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RESUMO

DA ROCHA, PAOLA RIBAS GONZALEZ. AVALIACAO DO IMPACTO DA
OSTEOCONDROMATOSE MULTIPLA HEREDITARIA NA QUALIDADE DE VIDA
INFANTO JUVENIL. Rio de Janeiro, 2019. Dissertagao (Mestrado em Ciéncias Aplicadas ao
Sistema Musculoesquelético) - Instituto Nacional de Traumatologia e Ortopedia Jamil Haddad,
Ministério da Saude, 2019.

A Osteocondromatose Multipla Hereditaria (OMH) ¢ uma doenca displasica genética rara
caracterizada pelo crescimento de diversas exostoses Osseas. As exostoses surgem logo apos o
nascimento e se desenvolvem ao longo da infancia até a maturidade esquelética. O diagndstico
¢ clinico e radiografico, baseado na historia familiar, em achados clinicos e exames de imagens.
Os pacientes com as formas de apresentagdo mais graves podem desenvolver deformidades
Osseas que resultam em dor e déficit funcional. Nesses casos a abordagem terapéutica da OMH
¢ prioritariamente cirurgica. Contudo, o aparecimento de novas lesdes e recidivas locais
resultam em diversos procedimentos cirargicos ao longo da infincia, podendo frustrar a
expectativa de cura dos pacientes e familiares. Contudo, poucos estudos avaliaram o impacto
das multiplas intervencdes na qualidade de vida (QV) de criangas e adolescentes com OHM. O
objetivo deste estudo foi avaliar os fatores que influenciam na QV de criangas e adolescentes
portadores de OMH. O estudo realizado foi do tipo caso controle em corte transversal. Foram
incluidas 30 criangas portadoras de OMH de ambos os géneros e com faixa etaria entre 4-17
anos, e 30 criangas saudaveis (grupo controle). Nao houve diferengas entre os grupos em termos
de género e idade, bem como da classe social das familias, que foi avaliada pelo questionario
de Pelotas. A idade média ao diagnostico dos pacientes com OMH foi de 6,5 = 4,3 anos e a
média de exostoses por paciente foi de 5,2 + 1,83. A presenca e intensidade da dor, avaliada
através da Escala Visual Analdgica, foi significativamente maior em pacientes com OMH. A
QV global, avaliada através dos questionarios autoaplicados AUQEI e WHOQOL — BREF, foi
semelhante entre os 2 grupos. Contudo, na anélise do dominio especifico fun¢do do questionario
AUQEUI, verificou-se diferenga estatisticamente significativa entre os grupos. O
comportamento adaptativo global e por subdominios especificos, avaliados pela Escala
Adaptativa de VINELAND, foi semelhante entre os 2 grupos. Além disso, ndo houve correlagao
entre o relato de dor dos pacientes com OMH com a idade ao diagndstico, nimero de exostoses,
numero de cirurgias, historia familiar de OMH, presenca de deformidades nos membros,
cirurgias para correcdo de deformidades e localizagdo das exostoses. Contudo, foi verificado
correlacdo tanto entre a dor e a QV (AUQEI e WHOQOL — BREF) quanto entre a dor e o nivel
adaptativo dos pacientes com OMH. Por fim, ndo foi verificada correlagdo entre o tratamento
cirargico (remocao de exostoses e corre¢do de deformidades) com a QV e com o nivel
adaptativo dos pacientes com OMH. Concluimos que a dor influencia negativamente na QV de
criangas e adolescentes portadores de OMH e que a avaliagdo do constructo qualidade de vida
¢ importante para ampliar a perspectiva do processo saide/doenga nessa patologia.

Palavras-chave: Qualidade de vida; Osteocondromatose Multipla Hereditaria; Dor; Exostose;
AUQEI; VINELAND; WHOQOL-BREF.
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ABSTRACT

DA ROCHA, PAOLA RIBAS GONZALEZ. IMPACT ASSESSMENT OF HEREDITARY
MULTIPLE OSTEOCHODROMATOSIS ON QUALITY OF LIFE OF CHILDREN AND
YOUTH. Rio de Janeiro, 2019. Master Thesis. (Master’s Degree in Applied Sciences to the
Musculoskeletal System) - National Institute of Traumatology and Orthopedics Jamil Haddad,
Ministry of Health, 2019.

Hereditary Multiple Osteochondromatosis (OMH) is a rare genetic dysplastic disease
characterized by the growth of several bone exostoses. Exostoses appear shortly after birth and
develop throughout childhood until skeletal maturity. The diagnosis is clinical and
radiographic, based on family history, clinical findings and imaging exams. Patients with the
most severe forms of presentation may develop bone deformities that result in pain and
functional deficit. In these cases, the therapeutic approach to OMH is primarily surgical.
However, the appearance of new lesions and local recurrences result in several surgical
procedures throughout childhood, which may frustrate the expectation of cure for patients and
their families. However, few studies have evaluated the impact of multiple interventions on the
quality of life (QL) of children and adolescents with OHM. The aim of this study was to
evaluate the factors that influence the QL of children and adolescents with OMH. This was a
cross-sectional case-control study. We included 30 children with OMH of both genders, aged
4-17 years, and 30 healthy children (control group). There were no differences between the
groups in terms of gender and age, as well as family social class, which was assessed by the
Pelotas questionnaire. The mean age at diagnosis of patients with OMH was 6.5 + 4.3 years and
the average of exostoses per patient was 5.2 + 1.83. The presence and intensity of pain, assessed
by the Visual Analog Scale, was significantly higher in patients with OMH. The overall QL,
assessed through the self - administered questionnaires AUQEI and WHOQOL - BREF, was
similar between the 2 groups. However, in the analysis of the specific domain function of the
AUQEUI questionnaire, a statistically significant difference was found between the groups.
Global adaptive behavior and specific subdomains, assessed by the VINELAND Adaptive
Scale, were similar between the 2 groups. Moreover, there was no correlation between the pain
report by OMH patients with age at diagnosis, number of exostoses, number of surgeries, family
history of OMH, presence of limb deformities, surgeries to correct deformities, and location of
exostoses. However, a correlation was found between pain and QL (AUQEI and WHOQOL —
BREF evaluations) and between pain and the adaptive level of patients with OMH. Finally,
there was no correlation between surgical treatment (removal of exostoses and correction of
deformities) with QL and the adaptive level of patients with OMH. In conclude that pain
negatively influences the QL of children and adolescents with OMH and that the assessment of
the quality of life construct is important to broaden the perspective of the health/disease process
in this pathology.

Keywords: Quality of life; Multiple Hereditary Osteochondroma; Pain; Exostoses; AUQEI,
VINELAND; WHOQOL.
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1 INTRODUCAO

1.1 Exostose

As exostoses ou osteocondromas, segundo a Organizagdo Mundial de Saude (OMS), sdao
os tumores 0sseos benignos mais frequentes, representando 8 a 15% de todos os tumores dsseos
e 20 a 50% dos tumores 6sseos benignos (JAGER et al., 2007). Os osteocondromas se
caracterizam pelo crescimento 6sseo composto de cortex e cavidade medular em continuidade
com a do osso normal adjacente, recoberto externamente por camada de cartilagem hialina
(SINGH; MUKHERIJEE, 2015), que reduz de espessura gradualmente com a idade (BOVEE,

2008) (Figura 1).

i

Figura 1. Radiografia dos joelhos de um paciente jovem portador de Osteocondromatose
Multipla Hereditaria mostrando exostoses (setas amarelas) no fémur distal e na tibia e
fibula proximal, que tipicamente apontam para longe da articulacdo (imagem adaptada do
artigo publicado KOK et al., 2013).
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As exostoses em geral tém distribui¢do simétrica, variam muito em tamanho e nimero e

podem ter base ampla (séssil) ou pedunculada (PHAN; PACIFICI; ESKO, 2017).

Todos os 0ssos que se desenvolvem pela ossificagdo endocondral (ossos longos, vertebras
e costelas) podem ser acometidos, o que pode comprometer o crescimento longitudinal desses
ossos durante o desenvolvimento do esqueleto (BELTRAMI et al., 2016). Aproximadamente

15% dos pacientes possuem multiplas lesdes (PATEL et al., 2019).

1.2 Osteocondromatose Multipla Hereditaria

Descrita pela primeira vez em 1814 por Alexis Boyer, a Osteocondromatose Multipla
Hereditaria (OMH) também ¢ denominada de Exostose Multipla, Osteocondromatose Familiar,
Exostose Cartilaginosa Multipla ou Aclasis Diafisaria. A OMH ¢ uma doenga displésica
genética rara, que acomete o esqueleto em desenvolvimento. E caracterizada pelo crescimento
e proliferacdo de varias exostoses, encontradas preferencialmente nas metafises dos ossos
longos, na proximidade da placa de crescimento, areas estas que se relacionam com o

crescimento 0sseo ativo ¢ com ossificagdo endocondral (TSANG et al., 2014).

1.2.1  Epidemiologia

A OMH ¢ a displasia esquelética genética mais prevalente, com estimativa de 1:50.000
individuos e incidéncia na populagdo ocidental de 1,5% (ALMAN, 2015). Os homens sdo mais
frequentemente acometidos do que mulheres, com uma relagdo de 1,5:1 (RYCKX; SOMERS;
AITAERT, 2013). Aproximadamente 62% a 90% dos pacientes com OMH tem historia familiar

positiva (HAMOUDA; ABULHASAN; AL-AWADI, 2011; CZAJKA; DICAPRIO, 2015).

As exostoses se desenvolvem logo apds o nascimento e continuam a surgir ao longo da

2



infancia até ser atingida a maturidade esquelética (RYCKX; SOMERS; AIIAERT, 2013;
CZAJKA; DICAPRIO, 2015). Aproximadamente 96% dos diagnosticos de OMH ocorrem em
pacientes entre 2 e 12 anos de idade (OHKUMA; MCCARTHY; DEUNE, 2011). Clement e
Porter (2014) relataram que a apresentacdo usual ¢ entre aos 2 e 10 anos de idade, sendo a

maioria dos pacientes diagnosticados até os 4 anos de idade.

1.2.2  Etiopatogenia

A OMH ¢ uma doenga autossdmica dominante causada pela mutag¢do no gene EXT [ e
EXT 2, que codificam glicoproteinas transmembranares tipo II - exostosina glicosiltransferase
1 (EXT 1) ou 2 (EXT 2), envolvidas na etapa de alongamento da biossintese de heparan-sulfato
(HS). A mutagdo destes genes resulta na reducdo dos niveis sist€émicos de HS em
aproximadamente 50% (ANOWER-E-KHUDA et al., 2013; D’AMBROSI et al., 2017).

As mutacdes nas glicosiltransferases transmembrana EXT 1 ou EXT 2 foram
identificadas como a causa da OMH em 70 a 94% dos pacientes (PEDRINI et al., 2011). O
gene EXT I mutado foi identificado em 56% a 78% dos pacientes com OMH, enquanto o gene
EXT 2, estaria envolvido com mutagdes entre 21 a 44% dos pacientes (JENNES et al., 2009).

Os disturbios genéticos dominantes ocorrem quando apenas uma Unica copia de um gene
anormal ¢ necessaria para causar uma determinada doenga. A transmissdo da anomalia dos
genes EXT pode ser por heranga de um dos pais, como uma condi¢do autossomica dominante,
ou pode ser resultado de uma nova mutag¢do no paciente afetado. Aproximadamente 10% dos
casos de OMH sdo considerados como resultado de novas mutagdes (CLEMENT; PORTER,
2014), com penetrancia estimada no sexo feminino de 96%, no sexo masculino de 100% e
expressividade variavel (GUO; DENG; LIU, 2014).

As proteinas EXT 1 e EXT 2 estdo localizados principalmente no reticulo



endoplasmatico, onde formam um heterodimero que se acumula no complexo de Golgi e que
catalisa a biossintese de cadeias do proteoglicano HS (WIWEGER et al., 2014). O HS ¢ um
componente essencial da placa epifisaria e tem como funcdo regular a distribuicdo e a
disponibilidade de uma variedade de proteinas. O HS também promove a ligagdo com fatores
de crescimento e citocinas responsaveis pela regulacdo de uma ampla gama de atividades
bioldgicas, incluindo a distribui¢do e a ligagdo ao receptor de varios fatores de crescimento
(JENNES et al., 2009). Na placa epifisaria o HS tem papel fundamental na proliferagao de
condrocitos e na modulagdo da ossificacdo endocondral (HUEGEL et al., 2015). Este processo
¢ regulado pelas principais vias de sinalizac¢ao celular como Thh (Indian hedgehog), FGF (Fator
de crescimento fibroblastico), Wnt/Beta-catenina, PTHrP (Proteina relacionada ao horménio
paratiredideo) e BMP (Proteina morfogenética odssea) (HUEGEL et al., 2013a;
KOZHEMYAKINA; LASSAR; ZELZER, 2015).

A sintese reduzida de HS impacta sobre essas moléculas sinalizadoras com consequéncias
sobre a distribuicao, amplitude de atividade, estabilidade e acdo nas células alvo (HUEGEL et
al., 2013a). Assim como impacta na gravidade clinica da doenga, na diminui¢ao do potencial
de cicatrizacdo tecidual, em dificuldades de aprendizado e alteracdes dentarias (HUEGEL et

al., 2013b).

1.2.3  Diagnostico

A extensao da OMH ¢ estabelecida através da historia detalhada da evolugao dos sintomas
e do exame fisico para documentar o numero e localizacdo das exostoses, as limitacdes
funcionais e as deformidades. O diagnoéstico ¢ principalmente clinico e radiografico, baseando-
se na historia familiar positiva, em achados clinicos e exames de imagens (quando pelo menos

duas exostoses sdo vistas em radiografias). O exame anatomopatoldgico e o teste genético



molecular dos genes EXT [ e EXT 2 (para identificar a mutacdo, de um ou de ambos os genes)
também podem ser utilizados para confirmar o diagnostico (POLANSKY, 2013).

No diagnéstico por imagem, pelo envolvimento dsseo, a OMH pode ser diagnosticada
por varias modalidades. A radiografia convencional das regides sintoméaticas continua sendo o
principal método de diagnostico por imagem para OMH devido a sua capacidade de demonstrar
prontamente exostoses e deformidades Osseas. As exostoses se apresentam radiograficamente
como crescimentos 6sseos multiplos com cartilagem justa epifisaria, com curso indefinido do

cortex e também da medular do osso normal para a medular da exostose (JONES, 2011) (Figura

2A).

Figura 2. (A) Paciente portador de OMH apresentando acometimento, por diversas exostoses, nos
membros superiores ¢ inferiores bilaterais e concomitantemente deformidades (imagem adaptada do
artigo SCHWARTZ et al., 2015). (B) Imagem de um corte axial, de uma ressonancia magnética
ponderada em T2 do fémur distal em paciente com dor e edema na coxa. A imagem mostra uma cole¢do
fluida de alto sinal, vista entre a exostose ¢ o musculo vasto lateral (seta branca), onde ha edema de
partes moles associado, com formacgao de bursa e inflamagao (bursite) (imagem adaptada do artigo de
KOK et al., 2013).



Kok e colaboradores (2013) descrevem a ressonancia magnética (RM) como o segundo
exame de escolha no diagnostico da OMH. A imagem da RM permite a medi¢do precisa da
espessura da capa cartilaginosa e a identificacdo das lesdes nos tecidos moles adjacentes, com
sensibilidade e especificidade superiores a 95%. Bernard e colaboradores (2010) consideram
que a RM ¢ o principal exame para investigar suspeita de malignidade pela alta sensibilidade
(100%) e capacidade de contraste tecidual, o que facilita a avaliacdo da relacdo da lesdo com

os tecidos circundantes (figura 2B).

A tomografia computadorizada pode ser utilizada para investigar lesdes em regides de
dificil visualizagdo, como torax, coluna vertebral e pelve. A cintilografia dssea com tecnécio
tem baixa especificidade, mas ocasionalmente pode ser utilizada para determinar o nimero de
exostoses. Entretanto, ¢ uma técnica pouco sensivel no diagnostico diferencial entre exostoses
simples e lesdes que sofreram transformagdo maligna, uma vez que a capta¢ao ocorre tanto em

lesdes benignas como malignas (KOK et al., 2013).

1.2.4  Apresentagdo clinica

A maioria dos pacientes com pequenas exostoses sdo assintomaticos. Os sintomas,
quando presentes, estdo relacionados a localizacdo, tamanho, forma e nimero de exostoses e as
queixas mais comuns sdo dor e comprometimento funcional (HUEGEL et al., 2013b). Em
média os pacientes apresentam seis exostoses com distribui¢do anatdmica variavel. Os locais
mais envolvidos sdo os tercos distal do fémur (90%), proximal da tibia (84%), fibula (76%) e
umero (72%). Os ossos do antebrago, costelas, pelve e coluna vertebral tem menor
comprometimento (CLEMENT; PORTER, 2014).

A OMH pode interferir no desenvolvimento normal da placa epifiséria, resultando em

distarbios do crescimento. Além da discrepancia no comprimento dos membros, observada em



25% dos pacientes (BOVEE, 2008), podem ocorrer desvios angulares que resultam em dor,
limitagdo dos movimentos articulares ¢ deformidades dos membros (HUEGEL et al., 2013b).
Goud e colaboradores (2012) relatam que a altura de 40% dos pacientes estd abaixo da média

normal da populagao.

Além do encurtamento e das deformidades dos membros, os pacientes podem apresentar
queixas de dor neuropdtica secundaria a compressao de nervos periféricos, associada ou ndo a
déficits sensoriais ou motores (D’AMBROSI et al., 2016). Os nervos radial e fibular superficial
sdo os mais frequentemente envolvidos (KOK et al., 2013). Na coluna vertebral as exostoses
podem ocorrer em até 68% dos pacientes. A maioria estd localizada na parte posterior das
vértebras e em 27% dos pacientes pode ter extensdo para o canal medular. Essas lesdes podem
estar associadas a compressdo da medula e resultar em déficits neurologicos (ZAIJUN et al.,
2013). O comprometimento vascular ocorre como resultado da compressao ou deslocamento

do vaso causado pelo crescimento da exostose (KOK et al., 2013).

O aspecto mais preocupante de uma exostose ¢ o seu potencial para transformacao
maligna (POLANSKY, 2013). Estudos relatam que pacientes portadores de exostoses t€ém um
risco aumentado de transformacdo maligna para osteosarcoma ou condrosarcoma, com
prevaléncia que pode variar entre diversas séries de 0,38% até 7,0% (PEDRINI et al., 2011;

CZAJKA; DICAPRIO, 2015).

Por toda essa sintomatologia, a OMH causa um impacto significativo na qualidade de
vida do paciente, influencia as atividades didrias e afeta negativamente o bem-estar psicologico
e social do paciente (GOUD et al., 2012). A dor afeta negativamente o funcionamento social, a

vitalidade e a percepcao geral de saude nesses pacientes (HUEGEL et al., 2013b).

A OMH nao se limita apenas aos inconvenientes e as queixas fisicas, mas tem um impacto

importante na vida didria do paciente. Mais da metade das criangas na escola tem sérios



problemas, especialmente durante atividades fisicas e pratica de esportes, na escrita e nas tarefas
relacionadas com o uso de computadores. Além disso, as deformidades nos membros e a baixa
estatura sdo frequentemente consideradas como desfigurantes estéticos importantes. Por todas
estas razdes, a OMH pode ter grandes repercussdes psicoldgicas nos pacientes (PEDRINI et al.,

2011).

1.2.5 Tratamento

A OMH nao requer terapia na auséncia de sintomas clinicos. Deve-se ressaltar que o
tratamento das exostoses pode ser conservador, para evitar eventuais complicagdes cirirgicas.
Além disso, a regressdo espontinea das lesoes foi documentada em casos isolados durante a
infancia e adolescéncia (PASSANISE et al., 2011).

As doengas Osseas do desenvolvimento genéticas, como a OMH, sdo incurdveis
(FARUQI et al., 2014). A abordagem terapéutica da OMH ¢ prioritariamente cirurgica, uma
vez que o tratamento medicamentoso ainda estd em um nivel experimental. Dentre esses
estudos, a inibi¢do da heparanase parece ser uma possibilidade promissora por reduzir, em

modelos in vivo, as exostoses em crescimento (HUEGEL et al., 2015).

O tratamento cirurgico tem como objetivo remover apenas as exostoses que cursam com
queixa de dor (BOVEE, 2008). A excisdo ¢ um procedimento relativamente simples, com baixa
morbidade e que consiste da ressec¢do na base da exostose, com margem oncologica

(NIEDUWIECKA et al., 2013).

Os pacientes com OMH geralmente sdo submetidos a multiplas intervengdes cirrgicas
para remover exostoses sintomaticas ou tratar recidivas (JAGER et al., 2007). Em média sio
realizados de trés a cinco procedimentos cirurgicos durante a vida, principalmente devido a

recorréncia de exostoses multiplas (SINGH; MUKHERIJEE, 2015). A taxa de recorréncia local
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¢ de 3% para as lesdes ressecadas adequadamente (especialmente em criangas com placa
epifisaria aberta) ¢ de 23% para lesdes excisadas inadequadamente (NIJEDUWIECKA et al.,

2013).

Nos pacientes que apresentam deformidades nos membros, a corre¢do cirirgica tem como
objetivo melhorar o movimento, restaurar a fungao ou tem motivagao estética (MIRPURI et al.,
2015). As discrepancias no comprimento dos membros sdo corrigidas cirurgicamente com
epifisiodese (parada da placa de crescimento) do membro mais longo ou alongamento 6sseo do
membro mais curto. Os desalinhamentos angulares moderados e graves dos membros inferiores
podem ser tratados com hemiepifisiodeses ou osteotomias do fémur distal, tibia proximal ou
tibia distal (HAMOUDA; ABULHASAN; AL-AWADI, 2011). Existe certo consenso de que a
cirurgia deve ser indicada com cautela pelo risco de desenvolvimento de dor residual no sitio
cirargico que podera agregar morbidade, particularmente ao quadro algico do paciente com
OMH (DARILEK et al., 2005).

O diagnéstico de transformacdo maligna da exostose deve ser suspeitado nas lesdes que
passaram a ser dolorosas e/ou aumentaram de tamanho depois de cessado o crescimento 0sseo.
A cirurgia ¢ o tratamento de escolha e a resseccdo cirurgica isolada ¢ geralmente suficiente, ja
que as lesdes tendem a ser lesdes de baixo grau com baixo poder de agressividade biologica. A
radioterapia ndo ¢ recomendada para osteocondromas benignos, mas pode ser associada
adjuvante a cirurgia e quimioterapia para tratar condrossarcomas secundarios e osteossarcomas
(SHAH et al., 2007).

Considerando a base genética da OMH, diversos estudos estdo sendo realizados com o
objetivo de aprofundar o conhecimento das caracteristicas genéticas da doencga, visando novos

alvos terapéuticos (HUEGEL et al., 2015).



1.2.6  Prognostico

A OMH ¢ uma doenga cronica que requer acompanhamento cuidadoso para evitar
complica¢des. Em pacientes com lesdes vertebrais, Roach e colaboradores (2009) recomendam
a realizacdo de RM da coluna vertebral a cada dois anos a fim de identificar comprometimento
do canal medular e, assim, prevenir danos neurologicos.

Pedrini e colaboradores (2011) identificaram alguns fatores prognosticos. Seriam fatores
protetores: pacientes do sexo feminino, mutac¢do isolada do gene EXT 2 e um numero de
exostoses inferior ou igual a cinco. Por outro lado, o sexo masculino, a mutagdo do gene EXT
1 ouum nimero de exostoses igual ou superior a 20 parecem estar associados a maior gravidade

da doenca.

As lesdes da OMH sao benignas, podem causar desconforto aos pacientes, mas nao
afetam a expectativa de vida. No entanto, a maioria dos pacientes com OMH sdo submetidos a
inumeros procedimentos cirurgicos durante a vida para remover exostoses ou tratar lesdes
recidivadas (BOVEE, 2008). A maioria dos estudos publicados sobre OMH foca na eficacia de
técnicas cirargicas especificas para correcao de deformidades (D’AMBROSI et al., 2016). No
entanto, existem poucos estudos sobre o estado geral de saude desses pacientes, sobre a
gravidade da dor e déficit funcional, assim como a influéncia da OMH nas atividades didrias
(DRISCOLL et al., 2013). Alguns estudos destacaram um numero consideravel de pacientes
afetados pela OMH que sofrem dor ou desconforto relacionados com a doenga, impactando
significativamente na qualidade de vida. Contudo, a literatura especializada ¢ escassa em
relacdo aos estudos clinicos sobre qualidade de vida em criangas portadoras de OMH (CHHINA

etal., 2012; GOUD et al., 2012; D’AMBROSI et al., 2017).
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1.3 Qualidade de vida

A Organizacdo Mundial de Satide (OMS) define como saude o “fotal bem-estar fisico,
psicologico e social”, defini¢do esta que ha muito é reconhecida como limitada (WHO, 1958).
Assim sendo, a mensuracao de bem-estar nao deve refletir apenas as opinides dos profissionais
de satide ou de familiares do individuo, ou estar relacionado a mensuracdo das condigdes fisicas
ou de bens materiais da pessoa. Nas ultimas décadas, profissionais de satide em geral tém
focado suas atencdes sobre métodos de mensuragdo de resultados e consequéncias de
intervengodes terapéuticas dos mais variados tipos, cuja conceptualizagdo e quantificagdo ¢é
sempre controversa. Muitos indicadores se baseiam em modelos com foco na “doenga”, um
conceito médico de anormalidade patoldgica que ¢ indicado por sinais e sintomas. A “md
saude” do individuo ¢ demonstrada por sentimentos de dor e desconforto, além de percepgdes
de mudanca no funcionamento e sensagdes ou sentimentos habituais. A doenca nao
necessariamente, ¢ o resultado de uma anormalidade patologica. Uma pessoa pode se sentir mal
sem que a ciéncia médica seja capaz de detectar uma doenga. A mensuracgao do estado de satide
teria que levar em consideragdo ambos os conceitos: doenga e mé saude (BOWLING, 1997).

Considerando que a evolucao de determinada doenca ¢ influenciada por diversos fatores
ndo biologicos, houve necessidade de ser aplicado um modelo mais abrangente na avaliagdo da
qualidade de vida. O estado psicoldgico, a motivacao e adesdo a estratégias terapéuticas, o nivel
socioecondmico, a disponibilidade de recursos de satde, a rede de suporte social e crengas,
convicgdes e comportamentos individuais e culturais podem comprovadamente influenciar na

evolucao do paciente (BOWLING, 1997).

O conceito de qualidade de vida (QV) tem base subjetiva. A partir do século XX o que
passou a importar ¢ como o paciente se sente ao invés de como o técnico de saude, baseado em

suas medidas clinicas, acredita que ele deva se sentir. A resposta dos sintomas ou as taxas de
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sobrevida ja ndo sdo mais suficientes para medir a QV e, particularmente, quando se trata da
abordagem de condigdes cronicas, a terapéutica deve ser avaliada quanto a ser mais ou menos
provavel de conduzir a uma vida que valha a pena ser vivida em termos sociais, psicologicos e
fisicos (THE WHOQOL, 1995). Segundo a OMS, a QV pode ser definida como “a percepg¢do
de um individuo em relag¢do a sua posi¢do na vida, no contexto de sua cultura e no sistema de
valores em que ele vive; e em relagdo aos seus objetivos, expectativas e padroes, ainda podendo
ser influenciada pela saude fisica, pelo estado psicologico, pelo nivel de independéncia, pelas
relagoes sociais, pelos fatores ambientais e pelas crengas pessoais do individuo” (THE
WHOQOL, 1997). O conceito de QV nao é novo, visto que a discussao sobre no que se constitui
o bem-estar ou a “felicidade” remonta a Platdo e Aristoteles (WHO-IASSID, 2000). Mesmo

sendo antigo, no ambito da saude a preocupagdo com a QV ¢ relativamente recente.

1.3.1  Qualidade de vida relacionada a saude

Na década de 80 a OMS organizou um grupo de estudos para a defini¢ao do conceito de
qualidade de vida relacionada a saude (QVRS) e dos modos de avalia-la (THE WHOQOL
GROUP, 1995). Apesar da auséncia de trabalhos cientificos sobre a QV até a década de 90,
este termo ja era utilizado desde a década de 70 e, depois das tentativas de conceitualizagdo
mais recentes, esse tema rapidamente se tornou nos anos subsequentes uma variavel importante

na pesquisa médica (MULDOON et al., 1998).

A defini¢ao presume que a QV, ao menos em parte, independe do real estado de saude do
individuo, sendo provavelmente um reflexo do mundo como este percebe e reage em relagdo a
sua saude e a outros aspectos ndo médicos da sua vida. A natureza subjetiva desse conceito
talvez possa ser melhor entendida ao se focar o quao doente ou incapacitado um individuo se

considera no contexto de sua vida pessoal, em termos de bem-estar fisico, psiquico e social e
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também ao se levar em conta que esse conceito pode variar em diferentes contextos culturais

(BOWLING, 1997; MULDOON et al., 1998).

Entretanto, apesar da QV ser um conceito subjetivo, para fins de pesquisa, foi necessario
o desenvolvimento de instrumentos que a mensurassem de forma objetiva. A avaliagdo da QV,
deve sim, ser capaz de indicar o grau de satisfagdo pessoal do individuo (VARNI; SEID; RODE,

1999).

A pesquisa cientifica ¢ o territdrio classico de utilizagdo de escalas e questionarios,
garantindo que a informagdo coletada seja padronizada e, portanto, passivel de comparacdo
com outros individuos de forma confiavel (ITO; RAMOS, 1998). Porém, o cuidado deve estar
pautado em estar atento para o fato de que muitos desses métodos de avaliagdo de QV sao
baseados nos valores daqueles que o desenharam, enquanto, de fato, a QV deve refletir os
valores idiossincraticos de cada individuo, dai a dificuldade em sua mensuracdo (FELDMAN

et al., 2000).

Um modelo mais positivo seria o de uma escala de sensagdo, ou de bem-estar, que
passasse dos individuos plenos de energia, para os que se sentem bem, até os que se sentem mal
e os definitivamente doentes, fazendo uso da palavra “saude” mais do que “doenga” para
enfatizar o aspecto “positivo” da escala (MERREL; REED, 1949). A QVRS seria um conceito
mais amplo do que simplesmente o estado de satide pessoal, incluindo percep¢des de bem-estar,
um nivel basico de satisfacdo e uma sensacdo geral de valoracdo de si mesmo (BOWLING,
1997). No caso das criangas e adolescentes, que sdo submetidos ao convivio a longo prazo com

uma condicao moérbida, qual seria o conceito de QV?

Para as criangas e adolescentes doentes, “bem-estar” pode significar “.... o quanto seus
desejos e esperangas se aproximam do que realmente esta acontecendo. Também reflete sua

prospecg¢do, tanto para si quanto para os outros...” € ... muito sujeita a alteragoes, sendo
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influenciada por eventos cotidianos e problemas cronicos” (HINDS, 1990). Assim sendo,
quando o conceito de QV ¢ trazido para a infancia e adolescéncia, h4 ainda mais aspectos a
serem considerados. Primeiro, este conceito ndo deve se limitar ao funcionamento social, fisico
e emocional da crianca, pois ¢ importante que se leve em conta as alteragdes decorrentes do
desenvolvimento nesse periodo da vida (BRADLYN; POLLOCK, 1996). Segundo, a percepcao
sobre o que ¢ QV para uma crianga pode ser diferente da percep¢ao do adulto (EISER, 1997).
Terceiro, ¢ provavel que, nessa fase da vida, o ambiente e as condi¢des fisicas e mentais do
individuo (pois este nasce e se desenvolve nessas circunstancias) influenciem mais em sua

percepcdo de QV do que no caso dos adultos (LINDSTROM, 1994).

1.3.2  Qualidade de vida em criangas e adolescentes

Quando se avalia o adulto, ¢ evidente que a nocdo de bem-estar e de realizacao pessoal
repousa inteiramente sobre sentimentos experimentados (registro subjetivo) em relacdo a
elementos muito diversos (registro objetivo) e que a avaliacdo da dimensdao QV s6 pode ser
feita pelo proprio sujeito (MANIFICAT et al., 1997). J& quando lidamos com criangas e
adolescentes, deve-se atentar para o fato de que esses individuos t€ém diferentes graus de
percepcao sobre si mesmo e sobre o mundo, dependendo da sua fase de desenvolvimento e, por
isso, dificilmente podem ser uniformizados numa s6 concep¢do de satisfagdo pessoal
(KUCZYNSKI, 2002).

A pesquisa sobre a QV de criancas e adolescentes ¢ particularmente importante, ndo
apenas pelo aumento do nimero de criangas e adolescentes com doencas cronicas, mas também
pelo tratamento médico que afeta pardmetros somaticos, emocionais e sociais, sendo crucial
esclarecer o estado das criangas e adolescentes sob o ponto de vista deles. Uma razdo pela qual

a QV ¢ cada vez mais levada em consideracdo em estudos clinicos e de saude ¢, portanto, as
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mudangas substanciais na gama de distirbios e tratamentos que tém sido observados em
criangas e adolescentes desde os anos 80. Essa chamada “nova morbidade” é caracterizada pela
mudanga de doencas agudas para doencas cronicas (VAN CLEAVE; GORTMAKER;
PERRIN, 2010). Isso faz com que seja necessario levar em consideragdo a QV a longo prazo e
identificar a carga devido a doenca, de modo a expor possiveis deficiéncias no bem-estar.
Assim, uma compreensdo da percepcao subjetiva entre criangas e adolescentes sobre seu estado
de satde e seu tratamento pode ser usada para avaliar o sucesso do tratamento, mas também,

em um nivel individual, para otimizar o tratamento em si (FAYED et al., 2012).

Embora as intervengdes médicas muitas vezes levem a uma melhora objetiva no estado
de saude de criangas e adolescentes, a hospitalizacdo frequente, os varios procedimentos
cirargicos e a incerteza sobre o futuro, podem ter um efeito prejudicial no curso da doenga e na

forma de como os pacientes lidam com isso (EISER, 1996).

A questao de como os adolescentes se sentem em relacdo a sua satde e ao seu tratamento
¢ tdo importante na avaliacio do sucesso do tratamento quanto na otimizacdo € na
individualizacdo do tratamento. As doencas mais frequentemente examinadas sdo aquelas que
podem apresentar crises repentinas, doencas com de risco de vida e doencgas cujo tratamento
tém alto custo. As doengas frequentes e menos ameagadoras ou as doengas que persistem por

um tempo limitado ficam, comparativamente, em segundo plano (SOLANS et al., 2008).

A QVRS passou, portanto, a enfocar a avaliagdo das opg¢des de tratamento,
particularmente para os transtornos cronicos que ndo reduzem a expectativa de vida, mas
acompanham os pacientes ao longo de suas vidas, como a OMH. Concentrando-se nas
necessidades dos pacientes, podem-se obter insights adicionais sobre a importancia e a utilidade
dos respectivos procedimentos, e as diferencas subjetivas entre as diferentes medidas de

tratamento (SAARNI et al., 2007).
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Em compara¢do com adultos, a medigdo da QVRS em criangas e adolescentes ainda ¢ um
campo relativamente novo de pesquisa. Inicialmente, as dimensdes da QVRS encontradas em
adultos eram geralmente transferidas para as criangas. As medidas disponiveis envolviam
principalmente uma avaliagdo externa pelos pais, € novos instrumentos eram frequentemente
desenvolvidos para um estudo especifico e sem verificagdes de qualidade adequadas
(RAVENS-SIEBERER et al., 2007). As diretrizes para o desenvolvimento de instrumentos de
QVRS para criangas emitidas pela Divisao de Saude Mental da OMS (THE WHOQOL, 1994)
exigem que ‘“‘tais medidas sejam adequadas a idade e centradas na crianga, de preferéncia
levem em conta o auto-relato, sejam utilizaveis independentemente de o estado de saude e
transcultural, e deve incluir aspectos positivos e negativos” dos dominios relevantes (relagdes
familiares/sociais, fun¢do, fisica, ambiente social ¢ material). Além disso, os instrumentos de
QV devem atender aos critérios de qualidade dos procedimentos psicométricos (confiabilidade,

validade, sensibilidade a mudanca) (NOLTE et al., 2012).

Ao mensurar a QVRS de criangas e adolescentes, uma série de aspectos precisam ser
levados em conta em termos de conteudo e de método. A pesquisa sobre QV em criangas ¢
adolescentes enfrenta varios desafios (FAYED et al., 2012). No entanto, ressalta-se que a QV
¢ um constructo, ndo podendo ser completamente operacionalizado e diretamente medido, ou
seja, as medidas numéricas, por si s, podem ser consideradas indices que permitem margem

de erros (TESCH; OLIVEIRA; LEAOQ, 2007).

Na medi¢ao da QVRS de criancas e adolescentes se faz necessario atentar aos seguintes
aspectos-chave: quais dimensdes da QVRS sdo relevantes para criancas e adolescentes?
Existem instrumentos adequados para mensura-las? Quais sdo as vantagens e desvantagens das
medidas auto referidas e informadas por procuragdo sobre a qualidade de vida de criangas e
adolescentes? Como a QVRS pode ser verificada de maneira adequada a idade? Quais sdo as

vantagens e desvantagens de medidas especificas de doencas e das medidas genéricas? A
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resposta a essas perguntas ¢ de grande importancia para a qualidade da mensuracao, e portanto,
para sua utilidade como pardmetro de resultado na avaliacdo e escolha entre as opg¢des de

tratamento (GRANGE et al., 2007).

1.3.3  Medidas relevantes para criangas e adolescentes

Existe um consenso de que a QV deve ser vista como um construto multidimensional que
compreende, no minimo, um componente fisico, emocional e social do bem-estar e da fungao
(BULLINGER; SCHMIDT; PETERSEN, 2002). Quanto a questao se criancas e adolescentes
descrevem sua QV nas mesmas dimensdes dos adultos, a defini¢ao geral de QV dada por Matza
e colaboradores (2004) para adultos, ou seja, “a percep¢do subjetiva de um individuo sobre o
impacto do estado de saude, incluindo doenca e tratamento, no funcionamento fisico,
psicologico e social”’, também se aplica a criangas e adolescentes. No entanto, os aspectos

especificos da vida das criangas incluidos nesses trés componentes sdo diferentes.

Embora se suponha que as dimensdes que sdo relevantes para os adultos também sejam
significativas para criangas e adolescentes, pode-se esperar que seus pesos relativos difiram em
diferentes idades (BULLINGER, 1995). Segundo Schor (1998) as diferentes dimensdes da QV
estdo mais intimamente ligadas em criangas do que em adultos. A adaptacdo de instrumentos
concebidos para adultos para medir a QV de criangas e adolescentes pareceria, portanto,
problematica. Entretanto, alguns autores sdo categoricos em afirmar que, para avaliar QV na
infancia, o pesquisador deve partir da premissa de que um individuo em desenvolvimento ¢ e

sempre serd capaz de se expressar quanto a sua subjetividade (ASSUMPCAO et al., 2000).
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1.3.4  Medidas auto-relatadas versus medidas observadas

A QVRS ¢ geralmente considerada um construto que ndo pode ser observado diretamente
e independentemente de sua defini¢do ou conceito subjacente. Esse constructo inclui a
percepgdo e o julgamento da propria vida a partir da perspectiva subjetiva do individuo, bem
como do bem-estar subjetivo, ou humor afetivo. Essas duas suposi¢des significam que, quando
possivel, a QV deve ser medida usando-se o autorrelato. Portanto, a QV de criangas e
adolescentes também deve, idealmente, ser verificada por meio do autorrelato
(SCHUMACHER; KLAIBERG; BRAHLER, 2003).

A avaliacdo parental da QV das criangas ¢ um substituto incerto para o autorrelato,
baseado no pressuposto de que este ultimo tem maior validade (conceitual), e deve ser usado
apenas como um “ultimo recurso” ou como uma fonte adicional de informagdo, por exemplo,
em relacdo a problemas fisicos ou emocionais, uma vez que a avaliagdo dos pais ndo representa
a maneira pela qual a doenca ¢ percebida e experimentada pelas proprias criangas. Pesquisas
realizadas até o momento mostraram que, ao contrario de dividas anteriores, a QV de criancas
e adolescentes pode ser mensurada por meio de questiondrios de autorrelato, desde que
desenvolvidos com a idade, maturidade e desenvolvimento cognitivo dos pacientes em questdo
(RAJMIL et al., 2004). Embora a compreensdo do conceito de QV e a avaliagdo da propria
satde e bem-estar sejam determinadas pelos trés fatores descritos, criangas e adolescentes sdo
capazes de entender e dar respostas confidveis e validas a perguntas sobre sua satde e QV
(RILEY, 2004).

Estudos revelaram haver uma baixa ou moderada correlagdo entre as avaliacdes dos pais
e autorreferidas. Uma correlacdo mais alta entre as avaliagdes autorreferenciadas e de
procuragdo foi percebida para os aspectos observaveis da QVRS, como bem-estar fisico, do que

para os aspectos ndo observaveis, como o bem-estar emocional (UPTON; LAWFORD; EISER,
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2008).

Existe um consenso de que as classificagdes dos pais podem complementar o autorrelato,
mas nao o substituir. Os pais ndo sdo juizes objetivos, mas possuem uma perspectiva propria,
que pode servir como fonte adicional de informagdo. Por uma questdo de principio, ao avaliar
a QVRS de criangas e adolescentes, ¢ necessario levar em conta o seu desenvolvimento e as
mudangas continuas que ocorrem ao longo do tempo, como no que diz respeito a percepcao do

proprio estado emocional (ELLERT et al., 2011).

Uma avaliagdo longitudinal da QVRS deve, portanto, levar em conta tanto o nivel de
referéncia quanto as mudancas naturais ao longo do tempo, uma vez que o efeito dos
tratamentos médicos ndo pode ser diferenciado das alteracdes normais de desenvolvimento. No
entanto, a possibilidade de adaptacdo de padrdes de avaliacdo interna também deve ser levada
em consideracdo em estudos transversais sobre doencgas cronicas devido a um fendmeno que é
descrito como o “paradoxo do bem-estar” ou “mudanca de resposta”. Alguns autores
oferecem versdes especificas para cada idade de seus questiondrios a fim de levar em conta os
diferentes estagios de desenvolvimento. Um requisito fundamental para mensuragdo da QV,
apropriada para a idade, ¢ que o alvo em questdo deve ser envolvido no desenvolvimento de
um instrumento, ou seja, o conteido de uma medida de QV deve ser idealmente obtido

diretamente das criancas envolvidas (HERSCHBACH, 2002).

1.3.5  Doengas especificas e medidas genéricas

Quando se estuda a saude geral e quando se comparam os efeitos e cursos de diferentes
doencas, as medidas ndo especificas - chamadas de genéricas - sdo mais relevantes. Estas
determinam o maior nimero possivel de aspectos da QV e podem ser usadas para diferentes

doengas, incapacidades, situagdes, pacientes e populagdes. Quando informagdes adicionais
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especificas da doenga devem ser sobrepostas aos aspectos genéricos da QV, varias medidas
oferecem moddulos adicionais especificos da doenca, que examinam os efeitos especificos de
doengas cronicas na infincia, além de itens e escalas genéricas. Quando se trata da medigdo
transcultural da QVRS, deve-se notar que as medidas de QV para criangas tém sido
frequentemente desenvolvidas em diferentes paises e culturas e, portanto, precisam ser
traduzidas e verificadas psicometricamente antes de poderem ser usadas em outro idioma

(RAJMIL et al., 2004).

1.3.6  Instrumentos existentes para medir a QV em criangas e adolescentes

Um bom instrumento para avaliar a QV na infancia deve ser construido a partir do olhar
da propria crianga, cobrindo um largo espectro de centros de interesse e dominios de sua vida.
Até hoje, nenhum instrumento conseguiu abranger todas essas caracteristicas (GLAZER;
IVAN, 1996).

Na ultima década foram desenvolvidos instrumentos para medir a QVRS em criangas.
Esses instrumentos fornecem uma boa visdo geral das medidas genéricas e especificas de
doengas existentes. As medidas de QVRS para criangas e adolescentes, que sdo atualmente mais
utilizadas, devem satisfazer aos seguintes critérios: permitir a utilizagdo em diferentes doencas,
ter a qualidade psicométrica testada e considerada adequada, estar disponivel como medida de
autorrelato, ter sido publicada em veiculo cientifico, ser concebida principalmente para criancas
e adolescentes e medir os trés principais componentes da QVRS (bem-estar fisico, emocional
e social), conforme definido pela OMS (SOLANS et al., 2008).

Nos levantamentos bibliograficos publicados na ultima década se observa um aumento
crescente na criacdo, utilizagdo e validacdao de instrumentos de QV no campo da satde da

crian¢a nas comunidades cientificas. Porém, constata-se a escassez de instrumentos nacionais,
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o que parece refletir a dificuldade da comunidade cientifica para desenvolver instrumentos de
avaliagdo de QV aplicados as criangas considerando o contexto de diversidade sociocultural do
pais. Outro aspecto observado ¢ a falta de capacidade e de criatividade do pesquisador para
adaptar instrumentos que se tornem interessantes e mobilizem as criangas a socializarem suas
experiéncias (SOARES et al., 2011). Para preencher este espaco, foram desenvolvidos alguns
instrumentos para avaliar QV em criangas, inclusive ja validados na literatura nacional

(ASSUMPCAO et al., 2000; KLATCHOIAN et al., 2008).
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2 JUSTIFICATIVA E HIPOTESE

A OMH ¢ uma doenga relativamente rara que acomete principalmente criangas em fase
de crescimento. Ainda que em alguns individuos ndo haja a necessidade de tratamento
especializado, nas formas de apresentacdo mais graves os pacientes podem desenvolver
deformidades 6sseas que resultam em dor e déficit funcional. Nesses casos, a intervengao
cirargica se faz necessaria. Porém, o aparecimento de novas lesdes e recidivas locais geram a
necessidade de diversos procedimentos cirirgicos ao longo da infancia. Entretanto, a cura nao
¢ obtida, conforme a expectativa dos pacientes e familiares. Mesmo que as intervencdes
cirargicas busquem reparar as sequelas fisicas provocadas pela doenca, poucos estudos
avaliaram o impacto das multiplas interven¢des na QV destas criangas. A avaliacdo eficiente
desses parametros pode auxiliar os profissionais de satide na implementagdo de um protocolo
global que contemple tanto a avaliagdo funcional quanto a psiquica, corroborando a decisdo da
indicagdo cirurgica. Além disso, sera possivel identificar os prejuizos globais causados pela
doenga e seu tratamento, poupando diversas criancas de procedimentos adicionais,
principalmente aqueles motivados por questdes estéticas que resultam em custos adicionais
com internagdes hospitalares e procedimentos médicos para os sistemas publicos e privados de

saude.
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3 OBJETIVOS

3.1 Objetivo principal

Avaliar a qualidade de vida das criangas / adolescentes portadoras de
Osteocondromatose Multipla Hereditéria atendidas no Centro de Atengdo Especializada em
Oncologia Ortopédica do Instituto Nacional de Traumatologia e Ortopedia Jamil Haddad

(INTO).

3.2 Objetivos especificos

e Analisar o perfil sécio econdomico dos pacientes com Osteocondromatose Multipla
Hereditaria e em criangas / adolescentes saudaveis da mesma faixa etaria;

e Avaliar a qualidade de vida sob a perspectiva da crianga / adolescente no grupo dos
pacientes com Osteocondromatose Multipla Hereditaria e em criangas saudaveis da
mesma faixa etaria;

e Determinar o padrdo de dor através da Escala Visual Analdgica de dor no grupo de
pacientes com Osteocondromatose Multipla Hereditaria e em criangas / adolescentes
saudaveis da mesma faixa etaria;

e Correlacionar a dor no grupo dos pacientes com Osteocondromatose Multipla Hereditaria
com sua qualidade de vida.

e Correlacionar a resposta (satisfacdo) com o tratamento ciriirgico no grupo dos pacientes

com Osteocondromatose Multipla Hereditaria com sua qualidade de vida.
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4 METODOLOGIA

4.1 Aspectos éticos

Foi realizado um estudo do tipo caso controle, em corte transversal, para avaliar a QV de
pacientes portadores de OMH tratados no Centro de Atengdo Especializada em Oncologia
Ortopédica do Instituto Nacional de Traumatologia e Ortopedia Jamil Haddad (INTO/MS). O
estudo foi submetido ao Comité de Etica em Pesquisa (CEP) institucional e aprovado em
outubro de 2017 (registro n° CAE 77781917.7.0000.5273, Anexos A e B). O estudo também
foi submetido ao Comité de Pesquisas Académicas da Prefeitura do Municipio do Rio de
Janeiro, sendo aprovado em Diario Oficial sob o ntimero 07/002.421/2018 (Anexo C), em junho
de 2018. Nesse parecer foi autorizado a coleta dos dados dos participantes do grupo controle,
nas unidades escolares pertencentes a primeira Coordenadoria Regional de Educagdo
(E/1°CRE). Antes da entrevista com os participantes, os pacientes e 0s responsaveis legais
foram esclarecidos sobre os procedimentos e objetivos do estudo e concordaram em participar
através da assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) (Anexo D) e do
Termo de Assentimento (Anexo E), de acordo com as normas da resolugdo n® 466 de

12/12/2012 do Conselho Nacional de Saude.

4.2 Seleciao dos pacientes

Foram incluidos no estudo pacientes com OMH de ambos os géneros e idade entre 4 a 17
anos, tratados no periodo de janeiro de 2018 a maio de 2019 no Centro de Atencdo
Especializada em Oncologia Ortopédica do Instituto Nacional de Traumatologia e Ortopedia
Jamil Haddad. No grupo controle foram incluidos criangas e adolescentes saudaveis da mesma

faixa etaria dos pacientes, recrutados em duas escolas publicas da regido metropolitana do Rio
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de Janeiro (Escola Municipal Anne Frank e Escola Municipal Minas Gerais). Foram excluidos
do estudo os individuos que se recusaram a assinar o termo de assentimento e/ou cujos
responsaveis se recusaram a assinar o TCLE; idade fora da faixa etaria determinada;
informagdes incompletas nos questionarios; retardo mental (suspeita ou confirmada) ou
transtornos nas esferas compreensiva ou expressiva (surdo-mudez, afasia, transtornos do
neurodesenvolvimento, sindromes genéticas associadas a retardo mental), que dificultasse a

compreensdo dos instrumentos utilizados.

4.3 Coleta de dados

Na amostra selecionada foram colhidos os seguintes dados, através de entrevista com os
pacientes e responsaveis: sexo, idade, escolaridade dos pacientes, idade do primeiro
diagnostico, historia familiar de portador de OMH, niimero de cirurgias ortopédicas realizadas
para OMH e presenca de deformidades. Os dados demograficos obtidos foram registrados em
formulario padronizado (Anexo F) e sumarizados em tabelas. A aplicagdo dos instrumentos foi

feita em ambiente ambulatorial na Unidade de Pesquisa Clinica (UPECLIN) do INTO.

4.4 Avaliacio da classe social

Para homogeneizar a amostra do estudo foi feita avaliagdo da classe social da familia do
paciente através da aplicagdo do questionario padronizado e validado na literatura, intitulado
“Avaliag¢do de Classe Social de Pelotas” (Anexo G) (LOMBARDI et al., 1988). Na avaliagdo
foram obtidas informagdes sobre o responsavel pelo sustento da familia: se trabalhava por conta
propria, se era assalariado ou empregador, o setor de producao que estava vinculado, se possuia
formacdo universitaria ou conhecimento de oficio, se ocupava posto diretivo, se tinha

empregados e qual o valor total da renda mensal. No estudo, essa avaliagao foi aplicada ao
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cuidador responsavel pelo sustento do participante da pesquisa ou em referéncia a ocupagdo e
arenda deste. As classes sociais definidas na avaliacdo foram estratificadas em: burguesia, nova
pequena burguesia, pequena burguesia tradicional, proletariado tipico, proletariado nao tipico
(ou atipico) e subproletariado, seguindo a estratificagdo de Lombardi e colaboradores (1998).
Essa escala foi utilizada pela necessidade de avaliar a influéncia da situagdo s6cio econdmica e
cultural sobre a QV do participante, visto que diferentes niveis sociais podem, ou ndo, levar a
diferentes QV; e homogeneizar os grupos OMH e controle com a finalidade de excluir essa

varidvel do estudo (BURSTROM; JOHANNESSON; DIDERICHSEN, 2001).

4.5 Avaliacido da qualidade de vida (questionario AUQEI)

A avaliacdo da QV foi realizada através do questionario auto aplicado AUQEI
(Autoquestionnaire Qualité de vie Enfant Imagé — MANIFICAT et al., 1997), traduzido e
validado no Brasil por Assumpgao e colaboradores (2000). O AUQEI compreende um total de
26 perguntas que exploram relacdes familiares, sociais, atividades, saude, fungdes corporais e
separa¢do. Baseado no ponto de vista de satisfacdo da propria crianga, o questiondrio utiliza o
suporte de imagens de quatro faces que exprimem diferentes estados emocionais. A crianga, ao
ser questionada, deve apresentar uma experiéncia propria vivida perante cada uma das
alternativas para que compreenda as situagdes e apresente sua propria experiéncia. Para cada
pergunta, a crian¢a deve dar uma das quatro respostas, com pontuagdes correspondentes de 0 a
3 (“muito infeliz” = 0 ponto; “infeliz” = 1 ponto; “feliz” = 2 pontos e “muito feliz” = 3 pontos),
onde os maiores escores significam melhor QV. A escala é composta por quatro dominios
(autonomia, lazer, fungdo e familia) e possibilita a obten¢do de um escore Unico, resultante do
somatodrio dos escores atribuidos aos itens (Anexo H). O instrumento ¢ genérico e de facil

aplicagdo, o que possibilitou comparar criancas acometidas por alguma condi¢do especifica
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com criangas saudaveis e verificar os sentimentos da crianga em relagdo ao seu estado atual, e

ndo a partir de inferéncias com base em desempenho e produtividade.

4.6 Avaliacdo do comportamento adaptativo (Escala de VINELAND)

O comportamento adaptativo foi avaliado através da Escala Adaptativa de VINELAND®
(Vineland Adaptive Behavior Scale — SPARROW; BALLA; CICCHETTI, 1984). Esse
instrumento avalia a adaptagdo social e pessoal dos individuos desde a infancia até a idade
adulta e ¢ aplicavel a individuos com e sem deficiéncias. O questionario foi aplicado aos pais
ou responsaveis legais da crianca que responderam apenas as questdes referentes a faixa etaria
da crianga, abrangendo os subdominios: comunica¢do (receptiva, expressiva e escrita),
socializacdo (relagdes interpessoais, brincar e lazer, habilidades sociais) e atividades da vida
diéria (pessoal, doméstica e comunidade).

Nos trés dominios (comunicagdo, atividades da vida diaria e socializa¢do) a pontuacao
atribuida para os itens obedeceu aos seguintes critérios: “sim / frequentemente” (2 pontos);
“algumas vezes ou parcialmente” (1 ponto); “ndo / nunca” (0 ponto); “ndo teve oportunidade”
(N); “ndo sabe” (NS). Essas pontuacdes foram somadas, resultando na pontuacao geral para
cada subdominio. Esse dado foi transformado em percentil e expressou a comparagdo do
comportamento adaptativo da crianca em relacdo a “média” das outras criancas da mesma

idade, sendo que quanto menor o percentil, pior o desempenho da crianca (Anexo I).

4.7 Avaliacido da qualidade de vida (Questionario WHOQOL-BREF)

A avaliagdo da QV foi realizada através do questiondrio auto aplicado WHOQOL — BREF

(FLECK et al., 2000), uma versao reduzida do World Health Organization Quality of Life
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Instrument 100 (WHOQOL-100), utilizado para mensurar a QVRS em grupos de individuos
enfermos e sadios (HWANG et al., 2003). O WHOQOL-BREF ¢ um instrumento especifico
composto por 26 questdes, sendo duas questdes gerais de QV e as demais 24 representam cada
uma das 24 facetas que compde o instrumento original (WHOQOL-100), onde cada faceta ¢
avaliada por apenas uma questdo. O instrumento ¢ composto por quatro dominios da QV, sendo
que cada dominio tem por objetivo analisar: a capacidade fisica, o bem-estar psicologico, as
relacdes sociais e 0 meio ambiente onde o individuo esté inserido. Além destes quatro dominios,
o WHOQOL-BREF ¢ composto também por um dominio que analisa a qualidade de vida global
(FLECK et al.,2000; HWANG et al., 2003). Neste instrumento, as respostas seguem uma escala
de Likert (de 1 a 5, sendo que quanto maior a pontuacdo, melhor a QV) onde cada dominio ¢é
composto por facetas com o resultado apresentado na forma de média por dominio e por faceta

(Anexo J).

4.8 Avalia¢ao da dor

A presenga e intensidade da dor musculoesquelética foram avaliadas no momento da
entrevista com a crianca / adolescente. A medida foi feita através da Escala Visual Analdgica
(EVA) para dor (instrumento unidimensional para avaliacdo da intensidade), marcada por 11
pontos de dor numérica, na qual, em uma escala de 0 a 10, a menor pontuagao significa auséncia
de dor até dor maxima (10). A medida numérica acompanha o desenho de seis facies, com
diferentes cores e expressdes (RUSTOEN et al., 2004). O resultado foi obtido resultou da média

da soma das trés medidas. A primeira medida foi a intensidade da dor no momento da entrevista
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(medida 1), a segunda medida foi da pior sensa¢ao dolorosa nos ultimos 15 dias (medida 2) e a

terceira foi da menor sensagao dolorosa nos ultimos 15 dias (medida 3) (Anexo F).

4.9 Analise estatistica

A anélise estatistica foi realizada com o programa SPSS (Statistical Package for the
Social Sciences) para Windows versdo 19.0.0. Para elaboragdo das tabelas foi utilizada a
planilha eletronica Microsoft Excel. A verificacdo da normalidade (distribuicdo de Gauss ou
normal) das varidveis numéricas foi realizada aplicando testes de Kolmogorov-Smirnov.
Quando a distribui¢ao dos dados se mostrou ndo normal, foi utilizado um teste ndo paramétrico
para comparacdo dos grupos. Da mesma forma utilizou-se teste paramétrico para quando a
variavel aderiu a normalidade. O critério de determinacdo de significancia adotado foi nivel de
5%, o que equivale a um intervalo de confianca de 95% (valores de p menores ou igual a 0,05).
Os dados numéricos (varidveis quantitativas) foram expressos sob a forma de média + desvio
padrdo, mediana, minimo e maximo. Os dados categdricos (varidveis qualitativas) foram
expressos sob a forma de frequéncia (n) e percentual (%) e as andlises foram avaliadas pelo
teste qui-quadrado. Para os comparativos entre os grupos com variaveis numéricas calculou-se
a correlacdo de Spearman. Nos comparativos entre os grupos quanto a varidveis numéricas
utilizou-se teste t-Student para varidveis de distribui¢do normal e teste de Mann-Whitney caso

contrario.

29



5 RESULTADOS

Constituiu a amostra do presente estudo 60 pacientes, divididos em dois grupos (grupo
OMH e grupo controle). Todos os entrevistados estavam matriculados e estudavam na época
da pesquisa. No grupo OMH, foram avaliados 30 pacientes portadores de OMH (21 meninos e
9 meninas) com idade média de 12,5 + 3,3 anos e no grupo controle 30 individuos (17 meninas
¢ 13 meninos) com idade média de 12,4 + 3,0 anos. Nao foram observadas diferengas
estatisticas significativas entre os grupos quanto a distribui¢do de géneros (p = 0,068, Tabela
1) ou para idade média (p = 0,902, Tabela 2). No grupo de pacientes com OMH, a idade média

do diagndstico da patologia foi de 6,5 + 4,3 anos (Tabela 2).

Tabela 1. Distribuicdo demografica dos grupos em relacdo ao género.

DISTRIBUICAO POR GENERO Grupo
Controle OMH Total
n % n % n %
Feminino 17 56,7% 9 30,0% 26 43,3%
p =0,068
Masculino 13 43,3% 21 70,0% 34 56,7%
Total 30 100% 30 100% 60 100%

Dados expressos em valores e percentuais. Teste qui-quadrado.

Tabela 2. Distribuicdo dos grupos por idade e idade média ao diagndstico da OMH.

DISTRIBUICAO POR IDADE Grupo
Controle (n = 30) OMH (n = 30)
Média 12,4 12,5
Idade Mediana 11,0 13,0
p=10,902 Desvio-padrao 3,0 33
Grupo
OMH (n = 30)
Média 6,5
Idade do diagnostico Mediana 6,0
Desvio-padrao 43

Dados expressos em média, mediana e desvio padrao. Teste paramétrico ¢-student.

30



No grupo OMH a positividade para historia familiar da doenca foi de 53,3% (Tabela 3).

No mesmo grupo observamos uma média de 5,2 + 1,83 exostoses, sendo presente em 96,7%

dos pacientes, nos membros inferiores (Tabela 3). O nimero médio de procedimentos

cirargicos foi de 1,6 + 1,54 (Tabela 3). A presenca de deformidades nos membros estava

presente em 53,3% de nossa amostra (Tabela 3).

Tabela 3. Dados demograficos do grupo OMH.

Grupo OMH

n=230

Historia familiar de OMH

Positiva

Nao sabe informar / Desconhece

53,3% (n=16)
46,7% (n=14)

Numero de exostoses Média 52
Mediana 5,0
Desvio-padrao 1,83
Localizagdo das exostoses MMII (n=29) 96,7%

MMSS (n=24) 80%

Torax (n=6) 20%
Numero de cirurgias Média 1,6
Mediana 1,0
Desvio-padrao 1,54

Deformidades osseas

Presente

Ausente

53,3% (n=16)
46,7% (n=14)

Dados expressos em percentuais, média, mediana e desvio padrao.

A intensidade da dor foi significativamente maior (p < 0,001) nos pacientes com OMH

(Tabela 4).

Tabela 4. Avaliagdo por grupos da intensidade de dor pela EVA.

INTENSIDADE DE DOR Grupo
Controle (n = 30) OMH (n = 30)
0,00 2,63
Dor 0,00 2,00
p<0,001 Desvio-padrao 0,00 2,87

Dados expressos em média, mediana e desvio padrao. Teste ndo paramétrico Mann-Whitney.
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As caracteristicas de cada grupo quanto a distribuicao da classe social das familias estdo
descritas na Tabela 5. Nos dois grupos os participantes pertenciam predominantemente a classe

subproletariada (40% do grupo controle e 46,7% do grupo OMH).

Tabela 5. Classificagdo social das familias por grupos.

AVALIACAO DE PELOTAS Grupo
Controle OMH Total
n % n % n %
B 0 0,0% 0 0,0% 0 0,0%
NPB 8 26,7% 3 10,0% 11 18,3%
Classe PBT 2 6,7% 1 3,3% 3 5,0%
Social PT 1 3,3% 3 10,0% 4 6,7%
PA 7 23,3% 9 30,0% 16 26,7%
SP 12 40,0% 14 46,7% 26 43.3%
Total 30 100% 30 100% 60 100%

Dados expressos em valores e percentuais. Abreviaturas: B: burguesia; NPB: nova pequena burguesia;
PBT: pequena burguesia tradicional; PT: proletariado tipico; PA: proletariado atipico; SP:
subproletariado.

A avaliacdo da QV através da aplicagdo do questiondrio AUQEI mostrou valores
semelhantes dos escores médios dos participantes dos dois grupos (50,5 + 9,3 pontos no grupo
OMH e 48,6 = 5,0 pontos no grupo controle, p = 0,477, Tabela 6). Na andlise dos dominios
especificos (funcdo, familia, lazer e autonomia) foi observada diferenca estatisticamente

significativa entre os grupos apenas para o dominio fungdo (p = 0,006, Tabela 6).
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Tabela 6. Analise por grupos da avaliagdo da QV com o questionario AUQEIL.

AUQEI Grupo
Controle (n=30) OMH (n=30)

Funcdo Média 8,4 9,9
Mediana 8,0 10,0

p=0,006 Desvio-padrao 1,3 2,2

Familia Média 10,1 10,4
Mediana 10,0 11,0

p=0,607 Desvio-padrao 2,2 2,4

Lazer Média 7,33 7,50
Mediana 7,50 7,50
»=0,809 Desvio-padrao 1,348 2,146

Autonomia Média 7,4 7,6

Mediana 7,0 8,0

p=10,524 Desvio-padrao 1,6 2,3

Total Média 48,6 50,5
Mediana 48,0 50,0

p=0,477 Desvio-padrao 5,0 9,3

Dados expressos em média, mediana e desvio padrao. Teste nao paramétrico de Mann-Whitney.

A avaliacdo do comportamento adaptativo global e por subdominios especificos

(comunicacao, atividades diarias e socializagdo) através da Escala Adaptativa de VINELAND

foi semelhante entre os dois grupos (p > 0,05 em todas as comparagdes, Tabela 7).

Tabela 7. Resultado global e por subdominios por grupos da Escala de VINELAND.

VINELAND Grupo
Controle (n=30) OMH (n=30)
Comunicagdo Média 65,3 62,5
Mediana 65,0 61,0
p=0,296 Desvio-padrao 9,9 10,7
Atividades Média 70,1 66,7
da vida diaria Mediana 68,5 64,5
p=0,454 Desvio-padrao 12,9 12,6
Socializacgdo Média 71,0 69,1
Mediana 71,0 69,5
p=0,424 Desvio-padrao 10,9 7.4
Total Média 64,0 61,6
Mediana 62,0 61,0
p=0,307 Desvio-padrao 9,1 7,1

Dados expressos por média, mediana e desvio padrdo. Teste ndo paramétrico Mann-Whitney (subdominio
atividades da vida diaria e total global); teste f-student (subdominios comunicagao e socializagdo).
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A partir dos resultados obtidos pela Escala Adaptativa de VINELAND, os participantes

foram estratificados quanto ao nivel adaptativo de acordo com a presenca e intensidade (leve e

moderada) do déficit adaptativo (Tabela 8). Nos dois grupos os participantes apresentavam

predominantemente déficit leve (66,7% do grupo controle e 76,7% do grupo OMH).

Tabela 8. Classificagdo por grupos do nivel adaptativo pela Escala de VINELAND.

VINELAND Grupo
Controle
n % n % n %
Nivel déficit leve 20 66,7% 23 76,7% 43 71,7%
) déficit moderado 3 10,0% 4 13,3% 7 11,6%
Siie sem déficit 7 23,3% 3 10,0% 10 16,7%
Total 30 100% 30 100% 60 100%

Dados expressos por valores e percentuais.

A avaliagdo da QV global e das facetas capacidade fisica, bem-estar psicoldgico, relagdes

sociais, meio ambiente e dominio autoavaliagdo da QV global através do questionario auto

aplicado WHOQOL-BREF foi semelhante entre os dois grupos (p > 0,05 em todas as

comparagdes, Tabela 9).
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Tabela 9. Andlise por grupos da avaliacdo da QV com o questionario WHOQOL-BREF.

WHOQOL - BREF Grupo
Controle (n=30) OMH (n=30)

Fisico Média 133 13,8
Mediana 13,7 13,7

p=0266 Desvio-padrio 1,2 1,9
Psicologico Média 14,0 13,9
Mediana 14,0 14,0

p=0,941 Desvio-padrao 1,6 2,5
Relagdes sociais Media 15,7 15,2
Mediana 16,0 16,0

p=0,733 Desvio-padrao 2.4 3,0
Meio ambiente Meédia 13,4 13,5
Mediana 13,3 13,3

p=0,935 Desvio-padrao 2.4 2.4
Auto-avalia¢do Média 16,2 15,8
Mediana 16,0 16,0

p =10,649 Desvio-padrao 2,4 2,8
Total Média 13.8 14,0
Mediana 13,6 13,9

p=10,693 Desvio-padrao 1,2 2,0

Dados expressos por média, mediana ¢ desvio padriio. Teste ndo paramétrico Mann-Whitney (dominios
fisico, psicoldgico, relagdes sociais, meio ambiente e autoavaliagdo); teste #-student (resultado total).

Nos pacientes com OMH nao foi observada correlagao estatisticamente significativa entre
o relato de dor e a idade ao diagndstico, o nimero de exostoses, o nlimero de cirurgias (remog¢ao
de exostoses e correcdo de deformidades) e cirurgias para remog¢ao de exostoses (p > 0,05 em

todas correlagoes, Tabela 10).
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Tabela 10. Correlagdo entre dor e varidveis numéricas no grupo OMH.

Dor

Idade do diagnéstico Coeficiente de correlagdo 0,160
Significancia (p) 0,399

Dor

Numero de exostoses Coeficiente de correlagdo 0,187
Significancia (p) 0,323

Dor

Numero de cirurgias Coeficiente de correlagdo 0,262
Significancia (p) 0,162

Dor

Remocdo de exostose Coeficiente de correlagdo 0,237
Significancia (p) 0,207

Correlagdo de Spearman.

Nao foi observada significancia estatistica entre o relato de dor e histéria familiar de
OMH, presenca de deformidade nos membros, cirurgias para correcdo de deformidades e a

localizag@o das exostoses nos pacientes do grupo OMH (p > 0,05 em todas comparagdes, Tabela

11).

Tabela 11. Analise entre dor e variaveis categoricas no grupo OMH.

Historia familiar positiva (n=16) desconhece (n=14)
Média 2,88 2,36
Mediana 2,00 1,50
p=0918 Desvio-padrao 3,28 2,41
ndo apresenta (n=14)  apresenta (n=16)
Deformidades Média 2,29 2,94
nos membros Mediana 1,50 3,00
p =0,608 Desvio-padrao 2,81 2,98
realizou (n=11) ndo realizou (n=19)
Corregdo de Média 3,09 2,37
deformidades Mediana 3,00 1,00
p=0,525 Desvio-padrao 2,95 2,87
MMII (n=6) MMSS (n=1) MMSS+MMII (n=17) MMII+MMSS+Térax (n=6)
Localizacdo Média 2,33 0,00 2,76 3,00
das exostoses Mediana 1,00 0,00 2,00 2,50
Desvio-padrao 3,20 0,00 2,73 3,46

Dados expressos em média, mediana e desvio padrao. Teste ndo paramétrico Mann-Whitney.
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A correlacdo entre o pardmetro dor e os resultados das avalia¢des globais de QV (AUQEI
total e WHOQOL-BREF total) e da avaliagdo adaptativa global (VINELAND total) mostrou
que a dor influéncia, com significancia estatistica, na QV e no nivel adaptativo dos pacientes
com OMH (p = 0,009; p = 0,05; p = 0,0025, respectivamente para os trés instrumentos), ou

seja, pacientes com dor apresentam pior QV (Tabela 12).

Tabela 12. Correlagdo da dor com as avaliagdes globais no grupo OMH.
DOR vs AVALIACOES GLOBAIS

Dor

AUQEI Coeficiente de correlagdo - 0,470
total n=30 Significancia (p) 0,009
Dor

WHOQOL Coeficiente de correla¢io -0,358
total n=30 Significancia (p) 0,05
Dor

VINELAND Coeficiente de correlagdo - 0,408
total n=130 Significancia (p) 0,025

Correlagdo de Spearman.

Nao foi observada correlagdo estatisticamente significativa entre o tratamento cirirgico
dos pacientes com OMH e os resultados das avaliagdes globais de QV (AUQEI total e
WHOQOL-BREF total) e da avaliagdo adaptativa global (VINELAND total) (p > 0,05 em todas

as correlacdes, Tabela 13).
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Tabela 13. Correlagdo do tratamento cirurgico com as avaliagdes globais no grupo OMH.
TRATAMENTO CIRURGICO vs AVALIACOES GLOBAIS

n=30 numero de cirurgias remogdo de exostoses
AUQEI Coeficiente de correlagdo - 0,179 - 0,136
total Significancia (p) 0,343 0,474
WHOQOL Coeficiente de correlagdo - 0,087 - 0,053
total Significancia (p) 0,649 0,779
VINELAND Coeficiente de correlagio -0,212 -0,197
total Significancia (p) 0,261 0,297

Correlagdo de Spearman.

Por fim, investigamos se o tratamento cirargico poderia influenciar no resultado da QV.
Nao foi observada significancia estatistica entre o tratamento cirirgico para correcdo das
deformidades Osseas e os resultados das avaliagdes globais de QV (AUQEI total e WHOQOL-
BREF total) e da avaliagdo adaptativa global (VINELAND total) no grupo de pacientes com

OMH (p > 0,05 em todas as comparacdes, Tabela 14).

Tabela 14. Analise comparativa entre o tratamento para corre¢do de deformidades e as
avaliagdes globais no grupo OMH.

CORRECAO DE DEFORMIDADE vs AVALIACOES GLOBAIS

Corregdo de deformidade

Ndo (n=19) Sim (n=11)

AUQEI Média 51,53 48,82

total Mediana 51,00 50,00
p=0372 Desvio-padrao 9,05 9,81

WHOQOL-BREF Média 14,03 14,00
total Mediana 13,50 14,77
p=0,899 Desvio-padrao 2,00 2,03

VINELAND Média 61,11 62,36
total Mediana 60,00 62,00
p=0,866 Desvio-padrio 4,90 10,02

Valores descritos por média, mediana e desvio padrdo. Teste ndo paramétrico de Mann-Whitney
(VINELAND e AUQEI), Teste paramétrico ¢-student (WHOQOL-BREF).
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6 DISCUSSAO

Na literatura, estima-se que a prevaléncia de OMH seja de aproximadamente 1:50.000
(ALMAN, 2015). Assim, com uma populacdo de 208 milhdes de habitantes (IBGE, 2019) o
numero esperado de casos no Brasil seria cerca de 4.000 pacientes. O fato de termos identificado
cerca de 200 pacientes com OMH catalogados no INTO demonstra estarmos diante de uma das

maiores amostras documentadas no Brasil.

A média da idade dos pacientes da nossa casuistica foi 12,5 £+ 3,3 anos, ligeiramente
superior a média de 9,93 + 3,48 anos descrita por Chhina e colaboradores (2012). Quanto ao
género dos pacientes observamos prevaléncia do sexo masculino sobre o sexo feminino (70%
vs 30%), que estd de acordo com estudos anteriores (SHAPIRO; SIMON; GLIMCHER, 1979;
KIVIOJA et al., 2000; BOVEE, 2008; PEDRINI et al., 2011; HAMOUDA; ABULHASAN;
AL-AWADI, 2011; EL-SOBKY et al., 2018). Contudo, outros estudos relatam predominancia
do sexo feminino (GOUD et al., 2012; CZAJKA; DICAPRIO, 2015; D’AMBROSI et al., 2017)
ou auséncia de predominancia de género da OMH (SCHMALE; CONRAD 3RD; RASKIND,
1994; WICKLUND et al., 1995; PORTER et al., 2004; RYCKX; SOMERS; AITAERT, 2013).
Entretanto, nosso estudo ndo ¢ epidemioldgico e por isso o encontro de proporcdes entre sexos

diferentes de alguns dados da literatura ndo ¢ significativo.

Aproximadamente 96% dos diagndsticos d¢ OMH ocorrem entre 2 e 12 anos de idade
(BOVEE, 2008). Kok e colaboradores (2013) observaram que mais de 80% dos casos sdo
diagnosticados antes do final da primeira década de vida. Na casuistica de Czajka e DiCaprio
(2015) metade dos pacientes foi diagnosticada antes dos 3,5 anos de idade, com idade média de
5,4 £ 7,2 anos. Stitzman-Wengrowicz e colaboradores (2011) relatam idade média de 8,8 anos

na época do diagndstico. Da mesma forma que nesses estudos, na nossa casuistica o diagnostico
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de OMH foi feito em criangas com idade média de 6,5 + 4,3 anos.

Como a OMH ¢ um disturbio autossomico dominante, os pacientes t€ém um risco de 50%
para transmitir a doenca para seus filhos (BOVEE, 2008). Na literatura sdo descritas taxas de
transmissao entre 60% a 90% em pacientes com historia familiar positiva para OMH (LEGEAI-
MALLET et al., 1997, HAMOUDA; ABULHASAN; AL-AWADI, 2011; GOUD et al., 2012).
No nosso estudo confirmamos a historia familiar em 53,3% dos pacientes. Contudo,
acreditamos que este percentual possa ser mais elevado, considerando que alguns pacientes ou
responsaveis ndo dispunham de informagdes sobre antecedentes familiares com histoéria de

OMH.

Por ser uma doenga com ampla variabilidade clinica inter e intra-familiar, a idade do
diagnéstico inicial e a distribuicdo das lesdes ndo obedecem a um padrao de apresentagao
previsivel entre os membros de uma mesma familia com OMH (BOZZOLA et al., 2015). Em
média os pacientes desenvolvem seis exostoses com distribui¢do anatdmica variavel. As
localizagdes mais frequentes sdo os tergos distal do fémur (90%), proximal da tibia (84%) e
fibula (76%) (CLEMENT; PORTER, 2014). Segundo Hamouda e colaboradores (2011) o
numero médio de exostoses ¢ de 15 a 18, sendo a maioria localizada nas extremidades dos 0ssos
longos. Nossos resultados confirmam os relatos da literatura quanto a localizagao preferencial
das exostoses nos membros inferiores (96,4% dos pacientes). Por outro lado, o nimero de 5,2
+ 1,8 exostoses por paciente é menor do que a maior parte desses relatos. E possivel que na
nossa amostra o niumero real de exostoses tenha sido subestimado pela ndo inclusdo das lesdes
assintomaticas nao relatadas pelo paciente e que passaram despercebidas durante as consultas

médicas, por ndo fazer parte da queixa principal dos pacientes.

Em dois estudos foi observado que 66% a 74% dos pacientes com OMH necessitaram

realizar pelo menos um procedimento cirurgico para remocdo de exostose (média de 2 a 3
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procedimentos) (SCHMALE; CONRAD 3RD; RASKIND, 1994; WICKLUND et al., 1995).
No relato de Goud e colaboradores (2012) 48% das criangas precisaram realizar um ou mais
procedimentos cirtirgicos para remover exostoses (média de 3,5 procedimentos). J& D’ Ambrosi
e colaboradores (2017) relatam em média 5,62 procedimentos ciriirgicos por paciente para o
tratamento da OMH. Czajka e DiCaprio (2015) relataram que 70,8% dos pacientes realizaram
pelo menos um procedimento cirirgico relacionado a OMH. Neste estudo o niimero elevado de
cirurgias (7,3 por paciente) foi atribuido ao viés de selecdo e recrutamento de pacientes
portadores da forma mais grave da doenga. O percentual de pacientes da nossa casuistica que
foi submetido a pelo menos um procedimento cirargico durante o curso da OMH (73,4%) esta
de acordo com o percentual geral descrito na literatura. Contudo, o nimero de cirurgias
realizadas por paciente (média de 1,6 = 1,5) foi menor do que em todos os relatos da literatura.
Uma possivel justificativa para este achado ¢ que apenas pacientes com déficit funcional

importante, relacionado diretamente com a exostose, sdo tratados cirurgicamente no INTO.

De acordo com a literatura, aproximadamente 75% dos pacientes com a doenca tém uma
deformidade dssea clinicamente identificavel (SCHMALE; CONRAD 3RD; RASKIND, 1994;
GOTTSCHALK et al., 2012; WOODSIDE; GANEY; GASTON, 2015). Goud e colaboradores
(2012) relatam que 80% dos pacientes em sua série, apresentavam deformidades visiveis.
Observamos um percentual de 53,3% dos pacientes com essa alteracdo em nosso estudo.
Acreditamos ser uma justificativa para esse menor indice de deformidades o fato de no Brasil
existirem poucos centros na esfera publica que atendem esse tipo de paciente, além da

heterogeneidade em relacdo a gravidade da doenca.

Em uma série de 293 pacientes com OMH, 84% dos participantes relataram ter algum
tipo de dor relacionada com a OMH, sugerindo que individuos com a doenca sintam mais dor

do que a populacdo em geral (DARILEK et al., 2005). Goud e colaboradores (2012), ao
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avaliarem criangas com OMH, observaram que 63% referiam ter tido algum tipo de dor nos 30
dias anteriores a abordagem para o estudo. Em consondncia com outros estudos sobre OMH,
que também relataram uma alta prevaléncia de dor (CHHINA et al., 2012; D'AMBROSI et al.,
2017; BATHEN et al., 2019), observamos que 76,7% dos pacientes tinham queixas algicas. O
escore médio de dor avaliado pela EVA foi 2,63 + 2,87, inferior ao escore 5,16 + 2,90 observado
em estudo semelhante ao nosso (D’AMBROSI et al., 2017). A dor ¢ uma experiéncia sensorial
e emocional desagraddvel, onde o termo desagraddvel denota seu carater subjetivo. Esse
conceito associado a nossa amostra heterogénea, em relagdo a gravidade da doenca, pode

justificar o resultado inferior aos encontrados em outros estudos.

A familia ocupa um lugar central na vida do individuo e ¢ apontada como um dos pilares
responsaveis pela QV de seus membros. Na avaliacdo da classificagdo social das familias pela
Escala de Pelotas (LOMBARDI et al., 1988), observamos em nosso estudo a predominancia da
classe subproletariada (agentes que desempenham uma atividade ndo assalariada, em geral
instavel) em ambos os grupos, o que ndo apresentou uma discrepancia na nossa amostra em

relacdo a classe social entre os grupos.

O uso de dados autorreferidos pode implicar um viés de memoria, no entanto, o uso de
instrumentos padronizados relevantes para criancas ¢ um ponto forte e faz comparacdes
possiveis (DANBY; FARRELL, 2005). Entretanto, alguns relatos mostram que as criangas sao
competentes para dar consentimento e fornecer informagdes validas sobre si mesmas (DANBY;;
FARRELL, 2005; KIM, 2016). Em nossa analise, observamos que 100% das criangas e
adolescentes foram capazes de compreender e responder os questionarios na integra, nao

ocorrendo qualquer intercorréncia ou necessidade de exclusdo do estudo.

Chhina e colaboradores (2012) relataram que metade das criancas com OMH tem

dificuldades na escola e participam de forma limitada de atividades fisicas e esportivas. Neste
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relato os autores referem que os escores sdo maiores (melhor QV) quando a pesquisa ¢
completada pelo pai do paciente, também portador de OMH. Este ¢ um fendmeno comum com
a QV devido a capacidade do individuo de se adaptar a uma condi¢do. Individuos afetados com
uma condi¢do muitas vezes classificam sua QV como maior do que aqueles que nao
experimentaram a condi¢do devido a adaptacdo. Isso também pode refletir que essas criancas
estdo mais bem adaptadas a viver com essa condicdo, ja que um dos pais também tem essa
condi¢do. Percebemos em nosso estudo que tanto os pacientes portadores de OMH como os
individuos do grupo controle, demostraram perceber uma distingdo clara entre os diferentes
estados expressivos mencionados na aplicacdo do questionario AUQEI (muito feliz, feliz,
infeliz e muito infeliz). Na comparacdo entre os grupos observamos pontuagao total do AUQEI
semelhante em relacdo a QV, fato esse talvez justificado pela adaptacdo dos pacientes
portadores de OMH. No dominio fun¢ao do questionario AUQEI a melhor pontuac¢ao no grupo
da OMH, pode ser em decorréncia da autoavaliacdo, ou seja, da autopercep¢do da crianca /

adolescente além do apoio ambiental e eventual superprotecao.

Sobre a afericdo da questdo adaptativa, o questionario VINELAND permitiu que fosse
observado uma semelhanga da pontua¢ao em todos os dominios, assim como no resultado final,
entre os grupos. O desempenho no grupo OMH pode ser em funcdo das familias fragilizadas
pelo diagnostico de uma patologia cronica “pouparem” seus filhos de atividades e tarefas
proprias para sua faixa etdria. Esta atitude funcionaria como uma superprotecao prejudicando a
aquisicdo da independéncia, o que ndo necessariamente significa que essas criangas /
adolescentes ndo sejam capacitadas do ponto de vista social e cognitivo. Em relagdo ao nivel
adaptativo foi constatado que 90% das criangas e adolescentes do grupo OMH, possuem déficit

adaptativo leve a moderado, enquanto que no grupo controle foi de 76,7%.
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A OMH nio ¢ um distarbio musculoesquelético isolado. Sua natureza difusa e progressiva
e seus efeitos sobre varios tecidos, pode ter consequéncias sobre a satde, o bem-estar, as
interagdes sociais € a percep¢do pessoal dos pacientes, o que exige maior sensibilidade e
atencdo por parte dos cuidadores (SEKI et al., 2001; PACIFICI, 2017). A utilizagdo de
instrumentos, em particular questiondrios validados para avaliar a QV de criancas, em geral
apontam para piores indices de QV em criangas com OMH em relacdo as criangas saudaveis
(CHHINA etal., 2012; GOUD et al., 2012; D'AMBROSI et al., 2017). Em nosso estudo, apesar
das inumeras consultas médicas, internacdes, além do fantasma da possibilidade do
procedimento cirurgico, os pacientes com OMH demonstraram satisfacdo com sua satide em
geral. Na avaliacdo da QV pelo questionario WHOQOL-BREF observamos na comparacao
entre os grupos resultados semelhantes tanto em relagao aos dominios quanto na autoavaliagdo,
o que pode ser explicado pela maior adaptacdo das criancas /adolescentes em relacdo a essas

experiéncias negativas.

Analisando os dados obtidos, quando utilizamos a dor como um referencial, dentro do
grupo de pacientes com OMH, ndo observamos correlagdes significantes com a idade ao
diagnostico, historia familiar, presenca de deformidade nos membros e localizagdo das
exostoses. Porém, ndo encontramos na literatura resultados que corroborem nossa discussao,

sobre esses resultados.

Estudos relatam que pacientes com maior nimero de exostoses percebem que tém mais
dor (CHHINA etal., 2012; D’AMBROSI et al., 2017), o que difere dos dados obtidos em nosso
estudo. Sobre a correlacdo da dor com o numero de exostoses, nossa hipdtese € de que a raridade
da doenca associada a um pequeno numero de pacientes dentro de subgrupos desta variavel,

possa justificar a ndo correlagdo encontrada no nosso estudo.

Assim como verificado por Clement e colaboradores (2012), ndo observamos correlacao
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entre as remogdes das exostoses com a dor. Os autores justificam o fato de pacientes mais
gravemente afetados submetidos a cirurgia, ndo demonstrarem beneficio, em comparagdo com

aqueles que ndo foram tdo gravemente afetados.

Estudos verificaram que a dor da OMH ¢ o principal responsavel pelo tratamento
cirargico multiplo (CHHINA et al., 2012; GOUD et al., 2012; D’AMBROSI et al., 2017;
ROBIN et al., 2019). Na nossa avaliagdo, ndo obtivemos correlagdo da dor com o ntimero de
cirurgias, tanto para remoc¢do das exostoses como para correcdo das deformidades nos
membros. A auséncia de um protocolo que auxilie o cirurgido na indicacdo do tratamento
cirargico nesta doenca rara, assim como a ndo avaliacao da dor, poderiam justificar o resultado

encontrado em nosso estudo.

Darilek e colaboradores (2005) demonstraram que portadores de OMH apresentaram
mais dor, sendo o fator mais provavel para explicar a redu¢do da QV. Chhina e colaboradores
(2012) exploraram a QV de 43 criangcas com OMH, que pontuaram menos que seu grupo
controle, e verificaram que os menores escores observados foram na dor corporal e na
autoestima emocional. Goud e colaboradores (2012) concluiram que a dor foi relacionada a
percep¢do mais negativa da doenca, tendo uma extensa influéncia nas atividades diérias. O
mesmo autor, correlacionou a dor com problemas na escola, principalmente nas aulas de
educagdo fisica e na escrita, onde 8% das criangas relataram terem sido vitimas de bullying por
causa da OMH. Em adolescentes, a dor tem sido encontrada como fator de risco para o
desenvolvimento de problemas de saide mental (ECHOFF; STRAUME; KVERNMO, 2017a),
uso de beneficios sociais (ECHOFF; STRAUME; KVERNMO, 2017b) ¢ esta associada a
reducdo da QV (RATHLEFF et al., 2013). Nossos achados corroboram os resultados ja
descritos na literatura, onde a dor obteve uma correlacio significativa com a QV em ambos os

questionarios, AUQEI e WHOQOL-BREF. Da mesma forma, a dor influenciou negativamente
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a questdo adaptativa deste grupo de pacientes, conforme observado através da escala de

VINELAND.

Darilek e colaboradores (2005) demonstraram que maiores taxas de cirurgias relacionadas
a OMH representam importante fator para a redu¢ao da QV. D’ Ambrosi e colaboradores (2017)
encontram uma correlacdo positiva entre o aumento do nimero de procedimentos cirurgicos e
a diminui¢do da QV. Porém, esta correlacdo entre a QV e niimero de cirurgias nao se mostrou
positiva em nossa analise, assim como ndo houve influéncia no aspecto adaptativo. Fato este
que novamente pode ser justificado pela auséncia de um protocolo, embasando as decisdes

cirargicas, além do tamanho da nossa amostra.

Fraser e Porter (2000) ratificam a importancia de questionar os pacientes com OMH sobre
seus problemas e necessidades por profissionais de saude, sendo importante reconhecé-los para
atendé-los, pois, muitos poderdo ser submetidos a repetidas cirurgias ortopédicas. Goud e
colaboradores (2012) confirmaram escores menores de QV para pacientes com a doenga
influenciados pela presenca de deformidades. A correcdo de deformidades ¢ um desafio
terapéutico que, na maioria dos casos, tem que lidar com pacientes insatisfeitos em suas vidas
didrias na esperanga de ver melhorias apés a cirurgia (D’AMBROSI et al., 2017). Nao
observamos em nosso estudo influéncia da corre¢ao de deformidades nos membros sobre a QV,
assim como, a auséncia de correlagcdo com a avaliagdo adaptativa. Esse ¢ um fendmeno comum
com a QV devido a capacidade do individuo de se adaptar a uma condi¢do. Isso também pode
refletir que essas criangas estdo mais bem adaptadas a viver com essa condicdo, ja que um dos

pais também podem tem a doenca.

Identificamos como pontos fortes da nossa investigagdo: estudar um distrbio raro e na
literatura nacional ndo ha trabalhos descritos com uma casuistica maior na faixa etaria estudada;

a condicdo das criangas / adolescentes como sujeitos da pesquisa, permitindo conhecer a
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avaliagdo da QV através da perspectiva desses sem a mediagdo dos responsaveis. Como
limitacdes identificamos o fato de ser um corte transversal de uma amostra pequena de
pacientes, o que impossibilitou que fossem feitas algumas analises comparativas especificas
nas subpopulacdes; a variabilidade na faixa etaria dependente do neuro desenvolvimento e o

recrutamento de individuos com OMH apenas do INTO, que pode sugerir um viés de selegdo.

A apropriacdo do constructo “qualidade de vida” significa um avango importante na
ampliacdo da perspectiva do processo satde-doenga, quando este deixa de ser centrado na
doenca para incluir outros aspectos da vida do sujeito (SCHUMACHER; KLAIBERG;
BRAHLER, 2003). Assim ele passa a refletir, o carater multidimensional do constructo

valorizando a historia, a cultura, o cuidado com a saude e a percepc¢ao do individuo.

Esperamos que o conhecimento obtido através do nosso estudo contribua tanto para
introduzir uma nova percep¢ao sobre a doenca, beneficiando criangas, adolescentes e suas
familias, assim como para melhorar a qualificacdo de profissionais das areas da Saiude e da
Educacdo. Desta forma, futuras intervengdes seriam adotadas contribuindo com a inclusao
desses pacientes em todas as esferas da vida social. Nossos resultados também poderiam
embasar futuros estudos nessa area voltados para essa populagdo especifica, bem como para
essa faixa etéria, ainda escassos no Brasil. Assim estariamos contribuindo na abordagem de

outras dimensdes da doenga relacionadas ao conceito de QV além dos aspectos biologicos.

Uma perspectiva futura ¢ a padronizagdo de um instrumento especifico para avaliar a QV
de pacientes com OMH. Por se tratar de disturbio genético com caracteristicas muito
especificas, seria interessante a utilizagdo de um instrumento que perceba as nuances desta

doenga.
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7 CONCLUSAO

Na avaliacdo do impacto da Osteocondromatose Multipla Hereditaria na qualidade de
vida infanto juvenil:
e O perfil sdcio econdomico ¢ semelhante entre os grupos estudados;
e Nao houve diferenca entre a QV de criangas com OMH e criancas sem a doenga;
e A dor ¢ um sintoma clinico relatado pelos pacientes com OMH, que interfere
negativamente na QV de criangas / adolescentes;
e O tratamento cirurgico das exostoses Osseas, caracteristicas da OMH, ndo
interfere negativa ou positivamente na QV das criangas e adolescentes portadores

da doenca.
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ANEXO A. Parecer de aprovacio do Comité de Etica em Pesquisa

INSTITUTO NACIONAL DE
== TRAUMATOLOGIAE QR -
IN ;<O  ORTOPEDIA JAMIL HADDAD -

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: Avaliacdo do impacto na qualidade de vida das criangas portadoras de Exostose
Multipla Hereditaria

Pesquisador: PAOLA RIBAS GONZALEZ DA ROCHA

Area Tematica:

Versao: 1

CAAE: 77781917.7.0000.5273

Instituicdo Proponente: MINISTERIO DA SAUDE

Patrocinador Principal: MINISTERIO DA SAUDE

DADOS DO PARECER

Numero do Parecer: 2.308.893

Apresentacao do Projeto:

Trata-se de projeto de aluna do Mestrado Profissional do INTO envolvendo a andlise de pacientes com
exostose mdltipla hereditaria.

Objetivo da Pesquisa:

Avaliar a qualidade de vida de pacientes com exostose multipla hereditaria e por fim descrever o perfil
psiquico desses pacientes.

Avaliacao dos Riscos e Beneficios:

Risco de desconforto ou de cansago durante a aplicagcdo do questionario. Beneficios de conhecer melhor
como a doenca impacta a qualidade de vida dos acometidos, reducé@o da expectativa dos pacientes em
relagdo aos resultados do tratamento, redugédo da ndo aceitagdo da doencga.

Comentarios e Consideracoes sobre a Pesquisa:
Trabalho com bastante relevancia dado o impacto da doencga nos pacientes acometidos.

Consideracoes sobre os Termos de apresentacao obrigatoria:
Apresentou todos os termos obrigatérios.

Recomendacoes:
Nada a acrescentar.

Endereco: Avenida Brasil, n° 500

Bairro: S&o Cristovéao CEP: 20.940-070
UF: RJ Municipio: RIO DE JANEIRO
Telefone: (21)2134-5000 Fax: (21)2134-5228 E-mail: cep.into@into.saude.gov.br

Pagina 01 de 03
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ANEXO B. Parecer de aprovacio do Comité de Etica em Pesquisa - Emenda

INSTITUTO NACIONAL DE
= TRAUMATOLOGIA E gwm
IN ;<O  ORTOPEDIA JAMIL HADDAD -

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DA EMENDA

Titulo da Pesquisa: Avaliacdo do impacto na qualidade de vida das criangas portadoras de Exostose
Multipla Hereditaria

Pesquisador: PAOLA RIBAS GONZALEZ DA ROCHA
Area Tematica:

Versao: 2

CAAE: 77781917.7.0000.5273

Instituicao Proponente: MINISTERIO DA SAUDE
Patrocinador Principal: MINISTERIO DA SAUDE

DADOS DO PARECER

Numero do Parecer: 2.684.846

Apresentacao do Projeto:

Trata-se de emenda a projeto de pesquisa ja aprovado por este CEP para a incluséo de trés pesquisadores
que irdo colaborar na coleta de dados. O projeto € de aluna do Mestrado Profissional do INTO envolvendo a
andlise de pacientes com exostose multipla hereditaria.

Obijetivo da Pesquisa:
Avaliar a qualidade de vida de pacientes com exostose mdltipla hereditaria e por fim descrever o perfil
psiquico desses pacientes.

Avaliacao dos Riscos e Beneficios:

Risco de desconforto ou de cansago durante a aplicagdo do questionario.

Beneficios de conhecer melhor como a doenga impacta a qualidade de vida dos acometidos, redugéo da
expectativa dos pacientes em relagéo aos resultados do tratamento, redu¢éo da ndo aceitagéo da doenca.

Comentarios e Consideracoes sobre a Pesquisa:

Trabalho com bastante relevancia dado o impacto da doenga nos pacientes acometidos. A emenda esta
justificada para permitir a coleta e analise dos dados tendo em vista o tamanho da amostra incluida na
pesquisa.

Endereco: Avenida Brasil, n° 500

Bairro: Sao Cristovéo CEP: 20.940-070
UF: RJ Municipio: RIO DE JANEIRO
Telefone: (21)2134-5000 Fax: (21)2134-5228 E-mail: cep.into@into.saude.gov.br

Pagina 01 de 03
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ANEXO C. Aprovacao do Comité de Pesquisa Académicas da Prefeitura do RJ

PREFEITURA

DA CIDADE DO RIO DE JANEIRO

SECRETARIA MUNICIPAL DE EDUCAGAO

Afonso Rua Cavalcanti, n° 455 — sala 412 — Bl.] — CASS

Cidade Nova — Rio de Janeiro — RJ — CEP: 20211-901
Telefone: (21) 2976-2478 —convénios.peaquisas@rioeduca.net

AUTORIZAGAO PARA PESQUISA

Sr(a) Coordenador(a) da E/12 CRE

Autorizamos a realizagio do projeto de Pesquisa Académica de Paola
Ribas Gonzalez da Rocha, mestranda do Curso de Mestrado Profissional em
Ciéncias Aplicadas ao Sistema Musculoesquelético do Instituto Nacional de
Traumatologia e Ortopedia Jamil Haddad — MS/INTO, intitulada “AVALIACAO
DO IMPACTO NA QUALIDADE DE VIDAS DAS CRIANCAS PORTADORAS
DE EXOSTOSE MULTIPLA HEREDITARIA”, processo n® 07/002.421/2018.

O objetivo da Pesquisa é avaliar a qualidade de vida de pacientes com
exostose mdltipla hereditaria, para descrever o perfil psiquico desses
pacientes.

O trabalho fara uso de entrevistas e questionarios, tendo como publico-
alvo: 30 criangas portadoras de exostose mltipla hereditaria e 30 criangas sem
qualquer diagnéstico clinico ou psiquiatrico, provenientes de escolas da regiao,
que pertencem a E/12 CRE.

A pesquisadora se compromete a respeitar a rotina das escolas e a
divulgar os resultados a Subsecretaria de Ensino.

A pesquisa tera validade até junho de 2020, podendo ser prorrogada apos
nova autorizagao.

Este documento devera ser entregue na sede da E/ 12 CRE e a pesquisa
sera realizada nas escolas a serem selecionadas pela E/CRE.

Rio de Janeiro, 20 de junho de 2018.

.&Z‘w\w. Whua ole \K«L;ﬁh““

VANIA MARIA DE SOUZA gyt aen seume.
Assistente | - E/SUBE 70/302.738-0
Matricula 70/302.738-0
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ANEXO D. Termo de Consentimento Livre e Esclarecido - pagina 1.

Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
De acordo com as normas das Resolugdes N° 466 de 12/12/12 e N° 441 de 12/09/2011 do Conselho Nacional de Satde

O menor sob sua responsabilidade esta sendo convidado para participar da pesquisa “Avaliagdo
do impacto na qualidade de vida das criangas portadoras de Osteocondromatose Multipla Hereditaria“.
Ele foi selecionado porque, o mesmo é portador de Exostose Multipla Hereditdria, uma doenca benigna
que tem varias implicagGes pela presen¢a dos inimeros osteocondromas, os quais representam essas
protusdes que encontramos nessa doenca. Esta participagdo nao é obrigatdria. A qualquer momento vocé
pode desistir da autorizagdo para ele participar e retirar seu consentimento. A sua recusa ndo trara
nenhum prejuizo para o menor que vocé representa na relagdo com o médico que o trata ou com este
hospital. O tratamento para a doenga que ele é portador serda o mesmo ele participando ou ndo deste
estudo.

O objetivo desta pesquisa é avaliar a qualidade de vida em criangas portadoras de OMH, ou seja,
avaliar a sensacdo de bem-estar e satisfagdo pessoal dessas criangas. Para avaliar qualidade de vida
utilizaremos um questiondrio, que é uma lista de perguntas respondidas pelas proprias criangas e uma
escala para avaliagdo da percepgdo da dor também respondida pelas criangas. Os pais ou responsaveis
participardo respondendo perguntas sobre a satde geral das criangas, sobre seu comportamento e sobre
a condicdo social da familia. Nosso objetivo é avaliar o impacto da doenga na qualidade de vida dessas
criangas.

A participagdo do menor sob os seus cuidados, caso vocé autorize, consistira em permitir que o
mesmo possa ser entrevistado e responda as perguntas do teste e escala, apds a leitura e assinatura do
Termo de Assentimento.

Os testes serdo realizados no ambulatério da Pesquisa Clinica em dias e horarios combinados
segundo a disponibilidade dos participantes. As informagdes obtidas serdo de carater confidencial, a elas
sé terdo acesso os pesquisadores diretamente envolvidos na pesquisa, que analisardo os dados do ponto
de vista estatistico. Os dados ndo serdo divulgados de forma a identifica-lo como participante do estudo.
Os resultados que forem divulgados serdo identificados com siglas que ndao permitirdo conhecer a
identidade dele ou dela. Com isso pretende-se manter o carater cientifico, ético e profissional da referida
pesquisa.

O menor que vocé representa ndo tera qualquer tipo de custo/despesa por participar dessa
pesquisa, como também ndo terd qualquer ressarcimento financeiro.

Os beneficios relacionados com a participagdo do menor sob sua responsabilidade sdo que os
resultados desse estudo poderdo ajudar a melhorar no futuro o tratamento de criangas com

Osteocondromatose Multipla Hereditaria.
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ANEXO D. Termo de Consentimento Livre e Esclarecido — pagina 2.

Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
De acordo com as normas das Resolugdes N° 466 de 12/12/12 e N° 441 de 12/09/2011 do Conselho Nacional de Satde

Esse termo foi redigido em trés vias, sendo uma para vocé, outra para o pesquisador e uma para
ser anexada ao prontuario do participante, onde consta o telefone e enderego do pesquisador principal e
do Comité de Etica Médica em Pesquisa - CEP. Vocé podera esclarecer suas duvidas sobre o projeto e a
participacdo do menor que vocé representa, agora ou a qualquer momento através dos niumeros do
telefone e enderego do e-mail disponiveis nesse Termo.

Em caso de ddvida quanto & condugdo ética do estudo, entre em contato com o Comité de Etica

e Pesquisa do INTO/MS.

Endereco: Avenida Brasil n® 500, 9° andar — sala 4 — S3o Cristévdo — Rio de Janeiro — RJ.

CEP: 20940-070 / Tel: (21) 2134-5000/2134-5061 e-mail: cep.into@into.saude.gov.br

Rio de Janeiro, de de 20

Pesquisadora Responsavel: Paola Ribas Gonzalez da Rocha
Tel: (21) 2134-5498 / e-mail: paolaribas@me.com

Assinatura e carimbo do responsavel pela aplicagdo do termo

Em caso de dudvida quanto & condugdo ética do estudo, entre em contato com o Comité de Etica
e Pesquisa do INTO/MS.

Enderego: Avenida Brasil n® 500, 9° andar — sala 4 — S3o Cristévdo — Rio de Janeiro — RJ.

CEP: 20940-070 / Tel: (21) 2134-5000 / 2134-5061 / e-mail: cep.into@into.saude.gov.br

Declaro que entendi os objetivos e condi¢Ges da pesquisa e concordo com a participagao do
menor sob minha responsabilidade.

Assinatura do responsavel legal pelo participante da pesquisa
Documento de Identidade
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ANEXO E. Termo de Assentimento — pagina 1.

TERMO DE ASSENTIMENTO
De acordo com as normas das Resolugdes N° 466 de 12/12/12 e N° 441 de 12/09/2011 do Conselho Nacional de Saude

Vocé esta sendo convidado para participar da pesquisa “Avaliagdo do impacto na qualidade de
vida das criangas portadoras de Osteocondromatose Multipla Hereditaria”.

Nesse estudo vamos querer entender um pouco mais sobre a qualidade de vida das criangas
portadoras de Osteocondromatose Multipla Hereditéria, com o objetivo de melhorar o tratamento de
outras criangas que tenham a mesma doenga que vocé.

Vamos fazer atividades diferentes do que vocé vé na escola. Algumas sdo facies, outras vocé vai
ter que pensar um pouco mais para responder e outras pode ser que vocé ndo saiba, e isso é esperado.
Por isso ndo se preocupe. Seu responsavel concordou com a sua participagdo, mas para isso preciso
saber se vocé concorda em participar. Vocé podera tirar dividas em qualquer momento e recusar sua
participagdo ou retirar seu assentimento, é um direito seu e ndo tera problema se desistir.

Ninguém saberda que vocé estd participando da pesquisa, ndo falaremos a outras pessoas, nem
daremos a estranhos as informagdes que vocé nos der. Os resultados da pesquisa vao ser publicados,
mas sem identificar vocé e as outras criangas que vao participar da pesquisa. Quando terminarmos a
pesquisa os resultados serdo escritos em uma revista cientifica.

A pesquisa serd feita no INTO onde sdo tratadas criangas com doengas dos 0ssos. Para isso
vamos conversar e responder algumas perguntas de questionarios. As criangas que vao participar tém
de quatro a dezesete anos de idade.

Caso vocé tenha alguma duvida ou queira conversar sobre a pesquisa, vocé podera telefonar
para Paola Ribas no telefone (21) 2512-2433 que € a psiquiatra da infancia e adolescéncia que fara a
avaliagdo com vocé ou para Eugénia no telefone (21) 2134-5498.

Esse termo foi redigido em trés vias, sendo uma para vocé, outra para o pesquisador e outra vai
ficar no seu prontuario, onde estdo inscritos o telefone e o endereco do pesquisador principal e do

Comité de Etica em Pesquisa do INTO, também chamado de CEP. Vocé podera esclarecer suas duvidas
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ANEXO E. Termo de Assentimento — pagina 2.

Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
De acordo com as normas das Resolugdes N° 466 de 12/12/12 e N° 441 de 12/09/2011 do Conselho Nacional de Satde

Esse termo foi redigido em trés vias, sendo uma para vocé, outra para o pesquisador e uma para
ser anexada ao prontuario do participante, onde consta o telefone e enderego do pesquisador principal e
do Comité de Etica Médica em Pesquisa - CEP. Vocé podera esclarecer suas duvidas sobre o projeto e a
participacdo do menor que vocé representa, agora ou a qualquer momento através dos niumeros do
telefone e enderego do e-mail disponiveis nesse Termo.

Em caso de ddvida quanto & condugdo ética do estudo, entre em contato com o Comité de Etica

e Pesquisa do INTO/MS.

Endereco: Avenida Brasil n® 500, 9° andar — sala 4 — S3o Cristévdo — Rio de Janeiro — RJ.

CEP: 20940-070 / Tel: (21) 2134-5000/2134-5061 e-mail: cep.into@into.saude.gov.br

Rio de Janeiro, de de 20

Pesquisadora Responsavel: Paola Ribas Gonzalez da Rocha
Tel: (21) 2134-5498 / e-mail: paolaribas@me.com

Assinatura e carimbo do responsavel pela aplicagdo do termo

Em caso de dudvida quanto & condugdo ética do estudo, entre em contato com o Comité de Etica
e Pesquisa do INTO/MS.

Enderego: Avenida Brasil n® 500, 9° andar — sala 4 — S3o Cristévdo — Rio de Janeiro — RJ.

CEP: 20940-070 / Tel: (21) 2134-5000 / 2134-5061 / e-mail: cep.into@into.saude.gov.br

Declaro que entendi os objetivos e condi¢Ges da pesquisa e concordo com a participagao do
menor sob minha responsabilidade.

Assinatura do responsavel legal pelo participante da pesquisa
Documento de Identidade
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ANEXO F. Instrumento de coleta de dados

MINISTERIO DA SAUDE

SECRETARIA DE ATENCAO A SAUDE

lea =)
INJO

INSTITUTO NACIONAL DE TRAUMATOLOGIA E ORTOPEDIA JAMIL HADDAD

INSTRUMENTO DE COLETA DE DADOS

Avaliagio do impacto na qualidade de vida das criangas portadoras de Osteocondromatose Multipla Hereditaria

Nome:

Ndmero do prontuario INTO:

Género: ( )Masculino ( )Feminino

Escolaridade:

Medicamentos de uso regular:

Comorbidades:

Histéria familiar: Algum familiar tem a mesma doenca?
Localizagdo dos Osteocondromas: () MMSS
Internagdes ortopédicas: ( )ndo ( )sim
Cirurgias ortopédicas: ( )nao ( )sim
Remogido do(s) Osteocondromas: ( )ndo ( )sim
Corregao da(s) deformidades: ( )ndo ( )sim
Idade ou data do primeiro diagnostico médico:

Deformidades:

DOR: EVA: (consulta)

( )nao ( )sim.

Pior momento (tltimos 15 dias)

Data de nascimento: / /
( )ndo ( )sim. Quantos?
() MMIl (' )Outros
. Quantas?
. Quantas?
. Quantas?
. Quantas?
Caso positivo: () MMSS ( )MMIl ( )Térax

Melhor momento (Ultimos |5 dias)__

(0] 1 2 3 4
Dor Dor Dor Pior
Moderada Severa Muito Severa Dor Possivel
Data da coleta: / / Paciente nimero:
Folha 1del
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ANEXO G. Avaliacao de Classe Social de Pelotas

MINISTERIO DA SAUDE
By SECRETARIA DE ATENCAO A SAUDE
IN;O INSTITUTO NACIONAL DE TRAUMATOLOGIA E ORTOPEDIA JAMIL HADDAD

INSTITUTO NACIONAL DE
TRAUMATOLOGIA F ORTOPEDIA

Questiondrio para classificagdo de classe socioeconémica - PELOTAS

Avaliagio do impacto na qualidade de vida das criangas portadoras de Osteocondromatose Multipla Hereditaria

Primeira dimensao: Lugar que ocupa em um sistema de produgdo historicamente determinado.
Condicdo de atividade: ( )Trabalhando ( )Desempregado ( )Aposentado ( )Auxilio-doenga ( )Pensionista ( )Bolsa familia
Setor de atividade (atividade do estabelecimento):

Ramo de atividade:
Tipo de atividade (nome da ocupagio):
Posicdo na ocupagdo:

Compra da forca de trabalho (ne de trabalhadores que emprega ou contrata):

Segunda dimensao: Relagio com os meios de produgio.

Propriedade dos meios de produgdo:

Terceira dimensao: Papel na organizagio social do trabalho.
Nivel de escolaridade: ( )Sem escolaridade ( )Ensino fundamental incompleto ( )Ensino fundamental completo
(' )Ensino médio incompleto ( )Ensino médio completo ( )Curso técnico incompleto ( )Curso técnico completo

(' )Ensino superior incompleto ( )Ensino superior completo ( )Pés-graduagdo incompleta ( )Pos-graduagiao completa

Quarta dimensao: Magnitude e forma em que recebem a parte da riqueza social de que dispde.
Montante do saldrio: () Superior a |5 salarios minimos () Inferior a |5 saldrios minimos

Montante de rendimentos oriundos de outras fontes de renda: ( )Superior a |5 salarios minimos ( )Inferior a |5 salarios minimos

Classificacao socioecondomica:

() Burguesia () Nova pequena burguesia () Pequena burguesia tradicional
() Proletariado nao tipico () Proletariado tipico () Sub-proletariado
Data: / / Ne do prontuario INTO:
Folha 1de1
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ANEXO H. Avaliacido da qualidade de vida — Questionario AUQEI

MINISTERIO DA SAUDE ‘ ,
INTO SECRETARIA DE ATENCAO A SAUDE
L~ INSTITUTO NACIONAL DE TRAUMATOLOGIA E ORTOPEDIA JAMIL HADDAD

Questiondrio de avaliagdo de qualidade de vida em criangas e adolescentes - AUQEI
Avaliagdo do impacto na qualidade de vida das criangas portadoras de Osteocondromatose Multipla Hereditaria

Ne do prontuario INTO: Data: / /

Algumas vezes vocé estd muito infeliz ? Diga o por qué:

Algumas vezes vocé esta infeliz ? Diga o por qué:

Algumas vezes vocé esta feliz ? Diga o por qué:

Algumas vezes vocé esta muito feliz ? Diga o por qué:

Diga como vocé se sente:

I. A mesa, junto com sua familia: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
2. A noite, quando vocé se deita: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
3. Se vocé tem irmdos, quando brinca com eles: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
4. A noite, ao dormir: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
5. Na sala de aula: ( )Muito infeliz ~ ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
6. Quando vocé vé uma fotografia sua: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
7. Em momentos de brincadeiras, durante o recreio escolar: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
8. Quando vocé vai a uma consulta médica: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
9. Quando vocé pratica um esporte: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
10. Quando vocé pensa em seu pai: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
I'l. No dia do seu aniversdrio: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
12. Quando vocé faz as licdes de casa: ( )Muito infeliz ~ ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
13. Quando vocé pensa em sua mde: ( )Muito infeliz ~ ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
14. Quando vocé fica internado no hospital: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
15. Quando vocé brinca sozinho(a): ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
16. Quando seu pai ou sua mde falam de vocé: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
17. Quando vocé dorme fora de casa: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
18. Quando alguém te pede que mostre alguma coisa que vocé sabe fazer: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
19. Quando os amigos falam de vocé: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
20. Quando vocé toma os remédios: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
21. Durante as férias: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
22. Quando vocé pensa em quando tiver crescido: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
23. Quando vocé estd longe de sua familia: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
24. Quando vocé recebe as notas da escola: ( )Muito infeliz  ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
25. Quando vocé estd com seus avos: ( )Muito infeliz ~ ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
26. Quando vocé assiste televisdo: ( )Muito infeliz ~ ( )Infeliz  ( )Feliz  ( )Muito feliz
Fonte: ASSUMPCAO JR. £, etal. Ecala de Avalsgio de Qualidade de Vida (AUQEE Autoquestionnaire Qualicé de Vie Enfan Imagé): Valdade e confiaildade de uma escaa para qualidade de vida em criancas de 4. 12 anos. Arq Neuropsiquiatr 2000, 58(1):119-1
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ANEXO I. Avaliacao do comportamento adaptativo — Escala de VINELAND (pag.1)

PROJECTO DE INTERVENGAO E APOIO A CRIANGAS COM PERTURBAGOES DO ESPECTRO DO AUTISMO E SUAS FAMILIAS

INELAND

ESCALA DE COMPORTAMENTO ADAPTATIVO

Sara S. Sparrow, David A. Balla e Domenic V. Ciccheti

ENTREVISTA
FORMA SINTETICA
SUJEITO | FOLHASDEREGISTO |  ENTREVISTADO
Nome Sexo Nome Sexo
Morada Relacao com o sujeito
Telefone Ano Escolar o o
Establ. Ensino o ENTREVISTADOR
Diagnéstco Nome Sexo
Ra¢ga Posigégo
Nivel social DADOS DE OUTROS TESTES
Outras informagées Inteligéncia___
Realizagao
IDADE: ANO MES DIA |
Dataentrevista Comportamento adaptativo
Datanascimento______ —
Idade cronolégica Outros
Idade usada para iniciar itens
MOTIVO DA ENTREVISTA
| ANTES DE COMECAR, LEIA CUIDADOSAMENTE O MANUAL DE INSTRUCOES |
Orientagoes gerais: Em cada area do comportamento adaptativo, comegar a pontuar com o item designado para a idade do
sujeito. Pontuar cada item com 2, 1, 0, N ou D, de acordo com os critérios do manual (Anexo C). Registar a pontuagao de cada
item na caixa propria da folha de registo. Estabelecer, para cada area, uma linha de base de sete itens consecutivos cotados com 2
e um tecto de sete itens consecutivos cotados com 0. (Para consulta, quando se somam os totais, 0 somatério mais alto possivel
esta impresso no canto superior direito nas caixas de cotagao.).
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ANEXO I. Avaliacao do comportamento adaptativo — Escala de VINELAND (pag.2)

2 — Sim, normalmente -

Cotacao 1 — Algumas vezes, ou parcialmente 2

dos 0 — Nao, nunca 0 o

itens N — Nao teve oportunidade A OBSERVACOES
D - Desconhecido 0

<1 1. Volta os olhos e a cabe¢a em direcgao ao som.
2. Ouve, pelo menos momentaneamente, quando o educador fala.
3. Sorri como resposta a presenca do educador.
4. Sorri como resposta a presenga de uma pessoa familiar, para além do
educador.
5. Estende os bragos quando o educador diz: "Vem ca.” Ou “Upa.” ]
6. Demonstra compreender a palavra “nao”.
7. Imita sons do adulto, imediatamente depois de 0s ouvir.
8. Demonstra compreender o significado de pelo menos 10 palavras.
1 9. Gesticula apropriadamente para indicar “Sim.”, “‘N&o.", “Eu quero.”
10. Ouve atentamente as instrugoes.
11. Demonstra compreender o significado de “Sim.” e “Esta bem.”
12. Segue instrugdes que requerem uma acgao e um objecto.
13. Aponta correctamente para, pelo menos, uma parte principal do corpo.
14. Utiliza o 12 nome, ou diminutivo dos irmaos, amigos ou colegas, ou diz os
seus nomes quando se lhos perguntam.
15. Utiliza frases com verbo e nome, ou com dois nomes
16. Nomeia, pelo menos, 20 objectos, sem se lhe perguntar. (NAO COTAR 1)
17. Ouve uma histéria, pelo menos durante 5 minutos.
18. Indica preferéncia, quando se lhe proporciona escolha.
2 19. Diz, pelo menos, 50 palavras reconheciveis. (NAO COTAR 1)
20. Relata experiéncias espontaneamente e em termos simples.
21. Transmite um recado simples.
22. Utiliza frases com 4, ou mais, palavras.
23. Aponta, a pedido, com precisao para todas as partes do compo.  (NAO
COTAR1)
24. Diz, pelo menos, 100 palavras reconheciveis. (NAO COTAR 1)
25. Fala com frases completas.
26. Utiliza “um(a)” “e o/a" nas frases.
27. seque instrugbes na forma “Se ... entao".
28. Diz 0 1¢ e o Ultimo nome, quando se lhe pergunta.
29. Faz perguntas com: “O que é, Onde, Quem, Porque, Quando”. (NAO
COTAR1)
34 30. Diz qual o maior de dois objectos nao presentes.
31. Relata experiéncias com detalhe, quando se lhe pergunta.
32. Utiliza frases com “atras” ou “entre”, como preposi¢ao.
33. Utiliza frases com “a volta”, como preposi¢ao, numa frase.
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24 | 42 0 | Somade2,1,0dapag. 2
Cotar com 2 os itens antes da base e com 0 os itens depois do maximo

OBSERVACOES

RECEPTIVA

ESCRITA
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ANEXO I. Avaliacdo do comportamento adaptativo — Escala de VINELAND (pag.3)

2 — Sim, normalmente - <

Cotacao 1 - Algumas vezes, ou parcialmente S

dos 0 - Nao, nunca - -

itens N — Nao teve oportunidade - OBSERVACOES
D — Desconhecido D ¢

34. Utiliza frases com “mas” e “ou”.

35. Articula claramente, sem substituir sons.

36. Conta historias populares, contos, lengalengas ou novelas de TV.
5  37.Diz todas as letras do alfabeto de meméria.

38. Lé, pelo menos 3 sinais comuns.

39. Diz a data dos anos (dia e més), quando questionada.

40. Utiliza plurais irregulares.
6 41. Imprime ou escreve o nome (primeiro e Gitimo).

42. Diz o nimero de telefone, quando questionada. (PODE-SE COTAR N)

43. Diz a morada completa, quando questionada.

44. Lé, pelo menos 10 palavras, silenciosamente ou em voz alta.

45. Imprime ou escreve, pelo menos 10 palavras de memoéria.

46. Exprime ideias em mais do que uma versao sem ajuda.

47. Lé em voz alta uma histéna simples. -
78  48. Imprime ou escreve frases simples com 3 ou 4 palavras.

49. Esta atenta na escola mais de 15 minutos.

50. Lé por iniciativa propria.

51. Lé livros, pelo menos, do 2¢ ano de escolaridade.

52. Ordena alfabeticamente palavras ou itens , pela 1? letra.

53. Imprime ou escreve pequenas notas ou mensagens.
9  54. D4 ordens complexas aos outros.

55. Escreve as primeiras cartas. (NAO COTAR 1)

56. Lé livros, pelo menos, do 4¢ ano de escolaridade. -

57. Escreve com letra manuscrita a maior parte das vezes. (NAO COTAR 1)
10 58. Usa o dicionario. b~
18+ 59. Consulta o sumario de um livro.

60. Escreve relatérios ou composigoes. (NAO COTAR 1)

61. Escreve o endereco completo em envelopes.

62. Consulta o indice de um livro..

63. Lé jornais. (PODE-SE COTARN)

64. Tem objectivos reais a longo prazo e explica detalhadamente como os
atingir.

65. Escreve cartas elaboradas.

66. Lé jornais ou revistas todas as semanas. (PODE-SE COTARN)
67. Escreve cartas comerciais. (NAO COTAR 1)

1 2| 20 46 | Somade2 1, 0dapag. 3

Cotar com 2 os itens antes da base e com 0 os itens depois do m&xmo Somade 2, 1, 0 da pag. 2

N* de Ndaspag.2e3
4 N* de D daspag.2e3

26 | 62 | 46 | Cotacdo total da drea
OBSERVACOES (Somar linhas 1a 4)

RECEPTIVA

ESCRITA
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ANEXO I. Avaliacdo do comportamento adaptativo — Escala de VINELAND (pag.4)

2 — Sim, normalmente - =
Cotacao 1 - Algumas vezes, ou parcialmente =
dos 0 — Nao, nunca O

itens N — Nao teve oportunidade _
D - Desconhecido OBSERVACOES

A

<1 Antecipa o comer quando vé o biberao, o peito ou id

Abre a boca quando se lhe apresenta a colher com comida.
Retira a comida da colher com a boca.
Chupa ou masca bolachas.
Come comida sélida.
Bebe por chavena ou copo sem ajuda.
Come sozinha com a colher.
Demonstra compreender que as coisas quentes sao perigosas.
Indica que tem a fralda suja apontando, vocalizando ou puxando a fralda.
10. Chupa pela palha
11. Permite que 0 educador Ihe limpe o nariz.
12. Come sozinha com o garfo.
13. Tira um casaco aberto a frente ou uma camisola sem ajuda.
2 14. Come sozinha com a colher, sem se sujar.
15. Demonstra interesse em mudar a roupa quando estd molhada ou muito
_suja
16. Urina na casa de banho ou no bacio.
17. Lava-se com ajuda.
18. Faz coc6 na casa de banho ou no bacio.
19. Pede para ir a casa de banho.
20. Veste roupas faceis com elasticos, sem ajuda.
21. Demonstra compreender a fun¢ao do dinheiro.
22. Da o que tem na mao quando se lhe pede.
3 23. Controla os esfincteres, durante a noite.
24. Tira 4gua da tomeira sem ajuda.
25. Lava os dentes sem ajuda. (NAO COTAR 1)
26. Demonstra compreender a fungao do relégio classico e do digital.
27. Colabora nas tarefas domésticas quando se lhe pede.
28. Lava e limpa a cara sem ajuda.
29. Calga os sapatos correctamente sem ajuda.
30. Atende o telefone de forma apropriada. (PODE-SE COTAR N)
31. Veste-se completamente sozinha, excepto atar lagos.
4 32. Diz para quem é a chamada telefénica ou que essa pessoa nao pode
atender.

Lad Bl Bid Bl Bl had B Bl
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(PODE-SE COTAR N)

33. Poe a mesa com ajuda.

50 6 10 | Somade 2, 1,0da pag. 4
Cotar com 2 os itens antes da base e com 0 os itens depois do maximo

OBSERVACOES
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ANEXO I. Avaliacao do comportamento adaptativo — Escala de VINELAND (pag.5)

2 - Sim, normalmente - O
Cotagao 1 - Algumas vezes, ou parcialmente =
dos 0 - Nao, nunca O

itens N — Nao teve oportunidade A
D - Desconhecido PESERVACOES

34. Cuida de toda a sua higiene sem ajuda e sem ser preciso lembra-la.
(NAO COTAR 1)

35. Olha para os dois lados antes de atravessar a rua.
36. Arruma as roupas limpas, sem ajuda, quando se lhe pede.
37. Assoa o nariz sem ajuda. . (NAO COTAR 1)
38. Levanta da mesa pegas quebraveis.
39. Seca-se sozinha com uma toalha.
40. Aperta todos os fechos. . (NAO COTAR 1)
5  41. Ajuda na preparagao de comida (mexer e cozinhar).
42. Demonstra compreender que nao é seguro apanhar boleias, aceitar
comida ou dinheiro de estranhos.
43. Da lagos, sem ajuda.
44. Toma banho, ou duche, sem ajuda. . (NAO COTAR 1)
45. Olha para os dois lados e atravessa a rua sozinha. |
46. Poe a mao a frente da boca e do nariz quando tosse ou espirra.
6 47. Utiliza adequadamente a colher, a faca e o garfo. . (NAO COTAR 1)
48. Toma a iniciativa de telefonar para outros. (PODE-SE COTAR N) \ o
49. Obedece aos semaforos para pedes e outros. (PODE-SE COTARN) |
50. Veste-se completamente sozinha, incluindo lagos e fechos. (NAO
COTAR1)
51. Faz a sua cama quando se lhe pede. >
52. Diz o dia da semana quando se |he pergunta.
53. Aperta o cinto do carro sem ajuda. . (PODE-SE COTARN)
7 54. Conhece o valor do dinheiro.
55. Utiliza funcionalmente instrumentos domésticos.
56. Identifica a esquerda e a direita nos outros.
57. Levanta a mesa sem ajuda quando se |he pede.
8 58. Varre, lava ou aspira o chao cuidadosamente sem ajuda quando se lhe

INONO

U

pede.

59. Utiliza adequadamente o telefone de emergéncia. .  (PODE-SE COTARN)
60. Pede a sua refeigao no restaurante (PODE-SE COTARN)
61. Diz a data completa quando se lhe pergunta.

62. Troca de roupa em antecipacao as mudancgas do tempo sem ser
nec ario lembra-a.
63. Evita pessoas com doengas contagiosas, sem ser necessario lembra-la.

22 14 24 | Somade2,1,0dapag.5
Cotar com 2 os itens antes da base e com 0 os itens depois do maximo

OBSERVACOES
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ANEXO I. Avaliacdo do comportamento adaptativo — Escala de VINELAND (pag.6)

2 - Sim, normalmente < g
Cotacao 1 - Algumas vezes, ou parcialmente :t' O <«
dos 0 — Nao, nunca o 5 (=]
itens N — Nao teve oportunidade 0 g = OBSERVACOES
D — Desconhecido 0= g ¢
o O o
(=]
(&)
9/ 64. Sabe ver as horas com intervalos de 5 minutos -
° 65. Cuida sozinha do seu cabelo sem ser necessario lembra-la. (NAO
COTAR 1)

66. Utiliza o fogao ou o microondas para cozinhar
67. Utiliza os produtos de limpeza da casa adequadamente.
11/ 68. Faz trocos comectamente

12 "gg, Utiliza, sem ajuda, o telefone para todo o tipo de chamadas.
(PODE-SE COTAR N)
70. Cuida das unhas sem ajuda e sem ser lembrada. (NAO COTAR 1)
71. Prepara sem ajuda comida que requer mistura de ingredientes e
cozedura.
13, 72. Usa um telefone publico. (PODE-SE COTAR N)

:; 73. Arruma o seu quarto sem ser necessaro lembrar.
74. Poupa para comprar pelo menos um objecto desejado.
75. Cuida da sua saude.
16 76. Controla o dinheiro.
77. Faz a sua cama e muda-lhe a roupa regularmente. (NAO COTAR 1)
78. Limpa o seu quarto regularmente sem se lhe pedir.
79. Executa tarefas de rotina na casa (manutengao e repara¢ao) sem se lhe
pedir.
17, 80. Prega botoes, fechos e molas quando se lhe pede.
18 "g1.Faz o orcamento de despesas semanais.
82. Administra o préprio dinheiro sem ajuda.
83. Planifica e prepara as refeigoes principais do dia sem ajuda.
84. Chega a horas ao trabalho.
85.Cuida das suas roupas de forma independente . (NAO COTAR 1)
86. Avisa que vai chegar atrasado ao trabalho.
87. Avisa quando nao vai trabalhar por estar doente.
88. Faz o orcamento de despesas mensais.
89. Cose as bainhas ou faz outras alteragoes sem guda e sem ser lembrado.
90. Respeita o tempo de intervalo para café ou almoco.
91.Assume sempre a responsabilidade do seu trabalho. (NAO COTAR 1)
92. Tem conta bancaria e usa-a responsavelmente.
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Somade 2, 1, 0dapag. 6
Cotar com 2 os itens antes da base e com 0 os itens depois do maximo Somade 2, 1,0dapag. 5

Somade 2, 1,0dapag. 4
N.* de N das pag. 4, 5,6
N.? de D das pag.4.5.6

" s wN

78 42 64 | Cotacao total da area
(Somar linhas 1 - 5)

OBSERVACOES

PESSOAL

COMUNIDADE
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ANEXO I. Avaliacao do comportamento adaptativo — Escala de VINELAND (pag.7)

2 — Sim, normalmente

Cotacao 1 - Algumas vezes, ou parcialmente - -
dos 0 - Nao, nunca 28 D
itens N — Nao teve oportunidade > A
D — Desconhecido 0 OBSERVACOES
@ :
@

<1 1.Olha para a cara do educador.
2. Responde a voz do educador ou de outra pessoa.
3. Distingue 0 educador dos outros.

4. Mostra ir por p ou obj novos.
5. Exprime 2 ou mais emogoes reconheciveis (prazer, tristeza, medo, aflicao,
etc.)

6. Mostra antecipacao de ser levantada pelo educador.
7. Mostra afei¢ao as pessoas familiares.
8. Mostra interesse por criangas ou colegas, sem ser 0s irmaos.
9. Chama a atengao de uma pessoa familiar.
10. Brinca sozinha ou acompanhada com um brinquedo ou um objecto.
11. Brinca com 0s outros em jogos de interacgao simples.
12. Usa objectos comuns da casa para brincar.
13. Mostra interesse pelas actividades dos outros.
14. Imita movimentos simples dos adultos (bater palmas, dizer adeus ¢/ a
mao) -
12 15. Somi ou ri apropriadamente, em resposta a interacgoes positivas. ~
16. Dirige-se pelo nome a pelo menos duas pessoas familiares.
17. Mostra desejo de agradar ao educador. ®
18. Participa em pelo menos um jogo ou actividade com 0s outros.
19. Imita uma tarefa relativamente complexa, horas depois de a ter visto. -
20. Imita frases do adulto, ouvidas anteriomente.
21. Ocupa-se em actividades de faz de conta, sozinha ou com 0s outros.
3 22. Mostra preferéncia por alguns amigos de entre outros
23. Diz “Por favor.” Quando pede alguma coisa.
24. Verbaliza o seu estado de alegria, tristeza, medo e zanga.
25. Identifica pessoas por outras caracteristicas, que nao o nome.
4 26. Partilha brinquedos ou objectos sem ser preciso dizé-lo.
27. Diz os programas de TV favoritos e em que canal e dia passam.
(PODE-SE COTAR N)
28. Segue regras em jogos simples, sem ser preciso lembra-la.
29. Tem um amigo preferido de cada sexo.
30. Segue regras da escola.
5 31. Responde verbal e positivamente aos sucessos dos outros.
32. Pede desculpa por erros nao intencionais.
33. Tem um grupo de amigos.
34. Segue regras da comunidade.
6 35. Brinca com jogos que requerem capacidades de decisao.
36. Nao fala com a boca cheia.
37. Tem um melhor amigo do mesmo sexo.

40 | 24 | 10 | Somade2,1,0dapag.7
Cotar com 2 os itens antes da base e com 0 os itens depois do maximo

OBSERVACOES
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ANEXO I. Avaliacao do comportamento adaptativo — Escala de VINELAND (pag.8)

2 - Sim, normalmente 0
Cotagao 1 - Algumas vezes, ou parcialmente ; -
dos 0 — Nao, nunca d IS
itens N — Nao teve oportunidade A
D — Desconhecido . OBSERVACOES
O e
O

38. Responde apropriadamente quando se lhe apresenta alguém.

78 39. Faz ou compra pequenas lembrangas para o educador, ou membros da
familia nas férias grandes por sua prépria iniciativa.

40. Guarda segredos, ou confidéncias, durante mais de um dia.
41. Devolve aos colegas brinquedos, objectos, dinheiro ou livros
emprestados.
42. Termina conversas apropriadamente.
9 43. Segue limites de tempo definidos pelo educador.
44. Evita fazer perguntas ou afirmagoes que podem magoar ou embaragar os
outros.
45. Controla a raiva e a dor quando magoada.
46. Guarda segredos, ou confidéncias o tempo que for preciso.

10, 47. Usa maneiras apropriadas a mesa, sem se lhe dizer. (NAO COTAR 1)
1

59. Marca e aceita encontros.

60. Vé TV, ou ouve radio para noticias de um modo geral. PODE-SE COTAR N)
61. Vai para a escola noctuma ou espectaculos com os amigos, sem
supervisao.

(@) 48. Vé TV, ou ouve radio para se informar sobre uma area de interesse.
<L (PODE-SE COTAR N)
Q 49. Vai para a escola nocturna ou espectaculos com os amigos, quando
< acompanhados por um adulto. (PODE-SE COTAR N)
N 50. Pesa a consequéncia dos actos antes de tomar as decisoes.
: 51. Pede desculpa pelos emos (actos ou juizos).
[~ 4 12 52. Lembra o dia de aniversario da familia mais préxima e dos amigos
x4 13 _especiais.
ORZ 53. Inicia conversas ou pontos de interesse particular com os outros.
8 54. Tem um p P

55. Entrega dinheiro emprestado.
<{ REETY Responde a sugestoes, ou pistas indirectas durante uma conversa.
Q : s 57. Participa em desportos fora da escola. . (PODE-SE COTARN)
<N 58. Vé TV, ou ouve radio para informagao diaria. (PODE-SE COTAR N)
w
1
g

(PODE-SE COTAR N)
62. Sai a noite com 0s amigos sem supervisao do adulto.
63. Pertence a clubes de adolescentes, grupos de interesse ou a
organizacoes sociais.
64. Sai com uma pessoa do sexo oposto a uma festa ou a um acontecimento
publico, onde esta muita gente presente.

65. Vai a encontros com dois ou trés pares.
66. Sai com uma pessoa do sexo oposto

1 16 16 26 | Somade2 1,0dapag. 8

Cotar com 2 os itens antes da base e com 0 os itens depois do maxmo Somade 2, 1,0dapag. 7
3 N.? de N das pag. 7e8
4 N.? deDdaspag. 7e8

56 | 40 36 | Cotacao total da area
(Somarlinhas 1 a 4)

OBSERVACOES

R. INTERPESSOAIS

REGRAS SOCIAIS
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ANEXO I. Avaliacao do comportamento adaptativo — Escala de VINELAND (pag.9)

2 - Sim, normalmente
Cotacao 1 - Algumas vezes, ou parcialmente
dos 0 — Nao, nunca

itens N — Nao teve oportunidade _
D - Desconhecido OBSERVACOES

<1 1. Segura a cabeg¢a quando esta ao colo, pelo menos durante 15 segundos.
2. Senta-se com apoio, durante pelo menos 1 minuto.
3. Apanha com a mao pequenos objectos, de qualquer maneira.
4. Transfere objectos de uma mao para a outra.
5. Faz pinga.

6. Senta-se sozinha e mantém essa posi¢ao sem apoio, durante pelo menos 1
minuto.
7. Gatinha sem tocar com a barriga no chao.

8. Abre portas que s6 requerem empurrar ou puxar.
1 9. Rola a bola, enquanto sentada.
10. Caminha para explorar o meio.
11. Sobe e desce para uma cama ou para uma cadeira de adulto.
12. Sobe para cima de brinquedos baixos (cavalinho, etc.).
13. Rabisca num papel.
2 14. Sobe as escadas pondo os dois pés em cada degrau.
15. Desce as escadas pondo os dois pés em cada degrau. -
16. Corre com mudanga de velocidade e direcgao.
17. Abre portas puxando ou rodando puxadores. ~
18. Salta por cima de pequenos objectos.
19. Enrosca e desenrosca tampas de frascos. >
20. Pedala no triciclo , por mais de 2 metros. (PODE-SE COTARN)
. Salta num s6 pé sem cair, agarrada a uma pessoa ou objecto.
22. Constréi uma estrutura tridimensional, com pelo menos cinco blocos.
23. Abre e fecha tesouras com uma mao. X
34 24. Desce as escadas com pés alternados e sem ajuda.
25. Sobe para cima de brinquedos altos. ™
26. Corta com tesoura. >
27. Salta num s6 pé sem perder o equilibrio, pelo menos trés vezes. (NAO -
COTAR1)
28. Completa um puzzle de, pelo menos, seis pegas. . (NAO COTAR 1)
29. Desenha, com lapis ou caneta, mais do que uma forma reconhecivel.
30. Corta com a tesoura ao longo de uma linha desenhada.
31. Usa a borracha sem rasgar o papel.
32. Salta facilmente num s6 pé. . (NAO COTAR 1)
33. Abre fechaduras com a chave.
34. Corta figuras complexas com a tesoura.
35
r

N

. Apanha uma bola atirada a uma distancia de trés metros, mesmo que seja
ario movi -se para apanha-la.
36. Anda de bicicleta sem cair e sem rodas de apoio. (PODE-SE COTAR N)

Cotar com 2 os itens antes da base e com 0 os itens depois do maximo Somade 2. 1,0da pag. 9

-

2 N.* de N dapég.9
3 N.# de D dapéag.9

OBSERVACOES 40 | 32 | Cotagao total da area
(Somar inhas 1 a 4)
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ANEXO I. Avaliacio do comportamento adaptativo — Escala de VINELAND (pag.10)

. Cotacao dos itens

Nota: d
A Area do Comportamento 2~ Sim, normalmente
Desajustado é para 1 —Algumas vezes, ou parcialmente
individuos de idade 5-0-0 ou (0 — Nao, nunca A
mais velhos. A administracio  NAOQ COTAR N OU D OBSERVACOES
é opcional.
PARTE 1

. Chupa no polegar ou noutro dedo.

1

2. E excessivamente dependente.
3. Isola-se.

4. Molha a cama.

5. Tem distarbios ali es.
6.

7

8

9

. Tem disturbios de sono.
. Réi as unhas.
. Recusa a escola ou o trabalho.
. Exibe ansiedade extrema.
10. Exibe tiques.
11. Chora ou ri facilmente.
12. Tem contacto visual pobre.
13. Exibe tristeza excessiva.
14. Range os dentes de dia ou de noite.
15. E muito impulsivo.
16. Tem atencao e concentragao pobre.
17. E hiperactivo.
18. Tem birras.
19. E negativista ou desafi
20. Aborrece os outros ou é insolente.
21. Mostra falta de consideracao.
22. Mente, engana ou rouba.
23

. E muito agressivo fisicamente.
24. Blasfema em situagoes inapropriadas.
25. Foge.

26. E teimoso e rabugento.
27. Falta a escola ou ao trabalho.

A. PARTE 1 Cotacao Total Pér um circulo a volta
(Somade 2,1, 0daParte 1) de uma das opgoes
S - Severo
M - Moderado
PARTE 2
Nota: A Parte 2 é s6 para os individuos que serao comparados com
0s qrupos padroes normativos.

28. Envolve-se em comportamentos sexuais inapropriados.

29. Tem preocupagoes excessivas ou peculiares com objectos ou actividades.
30. Expressa pensamentos que revelam pouca sensibilidade.

31. Exibe maneirismos ou habitos extremamente peculiares.

32. Exibe comportamentos auto-agressivos.

33. Destréi intencionalmente os seus bens ou 0s dos outros.

34. Utiliza linguagem bizarra.

35. Nao tem consciéncia do que acontece ao seu redor.

36. Balanceia-se quando sentado ou em pé.

o
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B. Somade 2, 1, 0 da Parte 2

PARTES 1 e 2 Cotagao Total
(Somar A e B)

OBSERVACOES
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ANEXO J. Avalia¢do da qualidade de vida — Questionario WHOQOL-BREF pagina 1

MINISTERIO DA SAUDE
D SECRETARIA DE ATENGAO A SAUDE
IN;O INSTITUTO NACIONAL DE TRAUMATOLOGIA E ORTOPEDIA JAMIL HADDAD

INSTITUTO NACIONAL DE
TRAUMATOLOGIA E ORTOPEDIA

Questiondrio WHOQOL - BREF

Avaliagdo do impacto na qualidade de vida das criangas portadoras de Osteocondromatose Multipla Hereditaria

Este questiondrio é sobre como vocé se sente a respeito de sua qualidade de vida, saude e outras areas de sua
vida. Por favor responda a todas as questdes. Se vocé ndo tem certeza sobre que resposta dar em uma questdo,
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, aspiragdes, prazeres e preocupagdes. Nos estamos
perguntando o que vocé acha de sua vida, tomando como referéncia as duas ultimas semanas. Por
favor, leia cada questdo, veja o que vocé acha e circule no nimero e lhe parece a melhor resposta.

Muito ruim Ruim Nem ruim nem boa Boa Muito boa
1 N I
Como vocé avaliaria sua
qualidade de vida? 1 2 3 4 5
Muito i fs Nem satisfeito nem s Muito
. e o Insatisfeito . e fns Satisfeito e
insatisfeito insatisfeito satisfeito
2
Quao satisfeito(a) vocé esta
com a sua saude? 1 2 3 4 5
As questSes seguintes sio sobre 0 quanto vocé tem sentido algumas coisas nas Ultimas duas semanas.
Nada Muito Mais ou Bastante | Extremamente
pouco menos
3 Em que medida vocé acha que sua dor (fisica) 1 2 3 4 5
impede vocé de fazer o que vocé precisa?
4 0 quanto vocé precisa de algum tratamento 1 2 3 4 5
médico para levar sua vida diaria?
5 0 quanto vocé aproveita a vida? 1 2 3 4 5
Em que medida vocé acha que a sua vida tem
6 sentido? 1 2 3 4 5
7 0 quanto vocé consegue se concentrar? 1 2 3 4 5
8 | Quao seguro(a) vocé se sente em sua vida diaria? 1 2 3 4 5
9 Quao saudavel é o seu ambiente fisico (clima, 1 2 3 4 5
barulho, poluicao, atrativos)?
As questdes seguintes perguntam sobre quao completamente vocé tem sentido ou é capaz de fazer certas
coisas nestas Ultimas duas semanas.
Nada Muito pouco | Médio | Muito | Completamente
10 | Vocé tem energia suficiente para seu dia-a-dia? 1 2 3 4 5
11 Vocé é capaz de aceitar sua aparéncia fisica? 1 2 3 4 5
Vocé tem dinheiro suficiente para satisfazer
12 suas necessidades? 1 2 3 4 5
Quao disponiveis para vocé estao as informacoes
13 : . . 1 2 3 4 5
que precisa no seu dia-a-dia?
Em que medida vocé tem oportunidades de
14 atividade de lazer? 1 2 3 4 5

Folha 1de2
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ANEXO J. Avaliacdo da qualidade de vida — Questionario WHOQOL-BREF pagina 2

MINISTERIO DA SAUDE
— SECRETARIA DE ATENCAO A SAUDE
IN;O INSTITUTO NACIONAL DE TRAUMATOLOGIA E ORTOPEDIA JAMIL HADDAD

INSTITUTO NACIONAL DE
TRAUMATOLOGIA F ORTOPEDIA

Questiondrio WHOQOL - BREF

Avaliagdo do impacto na qualidade de vida das criangas portadoras de Osteocondromatose Multipla Hereditaria

As questdes seguintes perguntam sobre quao bem ou satisfeito vocé se sentiu a respeito de vérios aspectos
de sua vida nas ultimas duas semanas.

Muito ruim Ruim Nem ruim Bom Muito bom
15 nem bom
Quéao bem vocé é capaz de se
locomover? 1 2 3 4 5
Muito - Nem satisfeito e Muito
. . Insatisfeito . . Satisfeito e
insatisfeito nem insatisfeito satisfeito
Quao satisfeito(a) vocé esta com o
16 seu sono? 1 2 3 4 5
Quao satisfeito(a) vocé esta com
17 | sua capacidade de desempenhar as 1 2 3 4 5
atividades do seu dia-a-dia?
Quao satisfeito(a) vocé esta com
18 sua capacidade para o trabalho? 1 2 3 4 5
udo satisfeito(a) vocé esta consigo
19 | Quéo satisfeit ¢ esta consi 1 2 3 4 5
mesmo?
Quao satisfeito(a) vocé esta com
20 suas relagdes pessoais (amigos, 1 2 3 4 5
parentes, conhecidos, colegas)?
Quao satisfeito(a) vocé esta com
21 sua vida sexual? 1 2 3 4 5
Quao satisfeito(a) vocé esta com
22 | o apoio que vocé recebe de seus 1 2 3 4 5
amigos?
Quao satisfeito(a) vocé esta com
3 as condicdes do local onde mora? 1 2 3 4 5
Quao satisfeito(a) vocé esta com o
24 seu acesso aos servicos de saude? 1 2 3 4 5
25 Quao satlsfe1_to(a) vocé esta com 1 2 3 4 5
0 seu meio de transporte?
As questdes seguintes referem-se a com que frequéncia vocé sentiu ou experimentou certas coisas nas
ultimas duas semanas.
Nunca Algumas Frequentemente Muito Sempre
vezes frequentemente
26 Com que frequéncia vocé tem
sentimentos negativos tais como mau 1 2 3 4 5
humor, desespero, ansiedade,
depressao?
Data: / / Ne prontuario INTO:
Folha 1del
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