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“If your treat an individual... as if he were what he ought to be and could be,
he will become what he ought to be and could be.”

Johann Wolfgang von Goethe
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RESUMO
A Fenilcetonuria (PKU) é um erro inato do metabolismo que afeta a atividade de uma enzima
responsavel pela assimilacdo da Fenilalanina (Phe). Assim, o tratamento consiste em restringir
consideravelmente o consumo de proteinas (que contém grandes concentracdes de Phe) desde
as primeiras semanas de vida do paciente, para que ndo haja acumulo dessa substancia no
sangue e, consequentemente, no cérebro, 0 que previne danos cognitivos graves e
permanentes. O tratamento deve ser adotado por toda a vida, pois evidéncias mostram que,
mesmo apds o periodo de desenvolvimento cerebral, o excesso de Phe pode levar a prejuizos
no funcionalmente intelectual, convulsdes, tremores e alteracbes de humor, afetando a
qualidade de vida do individuo com a doenca. No entanto, segundo estudos com pacientes
brasileiros, seus controles metabdlicos tém apresentado indices insatisfatorios desde a infancia
tornando-se piores na idade adulta. Assim, para investigar os possiveis fatores associados a
adesdo insuficiente nessa populacédo, foram avaliados dados sociodemograficos, histérico de
adesdo em idades precoces, funcionamento cognitivo e nimero de barreiras percebidas sobre
o0 tratamento. Participaram do estudo 23 pacientes, com idade média de 18 anos (DP = 7,3;
entre 6 a 34 anos de idade), a maioria com PKU Cléassica ou Leve, e 11 cuidadores. No
capitulo 11, o estudo descreve o desenvolvimento de uma ferramenta de avaliacdo para medir
as barreiras percebidas ao tratamento de PKU, que posteriormente foi respondida por
pacientes e cuidadores. Em seguida, as respostas foram quantitativa e qualitativamente
analisadas para avaliar se seus escores estavam associados a adesdo. O Capitulo 111 descreve a
investigacdo de outros fatores que poderiam impactar na adesdo ao tratamento entre esses
mesmos pacientes. O sexo do paciente, o inicio precoce ou tardio do tratamento e o nivel de
instrugdo dos cuidadores ndo influenciaram na adeséo. Por outro lado, uma diferenca foi
encontrada entre pacientes com PKU Classica em comparacdo ao grupo com PKU Leve.
Também se observou um aumento da Phe plasmatica a partir dos 8 anos até os 12 anos de
idade no grupo de baixa adesdo. Combinando os resultados dos dois estudos, sugere-se que 0s
adultos estdo em maior risco para as barreiras percebidas relacionadas ao tratamento dietético
da PKU. As barreiras percebidas estiveram relacionadas a um pior controle dos niveis de Phe,
0 que corrobora a hipdtese de associacao entre barreiras e ndo adesdo. Pacientes com menor
nivel de tolerancia a Phe e aqueles que apresentam mais dificuldades quanto as demandas de
tratamento podem estar mais vulneraveis a uma baixa ades&o. Os resultados também reforgam
a recomendacdo de que, ao primeiro sinal de um baixo controle metabolico em idades
precoces, uma intervencdo multidisciplinar deve ser colocada em pratica, a fim de buscar o

retorno a valores de Phe dentro dos recomendados o quanto antes.
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ABSTRACT
Phenylketonuria (PKU) is an inborn error of metabolism that affects the activity of an enzyme
responsible for metabolizing phenylalanine (Phe). Thus, the treatment consists in restricting
considerably the consumption of proteins since the first weeks of the patient's life, so that
there is no accumulation of this substance in the blood and consequently in the brain, which
prevents severe and permanent cognitive impairment. Treatment should be adopted for life
long, since evidence has shown that, even after the brain development period, excess Phe may
lead to cognitive deficits, seizure, tremors and mood swings, thus affecting the patient's
quality of life. However, according to studies with Brazilian patients, their metabolic control
presented unsatisfactory indexes since childhood and gets worse in adulthood. So, to
investigate possible factors associated with concurrent poor adherence in this population,
sociodemographic, history of adherence at early ages, cognitive functioning and number of
perceived barriers to the treatment were investigated. 23 patients participated in the study,
mean age 18.0 years old (SD = 7.3; 6 to 34), mostly with Classic and Mild PKU and 11
caregivers. In chapter Il the study describes the development of an assessment tool to measure
perceived barriers to PKU treatment, which was answered by patients and caregivers. Then,
answers were qualitatively and quantitatively analyzed to evaluate if its scores were
associated with adherence. Chapter Il describes the investigation of other factors that could
impact on adherence to Phenylketonuria (PKU) treatment among these patients. Patient's
gender, early or late onset of treatment, and the caregivers’ level of education did not
influence adherence in the study sample. On the other hand, a difference was found between
patients with Classical PKU in comparison to the group with Mild PKU. A significant
increase in blood Phe was observed from 8 years old up to 12 years of age in the poor
adherence group, being a predictor of concurrent adherence. Combining the results of the two
studies, it suggested that adults are in higher risk to perceived barriers related to the dietary
treatment of PKU. Perceived barriers are related to worst control of phenylalanine levels,
which corroborates with the hypothesis of association between barriers and nonadherence.
Patients with a lower tolerance level to Phe and those who present more difficulties regarding
the treatment demands may be more vulnerable to a poor adherence. It also reinforces the
recommendation that, at the first sign of poor adherence at early ages, a multidisciplinary
intervention can be put into action in order to seek the return of Phe values within the

appropriate ones as soon as possible.
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Estrutura da Dissertacao

Um exame sobre as taxas de adesdo ao tratamento da Fenilcetonlria em diversos
paises, incluindo o Brasil, demonstra que a permanéncia dos pacientes aos niveis de
fenilalanina plasmatica recomendados é um desafio de modo geral, e torna-se ainda maior na
medida em que o paciente chega a idade adulta. Em estudos sobre atitudes associadas a
comportamentos em salde, incluindo adesdo ao tratamento, a percepcdo de barreiras tem se
destacado devido a sua relevancia no processo de tomada de decisdo. Os custos percebidos
por um individuo podem ser considerados barreiras se associados a uma diminui¢cdo na
probabilidade de que um comportamento seja incorporado em seu repertorio. Acredita-se que
a investigacao dos fatores que contribuem para a diminuigéo das chances de uma adog¢édo bem-
sucedida a terapéutica, atuando como barreira percebida, pode auxiliar na formulacdo de
acoes que promovam intervencOes sobre alguns desses determinantes e assim, resultar em
taxas mais altas de adesdo.

O objetivo geral do presente estudo, de carater transversal e com uso de analises
quantitativas, foi conhecer as barreiras vivenciadas pelos pacientes e cuidadores em sua
relacdo com o tratamento da Fenilcetondria atendidos em um Hospital Universitario e
referéncia de atendimento no Rio Grande do Sul aos pacientes com o diagnostico nesse
estado. Para conhecer a natureza das barreiras foi necessario desenvolver um inventario para a
coleta dessa informagdo, na medida em que ndo foi encontrada uma ferramenta com essa
finalidade na literatura. Portanto, a primeira parte do Capitulo Il desta Dissertacdo versou
sobre o processo envolvido na construcdo desse instrumento. Na segunda parte desse mesmo
capitulo foi feita uma descri¢do dos resultados da aplicagdo do instrumento com participacdo
dos pacientes e cuidadores acompanhados pelo Hospital, tendo sido analisadas as respostas no
inventario a partir de grupos segundo faixa etaria, sexo, adesdo e outras variaveis. Também
foram feitas analises para avaliacdo de algumas caracteristicas psicométricas da nova medida.

No capitulo 11l desta Dissertagdo encontra-se uma descricdo da investigacdo de uma
gama de aspectos associados ao paciente e seus cuidadores como possiveis preditores da
adesdo atual, representada pelo alcance aos parametros biomédicos preconizados pelas
diretrizes de cuidado ao individuo com a doenca. Assim, nimero de barreiras percebidas
coletadas pelo instrumento desenvolvido, niveis de fenilalanina da historia presente e passada,
caracteristicas sociodemogréaficas e niveis de conhecimento sobre a doenca e adequacdo ao
tratamento auto-avaliados foram utilizados no estabelecimento de hipdteses. O desempenho
do paciente em um instrumento de avaliacdo da inteligéncia também foi incluido nas analises.
A presenca desse instrumento de avaliacdo do QI justificou-se pelo acumulo de evidéncias

encontradas na literatura sobre o impacto de altos niveis de fenilalanina, presentes em um
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quadro de baixa adesdo, sobre o funcionamento cognitivo. Em resumo, buscou-se incorporar
as andlises dos possiveis preditores de baixa adesdo, uma série de fatores de ordem
psicossocial, biomédica e relacionadas a caracteristicas da propria doenca e tratamento,

seguindo uma visdo biopsicossocial do fendmeno da adesé&o.
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CAPITULO IV. CONSIDERACOES FINAIS E CONCLUSAO

Os resultados do presente estudo sugerem que multiplos determinantes contribuem
para a ndo adesdo apresentada pelos pacientes. Das cinco dimensdes em que os fatores da
adesdo ao tratamento podem ser classificados, segundo a Organizacdo Mundial da Saude
(OMYS), trés apresentaram uma associa¢do com controles metabdlicos insatisfatorios. Assim, o
tipo de Fenilcetondria (dimensdo associada a doenca), duvidas sobre os alimentos que fazem
parte da dieta, que remetem ao grau de complexidade vivenciado para alguns pacientes e a
percepcdo de um alto grau de restricdo alimentar, que pode repercutir em uma perda de
qualidade de vida (dimenséo relacionada a terapéutica) e percepc¢do de estigma associado a
doenca, idade e histérico de baixa adesdo (dimensdo associada ao paciente) podem ter
contribuido para a ocorréncia de niveis mais altos de fenilalanina plasmética. Entretanto,
ainda que essas cinco dimensdes definidas pela OMS auxiliem no processo de investigacédo de
um comportamento tdo complexo, essa separacdo se dilui no momento em que se busca
compreender as maneiras pelas quais cada fator interfere como uma barreira ao cumprimento
da terapéutica. Assim, por exemplo, a complexidade percebida em relagdo a um determinado
tratamento pode ser mediada por fatores relacionados a um baixo letramento, a uma
dificuldade de comunicacdo entre a equipe de salde e o paciente ou ainda a quadros de
prejuizo cognitivo. Da mesma forma, questdes como a baixa palatabilidade da formula
metabolica ou ainda a manifestacdo de um desejo de ndo seguir a dieta, que obtiveram uma
alta concordancia entre os participantes, ndo foram considerados fatores de impedimento da
adesdo, possivelmente porque outros recursos, sejam individuais ou sociais, auxiliaram para
manter o engajamento ao tratamento. Essa € uma das possiveis razdes pelas quais se
observaram trajetorias tdo heterogéneas de adesdo, ainda que esses pacientes tenham sido
atendidos pelo mesmo servico de genética médica. Essas diferencas nos resultados dos niveis
de fenilalanina refletem experiéncias, retratos de sistemas familiares imersos em desafios
proprios da fase de vida de cada um de seus membros, e que fazem escolhas, tém receios,
formam projetos e, em paralelo a todas essas demandas, devem conciliar as orientacGes de
uma dieta restritiva de uma doenca crénica. Assim, os resultados do estudo demonstram que,
ao passo que, em alguns casos paciente e familiares conseguem equilibrar todas essas
necessidades e alcangcam niveis seguros e constantes da proteina no sangue, outros trazem
resultados instaveis, ora bons, ora elevados demais, ou ainda demonstram valores
continuamente altos.

Além disso, outros resultados levantados no presente estudo foram: a dificuldade de

adesdo no inicio do tratamento associou-se a uma adesdo pior anos mais tarde; observou-se
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um periodo sensivel, por volta dos oito anos de idade, nos qual niveis mais altos de
fenilalanina estiveram associados ao descontrole metabdlico em idades posteriores; foi
observado que pacientes adultos tendem a perceber mais dificuldades do que os adolescentes;
perceber mais barreiras associadas ao tratamento e apresentar niveis mais altos de fenilalanina
tendem a caminhar juntos.

A partir dos achados do presente estudo, fazem-se algumas consideracdes relacionadas
a aspectos que podem estar associados aos resultados, mas que nao puderam ser examinados
no presente estudo e recomenda-se que sejam integrados em futuras investigacdes com grande
perspectiva de contribuicdo ao entendimento da adesdo ao tratamento da Fenilcetondria.
Assim, tanto em relacdo aos pacientes como também em relacdo aos cuidadores, avaliar a
auto eficacia como fator protetor a percepcao de barreiras ao tratamento, analisar o papel do
suporte social para a manutencdo da dieta, investigar as estratégias de enfrentamento diante de
dificuldades associadas as demandas da dieta, avaliar a relacdo entre a presenca de
psicopatologia e a adesdo ao tratamento, tanto positivamente quanto negativamente, investigar
0 impacto da informacéo sobre a PKU materna.

A adesdo a um tratamento é dindmica e captar as principais possiveis causas
associadas ao seu sucesso Ou insucesso requer uma atencdo a inumeros agentes, que assumem
postos distintos ao longo do tempo. O inventario de barreiras desenvolvido a partir da coleta
de experiéncias anteriores em diversos lugares reuniu aspectos relevantes associados a
dificuldades na adocdo ao tratamento no dia a dia dos participantes desta pesquisa. Os
resultados demonstraram que, a partir do instrumento, foi possivel captar algumas das
barreiras enfrentadas por eles que impactam nos niveis de fenilalanina. Assim, intervencoes
com base nas dificuldades apontadas e que influenciam nos controles metabolicos podem ser
propostas para gerar possiveis melhoras de adeséo ao tratamento. Por outro lado, na medida
em que a adesdo reporta-se a um conjunto de fatores individuais e sociais, a influéncia de cada
aspecto se dara de maneira Unica, a partir das experiéncias em um dado contexto e em uma
dada época, seja sua época de vida, seja da historia da propria doenca naquela sociedade. E
posto isso, ao contrario de seu buscar generalizar os resultados dessa amostra para a
populacdo, recomenda-se que sejam feitas investigacbes comparativas entre pacientes de
diferentes regides do pais e acredita-se que, além das possiveis semelhancas entre algumas
dificuldades enfrentadas pelos pacientes, que sdo encontradas no mundo todo, muitas
particularidades também sejam apreendidas. E assim como o tratamento € individualizado,

acredita-se que intervencdes relacionadas ao tratamento também o devam ser.
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Apéndice A — Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

Titulo do Projeto: Fatores percebidos pelos pacientes como barreiras a adesdo ao

tratamento da fenilcetondria no Brasil.

Vocé estd sendo convidado a participar de uma pesquisa cujo objetivo é investigar a
relacdo entre percepcdo de barreiras percebidas pelos pacientes e cuidadores e adesdo ao
tratamento da Fenilcetonuria. Esta pesquisa estd sendo realizada pelo Servico de Genética
Médica do Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA) em parceria com o Programa de Pés
Graduacdo do Instituto de Psicologia da Universidade Federal do Rio Grande do Sul
(UFRGS).

Se vocé aceitar participar da pesquisa, 0s procedimentos envolvidos em sua
participacdo sdo os seguintes: responder a algumas questdes relacionadas a aspectos da adeséao
ao tratamento da Fenilcetondria, conhecimento sobre o tratamento e a doenca. Ao final
respondera a um instrumento breve para avaliagdo de habilidades cognitivas. Também serdo
solicitados dados socioeconémicos e demograficos e a autorizacdo de revisdo de prontuério
médico. O tempo de realizacdo desses procedimentos serd em torno de 50 minutos.

A pesquisa apresenta como risco potencial o possivel desconforto relacionado a
quebra de confidencialidade aos se responder questdes relacionadas a doenga. Caso 0
participante manifeste algum desconforto relacionado a participacdo na pesquisa, recebera
apoio especial e assisténcia da equipe de pesquisadores, psicélogos com experiéncia clinica.

Como beneficio indireto, estard contribuindo para fins de pesquisa e expansdo do
conhecimento sobre a saude dos pacientes com Fenilcetonuria e sobre aspectos do
comportamento de adesdo ao tratamento.

Sua participacdo na pesquisa é totalmente voluntaria, ou seja, ndo é obrigatoria. Caso
vocé decida ndo participar, ou ainda, desistir de participar e retirar seu consentimento, ndo
havera nenhum prejuizo ao atendimento que vocé recebe ou possa vir a receber na instituicao.

N&o esta previsto nenhum tipo de pagamento pela sua participacdo na pesquisa e vocé
ndo terd nenhum custo com respeito aos procedimentos envolvidos, porém, podera ser
ressarcido por despesas decorrentes de sua participacdo, cujos custos serdo absorvidos pelo
orcamento da pesquisa. Caso ocorra alguma intercorréncia ou dano, resultante de sua
participacdo na pesquisa, vocé recebera todo o atendimento necessario, sem nenhum custo
pessoal.

Os dados coletados durante a pesquisa serdo sempre tratados confidencialmente. Os
resultados serdo apresentados de forma conjunta, sem a identificagdo dos participantes, ou
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seja, 0 seu nome ndo aparecera na publicacdo dos resultados. Os dados obtidos serdo
armazenados pela pesquisadora principal durante cinco anos.

Caso vocé tenha davidas, poderd entrar em contato com o0s pesquisadores
responsaveis, Profa Ida Vanessa Doederlein Schwartz, pelo telefone (51) 3359-8011, Katia
Irie Teruya ou Eduardo Augusto Remor, no telefone (51) 3308-5261, das 9h as 17h e
endereco: Instituto de Psicologia da UFRGS, rua Ramiro Barcelos, 2600 ou ainda com o
Comité de Etica em Pesquisa do Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA), pelo telefone
(51) 3359-7640, ou no 2° andar do HCPA, sala 2227, de segunda a sexta, das 8h as 17h.

Esse Termo é assinado em duas vias, sendo uma para o participante e seu responsavel

e outra para 0s pesquisadores.

Nome do Participante

Assinatura

Nome do Pesquisador que aplicou o Termo

Assinatura

Local e Data
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Apéndice B — Termo de Consentimento Livre e Esclarecido - Responsaveis

Titulo do Projeto: Fatores percebidos como barreiras a adesdo ao tratamento da
Fenilcetonuria no Brasil.

Vocé e a pessoa pela qual vocé é responsavel estdo sendo convidados a participar de
uma pesquisa cujo objetivo € investigar a percepcdo de obstaculos do ponto de vista de
pacientes e cuidadores a adesdo ao tratamento da Fenilcetondria. Esta pesquisa esta sendo
realizada pelo Servico de Genética Médica do Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA)
em parceria com o Programa de Pds Graduacdo do Instituto de Psicologia da Universidade
Federal do Rio Grande do Sul (UFRGS).

Se vocé concordar com a participacdo na pesquisa, 0s procedimentos envolvidos séo
0s seguintes: vocé responderd a algumas perguntas gerais sobre aspectos demograficos,
econémicos e socioculturais. A seguir vocé responderd a algumas questdes relacionadas a
aspectos da adesdo ao tratamento da Fenilcetondria, conhecimento sobre o tratamento e a
doenca. Serd necessario em media, 15 minutos para responder as perguntas. InformacGes
adicionais serdo coletadas no prontuario da criangca, como data do diagndstico e niveis de
fenilalanina ao longo do tratamento.

J& a participacdo do (a) seu (a) filho (a) serd responder a algumas questdes
relacionadas a aspectos da adesdo ao tratamento da Fenilcetonuria, conhecimento sobre o
tratamento e a doencga (apenas caso ele tenha 12 anos de idade ou mais), além de um
instrumento breve para avaliacdo de habilidades cognitivas. O tempo de realizacdo desses
procedimentos sera em torno de 50 minutos.

As mesmas informagdes que estdo sendo fornecidas a vocé serdo repassadas ao (a) seu
(sua) filho (a), e a pesquisa somente sera realizada se 0 mesmo concordar em participar.

A pesquisa apresenta como risco potencial o possivel desconforto relacionado a
quebra de confidencialidade aos se responder questdes relacionadas a doenca. Caso 0
participante manifeste algum desconforto relacionado a sua participacdo, receberd apoio
especial e assisténcia da equipe de pesquisadores, psicélogos com experiéncia clinica.

Como beneficio indireto, estara contribuindo para fins de pesquisa e expansdo do
conhecimento sobre a salde dos pacientes com Fenilcetondria e sobre aspectos do
comportamento de adesdo ao tratamento.

A participacdo na pesquisa € totalmente voluntaria, ou seja, ndo € obrigatoria. Caso
vocé decida ndo autorizar a participacdo, ou ainda, retirar a autorizacdo ap0s a assinatura
desse Termo, ndo havera nenhum prejuizo ao atendimento que o participante da pesquisa

recebe ou possa vir a receber na instituicéo.
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N&o esta previsto nenhum tipo de pagamento pela participacdo na pesquisa e ndo
havera nenhum custo com respeito aos procedimentos envolvidos, porém, poderda haver
ressarcimento por despesas decorrentes da participacdo cujos custos serdo absorvidos pelo
orcamento da pesquisa. Caso ocorra alguma intercorréncia ou dano, resultante da pesquisa, o
participante recebera todo o atendimento necessario, sem nenhum custo pessoal.

Os dados coletados durante a pesquisa serdo sempre tratados confidencialmente. Os
resultados serdo apresentados de forma conjunta, sem a identificacdo dos participantes, ou
seja, 0 seu nome ndo aparecera na publicacdo dos resultados. Os dados obtidos serdo
armazenados pela pesquisadora principal durante cinco anos.

Caso vocé tenha duavidas, poderd entrar em contato com o0s pesquisadores
responsaveis, Profa Ida Vanessa Doederlein Schwartz, pelo telefone (51) 3359-8011, Katia
Irie Teruya ou Eduardo Augusto Remor, no telefone (51) 3308-5261, das 9h as 17h e
endereco: Instituto de Psicologia da UFRGS, rua Ramiro Barcelos, 2600 ou ainda com o
Comité de Etica em Pesquisa do Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA), pelo telefone
(51) 3359-7640, ou no 2° andar do HCPA, sala 2227, de segunda a sexta, das 8h as 17h.

Esse Termo é assinado em duas vias, sendo uma para o participante e seu responsavel

e outra para os pesquisadores.

Nome do participante da pesquisa

Assinatura (se aplicavel)

Nome do Responsavel

Assinatura

Nome do pesquisador que aplicou o Termo

Assinatura

Local e Data
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Apéndice C — Termo de Assentimento
TERMO DE ASSENTIMENTO

Vocé estd sendo convidado para participar da pesquisa: Fatores percebidos pelos
pacientes como barreiras a adesdo ao tratamento da fenilcetonuria no Brasil. Seus pais
permitiram que VOCé participe.

Queremos saber quais séo as dificuldades para os pacientes para seguir o tratamento
da Fenilcetonuria no dia a dia.

As criangas que irdo participar desta pesquisa tém de dois anos e meio a 17 anos de
idade. Vocé ndo precisa participar da pesquisa se ndo quiser, € um direito seu e ndo tera
nenhum problema se desistir.

A pesquisa ser feita no/a no Servico de Genética Médica do Hospital de Clinicas de
Porto Alegre (HCPA), onde as criancas e adolescentes irdo responder a algumas questdes
relacionadas a adesdo ao tratamento da Fenilcetondria, conhecimento sobre o tratamento e a
doenca (caso vocé ja tenha 12 anos de idade ou mais) e a um instrumento breve para avaliacdo
de habilidades cognitivas. O tempo de realizacdo desses procedimentos serd em torno de 50
minutos. Para isso, serd usado/a papel, lapis, caneta e materiais impressos. O uso desses
materiais € considerado seguro, e ndo sdo conhecidos riscos em manusea-los. Mas, caso
aconteca algo errado, vocé pode nos procurar pelo telefone (51) 3308-5261 da pesquisadora
Katia Irie Teruya.

Mas ha coisas boas que podem acontecer como nos ajudar a entender melhor sobre a
salde dos pacientes com Fenilcetondria e aspectos do comportamento de adesdo ao
tratamento.

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

Se vocé tiver alguma duvida, vocé pode me perguntar. Eu escrevi os telefones na parte
de cima deste texto.

Eu recebi as informacdes
sobre 0s objetivos e a importancia dessa pesquisa de forma clara e concordo em participar.

Assinatura do paciente

Nome do pesquisador

Assinatura do pesquisador

Local e data:
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Apéndice D — Ficha de Registro do Paciente (preenchido pelo pesquisador)

Data do preenchimento:

Nome:
Data de Nascimento: Idade: Sexo: F() M()
Estado Civil: Naturalidade:

Telefone para contato:

Temirmdos? S( ) N( ) Sesim, quantos? Quantos também possuem PKU?

Apenas para pacientes que moram com a mae e/ou pai:
Os pais vivem juntos? S( ) N( ) Que é considerado o chefe de familia em sua casa?

Escolaridade do Paciente: Analfabeto ( ) Fundamental Inc( ) Fundamental Compl( )

Médio Inc( ) Médio Compl( ) Superior Inc( ) Superior Compl( )
Apenas para pacientes que ainda estudam:
Em gue ano vocé esta? Jarepetiudeano S( ) N( ) Quantos anos?

Possui ocupacdo? S( ) N( ) Renda mensal estimada:

Nome da Mae:
Quantidade de anos de estudo formal:
Escolaridade do Pai: Analf ( ) FundIn( ) Fund Com( )MédIn( ) Méd Com ( ) SupIn( ) Sup Com( )

Apenas para pacientes que moram com a mée e/ou pai:
Exerce atividade remunerada? S( ) N( ) Renda Mensal estimada:

Nome do Pai:

Quantidade de anos de estudo formal:

Escolaridade da Mae : Analf ( ) FundIn( ) Fund Com( )MédIn( ) MédCom ( ) SupIn( ) Sup Com( )
Apenas para pacientes que moram com a mée e/ou pai:

Exerce atividade remunerada? S( ) N( ) Renda Mensal estimada:

Vocé possui outra patologia além da fenilcetonaria? S( ) N( ) Qual?
Toma algum medicamento? S( ) N( ) Qual?

Faz uso de dicloridrato de sapropterina (BH4)? S( ) N{( )
Participou de pesquisacomouso do BH4?S( ) N( ) Data da participacao:

Idade do diagnéstico: Diagnostico: Precoce () Tardio( )
Idade do primeiro exame: Data do primeiro exame:
Data do inicio do tratamento:

Dosagem Phe(mg/dL): Diagndstico da PKU:

Nivel Phe mais recente (mg/dL) : Data:

Mediana Nivel Phe (mg/dL) no ultimo ano:



Numero de dosagens realizadas nos ultimos doze meses e resultados:

DATA Phe (mg/dL)

OBS
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.
o
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=

.
n

Mediana de Phe dos primeiros doze anos de vida:

Phe (mg/dL)

OBS
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12°

WASI( ) SON-R2%-7[a]( )
Data da Aplicacéo:

Ql Total:

OBS:

QI Verbal:

OBS:

QI Execucéo:

OBS:

ESCALAS VISUAL ANALOGICAS
Data da Aplicago:

A. OBS:
B. OBS:
C. OBS:

INVENTARIO DE BARREIRAS
Data da Aplicacg&o:

OBS:
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Apéndice E - Escala Visual Analdgica sobre o Nivel de Informacdo sobre a
Fenilcetonaria, o Tratamento Dietético e o Nivel de Adequacdo dos Comportamentos e

Aspectos do Tratamento.

A. Atualmente, quando vocé se compara aos outros pacientes com fenilcetonaria
(ou responsaveis por pacientes com fenilcetonudria), quanto vocé diria que € 0

seu conhecimento sobre essa doenga?

Nenhum conhecimento Conhecimento maximo

B. Quando vocé se compara aos outros pacientes com fenilcetondria (ou
responsaveis por pacientes com fenilcetondria), quanto vocé diria € seu

conhecimento sobre a dieta?

Nenhum conhecimento Conhecimento maximo

C. Quando vocé se compara aos outros pacientes com fenilcetonaria (ou
responsaveis por pacientes com fenilcetonuria), quanto vocé diria que seus
comportamentos (os comportamentos do seu filho ou filha) estdo adequados ao
tratamento?

Nada adequados Muito adequados
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Apéndice F - Inventario de Barreiras ao Tratamento da Fenilcetonuria para Paciente

O Inventério seré4 publicado no Artigo 1°,

Interessados no uso do instrumento devem contatar os autores.

® Interessados no uso do instrumento devem contatar os autores.
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Apéndice G - Inventario de Barreiras ao Tratamento da Fenilcetonuria para Cuidador

O Inventério seré publicado no Artigo 1°,

Interessados no uso do instrumento devem contatar os autores.

*Interessados no uso do instrumento devem contatar os autores.





