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JERONIMO, G. Avaliacdo da qualidade de vida, sono e estado nutricional de
criancas e adolescentes com Distrofia Muscular de Duchenne. 2016. 88f.
Trabalho de Conclusdo de Curso (Bacharel em Biomedicina) — Centro Universitario
Séo Camilo, S&o Paulo, 2016.

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é uma doenca genética que tem incidéncia
no género masculino de 1 a cada 3500 nascidos vivos. Esta doenga causa fraqueza
progressiva dos musculos esqueléticos em decorréncia da auséncia da proteina
distrofina na membrana da fibra muscular. Como consequéncia ha perda da
locomocéo, prejuizo cardiaco, reducdo da capacidade respiratoria e dificuldade de
degluticdo. O estado nutricional dos pacientes também é afetado, pois o uso de
corticosteroides associado a falta de exercicios pode gerar obesidade. Em casos
mais avancados, com a dificuldade de degluticAo e mastigac&o, os pacientes podem
apresentar desnutricdo. O comprometimento respiratério também pode levar a
distarbios respiratorios do sono, como a hipoventilacdo e a apneia obstrutiva do
sono. O estado nutricional do paciente, associado aos disturbios de sono podem
piorar significativamente a qualidade de vida dos pacientes com DMD. Dessa forma,
0 presente estudo teve como objetivo avaliar a qualidade de vida, o habito de sono e
o estado nutricional de criangas e adolescentes com DMD. Foram avaliadas criancas
e adolescentes de 8 a 18 anos, sendo 40 do grupo DMD e 51 do grupo controle. O
grupo controle foi constituido por voluntarios sem doenca neuromuscular ou outra
doenca cronica (bronquiolite obliterante, fibrose cistica ou sindrome genética). Para
ambos os grupos foram aplicados os questionarios Pediatric Quality of life 4.0
Generic Core (PedsQL), Children’s Sleep Habits Questionnaire (CSHQ) e
Questionéario de Padrao Alimentar, com finalidade de avaliar a qualidade de vida e a
visdo dos pais sobre a qualidade de vida dos filhos, hébito de sono e padrdo
alimentar, respectivamente. A aplicacdo dos questionarios no grupo DMD foi
realizada no Centro de Tratamento de Doencas Neuromuscular e no Setor de
Investigacdes de Doencas Neuromusculares no momento da consulta. J& 0 grupo
controle foi coletado em uma escola publica e um centro comunitario. O estudo
observou que a qualidade de vida dos pacientes com DMD é pior tanto no aspecto
geral, quanto no fisico, social, escolar e psicossocial. Os pais avaliaram a qualidade
de vida dos filhos como ruim, abrangendo também o fator emocional. Na avaliacédo
do sono ndo houve nenhuma diferenca significante de modo geral, porém os
pacientes com DMD demonstraram ter maior ansiedade do sono e resisténcia em ir
para a cama, por outro lado o grupo controle demonstrou ter uma pior duracao do
sono. Foi observado que o sono teve correlagdo negativa com diversos aspectos da
qualidade de vida. Em relacdo ao padrdo nutricional, os pacientes com DMD
consumiam menores quantidades de gorduras e agUcares do que as criangas e
adolescentes do grupo controle. Dessa forma, € importante a avaliagdo da qualidade
de vida juntamente com o estado nutricional e 0 sono em pacientes com DMD, ja
que tais alteragbes uma vez diagnosticadas podem auxiliar na melhoria da qualidade
de vida e diminuir a morbimortalidade.

Palavras-chave: Adolescente. Crianca. Distrofia Muscular. Estado nutricional.

Qualidade de vida. Sono.



JERONIMO, G. Quality of life assessment, sleep and nutritional status of
children and adolescents with Duchenne Muscular Dystrophy. 2016. 88f. Term
paper (Bachelor's degree of Biomedicine) — Centro Universitario Sdo Camilo, Sao
Paulo, 2016.

The Duchenne muscular dystrophy (DMD) is a genetic disease that there is an
incidence in males than 1 every 3500 live births. This disease causes a progressive
weakness of the skeletal muscles due to the absence of the dystrophin protein in the
muscle cell membrane. As a result, there is a loss of locomotion, heart damage,
reduced respiratory capacity and difficulty in swallowing. The nutritional status of
patients is also affected, because the use of corticosteroids associated with lack of
exercise can lead to obesity. In advanced cases, with difficulty in swallowing and
chewing, patients may present with malnutrition. The respiratory problems can also
lead to sleep-disordered breathing, such as hypoventilation and obstructive sleep
apnea. The nutritional status of the patient, associated with sleep disorders can
significantly worsen the quality of life of patients with DMD. Thus, this study aimed to
evaluate the quality of life, the habit of sleep and nutritional status of children and
adolescents with DMD. Children and adolescents between 8 and 18 years were
evaluated, being 40 of the DMD group and 51 in the control group. The control group
consisted of volunteers without neuromuscular disease or other chronic disease
(bronchiolitis obliterans, cystic fibrosis or genetic syndrome). For both groups were
applied Pediatric Quality of life 4.0 Generic Core (PedsQL), Children’s Sleep Habits
Questionnaire (CSHQ) and Food Standard Questionnaire, with the purpose of
evaluating the quality of life and the parents' views on the quality of life of children,
sleep habits and eating habits, respectively. The application of questionnaires in
DMD group was performed in Neuromuscular Disease Treatment Center and
Investigation Department of Neuromuscular Diseases at the time of consultation. The
control group was collected in a public school and a community center. The study
noted that the quality of life of patients with DMD is worse both in general
appearance, as in the physical, social, educational and psychosocial. Parents rated
the quality of life of children as bad too, also adding the emotional factor. Evaluation
of sleep did not show any significant difference in general, nevertheless, DMD
patients have demonstrated higher anxiety sleep and resistance to go to bed,
however on the other hand the control group demonstrated a worse sleep duration. It
was observed that sleep is negatively correlated with various aspects of quality of life.
Compared to nutritional standard of patients with DMD have demonstrated a feeding
with less consumption of fats and sugars in children and adolescents that in the
control group. In this way, it is important the evaluation of the quality of life together
with the nutritional status and sleep in patients with DMD, since such a changes once
diagnosed can help in improving the quality of life and reduce morbidity and mortality.

Keyword: Teenager. Child. Muscular dystrophy. Nutritional status. Quality of life.
Sleep.
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1 INTRODUCAO

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é uma doencga com alto indice de
mortalidade em humanos, sendo considerada a segunda doenca hereditaria mais
comum. O sexo masculino € o mais afetado por essa doencga, pois se trata de uma
doenca ligada ao cromossomo X, com incidéncia de 1 a cada 3500 homens nascidos
vivos. Aproximadamente 1/3 dos casos de DMD séo decorrentes de novas mutacoes
(NOWAK; DAVIES, 2004).

A DMD foi descrita em 1861 pelo Dr. Guillaine Benjamin Amand Duchenne,
um neurologista francés. Em 1879, o quadro clinico e o prognéstico da doenca
foram descritos por Willian Richard Gowers (CAROMANO, 1999). A DMD se
caracteriza pela degeneracéo progressiva e irreversivel da musculatura esquelética
em decorréncia da auséncia da proteina distrofina na membrana da célula
muscular, levando a uma fraqueza muscular progressiva (FONSECA; FRANCA,
2007).

A DMD comecga a apresentar seus sintomas a partir da infancia, iniciando com
fraqueza muscular, ha inabilidade progressiva de deambular, prejuizo respiratério e
cardiaco, comprometendo significantemente a qualidade de vida da crianca. A partir
dos 3 a 6 anos a crianca comeca a andar e correr de forma desajeitada, ou seja,
sem equilibrio nas pontas dos pés e devagar. Além disso, 0s pacientes
desenvolvem hiperlordose lombar e tendem a desenvolver outras deformidades
esqueléticas (ROLAND, 2000). O sinal classico da DMD é o de Gowers,
caracterizada por uma “escalada” que a crianca faz sobre as suas pernas, utilizando
as maos sobre os joelhos e depois sobre as coxas para suportar seu peso
enquanto se levanta (GOETZ; PAPPERT, 1999). Proximo dos 6 anos de idade
ocorre uma pseudo-hipertrofia da panturrilha. Também ha evidéncias da hipertrofia
em outros musculos como glateo, deltéide e os musculos infraespinhais, porém o
mais afetado € o da panturrilha. A partir disso, a fragueza nos musculos comeca a
ser bem aparente, sendo as extremidades proximais mais afetadas do que as
distais (GOETZ; PAPPERT, 1999).

Em relacdo ao estado nutricional dos pacientes, alguns apresentam

obesidade, que geralmente estd associada ao tratamento com corticosteroides e a
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falta de exercicios em decorréncia da restricdo de mobilidade ou pela perda da
marcha (MANZUR; MUNTONI, 2009). Porém, em casos mais avan¢cados muitos
pacientes apresentam desnutricdo devido a dificuldade de mastigacdo e degluticao.
Nesse grau avancado da doenca as refeicdes se tornam cada vez mais cansativas
e demoradas, fazendo com que a quantidade de alimento ingerido diminua
gradativamente e nao seja suficiente ao organismo. Por isso, é indicado a
suplementacdo alimentar e em casos mais graves, a gastrostomia é indispensavel
(MANZUR; MUNTONI, 2009).

Os pacientes com DMD apresentam também comprometimento no sistema
respiratorio, que se agrava progressivamente conforme a evolucdo da doenca. Ha
perda da for¢ca dos musculos respiratérios e complacéncia da parede pulmonar e do
térax. Além de maior suscetibilidade a infec¢des, também hé retencéo de secrecao e
hipoxemia (SIVAK; SHEFNER; SEXTON, 1999). Sendo assim, 0s pacientes
apresentam incapacidade de ventilar, de tossir e maior risco de aspiracdo
(PASCHOAL,; VILLALBA; PEREIRA, 2007).

Em criancas, a tosse ineficiente e respiracdo superficial sdo resultados da
fraqueza na musculatura respiratéria, principalmente do diafragma e dos musculos
da parede toracica. Esse quadro repercute em sintomas como: sono fragmentado,
fadiga, aumento dos despertares, dispneia, cefaleia matutina, vomitos, dificuldade
de concentracdo, declinio no desempenho escolar e depressdo. Em casos mais
graves, pode ocorrer hipersonoléncia e altera¢cdes do estado mental (BIRNKRANT,
2002). Portanto, com o comprometimento muscular e do sistema respiratorio

surgem os disturbios respiratérios de sono (FINDER et al., 2004).

As primeiras evidéncias de alteracdes no padrdo de sono sdo identificadas
pelos pais (WAGNER; BERRY, 2008), porém, sé é possivel diagnosticar distarbios
respiratorios de sono atraves do exame de polissonografia (PSG). Os problemas
respiratorios de sono encontrados nos pacientes com DMD s&o apneia obstrutiva,

apneia central, hipopneia, hipercapnia e hipoxemia (BARBE et al., 1994).

A principal causa desses disturbios de sono em pacientes com DMD ¢é a perda
da for¢ca dos musculos respiratorios (FINDER et al., 2004). Ja a causa de apneia
central esta associada a reducao dos estimulos do sistema nervoso central, reducao

do movimento da caixa toracica e fraqueza dos musculos inspiratorios. A apneia
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obstrutiva na maioria das vezes esta associada a instabilidade e fraqueza dos
musculos das vias aéreas superiores (SMITH; CALVERLEY; EDWARDS, 1988). Os
casos de apneia se tornam mais graves durante o sono Rapid Eye Movement
(REM), uma vez que ha perda do tbnus muscular e diminuicdo da acdo dos
musculos respiratorios (MCNICHOLAS, 1997). Portanto, esses distarbios
respiratérios associados as repercussdes negativas pioram significantemente a

qualidade de vida dos pacientes com DMD.

A fraqueza dos musculos intercostais e acessorios podem levar também a um
quadro de hipoxemia durante o sono REM, que irda provocar sonoléncia diurna
(SMITH; CALVERLEY; EDWARDS, 1988) e em casos mais graves hipertenséo
arterial pulmonar (FINDER et al., 2004). Dessa forma, o sono & de fundamental
importancia para estes pacientes, visto que esses distlrbios podem levar a um
comprometimento cardiaco e ao 6bito precoce (HUNTER, 1983). Também é valido
ressaltar que esses distlrbios de sono em muitos casos aparecem em conjunto a
faléncia respiratéria (CURRAN, 1981).

Recentemente, foi relatado que os pacientes com DMD possuem os padrdes
de sono piorados e prejuizos no padrdo cardiaco e respiratério durante o sono,
causando uma eficiéncia de sono reduzida e também um aumento significativo na
guantidade de apneia e hipopneia durante o sono em relacdo ao grupo controle
(CTRL). Segundo este estudo, o principal distirbio de sono apresentado em
pacientes com DMD foi a apneia obstrutiva do sono. Sendo assim, a avaliagdo do
sono nos pacientes com DMD é essencial para a preservacdo da saude e da sua
qualidade de vida (NOZOE et al, 2015).

Em conjunto, é possivel constatar que o estado nutricional e 0 sono sdo de
grande influéncia na qualidade de vida desses pacientes, e quando acompanhados
por um profissional pode haver aumento do tempo de vida e uma melhor saude dos
pacientes. Por isso, é necessario avaliar esses 3 fatores (sono, estado nutricional e
qualidade de vida) para que haja uma intervengao priorizando a manutencéo da

saude dos pacientes com DMD.

Atualmente a avaliacdo da qualidade de vida em pacientes com DMD tem se
tornado muito importante, isso por conta do aumento da sobrevida desses pacientes

por meio da melhoria no manejo da escoliose e das infec¢cdes respiratorias
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recorrentes. Além disso, com a introducdo do suporte ventilatério ndo invasivo,
Bilevel Positive Pressure Airway (BIPAP), a idade média de 6bito tem aumentado
para 24,3 anos (EAGLE et al., 2002). Também € importante avaliar a qualidade de
vida por conta da reducdo da atividade fisica que interfere de forma negativa na
salude desses pacientes (MCDONALD, 2002). Porém, ha certa dificuldade na
autoavaliacdo de criangas e adolescentes sobre a qualidade de vida decorrente da
limitacdo que esse grupo possui em relacdo da percepcao do seu estado de saude
(GUYATT, 2001).

Os estudos sobre a qualidade de vida em pacientes com DMD iniciaram em
1976 por Pope-Grattan, e em 1980 por Siegel e Kornfeld, utilizando o desenho da
figura humana (DFH) para avaliar o impacto da doenga na vida da crianga. Firth et
al. (1983) realizaram entrevistas com 53 familias de pacientes com DMD por meio
de um questionario feito com os pais sobre os problemas vivenciados por eles e
sobre a dimensao da doenca na familia. Segundo os pais 0s problemas emocionais
e comportamentais do filho/paciente foram os pontos negativos mais relatados pelos
pais. Também foram mencionados problemas com as dificuldades de transporte,

moradia e algumas informacdes sobre a doenca.

Por outro lado, um estudo com adolescentes (entre 13 e 16 anos) portadores
de DMD no Reino Unido observou que os pacientes eram isolados do mundo
normal e demonstravam falta de confianca nas pessoas fora do ambiente familiar
(WITTE, 1985). Ressalta-se que as andlises foram feitas por meio de avaliacdes
amplas com os pais e avaliacdes projetivas e psicodrama com os adolescentes. Os
pais relataram ainda certa preocupacao quanto ao isolamento do filho e ao estresse

principalmente em responder a questdes relacionadas a morte ao filho.

Apesar da ventilacdo mecanica ser algo extremamente benéfico ao paciente,
pois aumenta a sobrevida, no estudo de Miller, Colbert e Osberg (1990) foi avaliado
0 impacto da ventilacdo mecéanica na qualidade de vida em pacientes com DMD
entre 17 e 33 anos e em seus familiares. Foi relatada uma piora na qualidade de
vida apés a utilizacdo da ventilagdo mecéanica, tendo como fatores negativos:
diminuicdo da mobilidade, restrices de acesso, diminuicdo das atividades, perda da

independéncia e para seus familiares o0 aumento da dependéncia do paciente.
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No intuito de estudar os impactos do uso do BIPAP em relacdo a qualidade de
vida de individuos com DMD com base nos relatos dos préprios pacientes e
familiares/cuidadores, e além disso segundo a opinido de profissionais de saude,
Eagle et al. (2002) concluiram que o uso da ventilagio mecanica, se mostrou
eficiente na melhora da qualidade de vida desses individuos. Também foi
mencionado pelos cuidadores e pacientes que com o avanco da tecnologia,
cadeira de rodas motorizada, a facilidade ao acesso a internet, jogos eletrénicos,
sao fatores importantes que fornecem uma melhor qualidade de vida e sua

independéncia.

A utilizacdo da ventilacdo mecéanica ainda é muito controversa, uma vez que
hé relatos de estudos que demonstram que o uso da ventilagdo mecanica como um
fator significativo para a piora da qualidade de vida dos pacientes com DMD
(MILLER; COLBERT; OSBERG, 1990). E outro estudo no qual foi relatado que o
uso da ventilacdo mecanica tem se mostrado eficiente na melhora da qualidade de
vida e no aumento da sobrevida. Portanto, ainda é necessaria a avaliacdo de

pacientes que usam ventilacdo mecanica (EAGLE et al., 2002).

Ao comparar pacientes com DMD em uso prolongado de ventilagdo com
controles normais (sem doenca DMD), ha indicio de que os pacientes com DMD
estdo satisfeitos com a sua forma de vida, apesar de comprometimentos na
locomocdo, saude, vida social e vida sexual. Alguns profissionais da saude
subestimam a satisfagédo de viver dos pacientes utilizando-a como justificativa para

a suspensao da terapia de suporte de vida (BACH et al., 1991).

Um dos principais instrumentos elaborados para a avaliagdo da satisfacdo de
vida dos adolescentes com DMD ¢é o Life Satisfaction Index dor Adolescentes (LSI-
A). Esse questionario foi validado com significincia para todos os dominios,
demonstrando ser um instrumento promissor para a elaboracdo de futuras
pesquisas (RENWICK; REID, 1994).

A avaliacdo da percepcéo dos pais de adolescentes com DMD em relagéo a
importancia dos servigos prestados, questdes de saude e aspectos da qualidade de
vida foi realizada por meio de um estudo desenvolvido no Canada, onde foram
pesquisadas 31 familias de pacientes com DMD (BOTHWELL et al., 2002). Nesse

estudo foram incluidas questdes como preocupacdes a respeito da saude fisica e
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mobilidade, saide mental e qualidade de vida. Foram relatados pelos pais
problemas como nivel de escolaridade e dificuldade de manter a crianga na escola
por conta das necessidades especiais da crianca e a dificuldade do transporte como
fatores relevantes para a qualidade de vida de seus filhos. Além disso, a situacdo
financeira, isolamento social e o sentimento de raiva de ambas as partes foram o0s
principais fatores limitantes da qualidade de vida (BOTHWELL et al., 2002).

Um outro estudo avaliou 3 desejos de pacientes com DMD e comparou com
trés desejos dos irmaos (ndo afetados) e de um grupo CTRL compostos por
meninos da mesma faixa etaria (NEREO; HINTON, 2003). Os desejos relacionados
a saude nao foram os mais frequentes nos pacientes com DMD, indicando uma boa
adaptacdo ou aceitacdo quanto as dificuldades da doenca. Nao houve maior
quantidade de desejos relacionados a saude ou problemas comportamentais vindos
dos pacientes, ao contrario disso, as criancas com DMD relataram mais desejos
relacionados a bens materiais (NEREO; HINTON, 2003). Achado semelhante foi
demonstrado em uma pesquisa sobre a vida de adultos com DMD, no qual foram
entrevistados 65 pacientes com idade entre 18 e 42 anos, sendo que todos faziam
uso de ventilacdo mecanica (RAHBEK et al.,, 2005). Os resultados obtidos
apresentaram uma excelente qualidade de vida dos pacientes; porém, a falta de
vida amorosa e sexual parecem ser 0s aspectos mais negativos da doenca. Foi
relatado que 40% dos pacientes atribuiram a dor como aspecto negativo,
provavelmente devido ao avancado grau de fraqueza muscular e consequente
imobilidade. Os autores observaram que 0s pacientes ndo estavam téo
preocupados com o futuro, o que pode ter relagdo com os altos escores de
qualidade de vida encontrados no estudo (RAHBEK et al., 2005).

Mesmo diante da importancia da qualidade de vida e da sua relagdo com o
sono, ressalta-se a escassez de estudos sobre esses aspectos no Brasil e no
exterior, pois a maioria dos estudos visa apenas os fatores psicologicos dos
pacientes. Assim, para que possamos promover uma melhora na qualidade de vida
de pacientes com DMD é necessario que tenhamos uma avaliagéo global do perfil
do paciente com DMD realizada aqui no Brasil.
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Com o crescente aumento da prevaléncia de doencas crénico-degenerativas o
estudo sobre a qualidade de vida, a influéncia do sono e da alimentacéo na vida de

criangas com doenca neuromuscular como a DMD torna-se indispensavel.

Ha muitos estudos sobre a qualidade de vida das criancas com DMD,
principalmente porque os sintomas se iniciam a partir da infancia. Porém, poucos
estudos tém-se preocupado com a qualidade do sono e a influéncia da alimentacéo
na qualidade de vida aqui no nosso pais. O sono € essencial para a homeostase do
organismo, especialmente para as criangas. Justamente na infancia o sono e a
alimentacdo sédo essenciais para um bom desenvolvimento e uma boa qualidade de
vida. No entanto, os pacientes com DMD sdo mais suscetiveis aos problemas de
sono e nutricionais em decorréncia da doenca. Ressalta-se que com a evolucéo da
doenca a dificuldade para dormir vai aumentando cada vez mais, incluindo a
restricio de movimentos durante 0 sono e a necessidade do uso do suporte

ventilatério ndo invasivo.

Outro aspecto importante a ser considerado é o estado nutricional desses
pacientes, uma vez que estes perdem a locomocdo ainda na infancia e
consequentemente se tornam sedentarios. Além disso, muitos pacientes passam a
utilizar corticosteroides, medicamento que esta associado com obesidade. Vale
enfatizar que o estado nutricional pode comprometer o sono, o estado de saude
global e também a qualidade de vida. Assim, esses fatores sdo de grande
importancia na vida dessas criancas e adolescentes.
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2 OBJETIVO

O presente projeto foi elaborado para avaliar o padrdo de sono, o estado
nutricional e a qualidade de vida de pacientes com DMD em amostra de dois
centros de referéncia de atendimento a essas criangas e adolescentes. Ainda,

verificar se existe alguma associacao entre esses fatores.
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3 MATERIAL E METODO

O projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da Universidade
Federal de S&o Paulo, n® CAAE 41415014.1.0000.5505 (Anexo A), sendo um estudo

observacional caso-controle, realizado no periodo de mar¢o/2015 a marg¢o/2016.

3.1 Selecao de voluntarios

3.1.1 Grupo caso

Foram selecionados criancas e adolescentes, entre 8 a 18 anos, com Distrofia
Muscular de Duchenne (DMD) que fazem tratamento e acompanhamento médico no
Centro de Tratamento de Doencas Neuromusculares (TDN) e também criancas
entre 8 e 12 anos, com DMD que fazem tratamento e acompanhamento no Setor
de Investigacdes das Doencas Neuromusculares, Departamento de Neurologia,

Universidade de Sao Paulo.

O centro do TDN & instalado e mantido pela Associacdo Fundo de Incentivo a
Pesquisa (AFIP), esta localizado na Rua Dr. Diogo de Faria, 508, Vila Clementino,
SP. Este centro é credenciado pelo SUS e atende pacientes com doencas
neuromusculares, entre elas a DMD. Ainda, oferece todo o tratamento necessario
para as complicacdes respiratérias, inclusive o fornecimento do equipamento
respiratorio. Vale enfatizar que essas terapias oferecidas pelo TDN conseguem
proporcionar 10 anos a mais de expectativa de vida a essas criancas e adolescentes.
Em geral, os individuos acometidos com DMD ja chegam ao TDN na cadeira de
rodas necessitando ou ja utilizando o BIPAP, sendo assim este grupo homogéneo

em relacdo ao grau/fase da doenca.

O Setor de Investigacdes das Doencas Neuromusculares, instalado e mantido
pela Universidade Federal de Sdo Paulo (UNIFESP). Esse setor esta localizado na
Rua Estado de Israel, 899, Vila Clementino, S&do Paulo. Normalmente os pacientes
do Setor de Investigacdes das Doencas Neuromusculares sédo criancas que ainda
se locomovem, sendo também um grupo homogéneo em relagcdo ao grau/fase da

doenca.
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Dessa forma, o estudo abrangeu diferentes estagios da doenca, ou seja,
pacientes com DMD que ainda andam, pacientes que utilizam cadeira de rodas,
mas sem comprometimentos respiratorios e pacientes que usam cadeira e suporte

ventilatorio. Incluindo pacientes na fase inicial e na fase mais avancada da doenca.

3.1.2 Grupo Controle

As criancas e adolescentes pertencentes ao grupo controle foram
selecionadas na Escola Estadual Jornalista Vladimir Herzog, localizada em Séao
Bernardo do Campo (SP) e no Centro Comunitdrio Dom Jorge, mantido pela
Associacdo Lar Menino Jesus e localizado em Santo André (SP). Estas criancas nao
possuiam nenhum tipo de doenca neuromuscular e/ou doenca cronica (bronquiolite

obliterante, fibrose cistica e sindrome genética).

3.2 Critérios de inclusdo no estudo

Foram incluidos nesse estudo meninos, criancas e adolescentes, com
diagnéstico de DMD, entre 8 a 18 anos, que usavam ou nao BIPAP. No grupo
controle foram incluidos meninos, criancas e adolescentes, entre 8 a 18 anos, sem
nenhum tipo de doenca neuromuscular e/ou doenca crénica (bronquiolite obliterante,

fibrose cistica, sindrome genética).

3.3 Critérios de exclusao no estudo

N&o foram incluidos nesse estudo criancas e adolescentes com diagnostico
de DMD, que possuiam déficit cognitivo e tinham convulsées. Para o grupo
controle, ndo foram incluidos criancas e adolescentes com outro tipo de doenca
neuromuscular e/ou doenca cronica (bronquiolite obliterante, fibrose cistica,

sindrome genética).

3.4 Delineamento experimental

O protocolo utilizado no estudo foi a aplicacdo dos questionarios para 0s

pacientes com DMD juntamente com seus pais/responsaveis no ambulatorio do
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TDN ou no Departamento da Neurologia da UNIFESP, enquanto os pacientes
aguardavam o atendimento médico. Foram aplicados todos os questionarios no
mesmo dia, uma vez que a aplicacdo dos 3 questionarios levou em média 30

minutos.

Para todos os voluntarios (CTRL e DMD) foi explicado o protocolo
experimental, bem como o esclarecimento de todas as duvidas. No caso de todos
os voluntarios com idade inferior a 18 anos, 0s pais ou responsavel legal
concordaram com a participacdo do seu filho no estudo, assinaram o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) (Apéndice A e B) e as criancas ou

adolescentes assinaram o Termo de Assentimento (Apéndice C e D).

O TCLE foi entregue aos pais ou responsaveis das criancas e adolescentes
do grupo controle juntamente com o Termo de Assentimento através de um
envelope onde continham 2 vias para que fossem assinadas, uma que deveria ser
devolvida para poder iniciar o estudo com a crianca ou adolescente e outro que
deveria ficar com os pais ou responsaveis. Essa explicacédo foi feita no momento
da entrega do envelope para a crianca e também no TCLE e Termo de

Assentimento.

A aplicacdo dos questionarios para as criancas e adolescentes do grupo
controle foi realizada nas escolas que estavam cientes da pesquisa e permitiram
qgue seus alunos participassem da mesma. O modo de aplicacdo foi o mesmo
realizado com os pacientes com DMD, sendo todos os questionarios aplicados no

mesmo dia.

3.5 Tamanho da amostra

O calculo amostral foi determinado com base no estudo de Klatchoian (2008),
utilizando como parametros 0=0,05; =0,8 e variavel=qualidade de vida. Foi realizado
um calculo através do software GPower3, no qual utilizamos o0s seguintes
parametros: 10% de diferenca clinicamente relevante, poder de 80%, p<0,05 no teste
t para amostras independentes, sendo média de 89 e desvio padrédo de 15. Os

resultados demonstraram que foram necessarios 36 individuos por grupo, porém
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esse estudo nao foi pareado totalizando 91 criancas e adolescentes, sendo 40 do

grupo DMD e 51 do grupo controle.

3.6 Classificacado do indice de massa corporea (IMC)

O célculo de IMC para alguns pacientes com DMD foi feito por meio da
medida da envergadura, por conta do paciente ser cadeirante dificultando a medida
da altura do paciente. Além disso, os pacientes com DMD podem ter escoliose, 0
que impossibilita medir a altura com eficacia. Portanto, a medida da envergadura é
adotada e validada para pacientes nessas condi¢des (cadeirantes). O procedimento

foi realizado da seguinte forma:
1. A medida foi realizada com uma fita métrica inelastica;

2. Técnica: o paciente estava sentado de frente para o avaliador, e de costas
para a parede, com o tronco reto, bracos estendidos na altura do ombro e sem
flexionar o cotovelo (Figura 1). Foi marcada a distancia obtida entre a extremidade
distal do terceiro quirodéactilo direito e a extremidade distal do terceiro quirodactilo

esquerdo (extremidade final do maior dedo da méao).

3. O valor foi registrado sem arredondamento (LOHMAN; ROCHE;
MARTORELL, 1988).

Figura 1-Técnica de medida da envergadura.

Fonte: (GAYA; SILVA, 2007).
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Para alguns pacientes foi dificil realizar a medida da envergadura, decorrente
da impossibilidade de extensdo do brago por conta da retracdo tendinea causada
pela fraqueza do musculo. Nesse caso foi realizada a medida da semienvergadura,
na qual a medida é feita da extremidade distal do terceiro quirodactilo direito até o
centro da farcula esternal. A distancia foi medida com a fita métrica e depois foi
duplicada para dar a medida da envergadura (RUFINO et al., 1996).

Jé o calculo de IMC para criangas e adolescentes do grupo controle foi feito da

S0

maneira tradicional Também foi realizado o céalculo do escore-z e as curvas

pe
altura®’
da OMS (Anexo B) para estabelecer o estado nutricional das criancas e

adolescentes estudadas através de programas especificos (OMS, 2007).
3.7 Ficha de anamnese

Antes da aplicacdo dos questionarios foi feita uma ficha de anamnese onde
foram realizadas perguntas como data de nascimento, nome do responséavel e idade
do responsavel, peso, altura, renda familiar, casa propria, dados escolares, e para
os pacientes com DMD foram realizadas perguntas como uso de corticosteroides,
se o0 paciente ainda deambula, uso da cadeira de rodas, realizacao de fisioterapia,
dificuldade de degluticdo e uso de medicamentos (Apéndice E).

3.8 Questionarios
3.8.1 Qualidade de vida

A avaliacao foi feita com o inventério Pediatric Quality of life 4.0 Generic Core
(Anexo C, D, E e F), aplicado nas criangcas e adolescente e nos seus pais ou
responsaveis sobre a visdo deles em relagcdo a qualidade de vida dos filho. O
guestionario é composto por 4 dominios e seus respectivos itens: emocional (5 itens),
escolar (5 itens), social (5 itens) e fisico (8 itens), totalizando 23 itens. Por meio
desses dominios, pode-se determinar o funcionamento psicossocial que reflete
respostas dos dominios emocional, social e escolar e também o funcionamento fisico.
De acordo com a interpretacéo da escala, escores mais altos indicam niveis melhores

de qualidade de vida (VARNI, SEID e KURTIN, 2001 apud PAULA, 2012).
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A traducdo para o Portugués foi feita por 3 pesquisadores bilingues, e apés
essa traducéo houve uma discusséo realizada por uma comissdo de traducdo na
qgual estes entraram em um consenso para a validacdo de uma unica versao do
Pediatric Quality of life 4.0. Antes de o questionario ser validado ele foi testado com
5 pacientes com doencgas reumaticas e pais de cada faixa etaria (2 a 4 anos
somente os pais, 5 a 7 anos, 8 a 12 anos, 13 a 18 anos) para que este fosse
aplicavel a cultura brasileira (KLATCHOIAN et al., 2008).

3.8.2 Sono

O Children’s Sleep Habits Questionnaire (CSHQ) (Anexo G) foi utilizado para
avaliar a percepcao que as criancas e em alguns casos com a ajuda de seus pais
possuem sobre seu 0 sono durante a semana anterior ou durante uma semana

tipica recente.

O questionério € composto por 33 itens que possuem uma escala de 3 pontos
gue determina a frequéncia dos comportamentos do sono, como “habitualmente” (de
5 a 7 vezes por semana, que totaliza 3 pontos), “as vezes” (2 a 4 vezes por semana,
totalizando 2 pontos) ou “raramente” (0 a 1 vez por semana, totalizando 1 ponto).
Alguns itens possuem a pontuacao revertida (itens 1, 2, 3, 10, 11 e 26) para que um
escore mais elevado correspondesse a um sono mais perturbado. Ele possui 8
dominios, que sdo: resisténcia em ir para a cama (6 itens), inicio do sono (1 item),
ansiedade do sono (4 itens), duracdo do sono (3 itens), parassonias (7 itens),
despertares noturnos (3 itens), distirbios respiratérios do sono (3 itens) e sonoléncia

diurna (8 itens) (OWENS; SPIRITO; MCGUINN, 2000).

O CSHQ foi adaptado para o Portugués (Portugal) em 2009, autorizado pela
autora da versao original do CSHQ. A traducdo foi feita por 2 tradutores
independentes e apds a traducdo foi feito um consenso e resolucdo de pequenas
discrepancias obtendo-se apenas uma versdo que pudesse ser compreendida por
pais com pouco nivel de alfabetizacdo. A versao final foi testada em entrevistas
cognitivas incluindo na amostra 3 pais brasileiros, indicando que o questionario

estava claro para o entendimento de todos (SILVA et al., 2014).
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3.8.3 Alimentagéo

O questionario de alimentacdo (Anexo H) foi uma analise descritiva do perfil
alimentar dos pacientes com DMD, bem como das criangas do grupo controle da
mesma faixa etaria. Além disso, também foram analisados os padrdes de atividade
fisica habitual das criancas. Como alguns dos pacientes com DMD j& estavam
utilizando a cadeira de rodas, a fisioterapia foi considerada como uma atividade fisica

para aqueles que utilizavam cadeira de rodas ndo automatizada (ou manual).

O questionario é composto por 12 questdes em que sao citados alguns tipos de
alimentos separados por grupos (frutas, verduras, carnes, massas, doces, etc.) e o
paciente deve responder com que frequéncia ele consome aquele tipo de alimento. E
a Ultima questao refere-se ao tipo de leite que ele costuma beber (integral, desnatado

ou semidesnatado).

Logo em seguida, ha guestdes direcionadas sobre a atividade fisica para
saber com que frequéncia o paciente realiza determinado exercicio (ativa, educacéo

fisica, fisioterapia, esportes ou se € sedentario). E por quantas horas diarias ou

semanais ele costumava exercer essa atividade.

3.9 Analise estatistica

Primeiramente os dados foram avaliados quanto a normalidade e
homogeneidade pelo teste Shapiro-Wilk e Levene, respectivamente. Se as variaveis
nao forem normais elas serdo padronizadas por meio do Logi Para a andlise de
frequéncia das variaveis categoricas foi realizado o teste chi-quadrado, no qual os
resultados foram expressos em porcentagem da frequéncia. Comparagdes entre 0s
grupos foram avaliadas pelo teste t, também foi realizada a correlacdo de Spearman
entre os questionarios de qualidade de vida e sono. Os resultados das variaveis
numéricas foram expressos em média + desvio padrdao. O nivel de significancia
considerado foi p<0,05. Os dados foram analisados por meio do programa de

estatistica Statistical Package for the Social Sciences (SPSS).
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4 RESULTADOS

Participaram do estudo um total de 91 criancas e adolescentes todos do sexo
masculino, desses participantes 40 (44%) eram do grupo DMD e 51 (56%) faziam
parte do grupo controle. No grupo DMD 3 pacientes possuiram critério de néo
inclusdo e 2 ndo aceitaram participar do estudo, no grupo controle ndo houve
exclusdo e 20 criancas e adolescentes ndo aceitaram participar do estudo. A idade
média desses participantes foi de 12,9+3,0 anos no grupo DMD e 12+3,2 nos
participantes controle (t(89)=-0,202; p=0,536). Quando analisada a faixa etéria,
definida pelo critério idade, de ambos os grupos, a maior frequéncia foi de
adolescentes 51% no grupo DMD e 57,5% no grupo controle (x°=383; df=1;
p=0,841). Quanto a classificacdo do estado nutricional pelo IMC, observou-se maior
frequéncia significante de criancas e adolescentes desnutridos no grupo DMD com o
total de 31,6%, ja no grupo controle demonstrou ter um maior numero de
sobrepeso/obesidade, com um total de 66,7% das criancas e adolescentes do
grupo. O grupo com DMD teve IMC significantemente menor que o grupo controle
(x*=15,507; df=2; p<0,001) (Tabela 1).

A classe social predominante foi a E, tanto nos pacientes DMD (60%) quanto
nas crianc¢as e adolescentes do grupo controle (52,9%). A classe social D também foi
bastante frequente no grupo controle (39,2%), porém nado houve diferenca
significante entre as classes sociais e 0s grupos (x?=581; df=2; p=0,748) (Tabela 1).

Tabela 1 — Dados relativos a idade, IMC e classe social dos individuos analisados

DMD CTRL

n (%) n (%) Valor de p
Faixa etéria 12,9+3,0" 12,8+3,2" 0,536
Crianca 17 (42,5) 25 (49) 0841
Adolescente 23 (57,5) 26 (51) '
Classificacao do IMC
Desnutridos 12 (31,6) 1(2) <0,001
Normal 7(18,4) 16 (31,4)
Sobrepeso/Obeso 19 (50) 34 (66,7)
Classe social
Classe C 2(5) 4 (8)

74

Classe D 14 (35) 20 (39) 0,748
Classe E 24 (60) 27 (53)

Nota: “MédiatDP; DP: desvio padréo; chi-quadrado; teste t; *significante p<0,05.
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Em relacdo a escolaridade dos individuos analisados, a maioria estava
cursando o ensino Fundamental, tanto os pacientes com DMD (75%) quanto os
individuos do grupo controle (74,5%). Foi observada uma frequéncia maior de
individuos do grupo controle que estavam cursando o ensino medio/técnico (25,5%),
e apenas 7,5% dos pacientes DMD cursavam essas séries. Além disso, houve
maior frequéncia significantemente de individuos do grupo DMD que nao estavam
matriculados na escola (17,5%), ja os individuos do grupo controle todos estavam
matriculados, (x*=13,052; df=2; p=0,001) (Tabela 2).

Os dados demonstraram que a maior parte do grupo DMD tinha dificuldade
de aprendizado (59%), o que era diferente do grupo controle (37,3%) (x°=4,189;
df=1; p=0,041). Quanto ao historico de repeténcia ambos 0s grupos observou-se
qgque a maioria nunca havia repetido o ano escolar, sendo apenas 30,8% das
criancas e adolescentes com DMD que repetiram e 21,6% os controles. De acordo
com o0s pais destas criancas a ndo reprovacdo estava ligada ao processo
educacional publico, que inibe a retencado do aluno. Os grupos ndo demonstraram
nenhuma diferenca estatisticamente significante com relacdo ao histérico de
repeténcia (x°=983; df=1; p=0,321), porém quando comparado o desempenho
escolar entres as criancas e adolescentes do grupo DMD e do grupo controle, houve

diferenca entre o desempenho escolar dos grupos (Tabela 2).

Tabela 2 - Dados escolares: ciclo escolar e desempenho escolar dos grupos

analisados
DMD CTRL Valor de p
n (%) n (%)
Escolaridade
N&o matriculado 7 (17,5)* 0 (0) 0.001
Ensino Fundamental 30 (75) 38 (74,5) ’
Ensino Médio/ Técnico 3(7,5) 13 (25,5)
Dificuldade de aprendizagem 23 (59)* 19 (37,3) 0,041
Repeténcia 12 (30,8) 11 (21,6) 0,321

Nota: chi-quadrado; *significante p<0,05.
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As faixas etarias dos pais ou responsaveis foram semelhantes entre o0s
grupos, dessa forma a idade média dos pais de crian¢cas e adolescentes do grupo
DMD foi de 39,5+6,2 anos e a dos pais ou responsaveis do grupo controle foi igual a
40,217 anos. A frequéncia de pais ou responsaveis na faixa etaria de 31-40 anos foi
de 57,5% no grupo DMD e 49% no grupo controle, (x2=1,525; df=3; p=0,676). A
escolaridade dos pais ou responsaveis foi em maior parte Ensino fundamental
(52,5%) em relacdo aos pais e responsaveis dos pacientes com DMD e Ensino
Médio/Técnico no grupo controle (49%) (x2=897; df=2; p=0,639). A maioria dos
individuos analisados possuiam casa prépria, DMD (54,9%) e grupo controle (57,9%)
(x2=61; df=1; p=0,804). Os grupos ndo demonstraram nenhuma diferenca

estatisticamente significante com relacdo aos dados analisados (Tabela 3).

Tabela 3 — Andlise dos dados dos pais ou responsaveis dos grupos analisados

DMD CTRL Valor de p
n (%) n (%)
Faixa Etéaria 39,5+6,2" 40,2+7*
20-30 1 (2,5%) 4 (7,8%)
31-40 23 (57,5%) 25 (49%) 0,676
41-50 13 (32,5%) 18 (35,3%)
51-60 3 (7,5%) 4 (7,8%)
Escolaridade
Ensino fundamental 21 (52,5%) 22 (43,1%) 0,639
Ensino médio/técnico 17 (42,5%) 25 (49%)
Ensino superior 2 (5%) 4 (7,8%)
Casa Propria 28 (54,9%) 23 (57,5%) 0,804

Nota: “Média+DP; DP: desvio padrdo; chi-quadrado; *significante p<0,05.

Pela andlise dos resultados do questionario PedsQL respondido pelas
criancas e adolescentes, pudemos observar que houve uma diferenca na qualidade
de vida (1(89)=4,999; p<0,001), indicando que os pacientes com DMD possuem pior
qualidade de vida do que o grupo controle, ao analisarmos as escalas emocional,
escolar, fisico, social e psicossocial, constatamos que houve uma diferenca
significante nos parametros fisico (t(63)=9,027; p=0,001), social (t(61)=3,245;
p=0,001), psicossocial (1(89)=2,589; p=0,011) e escolar (t(84)=2,165; p=0,033), no
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parametro emocional ndo houve diferenca significante (t(81)=1,890; p=0,06). O que
demonstra que apesar das dificuldades da doenca isso ndo afeta o emocional

dessas criancas e adolescentes (Tabela 4).

J& a andlise dos resultados do questionario PedsQL respondido pelos pais ou
responsaveis como eles veem a qualidade de vida de seus filhos, também indicou
gue os pacientes com DMD possuem uma pior qualidade de vida na visdo dos pais
ou responsaveis (t(85)=8,941; p<0,001). Ao contrario das criancas e adolescentes
gue ndo demonstraram ter uma piora no parametro emocional, os pais veem uma
piora na qualidade de vida dos filhos em todos os parametros analisados, fisico
(t(85)=13,579; p<0,001), social (t(85)=4,674; p<0,001), psicossocial (t(85)=3,391;
p=0,001), emocional (t(85)=2,518; p=0,01) e escolar (t(81)=2,106; p=0,038) (Tabela
4).

Tabela 4 - Andlise do PedsQL relatado pelas criancas e adolescente e pelos pais ou

responsaveis

DMD CTRL

Média+ DP Média+pp Vaordep

Crianca

Escore total 65+ 17* 82+ 15 <0,001
Emocional 72 +18 79 + 17 0,060
Escolar 62 + 25* 73+23 0,033
Fisico 45 + 24* 85+ 16 0,001
Social 75 £ 25* 90+ 16 0,001
Psicossocial 72 +£17* 80+ 16 0,011
Pais

Escore total 59 + 22* 85+9 <0,001
Emocional 71+ 21* 80+11 0,010
Escolar 62 + 27* 74 £ 25 0,038
Fisico 37 £ 22* 88+ 10 <0,001
Social 74 +27* 95+11 <0,001
Psicossocial 72 + 18* 83+11 0,001

Nota: DP: desvio padréao; teste t; *significante p< 0,05.

A avaliacdo do questionario de habito de sono CSHQ demonstrou que nédo ha

diferenca estatisticamente significante quando comparado o sono dos pacientes
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com DMD e do grupo controle (t(89)=0,994; p=0,323). Todavia, ao observarmos as
escalas dos questionarios, nota-se que o grupo DMD apresentou ter mais ansiedade
do sono do que as criancas e adolescentes pertencentes ao grupo controle (t(55)=-
4,111; p<0,001) e também uma maior resisténcia em ir para a cama (t(56)=-2,433;
p=0,018). Interessantemente era de se esperar que 0S pacientes com DMD
demonstrassem um pior parametro em disturbios respiratorios, visto que € comum
que com o passar do tempo e 0 avango da doencga esses pacientes passem a ter
distarbios respiratérios do sono, porém isso nao foi demonstrado nos pacientes

analisados (Tabela 5).

O parametro duracdo do sono apresentou diferenca estatisticamente
significante (t(88)=5,055; p<0,001) e constatamos que o grupo controle indicou ter
mais problemas com a duragdo do sono do que o grupo DMD. Todos os outros
resultados ndo demonstraram nenhuma diferenca estatisticamente significante entre
0s grupos em relacdo a inicio do sono (t(89)=1,891; p=0,062), despertares noturnos
(t(89)=-0,022 ; p=0,983), parassonias (t(89)=1,204; p=0,232), disturbios respiratérios
(t(89)=-1,241; p=0,218) e sonoléncia diurna (t(89)=1,792; p=0,077) (Tabela 5).

Tabela 5 - Anédlise do CSHQ respondido pelos individuos do grupo controle e grupo
DMD

. D.MD . (.:TRL Valor de p
Média £ DP Média £ DP
Escore total 47,6 £8,1 49,3+7,7 0,323
Despertares noturnos 43+1,2 43+1,3 0,983
Inicio do sono 1,7+0,9 2,1+0,8 0,062
Ansiedade do sono 6,9+ 27* 50+x14 <0,001
Parassonias 8,3+£2,0 88+21 0,232
Resisténcia em ir para a cama 9,4 + 3,2*% 8,0+1,8 0,018
Disturbios respiratorios 39+1,0 36+1,1 0,218
Sonoléncia diurna 12,7+ 3,6 14,0+ 3,4 0,077
Duracdo do sono 40+15 5,7+1,8* <0,001

Nota: DP: desvio padréao; teste t; *significante p< 0,05.

Outro teste realizado foi a Correlacdo de Spearman, foi observada a
correlacdo entre a qualidade de vida das criangcas e 0 sono, O teste provou que

existe correlagcéo entre a qualidade de vida e o sono. Foi encontrada, na maioria dos
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casos, uma correlagdo negativa entre esses dois aspectos, mas como 0S escores
do CSHQ séao maiores quanto pior o sono e os escores de qualidade de vida sao
menores quando piora, sendo assim, quanto pior o sono, pior a qualidade de vida.
Foi observado que quando analisado o escore total de sono com os parametros de
qualidade de vida ele estava correlacionado negativamente com o0 aspecto
emocional (r=-0,402), escolar (r=-0,455), psicossocial (r=-0,430) e a qualidade de
vida total (r=-0,346) (Tabela 6).

Acerca da correlacdo do parametro resisténcia em ir para a cama,
observamos uma correlacéo negativa, sendo que os aspectos de qualidade de vida
foram emocional (r=-0,232), escolar (r=-0,366), psicossocial (r=-0,296) e qualidade
de vida total (r=-0,254) (Tabela 6).

Em parte, a relacdo entre o inicio do sono e os aspectos da qualidade de
vida, houve uma correlacéo positiva entre o inicio do sono e a saude fisica (r=0,209)
e 0 aspecto social (r=0,212), ou seja, quanto melhor o inicio do sono, melhor era o
parametro fisico e social, 0 mesmo foi visto em relacdo a duracdo do sono e o
aspecto fisico (r=0,290) (Tabela 6).

O parametro ansiedade do sono estava correlacionado com todos o0s
aspectos da qualidade de vida (fisico r=-0,425; emocional r=-0,285; social r=-0,302;
escolar r=-0,262; psicossocial r=-0,278 e qualidade de vida total r=-0,381), bem
como quanto maior a ansiedade do sono pior estes aspectos. Da mesma forma
também foi observada essa correlacdo entre despertares noturnos e os parametros
fisico (r=-0,272), emocional (r=-0,407), escolar (r=-0,375), psicossocial (r=-0,319) e
qualidade de vida total (r=-0,350). Para parassonias foi observado correlacao
negativa com o emocional (r=-0,377), social (r=-0,249), escolar (r=-0,271),
psicossocial (r=-0,366) e qualidade de vida total (r=-0,254). Os disturbios
respiratorios foram correlacionados negativamente com o0s aspectos fisico (r=-
0,370), social (r=-0,325), escolar (r=-0,407), psicossocial (r=-0,324) e qualidade de
vida total (r=-0,402). Ja a sonoléncia diurna foi relacionada apenas com o0s aspectos
escolar (r=-0,248) e psicossocial (r=-0,261), (Tabela 6).
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Tabela 6 — Correlacdo de Spearman entre o CQHS e o PedsQL, andlise de todas as

criancas e adolescentes participantes do estudo.

Escore

Parametros Fisico Emocional Social Escolar Psicossocial
Total QV

Resisténciaem ir paraacama -0,174 -0,232* -0,146  -0,366** -0,296** -0,254**

Inicio do sono 0,209 0,127 0,212* 0,074 0,128 0,206
Duracéo do sono 0,290** -0,82 0,098 -0,110 -0,38 0,097
Ansiedade -0,425*  -0,285** -0,302** -0,262  -0,278** -0,381**
Despertares noturnos -0,272*  -0,407** -0,60 -0,375**  -0,319** -0,350**
Parassonias -0,074 -0,377**  -0,249* -0,271*  -0,366** -0,254*
Disturbios respiratoérios -0,370**  -0,205 -0,325** -0,407** -0,324** -0,402**
Sonoléncia diurnal -0,020 -0,199 -0,111  -0,248* -0,261* -0,155
Escore total sono -0,150 -0,402** -0,200 -0,455*  -0,430** -0,346**

Nota: *p<0,05; **p<0,01; QV: qualidade de vida.

Interessantemente ao analisarmos a Correlacdo de Spearman do
questionario de sono com o de qualidade de vida respondido pelos pais sobre a
viséo deles da qualidade de vida dos filhos deram alguns resultados diferentes dos

resultados anteriores respondido pelos filhos.

A correlacédo do escore total do questionario de sono com o0s parametros de
qualidade de vida resultou em correlacdo negativa com o aspecto emocional (r=-
0,280), escolar (r=-0,400) e psicossocial (r=-0,372). Ja ao relacionarmos o0 aspecto
resisténcia em ir para a cama com os parametros de qualidade de vida, observou-se

uma correlacdo negativa apenas com o aspecto escolar (r=-0,272) (Tabela 7).

Segundo a visdo dos pais ou responsaveis, o inicio de sono dos filhos
apresentou correlacdo positiva com dois parametros de qualidade de vida, o fisico
(r=0,305) e a qualidade de vida total (r=0,260), demonstrando que quanto melhor o
inicio do sono melhor esses aspectos na qualidade de vida dos filhos. A duracéo de
sono ao ser analisada deu correlacdo positiva para o aspecto fisico (r=0,358). O
parametro ansiedade observou-se correlagcdo negativa com os aspectos fisico (r=-
0,395), escolar (r=-0,271) e qualidade de vida total (r=-0,371) (Tabela 7).

Curiosamente ao contrario da correlacdo feita com o questionério respondido

pelas criancas e adolescentes, no ponto de vista dos pais ou responsaveis 0S
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despertares noturnos nao tiveram nenhuma relagdo com os parametros de

qualidade de vida (Tabela 7).

As parassonias foram relacionadas de forma negativa com 0s aspectos
emocional (r=-0,219), escolar (r=-0,253) e psicossocial (r=-0,318). Os disturbios
respiratérios foram correlacionados negativamente com o parametro escolar (r=-
0,340) e qualidade de vida total (r=-0,288). Enquanto a sonoléncia diurna foi
relacionada de forma negativa com os aspectos emocional (r=-0,220), escolar (r=-
0,239) e psicossocial (r=-0,330). Esses 3 parametros do sono indicaram que quanto

pior oS mesmaos, pior 0s aspectos correlacionados da qualidade de vida (Tabela 7).

Tabela 7 — Analise da Correlacdo de Spearman entre o CQHS e o PedsQL respondido
pelos pais ou responsaveis sobre a visdo deles em relagdo a qualidade de vida dos
filhos

Parémetros Fisico Emocional Social Escolar Psicossocial T%?;FrQe\/
Resisténcia em ir paraacama  -0,187 -0,087 -0,025 -0,272* -0,129 -0,197
Inicio do sono 0,305** -0,027 0,007 0,209 0,075 0,260*
Duragéo do sono 0,358** -0,113 0,089 -0,104 -0,081 0,183
Ansiedade -0,395** -0,137 -0,094 -0,271* -0,180 -0,371**
Despertares noturnos -0,131 -0,149 -0,007  -0,145 -0,103 -0,155
Parassonias 0,080 -0,219* -0,083 -0,253* -0,318** -0,098
Disturbios respiratdrios -0,210 -0,079 -0,143 -0,340** -0,209 -0,288**
Sonoléncia diurnal 0,145 -0,220* -0,139  -0,239* -0,330** -0,064
Score total sono 0,024 -0,280** 0,102 -0,400** -0,372** -0,185

Nota: *p<0,05; **p<0,01; QV: qualidade de vida.

Ao observarmos o estado nutricional, houve diferencas significantes entre os
grupos. O consumo de pées e cereais por semana, percebeu-se que as criangas e
adolescentes com DMD consumiam com maior frequéncia, sendo que 70% dos
pacientes com DMD consumiam esses alimentos 6 vezes/semana, ao compararmos
com as criancas e adolescentes do grupo controle que consumiam entre 3 a 5
vezes/semana (37,3%) e 6 vezes/semana (45,1%), (x2=9,053; df=3; p=0,029). Em
relacdo as frutas, ndo houve diferenca estatisticamente significante (x2=6,876; df=3;
p=0,076) entre os grupos, 35% dos pacientes do grupo DMD comem fruta 6

vezes/semana, enquanto 19,6% do grupo controle comiam 6 vezes/semana. O
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consumo de legumes também nao teve diferenca estatisticamente significante
(x2=3,827; df=3; p=0,281), bem como as 32,5% das criancas e adolescentes com
DMD comiam legumes de 1 a 2 vezes/semana, e 25,5% do grupo controle comiam

de 1 a 2 vezes/semana (Gréfico 1).

Apesar da carne vermelha ser um alimento frequente na dieta da populacéo
brasileira, € menos consumida pelos pacientes com DMD, sendo que 35% deles
comiam apenas 1 a 2 vezes por semana, jA 0 grupo controle a maioria consome
carne vermelha 6 vezes/semana (47,1%) (x2=8,538; df=3; p=0,036), sendo esta
diferenca significante. Muitas maes de pacientes com DMD relataram que este fato
estava associado a dificuldade de degluticdo e mastigacdo que o0s pacientes
possuem. Em contradicdo, o consumo de carne branca foi semelhante entre os dois
grupos, sendo que as criancas e os adolescentes com DMD consomem de 1 a 2
vezes/semana e 3 a 5 vezes/semana (em conjunto 32,5%) e o grupo controle
consome 3 a 5 vezes/semana (47,1%) (x2=2,213; df=3; p=0,529) (Grafico 1).

Pudemos perceber que as criancas e adolescentes do grupo controle
possuem hébito alimentares menos saudaveis do que os pacientes com DMD, visto
gque 67,5% dos pacientes com DMD nunca consumiam fast food, em comparacéo a
19,6% do grupo controle que consumia esse tipo de alimento de 3 a 5
vezes/semana (x2=31,108; df=3; p<0,001). O mesmo aconteceu com 0 consumo de
sobremesa/lanche, ha uma maior frequéncia de pacientes com DMD que nunca
consomem sobremesa/lanche (40%) e 37,3% das criancas e adolescentes do grupo
controle que consomem esses alimentos de 3 a 5 vezes/semana (x2=14,741; df=3;
p=0,002). Em relacdo ao consumo de refrigerante, ha uma maior frequéncia de
pacientes com DMD que nunca consomem refrigerante (27,5%) e 27,5% dos
individuos do grupo controle consomem refrigerante 6 vezes/semana (x2=28,342;
df=3; p<0,001) (Graficos 1 e 2).

O consumo de suco de fruta ndo teve diferenga estatisticamente significante
(x2=4,980; df=3; p=0,173), uma vez que 0 grupo controle consumiu de 3 a 5
vezes/semana (35,3%) e o grupo DMD 6 vezes/semana (42,5%). O consumo de
agua resultou em uma diferenca estatisticamente significante, com 100% do grupo
DMD consumindo agua 6 vezes/semana, enquanto 13,7% do grupo controle
consome agua de 3 a 5 vezes/semana (x2=10,841; df=3; p=0,004). Em relacdo ao
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consumo de leite houve diferenga significante, o grupo controle teve uma maior

frequéncia de consumo de 3 a 5 vezes/semana (21,6%) (x2=10,006; df=3; p=0,04) e

o grupo DMD teve uma maior frequéncia de 6 vezes/semana (75%) (Grafico 2).

Gréfico 1 - Frequéncia do estado nutricional das criancas e adolescentes analisadas
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Gréfico 2 - Frequéncia do estado nutricional em relacdo as bebidas consumidas pelas

criancas e adolescentes analisadas
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Também foi analisado o tipo de leite que as criancas e adolescentes

consomem, porém ndo houve diferenca estatisticamente significante (x2=1,359;
df=3; p=0,715). Tanto o grupo DMD (70%) como o grupo controle (58,8%)

consomem com maior frequéncia o leite integral (Grafico 3).

Grafico 3 — Frequéncia do tipo de leite consumido pelas criangas e adolescentes dos

grupos analisados
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5 DISCUSSAO

5.1 Qualidade de vida

A avaliacdo da qualidade de vida foi realizada pela utilizacdo do questionario
de qualidade de vida PedsQL 4.0, o questionario respondido através visdo das
criancas e adolescentes sobre a percepcdo delas mesmas, revelou-se significante
em todos 0s parametros, exceto o emocional. Esse fato também foi demonstrado por
Bendixen et al. (2012) que utilizou o PedsQL 4.0 Generic Core Scales para avaliacdo
da qualidade de vida. No estudo, avaliou-se 50 meninos que possuiam DMD com
idade entre 5 a 15 anos, e controles da mesma idade; o questionario foi respondido
apenas pelos meninos, e foram avaliadas as subescalas fisica, social, emocional e
escolar, além da pontuacao total da qualidade de vida. Foi demonstrada diferenca
em relagcdo aos parametros fisico, social, escolar e qualidade de vida total. N&o
havendo diferenca significante no aspecto emocional, semelhante ao observado em

nosso estudo.

Em desacordo com os resultados encontrados, uma pesquisa executada
também com o objetivo de investigar a qualidade de vida de pacientes com DMD
avaliou 35 pacientes com idade entre 8 a 33 anos, em que se utilizou 0 questionario
Health-related quality of life (HRQL). Os dominios com escores mais baixos foi o de
funcao fisica (funcionamento fisico, problemas com trabalho e atividades diarias), em
contrapartida os aspectos de bem estar, salde geral e mental, emocional, social e
dor ndo se demonstrou prejudicado de acordo com os pacientes (KOHLER et al.,
2005).

E importante ressaltar que apesar do estudo realizado por Kohler et al. (2005)
avaliar pacientes com idade mais avancada e os resultados demonstrarem-se
contrarios em alguns aspectos como social, mental e qualidade de vida geral, os
pacientes analisados moravam ou passavam parte do dia em uma escola
especializada para pacientes com DMD, onde eles estudavam e/ou trabalhavam,
além de serem acompanhados por especialistas e cuidadores. Isso pode ter
influenciado numa melhoria em alguns aspectos da qualidade de vida dos pacientes
analisados. Ainda por mais que seja claro que o aspecto de qualidade de vida mais

afetado nos pacientes é o fisico, ficou evidente que apesar de acharmos que quanto
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mais avancada a idade pior serd esse aspecto, independente da idade avaliada os
pacientes com DMD demonstram que o fator fisico é o mais influente para uma piora

na qualidade de vida deles.

Também, de modo curioso, os estudos demonstraram que 0 aspecto
emocional é o menos afetado nos pacientes com DMD. Todavia, pressupunha-se
que o fator emocional também fosse afetado nesses pacientes, por conta da perda
da marcha, fraqueza muscular progressiva, dificuldade respiratoria, dificuldade de
degluticdo, além de muitos terem consciéncia da baixa expectativa de vida.

Simon (2010) relatou que o aspecto emocional € piorado em criancas de 8 a
10 anos com DMD, porém melhora com o avanco da idade, isso pode ser explicado
pelas manifestacfes dos sinais e sintomas levarem a um impacto negativo que é
superado com o avanco da idade. Por outro lado, um estudo demonstrou que
pacientes com DMD possuiam uma piora no aspecto emocional, principalmente os
gue apresentavam QI abaixo de 70, além disso, alguns pacientes apresentaram
perturbacdes emocionais, demonstrando-se “neuréticos” e  “antissociais”
(LEIBOWITZ; DUBOWITZ, 1981).

O questionario de qualidade de vida respondido pelos pais ou responsaveis
sobre a percepcao deles em relacédo a qualidade de vida dos filhos demonstrou que
segundo os pais todos os fatores afetam a qualidade de vida (fisico, emocional,
social, escolar e psicossocial), além da qualidade de vida de modo geral também se
mostrar afetada segundo os pais. Por outro lado, Goncalves et al. (2008)
demonstraram que a maioria das maes tém a mesma percepcdo de qualidade de
vida que seus filhos e ambos consideraram as criangas com uma boa qualidade de

vida. Contudo, o estudo avaliou criancas no estagio inicial da doenca.

Para estabelecer uma relagao entre a percepcédo dos pacientes com DMD e
seus cuidadores sobre a qualidade de vida das criangcas, uma pesquisa utilizou o
Autoquestionnaire Qualité de Vie Enfant Imagé (AUQEI) como método de avaliacao
guantitativa. Observou-se que néo houve diferenca entre a percepcao de qualidade
de vida das criangas e dos cuidadores sendo que ambos avaliaram que os pacientes

possuem uma boa qualidade de vida (MELO et al., 2005).
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Esses dados contrariam o observado no nosso estudo, em que mostra que 0s
cuidadores tém uma compreensédo pior da qualidade de vida dos filhos do que as
préprias criancas e adolescentes. Semelhante aos nossos achados, um estudo
realizado por Bothwell et al. (2002) relatou que os pais tém uma percep¢ao pior em
relacdo a qualidade de vida dos seus filhos com DMD, principalmente quando se diz
respeito aos meninos mais velhos. Assim dependendo da populacéo estudada e o

avanco da doenca a percepcao da qualidade de vida pode variar.

5.2 Sono e suarelagdo com a qualidade de vida

O questionario de habito de sono demonstrou que os pacientes com DMD
possuiam uma maior ansiedade do sono e maior resisténcia em ir para a cama do
gue os meninos do grupo controle. Por outro lado, as criancas e adolescentes do

grupo controle evidenciaram ter uma pior duracéo do sono.

Um estudo realizado com pacientes com Distrofia Musculares Progressivas
utilizou o Questionario de indice da Qualidade do Sono de Pittsburg para a avaliagio
do sono desses pacientes. O questionario foi aplicado duas vezes no intervalo de 1
ano. Foi observado que pacientes com Distrofias Musculares Progressivas possuem
uma variagdo na qualidade subjetiva do sono, disturbio, eficiéncia e duracdo do sono
(SOUZA, 2012). O estudo em questao corrobora com os resultados apresentados
pelo nosso estudo, visto que a ansiedade do sono e a resisténcia em ir para cama

pode acarretar em outros problemas relacionados ao sono.

Em contrapartida, um estudo executado apenas com pacientes com DMD
constatou que nenhum paciente relatou ter um sono perturbado, com sonoléncia
diurna excessiva e sintomas de disturbios respiratérios do sono. Na polissonografia
nenhum paciente apresentou critérios necessarios para o diagnéstico de apneia
obstrutiva do sono, desta forma n&o houve nenhuma alteracdo no padrdo de sono
dos pacientes (MANNI et al., 1991).

Em nosso estudo observamos que h& correlacdo negativa em diversos
aspectos do sono com a qualidade de vida, portanto quanto pior o sono, pior a
qualidade de vida das criancas e adolescentes estudadas. O sono nos pacientes

com DMD é um aspecto muito afetado pela doenca devido os disturbios respiratorios
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de sono (NOZOE et al., 2015). E os disturbios de sono por sua vez estao associados
a diversos prejuizos a saude, como obesidade (LANDHUIS et al., 2008), fratura
O0ssea (POLESEL et al.,, 2013), comprometimento hormonal e da vitamina D
(KHEIRANDISH-GOZAL; PERIS; GOZAL, 2014).

A apneia obstrutiva do sono (AOS) € um dos principais disturbios respiratorios
de sono nos pacientes com DMD (SURESH et al.,, 2005 e NOZOE et al., 2015).
Nesse contexto, estudos prévios em criancas sugerem que as associacdes da
obesidade e AOS potencializam a reducdo na concentracdo de vitamina D
(KHEIRANDISH-GOZAL; PERIS; GOZAL, 2014). Criancas com distarbios
respiratorios do sono possuem uma reducdo na qualidade de vida, além de haver
uma associacao entre distarbios respiratorios do sono e problemas comportamentais
e cognitivos (MITCHELL; KELLY, 2006). Esses prejuizos afetam diretamente na
qualidade de vida dos pacientes com DMD. Diante desses aspectos a relacao entre
sono e qualidade de vida é de extrema importancia, visto que um esté inteiramente
ligado ao outro, bem como o prejuizo do sono acarreta a reducéo de diversos fatores
levando a um prejuizo na saude do individuo e consequente reducdo na qualidade
de vida. Conforme esta melhor discutido no artigo publicado pelo nosso grupo
(APENDICE F).

Com relacdo a uma pior duracdo do sono no grupo controle, um estudo feito
com criancas em idade escolar constatou que houve uma boa duracdo do sono,
sendo que a maioria dorme 9 horas ou mais, além disso, foi observada uma relagéo
entre a duracdo do sono e a qualidade de sono (SERRAO; KLEIN; GONCALVES,
2007). H4& uma tendéncia a diminuicdo da duracdo de sono com o passar da idade,
sendo que os adolescentes apresentam uma predisposicao a diminuicdo das horas
de sono em relacédo as criancas (BERNARDO et al., 2009). Dessa forma, as criancas
e adolescentes que participaram do grupo controle do nosso estudo podem ter uma

qualidade de sono prejudicada por conta da pior duragao do sono.

E de conhecimento que a méa qualidade do sono pode levar a diversos
prejuizos, principalmente em criancas e adolescentes. A ma qualidade do sono leva
a sonoléncia diurna, que na infancia propicia consequéncias comportamentais. Pode
haver mudancas de humor, impulsividade, comprometimento da atencdo e de

concentracdo, aumento a vulnerabilidade de acidentes, prejuizo na capacidade de
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conversdo da memoaria de curto prazo em memoéria de longo prazo, diminuicdo da
fluéncia verbal e pensamento criativo e aumento na chance de uso de estimulantes
como cafeina e nicotina (KOTAGAL; PIANOSI, 2006). Em adolescentes a sonoléncia
diurna excessiva pode estar associada a distlrbios psiquicos menores (PEREIRA,
2012).

Atualmente os adolescentes tem demonstrado ter um atraso no horario de ir
para cama, fazendo com que a duracao de sono seja menor. Um problema frequente
também é a sonoléncia na sala de aula que demonstra ter alta relagdo com a ma
qualidade do sono (PEREIRA, 2012).

A ma qualidade do sono pode ser causada por diversos fatores como pouca
duracdo do sono ou distlrbios respiratorios, porém suas consequéncias sao as
mesmas e levam a mé qualidade de vida. Desse modo é necessario ter boa higiene
do sono, levando uma qualidade de sono adequada e consequentemente boa
qualidade de vida, tanto em criancas e adolescentes sem nenhuma doenca

neuromuscular quanto em pacientes com DMD.

5.3 Desempenho académico e déficit cognitivo em pacientes com DMD

Quando comparado o desempenho académico entre os dois grupos, 0 grupo
DMD demonstrou ter maior dificuldade de aprendizado. Um estudo avaliou 41
criancas de 6 a 16 anos com DMD e seus respectivos irmados que ndo possuiam a
doenca (sexo masculino e feminino). Os grupos passaram por testes de habilidades
cognitivos e testes neuropsicoldgicos, sendo avaliadas as habilidades verbais,
atencdo e memodria, habilidades conceituais e desempenho académico. Ao analisar
0os aspectos de recordacdo de histéria, compreensdo auditiva e desempenho
académico (leitura, escrita e matematica) notou-se piores resultados em criancas
com DMD, indicando que 0s meninos com DMD possuem um prejuizo nas
habilidades de memoria verbal de trabalho contribuindo para um desempenho
académico insuficiente (HINTON et al., 2001).

Wicksell et al. (2004) avaliaram a associacdo entre DMD e déficit cognitivo,
principalmente em correspondéncia da memdria, processamento da informacéao,

capacidade de aprendizado e funcdo executiva, o estudo foi realizado em 20
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meninos com DMD e 17 criangas do grupo controle de ambos os sexos, com idade
entre 7 e 14 anos. O estudo indicou que os meninos com DMD possuem um
desempenho pior em todos os aspectos de memdria, assim como as funcdes de
habilidade e executivas. Concluindo dessa forma que os aspectos com maior déficit
em criancas com DMD sdo memobria, em especial memoéria de curto prazo e

aprendizado.

Os estudos corroboram com os resultados apresentados, mostrando que
criancas e adolescentes com DMD possuem um déficit cognitivo que implica em uma
maior dificuldade de aprendizado, esse déficit cognitivo pode promover um prejuizo

na qualidade de vida dos pacientes com DMD.

Ha uma prevaléncia maior de pacientes com DMD que possuem déficit
cognitivo, sendo considerados com retardo mental por conta do QI baixo (NARDES;
ARAUJO; RIBEIRO, 2012). Esse déficit esta associado com a auséncia ou disfuncéo
na isoforma Dpl140 da distrofina, que de acordo com estudos mostrou uma maior
probabilidade de haver déficit cognitivo (WINGEIER et al., 2011),

5.4 Estado nutricional

O estado nutricional foi distinto entre o grupo DMD e o controle. Em geral, o
estado nutricional do paciente com DMD € suscetivel a evolugdo da doenca, bem
como do tratamento medicamentoso e distlrbios de sono. Geralmente a associacao
do uso prolongado de corticosteroides com o sedentarismo (consequente da
restricdo de movimentos) favorecem o desenvolvimento do quadro de obesidade
nesses pacientes (MANZUR; MUNTONI, 2009).

No nosso estudo observou-se uma predominancia de meninos com DMD
desnutridos ou com sobrepeso/obesidade. Chagas (2015) avaliou o perfil nutricional
de 35 criancas e adolescentes com DMD entre 5 e 17 anos, notou-se que 19,3% dos
pacientes desse estudo foram classificados como baixo peso e 38,7% classificou-se
como excesso de peso. Além disso, a média do z-escore dos meninos estudados foi
de — 0,81+1,38.

Um dos principais tratamentos que os pacientes com DMD realizam € o uso

de corticosteroides e terapias auxiliares como fisioterapia respiratoria e motora, a fim
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de melhorar parcialmente a fungdo pulmonar e a forca muscular global (OTTO;
OTTO; FROTA-PESSOA, 1998; MANZUR et al., 2004). O uso prolongado de
corticosteroides em altas doses pode causar importantes efeitos colaterais
(KRASNER, 1999), como obesidade, catarata, distirbio do crescimento, diabetes,
hipertenséao arterial e osteoporose (RESTREPO, 2004). Ainda, com a evolucao da
fragueza muscular o paciente apresenta os primeiros sinais de disfagia e dificuldade
de degluticdo. Dessa forma, a ingestao caldrica e absorcédo dos nutrientes se tornam
reduzidas, chegando até a desnutricdo (MANZUR; MUNTONI, 2009). De acordo com
0s resultados observados a quantidade numerosa de meninos com DMD que estao
desnutridos ou sobrepeso/obesidade (pontos extremos), se justifica principalmente
por conta do wuso de corticosteroides e sedentarismo nos casos de
obesidade/sobrepeso. A frequéncia de baixo peso esta associado, sobretudo com a

dificuldade de degluticao.

Foi demonstrado que os pacientes com DMD consomem péaes e cereais, leite
e agua com mais frequéncia, j4 alimentos como carne vermelha, fast food,

sobremesa/ lanche e refrigerante séo consumidos com menos frequéncia.

Miranda e Stanich (2012) realizaram um estudo com pacientes que possuiam
Distrofia Muscular, sendo verificado que 0s pacientes consumiam uma baixa
guantidade de alimentos necessarios para uma alimentacdo saudavel como cereais,
paes e tubérculos, hortalicas, frutas, carnes, ovos e leguminosas, além do consumo
em excesso de gorduras, 6leo, acucar e doces. O estudo em questdo contraria 0s
dados encontrados que demonstra que pacientes com DMD consumem com pouca

frequéncia alimentos que ndo sao recomendados para uma alimentacdo saudavel.

Pacientes com DMD possuem maior dificuldade de degluticdo do que criancas
normais, independente de ter o diagnéstico de disfagia. Os pacientes com DMD
apresentaram dificuldade em engolir liquido espesso, tossem ou engasgam ao
ingerir liquidos, tossem ou cospem durante a refeicdo e tem dificuldade de engolir
principalmente com alimentos duros. Além disto, foi relatado que essa dificuldade de

degluticéo interfere na qualidade de vida dos pacientes (ARCHER et al., 2013).

Como encontramos no nosso estudo, os pacientes com DMD comem carne
vermelha com menor frequéncia, e as maes relataram que essa frequéncia era

menor por conta da dificuldade de mastigar e engolir esse tipo de alimento, por ser
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um alimento duro. A carne vermelha é importante fonte de ferro, zinco e vitamina
B12 (MEDEIROS, 2008), desta maneira € provavel que pacientes com DMD

possuam uma caréncia de ferro, zinco e vitamina B12.

Independente do baixo consumo de carne vermelha, os pacientes com DMD
apresentaram ter uma alimentacdo saudavel e balanceada, com baixo consumo de
alimentos ricos em gordura e agucar. O baixo consumo desses tipos de alimentos
podem estar relacionados a uma maior preocupacao das maes do grupo DMD com a
saude e o bem estar dos filhos.
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6 CONCLUSOES

Com base em nossos resultados pode-se concluir que:
- Pacientes com DMD apresentam uma pior qualidade de vida,

- O sono geral dos pacientes apresentou-se igual ao grupo controle assim

como os disturbios respiratorios;

- A gqualidade de vida esta diretamente ligada ao sono, sendo que quanto pior
demonstrou-se a qualidade do sono, pior foi observada a qualidade de vida e seus

aspectos;

- Os pacientes com DMD apresentaram ter uma alimentacdo melhor do que

0S meninos controle, com baixo consumo de acucares e gorduras;

- O IMC dos pacientes com DMD teve maior frequéncia de pacientes
desnutridos, provavelmente pela dificuldade de degluticdo dos meninos com DMD.

O estudo mostrou que a avaliagdo concomitante do estado nutricional e do
sono dos pacientes com DMD séo fatores importantes para o bom progndstico e a
boa saude dos pacientes. Sendo que a avaliacdo desses trés aspectos (qualidade
de vida, nutricdo e sono), bem como a identificacdo dos possiveis fatores
relacionados com o0 seu prejuizo é essencial para que sejam realizadas intervencdes

para o aumento da sobrevida e da qualidade de vida desses pacientes.
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APENDICE A — Termo de Consentimento Livre e Esclarecido grupo DMD

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TCLE)

Avaliacao da qualidade de vida, alimentagdo e sono de criangas e adolescentes

com Distrofia Muscular de Duchenne

O seu filho esta sendo convidado a participar do projeto de pesquisa intitulado
em: “Avaliacédo da qualidade de vida, alimentac&o e sono de criancas e adolescentes
com Distrofia Muscular de Duchenne”, cuja principal finalidade € avaliar a qualidade
de vida, parametros de sono e o padrdo alimentar de criancas e adolescentes com
Distrofia Muscular de Duchenne.

A participacdo de seu filho no projeto inclui a aplicacdo de 3 questionéarios
(1 de qualidade de vida, 1 de habito de sono e 1 de padréo nutricional), sendo que
ird durar cerca de 15 minutos para que seja respondido todos os questionarios.

Este protocolo ndo envolve nenhum risco ou danos a saude de seu filho.
Todos os profissionais responsaveis pela pesquisa estardo a disposicdo para
eventuais duvidas e esclarecimentos. Os pesquisadores responsaveis pela pesquisa
séo: a Prof. Dra. Monica Levy Andersen e Dr. Gustavo Antonio Moreira, que podem
ser facilmente localizados na Rua Napoledo de Barros, 925, Vila Clementino, S&o
Paulo-SP, telefone (11) 21490155 ou (11) 5082-3238, email: mandersen@unifesp.br
e gustavo.a.moreira@sono.org.br. Em relacdo alguma duvida sobre a ética da
pesquisa, a senhora pode entrar em contato com o Comité de Etica em Pesquisa
(CEP), localizado na Rua Botucatu, 572, 1° andar, conjunto 14, telefone (11) 5571-1062
e fax (11) 5539-7162.

Todas as informacdes obtidas neste trabalho serdo confidenciais, e em
nenhum momento o nome do seu filho sera divulgado, assim como, o0s
pesquisadores comprometem-se a utilizar os dados coletados somente para esta
pesquisa. Nao havera despesas pessoais para o participante. Também nao havera
compensacao financeira relacionada a participacéo de seu filho.

Esse termo esta sendo disponibilizado em 2 vias originais, sendo que uma
ficarh com o responsavel pela crianca/adolescente e outra ficara com a

pesquisadora.
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Eu declaro ter discutido com a

(pesquisadora  responsavel) e  estar

suficientemente informada a respeito da pesquisa “Avaliacdo da qualidade de vida,
alimentacdo e sono de criancas e adolescentes com Distrofia Muscular de
Duchenne” e estar ciente do objetivo do estudo, dos procedimentos a serem
realizados, bem como os riscos e beneficios. Ainda, declaro estar de acordo que

meu filho participe

voluntariamente e estar consciente de que a qualquer momento ele podera sair do

estudo, sem qualquer prejuizo para mim ou para o meu filho.

Sao Paulo, de de2015

Assinatura do responsavel legal do voluntario

Assinatura do pesquisador responsavel
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APENDICE B — Termo de Consentimento Livre e Esclarecido do grupo controle

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TCLE)

Avaliacao da qualidade de vida, alimentagdo e sono de criangas e adolescentes
com Distrofia Muscular de Duchenne

O seu filho esta sendo convidado a participar do projeto de pesquisa intitulado
em: “Avaliacédo da qualidade de vida, alimentac&o e sono de criangas e adolescentes
com Distrofia Muscular de Duchenne”, cuja principal finalidade € avaliar a qualidade
de vida, parametros de sono e o padrdo alimentar de criancas e adolescentes com
Distrofia Muscular de Duchenne. Seu filho fara parte do grupo controle, ou seja, do
grupo de criancas e adolescentes saudaveis sem nenhuma doenca neuromuscular
ou crénica (bronquiolite obliterante, fibrose cistica, sindrome genética).

A participacdo de seu filho no projeto inclui a aplicacdo de 3 questionarios
(1 de qualidade de vida, 1 de habito de sono e 1 de padréo nutricional), sendo que
ird durar cerca de 15 minutos para que seja respondido todos os questionarios.

Este protocolo ndo envolve nenhum risco ou danos a saude de seu filho.
Todos os profissionais responsaveis pela pesquisa estardo a disposicdo para
eventuais duvidas e esclarecimentos. Os pesquisadores responsaveis pela pesquisa
sdo: a Prof. Dra. Monica Levy Andersen e Dr. Gustavo Antdnio Moreira, que podem
ser facilmente localizados na Rua Napoledo de Barros, 925, Vila Clementino, S&o
Paulo-SP, telefone (11) 9 9845-0590.Em relacdo alguma duvida sobre a ética da
pesquisa, a senhora pode entrar em contato com o Comité de Etica em Pesquisa
(CEP), localizado na Rua Botucatu, 572, 1° andar, conjunto 14, telefone (11) 5571-
1062 e fax (11) 5539-7162.

Todas as informacdes obtidas neste trabalho serdo confidenciais, e em
nenhum momento o nome do seu filho sera divulgado, assim como, 0s
pesquisadores comprometem-se a utilizar os dados coletados somente para esta
pesquisa. Nao havera despesas pessoais para o participante. Também nao havera
compensacao financeira relacionada a participacéo de seu filho.

Esse termo esta sendo disponibilizado em 2 vias originais, sendo que uma
ficarh com o responsavel pela crianca/adolescente e outra ficara com a

pesquisadora.
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Eu declaro ter discutido com a

(pesquisadora  responsavel) e  estar

suficientemente informada a respeito da pesquisa “Avaliacdo da qualidade de vida,
alimentacdo e sono de criancas e adolescentes com Distrofia Muscular de
Duchenne” e estar ciente do objetivo do estudo, dos procedimentos a serem
realizados, bem como os riscos e beneficios. Ainda, declaro estar de acordo que

meu filho participe

voluntariamente e estar consciente de que a qualquer momento ele podera sair do

estudo, sem qualquer prejuizo para mim ou para o meu filho.

Sao Paulo, de de 2016.

Assinatura do responsavel legal do voluntéario

Assinatura do pesquisador responsavel
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APENDICE C — Termo de Assentimento do grupo DMD

Termo de assentimento

Vocé estd sendo convidado para participar da pesquisa “Avaliacdao da
qualidade de vida, alimentacdo e sono de criancas e adolescentes com Distrofia
Muscular de Duchenne”. Seus pais permitiram que vocé participe.

Queremos saber a qualidade de vida, padréo alimentar e qualidade de sono de
criancas e adolescentes com Distrofia Muscular de Duchenne. As criangcas que iréo
participar dessa pesquisa tém de 8 a 18 anos de idade.

Vocé ndo precisa participar da pesquisa se ndo quiser, € um direito seu, nao
terd nenhum problema de nao aceitar ou desistir.

A pesquisa sera feita no Centro de Tratamento de Doengas Neuromusculares
(TDN) e/ou no ambulatério da Neuromuscular, onde as criancas irdo responder a
trés questionarios. Para isso, serdo usados questionarios sobre a qualidade de vida,
habito de sono e frequéncia alimentar. O uso dos questionarios é considerado
seguro, sendo que ira durar cerca de 15 minutos para que seja respondido todos os
guestionarios. Caso aconteca algo errado, vocé pode nos procurar pelo telefone (11)
9 9845-0590 da pesquisadora Giovanna Jeronimo.

Ninguém saberd que vocé estd participando da pesquisa, ndo falaremos a
outras pessoas, nem daremos a estranhos as informacdes que vocé nos der. Os
resultados da pesquisa vao ser publicados, mas sem identificar as criancas que
participaram da pesquisa.

Se vocé tiver alguma davida, vocé pode me perguntar.

Eu aceito participar da pesquisa

“Avaliacdo da qualidade de vida, alimentacdo e sono de criangas e adolescentes
com Distrofia Muscular de Duchenne”, que tem o objetivo de avaliar a qualidade de
vida, padréo alimentar e qualidade de sono de criancas e adolescentes com Distrofia
Muscular de Duchenne. Entendi as coisas ruins e as coisas boas que podem
acontecer. Entendi que posso dizer “sim” e participar, mas que, a qualquer momento,

posso dizer “ndo” e desistir que ninguém vai ficar furioso. A pesquisadora
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tirou minhas dlvidas e conversou com 0S Mmeus

responsaveis:

Esse termo esta sendo disponibilizado em 2 vias originais, sendo que uma

ficara com a crianca/adolescente e outra ficara com a pesquisadora.

Sao Paulo, de de

Assinatura do menor Assinatura da pesquisadora
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APENDICE D — Termo de Assentimento do grupo controle

Termo de assentimento

Vocé esta sendo convidado para participar da pesquisa “Avaliacdo da
qualidade de vida, alimentacdo e sono de criancas e adolescentes com Distrofia
Muscular de Duchenne”. Seus pais permitiram que vocé participe.

Queremos saber a qualidade de vida, padréo alimentar e qualidade de sono
de criangas e adolescentes com Distrofia Muscular de Duchenne. As criancas que
irdo participar dessa pesquisa tém de 8 a 18 anos de idade. Vocé ira fazer parte do
grupo controle, que é o grupo de criancas sem nenhum tipo de doenca
neuromuscular ou crénica (bronquiolite obliterante, fibrose cistica, sindrome
genética).

Vocé nao precisa participar da pesquisa se nao quiser, € um direito seu, nao
tera nenhum problema de n&o aceitar ou desistir.

A pesquisa sera feita aqui mesmo na sua escola durante o horéario de saida,
onde as criancas irdo responder a trés questionarios. Para isso, serdo usados
guestionarios sobre a qualidade de vida, habito de sono e frequéncia alimentar. O
uso dos questionarios € considerado seguro, sendo que ira durar cerca de 15
minutos para que seja respondido todos os questionarios. Caso aconteca algo
errado, vocé pode nos procurar pelo telefone (11) 9 9845-0590 da pesquisadora
Giovanna Jeronimo.

Ninguém saberd que vocé esta participando da pesquisa, ndo falaremos a
outras pessoas, nem daremos a estranhos as informacdes que vocé nos der. Os
resultados da pesquisa vao ser publicados, mas sem identificar as criancas que
participaram da pesquisa.

Se vocé tiver alguma davida, vocé pode me perguntar.

Eu aceito participar da pesquisa

“Avaliagdo da qualidade de vida, alimentagdo e sono de criangas e adolescentes
com Distrofia Muscular de Duchenne”, que tem o objetivo de avaliar a qualidade de
vida, padréo alimentar e qualidade de sono de criancas e adolescentes com Distrofia

Muscular de Duchenne. Entendi as coisas ruins e as coisas boas que podem
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acontecer. Entendi que posso dizer “sim” e participar, mas que, a qualquer momento,
posso dizer “ndo” e desistir que ninguém vai ficar furioso. A pesquisadora

tirou minhas ddvidas e conversou com 0S meus

responsaveis:

Esse termo esta sendo disponibilizado em 2 vias originais, sendo que uma

ficara com a crianca/adolescente e outra ficara com a pesquisadora.

Sao Paulo, de de 2016.

Assinatura do menor Assinatura da pesquisadora



APENDICE E - Ficha de Anamnese

Ficha de Anamnese

Nome da crianca/ DM:

Idade:
Peso: Altura/envergadura:
Data de nascimento: Telefone:

Nome do pai ou mae:

Escolaridade dos pais:

|dade:

Renda familiar: () Pessoas Casa propria: sim ()néo()
A crianca frequenta escola: sim () ndo( ) Qual a série:

Sabe ler e escrever? Sim () ndo()
Quando iniciou o processo de escolarizagdo:

Fez pré-escola?

Apresenta dificuldades de aprendizagem?

Tem historia de repeténcia escolar? Quantas vezes?

Deambula: sim () ndo( ) Ha quanto tempo?
Possui cadeira de rodas: sim () nao( ) Se sim:( )manual ( Jautomatica
A cadeira de rodas é adaptada: sim () ndo()

Faz uso de corticéide: sim (') ndo( ) Qual?

Ha quanto tempo? Dosagem:

Em qual periodo toma?

Outros medicamentos?

Realiza fisioterapia: sim ( )ndo( ) Domiciliar: sim() nao( ) Frequéncia:
Qual o tipo de fisioterapia? () motora() respiratéria( ) ambas

Usa BIPAP? () sim () ndo Se sim ha quanto tempo?

Quantas horas por dia? Periodo:
Ha quanto tempo foi o diagndéstico de DMD?

Faz acompanhamento psicoldgico? () sim ( )n&o Se sim ha quanto tempo?

Se alimenta sozinho ou com a ajuda do cuidador?

Quem escolhe sua alimentacao? ( )vocé ( )mae/pai/cuidador ( )ambos

Passa ou passou com nutricionista? ( )sim, ainda passa () ja passou ( )nunca

Sente dificuldade de mastigar e engolir? () sim () ndo( ) &s vezes
Tempo que demora para almogcar/jantar () <30 min () >30 min
Tosse enquanto se alimenta? () Sim( ) N&o () raramente

Falta de ar enquanto se alimenta? () Sim () Nao( ) raramente
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Abstract

Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) is the second most common hereditary genetic
disease in humans and has elevated mortality. DMD is an X-linked, life-limiting
progressive muscle wasting disease found predominantly in boys and young men. One
of the main treatments for DMD patients is corticosteroids. However, long-term use may
cause important side effects, such as obesity, reduction in vitamin D, and osteoporosis.
Sleep-disordered breathing is a common condition among patients with DMD, especially
obstructive sleep apnea (OSA). In children, OSA is associated with obesity and a
reduction of vitamin D concentration. In this text we aim to explore the inter-relationship
that seem to exist between corticosteroids, obesity, OSA, and the risk of osteoporosis.
Our main hypothesis is that factors such as nutrition and sleep are related to obesity
and OSA respectively. In addition, the chronic use of corticosteroids, obesity and OSA
are factors that can reduce serum levels of vitamin D, triggering osteoporosis. Thus,
these factors play a key role in promoting the quality of life for patients with DMD and

intervention in these aspects may improve survival.

Keywords: Duchenne Muscular Dystrophy; nutrition; sleep; quality of life.
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Hypothesis

Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) is the second most common hereditary
genetic disease in humans. DMD is an X-linked muscle wasting disease, predominantly
affecting males, with an incidence of 1 in each 3.500 live male births [1]. The symptoms
of DMD begin in infancy with muscular weakness and subsequent inability to stand up.
From 3 to 6 years old, the child begins to show locomotion difficulties. During this
phase, the classical Gowers™ sign, characterized by the child moving their hands up
their body to support their weight while standing up, can be observed [2;3]. Approaching
the sixth year of age, a pseudo-hypertrophy of the calf can be observed. The muscle
weakness begins to be evident, with the proximal extremities more affected than the
distal ones. Around the tenth year of age, locomotion is totally lost [3].

Treatments for DMD patients involve the use of corticosteroids and adjuvant
therapies such as respiratory and motor physiotherapy, to partially improve the
respiratory function and global muscular strength [4; 5]. Since their introduction in
clinical practice, corticosteroids have contributed to a decrease in morbidity among
patients with DMD and other severe diseases [6]. However, long-term high dosage use
may cause important side effects [7] such as obesity, cataracts, growth impairment,
diabetes, systemic hypertension, and osteoporosis [8]. Obesity and osteoporosis are
the main side effects associated with corticotherapy, which considerably harm patients’
health and quality of life.

The nutritional state of a DMD patient is susceptible to the evolution of the
disease as well as to the side effects of drug therapy. Usually, long term use of a
corticosteroids is associated with a sedentary lifestyle (due to restriction of movement),
and can trigger the development of obesity in patients [9]. The progressive muscular
weakness caused by the disease leads to dysphagia and swallowing difficulties. Caloric
ingestion and absorption of nutrients are continuously impaired, leading to
malnourishment [9]. A study by McDonald and colleagues [10] showed that most
patients aged between 9 and 13 were obese, while patients aged over 17 were
malnourished. This study clearly indicates that obesity is associated with the first phase
of the disease, while the progressive muscle weakness caused by the disease leads to

malnourishment commonly being observed in older patients. These patients
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demonstrate evident muscle loss due to intense muscular atrophy which makes them
more prone to bone fractures. In these cases, it should be highlighted that the use of
corticosteroids may aggravate the clinical symptoms, as long-term therapy weakens the
patient’s bone structure [11]. The bone fragility induced by corticosteroids (secondary
osteoporosis and immobility) is one of the main side effects of these types of drugs,
affecting 30% to 50% of patients [11]. Corticosteroids cause alterations in the
physiological process of bone remodeling, leading to a decrease in bone mineral mass
and a subsequent increase in the risk of bone fractures. However, these fractures
associated with corticosteroid use depend on the level bone loss caused by the disease
itself, as well as the patient’s age. In addition, malnourishment contributes to a decrease
in osteoblast formation and an increase in osteoclast re-absorption, reducing bone
formation [12; 13].

Osteoporosis is also associated with a reduction in vitamin D due to its role in the
development and maintenance of bone tissue, as well as in maintaining calcium and
phosphorus homeostasis [14]. In addition Vitamin D deficiency has also been shown to
be associated with obesity, low solar light exposure and long term-use of corticosteroids
[15]. It should be noted that, in high doses, corticosteroids might suppress the
hypothalamus-pituitary-adrenal axis and have other effect on the central nervous
system, leading to conditions such as anxiety, depression, and sleep disorders [7; 16].
The sleep, among patients with DMD, is one of the aspects that is most affected by the
disease due to immobility, chronic pain, and respiratory compromise [17]. Sleep
disorders are in turn associated with several health problems such as obesity [18], bone
fractures [19], and hormonal impairment, including vitamin D deficiency [20]. Obstructive
sleep apnea (OSA) is an important sleep-disordered breathing condition among patients
with DMD [17; 21]. Previous studies in children have suggested that the association
between obesity and OSA potentiate the reduction of vitamin D concentration [20],
indicating a possible association between OSA and vitamin D.

The development of bone fragility and impairment of muscle strength can be
associated with decreased bioavailability of calcium ions and lower vitamin D levels.
The main source of vitamin D comes from skin synthesis; the remainder is obtained by

food intake or supplements. This vitamin is a prodrug that turns into its active form after
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hepatic hydroxylation and its renal metabolism. The production of this metabolite is
mainly controlled by parathyroid hormone (PTH), calcium and phosphorus
concentrations in serum.

The early use of corticosteroids in DMD can exacerbate weight gain in individuals
with susceptibility to obesity [22]. Obesity per se was identified as a factor associated
with lower values of vitamin D compared to control patients [23-27]. It is hypothesized
that low sunlight exposure be associated as a factor that triggers the accumulation of
fat. Evidence suggests that one of causes of the decrease of vitamin D in obese
individuals is their deposit in adipocytes, reducing their systemic bioavailability. As
result, it activates the hypothalamus to develop a cascade of reactions that result in
increased hunger and reduction in energy expenditure [28]. Consequently, this leads to
increased levels of PTH and intracellular calcium, as well as a decrease in insulin
sensitivity [24, 29-32]. During the evolution of DMD, analysis of body composition
indicates that lean tissue mass progressively diminishes and is replaced by
intramuscular fat mass. Therefore, body mass index is not an efficient assessment
parameter of obesity [22]. Considering the facts mentioned above, muscle degeneration
may be due to evolution of the disease, immobility, physical inactivity, and obesity that
is potentialized by corticosteroids, whose chronic use is the main factor responsible for
the reduction in the levels of vitamin D.

Good sleep hygiene is another important element in improving quality of life. With
respect to DMD, the association of sleep architecture and respiratory profile suggests
the importance of non-invasive respiratory support for the prevention of respiratory
complications [17]. A possible mediator between sleep and vitamin D is melatonin, as it
plays a part in the synthesis of this vitamin and acts in the regulation of biological sleep-
wake rhythm [33]. McCarty and Reddy [34] observed in clinical practice that more than
half of the patients with sleep disorders also demonstrated vitamin D deficiency.
McCarty [35] also found that vitamin D replacement in a patient with idiopathic
hypersomnia improved daytime somnolence. There does seem to be an inter-
relationship between corticosteroids, obesity, OSA, and the risk of osteoporosis, due to
the vitamin D deficiency induced by the long term use of a corticosteroid as well as by
the OSA (Fig.1). All these factors influence the quality of life of the DMD patient. While
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corticosteroids are used to delay the progress of muscle weakness, care must be taken
regarding DMD patient nutrition, levels of vitamin D and sleep, factors that can be
affected by the corticotherapy influencing the patient’s quality of life. Therefore, we
would like to highlight the importance of a multidisciplinary approach to these patients,
especially in relation to sleep and nutrition. Presently, the evaluation of the quality of life
in patients with DMD has become very relevant in terms of life expectancy. However,
there is a difficulty among researchers in respect of the self-evaluation of quality of life
by children and teenagers due to their cognitive impairment and relative limitations in
perception in terms of health status [36].

Taking into account all the various factors we have discussed, we would like to
highlight the importance of the concomitant evaluation of the essential factors involved
in the patient’s life, such as nutrition and sleep. The chronic use of corticosteroids in
DMD patients is responsible for a reduction in vitamin D and obesity. Obesity is
associated with sleep-disordered breathing, mainly OSA. Obesity, as well as OSA and
the long-term use of corticosteroids, reduces vitamin D concentrations in the body, this
vitamin deficiency being responsible for diseases such as osteoporosis, which in turn,
reduce patient’s life expectancy. We believe that there are differences in the quality of
sleep between patients with DMD that are related to nutritional state and use of
corticosteroids. Therefore, nutritional state and sleep may be predictive factors of
survival and health. It is important, therefore, to evaluate all these aspects mentioned to
be able to make interventions aiming to achieve an increase not only in life expectancy

but also in quality of life.
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Caption

Figure 1. Aspects related with quality of life in Duchenne Muscular Dystrophy.

Legend: DMD = Duchenne muscular dystrophy; OSA = Obstructive Sleep Apnea. The chronic use of
corticosteroids in patients with DMD is associated with obesity and sleep disorders such as OSA. The
chronic use of corticosteroids, obesity and OSA are associated with a reduction in vitamin D, which is
responsible for diseases such as osteoporosis. All these factors result in a reduction in the quality of life in
patients with DMD.
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Legend: DMD = Duchenne muscular dystrophy; OS54 = Obstructive Sleep Apnea. The chronic
use of coricosteroids in patients with DMD is associated with obesity and sleep disorders such
as 0OSA. Both the chronic use of codicosteroids, obesity and OSA are associated with a
reduction of vitarmin D, which is responsible forthe cause of diseases such as osteoporosis. All
these factors result in a reduction in the guality of life in patients with DMD.
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3 pesquiss néo pode causar nscos. Conforme orlientacio da COMEP, lembramos gue qualguer pesquiza
M Seres hmanos pode causar algum rigco, por minima gus ssja. Mo que diz respsiio & este pesquisa, por
exemplo, embaora pouco provével, a entrevista pode causar algum constrangimento do participanie.

K. Conformne solicitado, no formulsno da Plataforma Brasil fod alterado e adiconado gue ha “Riscos®, mesmo
que este s2ja minima. - FENDENCIA ATENDIDA

2) Toda pesquisa a ser reallzada no Hospital Universitaro ? Hospital 580 Paulo (HUHSP) devera vir
acompanhada de caria de sutoriza¢io da Coordenadoria de Ensing & Pesguiza do HIWHSF gue pode ser

conseguida na Diretorla Clinica do HSP, no 1° andar do Hospital 580 Paula). Esta, & uma solicitagdo da
Diretoria Clinica do HSPIHL.

F. Conforme sobcitado fol oblido a sulonizacBo dos responséveis pelos locais onde serdo recrutados os
woluntarios, sendo que o= paclentes com Distrofia Muscular de Duchenne serdo seleconados no Centro de
Tratamento de Doangas Newomusculares (TOM), coordenado & supendsionado pelo Dr. Gustavo Anbonio
Moreira. Adiconalmente, tamb=m recrutaremos criangas e adolescentes do Ambulatoro Mewromuscular da
UNIFESP, coordenado pelo Prof. Dr. Azary Souza Buly Olivelra.

O pesguisador esclarsceu que esle sstor n&o tem relagdo com o HU e portanto ndo cabe a solicitagio de
carta da Diretona Clinica do Hospaal - PENDENCLA ATENDIDA

3) QUANTO A0 TCLE Adequar termo de assentimenio livre & esclarecldo para TERMO DE
CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (aplicade 508 pals/responadvel legal - & necessano informar
que o termo estd ssndo disponibllizado em 2 vias orginals (2 néo 2 chplas), uma para flicar com o
participants & oulra para ficar com o pesquisador. - odas &s folhas devem ser numeradas (exc 104, 204 atc )
& rubnicadas pelo pesquisadar & palo paricipante da pesquiss no mamento da aplicagso da TCLE.

F. Conforme solicitado pedo Fevisor, o Termo de Assenfimento Livre e Esclarecido fol adequade para Termo
de Consentiments Livre e Esdarscido. O termo fol reformulado informando que ele serd disponibllizedo em
2 vias originals urma que ficara com o participants e outra com o pesquisador, apresentando todas as folhas
numeradas. O novo termo estd em Ansxo (1 e 2. PENDEMCIA ATEMDIDA

4) APRESENTAR O TERMO DE ASSENTIMENTO (para criangas) - Serd necessano aplicar o Termo de
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Assentimento para as criangas que irdo paricipar: este termo deve ser redigido de em texto bastante
simples e direto, confarme o grau de entendimento da erlanga. Melz, deve estar explicado quals 8o o8
objetivos, quaks sdo os procedimentos pelos quals a crianga Ird pessar, deve ger perguniado & crianga, ee
ela quer participar & deve ser informado que caso ela gueira delxar de participar, ela podera sair da pesquisa
g2 que sefa de forma alguma, punida por Bso.

F. Conforme sugerdo pelo Revisor, o Termo de Assentimento fol reformulade para uma linguagem mals
eimples & direta para melhor entendimento das criangas. O nove termo esta em Anexa (3 e 4). FENDEMCLA
ATENDIDA

5) Mos TCLE & Termo de Assentimento descrever como serfo respondidos os guestionarios & em quanto
tempo. Acrescentar espago para o nome do sujeito de pesquisa, responsdvels e pesquisador, bem como
data de aplicatio do termo.R. Conforme solicitado, foram acrescentadas as devidas alteragdes no Terma de
Consentimenta Livre & Esclarecido & no Termo de Assentimento, informando como ser8o respondidos os
questionanios e o tempo de duragdo. Também foram inseridos espagos para o preenchimento do nome do
pesquisador, responsévels @ do sujeio de pesquisa, assim coma & dats de aplicaglo dos termos. Os novos
Termos de Assentimente & de Consentimento Livre & Esclarecido estdo nos Anexos (1 a 4). PEMDERCLA
ATENDIDA
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ANEXO B — Gréfico das curvas da OMS para estabelecer o IMC de meninos dos 5

aos 19 anos

IMC por idade MENINOS Nitiio RS

3
Dos 5 aos 19 anos (escores-z) daSadde 2o a0 riotuaL

£
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=
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=
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Idade (meses completos e anos)

Fonte: WHO Growht reference data for 5-19 years, 2007 (http://www.who.int/growthref/en/)



ANEXO C - Questionario de Qualidade de vida relato de criancas de 8 a 12 anos

,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,

PedsQL"

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Versdo 4.0 — Portugués (Brasil)

RELATO DA CRIANCA (8 a 12 anos)

INSTRUGOES

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

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

0 se vocé nunca tem dificuldade com isso

1 se vocé quase nunca tem dificuldade com isso

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

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

PadsOL 4.0~ (8-12) Copyright © 1098 JW Vi, PhD. Todos o8 dreilos reservados.
(PedsQL4-Module-C-brag.doc) N30 pode sar reproduzido sem aulorizacio prévia.
JANUARY 2003
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Durante o ULTIMO MES, vocé tem tido dificuldade com cada uma das coisas abaixo?

79

SOBRE MINHA SAUDE E MINHAS ATIVIDADES Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase

(dlflculdade para ) nunca vezes vezes | sempre

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

2. Para mim é dificil correr 1 2 3 4

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

4. Para mim é dificil levantar coisas pesadas 1 4

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

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

7. Eu sinto dor 0 1 2 3 4

8. Eu me sinto cansado/a 0 1

SOBRE MEUS SENTIMENTOS (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase

nunca vezes vezes sempre

1. Eu sinto medo 0 1 2 3 4

2. Eu me sinto triste 0 1 2 3 4

3. Eu sinto raiva 0 1 2 3 4

4. Eu durmo mal 0 1 2 3 4

5. Eu me preocupo com 0 que vai acontecer comigo 0 1 2 3 4

COMO EU CONVIVO COM OUTRAS PESSOAS Nunca | Quase Algumas| Muitas | Quase

(dfﬂculdades para ) nunca vezes vezes sempre

1. Eu tenho dificuldade para conviver com outras criangas 0 1 2 3 4

2. As outras criancas ndo querem ser minhas amigas 0 1 2 3 4

3. As outras criancas implicam comigo 0 1 2 3 4

4. Eu ndo consigo fazer coisas que outras criangas da 0 1 2 3 4
minha idade fazem

5. Para mim é dificil acompanhar a brincadeira com outras 0 1 2 3 4
criangas

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

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

2. Eu esquego as coisas 0 1 2 3 4

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

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

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

PedsQL 4.0~ (8-12)
(PedsOLd-Module-C-Bradq.doc)
JANUARY 2003

Copyright © 1998 JW Varni, Ph.D. Tedos os direilos reservados.
Nao pode ser reproduzido sem autorizaglo prévia.



ANEXO D - Questionario de Qualidade de vida relato dos pais/responsaveis de

criangas de 8 a 12 anos

N° de identificacdo:

Data:

PedsQL"

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Versao 4.0 — Portugués (Brasil)

RELATO DOS PAIS SOBRE O FILHO / AFILHA (8 a 12 anos)

INSTRUGOES

A proxima pagina contém uma lista de coisas com as quais o seu filho /

a sua filha pode ter dificuldade.

Por favor, conte-nos se o seu filho / a sua filha tem tido dificuldade com
cada uma dessas coisas durante o ULTIMO MES, fazendo um “X” no nimero:

0 se ele / ela nunca tem dificuldade com isso

1 se ele / ela quase nunca tem dificuldade com isso

2 se ele / ela algumas vezes tem dificuldade com isso
3 se ele / ela frequentemente tem dificuldade com isso
4 se ele / ela quase sempre tem dificuldade com isso

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

PagsQL 4.0 - Parent (8-12) Copyright @ 1338 JW Vami, Ph.D. Todos 05 GIreitos r2servados.
(PedsQL4-Module-PC-oraq.doc) N30 pode Sef reproduzido sem 3utonzagdo prévia.
JANUARY 2003
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Durante o ULTIMO MES, o seu filho / a sua filha tem tido dificuldade com cada
uma das coisas abaixo?

CAPACIDADE FiSICA (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas Frequen-| Quase
nunca vezes |temente | sempre
1. Andar mais de um quarteirdo 0 1 2 3 4
2. Correr 0 1 2 3 4
3. Praticar esportes ou fazer exercicios fisicos 0 1 2 3 4
4. Levantar alguma coisa pesada 0 1 2 3 4
5. Tomar banho de banheira ou de chuveiro sozinho/a 0 1 2 3 4
6. Ajudar nas tarefas domésticas 0 1 2 3 4
7. Sentir dor 0 1 2 3 4
8. Ter pouca energia ou disposi¢cao 0 1 2 3 4
ASPECTO EMOCIONAL (dificuldade para...) HIICS]| || USSP || SN TICGREN ACmE
nunca vezes | temente | sempre
1. Sentir medo ou ficar assustado/a 0 1 2 3 4
2. Ficar triste 0 1 2 3 4
3. Ficar com raiva 0 1 2 3 4
4. Dormir mal 0 1 2 3 4
5. Se preocupar com o que vai acontecer com ele/ela 0 1 2 3 4
ASPECTO SOCIAL (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas |Freqiien-| Quase
nunca vezes |temente | sempre
1. Conviver com outras criancas 0 1 2 3 4
2. As outras criancas ndo quererem ser amigos dele / 0 1 2 3 4
dela
3. As outras criancas implicarem com o seu filho / a 0 1 2 3 4
sua filha
4. N&o conseguir fazer coisas que outras criancas da 0 1 2 3 4
mesma idade fazem
5. Acompanhar a brincadeira com outras criangas 0 1 2 3 4
ATIVIDADE ESCOLAR (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas |Fregiien-| Quase
nunca vezes |temente | sempre
1. Prestar atencdo na aula 0 1 2 3 4
2. Esquecer as coisas 0 1 2 3 4
3. Acompanhar a turma nas tarefas escolares 0 1 2 3 4
4. Faltar a aula por ndo estar se sentindo bem 0 1 2 3 4
5. Faltar a aula para ir ao médico ou ao hospital 0 1 2 3 4
PedsQL 4.0 - Parent (E-12) Copynght @ 1938 JW Vami, Ph.D. Todos 05 direlios reservados.
(PedsQL4-Moduiz-PC-0rag doc) N0 pode ser reproduaido sem autortzagdo prévia.

JANUARY 2003



ANEXO E — Questionéario de Qualidade de vida relato de adolescentes de 13 a 18

anos

N° de identificagdo:

Data:

PedsQL

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Versdo 4.0 — Portugués (Brasil)

RELATO DO/A ADOLESCENTE (13 a 18 anos)

INSTRUGOES

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

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

0 se vocé nunca tem dificuldade com isso

1 se vocé quase nunca tem dificuldade com isso

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

N&o existem respostas certas ou erradas.
Caso vocé ndo entenda alguma pergunta, por favor, peca ajuda.

PedsQL 4.0 - (3-12) Copyright © 1395 JW Vaml, Pn.D. Todos 05 dreitos resenvados.
(Pedsi4-Moduis-Atrg doc) N30 pods ser reproduzido sem autonzagdo prévia
JANUARY 2003
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Durante o ULTIMO MES, vocé tem tido dificuldade com cada uma das coisas abaixo?

83

SOBRE MINHA SAUDE E MINHAS ATIVIDADES NURER | (siwne)) | AKJSERL | NN Citaae

(diﬁcu’dade para“') nunca vezes VEezZes sempre

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

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

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

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

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

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

7. Eu sinto dor 0 1 2 4

8. Eu tenho pouca energia ou disposicao 0 1 2 4

SOBRE MEUS SENTIMENTOS (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase

nunca Vezes VEZes sempre

1. Eu sinto medo 0 1 2 3 4

2. Eu me sinto triste 0 1 2 3 4

3. Eu sinto raiva 0 1 2 3 4

4. Eu durmo mal 0 1 2 3 4

5. Eu me preocupo com 0 que vai acontecer comigo 0 1 2 3 4

COMO EU CONVIVO COM OUTRAS PESSOAS Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase

(diﬂcu’dades para ) nunca vezes VEzZes sempre

1. Eu tenho dificuldade para conviver com outros / outras 0 1 2 3 4
adolescentes

2. Os outros / as outras adolescentes ndo querem ser 0 1 2 3 4
meus amigos / minhas amigas

3. Os outros / as outras adolescentes implicam comigo 0 1 2

4. Eu ndo consigo fazer coisas que outros / outras 0 1 2
adolescentes da minha idade fazem

5. Para mim é dificil acompanhar os / as adolescentes da 0 1 2 3 4
minha idade

SOBRE AESCOLA (dificuldades para...) Nunca | Quase |Algumas| Muitas | Quase

nunca Vezes VEZes sempre

1. E dificil prestar aten¢do na aula 1 2 3 4

2. Eu esquego as coisas 1 2 3 4

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

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

5. Eu falto & aula para ir ao médico ou ao hospital 0 1 2

PedsQL 4.0 (3-12)
(PedzsQLa-Moduie-A-Sradg.doc)
JANUARY 2003

Copyright & 1388 JW Vami, Pn.D. Todos 05 dreitos rasenados.
N0 pode s reproduzido sem autorizagdo prévia
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ANEXO F — Questionario de Qualidade de vida relato dos pais/responsaveis de

adolescentes de 13 a 18 anos

N° de identificacdo:

Data:

PedsQL

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Versao 4.0 — Portugués (Brasil)

RELATO DOS PAIS SOBRE O FILHO / A FILHA (13 a 18 anos)

INSTRUGOES

A proxima pagina contém uma lista de coisas com as quais o seu filho /

a sua filha pode ter dificuldade.

Por favor, conte-nos se o seu filho / a sua filha tem tido dificuldade com
cada uma dessas coisas durante o ULTIMO MES, fazendo um “X” no numero:

0 se ele / ela nunca tem dificuldade com isso

1 se ele / ela quase nunca tem dificuldade com isso

2 se ele / ela algumas vezes tem dificuldade com isso
3 se ele / ela freqlientemente tem dificuldade com isso
4 se ele / ela quase sempre tem dificuldade com isso

N&o existem respostas certas ou erradas.
Caso ndo entenda alquma pergunta, por favor, peca ajuda.

PegsQL 4.0 - Parent (13-18) Copyright @ 1338 JW Vaml, Ph.D. Todos 05 direltos reservados.
(PedsQL4-Module-PA-brag.doc) N0 pode ser reproduzido sem autorzagdo prévia.
JANUARY 2003



Durante o ULTIMO MES, o seu filho / a sua filha tem tido dificuldade com cada

uma das coisas abaixo?
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CAPACIDADE FiSICA (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas |Freqien-| Quase
nunca vezes | temente | sempre
1. Andar mais de um quarteirdo 0 1 2 3 4
2. Correr 0 1 2 3 4
3. Praticar esportes ou fazer exercicios fisicos 0 1 2 3 4
4. Levantar alguma coisa pesada 0 1 2 3 4
5. Tomar banho de banheira ou de chuveiro sozinho/a 0 1 2 3 4
6. Ajudar nas tarefas domésticas 0 1 2 3 4
7. Sentir dor 0 1 2 3 4
8. Ter pouca energia ou disposicao 0 1 2 3 4
ASPECTO EMOCIONAL (dificuldade para...) Nunca | Quase |Algumas Frequen-| Quase
nunca vezes | temente | sempre
1. Sentir medo ou ficar assustado/a 0 1 2 3 4
2. Ficar triste 0 1 2 3 4
3. Ficar com raiva 0 1 2 3 4
4. Dormir mal 0 1 2 3 4
5. Se preocupar com 0 que vai acontecer com ele / 0 1 2 3 4
ASPECTO SOCIAL (diﬁculdade para... ) Nunca | Quase |Algumas |Freqien-| Quase
nunca VEZEs temente sempre
1. Conviver com outros / outras adolescentes 1 2 3 4
2. Os outros / as outras adolescentes ndo quererem 1 2 3 4
ser amigos dele / dela
3. Os outros / as outras adolescentes implicarem com 0 1 2 3 4
0 seu filho / a sua filha
4. Nao conseguir fazer coisas que outros / outras 0 1 2 3 4
adolescentes da mesma idade fazem
5. Acompanhar os / as adolescentes da idade dele / 0 1 2 3 4
dela
ATIVIDADE ESCOLAR (diﬁculdade para... ) Nunca | Quase |Algumas |Freqien-| Quase
nunca VEZES temente sempre
1. Prestar atencao na aula 0 1 2 3 4
2. Esquecer as coisas 0 1 2 3 4
3. Acompanhar a turma nas tarefas escolares 0 1 2 3 4
4. Faltar a aula por ndo estar se sentindo bem 0 1 2 3 4
5. Faltar a aula para ir ao médico ou ao hospital 0 1 2 3 4

PedsQL 4.0 - Parent (13-13)
(PedsQL4-Moduiz-PA-braq.doc)
JANUARY 2003

Copyright @ 1938 JW Vami, Ph.D. Todos 08 direiios resernvacos.
N30 pode ser raproduzido sem autortzagdo prévia.
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ANEXO G — Questionario de Habito de sono

H
[
=

HORA DE DEITAR pontuagao: 3
Durante asemana:  horase  minutos No fim de semana:  horase  minutos

Habitualmente (5 A vezes (2a Raramente
a7 vezespor 4vezespor (umavezou

A crianga... semana) semana nunca)
Deitar-se sempre & masma hora (R)(1) () () ()
Depois de se deitar, demora até 20 minutos a adormecer (R){2) () () ()
Adormece sozinha na sua prapria cama (R)(3) () () ()
Adormece na cama dos pais ou dos irm3os (4) () () ()
Precisa de um dos pais no quarto para adormecer (5) () () ()
"Luta" na hora de deitar (chora, recusa-se a ficar na cama, etc) (6) () () ()
Tem medo de dormir no escuro (7) [ ) () ()
Tem medo de dormir sozinha (8 () () ()
Tempo total de sono didrio: ___horas e ___ minutos (considerando o sono da noite e as sestas)

Habitualmente Asvezes (2- Raramente
A crianga... (5-7 vezes) 4 vezes) (0-1 vez)
Dorme pauco (9) () () ()
Dorme o que é necessario (R){10) () () ()
Dorme o mesmo nimero de horas todos os dias (R)(11) () () ()
Molha a cama & noite (criangas com 4 ou mais anos) (12) () () ()
Fala a dormir (13) () () ()
Tem sono agitado, mexe-se muito a dormir (14) () () ()
Anda a dormir, 3 noite (sonambulismo) (15) () () ()
Vai para a cama dos pais, irm3os, etc., a meio da noite (16) () () ()
Range os dentes durante o sono (17) () () ()
Ressoa alto (18) () () ()
Parece parar de respirar durante o sono (19) () () ()
Ronca ou tem dificuldade em respirar durante o sono (20) () () ()
Tem dificuldade em dormir fora de casa {na casa de familiares, nas férias, etc.) (21) () () ()
Acorda durante a noite a gritar, a suar, inconsolavel (22) () () ()
Acorda assustada com pesadelos (23] () ()

ACORDAR DURANTE A NOITE

Acorda uma vez durante a noite (24)
Acorda mais de uma vez durante a noite {23)

A crianca... Habitualmente Asvezes(2- Raramente
(5-7 vezes) 4 vezes) (0-1 vezes)
De manhd, acorda por si propria (R)(26) () () ()
Acorda mal-humorada (27) () () ()
D2 manh3, € acordada pelos pais ouirmdos (28) () () ()
Tem dificuladade em sair da cama de manha (29) () () ()
Demara a ficar bem acordada (30) () () ()
ONOLENCIA DURANTE O DIA Habitualmente Asvezes Raramente
Parece cansada (31) () () ()
Nao ficou Ficou muito
Adormeceu )
a semana passada, a crianca pareceu sonolente em alguma dessas situacdes? sonolentap,;  sonolenta
Aver televisio (32) () () ()
Aandar de carro (33) () () ()



ANEXO H — Questionario Nutricional

Questionario Nutricional

Questionario de atividade fisica e frequéncia alimentar pediatrica
UofC Centro de pesquisa pediatrico do sono

Nome
Data Nascimento Peso
Y Y Altura __ m
Género [ ] Branco/caucasiano

() Masculino
() Feminino

[ ]Afrodescendente
Etnia: [ ] Asiatico

[ ]Indigena

[ ]Mista

[ ]Outras

Idade

_ ke
cm
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O questionario da tabela abaixo é para avaliagdo dos padrfes alimentares globais semanais. Por

favor, inclua alimentos consumidos em casa, na escola, na casa de parentes e amigos, restaurantes,

fastfoods, etc. Com que frequéncia e quantidade vocé come cada uma das seguintes categorias de

alimentos durante o café da manha, almoco, jantar e lanches? E muito importante que vocé escolha o

que vocé realmente come e ndo o deveria comer. Nao ha respostas certas ou erradas. POR FAVOR

preencha completamente a tabela e use caneta preta ou azul.

Qual é a duragcao média de cada refeicao?

Com que frequéncia (n® de vezes por semana Quantidade por refeigio
= o " = -
P:?es, cereiais, fm;do (bolacha, aveia, flocos de Nunca 12 vezes por | MSvezes por | +de 6 vezes 112 - 1 porcdo 2.3 porgBes
milho, macarrdo,etc...) semana =emana na semana * H
s
Frutas (maga, banana, laranja, uvas, ofc...) Nunca 1/2 vezes por | 3f5 vezes por | +de 6 vezes 1/2 -1 fruta 2 -3 frutas
semana Semana na semana
Legumes (brocolis, saladas, faijdo, cenou, efe..) | Munca 1/2 vezes por | 3/5 vezes por |+ de B vezes 142 - 1 porgéo 2 - 3 porgiies
% a0, ras; semana semana na semana poTE porg
G
Carne vermelha (bacon, costelas, presunto, Nunca 1/2 vezes por | WS vezes por | +de 6 vezes 112 - 1 porclio 2.3 porcBes
hamburguer, efc...) semana semana na semana i ¥
. 12 vezes por | MSvezes por | +de 6 vezes = "
Carne branca (frango,peixe) Nunca sEmans semana N3 semana 142 - 1 porgdo 2 - 3 porcies
— " -
Refeigoes Fas! Foods (McDonald's, Bob's, Pizza Nunca 12 vezes por | 3/5vezes por | +de B vezes 142 - 1 porgiio 213 porches
Hut, Burger King, efc...) semana semana na semana s ’
Sobremesas/l anches (doces, sorvetes, biscoitos, 1/2 vezes por | M5 vezes por | +de B vezes - "
batatas fritas, efc...) Nunca s&mana s&mana na semana 12 -1 porgdo -3 porgoes
Refrigarantes comuns (Sprite, Coca-Cola, 1/2 vezes por | WS vezes por | +de 6 vezes 12 -1 2-3
o Nunca
Guarana, efc...) semana semana na semana garrafas/lataz garrafas/latas
5 . 12 vezes por | MSvezes por | +de 6 vezes " - I 2 -3 copolcaixa
Suco de frutas (maga, laranja, uva, eic..) Nunca copol/cai<a de
semana semana na semana e de suco
;igma (torneira, engarrafada, etc...) Nunca 1/2 vezes por | 3f5 vezes por | +de 6 vezes 12 -1 copo 2-3 copos
s enga ! SEMmana S&mana na semana P P
5
Laite Nunca 1/2 vezes por | M5 vezes por | +de B vezes 142 -1 copo 2.3 copos
semana semana na semana
i ii i 7
Se sua crianga behe_ leite, qual tipo? Margue Integral Semi-desnatadn Desnatado
apenas uma opgao.
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O questionario da tabela abaixo € para avaliacdo dos padrées de atividades fisicas habituais

semanais. Por favor, inclua atividades feitas em casa, durante a escola, depois da escola, etc. E

importante que vocé escolha a atividade fisica que vocé realmente faca e ndo a que deveria fazer.

Frequéncia durante a semana

Quantos minutos/dia

Atividades ativas (andar,

correr, nadar, andar de Nunca | | 'ggfnz:ﬁap‘” 3'23&?&”” 8- ;:fnl:ﬁa”m Nenhum | 15-30 | 30- 60 ?gu +120

bicicleta, etc...)

Ed_m::a;:an_ﬁsicanaescmanu Nunca 1-2vezes por | 3-5vezes por | 6-7 vezes por nenhum| 15 -20 | 30 - 60 60 - +120

fisioterapia semana semana semana 120

Esportes Nunca 1-2vezes por | 3-5vezes por | 6-7vezes por Nenhum| 15-20 | 30 - 60 60 - 120
semana semana semana 120

Atividade sedentarias (assistir 1-2vezes por | 3-5vezes por | 6-7 vezes por _ _ G0 -

TV, jogar video-game, erc...) Nunca semana Semana semana Nenhum| 15-30 | 30 - 60 120 +120




