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Resumo: Pacientes com distrofia muscular de Duchenne (DMD) apresentam dificuldades fisicas e funcionais
progressivas. As decisdes referentes a rotina de tratamento da doenga sdo assumidas pelos familiares nas diversas fases
da DMD. Avaliar o grau de conhecimento dos familiares perante a doenga DMD pode ajudar a direcionar os programas
de orientacdo da equipe interdisciplinar. Objetivo: Desenvolver um questionario de conhecimento para familiares de
pacientes com DMD. Método: Foram entrevistados 14 profissionais (G1), 13 mdes de pacientes com DMD (G2) e 10
pacientes com DMD (G3) por meio de pergunta aberta. Os discursos foram transcritos e separados em quatro
categorias: Genética, Fisiopatologia, Tratamento e Atividades de vida pratica. Utilizou-se a técnica do Discurso do
Sujeito Coletivo (DSCs) para a anélise dos dados. Resultados: Encontraram-se diferencas significativas nos DSCs dos
trés grupos demonstrando a distancia da l6gica técnico cientifica dos profissionais da logica da percepcdo do senso

ferramenta de ‘didlogo mensuravel” do nivel de informagdes pré-adquiridas por familiares de pacientes com DMD.

Palavras-chave: Distrofia muscular de Duchenne, Questionarios, Conhecimento.

Abstract: Introduction: Patients with Duchenne muscular dystrophy (DMD) have difficulty progressive physical and
functional. All decisions relating to complex disease handling routine must be assumed by the family, so educational
processes are required in the various phases of the DMD. Assess the degree of knowledge of the relatives to the disease
DMD can help direct the multidisciplinary team programs. Objective: Develop a knowledge survey for family members
of patients with DMD. Method: 14 were interviewed professionals who assist patients with DMD (G1), 13 mothers of

categories: genetics, path physiology, treatment and practical life activities. We used the technique of the Collective
demonstrating the technical professional scientific logic of the logic of common sense perception of the target

questionnaire about DMD has been prepared and can be a tool for ‘measurable dialog’ pre-purchased information level
for relatives of patients with DMD.

Keywords: Duchenne muscular dystrophy, Questionnaires, Knowledge.
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da populacdo alvo. Conclusdes: O questionario de conhecimento sobre DMD foi elaborado e poderéd ser uma

Creating a knowledge questionnaire Duchenne Muscular Dystrophy
(Muscular Dystrophy Knowledge Questionnaire) - DDMKQ

with DMD (G2) and 10 patients with DMD (G3). The speeches were transcribed and separated into four
discourse (DSC) for data analysis. Results: significant differences found in the DSC’s of three groups

on. These responses favored the development of ten multiple choice questions. Conclusions: the knowledge
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1 Introducéo

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é uma
doenca hereditaria caracterizada pela progressiva e
irreversivel degeneracdo da musculatura esquelética, em
consequéncia da mutacdo do cromossomo XP21, fator
que limita a producdo da distrofina? Trata-se de uma
patologia de heranca recessiva que afeta o género
masculino com uma incidéncia de 1(um) em cada 3.500
nascidos vivos®.

Os primeiros sintomas da DMD iniciam-se a partir
dos trés anos de idade, quando o comprometimento
simétrico da musculatura da cintura pélvica reflete nas
dificuldades que a crianca apresenta ao subir escadas,
pular e correr®. Entre 9 e 12 anos geralmente ocorre a
perda da capacidade de deambulacdo, e a locomocéo
passa a ser feita com cadeira de rodas’. A partir desta
fase, acontece a diminuicdo da capacidade respiratoria°.

A literatura atual de paises desenvolvidos
demonstra um aumento significativo na expectativa de
vida de pessoas com DMD, variando entre 18 a 25 anos e
com Vvarios casos de sobrevida acima da terceira década
de vida®®. Esta incidéncia é justificada pelo uso de
corticoterapia, cardioprotecdo precoce e ventilacdo ndo
invasiva®.

Com este quadro clinico, sabe-se que a pessoa com
DMD perde progressivamente a capacidade para realizar,
de forma independente, suas atividades basicas de vida
diaria e de vida pratica’. Os familiares destes pacientes
tornam-se responsaveis por inimeras tarefas cotidianas?,
tais como: administrar 0s medicamentos prescritos,
realizar o0s exercicios respiratorios e alongamentos
musculares, colocar as Orteses para membros inferiores e
superiores, posicionar corretamente na cadeira de rodas,
realizar as transferéncias necessarias, ligar e monitorar os
aparelhos de assisténcia ventilatéria, além de acompanhar
a rotina de atendimento em centros de reabilitacdo,
consultas e exames periédicos®®.

Em contrapartida, é responsabilidade do sistema de
salde preparar esses familiares e pacientes para estas
tarefas, através do investimento na educagdo dos
mesmos’.

A educacdo, perante uma doenga como a DMD,
pode resultar em beneficios sob véarios aspectos:
conscientizagdo do risco genético entre os familiares (por
exemplo: realizar exames de DNA para detectar outros
portadores na familia); na manutencdo das limitacOes
fisicas e funcionais (por exemplo: programas de
reabilitacdo especificos, uso correto de medicamentos e
recursos de tecnologia assistiva); e também no aspecto
emocional, por meio do conhecimento sobre as
implicacdes e consequéncias da doenca favorecendo os
ajustes do estilo de vida"®.

Alguns programas educacionais para pacientes e
familiares nas doencas cronicas, mostram-se capazes de
reduzir os custos diretos e indiretos do sistema de saude,
através da diminui¢do do nimero de visitas ao médico e
do uso de hospitais®.

Entretanto, ainda ndo esta claro como a educagdo
do paciente atinge seus beneficios, pois apenas a retencéo

do conhecimento pelo paciente/familiar ndo explica o
impacto nas medidas de salide. Uma das hip6teses deriva
da teoria da aprendizagem social, que defende que os
programas educacionais ajudariam os participantes a
desenvolverem confianca em suas habilidades de executar
comportamentos especificos de enfrentamento, assim
podem possivelmente alterar o0s resultados da
doenca®**,

Como os programas educacionais em salde tém
como objetivo promover o conhecimento especifico sobre
determinada doenca, é necessario 0 uso de instrumentos
consistentes capazes de identificar o conhecimento pré-
adquirido e também avaliar o impacto do programa
educacional dos participantes'?*,

Ha diversos instrumentos que ja foram
desenvolvidos para essa finalidade, como por exemplo
para doenca renal', doenca inflamatéria intestinal®,
espondilite anquilosante e artrite psoriatica’®. No Brasil
existem dois questionarios para mensurar o conhecimento
sobre fibromialgia'’ e artrite Reumatica®.

Na bibliografia consultada para este estudo néo foi
encontrada nenhuma referéncia de um questionario
especifico criado para mensurar o nivel conhecimento de
familiares de pacientes com DMD, por isso, este artigo
tem por objetivo desenvolver um questionario de
conhecimento para familiares de pacientes com DMD.

2 Materiais e Métodos

Trata-se de um estudo transversal de carater quali-
guantitativo, tipo exploratério. Foram entrevistados trés
grupos: Profissionais da equipe multidisciplinar (G1) que
assistem pacientes com DMD h& mais de 2 anos, maes
bioldgicas de pacientes com DMD (G2) alfabetizadas e
pacientes com DMD alfabetizados e acima de 14 anos
(G3).

A escolha da amostra do G1 foi selecionada dentro
do quadro de funcionarios de um centro de referencia em
tratamento de Distrofia Muscular e um Centro de
diagnostico de doencgas neuromusculares. As amostras do
G2 e G3 foram pré-selecionadas por meio de banco de
dados eletrénico fornecidos pela Instituicdo e realizou-se
um sorteio onde o G3 ndo poderia ter nenhum grau de
parentesco com o G2. Todos participantes assinaram o
TCLE.

Para a coleta de dados foi apresentada ao G1 a
seguinte pergunta aberta: D& sua opinido sobre o
conhecimento da doenca DMD e seus tratamentos, que as
maes de pacientes com DMD e pacientes com DMD,
deveriam ter. Para as mdes de pacientes com DMD e
pacientes com DMD foi apresentada outra pergunta
aberta: Relate todo o conhecimento que vocés possuem
sobre a doenca DMD e seus tratamentos. As entrevistas
ndo tiveram tempo definido, todos os discursos foram
coletados por uma mesma pesquisadora, gravados com
MP3 e transcritos integralmente em tabelas no Word®.

Para anélise dos dados utilizou-se a técnica do
discurso do sujeito coletivo (DSC)*. Os contetidos foram
analisados e separados em tabelas de Excel® em quatro
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categorias  pré-definidas®®:  genética,
tratamento e atividades de vida pratica.

Em cada grupo entrevistado separou-se as
expressdes-chaves (EChs) de cada categoria. Depois
extraiu-se as ideias centrais (ICs) das EChs, quantificou-
se as mesmas dentro de cada grupo e por fim foi possivel
construir os DSCs. Comparou-se os DSCs em cada
categoria e relacionou-se com a literatura, tornando
possivel a elaboragdo das questdes de multipla escolha do
questionario.

fisiopatologia,

3 Resultados

Os quatorze profissionais entrevistados (G1)
tinham 11 especialidades diferentes: 01 assistente social,
05 fisioterapeutas (nas especialidades respiratoria,
aquatica e motora), 02 terapeutas ocupacionais, 01

bidloga, 01 Médica geneticista, 01 Médica pediatra, 01
fonoaudiologa, 01 nutricionista, 01 Pedagogo e o tempo
médio de experiéncia no atendimento de pacientes com
DMD foi de 5,9 anos.

O perfil sociodemografico das treze maes
entrevistadas (G2) foram: média de 45,3 anos de idade,
seus filhos com DMD tem em média 17,1 anos, a média
de escolaridade foi de 8,7 anos, média de renda per capita
de 1,04 salario minimo e média de tempo que frequenta
locais de tratamento com o filho foi de 12,3 anos. No
grupo dos dez pacientes entrevistados (G3) a média de
idade foi de 20,5 anos, média de tempo de estudo foi de
6,9 anos e a média de tempo que frequenta locais de
tratamento foi de 11,3 anos.

Os resultados quali-quantitativos demonstraram 62
ideias centrais, extraidas de cada grupo e em cada
categoria, de acordo com os quadros abaixo.

Quadro I: Apresentacdo da frequéncia das Ics dos G1/G2/G3 na categoria Genética

Categoria GENETICA — Ics do (G1)

com DMD- 36%

Citagdo que célula tronco ndo é tratamento-7%

Citacdo sobre importancia de aconselhamento genético e verificacdo de outras portadoras na familia do paciente

Citacdo sobre explicacdo do que é a doenca genética- 36%
Citacdo sobre a importancia de saberem que DMD é uma doenga de origem genética - 28%

Citacdo sobre a importancia de terem acesso ao diagnostico-28%

Categoria GENETICA - Ics do (G2)

Citagdo que DMD é uma doenca genética - 54%

Citacdo sobre exames para diagnosticar a DMD-23%

Citacdo de doenca ligada ao sexo masculino e que a filha pode ser portadora-46%

Citacdo sobre alteragdo cromossdmica ou mutacdo-38%

Citaco de uso de célula tronco como tratamento/cura para DMD-15%

Categoria GENETICA - Ics do (G3):

Citacdo sobre davidas na origem da DMD-70%

Citacdo sobre davida se pode ter filhos e se esses terdo DMD-30%
Citacdo de duvida que é doenca genética e porque € progressiva-30%

Citacdo sobre como andam as pesquisas com célula tronco-20%

Quadro 11: Apresentacdo da frequéncia das Ics dos G1/G2/G3 na categoria Fisiopatologia

Categoria FISIOPATOLOGIA - Ics do (G1)

50%

Citacdo sobre a importancia dos familiares e pacientes com DMD saberem que DMD é uma doenca progressiva -

Citacdo sobre evolugdo do comprometimento musculo-esquelético-29%

Citacdo sobre saber que a doenga DMD € "divida" por fases-29%
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Citacéo sobre informagdes do comprometimento respiratorio-14%

Categoria FISIOPATOLOGIA - Ics do (G2)

Citacdo sobre comprometimento nos musculos-46%

Citacdo de que DMD é uma doenca progressiva-38%

Citacdo de que a doenca afeta 0 pulméo e/ou parte cardiorrespiratdria-38%
Citacdo de que véo ficando debilitados, com dificuldades crescentes-31%

Citacdo de que é uma doenca que ndo tem cura-23%

Categoria FISIOPATOLOGIA - Ics do (G3)

Citacdo de duvida de como e onde a DMD atinge/age no corpo-50%
Citacdo sobre o comprometimento em outras partes do corpo (coracdo, pulméo, 0ss0)- 40%
Citacdo sobre necessidade de maiores informagdes sobre a perda da forca e dos movimentos-40%

Citacdo sobre a importancia de saber com antecedéncia que vai parar de andar-20%

Quadro I11: Apresentacdo da frequéncia das Ics dos G1/G2/G3 na categoria Tratamento

Categoria TRATAMENTO - Ics do (G1)

Citacdo sobre importancia de adequacdo postural na cadeira de rodas-43%

Citacdo sobre a importancia de acesso e possibilidades de tratamentos em locais de referencia-36%
Citacdo sobre a Importancia de fazer acompanhamento com equipe interdisciplinar-36%

Citacdo sobre a Importancia do tratamento fisioterapéutico-36%

Citacéo sobre importancia do uso do ventilador néo invasivo, técnicas de Air Stacking, Cough Assist e exercicios
respiratérios-36%

Citacdo sobre a importancia de realizar exercicios domiciliares-29%
Citacdo sobre uso de érteses para membros inferiores e superiores-21%
Citacdo sobre importancia de aderir aos medicamentos-21%

Citacdo sobre a importancia de orientacdo nutricional-14%

Citacdo sobre conhecimento de possiveis intervengdes cirlrgicas-14%

Categoria TRATAMENTO - Ics do (G2)

Citacdo sobre uso especifico e importancia de medicamentos no tratamento da DMD-100%
Citacdo sobre a importancia dos exercicios respiratorios/uso do Bipap/ambu-77%

Citacdo sobre a importancia da reabilitagdo motora (Fisioterapia motora e aquatica, terapia ocupacional,
alongamentos domiciliares)-69%

Citacdo sobre a importancia do uso de érteses em membros superiores e inferiores-46%

Citacdo sobre uso da cadeira de rodas-46%

Categoria TRATAMENTO - Ics do (G3)

CitacOes sobre uso do bipap, ambu, exercicios respiratorios e Cought Assist-90%

Citacdo sobre uso de cadeira de rodas, sistema de adequacdo postural e cadeira de rodas motorizada-60%
Citacdo sobre importancia da Fisioterapia motora e aquética e exercicios-60%

CitacBes sobre a importancia do uso de goteiras para pernas e drteses para maos-50%

Citacdo sobre importancia ou ddvidas sobre os remédios-50%
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Quadro IV: Apresentacdo da frequéncia das Ics dos G1/G2/G3 na categoria AVPs

Categoria AVPs - Ics do (G1)

Citacdo sobre a importancia de frequentar e manter a vida escolar-50%
Citacdo sobre a importancia de estimular uma vida social ativa-29%
Citacdes sobre estratégias de enfrentamento da doenca-21%

Citacdo sobre a importancia de ter informac6es sobre acessibilidade-7%

Categoria AVPs - Ics do (G2)

Citacdo sobre importancia do uso do computador-15%

Citacdo sobre experiéncias negativas do filho relacionadas a escola-54%
Citacdo sobre a importancia da escola e do filho saber ler e escrever-38%
Citacéo sobre dificuldades/limitagBes no sistema de transporte publico-15%

Citacdo sobre duvidas e dificuldades na parte sexual do filho-15%

Citacéo sobre as dificuldades de inclusdo no mercado do trabalho-8%

Categoria AVPs - Ics do (G3)

Citacdo sobre a importancia de ir a escola-20%

Citacdo sobre a importancia da internet-10%

Citacdo sobre a importancia da troca de experiéncia de quem tem a mesma doenga-30%

Citacdo sobre a importancia de dialogar sobre ddvidas na parte sexual-20%

Citacdo sobre problemas no transporte publico e acessibilidade-20%

Formou-se doze Discursos do Sujeito Coletivo nas
quatro categorias, utilizando as Ech, baseadas nas Ics
mais frequentes.

Na categoria Genética segue abaixo os trés DSCs
formados do G1/G2/G3:

“E importante que essas familias tenham acesso ao
diagndstico, porém tem que ter cuidado ao falar,
principalmente, quando é o primeiro caso de
mutacdo. Tem que fazer aconselhamento genético,
se possuir irmdos na familia com suspeita de
DMD, procurar o médico para realizar o
diagnostico o mais precoce possivel. E importante
dizer que fazemos pesquisa com animais
experimentais e do quéo duro agente trabalha para
melhorar a qualidade de vida dos pacientes. Deixar
claro que ndo oferecemos tratamento com células
tronco, e 0s que existem sdo experimentais” - SIC
Gl

“A DMD ¢ uma doenga genética. E uma alteracio
no cromossomo. H& uma falha quando junta X e
Y. Acho um absurdo ter outros filhos, pois tem que
nascer menina. As filhas devem fazer exame para
saber se sdo portadoras. Existe inseminacao
artificial, mas é muito caro. A célula tronco pode
ser uma luz no fim do tinel” — SIC DSCG2.

“Se a pessoa com DMD tem um filho, ele pode ter
distrofia também? Tenho dlvida se a distrofia é

desde quando nasce? De onde vem a distrofia
muscular? Onde comegou? Em que pais comegou?
Ja me perguntaram se quando nasci tinha falta de
oxigénio. Eu sei que foi minha avé que passou 0
gene da distrofia. Quando chega as células tronco?
Por que demora tanto para aprovar as pesquisas
com célula tronco? - SIC DSCG3.

Na categoria Fisiopatologia segue abaixo o0s trés
DSCs formados do G1/G2/G3

“As vezes é melhor primeiro passar o resultado do
diagnéstico para essas familias e depois de um
tempo falar sobre a fisiopatologia da doenca, pois
com a progressao da doenga, etapas dificeis virdo,
como a introducdo da cadeira de rodas, uso do
ventilador ndo invasivo. Acho importante que
esses familiares e pacientes compreendam que a
DMD acomete a musculatura (causando
enfraquecimento, encurtamento  muscular e
deformidades) e que ndo tem cura. Na evolucdo da
doenca, €é importante saber sobre o
comprometimento  respiratdrio, incluindo os
cuidados preventivos para evitar
broncopneumonias” SIC DSCGI.

“A doenga atrapalha o cognitivo, pois somos feitos
de musculos, neurociéncia. Acho importante ter
algumas nocdes referentes a doenca, para poder ter
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uma resposta quando for questionada por eles
(filhos com DMD). Conhecendo um pouco da
patologia vera que o processo é progressista, no
decorrer do tempo as dificuldade véo se tornando
mais dificeis e cabe a nds, cuidadores perceber,
sem que desanime o paciente (filho). Pesquisei
muito, é uma doenca progressiva degenerativa e
incapacitiva, 0 que causa é a auséncia da distrofina
na musculatura. Ele ndo pode ter desgaste porque a
massa ndo repde, ndo pode ter fadiga, pode fazer
de tudo, mas nada em excesso, mas aos pPoucos
afeta os musculos, parte respiratéria, coracdo,
pulméo e as maos. Eles andam ate um certo tempo,
eles andam nas pontas dos pés, e subir degraus ou
levantar do chéo fica impossivel. E uma doenca
dolorosa. Se fosse de uma s6 vez... mas ndo...afeta
o pulméo, ele ja teve 3 pneumonias, ndo tem cura.
Sei que o Bbito é parada cardiorrespiratéria, mas
pode ter outras doengas também. SIC-DSCG2.

“Eu tenho algumas duvidas: Como ¢ a distrofia, O
que a distrofia faz com o paciente? Como a doenca
age? O que a doenca afeta? E nosso 0sso, musculo,
onde é? Pode ter outras doencas relacionadas a
distrofia? A pessoa que tem distrofia pode fumar,
ou beber? A pessoa que tem distrofia 0 que
acontece no aparelho respiratério? Por que agente
perde forca? Por que a doenca age assim. Quais
sd0 0s sintomas da doenca? Como é a evolugdo da
doenca, qual o tipo de distrofia? Acho importante
avisar que vai parar de andar, pois minha mée ndo
acreditava chorou muito. Acho importante saber as
coisas antes para ficar preparado. E importante
saber que vou perder os movimentos da médo. Acho
que é importante saber sobre a doenca porém
comigo o médico falou para a minha mae que eu
iria parar de andar com 13 anos e morrer com 20
anos. "Estou fazendo hora extra"...SIC DSCG3.

Na categoria Tratamento segue abaixo 0s trés
DSCs formados do G1/G2/G3

“Eu acho importante fazer acompanhamento de
reabilitacdo interdisciplinar o mais precoce
possivel, incluindo acompanhamento médico
(clinico geral, neurologia, ortopedista, fisiatria,
oftalmologista), fisioterapia motora, respiratéria e
aquatica, terapia ocupacional, fonoaudiologia,
nutricionista e psicélogo. As maes, familiares e
pacientes devem ler e se informar sobre a doenga e
questionar a equipe sempre que apresentar ddvidas
sobre a evolucdo da doenca. Deve compreender
que tem uma doenca e precisa seguir um
tratamento seriamente. Eles devem entender que as
idas ao médico e eventuais exames devem ser
feito, além disso, devem seguir as medica¢fes com
maior controle clinico. Os familiares devem fazer
0s exercicios orientados pela equipe para
manutencdo da forca muscular e funcionalidade.
Realizar alongamentos domiciliares e
posicionamento adequado para evitar retracdes.

Utilizar nos seus filhos Orteses, 0 mais precoce
possivel para a prevencdo de deformidades de
tornozelo (forma de uso e tempo), talas de lona
para membros inferiores na fase de transicdo da
deambulacdo para cadeira de rodas. Eles também
devem ser orientados quanto a mudancas de
decubitos e transferéncias para cadeira de rodas de
forma independente, com auxilio de prancha ou
ajuda de outras duas pessoas.

Devem saber sobre as possibilidades de cirurgias
ortopédicas, como tenddao do calcaneo além de
cirurgia de coluna. Os pacientes devem aderir e se
preparar para fazer uso de ventilacdo ndo invasiva,
realizar os exercicios respiratorios, aprender as
técnicas e Air stacking, da respiracdo
glossofaringea, 0 uso do Cought Assist. Além
disso, as orientaces sobre como seguir uma dieta
nutricional adequada, além de favorecer o acesso
aos recursos de tecnologia assistiva que podem
manter melhorar ou até mesmo viabilizar a
realizacdo de atividades produtivas e significativas
para o paciente” SIC DSCGI.

“Os medicamentos sdo importantes, saber que cada
remédio é para uma coisa. Eu demorei para dar o
corticoide para meu filho, sé dei quando confiei.
Alids, tem que confiar nos médicos, pois
infelizmente é tanto remédio que eles tomam. O
calcio é para osteoporose, se ndo tomar 0s 0Ss0S
véo se desmanchar. Os medicamentos funcionam
sim, dando corretamente, e diariamente. Meu filho
ainda ndo usa Bipap, mas acho importante j& saber,
adiantar o assunto quando chegar a hora ja esta
preparado. Com o Bipap € preciso treinamento
para manusear corretamente, hd uso de mascaras
que precisam ser adequada para cada paciente. O
Bipap serve para a parte respiratoria, é para o
pulmdo ndo fechar, ajuda a expandir. Quando a
escoliose estiver bem acentuada tem que proceder
a adaptacdo da cadeira de rodas conforme a
deformidade. Eu ndo sabia da importéancia do cinto
de seguranca na cadeira de rodas. Hoje sei que tem
que usar. Meu filho iniciou reabilitacdo com 3
anos, se naquela época tivesse tudo que tem hoje,
ele ndo estaria com os pés tdo encurtados. Antes eu
ndo sabia ndo sabia o que afetava: se era coluna,
postura, nervos... Sei a importancia das drteses das
maos, mas infelizmente os pés estdo atrofiados e
ndo podem receber orteses. A Fisioterapia aumenta
a qualidade de vida, se ndo fizesse ia ser pior, 0S
remédios, a cadeira de rodas, ambu, Bipap, sem
isso a vida deles iria ser péssima. A parte da
terapia ocupacional é importantissima, porque a
dor entorta, colchdo, Orteses sdo maravilhosas a
maos estdo voltando a esticar de novo, ndo é sé
fazer a fisioterapia e sim os aparelhos. Se as mées
seguissem corretamente o que é passado, agente
conseguiria dar maior qualidade de vida, mas as
mées em geral ndo seguem completamente. Eu sou
médica 24 horas por dia, 40 minutos de terapia é
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um suporte o resto sou eu que fago tudo” SIC
DSCG2.

“Acho que primeiro de tudo tem que aceitar a
doenca, confiar no médico, é importante saber
sobre os remédios que tomamos. Eu queria saber
se algum remédio novo existe para ajudar um
pouco mais. Existe algum tratamento para
recuperar for¢a? Tem que tomar predinisona que
da uma segurada com o tempo, deixa 0 progresso
da distrofia mais lento, mas queria saber se tem
medicamento que “incha” menos o corpo? E
importante saber que a fisioterapia ndo volta a
andar, mas faz bem... (ex. Minha Avé perguntou
por que eu faco tanta fisioterapia e ndo melhoro?)
Se soubesse que usar goteira ndo deixava entortar
0 pé, eu teria usado, agora 0 pé acostumou a ficar
torto. Se eu soubesse que usar Orteses das pernas
fizesse com que eu andasse mais tempo, teria
usado. As drteses da mdo sdo importantes, se ndo
uso fico muito tempo com as mdos fechadas
durante a noite ela alonga. Muitas pessoas
perguntam para mim se tem jeito de operar, eu ja
expliquei que ndo. N&o tem uma idade certa para o
uso da cadeira de rodas, cada caso é um caso. A
cadeira adaptada faz bem para a postura. Tenho
que usar porque tenho escoliose, ndo tenho mais
forga para segurar o tronco. Tem que colocar o
cinto de seguranca, se tivesse sem cinto na praia eu
teria rolado na areia. Acho importante a Cadeira de
rodas motorizada, sem ela pareco um presidiario.
O uso do Bipap acho o mais importante de tudo,
acho que se ndo usar pode morrer, serve para
respirar melhor. Tem gente que tem medo do
Bipap, mas eu acho muito importante porque
aumenta a nossa sobrevida, da mais esperanca. O
exercicio respiratério também é importante. Eu
gostaria de saber qual a fungdo do Cougth Assist e
do Ambu? Tem algumas pessoas que usam Bipap
direto e tem gente que ndo teve oportunidade de
usar 0 Bipap e ndo esta aqui hoje..., mesmo que
deixa a testa marcada tem que usar o Bipap” SIC
DSCG3.

Na categoria AVPs segue os trés DSCs formados
do G1/G2/G3

“Estimular a independéncia funcional e vida social
dos pacientes, desde escolas, passeios e projetos
profissionais. Eles devem ter Informagfes sobre
acessibilidade, direitos e deveres. Os pacientes
devem ir a escola, independente das limitagGes, e
acho muito importante que eles saibam ler. Levar
uma vida de forma mais normal possivel. Acho
que o paciente ndo deve ser privado de contatos
sociais. E deve ser estimulado a manifestar suas
vontades” SIC DSCGI.

“Meu filho ndo gosta da escola, ha uma falta de
comunicagdo e desinteresse, acho que a “inclusdo”
ndo sai do papel. Eu acho importante ele estudar,
mas ndo pode forcar, porque para estar em uma

sala de aula sem escrever nada é melhor que fique
em casa. Acho importante ir a escola porque
deveria pelo menos aprender a ler e escrever, pois
assim quando vocé (mée) cansar, o seu filho estara
lendo um livro ou uma revista e no computador ele
pode conseguir ler noticias, pesquisar alguma coisa
na internet e vocé (mdes) tera alguns minutos de
folga. Mas nédo acho certo ele ir a forga. Também
tem outros problemas, como fazer para as escolas
ter rampas e ter mais 6nibus? Meu filho ndo acha
gue é importante ir para escola, dai percebi que ele
ficava sozinho, la ndo tinha rampa e ele sofreu uma
gueda, sangrou o nariz. Percebo que diversos
meninos que estudam, batalham tanto, quando véo
tentar um emprego ndo conseguem a vaga porque
ndo se movimentam sozinhos. O transporte limita
demais para ter outras oportunidades, pois tem
muitos cursos gratuitos, mas o problema é o
transporte. No dia a dia eu me preocupo tambem
com a parte sexual do meu filho, acho que
necessita de algum profissional para conversar
sobre isto, eu tento explicar na brincadeira, mas eu
gostaria de saber informacdes relacionadas a
sexualidade dele e como proceder neste assunto,
acho que tem que ter muita paciéncia, muita
mesmo” SIC DSCG2.

“Eu acho que a convivéncia entre amigos que tem
a mesma doencga é importante. Acho que devemos
conversar mais sobre as dificuldades, por exemplo,
ninguém fala sobre a dificuldade do numero
2(Controle vesical). Eu acho que a interagdo com
todo mundo é importante porque o paciente precisa
saber 0 que outro paciente fala o que sente, trocar
experiéncias. Ainda bem que existe internet, assim
posso falar com outros pacientes. E complicado
conversar sobre a parte sexual com as médicas do
sexo feminino. Tenho dividas em relacdo a
sexualidade em geral. Acho que deveria ter um
especialista nesta area. Eu acho que precisa
aumentar a acessibilidade em geral, na cidade,
automdveis, transporte publico, pois eu deixo de ir
a algum lugar porque a acessibilidade é muito
pouca. Acho que temos que lutar pelos direitos de
ir para escola, por ex. em Cotia ndo tem transporte
para deficiente. Se pode estudar? Porque tem muita
gente aqui na Abdim que pensa assim ainda... SIC
DSCGs.

Por fim ap6s a andlise destes doze DSCs foi
possivel elaborar dez (10) questSes de mdltipla escolha,
sendo duas (2) perguntas sobre genética, trés (3) sobre
fisiopatologia, quatro (4) sobre tratamento e uma (1)
sobre Atividade de vida pratica, com uma opcdo de
alternativa correta, e variando entre cinco ou seis
alternativas.

4 Discusséo

Em cada uma das quatro categorias, perceberam-se
diferencas significativas entre os DSCs dos trés grupos, o
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que favoreceu a elaboracdo das alternativas do
questionario, porém deixa evidente que a lo6gica técnico
cientifica dos profissionais parecem distantes da I6gica do
censo comum. Por meio das alternativas “erradas” optou-
se por contetdos que podem ser facilmente discutidos em
programas educativos, estimulando maior reflexdo e
favorecendo o enfrentamento da doenga.

Na categoria genética, percebemos que 0s
profissionais enfatizam a importancia do aconselhamento
genético, as mdes demonstram um conhecimento sobre 0s
riscos genéticos e 0s pacientes apresentam davidas
frequentes, o que comparado a dados da literatura
demonstram que apenas 0 aconselhamento genético ndo
tem influenciado significativamente para uma mudanca de
planejamento familiar®?*%*?*, Por isso a primeira questio
elaborada teve finalidade de esclarecer e chamar atencéo
para as possiveis origens do erro genético, e a segunda
deixa claro quais seriam os dois principais exames que
devem ser feitos para confirmacdo do diagnéstico da
DMD.

Na categoria Fisiopatologia os profissionais
priorizaram em seus discursos que a populacéo alvo deve
ter conhecimento de dois aspectos decisivos na alteracdo
da fase da doenca: perda da marcha e inicio do
comprometimento respiratério, que estdo de acordo com
dados da literatura®?®, mas ndo houve citacdes
significativas para um conhecimento mais aprofundado
sobre a causa destes sintomas como por exemplo, qual a
proteina ausente e qual a consequéncia no tecido
muscular®’.

No discurso das méaes, percebemos clareza de que
0 musculo é a parte afetada da DMD, as causas da morte,
e as possiveis  “doengas  associadas”  como
comprometimento cardiorrespiratorio e osteoporose. No
relato dos pacientes surgem duividas béasicas relacionadas
a fisiopatologia da DMD, aparente dificuldade em
associar a causa da DMD com os sintomas clinicos, além
de falta de repertério, o que nos faz refletir que as
informagdes transmitidas para os familiares, podem néo
estar sendo passadas para os filhos, mesmo em fases mais
avancadas da doenca. Assim optou-se que as trés questdes
de fisiopatologia, trouxessem conhecimentos basicos de
causa e efeito da DMD, além de esclarecimentos sobre o
comprometimento do sistema cardiopulmonar e 6sseo.

Na categoria tratamento percebe-se a importancia
que as mdes destacam sobre o uso dos medicamentos e

dos procedimentos de fisioterapia respiratdria, ja 0s
pacientes apresentam duvidas, principalmente aos efeitos
contralaterais dos medicamentos, e também relatam sobre
algumas pessoas que ndo compreendem porque fazem um
tratamento continuo e ‘“nunca melhoram”. Os
profissionais citam pouco sobre o uso de medicamentos,
mas sdo unanimes em relagdo & importancia de um
acompanhamento interdisciplinar. Para elaboragdo das
questdes referentes ao tratamento selecionou-se aspectos
gue comprovadamente sdo capazes de atuar no carater
progressivo da DMD, como o0 uso corticoide e
intervencdo da capacidade respiratoria®®®*°, além dos
principais efeitos colaterais dos medicamentos, com o
objetivo de chamar a atencdo para um acompanhamento
clinico frequente e realizacdo de exames periodicos.

A questdo referente a reabilitacdo interdisciplinar
engloba a importancia de usar sistema de adequagio
postural na cadeira de rodas®, realizar programas de
alongamentos frequentes® e utilizar 6rteses em membros
inferiores e superiores™®.

Na categoria AVPs ficou evidente o conflituoso
relato das mées sobre as reais dificuldades enfrentadas
com seus filhos na escola, incluindo a falta de transporte,
enquanto que profissionais afirmam a importancia da
escola. Percebemos um repertério “limitado” dos
pacientes e a valorizacdo de trocar experiéncias e
informagBes com outros pacientes da mesma doenca,
refletindo a falta de participagdo social®. Para elaboracéo
desta questdo, unimos o0s principais recursos da
comunidade que favorecem a mobilidade urbana,
estratégias de acessibilidade domiciliar, e estimulo a
locomocéo independente.

5 Concluséo

O questionario de conhecimento sobre distrofia
muscular de Duchenne foi elaborado e podera ser uma
ferramenta de “didlogo mensuravel” do nivel de
informagdes pré-adquiridas por familiares de pacientes
com DMD.

Pode fornecer dados norteadores para a equipe de
salde envolvida, favorecendo estratégias de ensino-
aprendizagem de familiares e pacientes com DMD,
promovendo maior aderéncia ao tratamento proposto nas
diversas fases da doenca. Necessita ser validado.

ESTE QUESTIONARIO E IMPORTANTE PARA SABERMOS O QUANTO VOCE CONHECE SOBRE
DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE E COMO ELA PODE INTERFERIR NA VIDA DO SEU FILHO

ou (escrever o parentesco)

PARA PREENCHIMENTO DO QUESTIONARIO MARQUE AS ALTERNATIVAS QUE VONCE ACHAR
CORRETAS. CADA QUESTAO PODE TER MAIS DE UMA RESPOSTA CORRETA. CASO NAO SAIBA A
RESPOSTA ASSINALE TRANQUILAMENTE “NAO SEI”

1. Assinale 2 alternativas corretas sobre a causa/origem da Distrofia Muscular de Duchenne

a.  Adistrofia muscular de Duchenne é uma doenca que passa do pai para o filho.

b.  Irmds de pessoas com distrofia muscular de Duchenne nédo séo portadoras
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c. Adistrofia muscular de Duchenne pode acontecer por trés motivos: Delecdo, mutacéo de ponto,
duplicacao.

d. Se a méde é portadora do Gene da distrofia apenas 1 filho vai nascer afetado.
e. E uma doenca ligada ao cromossomo “X” e afeta o sexo masculino

f.  f. Ndo sei

Gabarito 1: alternativas corretas c, e.

2. Quais exames sdo necessarios para confirmar o diagnostico da Distrofia Muscular de Duchenne. Marque 2
corretas.

a. Biopsia de musculo

b. Exame de DNA

c. Exame de Eletroneuromiografia
d. Exame de Ressonancia magnética
e. Exame de CPK (creatinofosfatase)
f.  Na&o sei

Gabarito 2: alternativas corretas a, b.

3. Qual a alternativa contém a explicagdo correta sobre a doenca Distrofia Muscular de Duchenne. Marque 1
alternativa.

a.  Adistrofia muscular de Duchenne é uma doenca ainda sem explicacéo pela ciéncia, mas o efeito no
corpo ¢é falta de ar.

b.  Adistrofia muscular de Duchenne é causada por falta de oxigénio durante o parto e o efeito é que a
crianga fica “molinha” durante o desenvolvimento.

c. Adistrofia muscular de Duchenne é causada por um Virus, e o efeito é fraqueza muscular em todo o
corpo.

d. A distrofia muscular de Duchenne é explicada pela auséncia ou pouca quantidade da proteina
DISTROFINA dentro do musculo e a consequéncia € fraqueza progressiva em todo o tecido
muscular do corpo: pescogo, tronco e membros.

e. Na&o sei

Gabarito 3: alternativa correta d.

4. Além do comprometimento no tecido muscular, escolha mais sintomas 3 que pode estar presente na evolucéo da
Distrofia Muscular de Duchenne.

a. Resfriados frequentes.

b. Alteracdes no sistema respiratorio
c. Alteragdes no sistema cardiaco

d. Alteragdes na densidade dos 0ssos
e. Alergias.

f.  Na&o sei

Gabarito 4: alternativas corretas b, c, d.

5. Com o passar do tempo, 0 que pode acontecer ao paciente com Distrofia Muscular de Duchenne ? Marque 2
corretas
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a. Perder a capacidade de andar e usar uma cadeira de rodas adequada para sua condic¢ao clinica.
b.  Usar s6 oxigénio

c. Parar de estudar

d. Precisar usar ventilagdo ndo invasiva de acordo com a avaliacdo da sua capacidade respiratéria
e. Nao sei

Gabarito 5: alternativas corretas a, d.

6. Assinale duas alternativas corretas sobre os medicamentos mais indicados no tratamento da Distrofia Muscular
de Duchenne.

a. Os medicamentos ndo servem para nada pois a doenga € progressiva.

b. Corticoide pode ajudar a diminuir a morte celular do tecido muscular.

c.  Todos os pacientes com distrofia muscular de Duchenne precisam tomar remédio para o coragéo.
d. O Calcio é importante para prevenir a osteoporose

e. Nao sei

Gabarito 6: alternativas corretas b, d.

7. Quais os efeitos colaterais mais comuns que os medicamentos usados na Distrofia Muscular de Duchenne
podem causar?

a. Aumentar a fraqueza muscular
b. Baixa Estatura
c. Timidez
d. Faltadear
Catarata
f.  Na&o sei

Gabarito 7: alternativas corretas b, e.

8. Quais sdo as melhores associagOes de tratamento para Distrofia Muscular de Duchenne? Assinale a alternativa
correta.

a. Sé uso da ventilacdo ndo invasiva.

b. Administracdo correta dos medicamentos, intervencdo na capacidade respiratéria de acordo com a
fase da doenga, programa de alongamentos e realizacao periodica dos exames clinicos.

o

Fisioterapia aquatica e terapia fonoaudioldgica.

o

Tratamento com célula tronco e atendimento psicologico
Sé uso de oOrteses nos membros inferiores e exercicios e musculagdo

f. ndo sei

Gabarito 8: alternativa correta b.

9. Quiais intervengdes de reabilitacdo podem beneficiar o paciente com Distrofia Muscular de Duchenne? Marque
3 corretas

a. Usar cadeiras de rodas com sistema de adequagdo postural individualizado para evitar
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deformidades no tronco (pelve e coluna).

b. Realizar exercicios de alongamento prescritos e orientados pela equipe de fisioterapia de acordo

com a fase clinica de cada paciente.

o o

Realizar fisioterapia aquatica sem realizar os exames cardiorrespiratorios.

Nenhuma intervencdo de reabilitacdo beneficia o paciente com distrofia muscular de Duchenne.

e. Utilizar érteses nos membros inferiores e superiores para evitar deformidades.

f. Nao sei

Gabarito 9: alternativas corretas a,b,e.

10. Marque a ou as alternativa(s) correta(s) quanto aos aspectos que favorecem a participagdo social da pessoa com

Distrofia Muscular de Duchenne

Transportes plblicos adaptados

T o

Escolas acessiveis e com programas inclusivos

2 o

Cadeira de rodas motorizadas

@

Uso do computador.

f. Todas as alternativas estao corretas

Mudancas ergonémicas para facilitar a acessibilidade no domicilio

Gabarito 10: alternativa(s) correta(s) f
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