espinhal) (n=1)
Y [ Analisados apds 1 més sem treinar
\
Analisados (n=12) | | Analisados (n=9)

Figura 177. Fluxograma de captagdo e acompanhamento dos participantes apenas do estudo 2 (ensaio clinico).
Fonte: Os autores (2022).

5.6 PROCESSAMENTO E ANALISE DOS DADOS

5.6.1 Processamento de dados

Todos os dados coletados foram inseridos na ficha de avaliacdo e, posteriormente,
reunidos em um banco de dados do software Microsoft excel®2010. Para fins de controle de

qualidade das informac6es, dois digitadores cadastraram os dados obtidos em dois bancos, e



5.6.1.1

5.6.1.2

76

para que houvesse uma fidedignidade dos bancos e, ao final das coletas esses dados foram

comparados.

Processamento de dados do estudo 1 (transversal)

Os dados foram analisados separadamente de acordo com a faixas etaria: criancas <10
anos de idade, adolescentes entre 10 e 19 anos e adultos > 19 anos. As variaveis continuas foram
expressas como média + DP, enquanto as variaveis categoricas foram expressas em valores
absolutos e percentuais. O teste de Shapiro-Wilk verificou a normalidade dos dados. O teste t
ndo pareado ou Mann-Whitney comparou dados entre MPS e individuos saudaveis. As
comparacg0es entre as posicdes durante a avaliacdo com a pletismografia opto-eletronica foram
realizadas usando o teste t pareado ou Wilcoxon. O teste do qui-quadrado foi usado para
comparar as variaveis apresentadas em proporcdes, e as relagdes foram estudadas usando os
coeficientes de correlagdo r de Pearson ou rho (p) de Spearman. A andlise inferencial dos dados
foi realizada no SPSS versdo 22.0 (IBM Corp. EUA). O nivel de significancia foi estabelecido

em p <0,05 (bilateral) para todas as analises estatisticas.

Processamento dos dados do estudo 2 (Ensaio Clinico)

Os dados foram analisados separadamente de acordo com o grupo etério. Devido a
semelhanca do percentual de melhora de PIméx e PEmax entre as faixas etérias de adolescentes
e adultos, um Unico grupo composto por essa faixa etaria foi formado, sendo assim, os pacientes
foram divididos em dois grupos por faixa etaria: Grupo de criancas (0s menores de 12 anos de
idade) e Grupo de Adolescente e Adultos (os maiores de 12 anos de idade).(ECA, 2019). Além
disso, os dados foram analisados também de acordo com o grupo que foram alocados (Grupo
Sham ou Grupo interven¢do TMI). Em nosso estudo, ndo houve influéncia do género nas
pressdes respiratorias maximas em pacientes com MPS, por isso agrupamos os individuos em
GS ou GTMI independentemente do género.

Para analise de ganho percentual dos testes realizados, consideramos o ganho relacionado
ao valor bruto do pré TMI e dessa forma calculamos a porcentagem equivalente ao ganho da
seguinte forma: subtraimos o valor obtido pds TMI pelo valor bruto baseline (pré TMI), e esta
diferenga dividimos pelo valor bruto baseline (pré TMI):

Valor apos o TMI — Valor baseline

Valor bruto
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A analise estatistica foi realizada com SPSS versdo 22.0. As variaveis continuas foram
expressas em média e desvio padrdo ou como mediana e intervalo interquartil (para dados ndo
paramétricos). As variaveis categoricas foram expressas em frequéncia absoluta e frequéncia
relativa. O teste de normalidade Shapiro-Wilk foi utilizado para analise de distribuicdo de
dados. Comparacdes entre os grupos de intervencdo (TMI) e Sham foram realizados usando o
teste t de Student ou o teste de Mann-Whitney para TC6’, funcdo pulmonar, volumes
pulmonares, pressdes respiratorias maximas, composicdo corporal, TRE, atividade fisica,
qualidade de vida, e ganhos percentuais nas variaveis ultrassonogréficas. As comparacdes
pareadas foram realizadas usando o teste t pareado ou teste de Wilcoxon. O teste Qui-quadrado
foi utilizado para os escores das varidveis sexo e PGIC. A analise dos dados inferenciais foi
realizada no SPSS versdo 22 (IBM Corp. USA). O nivel de significancia foi estabelecido em

p<0,05 (bilateral) para todas as analises estatisticas.
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RESULTADOS
Como resultados desta tese, apresentamos os resultados e a discussdo em formato de 5
artigos.

O primeiro, intitulado  “Functioning  profiles of individuals with
Mucopolysaccharidosis according to the International Classification of Functioning”
encontra-se publicado no European Journal of Physical and Rehabilitation Medicine (Eur J
Phys Rehabil Med-6881) (Qualis Al), fator de impacto 2.874 (2019). Como este artigo ja foi
publicado ele encontra-se disponivelem em sua versdo completa no site do periodico
(https://www.minervamedica.it/en/journals/europa-medicophysica/index.php) que detem seus
direitos autorais, por isso nao foi disponibilizado em sua versdo completa. Porém, encontra-se
também no Apéndice 15 desta tese.

O segundo, intitulado “Respiratory muscular strength in children with

Mucopolysacaridosis: comparison with predictive equations” foi aceito no Minerva
Pediatrics Journal (Miner Ped 1827-1715) (Qualis Al), fator de impacto 1.312 (2019). Os
direitos autorais deste artigo foram transferidos para o referido jornal e por se tratar de um jornal
fechado, o artigo ndo podera ser disponibilizado na integra.

O terceiro, um estudo de revisdo clinica intitulado “Predictive equations for respiratory
muscle strength in children and adolescents: a clinical review” submetido para o Pediatric
Reserach (Qualis Al), fator de impacto 3.75 (2019).

O quarto artigo cientifico, um estudo descritivo, transversal intitulado “Chest wall
volumes, diaphragmatic mobility, and functional capacity in patients with
Mucopolysaccharidoses ” submetido para Disability and Rehabilitation Journal (Qualis A2),
fator de impacto 2.22 (2019).

E o quinto artigo, um ensaio clinico intitulado “Effects of inspiratory muscle training
in patients on pulmonary function, functional capacity, chest wall kinematics, quality of life,
diaphragm thickness and mobility of patients with Mucopolysaccharidosis type VI: a
randomized clinical trial” que serd submetido ao European Respiratory Journal da European
Respiratory Society.

Os artigos foram apresentados por titulo e resumo conforme as normas e diretrizes de submissao
dos periodicos. N&o disponibilizamos os artigos completos por termos assinado declaracéo de
transferéncia dos de direitos autorais de cada artigo para os periédicos.
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Functioning profiles of individuals with Mucopolysaccharidosis according to the
International Classification of Functioning

6.1.1 Abstract

Background: The classification of health problems of persons with Mucopolysaccharidosis
(MPS) based on the International Classification of Functioning, Disability and Health (ICF)
may contribute to understanding better the disease impacts. The ICF may a useful tool to
describe the disabilities and functioning, especially in diseases with multisystemic involvement.
Aim: To identify and classify the health needs of persons with non-neuronopathic MPS
according to the ICF.

Design: A cross-sectional study.

Setting: Department of Physical Therapy (Federal University, Brazil).

Population: Persons with non-neuronopathic MPS.

Methods: Semi-structured interviews covering all components of the ICF were conducted to
know the patient’s perspective of the health problem. The speeches were transcribed verbatim
and analyzed by researchers to identifying meaningful concepts. Then, the concept units were
linked to ICF components and the magnitude of the problem to ICF qualifiers. Data are showed
by descriptive statistic and separated into two groups: children and adolescents, and adults.
Results: Overall 60 different ICF categories were used to classify participants' functioning. A
total of 28 and 51 categories was necessary to classify the health problems of children and adults
respectively. Additionally, 16 categories related to contextual factors were used, of which eight
and twelve were identified as facilitators by children and adolescents, and adults, respectively.
The main problems were related to supportive functions of arm or leg (b7603), pain in the body
part (b2801), respiratory functions (b440), and voice functions (b310). Limitations in the
activity and participation component were related to walking (d450), fine hand use (d440),
washing oneself (d510), and dressing (d540). Recreation and leisure (d920) was restricted to
approximately half of the studied population.

Conclusion: People with MPS face impairments of body structures and functions, activity
limitations and restrictions to participation. Environmental factors may be act as facilitators of
these problems.

Clinical rehabilitation impact: The ICF was a useful tool to classify the health problems of
people with non-neuropathic MPS. The planning of rehabilitation programs needs to covers all
components of functioning to provide a biopsychosocial model of care. The ICF categories may
direct the health professionals to more effective targets.

Keywords: disability evaluation; environmental factors; mucopolysaccharidoses; social

participation; daily life activity.
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Impact Statement - Five bullet points answering the following questions:

There are many equations with different reference display values to determine respiratory
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The proposed equations must be well chosen and used judiciously by the health professional.
This article summarizes the predictive equations for comparing data obtained in the assessment
of maximal respiratory pressures (MRP) in children and adolescents.

The reader will be able to know the variables and the methods used in the construction of the

proposed equations in this group.
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6.3.1 Abstract

The measurement of maximum respiratory pressures (MRP) is commonly used for functional
assessment of respiratory muscle strength. The gross values of MRP obtained must be compared
to the predicted values. Therefore, it is important to know the predictive equations that are
available in the world literature for the pediatric population. So, we decided to develop this
clinical review through a systematic search of methodological publications to provide an update
on existing predictive reference equations for MRP in children and adolescents. Online
databases were used to identify papers published up to 2020, from which we selected those
which used equations to predict MRP in subjects under 18 years of age. The articles found went
through selection, analysis and extraction of their results. The publications reported seven
studies from 2,125 healthy individuals ranging from 4 to 18 years old and 30 equations. The
variables used for constructing the predictive model diverge, but the most used were lung
function (spirometry) and independent variables (age, gender, weight and height). Predictive
equations for MRP recommended for children and adolescents were provided and evidenced to
be a useful tool. The proposed equations must be well chosen and used judiciously by the health

professional.
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Chest wall volumes, diaphragmatic mobility, and functional capacity in patients
with Mucopolysaccharidoses

6.4.1 Abstract

Purpose: We investigated respiratory muscle strength, diaphragm mobility, lung function,
functional capacity, quality of life, body composition, breathing pattern, and chest wall (V1.cw)
and compartmental volumes of Mucopolysaccharidosis (MPS) patients and compared with
matched healthy individuals. Methods: A cross-sectional study with data analyzed separately
according to age group. Sixty-eight individuals (34 MPS and 34 matched-healthy) were
included. Six-minute walking test assessed functional capacity and ultrasound assessed
diaphragm mobility during quiet spontaneous breathing (QB). Optoelectronic plethysmography
assessed V1,cw and breathing pattern during QB in two different positions: seated and supine
(45° trunk inclination). Results: Body composition, lung function, respiratory muscle strength,
and functional capacity were reduced in MPS (all p<0.01). Diaphragm mobility was reduced
only in adolescents (p=0.01) and correlated with body coposition and breathing pattern. Upper
chest wall compartmental volumes were significantly lower in MPS, while abdominal volume
differed significantly only in adolescents. Percentage contribution (%) of upper ribcage
compartments to tidal volume was reduced in MPS children, whereas %AB was significantly
increased compared with healthy. Conclusion: Lung function, respiratory muscle strength,
functional capacity, diaphragm mobility, and quality of life are reduced in MPS compared with
matched healthy subjects. V1.cw was reduced mainly due to pulmonary and abdominal ribcage

impairment.

Keywords: optoelectronic plethysmography, ultrasound, six-minute walking test, respiratory

muscles, diaphragm, disability evaluation.
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Effects of inspiratory muscle training in patients on with pulmonary function, functional
capacity, chest wall kinematics, quality of life, diaphragm thickness and mobility of

patients with Mucopolysaccharidosis type VI: a randomized clinical trial

Abstract

Mucopolysaccharidosis type VI (MPS VI) results in progressive deformities and respiratory
complications Inspiratory muscle training (IMT) has been beneficial in patients with several
respiratory diseases. Studies about effects of IMT on MPS VI have not been found.We aimed
to evaluate the effects of IMT on pulmonary function, functional capacity and quality of life in
MPS VI patients. A randomized controlled and double-blind clinical trial was conducted with
MPS 1V patients IMT group (IMTG) (n=12) and Sham group (SG) (n=12). IMT was performed
daily, twice a day, during 12 weeks, with 40% of maximal inspiratory pressure (MIP) and in
the SG the device spring was removed. Main outcomes: respiratory muscle strength,
diaphragmatic thickness (DT) and diaphragmatic mobility (DM), chest wall regional volumes,
functional capacity, quality of life and patients’ impression after TMI. Analysis were performed
by age group, children (CG) and adolescents/adults (AG). IMTG showed significant increase
in percentage gain in MIP of 313% in CG and 102% in AG, in peak expiratory flow rates, peak
cough flow, DT, in the distance covered, with improved sensation of exertion and improved
perception of health with treatment after IMT in both IMT groups (p<0.05). In IMTG children,
increased DM, FVC, in the percentage of FEV1, percentage contribution of the pulmonary rib
cage compared to the SG (p<0.05). IMT simple homebased training program can be considered
as an adjunct therapy for MPS VI patients.

Trial registration: www. ensaiosclinicos.gov.br/rg/RBR-9ttmzj; Registros Brasileiros de
Ensaios Clinicos (ReBEC) and can be accessed by the code number UTN U1111-1235-0227.
Name of trial registry: Effectiveness of Respiratory Muscle Training of patients with
Mucopolissacaridose in toracoabdominal kinematics, respiratory function and mechanics,
functionality and quality of life.

Key words: respiratory muscles; respiratory muscle training; muscle strength; chest wall
compartmental volumes; mucopolysaccharidosis VI; ultrasonography.

EFFECTS OF INSPIRATORY MUSCLE TRAINING IN
MUCOPOLYSACCHARIDOSIS TYPE VI
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Implications for rehabilitation or highlights

Skeletal and articular impairment in patients with Mucopolysaccharidosis type VI (MPS VI)
negatively impact the respiratory system.

The daily inspiratory muscle training (IMT) over a period of 12 weeks provided a significant
increase in inspiratory muscle strength and in peak cough flow.

The daily IMT increases functional capacity, values of diaphragmatic thickness in patients with
MPS VI and diaphragmatic mobility only in the children group.

IMT provided a change with significant increased inspiratory capacity of the pulmonary rib

cage in children with MPS VI.
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CONSIDERACOES FINAIS

A avaliacdo da populagdo de MPS é importante para compreensdo dos desfechos da
doenca nos sistemas, principalmente no sistema respiratério. A utilizacdo de recursos que
possam oferecer melhor compreensdo da saude desse grupo raro podera facilitar a criacao de
estratégias para melhora do desempenho, especialmente da musculatura diafragmética e demais
musculos envolvidos na respiracdo, visto que a maior causa de morbimortalidade nesse grupo
¢ por distarbios do sistema respiratorio. Foi possivel observar nos adolescentes, um padrédo
respiratorio rapido e superficial durante a respiragdo espontanea tranquila e lenta e, uma
distribuicdo do volume pulmonar reduzido em pacientes com MPS tipo II, IV e VI. Também
foi encontrada uma reducdo das pressdes respiratdrias maxima, fungdo pulmonar, capacidade
funcional e qualidade de vida, quando comparados com voluntarios saudaveis de mesma idade
e sexo.

O treinamento muscular inspiratério pareceu ser uma alternativa eficaz ao treino dos
masculos respiratérios em individuos com a MPS VI com impacto positivo sobre a forca
muscular respiratéria e espessura diafragmatica; e houve uma redistribuicdo dos volumes da
caixa toracica, aumentando-o na caixa toracica pulmonar. O treinamento possuiu boa aceitacdo
e efeitos adversos minimos, podendo ser um aliado no tratamento de individuos com a MPS.
Espera-se que o presente estudo possa subsidiar novos trabalhos e protocolos de avaliagdo e
reabilitacdo respiratdria nesta populacdo, de forma a contribuir para orientar os programas de
treinamento dessa populacdo especifica, permitindo assim uma maior especificidade e

seguranca na sua elaboracao.

7.1  PERSPECTIVAS FUTURAS E NOVOS ESTUDOS

Diante dos resultados descritos nessa tese, é possivel planejar novos passos a serem tomados
gue sejam capazes de somar aos achados presentes, em beneficio dos pacientes com MPS. A
avaliacdo respiratoria desses pacientes somada a um protocolo de TMI nos pacientes com MPS
VI podera trazer mais conhecimento sobre as condutas terapéuticas, por isso, a realizacdo de
estudos multicéntricos com um grupo de MPS mais representativo, avaliando e correlacionando
também com os GAG urinérios pode fornecer mais seguranca sobre os beneficios do TMI nesse
grupo, incluindo os demais tipos de MPS.

E interessante que se tente correlacionar as alteragBes respiratorias com as formas de

progressao das MPS, desta forma, os dados respiratdrios poderiam ser utilizados como pontos
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de identificacdo para a progressdo e/ou gravidade da doenca, prevencdo de complicacOes

respiratorias e monitoramento de condutas.
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APENDICES
APENDICE 1 - LISTA DE CHECAGEM DATA:
LISTA DE CHECAGEM
Nome _ Registro [ | ]
CRITERIOS DE INCLUSAO PARA O ESTUDO
IDADE ACIMA DOS SEIS ANOS [ ] DIAGNOSTICO DE MPS [
ELEGIVEL PARA:
AVALIAGAO PULMONAR (ESPIROMETRIA) 1.[]siMm 2. ]NAO
AVALIAGAO COM MANOVACUOMETRIA 1.[]siMm 2. ]NAO
AVALIAGAO COM US 1.1 siMm 2. ]NAO
AVALIAGAO COM A BALANGA DE BIOIMPEDANCIA 1. | SIM  2.[_|NAO
AVALIAGAO PLETISMOGRAFIA (POE) 1.[]siMm 2. ]NAO
AVALIAGAO COM O TESTE DE CAMINHADA 6’ 1.1 siMm 2. ]NAO

CONCORDA EM PARTICIPAR DE TODOS OS TESTES E AVALIAGOES?
1.]sm 2. ]NAO

ELEGIVEL PARA O TMI COM O POWER BREATH:
PIMax: PEmax:
1.[]sim 2. ]NAO
CONCORDA EM PARTICIPAR?
1.[]sim 2. ]NAO

CHECAGEM DOS TESTES REALIZADOS:

(__) Mini-mental (__) Qualidade de Vida (_)CIF
(__) Borg (__) Bioimpedancia (__) Espirometria
(__) Mallampati (_)US

(__) Manovacuometria (_)TC6 (__) Pletismografia Resp.
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APENDICE 2 - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TCLE)

TCLE maiores de 18 anos
(De acordo com os critérios da Resolugdo 466/12 do Conselho Nacional de Sadde)

DADOS DE IDENTIFICACAO

Titulo do Projeto: EFICACIA DO TREINAMENTO MUSCULAR RESPIRATORIO DE
PACIENTES COM MUCOPOLISSACARIDOSE NA CINEMATICA TORACOABDOMINAL,
FUNCAO E MECANICA RESPIRATORIA, FUNCIONALIDADE E QUALIDADE DE VIDA.
Pesquisadores envolvidos: Barbara Bernardo Rinaldo da Silva Figueirédo, Armele de Fatima Dornelas
de Andrade e Cyda Maria Albuquergue Reinaux.

INFORMAGCOES: O Sr.(?) esta sendo convidado(a) a participar do projeto de pesquisa acima
descrito, de responsabilidade da pesquisadora Béarbara Bernardo Rinaldo da Silva Figueirédo,
doutoranda do Programa de Pds-Graduagdo em Biologia Aplicada a Salde do Laboratorio de
Imunopatologia Keizo Asami da Universidade Federal de Pernambuco (UFPE).

OBJETIVO/DESCRICAO DA PESQUISA: Pesquisadores da UFPE estdo realizando uma
pesquisa sobre Mucopolissacaridose (MPS), que é uma doenca que pode atingir o sistema respiratério,
podendo gerar dificuldades de respirar, realizar tarefas do dia a dia, e até mesmo de andar. Por isso,
gostariamos que vocé permitisse que fizéssemos a avaliacdo desses problemas.

Os objetivos deste estudo consistem em avaliar a eficacia do treinamento muscular respiratorio
de pacientes com MPS na situacdo dos musculos respiratérios, na respiracdo, no movimento da caixa
torécica, mobilidade e espessura do musculo diafragma (principal musculo da respiracdo), na capacidade
de realizacdo de exercicios, na forca muscular das maos, além de, avaliar e classificar a funcionalidade
através de um teste de caminhada e de perguntas sobre sua salde e funcionalidade, suas respostas serdo
gravadas por gravador e dois guestionarios pequenos que avaliam se vocé sente sono durante o dia e
como esta seu sono a noite. Olharemos também sua garganta para ver se tem alguma relacdo com seu
sono e sua respiracdo. Todos os testes sdo gratuitos. Todos os equipamentos utilizados estdo disponiveis
no Laboratério Cardiopulomonar (LACAP-UFPE), ndo sdo invasivos, ndo possuem radiacdo e ndo
causam dor. Os equipamentos para a avaliacdo sdo: 1.Espirometro para avaliar sua fungdo pulmonar,
2.Manovacuometro: forca muscular respiratoria, 3.Pletismografica Opto-Eletronica: as deformidades
toréacicas, 0s movimentos e dimensdes toracicas, 4.Ultrassom: mobilidade e espessura do musculo
diafragma, e 5.Balanca de Bioimpedéancia para avaliacdo da sua composi¢do corporal. No treinamento
muscular inspiratério (TMI), vocé ira receber um aparelho POWERbreathe® para realizagdo dos
exercicios respiratdrios em domicilio durante 12 semanas e ao final do treinamento vocé sera reavaliado
com 0s mesmos equipamentos (equipamentos ja citados), avaliaremos também a duracdo do efeito 1
més apds o término do treinamento. VVocé € livre para aceitar fazer apenas as avaliacGes e/ou participar
do treinamento proposto.

RISCOS E DESCONFORTOQOS: Durante a pesquisa vocé podera sofrer riscos minimos como:
cansaco, tanto nas avaliagfes quanto no treinamento em domicilio. Porém vocé estara sendo monitorado,
e qualquer sensacdo ruim ou cansaco em excesso informados por vocé ou seus familiares, serdo
avaliados e monitorados. N&o se preocupe que iremos te ajudar e respeitaremos seu tempo de descanso
durante os testes. Ndo ha maleficios potenciais a sua saude e vocé ndo sentira dor. Talvez vocé sinta um
inconveniente pelas perguntas que a pesquisadora fara relativas a sua qualidade de vida e funcionalidade,
e um risco minimo de queda durante o teste de caminhada que sera cuidadosamente acompanhado pela
pesquisadora com experiéncia em cuidar de pacientes com MPS. Caso qualquer intercorréncia seja
observada ou informada, durante as avaliacGes ou durante a intervencdo com o TMI, serdo avaliados,
monitorados e dependendo do caso interrompidos. Na avaliagdo com a Pletismografia Optoeletrénica e
com o Ultrassom os maleficios podem ser o constrangimento por ficar sem camisa, se vocé for do sexo
feminino estard com top ou sutid. Se houver algum caso de dano, os custos com indenizacdes e
ressarcimento serdo arcados pelo pesquisador responsavel pelo estudo.

BENEFICIOS: A pesquisa podera fornecer informacdes para um melhor atendimento aos
pacientes com MPS, a fim de oferecer uma melhor qualidade de vida. Os testes serdo programados para
acontecerem no mesmo dia de sua consulta regular no Recife. Apo6s finalizada a pesquisa, se
comprovado os beneficios do TMI, os pacientes com MPS receberdo o encaminhamento para darem
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continuidade ao seu tratamento no Instituto Breno Bloise de Freitas que trata das doengas raras do estado
de Pernambuco

Pedimos seu consentimento para o registro através de fotografias, estas deverdo sempre conter
tarjas nos seus olhos, tornando dificil a identificacdo. Seu nome ou o material que indique a sua
participacdo ndo serdo liberados sem a sua permissao. As informacdes desta pesquisa serdo divulgadas
apenas em eventos ou publicac6es cientificas, ndo havendo identificacdo dos voluntarios. Os dados
coletados ficardo armazenados em computador pessoal, sob a responsabilidade da pesquisadora
responsavel, e no computador do LACAP, pelo periodo minimo de 5 anos. VVocé € livre para se recusar
a participar, retirar seu consentimento ou interromper a participacdo a qualquer momento. A sua
participacdo € voluntaria, mesmo que VOCé se recuse a aceitar, isso ndo acarretara custos, qualquer
penalidade ou perda de beneficios para vocé. Considera¢des ou dividas sobre esta pesquisa, entre em
contato com Bérbara Bernardo Figueirédo, Av. da Engenharia - Cidade Universitaria, Recife - PE,
50670-420 — Departamento de Fisioterapia, e-mail: barbara_bernardo@hotmail.com; Tel: (81) 98705-
8752 - (81) 98818-7339.

Vocé pode entrar em contato também com o Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos
do Hospital das Clinicas da UFPE/Ebserh, que objetiva defender os interesses dos participantes,
respeitando seus direitos das 7h as 12h no Hospital das Clinicas, no antigo Curso Médico (3° andar), na
Av. Prof. Moraes Rego, S/N, CEP: 50670-420, Cidade Universitaria. Recife - PE, Brasil. Tel: (81) 2126-
3500 — e-mail: cephcufpe@gmail.com e site: http://www.ebserh.gov.br/web/hc-ufpe/comite-de-etica-
em-pesquisa-cep.

CONSENTIMENTO DE PARTICIPACAO COMO VOLUNTARIO(A)

Eu, ,RG n°

declaro ter sido informado(a) de forma clara e detalhada, através de leitura ou escuta da leitura deste
documento sobre os objetivos, os procedimentos envolvidos, assim como os possiveis riscos e benéficos
decorrentes de minha participagdo, esclareci minhas duvidas com o pesquisador responsavel e concordo
em participar da pesquisa “EFICACIA DO TREINAMENTO MUSCULAR RESPIRATORIO DE
PACIENTES COM MUCOPOLISSACARIDOSE NA CINEMATICA TORACOABDOMINAL,
FUNCAO E MECANICA RESPIRATORIA, FUNCIONALIDADE E QUALIDADE DE VIDA”,
como voluntério(a). Declaro ainda que recebi uma copia deste termo.

Recife, de de

Assinatura do participante
Caso vocé ndo consiga ou ndo possa assinar coloque o seu dedo polegar direito no espago abaixo:

Impressao digital:

Assinatura da pesquisadora responsavel

Presenciamos a solicitagdo de consentimento, esclarecimentos sobre a pesquisa e 0 aceite do voluntario em
participar. (02 testemunhas ndo ligadas a equipe de pesquisadores):

Nome: Nome:

Assinatura Testemunha 1 Assinatura Testemunha 2


mailto:barbara_bernardo@hotmail.com
http://www.ebserh.gov.br/web/hc-ufpe/comite-de-etica-em-pesquisa-cep
http://www.ebserh.gov.br/web/hc-ufpe/comite-de-etica-em-pesquisa-cep
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APENDICE 3 - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TCLE)

TCLE para pais/responsaveis
(De acordo com os critérios da Resolucdo 466/12 do Conselho Nacional de Saude)

DADOS DE IDENTIFICACAO

Titulo do Projeto: EFICACIA DO TREINAMENTO MUSCULAR RESPIRATORIO DE
PACIENTES COM MUCOPOLISSACARIDOSE NA CINEMATICA TORACOABDOMINAL,
FUNCAO E MECANICA RESPIRATORIA, FUNCIONALIDADE E QUALIDADE DE VIDA.
Pesquisadores envolvidos: Barbara Bernardo Rinaldo da Silva Figueirédo, Armele de Fatima Dornelas
de Andrade e Cyda Maria Albuquerque Reinaux.

INFORMAGCOES: O menor de idade pelo qual o(a) senhor(a) é responsavel esta sendo
convidado(a) a participar do projeto de pesquisa acima descrito, de responsabilidade da pesquisadora
Bérbara Bernardo Rinaldo da Silva Figueirédo, doutoranda do Programa de P6s-Graduagdo em Biologia
Aplicada a Salde do Laboratério de Imunopatologia Keizo Asami da Universidade Federal de
Pernambuco (UFPE). Caso VOCé autorize, 0 menor:
ird participar de forma voluntaria.

OBJETIVO/DESCRICAO DA PESQUISA: Pesquisadores da UFPE estdo realizando uma
pesquisa sobre Mucopolissacaridose (MPS), que é uma doenca gque pode atingir o sistema respiratorio,
podendo gerar dificuldades de respirar, realizar tarefas do dia a dia, e até mesmo de andar. Por isso,
gostariamos que vocé permitisse que fizéssemos a avaliacdo desses problemas com sua
crianca/adolescente. Os objetivos deste estudo consistem em avaliar a eficacia do treinamento muscular
respiratorio de pacientes com MPS na situagdo dos musculos respiratorios, na respiracao, no movimento
da caixa torécica, mobilidade e espessura do musculo diafragma (principal musculo da respiracdo), na
capacidade de realizacdo de exercicios, na for¢ca muscular das méos, além de, avaliar e classificar a
funcionalidade através de um teste de caminhada e de perguntas sobre sua salde e funcionalidade, as
respostas serdo gravadas por gravador e dois questionarios pequenos que avaliam presenca de sono
durante o dia e qualidade do sono a noite. Olharemos também a garganta do menor para ver se tem
alguma relacdo com 0 sono e a respiracdo. Todos o0s testes sdo gratuitos. Todos os equipamentos
utilizados estdo disponiveis no Laboratério Cardiopulomonar (LACAP-UFPE), ndo sdo invasivos, ndo
possuem radiacdo e ndo causam dor. Serdo utilizados 0s seguintes equipamentos para a avaliacdo:
1.Espirometro para avaliar a funcdo pulmonar, 2.Manovacuometro: for¢ca muscular respiratdria,
3.Pletismografica Opto-Eletronica: movimentos e dimensdes toracicas, 4.Ultrassom: mobilidade e
espessura do masculo diafragma, 5.Balanca de Bioimpedancia para avaliacdo da composicao corporal.
No treinamento muscular inspiratério (TMI), ele(a) ira receber um aparelho POWERbreathe® para
realizacdo dos exercicios respiratorios em domicilio durante 12 semanas e ao final do treinamento ele(a)
sera reavaliado com 0s mesmos equipamentos ja citados) avaliaremos também a duracéo do efeito 1
més apos o término do TMI na sua crianca/adolescente.

RISCOS E DESCONFORTOS: Nao ha maleficios potenciais a salde da sua
crianca/adolescentes e ele(a) ndo sentira dor. Ele(a) pode sentir-se cansado(a) durante os testes, talvez
um inconveniente pelas perguntas que a pesquisadora fara relativas a qualidade de vida e funcionalidade
dele(a), e existe um risco minimo de queda durante o teste de caminhada, que foi cuidadosamente
acompanhado pela pesquisadora. Se houver algum caso de dano ao menor, 0s custos com indenizac6es
e ressarcimento serdo arcados pelo pesquisador responsavel pelo estudo. Durante a pesquisa ele(a)
podera sofrer riscos minimos como por exemplo, cansaco, tanto nas avaliagdes quanto no treinamento
em domicilio. Porém os mesmos estardo sob monitorizacdo da pesquisadora, qualquer sensagdo ruim
OuU cansago em excesso serdo avaliados e monitorados. Na avaliagdo com a Pletismografia
Optoeletrdnica e com o Ultrassom os maleficios podem ser o constrangimento por ficar sem camisa, as
meninas estardo com um top ou sutid. Ele(a) pode se sentir cansado(a) pela solicitacdo das manobras
e/ou para manter a postura no momento das avaliacGes, mas ndo se preocupe que iremos ajuda-lo e
respeitaremos o tempo dele(a) de descanso.
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BENEFICIOS: A pesquisa podera fornecer informagées para um melhor atendimento aos
pacientes com MPS, a fim de oferecer uma melhor qualidade de vida. Os testes serdo programados para
acontecerem no mesmo dia da consulta regular no Recife. Apds finalizada a pesquisa, se comprovado
os beneficios do TMI, os pacientes com MPS receberdo o encaminhamento para darem continuidade ao
seu tratamento no Instituto Breno Bloise de Freitas que trata das doencas raras do estado de Pernambuco.

Pedimos seu consentimento para registro através de fotografias do menor a qual vocé é
responsavel, saiba que respeitaremos a privacidade do menor sempre colocando tarjas nos olhos,
tornando dificil a identificacdo. O nome do menor ou 0 material que indique a participacdo dele(a) ndo
serdo liberados sem a sua permissdo. As informacdes desta pesquisa serdo divulgadas apenas em eventos
ou publicagbes cientificas, ndo havendo identificacdo dos voluntarios. Os dados coletados ficardo
armazenados em computador pessoal, sob a responsabilidade da pesquisadora responsavel, e no
computador do LACAP, pelo periodo minimo de 5 anos.

Tudo foi planejado para minimizar os riscos da participacdo dele(a), porém se ele(a) sentir
algum desconforto com as perguntas, dificuldade de realizar o treinamento em domicilio, os testes ou
algum outro desconforto ele(a) podera interromper a participagdo ou conversar com a pesquisadora
sobre 0 assunto para que possamos solucionar. Ele(a) é livre para se recusar a participar, retirar seu
consentimento ou interromper a participacao a qualquer momento. A participacdo do menor é voluntaria,
mesmo que vocé ou ele(a) se recusem a aceitar isso ndo acarretard custos para vocé o para ele(a),
qualquer penalidade ou perda de beneficios.

ConsideracGes ou duvidsa sobre esta pesquisa, entre em contato com Barbara Bernardo
Figueirédo, Av. da Engenharia - Cidade Universitaria, Recife - PE, 50670-420 — Departamento de
Fisioterapia, e-mail: barbara_bernardo@hotmail.com; Tel: (81) 98705-8752 - (81) 8818-7339 (pode
ligar & cobrar). VVocé pode entrar em contato também com o Comité de Etica em Pesquisa em Seres
Humanos do Hospital das Clinicas da UFPE/Ebserh, que objetiva defender os interesses dos
participantes, respeitando seus direitos das 7h as 12h de segunda a sexta-feira no Hospital das Clinicas,
no antigo Curso Médico (3° andar), na Av. Prof. Moraes Rego, S/N, CEP: 50670-420, Cidade
Universitaria. Recife - PE, Brasil. Tel: (81) 2126-3500 — e-mail: cephcufpe@gmail.com e site:
http://www.ebserh.gov.br/web/hc-ufpe/comite-de-etica-em-pesquisa-cep.

Eu, ,RG n° , responsavel legal
por , RGn° declaro ter sido informado(a) sobre
0s objetivos do projeto de pesquisa acima descrito de forma clara e detalhada, entendi os riscos e
beneficios da participacdo do menor de idade pelo qual sou responsavel, esclareci minhas duvidas e
concordei com a participacdo dela(a) de forma voluntéaria. Declaro ainda que recebi uma copia deste
termo de consentimento livre e esclarecido.

Recife, de de

Assinatura do responsavel pelo consentimento

Impress&o Digital

Caso vocé ndo consiga ou ndo possa

assinar coloque o seu dedo polegar - - ~
direito no espaco ao lado: Assinatura da pesquisadora responsavel

Presenciamos a solicitagdo de consentimento, esclarecimentos sobre a pesquisa e 0 aceite do voluntario em participar.
(02 testemunhas néo ligadas a equipe de pesquisadores):

Nome: Nome:

Assinatura Testemunha 1 Assinatura Testemunha 2


mailto:barbara_bernardo@hotmail.com
http://www.ebserh.gov.br/web/hc-ufpe/comite-de-etica-em-pesquisa-cep
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APENDICE 4 - TERMO DE ASSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TALE)

TALE para os menores
(De acordo com os critérios da Resolucdo 466/12 do Conselho Nacional de Sadde)

DADOS DE IDENTIFICACAO

Titulo do Projeto: EFICACIA DO TREINAMENTO MUSCULAR RESPIRATORIO DE
PACIENTES COM MUCOPOLISSACARIDOSE NA CINEMATICA TORACOABDOMINAL,
FUNCAO E MECANICA RESPIRATORIA, FUNCIONALIDADE E QUALIDADE DE VIDA.
Pesquisadores envolvidos: Barbara Bernardo Rinaldo da Silva Figueirédo, Armele de Fatima Dornelas
de Andrade e Cyda Maria Albuquerque Reinaux.

INFORMAGCOES: Vocé esta sendo convidado(a) a participar do projeto de pesquisa acima
descrito, de responsabilidade da pesquisadora Barbara Bernardo Rinaldo da Silva Figueirédo,
doutoranda do Programa de Pdés-Graduacdo em Biologia Aplicada a Salde do Laboratério de
Imunopatologia Keizo Asami da Universidade Federal de Pernambuco (UFPE).

OBJETIVO/DESCRICAO DA PESQUISA: Pesquisadores da UFPE estdo realizando uma
pesquisa sobre Mucopolissacaridose (MPS), que é uma doenca que pode gerar dificuldades de respirar,
realizar tarefas do dia a dia, e até mesmo de andar. Por isso, gostariamos que vocé permitisse que
fizéssemos a avaliacdo desses problemas.

Os objetivos deste estudo sdo avaliar a eficacia do treinamento muscular respiratério sobre o
processo de respiracao, forca dos musculos respiratérios, forca das maos, descrever o movimento do seu
térax e da sua barriga, avaliar a movimentacdo do seu musculo diafragma (principal musculo da
respiracdo) e a sua capacidade de realizar de exercicios. Todos os testes sdo gratuitos e apenas para
individuos com MPS.

As avaliaces ndo causam dor e serdo da seguinte forma: a pesquisadora ira te pesar, aferir sua
pressdo arterial, medir sua altura e fazer algumas perguntas sobre vocé, por exemplo: sua idade, como
VOCé se sente nas suas atividades: se vocé se sente cansado, se consegue subir escadas sem ajuda, e
outras. Em seguida, a pesquisadora responsavel ira te explicar a realizacdo de cada teste, por exemplo:
vocé ird soprar todo o ar e depois puxar todo o ar dentro de um aparelho, vocé ird caminhar durante 6
minutos e se vocé ndo conseguir caminhar, te faremos perguntas de um questionario que avalia seu nivel
de cansaco nas atividades do dia a dia e classificaremos sua funcionalidade com perguntas sobre sua
salde e funcionalidade, suas respostas serdo gravadas por gravador. E dois questionarios pequenos que
avaliam se vocé sente sono durante o dia e como esta seu sono a noite. Olharemos também sua garganta
para ver se tem alguma relagdo com seu sono e sua respiracdo. Em um outro teste, colocaremos
marcadores no seu torax e barriga, ndo se preocupe que ndo doi e seu responsavel estard com vocé a
todo momento. Vocé ira levar um aparelhinho para casa e fara o treinamento muscular inspiratério
durante 12 semanas, iremos te ensinar e ensinar aos seus pais como realizar os exercicios, mas sao
simples, vocé apenas precisara respirar dentro desse aparelho. Ao final vocé serd reavaliado com os
mesmos equipamentos, avaliaremos também a duragdo do efeito desse treinamento apds 1 més do
término do treinamento.

RISCOS E DESCONFORTOS: Vocé podera sofrer riscos minimos como: cansago, tanto nas
avaliagbes quanto no treinamento na sua casa, mas vocé ndo sentira dor, talvez vocé sinta um
inconveniente pelas perguntas que a pesquisadora te fara, se vocé sentir algum desconforto com as
perguntas sobre sua maneira de viver e sensac@es, ou tiver dificuldade de realizar os testes, de realizar
o treinamento ou algum outro desconforto vocé podera interromper a participacdo ou conversar com a
pesquisadora sobre o0 assunto para que possamos solucionar. Qualquer sensagéo ruim ou cansaco em
excesso informados por vocé ou seus familiares, serd avaliado e monitorado pela pesquisadora
responsavel, e ndo se preocupe que iremos te ajudar e respeitaremos seu tempo de descanso durante 0s
testes. Cuidaremos para que ao caminhar no teste de caminhada vocé ndo se desequilibre, vocé sera
cuidadosamente acompanhado pela pesquisadora responsdvel. Em uma avaliacdo vocé pode sentir
vergonha por precisar ficar sem camisa, mas se vocé for menina devera estar com top ou sutid. Tudo foi
planejado para que ndo existam riscos a sua salde, se houver algum caso de dano, 0s custos com
indenizagdes e ressarcimento serdo arcados pela pesquisadora responsével pelo estudo.

BENEFICIOS: A pesquisa podera fornecer informagdes para um melhor atendimento aos
pacientes com MPS, incluindo de como a fisioterapia pode ajudar as pessoas com esses problemas, a
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fim de oferecer uma melhor qualidade de vida. Os testes serdo programados para acontecerem no mesmo
dia de sua consulta regular no Recife. Apo6s finalizada a pesquisa, se comprovado os beneficios do
treinamento muscular respiratério, os pacientes com MPS receberdo o encaminhamento para darem
continuidade ao seu tratamento no Instituto Breno Bloise.

Pedimos que vocé deixe que sejam registradas fotografias, sempre colocaremos tarjas nos seus
olhos, tornando dificil sua identificacdo. As suas informacbes serdo mantidas em segredo, sendo
divulgadas apenas em eventos ou publicacbes cientificas. Os seus dados ficardo armazenados no
computador pessoal da pesquisadora responsavel, e no computador do laboratério, pelo periodo minimo
de 5 anos.

Vocé s6 participaréd desta pesquisa se quiser, e para participar, o seu responsavel j& autorizou
sua participacdo. Caso vocé tenha alguma davida, pode perguntar e saiba que vocé é livre para participar
ou ndo. Se vocé ndo quiser participar, ndo havera nenhuma penalidade ou modificagdo na forma em que
vocé ¢ atendido(a). Se vocé tiver alguma consideragdo ou davida sobre esta pesquisa, entre em contato
com Bérbara Bernardo Figueirédo, Av. da Engenharia - Cidade Universitéria, Recife - PE, 50670-420 —
Departamento de Fisioterapia, e-mail: barbara_bernardo@hotmail.com; Tel: (81) 98705-8752 - (81)
98818-7339 (pode ligar a cobrar ou mandar mensagem pelo aplicativo de mensagem do celular que te
darei retorno).

Vocé pode entrar em contato também com o Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos
do Hospital das Clinicas da UFPE/Ebserh, que objetiva defender os interesses dos participantes,
respeitando seus direitos e contribuir para o desenvolvimento da pesquisa desde que atenda as condutas
éticas. O Comité funciona diariamente das 7h as 12h no Hospital das Clinicas, no antigo Curso Médico
(3° andar), na Av. Prof. Moraes Rego, S/N, CEP: 50670-420, Cidade Universitaria. Recife - PE, Brasil.
Tel: (81) 2126-3500 — e-mail: cephcufpe@gmail.com e site: http://www.ebserh.gov.br/web/hc-
ufpe/comite-de-etica-em-pesquisa-cep.

Gostariamos que vocé permitisse participar dessa pesquisa. Vocé aceita participar? (pinte a carinha com
sua resposta)

Eu aceito participar Eu n&o aceito participar
Eu, , portador (a) do documento de
Identidade (se tiver) , declaro ter sido informado(a) sobre os objetivos

do projeto de pesquisa acima descrito de forma clara e detalhada e esclareci minhas davidas e entendi
0s riscos e beneficios da minha participagéo e concordei com a minha participagdo de forma voluntaria.
Sei que a qualquer momento poderei solicitar novas informagdes, e me retirar do estudo a qualquer
momento sem qualquer prejuizo, e 0 meu responsavel podera modificar a decisao de participar se assim
o desejar. Tendo o consentimento do meu responsavel ja assinado, declaro que concordo em participar
dessa pesquisa. Declaro ainda que recebi uma cépia deste termo de consentimento livre e esclarecido.

Recife, de de

Assinatura do menor
Impressdo Digital

Caso vocé ndo consiga ou ndo possa
assinar coloque o seu dedo polegar
direito no espaco ao lado:

Assinatura da pesquisadora responsavel

Presenciamos a solicitagdo de consentimento, esclarecimentos sobre a pesquisa e o aceite do voluntario em participar.
(02 testemunhas ndo ligadas a equipe de pesquisadores):

Nome: Nome:

Assinatura Testemunha 1 Assinatura Testemunha 2


mailto:barbara_bernardo@hotmail.com
http://www.ebserh.gov.br/web/hc-ufpe/comite-de-etica-em-pesquisa-cep
http://www.ebserh.gov.br/web/hc-ufpe/comite-de-etica-em-pesquisa-cep
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APENDICE 5 - FORMULARIO DE TRIAGEM DE DOENCAS RESPIRATORIAS

Baseado no questionario International Study of Asthma and Allergies in Childhood (ISAAC)
(SOLE et al., 1998)

Ndmero do formulario: [ ][]

Pesquisador Data / /

Checklist inicial

Possui mesma idade e sexo do(a) paciente com MPS: [_]Sim [_]N&o
Idade: ; Data de nascimento: / / Sexo: Feminino [_] ou Masculino [ ]
Afirma ndo possuir doencas respiratorias de base: [ _]Sim [_]N&o

Nome:

Acompanhante:

Telefone: /

E-mail ou outro contato:

Vocé possui facilidade para adoecer /ficar resfriado(a)? Sim [ ] Né&o [ ]

Vocé tem algum problema pulmonar? Sim [ ] N&o [ ]

Vocé ja teve chiado/sibilo no peito alguma vez no passado? Sim [ ] Né&o [ ]

Vocé ja teve asma? Sim [ | Néo [ ]

Vocé se sente frequentemente com a respiracdo cansada ou precisa respirar
profundamente para conseguir se sentir confortavel Sim [[] Né&o [ ]

Nos ultimos 12 meses vocé teve tosse seca, ndo relacionada a resfriados ou a
infeccbes no pulmdo? Sim [] Néo [ ]

Vocé ja teve rinite (coriza com frequéncia, espirros, coceira nasal, obstrucdo nasal)?
Sim [] Nao []

Precisou se internar no dltimo ano? Sim [ ] N&o [ ]

Se sim, por qual motivo? H& quanto tempo?

Acorda sem ar? Sim[_] N&o[_] Possui diagndstico de apneia obst. do sono? Sim[_] N&o[ ]

Obs: Checar valores espirometricos se CFV e FEV1 > 70% do predito [ ]

RESULTADO: [ ] APTO(A) PARA SER CONTROLE

[0 NAO APTO(A)
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APENDICE 6. TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TCLE)
PARA O GRUPO CONTROLE

TCLE maiores de 18 anos ou emancipados — Grupo Controle

(De acordo com os critérios da Resolugdo 466/12 do Conselho Nacional de Sadde)

DADOS DE IDENTIFICACAO

Titulo do Projeto: EFICACIA DO TREINAMENTO MUSCULAR RESPIRATORIO DE
PACIENTES COM MUCOPOLISSACARIDOSE NA CINEMATICA TORACOABDOMINAL,
FUNCAO E MECANICA RESPIRATORIA, FUNCIONALIDADE E QUALIDADE DE VIDA.

Pesquisadores envolvidos: Barbara Bernardo Rinaldo da Silva Figueirédo, Armele de Fatima Dornelas
de Andrade e Cyda Maria Albuquerque Reinaux.

INFORMAGCOES: O Sr.(?) esta sendo convidado(a) a participar do projeto de pesquisa acima
descrito, de responsabilidade da pesquisadora Barbara Bernardo Rinaldo da Silva Figueirédo,
doutoranda do Programa de Pds-Graduacdo em Biologia Aplicada a Salde do Laboratorio de
Imunopatologia Keizo Asami da Universidade Federal de Pernambuco (UFPE).

OBJETIVO/DESCRICAO DA PESQUISA: Pesquisadores da UFPE estdo realizando uma
pesquisa sobre Mucopolissacaridose (MPS), que é uma doenca que pode atingir o sistema respiratério,
podendo gerar dificuldades de respirar, realizar tarefas do dia a dia, e até mesmo de andar.

Sua participacdo nesta pesquisa se dara por ser uma pessoa saudavel, sem nenhum tipo de
doenca. Todos os dados que obtivermos com sua participacdo é meramente para comparacdo dos seus
dados com os de outros participantes que possuem a doenga que estamos estudando, por isso gostariamos
da sua contribuicdo neste processo de avaliacéo.

Os objetivos deste estudo consistem em comparar 0s dados referentes a forca dos musculos
respiratorios, respiracdo espontanea, no movimento da caixa tordcica, mobilidade e espessura do
musculo diafragma (principal musculo da respiracdo), na capacidade de realizacdo de exercicios, na
forca muscular das méos, além de, avaliar e classificar a funcionalidade através de um teste de
caminhada e de perguntas contidas sobre sua salde e funcionalidade (suas respostas serdo gravadas com
gravador de voz). Além disso, dois questionarios pequenos que avaliam se vocé sente sono durante o
dia e como esta seu sono a noite. Olharemos também sua garganta para ver se tem alguma relacdo com
Seu sono e sua respiracdo. Todos os testes serdo gratuitos e todos os equipamentos utilizados estdo
disponiveis no Laboratério Cardiopulomonar (LACAP-UFPE), ndo sdo invasivos, ndo possuem
radiacdo e nao causam dor. Serdo utilizados os seguintes equipamentos para a avaliagdo: 1.Espirometro
para avaliar sua funcdo pulmonar, 2.Manovacuometro: forca muscular respiratoria, 3.Pletismografica
Opto-Eletrdnica: movimentos toracico 4.Ultrassom: mobilidade e espessura do misculo diafragma,
5.Balanca de Bioimpedéancia para avaliacdo da sua composicéo corporal.

RISCOS E DESCONFORTOS: Durante a avaliacao vocé podera sofrer riscos minimos como:
cansago, porém vocé estara sendo monitorado pela pesquisadora, e qualquer sensagao ruim ou cansago
em excesso informados por vocé ou seus familiares, serdo avaliados e monitorados. N&o se preocupe
que iremos te ajudar e respeitaremos seu tempo de descanso durante os testes. Ndo ha maleficios
potenciais a sua salde e vocé ndo sentird dor. Talvez vocé sinta um inconveniente pelas perguntas que
a pesquisadora fard relativas a sua qualidade de vida e funcionalidade, e um risco minimo de queda
durante o teste de caminhada que foi cuidadosamente acompanhado pela pesquisadora com experiéncia
na realizagdo do teste. Caso qualquer intercorréncia seja observada ou informada, durante as avaliagdes,
esses serdo avaliados, monitorados e dependendo do caso interrompidos. Na avaliagio com a
Pletismografia Optoeletronica e com o Ultrassom os maleficios podem ser o constrangimento por ficar
sem camisa, se vocé for do sexo feminino estara com top ou sutid. Se houver algum caso de dano, 0s
custos com indenizages e ressarcimento serdo arcados pelo pesquisador responsével pelo estudo.

BENEFICIOS: A pesquisa podera fornecer informagdes importantes na caracterizago do seu
perfil respiratério, fornecera informacdes importantes acerca da sua saude atual, vocé recebera
orientagdes de cuidados a sua saude da pesquisadora que te avaliara. Os testes serdo programados para
acontecerem em dia e horario de sua conveniéncia.
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Pedimos seu consentimento para o registro através de fotografias, estas deverdo sempre conter
tarjas nos seus olhos, tornando dificil a identificacdo. Seu nome ou o material que indigue a sua
participacdo ndo serdo liberados sem a sua permissdo. As informag6es desta pesquisa sdo confidenciais
e serdo divulgadas apenas em eventos ou publicagBes cientificas, ndo havendo identificacdo dos
voluntarios, sendo assegurado o sigilo sobre a sua participacéo. Os dados coletados ficardo armazenados
em computador pessoal, sob a responsabilidade da pesquisadora responsavel, e no computador do
LACAP, pelo periodo minimo de 5 anos. Vocé é livre para se recusar a participar, retirar seu
consentimento ou interromper a participacdo a qualquer momento. A sua participagdo é voluntaria,
mesmo que VOCE se recuse a aceitar, isso ndo acarretard custos, qualquer penalidade ou perda de
beneficios para vocé. Se vocé tiver alguma consideracao ou ddvida sobre esta pesquisa, entre em contato
com a pesquisadora responsavel: Barbara Bernardo Figueirédo, Av. da Engenharia - Cidade
Universitaria, Recife - PE, 50670-420 - Departamento de Fisioterapia, e-mail:
barbara_bernardo@hotmail.com; Tel: (81 98705-8752 - (81) 98818-7339.

Vocé pode entrar em contato também com o Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos
da UFPE (CEP-UFPE) que objetiva defender os interesses dos participantes, respeitando seus direitos e
contribuir para o desenvolvimento da pesquisa desde que atenda as condutas éticas. O CEP-UFPE esta
situado a Avenida da Engenharia, s/n - 1° andar, sala 4, CEP: 50740-600, Cidade Universitéria. Recife
- PE, Brasil. tel: 2126-8588 — email: cepccs@ufpe.br e site: https://www.ufpe.br/cep. Horério de
funcionamento: 08:00 as 12:00 de segunda a sexta-feira, exceto nas primeiras quartas-feiras dos meses
(dias de Reunido do CEP-UFPE). Pedimos que ap6s concordancia de participacdo do estudo, vocé
rubrique todas as folhas e preencha:

CONSENTIMENTO DE PARTICIPACAO COMO VOLUNTARIO(A)

Eu, ,RG n°

declaro ter sido informado(a) de forma clara e detalhada, através de leitura ou escuta da leitura deste
documento sobre os objetivos, os procedimentos envolvidos, assim como o0s possiveis riscos e benéficos
decorrentes de minha participacgdo, esclareci minhas duvidas com o pesquisador responsavel e concordo
em participar da pesquisa “EFICACIA DO TREINAMENTO MUSCULAR RESPIRATORIO DE
PACIENTES COM MUCOPOLISSACARIDOSE NA CINEMATICA TORACOABDOMINAL,
FUNCAO E MECANICA RESPIRATORIA, FUNCIONALIDADE E QUALIDADE DE VIDA”,
como voluntério(a). Declaro ainda que recebi uma cépia deste termo.

Recife, de de

Assinatura do participante

Caso vocé ndo consiga ou ndo possa assinar coloque o seu dedo polegar direito no espaco abaixo:

Impresséo digital:

Assinatura da pesquisadora responsavel

Presenciamos a solicitacdo de consentimento, esclarecimentos sobre a pesquisa e o aceite do voluntario em
participar. (02 testemunhas ndo ligadas a equipe de pesquisadores):

Nome: Nome:

Assinatura Testemunha 1 Assinatura Testemunha 2


mailto:barbara_bernardo@hotmail.com
mailto:cepccs@ufpe.br
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APENDICE 7 - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TCLE)
PARA O GRUPO CONTROLE

TCLE para pais/responséaveis — Grupo Controle
(De acordo com os critérios da Resolugdo 466/12 do Conselho Nacional de Sadde)

DADOS DE IDENTIFICAGCAO

Titulo do Projeto: EFICACIA DO TREINAMENTO MUSCULAR RESPIRATORIO DE
PACIENTES COM MUCOPOLISSACARIDOSE NA CINEMATICA TORACOABDOMINAL,
FUNCAO E MECANICA RESPIRATORIA, FUNCIONALIDADE E QUALIDADE DE VIDA.
Pesquisadores envolvidos: Barbara Bernardo Rinaldo da Silva Figueirédo, Armele de Fatima Dornelas
de Andrade e Cyda Maria Albuquerque Reinaux.

INFORMAGCOES: O menor de idade pelo qual o(a) senhor(a) é responséavel esta sendo
convidado(a) a participar do projeto de pesquisa acima descrito, de responsabilidade da pesquisadora
Barbara Bernardo Rinaldo da Silva Figueirédo, doutoranda do Programa de Pés-Graduacéo em Biologia
Aplicada a Saude do Laboratério de Imunopatologia Keizo Asami da Universidade Federal de
Pernambuco (UFPE). Caso VOCcé autorize, 0 menor:
ira participar de forma voluntaria.

OBJETIVO/DESCRICAO DA PESQUISA: A participacio do menor a qual vocé é
responsavel, nesta pesquisa se dara por ser uma pessoa saudavel, sem nenhum tipo de doenca. Todos 0s
dados que obtivermos com sua participacdo é meramente para comparacao dos seus dados com os de
outros participantes que possuem a doenca que estamos estudando, por isso gostariamos da sua
contribuicdo neste processo de avaliacao.

Os objetivos deste estudo consistem em comparar os dados referentes a forca dos misculos
respiratorios, respiracdo espontanea, no movimento da caixa tordcica, mobilidade e espessura do
musculo diafragma (principal musculo da respiracdo), na capacidade de realizacdo de exercicios, na
forca muscular das maos, além de, avaliar sua funcionalidade através de um teste de caminhada e dois
guestionarios pequenos que avaliam sonoléncia durante o dia e como esta 0 sono dele(a) a noite.
Olharemos também a garganta do menor para ver se tem alguma relacdo com o sono e a respiragéo.
Todos os testes sdo gratuitos e todos os equipamentos utilizados estdo disponiveis no Laboratério
Cardiopulomonar (LACAP-UFPE), ndo sdo invasivos, ndo possuem radiacdo e ndo causam dor. Serdo
utilizados os seguintes equipamentos para a avaliacdo: 1.Espirometro para avaliar a funcéo pulmonar,
2.Manovacuometro: forca muscular respiratoria, 3.Pletismografica Opto-Eletrnica: movimentos
torécico, 4.Ultrassom: mobilidade e espessura do mdsculo diafragma e 5.Balanga de Bioimpedancia
para avaliacdo a composi¢do corporal do menor.

RISCOS E DESCONFORTOS: Nao ha maleficios potenciais a salde da sua
crianga/adolescentes e ele(a) ndo sentira dor. Ele(a) pode sentir-se cansado(a) durante os testes, talvez
um inconveniente pelas perguntas que a pesquisadora fara relativas a qualidade de vida e funcionalidade
dele(a), e existe um risco minimo de queda durante o teste de caminhada, que foi cuidadosamente
acompanhado pela pesquisadora. Se houver algum caso de dano ao menor, 0s custos com indenizacGes
e ressarcimento serdo arcados pelo pesquisador responsavel pelo estudo. Durante as avaliagGes ele(a)
podera sofrer riscos minimos como por exemplo, cansago, porém 0s mesmos estardo sob monitorizagdo
da pesquisadora, qualquer sensac¢do ruim ou cansago em excesso Foram avaliados e monitorados. Na
avaliagdo com a Pletismografia Optoeletronica e com o Ultrassom os maleficios podem ser o
constrangimento por ficar sem camisa, as meninas estardo com um top ou sutid. Ele(a) pode se sentir
cansado(a) pela solicitacdo das manobras e/ou pode ter dificuldade para manter a postura no momento
das avaliagBes, mas ndo se preocupe que iremos ajuda-lo e respeitaremos o tempo dele(a) de descanso.

BENEFICIOS: A pesquisa podera fornecer informagBes importantes na caracterizagdo do
perfil respiratério do menor, fornecera informacgdes acerca da salde atual, ele(a) recebera orientacdes
de cuidados a saude uma cartilha explicativa. Os testes serdo programados para acontecerem em dia e
horério de sua conveniéncia e da conveniéncia do menor.
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Pedimos seu consentimento para registro através de fotografias do menor a qual vocé é
responsavel, saiba que respeitaremos a privacidade do menor sempre colocando tarjas nos olhos,
tornando dificil a identificagdo. O nome do menor ou 0 material que indique a participacao dele(a) ndo
serdo liberados sem a sua permissao. As informacGes desta pesquisa sdo confidenciais e serdo divulgadas
apenas em eventos ou publicacdes cientificas, ndo havendo identificacdo dos voluntarios, sendo
assegurado o sigilo sobre a participacdo. Os dados coletados ficardo armazenados em computador
pessoal, sob a responsabilidade da pesquisadora responsavel, e no computador do LACAP, pelo periodo
minimo de 5 anos.

Tudo foi planejado para minimizar os riscos da participacdo dele(a), porém se ele(a) sentir
algum desconforto com as perguntas, dificuldade de realizar o treinamento em domicilio, os testes ou
algum outro desconforto ele(a) podera interromper a participacdo ou conversar com a pesquisadora
sobre o0 assunto para que possamos solucionar. Ele(a) € livre para se recusar a participar, retirar seu
consentimento ou interromper a participacdo a qualquer momento. A participacdo do menor é voluntaria,
mesmo que vocé ou ele(a) se recusem a aceitar isso ndo acarretard custos para vocé o para ele(a),
qualquer penalidade ou perda de beneficios.

Se vocé tiver alguma consideracdo ou ddvida sobre esta pesquisa, entre em contato com a
pesquisadora responsavel: Barbara Bernardo Rinaldo da Silva Figueirédo, Av. da Engenharia - Cidade
Universitaria, Recife - PE, 50670-420 - Departamento de Fisioterapia, e-mail:
barbara_bernardo@hotmail.com; Tel: (81) 98705-8752 - (81) 8818-7339 (pode ligar a cobrar). Vocé
pode entrar em contato também com o Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos da UFPE (CEP-
UFPE) que objetiva defender os interesses dos participantes, respeitando seus direitos atendendo as
condutas éticas. O CEP-UFPE esta situado a Avenida da Engenharia, s/n - 1° andar, CEP: 50740-600,
Cidade Universitaria. Recife - PE, Brasil. tel: 2126-8588 — email: cepccs@ufpe.br e site:
https://www.ufpe.br/cep. O CEP/UFPE funciona de no horério de 08:00 as 12:00 de segunda a sexta-
feira, exceto nas primeiras quartas-feiras dos meses (dias de Reunido do CEP-UFPE). Pedimos que ap6s
concordéancia de participacao do estudo, vocé rubrique todas as folhas e preencha:

Eu, ,RG n° , responsavel legal
por ,RGn° declaro ter sido informado(a) sobre
0s objetivos do projeto de pesquisa acima descrito de forma clara e detalhada, entendi os riscos e
beneficios da participacdo do menor de idade pelo qual sou responsavel, esclareci minhas duvidas e
concordei com a participacdo dela(a) de forma voluntaria. Declaro ainda que recebi uma cépia deste
termo de consentimento livre e esclarecido.

Recife, de de

Assinatura do responsavel pelo consentimento

Impress&o Digital

Caso vocé ndo consiga ou ndo possa
assinar coloque o seu dedo polegar

Assinatura da pesquisadora responsavel

Presenciamos a solicitacdo de consentimento, esclarecimentos sobre a pesquisa e o aceite do voluntario em
participar. (02 testemunhas ndo ligadas a equipe de pesquisadores):

Nome: Nome:

Assinatura Testemunha 1 Assinatura Testemunha 2


mailto:barbara_bernardo@hotmail.com
mailto:cepccs@ufpe.br
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APENDICE 8 - TERMO DE ASSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TALE)
PARA O GRUPO CONTROLE

TALE para os menores (7 a 18 anos) — Grupo Controle
(De acordo com os critérios da Resolugdo 466/12 do Conselho Nacional de Salde)

DADOS DE IDENTIFICACAO

Titulo do Projeto: EFICACIA DO TREINAMENTO MUSCULAR RESPIRATORIO DE
PACIENTES COM MUCOPOLISSACARIDOSE NA CINEMATICA TORACOABDOMINAL,
FUNCAO E MECANICA RESPIRATORIA, FUNCIONALIDADE E QUALIDADE DE VIDA.
Pesquisadores envolvidos: Barbara Bernardo Rinaldo da Silva Figueirédo, Armele de Fatima Dornelas
de Andrade e Cyda Maria Albuquerque Reinaux.

INFORMAGCOES: Vocé esta sendo convidado(a) a participar do projeto de pesquisa acima
descrito, de responsabilidade da pesquisadora Béarbara Bernardo Rinaldo da Silva Figueirédo,
doutoranda do Programa de Pds-Graduagdo em Biologia Aplicada a Salde do Laboratorio de
Imunopatologia Keizo Asami da Universidade Federal de Pernambuco (UFPE).

OBJETIVO/DESCRICAO DA PESQUISA: Pesquisadores da UFPE estdo realizando uma
pesquisa sobre Mucopolissacaridose (MPS), que é uma doenca que pode gerar dificuldades de respirar,
realizar tarefas do dia a dia, e até mesmo de andar. Vocé esta sendo convidado para fazer parte desta
pesquisa porque Vocé € uma pessoa saudavel, sem nenhum tipo de doenca. Todos os dados que tivermos
com sua participacdo é meramente para comparagdo dos seus dados com os de outros participantes que
possuem a doenca gue estamos estudando, por isso gostariamos que vocé deixasse que fizéssemos a sua
avaliacdo. Todos os testes sdo gratuitos e 0s equipamentos utilizados estdo disponiveis no Laboratério
Cardiopulomonar (LACAP-UFPE), serdo utilizados os seguintes equipamentos para a avaliacdo:
1.Espirometro para avaliar a funcdo pulmonar, 2.Manovacuometro: for¢ca muscular respiratéria,
3.Pletismografica Opto-Eletrénica: movimentos toracico, 4.Ultrassom: mobilidade e espessura do
musculo diafragma e 5.Balanca de Bioimpedancia para avaliacdo da sua composi¢ao corporal.

As avaliagdes ndo causam dor e serdo da seguinte forma: a pesquisadora iré te pesar, aferir sua
pressdo arterial, medir sua altura e fazer algumas perguntas sobre vocé, por exemplo: sua idade, como
voceé se sente nas suas atividades: se vocé se sente cansado, se consegue subir escadas sem ajuda, como
esta seu sono, se vocé dorme bem e outras. Em seguida, a pesquisadora responsavel ira te explicar a
realizacdo de cada teste, por exemplo: vocé ird soprar todo o ar e depois puxar todo o ar dentro de um
aparelho, vocé ird caminhar durante 6 minutos e se vocé nao conseguir caminhar, te faremos perguntas
de um questionario que avalia seu nivel de cansaco nas atividade do dia a dia. Em um outro teste,
colocaremos marcadores no seu torax e barriga, ndo se preocupe que nao doi e seu responsavel estara
com vocé a todo momento.

RISCOS E DESCONFORTOS: Vocé podera sofrer riscos minimos como: cansago nas
avaliagbes, mas vocé ndo sentird dor, talvez vocé sinta um inconveniente pelas perguntas que a
pesquisadora te fara, se vocé sentir algum desconforto com as perguntas sobre sua maneira de viver e
sensagdes, ou tiver dificuldade de realizar os testes ou algum outro desconforto vocé podera interromper
a participacao ou conversar com a pesquisadora sobre 0 assunto para que possamos solucionar. Qualquer
sensacao ruim ou cansaco em excesso informados por vocé ou seus familiares, serdo avaliados e
monitorados pela pesquisadora responsével, e ndo se preocupe que iremos te ajudar e respeitaremos seu
tempo de descanso durante os testes. Cuidaremos para que ao caminhar no teste de caminhada vocé nao
se desequilibre, vocé serd cuidadosamente acompanhado pela pesquisadora responsavel. Em uma
avaliagdo vocé pode sentir vergonha por precisar ficar sem camisa, mas se vocé for menina devera estar
com top ou sutid. Tudo foi planejado para que ndo existam riscos a sua saude, se houver algum caso de
dano, os custos com indenizacdes e ressarcimento serdo arcados pela pesquisadora responsavel pelo
estudo.

BENEFICIOS: A pesquisa podera fornecer informagdes importantes na caracterizago do seu
perfil respiratério e funcional, vocé podera saber como esta sua satde atual. VVocé recebera uma cartilha
com dicas e orienta¢des para manter sua salide boa. Os testes serdo programados para acontecerem em
dia e horério de sua conveniéncia e do seu responsavel.
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Pedimos que vocé deixe que sejam registradas fotografias, sempre colocaremos tarjas nos seus
olhos, tornando dificil sua identificacdo. Seu nome ou o material que indique a sua participacdo nédo
serdo liberados sem a sua permissdo. As informacdes desta pesquisa serdo mantidas em segredo, serdo
divulgadas apenas em eventos ou publicacdes cientificas. Os seus dados ficardo armazenados no
computador pessoal da pesquisadora responsavel, e no computador do laboratério onde as avaliacGes
serdo realizadas, pelo periodo minimo de 5 anos.

Vocé so participara desta pesquisa se quiser, e para participar desta pesquisa, 0 seu responsavel
ja autorizou sua participacdo. Caso vocé tenha alguma divida, pode perguntar a pesquisadora e saiba
gue vocé é livre para participar ou recusar-se. O responsavel por vocé podera retirar o consentimento ou
interromper a sua participacdo a qualquer momento. Se vocé ndo quiser participar, ndo havera nenhuma
penalidade ou modificagdo na forma em que vocé é atendido(a). Se vocé tiver alguma consideracao ou
duvida sobre esta pesquisa, entre em contato com a pesquisadora responsavel: Barbara Bernardo Rinaldo
da Silva Figueirédo, Av. da Engenharia - Cidade Universitaria, Recife - PE, 50670-420 — Departamento
de Fisioterapia, e-mail: barbara_bernardo@hotmail.com; Tel: (81) 98705-8752 - (81) 98818-7339 (pode
ligar a cobrar ou mandar mensagem pelo aplicativo de mensagem do celular que te darei retorno).

Vocé pode entrar em contato também com o Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos
da UFPE (CEP-UFPE) que objetiva defender os interesses dos participantes, respeitando seus direitos e
contribuir para o desenvolvimento da pesquisa desde que atenda as condutas éticas. O CEP-UFPE esta
situado a Avenida da Engenharia, s/n - 1° andar, sala 4, CEP: 50740-600, Cidade Universitaria. Recife
- PE, Brasil. tel: 2126-8588 — email: cepccs@ufpe.br e site: https://www.ufpe.br/cep. Horério de
funcionamento: 08:00 as 12:00 de segunda a sexta-feira, exceto nas primeiras quartas-feiras dos meses
(dias de Reunido do CEP-UFPE).

Gostariamos que vocé permitisse participar dessa pesquisa. Vocé aceita participar? (pinte a carinha com
sua resposta)

Eu aceito participar ou Eu ndo aceito participar
Eu, , portador (a) do documento de Identidade (se
tiver) , declaro ter sido informado(a) sobre os objetivos do projeto de

pesquisa acima descrito de forma clara e detalhada e esclareci minhas davidas e entendi 0s riscos e
beneficios da minha participacdo e concordei com a minha participacdo de forma voluntéaria. Sei que a
qualquer momento poderei solicitar novas informacdes, e me retirar do estudo a qualquer momento sem
qualquer prejuizo, e o meu responsavel poderd modificar a decisdo de participar se assim o desejar.
Tendo o consentimento do meu responsavel ja assinado, declaro que concordo em participar dessa
pesquisa. Declaro ainda que recebi uma copia deste termo de consentimento livre e esclarecido.

Recife, de de

Assinatura do menor
Impressao Digital

Caso vocé ndo consiga ou ndo possa n - .
assinar coloque o seu dedo polegar Assinatura da pesquisadora responsavel

direito no espaco ao lado:

Presenciamos a solicitagdo de consentimento, esclarecimentos sobre a pesquisa e o aceite do voluntario em
participar. (02 testemunhas ndo ligadas a equipe de pesquisadores):

Nome: Nome:

Assinatura Testemunha 1 Assinatura Testemunha 2


mailto:barbara_bernardo@hotmail.com
mailto:cepccs@ufpe.br

VI.
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APENDICE 9 - FORMULARIO PARA COLETA DOS DE PACIENTES COM MPS
Ndmero do formulario: [ ][]

AVALIACAO DE PACIENTES COM MUCOPOLISSACARIDOSES

Pesquisador Data da coleta de dados / /
Data da 12 Revisdo / / Revisor:
Data da 22. Revisdo / / Revisor:
Data da 32. Revisdo / / Revisor:

I- IDENTIFICACAO

Nome:
Acompanhante:
Data de nascimento / / Sexo: Feminino [_] ou Masculino []
Endereco:

Rua N°. Bairro Cidade
Telefone: /

E-mail ou outro contato:

Il. CARACTERISTICAS BIOLOGICAS
Idade (anos): Fase do desenvolvimento: Pré puberal [_] Puberal [_] P6s puberal []
Idade quando foi realizado o 1° diagnéstico:
Cor 1.[]Branca 2.[ ]Negra 3.[ ]Parda 4.[]Indigena 5.[ ] Outras
I11. CARACTERISTICAS CLINICAS

MPSI1[] MPSII[] MPSIHI[] MPSIV-AL] MPSIV-B[] MPSVI[] MPSXI[]

Peso (kg) Altura (m) IMC
Cicunferéncia abdominal: Altura do pescogo:
Cicunferéncia do quadril: Circunferéncia do pescogo:

IV. CARACTERISTICAS CARDIORRESPIRATORIAS

Em repouso: SpO2: FC: FR: PA:
Vocé fuma? [JNAO  []SIM  []FUMEI

Se SIM, por favor especifique quantidade média diaria Tabaco:
HLPA: ; Mallampati Modificada: | - observacéo da Gvula e das tonsilas; 11
- apenas da uvula; 111 - apenas do palato mole; 1V - apenas do palato duro.

V. CARACTERISTICAS SOCIO-DEMOGRAFICAS
Renda per capita (total em R$) Escolaridade (anos completos estudados e aprovados)
Frequenta a escola/Faculdade: Sim [_] ou N&o []
OCUPACAO ATUAL: Emprego assalariado [ ] Aposentado [ ] Trabalha por conta prépria (autdnomo)
[ 1 Desempregado (razéo de saude) [ ] Nao assalariado, voluntario/caridade [ ]
Desempregado (outra razdo) [ ] Outro [ ] Procedéncia 1. [_] Zona rural 2. [ ] Zona urbana
Estado civil: 1. [] Solteiro 2. [] Casado 3. [_] Divorciado/Separado 4. [_] Vilvo

CARACTERISTICAS TERAPEUTICAS
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Realiza TRE (Sim) (Nd&o) Diada TRE:
Local da TRE: Quanto tempo faz a TRE?
Faz Fisioterapia [ | Terapia Ocupacional [ ]  Psicologia[_] Fono [ ]
Outras [ ] Quantas vezes por semana:
Pratica atividade fisica: Sim [ ] N&o [] Quantas vezes por semana:
Precisou se internar no Gltimo ano? (N&o) (Sim) Hé& quanto tempo?
Quantas vezes precisou se internar?

Precisou ir na emergéncia no ultimo ano? (N&o) (Sim)  Sim Ha quanto tempo?
Por gual motivo?

Esta fazendo uso de alguma medicacéo foraa TRE? Sim [ | Néo [ ]

Qual(is)?

Hé& quanto tempo?
Se sente cansado com muita frequéncia? Sim [] N&o [ ]
Se sente mais cansado realizando qual atividade?
Ja interrompeu a fala por falta de ar? Sim [ ] Nao []

Apresenta tosse? Sim [ ] Nao [] Apresenta secrecdo? Sim [ ] Nao [ ]
Possui acompanhamento medico regular sobre os sintomas? Sim [_] N&o [ ]

Precisou se afastar da escola/faculdade/trabalho no ultimo més por algum desconforto?
Sim[_] Né&o [] Qual?

Dorme com auxilio de um dispositivo respiratorio? CPAP? Sim [] Né&o [ |

Dorme com a cabeceira da cama elevada? Sim [ ] Néo [ ]

Acorda sem ar? Sim [_] Né&o [_] Possui diagnéstico de apneia obst. do sono? Sim [ ] Nao []
Vocé usa algum recurso assistivo como 6culos, aparelho auditivo, cadeira de rodas, etc.?

Sim [] Nao [] Se SIM, por favor especifique

Recebe beneficio de Prestagdo Continuada da Assisténcia Social (BPC): Sim [] Né&o [ ]
Comorbidades: Hipertensdo ( ) Diabetes () Cardiopatia ( )
Doencas reumatologicas / ortopédicas () Fratura de costela ha menos de 1 ano ( )

TMO/TCTH () Osteoporose ( ) Cirurgia toracica ou abdominal hd menos de 1 ano ( )

MEDIDA DA FUNCAO MUSCULAR RESPIRATORIA: MANOVACUOMETRIA

Data: PIméax PEmaéax
1° Teste
2° Teste
30 Teste
* Melhor valor da PImax: cmH20. * Melhor valor da PEmax: cmH20.

TESTE DE CAMINHADA DE SEIS MINUTOS
Antes do inicio do TC6’: Final do TC6’:
FC: FC:
SpO;: SpO2:




1.]

FR:
PA:

Escala de Borg antes:

Interrupcdo do teste: 1.[_|Sim 2.[_|[Ndo Motivo:
Por quanto tempo interrompeu?
NUmero de voltas:
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FR:
PA:
Escala de Borg (final):

Distancia total percorrida:

ESPIROMETRIA - Quantificacdo do disturbio
CPT: VEF1: CV(F): CV: VEF1/CV(F)%:
1° 1° 1° 1° 1°
2° 2° 20 2° 20
3° 3° 3° 3° 3°

Normal 2.[ ] Distlrbio Restritivo

Classificagéo do disturbio ventilatorio:
3.[] Distarbio Obtrutivo 4.[ ] Disttrbio Misto

1.[ JLeve 2.[ ] Moderado3.[ ] Grave
DADOS DA ULTRASSONOGRAFIA DIAFRAGMATICA
Variavel Mobilidade diafragmatica Espessura Diafragmatica
Em RE
CPT
CRF




APENDICE 10 - FORMULARIO PARA COLETA DOS DADOS DO GRUPO
CONTROLE

Numero do formulario: [ ][]

AVALIACAO DE INDIVIDUOS SAUDAVEIS (GRUPO CONTROLE)
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Pesquisador Data da coleta de dados / /
Data da 12 Revisdo / / Revisor:
Data da 22. Revisdo / / Revisor:
Data da 32. Revisdo / / Revisor:

- IDENTIFICACAO

Nome:
Acompanhante:
Data de nascimento / / Sexo: Feminino [_] ou Masculino []
Endereco:

Rua N°. Bairro Cidade
Telefone: /

E-mail ou outro contato:

Il. CARACTERISTICAS BIOLOGICAS E CLINICAS

Idade (anos): Fase do desenvolvimento: Pré puberal [_] Puberal [_] P6s puberal []
Cor 1.[]Branca 2.[ ]Negra 3.[ ]Parda 4.[]Indigena 5.[ ] Outras

Peso (kg) Altura (m) IMC
Cicunferéncia abdominal: Altura do pescoco:

Cicunferéncia do quadril: Circunferéncia do pescoco:

I11. CARACTERISTICAS CARDIORRESPIRATORIAS

Em repouso: SpO2: FC: FR: PA:
Vocé fuma? []NAO []SIM  []FUMEI
Se SIM, por favor especifique quantidade média diaria Tabaco:

HLPA: ; Mallampati Modificada: | - observacéo da Gvula e das tonsilas; 11

- apenas da Uvula; 111 - apenas do palato mole; 1V - apenas do palato duro.

IV. CARACTERISTICAS SOCIO-DEMOGRAFICAS

Renda per capita (total em R$) Escolaridade (anos completos estudados e aprovados)

Frequenta a escola/Faculdade: Sim [ ] ou Néo []

OCUPACAO ATUAL: Emprego assalariado [ ] Aposentado [ ] Trabalha por conta prépria (autbnomo)

[ 1 Desempregado (raz&o de saude) [ ] N&o assalariado, voluntério/caridade [ ]
Desempregado (outra razdo) [ ] Outro [ ] Procedéncia 1. [_] Zona rural 2. [ ] Zona urbana
Estado civil: 1. [ ] Solteiro 2. [ ] Casado 3. [_] Divorciado/Separado 4. [_] Vilvo

V. CARACTERISTICAS TERAPEUTICAS
Faz Fisioterapia | Terapia Ocupacional [ ]  Psicologia[_] Fono [ ]
Outras [ ] Quantas vezes por semana:
Pratica atividade fisica: Sim [ ] N&o [] Quantas vezes por semana:
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Esta fazendo uso de alguma medicacéo? Sim [ ] N&o [ ]

Qual(is)?

H& quanto tempo?
Precisou se afastar da escola/faculdade/trabalho no dltimo més por algum desconforto?
Sim[_] Néo [] Qual?

Vocé usa algum recurso assistivo como 6culos, aparelho auditivo, cadeira de rodas, etc.?

Sim [] Nao []

Se SIM, por favor especifique

Comorbidades: Hipertensdo ( ) Diabetes () Cardiopatia ( )
Doencas reumatologicas / ortopédicas () Fratura de costela hd menos de 1 ano ( )
Osteoporose ( ) Cirurgia toracica ou abdominal hd menos de 1 ano ( )

MEDIDA DA FUNCAO MUSCULAR RESPIRATORIA: MANOVACUOMETRIA

Data: PIméax PEmaéax
1° Teste
2° Teste
3° Teste
* Melhor valor da PImax: cmH20. * Melhor valor da PEmax: cmH20.

TESTE DE CAMINHADA DE SEIS MINUTOS

Antes do inicio do TC6’: Final do TC6’:
FC. FC.

SpOy: SpOz:

FR: FR:

PA: PA:

Escala de Borg antes: Escala de Borg (final):

Interrupcdo do teste: 1.[ |Sim 2. |[Ndo Motivo:
Por quanto tempo interrompeu?
Ndmero de voltas:

Distancia total percorrida:

ESPIROMETRIA - Quantificacdo do disturbio
CPT: VEFL: CV(F): CV: VEF1/CV/(F)%:
1° 1° 1° 1° 1°
2° 2° 20 2° 20
3° 3° 3° 3° 3°

Classificacdo do distarbio ventilatério:
1.[ ] Normal 2.[ ] Distlrbio Restritivo

3.[_] Distarbio Obtrutivo 4.[ ] Distarbio Misto
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1.[ JLeve 2.[ ] Moderado3.[ ] Grave

DADOS DA ULTRASSONOGRAFIA DIAFRAGMATICA

Variavel Mobilidade diafragmatica Espessura Diafragmatica

Em RE

CPT

CRF




APENDICE 11 - PERGUNTAS CONDUTORAS CIF

Entrevistado: MPS TIPO:
Gravacao de numero: Data da entrevista:

PERGUNTAS CONDUTORAS DE ACORDO COM COMPONENTES DA CIF

1 - Pensando nas atividades do dia a dia, em casa ou na comunidade, existe
algo que vocé gostaria de fazer ou que tem alguma dificuldade em fazer?

2- Pensando no seu corpo, quais as estruturas (6rgdos e funcbes) estdo

alterados devido ao fato de vocé ter a MPS? lisso interfere na sua rotina diaria?

3 - Pensando no contexto em que vocé vive em relacdo ao acesso a Sservigos
de saude, tecnologia assistiva, atitudes dos profissionais que te acompanham,
familia, amigos, ha algo que vocé considere uma barreira (algo que atrapalha

VOCé)?

4 - Ainda pensando no seu contexto, quais seriam os facilitadores (fatores que

te ajudam) a tratar ou gerenciar a MPS?

5 — Como vocé se sente e o que vocé acha de ter a MPS?
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Obrigada por ter participado
da nossa pesquisa!

Para maiores informagdes:
Bdrbara Bernardo
Fisioterapeuta e Pesquisadora
prof.barbarabernardo@gmail.com
81 98795-8752

O cuidado que vocé tem com o seu
corpo e com o ambiente em que vocé
vive diz muito sobre a sua satde. E
importante cuidar da satude do seu
pulmdo, com isto, vocé conseguira
respirar,dormir, realizar exercicios
e ter uma vida melhor. O pulmdo é
um importante 6rgdo do sistema
respiratorio, por isso vocé deve
cuidar bem dele.

Vocé pode seguir as dicas abaixo:

1. MANTENHA SUA CASA LIVRE
DE POEIRAS E MOFO

Tosse, espirros e até um pulmdo inflamado
indicam que a sadde respiratéria ndo vai muito
bem. E uma das causas pode ser aquela poeira
acumulada no seu quarto, ou até mesmo no seu
ambiente de trabalho.

£ preciso ficar atento, pois a poeira pode conter
parasitas e microparticulas que geram
complicagdes no nosso corpo. Por isso, é
importante manter o ambiente em que vocé vive
sempre limpo.

EM QUALQUER SINTOMA DE
MA RESPIRACAO OU
RESFRIADOS FREQUENTES,
PROCURE AJUDA COM
O PROFISSIONAL DE SAUDE.

2. PRATIQUE EXERCICIOS FiSICOS

A pritica de exercicios fisicos
regularmente ajuda a manter o peso

e 0 bom func do
corpo. Idealmente, a pratica de 5
atividade fisica moderada deve ser

realizada diariamente ou pelo menos 3x
por semana. A pressa do dia a dia nem
sempre permite isso, mas algumas
pequenas alteracdes na rotina ja podem
contribuir para a melhora do
condicionamento.

=] fon
3. BEBA BASTANTE AGUA

A ingestio adequada de agua previne
algumas doencas, como producao de pedras
nos rins, infeccdes urindrias e virais e até
mesmo gripe. Ela filtra e dilui as
toxinas, facilitando o processo

de excregdo e equilibrio da
temperatura corporal. Além disso,
vocé sabia que perdemos agua

quando respiramos? E que nés
liberamos agua junto com gas
carbdnico quando expiramos. Quem
Y sofre de doengas respiratdrias,
como asma e bronquite, precisa fazer
um esforco maior para absorver
oxigénio, logo, quando
ficam ofegantes, perdem
mais dgua que o normal.

4. NAO FUME E EVITE FICAR PERTO
DE QUEM FUMA

O tabagismo é considerado a principal causa
de morte evitavel no mundo. O
fumante tem 10x mais chances
de ter um cdncer de pulmao,
5x mais chances de infarto,
bronquite crénica ou enfisema
pulmonar. E extremamente
prejudicial asatde, o cigarro causa mais de
50 doencas aos fumantes ativos e passivos.
Além disso, cigarro promove a destruicdao dos
alvéolos (estrutura do sistema respiratério
responsavel pela troca gasosa).

134

APENDICE 12 - CARTILHA DE CUIDADOS E ORIENTACOES COM A SAUDE

CARTILHA

CUIDADOS COM A
SUA SAUDE E COM
O SEU PULMAO

5. DURMA BEM

Um dos segredos para uma vida saudavel é
ter boas noites de sono. Dormir bem
contribui para a melhora do metabolismo,
ter disposicio e prevenir doencas
cronicas.

c

6. SE ALIMENTE BEM

Uma alimentacdo sauddavel precisa ser
balanceada e com nutrientes necessdrios
para suprir as necessidades do nosso
organismo. Para isso, devemos nos
alimentar com consciéncia para termos

saude e uma boa qualidade
de vida, e assim, evitarmos 0 ’

doencas, déficits
no sistema imunolégico|

termos mais disposi¢ao
e vivermos mais . o
e melhor.

7. PREZE POR UMA BOA POSTURA

Todos 0s nossos sistemas
estdo interligados,
inclusive os sistemas
musculoesquelético e
respiratério. E uma boa
postura permite a
expansdo adequada da
caixa tordcica, favorecendo
os movimentos feitos na
inspiragdo e expiracdo.
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APENDICE 13 - PLANILHA DE ACOMPANHAMENTO DA TMI

DIARIO DO TREINAMENTO MUSCULAR INSPIRATORIO (TMI) DE:

Seu treinamento devera ser realizado 1 (uma) vez ao dia, vocé deverd respirar 60 vezes dentro do
aparelho, ndo deixe escapar ar da sua boca, hem do seu nariz (para isso use o clipe nasal) e
certifigue-se que sua boca esta vedando todo o bocal. Respire profundamente 30 vezes dentro do
aparelho, dé um intervalo de aproximadamente 4 horas e respire profundamente mais 30 vezes.

SENTE-SE CONFORTAVELMENTE E FACA SEU TREINO COM TRANQUILIDADE

DIA : DIA : DIA :
30-T1 30-T1L 30-T1L:
30-T2: 30-T2: 30-T2:
Reacdo adversa? Reacdo adversa? Reacdo adversa?
() tontura (_) nausea () tontura (_) nausea () tontura () nausea
(_) dor de cabeca (_) dor de cabeca (_) dor de cabeca
OUTRA:
OUTRA: OUTRA:
% DIA : DIA :
< 30-T1: 30-TIL
S 30-T2: 30-T2: REPOSICAO
I('I,)J Reag#o adversa? (_) tontura | Reacdo adversa? () tontura DIA:
© () nusea (_) dor de cabega | () nausea (_) dor de cabeca 30— Ti:
30-T2:
OUTRA: OUTRA:
DIA : DIA : Reacdo adversa?
30 - T1: 30 - T1: () tontura () nausea
30 - T2: 30 - T2: () dor de cabeca
Reacdo adversa? () tontura Reacdo adversa? () tontura OUTRA:
(1) ndusea (_) dor de cabeca | (_) ndusea ( _) dor de cabeca
OUTRA: OUTRA:
Sensacodes ap6s 0 TMI no final da semana:
Vocé sentiu alguma melhora para respirar? (Sim) (Nao)
Vocé sentiu melhora no cansago para realizar suas atividades diarias? (Sim) (N&o)
Nessa semana como vocé se sentiu cansado(a) apés realizar o TMI de 0 a 10?

Se quiser escrever alguma observacao, registrar algo que sentiu, escreva aqui:

SEMANA CONCLUIDA! PARABENS!

NAO ESQUECA DE USAR O CLIPE NASAL! NAO DEIXE O AR ESCAPAR DA SUA BOCA
SENTE-SE CONFORTAVELMENTE E FACA SEU TREINO COM TRANQUILIDADE
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°SEMANA

DA :
30-T1:

30-T2:

Reacdo adversa?
() tontura (_) nausea

DIA :
30-TL

30-T2:

Reacdo adversa?
() tontura (_) nausea

DIA :
30-TL

30-T2:

Reacdo adversa?
() tontura () nausea

() dor de cabeca () dor de cabeca () dor de cabeca
OUTRA: OUTRA: OUTRA:
DIA : DIA :
30 - T1: 30 - T1:
30-T2: 30-T2: REPOSICAO
Reagdo adversa? (_) tontura | Reacdo adversa? () tontura DIA:
() nausea () dor de cabeca | (_) nausea (_) dor de cabeca 30-T1:

30-T2:
OUTRA: OUTRA:
DIA : DIA : Reacdo adversa?
30 - T1: 30 - T1: (1) tontura (_) nausea
30 -T2 30 - T2: () dor de cabega
Reacdo adversa? () tontura Reacdo adversa? (_) tontura OUTRA:

(1) ndusea (_) dor de cabeca

OUTRA:

() néusea (_) dor de cabega

OUTRA:

Sensacodes ap6s 0 TMI no final da semana:

Vocé sentiu alguma melhora para respirar? (Sim) (Nao)

Vocé sentiu melhora no cansago para realizar suas atividades diarias? (Sim) (N&o)
Nessa semana como vocé se sentiu cansado(a) apés realizar o TMI de 0 a 10?
NOTA DE ACORDO COM O PGIC APOS 0OS 15 DIAS DE TREINO:

Se quiser escrever alguma observacao, registrar algo que sentiu, escreva aqui:

PARABENS PELA DEDICAQAO!
VOCE CHEGOU ATE AQUI COM SUCESSO! PARABENS!

AGENDE SUA VOLTA, PRECISAMOS AJUSTAR A CARGA DO SEU APARELHO
SUA DATA PROVAVEL DE AJUSTE E: / /
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APENDICE 14 - ACOMPANHAMENTO TMI (REAVALIA(;@ES E AJUSTES A CARGA)
Ndmero do formulario: [ ][]

Nome:

AJUSTE A CARGA DE TREINAMENTO
1°Ajuste (15 dias)

Data do ajuste / / PImax: PEmax: Carga:
Obs:

2°Ajuste (30 dias)

Data do ajuste / / PImax: PEmax: Carga:
Obs:

3PAjuste (45 dias)
Data do ajuste / / PImax: PEmax: Carga:
Obs:

4°Ajuste (60 dias)
Data do ajuste / / PImax: PEmax: Carga:
Obs:

59Ajuste (75 dias)
Data do ajuste / / PImax: PEmax: Carga:
Obs:

() 1°REAVALICAO Data da coleta de dados I

Pesquisador
Vocé sentiu alguma melhora para respirar? (Sim) (N&o)

Vocé sentiu melhora no cansago para realizar suas atividades diarias? (Sim) (N&o)
PGIC:

() 2°REAVALICAO Data da coleta de dados I
Pesquisador

Vocé sentiu alguma melhora para respirar? (Sim) (N&o)
Vocé sentiu melhora no cansaco para realizar suas atividades diarias? (Sim) (N&o)
PGIC:

MEDIDA DA FUN(;AO MUSCULAR RESPIRATORIA: MANOVACUOMETRIA
Data: PImax PEmaéax

1° REAVALIACAO




29 REAVALIAGAO
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12 REAVALIAGAO DO TESTE DE CAMINHADA DE SEIS MINUTOS

Antes do inicio do TC6’: Final do TC6’:
FC. FC.

SpO:2: SpO.:

FR: FR:

PA: PA:

Borg antes: Borg (final):

Interrupgéo do teste: 1.[ ]Sim 2.[ JNdo Motivo:

Por guanto tempo interrompeu?
NuUmero de voltas: Distancia total percorrida:

22 REAVALIACAO DO TESTE DE CAMINHADA DE SEIS MINUTOS

Antes do inicio do TC6’: Final do TC6’:
FC. FC.

SpOy: SpOz:

FR: FR:

PA: PA:

Borg antes: Borg (final):

Interrupcdo do teste: 1.[ |Sim 2. |[Ndo Motivo:

Por guanto tempo interrompeu?
Numero de voltas: Distancia total percorrida:
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1° REAVALIACAO - ESPIROMETRIA - Quantificacéo do distarbio

CPT: VEF1: CV(F): CV: VEF1/CV(F)%:
10 10 10 10 1°
20 20 20 20 20
3° 3° 3° 3° 3°
20 REAVALIA(;AO - ESPIROMETRIA - Quantificagdo do disturbio
CPT: VEF1: CV(F): CV: VEF1/CV(F)%:
10 1° 10 1° 1°
20 20 20 20 20
30 30 30 30 30
MOBILIDADE DIAFRAGMA -1° REAVALIAQAO
RE:
CPT:
CRF:
MOBILIDADE DIAFRAGMA -2° REAVALIAQAO
RE:
CPT:

CRF:
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Abstract

Background: The classification of health  problems of  persons  with
Mucopolysacchandosis (MPS) based on the International Classification of Functioning,
Dusability and Health (ICF) may contnibute to better understanding the disease impacts.
The ICF is a useful wol to describe disabilities and functioning, especially in diseases
with multisystemic involvement

Aim: To identify and classify the health needs of persons with non-neuronopathic MPS
according to the ICF.

Design: A cross-sectional study.

Setting: Department of Physical Therapy (Federal University, Brazil).

Population: Persons with non-neuronopathic MPS.

Methods: Semi-structured inferviews covenng all components of the ICF were
comdiicted to know the patients” perspectives of their health problems (patient-reported
outcomes). The speeches were transcribed verbatim and analyzed by researchers to
dentifying meanmgful concepts. Then, the concept umts were linked tw ICF
components and the magnitude of the problem w ICF gqualifiers. Data are shown by
descriptive statistics and separated nte two groups: children and adolescents, and
adults.

Resulis: A total of 60 different ICF categories were used to classify participants’
functioning. A total of 28 and 51 categonies was necessary (o classify the health
problems of children and adults, respectively. Additionally, 16 categories related o
contextual factors were used, of which eight and 12 were dentified as facilitators by
children, adolescents, and adults, respectively. The man problems were related o
supportive functioning of arms or legs (B7603), pain in the body part (2801},
respiratory functions (b440), and voce functions (b310). Limitations in the activity and
participation component were related to walking (d450), fine hand wse (d440), washing
onesell (d510), and dressing (d540). Recreation and leisure (d920) was restricted to
approximately half of the studied population.

Conclusion: People with MPS face impairments of body structires and functions,
activily linmtations and restnictions to participation. Environmental factors may be act as
facilitators of these problems.

Clinical rehabilitation impact: The ICF is a useful wol to classify the health problems
of people with non-neuropathic MPS. The planning of rehabilitation programs needs o
covers all components of functioning to provide a biopsychosocial model of care. The
ICF categonies may direct health professionals to more effective targets.

Keywords: disability evaluation; environmental factors; mucopolysacchandoses; social
participation; daily life actvity.
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ANEXOS

ANEXO 1 - APROVACAO DO CEP

Parecer substanciado CEP verséo 1

UFPE - UNIVERSIDADE
Rl ﬁ FEDERAL DE PERNAMBUCO - W“P
= 2 CAMPUS RECIFE -

UFPE

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

Elaborado pela Instituigao Coparticipante

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: EFICACIA DO TREINAMENTO MUSCULAR RESPIRATORIO DE PACIENTES COM
MUCOPOLISSACARIDOSE NA CINEMATICA TORACOABDOMINAL, FUNCAO E
MECANICA RESPIRATORIA, FUNCIONALIDADE E QUALIDADE DE VIDA

Pesquisador: BARBARA BERNARDO RINALDO DA SILVA FIGUEIREDO
Area Tematica:

Versdo: 1

CAAE: 029243158.1.3001.5208

Instituicao Proponente: Departamento de Fisioterapia - DEFISIO
Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER

Numero do Parecer: 3 080839

Apresentacdo do Projeto:

Trata-se de protocolo de pesquisa ja avaliado pelo Comité de Etica do Hospital das Clinicas da UFPE, que
também obedece aos mesmos preceitos da CONEP. Desta forma, € desnecessaria a reavaliacéo desse
projeto pelo CEP do campus Recife da UFPE, uma vez que ambos os CEPs fazem parte da mesma

instituic&o.

Objetivo da Pesquisa:

N&o se aplica

Avaliagao dos Riscos e Beneficios:

MNé&o se aplica

Comentarios e Consideragdes sobre a Pesquisa:
N&o se aplica

Consideragdes sobre os Termos de apresentacdo obrigatoria:

MN&o se aplica

Enderego: Av. da Engenharia s/n° - 1? andar, sala 4, Prédio do Centro de Ciéncias da Saide

Bairro: Cidade Universitaria CEP: 50.740-600
UF: PE Municipio: RECIFE
Telefone: (31)2126-8588 E-mail: cepccs@uifpe.br

Péagina 01 de 04
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UFPE

Continuagio do Parecer: 3.080.839

Recomendacoes:

Né&o se aplica

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequacdes:

N&o se aplica

Consideracdes Finais a critério do CEP:

O Protocolo esta APROVADO para iniciar a coleta de dados. Informamos que a APROVAGAQ DEFINITIVA
do projeto so sera dada apés o envio da Notificagdo com o Relatério Final da pesquisa. O pesquisador
devera fazer o download do madelo de Relatério Final para envia-lo via “Notificacdo”, pela Plataforma Brasil.
Siga as instrucdes do link “Para enviar Relatorio Final”, disponivel no site do CEP/UFPE. Apés apreciacdo
desse relatdrio, o CEP emitira novo Parecer Consubstanciado definitivo pelo sistema Plataforma Brasil.
Informamos, ainda, que o (a) pesquisador (a) deve desenvolver a pesquisa conforme delineada neste

protocolo aprovado, exceto quando perceber risco ou dano ndo previsto ao voluntario participante (item V.3.,
da Resolucdo CNS/MS N° 466/12).

Eventuais modificacGes nesta pesquisa devem ser solicitadas através de EMENDA ao projeto, identificando
a parte do protocolo a ser modificada e suas justificativas.

Para projetos com mais de um ano de execucdo, é obrigatério que o pesquisador responsavel pelo
Protocolo de Pesquisa apresente a este Comité de Etica, relatérios parciais das atividades desenvolvidas no
periodo de 12 meses a contar da data de sua aprovacéo (item X.1.3.b., da Resolucdo CNS/MS N° 466/12).
O CEP/UFPE deve ser informado de todos os efeitos adversos ou fatos relevantes que alterem o curso
normal do estudo (item V.5., da Resoluc&o CNS/MS N° 466/12). E papel do/a pesquisador/a assegurar
todas as medidas imediatas e adequadas frente a evento adverso grave ocorrido (mesmo que tenha sido
em outro centro) e ainda, enviar notificagdo & ANVISA — Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria, junto com

seu posicionamento.

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situacéo
Projeto Detalhado / | projetotese_barbaracorrigido1doutorado.| 06/12/2018 |BARBARA Aceito
Brochura pdf 18:51:04 |BERNARDO
Investigador RINALDO DA SILVA

FIGUEIREDO

Enderego: Av.da Engenharia s/n® - 1° andar, sala 4, Prédio do Centro de Ciéncias da Salde
Bairro: Cidade Universitaria CEP: 50.740-800

UF: PE Municipio: RECIFE

Telefone: (81)2126-8588 E-mail: cepccs@ufpe.br
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Continuacio do Parecer: 3.080.839

UFPE - UNIVERSIDADE
FEDERAL DE PERNAMBUCO - Q@"“""‘“m
CAMPUS RECIFE -
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ma

Outros cartarespostaaccep1.pdf 06/12/2018 |BARBARA Aceito
18:43:30 |[BERNARDO
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO
Outros anuencia_pendente2dfisio.jpg 06/12/2018 |BARBARA Aceito
18:34:26 |BERNARDO
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO
Outros anuencia_pendenteilacap.jpg 06/12/2018 |BARBARA Aceito
18:25:16 |[BERNARDO
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO
Outros anuenciaLACAP jpg 13/11/2018 |BARBARA Aceito
12:50:58 |[BERNARDO
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO
Outros cartadeapresentacacHCUFPE. pdf 11/11/2018 |BARBARA Aceito
23:49:48 |BERNARDO
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO
Outros termo_pesquidador.pdf 11/11/2018 [BARBARA Aceito
13:18:24 |BERNARDO
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO
Outros termoconfidencialidadehc.pdf 11/11/2018 [BARBARA Aceito
13:17:58 |BERNARDO
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO
Outros Termodeusodeimagem.doc 09/11/2018 |BARBARA Aceito
23:43.02 |BERNARDO
RINALDO DA SILVA
Outros Comp_vinculo_doutorado.pdf 06/11/2018 |BARBARA Aceito
00:31:37 |BERNARDO
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO
Outros Cartadeanuencia.png 06/11/2018 |BARBARA Aceito
00:20:42 |BERNARDO
RINALDO DA SILVA
Enderego: Av. da Engenharia s/n° - 1° andar, sala 4, Prédio do Centro de Ciéncias da Saude
Bairro: Cidade Universitaria CEP: 50.740-600
UF: PE Municipio: RECIFE
Telefone: (81)2126-8538 E-mail: cepccs@ufpe.br
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Platafor
%4‘@ @‘ FEDERAL DE PERNAMBUCO - Q%‘M mo
] G CAMPUS RECIFE -
UFPE
Continuagdo do Parecer: 3.080.839
Outros Cartadeanuencia.png 06/11/2018 | FIGUEIREDO Aceito
00:20:42
Outros Clattes_BarbaraFigueiredo.pdf 06/11/2018 [BARBARA Aceito
00:19:03 |BERNARDO
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO
Outros Clattes_CydaReinaux_coorientadora.pd| 06/11/2018 |BARBARA Aceito
f 00:18:34 |BERNARDO
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO
QOutros ClattesArmele_Dornelas_crientadora.pd 06/11/2018 [BARBARA Aceito
f 00:11:05 |BERNARDO
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO

Situacao do Parecer:
Aprovado

Necessita Apreciacdo da CONEP:
N&o

RECIFE, 13 de Dezembro de 2018

Assinado por:
Gisele Cristina Sena da Silva Pinho
(Coordenador(a))

Enderego: Av. da Engenharia s/n® - 1? andar, sala 4, Predio do Centro de Ciéncias da Saude

Bairro: Cidade Universitaria CEP: 50.740-600
UF: PE Municipio: RECIFE
Telefone: (81)2126-8588 E-mail: cepccs@ufpe.br
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ANEXO 2 - PARECER SUBSTANCIADO DE APROVAC;AO DO CEP
Versdo p6s Emenda para incluséo de grupo controle

UFPE - HOSPITAL DAS
CLINICAS DA UNIVERSIDADE %mﬂﬂlo
FEDERAL DE PERNAMBUCO - asil
HC/UFPE

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DA EMENDA

Titulo da Pesquisa: EFICACIA DO TREINAMENTO MUSCULAR RESPIRATORIC DE PACIENTES CcOoM
MUCOPOLISSACARIDOSE NA CINEMATICA TORACOABDOMINAL, FUNCAQ E
MECANICA RESPIRATORIA, FUNCIONALIDADE E QUALIDADE DE VIDA

Pesquisador: BARBARA BERNARDO RINALDO DA SILVA FIGUEIREDO

Area Tematica:

Versao: 3

CAAE: 02924318.1.0000.8807

Instituicao Proponente: EMPRESA BRASILEIRA DE SERVICOS HOSPITALARES - EBSERH

Patrocinador Principal: Financiamento Préprio

DADOS DO PARECER

Numero do Parecer: 3.670.101

Apresentagao do Projeto:

Trata-se de uma emenda de um projeto de doutorado do Programa de Pés-Graduagdo em Biologia Aplicada
a4 Saude da aluna Babara Bernardo Rinaldo da Silva Figueiredo cuja a orientadora é a professora Dr?
Arméle Dornelas de Andrade e Co-orientadora a professora Dr® Cyda Maria Albuquerque Reinaux cuja a
Linha de Pesquisa é Biologia Molecular e Celular humana e animal.

Objetivo da Pesquisa:

Geral: Avaliar a eficacia do treinamento muscular respiratério de pacientes com Mucopolissacaridose
nacinematica toracoabdominal, fungdo e mecanica respiratéria, funcionalidade e qualidade de vida.
Objetivos Especificos:

Artigo 1

Em pacientes com Mucopolissacaridose:

Descrever varidveis biolégicas, clinicas, cardiorrespiratérias, sociodemograficas

e terapéuticas; Avaliar o nivel de atividade fisica através do Habitual level physical activity (HLPA)

questionnarie; Avaliar a composicdo corperal per meio de bioimpedancia; Avaliar a cinematica da caixa
toracica através do Pletismégrafo Opto-Eletronico (POE) a geometria toracica, o padrao ventilatério e o

padrdo Toraco-Abdominal; Avaliar a sensacdo de dispneia e fadiga de membros

Endereco: Av. Professor Moraes Rego, S/N, 3° andar do preédio principal (enfermarias)

Bairro: Cidade Universitaria CEP: 50.670-901
UF: PE Municipio: RECIFE
Telefone: (81)2126-3743 E-mail: cephcufpe@gmail.com
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FEDERAL DE PERNAMBUCO - asil

HC/UFPE

Continuagdo do Parecer: 3.670.101

inferiores utilizando-se a escala modificada de Borg; Descrever os pacientes de acordo com as questbes da
capacidade de independéncia funcional (CIF); Avaliar a capacidade funcional

através da distancia percorrida do Teste de Caminhada de seis minutos; Avaliar a espessura, mobilidade e
velocidade de encurtamento diafragmatica através da Ultrassonografia (US); Avaliar a geometria e as
deformidade toracicas e da coluna vertebral através do Pletismégrafo Opto-Eletrénico e o angulo de Coob
através da mensurag¢do do Raio X; Avaliar a forca muscular respiratéria através do Manovacuémetro; Avaliar
a resisténcia da musculatura respiratéria através do Indice de Resisténcia a Fadiga (IRF); Avaliar a fungéo
pulmonar através da espirometria; Avaliar a forca muscular periférica através do dinamoémetro para

membros superiores; Avaliar a qualidade de vida através dos questionarios: Quality of Life

Instrument/spirituality, religion and personal beliefs (WHOQOL abreviado) ou Pediatric Quality of Life
InventoryTM para os menores. Determinar a associacdo do tipo de MPS e idade com ¢ IRF, presséo
inspiratéria maxima, qualidade de vida, capacidade funcional, mobilidade e espessura diafragmatica,
cinematica da caixa toracica, sensac¢do de dispneia e fadiga de membros inferiores.

No estudo 2

Avaliar a eficacia do TMI em individuos com MPS sobre: O nivel de atividade fisica através do Habitual level
physical activity (HLPA) questionnarie; A cinematica da caixa toracica através do Pletismoégrafo
OptoEletréonico (POE); A espessura, mobilidade e velocidade de encurtamento diafragmatica através da
Ultrassonografia (US); A sensacdo de dispneia e fadiga de membros inferiores utilizando-se a escala
modificada de Borg; Funcionalidade de acordo com as questdes da capacidade de independéncia funcional
(CIF); A fun¢do pulmonar através da espirometria; A forca muscular respiratoria através do
Manovacudmetro; A resisténcia da musculatura respiratéria através do indice de Resisténcia a Fadiga (IRF);
A capacidade funcional através da distancia percorrida do Teste de Caminhada de seis minutos; A forca
muscular periférica através do dinamdmetro para membros superiores; A qualidade de vida através dos
questionarios: Quality of Life Instrument/spirituality, religion and personal beliefs (WHOQOL abreviado) ou
Pediatric Quality of Life InventoryTM para os menores. Avaliar a eficacia do TMI sobre a Escala de
Percepcdo Global de Mudancga (PGIC) semanalmente, imediatamente apds e 1 més apés o treinamento;

Avaliar a duragdo do efeito do treinamente muscular respiratério.

Enderego: Av. Professor Moraes Rego, S/N, 3° andar do prédio principal (enfermarias)

Bairro: Cidade Universitaria CEP: 50.670-901
UF: PE Municipio: RECIFE
Telefone: (81)2126-3743 E-mail: cephcufpe@gmail.com
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UFPE - HOSPITAL DAS

CLINICAS DA UNIVERSIDADE mqporm
FEDERAL DE PERNAMBUCO -
HC/UFPE

Continuacdo do Parecer: 3.670.101

Avaliacao dos Riscos e Beneficios:

Riscos: Serdo realizadas avaliagdées que nfo apresentam riscos a salde do individuo,ndo ha maleficios
potenciais para a saude do paciente, apenas uma possivel sensacio temporaria de dispnéia durante os
testes e um risco minimo de queda durante o TC6', que sera cuidadosamente acompanhado pela
pesquisadora com experiéncia em cuidar de pacientes com MPS. Durante a pesquisa o paciente podera
sofrer riscos minimos como por exemplo, cansaco, tanto nas avalia¢gdes quanto no treinamento em
domicilio. Porém, os mesmos estarao sob moniterizacao da pesquisadora e qualquer sensacao ruim ou de
cansago em excesso, serdo avaliados e monitorados. Na avaliacdo com a POE e com o US, os maleficios
podem ser ¢ constrangimento por ficar sem camisa, os individuos do sexo feminino permanecerao com top

ou sutia; sentir cansaco pela solicitagcdo das mancbras e/ou apresentar dificuldade da manutencao da

postura no momento da avaliagdo. Um possivel maleficio para os pacientes que irdo participar do TMI seria
o inconveniente para a realizagao dos exercicios domiciliares, interrompendo por alguns minutes a rotina do
paciente e o0 compromisso do preenchimento da tabela/planilha de acompanhamento dos pacientes em TMI.
Caso qualquer intercorréncia seja observada ou informada durante as avaliagdes ou durante a intervengao
com o TMI, o paciente sera avaliado, monitorado e dependendo do caso, o TMI sera interrompido. Se ainda
assim o problema nao for sanado, o paciente sera imediatamente encaminhado para um pronto atendimento
de urgéncia indicado pela pesquisadora principal.

Se houver algum caso de dano, os custos com indenizagdes e ressarcimento serdo arcados pelo
pesquisador responsavel pelo estudo; e se necessario, o atendimento sera garantido na instituigdo.
Beneficios: As avaliagdes tém como principal beneficio, a caracterizagdo da funcao

pulmonar e muscular respiratéria, mobilidade e espessura diafragmatica, cinematica

toracica, funcionalidade, capacidade funcional e qualidade de vida dos pacientes com

MPS do estado de Pernambuco. Espera-se que os resultados desse estudo possam contribuir para
aprimorar o conhecimento sobre os efeitos do treinamento muscular

respiratério, podendo ser um importante instrumento para nortear a intervencao

fisioterapéutica nesta populagdo. Apos finalizada a pesquisa e comprovado os

beneficios do TMI, os pacientes receberido o encaminhamento para darem continuidade

ao seu tratamento no Instituto Breno Bloise que trata das doencas raras do estado de

Pernambuco e o grupe controle que realizara o treinamento com o equipamento sem

carga sera convidado a treinar com carga de 40% da PImax logo apds a finalizacdo de todas as avaliacdes
do controle, para que também possam se beneficiar do tratamento.

Enderego: Av. Professor Moraes Rego, S/N, 3° andar do prédio principal (enfermarias)

Bairro: Cidade Universitaria CEP: 50.670-901
UF: PE Municipio: RECIFE
Telefone: (81)2126-3743 E-mail: cephcufpe@gmail com
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CLINICAS DA UNIVERSIDADE gqmﬂm
FEDERAL DE PERNAMBUCO - asil
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Continuacdo do Parecer: 3.670.101

Comentarios e Consideragodes sobre a Pesquisa:

A pesquisa sera desenvolvida no Centro de Biociéncias da Universidade Federal de Pernambuco, junto ao
Programa do Doutorado da Pos-Graduacdo em Biclogia Aplicada a Saude. A coleta de dados sera realizada
no Instituto Breno Bloise (IBB-PE) e no Laboratério de Fisioterapia Cardiopulmonar do Departamento de
Fisioterapia (LACAP) da Universidade Federal de Pernambuco (UFPE). Todos os pacientes com PS de
Pernambucoc s&o cadastrados no IBB-PE, sdo acompanhados com consultas médicas trimestrais e alguns
da regido metropolitana do Recife realizam acompanhamento fisioterapéutico semanal. Todos os pacientes
que se encaixarem nos critérios de elegibilidade do estudo serdo convidados para participarem da pesquisa
através do IBB-PE, e os que consentirem a sua participag@o ou a participacdo de seus filhos serdo incluidos

no estudo. O estudo sera desenvolvido no Programa do Doutorado da Pés-Graduacado em Biologia Aplicada

da UFPE de agosto de 2018, com previsdo de término em abril de 2020, com coleta de dados prevista para
janeiro a junho de 2019. Com o més de abril de 2020 previsto para defesa. QO programa se estende até final
de 2020, caso aconteca atraso em alguma das etapas havera tempo para defesa no prazo do programa.
Serdo recrutado pacientes acima dos seis anos de idade com diagndstico de Mucopolissacaridose
cadastrados no IBB-PE. O IBB possui 52 pacientes cadastrados

em todo o estado de Pernambuco. Estudo 1: se tratando de um estudo descritivo, n&o sera realizado
nenhum procedimento de amostragem, sendo incluidos todos os pacientes acima dos seis anos de idade
com diagnoéstico de MPS cadastrados no IBB que preencherem os critérios de elegibilidade e que aceitarem
fazer parte da pesquisa no periodo do estudo.

Para o Estudo 2: o tamanho da amostra sera baseado no estudo de (ASLAN et al., 2014), utilizando o
programa GPower 3.1.9.2 (FAUL et al., 2009), levou-se em consideragdo um poder (1-) de 80% e um de 5%
para o desfecho porcentagem da PImax predita o numero total de participantes calculado foi de 16
pacientes (oito sujeitos por grupo). A fim de minimizar possiveis perdas neste estudo, serdo incluidos 20
pacientes (dez para o GTMI e dez para o GC (Sham). Procedimentos de avaliagcdo Apos preencherem os
critérios de inclusao (Lista de checagem - Apéndice 1) o paciente ou seu responsavel legal sera convidado

para participar do estudo e devera assinar o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (Apéndice 2 e

Apéndice 3 respectivamente) ou o termo de assentimento (Apéndice 4), caso o paciente possua idade entre
07 e 18 anos.

Os dados serdo coletados utilizando-se um formuléario padrao pré codificado com as

Enderego: Av. Professor Moraes Rego, S/N, 3° andar do prédio principal (enfermarias)
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UFPE - HOSPITAL DAS
CLINICAS DA UNIVERSIDADE S Emofim
FEDERAL DE PERNAMBUCO - asil
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Continuacdo do Parecer: 3.670.101

variaveis de interesse do estudo elaborado para esta pesquisa. Os questionarios serdo preenchidos

Consideragdes sobre os Termos de apresentacéo obrigatoria:
Adequados

Recomendagdes:

Nenhuma

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequacgdes:

emenda aprovada

Consideragdes Finais a critério do CEP:

Emenda aprovada.

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situacdo
Informagdes Basicas|PB_INFORMACOES_BASICAS_145518 17/10/2019 Aceito
do Projeto 2 E1.pdf 12:28:25
TCLE / Termos de |TCLE_E_TALE_AJUSTADOS_E_NOWVO| 17/10/2019 |BARBARA Aceito
Assentimento / S_PARA_GC_SAUDAVEIS pdf 12:2424 |BERNARDO
Justificativa de RINALDC DA SILVA
Auséncia FIGUEIREDO
QOutros Justificativa_de_Emenda_out2019_pdf 17/10/2019 |BARBARA Aceito

12:06:09 |BERNARDO
RINALDC DA SILVA

FIGUEIREDO
Projeto Detalhado / | projetotese_emendadoutorado. pdf 17/10/2019 |BARBARA Aceito
Brochura 12:01:50 |BERNARDO
Investigador RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO
Outros cartarespostaaocep1.pdf 06/12/2018 |BARBARA Aceito

18:43:30 |BERNARDOC
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO
Qutros anuencia_pendente2dfisio jpg 06/12/2018 |BARBARA Aceito
18:34:26 |BERNARDC
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO
Qutros anuencia_pendente1lacap.jpg 06/12/2018 |BARBARA Aceito
18:25:16 |BERNARDC
RINALDG DA SILVA

FIGUEIREDO
Enderego: Av. Professor Moraes Rego, S/N, 3® andar do prédio principal (enfermarias)
Bairro: Cidade Universitaria CEP: 50.670-901
UF: PE Municipio: RECIFE
Telefone: (81)2126-3743 E-mail: cephcufpe@gmail.com
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HC/IUFPE
Contirusmgi 4a Fescss LR 4H
Foiha de Rosio Frosticassinadabar pd 1411172018 |BASSARA At
122473 | EERMARDD
RIMALDO D BILYA
EIGUEREDS
Cubos anuencal&CAF |pg 131112018 |BASBARA Aredto
125075s | BERMARDD
RIMALDO D BILYA
FIGLEREDD
Outros caradeapresentacsoHCUFPE pof 111112018 |BASRSARA At
Idords | BERMIARDD
RIMALDHO DS BILYA
FIGUEREDD
Cubos b _pemsqubckasdior pedT 11112018 |BASBARA Aredto
131524 | EBERMARDD
RIMNALDHD DS BILYA
FIGUEREDD
Outros berrmaces prfiden alldadee. pdf 1112018 |BARSARA Aedto
121752 | EERMARDD
RIMALDO D BILYA
FIGUEREDD
Outros Termodeuscdeimagem.o: 0212018 |BARSARA Aedto
F3A30Z | BERMARDS
RIMNALDHD DS BILYA
FIGLUEREDD
Outros compmyEnteFrotsubsivaDeFsiodocy | 09112018 |BARBARA At
I3d1d4d | BERMARDD
RIMALDO D BILYA
EIGUEREDS
Cubos Caomip_ i o _deoiorsao ot DEM1I018 |BARSARA Aredto
O-31:3T7 | BERMARD
RIMALDO D BILYA
FIGLEREDD
CHramieEnic orcamenbodocy D2M11/Z018 |BARSARA At
019 | BERMARDD
RIMALDHO DS BILYA
FIGUEREDD
Cutros Cartadeanoend by prg 0=M1Z01E |BARSARA Aredto
O34z | BERMARD
RIMNALDHD DS BILYA
FIGUEREDD
Cronograma CROMNDERAMA SO DEM1Z01E [BARSARA Aedto
OO-15cid4 | BERMIARDD
RIMALDO D BILYA
FIGUEREDD
Outros Cllafes EarbamFigueiredo pdd DEM1Z01E |BARSARA Aedto
OO-15i3 | BERMARDS
RINALDHD DS BILYA

Erderepz: Ay Peolemo Bomss Hege, SH T eredwr do prisde zrrcipe) (srismmerss)

Balrz:  Ceisds Lnfesraiairia
Buncipia

ur: e
Talmdona: (B TME-ST4T

CEP: S0dncam
RECIFE
il

sachrul-sfiprail oom

s O o
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Continuacdo do Parecer: 3.670.101
Qutros Clattes_BarharaFigueiredo.pdf 06/11/2018 |FIGUEIREDO Aceito
00:19:03
Qutros Clattes_CydaReinaux_coorientadora.pd| 06/11/2018 |BARBARA Aceito
f 00:18:34 |BERNARDO
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO
Qutros ClattesArmele_Dornelas_orientadora.pd 06/11/2018 |BARBARA Aceito
f 00:11:05 |[(BERNARDO
RINALDO DA SILVA
FIGUEIREDO

Situacédo do Parecer:
Aprovado

Necessita Apreciagédo da CONEP:

Né&o

RECIFE, 30 de Qutubro de 2019

Aszszinado por:
Paulo Roberto Cavalcanti Carvalho
(Coordenador(a))

Enderego: Av. Professor Moraes Rego, 5/M, 3* andar do prédio principal (enfermarias)

Bairro: Cidade Universitaria
Municipio:
(B1)2126-3743

UF: PE
Telefone:

RECIFE

CEP: 50.670-801

E-mail: cephcufpe@gmail com
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ANEXO 3 - MINI-EXAME DO ESTADO MENTAL

Mini Mental State Examination (MMSE)

Registro ][]

Data:

Folstein, M. F., Folstein, S. E., & McHugh, P. R. (1975). "Mini-mental state". A practical

method for grading the cognitive state of patients for the clinician. Journal of Psychiatric
Research,12(3),189-198.

Escore |Pontos ORIENTACAQ

(5) ( ) |Em que (ano) (estacdo) (dia da semana) (dia do més) e (més)
estamos?

(5) () |Onde estamos: (pais) (estado) (cidade) (andar) (escola)?

REGISTRO

(3) ( ) |Nomear 3 objetos: (pente, rua, azul). Dizer cada um e perguntar
todos os 3 apos té-los nomeado. 1 ponto para cada correto. Caso a
crianga ndo lembre os 3, ela recebe a sua pontuagio, mas vocé
devera repetir até que aprenda os 3 antes de passar para a proxima
questio.

ATENCAOQ E CALCULO

(5) () |Série de 7 (100-7, 93-7, 86-7, 79-7, 72-7, 65-7, 58-7) 1 ponto para
cada correto. Comecar com a subtracdo. Passar para o alternativo
quando a crianca errar “100-7" ou *93-7”. Alternativo: 5, 8, 2, 6, 9.4
, 1. Recebe 1 ponto para cada niimero correto, na seqiiéncia certa, até
o primeiro erro. Riscar o nimero onde ocorreu o erro e somar 0s
nlimeros anteriores.

EVOCACAO
(3) ( ) |Pergunte os 3 objetos repetidos acima. Dé 1 ponto para cada correto.
NOMEACAOQO

(2) () |ldentificar um lapis e um relégio. (2 pontos)

(1) () |Repetir “nem aqui, nem ali, nem 14", (1 ponto)

(3) ( ) |Seguir um comando de 3 estigios: pegue este papel com sua mio
direita, dobre ao meio e ponha no chio. (3 pontos)

(1) ( ) |Lereexecutar: feche os olhos. (1 ponto)

(1) ( ) |Escrevauma frase. (1 ponto)

(1) { ) [Copie o desenho (dois pentagonos). (1 ponto)

Total
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ANEXO 4 - ESCALA VISUAL ANALOGICA (EVA)

Escala Visual Analégica (EVA)

(BOER; SILVA, 2020)
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ANEXO 5 - QUESTIONARIO - QUALIDADE DE VIDA DE ADULTOS

Nome

Data: / /

Registro ][]

WHOQOL - ABREVIADO (FLECK et al, 2000) - Versédo em Portugués

Este questionario é sobre como vocé se sente a respeito de sua qualidade de
vida, saude e outras areas de sua vida. Se vocé ndo tem certeza sobre que resposta
dar em uma questao, por favor, escolha entre as alternativas a que |lhe parece mais
apropriada. Esta, muitas vezes, podera ser sua primeira escolha. Por favor, tenha em
mente seus valores, aspiracdes, prazeres e preocupacdes. Nés estamos perguntando
0 que vocé acha de sua vida, tomando como referéncia as duas Ultimas semanas.

nada Muito médio | muito | completamente
pouco
| -
Vocé recebe dos outros o apoio de 1 ’ 3 5

que necessita?

Vocé deve circular o nimero que melhor corresponde ao quanto vocé recebe dos outros
o apoio de que necessita nestas Ultimas duas semanas. Portanto, vocé deve circular o
nimero 4 se vocé recebeu "muito" apoio como abaixo.

I
nada Muito médio | muito | completamente
pouco
I -
Vocé recebe dos outros o apoio de que 1 2 3 5
necessita?

Vocé deve circular o nimero 1 se vocé ndo recebeu "nada" de apoio.

Por favor, leia cada questio, veja o que vocé acha e circule no niimero e lhe parece

a melhor resposta.

muito . nem ruim muito
; Ruim boa
ruim nem boa boa
1 Como vocé avahqrna sua ) 3 4 5
qualidade de vida?
muito i muito
; el Insatisfei satisfeito satisfeit el
satisfeit satisfeit
5 to nem 0 =
msatisfeito
) Quao satisfeito(a) vocé 1 ) 3 4 5
esta com a sua saude?
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As questdes seguintes sdo sobre o quanto vocé tem sentido algumas coisas nas
ultimas duas semanas.

nad muito mais ou bastant extremame
a pouco menos e nte
!fr que medida vocé acha que
3 suh dor (fisica) impede vocé de 1 2 3 4 5
fazer o que vocé precisa?
O quanto vocé precisa de algum
RS tratamento médico para levar sua 1 2 3 4 5
vida didnia?
5 O quanto vocé aproveita a vida? 1 2 3 4 5
Em que medida vocé acha que a
¢ sua vida tem sentido? . . 3 * 2
O quanto vocé consegue se
' concentrar? . 2 3 * 2
Quio seguro(a) vocé se sente em
2 sua vida didria? : % 3 4 3
Quao saudavel € o seu ambiente
9 fisico (clima, barulho, poluigdo, 1 2 3 4 5
atrativos)?

As questdes seguintes perguntam sobre quiio completamente vocé tem sentido ou € capaz de fazer

certas coisas nestas ultimas duas semanas.

nad muito médi :
muito completamente
a pouco o
1 Vocé tem energia suficiente para
0 seu dia-a- dia? . 2 . 4 3
1 Vocé € capaz de aceitar sua
1 aparéncia fisica? . = 3 - 3
1 Vocé tem dinheiro suficiente
> para satisfazer suas 1 2 3 4 5
necessidades?
1 Quao disponiveis para vocé
3 estdo as informag¢des que precisa 1 2 3 4 )
no seu dia-a-dia?
1 Em que medida vocé tem
4 oportunidades de atividade de 1 2 3 4 5
lazer?
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As questdes seguintes perguntam sobre quao bem ou satisfeito vocé se sentiu a respeito de

varios aspectos de sua vida nas ultimas duas semanas.

nem :
i : 3 : muito
muito ruim ruim ruim bom
bom
nem bom
15 Qudo bem vocé ¢ capaz de se 1 N 3 4 5
locomover?
nem
muito satisfeito Muito
i IETA Insatisfeito nem satisfeito qes
insatisfeito <o PR satisfeito
insatisfer
to
16 Qudo satisfeito(a) voge esta com o seu | 2 3 4 5
sono?
Qudo satisfeito(a) vocé estd com sua
17 capacidade de desempenhar as 1 2 3 4 5
atividades do seu dia-a-dia?
18 Quio satls.felto(a) vocé estd com sua ) 2 3 4 5
capacidade para o trabalho?
19 Quado satisfeito(a) vogé esta consigo | 2 3 4 5
mesmo?
Quado satisfeito(a) vocé esta com suas
20 relagOes pessoais (amigos, parentes, 1 2 3 = 5
conhecidos, colegas)?
21 Quao sansfelt_o(a) voceé esta com sua 1 2 3 4 5
vida sexual?
Quao satisfeito(a) vocé esta com o
22 apoio que vocé recebe de seus 1 2 3 4 5
amigos?
Quado satisfeito(a) vocé esta com as
2 condi¢des do local onde mora? 1 2 3 % 3
24 Quado satisfeito(a) vocé esta com o seu 1 2 3 4 5
acesso aos servicos de satde?
25 Quao satisfeito(a) vocé esta com o seu 1 2 3 4 5

meio de transporte?
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As questdes seguintes referem-se a com que freqiiéncia vocé sentiu ou experimentou
certas coisas nas tltimas duas semanas.

Aigumas freqlientemente ——

nunca e
VEZES frequentemente

sempre

Com que
frequéncia
vocé tem
sentimentos
negativos
tais como
mau humor,
desespero,
ansiedade,
depressao?

26

Alguém lhe ajudou a preencher este questionario?

Obrigado(a) por ter respondido.

Referéncias

The Whoqol Group: The word Health Organization Quality of Life Assessment
(WHOQOL): Position paper from the Health Organization. Soc. Sci. Med, 1995,
41(10):1403-1409. Fleck MPA, Louzada S, Xavier M, Chamovich E, Vieira G,

Santos L, Pinzon V. Aplicacdo da versdo em portugués do instrumento abreviado de
avaliacdo da qualidade de vida “WHOQOL-bref”. Revista de saude publica, 2000,
34(2):178-183
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ANEXO 6 - QUESTIONARIO - QUALIDADE DE VIDA DAS CRIANCAS (6-8)

Nome Registro ][]
Data: / /

PedsQL "

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida
Versdo 4.0 - Portuguese (Brazil)

RELATO DA CRIANCA (5 a 7 anos)
Instrugdes para o entrevistador:

Eu vou te fazer algumas perguntas sobre coisas que podem ser dificeis para
algumas criangas. Eu quero saber se cada uma dessas coisas pode ser dificil para
VOCé.

Mostre a crianga a pagina com as carinhas e conforme vocé for lendo as frases abaixo
aponte a resposta correspondente.

Se isso nunca é dificil, aponte a carinha sorridente.

Se isso algumas vezes é dificil, aponte a carinha do meio.

Se isso quase sempre é dificil, aponte a carinha zangada.

Eu vou ler as perguntas uma por uma. Quando eu acabar de ler uma pergunta, vocé

vai apontar a resposta para me dizer se isso é dificil para vocé. Vamos treinar
primeiro.

Nunca Algumas Quase
vezes sempre

Para vocé é dificil estalar os dedos? @ @ ®

Para determinar se a crianc¢a respondeu corretamente a pergunta ou ndo, peca-lhe que
mostre como estala os dedos. Repita a pergunta se a crian¢ga mostrou uma resposta
diferente da acao.

Isso é dificil para vocé?
Nunca Algumas vezes Quase sempre
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Pense em como vocé tem se sentido durante as Gltimas semanas. Por favor, escute
cada uma das frases com bastante atencdo e me conte se cada uma destas coisas
é dificil para voce.

Depois de ler o item mostre & crianga a pagina com as carinhas. Se ela hesitar ou parecer nio
saber como responder, leia as op¢des de resposta enguanto aponta as carinhas.

CAPACIDADE FisICA (é dificil...) Nunca | Algumas ( Quase
Vezes sempre
1. Vocé acha dificil andar? 0 2 <
2. Vocé acha dificil correr? 0 2 4
3. Vocé acha dificil fazer exercicios fisicos ou esportes? 0 2 4
4. Voceé acha dificil levantar coisas pesadas? 0 2 =
5. Vocé acha dificil tomar banho de banheira ou de 0 2 <
chuveiro?
6. Vocé acha dificil ajudar nas tarefas domésticas (como 0 2 =
apanhar os seus brinquedos)?
7. Voceé sente dor? (Onde? ) 0 2 4
8. Vocé se sente cansado/a demais para brincar? 0 2 &
Lembre-se, vocé vai me contar se isto tem sido dificil para vocé durante as uitimas
semanas.
ASPECTO EMOCIONAL (@ dificil...) Nunca | Algumas | Quase
vezes sempre
1. Vocé sente medo? 0 2 &
2. Vocé se sente triste? 0 2 4
3. Vocé sente raiva? 0 2 <
4. Vocé dorme mal? 0 2 <
5. Vocé se preocupa com que vai acontecer com vocé? 0 2 <
ASPECTO SOCIAL (é dificil...) Nunca | Algumas | Quase
vezes sempre
1. Vocé acha dificil conviver com outras criangas? 0 2 4
2. As outras criangas dizem que n3o querem brincar com 0 2 4
voce?
3. As outras criangas implicam com vocé? 0 2 4
4. As oufras criangas fazem coisas que vocé ndo
consegue fazer? 0 2 4
5. Vocé acha dificil acompanhar as brincadeiras com 0 2 4
outras criangas?
3. Voceé acha dificil acompanhar a sua turma nas tarefas
escolares? 0 2 4
4. Voce falta a aula porque vocé nao se sente bem? 0 2 4
5. Voce falta a aula porque vocé tem que ir ao medico ou 0 9 4

ao hospital?
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ANEXO 7 - QUESTIONARIO - QUALIDADE DE VIDA DAS CRIANCAS (8-12)

Nome Registro ][]
Data: / /

PedsQL "

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Versdo 4.0 — Portugués (Brasil)

RELATO DA CRIANCA (8 a 12 anos)

INSTRUCOES

A proxima pagina contém uma lista de coisas com as quais vocé pode ter
dificuldade.

Por favor, conte-nos se voceé tem tido dificuldade com cada uma dessas
coisas durante o ULTIMO MES, fazendo um “X" no numero:

0 se vocé nunca tem dificuldade com isso

1 se vocé quase nunca tem dificuldade com isso
2 se vocé algumas vezes tem dificuldade com isso
3 se vocé muitas vezes tem dificuldade com isso
4 se vocé quase sempre tem dificuldade com isso

Nao existem respostas certas ou erradas.
Caso vocé nao entenda alguma pergunta, por favor, peca ajuda.
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Durante o ULTIMO MES, vocé tem tido dificuldade com cada uma das coisas abaixo?

SOBRE MINHA SAUDE E MINHAS ATIVIDADES Nunca g“:“ Algumas 'c“;‘:‘ Quase

(dificuldade para...) ] ol s

1. Para mim é dificil andar mais de um quarteirdo 0 1 2 3 4

2. Para mim é dificil correr 0 1 2 3 4

3. Para mim é dificil praticar esportes ou fazer exercicios 0 1 2 3 4
fisicos

4. Para mim é dificil levantar coisas pesadas 0 1 2 3 4

5. Para mim é dificil tomar banho de banheira ou de 0 1 2 3 4
chuveiro sozinho/a

6. Para mim é dificil ajudar nas tarefas domésticas 0 1 2 3 4

7. Eu sinto dor 0 1 2 3 4

8. Eu me sinto cansado/a 0 1 2 3 4

0. Fara mim e airicii acompannar a pnncaaeira com outras U 1 Z 3 Bl
criangas

SOBRE A ESCOLA (dificuldades para...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase

nunca vezes vezes sempre

1. E dificil prestar atengéo na aula 0 1 2 3 4

2. Eu esqueco as coisas 0 1 2 3 4

3. Eu tenho dificuldade para acompanhar a minha turma 0 1 2 3 4
nas tarefas escolares

4. Eu falto a aula por ndo estar me sentindo bem 0 1 2 3 4

5. Eu falto a aula para ir ao médico ou ao hospital 0 1 2 3 4

PedsQL 4.0 — (8-12)
(PedsQL4-Module-C-Bradq.doc)
JANUARY 2003

Copyright © 1998 JW Varni, Ph.D. Todos os direitos reservados.
Né&o pode ser reproduzido sem autorizagéo prévia.
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ANEXO 8 - QUESTIONARIO - QUALIDADE DE VIDA DOS MENORES (12 -18)

Nome Registro ][]
Data: / /

PedsQL "

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Versao 4.0 — Portugués (Brasil)

RELATO DO/A ADOLESCENTE (13 a 18 anos)

INSTRUGOES

A préxima pagina contém uma lista de coisas com as quais vocé pode ter
dificuldade.

Por favor, conte-nos se vocé tem tido dificuldade com cada uma dessas
coisas durante o ULTIMO MES, fazendo um “X” no nimero:

0 se vocé nunca tem dificuldade com isso

1 se vocé quase nunca tem dificuldade com isso

2 se voce algumas vezes tem dificuldade com isso
3 se vocé muitas vezes tem dificuldade com isso
4 se vocé quase sempre tem dificuldade com isso

Nao existem respostas certas ou erradas.
Caso vocé nao entenda alguma pergunta, por favor, peca ajuda.




Durante o ULTIMO MES, vocé tem tido dificuldade com cada uma das coisas abaixo?

166

SOBRE MINHA SAUDE E MINHAS ATIVIDADES Nunca | Quase Algumas| Muitas | Quase
(dificuldade para ) nunca vezes vezes sempre
1. Para mim é dificil andar mais de um quarteirdo 0 1 2 3 4
2. Para mim é dificil correr 0 1 2 3 4
3. Para mim é dificil praticar esportes ou fazer exercicios 0 1 2 3 4
fisicos
4. Para mim é dificil levantar coisas pesadas 0 1 2 3 4
5. Para mim é dificil tomar banho de banheira ou de 0 1 2 3 4
chuveiro sozinho/a
6. Para mim é dificil ajudar nas tarefas domeésticas 0 1 2 3 4
7. Eu sinto dor 0 1 2 3 4
8. Eu tenho pouca energia ou disposi¢ao 0 1 2 3 4
SOBRE MEUS SENTIMENTOS (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase
nunca vezes vezes sempre
1. Eu sinto medo 0 1 2 3 4
2. Eu me sinto triste 0 1 2 3 4
3. Eu sinto raiva 0 1 2 3 4
4. Eu durmo mal 0 1 2 3 4
5. Eu me preocupo com 0 que vai acontecer comigo 0 1 2 3 4
COMO EU CONVIVO COM OUTRAS PESSOAS Nunca | Quase |Algumas| Multas | Quase
(dificuldades para ) nunca vezes vezes sempre
1. Eu tenho dificuldade para conviver com outros / outras 0 1 2 3 4
adolescentes
2. Os outros / as outras adolescentes ndao querem ser 0 1 2 3 4
meus amigos / minhas amigas
3. Os outros / as outras adolescentes implicam comigo 0 1 2 3 4
4. Eu ndo consigo fazer coisas que outros / outras 0 1 2 3 4
adolescentes da minha idade fazem
5. Para mim é dificil acompanhar os / as adolescentes da 0 1 2 3 4
minha idade
SOBRE A ESCOLA (dificuldades para...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase
] nunca vezes vezes sempre
1. E dificil prestar atengdo na aula 0 1 2 3 4
2. Eu esqueco as coisas 0 1 2 3 4
3. Eu tenho dificuldade para acompanhar a minha turma 0 1 2 3 4
nas tarefas escolares
4. Eu falto a aula por ndo estar me sentindo bem 0 1 2 3 4
5. Eu falto a aula para ir ao médico ou ao hospital 0 1 2 3 4
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ANEXO 9 - CLASSIFICACAO DE MALLAMPATI MODIFICADA

Classificacdo de Mallampati Modificada

| - permite observacédo da Uvula e das tonsilas;
Il - permite observacdo apenas da Gvula:
I11 - permite observagéo apenas do palato mole;

IV - permite observacao apenas do palato duro.
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ANEXO 10 - ESCALA DE BORG MODIFICADA

Para avaliacao do nivel de dispneia — Percepcéo de esforco

ESCALA DE BORG ADAPTADA
PERCEPCAO DE ESFORCO

REPOUSO

DEMASIADO LEVE
MUITO LEVE
MUITO LEVE-LEVE

LEVE
LEVE-MODERADO

MODERADO
MODERADO-INTENSO

Fonte: https://healthunlocked.com/escala-deborg



https://healthunlocked.com/escala-deborg

ANEXO 11 - QUESTIONARIO SOBRE NIVEL DE ATIVIDADE FISICA

ATIVIDADE FiSICA
(HLPA Habitual level physical activity questionnarie)

Nome Registro ][]
Data: / /

(1) Estilo de vida sedentario
(2) Atividade fisica regular (acima de 2h/semana)
( 3) Atividades esportivas competitivas/organizadas (mais que 3 horas por semana)
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ANEXO 12 - ESCALA DE PERCEPCAO GLOBAL DE MUDANGCA (PGIC) MODIFICADA

Nome Registro ][]
Data: / /

ESCALA DE PERCEPCAO GLOBAL DE MUDANGA (PGIC)
Desde o inicio do tratamento nesta instituicdo, como vocé descreve a mudanca (se
houve), nas LIMITACOES DE ATIVIDADE, SINTOMAS, EMOGCOES E QUALIDADE
DE VIDA no seu global em relacdo a sua doenca (selecione 1 opgéo).
Sem alteracdes (ou a condi¢éo piorou)
1
Quase na mesma, sem qualquer alteragdo visivel
2
Ligeiramente melhor, mas sem mudancas consideraveis
3

Com algumas melhorias, mas a mudanca ndo representou qualquer diferenca real

4
Moderadamente melhor, com mudanca ligeira, mas significativa




