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RESUMO
Introducdo: A fibrose cistica (FC) ¢ uma condigdo genética cronica com repercussodes
pulmonares e sistémicas que demandam extensivo autocuidado € manejo para evitar a rapida
progressao da doenca. Diante das caracteristicas multissistémicas e repercussdes funcionais
relacionadas, uma avaliagdo multidimensional como o Pediatric Evaluation of Disability
Inventory Computer Adaptive Test (PEDI-CAT), o qual fornece informagdes de diferentes
dominios, como os de atividade e de participacdo da Classificacdo Internacional de
Funcionalidade, Incapacidade e Saude (CIF), ¢ desejavel e oportuna para a avaliagdo de
criangas e de adolescentes com FC, bem como para auxiliar o direcionamento de estratégias de
intervengdo e seguimento. Objetivos: Avaliar a relagdo entre a funcionalidade, a gravidade
clinica e respiratoria de criangas e de adolescentes com FC. Materiais e método: Este foi um
estudo observacional, transversal envolvendo criancas e adolescentes de 6 a 21 anos, com
diagnéstico de FC confirmados, acompanhados no ambulatério de FC do Hospital Universitario
da UFJF. Os participantes foram avaliados quanto as caracteristicas demograficas,
antropométricas, clinicas, espirometria, Teste de Caminhada de Seis Minutos (TC6), e escore
de gravidade de Shwachma -Kulczyki. Os pais ou responsaveis por estes participantes
responderam o inventario de funcionalidade PEDI-CAT em um computador /aptop por meio
de entrevista do avaliador. Resultados: Os participantes tinham em média 11,62 + 4,60 anos,
sendo 73% deles meninos. Todos os dominios do PEDI-CAT relacionaram moderadamente
com o volume expiratério for¢gado no primeiro segundo (r = 0,46 - 0,57, p <0,05), e o dominio
mobilidade relacionou-se moderadamente com a gravidade clinica (r = 0,48, p = 0,01).
Nenhuma relagdo foi observada entre os dominios do PEDI-CAT e os desfechos do TC6.
Participantes com maior gravidade respiratoria apresentaram maior diferencas no dominio
responsabilidade do PEDI-CAT quando comparados aqueles de gravidade leve. Conclusido: A
funcionalidade e incapacidade estdo associadas a gravidade respiratdria e clinica de criangas e
adolescentes com FC. O PEDI-CAT ¢ um instrumento de avaliacdo funcional abrangente para
ser usado nessa populagdo clinica pediatrica e capaz de detectar diferenga no dominio

responsabilidade entre criangas e adolescentes com diferentes gravidades respiratoria.

Palavras-chave: Fibrose Cistica. Classificagdo Internacional de Funcionalidade, Incapacidade

e Saude. Medidas de Desfecho.



ABSTRACT

Introduction: Cystic fibrosis (CF) is a chronic genetic condition with pulmonary and systemic
repercussions that require extensive self-care and management to prevent rapid disease
progression. In view of the multisystem characteristics and related functional repercussions, a
multidimensional evaluation such as the Pediatric Evaluation of Disability Inventory Computer
Adaptive Test (PEDI-CAT), which provides information from different domains, such as the
activity and participation of the International Classification of Functionality, Disability and
Health (CIF ), is desirable and timely for the assessment of CF children and adolescents, as well
as to help guide intervention and follow-up strategies. Objectives: To evaluate the relationship
between functioning, clinical and respiratory severity of children and adolescents with CF.
Materials and method: This was an observational, cross-sectional study involving children
and adolescents from 6 to 21 years old, with confirmed CF diagnosis, followed up at the CF
outpatient clinic of the UFJF University Hospital. Participants were assessed for demographic,
anthropometric, clinical, spirometry, six-minute walk test (6MWT), and Shwachman-Kulczycki
severity score. The caregivers of these participants answered the PEDI-CAT functioning
inventory based on an interview, on a laptop computer. Results: The participants were, on
average, 11.62 + 4.60 years old, 73% of whom were boys. All PEDI-CAT domains were
moderately related to forced expiratory volume in the first second (r = 0.46 - 0.57, p < 0.05),
and the mobility domain was moderately related to clinical severity (r = 0. 48, p = 0.01). No
relationship was observed between the PEDI-CAT domains and the 6MWT outcomes.
Participants with respiratory severity mild and moderate-severe showed significant difference
at PEDI-CAT responsibility domain. Conclusion: Functioning and disability are associated
with respiratory and clinical severity in children and adolescents with CF. PEDI-CAT is a
comprehensive functional assessment tool to be used in this pediatric clinical population and

capable of detecting difference at responsibility according to level of respiratory severity.

Keywords: Cystic Fibrosis. International Classification of Functioning, Disability and Health.
Outcome Measures.
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1 INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) ¢ uma doenga genética autossdmica recessiva multissistémica e
cronica, ou seja, pessoas com FC devem herdar duas copias (alelos) do gene Cystic Fibrosis
Transmenbrane Regulator (CFTR). Esse gene foi identificado em 1989, no braco longo do
cromossomo sete, locus 7q32, que sintetiza uma proteina de mesmo nome CFTR que ¢
responsavel pelo transporte de agua, cloro e sédio nas células do epitélio das glandulas
exdcrinas (COHEN et al., 2011). Essa mutacdo altera a permeabilidade das membranas
celulares, causando desidratacdo das secrecdes, consequentemente aumento da viscosidade do
muco, levando a estase e obstrucao do epitélio de diversos orgaos.

Se os alelos forem idénticos, o paciente ¢ chamado de homozigoto; se forem diferentes,
o0 paciente ¢ heterozigoto. Em ambos os casos, a crianca tem FC. Individuos que carregam uma
copia (alelo) do gene afetado sdo portadores para a mutacdo e ndo tém a doenca. Dessa forma,
um casal portador de um cromossomo normal e um cromossomo com a mutacado, tem 25% de

chance de ter um filho com a doenga (RAFEEQ; MURAD, 2017).

Figura 1 — Heredrograma da Fibrose Cistica
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causadoras de doenca PORTADORA PORTADOR
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Fonte: extraido de https://www.cfsource.com.br/gen%C3%A9tica-da-fc/causa-da-fc
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A expressao do fenotipo clinico da FC em um paciente especifico ¢ afetada pela
atividade de CFTR total (determinada pelo genétipo de CFTR), bem como por genes
modificadores e fatores ambientais (CUTTING, 2015). Avaliar a contribuicdo ambiental no
fendtipo pulmonar da FC ¢ desafiador devido aos diversos componentes envolvidos e a falta de
medi¢des objetivas para muitos componentes. Assim a mesma mutagdo € genotipos, em
individuos diferentes, causam sintomas, manifestacdes e¢ gravidade diferentes (MARSON,
2018; MARSON, 2017). A gravidade da doenca esta relacionada a diversos mecanismos, entre
eles, com a quantidade de proteina CFTR disfuncional que chega a regido apical da membrana
plasmatica ou com a quantidade de proteina CFTR que ndo chega a ser nem produzida.

Ja sdo mais de 2000 tipos de mutagdes conhecidas, porém esse numero vem crescendo
com 0 passar dos anos (MARSON, 2018). Em 2018 foram
identificadas mais 400 tipos de muta¢des com 336 causando a FC, sendo cinco mais comuns:
deltaF508, G542X, G551D, N1303K e W1282X (The Clinical and Functional Translation of
CFTR [CFTR2], 2018).

1.1 INCIDENCIA

No Brasil 1 em cada 7.576 nascidos vivos apresentam a FC, mas por ser um pais com
muitas diferencas regionais e heterogeneidade da populagdo, os valores variam, sendo mais
elevados nos estados da regido Sul (RASKIN et al., 2008). No Brasil e no mundo, sdo

acometidas pela FC cerca de 5.128 e 70.000 pessoas respectivamente (Registro Brasileiro de

Fibrose Cistica [REBRAFC], 2017).

1.2 FISIOPATOGENIA

O gene CFTR codifica uma proteina de mesmo nome, cuja fungdo ¢ controlar a
permeabilidade principalmente de ions Cloro. Na fibrose cistica esse canal proteico se encontra
defeituoso, alterando a permeabilidade desses ions através da membrana plasmatica das células
epiteliais que se encontram nas glandulas exdcrinas em 6rgdos como nos pulmoes, pancreas,
glandulas sudoriparas, intestino, figado e testiculos, sendo por isso considerada uma doenca
multissistémica.

Essa disfungdo resulta em acimulo de muco denso com aspecto viscoso que vai: 1)
apresentar dificuldade de reabsorc¢ao do cloro na superficie epitelial nos ductos das glandulas
sudoriparas levando a manifestagdes de alta concentragcdo de cloro no suor que pode levar a
desidratacao; 2) nas mulheres, dificultar a chegada do espermatozoide nas trompas uterinas e a

fecundagdo devido ao espessamento do muco cervical no utero e levar a subfertilidade ou
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infertilidade, e nos homens levar a infertilidade, azoospermia obstrutiva pela auséncia
congénita dos ductos deferentes; 3) obstruir os bronquios causando alteragdes como tosse
cronica com expectoragdo, dor toracica, dispneia, fadiga, perda de peso, declinio da fungdo
pulmonar, atelectasias, infeccdes respiratorias recorrentes com colonizagdo principalmente
pelas bactérias Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa, Stenotrophomonas
maltophilia, Burkholderia cepacia pneumonia e hipertensdo pulmonar 4) manifestagdes
gastrointestinais como colestase, colelitiase, obstrucao biliar, reacao inflamatéria com fibrose
nos ductos, esteatose e cirrose hepatica, hiperplasia nodular regenerativa, insuficiéncia
hepatica, insuficiéncia pancreatica com ma digestdo/absor¢cdo e consequente desnutri¢do
(DUARTE, 2008; RIBEIRO; RIBEIRO; RIBEIRO, 2002; BONO-NERI; ROMANO;
ISEDEH, 2019).

A partir dessas manifestagdes sistémicas ¢ inevitavel o aparecimento de sinais e
sintomas proveniente principalmente dos sistemas mais acometidos, que sdo o gastrointestinal
e pulmonar. No sistema gastrointestinal, vai levar a déficit no crescimento, perda de peso,
desnutricdo, baixa densidade 6ssea, diminui¢do de reserva de gordura corporal, esteatorréia,
deficiéncia de vitaminas lipossoluveis, pancreatite cronica, dificuldade de digestdo no intestino
e impacta¢ao das fezes com distensdo abdominal e desconforto; constipagdo cronica e prolapso
retal, sindrome de obstru¢do intestinal distal, supercrescimento bacteriano no intestino delgado,
fibrose e atrofia dos ductos pancreaticos, ileo meconial, entre outros (HERRMANN;
DOCKTER; LAMMERT, 2010; O'SULLIVAN et al., 2013).

No sistema pulmonar, as alteragdes geram a taquipnéia, sibilos, aumento do trabalho
respiratorio, hiperinsuflagdo, tosse, dispnéia, aumento da producdo de escarro, atelectasia,
broquiectasia, pneumonia e hipertensdao pulmonar, empiema pulmonar, enfisema progressivo,
cor pulmonale, pneumotorax, fibrose pulmonar, térax em tonel, broncorréia purulenta
principalmente matinal, cianose periférica, retengdo de didxido de carbono, dependéncia de
oxigénio, com maior frequéncia de exacerbagdes e intensidade da terapia respiratoria com
diminui¢do da qualidade de vida que sdo evidentes e se intensificam com a inevitavel
progressao da doenca (ROWE; CLANCY, 2006; DE ROSE, 2002; BONO-NERI; ROMANO;
ISEDEH, 2019).

1.3 DIAGNOSTICO
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Devido a complexidade da FC, o diagnostico precoce ¢ de suma importancia por estar
associado a melhora no desfecho clinico e consequentemente interferir na sobrevida e na
qualidade de vida do paciente, neste sentido, a triagem neonatal ou “teste do pezinho” ¢ o
primeiro teste de rastreio da fibrose cistica e deve ser realizada em duas dosagens, a primeira
entre o terceiro e o quinto dia de vida do recém-nascido e a segunda com até trinta dias do
nascimento.

Porém, por ser um teste de triagem, pois ndo confirma e ndo exclui o diagnostico da
doenca e também pelo alto indice de falsos positivo, se houver suspeita do diagnostico, como:
caracteristicas fenotipicas, historia de fibrose cistica em um irmao, um teste de triagem neonatal
positivo, a crianca deve ser encaminhada para o centro de referéncia de fibrose cistica da sua
regido para a realizacdo do teste do suor, a fim de medir a quantidade de cloro e/ou sddio no
suor e confirmar ou excluir o diagnodstico da fibrose cistica. Normalmente sdo coletadas 2
amostras entre a quarta e a sexta semana de vida e a dosagem de cloreto no suor > 60 mmol/l,

confirma o diagndstico.

Tabela 1: Valores de referéncia do teste do suor

Cloreto,mmol/l Condutividade, mmol/l

Normal <30 <60
Intermediario 30-59 60 - 90
Positivo > 60 > 90

Fonte: extraido de ATHANAZIO et al., 2017.

A andlise do sequenciamento genético também deve ser realizada para identificar os

tipos de mutagdo do gene CFTR.

1.4 ABORDAGEM TERAPEUTICA

Desde o diagnostico, por ser uma doenga que exige o acompanhamento de uma equipe
multidisciplinar, esses pacientes passam por inimeras intervencdes, como: avaliagdes, exames
frequentes, consultas, manejo diario de medicacdes (nebulizacdes, broncodilatador, enzimas,
suplementos vitaminicos, dentre outros), sessoes didrias de fisioterapia respiratoria e etc

(ZIEGLER, et al., 2019). Dentre as varias avaliacdes e acompanhamentos necessarios, €
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importante destacar algumas medidas de desfechos mandatorias no processo de seguimento
desses pacientes, como;

1) O acompanhamento do estado nutricional, uma vez que a maioria dos pacientes
apresenta algum grau de insuficiéncia pancreatica devido a diminuigdo da atividade das enzimas
ou inativacdo. A classificagdo do estado nutricional ¢ obtida através da medi¢do da massa
corporal (Kg) e altura (m), e por meio dessas medidas é possivel calcular o Indice de Massa
Corporal (IMC) dividindo-se a massa corporal pela estatura elevada ao quadrado
(ATHANAZIO et al., 2017).

A partir dessas medidas € possivel classificar o estado nutricional que em criangas e
adolescentes sdo expressos em percentis ou escores Z de estatura/idade (E/I), peso/idade (P/1),

peso/estatura (P/E) e indice de massa corpdrea (IMC)/idade (quadro 1, quadro 2 e quadro 3).

Quadro 1 — Ponto de corte P/I, P/E, IMC/IDADE, E/I para criangas de 0 a 5 anos

INDICES ANTROPOMETRICOS PARA MENORES DE 5 ANOS
VALORES CRITICOS Peso- Peso- IMC- Estatura-
para-idade | para-estatura | para-idade para-idade
Muito baixo Wi M Muito baixa
< Percentil 0,1 < Escore-z -3 peso para = agr aj:entguiu:!a estatura para
a idade a idade
> Percentil 0,1 e | >Escore-z-3e Baixo peso Baixa estatura
< Percentil 3 < Escore-z -2 para a idade Mag & para a idade
= Percentil 3 e = Escore-z -2 & Eutrofia Eutrofia
< Percentil 15 < Escore-z -1
= Percentil I15e | =Escore-z-1 e | Pesoadequado
< Percentil 85 < Escore-z +1 para a idade Risco de Risco de Extatura
> Percentil 85 e | > Escore-z +1 e sobrepeso sobrepeso adequada para
< Percentil 97 < Escore-z +2 aidade?
> Percentil 97 e | > Escore-z +2 e
<Percentil 99,9 | <Escore-z +3 | P° ‘-""zzdﬂl Sobrepeso Sobrepeso
> Percentil 99,9 | > Escorez +3 | P o0 o0 Obesidade Obesidade

Fonte extraido de WHO., 2006. Modificado por:

http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/orientacoes coleta analise _dados_antropometricos.pdf

Ministério da Saude, 2011. Visualizado em 23/05/2020



http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/orientacoes_coleta_analise_dados_antropometricos.pdf

Quadro 2 — Ponto de corte P/I, P/E, IMC/IDADE, E/I para criangas de 5 a 10 anos

iNDICES ANTROPOMETRICOS PARA CRIANCAS
. DES5 A 10 ANOS
VALORES CRITICOS
Peso- IMC- Estatura-
para-idade para-idade para-idade
4 s Muito baixa
< Percentil 0,1 < Escore-z -3 Etio hm.}m i it estatura para
para a idade acentuada < ihacka
= Percentil 0,1 e = Escore-z -3 e Baixo peso para a Baixa estatura
< Percentil 3 < Escore-z -2 idade Uine v para a idade
= Percentil 3 e = Escore-z -1 e
< Percentil 15 < Escore-z -1
Eutrofia
> Percentil 15e > Escore-z -1 e Peso adequado
< Percentil 85 < Escore-z +1 para a idade Estatura adequada
= Percentil 85 e > Escore-z +1 e : para
< Percentil 97 < Escore-z +2 peso aidade *
> Percentil 97 e > Escore-z +21e ;
< Percentil 99,9 < Escorez +3 Peso elevado Chesade
- para a idade ! -
> Percentil 99,9 > Escore-z +3 Obesidade grave
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Fonte: extraido de ONIS et al., 2007. Modificado por:

http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/orientacoes_coleta_analise_dados_antropometricos.pdf

Ministério da Saude, 2011. Visualizado em: 23/05/2020

Quadro 3 — Ponto de corte P/I, P/E, IMC/IDADE, E/I para criancas de 10 a 20 anos

iINDICES ANTROPOMETRICOS
VALORES CRITICOS Estatiira-
IMC-para-idade idad
M Muito baixa
< Percentil 0,1 < Escore-z -3 m, estatura para
il a idade
> Percentil 0,1 e < Percentil 3 | > Escore-z -3 e < Escore-z -2 Magreza Slean
= v = para a idade
= Percentil 3 e < Percentil I5 2 Escore-z -2 e < Escore-z -1
Eutrofi
> Percentil 15 e <Percentil 85 | > Escore-z -1 & < Escore-z +1 .

Estatura
> Percentil 85 e < Percentil 97 | > Escore-z + | e <Escore-z +2 Sobrepeso adequada para
> Percentil 97 e < Percentil > Escore-z +1e s aidade *

99,9 < Escore-z +3 Obesidade
> Percentil 99,9 > Escore-z +3 Obesidade grave

Fonte: extraido de ONIS et al., 2007. Modificado por:
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/orientacoes coleta analise _dados antropometricos.pdf

Ministério da Saude, 2011. Visualizado em: 23/05/2020.

2) A avaliagdo da func¢do pulmonar, ja que o pulmao ¢ um dos 6rgdos mais afetados e
que mais apresenta manifestacdes que comprometem a qualidade de vida dos fibrocisticos

devido a alteracdes i0nicas € no transporte mucociliar. A partir de uma inspiracdo maxima,


http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/orientacoes_coleta_analise_dados_antropometricos.pdf
http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/orientacoes_coleta_analise_dados_antropometricos.pdf
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seguida de uma expiragdo forgada e sustentada até que o avaliador ordene a interrupgao sio
obtidas as seguintes medidas: capacidade vital for¢ada (CVF), volume expiratorio forcado no
primeiro segundo (VEF), relacdo VEF|/CVF e o fluxo expiratério forgado entre 25 e 75 % da
CVF (FEF25.75 %) (PEREIRA, 2002). A partir dessas medidas € possivel avaliar o progndstico,
detectar exacerbacdes agudas precocemente, avaliar a evolucao pulmonar do fibrocistico, dar

diagnéstico e quantificar distarbios ventilatorios (RODRIGUES, 2002).

Tabela 2 - Limites inferiores percentuais de normalidade com relagdo aos valores previstos para altura

€ sexo para criancas ¢ adolescentes

Parametros Limites inferiores percentuais
PFE 80%
CVF 80%
VEF; 80%
VEF/CVF 80%
FEF25. 759 70%

Fonte: extraido de RODRIGUES, 2002.

Tabela 3 - Caracterizag@o dos distarbios ventilatorios obstrutivos e restritivos através da espirometria

Tipo de disturbio ventilatorio

Parametros
Obstrutivo Restritivo
CVF normal ou reduzida reduzida
VEF, Reduzido normal ou reduzido
VEF/CVF Reduzido normal ou aumentado
FEF25.75% Reduzido normal, reduzido ou aumentado

Fonte: extraido de RODRIGUES, 2002.
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Tabela 4 — Classificacao dos distirbios ventilatorios obstrutivos

CVF VEF, VEF//

Classificacao (%) (%) CVE x 100
Normal (em geral) >80 >80 >70
Distarbio leve 60-79 60-79 60-069
Disturbio moderado  51-59 41-59 41-59
Disttrbio grave <50 <40 <40

Fonte: extraido de RODRIGUES, 2002.

3) O escore Shwachman-Kulczyki, que foi elaborado especialmente para avaliar o grau
de gravidade dessa condicdo de satde. Esse escore leva em consideragdo quatro critérios
clinicos: atividade geral do paciente, achados no exame fisico, estado nutricional e achados na
radiografia de torax e de acordo com a pontuagdo em cada critério, que vai de 5 a 25 pontos, a
condig¢do de saude ¢ classificada como excelente (86-100), boa (71-85), leve (56-70), moderado
(41-55) e grave (< 40) (SHWACHMAN; KULCZYCKI, 1958).

4) O Teste de Caminhada de Seis Minutos, que ¢ um teste de campo auto-cadenciado,
de carga constante por isso considerado um teste subméaximo. Muito utilizado para avaliar
capacidade funcional em doengas respiratorias cronicas por ser um teste de facil execugdo,
simples e de baixo custo. A medida principal do teste ¢ a melhor distancia percorrida em metros,
por isso o objetivo do teste ¢ caminhar o mais longe possivel em 6 minutos ao longo de um
corredor plano, e o aumento da distancia apds uma intervengao representa uma melhoria clinica
significativa. Para a sua realizacdo sdo necessarios um corredor plano pouco movimentado
medindo 30 metros, dois cones colocados a 0,5 metros das extremidades para as mudancgas de
direcdo, esfignomandmetro, estetoscopio, oximetro, cardiofrequencimetro, cronometro, escala
de Borg modificada, cadeira, caso o paciente seja dependente de oxigénio ou de algum auxilio
de dispositivo movel, o teste pode ser realizado com o baldo de oxigénio ou andador, muletas

entre outros respectivamente (AMERICAN THORACIC SOCIETY, 2002).
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Figura 2 — Ilustracdo do Teste de Caminhada de Seis Minutos

ﬂ
e e o ——— —— ———— —-.\
’fl b _ 30 metros & )
\ @ * @,
I'.H"-_ ___________________ —_

Fonte: Google Imagem, 2020.

1.5 AVALIACAO DA FUNCIONALIDADE, INCAPACIDADE E SAUDE

De acordo com a Classificacao Internacional de Funcionalidade, Incapacidade e Satude
(CIF) ¢é necessario avaliar o paciente de forma multifacetaria, visando os aspectos
biopsicossociais individuais. O foco terapéutico deve abranger o dominio ambiental, atividades,
participacao e fatores pessoais, pois estes podem impactar de forma consideravel no sucesso do
tratamento proposto para condi¢des de satude cronica (WHO, 2001). Neste aspecto, entende-se
que os pacientes com FC e suas familias ja sdo assistidos de forma ampla por uma equipe
multidisciplinar, o que alcanca vérios dominios. Porém, as avaliagdes e tratamentos ainda sdo
muito voltados para as repercussdes em estrutura e fungao corporal, mesmo quando se trata da
expertise do fisioterapeuta. Quando se trata do dominio de atividade e participa¢do ainda ha
algumas lacunas no cuidado da FC e poucos estudos se atentam para esses aspectos.

No entanto, a avaliacdo e melhor compreensdo das repercussdes nestes dominios se
mostra importante. Ter o olhar abrangente sobre a condi¢do de saude do paciente e as varias
formas que ela pode impactar a vida do mesmo, pode beneficiar com melhor entendimento,
uniformidade da linguagem, metas terap€uticas especificas e mais assertivas. Além de permitir
o acompanhamento do desenvolvimento da crianca e adolescente, gerar melhor desempenho
em atividades, facilitar a participacdo, e melhorar de forma geral a qualidade de vida
(MANDRUSIAK; MACDONALD; WATTER, 2009). Todos esses beneficios podem aumentar

as chances de sucesso terapéutico.
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1.5.1 Pediatric Evaluation of Disability Inventory Computer Adaptive Test

O Pediatric Evaluation of Disability Inventory Computer Adaptive Test (PEDI-CAT)
(MANCINI et al., 2016; HALEY et al., 2012) (COSTER et al., 2016; SHORE et al., 2017) ¢
um instrumento que contempla o modelo da CIF, avalia o desempenho nos dominios de
atividades diarias, mobilidade, social/cognitivo e responsabilidade com valores normativos
num amplo espectro de idade, desde lactentes a adolescentes de 21 anos. Estes quatro dominios
sao independentes, ou seja, podem ser usados separados ou em conjunto, formado de um banco
de itens de facil compreensdao composto de 276 atividades funcionais:

e Atividades didrias: inclui itens em quatro areas de conteudo (vestir-se, manter-
se limpo, tarefas de casa e alimentacdo e hora da refei¢ao). Constam 68 itens sao
direcionados ao autocuidado basico e as atividades de vida didria tais como:
alimentagdo, higiene pessoal, vestir-se ¢ manuten¢do do lar (MANCINTI et al.,
2016; HALEY etal., 2012).

e Mobilidade: inclui cinco areas de conteudo (movimentos basicos e
transferéncias, ficar de pé e andar, degraus e rampas, correr e brincar, e cadeiras
de rodas). Constam 75 itens que abordam a fase inicial de alcance da mobilidade,
atividades fisicas funcionais (controle de cabega, transferéncias, deambulagao e
subida de escadas) e habilidades para brincar em um parque infantil. Para as
criangas que necessitam utilizar algum dispositivo de auxilio para marcha
existem 10 itens adicionais, e um dominio separado para as que necessitam
utilizar cadeiras de rodas com 12 itens (MANCINI et al., 2016; HALEY et al.,
2012).

e Social/Cognitivo: inclui itens nas quatro éareas de contetdo (interagdo,
comunicacdo, cogni¢do cotidiana e autorregulacdo). Constam 60 itens que
abordam comunicagdo, interagao, seguranca, comportamento, brincar com jogos
e brinquedos, atencdo e resolu¢do de problemas (MANCINI et al., 2016;
HALEY etal., 2012).

e Responsabilidade: inclui itens nos quatro dominios de conteudo (organizagao e
planejamento, cuidar das necessidades didrias, gerenciamento da saude, e
manutencdo da seguranga. Constam 51 itens que avaliam a extensdo em que uma
pessoa jovem estd gerenciando as tarefas de vida que permitem viver
independente. Este ¢ um dominio de maior dificuldade e € destinado para avaliar

criangas e adolescentes (MANCINI et al., 2016; HALEY et al., 2012).
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,

E necessario um computador que tenha o software CAT instalado, podendo ser
completado pelo cuidador, responsavel ou profissional que conhega bem a crianga. Em seguida
¢ necessario identificagdo de quem estd sendo avaliado que devera ser numeros e/ou letras, que
sejam selecionados os dominios a serem avaliados e a versao que sera utilizada. Existem duas
versdes do PEDI-CAT no mesmo software: CAT Versdo Réapida (“Precisa”) e CAT Versao
Conteudo Balanceada (“Compreensivel”). A CAT Versao Rapida (“Precisa”) (Speedy-CAT),
¢ considerada mais rapida e eficiente, com apenas 5 a 15 itens por dominio. O proximo passo €
acrescentar informagdes da crianga, sexo, data de nascimento, o idioma a ser respondido, se usa
ou nao algum tipo de dispositivo de auxilio de marcha ou’ cadeira de rodas. O software PEDI-
CAT utiliza um algoritmo computadorizado para selecionar os itens de forma individualizada,
a partir dos dados demograficos (idade e sexo) esses itens sdo selecionados para serem
respondidos. Todos os entrevistados comecam com o mesmo item em cada dominio, € a
resposta desse item determina a proxima questdo que serd exibida em seguida (mais dificil ou
mais facil) adaptando os itens ao nivel da crianca evitando assim questdes irrelevantes e
minimizando o nimero de itens administrados para obter uma estimativa da funcionalidade em
cada area. Para os trés dominios de Habilidade Funcionais (atividades didrias, mobilidade e
social/cognitivo) que questionam o grau de dificuldade que uma crianga apresenta na atividade

especifica, e o responsavel devera responder escolhendo umas das opgdes:

“Incapaz” se a crianga ndo consegue, nao sabe ou ¢ muito nova.
“Dificil” se a crianca faz com muita ajuda, tempo extra ou esforco.
“Um pouco dificil” se a crianga faz com um pouco de ajuda, tempo extra ou esforco.
“Facil” se a crianga faz com nenhuma ajuda, tempo extra ou esforgo, ou se as
habilidades da crianca estao além deste nivel.

“Nao sei” se o respondente relata ndo saber responder ao item.

E para responder o dominio de Responsabilidade, pergunta-se “Qual o grau de

responsabilidade que a crianga assume nas seguintes atividades?”

“O adulto/cuidador assume completa responsabilidade e a criangca nao assume
responsabilidade”
“O adulto/cuidador assume a maior parte da responsabilidade e a crianga assume

pouca responsabilidade”
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“O adulto/cuidador e a crianga compartilham as responsabilidades igualmente”
“A crianga assume a maior parte da responsabilidade com pouca instrugdo,
supervisao ou orientacao de um adulto/cuidador”

“A crianga assume completa responsabilidade sem qualquer instrucao, supervisao
ou orienta¢dao de um adulto/ cuidador”

“Eu ndo sei”.

Quando todos os dominios escolhidos forem completados, terd a opgdo para marcar
quem completou a avaliacao: Pais, outro cuidador ou Profissional de satde, e em seguida as
respostas serdo salvas e o programa sera fechado.

O relatério de pontuacgao para o CAT Versao Répida inclui um escore de percentil, os
escores normativos que sao apresentados como escore-T (permitindo a comparagdo com outras
criancas da mesma idade). As pontuagdes entre 30 ¢ 70 sdo considerados dentro da faixa
esperado para idade. Outra forma de pontuagdo € o escore continuo que nao esta relacionado
com a idade e sim com a posi¢ao atual da crianca em relacdo a fungdo representadas pelos itens
do dominio avaliado (recomendados para acompanhar o progresso funcional da crianga,
compara ela, com ela mesma) com métrica de 20 — 80. No final ¢ apresentada uma lista de
respostas a todos os itens administrados do PEDI-CAT (MANCINI et al., 2016; HALEY et al.,

2012), além de um mapa de itens mostrando a localizacdo das respostas nos dominios.

Figura 3 — Relatorio da Avaliagdo Detalhado PEDI-CAT

REDIk-

Pediatric Evaluation of Disability Inventory Computer Adaptive Test

Relatérie de Avaliagdo Detalhade PEDICAT

Namere de Identificacio FCO01
Data de Nascimento: 01-outubro-2003
Sexc Masculing

Escore Normatlva

DP Escare-T  Percentil Ajuste  #itens Aplicadar dispositiva Cadeirade Data

deauxilio* Rodas**

Mividades Didrias ES 1,53 55 5075 -G48 21 Faif Mie [} 17006/2019 1

hohilidade 4 181 57 =ards (B8 15 Faif Miie 4] 17006/2019 1

Eocialf Cognitivo 72 108 a4 25~E0 0,30 1E& Faif Miie 4]

)
o
o 17062018 1
o

Fesponsabilidade 54 145 51 EQ~75 -E,48 15 Paif Mie O 120062019 1

*:0x MEG usa nenhurn dispositive; 1: Andador; 2: Muletas; 3: Bengala

**: Cadeira de Rodas: O: M8o usa nenhuma cadeira de rodas; 1: Cadeira de Rodas Manual [n8o propulsicnal; 2: Cadeira de Rodas
Manual [propulsiona); 3: Cadeira de Rodas Motorizada

4 Répide; 2: Conteddo Balanceado

Fonte: Extraido do software PEDI-CAT, versao rapida



Figura 4 — Mapa de Itens com Localizagdo das Respostas

Atividades Diarias Mapa de item

MNUumero de identificagao: FOOO01

Escore Continuo = 65, EP = 1,53, Fit = 0,48

Tarefas de Casa

Troca a lmpada de uma lumindria de mesa

Abve frascos de reméd s com lacre mfantil

Aperta parafusos sohtos usando uma chave de fenda
Abre embalagem de pldstico vsando tesoura
Troca a fionha de um travesseno

Abve a fechadu ra de v ma porta vsand 0 a chave
Coloca um curatng adesnoem un corte paguens na mio
Empilha pratos ou copos quebidveis

sa o teclado g4 compl tadar

Usa o controle de b m videcgame

Retira nota d¢ uma cartena
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Fonte: Extraido do software PEDI-CAT, versdo rapida
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A Figura 4 apresenta um exemplo de mapa de resposta ao dominio de atividades diarias,
mostrando, em vermelho, as respostas aos itens selecionados pelo software de acordo com o
sexo ¢ a idade e respostas dada. Onde o niumero 1 € incapaz de realizar e o nimero 4 ¢ facil de
realizar, e a linha vermelha continua, ¢ o escore continuo obtido pela crianga.

A vantagem dessa avaliacao ¢ que uma vez discriminada alguma incapacidade, poderao
ser delineadas metas claras a serem alcangadas no processo de reabilitagdo a partir dos
resultados gerados pelo teste. No Brasil, o PEDI-CAT foi validado por Mancini (2016) e, desde
entdo vem sendo utilizado em populagdes de criancas e adolescentes com varias condi¢des de
saude, como transtorno do espectro autista, paralisia cerebral e amiotrofia muscular espinhal
(COSTER etal., 2016; KRAMER et al.,2016; SHORE et al., 2017; PASTERNAK et al., 2016),

porém sua aplicabilidade ainda ndo foi investigada em criancas e adolescentes com FC.

2 JUSTIFICATIVA

Uma vez que ha um instrumento que contempla a avaliacdo nos dominios de atividade
e participag@o, com utilizacao crescente no meio clinico, cientifico e ja foi validado e adaptado
para populacdo brasileira (MANCINI et al., 2016), o PEDI-CAT se coloca com uma opg¢ao
viavel para avaliagdo de pacientes com FC. Sendo assim, torna-se crucial investigar a relacao
entre a funcionalidade e a gravidade clinica e respiratoria de criangas e adolescentes com a
condi¢do de saude aqui investigada, para possibilitar sua utilizagdo neste meio e tornar as

intervengdes mais amplas e assertivas.

3 OBJETIVO GERAL
Avaliar a relacdo entre a funcionalidade, gravidade clinica e respiratoria de criangas e

adolescentes com fibrose cistica.

3.1 OBJETIVOS ESPECIFICOS
Comparar a funcionalidade de criangas e adolescentes com FC de diferentes

classificagdes de gravidade.
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4 RESULTADOS

RELACAO ENTRE A FUNCIONALIDADE, GRAVIDADE CLINICA E RESPIRATORIA
DE CRIANCAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CISTICA

1 INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) ¢ uma condigdo de satde genética de heranca autossomica
recessiva, causada pela mutacdo do gene Cystic Fibrosis Transmenbrane Regulator (CFTR) no
braco longo do cromossomo 7, no locus q 31, que codifica a proteina reguladora de condutancia
transmembrana de cloro. Estima-se que no Brasil a incidéncia seja de 1:7.576 nascidos vivos,
apresentando diferengas regionais, com valores mais elevados nos estados da regido Sul
(RASKIN et al., 2008). No mundo, 70.000 pessoas e, no Brasil, cerca de 5.128 pessoas sdo
afetadas pela FC (Registro Brasileiro de Fibrose Cistica [REBRAFC], 2017).

Seu acometimento ¢ multissistémico e cronico, com manifestagdes decorrentes da
alteracdo na quantidade e/ou funcao da proteina CFTR, que reduzem os movimentos dos ions,
e consequentemente, 0 movimento da d4gua nas membranas celulares, resultando em aciumulo
de muco denso com aspecto viscoso. Esse muco espesso obstrui os ductos das glandulas
exocrinas, com manifestacdes de alta concentracdao de cloro no suor, causando alteragcdes na
funcdo pulmonar como bronquiectasias, atelectasias e doenca pulmonar obstrutiva cronica,
manifestagdes intestinais, insuficiéncia pancreatica com ma digestdo/absorcao e consequente
desnutri¢do, e ainda, infertilidade masculina na idade adulta (RIBEIRO; RIBEIRO; RIBEIRO,
2002). A partir dessas manifestagdes sistémicas, sinais € sintomas como tosse cronica com
expectoracgdo, dor toracica, dispneia, fadiga, perda de peso e declinio da fun¢do pulmonar sdao
evidentes e se intensificam com a inevitavel progressao da doenga (CASTELLANTI et al., 2018).

A exacerbacao dos sintomas pulmonares ¢ a principal causa de morbimortalidades em
pacientes com FC e tem sido negativamente associada a desfechos fisicos, psicossociais e de
qualidade de vida (QV) (COGEN et al., 2017). A exacerbagdo dessa condi¢cdo de saude ¢
recorrente € ocorre por reinfecgdes e, muitas vezes, por colonizag¢do cronica por Pseudomonas
Aeruginosa, o que requer internacdes hospitalares frequentes ou mesmo isolamento em
ambiente domiciliar para seu controle ou resolucao (VADAGAM; KAMAL, 2018). Além dos
sintomas dessa condi¢do de saude, essas frequentes internagdes potencializam restrigdes na
participacdo, como absenteismo escolar, limitacao nas atividades recreacionais e das atividades

de vida diaria (HABIB, MANJI, et al., 2015).
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Adicionalmente, desde o diagnostico, esses pacientes passam por inumeras
intervengdes: exames frequentes, consultas, manejo diario de medicacdes (nebulizagdes,
broncodilatador, enzimas, dentre outros), sessoes diarias de fisioterapia respiratoria, dentre
outras (ZIEGLER, et al., 2019). Diante dessas demandas, o desenvolvimento do senso de
responsabilidade precoce e a auto-eficacia no cuidado da doenga sdo cruciais para a adesdo ao
tratamento e, consequentemente para reduzir o risco de exacerbagdes, retardar o declinio da
fungcdo pulmonar e melhorar a qualidade de vida de criancas e adolescentes com FC
(BEACHAM; DEATRICK, 2013).

Para ter uma melhor compreensao sobre todas as repercussdes que a FC pode causar na
vida do paciente, a Classificacdo Internacional de Funcionalidade, Incapacidade e Saude,
proposta pela Organizacdo Mundial de saude (CIF) torna-se uma aliada, uma vez que traz uma
visao biopsicossocial com um quadro amplo e multifacetario das repercussoes de condi¢des de
saude nos diferentes dominios analisados (WHO, 2001). Durante as avaliagdes e criacdes de
metas terapéuticas, os profissionais tendem a ter maior foco no dominio de estrutura e fungao
corporal, por ser o que demonstra comprometimentos mais 6bvios. No entanto, quando se trata
de condi¢des de saude cronicas, o foco terapéutico deve ser amplo visando as atividades,
participagdo e fatores ambientais e pessoais, que podem impactar consideravelmente no sucesso
do tratamento proposto (WHO, 2001). Além disso, quando se observa um quadro com todos os
aspectos individuais do paciente e resultados da FC, todos os profissionais envolvidos no
cuidado podem se beneficiar com melhor entendimento, uniformidade da linguagem, metas
terapéuticas especificas e mais assertivas, aumentando assim as chances de sucesso
(MANDRUSIAK; MACDONALD; WATTER, 2009; OZIPEK et al., 2020).

De acordo com o modelo da CIF, a restri¢do na participagdo ocorre como resultado de
uma intera¢do dindmica entre as limitagcdes da atividade imposta pela doenga, fatores pessoais
e contextuais do ambiente. Este desfecho tem sido considerado essencial a satide mental e fisica
e a longevidade, fornecendo suporte como beneficios emocionais por meio da interagdo com
outras pessoas. Além disso, o envolvimento em papé€is sociais traz um senso de identidade e
importancia para o individuo, fazendo com que o individuo se torne mais responsivo, auto-
eficaz e com modulagdio de um comportamento mais saudavel. (MANDRUSIAK;
MACDONALD; WATTER, 2009; OZIPEK et al., 2020).

Sendo assim, € notorio que diante das repercussdes pulmonares e sist€émicas da condi¢ao
de saude e das restricdes impostas, criangas e adolescentes com FC possam ter o
desenvolvimento de suas atividades diarias, mobilidade (ERGIN et al., 2020), interacao social

e de responsabilidade diferente de seus pares saudaveis (ARIKAN et al., 2015). Sinnema et al.,
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1988 mostrou que adolescentes com FC tém restricdo a participacdo, menor responsabilidade
com a higiene do seu proprio corpo e atraso no periodo da puberdade quando comparados a
adolescentes saudaveis (SINNEMA et al., 1988). Outro estudo observou em criangas com FC
menores de quatro anos de idade, elevada prevaléncia de atraso no desenvolvimento motor
variando de 7 a 9 meses (THOMAZINHO et al., 2011). Esse estudo ainda sugeriu que os fatores
bioldgicos e condicdes ambientais de risco presentes na FC contribuiram para os déficits
motores precoces (THOMAZINHO et al., 2011). Adicionalmente, a superprotecao parental
pode ser uma barreira para o desenvolvimento independente e autonomo dessas criangas e
adolescentes sobre suas tarefas de vida (CLARKE; COOPER; CRESWELL, 2013).

Em funcdo disso, para a avaliacdo dessas diferentes capacidades das criangas e
adolescentes com FC, um numero razoavel de diferentes testes deveriam ser utilizados, como
o Teste de Caminhada de Seis Minutos (TC6), avaliacao da participagdo, das atividades de vida
diaria, testes cognitivos, de auto-cuidado e responsabilidade. Essa bateria de avaliagdes ¢
dispendiosa de tempo, ndo dispde de valores de normalidade para algumas faixas etarias, além
de extenuar os participantes em tantas avaliagdes. Nesse contexto, o Pediatric Evaluation of
Disability Inventory Computer Adaptive Test (PEDI-CAT) (MANCINI et al., 2016; HALEY et
al., 2012) modificado da versdo original do teste Inventario de Avaliacdo Pediatrica de
Incapacidade (PEDI) (MANCINI, 2005), consiste em um inventario que avalia o desempenho
nos dominios de atividades didrias; mobilidade; social/cognitivo e responsabilidade com
valores normativos num amplo espectro de idade, desde lactentes a adolescentes de 21 anos.
Esse instrumento j& ¢ validado e adaptado para populagdo brasileira, tem sido utilizado em
criancas e adolescentes com diferentes condi¢oes de satde (COSTER et al., 2016; SHORE et
al., 2017) e contempla o modelo da CIF (HWO, 2001). A vantagem dessa avaliacdo ¢ que uma
vez discriminada alguma incapacidade, poderdo ser delineadas metas claras a serem alcangadas
no processo de reabilitagdo. Entretanto esse instrumento ainda ndo foi aplicado em pacientes
com FC.

Com o advento da CIF, o PEDI-CAT esta em crescimento no meio clinico e cientifico,
tendo sido utilizado em varias populagdes clinicas pediatricas e adolescentes, como no
transtorno do espectro autista (COSTER et al., 2016; KRAMER et al., 2016), paralisia cerebral
SHORE et al., 2017), amiotrofia muscular espinhal (PASTERNAK et al., 2016), entre outros.
No Brasil, o PEDI-CAT foi validado por Mancini (2016), porém sua aplicabilidade clinica nao
foi testada em criangas e adolescentes com FC. Neste contexto, torna-se crucial investigar a
relagdo entre a funcionalidade com a gravidade clinica e respiratoria de criangas e adolescentes

com FC.
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Para o presente estudo objetiva-se: (I) Avaliar a relacdo entre a funcionalidade,
gravidade clinica e respiratoria de criangas e adolescentes com fibrose cistica e; (II) Comparar

a funcionalidade de criangas e adolescentes com FC de diferentes classificagdes de gravidade.

2 MATERIAIS E METODOS

Este foi um estudo observacional, transversal, seguindo as diretrizes do STROBE
(MALTA et al., 2010) e também o checklist de instrumentos de medicao de saide (COSMIN)
(MOKKINK et al., 2010). O projeto foi aprovado no Comité de Etica e Pesquisa do Hospital
Universitario da UFJF (N°® 3.299.985 - ANEXO A) e os responsaveis pelos participantes
assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) (APENDICE A), assim
como os participantes assinaram o Termo de Assentimento Livre e Esclarecido (TALE)

(APENDICE B).

2.1 PARTICIPANTES

Foram incluidos no estudo todas as criancas e adolescentes de 6 a 21 anos, de ambos os
sexos, com diagnostico de FC confirmados por caracteristicas genotipicas e fenotipicas da
doenga e/ou concentragdo de cloro no suor > 60 mmol/l, acompanhados no ambulatério de FC
do Hospital Universitario da UFJF e elegiveis para o estudo. Foram excluidos do estudo os
participantes com exacerbagdo respiratoria nas Ultimas quatro semanas, que pode ser
manifestada por aumento da tosse, alteracdo no aspecto das secrecdes, febre, alteragdes na
ausculta pulmonar, queda do VEFi, redugcdo ou diminuicdo da saturagdo, alteracdes
radiologicas e perda ponderal (SMYTH et al., 2014), além de dificuldade de compreensao,
limitagdo fisica de origem neuroldgica ou incapacidade de realizar os testes propostos. Todos

os testes foram realizados no ambulatério de FC do Hospital Universitario da UFJF.

2.2 CALCULO AMOSTRAL

O tamanho da amostra foi calculado na plataforma online do departamento de estatistica
da University of California San Francisco (disponivel em:
https://data.ucsf.edu/research/sample-size). Para o calculo do tamanho amostral, estipulou-se
como satisfatorio um coeficiente de correlagdo igual ou superior > 0,50, entre as medidas do
PEDI-CAT, DTC6, VEF, SK considerando o nivel de significancia de 5% (a = 0,05) e poder
de 80% (B = 20%). Deste modo, foi estimado uma amostra de no minimo 26 participantes

(PORTNEY; WATKINS, 2007).
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2.3 PROCEDIMENTOS DO ESTUDO

Os pesquisadores envolvidos foram treinados para a utilizagdo de todos os instrumentos
de avaliagdo. Foi utilizado um instrumento de triagem (APENDICE C) para obter dados sobre
caracteristicas demograficas e clinicas (sexo, idade, tempo de diagndstico, gendtipo,
insuficiéncia pancreatica, coloniza¢do, medicacdes relacionadas a FC, comorbidades,
antecedentes clinicos e histéria familiar). As criancas e adolescentes elegiveis para o estudo
foram submetidas a avaliagdo antropométrica (SOCIEDADE INTERNACIONAL PARA O
AVANCO DA CINEANTROPOMETRIA, 2011). A espirometria (PEREIRA, 2002) e o Teste
de Caminhada de Seis Minutos (AMERICAN THORACIC SOCIETY, 2002) (APENDICE D),
foram realizados em ordem aleatéria para evitar um efeito de ordem do teste como motivagao,
fadiga ou pratica. O resultado do Escore Shwachman-Kulczyki (SHWACHMAN;
KULCZYCKI, 1958) foi obtido por meio dos dados dos prontuarios (ANEXO B). Os pais ou
responsaveis por estes participantes responderam o inventdrio de avaliagdo pediatrica de
incapacidade PEDI-CAT (MANCINI et al., 2016; HALEY et al., 2012) em um computador do

tipo laptop por meio de entrevista.

Figura 5 — Procedimentos de avaliagéo

Crianca ou adolescente

i Pais ou responsaveis
- Antropometria
- Escgre Sh\yachman—Kulczykl - PEDL-CAT
- Espirometria
- TC6

Fonte: produzido pelo autor

2.4 INSTRUMENTOS

Foram mensuradas a massa corporal (kg) e estatura (m) dos participantes por meio de
uma balanca eletronica digital da marca Lider modelo LD 1050, com capacidade de 150kg e
precisdo de 50 g e um estadidmetro da marca Sanny Compacto Tipo Trena Portatil modelo ES
2040 com extensdo de 2,1 m e escala de 0,5 cm. Para a tomada dessas medidas, os individuos
permaneceram em pé, com os calcanhares unidos sob a superficie de apoio, com os bragos
relaxados ao longo do corpo. As medidas foram obtidas ap6s uma inspirag¢ao profunda (estatura)
e consequente expira¢do (massa corporal), com os bracos relaxados e cabeg¢a no plano

horizontal.
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Todas as medidas foram obtidas seguindo as recomendacgdes técnicas da International
Society for the Advancement of Kinanthropometry - ISAK e foram executadas pelo nutricionista
da equipe devidamente capacitado pela instituigdo (SOCIEDADE INTERNACIONAL PARA
O AVANCO DA CINEANTROPOMETRIA, 2011).

Por meio das medidas obtidas foi calculado o Indice de Massa Corporal (IMC),
dividindo-se a massa corporal pela estatura elevada ao quadrado (BRAY; GRAY, 1988). Os
indices antropométricos avaliados (estatura/idade e IMC/idade) foram calculados por meio do
software Antro Plus e classificados segundo os pontos de corte da Organizacdo Mundial da
Saude (WORLD HEALTH ORGANIZATION; UNITED NATIONS CHILDREN'S FUND,
2009).

2.4.1 Escore Shwachman-Kulczyki

O escore de gravidade clinica foi realizado pela médica assistente do ambulatorio e
coletado do prontudrio do participante.

Desenvolvido para determinar a gravidade da condi¢do de saude e o impacto da terapia
em qualquer paciente (SHWACHMAN; KULCZYCKI, 1958). Trata-se de um sistema de
avaliagdo contendo quatro categorias: atividade geral, achados fisicos, estado nutricional e
achados radiolégicos. Cada categoria apresenta cinco pontuacdes possiveis, podendo variar de
5 a 25 pontos, conforme o grau de comprometimento, podendo chegar até 100 pontos, que seria
o melhor escore. As quatro pontuagdes sdo somadas obtendo um escore total e classificando a
condicdo de saude em: excelente (86-100), boa (71-85), leve (56-70), moderado (41-55) e grave
(< 40) (FREIRE; ABREU E SILVA; ARAUJO, 2008).

2.4.2 Inventario de Avaliagdo Pediatrica de Incapacidade - PEDI-CAT

O PEDI-CAT ¢ a evolugdo do Inventario de Avaliacdo Pediatrica de Incapacidade
(PEDI), originalmente publicado em 1992, que foi revisado e transformado em uma versao
computadorizada adaptativa (CAT). O PEDI-CAT avalia a funcionalidade das criangas e
adolescentes, com perguntas voltadas as atividades e participagdo realizadas no dia a dia destes
individuos (MANCINI et al., 2016; HALEY et al., 2012).

O PEDI-CAT, foi desenvolvido como uma medida de multiplas areas de contetido
funcional. Este ¢ composto de um banco de itens de facil compreensdo que abrange 276
atividades funcionais adquiridas, divididos em quatro dominios: (1) atividades diarias; (2)
mobilidade; (3) social/cognitivo e (4) responsabilidade (MANCINI et al., 2016; HALEY et al.,
2012), que podem ser usados separados ou em conjunto. O PEDI-CAT pode ser preenchido por
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meio de entrevista de pais/cuidadores ou pelo julgamento de profissionais da saude envolvidos
nos cuidados com a crianga.

O software PEDI-CAT utiliza um algoritmo computadorizado para selecionar os itens
de forma individualizada, a partir dos dados demograficos (idade e sexo) esses itens sao
selecionados para serem respondidos, porém todos os entrevistados comegam com 0 mesmo
item em cada dominio, e a resposta desse item determina a proxima questdo que sera exibida
em seguida (mais dificil ou mais facil) adaptando os itens ao nivel da crianga evitando assim
questdes irrelevantes e minimizando o numero de itens administrados para obter uma estimativa
da funcionalidade em qualquer area. As questdes utilizam linguagem do cotidiano, e nos itens
de atividades diarias e mobilidade sdo utilizadas ilustragdes para facilitar o entendimento do
constructo do item.

E necessario um computador que tenha o software CAT instalado, podendo ser
completado pelo cuidador, responsavel ou profissional que conhega bem a crianga. Existem
duas versdes do PEDI-CAT no mesmo software: CAT Versdo Répida (“Precisa”) e CAT
Versdao Conteudo Balanceada (“Compreensivel”). Foi utilizado o CAT Versao Rapida
(“Precisa”) (Speedy-CAT), mais rapida e eficiente, com apenas 5 a 15 itens por dominio. O
PEDI-CAT fornece pontuagdes normativas (fornecidas como percentis de idade) para que se
possa interpretar a funcionalidade de uma crian¢a em particular em relagdo a outras da mesma
idade. O relatorio de pontuagdo para o CAT Versao Rapida inclui um escore de percentil, um
escore-T, um escore continuo com métrica de 20-80 e uma lista de respostas a todos os itens
administrados do PEDI-CAT (MANCINI et al., 2016; HALEY et al., 2012), além de um mapa
de itens mostrando a localizagdo das respostas nos dominios. Dessa maneira, garante-se que
resultados sejam tdao confidveis quanto a Versao Conteudo Balanceada. Cabe salientar que a
Versdo Conteudo Balanceada ¢ indicada quando a finalidade € a de tragar um plano terapéutico,
o que foge do objetivo do presente estudo.

Para fins de analise dos resultados deste estudo foi utilizado o escore continuo, para
permitir a comparagao entre os participantes do presente estudo com a amostra normativa do
teste. No contexto da CIF, os dominios do PEDI CAT estdo englobados na atividade e
participagdo. E considerado como desempenho adequado quando o escore normativo é superior
a 30. Na comparacdo entre os participantes de diferentes gravidades foi utilizado o escore

continuo do PEDI CAT.
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2.4.3 Espirometria

A espirometria foi realizada utilizando o espirometro Koko. O procedimento foi
realizado pelo mesmo profissional treinado em todos os participantes. O procedimento foi
previamente explicado e demonstrado para os participantes, os quais foram avaliados na postura
sentada, costas e pés apoiados, com uso de clips nasal, segurando o aparelho com as maos. Apos
0 posicionamento, foi realizada uma inspiracao profunda seguida de expiragdo forgada mantida
por periodo minimo de seis segundos. Foram realizadas no minimo trés € no maximo oito
manobras. Os procedimentos técnicos, os critérios de aceitabilidade e reprodutibilidade
adotados foram os recomendados pela Sociedade Brasileira de Pneumologia (PEREIRA, 2002).

Foram registrados a capacidade vital for¢ada (CVF), volume expiratério forgado no
primeiro segundo (VEF)), relagdo VEF;/ CVF e o fluxo expiratorio forcado entre 25 e 75% da
CVF (FEF25.75%). Os valores obtidos foram comparados com os previstos (MALLOZI, 1995).

A variavel de desfecho utilizada da espirometria para as correlagdes foi o VEF; em
valores absolutos e porcentagem do previsto. De acordo com a CIF, essa variavel dependente

corresponde a fungdo respiratodria.

2.4.4 Teste de Caminhada de Seis Minutos

E um teste auto cadenciado, com uma carga constante sendo assim, considerado um
teste submaximo para a maioria dos pacientes, com objetivo de caminhar a maior distancia
possivel durante seis minutos em um corredor plano, medindo no minimo 30 metros
(AMERICAN THORACIC SOCIETY, 2002).

Os participantes realizaram duas vezes o TC6 devido ao efeito aprendizado. Os testes
foram realizados pelo mesmo investigador e frases padronizadas foram dadas como incentivo
a cada minuto e nos Ultimos 15 segundos. Foi orientado que o participante interrompesse a
caminhada, caso sentisse fadiga ou dispneia intoleravel, mas que retornasse a caminhada assim
que possivel (nesse momento o crondmetro nao seria interrompido) seguindo as diretrizes da
(American Thoracic Society - ATS) (AMERICAN THORACIC SOCIETY, 2002). Medidas de
frequéncia cardiaca, pressdo arterial, saturacdo de pulso de oxigénio (SpO.), percep¢do de
dispneia e fadiga utilizando a escala de Borg modificada (BORG, 1990) foram tomadas antes e
apos o teste. A frequéncia cardiaca foi registrada por meio de um monitor de frequéncia cardiaca
por telemetria (Polar). A SpO; foi monitorada por meio de oximetro de pulso (Nonin). Os
valores obtidos do TC6 foram comparados com a distancia prevista de acordo com as equagdes

de referéncias para criancas brasileiras de 7 a 12 anos de idade (CACAU et al., 2018).
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“Distancia percorrida (m) meninos = [16,86 x idade (anos)] + [1,89 x A Freq Card
(batimentos/minuto)] — [0,80 x peso (Kg)] + (336,91 x R1)

“Distancia percorrida (m) meninas = [13,54 x idade (anos)] + [1,62 x A Freq Card
(batimentos/minuto)] — [1,28 x peso (Kg)] + (352,33 x R1)

O coeficiente R1 nas equacdes supracitadas foi substituido pelo nimero 1, visto que os
participantes deste estudo residiam na regido Sudeste (CACAU et al., 2018).

A variavel de desfecho do TC6 utilizada para anélises de correlagdes foi a DTC6
(distancia percorrida no Teste de Caminhada de Seis Minutos) em metros e porcentagem do

previsto no melhor teste.

2.5 ANALISE ESTATISTICA

A distribuicao dos dados foi avaliada pelo teste de Shapiro Wilk. Os dados distribuidos
normais e nao normais foram expressos como média e desvio padrao (DP) ou mediana e seus
respectivos quartis, respectivamente. Para variaveis categoricas e dicotdmicas, a frequéncia e a
proporcdo foram calculadas. Os participantes foram descritos de acordo com suas
caracteristicas antropométricas e classificacdo da gravidade clinica.

A relagdo entre a funcionalidade (pontuacao do PEDI-CAT) foi avaliada pela correlacao
entre a distincia percorrida do TC6, o VEF e a gravidade clinica (escore total de Shwachman-
Kulczyki) por meio do Coeficiente de Correlagcdo de Pearson. Foi considerada correlagdo muito
forte quando r > 0,90; forte entre 0,70 e 0,90; moderada entre 0,50 e 0,70; fraca entre 0,30 e
0,50 e desprezivel entre 0 e 0,30. Quanto mais perto de 1, maior ¢ o grau de dependéncia
estatistica entre as variaveis, em contrapartida, quanto mais proximo de zero, menor ¢ forca
dessa relagao (DANCEY; REIDY, 2013).

Para comparagdo entre os participantes de diferentes gravidades respiratoria foi
utilizado o teste # ndo pareado.

A probabilidade de erro do tipo I foi estabelecida com a de 0,05.

A andlise e interpretacdo dos resultados foram realizadas utilizando o software

Statistical Package for the Social Sciences (SPSS, versao 20.0).

3 RESULTADOS

Fazem parte da populagdo acompanhadas pelo ambulatéorio de FC do Hospital
Universitario da UFJF, trinta e sete criangas e adolescentes com diagnostico confirmado de FC.
Destes, 11 (29,72 %) foram excluidos de acordo com os critérios de elegibilidade e 26 foram

incluidos no estudo, como demonstrado no fluxograma abaixo.
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Estao apresentados na Tabela 5 caracteristicas demograficas, antropométricas, fun¢io
pulmonar, capacidade fisica e gravidade clinica dos 26 participantes com FC envolvidos no
estudo. A média de idade foi de 11,62 £ 4,60 anos e 19 (73,1%) eram do sexo masculino. A
média (DP) do escore z de IMC/I foi de - 0,79 + 1,76. Todos os pacientes apresentaram valores
espirométricos compativeis com obstrugdo das vias aéreas, sendo 14 individuos classificados

como FC leve (VEF; = 88,29 + 17,59 % predito), 7 classificados como moderados (VEF; =

Figura 6. Fluxograma da selegéo dos participantes

37 pacientes com
diagndstico
confirmados de FC

7 pacientes com idade < 6 anos

— > | 4 pacientes com idade > 21 anos

v

26 pacientes
elegiveis para o
estudo

50,57 +2,99 % predito), e apenas um individuo classificado como grave (VEF1 =33 % predito).
Quanto a gravidade clinica total foi de 83,27 + 17,77. Quanto a capacidade fisica avaliada pelo

TC6 todos os 13 participantes estavam acima de 80% da distancia caminhada prevista.
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Tabela 5. Caracteristicas descritivas dos participantes com Fibrose Cistica.

Variaveis n=26
Caracteristicas demogrdficas

Idade (anos) 11,62 £ 4,60
Género n (%)

Masculino 19 (73,1%)
Feminino 7 (26,9%)
Antropometria

Peso (Kg) 36,17 = 16,02
Altura (cm) 141,79 £ 19,80
IMC (K g/m?) 16,87 + 3,32
IMC/I (escore z) -0,79+1,76
Gravidade clinica

S-K/Tot 83,27+ 17,77
S-K/At 23,84 +£2,57
S-K/Ex 21,73 + 5,28
S-K/N 20,96 + 5,29
S-K/Rx 16,73 £ 7,61
Fungdo pulmonar

CVF () 2,13+0,93
CVF (% prev.) 86,68 + 23,48
VEF, (I) 1,62 £ 0,60
VEF; (% prev.) 73,77 £ 24,35
VEF,/CVF () 0,78 + 0,10
VEF/CVF (% prev.) 84,41 £ 10,99
Capacidade fisica

DTC6 (m) 499,49 + 69,75
*DTC6 (% pred.) 97,91 + 11,80
PEDI-CAT

Atividades diaria 52+ 19,65
Mobilidade 53,54 + 16,11
Social/Cognitivo 47,04 £ 18,34
Responsabilidade 43,77 + 14,38

Legenda: Os dados estdo apresentados como média + DP; DP: desvio padrio; mediana (IIQ). Kg: quilograma; cm:

centimetro; IMC: indice de massa corpdrea; m2: metro quadrado; IMC/I: razio do indice de massa corporal pela idade;
S-K/Tot: escore de Shwachman-Kulezycki total; S-K/At: escore de Shwachman-Kulczycki atividade geral; S-K/Ex:
escore de Shwachman-Kulezycki exame fisico; S-K/N: escore de Shwachman-Kulczycki nutrigdo; S-K/Rx: escore de
Shwachman-Kulczycki radiologia; CVF: capacidade vital forgada; I: litro; % prev.: percentual do previsto; VEF1:
volume expiratorio forgado no primeiro segundo; VEF1/CVF: relacdo volume expiratdrio for¢ado no primeiro segundo
e capacidade vital forgado; DTC6: Distancia percorrida no Teste de Caminhada de Seis Minutos; m: metros; % pred.:
percentual predito; PEDI-CAT: Pediatric Evaluation of Disability Inventory Computer Adaptive Test.

*DTC6:n =13 (7a 12 anos)
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3.1 ASSOCIACAO ENTRE FUNCIONALIDADE E VARIAVEIS DEPENDENTES

A andlise das correlagdes entre a funcionalidade (pontuagdo do PEDI-CAT) com a
distancia percorrida do TC6, o VEF; e o escore total de Shwachman-Kulczyki estdo
apresentadas na Tabela 6. O VEF| apresentou correlagdes moderada com todos os dominios do
PEDI-CAT (atividades diarias, mobilidade, social/cognitivo), e o escore de gravidade clinica
mostrou correlagdo apenas com a mobilidade. Nenhuma correlagéo entre o PEDI-CAT e o TC6

foi observada.

Tabela 6. Correlagdo entre os dominios do PEDI-CAT e as variaveis TC6, SK Total e VEF;.

TC6 VEF, SK Tot
Variaveis R p R p R p
Atividades diarias 0,14 0,54 0,56 0,001* 0,38 0,06
Mobilidade 0,09 0,68 0,57 0,001* 0,48 0,01%*
Social/Cognitivo -0,01 0,62 0,54 0,010* 0,19 0,35
Responsabilidade -0,01 0,67 0.46 0,030%* 0,29 0,15

Legenda: TC6: teste de caminhada de seis minutos; VEF;: volume expiratorio for¢ado no primeiro segundo; SK
Total: escore de Shwachman-Kulczycki total ; R: correlagdo de Pearson ; PEDI-CAT: Pediatric Evaluation of
Disability Inventory Computer Adaptive Test ; * p <0,05.

Na Tabela 7, ao comparar participantes de diferentes gravidades respiratdria, podemos
observar que os individuos com obstrucdo ventilatéria de grau moderado/grave eram mais
velhos na idade, apresentavam maior gravidade clinica e maior escore no dominio

responsabilidade do PEDI-CAT.

Tabela 7. Comparagdo do grau de obstrugdo respiratoria e as variaveis de gravidade clinica e funcionalidade.

Leve Moderado/grave
(VEF, > 60 % prev.) (VEF{<60 % prev.) p
n=18 n=2_8
Variaveis
Idade 10,00 + 3,11 15,38 £5,18 0,006*
SK Total 93,57 + 7,45 67,59 + 16,69 0,001*
PEDI-CAT atividades diarias 66,16 =291 66,25+ 3,24 0,957
PEDI-CAT mobilidade 74,50 £ 2,91 73,75 £ 2,05 0,792
PEDI-CAT social/cognitivo 72,50 + 3,79 73,25+ 1,58 0,598
PEDI-CAT responsabilidade 53,36 £ 8,11 58,75+ 7,62 0,032*

Legenda: VEF1: volume expiratério forgado no primeiro segundo; % prev.: percentual do previsto, SK Total: escore de Shwachman-
Kulczycki total; PEDI-CAT: Pediatric Evaluation of Disability Inventory Computer Adaptive Test; * p <0,05.
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4 DISCUSSAO

Este ¢ o primeiro estudo que temos conhecimento, que investiga a funcionalidade de
criancas e adolescentes com FC através do PEDI-CAT. Os resultados do presente estudo
demonstram que os dominios do PEDI-CAT estdo associados a gravidade respiratoria e clinica,
bem como a responsabilidade foi o dominio que demonstrou prejuizo funcional.

O PEDI-CAT foi de facil aplicacdo, rapido (cerca de 12 minutos) e de facil
entendimento para os pais ou responsaveis que o responderam. Os diferentes dominios do
PEDI-CAT apresentaram associacdo de moderada magnitude (r = 0,46 - 0,57 - Tabela 7) com
o VEF:, marcador de obstru¢do ventilatéria e gravidade respiratdoria. Embora nio haja
instrumentos padrdo-ouro estabelecidos para avaliar a funcionalidade de criancas e
adolescentes com FC, os testes de capacidade funcional como o TC6 sdo bastante utilizados
tanto em adultos como em criangas. Em estudos utilizando o TC6 como marcador da capacidade
funcional, este também se relaciona de forma moderada com a gravidade respiratoria (r = 0.43
-0.59; P <0.05) (LANG et al., 2020). Quanto ao escore total de gravidade clinica foi observada
correlagdo moderada apenas com o dominio de mobilidade (r = 0,48 - Tabela 6). De forma
semelhante, Ozipek, 2020 relatou pior mobilidade em pacientes com maior gravidade da
condic¢do de saude, sugerindo que as constantes exacerbagdes, baixa capacidade aerdbica, tosse,
dor e desconfortos podem influenciar na funcionalidade e qualidade de vida dos pacientes
(OZIPEK, 2020). Resultados semelhantes foram observados em populagdo adulta de FC, nos
quais escores de maior funcionalidade foram observados nos pacientes com menor gravidade
respiratoria (THOBANI et al., 2015).

Em contrapartida, nenhum dos dominios do PEDI-CAT associaram-se a distancia no
TC6 (Tabela 7). Cabe destacar que o TC6 ¢ amplamente utilizado em doentes respiratorios
cronicos para indicar a capacidade fisica-funcional, bem como predizer morbimortalidade e
resposta a intervengdes. Entretanto, em criancas e adolescentes com FC, a literatura disponivel
apresenta divergéncias quanto a sua capacidade de discriminacdo funcional, ja que muitas
criancas com funcao pulmonar respiratéria grave apresentam ainda boa capacidade funcional
avaliada pelo TC6 (DONADIO et al., 2017). E provavel que o TC6 apresente limitagdes
metodologicas que ndo o tornam um marcador expressivo, diferente do que ocorre na populagdo
de doentes respiratorios adultos (HOLLAND et al., 2014). Essa afirmativa pode ser justificada
pela natureza do teste, que ¢ de um exercicio submaximo com velocidade auto-cadenciada, no
qual ndo ¢ permitido correr, além de ser limitado por tempo, e que se apresenta ainda com pouco
estimulo motivacional ou ludico para a populagdo pediatrica (CABRAL, 2017). Uma vez que

no presente estudo, todos os participantes que se adequavam aos critérios da equacgdo de
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previsdo (idade até 13 anos) atingiram valores superiores a 80% do previsto da distancia
percorrida do TC6, ¢ possivel que tenha ocorrido efeito teto neste perfil clinico de populagdo
pediatrica. Esta limitagao do TC6 foi destacada numa recente revisao sistematica, na qual foi
mostrado a limitada utilidade desse teste em criangas com menor comprometimento da funcao
pulmonar devido ao efeito teto relacionado a intensidade do exercicio (LANG et al., 2020). Isso
sugere que talvez o TC6 ndo seja sensivel para discriminar a capacidade fisica-funcional dessa
populacgdo, ha excecao para os pacientes muito graves nos quais outros fatores como sarcopenia
secundaria a doenga, inatividade fisica e perfil inflamatério culminam em menor mobilidade e
capacidade funcional. Neste sentido, torna-se evidente a necessidade de identificar outros
instrumentos de avaliagdo de facil aplicacdo e que possam constituir num melhor marcador
funcional. Considerando as vantagens, facilidades e os resultados encontrados, o uso do PEDI-
CAT nesta populacdo pode se tornar uma boa opg¢ao para esta finalidade.

Ao comparar a funcionalidade entre as diferentes gravidades respiratdria de criangas e
adolescentes com FC, observamos que aquelas com maior obstrugdo ventilatéria apresentaram
maiores escores no dominio responsabilidade quando comparadas aquela de gravidade leve,
sem diferencas nos outros dominios do PEDI-CAT. (Tabela 7). O manejo e aderéncia ao
tratamento da FC demanda grande responsabilidade, pois estes incluem um arsenal de medidas
como desobstrucao das vias aéreas, nebulizagdo, medicamentos, dieta modificada, entre outras
(GLASSCOE; QUITTNER, 2008). Uma pobre adesao ao tratamento pode levar a um aumento
de infecgdes, progressdo mais rapida da doenca, hospitalizacdo, perda da qualidade de vida e
morte precoce. Nosso estudo mostrou diferengas no dominio responsabilidade entre
participantes com FC leve e os com a moderada-grave. Cabe ressaltar que como a doenca ¢
progressiva, individuos de maior idade possivelmente apresentam a forma mais grave da doenga
e, portanto, estes sdo capazes de maior autonomia no manejo da doenca e, apresentam-se com
consequente maior responsabilidade. Como ja demonstrado no estudo de (MURPHY;
MILLER, 2020) pais de criancas com FC t€ém uma quantidade significativa de responsabilidade
pelo gerenciamento da doenca dos filhos; o que implica na responsabilidade parental do
monitoramento de adesdo e sintomas, distribuicdo de medicamentos, facilitar exercicios
respiratdrios e apoio ao enfrentamento e adaptagdo de seus filhos. Willis, 2020 mostrou que a
maioria dos jovens adultos com fibrose cistica ¢ capaz de assumir a responsabilidade por seus
cuidados, desde que submetidos a um plano de transferéncia do cuidado, comunicagdo
adequada e coordenacdo do cuidado em saude (WILLIS, 2020). Estas constatagdes apoiam 0s

resultados do presente estudo no qual criangas com FC apesar de manifestar a doenga de forma
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mais leve possuem menor responsabilidade do que adolescentes com a doenga moderada-grave,
0s quais possuem maior autonomia.

O PEDI-CAT pode ser considerado uma op¢ao multidimensional, abrangente, de facil
e rapida aplicacdo, que cobre um amplo espectro de niveis de funcionalidade e incapacidade, e
que pode ser usado na avaliacdo e acompanhamento de criangas e adolescentes com FC, bem
como direcionar intervengdes de forma a evitar declinio do prejuizo funcional. Outro ponto
forte do uso do PEDI-CAT nesta populagdo, ¢ que este instrumento possibilita a combinagao
de escalas de avaliam diferentes dominios da funcionalidade, abrangendo o desenvolvimento
da responsabilidade fornecendo informagdes do panorama do cuidado entre pais e filhos com
FC, para assim pesquisadores e clinicos direcionarem a transferéncia de responsabilidade e
autonomia da crianga em cada etapa do seu desenvolvimento, proporcionando assim a melhor
possibilidade do auto-cuidado, funcionalidade e participacdo (HALEY et al., 2010). Uma vez
identificada alguma incapacidade em um ou mais dominios do PEDI-CAT, este indicarad metas
claras a serem alcangadas no processo de reabilitagao.

Este estudo apresentou algumas limitacdes: apesar da amostra modesta e de
conveniéncia, ainda teve poder para demonstrar associacdo com marcadores de gravidade
respiratéria e clinica da FC, e discriminac¢do da responsabilidade entre doentes leves versus
moderados/grave. Adicionalmente, este foi um estudo transversal, no qual ndo se pode
investigar a responsividade do PEDI-CAT apo6s intervencgdes. Estudos prospectivos futuros
testando a responsividade deste instrumento, identificando a diferenga minima clinicamente

importante da funcionalidade em criangas e adolescentes com FC devem ser encorajados.

5 CONCLUSAO

Esse estudo mostrou que a avaliagdo da funcionalidade baseada nos conceitos da CIF
pelo PEDI-CAT relaciona-se com a gravidade clinica e respiratoria de criangas e adolescentes
com FC. Adicionalmente, criangas e adolescentes com maior gravidade da FC apresentam pior

desempenho no dominio de responsabilidade.



44

REFERENCIAS

AMERICAN THORACIC SOCIETY. ATS statement: guidelines for the six minute walk test.
Am. J. Respir. Crit. Care Med., v.166,n.1, p.111-117, Jul. 2002.

ARIKAN, H.; YATAR, I.; CALIK-KUTUKCU, E.; ARIBAS, Z. et al. A comparison of
respiratory and peripheral muscle strength, functional exercise capacity, activities of daily
living and physical fitness in patients with cystic fibrosis and healthy subjects. Res Dev Disabil,
45-46, p. 147-156, 2015 Oct-Nov 2015.

ATHANAZIO, R. A.; SILVA FILHO, L. V. R. F.; VERGARA, A. A.; RIBEIRO, A. F. et
al. Brazilian guidelines for the diagnosis and treatment of cystic fibrosis. J Bras Pneumol, 43,
n. 3, p. 219-245, 2017 May-Jun 2017.

BEACHAM, B. L.; DEATRICK, J. A. Health care autonomy in children with chronic
conditions: implications for self-care and family management. Nurs Clin North Am, 48, n. 2,
p. 305-317, Jun 2013.

BONO-NERI, F.; ROMANO, C.; ISEDEH, A. Cystic Fibrosis: Advancing Along the
Continuum. J Pediatr Health Care, 33, n. 3, p. 242-254, 2019 May - Jun 2019.

BORG, G. Psychophysical scaling with applications in physical work and the perception of
exertion. Scandinavian journal of work, environment & health, 16, n. Suppl 1, p. S55-S58,
1990.

BRAY, G. A.; GRAY, D. S. Obesity. Part [--Pathogenesis. The Western journal of medicine,
149, n. 4, p. 429-441, 1988.

CABRAL, L.A. Trabalho externo avaliado por meio do Teste de Caminhada de Seis Minutos
em criangas. Tese (Doutorado em Ciéncias da Reabilitagdao) - Universidade Federal de Minas
Gerais. Belo Horizonte, p. 113. 2017.

CASTELLANI, C.; DUFF, A.J. A.; BELL, S. C.; HEIJERMAN, H. G. M. et al. ECFS best
practice guidelines: the 2018 revision. J Cyst Fibros, 17, n. 2, p. 153-178, 03 2018.

CLARKE, K.; COOPER, P.; CRESWELL, C. The Parental Overprotection Scale: Associations
with child and parental anxiety. Journal of Affective Disorders, 151, n. 2, p. 618-624, 2013.

COGEN, J. D.; ORON, A. P.; GIBSON, R. L.; HOFFMAN, L. R. et al.Characterization of
Inpatient Cystic Fibrosis Pulmonary Exacerbations. Pediatrics, 139, n. 2, p. 1-17, 2017.

COHEN, M. A.; Avaliagdo da qualidade de vida de pacientes com fibrose cistica por meio do
Cystic Fibrosis Questionnaire. J Bras Pneumol., v. 37, n. 2, p. 184-192, 2011.

COSTER, W. J.; KRAMER, J. M.; TIAN, F.; DOOLEY, M. et al. Evaluating the
appropriateness of a new computer-administered measure of adaptive function for children and
youth with Autism Spectrum Disorders (ASDs). Developmental medicine and child
neurology, 58, n. 3, p. 255-261, 2016.

CUTTING, G. R. Cystic fibrosis genetics: from molecular understanding to clinical
application. Nat Rev Genet, 16, n. 1, p. 45-56, Jan 2015.



45

DANCEY, C.; REIDY, J. Estatistica Sem Matematica para Psicologia: Usando SPSS para
Windows. 5 ed. Porto Alegre: Artmed, 2013.

DE ASSIS, L. C. P.; CARVALHO, V. O.; DOS SANTOS PIN, A.; ARAUJO DANIEL, C.
R. et al. Reference Values for the 6-min Walk Distance in Healthy Children Age 7 to 12 Years
in Brazil: Main Results of the TC6minBrasil Multi-Center Study. Respir Care, 63, n. 3, p. 339-
346, Mar 2018.

DE ROSE, V. Mechanisms and markers of airway inflammation in cystic fibrosis. Eur Respir
J, 19, n. 2, p. 333-340, Feb 2002.

DONADIO, M. V. F.; FILHO, J. P. H.; VENDRUSCULO, F. M.; FRASSON, P. X. H. et al.
Six-Minute Walk Test Results Predict Risk of Hospitalization for Youths with Cystic Fibrosis:
A 5-Year Follow-Up Study. The Journal of Pediatrics, 182, p. 204-209, 2017.

DUARTE, M.C.; VERGARA, A.A. Fibrose Cistica. In. MORAES-FILHO, J.P.P. Tratado das
Enfermidades Gastrintestinais e Pancreaticas. Sdo Paulo:Roca, 2008.

DUMAS, H. M.; FRAGALA-PINKHAM, M. A.; HALEY, S. M.; NI, P. et al. Computer
adaptive test performance in children with and without disabilities: prospective field study of
the PEDI-CAT. Disabil Rehabil, 34, n. 5, p. 393-401, 2012.

ERGIN, E.; SAVCI S.; OZCAN KAHRAMAN, B.; TANRIVERDI, A. et al. Three-axis
accelerometer system for comparison of gait parameters in children with cystic fibrosis and
healthy peers. Gait Posture, 78, p. 60-64, May 2020.

FREIRE, 1. D.; ABREU E SILVA, F. A. D.; ARAUJO, M. A. D. Comparagao entre provas de
fun¢do pulmonar, escore de Shwachman-Kulczycki e escore de Brasfield em pacientes com
fibrose cistica. Jornal Brasileiro de Pneumologia, 34, p. 280-287, 2008.

GLASSCOE, C. A.; QUITTNER, A. L. Psychological interventions for people with cystic
fibrosis and their families. Cochrane Database Syst Rev, n. 3, p. CD003148, Jul 2008.

HABIB, A.R.; MANIJL J.; WILCOX, P. G.; JAVER, A. R. ef al. A systematic review of factors
associated with health-related quality of life in adolescents and adults with cystic fibrosis. Ann
Am Thorac Soc, 12, n. 3, p. 420-428, Mar 2015.

HALEY, S. M.; COSTER, W. 1.; KAO, Y. C.; DUMAS, H. M. et al. Lessons from use of the
Pediatric Evaluation of Disability Inventory: where do we go from here? Pediatr Phys Ther,
22,n. 1, p. 69-75, 2010.

HALEY S. M.; COSTER W.J.; DUMAS H.M.; FRAGALA-PINKHAM M.A. et al. PEDI-
CAT: Development, standardization and administration manual. Boston: Boston University;
2012.

HERRMANN, U.; DOCKTER, G.; LAMMERT, F. Cystic fibrosis-associated liver
disease. Best Pract Res Clin Gastroenterol, 24, n. 5, p. 585-592, Oct 2010.

HOLLAND, A. E.; SPRUIT, M. A.; TROOSTERS, T.; PUHAN, M. A. et al. An official
European Respiratory Society/American Thoracic Society technical standard: field walking
tests in chronic respiratory disease. Eur Respir J, 44, n. 6, p. 1428-1446, Dec 2014.



46

KATZ, P.; CHEN, H.; OMACHI, T. A.; GREGORICH, S. E. et al. The role of physical
inactivity in increasing disability among older adults with obstructive airway disease. J
Cardiopulm Rehabil Prev, 31, n. 3, p. 193-197, 2011 May-Jun 2011.

KRAMER, J. M.; LILJENQUIST, K.; COSTER, W. J. Validity, reliability, and usability of the
Pediatric Evaluation of Disability Inventory-Computer Adaptive Test for autism spectrum
disorders. Dev Med Child Neurol, 58, n. 3, p. 255-261, Mar 2016.

LANG, R. L.; STOCKTON, K.; WILSON, C.; RUSSELL, T. G. et al. Exercise testing for
children with cystic fibrosis: A systematic review. Pediatr Pulmonol, 55, n. 8, p. 1996-2010,
Aug 2020.

MALLOZI, M. C. Valores de Referéncia para espirometria em criangas ¢ adolescentes,
calculados a partir de uma amostra da Cidade de Sao Paulo. Tese, Doutorado, Escola Paulista
de Medicina. p. 116, 1995.

MALTA, M.; CARDOSO, L. O.; BASTOS, F. I.; MAGNANINI, M. M. F. et al. Iniciativa
STROBE: subsidios para a comunicagdo de estudos observacionais. Revista de Satiide Publica,
44, n. 3, p. 559-565, 2010.

MANCINI, M. C. Inventario de Avaliacao Pediatrica de Incapacidade (PEDI): manual da
versao brasileira adaptada. 1 ed. Belo Horizonte: Belo Horizonte : UFMG, 2005. 183 p.

MANCINI, M. C.; COSTER, W. J.; AMARAL, M. F.; AVELAR, B. S. et al. New version of
the Pediatric Evaluation of Disability Inventory (PEDI-CAT): translation, cultural adaptation
to Brazil and analyses of psychometric properties. Brazilian Journal of Physical Therapy,
20, n. 6, p. 561-570, 2016.

MANDRUSIAK, A.; MACDONALD, J.; WATTER, P. The International Classification of
Functioning, Disability and Health: an effective model for describing young people with cystic
fibrosis. Child Care Health Dev, 35, n. 1, p. 2-4, Jan 20009.

MARSON, F. A. L. Disease-modifying genetic factors in cystic fibrosis. Current Opinion in
Pulmonary Medicine, V. 24, n. 3, p. 296-308, 2018.

MARSON, F. A. L.; BERTUZZO, C. S.; RIBEIRO, J. D. Personalized or Precision Medicine?
The Example of Cystic Fibrosis. Frontiers in Pharmacology, v. 8, p. 390, 2017.

MOKKINK, L. B.; TERWEE, C. B.; PATRICK, D. L.; ALONSO, J. ef al. The COSMIN study
reached international consensus on taxonomy, terminology, and definitions of measurement
properties for health-related patient-reported outcomes. Journal of Clinical Epidemiology, 63,
n. 7, p. 737-745, 2010.

MURPHY, C.; MILLER, V. A. Concurrent and Longitudinal Associations among Parenting
Style, Responsibility, and Adherence in Youth with Cystic Fibrosis. Child Health Care, 49, n.
2, p. 153-167, 2020.

O'SULLIVAN, B. P.; BAKER, D.; LEUNG, K. G.; REED, G. et al. Evolution of pancreatic
function during the first year in infants with cystic fibrosis. J Pediatr, 162, n. 4, p. 808-
812.e801, Apr 2013.



47

OZIPEK, M.; ARIKAN, H.; CALIK-KUTUKCU, E. A.-O.; KEREM-GUNEL, M. et
al. Deviations of body functions and structure, activity limitations, and participation restrictions
of the International Classification of Functioning, Disability, and Health model in children with

cystic fibrosis and non-cystic fibrosis bronchiectasis. Pediatr Pulmonol, 55, n.5, p 1207-1216,
May 2020.

PASTERNAK, A.; SIDERIDIS, G.; FRAGALA-PINKHAM, M.; GLANZMAN, A. M. et
al. Rasch analysis of the Pediatric Evaluation of Disability Inventory-computer adaptive test
(PEDI-CAT) item bank for children and young adults with spinal muscular atrophy. Muscle
Nerve, 54, n. 6, p. 1097-1107, 12 2016.

PEREIRA, C. A. D. C. Espirometria. Jornal Brasileiro de Pneumologia, 28, n. supl 3, p. S1-
S82,2002.

PORTNEY, L. G.; WATKINS, M. P. Foundations of Clinical Research: Applications to
Practice. 3 ed. Upper Sadde River: Prentice-Hall, 2007. 912 p.

RAFEEQ, M. M.; MURAD, H. A. S. Cystic fibrosis: current therapeutic targets and future
approaches. J Transl Med, 15, n. 1, p. 84, 04 2017.

RASKIN, S.; PEREIRA-FERRARI, L.; REIS, F. C.; ABREU, F. ef al. Incidence of cystic
fibrosis in five different states of Brazil as determined by screening of p.F508del, mutation at
the CFTR gene in newborns and patients. J Cyst Fibros, 7, n. 1, p. 15-22, 2008.

REGISTRO BRASILEIRO DE FIBROSE CISTICA 2016 (REBRAFC). Disponivel em: http://
http://portalgbefc.org.br/ckfinder/userfiles/filess REBRAFC 2017.pdf

RIBEIRO, J. D.; RIBEIRO, M. A. G. D. O.; RIBEIRO, A. F. Controvérsias na fibrose cistica:
do pediatra ao especialista. Jornal de Pediatria, 78, p. 171-186, 2002.

ROWE, S. M.; CLANCY, J. P. Advances in cystic fibrosis therapies. Curr Opin Pediatr, 18,
n. 6, p. 604-613, Dec 2006.

RODRIGUES, J. C. Provas de fungao pulmonar em criancas e adolescentes. Jornal Brasileiro
de Pneumologia, v. 28, n. supl 3, p. S207-S221, 2002.

SHORE, B. J.; ALLAR, B. G.; MILLER, P. E.; MATHENEY, T. H. et al. Evaluating the
Discriminant Validity of the Pediatric Evaluation of Disability Inventory: Computer Adaptive
Test in Children With Cerebral Palsy. Physical therapy, 97, n. 6, p. 669-676, 2017.

SHWACHMAN, H.; KULCZYCKI, L. L. Long-term study of one hundred five patients with
cystic fibrosis; studies made over a five- to fourteen-year period. AMA J Dis Child, 96, n. 1,
p. 6-15, Jul 1958.

SINNEMA, G.; BONARIUS, H. C.; LAAG, H. V. D.; STOOP, J. W. The development of
independence in adolescents with cystic fibrosis. Journal of Adolescent Health Care, 9, n. 1,
p. 61-66, 1988.

SMYTH, A.R.; BELL, S. C.; BOJCIN, S.; BRYON, M. et al. European Cystic Fibrosis Society
Standards of Care: Best Practice guidelines. J Cyst Fibros, 13 Suppl 1, p. S23-42, May 2014.


http://portalgbefc.org.br/ckfinder/userfiles/files/REBRAFC_2017.pdf

48

SOCIEDADE INTERNACIONAL PARA O AVANCO DA CINEANTROPOMETRIA.
Padrées Internacionais para Avaliacao Antropométrica. 1 ed. Guardalupe, Spain: ISAK,
2011.

THE CLINICAL AND FUNCTIONAL TANSLATION OF CFTR (CFTR2). Disponivel em:
http://cftr2.org

THOBANI, A.; ALVAREZ, J. A.; BLAIR, S.; JACKSON, K. ef al. Higher mobility scores in
patients with cystic fibrosis are associated with better lung function. Pulm Med, 2015, p.
423219, 2015.

THOMAZINHO, P. A.; CHAVES, C. R. M. M.; PASSARO, C. P.; MEIO, M. D. B. Motor
delay in cystic fibrosis infants: An observational study. Early Human Development, 87, n. 12,
p. 769-773, 2011.

VADAGAM, P.; KAMAL, K. M. Hospitalization costs of cystic fibrosis in the United States:
a retrospective analysis. Hospital practice, 46, n. 4, p. 203-213, 2018.

WILLIS, L. D. Transition From Pediatric to Adult Care for Young Adults With Chronic
Respiratory Disease. Respir Care, Sep 2020.

WORLD HEALTH ORGANIZATION; UNITED NATIONS CHILDREN'S FUND. WHO
child growth standards and the identification of severe acute malnutrition in infants and
children. A Joint Statemen. Geneva: World Health Organization and UNICEF 2009. 11 p.

WORLD HEALTH ORGANIZATION, 2006. Disponivel em:
https://www.who.int/childerowth/standards/Technical report.pdf?ua=1

ZIEGLER, B.; SCHIVINSKI, C.; AQUINO, E.; RIBEIRO, M. ef al. Recomendacao Brasileira
de Fisioterapia na Fibrose Cistica: um guia de boas praticas clinicas. 10, p. 1-188, 05/30 2019



49

APENDICE A - Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

HOSPITAL UNIVERSITARIO DA
UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ
DE FORA
Comité de Etica em Pesquisa em

Seres Humanos do HU-UFJF

UNIDADE DE REABILITACAO
Pesquisador Responsavel: Prof. Carla Malaguti
Endereco: Hospital Universitario, Av. Eugénio do Nascimento, s/n° - Bairro Dom Bosco
CEP.: 36038-330 - Juiz de Fora — MG
Fone: (32)99199-3329
E-mail: carlamalaguti@gmail.com

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

O Sr. (a) esta sendo convidado (a) como voluntario (a) a participar da pesquisa
“RELACAO ENTRE A FUNCIONALIDADE, GRAVIDADE CLINICA E
RESPIRATORIA DE CRIANCAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA”.
Neste estudo pretendemos avaliar a relagdo entre a funcionalidade, gravidade clinica e
respiratdria de criangas e adolescentes com fibrose cistica; testar a reprodutibilidade do teste
PEDI-CAT em criancas e adolescentes com FC e comparar a funcionalidade de criangas e
adolescentes com FC de diferentes classificagdes de gravidade. O PEDI-CAT € um instrumento
que avalia se criangas e adolescentes estdo atendendo as expectativas no desenvolvimento de
habilidades funcionais normais para a idade. O motivo que nos leva a estudar € a auséncia de
estudos que avalie a relagdo entre a funcionalidade, gravidade clinica e respiratdria de criangas
e adolescentes com fibrose cistica.

Para este estudo adotaremos os seguintes procedimentos: buscaremos
informagdes sobre suas caracteristicas demograficas e clinicas como mutagdo genética,
insuficiéncia pancredtica e colonizag@o cronica de bactéria. Posteriormente, serdo realizadas
avaliacdo antropométricas (medir seu peso e sua altura), avaliagdo espirométrica (teste de
soprar), Teste de Caminhada de Seis Minutos (andar 6 minutos em um corredor), € os pais ou
responsaveis por vocés responderdo o inventario de funcionalidade PEDI-CAT. Sera realizado
pela médica assistente do ambulatério e coletado do prontuario fisico, o escore de Shwachman-
Kulczyki, que é o escore de gravidade clinica (gravidade da condi¢do de satde).

Na avaliagdo espirométrica vocé realizara no minimo trés manobras aceitaveis de
capacidade vital for¢cada (encher o peito de ar e soltar forte através de um bocal). Depois, serdo
realizados o teste de caminhada de seis minutos, neste vocé devera caminhar a maior distancia
possivel em um corredor plano durante o tempo de seis minutos. Medidas de frequéncia
cardiaca, saturagdo de pulso de oxigénio (SpO2), percepcio de dispneia e fadiga utilizando uma
escala 0 a 10 serdo tomadas antes, imediatamente apds, e depois de um minuto de recuperacgéo
no teste. O inventario de funcionalidade PEDI-CAT sera aplicado durante o intervalo do Teste
de Caminhada de Seis Minutos, o escore de Shwachman-Kulczyki sera coletado do prontudrio.
Os riscos envolvidos na pesquisa sdo minimos, como, falta de ar e cansago durante o teste, mas
serdo informados que poderdo interromper os testes caso sinta desconforto intoleravel. A
pesquisa contribuirda para uma avaliagdo dindmica da capacidade fisica, pulmonar e da
funcionalidade do participante, ¢ uma vez discriminada alguma incapacidade, poderdo ser
delineadas metas claras a serem alcangadas no processo de reabilitacdo, além de contribuir para
o melhor esclarecimento sobre a reprodutibilidade deste instrumento de avaliagdo de atividades
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diarias, mobilidade, social/cognitivo e responsabilidade e de facil aplicabilidade para a pratica
clinica.Para participar deste estudo vocé nao tera nenhum custo, nem recebera qualquer
vantagem financeira. Apesar disso, caso sejam identificados e comprovados danos provenientes
desta pesquisa, vocé tem assegurado o direito a indenizagdo. Vocé serd esclarecido sobre o
estudo em qualquer aspecto que desejar e estara livre para participar ou recusar-se a participar.
Podera retirar seu consentimento ou interromper a participagdo a qualquer momento. A sua
participacao ¢ voluntaria e a recusa em participar ndo acarretara em qualquer penalidade ou
modificagdao na forma em que vocé ¢ atendido pelo pesquisador, que tratard a sua identidade
com padroes profissionais de sigilo, atendendo a legislagado brasileira (Resolucao N° 466/12 do
Conselho Nacional de Saude), utilizando as informagdes somente para os fins académicos e
cientificos.

Os resultados da pesquisa estardo a sua disposi¢ao quando finalizada. Seu nome
ou o material que indique sua participacdo nao sera divulgado individualmente. Vocé nao sera
identificado em nenhuma publicacdo que possa resultar deste estudo. Os dados e instrumentos
utilizados nessa pesquisa ficardo arquivados em local seguro com o pesquisador responsavel
por um periodo de 5 (cinco) anos, ¢ apds esse tempo serdo destruidos. Este termo de
consentimento encontra-se impresso em duas vias originais, sendo que uma coOpia sera
arquivada pelo pesquisador responsavel, acompanhados no ambulatdrio de Fibrose Cistica do
Hospital Universitario da UFJF e a outra serd fornecida a vocé.

Eu, , portador do
documento de Identidade fui informado (a) dos objetivos do estudo
“RELACAO ENTRE A FUNCIONALIDADE, GRAVIDADE CLINICA E
RESPIRATORIA DE CRIANCAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CiSTICA” de
maneira clara e detalhada e esclareci minhas davidas. Sei que a qualquer momento poderei
solicitar novas informagdes e modificar minha decisdo de participar se assim o desejar.

Declaro que concordo em participar desse estudo. Recebi uma via deste termo
de consentimento livre e esclarecido e me foi dada a oportunidade de ler e esclarecer as minhas
davidas.

Juiz de Fora, de de 2019.
Nome e assinatura do(a) participante Data
Nome e assinatura do(a) pesquisador Data
Nome e assinatura da testemunha Data

Em caso de davidas com respeito aos aspectos éticos deste estudo, vocé podera consultar

CEP HU-UFJF — Comité de Etica em Pesquisa HU/UFJF
Rua Catulo Breviglieri, s/n°® - Bairro Santa Catarina
CEP.: 36036-110 — Juiz de Fora— MG

Fone 4009-5217
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APENDICE B - Termo de Assentimento Livre e Esclarecido

HOSPITAL UNIVERSITARIO DA
UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE
FORA
Comité de Etica em Pesquisa em Seres

Humanos do HU-UFJF

TERMO DE ASSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Vocé esta sendo convidado(a) como voluntario(a) a participar do estudo “RELACAO
ENTRE A FUNCIONALIDADE, GRAVIDADE CLINICA E RESPIRATORIA DE
CRIANCAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE CIiSTICA”. Neste estudo pretendemos
avaliar a relagdo entre a funcionalidade, gravidade clinica e respiratéria de criangas e
adolescentes com fibrose cistica; testar a reprodutibilidade do teste PEDI-CAT em criangas e
adolescentes com FC e comparar a funcionalidade de criangas e adolescentes com FC de
diferentes classifica¢des de gravidade. O PEDI-CAT ¢é um instrumento que avalia se criangas e
adolescentes estdo atendendo as expectativas no desenvolvimento de habilidades funcionais
normais para a idade. O motivo que nos leva a estudar é a auséncia de estudos que avalie a
relacdo entre a funcionalidade, gravidade clinica e respiratdria de criangas e adolescentes com
fibrose cistica.

Para este estudo adotaremos os seguintes procedimentos:

- Espirometria através da realizacdo de inspira¢des e expiragdes maximas e for¢adas
num bocal conectado a um equipamento portatil, para avaliar quantidade e velocidade de ar que
entra e sai dos pulmoes;

- Um teste em que vocé caminhara em um corredor plano, o mais rapido possivel,
durante 6 minutos;

- Inventario de funcionalidade PEDI-CAT em um computador laptop por meio de
entrevista do avaliador.

Para participar deste estudo, o responsavel por vocé devera autorizar e assinar o
termo de consentimento. Para participar desse estudo vocé néo tera nenhum custo, nem recebera
qualquer vantagem financeira. Vocé sera esclarecido(a) em qualquer aspecto que desejar e
estard livre para participar ou recusar-se. O responsavel por vocé podera retirar o consentimento
ou interromper a sua participacdo a qualquer momento. A sua participagdo é voluntaria e a
recusa em participar ndo acarretard qualquer penalidade ou modificagdo na forma em que ¢
atendido(a) pelo servico de acompanhamento. O pesquisador ira tratar a sua identidade com
padrdes profissionais de sigilo. Vocé ndo sera identificado em nenhuma publicagdo. A pesquisa
da forma que serd realizada é classificada como de risco minimo ao individuo (risco este
compativel ao que pode ocorrer todos os dias quando, por exemplo, saimos de casa). Apesar
disso, vocé tem assegurado o direito de tratamento no caso de quaisquer danos eventualmente
produzidos pela pesquisa.

Os resultados dos seus exames e da pesquisa estardo a sua disposi¢do quando finalizada.
Seu nome ou o material que indique sua participacdo ndo sera liberado sem a permissdo do
responsavel por vocé. Os dados e instrumentos utilizados na pesquisa ficardo arquivados em
local seguro com o pesquisador responsavel por um periodo de 5 anos, e apds esse tempo serdo
destruidos. Este termo de consentimento encontra-se impresso em duas vias, sendo que uma
copia sera arquivada pelo pesquisador responsavel, e a outra sera fornecida a vocé.
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Eu, , portador(a)
do documento de Identidade (se ja tiver documento), fui informado(a)
dos objetivos do presente estudo de maneira clara e detalhada e esclareci minhas duvidas. Sei
que a qualquer momento poderei solicitar novas informagdes, € o meu responsavel podera
modificar a decisao de participar se assim o desejar. Tendo o consentimento do meu responsavel
ja assinado, declaro que concordo em participar desse estudo. Recebi uma cépia deste termo
assentimento e me foi dada a oportunidade de ler e esclarecer as minhas duvidas.

Juiz de Fora, de de20 .

Assinatura do(a) menor

Assinatura do(a) pesquisador(a)
Em caso de davidas com respeito aos aspectos éticos deste estudo, vocé podera consultar

CEP HU-UFJF — Comité de Etica em Pesquisa HU-UFJF
Rua Catulo Breviglieri, s/n° - Bairro Santa Catarina
CEP.: 36036-110 - Juiz de Fora— MG

Telefone: 4009-5217

PESQUISADOR(A) RESPONSAVEL: CARLA MALAGUTI

ENDERECO: FACULDADE DE FISIOTERAPIA — UFJF

JUIZ DE FORA (MG) - CEP: 36036-900

FONE: (32) 2102-3843 / 99199-3329 E-MAIL: CARLAMALAGUTI@GMAIL.COM
http://www.ufjf.br/cephucas/documentos-2/procedimentos/
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APENDICE C - Ficha de Triagem

DADOS DE IDENTIFICACAO E SOCIO DEMOGRAFICOS:
Nome: Data da coleta: ID:

Data de nascimento: Idade: Género: () Feminino ( ) Masculino

Nome do responsavel:

Enderego:

Telefone: Melhor horario para ligago:

DADOS CLINICOS: (Coletar do prontuario)

Data do TS: Peso do suor (g): 1° amostra 2°amostra:

Cloretos (mmol/L): 1° amostra 2°amostra:

Genotipagem:

Shwachman-Kulczycki: Atividade geral: ~ Exame fisico:  Nutrigo:  Achados radiolégicos:
Colonizagdes:

() Pseudomonas ( ) Aguda ( ) Cronica ( ) Stenotrophomonas maltophilia ( ) Aguda ( ) Cronica

() Pseudomonas resistente ( ) Aguda ( ) Cronica () Burkolderia cepacea ( ) Aguda ( ) Cronica
( ) Pseudomonas cepa mucéide ( ) Aguda ( ) Cronica ( ) Fungo ( ) Aguda () Cronica
( ) ORSA ( ) Aguda ( ) Cronica () Outros:

( ) OSSA () Aguda ( ) Cronica

Enzimas pancreatica: () Nao () Sim Dose/dia:

Polivitaminico: ( ) Nao ( )sim Suplemento: () Ndo ( )sim

Exacerbagao pulmonar no momento: ( ) Nao ( ) Sim Antibidtico oral em uso ou prescrito: () Nao () Sim

Qual: Periodo de uso:

Antibidtico inalatério: () Nao () Sim: Qual: Periodo de uso:

Pulmozyme: () Nao ( ) Sim Quantas vezes/dia: Quantas vezes/semana:

Salina hipertonica: ( )N&o ( )sim %  Quantas vezes/semana:

Corticoide inalatério: () Ndo () sim Azitromicina: () Nao ( )sim

Outras medicagdes em uso:

Fungdo Pulmonar: Qualidade da curva (pré) N° repet: Reprod: Temp Exp:
Qualidade da curva (po6s Bd) N° repet: Reprod: Temp Exp:
Predito | Pré % Pred Pos Bd % Pred % Chg
CVF

FEV1 (L)

FEVI/FVC

FEF 25.75%

(L/s)

Distancia percorrida no TC6: N° voltas:
Borg: Fadiga Dispneia SpO2: PA: Freq Card: FR:

Enfermidades associadas:

Atelectasia: ( )Ndo ( )Sim  Colapso pulmonar: () Ndo ( ) Sim Lesao bolhosa: () Nao ( ) Sim
Bronquiectaia: ( )Nfio ( )Sim Diabetes: ( )Nido ( )Sim fleo meconial: ( )N&o ( ) Sim
Obstrugdo intestinal: () Nado ( ) Sim Outros:
DADOS ANTROPOMETRICOS:

Pesoatual: _ Estatura: IMC: Score Z: Estatura/idade: IMC/idade:
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APENDICE D — Teste de caminhada de seis minutos

Paciente:

Data da avaliagdo:  / / Horédrio: ~ :  Idade: anos
Peso: Altura:

Usode O2:()sim ()Nao Fluxo:

Comandos:

1 minuto — Vocé estd indo bem. Faltam 5 minutos.

2 minutos — Continue assim. Faltam 4 minutos.

3 minutos — Vocé esta indo bem. Ja passou pela metade do teste.

4 minutos — Continue assim. Faltam apenas 2 minutos.

5 minutos — Vocé esta indo bem. S6 falta 1 minuto.

15 segundos para o fim — Em um momento eu vou te dizer para parar. Quando eu disser,

apenas pare exatamente onde vocé estiver e eu irei até vocé.

Se o paciente parar durante o teste: “vocé pode encostar contra a parede se quiser, entdo

continue a caminhar quando sentir-se pronto”.

TESTE DE CAMINHADA DE SEIS MINUTOS -1

Freq Card FR (irpm) PA (mmHg) Borg (dispneia) Borg (MMII) SpO2
(bpm)
0 min
6 min
N° de voltas:
Distancia percorrida:
Interrupc¢io:
Obs:
TESTE DE CAMINHADA DE SEIS MINUTOS -2
Freq Card FR (irpm) PA (mmHg) Borg (dispneia) Borg (MMII) SpO2
(bpm)
0 min
6 min

N° de voltas:
Distancia percorrida:

Interrupc¢ao:
Obs:
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PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: Validade e reprodutibilidade da Pediatric Evaluation of Disability Inventory Computer
Adaptive Test (PEDI-CAT) em criangas e adolescentes com fibrose cistica

Pesquisador: Carla Malaguti

Area Tematica:

Versao: 1

CAAE: 12027219.4.0000.5133

Instituigao Proponente: UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE FORA UFJF
Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER

Numero do Parecer: 3.299.985

Apresentagdo do Projeto:

A fibrose cistica (FC) € uma doenga genética de heranga autossémica recessiva, com acometimento
multisistémico e cronico. Suas manifestagdes sdo decorrentes da alteracdo na fungdo e na quantidade
produzida de proteina reguladora da condutancia transmembrana (cystic fibrosis transmenbrane regulator —
CFTR), que controla a permeabilidade do ion cloro nas superficies apicais das células epiteliais de glandulas
exocrinas. Além dos sintomas da doencga de base, as internagdes de criangas e adolescentes com FC
imp&em barreiras e limitagdes as atividades tipicas

dessa fase da vida como frequentar escolas, ter participacdo social, atividades recreacionais, de lazer e até
mesmo nas atividades de vida diaria. Contudo, é plausivel especular que diante das repercussdes
pulmonares e sistémicas da doenca e a menor exposigao socioambiental, criangas e adolescentes com FC
possam ter o desenvolvimento de suas atividades, mobilidade, interagdo social/cognitivo e de
responsabilidade diferente de seus pares saudaveis. No entanto, para a avaliagdo desses diferentes
dominios na crianca e adolescente com FC, um arsenal de diferentes testes deveriam ser tomados mao.
Nesse contexto, o Pediatric Evaluation of Disability Inventory Computer Adaptive Test (PEDI-CAT), consiste
em um inventario que avalia os dominios de atividades diarias; mobilidade; social/cognitivo e
responsabilidade com valores normativos num amplo espectro de idade, desde criancas de seis meses a
adolescentes de 21 anos. O uso do PEDI-CAT esta em crescimento no meio clinico e cientifico, entdo, para
seu uso em criangas e

Enderego: Rua Catulo Breviglieri, s/n

Bairro: Santa Catarina CEP: 36.036-110
UF: MG Municipio: JUIZ DE FORA
Telefone: (32)4009-5217 E-mail: cep.hu@ufif.edu.br
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Continuagdo do Parecer: 3.299.985

adolescentes com FC, torna-se crucial o conhecimento de suas propriedades psicométricas. Assim, se
valido e reprodutivel nessa populacédo, o PEDI-CAT, podera identificar criancas e adolescentes com FC que
nao estdo atendendo as expectativas no desenvolvimento de diferentes habilidades funcionais normais para
a idade.

Objetivo da Pesquisa:

Objetivo Primario:

Avaliar as propriedades psicométricas do PEDI-CAT em crian¢as e adolescentes com fibrose cistica, por
meio dos testes de: (1) validade concorrente dos dominios funcionalidade, atividades, social e de
responsabilidade; e (2) reprodutibilidade; e (3) distribuicdo dos escores para efeitos teto e piso

Avaliagao dos Riscos e Beneficios:

Riscos:

Os participantes da pesquisa poderdo sentir falta de ar e cansacgo durante o teste, mas serdo informados
que poderdo interromper os testes caso sinta desconforto intoleravel. Sera garantido o sigilo sobre a
identificag@o e as informacdes referentes ao participante e serdo esclarecidos, ainda, que poderdo desistir
de participar da pesquisa a qualquer momento

Beneficios:

A pesquisa contribuird para uma avaliagdo dinamica da capacidade fisica, pulmonar e da funcionalidade do
participante, e uma vez discriminada alguma incapacidade, poderdo ser delineadas metas claras a serem
alcangadas no processo de reabilitagdo, além de contribuir para o melhor esclarecimento sobre a validade e
reprodutibilidade deste instrumento de avaliagdo de atividades diarias, mobilidade, social/cognitivo e
responsabilidade e de facil aplicabilidade para a pratica clinica.

Comentarios e Consideragoes sobre a Pesquisa:

O presente projeto visa demonstrar que o instrumento PEDI-CAT(Pediatric Evaluation of Disability Inventory
Computer Adaptive Test) seja eficaz para avaliagdo dos dominios de atividades diarias; mobilidade;
social/cognitivo e responsabilidade em criancas e adolescentes com fibrose cistica.

Consideragoes sobre os Termos de apresentacéo obrigatoria:

O protocolo de pesquisa esta em configuragdo adequada, apresenta FOLHA DE ROSTO devidamente
preenchida,com o titulo em portugués, identifica o patrocinador pela pesquisa, estando de acordo com as
atribuicbes definidas na Norma Operacional CNS 001 de 2013 item 3.3 letra a; e 3.4.1 item 16. Apresenta o
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE ESCLARECIDO em

Endereco: Rua Catulo Breviglieri, s/n

Bairro: Santa Catarina CEP: 36.036-110
UF: MG Municipio: JUIZ DE FORA
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linguagem clara para compreensdo dos participantes, apresenta justificativa e objetivo, campo para
identificacdo do participante, descreve de forma suficiente os procedimentos, informa que uma das vias do
TCLE sera entregue aos participantes,assegura a liberdade do participante recusar ou retirar o
consentimento sem penalidades,garante sigilo e anonimato, explicita riscos e desconfortos esperados,
ressarcimento com as despesas,indenizacdo diante de eventuais danos decorrentes da pesquisa,contato do
pesquisador e do CEP e informa que os dados da pesquisa ficardo arquivados com o pesquisador pelo
periodo de cinco anos, de acordo com as atribuicdes definidas na Resolugdo CNS 466 de 2012, itens:IV
letra b; IV.3 letras a,b,d,e,f,g e h; IV. 5 letra d e X|.2 letra f. Apresenta o INSTRUMENTO DE COLETA DE
DADOS de forma pertinente aos objetivos delineados e preserva os participantes da pesquisa. O
Pesquisador apresenta titulagio e experiéncia compativel com o projeto de pesquisa, estando de acordo
com as atribuicbes definidas no Manual Operacional para CPEs. Apresenta DECLARACAO de infraestrutura
e de concordancia com a realizagdo da pesquisa de acordo com as atribuigées definidas na Norma
Operacional CNS 001 de 2013 item 3.3 letra h.

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequagdes:

Diante do exposto, o projeto esta aprovado, pois estd de acordo com os principios éticos norteadores da
ética em pesquisa estabelecido na Res. 466/12 CNS e com a Norma Operacional N° 001/2013 CNS,
segundo este relator, aguardando a andlise do Colegiado. Data prevista para o término da pesquisa: / /

Consideragoes Finais a critério do CEP:

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situacdo
Informagées Basicas| PB_INFORMACOES BASICAS DO P | 07/04/2019 Aceito
do Projeto ROJETO 1297647.pdf 17:04:06
Outros AnexoA.pdf 01/04/2019 |Carla Malaguti Aceito
12:34:17

Outros ApendiceD.pdf 01/04/2019 |Carla Malaguti Aceito
12:33:55

Outros ApendiceC.pdf 01/04/2019 |Carla Malaguiti Aceito
12:33:39

Outros ApendiceB.pdf 01/04/2019 |Carla Malaguti Aceito
12:33:13

Outros ApendiceA.pdf 01/04/2019 |Carla Malaguiti Aceito
12:32:47
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Sh

mo

Declaragao de declaracao_pesquisadora.pdf 01/04/2019 |Carla Malaguti Aceito

Pesquisadores 08:32:32

Outros curriculo_paula.pdf 01/04/2019 |Carla Malaguti Aceito
08:09:20

Outros curriculo_marta.pdf 01/04/2019 |Carla Malaguti Aceito
08:08:47

Outros curriculo_mario.pdf 01/04/2019 |Carla Malaguti Aceito
08:08:29

Outros curriculo_luciana.pdf 01/04/2019 |Carla Malaguti Aceito
08:08:09

Outros curriculo_jaqueline.pdf 01/04/2019 |Carla Malaguti Aceito
08:07:40

Outros curriculo_carla.pdf 01/04/2019 |Carla Malaguti Aceito
08:06:40

Projeto Detalhado / |Projeto PEDICAT.pdf 31/03/2019 |Carla Malaguti Aceito

Brochura 23:05:27

Investigador

Projeto Detalhado / |Projeto_ PEDICAT.docx 31/03/2019 |Carla Malaguti Aceito

Brochura 23:04:56

Investigador

Folha de Rosto Folha_de_rosto_da Plataforma_Brasil.p| 31/03/2019 |Carla Malaguti Aceito

df 23:03:18
Outros Termo_de_Confidencialidade_e_sigilo.p| 31/03/2019 |Carla Malaguti Aceito
df 23:03:00

TCLE/Termos de |TCLE.docx 31/03/2019 |Carla Malaguti Aceito

Assentimento / 23:01:11

Justificativa de

Auséncia

TCLE /Termos de |tcle.pdf 31/03/2019 |Carla Malaguti Aceito

Assentimento / 23:00:49

Justificativa de

Auséncia

Orgamento Planilha_de_orcamento.pdf 31/03/2019 |Carla Malaguti Aceito
23:00:16

Declaragao de Declaracao_de_infra_estrutura.pdf 31/03/2019 |Carla Malaguti Aceito

Instituicdo e 22:59:32

Infraestrutura

TCLE/Termos de |Termo de assentimento.docx 31/03/2019 |Carla Malaguti Aceito

Assentimento / 22:45:18

Justificativa de

Auséncia

TCLE/Termosde |[Termo_de_assentimento_livre_e_esclar| 31/03/2019 |Carla Malaguti Aceito

Assentimento / ecido.pdf 22:44.57

Justificativa de

Auséncia

Outros Carta_de_encaminhamento.pdf 31/03/2019 |Carla Malaguti Aceito
22:43:30

Endereco: Rua Catulo Breviglieri, s/n

Bairro: Santa Catarina CEP: 36.036-110

UF: MG Municipio: JUIZ DE FORA
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Qutros Comprovante_de cadastro_do_projeto.p| 31/03/2019 |Carla Malaguti Aceito
df 22:42:51

Outros Declaracao_de aprovacao_da_comi.pdf| 31/03/2019 |Carla Malaguti Aceito
22:42:12

Situacao do Parecer:
Aprovado

Necessita Apreciagao da CONEP:
Nao

JUIZ DE FORA, 02 de Maio de 2019

Assinado por:
Leticia Coutinho Lopes Moura

(Coordenador(a))
Enderego: Rua Catulo Breviglieri, s/n
Bairro: Santa Catarina CEP: 36.036-110
UF: MG Municipio: JUIZ DE FORA
Telefone: (32)4009-5217 E-mail: cep.hu@ufjf.edu.br
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ANEXO B - Relatorio de Teste PEDI-CAT

Pediatric Evaluation of Disability Irventory Computer Adaptive Test

Relatdrio de Avaliagao Detalhado PEDICAT

Nimerc de Identificacio FCOO1
Data de Nascimento: 01-outubro-2009
Saxo Masculing

Escore Marmativo

E=core Escore-T  Percentil Ajuste #itens Aplicadar dispositiva Cadeirade Data Tipo***

Camtinu de auxilio* Rodas**

a
Atividades Didrias ES 1,53 55 SO~TFE -0,98 21 Faif hide O O 1706/ 2019 1
hohilidade 4 141 57 EO~7E O.E8 15 Fai/ hide O O 1708/ 20149 1
Eocialf Cognitive 12 1,08 49 25750 0,30 1E Paif hie O O 170642019 1
Responszahbilidade 54 145 q1 EO~TE -E,48 15 Faif ke o 4] 1700642019 1

*0: MEo usa nenhutn dispositive; 1: Andador; 2: Muletas; 3: Bengala

**. Cadeira de Fodas: O M8o usa nenhuma cadeira de rodas; 1: Cadeira de Rodas hManual [n8o propulsicna); 2: Cadeira de Rodas
hanual [propulsicna); 3: Cadeira de Rodas Motorizada

*+* Rapido; 2: Conteddo Balanceado

Damitlo Contelddo do [tem Resposty
Atividades Diarias Abre urn pacote de lanche fechado usande as mics [por exemplo, chips) Fécil
FAtividades Didrias Colora o cadargo hos tEnis oU has botas Eu ndom sei
Atividades Diarias Lsa urm abridor de latas para abrir urma lata Eu niic sei
Aividades Didrias Cotta as unhas dos dedos de ambas as mdcs usando tesoura ou cortador de unha Eu ndc sei
Atividades Diarias Fica ou fatia frutas ou legumes durcs [por exemplo, macd, batata) Facil
Mividades Didrias Descasca alitmentos, tais como batata ol cencura Facil
Aividades Didrias Fecha um colar ou corrente Eu ndio sei
Atividades Diarias Cotta as unhas dos dedos de ambos os pés usando tesoura ou cortad or de unha Eu niic sei
FAtividades Didrias Fecha a pulseira do relégio de punho Facil
Aividades Diarias Abre frascos de remeédics ou witatninas que tenham lacre infantil [por exemplo, Eu niic sei

apertando e girando a tampa)

Aividades Didrias Aperta parafusos soltos usandourna chave de fenda Facil

lde®
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Atividades Didrias Troca aldmpada de umaluminéria de mesa [desenrosca e enroscal Eu ndio sei
Atividades Didrias Troca a fronha de umn travesseiro Facil
Aividades Didrias Abte urma embalagem de plastico duro usando tesoura [por exemplo, embalagens de Facil

bringqued o ou eletrénico)

Mividades Didrias

Durante as refeicies, corta legumes ou carhe usandogatfo e faca de mesa

Utr pouco diflcil

Aividades Didrias Esvazia o conteldo de uma tigela despejando-o em umma assadeira ou tabuleiro Facil
Atividades Didrias Armarra os cadatgos Facil
Aividades Didrias Abre afechadura de utma porta usando a chave Facil

Aividades Didrias

Lsa oteclado d o computador para digitar

Utr pouco diflcil

Aividades Didrias Despeja ollguide de utma caixa et U copo [por exemplo, caixa de suco ou de leite) Facil

Atividades Didrias Coloea urm curativo adesivo erm urm corte pequenc ha mEo [por exermple, um band-aid)  Facil

Mabilidade Fcaem pé por alguns minutos. Por favor, ndo considere o uso de dispositives auxiliares  Facil
para a marcha [andador, muletas ou bengala)

Mabilidade Desce umm lance de escadas segurando no cortim3o. Por faver, nio considere o usc de Facil
dispositivos auxiliares para a matcha [andador, muletas ou bengala)

Mahilidade Sobe um lance de escadas sem segurar no corrimdo. Por favor, ndo considere o uso de Facil
dispositivos auxiliares para a rmarcha [andadot, muletas ou bengala).

Mahilidade Desce ur lance de escadas sem segurar no cortimBo. Por favor, ndo considere ouscde  Facil
dispositivos auxiliares para a marcha [andador, muletas ou bengala).

Mahilidade Lsa as pernas para mowver-se no balango do pargque Facil

Mabilidade Sobe urma escada pequena para colocar uma caixa pesada emuma prateleira alta Eu ndo sei

Mahilidade Carminha por 15 metros carregando ura sacola de 10 quilos [por exemplo, 2 pacotes de U pouco diflcil
arroz). Porfavor, nlo considere o uso de dispositives auxiliares para a marcha [andador,
muletas ou bengala)

Mabilidade Move-se segurande ho bringuede barra de macacos Facil

Kabilidade Caminha por 5 quilémetros. Por favor, ndo considere o uso de dispositivos auxliares para Facil
atnarcha [andadot, muletas cu bengala).

Kahilidade Fula corda dando 10 saltos cohsecutivos Eu niio sei

Mahilidade Sobe umlance de escadas enquants carrega, com as duas maos, UM cesto oU caixa Facil
grande

Mahilidade Anda de bicicleta, sem rodinhas Facil

Kahbilidade Sobe ura ladeira de 3 a 5 quilémetros. Por favor, ndo considere o uso de disposithos Facil
auxiliares paraa marcha [andador, muletas ou bengalal.

Mahilidade Sobe cotrendo 2 lances de escada. Porfavor, ndo considere o uso de dispositivos Facil
auxiliares paraa marcha [andador, muletas ou bengala).

Mahilidade %ai da piscina usando os bragos para seimpulsionar para fora da dgua, sem usar a escada Facil

Sacialf Cagnitiva Eeconhece nimeros, cotno os de um reldgic cu telefone Facil

Eacialf Cagnitiva Conta rmoedas corretamente para pagar por um item gue custa R51 ou menos Féacil

Racialf Cagnitiva

Escrewe urm trabalho escolar de 2 a 4 péginas escritas ou digitadas

Utr pouco diflcil

2de B



Eacialf Cagnitiva

Conta a quantidade correta de notas efou moedas para pagar um iterm que custa de
RS20 a RE40
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Facil

Lacialf Cagnitiva

Encontra urn nimero de telefone ou endereco usando urm catélogo telefénico,
computador ou agenda do celular

Utr pouce diflcil

Eacialf Cagnitiva Lsa um mapa para planejar o caminho para chegar a urn lugar desconhecido [por Eu nc sei
eemplo, mapa de papel, GPS, google maps)

Sacialf Cagnitiva Segue instrugbes escritas complexas [por exemplo, instrugBes para instalar urm novo Facil
sofoware no computador ou parafazer um projeto escolar maior, como uma feira de
ciéncias)

Eacialf Cagnitiva Lia um calendério ou agenda para marcar e acompanhar seUs compromiscs, tarefas Facil
esrcolares ol Eventos

Eacialf Cagnitiva Splicita, respeitosamente, uma mudanca de plancs ou de responsabilidade [por Facil
eretnplo, pede a um professor para estender o prazo de utna tarefa)

Eacialf Cagnitiva Lsa estrateégias e segue regras especlficas durante jogos complexos de tabuleiro, cartas,  Facil
cu wldeo games [por exemplo, jogos de ¥adrez, imagetn e aglic, banco imobilidric)

Sacialf Cagnitiva Tenta resolver um conflito com amigos ou colegas de escola Facil

Zacialf Cagnitiva Lsalinguagem apropriada para cada situagio [por exemplo, linguagem formal emuma  Facil

entrevista de emprego, oU com pessoas mais velhas, e linguagem informal quando sai
Lo DS Arigos )

Eacialf Cagnitiva

Cohversa comm atnigos para chegar aum acordo quandotém ideias diferentes

Ut pouco diflcil

Eacialf Cagnitiva

Descreve o tipo de ajuda que e necessaria para resclver um problema [por exemplo,
pede aofuncichario de uma loja que ofa) ajude a encontrar Ui produto, ou pede a um
armigo para lhe emprestar um liveo necessdrio para fazer a ligho de casa)

Facil

Eacialf Cagnitiva

Segue instruches escritas de 2 a3 passos [por exemplo, colora o desenho, recorte e cole)

Facil

Eacialf Cagnitiva

Lsa um relégic para ficar pronto no hordrio correto para uma atividade [por exemplo,
pata pegar o Ghibus escolar oU para assistira um programa de TW)

Facil

Fecpanzabilidade

Escolhe e organiza as proprias interagibes sociais

0 adulteassume
oipleta
respohsabilidade

Recpan=abilidade

lewa consigo todos os tens que serdo necessdrios ao loh2o do dia antes de sair de casa

O adulto e crianga
compattilham as
responsabilidades

Recpansabilidade

Flaneja e segue uma programacic semanal de forma que todas as atividades sejam
realizadas quandc necesséric

O adulte e crianga
compattilham as
responsabilidades

Respan=abilidade

Segcue os tratamentos meédicos e de salde recomendados

O adulto assurme
wmpleta
respohsabilidade

Fecpan=abilidade

Lsa ainternet com seguranga

Aocrianga assume
oipleta
responsabilidade

Recpan=ahilidade

Segue utna receita ou instrugies de culindria que incluem 3-dingredientes e passos [por
eermplo, massa de bolo pronta, micje, tapioca)

O adulto assume
o pleta
respohsabilidade

Recpansabilidade

Lsa utensllics como faca ou ralador durante o prepare de refeicBes com seguranga

O adulto assurme
ompleta
responsabilidade

ide &



Fecpansabilidade

Awalia a seguranga de um local desconhecido e age de forma apropriada para manter-se
segurn [porexemplo, em um bairre diferente cu em um evento grande com muitas
peasnas)

63

A crianga assume
amaior parte da
responsabilidade

Fecpansabilidade

Deservolve e segue um plano para alcangar urma meta especfica [por exemple, comprar
utr celular cu um bringuedo, conguistar uma vaga erm umtirme)

Aocrianga assurme
oinpleta
responsabilidade

Fecpansabilidade

Desloca-se, comseguranga, ha comunidade

O adulto assutme
wmpleta
responsabilidade

Fecpansabilidade

[uida de necessidades de saldde menos graves

O adulte e crianga
cotpartilham as
respohsabilidades

Fecpansabilidade

Gerencia as despesas diarias

O adulto assutme
wmpleta
responsabilidade

Fecpansabilidade

Mantém os aparelhos eletrdnicos pesscais em funciohamento [por exemplo, celulat,
computador)

Aocrianga assurme
oinpleta
responsabilidade

Fecpansabilidade

Frocura e associa-se a um clube, organizaciio comunitaria, redes sociais oU oULro 2ru po
social para fins de diversdo, lazer e interacdo social

Aocrianca assume
wimpleta
responsabilidade

Fecpansabilidade

Lsa eletrod chméstices de cozinha comc foglo, forne de micro-ohdas, sanduicheira, cu
forno elétrico, com seguranga

Aocrianga assurme
winpleta
respohsabilidade

dde &



NOmero de identificagan: FOOO1
Escore Continua = 65,EF = 1,53, Fit = 043

Atividades Diarias Mapa de item

Traca a Empada de uma lummdie de mesa

Abre frasoos de remdd ks com lacre mfantil

Apeita parafusos soltos vsanda uma chave da fanda
Abie ambalagem de pléstion usandatesoura

Troca a fronha de vm travessena

Abre a fechadura de vma porta vsand aa chave 1

Coloca wit curatmo adesmaam Lih corte peaguena na mia 1
Empilha pratos ou copos quebidvers 1
Lsa o teclada 80 compl tadar 1

Lisa o cantiake de v m videogame 1 2

Retira nata de uma carteira 1 2
Lsa o mavse d o camputadar 1 2
Lisa o cantiake re mata da TV 1 2
Aperta batdes e m techdos 1 2
Limpa um bakia on uma mesa 1 2

Barbea o rastavsandaapare lhaof Emina de barbear

Corta as un has dos dedos de ambas as mios

Corta as unhas o6 dedos de ambes o5 pds

Seca ocabels com um secadar de cabela

Fega axampu, lavaf enxdgua o cabela 1
Limi pa-se com papel higénico 1
Abief fechal trava, destiava as partas de um banhaiwo po blica 1
Coloca pasta de dente na esoova & 250003 a5 dantes 1
Lt pa 0 earpa campleta mente naehoveo 1 2
Saca ocabels com toalha 1 2
Abie e fecha atorneina de uina pla 1 2
Limipa o Aarie com ik kengo 1 2
Esfrega as mios para himpd-las 1 2 E|

Calaca asutd e facha-o

Facha colarf cormenta

Fecha a pubeira doreldgode pun ha
Frende acabelyemum rabade cavako
Calacs a cadago nos téns) batas
AMaria a6 cadaroos

Wasta cabas Justas, mel caka 1

Fecha a frela da cmta 1
Frende grampas, presilhas na cabela 1
Calaca a camisas blusa para dentroda calga 1
weste, fecha e abotaa cakas 1
Weste e abatoa camsa 1
Encama e facha zipar 1
Calksa luvas 1
Taka as mels 1 2
Weiste cameta 1 2
Caka sapatas sem fecha 1 2
Ratira camsata 1 2
Retira cakas com elsticana amtura 1 2 3
Ratira as malas 1 2 E|

Lisa um abiidor de latas

Fiea/ fatia frotas/ bego mes duros

Descasca almantas, tais coma batataf cenaura

Caita usandaogafo & faca de mesa

Despeta a liquda de o ma cama &t um eopa 1
Esvaila acontefdode uma bigela 1
Espalha manteRa ouQeleia no pdo usanda uma faca d2 mesa 1

Wistura ngradientes vsandouma calher 1 2
Abie um pacate de lanche fechada vsandaas mios 1 2

Coloca um canudo no sweode caminha 1 2
Abre uma cama de pape o fechada contendaalimenta 1

Fecha uma garrafa com tampa de rasca 1 2
Tira a tampa de uva vasilha de pléstea 1 2
Sagura come sanduiche 1 2 3
Almanta-se vsandogarfa 1 2 El
Alimenta-se piando vma calher 1 2 El
Sagura) bebe liquidade um capasem tampa 1 2 3

Babe ligy W usanda um can vda 1 2 3 1

Almeanta-se vsanda o5 dedas 1 2 3 q
Engalke alimen taos amassados, batidas) coad os 1 2 E] a

h-hh

B3-
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Mobilidade Mapa de Item

Mumere de identificagdo: FODO1

Escore Continuo = 74, EF = 1,81, Fit = 0,68

Andade baicleta

Pulacardadanda 10 satas canses rhvas

miave-s2 sagura nda na bnnqueda barrade macwE
o da mEcinasem sara scada

U'sa a5 parnas pars Maver-s2 na bedanga

Za da mecing usanda &cada

Zabe edesce de um bnnguedade escalar |par @wem pla, a tre pa-trepal
Enda de welated) tnaicla

Zahe ecadade ecarmaadar

Chuta uma bals @m maamanta, na pascsads pe
Carrenda, camtarns pasdas abtas

wava.s2 para frente em bnnquedas sem padas

Zabe ascada, oot cads am pratdarrs dts

Carnega uma cesta de rau pas eng uanta sabe um lance descades
Entra @ sa dodmbus

Zabe carranda 2lamesde amcada

Zabe umaladarade 2.5 km

Pama parcima e alstcdade & cm de altura

Zaba um lance de e=cedassam sagurar nacarnmaa

Do um lance de @scades sem segurar na carnmaa

Zabz e demce s degraus 92 uma arqubanceds em um @rkEaausteda
Fulade um dagrau

Zabey demce escada raante

Dscw um lance de escadss saqu randa nacarnman

Zaha e=cada partibl damashcs

Zabe um lance de escedas cam carnmaa

Zabs e dace rampa

Bndasabre maa-fiafmura basa

Zahey desce maa.fia

Zabaf demce escadas angat nhandaau &carreganda

Caminha 15m carreganda secaa de WK

Caminha5Km

Ficade pe sequranda.seem um wacula @m moamenta
Endacam uma machila psada

onda rdprdaa srcienta pars atracessar uma rua d2 mia dupa
Enday carrega sacdachaiade campras

Empurra carnnhad2 campras d2 tamanha wddta

Bndaf carraga bandq ade dimams

Caminha par wanas harssam um paesaa de famiieau dasscda
Ebre) Techa parta paraentra ) sarde casa

Endacam uma mas hila leee

bndaentre filaras de amentas

Enday carraga capachaa, sem derramar acanteida

Fuda um carnnhachaa de bnnquedasf cnanga

Endaem supericies mal hadss @ escaregads dentrade casa
Bndaam caza, sem acads

Endafara d2 casa sabre grama’ fdhasf cascdhs

Fica na pants Ja pas pars alcangar dgums casa

Bnda canta rna nda pemass)’ abjetes

Inchnaacarpa pars Tremtel pedsdgadachaa

FIS3 @M P& par Jguns minutas

Bgahas2 lavanta.se

Lndaseguranda.seem manisau pareds

Zantaf levants d2 um waza santana d2 tamanha wdulta

Emtra/ sa da wany caminhiaf vac wa rhhténa espa rbva

Entra/ sa dacara

Emtra 254 da banhaira

Emtra) s dachuwa

Lovanta-52 d2 uma cedarade tamanha sdulta

Zabef demcedacama

Entra debaxa das caberts @ aj@ta a travessa

Zabs em salaf cadeira d2 taman ha sduita

Fica senteada @m uma cadaira d2 taman b eduta cam encata

b partirda pagsiasam o heda, levants.s2 dachiasem apaar-s2 2m algaau dgudm
Fica na paacsa de apaa sabre mEas e jad s

Fica senteda na balanga de ceda ra Tec hedw pars bebds 2 nquanta @ e mpu rreda
Zantada nachEa. lowa mtaa breea woimada cabara pars doandar bnnqueda
Datedo de barnga para baxa, empuria-s< apaanda 5250 b2 i6 M
Ficasenteda nachiacam apaa de dmalada

Ficasenteda nachiasem apaa

QAuanda datadade barnga paracima, docanca um bnngqueda

Datedao de barnga para bada, apaE-52 53 b a5 Cataeel & 1

Fda nacamadau bara 1
Datadode barnga para ol ma, ura acabeta paraos dais ledos 1 4
02 barnda para B, W e e cabea para s dasladas 1

65

20 o

S0

1= Incapaz, 2= Giffell, 3= Um Foweo O kil, 4= Fdcl
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Social/ Cognitive Mapa de ttem
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Mumera de identificagao: FODO1

Escora Continuo = 72, EP = 1,08, Fit = (0,30

Acerta conselhas) apm esf criticas

Acara esparar

mlantém abpetos pengosos fora da boca

Fica quietaem kweas pibloos

Cam parta-se cam seguran<a

Quanda chateada, raspands apiopiladamants
Muda de uma atwlade para outra

Solcita, respetosamente, mudanga nas planas

Lia estratdqias/ seque redras

Lsa nguagem apropriada

Reasalye canflito

Mantdm amizadas

Conversa para chegar a um acorda

R 23 sague regras am pogos simples

Demanstra reagdes positvas

Fartkipa em atvdades de mterpretacdode personagem
Fade permssdo

Mlantdm nma conwarsa

Chama cobegas para brincar

Cumpintents pessoas dasconhecidas

Brinca com autra crianga

Campartilha revezanda

Bimea da “achou’ o jogos simples de bater palmas com as mios
Intarage cam calega na brncadaira

Acompanhaaathar

Esciewe bilhetes curtas

Farmece enderecaf nimarao de talefonse
Dwscrave 3 ajuda que & nacessdna
Explica razdes dea agies

Ensma um kol atmdade nowas

Lsa antams amanhdy hop

Lksa palavrasy sinas para fazer parguntas
Lsavdrias palaviasfsnas Juntos

Lisa palavrasf smat para pedir

Lsa palavras) gestos, sinas simples

Lsa mapa

Escreve nm e latdrm de 2-3 pdgmas
Segue 1Nt ugdes cam phexas

Encontia nimarada talafons, anderego
Lisa cakenddrmf agenda

Conta natas conietamants

Canta moedas cof retaments

Escigve nma lsta da 3 a4 palavias de forma legivel
Segue 1Nt ugdes a5 tas

Lisa ralign

Escreva name da farma kgl
Comprasnde snalzagdes na comundade
Assach 45 com atmdades

verfiea otrdnito nos dok sentdas
Seque N3trugdes em QrupaRiands
fAssoca hordriocom aty dads

Raconhace nimaros

Raconhacs noma ascrita

M ita g uebracabega de 5-10 pecas
SEQUE NS LEDEs &M ATLPD peguen o
Tenta fazeras cokas de uma manera d farente
Constraiestiuturas simpbkes

Lisa bring vados em pogo de fazda conta
Tanta fazer brinquedos fu nckmarem
Camanstra ntaresse am abetos

1 : 3 a
1 2 3 4
1 z 3 a
1 2 3
1 2 3 a
1 2 3 a
1 : 3 a
1 2 13
1 2 13
12z 1
TR S|
1 2 31
1 2 A oa
1 2 31 a
1 2z 1 a
1 2 31 4
1z 3 4
1 : 3 a
1 @3 a
1 2 3 a
1 : 1 a
1 2 1 4
1 2 3 a
1 z 3 a
1 2 1 a
1 2 1 4
1 2 31 4
1 2 31 A
1 2 31 4
1 2 31 a
12 31 a
1 2 31 a
1 2 31 a4
1 2 3 a
1 z 3 a
: I 2
1 2z B a
12
1z A a
1 2 e
1 2 13
1 2 13 A
1 72 1 4
1 2 13
12 1
1 2 31 4
1 i o4
1 2 31 4
1 0z 31 a
1 i 4
T O O |
1 2z 31 A
1 2 31 4
12 3 a
1 2 1 a
1 2 3 a
1 2 1 a
1z 1 a
1 2 3 a
2 3 a
I | I | | I
w0 g ag 50 B !

1= Incapaz, 2= OHffcl, 3= Um Powco BFRIL 4= Fdcl

Fdgna Fded



Responsabilidade Mapa de Item MOmera de idantificagao: FOOO1

Escore Continue =54, EF = 1 45, Fit = 5,48

Fraanche formuldnos para fins kgas/ pessoas
Fasalwe prablamas de ardem passaal

Faga contas

Lowaliza sarvikas) asseténcas

Wota

Digan wa dae e ntoss infar macdes

Infarma e m casaf escolaf trabalho quanda ausente
Garenck des pesas 414ra3

Frocuraf assock-5e a v clubeS aropo

Contrala o6 @astos & ad minktra o dmhewa

Flanapf seque progiamacdosemanal

Mantdm aparelhas eletrdineos am funaonamenta
Escalha omaniza nteraddes soC@L

Dwsenvobef segue uim plano para alcangar uma meta
Leva consga o5 tens necassdios para o dia

Frioriza w4 rias metas

Mantd m cantrak da tempa

Wla atd m os @5 pacos da casa impas

Fica prontalal de manh 3

Guarda tens ¢ obretos depat 4o wso 1

Garenda g8 COm prom Esos de sahde

Camib Nka necess1dades e saide

Toma precaugdes para evitar DSTsS gravides
Segue tratamentas de saddef médwas
Fracura ajpda médea

Cuida de necessidades de saide menos graves
Fazescolhas sauddues

Lia com oestiesse, preachpacio o rana

Cuida das necesskad es almentares 43 semana

Compra rabpas

Limpaf ¢ ukla 433 iow pas

SeQua LiMa e ta

Lisa boas praticas hgdneas de mampulagiode alimantos na cozmha
Lisa alatrod amésticas da cozinha

Admmttra o ckla meanstroal

Lksa utensilos para o prepara de refacdas

Came, bebe alimentas 2 prapriadas

Coloca na bagagem tens para nome fora de casa

Frepara refardes simples

Escalhe row pa de forma apropnada

Reconhece quanda precsa melhorar a aparénciaf hgene

Contiala o mtestmaf baxga durantz a aaits 1
Contrala ntestnaf bexga durante o dia 1

Tama pracapgdes para prateger infarmagdo pessoal

Dsboca-se, oo SeQUianga, na comunidads

Lsa a mternet com sequrana

Avala a seguianca de um bocal descon hecd a

Superviiona cuka de autra pessoa

Testa) ajusta a temperatura da dgua

Fermanace ¢ m sequranca nuin localfamihar

Almenta-se com seguranga 1
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1= Adwlto Assume Completa Resporsabllidade, 2= Ad nlto Assume a Malor Parte da Responsabllidade, 3= Resporsabllidade Compartilhada, 4= Crianga Assume
a malor parte da Responsabllidade, 5= Crlanga Assume Completa Resporsablldads

Figmadded



ANEXO C - Escore de Shwachman-Kulczycki
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Graduacio Pontos Atividade geral ~ Exame fisico Nutrigdo Achados
radiolbgicos
Excelente 25 Atividade Normal. N&o tosse. Mantém peso ¢ Campos
(86-100) integra. Freq Card e FR altura acima do pulmonares
Brinca, joga mnormais. Pulmdes percentil 25. Fezes limpos.
bola. Vai a livres. Boa postura bem formadas. Boa
escola musculatura e tonus
regularmente
etc.
Bom 20 Irritabilidade e Freq Card e FR Peso e altura entre Pequena
(71-85) cansaco no fim normais em repouso. percentis 15-20. acentuacdo da
do dia. Boa Tosse rara. Pulmdes Fezes discretamente trama
frequéncia na livres. Pouco alteradas vasobronquica.
escola. enfisema Enfisema discreto.
Médio 15 Necessita Tosse ocasional, as Peso e altura acima Enfisema de
(56-70) repousar durante vezes de manhd. FR do 3° percentil. média
o dia. Cansaco levemente Fezes anormais, intensidade.
facil ap6s aumentada.  Médio pouco  formadas. Aumento da trama
exercicios. enfisema.  Discreto Distensdo vasobronquica.
Diminui a baqueteamento de abdominal.
frequéncia a dedos. Hipotrofia
escola. muscular.
Moderado 10 Dispnéia apds Tosse frequente e Peso e altura abaixo Moderado
(41-55) pequenas produtiva, retragio do 3° percentil. enfisema. Areas
caminhadas. toracica.  Enfisema Fezes anormais. de atelectasia.
Repouso em moderado, pode ter Volumosa redugdo Areas de infeccio
grande parte. deformidades do damassa muscular. discreta.
torax. Baqueteamento Bronquiectasia
2 a3+
Grave 5 Ortopnéia. Tosse intensa. Desnutri¢do intensa. Extensas
(£40) 5 Confinado ao Periodos de Distensdo alteragdes.
leito taquipnéia e abdominal. Fenomenos
taquicardia e extensas Prolapso retal. obstrutivos.
alteragdes Infecgdo,
pulmonares. Pode atelectasia,
mostrar  sinais  de bronquiectasia
faléncia cardiaca
direita.

Baqueteamento 3 a
4+.

Freq Card: frequéncia cardiaca; e FR:

frequéncia respiratoria



