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EPIGRAFE

“Saiba que muito de sua qualidade de vida atualmente, é atribuida a qualidade das pessoas
com que vocé convive e ou relaciona-se. Estatisticamente falando, vocé é a média aritmética
das pessoas com que gasta mais tempo de convivio. E é por isso que nem sempre é o lugar
onde vocé estd na vida que importa, mas com quem vocé tem ao seu lado e lhe influi positi-
vamente ou ndo. Algumas pessoas possuem a caracteristica de drenar suas energias, enquan-
to outras alimentam sua alma a ponto de vocé ndo querer se distanciar. Entdo, ndo se esque-
ca de entrar na companhia daqueles que alimentam o seu espirito e a sua vida, com amor,
carinho e verdades, e dé o presente da sua auséncia para aqueles que ndo apreciam a sua
presencga e que de alguma maneira, voluntdria ou ndo, acabam te contaminando ou desequi-
librando.

Lembre-se que vocé ndo é uma drvore, portanto, mexa-se, faca boas escolhas, tente, ndo te-

nha receios de errar, a nossa vida é uma eterna busca do que nos faz bem e ndo uma estag-
nacdo. ”

Wagner Mello



RESUMO

SILVA, Daiane. Qualidade de vida de Fenilcetonuricos adultos, participantes de um grupo de
WhatsApp. 2020, 49 folhas. Trabalho de Conclusdo de Curso (Gradua¢do em Enfermagem) -
Departamento de Enfermagem, Libertas — Faculdades Integradas, Sao Sebastido do Paraiso -
MG.

INTRODUCAO: A Fenilcetontiria - Phenylketonuria (PKU), é uma doenca genética, autos-
sOmica e recessiva, originada da perda ou diminui¢do de atividade da enzima fenilalanina
hidroxilase, observando um actimulo de fenilalanina (Phe) no sangue, tecido e ossos, podendo
acarretar déficit cognitivo e neuroldgico. Na PKU, as estratégias utilizadas para o cumprimen-
to das restri¢cdes alimentares impostas e a qualidade do controle dietético, sdo fatores que afe-
tam, direta ou indiretamente, a capacidade de adaptacdo dos individuos. OBJETIVO: Avaliar
a qualidade de vida de Fenilcetontricos adultos participantes de um grupo de WhatsApp.
METODO: Pesquisa de campo, descritiva, exploratéria e de abordagem quantitativa. Realiza-
da em um ambiente virtual de um grupo de WhatsApp, com 52 integrantes, por meio dos
questiondrios com varidveis sociodemograficas/pessoais e 0 WHOQOL-Bref (The World
Health Organization instrument to evaluate quality of life- bref.) que avalia a qualidade de
vida, ambos inseridos na plataforma Google Forms. A pesquisa foi aprovada pelo Comité de
Etica em Pesquisa e os dados foram analisados por meio da estatistica descritiva simples. RE-
SULTADOS: Constatou-se que 65% dos entrevistados eram do sexo feminino, 75% tinham
idade entre 18 a 25 anos, 75% da raca branca, 31% tinham o ensino superior incompleto e
65% moravam na regido Sudeste. Quanto ao uso do suplemento de aminodcidos, 94% res-
ponderam que tomavam conforme a orientagdo do nutricionista, e 90% disseram que seguiam
a dieta. 44% dos entrevistados relataram que a dieta ndo interferia em sua qualidade de vida,
seguido de 35% que responderam que interferia. E por fim, quanto a média dos dominios do
questiondrio WHOQOL-Bref, cerca de 77% demonstraram satisfacdo com a qualidade de
vida. CONCLUSAO: Os participantes do grupo apresentam uma qualidade de vida adequada,
perante as dificuldades que podem aparecer no dia a dia desses pacientes. Sendo muitas as
maneiras para melhorar ainda mais a qualidade de vida dos mesmos, como a palatabilidade
das férmulas disponiveis no mercado além do apoio familiar e da equipe de satide. Observa-se
entdo a importancia do enfermeiro e de sua equipe no diagndstico e na manutengao do trata-
mento ao paciente, fundamental para sua qualidade de vida.

Palavras-chave: Fenilcetonuria. Fenilalanina Hidroxilase. Qualidade de Vida.
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1 INTRODUCAO

A Fenilcetondria - Phenylketonuria (PKU), sigla original, € uma doenga genética, autossdmi-
ca e recessiva, originada da perda ou diminuicdo de atividade da enzima fenilalanina hidroxilase -
Phenylalanina hydroxylase (PAH), fazendo com que haja um impedimento da hidroxilacdo da fenila-
lanina - Phenylalanine (Phe) em tirosina - Tyrosine (Tyr) (YANNICELLI, 2001 apud KANUFRE,
2012).

As pessoas acometidas por essa patologia apresentam perda parcial ou total na produgdo da
enzima PAH, podendo observar um actimulo de fenilalanina no sangue, tecido e ossos. Prejudicando
em especial o cérebro acarretando um déficit cognitivo e neurolégico (NIU, 2011 apud FIGUEIRA,
2018).

A PKU ¢ uma doenga metabdlica rara, com média de prevaléncia mundial estimada de um
caso para cada 10.000 recém-nascidos. No Brasil a prevaléncia para essa condi¢ao varia de um caso a
cada 15.000 a um caso a cada 25.000 recém nascidos (BRASIL, 2017).

Observa-se por vezes o desmame do leite materno em fenilcetonuricos diagnosticados, para a
administracdo da férmula com restri¢do de proteinas. Mesmo ndo sendo essa a indicacdo para o tra-
tamento da PKU (BRASIL, 2013 apud DE MENEZES, 2018).

“Nao existe cura para PKU, portanto, o objetivo € o controle dos niveis sanguineos de fenila-
lanina, para diminui¢do de sintomas e prevencao de sequelas” (SAAD et al., 2015 apud FIGUEIRA,
2018 p.16).

“Como a Phe € um aminoécido essencial, € necessario consumo suficiente da mesma para sa-
tisfazer as necessidades para um crescimento adequado, sendo necessdria a avaliagdo frequente dos
niveis de Phe sanguineos” (NYHAN; OZAND, 1998 apud VIEIRA, 2010, p.19).

Segundo Brasil (2017) O tratamento para PKU deverd ser feito por toda vida, uma vez sus-
pensa a dieta, poderd resultar em deterioracdo comportamental e intelectual.

A alimentagdo do fenilcetontrico € geralmente suplementada com uma mistura de amino4ci-
dos, livre de Phe, enriquecida com micronutrientes essenciais como elementos tracos, vitaminas e
minerais. Além dessa suplementacdo o tratamento para PKU € baseado numa dieta com baixo teor de
Phe, baixa ingestao de proteinas de alto valor biolégico, na qual alimentos de origem animal sdo pou-
co utilizados (PRZYREMBEL; BREMER, 2000 apud SITTA, 2007).

Segundo Vieira (2010), a qualidade da adesdo ao tratamento pode ser influenciada por fatores
tais como renda familiar, circunstincias sociais, educagdo, acesso a produtos especificos para PKU,

condi¢des de moradia, religiosidade, e ainda o reconhecimento e a confianga na equipe de sauide.
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Na PKU, as estratégias utilizadas para o cumprimento das restricdes impostas e a qualidade
do controle dietético, sdo fatores que afetam, direta ou indiretamente, a capacidade de adaptacao dos
individuos e o0 modo de como irdo negociar as diferentes tarefas de desenvolvimento com que se vao
confrontando ao longo da vida, interferindo com isso sua qualidade de vida (ALVES, 2010).

Nesse contexto, reconhece-se que a presenca de PKU pode ter influéncia sobre a qualidade
de vida, entendida como a percepcao do individuo de sua posi¢do na vida, no sistema de valores nos
quais ele vive e no contexto cultural em relacdo a seus objetivos, expectativas e preocupacdes (OR-
GANIZACAO MUNDIAL DA SAUDE, 1995 apud DAUBERMANN, 2011).

No caso do PKU, os estudos demonstram que a dieta restrita devera ser seguida durante toda
a vida, mesmo ndo sendo muito saborosa, e por vezes apresentando desagrado no cheiro e rigidez no
paladar. Ou seja, os individuos com PKU tem apresentado mudancgas de forma significativa no seu
estilo de vida em relagdo aos individuos sauddveis. Por conseguinte, existem caracteristicas que tor-
nam razoavel supor que a PKU possa ter impacto na qualidade de vida dos pacientes: necessidade de
concordincia com uma dieta complexa, monitoriza¢do analitica frequente, ocorréncia de sintomas
neuroldgicos e o estigma do diagndstico de um erro inato do metabolismo (SIMONE et al.,2008 apud
ALVES, 2010).

Estudos tém demonstrado que pacientes e pais de criancas com PKU exibem niveis elevados
de depressdo, estresse, ansiedade e reducdo na qualidade de vida. As explicacdes para estes dados
incluem a presenca de uma doenca cronica no nucleo familiar e o importante risco de atraso neurold-
gico, que tornam a PKU um fardo para os pacientes e suas familias gerando consequéncias no bem-
estar psicossocial e na qualidade de vida. Além disso, os genitores podem exibir sentimentos de cul-
pa, devido a transmissdo dos alelos mutantes e até mesmo dificuldade em aceitar a doenga do filho.
(MARQUI, 2017).

“Diante de tantas restricdes necessdrias ao tratamento dos fenilcetonuricos, os familiares t€ém
resisténcia em restringir, ou mesmo reduzir, esses alimentos na rotina didria” (KANUFRE, 2010,
p.22).

O tema foi proposto uma vez que a pesquisadora vivencia as condicdes apresentadas, por a-
presentar a doenga. Espera-se que o presente estudo possa contribuir para uma reflexdo acerca da
qualidade de vida do paciente pela disseminacdo de informagdes, visto que o tema € relevante tanto

para os fenilcetondricos, quanto para os profissionais de enfermagem que fazem a coleta do exame.
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2 OBJETIVOS

2.1 OBJETIVO GERAL

Avaliar a Qualidade de vida de Fenilcetontricos adultos, participantes de um grupo de

WhatsApp.

2.2 OBJETIVO ESPECIFICO

° Identificar como o Fenilcetonurico avalia sua qualidade de vida.

° Caracterizar o perfil sociodemografico do grupo de fenilcetonuria em relagdo ao sexo,

idade, raca, escolaridade e localidade de residéncia.
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3 REFERENCIAL TEORICO

A PKU, faz parte do metabolismo das proteinas, sendo de transmissao autossdmica recessiva
e de carater hereditario, caracterizando-se por hiperfenilalaninemia do inglés hierphenylalaninemia
(HFA), fazendo com que haja um aumento persistente da concentragdo plasmética de Phe provocada
por defeitos na hidroxilagdo hepatica deste aminodcido (SCRIVER; KAUFMAN, 2001 ; SOCIEDA-
DE PORTUGUESA DE DOENCAS METABOLICAS, 2007 apud ALVES, 2010).

Bickel em 1953 foi o primeiro a iniciar o tratamento com restricdo em Phe. A PKU foi descri-
ta por Folling em 1934 ao observar dois irmaos com retardo mental, ela foi uma das primeiras doen-
cas neuroldgicas identificadas. Vale ressaltar que niveis elevados de Phe sdo toxicos para o sistema
nervoso central (ZSCHOCKE; HOFFMAN, 2004 apud VIEIRA, 2010).

O retardo mental € a principal caracteristica desta doenga ndo tratada em especial até a com-
pleta maturacio do 6rgdo, o quociente de inteligéncia (QI), varia de leve a gravemente prejudicado ja
que este mede a extensao do retardo. Com o passar do tempo, a crianca pode apresentar anormalidade
da marcha, hiperatividade, problemas de postura para sentar e distirbios da fala (A BO, 2010 apud
BRASIL,2013). “A fala e o desenvolvimento intelectual vdo se tornando bastante afetados” (BUR-
GARD; LUO; GF, 2009 apud BRASIL, 2013, p.364).

“Pode haver também comprometimento emocional, como depressdo, e complicacdes neuro-
l6gicas, como tremores, espasticidade, ataxia e epilepsia que iniciam na infancia e progridem na ado-
lescéncia” (KALKANOGLU et. al., 2005 apud BRASIL, 2013, p.364).

“Hiperfenilalaninemia (HPA) é o nome genérico dado a diferentes disturbios caracterizados
por elevados niveis de fenilalanina (Phe) no sangue” (SITTA, 2007, p.6).

As HPA sdo classificadas pela tolerancia a Phe da dieta e de acordo com os niveis séricos de
Phe. Na Fenilcetontria Cléassica (PKU) - os niveis de Phe sdo costumeiramente maiores que 10
mg/dL e a atividade enzimédtica é menor que 1% do normal, causada pela deficiéncia na enzima
(PAH) (SMITH; LEE, 2000 apud SITTA, 2007).

Na PKU, para o consumo adequado, os alimentos sdao subclassificados em 3 grupos: verde,
amarelo e vermelho. No grupo verde, ndo € necessario o cdlculo de fenilalanina. Os alimentos permi-
tidos nesse grupo sdo: acucares (mel, balas de goma, pirulitos), bebidas (chds, suco de frutas, refrige-
rantes sem aspartame), gorduras (manteiga, 6leos e gorduras vegetais), vegetais (todos, exceto os
listados nos grupos vermelho e amarelo), frutas (todas, exceto as listadas no grupo amarelo) (BRA-

SIL, 2019).
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No grupo amarelo, é necessdrio realizar o cdlculo de fenilalanina desses alimentos, ja que
contém niveis médios de fenilalanina. S3o alimentos que devem ser consumidos de maneira contro-
lados: graos (arroz), frutas (frutas secas, maracujd), vegetais (couve manteiga, vagem, batata doce,
aipim, batatas) (BRASIL, 2019).

E, por fim, no grupo vermelho constam os alimentos que nao devem ser consumidos, por a-
presentar niveis elevados de fenilalanina, sdo eles: todos os tipos de carne, graos (grao de bico, lenti-
lha, feijdo, soja), lacticineos e subprodutos (leite, sorvete, queijos), leites vegetais e subprodutos a
base de soja (amendoim, nozes, castanhas), cereais como trigo, cevada, paes, biscoitos, bolos, aspar-
tame, chocolates e achocolatados (BRASIL, 2019).

Quanto a alimentac@o de um recém-nascido/ lactente, antes da década de 80, pais e/ou respon-
sdveis por pacientes PKU, eram instruidos a suspensdo do leite materno, e apenas oferecer a formula
especial de aminodcidos. A partir de entdo, a utiliza¢ao do leite materno foi associada a férmula e se
mostrou ser efetiva na manutengao dos niveis sanguineos de phe, além de fornecer um crescimento e
desenvolvimento adequado aos lactentes (CORNEJO; RAIMANN, 1999; MCCABE; MCCABE,
1986; KANUFRE et al., 2007 apud SANTOS et al.,2011).

Desde 2000 que o Ambulatério de Fenilcetontria do Servico Especial de Genética do Hospi-
tal das Clinicas da Universidade Federal de Minas Gerais (SEG-HC-UFMG) em Belo Horizonte,
introduziu o aleitamento materno onde todos os lactentes acompanhados fazem o tratamento do
mesmo (KANUFRE et al., 2007 apud SANTOS et al.,2011).

A PKU nao tratada causa epilepsia, além de retardo motor e mental graves, manifestando es-
ses sintomas a partir de 6-8 meses de vida. Por isso em muitos paises existem programas para detec-
¢do em neonatos para essa doencga, a triagem neonatal permite o diagndstico e tratamento vitais para
evitar o desenvolvimento de complicagdes (CAMPISTAL et al., 2001 apud VIEIRA, 2010).

E ideal o diagnéstico estabelecido pelos programas de Triagem Neonatal, j& que permite o
tratamento precoce, introduzindo a terapia dietética adequada e posteriormente, evitando o desen-
volvimento do quadro clinico (BRASIL, 2017).

“A Triagem Neonatal € realizada a partir da dosagem quantitativa da Fenilalanina (FAL)
sanguinea em amostras colhidas em papel-filtro” (BRASIL, 2017).

E ideal que a coleta seja feita somente ap6s 48 horas do nascimento. Para que o aumento da
FAL possa ser detectado, é fundamental que a crianca tenha ingerido uma quantidade suficiente de
proteina. Assim, mesmo as criangas de risco, que ainda ndo tiveram contato com leite materno,
podem ter o sangue colhido, desde que estejam sob dieta parenteral (rica em aminodcidos essenci-

ais) (BRASIL, 2017).
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“O Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN) foi uma iniciativa do Ministério da Sau-
de, com o objetivo de implementar e regulamentar a Triagem Neonatal no Brasil” (SOARES, 2014,
p-27).

Conhecida popularmente como teste do pezinho, acontece nos pontos de coleta da Atencao
Basica em Saude. Em alguns estados esta coleta também € realizada em casas de parto, maternida-
des, comunidades indigenas entre outros locais. O periodo ideal para coleta da primeira amostra
estd entre 0 3° e 5° dia de vida. Criancas que ndo fizeram o diagndstico no periodo neonatal, devem
ser avaliadas pelo servico médico, para orientacdo e investigacao diagndstica especifica, esse diag-
ndstico serd classificado como tardio e € necessario para manter uma boa qualidade de vida do pa-
ciente por meio do tratamento ou acompanhamento adequado (BRASIL, 2017).

A PNTN contempla seis doencas: Hiperplasia Adrenal Congénita (HAC) ou Hiperplasia
Congénita da Supra-renal, Fibrose Cistica (FC), Deficiéncia de Biotinidase (DB), PKU, Doencas
Falciformes (DF) e outras Hemoglobinopatias, Hipotireoidismo Congénito (HC) (BRASIL, 2017).

Os recém-nascidos cuja primeira dosagem no teste ultrapassem a margem de 600 pmol/L sdo
imediatamente convocados para a primeira consulta, os que apresentam resultados entre 240 umol/L
e 600 umol/L refazem o teste novamente e caso continue acima de 240 umol/L sdo convocados a
primeira consulta, agora recém-nascidos que apresentam niveis de concentragdes normais sao aqueles
que na triagem neonatal apresentam Phe sanguinea abaixo de 240 umol/L, com a identificacdo e o
tratamento precoce € possivel que ndo se instale a lesdo neurolégica no neonato ja que esta € irrever-
sivel (STARLLING et. al., 1999 apud SOARES, 2014).

Segundo o Ministério da Satde, o profissional responsdvel pela coleta serd da equipe de en-
fermagem (enfermeiro, técnico de enfermagem ou auxiliar), e este serd acionado pelo Servi¢o de Re-
feréncia (SR) se fizer necessario o contato com a familia do recém-nascido (BRASIL, 2004).

O Sistema Unico de Sadde (SUS), garante ainda atendimento com especialistas (Atencdo Es-
pecializada) em todos os pacientes triados, ha tratamento adequado, gratuito e acompanhamento por
toda a vida para as seis doencas detectadas (BRASIL, 2017).

Existem cerca de 31 servigos de triagem neonatal em todos os estados brasileiros, com apro-
ximadamente 21.446 pontos de coleta entre elas, Maternidades, Hospitais e rede de Atencao Basica.
(BRASIL, 2017).

Em Minas Gerais, o acompanhamento clinico-nutricional de pacientes com PKU ¢ centraliza-
do no SEG-HC-UFMG em Belo Horizonte. O NUPAD conta com uma equipe integrada e completa
para atender todos os pacientes com PKU em tratamento, composta de médico, psicélogos, enfermei-

ros, nutricionistas e assistentes sociais. Conta ainda, com atividade desenvolvidas pelo Centro de
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Educacgdo e Apoio Social (CEAPS) e pelo Setor do Controle de Tratamento (SCT) que se responsabi-
lizam pelo acolhimento dos pacientes e familiares e pela busca ativa nos dias de consulta. E oferecido
tratamento gratuito pelo SUS, aos pacientes triados ou ndo pelo Programa, com diagndstico precoce
ou tardio, residentes em Minas Gerais (KANUFRE et al., 2001 apud SOARES 2014).

“O tratamento da PKU ¢ dietético e deve ser iniciado preferencialmente até o vigésimo pri-
meiro dia de vida da crianca” (MONTEIRO; CANDIDO, 2006; NATIONAL INSTITUTES OF HE-
ALTH CONSENSUS, 2001 apud SOARES, 2014, p.28).

Basicamente o tratamento € uma dieta com baixo teor de FAL, mantendo sempre o monito-
ramento em niveis adequados deste aminodcido para permitir o crescimento e desenvolvimento
adequado do individuo (BRASIL, 2017).

A dieta isenta de FAL causaria um dano ainda maior do que a Fenilcetontria propriamente
dita, ou seja, causaria a Sindrome da Deficiéncia de Fenilalanina, que € caracterizada por prostra-
¢ao, desnutri¢do, deficiéncia mental, eczema grave, ganho de peso insuficiente e crises convulsivas
(BRASIL, 2017).

“Consiste na restri¢do dietética de phe associada ao uso de um substituto proteico — mistura de
L-aminodcidos ou hidrolisado proteico — isento ou com tracos de phe” (ACOSTA; YANICELLI,
2001, CORNEJO; RAIMANN, 1999, SHAW; LAWSON,1994 apud KANUFRE, 2010, p.21). Para
uma melhor absor¢do do substituto protéico, este deve ser feito durante ou logo apds as refeicOes,
junco com uma proteina natural.

O tratamento, € fundamental, auxiliando na estabilizacdo das concentracdes sanguineas de
Phe, fornecendo o aporte protéico necessdrio além de auxiliar no crescimento e desenvolvimento
(BONN, 2010; MARTINS et al., 1993; STARLING et al., 2005 apud SOARES, 2014).

A foérmula especial utilizada, € garantida gratuitamente pelo SUS sendo de alto custo, ela é
disponibilizada a todos os pacientes que realizam o tratamento no servico de referéncia. Sendo classi-
ficada para disponibilizac¢do por faixas etdrias, apresenta variagdo de consumo de duas a oito latas por
més (SOARES, 2014).

“As mulheres com deficiéncia de PAH devem receber aconselhamento genético sobre os efei-
tos teratogénicos das altas concentragdes de Phe no plasma durante a gravidez” (TREFZ; BLAU,
2003 apud VIEIRA, 2010, p.20).

E necessério efetuar o controle dos niveis sanguineos da FAL nas fenilcetondricas que plane-
jam engravidar. Nos casos observados com FAL elevada € provdvel que altos niveis plasméticos,
tornem-se teratogénicos e graves. Sem o diagndstico e tratamento, pode levar a sindrome de PKU

materna, contribuindo para, retardo mental, ma formagdes cardiacas, aborto espontaneo, restricao do
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crescimento intra-uterino e microcefalia. As gestantes com PKU podem ter vérios graus na deficién-
cia do desenvolvimento cognitivo ligado ou nio a hiperatividade e convulsdes (FIGUEIRO FILHO,
2004, apud BUENO; RIBEIRO; STROPARO, 2016).

Estudos sobre PKU mostraram que se fosse mantido um controle dietético dentro dos valores
normais durante a infancia, ou seja valores de Phe menor ou igual a 6 mg/ dL rastreados e tratados
precocemente os pacientes apresentavam um nivel de desenvolvimento mental preservado e natural-
mente uma qualidade de vida adequada diante da patologia (CARMONA, 2006 apud ALVES, 2010).

A auto-estima e o desenvolvimento emocional no fenilcetonurico, que sao interferidas pelas
dificuldades comportamentais e de aten¢do, podem gerar consequéncias para o individuo em seu
meio social, como a capacidade de adaptacdo sdcio-afetiva aos diferentes contextos da vida (CAR-
MONA, 2006 apud ALVES, 2010).

Sao necessdrias por vezes algumas competéncias para conseguir um bom controle metabdlico
na PKU, competéncias essas como a capacidade de planejamento, organizacio e a inibicdo compor-
tamental, pode-se citar ainda: recordar a quantidade de Phe permitida, contar gramas de Phe, manter
os suplementos, inibir a escolha impulsiva de alimentos e planejar a alimentacdo sdo competéncias
que requerem uma robusta funcido executiva. Sem essa rigida fungdo executiva torna-se entdo um
ciclo vicioso, no qual a pessoa esquece-se de tomar a féormula especial e ndo consegue resistir a ali-
mentos proibidos o que gera niveis elevados de Phe e piora essa funcdo executiva (CARMONA,
2006 apud ALVES, 2010).

E imprescindivel o treinamento dos profissionais de satide que participam do cuidado ao fe-
nilcetontrico, ja que os pacientes e familiares precisam ser apoiados e ndo culpados. E importante
que a equipe de saide reconheca os desafios para poder enfrentd-los, tendo em vista que a doencga é
experimentada diferentemente em cada paciente e seus familiares. Sendo sempre respeitada na fami-
lia as dificuldades econdmicas, sociais, emocionais, para tanto € necessario profissionais correspon-

saveis, participantes e ativos no processo de tratamento (BURGARD 2007, apud SOARES 2014).



18

4 METODOLOGIA

4.1 CARACTERIZACAO DA PESQUISA

Para avaliacdo da qualidade de vida dos fenilcetondricos foi realizada uma pesquisa de cam-
po, descritivo, exploratério e de abordagem quantitativa.

Pesquisa de campo € aquela utilizada com o intuito de conseguir conhecimentos acerca do
problema ou ainda informagdes no qual se procura descobrir novos fendmenos e as relacdes entre
eles, ou ainda, encontrar uma resposta de uma hipétese, que se queira comprovar (MARCONI; LA-
KATOS, 2003).

Para entender a finalidade da pesquisa a abordagem foi realizado um estudo quantitativo. Que
segundo Marconi e Lakatos (2003) sdo investigacdes de pesquisa com o objetivo de analisar as carac-
teristicas de avaliagdo de programas, fendmenos ou fatos ou ainda o isolamento de varidveis princi-
pais ou chaves. Utilizando ainda técnicas como formuldrios, entrevistas, questionarios empregando
procedimento de amostragem.

O objetivo da abordagem quantitativa € orientanda pela doutrina positivista e influenciada pe-
las ciéncias naturais. Explicando uma realidade que pode ser examinada com objetividade, por meio
das relagdes causa-efeito, permitindo chegar a verdades universais. A partir disso os resultados da
pesquisa sdo reprodutiveis e generalizdaveis (HAYATI; KARAMI; SLEE, 2006 apud TERENCE;
ESCRIVAO FILHO, 2006).

A pesquisa exploratéria pode ser definida como uma pesquisa empirica com a finalidade da
resolucdo de questdes de um problema, com tripla finalidade que pode ser definida como: aumentar a
familiaridade do pesquisador com um ambiente, fato ou fendmeno, para a realizacao de uma pesquisa
futura mais precisa, modificar e clarificar conceitos ou desenvolver hipéteses (MARCONI; LAKA-
TOS, 2003).

“Empregam-se geralmente procedimentos sistematicos ou para a obtencdo de observagdes
empiricas ou para as andlises de dados (ou ambas, simultaneamente)” (MARCONI; LAKATOS,
2003, p.188).
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4.2 CONTEXTO DA PESQUISA

O estudo foi realizado em um ambiente virtual, em um grupo de WhatsApp em que todos os
participantes sdo portadores da doenca. O grupo foi criado em 14/09/2014 por uma paciente, com o
objetivo de criar um ambiente virtual para troca de informacdes, receitas e acolher novos integrantes,

uma vez que possui integrantes de todo o territério nacional.

4.3 POPULACAO E AMOSTRA

O grupo de fenilcetontricos possui 65 integrantes, e todos foram convidados a participar do
estudo. Os critérios de inclusdo utilizados foram: idade igual ou superior a 18 anos e a concordancia

em participar do estudo.

4.4 INSTRUMENTOS PARA PESQUISA

Para a coleta de dados foram utilizados dois instrumentos: um questiondrio, contendo varia-
veis sociodemogréficas e pessoais (APENDICE A) e 0 WHOQOL-Bref (The World Health Organi-
zation Quality of Life) (ANEXO A), ambos inseridos na plataforma Google Forms.

4.4.1 WHOQOL-Bref

O WHOQOL-Bref foi criado para que existisse um instrumento que avaliasse a qualidade de
vida e que demorasse menos tempo a ser preenchido do que sua versdao original - WHOQOL-100,
mas que indicasse caracteristicas psicométricas satisfatérias. Levando o grupo de Qualidade de vida
da OMS a produzir uma versao reduzida: O WHOQOL-Bref (SAXENA et al.,2001; SKEVINGTON,
LOTFY, O’'CONNELL, 2004; WHOQOL GROUP, 1998 apud VAZ SERRA, 2006).

Os critérios para a escolha foram: “Em primeiro lugar, cumprindo o objectivo de preservar o
cardcter abrangente do instrumento original e, em segundo, seleccionando as perguntas que melhor
representavam a faceta em questao” (RIJO et.al 2006 apud ALVES, 2010, p.45).

O modelo simplificado avalia a qualidade de vida de pessoas adultas. Nao existindo restri¢ao
acerca de sua aplicacdo, pode ser utilizado tanto em pessoas sauddveis quanto pessoas que apresente

algum tipo de patologia. Para a aplicacdo desse instrumento exige-se apenas que o respondente com-
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preenda as perguntas que constituem o instrumento, podendo ser aplicado através das modalidades de
auto-preenchimento ou entrevista. O WHOQOL-Bref é composto por 26 questdes, sendo 24 pergun-
tas que representa cada uma das facetas especificas do WHOQOL-100 e duas questdes gerais, uma
relativa a percep¢ao geral da qualidade de vida e outra questdo sobre a percep¢ao geral da saide
(CANAVARRO et al., 2007 apud ALVES, 2010).

Assim sendo, enquanto no WHOQOL-100 cada uma das facetas € examinada por 4 perguntas,
no WHOQOL-Bref cada uma das 24 facetas € avaliada por uma pergunta. Fazendo com que a versao
abreviada preserve as 24 facetas da versao original mantendo a esséncia subjetiva e multidimensional
(RIJO et al., 2006 apud ALVES, 2010).

O instrumento apresenta quatro dominios: Fisico, Psicolégico, Relacdes Sociais e Ambiente,
uma vez que cada dominio apresenta um conjunto de facetas; além das duas questdes acerca da Qua-
lidade de Vida Geral. As respostas estdo formuladas em 4 escalas de respostas de acordo com a per-
gunta (intensidade, capacidade, frequéncia e avaliacdo) sendo intensidade o grau que a pessoa expe-
rimenta um estado, a capacidade refere-se a disponibilidade pessoal a um sentimento ou comporta-
mento, a frequéncia diz-se ao niimero de vezes em que ocorre algo, e por ultimo a avalicdo que pren-
de-se a percepcao de um comportamento. Ainda, todas as respostas seguem a escala likert de 5 pon-
tos (CANAVARRO, et al, 2007 apud ALVES, 2010).

O Dominio Fisico compreende as questdes 3,4,10,15,16,17,18; o Dominio Psicolégico as
questoes 5,6,7,11,19,26; o Dominio Relacdes Sociais as questdes 20,21,22; e o Dominio Ambiente as
questdes 8,9,12,13,14,23,24,25.

Para a avaliacao dos resultados inexistem uma pontuagdo geral para o instrumento, visto que o
conceito de qualidade de vida se torna multidimensional subjacente ao instrumento. A anélise somen-
te ¢ feita de forma linear, assim resultados mais elevados correspondem a uma melhor qualidade de
vida (CANAVARRO, et al, 2007 apud ALVES, 2010).

Para compreensao dos dados, as respostas conforme a escala foram agrupadas: as respostas 01
e 02 (muito ruim, ruim, insatisfeito, muito insatisfeito, nada, muito pouco, nunca e algumas vezes)
dando sentido a pouca satisfagdo com sua qualidade de vida; a resposta 3 (nem ruim nem boa, nem
satisfeito nem insatisfeito, maios ou menos, médio, nem bom nem ruim, frequentemente) mantiveram
o sentido de que ndo estdo nem satisfeitos nem insatisfeitos com sua qualidade de vida; e as respostas
4 e 5 (bastante, extremamente, muito, completamente, bom, muito bom, satisfeito, muito insatisfeito,

muito frequentemente, sempre, boa e muito boa) demonstram satisfacdo com sua qualidade de vida.
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4.4.2 Google Forms

A pesquisadora utilizou a plataforma Google Forms para a coleta de dados.

O Google Forms € uma ferramenta para a producao de formuldrios online, ou seja, essa fer-
ramenta é compativel com qualquer navegador oferecendo servigo gratuito ao usudrio, ficando os
dados salvos na conta google do pesquisador. Nele, o mesmo pode solicitar avaliagdes em escala nu-
mérica, construir questdes de multipla escolha, produzir pesquisas discursivas, entre outras opg¢oes.
Este mecanismo € ideal para quem precisa organizar inscri¢des para eventos, convites, pedir avalia-
¢oes ou até mesmo solicitar feedback sobre algo (BIJORA,2018).

“O formulario construido pode ser disponibilizado através de um endereco eletronico e, em
quando preenchido pelos respondentes, as respostas aparecem imediatamente na pagina do Google
Forms do usuério que os criou” (MATHIAS; SAKALI 2013, p. 7).

Sao muitas as vantagens que o Google Forms oferece, como: usar imagens e videos para dei-
xar as perguntas com um melhor entendimento, criagdo de diversos tipos de perguntas: listas suspen-
sas, escalas, multipla escolha entre outras, funciona para fablets e smartphones seja para criar ou res-
ponder as questdes, montagem de questiondrio com a ajuda de colegas e amigos desde que vocé auto-

rize a isso, entre outros beneficios que essa plataforma oferece (RIBEIRO, 2018).

4.5 COLETA DE DADOS

Para iniciar a coleta de dados, a pesquisadora utilizou o grupo do WhatsApp para ter acesso
aos contatos de cada participante. Uma vez com os nimeros de celulares, encaminhou aos participan-
tes individualmente, via internet pela rede social, um link gerado pela plataforma digital Google
Forms, que permitia acesso aos questionarios.

A coleta foi realizada entre 15/09/2019 a 13/10/2019, sendo necessario abordar os participan-
tes em dois momentos.

Em uma primeira abordagem, foi enviada uma mensagem via WhatsApp a todos os partici-
pantes do grupo, de maneira informal e individual, contendo informacdes acerca do trabalho e seus
objetivos, e nesse momento foi enviado o link por mensagem para acesso a pesquisa. Apds uma se-
mana, uma segunda abordagem foi realizada na tentativa de buscar mais participantes, entrando no-

vamente em contato, via WhatsApp, para obtenc¢do das respostas do questiondrio pelo link de acesso.
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Ao clicar no link a pessoa tinha acesso em primeiro plano ao Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido (TCLE), e s6 apds o aceite conseguiria ter acesso as perguntas do questiondrio.

Questiondrio pode ser definido como um instrumento que visa obter informacdes baseado na
investigacdo, através de um grupo em uma populacdo de estudo, abrangendo um tema de interesse
para os investigadores e dispondo de uma série de questdes, ndo havendo interagdo entre o pesquisa-
dor e o indagado. Sendo importante pela facilidade com que se interroga num espaco de tempo relati-

vamente curto e abrangendo um nimero elevado de pessoas. (AMARO; POVOA; MACEDO, 2005).

4.6 ASPECTOS ETICOS

A presente pesquisa foi submetida ao Comité de Etica em Pesquisa (CEP), seguindo a resolu-
¢d0 466/2012 do Ministério da Sadde, que regulamenta pesquisa com seres humanos. A pesquisa foi
aprovada com o parecer n° 3.548.980 (ANEXO B). Este projeto de pesquisa foi desenvolvido em
conformidade com as normas vigentes expressas na Resolucdo 466/2012 que regulamenta pesquisa
com seres humanos.

Todos os integrantes do grupo que aceitaram participar da pesquisa, ao acessar o link tiveram
acesso a0 TCLE - Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (APENDICE B) e mediante concor-

dancia, tiveram acesso ao questiondrio.

4.7 ANALISE DOS DADOS

Os dados foram submetidos a planilha de Excel com dupla digitagdo e posteriormente anali-
sados mediante estatistica descritiva simples, por meio de tabelas.

Segundo Martins et al. (2016), a estatistica descritiva pode ser definida como um arranjo a-
grupado de um conjunto de dados, feito a partir de célculo de medidas, tabelas ou gréficos.

Ainda, pode se caracterizar por descrever resumidamente os dados fazendo com que se possa

tirar finalizacdes sobre o estudo de tal objeto (MAGALHAES 2000, apud MARTINS et.al., 2016).
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S RESULTADOS

Todos os 65 participantes do grupo de fenilcetonuricos foram convidados a participar da pes-
quisa, entretanto foram coletadas respostas de apenas 52 participantes, ou seja cerca de 80% das pes-
soas participaram da pesquisa.

Os individuos que ndo participaram da pesquisa tiveram os seguintes motivos: 3 ndo usavam
mais o nimero de telefone que constava no grupo, 3 foram convidados novamente via WhatsApp,
porém sem retorno; e 7 pessoas visualizaram e ndo responderam a mensagem via WhatsApp. Ao to-
do, 13 pessoas (20%) ndo responderam a pesquisa.

Para andlise dos dados, foi verificado as varidveis sociodemograficas/ pessoais e o questiona-

rio quanto a qualidade de vida dos fenilcetondricos.

5.1 VARIAVEIS SOCIODEMOGRAFICAS/ PESSOAIS

Dos 52 individuos, no que se refere as varidveis sociodemograficas observou-se que quanto
ao sexo, obteve-se prevaléncia de participantes do sexo feminino, com 35 mulheres (65%). Quanto a
idade, 39 pessoas (75%) afirmaram ter entre 18 a 25 anos, sendo a predominancia nessa variavel. A
raca branca teve maior incidéncia entre os participantes, totalizando 39 pessoas (75%).

Na varidvel escolaridade, 15 pessoas concluiram o ensino superior (29%), e 16 pessoas apre-
sentavam ensino superior incompleto (31%), sendo estes os maiores indices nesta varidvel. Quanto a
procedéncia dos participantes, houve prevaléncia na regido Sudeste, com 34 participantes (65%).

As varidveis sociodemograficas dos pacientes fenilcetontricos em relagdo ao sexo, raca, esco-

laridade e procedéncia foram descritas na Tabela 1.
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Tabela 1 - Distribuicdo das varidveis sociodemograficas dos pacientes portadores de fenilcetonduria.

VARIAVEIS N %
SEXO
Masculino 18 35
Feminino 34 65
IDADE
18 a 25 anos 39 75
26 a 35 anos 10 19
Acima de 36 anos 3 6
RACA
Branca 39 75
Preta 1 2
Amarela 3 6
Parda 9 17
Indigena 0 0
ESCOLARIDADE
Ensino fundamental completo 2 4
Ensino fundamental incompleto 1 2
Ensino médio completo 14 27
Ensino médio incompleto 4 7
Ensino superior completo 15 29
Ensino superior incompleto 16 31
REGIAO
Norte 0 0
Nordeste 5 10
Sudeste 34 65
Centro-Oeste 3 6
Sul 10 19

Quanto as varidveis pessoais, foi possivel analisar na primeira questao quanto ao uso regular
do suplemento PKU pelos participantes, e notou-se que 49 pessoas (94%) afirmaram fazer o uso do
suplemento. Ao questioni-los quanto ao seguimento da dieta com restri¢do de proteinas e 47 pessoas

(90%) informaram que sim.
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Na questdo sobre o participante acreditar que a dieta interfere ou ndo na sua qualidade de vi-
da, as respostas se diversificaram, uma vez que 18 pessoas (35%) afirmaram que ela interfere, 23
pessoas (44%) informaram que nao e 11 pessoas (21%) disseram que algumas vezes ela pode afetar

sua qualidade de vida. As varidveis pessoais estdo descrias na Tabela 2.

Tabela 2 — Distribui¢cdo das varidveis pessoais dos pacientes portadores de fenilcetonuria.

VARIAVEIS N %

Voce faz uso regular do suplemento PKU?

Sim 49 94
Nao 1 2
Algumas vezes 2 4
Vocé segue a dieta com restricio de protei-

nas?

Sim 47 90
Nao 1 2
Algumas vezes 4 8
Vocé acredita que a dieta interfere na sua

qualidade de vida?

Sim 18 35
Nio 23 44
Algumas vezes 11 21

5.2 QUESTIONARIO DE QUALIDADE DE VIDA - WHOQOL-Bref

Os resultados do questiondrio WHOQOL-Bref estdo subdivididos de duas maneiras: confor-
me 4 Dominios: Fisico, Psicolégico, Relacdes Sociais e Ambiente; e Dominio Qualidade de Vida
Geral.

Em relacdo ao panorama geral, a média dos dominios representa 77% dos participantes satis-

feitos com a qualidade de vida. Os dados estdo descritos na Tabela 3 a seguir.
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Tabela 3 - Panorama geral dos Dominios Fisico, Psicoldgico, Relagdes Sociais e Ambiente; e Dominio Qua-
lidade de Vida Geral referente ao questionario WHOQOL-Bref - qualidade de vida dos pacientes portadores de
fenilcetontria.

WHOQOL-Bref - qualidade de vida dos pacientes Insatisfeito Indiferente Satisfeito
portadores de fenilcetonuria.

DOMINIOS com a QV com a QV

% % %

Dominio Qualidade de vida geral 01 12 87
Dominio Fisico 04 15 81
Dominio Psicolégico 04 18 78
Dominio Rela¢des Sociais 03 16 81
Dominio Ambiente 10 31 59
Média Geral dos dominios 04 19 77

Em relacdo as duas questdes gerais do questiondrio de qualidade de vida, em que os partici-
pantes avaliariam sua qualidade de vida, 46 pessoas (88%) relataram qualidade boa ou muito boa, e
em relacdo a sua saude 45 pessoas (86%) disseram estar satisfeitos com a saude. Os dados estdo des-

critos na Tabela 4 a seguir.
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Tabela 4 - Distribui¢do das varidveis gerais referente ao questionario WHOQOL-Bref - qualidade de vida dos
pacientes portadores de fenilcetonuria.

VARIAVEIS GERAIS DO WHOQOL-Bref Insatisfeito com Indiferente Satisfeito
aQv com a QV
N % N % N %
(Q1)Como vocé avaliaria sua qualidade de vida? 00 - 6 12 46 88
(Q2) Quao satisfeito vocé esta com sua saude? 01 02 6 12 45 86

Quanto ao Dominio Fisico, ao questionar o quanto a dor (fisica) impede os participantes de
fazer o que precisa, 44 pessoas (85%) disseram que a dor ndo os impedia, Na pergunta sobre se preci-
sam de algum tratamento médico para levar sua vida didria, 35 pessoas (67%) disseram que muito
pouco ou nada precisam.

Ao indagar os sujeitos da pesquisa se possuem energia suficiente para seu dia a dia, 36 pesso-
as (68%) disseram que possuem completamente. Na questdo acerca da locomocao, 51 pessoas (98%)
disseram que sdo capazes de se locomover muito bem.

No questionamento sobre o sono e em relagdo a capacidade de desempenhar as atividades do
seu dia a dia, 75% e 92 % respectivamente demonstraram estar satisfeitos. E por fim, em relacdo ao
seu trabalho, 42 pessoas (81%) apontaram satisfacdo.

Todas as respostas dos participantes demonstram prevaléncia de estarem satisfeitos com sua

qualidade de vida. Os dados referentes ao Dominio Fisico estdo descritos na Tabela 5 a seguir.
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Tabela 5 - Distribuic¢do das varidveis do Dominio Fisico referente ao questiondrio WHOQOL-Bref - qualidade
de vida dos pacientes portadores de fenilcetontiria.

DOMINIO FISICO Insatisfeito com Indiferente Satisfeito
aQv com a QV

N % N % N %

(Q3)Em que medida vocé acha que sua dor(fisica) 01 02 07 13 44 85

impede de fazer o que precisa.

(Q4)O quanto vocé precisa de algum tratamento 11 21 06 12 35 67

médico para levar sua vida didria

(Q10)Voce tem energia suficiente para seu dia a 01 02 15 30 36 68

dia?

(Q15)Quao bem vocé € capaz de se locomover? 00 - 01 02 51 98

(Q16)Quao satisfeito vocé estd com seu sono? 00 - 13 25 39 75

(Q17)Quao satisfeito voce estd com sua capacidade 00 - 04 08 48 92

de desempenhar as atividades do seu dia a dia?

(Q18)Quido satisfeito vocé esta com seu trabalho? 01 02 09 17 42 81

Quanto ao Dominio Psicolégico, quando foi perguntado aos participantes o quanto aprovei-
tam sua vida, 41 pessoas (79%) disseram que aproveitam bastante, demonstrando satifacdo com a
qualidade de vida. Ao questiond-los o quanto acham que sua vida tem sentido, 43 pessoas (83%) res-
ponderam bastante ou completamente tem sentido. Em relacdo ao quanto conseguem se concentrar,
38 pessoas (73%) responderam bastante.

Em relacdo a sua aparéncia fisica, 37 pessoas (71%) disseram aceitar sua aparéncia. Ao per-
gunté-los o quao satisfeito estdo consigo mesmo, 43 pessoas (83%) disseram estar satisfeitos ou mui-
to satisfeitos.

Ao perguntar aos participantes sobre sentimentos negativos € com que frequéncia possuem
esses sentimentos, 42 pessoas (80%) responderam algumas vezes ou nunca.

Todas as respostas referentes ao Dominio Psicolégico demonstraram prevaléncia de estarem
satisfeitos com sua qualidade de vida. Os dados referentes a este dominio estdo descritos na Tabela 6

a seguir.
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Tabela 6 - Distribui¢do das varidveis do Dominio Psicoldgico referente ao questiondrio WHOQOL-Bref - qua-
lidade de vida dos pacientes portadores de fenilcetondria.

DOMINIO PSICOLOGICO Insatisfeito com Indiferente Satisfeito
aQv com a QV
N % N % N %
(Q5) O quanto vocé aproveita a sua vida? 00 - 11 21 41 79
(Q6) Em que medida vocé acha que sua vida tem 03 05 06 12 43 83
sentido?
(Q7) O quanto vocé consegue se concentrar? 02 04 12 23 38 73
(Q11) Voce € capaz de aceitar sua aparéncia fisica? 01 02 14 27 37 71
(Q19) Quao satisfeito voce estd consigo mesmo? 02 04 07 13 43 83
(Q26) Com que frequéncia vocé tem sentimentos 05 10 05 10 42 80

negativos como mau humor, desespero, ansiedade
e depressio?

No Dominio Relagdes Sociais, ao questiond-los o quao satisfeito estdo com as relacdes pesso-

ais, 44 pessoas (85%) afirmaram estar satisfeitos; quanto a vida sexual, também prevaleceu satisfacdo

em 43 pessoas (83%), e 39 pessoas (75%) relataram estar satisfeitos com o apoio que recebem dos

amigos. Os dados referentes a este dominio estdo descritos na Tabela 7 a seguir.
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Tabela 7 - Distribui¢do das varidveis do Dominio Relagdes Sociais referente ao questiondrio WHOQOL-Bref -
qualidade de vida dos pacientes portadores de fenilcetondria.

DOMINIO RELACOES SOCIAIS Insatisfeito com Indiferente Satisfeito
aQv com a QV
N % N % N %
(Q20)Quao satisfeito vocé estd com relacdes pes- 02 04 06 11 44 85
soais?
(Q21) Quao satisfeito vocé esta com sua vida se- 01 02 08 15 43 83
xual?
(Q22) Quao satisfeito vocé estd com o apoio que 01 02 12 23 39 75

recebe dos seus amigos?

Quanto ao Dominio Ambiente, das oito questdes referentes ao tema, seis apresentaram respos-
ta de satisfacdo em mais de 50% dos participantes, como nas seguintes perguntas: 0 quao seguro se
sente em sua vida didria; o qudo sauddvel € seu ambiente fisico, as quao disponiveis estdo as infor-
macdes que precisa no dia a dia; o quao seguro estd com as condi¢des do local onde mora; e por fim
0 qudo seguro estd com seu acesso aos servigos de saude.

Entretanto, na questdo quanto se possui dinheiro suficiente para satisfazer suas necessidades,
26 pessoas (50%) demonstraram indiferenca. O mesmo aconteceu na questdo sobre ter atividades de
lazer, com 24 (46%) participantes indiferentes a questao

Os dados referentes a este dominio estdo descritos na Tabela 8 a seguir.
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Tabela 8 - Distribui¢do das varidveis do Dominio Ambiente referente ao questiondrio WHOQOL-Bref - quali-
dade de vida dos pacientes portadores de fenilcetondria.

DOMINIO AMBIENTE Insatisfeito com Indiferente Satisfeito
aQv com a QV

N % N % N %
(Q8) Quaio seguro se sente em sua vida didria? 02 04 09 17 41 79
(Q9) Quao sauddvel é seu ambiente fisico (clima, 01 02 25 48 26 50
barulho, polui¢ao, atrativos)
(Q12) Voce tem dinheiro suficiente para satisfazer 06 12 26 50 20 38
suas necessidades?
(Q13) Quao disponiveis para vocé estdo as infor- 08 15 14 27 30 58
macdes que vocé precisa no seu dia a dia?
(Q14) Em que medida vocé tem atividades de la- 05 10 24 46 23 44
zer?
(Q23) Quao seguro voceé estd com as condi¢gdes do 02 04 08 15 42 81

local onde mora?

(Q24) Quao seguro vocé estd com seu acesso aos 08 16 15 29 29 55
servicos de saide?

(Q25) Quaio satisfeito vocé estd com seu meio de 09 18 10 19 33 63
transporte?
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6 DISCUSSAO

A andlise dos dados foi realizada de acordo com a ordem das respostas dos questiondrios.
Primeiramente serdo discutidos os dados das varidveis sociodemogréficas dos pacientes portadores de
fenilcetondria.

No que diz respeito ao género, observa-se predominancia no sexo feminino. Este dado € se-
melhante ao de Figueira (2018), que em sua pesquisa analisou o perfil dos pacientes com fenilcetonu-
ria acompanhados pelo Servico de Referéncia em Triagem Neonatal do Estado de Goids. Sua amostra
contava com 32 (41%) de fenilcetontricos do sexo masculino e 46 (59%) de fenilcetontricos do sexo
feminino. Apesar do maior nimero de participantes da amostra ser do sexo feminino, ndo existe fun-
damento tedrico-cientifico, podendo este ser em decorréncia do tamanho amostral (AMORIM, 2005).

Acerca da varidvel idade o que se observa na amostra € que o intervalo predominante, esta en-
tre 18 a 25 anos. Ao contrdrio do achado no presente estudo, Goulart et al. (2017), que em sua pes-
quisa avaliou a situagdo atual dos fenilcetontiricos do estado de Goids, mais precisamente dos prontu-
arios do ambulatério especializado da Associacdo de Pais e Amigos dos Excepcionais de Andpolis.
Onde relata em sua amostra, que dos 76 entrevistados 59 (78%) dos fenilcetontricos possuem menos
de 18 anos e os outros 17 (22%) de fenilcetontricos possuem entre 18 a 26 anos.

Segundo Ministério da Satde, o tratamento para PKU deverad ser feito por toda vida, uma vez
suspensa a dieta, podera resultar em deterioracdo comportamental e intelectual (BRASIL, 2017).

Na variavel raca o que se pode observar na amostra foi um predominio da raga branca. Este
dado corrobora com a amostra de Starling (2005), que em sua pesquisa avaliou a existéncia de defici-
éncia de massa 6ssea em fenilcetondricos do ambulatério de Fenilcetontria do Servigo de Genética
Especial do Hospital das Clinicas da UFMG (Universidade Federal de Minas Gerais). Mostrando que
de 49 entrevistados 39 pessoas (80%) eram da raca branca e 10 pessoas (20%) ndo eram brancos.

Pacientes portadores de fenilcetontria, apresenta um reflexo de caréncia de melanina, deriva-
da da tirosina sendo por vezes de pele clara, louros e de olhos azuis. Quando essa alteracdo nao é tao
presente, ainda se nota um fenétipo mais claro do que seus pais (RIS et al., 1994; DIAMOND, 1994;
WALTER, 1995 apud FERREIRA et., al 2000).

Avaliando o dado da amostra escolaridade, o que se observou foi uma maior ocorréncia de
pessoas que apresentam ensino superior incompleto, o que se demonstra distintamente a amostra de

Alves (2010), que em sua pesquisa avaliou as consequéncias da qualidade no controle da dieta na
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qualidade de vida dos individuos PKU adultos. Onde houve predominancia de 37,5% de fenilcetonu-
ricos que cursam ou completaram o ensino secundario.

Tal dado é fundamental na andlise, uma vez que os portadores demonstraram satisfacdo com
sua qualidade de vida, que pode estar relacionado pelo nivel de escolaridade alto e consequentemente
maior conhecimento de sua condi¢do e da propria patologia, o que pode refletir também na maior
adesdo ao tratamento.

Avaliando a amostra da regido do Brasil, ha predominéancia de portadores da PKU na Regido
Sudeste. Dado que se mostra semelhante ao estudo de Monteiro (2006), que em sua pesquisa avaliou
a jun¢ao de informagdes essenciais a fenilcetondria e a situacdo no Brasil quanto a esta patogenia.
Onde a maior incidéncia foi na regido Sudeste com 920 fenilcetondricos em tratamento, ainda segun-
do o autor existe muita dificuldade para obtenciao dos dados de prevaléncia.

Para obter essas informagdes foi preciso realizar uma anélise junto Ministério da Sadde e aos
centros de tratamento de portadores de fenilcetontria em 11 estados brasileiros, visto que nos demais
estados ndo haviam constatado controle da doenca. Para obtencao das informagdes foram considera-
dos fenilcetonuricos, criangas com o diagndstico de fenilcetondria na triagem neonatal ou com a des-
coberta tardiamente. Nao considerando a naturalidade do paciente, visto que varios centros recebem
pacientes de outras localidades (MONTEIRO, 2006).

Nesse momento serdo discutidos os dados das varidveis pessoais dos pacientes portadores de
fenilcetonuria.

Ao questionar os pacientes quanto ao uso da formula PKU, houve predominancia da resposta
afirmativa quanto ao uso do suplemento e também da dieta com restricao de proteinas. Esses dados
corroboram com o estudo feito por Vieira (2010) que em sua pesquisa avaliou, a adesdo ao tratamen-
to e seus fatores relacionados por pacientes triados no Servigco de Genética médica do Hospital das
Clinicas de Porto Alegre. Onde dos 56 entrevistados 47 pessoas responderam que fazem uso do su-
plemento de acordo com as orientagdes do nutricionista.

A Formula de aminoacidos fornecida aos Estados e Distrito Federal, € isenta de fenilalanina
(FAL). Vém para ser usada como uma reposicdo da alimentagdo, ou seja, como muitos alimentos
importantes e ricos em proteinas sao eliminados da dieta essa formula faz a substituicdo, garantindo
ao paciente um completo desenvolvimento tanto somatico quanto neurolégico aliado a dieta necessa-
ria (BRASIL,2017).

Existem algumas causas que favorecem a ndo adesdo do tratamento entre elas pode-se citar:

palatabilidade dos medicamentos e férmulas, alto custo da medicacgao, dificuldade financeira, falta de
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confianca dos pacientes no profissional, pouco conhecimento sobre a doenga e o medicamento, fato-
res culturais e a distancia do centro de tratamento (REINERS, 2008; apud VIEIRA, 2010).

Observa-se que mesmo nao sendo um medicamento de gosto palatdvel, isso ndo afeta a quali-
dade de vida dos fenilcetondricos avaliados.

Avaliando os dados da amostra, houve predominancia de respostas, afirmando que a dieta nao
interfere na sua qualidade de vida. Essa amostra € distinta a experiéncia de Soares (2014), que em sua
pesquisa avaliou, a compreensdo materna sobre a PKU na dindmica familiar e a percepc¢ao da equipe
multiprofissional sobre o cuidado e o tratamento da patologia. No qual trabalha como nutricionista no
SR (Servi¢o de Referéncia) ha 16 anos, segundo a autora o tratamento para PKU atingem implica-
¢oes sociais, principalmente na familia.

A dieta realizada pelo portador da doenca deverd ser mantida por toda vida, e em caso de sus-
pensdo o que se sugere € a deterioracdo comportamental e intelectual. Sendo assim € utilizada uma
féormula de aminodcidos isenta de Fenilalanina auxiliada com uma dieta hipoproteica (BRASIL,
2017).

A Férmula € disponibilizada a todos os pacientes pelos Estados e Distrito Federal. Como os
alimentos com importantes fontes de proteina (ricos em FAL) sdo eliminados da dieta dos pacientes,
os aminodcidos essenciais (exce¢ao da FAL) ficam sendo controlados por meio da férmula especial.
Essa compensacdo permitird o adequado desenvolvimento tanto neuroldgico quanto somatico, mes-
mo com a restri¢ao dietética que lhe serd imposta (BRASIL, 2017).

Como o tratamento para PKU ¢ feito pela restri¢ao dietética, existem poucas tentativas de ob-
servar o quanto o tratamento afeta a adesdo dos pacientes (MACDONALD, 2010 apud VIEIRA,
2010).

“O controle da HPA por deficiéncia da PAH é conseguido através de uma dieta com baixos
niveis de Phe”. (PONZONE et al., 2006 apud VIEIRA, 2010, p.20). A dieta com restri¢ao € individu-
alizada, conforme a tolerancia de cada paciente ao aminoacido Phe, devendo ser mantida por toda
vida do paciente. (MIRA, 2000 apud VIEIRA 2010).

Mesmo diante da limitacdo para o consumo em uma gama de alimentos, demonstra-se na
pesquisa que nao interferiu na qualidade de vida dos portadores da doenca. Tal dado pode estra rela-
cionado ao tempo de uso das formulas, que se torna hédbito para o consumo, facilitando a vida e o
convivio social.

Como pode ser observado na presente pesquisa a maioria dos entrevistados estdo satisfeitos

com o apoio que recebe de seus parentes e amigos.
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Em relag@o ao apoio de amigos e familiares estudos mostram que, uma boa adesdo do contro-
le dietético, provém da disciplina e destreza dos pais em supervisionar a dieta, que pode ser influen-
ciado por alguns fatores tais como: habilidades organizacionais, motivagdo, coesdao familiar, enten-
dimento dos pais sobre a dieta e suporte social (MACDONALD, 2008 apud VIEIRA, 2010). Pacien-
tes de pais divorciados estdo mais predispostos a maiores niveis de Phe (OLSSON, 2007 apud VIEI-
RA,2010).

A PKU pode interferir no convivio escolar de algumas criancas, em decorréncia da restri¢ao
dietética (MACDONALD, 2000 apud VIEIRA, 2010).

S@o muitas as maneiras para melhorar a qualidade de vida dos fenilcetondricos entre elas in-
clui: melhora do sabor da férmula, apoio dos pais e familiares do paciente no cumprimento da dieta e
acesso facilitado de produtos vegetarianos no mercado.

Os dados referentes aos dominios do questionario WHOQOL-Bref serao discutidos a seguir:

Analisando o estudo foi realizado a média dos dominios e observado que os dominios que a-
presentaram maiores taxas em relacdo ao grau de satisfacdo com a qualidade de vida, foram respecti-
vamente: Qualidade de vida geral, dominio fisico, relagdes sociais, psicoldgico e por dltimo o ambi-
ente.

Esses dados corroboram com o estudo feito por Sales e Ferreira (2011) que em sua pesquisa
avaliou a correlacao entre atividade fisica e qualidade de vida aos participantes do Projeto de Promo-
¢do em Saude de Sao Roque do Canad-ES. No qual nota-se a mesma sequéncia de satisfacdo dos do-
minios.

Entretanto, o estudo realizado por Almeida-Brasil et.al (2017) mostra-se divergente a atual
pesquisa. Nela avaliou-se as caracteristicas associadas a qualidade de vida (QV) em usudrios de qua-
tro Unidades Basicas de Satde (UBS) de Belo Horizonte, Minas Gerais. Onde em ordem decrescente
apresentaram com maiores taxas os dominios: Qualidade de vida geral, relacdes sociais, psicoldgico,

fisico, meio ambiente.
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7 CONCLUSAO

Diante de intimeros fatores que podem interferir na qualidade de vida do portador de Fenilce-
tondria, destacam-se: uso do suplemento PKU, j4 que o mesmo se apresenta ndo muito saboroso, com
desagrado no cheiro e rigidez no paladar; o seguimento em risca da dieta, visto que esta apresenta-se
com limitagdo em uma gama de alimentos; e o apoio da familia e dos amigos em relagdo ao cumpri-
mento da dieta.

Entre outros fatores, no qual foi aplicado o WHOQOL-BREEF e observado uma média geral de
77% no grau de satisfacdo com a qualidade de vida dos portadores de fenilcetontria, concluindo que
0s participantes se apresentam com esta adequada.

Dentre os dominios o que obteve uma maior média depois do dominio geral, foi o fisico e re-
lagdes sociais com taxas de 81%. O indicador que obteve pior resultado foi o de meio ambiente 59%.

S@o muitas as maneiras para melhorar a qualidade de vida dos fenilcetondricos entre elas me-
lhorar a palatabilidade das férmulas disponiveis no mercado, estimular a presenca dos pais e familia-
res do paciente no cumprimento da dieta oferecendo apoio e facilitando o consumo de alimentos pro-
picios dentro do possivel, além da necessidade do aumento do acesso de produtos vegetarianos.

O estudo realizado teve limitacdes em vérios segmentos. Ainda € escasso a quantidade de o-
bras nacionais que tem como base a fenilcetondria como tema, tornando assim a temédtica com um
grau maior de dificuldade, atrelado a isso o WHOQOL-BREF apresenta-se como um questionario
novo sendo assim, pouco discutido nacionalmente.

Destaca-se aqui, a importancia do enfermeiro e da sua equipe no diagndstico, por meio da rea-
lizacdo do teste do pezinho, fundamental para detec¢do precoce da doenga; além do acompanhamento

do tratamento e no apoio e incentivo para disciplina dietética necesséria.
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APENDICE A

VARIAVEIS SOCIODEMOGRAFICAS E PESSOAIS

1) QUAL SEU GENERO?

( ) Masculino ( ) Feminino

2) QUAL SUA IDADE?

() Possuo entre 18 e 25 anos () Possuo entre 26 € 35 anos () Possuo acima de 36 anos

3) QUAL SUA RACA?

( ) Branca () Preta () Amarela ( )Parda () Indigena

4) QUAL SUA ESCOLARIDADE?

(' )_Ensino fundamental completo () Ensino fundamental incompleto
() Ensino médio completo () Ensino médio incompleto
() Ensino superior completo () Ensino superior incompleto

5) QUAL SEU REGIAO?
() Norte ( )Nordeste ( )Sudeste ( )Centro-Oeste ( )Sul

6) VOCE FAZ USO REGULAR DO SUPLEMENTO PKU?
( ) Sim ( )Nao ( )Algumas vezes

7) VOCE SEGUE A DIETA COM RESTRICAO DE PROTEINAS?
( H)Sim ( )Nao ( )Algumas vezes

8) VOCE ACREDITA QUE A DIETA INTERFERE NA SUA QUALIDADE DE VIDA?
( )Sim ( )Niao ( )Algumas vezes
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APENDICE B

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

““O respeito devido a dignidade humana exige que toda pesquisa se processe
apos consentimento livre e esclarecido dos sujeitos, individuos ou grupos que
por si e/ou por seus representantes legais manifestem a sua anuéncia a parti-
cipacdo na pesquisa.” (Resolucdo. n° 466/2012-1V, do Conselho Nacional de
Saude)

Eu, tendo sido convidado (,a) a participar como voluntdri(o,a) do estudo “Qualidade de vida de

Fenilcetonuricos adultos, participantes de um grupo de WhatsApp” recebi da Profa Natdssia Carmo

Lopes Queiroz Ferreira, e do (a) Académico (a) de Enfermagem Daiane Maria de Oliveira Silva,

responsaveis por sua execugdo, as seguintes informacdes que me fizeram entender sem dificuldades e

sem duividas os seguintes aspectos:

* Que o estudo se destina a :

Avaliar a Qualidade de vida de Fenilcetonuricos adultos, participantes de um grupo de WhatsApp
¢ Que a importancia deste estudo € :

Contribuir para uma reflexdo acerca da qualidade de vida do paciente pela disseminagcdo de
informacdes, visto que o tema € relevante tanto para os fenilcetontricos, quanto para os profissionais de
enfermagem que fazem a coleta do exame.

¢ Que participarei respondendo a um questionario

¢ Que sempre que desejar serao fornecidos esclarecimentos sobre cada uma das etapas do

estudo.

¢ Que a qualquer momento, eu poderei recusar a continuar participando do estudo e, também,
que eu poderei retirar este meu consentimento, sem que isso me traga qualquer penalidade ou

prejuizo.
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Que as informacoes conseguidas através da minha participacao nao permitirao a identificacao

da minha pessoa, exceto aos responsaveis pelo estudo, e que a divulgacao das mencionadas

informacdes sé sera feita entre os profissionais estudiosos do assunto.

Que nio terei nenhuma despesa e nenhum beneficio financeiro na participacao.

Que receberei uma cépia deste termo de consentimento no grupo.

Endereco d(os,as) responsave(l,is) pela pesquisa (OBRIGATORIO):
Instituicdo: Faculdade de Enfermagem da Libertas Faculdades Integradas
Endereco: Av. Wenceslau Bras 1018/1038

Bairro: /CEP/Cidade: Lagoinha/ Sdo Sebastiao do Paraiso- MG
Telefones p/contato: (35)35311998

ATENCAO: Para informar ocorréncias irregulares ou danosas durante a sua participacio no
estudo, dirija-se ao:

Comité de Etica em Pesquisa da FESP

Endereco: Avenida Juca Stockler 1130

Telefone: 3529 - 6056

Assinatura do pesquisador responsavel (ori-
entador)

Assinatura do Académico (a) de enfermagem




ANEXO A

INSTRUMENTO DE QUALIDADE DE VIDA
(WHOQOL-BREF)
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Muito Ruim | Nem ruim, Boa Muito
Ruim Nem boa boa
1) Como vocé avaliaria sua qualidade 1 2 3 4 5
de vida?
Muito Insa- | Nem satis- | Satis | Muito
insatis- | tisfeito | feito, nem | feito | satisfei-
feito insatisfeito to
2) Quao satisfeito(a) vocé esta com sua 1 2 3 4 5
saude?
Nada Muito Mais ou Bas- Ex-
pouco menos ta- | trema-
nte | mente
3) Em que medida vocé acha que sua 1 2 3 4 5
dor(fisica) impede de fazer o que vocé
precisa?
4) O quanto vocé precisa de algum 1 2 3 4 5
tratamento médico para levar sua vida
didria?
5) O quanto vocé aproveita sua vida? 1 2 3 4 5
6) Em que medida vocé acha que sua 1 2 3 4 5
vida tem sentido?
7) O quanto vocé consegue se concen- 1 2 3 4 5
trar?
8) Quaio seguro vocé se sente em sua 1 2 3 4 5
vida didria?
9) Quao saudavel é o seu ambiente 1 2 3 4 5
fisico (clima, barulho, poluicao, atrati-
vos)?
Nada Muito Médio Muito | Com-
pouco pleta-
mente
10) Vocé tem energia suficiente para 1 2 3 4 5
seu dia-a-dia?
11) Vocé € capaz de aceitar sua apa- 1 2 3 4 5
réncia fisica?
12) Vocé tem dinheiro suficiente para 1 2 3 4 5
satisfazer suas necessidades?
13) Quao disponiveis para vocé estdo 1 2 3 4 5




as informacdes que vocé precisa no
seu dia-a-dia?
14) Em que medida vocé tem ativida- 1 2 3 4 5
des de lazer?
Muito Ruim | Nembom | Bom | Muito
Ruim nem ruim bom
15) Qudo bem vocé é capaz de se 1 2 3 4 5
locomover?
Muito Insatis - | Nem sa- Satis- | Muito
insatisfei- feito tisfeito feito satis-
to Nem insa- feito
tisfeito
16) Quao satisfeito vocé estd com 1 2 3 4 5
seu sono?
17) Quado satisfeito vocé estd com 1 2 3 4 5
sua capacidade de desempenhar as
atividades do seu dia-a-dia
18) Quado satisfeito vocé estd com 1 2 3 4 5
seu trabalho?
19) Quao satisfeito vocé estd consigo 1 2 3 4 5
mesmo
20) Quao satisfeito vocé estd com 1 2 3 4 5
relacdes pessoais?
21) Quao satisfeito vocé estd com 1 2 3 4 5
sua vida sexual?
22) Quao satisfeito vocé estd com o 1 2 3 4 5
apoio que vocé recebe dos seus ami-
gos?
23) Quao satisfeito vocé estd com as 1 2 3 4 5
condig¢des do local onde mora?
24) Quao satisfeito vocé estd com 1 2 3 4 5
seu acesso aos servicos de saide?
25) Quao satisfeito vocé estd com 1 2 3 4 5
seu meio de transporte?
Nunca Algu- | Frequen - Muito Sem-
mas temente | frequente- | pre
vezes mente
26) Com que frequéncia vocé tem 1 2 3 4 5

sentimentos negativos como mau
humor, desespero, ansiedade, de-
pressao?
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ANEXO B

_ usersiosoc | g3 UEMG - UNIDADE PASSOS DA
e s UNIVERSIDADE DO ESTADO € 2Biocg orme

DE MINAS GERAIS

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADODS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: Qualidade de vida de Fenilcetondricos adultos, participantes de um grupo de

WhatsApp
Pesquisador: Matissia Camo Lopes Queiroz Ferreira
Area Temética:
Versao: 1

CAAE: 19547210.8.0000.5112
Instituigio Proponente: FUNDACAD EDUCACIONAL COMUNITARIA DE S 5 PARAISO MG
Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER

Miumero do Parecer: 3.548.980

Apresentagio do Projeto:

Sera realizada uma pesquisa de campo, descrifiva, exploratoria e de abordagem quantitativa. O estudo sera

realizado em um ambiente virtual de um grupo de WhatsApp, com 85 integrantes, em gue todos os
participantes sdo portadores da doenga.

Objetivo da Pesquisa:
Awaliar a Qualidade de vida de Fenilcetondricos adultos, participantes de um grupo de WhatsApp.

Identificar como o fenilcetonirico avalia sua qualidade de vida. - Caracterizar o perfil sociodemografico do
grupo de fenilcetondria em relagio ao sexo, idade, raga, escolaridade e localidade de residéncia.

Avaliagio dos Riscos e Beneficios:

Riscos: Constrangimento em parficipar de uma pesquisa que fala de sua patologia & n3o querer se expor.
Contribuir no conhecimento da doenga tanto para portadores quanto para os profissionais da salde.

Comentarios e Consideragbes sobre a Pesquisa:
Pesquisa relevants.

Endersgo:  Av.Juca Stockler 1130

Balrmo: Belo Horzonbe: CEP: 37900-106
UF: MG Municiplo: PASS0S
Telefone: (35)3520-6055 E-mall: walkssie msafuemg o

Priagprea 01 dm &8
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@ UEMG - UNIDADE PASSOS DA

D ESTADC DE Mimas GERAS mm

wimarrssos UNIVERSIDADE DO ESTADC asil
DE MINAS GERAIS

Contnusgio do Farcer 3 548880

Consideragtes sobre os Termos de apresentagio obrigatoria:

Termos apresentados e adequados.

Recomendagies:

Mao ha

Conclustes ou Pendéncias e Lista de Inadequagbes:

MEo ha

Consideragbes Finais a critério do CEP:

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipe Documento Arguivo Postagem Autor Situagdo
Informagdes Basicas| PE_INFORMACOES_BASICAS DO P | 20/0&2019 Aceitn
do Projeto ROJETC 1417118.pdf 13:51:42
Folha de Rosto Falhaderosto assinada. pdf 2082019 | Natassia Carmo Aceifo

13:51:03 |Lopes Queiroz
Femeirg
Outros Instrumento_qualidade_pdf 18/08/2018 | Matassia Carmmo Aceifo
12201:10 | Lopes Queiroz
Femeirg
Dutros Instrumento_perfil pdf 18/08/2018 | Matassia Carmo Aceifo
12:00:48 | Lopes Queiroz
Femeirg
Cronograma Cronograma_pdf 18/08/2018 | Matissia Carmo Aceifo
11:58:04 | Lopes Queiroz
Femreirg
TCLE / Termos de | TCLE pdf 18/08/2018 | Matassia Carmo Aceito
Assentimento / 11:5848 |Lopes Queiroz
Justificativa de Ferreira
Auséncia
Projeto Detalhado ! | Projeto_toc CEP.pdf 18/08/2018 | Matassia Carmo Acaitn
Brochura 11:58:33 | Lopes Queiroz
|mvestigador Femeirg
Situagdo do Parecer:
Aprovado

Mecessita Apreciagdo da CONEP:

Nao

Enderega;  Av.Juca FHockler 1130

Balmo: Belo Horzonta
UF: MG

CEP: 37.900-106

Municipio: PASEOS
Talsfone: (35)3529-6055

E-mall: walsete mEaEuemg br
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Conimescin do Fanecer: 3.545 980

PASS0S, 02 de Setembro de 2010

Assinado por:
Walisete de Almeida Godinho Rosa
[{Coordenador{a))
Enders¢o;  Av.Juca Siockler 1130
Balrmo: Belo Horzonte CEP: 37900-1D6
UF: MG Municipio: PAZS03
Telefong: (35)3529-5055 E-mall: walssle msauemg o
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