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RESUMO

Ataxia Espinocerebelar (SCA) é um distarbio neurodegenerativo hereditario autossémico
dominante com uma grande amplitude de manifestagcdes clinicas. O objetivo do presente
estudo foi investigar a relacdo entre 0 comprometimento neuroldgico e a qualidade de vida de
individuos com SCA. Foram avaliados 19 (dezenove) individuos com SCA, mediante
assinatura de Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, previamente aprovado pelo
Comité de Etica da Faculdade de Pindamonhangaba. Os sujeitos de pesquisa foram
submetidos a duas avaliagGes, um questionério para avaliar a qualidade de vida utilizando-se a
versdo abreviada em portugués do Instrumento de Avaliacdo de Qualidade de Vida da
Organizacdo Mundial de Sadde (WHOQOL-Bref); uma avaliacdo neuroldgica padronizada
para SCA, a Escala de Avaliacdo e Classificacdo de Ataxia (SARA). Foram obtidos também
dados pertinentes a condicdo geral dos sujeitos de pesquisa, como a, funcdo cognitiva,
utilizando o Mini-Exame do Estado Mental (MEEM), e caracteristicas socio-demogréficas,
tais como diagnostico clinico, data do inicio dos sintomas e casos familiares. Os resultados
obtidos utilizando-se a correlacdo de Pearson identificou-se que existe uma correlagéo
negativa entre os dominios do WHOQOL-Bref (Fisico, Psicoldgico, Social e Ambiental) e a
coordenagdo motora da SARA. Por outro lado, ndo ficou evidente uma correlagdo entre a
qualidade de vida e o déficit no equilibrio. Conclui-se que o comprometimento neurologico,
principalmente o déficit na coordenacdo motora, influencia em todos os ambitos da qualidade
de vida de individuos com SCA, embora ainda sejam necessarios novos estudos com amostras
maiores e analises longitudinais.

Palavras-chave: Ataxia Espinocerebelar. Equilibrio. Coordenacdo. Qualidade de Vida.



ABSTRACT

Spinocerebellar Ataxia (SCA) is an autosomal dominant neurodegenerative disorder with a
wide range of clinical manifestations. The aim of this study was to investigate the relationship
between neurological impairment and quality of life of individuals with SCA. We evaluated
19 (nineteen) individuals with SCA, by signing the Instrument of Consent, previously
approved by the Ethics Committee of the Faculty of Pindamonhangaba. The study subjects
underwent two evaluations, a questionnaire to assess quality of life using the abbreviated
version in Portuguese Instrument Assessment of Quality of Life of the World Health
Organization (WHOQOL-Bref), a standardized neurological assessment SCA, the Scale for
Assessment and Rating of Ataxia (SARA). Data were also obtained relevant to the general
condition of the study subjects such as, cognitive function using the Mini-Mental State
Examination (MMSE), and socio-demographic characteristics, such as clinical diagnosis, date
of onset of symptoms and familial cases. The results obtained using the Pearson correlation
was identified that there is a negative correlation between the domains of WHOQOL-Bref
(Physical, Psychological, Social and Environmental) and motor coordination of SARA.
Moreover, it became clear correlation between the quality of life and deficits in balance. We
conclude that the neurological impairment, mainly deficits in motor coordination, influence in
all spheres of life quality of patients with ACS, although still necessary further studies with
larger samples and longitudinal analyzes.

Keywords: Spinocerebellar Ataxia; Balance; Coordination; Quality of Life.
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1 INTRODUCAO

Ataxias Espinocerebelares (SCAs) constituem um grupo grande e complexo de
enfermidades neurodegenerativas caracterizadas por uma degeneracdo progressiva do
cerebelo e suas conexdes aferentes e eferentes, que tem como manifestacBes clinicas a
presenca de ataxia da marcha e dos membros, oftalmoplegia, sinais piramidais, disturbios do
movimento, deméncia, epilepsia e distdrbios visuais.*

Atualmente foram diagnosticados 30 tipos de Ataxia Espinocerebelar (SCA), dos
quais, o tipo 2 (caracterizado por atrofia cerebelar e presenca de neuropatia periférica) e o tipo
3 (caracterizado por atrofia de cerebelo, ponte, globos palidos, lobos frontais e temporais), sdo
as formas mais encontradas.?

Diante dos inumeros sintomas apresentados pelos pacientes algumas mudancas na
Qualidade de Vida (QV) ocorrem.

O termo QV vem sendo associado a diversos significados, como condic¢Ges de salde e
funcionamento social. Qualidade de vida relacionada a saude (health related quality of life) e
estado subjetivo de salude (subjective health status) sdo conceitos relacionados a avaliacédo
subjetiva do paciente e ao impacto do estado de satide na capacidade de se viver plenamente.®

Para a Organizacdo Mundial da Saude (OMS) qualidade de vida € um conceito
subjetivo, multidimensional e que inclui elementos positivos e negativos: “é a percepcdo do
individuo de sua posi¢do na vida, no contexto da cultura e sistemas de valores nos quais vive,
e em relacdo aos seus objetivos, expectativas, padrdes e preocupagdes”. E um conceito amplo
e complexo, que engloba a saude fisica, o estado psicoldgico, o nivel de independéncia, as
relacBes sociais, as crencas pessoais e a relagdo com as caracteristicas do meio ambiente.’

Nesse sentido, a qualidade de vida reflete a percepcdo que tém os individuos de que
suas necessidades estdo sendo satisfeitas ou, ainda, que lhes estdo sendo negadas
oportunidades de alcancar a felicidade e a auto-realizacdo, independentemente de seu estado
de satde fisica ou das condicdes sociais e econdmicas.”

Um amplo conhecimento da qualidade de vida dos pacientes pode ajudar a
compreensdo do impacto da Ataxia Espinocerebelar sobre o bem-estar geral de seus
portadores, por isso € de grande importancia a realizacdo desta pesquisa, tendo em vista que
atualmente néo existem estudos sobre o tema proposto.

Neste sentido, o presente estudo teve como objetivo investigar a associacdo entre o
comprometimento neurolégico e a qualidade de vida de individuos com Ataxia

Espinocerebelar.
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2 REVISAO DE LITERATURA

2.1 Ataxia Espinocerebelar

As ataxias hereditarias incluem distarbios heterogéneos que mostram trés
caracteristicas em geral: ataxia, uma base genética hereditaria e uma doenca envolvendo o
cerebelo ou suas conexdes. A maioria dessas doencas atingem mais o cerebelo, de modo
especial as colunas posteriores, vias piramidais, nucleos pontinos e ganglios da base, e com
sinais neuroldgicos correspondentes.”

Em geral, seus sintomas se manifestam entre a segunda e a terceira década de vida,
porém, a idade de inicio dos sintomas, a velocidade de progressdo da doenca e a intensidade
do quadro clinico variam entre diferentes familias e entre pessoas de uma mesma familia.
Além da ataxia, outras manifestacbes podem estar presentes, tais como: espasticidade,
fraqueza e atrofia muscular, oftalmoparesia, atrofia dptica, degeneracdo de retina, distonia,
parkinsonismo, coréia, fasciculacdes, disfuncdo cognitiva, epilepsia, polineuropatia periférica

e retracdo palpebral .’

2.1.1 ATAXIAS AUTOSSOMICAS DOMINANTES

A presenca de ataxia em geracdes subsequentes de uma mesma familia é um dado
altamente sugestivo de heranca autossdbmica dominante, principalmente se estiver associado
ao inicio tardio (apds 25 anos de idade) e se ambos os sexos forem acometidos. O diagnostico
para confirmacdo s6 pode ser firmado através da analise molecular do DNA dos pacientes
acometidos. No Brasil, as SCAs mais frequentes sdo: a SCA3, ou doenca de Machado-Joseph
seguida das SCA10, SCA2, SCA7, SCAl e SCA 6.’

A Ataxia Espinocerebelar 3 (SCA3) que causa a doenca de Machado-Joseph é uma
causa comum de Ataxia Cerebelar Autossomica Dominante (ACAD), essa doenca foi descrita
inicialmente em familias de portugueses, mas hoje sabe-se que familias com outras origens
raciais também apresentam esta mutacdo. Os sinais comuns, de modo independente da idade
de inicio, compreendem ataxia da marcha e dos membros, disartria e oftalmoplegia
progressiva. Os achados mais ligados a idade de inicio incluem sinais piramidais, distonia e

rigidez, amiotrofia, fasciculagdes faciais e linguais e retracéo palpebral com olhos salientes.”
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A SCA 10, descrita em familias de origem mexicana tem idade de inicio que varia da
adolescéncia a 45 anos. Em todos os individuos atingidos ocorre ataxia da marcha e dos
membros, disartria e nistagmo, é frequentemente acompanhada de convulsdes epilépticas.’

A SCA tipo 2 se inicia geralmente entre a terceira e quarta década de vida. As
caracteristicas clinicas mais comuns incluem ataxia da marcha e dos membros e disartria. Um
achado caracteristico € a ocorréncia de movimentos sacadicos lentos dos olhos. Outras
caracteristicas comuns incluem depressao ou auséncia dos reflexos tendinosos (especialmente
dos bracos), oftalmoplegia e perda das sensacdes vibratérias e posicionais.”

Na SCA tipo 7 encontra-se a associacdo de ataxia cerebelar com déficit visual
progressivo. Podem estar associados sinais piramidais, oftalmoplegia, parkinsonismo,
movimentos sacadicos lentos e fraqueza muscular. O quadro clinico pode aparecer desde a
infancia até os 60 anos de idade, com uma progressao rapida da doenca quanto mais novo for
o individuo.?

A SCA do tipo 1 costuma ter inicio apds a idade de 20 anos, manifestando-se com
desequilibrio de marcha, com ataxia (mais importante da marcha que dos membros), disartria,
nistagmo, hiperreflexia profunda e por vezes ofalmoparesia.®

O quadro clinico da SCA tipo 6 é bastante uniforme sendo a idade média de inicio,
aproximadamente 45 anos. O primeiro sintoma é a falta de firmeza na marcha, podendo
ocorrer também disartria, caimbras nas pernas e diplopia. Os sinais cerebelares incluem ataxia
da marcha e dos membros e perseguicdo sacadica. O nistagmo é um sinal ocular comum,
sinais ndo cerebelares ocorrem em frequéncia menor e com menos intensidade que em outros
disturbios presentes na SCA, incluindo diminuicdo do sentido vibratério e posicional e
neuropatia periférica. A evolucdo da doenca € de progressao lenta, mas apds 10 a 15 anos a

maioria dos pacientes no conseguem caminhar sem auxilio.”

2.2 Qualidades de Vida

A preocupacgdo com o tema da qualidade de vida surgiu a partir da Segunda Guerra
Mundial, quando foi usado o conceito de “boa vida” para referir-se a conquista de bens
materiais. Em seguida, o conceito foi ampliado e passou a medir 0 quanto uma sociedade
havia se desenvolvido economicamente. A criagcdo de indicadores econdémicos permitia
comparar a qualidade de vida entre diferentes paises e culturas. Depois, 0 termo passou a

designar, além do crescimento econdmico, o desenvolvimento social.’
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A partir da década de 60, percebeu-se que, embora os indicadores socio-econdémicos
como a Qualidade de Vida Objetiva (QVO) fossem importantes, era necessario avaliar a
qualidade de vida percebida pela pessoa, 0 quanto elas estavam ou nao satisfeitas com a
qualidade de suas vidas, ou seja, a Qualidade de Vida Subjetiva (QVS).1*?

Segundo Neri'®, os motivos que levam & dificuldade de operacionalizacdo da
qualidade de vida sdo os seguintes: (1) o construto possui multiplas dimensdes; (2) resulta da
atuacdo de muitos eventos concorrentes, isto €, € multideterminado; (3) refere-se a adaptacédo
de individuos e grupos de pessoas em diferentes epocas da vida de uma ou varias sociedades;
(4) é um evento dependente do tempo.

Nos estudos feitos, geralmente a qualidade de vida é composta por valores nao
materiais, como amor, liberdade, solidariedade e insercdo social, realizacdo pessoal e
felicidade. Mas devem ser considerados também alguns componentes passiveis de
mensuracdo e comparacdo, como a satisfacdo das necessidades mais elementares da vida
humana, como alimentacdo, acesso a agua potavel, habitacdo, trabalho, educacédo, salde e
lazer, ou seja, objetos materiais que ddo a ideia de bem-estar e conforto, assim como de
realizacdo individual e coletiva. O desemprego, a violéncia e a exclusdo social podem ser
reconhecidos como a negac¢do da qualidade de vida, porém deve-se levar em conta a cultura
de cada sociedade.™

Nesse sentido, a qualidade de vida de um individuo ou de uma populacdo apresenta
aspectos objetivos e subjetivos.®

O Indice de Desenvolvimento Humano (IDH) foi um dos primeiros instrumentos
criados para a mensuracdo da qualidade de vida, tendo sido elaborado pelo Programa das
NagOes Unidas para o Desenvolvimento (PNUD). O IDH foi criado com a finalidade de
transpor o debate sobre desenvolvimento, de aspectos puramente econémicos — como nivel de
renda, produto interno bruto e nivel de emprego — para aspectos de natureza social e também
cultural. Neste indicador, considera-se que a renda, a educagdo e a longevidade s&o trés
elementos fundamentais da qualidade de vida de uma populag&o.*

Houve, na Gltima década, uma proliferagdo de instrumentos de avaliacdo de qualidade
de vida e afins, a maioria desenvolvidos nos Estados Unidos. A crescente avaliagdo desse
desfecho em diferentes areas fez com que a OMS desenvolvesse um projeto colaborativo
multicéntrico avaliando a qualidade de vida dentro de uma perspectiva genuinamente
internacional. O resultado deste projeto foi a elaboracdo do World Health Organization
Quality of Life Assessment 100 (WHOQOL-100), um instrumento de avaliagéo de qualidade

de vida, composto por 100 itens, tendo sido desenvolvida uma versdo brasileira.?
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A necessidade de instrumentos curtos que demandem pouco tempo para seu
preenchimento, mas com caracteristicas psicométricas satisfatorias, fez com que o Grupo de
Qualidade de Vida da OMS desenvolvesse uma versdo abreviada do WHOQOL-100, o World
Health Organization Quality of Life-bref (WHOQOL-Bref), que € composto de 26 questdes,
sendo duas questdes gerais de qualidade de vida e as demais 24 representam cada uma das 24
facetas que compde o instrumento original. Assim, diferente do WHOQOL-100 em que cada
uma das 24 facetas é avaliada a partir de 4 questbes, no WHOQOL-Bref cada faceta é

avaliada por apenas uma questo.*
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3 MATERIAL E METODO

Trata-se de um estudo transversal com amostra de conveniéncia realizado em uma
populacdo composta de 19 pessoas com SCA, que participaram do XV Encontro de Ataxias
da Associacdo Brasileira de Ataxias Hereditarias e Adquiridas - ABAHE, realizado em
Pindamonhangaba, no auditério do campus da Fapi (Faculdade de Pindamonhangaba),
mediante aprovacdo do Comité de Etica em Pesquisa (CEP-FAPI, protocolo n° 188/2012, em
ANEXO A) no dia do evento em questdo e com supervisdo direta do professor/pesquisador
responsavel.

As entrevistas e o0s testes realizados com os pacientes foram feitos apos seu
consentimento livre e esclarecido em APENDICE A.

Para avaliar mudanca na fungdo cognitiva utilizamos o Mini-Exame do Estado Mental
(MEEM) em ANEXO B, que é composto por diversas questfes tipicamente agrupadas em 7
categorias, cada uma delas desenhada com o objetivo de avaliar "funcdes" cognitivas
especificas: orientacdo para tempo (5 pontos), orientacdo para local (5 pontos), registro de 3
palavras (3 pontos), atencdo e calculo (5 pontos), lembranca das 3 palavras (3 pontos),
linguagem (8 pontos), e capacidade construtiva visual (1 ponto). A escala é simples de usar e
pode ser facilmente administrada em 5-10 minutos. O escore do MEEM pode variar de um
minimo de O até um total maximo de 30 pontos, sendo que quanto maior o valor melhor o
cognitivo do individuo. Das 19 pessoas que participaram do estudo todas puderam dar
continuidade a pesquisa, pois as mesmas, alcancaram ou ultrapassaram o valor de corte
estabelecido que foi 16-19 pontos.*

A Ficha de Acompanhamento de Pesquisa elaborada pelos pesquisadores do presente
estudo analisou alguns dados dos individuos, como: idade, sexo, escolaridade, diagnostico
clinico, inicio dos sintomas (data), casos familiares e classificacdo funcional através da
Unified Huntington’s Disease Rating Scale (UHDRS), sendo por meio desta observado em
qual das fases descritas a seguir o paciente se encontrava: Fase 0: ndo ha dificuldades de
marcha; Fase 1: inicio da doenga, definido pelo aparecimento de dificuldades de marcha; Fase
2: perda de marcha independente, definido pela utilizagdo de um dispositivo de auxilio
permanente como andador e bengala; Fase 3: confinamento para cadeira de rodas.

No que se refere a gravidade da SCA realizou-se a aplicacdo da Escala de Avaliacéo e
Classificagdo de Ataxia (SARA) em ANEXO C, esta possui oito itens, 1: avalia a marcha
(nota de 0 a 8), 2: avalia a postura (nota de 0 a 6), 3: avalia 0 modo sentar (pontuacgéo de 0 a

4), 4: avalia o disturbio da fala (nota de 0 a 6), 5: persegui¢do do dedo (pontuacéo de 0 a 4), 6
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teste do index-nariz (nota de 0 a 4), 7: movimentos alternados e rapidos das méos (nota de 0 a
4), 8: Deslizar calcanhar-canela (nota de 0 a 4). Nos itens 5 a 8 as fungfes cinéticas dos
membros sdo avaliadas de forma independente para ambos os lados. Esta escala gera uma
pontuacdo total de O (sem ataxia) a 40 (ataxia mais grave). Dessa pontuacéo total, para uma
melhor visualizagcdo da escala somam-se o0s resultados das questbes 1, 2 e 3 que estdo
relacionadas ao dominio equilibrio e multiplica-se por 2.5, 0 mesmo é feito com as questdes
4,5, 6,7 e 8 relacionadas a coordenacio. **

O instrumento WHOQOL-Bref em ANEXO D foi utilizado para mensurar a qualidade
de vida. Este Gltimo é composto de 26 perguntas, das quais as questdes 1 e 2 sdo referentes a
percepcao acerca da QV e da saude e 24 referentes a quatro dominios com as respectivas
facetas. Dominio fisico: dor e desconforto, energia e fadiga, sono e repouso, atividades da
vida diaria, dependéncia de medicamentos e de tratamentos e capacidade de trabalho.
Dominio psicologico: sentimentos positivos, pensar, aprender, memdria e concentracao,
autoestima, imagem corporal e aparéncia, sentimentos negativos, espiritualidade,
religiosidade, crencas pessoais. Dominio relagcdes sociais: relacdes pessoais, suporte (apoio)
social, atividade sexual. Dominio meio ambiente: seguranca fisica e protecdo, ambiente no
lar, recursos financeiros, cuidados de saude e cuidados sociais (disponibilidade e qualidade),
oportunidades de adquirir novas informacOes e habilidades, participacdo, oportunidades de
recreacdo e lazer, ambiente fisico (poluicdo, ruido, transito, clima) e transporte. O dominio
fisico € representado pelas questdes 3, 4, 10,15, 16, 17 e 18. O psicoldgico € representado
pelas questdes 5, 6, 7, 11, 19 e 26. O social, por sua vez, é representado pelas questdes 20, 21
e 22. Finalmente, o dominio ambiental é representado pelas questbes 8, 9, 12, 13, 14, 23, 24 ¢
25. Em cada um desses dominios, as questfes formuladas receberam uma pontuacdo que vai
de 1 a 5, sendo que, quanto mais préxima de 5, melhor a qualidade de vida. Para pontuar o
WHOQOL-Bref, separam-se as questdes por dominio e calcula-se a média de todos os
participantes, ou seja, somam-se 0s escores das questfes de cada dominio e divide-se pelo
namero total de participantes. Os escores de cada dominio poderdo entdo ser convertidos para
uma escala 0-100.2

O instrumento WHOQOL-Bref é autoaplicavel, porém, devido a dificuldade de leitura e
ao analfabetismo de alguns individuos, optou-se pela entrevista, realizada pelos proprios
pesquisadores.

O coeficiente de correlagdo de Pearson foi calculado entre o score dos dominios (fisico,
ambiental, social e psicoldgico) do WHOQOL-Bref e 0 score da SARA, através do programa
Microsoft Excel 2010.
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4 RESULTADOS

A amostra apresentou predominancia masculina (58%), com média etaria de 48,5 anos
e desvio padrdo (DP) de 14,3. O individuo com Ataxia Espinocerebelar mais jovem
apresentava 23 anos e 0 mais idoso 76 anos, sendo que 4 dos 19 individuos eram idosos.
Quanto a escolaridade 5% apresentaram Ensino Fundamental completo, 31% - Ensino
Fundamental incompleto, 10% - Ensino Médio completo, 5% - Ensino Médio incompleto,
31% - Ensino Superior completo e 15% Ensino Superior incompleto.

O tempo minimo encontrado de evolugdo da doenga, ou seja, desde o inicio dos
sintomas até hoje, foi de 6 meses, e 0 maximo de 360 meses (30 anos) apresentando uma
média de 134,2 meses (11 anos), sendo que a descricao dos primeiros sintomas foi na grande
maioria fraqueza nas pernas, quedas e falta de equilibrio. Dos 19 individuos pesquisados 11
relataram ter casos de SCA na familia, sendo esta apresentada em parentes de 1° grau.

Nenhum individuo apresentou déficit cognitivo, segundo os resultados do MEEM, estes
mostraram que 7 dos 19 individuos fizeram o escore maximo de 30 pontos, cada 2 individuos
fizeram 29, 27, 24 e 21 pontos, e cada 1 individuo 28, 19, 17 e 16 pontos.

A tabela 1 mostra que no dominio Equilibrio avaliado pela SARA a pontua¢do maxima
foi de 50, mostrando que o individuo tem déficit no equilibrio, e a minima foi de 2,50
evidenciando um bom equilibrio, tendo os resultados apresentado um DP muito alto de 14,02.

Em relacdo a QV, observou-se que nenhum dos participantes deixou de responder as
questdes do WHOQOL-Bref. Foi identificado que o dominio relagdes sociais, composto por
trés subdominios, obteve a menor média, no valor de 52,63, seguido do dominio ambiental
(oito subdominios) com média de 56,9, dominio fisico (sete subdominios) 59,02 e pelo
dominio psicoldgico (seis subdominios), o qual obteve a maior média, 65, 57, demonstrando
que o individuo com SCA se considera com uma boa QV. Os resultados completos da analise

descritiva para cada dominio estdo apresentados na Tabela 2.

Tabela 1. Equilibrio e Coordenacdo avaliados pela SARA e SARA final, 2012 (n=19)

Média DP Minima Méaxima
Equilibrio (1, 2 e 3) 29,08 14,02 2,50 50,00
Coordenacdo (4,5,6,7e8) 24,83 9,96 11,50 47,50
SARA Final 53,8 21,8 13,75 97,5

DP = desvio padréo
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Tabela 2. Dominios do WHOQOL-Bref, 2012 (n=19)

Média DP Minima Maxima
FISICO 59,02 19,06 28,57 100
PSICOLOGICO 65,57 22,43 4,17 95,83
SOCIAL 52,63 26,07 0 91,67
AMBIENTAL 56,09 22,93 3,13 100

DP = desvio padréao

Segundo a classificacdo do UHDRS, dos 19 individuos, 8 tem perda de marcha
independente, definido pela utilizacdo de um dispositivo de auxilio permanente como andador
e bengala e 4 estdo confinados em cadeira de rodas, sendo também 4 com dificuldades na
marcha e 3 sem dificuldades na marcha.

Sabe-se que quanto maior a gravidade da ataxia menor é a QV nos dominios avaliados
pelo WHOQOL-Bref, porém no presente estudo foi encontrada uma associacdo fraca entre a
coordenacdo avaliada pela SARA e os dominios fisicos (-0,40), psicolégico (-0,40) e social (-
0,43) do WHOQOL-Bref (Tabela 3), j& o dominio ambiental (-0,10) apresentou uma
correlacdo ainda mais negativa e sem expressao, isso se deve ao fato de o resultado final ter se
aproximado de zero.

O equilibrio expresso nas questdes 1, 2 e 3 do SARA também teve uma correlacdo
negativa, ou seja, extremamente fraca com os dominios psicoldgico (-0.01) e ambiental (-
0.06) do WHOQOL-Bref, porém nédo sdo dados que possam levantar uma relacdo importante,
sendo gue quanto maior o score nos dominios equilibrio e coordenacdo avaliados pela SARA,

mais negativa a interferéncia dos dominios do WHOQOL-Bref na qualidade de vida.

Tabela 3. Correlacao entre os dominios do WHOQOL-Bref com os dominios Equilibrio e
Coordenacdo avaliados pela SARA

FISICO PSICOLOGICO SOCIAL AMBIENTAL

SARA Equilibrio 0,12 -0,01 -0,06 0,19

SARA Coordenagdo -0,40 -0,40 -0,43 -0,10
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5 DISCUSSAO

Dentre as disfuncGes cerebelares, as Ataxias Espinocerebelares sdo patologias
hereditarias com alteracGes neurodegenerativas caracterizada clinicamente pela progressiva
ataxia cerebelar juntamente com oftalmoplegia, disartria, disfagia, sinais piramidais e
extrapiramidais, déficit de coordenacdo e equilibrio, sendo estes dois Ultimos o aspecto clinico
mais relevante para esse estudo.™

Segundo Shumway-CooK e Woollacott™® as disfuncées no cerebelo resultam em trés
déficits: hipotonia, ataxia e tremor intencional. A ataxia é um déficit na execucdo de
movimentos coordenados e € caracterizada pela dismetria (erros na métrica do movimento),
disdiadococinesia (incapacidade de manter um movimento regular de ritmo alternado) e
dissinergia (erros na regulacdo do tempo de movimentos de articulagdes mdltiplas). No
presente estudo, os déficits gerados pela disfungdo cerebelar, principalmente a ataxia, ficam
evidentes quanto a dificuldade de movimentos coordenados apresentadas nos individuos que
participaram do presente estudo.

A marcha atéxica apresentada por esses individuos assemelha-se com a marcha de
uma pessoa embriagada. O balango dos bracos tipicamente ndo existe. O comprometimento
da marcha pode ser resultado de erros na velocidade e nivel absoluto de forca de contracéo
muscular e podem acompanhar a dismetria de movimentos isolados'’, logo podemos perceber
mais uma vez que o déficit de coordenacdo para o individuo com SCA é um dos fatores que
mais pode influenciar no seu dia a dia.

De acordo com Singer'®, Magill'®, Katzer e Corazza® para que atividades basicas do
dia a dia tais como subir uma escada, carregar objetos, arrumar a cama, vestir-se ou a propria
higiene pessoal sejam executadas é necessario que o individuo tenha uma capacidade motora,
sendo que, para realizar essas atividades as pessoas precisam de um elemento que se insere
dentro desta: a coordenacdo. Nesse estudo podemos mostrar que o déficit de coordenacao
motora, promoveu alteracbes fisicas, emocionais e sociais nos individuos com Ataxia
Espinocerebelar, exigindo mecanismos de adaptagdo desses individuos, que muitas vezes,
repercutem diretamente sobre sua QV, pois as atividades diarias desses pacientes ficam
comprometidas pela dismetria, disdiadococinesia e dissinergia que séo caracteristicas clinicas
marcantes dessa patologia, resultando em movimentos descoordenados.

Segundo Leitdo® quando realizamos alguma funcdo precisamos de movimentos
adequados e adaptados, pois quando vamos executar uma tarefa observamos que os musculos

ndo agem isoladamente, mas sim em uma sinergia entre musculos agonistas, sinérgicos e
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fixadores, resultando em um movimento harmonioso, ou seja, coordenado. Onde o
responsavel pelo controle é o sistema nervoso cérebro-espinhal que tem como principal
componente o cerebelo, este integra as informag6es sensoriais e motoras, além das estruturas,
como o aparelho labirintico, vias sensitivas aferentes e 6rgéo visuais®%. Portando na ataxia 0s
movimentos sdo realizados de forma insegura e desordenada.?

Apesar de o estudo mostrar que a coordenacdo interfere de alguma maneira a QV
desses pacientes, ao analisar as questdes 1 e 2 do WHOQOL-Bref relativas a aspectos gerais
sobre QV e salde, pode-se constatar que mesmo assim a maioria dos individuos avalia de
maneira positiva tanto sua QV quanto sua saude. Analisando o dominio fisico, foi possivel
avaliar decréscimo no escore, com 0 avanco da idade, provavelmente devido ao desgaste
normal do sujeito com o passar da idade, ou devido ao agravamento do quadro
sintomatologico da doenca, podendo ser também uma associacdo desses dois fatores, pois
segundo Hernandes e Barros®® o envelhecimento se implica em modificaces fisioldgicas,
psiquicas e sociais, as quais se refletem no desempenho motor e na capacidade que o
individuo tem de cuidar de si mesmo, havendo esses fatores uma relacdo com sua qualidade
de vida.

Segundo Feliciano et al.*

, 0 nivel de escolaridade pode ser considerado como um
fator de limitag&o para qualidade de vida. Nesse estudo, a maioria dos sujeitos entrevistados
se autodesignaram com Ensino Superior incompleto/completo, ndo ocorrendo limitagcbes em
sua QV referentes a escolaridade, o que pode ser constatado pelo alto nivel de satisfacdo nos
dominios psicoldgico e social.

Os dados socio-demogréficos evidenciaram diferentes relacbes entre tempo de
evolucdo e grau de comprometimento neuroldgico, o que confirma o aspecto individual da
evolucdo da doenca, que pode ser justificado pelas diversas formas de SCA analisadas neste

estudo.’
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6 CONCLUSAO

Conclui-se que o comprometimento neuroldgico, principalmente o déficit na
coordenacdo motora, influencia de maneira fraca todos os ambitos da qualidade de vida nos
individuos com SCA, ou seja, ndo existe uma grande associagao.

Mesmo sendo o déficit de equilibrio uma grande caracteristica clinica das pessoas com
SCA podemos constatar com o presente estudo a importancia da coordenacao na vida desses
individuos, pois esta influencia diretamente nas atividades funcionais que o paciente precisa
realizar no dia-a-dia, como por exemplo: comer, arrumar a cama, pentear o cabelo ou até
mesmo realizar a higiene pessoal.

E necessario novos estudos com amostras maiores e analises longitudinais.
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APENDICE A - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Eu portador (a) do RG
concordo em participar como voluntéario da pesquisa :"RELACAO
ENTRE O COMPROMETIMENTO NEUROOLOGICO E A QUALIDADE DE VIDA DE
INDIVIDUOS COM ATAXIA ESPINOCEREBELAR”;

- A finalidade da pesquisa é analisar a relacdo entre o comprometimento neurolégico e a
qualidade de vida em individuos com ataxia espinocerebelar.

- A pesquisa sera realizada em uma unica sessdo, realizada na clinica de fisioterapia da
Faculdade de Pindamonhangaba;

- Serdo utilizadas escalas para avaliar o equilibrio, a coordenacéo e a qualidade de vida;

- Estes procedimentos ndo fornecem nenhum risco a satde humana;

- O Responsavel pela pesquisa sera o Prof. Dr. Felipe Fernandes Lemos, fisioterapeuta
registrado no Conselho Regional de Fisioterapia e Terapia Ocupacional (CREFITO) da 32
Regido sob o numero 69760-F, e que prestara toda a assisténcia necessaria ao sujeito de
pesquisa;

- O pesquisador ficara a disposicdo para qualquer esclarecimento antes e durante a
pesquisa,fornecendo todas as informacfes necessérias;

- O sujeito de pesquisa podera se retirar da pesquisa a qualquer momento sem sofrer qualquer
tipo de penalidade;

- Todos os dados colhidos na pesquisa sdo confidencias e asseguramos a privacidade e o
sigilo dos mesmos;

- A participacéo é isenta de despesas e 0s sujeitos pesquisados ndo receberao valor financeiro
algum;

- Materiais fotograficos poderdo ser realizados, sendo que serdo utilizados apenas com
finalidade de pesquisa cientifica.

Permitindo que executem a avaliacdo apds ser esclarecido sobre toda a pesquisa aceito
particular como voluntéario de acordo com as normas acima e confirmo que recebi uma via
deste termo.

Pindamonhangaba, de

Voluntério Pesquisador



ANEXO A - APROVACAO DO COMITE DE ETICA

& ; SUEDAGE Dﬁj’lﬂ.‘am’)ﬁaf‘ﬂ-ﬁﬂ . FUMDAGAC UNIVERSITARIA VIDA CRISTA
Faculdade de Pindamonhangaba FESINIW I

Credenciada pela Portaria Ministerial n.° 1.855 de 26/06/2002, publicada no D.O.U. de 27/06/2002

COMITE DE ETICA EM PESQUISA DA FAPI

CERTIFICADO

Certifico que o protocolo n°. 188/2012, intitulado “Relacdo entre o
comprometimento neurolégico e a qualidade de vida de individuos com ataxia
espinocerebelar”, sob a responsabilidade do Prof. Dr. Felipe Fernandes Lemos esté de
acordo com a Resolugdo 196/96 do Ministério da Saude e suas complementagoes, a qual
versa sobre os principios éticos em pesquisa envolvendo seres humanos. Sendo assim, o

referido protocolo esta Aprovado por esta Comissao de Etica em Pesquisa.

Pindamonhangaba, 02 de Julho de 2012.

Profd, Dra. Luciane Vieira Garcia
) CRF-5P 12.259
%[{C‘XQL/ Coord. Curso de Farmécia- FAPI
PROF?. DR*. LUCIANE V. GARCIA
Coordenadora do Comité de Etica em Pesquisa da FAPI

Rodovia Presidente Dutra, km 99 — Pinhdo do Una - Pindamonhangaba/SP — Cep: 12.422-970 - Caixa Postal: 1041
Fones: (12) 3648-8323 / 3648-8324 / 3648-8325

www.fapi.br e-mail: diretoria@fapi.br
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ANEXO B — Mini-exame de Estado mental

S NI-EXAME DE ESTADO MENTAL

=ontuacao b
maxima  Pontuagdo ORIENTACAO

5 (. Qual é (ano) (estacdo) (data) (dia) (més)?

5 (0N8) Onde estamos: (estado) (pais) (cidade) (hospital) (andar)?

3 () REGISTRO
Cite 3 objetos: 1 segundo para dizer cada um. Entao, pergunte ao paciente
todos os 3, apo6s voce té-los dito.

Dé 1 ponto para cada resposta correta. Entao, repita-os até que o

paciente aprenda os 3. Conte as tentativas e registre. i
TENTATIVAS

5 () Atencéo e calculo
Série de 7. 1 ponto para cada resposta correta. Parar apés 5 respostas.
Soletrar alternativamente “mundo’ de tras para a frente.

3 () Lembrar
Pergunte sobre os 3 objetos repetidos acima. Dé 1 ponto para cada
resposta correta.

9 () Linguagem
Nomear um lapis e um reldgio. (2 pontos)
Repetir o seguinte: “Nenhum se, e ou mas” (1 ponto)
Seguir um comando de 3 estagios: “Pegue um papel na sua mao
direita, dobre-o ao meio e cologue-o no chao” (3 pontos)
Leia e obedeca o seguinte: “Feche os olhos” (1 ponto)
Escreva uma frase. (1 ponto)
Copie o desenho. (1 ponto)

30 () PONTUACAO TOTAL

Nivel de avaliacao da consciéncia durante um periodo de tempo.

I 1
Alerta Sonoléncia Torpor Coma

Adaptada de UMPHRED, 2004.
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ANEXO C - Escala de Avaliacéo e Classificacdo de Ataxia (SARA)

Avsliador: | Data:

| Pacente:

Escala de Avaliag3o e Classificagao deAtaxia (SARA)

1) Modo de andar

Primeramente € solcitade so individuo que caminhe a uma distancia
segura da parede e fsz meis vola. Segundo se perore com um pé
stras do cutre {tocando calcanhar) semsuports.

0— normel, nenhumsa dificuldade emcaminhar inclusivereslizando meis
volts (permiido st& um emro);

1— leves dificuldades, s 6 visivel quando da 10 passos cons ecutivos;

2 — claramente anormal, ndo € possivel o individuo dar mais que 10
passos;

2 — cons derave ments cambaleante, dificuldades para fazer o reforno,
mas semsuporte

4— notadamente camba les nte requ er s poic da parede;

5— severamente cambsleante, suporte permanentedeum apoio;

8- caminhamsag que 10m apensas scompanhado de grand e s wilio;

7— caminhamencs gue 10m spenas acompanhado de grandeawxilio;
8- incapaz de caminhar, mesmo com suxiic;

3) Sentado
E solicitado que o individuo sente-se (camsa, macs, tablado) sem spoio
dos pés, ohos abertos e bragos estendidos & frente.

0— nomal, nenhumsa dificuldade sentado >10s;

1— leve dificuldad e, oscilagdo intermitents;

2- constante oscilsgSes, mas capaz desesentar >10s sem suports;
2— capaz de sesentar >10s comsuporte intemitents;

4— incapaz de sesentar >10s sem suporte continug;

2)Postura

E solicitado so individ uo que permaneca (1)- em posico natural, {2)- com os
pés untos e parslelos (primeiro metstaso unto ac outo) & (3)- os pés em
ums Inha tocando calcanhar com © primeirc metatarso do outre pé
Individ uo descalgo, clhcs sbertos, trés tentatives s melhor € considerada.
0— normsal pemaneces > 10s;

1— capaz de permanecer com os pés untes, sem balango, mas ndo >10s;
2— capaz de permanecer com s pés untos, > 10s, mas com oscilagdes;

2 — capaz de suportsr »10s sem suporte em posicio natural, mas ndo com
pes juntos;

4 — capaz de suportar > 10s em posicSo natural sScom suporte intermitents;
5 — capsz de pemanecer >10s em posicdo natursl 56 com suports
constante de um brago;

€—incapaz de suportar>10s st comsuporte constantede um braco;

4) Desordemda fala
Afsls éavslisds dursnteums conversacSo normal.

0—normal;

1—indico de desordem da faks;

2—fala prejudicads, mas facil compreensac;
2 - algumas palavras difi ceis de entender,

4 — muitas palavras dificeis de entender;
5—350 slgumss palavrss s8o entendidas;
8—falaininteligivel;

5) Perseguigdo do dedo

Avslisdc sepamdasments pars cada lsde. Individuo sentado
confortavelmente, se necessario suporte dos pés e tronco &€ pemitido.
Examinador senta-se & frente do individuo e msliza 5 movimentos
repentincs e rapides comsecutives, em diregdes ndo esperadss no
plano frontal, spraximadamente 50% de slcsnce para o individuo.
Movimentos com ampliude de 230cm e freqUéncia de 1 movimento a
cada 2 segundos. O individuo € solictado & seguir os movimentos com
seu index (dedo ndicador), se possivel rspdamente e precso. A
spresentscdo médiados Ultimos 2 movimentos € svslisda.

0— nenhuma dismetria;

1— dEemetris, pessar abaixo ou acima do slvo<5cm;
2— demetris, passar abaixo ou acima do slvo<15cm;
3- dismetia, passar abaixo cu acima do alvo 1 5cm;
4— incapaz de executsr os 5 movimentos;

Esquerdo

Pontuacdo Direto

Media (D+E)/2
7) Movime ntos alternados e ra pidos da mao

Avslisdo separadaments para cada lsdo. Indivduo sentsse
confortavelmente, se necessric sustentscio dos pés e tronco. E
sclicitsdo s reslzar 10 cicles repetdos com as m&os movimento
siternsdo de supinsgSo e pronacdo, © mais répdo e preciso que
consiga. Examinador demonstrs a uma  velocidsde de
aproximadaments 10 ciclos dentro de 7s.

0—nomal, nenhuma ireguilsrdade(realza <10s);

1- ligeramente iregular (reslizs <10s);

2 — claramente irregulsr, movimentos Gnicos, dificeis de distinguir ou
nterrupcdes relevantes, mas spresenta<10s;

3 — muito fregulsr, movimentos Unicos e dificsis de detingur ou
nterrupcdes relevantes, mas spresenta<10s;

4— incapaz de completar 10 ciclos;
Direto

Fontuacdo Esquerdo

Medis (D+E)/2

Adaptado de KIELING et al, 2008.

6) Teste do index-nariz

Avsiadoc seprasdsmente pxs cads lado. Indwiduo sents-se
confortavelmente. Se necessaro sustentagdo dos pés etronco € permitido.
Solcitase so individ uo pars apontsr repetidamente com s eu dedo ndicador,
de seu nanz até o dedo do examinador que esta na frente do individuo. A
spresentacio média de movimentos € svslisda de scordo com s amplitude
de tremor cinético.

0 — nenhum tremor;

1— remor com amplitude <2cm

2- tremor com amplitude <Scm;

2- tremor com amplitude >5cm;

4 — ineficaz de executer 5 movimentos descritos;

Pontuacdo Direito Esquerdo

Média D+E)2
8) Deslizar calcanhar-canela

Avslado s eparad amente cada lade. Individuo no tablado, sem visdodesuss
pemas. Entdo levanta uma perna, coloca o calcanhar dests pems kvantada
no joelho ds cuta perna, des iza para bsixo s0 longo da perna so tornazeb,
evolta aperna ao ponto de inicio. Atarefa € executsda 2tentativas.

0—normal;

1— ligeiramente anormal;

2 - claramente anormal;

3 — severamentes anormat

4 —incapazde reslizar a tarefs;

Pontuagdc Direito

Média D+E)2

Esquerdo
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ANEXO D - Versao abreviada em portugués do Instrumento de Avaliacdo de Qualidade
de Vida da Organizacdo Mundial de Saude (WHOQOL -Bref)

Instrucdes

Este questionsnio é sobre como vocs se sente a resperto de sua qualidade de vida, sande e
outras areas de sua vida. Por favor. responda a todas as questdes . Se vocé nio tem
certeza sobre que resposta dar em uma questio. por favor, escolha entre as altermativas a
que The parece mais apropriada. Esta, muitas vezes, podera ser sua primetra escolha.

Por favor, tenha em mente seus valores, aspiracdes. prazeres e preocupacdes. Nos
estamos perguntando o que vocé acha de sua vida, tomando como referéneia as duas
ultimas semanas. Por exemplo, pensando nas nultimas duas semanas, uma questio

podenia ser:
nada | mmto meédio | mmuto | complstamente
pouco
Vocé recebe dos outros o apoio de que 1 2 3 4 5
necessita?

Vocé deve circular o mimero que melhor comresponde ao quanto vocé recebe dos outros o
apoio de que necessita nestas Ultimas duas semanas. Portanto, vocé deve arcular o
mimero 4 se vocé receben "nuuto” apoio como abarko.

nada | muto médio | muto | completamente
pouco

L
.
i

WVocé recebe dos outros o apoio de que 1 2
necessita?

Vocé deve circular o miimero 1 se voré ndio receben "nada” de apoio.
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Por favor, leia cada questio, veja o que voceé acha e circule no munero e lhe parece a melhor resposta.

mito um nem num boa mto
nEm nem boa boa
1 Como voce avaliana sua qualidade de 1 2 3 4 5
vida?
i inzatisfeito nem safisfeita satisferto oot
insatisferto nem insatisfeito catisfeit
o
2 Qudo satisfeitola) vocé esta 1 2 3 4 5
com a sua sande?
A5 questdes seguintes sdo sobre o guante voce tem sentido algumas coizas nas altimas duas semanas.
nada mute mais ou bastant exiramamente
pouco menos 3
3 Em que medida voce acha gue sua dor 1 2 3 5
(fisica) mpede voce de fazer o que voca
precisa’l
4 (0 quanto vocé precisa de algum 1 2 3 5
trataments médico para levar sua vida
didria?
5 O quanto vocé aproveita a vida? 1 2 3 5
3 Em que medida voce acha que 2 sua vida 1 2 3 5
tem sentido?
7 0 quanto vocé consegue se concentrar? 1 2 3 5
3 Quio segurc{a) voce se sente em sua vida 1 2 3 5
diana?
9 Quio saudavel & o seu ambiente fisico 1 2 3 5
(chima, barulho, polugdo, atratrvos)?
As questdes seguintes perguntam sobre quio completamente  vocé tem senfido ou € capaz de fazer
certas colsas pestas ilomas duas semanas.
nada | mwmto medio mfe | completamente
pouco
10 | Vocé tem energia suficiente para sen dia-a-dia? 1 2 3 5
11 | Vocé é capaz de aceitar sua aparéncia fisica? 1 2 3 5
12 | Vocé tem dinheiro suficiente para satisfazer suas 1 2 3 5
necessidades?
13 | Qmuio disponivels para vocé estio as . -
. . \ . 1 2 3 5
mfcrmagdes que precisa no seu dia-a-dia’
14 | Em que medida vocé tem oportumidades de 1 2 3 5
attvidade de lazer?




As questdes seguintes perguntam sobre quao bem ou satisfeito vocé se sentiu a respeito de varios
aspectos de sua vida nas ultimas duas semanas.
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muito mim nem rnim bom muito
ruim nem bom bom
15 | Quao bem vocé € capaz de se locomover? 1 2 3 4 5
muto msatisferto nem satisfero satisfetto muto
msatisferto nem msabsterto satisfeito
16 | Quao satisfeito(a) vocé estd com o seu 1 2 3 4 5
sono?
17 | Quado satisfeito(a) vocé esta com sua 1 2 3 4 5
capacidade de desempenhar as atividades
do seu dia-a-dia?
18 | Quao satisfeito(a) vocé estd com sua 1 2 3 4 5
capacidade para o trabalho?
19 | Quaéo satisfeito(a) vocé estd consigo 1 2 3 4 5
mesmo?
20 | Quaio satisfeito(a) vocé esta com suas 1 2 3 4 5
relagdes pessoais (amigos. parentes,
conhecidos. colegas)?
21 | Quao satisfeito(a) vocé estd com sua vida 1 2 3 4 5
sexual?
22 | Quao satisfeito(a) vocé estd com o apoio 1 2 3 4 5
que vocé recebe de seus amigos?
23 | Quaio satisfeito(a) vocé estd com as 1 2 3 4 5
condicdes do local onde mora?
24 | Quao satisfeito(a) vocé esta com o seu 1 2 3 4 5
acesso aos servicos de saude?
25 | Quao satisfeito(a) vocé esta com o seu 1 2 3 4 5
meio de transporte?
As questdes seguintes referem-se a  com que freqiiéncia vocé sentiu ou experimentou certas coisas nas
ultimas duas semanas.
mica danes feientenente nuio ESIAS
ez fieqiiertamente
26 | Com que freqiiéncia vocé tem 1 2 3 4 5
sentimentos negativos tais como mau
humor. desespero, ansiedade.
depressao?

Alguém lhe ajudou a preencher este qUESHONAIIO?. ...
Quanto tempo vocé levou para preencher este qUestionario?. ...

Vocé tem algum comentario sobre o questionirio?
OBRIGADO PELA SUA COLABORACAO

Adaptado de FLECK et al, 1999.



