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RESUMO

A Doenca de Krabbe (DK) é uma condicao rara, possui carater autossémico
recessivo e que se caracteriza por um depasito lisossomal devido a deficiéncia
da enzima galactocerebrosidase (GALC). Este erro inato do metabolismo tem
como consequéncia a desmielinizacdo do sistema nervoso central e periférico.
Considerando a magnitude da DK e a inexisténcia de material cientifico na
area de fonoaudiologia, este relato de caso objetivou descrever a avaliacédo e
as manifestacdes fonoaudiolégicas de duas irmas gémeas, com trés anos no
momento da avaliacdo, ambas com diagnédstico clinico de DK. O caso foi
descrito a partir de trés eixos, quais sejam, a historia clinica, as manifestacdes
clinicas globais e as fonoaudiol6gicas. O histérico clinico das gemelares
revela a aquisicdo de habilidades motoras e desenvolvimento linguistico-
cognitivo adequados até o surgimento dos primeiros sinais da doenca. Para a
avaliagdo do sistema sensorio motor oral foi utilizado o Protocolo de Avaliagédo
Clinica da Disfagia Infantil (PAD-PED). Ja para avaliacdo da linguagem foi
utilizado o Protocolo de observacdo comportamental (PROC). A partir dos
achados clinicos observados, foi estabelecido como hipétese diagndstica
fonoaudioldgica Disfagia Orofaringea Neurogénica Moderada a Grave para as
consisténcias avaliadas e disturbio de linguagem em ambas as criancas.
Desta forma, estas intercorréncias impactam na nutricdo e na comunicagao,
consequentemente na ocorréncia de agravos e na sua qualidade de vida e de
seus familiares.

Descritores: Fonoaudiologia; Estudo de caso; Leucodistrofia de células
Globoides; Doencas Desmielinizantes; Galactosilceramidase.



ABSTRACT

The Krabbe Disease (KD) is a rare condition, that has an autosomal recessive
character, that is characterized by a lysosomal deposit due to the deficiency of
the galactocerebrosidase (GALC) enzyme. This innate error of the metabolism
has as a consequence the demineralization of the central and peripheral
nervous system. Considering the magnitude of KD and the inexistence of
scientific material at speech therapy area, this case report had as objective to
describe the avaliation and the phonoaudiology manifestations of two twin
sisters, that were with three years old during the evaluation’s moment, both with
clinical diagnosis of KD. The case was describe from three axes, which are, the
clinical history, global clinical and the speech-language manifestations. The
clinical history of twins reveals the acquisition of motor skills and adequate
cognitive-linguistic development until the first signs of the disease appear. For
the evaluation of the oral motor sensory system was used the Clinical
Evaluation Protocol for Childhood Dysphagia (PAD-PED). For the language
evaluation was used the Behavioral Observation Protocol (BOP). From the
clinical findings observed, it was established as a phonoaudiology diagnostic
hypothesis Neurogenic Oropharyngeal Dysphagia, Moderate to Severe, for the
consistencies assessed and language disorder in both children. This, these
intercurrences impact on nutrition and communication, consequently on the
occurrence of aggravation and their quality of life and their families.

Keywords: Speech therapy; Case study; Globoid cell leukodystrophy;
Demyelinating Diseases; Galactosylceramidase.
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INTRODUCAO

A Doenca de Krabbe (DK) com incidéncia de 1/100.000 nascidos
vivos', possui carater autossdémico recessivo e caracteriza-se por um
depdsito lisossomal devido a deficiéncia da enzima galactocerebrosidase
(GALC)?.

Este erro inato do metabolismo tem como consequéncia a
desmielinizacdo do sistema nervoso central e periférico, além de ocasionar a
ativacéo dos astrdcitos e a formacéo de células globoéides multinucleadas®.

As possiveis formas da DK sdo a infantil, com surgimento nos
primeiros meses de vida e ocorréncia em torno de 85% dos individuos e, a
forma de inicio tardio, com sintomas a partir do sexto més de vida até a
sétima década®.

O grupo infantil da DK é por sua vez dividido em trés estagios e as
criangcas com este diagnéstico podem apresentar qualquer ou todas das
seguintes caracteristicas: sinais de irritabilidade, hipertonia muscular,
degeneracdo neurolégica progressiva, neuropatia periférica, evidéncia de
doenca na substancia branca apresentada em neuroimagem, elevagcao da
concentracdo de proteina do liquido cefalorraquidiano, fraqueza, perda da
visdo e regresséo intelectual®.

Na forma infantil tardia (idade de inicio seis meses a trés anos), 0s
sintomas iniciais mais frequentes sao de irritabilidade, regresséao
psicomotora, rigidez, ataxia e perda de visdo. Na maioria dos casos, 0 Curso
€ progressivo e resulta em morte aproximadamente dois anos apos o inicio.

No grupo juvenil (idade de inicio trés a oito anos), as criancas desenvolvem



perda de visdo em conjunto com hemiparesia, ataxia e regressao
psicomotora® >.

Estudos sobre a Doenca de Krabbe sdo escassos, principalmente em
relagdo as manifestacdes na forma clinica de aparecimento tardio. Os poucos
relatos existentes abordam que os sinais clinicos sdo heterogéneos, podendo
variar até mesmo dentro de uma mesma familia. Considerando a magnitude
da DK e a inexisténcia de material cientifico na area de fonoaudiologia, 0
objetivo deste estudo foi descrever a avaliacdo e as manifestacdes

fonoaudioldgicas em individuos com diagndstico de DK.
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APRESENTACAO DO CASO CLINICO

Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Hospital
Universitario Professor Edgard Santos (HUPES), UFBA, Salvador/BA sob
namero de parecer 1.501.996 (Anexo 2).

Apresenta-se o relato de caso de duas irmas gémeas, com trés anos no
momento da avaliacdo, ambas com diagnostico clinico de Doenca de
Krabbe, que encontravam-se em acompanhamento multiprofissional no
servico de neurogenética do Ambulatorio Professor Francisco Magalhdes
Neto - Complexo HUPES. O representante legal das criancas assinou o
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (Anexo 3) atendendo aos
critérios elegidos pela Comissdo Nacional de Etica em Pesquisa.

O caso foi descrito a partir de trés eixos, quais sejam, a histéria clinica,
as manifestaces clinicas globais e as fonoaudioldgicas.

A genitora com gestacdo gemelar dizig6tica, aos 17 anos, teve parto
ceséareo a termo com idade gestacional de 39 semanas, sem intercorréncias
pré-natais e perinatais. Os pais, nascidos em Salvador/BA, negam
consanguinidade e casos semelhantes nas familias. A mae afirma que
possuem rede de apoio familiar desde nascimento das criangas e que com 0
surgimento dos sinais clinicos da doenca essa ajuda se intensificou. As
manifestacbes clinicas surgiram mais precocemente na crianga aqui

denominada de C1 e poucos meses apos em sua irmé, chamada de C2.
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HISTORIA CLINICA

O histodrico clinico da gemelares, com diagnostico de Leucodistrofia
(Doenca de Krabbe), revela a aquisicdo de habilidades motoras e
desenvolvimento linguistico-cognitivo adequados até o surgimento dos
primeiros sinais da doenca. Os pais afirmam que engatinharam aos oito
meses, deambularam sem apoio com um ano, falaram as primeiras palavras
com um ano e por volta dos dois anos subiam em objetos, jogavam bola e
davam tchau. Segundo os pais, além do desenvolvimento motor citado, ndo
apresentavam comprometimento visual ou auditivo e alimentavam-se nas
variadas consisténcias alimentares sem dificuldades.

Quanto a histéria alimentar foi informado que as criancas nao
permaneceram em aleitamento materno exclusivo até os seis meses de vida,
sendo necesséria a introducao de férmula infantil, porém até os dois anos e
dois meses de idade realizaram a introducdo de variadas consisténcias e
grupos alimentares. Os genitores negam qualquer dificuldade de succéo,
degluticdo e engasgos nesse periodo. Em relacdo a linguagem foi relatado
gue as criancas apresentaram oralidade, com intencdo comunicativa,
explorando objetos e com boa compreenséo verbal.

Os primeiros sinais da doenca em C1 foram notados aos dois anos e
dois meses de idade, quando passou a cursar com engasgos, movimentos
incoordenados ao tentar fixar objetos, alteracfes de equilibrio, regressao da
marcha e dificuldade de controle cervical. Nesta idade parou de falar, porém
0s pais afirmam que ela mantinha compreenséo. Ja C2, aos dois anos e seis
meses cursou com dificuldades para deglutir determinadas consisténcias,

evoluindo com engasgos com liquidos, desvio do olhar, irritagdo e choro
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frequente. Além destes sinais C2 apresentou desequilibrio, regressdo do
controle cervical e dificuldades para sentar. Nesta idade falava frases,
matinha dialogo, porém com volume vocal mais baixo do que de costume.

Com a evolugao dos sintomas, a alimentacéo tanto de C1 como de C2
ficou restrita a consisténcia pastosa homogénea e liquido, utilizando colher,
mamadeira e copo para ingestao.

Quando as irmas completaram dois anos e seis meses, C1 evoluiu
com infecgdo respiratéria e surgiram outros sintomas neurologicos
inespecificos, enquanto C2 evoluiu com sindrome cerebelar e estrabismo.
Assim, instalou-se a necessidade de internamento hospitalar e investigacao
diagndstica.

O estudo da ressonancia magnética do encéfalo realizada neste
periodo foi sugestivo do diagndstico de DK para ambas as criancas,
demostrando lesdo com hipersinal em substancia branca periventricular,

posteriormente a patologia foi confirmada através de exames enzimaticos.

MANIFESTACOES CLINICAS E FONOAUDIOLOGICAS

Durante a avaliacdo fonoaudioldgica as criancas apresentavam-se
apéticas e parcialmente colaborativas, mesmo com os limites motores e
cognitivos impostos pela doenga. Observou-se em C1 estrabismo
divergente, auséncia de controle cervical, dupla hemiparesia espastica,
hiperreflexia global e postura de pés equinos. Ja& em C2 verificou-se pouca
intencdo visual, estrabismo convergente a direita ndo fixo, hipotonia de

tronco, tbnus dos membros adequados e dupla hemiparesia. As gémeas
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apresentavam-se em dieta via oral exclusiva, nas consisténcias pastosa e
liguida e mantinha dependéncia alimentar.

Para a avaliagdo do sistema sensorio motor oral foi utilizado o
‘Protocolo de Avaliagdo Clinica da Disfagia Infantil (PAD-PED) (Anexo 4)°.
Notando desempenhos semelhantes entre as criangas.

Observou-se mobilidade e tébnus de érgaos fonoarticulatérios (OFAS)
diminuidos, palato duro alto e sem visualiza¢do do palato mole, auséncia de
vedamento labial em repouso, conservagdo das unidades dentarias, reflexo
nauseoso reduzido e reflexo de mordida presente. Notou-se aspecto da
mucosa oral adequado e presenca de sialorreia. A ausculta cervical de base
de C1 esteve alterada, ja em C2 apresentou-se normal.

A avaliagéo funcional da degluticao foi realizada a partir da oferta de
alimentos nas consisténcias liquido fino e pastoso homogéneo, conforme
informado pela made como sendo as consumidas pelas criangcas. Nao houve
indicacdo clinica para oferta de outras consisténcias, tais como, pastoso
heterogéneo e sdlido. Na oferta do liquido fino em mamadeira com bico
ortodéntico, utensilio utilizado no cotidiano, foi observado tanto em C1 como
C2 escape oral pelas comissuras labiais, preensédo inadequada do bico,
incoordenacdo entre sugar, respirar e deglutir, tempo de transito oral
aumentado e elevacao laringea presente com mdltiplas degluticdes. No que
diz respeito a ausculta cervical ndo houve mudanca em ambas as criancas
apos a oferta. A partir da avaliacdo do liquido fino, utilizando o copo, foi
possivel visualizar a mesma performance, com despejamento do liquido na

cavidade oral pela mae. Durante a oferta os sinais vitais encontrados em C1
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foram frequéncia cardiaca (FC) de 107bpm e saturagédo de oxigénio (SpO,)
de 97%. J& C2 apresentou FC de 101bpm e SpO, de 99%.

No momento da avaliacdo da degluticdo para a consisténcia pastoso
homogéneo as criangcas apresentaram captacdo inadequada da colher,
escape oral anterior, movimento postero-anterior de lingua, incoordenacéo
entre sugar, respirar e deglutir, tempo de transito oral aumentado, elevacao
laringea presente com mudltiplas degluticdes e residuos em cavidade oral
apos degluticdo. Em relacdo a ausculta cervical apresentou-se ruidosa de
base sem piora apés a oferta em C1, enquanto em C2 encontrava-se
normal. No momento da ingesta os sinais vitais em C1 se comportaram da
seguinte forma, frequéncia cardiaca (FC) de 97bpm e saturacdo de oxigénio
(SpO,) de 99%. Ja em C2 foram FC de 109bpm e SpO, de 99%.

Para a avaliacao da linguagem foi utilizado o Protocolo de observacao
comportamental (PROC) (Anexo 5)°, a partir do qual observou-se que as
criangas possuiam intencdo comunicativa, respondendo a avaliadora através
de gestos ndo simbdlicos e com raras vocaliza¢Bes néo articuladas, assim, é
possivel afirmar que ha supresséao de fala.

Foram estabelecidos, a partir dos achados clinicos observados, como
hipotese diagndstica fonoaudiolégica Disfagia Orofaringea Neurogénica
Moderada a Grave para as consisténcias avaliadas e distarbio de linguagem
em ambas as criangas.

Evidencia-se que o quadro clinico foi semelhante nos dois casos e
compativel com descricdes da literatura, entretanto, a C1 tem apresentado

regressdo clinica mais acelerada. Desta forma, a conduta adotada pela
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equipe foi o encaminhamento para acompanhamento fonoaudiolégico,

fisioterapico e avaliagdo com nutricao.
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DISCUSSAO

Descreveu-se neste estudo dois casos de irmas gémeas com
diagnostico de Leucodistrofia do tipo Doenca de Krabbe (DK), que
desenvolveram sintomas e sinais na infancia tardia dando énfase as
manifestacdes fonoaudioldgicas a partir da avaliagéo clinica.

O diagnostico da patologia é realizado através da historia clinica,
avaliagdo fisica, exames de neuroimagem, teste da atividade da enzima
Galactocerebrosidase, teste genético molecular e clinico®. Nos casos
estudados as pacientes foram submetidas a exames de neuroimagem, testes
enzimaticos e exames neuroldgicos, sendo que suas historias clinicas
revelaram informacg8es que contribuiram significativamente para tracar o perfil
dos sintomas e chegar ao diagnostico.

Os erros inatos do metabolismo (EIM) possuem uma apresentacéo
clinica variavel, dessa forma o diagnostico pode demorar a ser estabelecido,
dificultando a realizacdo de intervencdo precoce®. Vale ressaltar que ambas as
criancas da pesquisa enfrentaram esse processo lentificado. Alguns EIM tém
sido diagnosticados por triagem neonatal através da investigacdo de
fenilcetonuria®, porém em grande maioria o diagndstico sé é realizado apds o
inicio das manifestagdes clinicas, de modo geral na infancia. Diante das
dificuldades diagnosticas encontradas instituicbes, departamentos e
laboratorios vém aprimorando suas técnicas visando dar maior importancia as
manifestacdes, enfatizando o diagndstico laboratorial®*.

Durante o estudo, verificou-se que as criangas apresentaram um quadro

de regressdo acelerada apdés o0s primeiros sinais da patologia com
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comprometimento neuroldgico, inclusive do processo de alimentacdo e de
linguagem. Na DK compreende-se que as caracteristicas clinicas variam de
acordo com a forma e o estdgio da doenca, porém nota-se que O
desenvolvimento neuropsicomotor € normal até o surgimento das primeiras
manifesta¢des clinicas. Os individuos podem ser clinicamente normais até que
a fraqueza, irritabilidade, regresséo psicomotora, perda de visédo, disfagia e
convulsdes se tornam evidentes™ . O relato de caso descrito corrobora com 0s
dados da literatura, ressaltando que as duas criangas tiveram desenvolvimento
normal até aproximadamente dois anos de idade e apresentaram as principais
caracteristicas clinicas descritas.

Todas as alteragfes estruturais encontradas no sistema sensorio motor
oral e relatadas nos dois casos impactam diretamente no desempenho das
funcdes de degluticdo e fala. Um estudo' cita a disfagia como uma das
manifestacbes presentes na DK, relatando que a mesma pode levar a uma
piora no progndstico na doenga, no entanto ndo aprofundam sobre tema. A
caréncia de publicacdes cientificas que descrevem de forma detalhada as
manifestacdes fonoaudioldgicas impossibilita uma discussao mais otimizada.

Levando em consideracdo a repercussado da disfagia nessa patologia é
de suma importancia compreendé-la. Na literatura é descrita como sintoma de
uma doenca de base que pode acometer qualquer parte do trato digestivo
desde a boca até o estdbmago™ e pode causar complicacdes como a
desnutricdo, desidratacdo e complicacbes respiratérias’®. Ha um extenso
material fonoaudiologico a respeito da disfagia, bem como suas classificacbes
e graus. Dessa forma, o protocolo de avaliagdo clinica da disfagia pediatrica

(PAD-PED)®, utilizado nessa pesquisa permite ao profissional compreender
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melhor o distirbio de degluticio na populacdo pediatrica, levando em
consideracdo as alteracbes na dindmica da degluticdo, as etapas do
desenvolvimento do sistema sensorio motor oral, os sinais clinicos sugestivos
de penetracdo/aspiracdo laringotraqueal e o impacto da disfagia na
funcionalidade da alimentacdo. Assim, é possivel estabelecer a conduta mais
assertiva a partir dos resultados da avaliacdo. No que se refere a escala de
severidade da disfagia na populacdo infantil, esse método utiliza a seguinte
classificacdo: Degluticio Normal, Disfagia Orofaringea Leve, Disfagia
Orofaringea Moderada a Grave e Disfagia Orofaringea Grave®. As criancas do
caso obtiveram como hipotese diagnostica Disfagia Orofaringea Neurogénica
Moderada a Grave. Nessa classificacdo ha grande suspeita de problemas na
fase faringea da degluticdo ou alteracBes na fase oral com impacto importante
na manutencao da nutricdo e hidratacdo adequadas. Necessitando de restricdo
de consisténcias e/ou via alternativa de alimentacdo complementar®. Ainda no
que tange as manifestacdes fonoaudiologicas, especificamente sobre
comunicacdo, no presente estudo as criancas foram diagnosticadas com
distarbio de linguagem. O protocolo de Observacdo Comportamental (PROC)’
utilizado nessa avaliacdo faz uso de critérios qualitativos para julgar cada um
dos tdpicos analisados. Evidencia-se que nos dois casos as pontuacdes
referentes a habilidades comunicativas, compreenséo da linguagem verbal e
aspectos do desenvolvimento cognitivo foram baixas e/ou iguais a zero o que
corrobora com a literatura, identificando atraso ou disturbio no desenvolvimento
da linguagem oral e expressiva’.

Com base no que foi discutido acima fica evidente que o disturbio de

degluticdo e fala geram dificuldades significativas, causando um grande
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impacto na qualidade de vida desses individuos e seus familiares. A
Organizacdo Mundial da Saude (OMS) descreve qualidade de vida como
“percepcdo do individuo sobre sua posicdo na vida, e em relacdo aos seus
objetivos, expectativas, padrbes e preocupagdes”’, sendo considerado um
indicador importante de Satde Publica’®. Durante o processo de avaliacdo dos
pacientes com diagnostico de DK € preciso estar atento as percepcdes da
familia sobre as manifesta¢ces clinicas globais e fonoaudioldgicas existentes
no momento. E fundamental que os genitores conhecam as alteracdes
presentes para que possam contribuir no gerenciamento desses sujeitos,
sendo que a familia devera contar com o apoio e auxilio de uma equipe
multidisciplinar.

O prognostico da DK néo é favoravel, além de ser uma doenca sem
tratamento curativo efetivo. Os tratamentos atuais para DK atuam sobre a
melhora dos sintomas apds a reposicdo hematopoiética através do transplante
de células estaminais hematopoiéticas®. Além dos tratamentos médicos
vigentes, a intervencdo multidisciplinar com psicélogos, nutricionistas,
fisioterapeutas e fonoaudidlogos sdo essenciais para retardar o avanco da
doenca, oferecendo melhor qualidade de vida para essas criancas® *°.

Os relatos existentes sobre a Doenca de Krabbe ndo indicam de modo
efetivo as manifestacdes fonoaudiolégicas, sendo que os sinais e sintomas da
doenca sdo heterogéneos. As familias necessitam de suporte sendo
necessario aconselhamento genético, assisténcia psicologica e social, pois as
multiplas exigéncias de cuidar de um filho com comprometimento neuroldgico
grave e prognostico ndo satisfatorio pode ser desestabilizador, requerendo uma

rede de apoio* *°.
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bY

Nos estudos relacionados a EIM é essencial a ocorréncia do
aconselhamento genético, esse procedimento fornece informacdes sobre a
natureza da doenca e suas implicacdes. Além, de esclarecer os métodos pelo
qual o paciente e/ou a familia estdo sendo submetidos, bem como a

compreenséo do provavel curso da patologia®.
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COMENTARIOS FINAIS

Estes casos relatados evidenciaram que criancas com DK apresentam
como manifestacbes fonoaudioldgicas a  alteracdo dos  drgaos
fonoarticulatérios, que interferem diretamente do desempenho das fungdes de
degluticéo e fala.

Estas criancas apresentaram manifestac6es fonoaudiolégicas e foram
avaliadas pelo fonoaudidlogo precocemente, em contrapartida, ndo sé&o
assistidas por uma equipe especializada e de forma sistematica. Desta forma,
estas intercorréncias impactam na nutricio e na comunicagéao,
consequentemente na ocorréncia de agravos e na sua qualidade de vida e de
seus familiares.

Assim, sugerem-se estudos com expansdo de casos que envolvam
individuos com DK no campo da Fonoaudiologia para que seja possivel
entender as manifestacdes nas diferentes formas desta doenca. Uma
abordagem baseada em evidéncia cientifica contribui significativamente para

maior sucesso das intervencgoes.
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ANEXO 1: INSTRUCOES AOS AUTORES PARA SUBMISSAO NA

REVISTA CoDAS DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE FONOAUDIOLOGIA

A revista CoDAS ¢é uma publicacdo bilingue Portugués/inglés (ou
Espanhol/inglés) ou seja, séo aceitos trabalhos originais, em Portugués, Inglés

ou Espanhol.

Os manuscritos aceito em Portugués ou Espanhol dever&o ser traduzidos para
o Inglés, com os custos pagos pelos autores. A traducdo para o Inglés deve ser
feita por empresas indicadas pela revista CoDAS ou empresas com
comprovada experiéncia em traducdo de artigos cientificos na area.
Os falantes nativos ou fluentes podem submeter o manuscrito diretamente em
Inglés, e neste caso a publicacdo ndo serd traduzida para o Portugués.
A qualidade da versdo em Inglés sera avaliada, e caso haja necessidade os
autores serdo responsaveis pelos custos da revisdo da versdo em Inglés. Nao

h& cobranca de taxa de submissao ou de publicacdo de artigos.

A CoDAS apoia as politicas para registro de ensaios clinicos da Organizacéo
Mundial de Saude (OMS) e do International Committee of Medical Journal
Editors (ICMJE), reconhecendo a importancia dessas iniciativas para o registro
e divulgacado internacional de informacdo sobre estudos clinicos, em acesso
aberto. Sendo assim, somente serdo aceitos para publicacdo os artigos de
pesquisas clinicas que tenham recebido um numero de identificacdo em um
dos Registros de Ensaios Clinicos validados pelos critérios estabelecidos pela
OMS e |ICMJE, -cujos enderecos estdo disponiveis no site do
ICMJE www.icmje.org ou/em http://www.who.int/ictrp/network/primary/en/index.
html.

O numero de identificacdo devera ser apresentado ao final do resumo.

A CoDAS esta alinhada com a politica de boas praticas cientificas, e portanto,
atenta a casos de suspeita de ma conduta cientifica, seja na elaboracéo de

projetos, execucdo de pesquisas ou divulgacdo da ciéncia. O plagio e o
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autoplagio sao formas de ma conduta cientifica que envolve a apropriacdo de
ideias ou contribuicdo intelectual de outros, sem o devido reconhecimento em
forma de citagdo. Sendo assim, adotamos o0 sistema Ithenticate para
identificacdo de similaridades de texto que possam ser consideradas plagio.
Ressalta-se que o conteudo dos manuscritos é de inteira responsabilidade dos

autores.

A revista publica os seguintes tipos de artigos: "Artigos originais”, "Revisoes
sistematicas com ou sem meta-analises”, "Comunicacdes breves", "Relatos de

casos", "Cartas ao editor".

Relato de caso: Artigos que apresentam casos ou experiéncias inéditas,
incomuns ou inovadoras, de caso Unico ou série de casos, com caracteristicas
singulares de interesse para a pratica profissional, descrevendo seus aspectos,
historia, condutas e resultados observados. Deve conter: resumo e descritores,
abstract e keywords, introducao (com breve revisédo da literatura), apresentacao
do caso clinico, discussdo, comentarios finais e referéncias (maximo 15). O
arquivo ndo deve conter mais do que 20 paginas. A apresentacdo do caso
clinico devera conter a afirmacdo de que os individuos envolvidos (ou seus
responsaveis) assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido,
consentindo, desta forma, com a realizacdo e divulgacdo da pesquisa e seus
resultados. No caso de utilizacdo de imagens de pacientes, no momento da
submissdo do artigo, deve-se anexar coOpia do Consentimento Livre e
Esclarecido dos mesmos, constando a aprovacdo para reproducdo das

imagens em periddicos cientificos.

Preparo do Manuscrito: Texto deve ser formatado em Microsoft Word, RTF
ou WordPerfect, em papel tamanho ISO A4 (212x297mm), digitado em espaco
duplo, fonte Arial tamanho 12, margem de 2,5cm de cada lado, justificado, com
paginas numeradas em algarismos arabicos; cada secao deve ser iniciada em
uma nova pagina, na seguinte sequéncia: titulo do artigo, em Portugués (ou
Espanhol) e Inglés, resumo e descritores, abstract e keywords, texto (de acordo
com os itens necessarios para a secao para a qual o artigo foi enviado),

referéncias, tabelas, quadros, figuras (gréaficos, fotografias e ilustracdes)
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citados no texto e anexos, ou apéndices, com suas respectivas legendas. A
extensdo do manuscrito (incluindo titulo, resumo e abstract, texto, tabelas,
quadros, figuras, anexos e referéncias) ndo deve ultrapassar as indicagbes
mencionadas na descricao:

a. Artigos originais 30 péaginas;

b. Revisdes sistematicas ou meta-andlises 30 paginas;

c. Relatos de casos 20 paginas;

d. Comunicacdes breves 2500 palavras;

e. Cartas aos editores 1200 palavras.

Tabelas, quadros, figuras, graficos, fotografias e ilustracdes devem estar
citados no texto e apresentados no manuscrito, apds as referéncias e ser
apresentados também em anexo no sistema de submisséo, tal como indicado
acima. A parte do manuscrito, em uma folha separada, apresente a pagina de
identificagdo, tal como indicado anteriormente. O manuscrito ndo deve conter
dados de autoria — estes dados devem ser apresentados somente na Pagina

de Identificacéo.
Titulo, Resumo e descritores.

O manuscrito deve ser iniciado pelo titulo do artigo, em Portugués (ou
Espanhol) e Inglés, seguido do resumo, em Portugués (ou Espanhol) e Inglés,
de ndo mais que 250 palavras. Devera ser estruturado de acordo com o tipo de
artigo, contendo resumidamente as principais partes do trabalho e ressaltando

os dados mais significativos.

Assim, para Artigos originais, a estrutura deve ser, em Portugués: obijetivo,
método, resultados, conclusdo; em Inglés: purpose, methods, results,
conclusion. Para Revisdes sistematicas ou meta-analises a estrutura do
resumo deve ser, em Portugués: objetivo, estratégia de pesquisa, critérios de
selecdo, analise dos dados, resultados, conclusdo; em Inglés: purpose,
research strategies, selection criteria, data analysis, results, conclusion. Para
Relatos de casos o resumo ndo deve ser estruturado. Abaixo do resumo,
especificar no minimo cinco e no maximo dez descritores/keywords que

definam o assunto do trabalho. Os descritores deverdo ser baseados no DeCS
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(Descritores em Ciéncias da Saude) publicado pela Bireme que é uma traducao
do MeSH (Medical Subject Headings) da National Library of Medicine e
disponivel no endereco eletrénico: http://decs.bvs.br.

Texto

Devera obedecer a estrutura exigida para cada tipo de trabalho. A citacdo dos
autores no texto deverd ser numérica e sequencial, utilizando algarismos
arabicos entre parénteses e sobrescritos, sem data e preferencialmente sem

referéncia ao nome dos autores, como no exemplo:

"... Qualquer desordem da fala associada tanto a uma lesdo do sistema
nervoso quanto a uma disfuncédo dos processos sensoério-motores subjacentes

a fala, pode ser classificada como uma desordem motora(11-13) ..."

Palavras ou expressées em Inglés que ndo possuam traducdo oficial para o
Portugués devem ser escritas em italico. Os numerais até dez devem ser

escritos por extenso.

No texto deve estar indicado o local de insercéao das tabelas, quadros, figuras e
anexos, da mesma forma que estes estiverem numerados, sequencialmente.
Todas as tabelas e quadros devem ser em preto e branco; as figuras (graficos,
fotografias e ilustracdes) podem ser coloridas.
Tabelas, quadros e figuras devem ser dispostos ao final do artigo, apés as
referéncias e ser apresentados também em anexo no sistema de submisséo,

tal como indicado acima.
Referéncias

Devem ser numeradas consecutivamente, na mesma ordem em que foram
citadas no  texto, e identificadas  com nameros  arabicos.
A apresentagcdo devera estar baseada no formato denominado "Vancouver
Style", conforme exemplos abaixo, e os titulos de Journal Indexed in Index
Medicus, da National Library of Medicine e disponibilizados no

endereco: ftp://nimpubs.nim.nih.gov/online/journals/ljiweb.pdf. Para todas as


http://decs.bvs.br./
http://decs.bvs.br./
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referéncias, citar todos os autores até seis. Acima de seis, citar os seis

primeiros, seguidos da expressao et al.
Recomendacdes gerais:

a. Utilizar preferencialmente referéncias publicadas em revistas indexadas
nos ultimos cinco anos.

b. Sempre que disponivel devem ser utilizados os titulos dos artigos em
sua versado em inglés.

c. Devem ser evitadas as referéncias de teses, dissertagdes ou trabalhos
apresentados em congressos cientificos.

Atigos De Periodicos

Shriberg LD, Flipsen PJ Jr, Thielke H, Kwiatkowski J, Kertoy MK, Katcher ML et
al. Risk for speech disorder associated with early recurrent otitis media with
effusions: two retrospective studies. J Speech Lang Hear Res. 2000;43(1):79-
99.

Livros

Northern J, Downs M. Hearing in children. 3rd ed. Baltimore: Williams & Wilkins;
1983.

Capitulos de Livros

Rees N. An overview of pragmatics, or what is in the box? In: Irwin J.

Pragmatics: the role in language development. La Verne: Fox; 1982. p. 1-13.
Capitulos de Livros (mesma autoria)

Russo IC. Intervencdo fonoaudiolégica na terceira idade. Rio de Janeiro:
Revinter; 1999. Disturbios da audicéo: a presbiacusia; p. 51-82.

Documentos Eletrénicos

ASHA: American Speech and Hearing Association [Internet]. Rockuville:

American Speech-Language-Hearing Association; ¢1997-2008. Otitis media,
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hearing andlanguage development. [cited 2003 Aug 29]; [about 3 screens]

Available from: http://www.asha.org/consumers/brochures/otitis_media.htm
Tabelas

Apresentar as tabelas separadamente do texto, cada uma em uma péagina, ao
final do documento e apresenta-las também em anexo, no sistema de
submissédo. As tabelas devem ser digitadas com espaco duplo e fonte Arial 8,
numeradas sequencialmente, em algarismos arabicos, na ordem em que foram
citadas no texto. Todas as tabelas deveréo ter titulo reduzido, autoexplicativo,
inserido acima da tabela. Todas as colunas da tabela devem ser identificadas
com um cabecalho. No rodapé da tabela deve constar legenda para
abreviaturas e testes estatisticos utilizados. O numero de tabelas deve ser
apenas o suficiente para a descricdo dos dados de maneira concisa, € néo
devem repetir informacdes apresentadas no corpo do texto. Quanto a forma de
apresentacao, devem ter tracados horizontais separando o cabecalho, o corpo
e a conclusédo da tabela. Devem ser abertas lateralmente. Serdo aceitas, no

maximo, cinco tabelas.
Quadros

Devem seguir a mesma orientacdo da estrutura das tabelas, diferenciando
apenas na forma de apresentacdo, que podem ter tracado vertical e devem ser
fechados lateralmente. Serdo aceitos no maximo dois quadros. Apresentar 0s
quadros separadamente do texto, cada uma em uma péagina, ao final do

documento e apresenta-los também em anexo, no sistema de submissao.

As figuras deverdo ser encaminhadas separadamente do texto, ao final do
documento, numeradas sequencialmente, em algarismos arébicos, conforme a
ordem de aparecimento no texto. Todas as figuras devem ser apresentadas

também em anexo, no sistema de submisséo.

Todas as figuras deverao ter qualidade grafica adequada (podem ser coloridas,
preto e branco ou escala de cinza, sempre com fundo branco), e apresentar
titulo em legenda, digitado em fonte Arial 8. Para evitar problemas que

comprometam o padréo de publicacdo da CoDAS, o processo de digitalizacdo
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de imagens ("scan") devera obedecer aos seguintes parametros: para graficos
ou esquemas usar 800 dpi/bitmap para traco; para ilustragdes e fotos usar 300
dpi/RGB ou grayscale. Em todos 0s casos, 0s arquivos deveréo ter extensao .tif
e/ou .jpg. Também serdo aceitos arquivos com extensao .xls (Excel), .eps, .wmf
para ilustracbes em curva (graficos, desenhos, esquemas). Se as figuras ja
tiverem sido publicadas em outro local, deverdo vir acompanhadas de
autorizacdo por escrito do autor/editor e constando a fonte na legenda da

ilustracdo. Serdo aceitas, no maximo, cinco figuras.
Legendas

Apresentar as legendas usando espaco duplo, acompanhando as respectivas

tabelas, quadros, figuras (gréficos, fotografias e ilustracbes) e anexos.
Abreviaturas e siglas

Devem ser precedidas do nome completo quando citadas pela primeira vez no
texto. As abreviaturas e siglas usadas em tabelas, quadros, figuras e anexos
devem constar na legenda com seu nome por extenso. As mesmas nao devem

ser usadas no titulo dos artigos e nem no resumo.
Propriedade intelectual

Todo o contetdo do periédico, exceto onde esta identificado, esta licenciado
sob uma Licenga Creative Commons do tipo atribuigéo BY.

A revista on-line tem acesso aberto e gratuito.
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ANEXO 2: PARECER DO COMITE DE ETICA EM PESQUISA

HOSPITAL UNIVERSITARIO C Plataforma
PROF. EDGARD SANTOSUFBA \,%(o;ﬂ
- HUPES

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: CARACTERIZAGAO DO PERFIL EPIDEMIOLOGICO DOS PACIENTES
COM

DIAGNOSTICO DE ERROS INATOS DO METABOLISMO EM UM HOSPITAL DE
REFERENCIA DO ESTADO DA BAHIA.

Pesquisador: Emilia Katiane Embirucu de Araudjo Le&o

AEREA TEMATICA: Genética Humana:
(Trata-se de pesquisa envolvendo Genética Humana que néao
necessita de analise ética por parte da CONEP;);
Verséo: 3
CAEE: 49581915.0.0000.0049
Instituicdo Proponente: Hospital Universitario Prof. Edgard Santos-UFBA
Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER
NUmero do Parecer: 1.501.996

Apresentacéo do Projeto:
Conforme parecer nimero: 1.484.923

Objetivo da Pesquisa:
Conforme parecer nimero: 1.484.923.

Avaliagcédo dos Riscos e Beneficios
Conforme parecer nimero: 1.484.923

Comentérios e Consideragdes sobre a Pesquisa:
Conforme parecer nimero: 1.484.923

Consideracfes sobre os Termos de apresentacao obrigatéria:
Conforme parecer nimero: 1.484.923

Recomendacgdes:
Vide conclusdes.

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequacdes:
Em relacdo as respostas as pendéncias, verifica-se conforme abaixo:

Endereco: Rua Augusto Viana, s/n° - 1° Andar

Bairro: Canela CEP: 40.110-060
UF: BA Municipio: Salvador
Telefone: (71)3283-8043 FAX: (71)3283-8140 E-mail: cep.hupes@gmail.com

Péagina 01 de 04
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HOSPITAL UNIVERSITARIO
PROF. EDGARD SANTOSUFBA C%’”"oﬂw ——
- HUPES -

Continuagdo do Parecer: 1.501.996

1) O instrumento de coleta de dados deve ser codificado, visando a nao identificacao do
participante da pesquisa, permitindo a manutencdo dos critérios de sigilo e
confidencialidade:

Res: O instrumento de coleta alterou a identificacdo do participante para "Numero de
Registro na pesquisa”, mantendo portanto a confidencialidade do participante.

PENDENCIA ATENDIDA
2)Carta de Anuéncia do SAME:

ReS: Foi anexada na Plataforma Carta de Anuéncia do Servi¢o de Arquivo Médico assinada
pela enfermeira

ADRIANA ALMEIDA DOS
SANTOS GONCALVES.
PENDENCIA ATENDIDA

Considerando as respostas as pendéncias apresentadas, o protocolo em tela atende aos
requisitos da Res CNS 466/12, tendo sido considerado, portanto aprovado.

Considerac¢des Finais a critério do CEP:

O participante da pesquisa tem a liberdade de recusar-se a participar ou de retirar seu
consentimento em qualquer fase da pesquisa, sem penalizacao alguma e sem prejuizo ao
seu cuidado (Res. CNS 466/12) e deve receber uma copia do Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido, na integra, por ele assinado.

O pesquisador deve desenvolver a pesquisa conforme delineada no protocolo aprovado e
descontinuar o estudo somente apds analise das raz6es da descontinuidade pelo CEP que
0 aprovou, aguardando seu parecer, exceto quando perceber risco ou dano nao previsto
ao participante ou quando constatar a superioridade de regime oferecido a um dos
grupos da pesquisa que requeiram acdo imediata.

O CEP deve ser informado de todos os efeitos adversos ou fatos relevantes que alterem o
curso normal do estudo. E papel do pesquisador assegurar medidas imediatas adequadas
frente a evento adverso grave ocorrido (mesmo que tenha sido em outro centro) e enviar
notificacdo ao CEP e a

Enderego: Rua Augusto Viana, s/n° - 1° Andar

Bairro: Canela CEP: 40.110-060
UF: BA Municipio: Salvador
Telefone: (71)3283-8043 FAX: (71)3283-8140 E-mail: cep.hupes@gmail.com

Pagina 02 de 04
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Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria — ANVISA — junto com seu posicionamento.

Eventuais modificacBes ou emendas ao protocolo devem ser apresentadas ao CEP de

forma clara e sucinta, identificando a parte do protocolo a ser modificada e suas

justificativas.

Relatérios parciais e final devem ser apresentados ao CEP, durante e ao

término do estudo.

Situacédo: Projeto Aprovado.

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo

relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situacao
Outros imagel.JPG 15/04/2016 |REGINA SANTOS Aceito
Informagées Basicas| PB_INFORMACOES _BASICAS DO_P | 12/04/2016 Aceito
Outros cartadeanuencia.pdf 12/04/2016 | William de Oliveira | Aceito
Outros ProjetodePesquisa.docx 12/04/2016 |William de Oliveira Aceito
Outros Andreal Attes.pdf 02/04/2016 |William de Oliveira Aceito
Outros krysnaensioepesquisa.pdf 02/04/2016 |William de Oliveira Aceito
Outros Declaracaogerenciadeensinoepesquisa.| 02/04/2016 William de Oliveira Aceito
TCLE / Termos de | TermodeConsentimentoLivreeEsclareci | 02/04/2016 |William de Oliveira Aceito

d
Assentimento / 14:53:52 | Silva cerqueira
Justificativa de 0.pdf
TCLE / Termos de | TermodeAssentimentoParaMenores.pdf| 02/04/2016 |William de Oliveira Aceito
Assentimento / 14:52:11 |Silva cerqueira
Justificativa de
Outros lattesparticipantes.pdf 27/09/2015 [William de Oliveira Aceito
Orgamento ORCAMENTO.pdf 27/09/2015 |William de Oliveira Aceito
Outros Termo_usodedadosprontuario.pdf 27/09/2015 | William de Oliveira Aceito

Enderecgo: Rua Augusto Viana, s/n° - 1° Andar

Bairro: Canela
UF: BA
Telefone: (71)3283-8043

CEP: 40.110-060
Municipio: Salvador
FAX: (71)3283-8140

E-mail: cep.hupes@gmail.com
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Péagina 03 de 04

HOSPITAL UNIVERSITARIO
PROF. EDGARD SANTOSUFBA C Plataforma
- HUPES Y Bravil

Continuagéo do Parecer: 1.501.996

Outros lattesequipe.pdf 24/09/2015 |William de Oliveira Aceito
Outros cardadeencaminhamento.pdf 24/09/2015 |William de Oliveira Aceito
Folha de Rosto folhaderosto.pdf 21/09/2015 |William de Oliveira Aceito
Projeto Detalhado / | ProjetoCEP.pdf 25/08/2015 |William de Oliveira Aceito
Brochura 10:50:52 | Silva cerqueira

Declaragéo de Infraestrutura.pdf 25/08/2015 |William de Oliveira Aceito
Instituicéo e 10:47:26 | Silva cerqueira

Situacéo do Parecer:

Aprovado

Necessita Apreciacdo da CONEP:
N&o

SALVADOR, 15 de Abril de 2016

Assinado por:
REGINA SANTOS

(Coordenador)
Enderecgo: Rua Augusto Viana, s/n° - 1° Andar
Bairro: Canela CEP: 40.110-060
UF: BA Municipio: Salvador
Telefone: (71)3283-8043 FAX: (71)3283-8140 E-mail: cep.hupes@gmail.com

Pagina 04 de 04
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ANEXO 3: TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Titulo do Estudo: CARACTERIZACAO DO PERFIL EPIDEMIOLOGICO DOS
PACIENTES COM DIAGNOSTICO DE DOENCA NEURMETABOLICA
HEREDITARIA EM UM HOSPITAL DE REFERENCIA DO ESTADO DA BAHIA

Pesquisador Responsavel: Emilia Katiane Embirucu de Aradjo Le&o

O (A) senhor (a) esta sendo convidado (a) a participar de uma pesquisa.
Por favor, leia este documento com bastante atencédo antes de assina-lo. Caso
haja alguma palavra ou frase que o (a) senhor (a) ndo consiga entender,
converse com o pesquisador responsavel pelo estudo ou com um membro da

equipe desta pesquisa para esclarecé-los.

A proposta deste Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) é
explicar tudo sobre o estudo e solicitar a sua permissao para participar do
mesmo.

OBSERVACAO: Caso o paciente ndo tenha condicdes de ler e/ou
compreender este TCLE, o mesmo podera ser assinado e datado por um

membro da familia ou responsavel legal pelo paciente.

Objetivo do Estudo

Os objetivos do estudo sao: Objetivo Primario - Identificar os erros inatos
do metabolismo (EIM) assistidos nos diferentes servicos do Complexo Hospital
Universitario Professor Edgard Santos. Objetivos Secundérios - Caracterizar o
perfil epidemioldgico e clinico dos pacientes com EIM que s&o assistidas no
referido hospital; identificar os exames complementares que corroboram com
os diagnosticos de EIM; correlacionar os dados demograficos com as EIM

identificadas; verificar a distribuicdo dos EIM no estado da Bahia.

Duracéao do Estudo
A duracao total do estudo é de 12 meses.

Descricao do Estudo



36

Este estudo sera realizado com base em prontuarios dos pacientes
diagnosticados e/ou acompanhados nos diferentes ambulatérios que assistem
pacientes com erros inatos do metabolismo do Complexo Hospitalar
Universitario Professor Edgard Santos (C-HUPES).

O (a) Senhor (a) foi escolhido (a) a participar do estudo porque € um
paciente ou responsavel por um paciente com suspeita diagnéstica ou
diagnosticado com EIM, acompanhado em um destes servicos do referido

complexo hospitalar.

Procedimento do Estudo

Apos entender e concordar em participar, sera realizada a coleta dos
dados no prontuario dos pacientes atendidos nos ambulatorios do C-HUPES.
Serdo incluidos todos os pacientes que foram atendidos em um dos
ambulatérios referidos do C-HUPES com diagnostico suspeitado e/ou
confirmado de EIM, durante o periodo do estudo. Serdo excluidos todos
pacientes atendidos nos referidos servicos, mas com diagndésticos confirmados
diferentes dos EIM, ou cujo, exames complementares ndo corroborem coma a
suspeita de EIM. As variaveis a serem analisadas serdo: idade, sexo,
naturalidade, procedéncia, historico familiar, casos semelhantes na familia,
consanguinidade entre os pais, sintomas iniciais, idade de inicio dos sintomas,
as principais alteracdes no exame fisico (por sistema), resultados dos exames
laboratoriais, de imagem e moleculares, diagndéstico provavel, diagnostico
confirmado, tempo entre a primeira consulta e diagndéstico e tratamento. Os
dados serdo coletados através de revisdo de prontuarios, com preenchimento

de questionario padréo.

Riscos Potenciais, Efeitos Colaterais e Desconforto.

Um possivel risco do estudo € a exposicdo de dados clinicos e dos
exames dos pacientes nos meios cientificos, porém sem identificacdo. Todos

0s cuidados serdo tomados para que em nenhum momento nomes e dados
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pessoais sejam diretamente mencionados ou relacionados, ndo sendo possivel

identificar especificamente a quem pertencem as informacgoes.

Beneficios para o participante

N&o ha beneficio direto para o participante desse estudo. Trata-se de um
estudo para caracterizacdo do perfil epidemiolégico dos Erros Inatos do

Metabolismo na Bahia.

Os resultados obtidos com este estudo poderdo ajudar a desenvolver
programas assistenciais para pacientes com tais diagndsticos, visando uma
melhor relacdo custo/beneficio para os municipios onde esses pacientes
residem, de acordo com a portaria N° 199/2014 do Ministério da Saude, que

institui a Politica Nacional de Atencéo Integral as Pessoas com Doencas Raras.

Compensacéao

Vocé ndo recebera nenhuma compensagdo para participar desta

pesquisa e também nao terd nenhuma despesa adicional.

Participacao Voluntéaria/Desisténcia do Estudo

z

A participacdo neste estudo € totalmente voluntaria, ou seja, vocé

somente participa se quiser.

A ndo participacdo no estudo ndo implicarda em nenhuma alteracdo no
seu acompanhamento médico tdo pouco alterara a relacdo da equipe médica
com 0 mesmo. ApOs assinar o consentimento, vocé tera total liberdade de
retira-lo a qualquer momento e deixar de participar do estudo se assim o
desejar, sem quaisquer prejuizos a continuidade do tratamento e

acompanhamento na instituigdo.

Novas Informagdes
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Quaisquer novas informacdes que possam afetar a sua seguranca ou
influenciar na sua decisdo de continuar a participacdo no estudo serao
fornecidas a vocé por escrito. Se vocé decidir continuar neste estudo, tera que
assinar um novo (revisado) Termo de Consentimento informado para

documentar seu conhecimento sobre novas informacdes.

Em Caso de Danos Relacionados a Pesquisa

Em caso de dano pessoal, diretamente causado pelos procedimentos ou
tratamentos propostos neste estudo (nexo causal comprovado), o participante
tem direito a tratamento médico na Instituicdo, bem como as indenizacfes

legalmente estabelecidas.

Utilizacdo de Registros Médicos e Confidencialidade

Todas as informacdes colhidas e os resultados dos testes seréo
analisados em carater estritamente cientifico, mantendo-se a confidencialidade
(segredo) do paciente a todo o momento, ou seja, em nenhum momento 0s
dados que o identifiqgue serdo divulgados, a menos que seja exigido por lei. Os
registros médicos que trazem a sua identificacdo e esse termo de
consentimento assinado poderdo ser inspecionados por agéncias reguladoras
e pelo CEP.

Os resultados desta pesquisa poderao ser apresentados em reuniées ou

publicagfes, contudo, sua identidade nédo sera revelada nessas apresentacoes.

Quem Devo Entrar em Contato em Caso de Duvida

Em qualquer etapa do estudo vocé tera acesso aos profissionais
responsaveis pela pesquisa para esclarecimento de eventuais duvidas. Os
responsaveis pelo estudo nesta instituicdo sdo Emilia Katiane Embirucu de
Araujo Ledo e William de Oliveira Silva Cerqueira que poderao ser encontrados

no endereco ambulatério de Erros Inatos do Metabolismo do Servico de



39

Genética Médica do Hospital Universitario Professor Edgard Santos (C-
HUPES) ou nos respectivos telefones: (71) 32838109 e (75) 992309678.

Em caso de duvidas com respeito aos aspectos éticos deste estudo, vocé
podera consultar:

PESQUISADOR (A) RESPONSAVEL: Emilia Katiane Embirucu de Aratjo Le&o
ENDERECO: Ambulatério de Erros Inatos do Metabolismo do Servico de
Genética Médica do Hospital Universitario Professor Edgard Santos (C-

HUPES).

HORARIOS DE ATENDIMENTO: TERCA (7:30 AS 11:00H) E SEXTA (7:30 AS
13:00H)

FONE: (71) 32838109 / E-MAIL: EKELEAO@YAHOO.COM.BR
CEP/HUPES- COMITE DE ETICA EM PESQUISA
HOSPITAL UNIVERSITARIO PROF. EDGARD SANTOS- UFBA

SALVADOR (BA) - CEP: 4011060

FONE: (71) 3283-8043 / E-MAIL: cep.hupes@gmail.com

Declaracdo de Consentimento

Li e entendi o documento de consentimento e o objetivo do estudo, bem
como seus possiveis beneficios e riscos. Tive oportunidade de perguntar sobre
o estudo e todas as minhas duvidas foram esclarecidas. Entendo que estou

livre para decidir ndo participar desta pesquisa.

Eu autorizo a utilizagdo dos meus registros médicos (prontuarios
médico) pelo pesquisador, autoridades regulatérias e pelo Comité de Etica em

Pesquisa (CEP) da institui¢ao.

Nome do Sujeito de Pesquisa Letra de Data
Forma ou a Maquina



Assinatura do Sujeito de Pesquisa

Nome do Representante Legal do Sujeito de Pesquisa
Letra de Forma ou a Maquina (quando aplicavel)

Assinatura do Representante Legal do Sujeito de
Pesquisa (quando aplicavel)

Nome da pessoa obtendo o
Consentimento

Assinatura da Pessoa Obtendo o Consentimento

Nome do Pesquisador Principal

Assinatura e Carimbo do Pesquisador Principal

Data
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ANEXO 4: PROTOCOLO PARA AVALIACAO CLINICA DA DISFAGIA
PEDIATRICA (PAD -PED)

FONC
H auoio e PRATICA
P HOSFITALAR

Comores ClenTincos: CLauowe Reciva Murouid 0 ANomade; Suzily Cecilue Ouvan Livonct.

Mivns |
PROTOCOLO PARA AVALIAGAD CLINICA DA DISFACIA PEDIATRICA (PAD-FED)
Fasiora CusTOONO MLASMANC-ALMEIDS; Kamas CLexa Denwanors DOrasn; Susiey Ceciua Ouvan LIMONG.

ANAMNESE

Daca da avaltacio!
Responsavel
1) Identificogio.
Nome:
Daca de Nasctmenco (DN} Idade:
Peso arual:
Nome da mae:

2) Internacso Hospitalar.
Thmpo de intermacia.
Daagréeticoe de svtarnacio.
Qusixas ralstivas & degloticho.
Medicacies atuis]

3) Antecedentes.
Incemnagdes prévias/moctvos:
Incercomréncias ped-nacats
Incercorrénctas pertnacats:
Idade zescacsonal:

IoT
Problemas cardtacos:
Problemas resptrarorios.

4) Historico Alimensar.

Posicso:

Duracso:

Viz aleernaciva de altmentacsal
Conatsceéncias tnoroduzidas:
Quancidade:

Utenstitos aclizados:

T, 4 1

Esrado nuricional:
Alerzptas aimencares ou tncoleranctas
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AVALIACAD CUINICA DA DISFACIA PEDIATRICA (PAD-PID)

Daca da avaltacso:

Nome:

1) Condigtes Climicas.

Viadeslmencaggor (JsnGg Jsne Usoc Osoe Dvo

Resg : Jaramb O TesplR0OT0

3 o

Ocear Oapar [ ooumends

G\wun_'.% Dnebuh:a@o D:am&_hmw

2) Sinais Vitais Prévios @ Oferta.

FC bpm {Referéncia; « 1anos: 802 160 enoe 2 & 10 anos: 70 3 120; > 10 anos 60 2 100)

FR P (Referénciz” « 1 anal 30 3 40, encre 1 & 10 anosZ 202 30; > 10 anex 182 20)

Sp0, % (Referéncia: > 95%)
Ohbszervaciol

3) Exame Estrutural ¢ Funcional.

Labios:

Posrura d 0 1ep :Coctuides [ b

Tonat D adeqado ) memencado ) s

Mobilidade: _J procusto [ reracsio stmécrica

Linguac

Poszura durante o repousa: Dppﬂa [ zmoathobucal ([ = a O

Tonus ) adequado [ sumencdo ([ dimenuedo

Mohbiidade: [ procrusso em Iimba media [ desvioa

P de: O ) &scicul ) acrofia

Bochechas:

Tonue (J adequado O do (D d

Dentes:

() ausanciz Gpnm\g Deam: sec DuEc

Palato duro:

(D adequads aleo

Palato mole:

(T adequado () sleerado

Qualidade vocal:

O nommal D rowca O mothada (J lad

3

4) Avaiiagfo da Degluticao de Sofiva.

Aspeceo da oral [ sdequado ()

Frequenca de deplucscao de saliva: [ adequada [ stal a
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Ausculea cervacal de baze: [ nommad () lterada durance 3 depluescsio () alterada apes 2 desluricao
() lcerada sem peora 3pes 2 deglusico  ( aleerada com ploca apes 2 deghicicso

Ocomenctas; [ toe Duw [ ctanoze Dpzhd:: Dduconfotmtem

5) Sucgio Ndo Nutritivs - SNN (dedo enluvado ou chupeta).

Reflexo de procura me!noe Dm(rﬁumwmuo:mmﬂ

Pressso tneraoeal; J adequada ([ dimnuida

Padrio de tuccso; ) adequado () madequado

Frequéncea de deglueicso de saliva: (D adequads [ tnadequada

6) Avaliaglo com Alimento.
Seio materno:

Dwdmmhbﬂﬂequzdo Desczpecnlpdacmmhhxs
Dpepadequadz Dpe;:mdequafh

(O retagao frequencta de sucgtes/degluricao

Opaumadequ:dx Gamendzdepnnm
Dmmm.mpmgo&guugo () incoordenacio

O nomat Da]nu:dadelmcmnp(maponcfm
Ausculaacervical: () zirerada de base com plora apes 2 oferca [ slcerada durance 2 cfera
Dxlnmda:p«adrm

Dnﬂo:kewhpoudzm Dﬂmd;:p&aoﬁumdmmmespnﬂneo

Qualidade vocal:

Dz]madz:pmzo&mmmdnmespwm
[o— Dmmﬁ“ma&n&ﬂmmaw(%dowhbmﬂ

) [ Alceragso dusanve 2 oferca: FC R S0

() comse eficar () cose Ineficar ou Grdta Dengugo deDplﬂu
Ocomenctas: (O desconforeo resptraserso [ nawses ] vemico () refluxo masal

(O recusa slimencas
Tempo de altmentacso:
Liguido fino (mamadedra ou canudo):

(O e comum T beco areodanace () canudo

(O vedamenco lsbeal Desqeonlpehscormhbm

(] preensac adequad do bico/canudo [ preensfo tnadequada do bico/ canudo
(O selaso freguencia de sucgdesdeglucicio

Dpwadequad:s Dmem:lzdepansax

(O coordenagso succo-respracto-degludcso ([ ncoordenacso
Dmpdecmonhdeqmdo Dmpodznmmoaalmmndo
Gekvagnhmaeapmeme Dd:v:gohm@u:usem
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[ nommal Dalwndadeb:uwmp‘onzpaao‘nu
Aunsculta cerical: [ alterada de baze com piora apés 2 oferta [ alterada durante 2 oferts
[ alterada apés 3 oferta

Dnioahemd::pésaoﬁru Dﬂunda:pécao&:umdznmeq)m

Qualidzde vocal:
Dﬂm:d::p&:oﬁmmcmenpandnm
s e =) cio dn 3 oferta (referfncia variagio < 5% do valor basal)
[ aiteracio durance 2 ofersa: FC FR SpO,
[ cosse eficaz [ tosce ineficaz ou tardia [ =2 Oa :. lid
Ocorréncias: [ Gesconforto respiratério [ nd e (] refluxo nasal
[ recusa alimentar
Volume eotal ofertado: Volume total ingerido:
Tempo de alimentagio: (J adequado (J do [ diminuid

Liquido fino (copo): (A) gole controldo (B) gole livre.

Dpremioadequ:dadocopo Dmenﬁoiudequadadocopzaapeaﬂpdasmlﬂmﬁs
[ movimento de sorver [ despejamento do liquido em cavidade ol
(3 frequéncia de rorgdes/degluticio

(] tempo de trénsito oral adequado [ tempo de trénsico oral sumentado
Ddev:g'olar{ngaaptm Ddcvz;ioh:ﬁvz:usenm

O normal [ alterads de base sem piora apés 2 oferta
Auscultz cervical ([ zlterada de base com piora apds 3 oferss L alterada durante 3 oferta
) lterada apés 2 oferts

Dnioﬂmd::pds:ofuu :]:lm:dzapétaoﬁanccmchumnwmdnzo

Qualidade vocal:
Dalm:da:p&aofuusemdmmespondlwo
o a o d 2 oferta (referncia variagio < 5% do valor basal)
S (3 alteracso duzante 3 oferta: FC FR SpO,
T tosse eficaz [ tosse ineficaz ou tardia [ Z35g Oa D,
Ocoméncias (] descontixto respicattiio () ndusea. [ viesito () ethano nasal
T recusa alimentar
Volume cotal ofertado: Volume total mgerido:
Termpo de alimentacio: () adequado [ do [ diminutio
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. 25 o 2
Liquido engz { ou ):

[ bico comum () bico orteddnsico Dczwdo

(] vedamento labial D:n:peonlpehscumi:wnshh’:is

(O preensio adequada do bicoicanudo [ preensso inadequada do bico/canudo
Jacio frequéneia de sucgdesideglutics

Dp:u;sadequ:dzs :]:us&»da:epanu:
O 2 . A

g - = gy < 4 -

a uwode‘nﬁmie:anl:;kq;ado =) tz.mpodemimwzl‘mnndo
Deiev:p'ohxﬁguplm adevagiohrﬁgzzuseme

T nommat Dalmzd:debasemnpim:pés:ufaﬂ
Ausculez cervicall ([ zlterada de base com piora apés 3 oferta _J alterada durante 2 oferta

7 zlterada 3pés 2 oferta
Qualidade vocal: Dnioz]m:da:péc:u&ru 'Dzlmdzzpésau&rucmdmmsponﬁnzo
D:lmndz:pds:ufunsemdmmespmdmo
Sinais vitaix: a caod 3 oferta (referfncia < vanacio 5% do valor basal)
O alteracio durante 2 oferta: FC FR SpO,
) tozse eficar [ tosse ineficaz ou tandiz SR Oa Dr
Ocorréncias: T descontk piratério [ nd O vémito [ refluxo nasal
O recusa alimentar

Volume total ofertade: Volume total ingerido:
Tempo de alimentagio: [ adequado do [ diminuid

Liquido engrossado (copo): (A) pole cantrolado; (B) gole Livre.

Dpumioadeq\udadocopo meensioi\x!equ:dadocopol:]anpeaﬂpdumhﬁﬁs
movimento de sorver quejzmwdolﬁquiﬂoemuﬁdadeuﬂ
GL énciz de sordes/deslutics

(@) Ve = =n iacSo-desluticio [ o =
= = - = =

Dwnpodgnﬁnr'womhdgq;:do bmpammlmmmdo
Dekv-a;iohxtngzpnxme Dden;iohtﬁguausenz:

[ normal :]:huzdadebasempionzp&:okm

Auscultza cervical
Dzhend:debmeccmpim::pds:o‘uu [ alterada durante 2 oferta
[ akerads apée 2 oferta
Qualidade 1 Dnaozlmad::p&ao&ru Dﬂm:dz:pésac&rucomdmmupm
Dalmnd::pésao&rﬂsemdanmupcnm
W O cio durante 3 oferta {referéncia variagio < 5% do valor basal)
Sinais vitais”
[ akeracio durance 3 oferts: FC FR Sp0,
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[ tosse eficaz (J cosse ineficaz ou tardia Denmo anme(:pahde:

Ocorréncias: O Gescont: piratério [ nd () vémita [ refluno nasal
[ recusa slimeneas

Volume total ofertado: Vol total ingerido:

Tempo de alimentagio: [ adequade (] do [ diminuid

Pastoso homogéneo (colher):

chx:go:dequzd:dzool\u Dczpt:pom:deq\l:d: Desqeanlznzmx

Dmnenu;:oadeqmdadeh’r@nD T pé
() frequéncia de degluticies/balo
O coontensciosepiacio-degicio. L) incoordenacs

() tempo de trinsito oral adequado L tempo de trénsito oral aumentado
D‘_,:"v P Dehv:giolxﬁ\ge:zuumz
] residuo em cavidade oral

O nooma D:heudzdehuumpimzpﬁ:ofun
Auscultz cervical: [ alterada de base com piora 3p6s 2 oferta | alterada durante 2 oferta
D:lmnda:pés:o&m

Gnioalamdz:pdtzo‘ert: Dﬂmd::pésao&zumdmmapm

Qualidade voczl
D:hmdzzpésao‘erumchmﬁoapundneo
R [ manutencio durante 3 oferta (referéncia vasiagio < 5% do valor basal)
Sinais vitzis
[ alteragio durante 2 oferta: FC FR Sp0;
[ tosse eficaz [ cosse ineficaz ou tardia [ Ea5E O '::]r
Ocorséncizs: [ desconioxto sespieaséiio () usen. () wiito () seffmo viasal
[ recusa slimensar
Volume total ofertado: Volume cotal ingetido:

Tempo de alimentacio; [ adequado ([ do [ diminui

Pastoso heterogéneo (colher):

Dapugo:deqmd:dzooﬂm ungomxlequada Demonlmbmm

D,L' v“j‘pmzld:ng tgaténo imnadequado para 2 idade
Dmvﬂnmn;inadequdadelhgm O movi pé

D‘,“inde"' icoes/bolo

(O cocmdenagio spicagio-deglsigio. ) incoosderas

() tempo de trinsito oral adequado __ tempo de trénsito oral aumentado
Del:vz;iolzﬂneupumbe O elevacio laringea ausente
(7 resfduo em cavidade oral
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Ausculta cervicall [ normal (] alterada de base sem piora 3pés 2 ofersa
[ zlterada de base com piors apss 3 oferta [ alterada durante 2 oferta
[ aiterada apée 2 oferta

Quabidade vocal: [ n3o alterada apée 2 oferta [ slterada 3pés 2 oferta com clareamento esponténes
Dalm:da:pécao&mmnchnmnmenpondm

Sinais vitais O gio ch 2 oferta (referéncia variacio < 5% do valor basal)
[ aiteracio durante 2 oferta; FC FR SpO,
Ocorréncizs: ([ desconforto respiratério {J ni O vémito (5 refluxo nasal
[ recusa slimentar
Volume total ofertado: Volume totalingerideX __
Tiamp e aeneniagics. () sdeusd: do ) diomirt
Séldo:
Dr 30 e quebra adequada do als D, 20 e guebra inadequad: Desapeanlmtznar

Dmﬂm@mawpmaﬂa&opﬂdﬁomam&bﬁudqmdopmaida&
() tempo de trinsito oral adequado | tempo de trinsito oral sumentado

(3 elevagso larfngea p O etevagio taring
O connensgio msigacio respiago-degluigio. U incoonenics
(] resfduo em cavidade oral

Auzculez cervical: T normal Dﬂmﬂdzdehsemﬁon:p&;o‘aﬂ
'::lmndadgbaucomyim:q)és:o&:u ) alterada durance 3 ofersa
7 alterada apés 3 oferca

Qualidzde vosal 7 ndo altersda 3pés 2 oferta [ alterada 3pds 2 oferm com clareamento ezpontineo
O alterada apés 2 oferta sem clareamento espontinec

Sinais vitais: O c3od 2 oferta (referéncia variagio < 5% do valor basal)
T aleeracSo durante 2 oferz: FC FR SpO,
T tosze eficaz (T tosse ineficazou mndia [ F=ey Oa Dr"“
Ocorréncias: T Gescons: spiratdrio ) n T vémito [ refluxo nasal
3 tecusa slimencar
Volume total ofertado: Volume cotal ingetide:
Tempo de alimentacio: (J adequado (J do [ diminuid
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Classificacao do Gran da Disfagia Pedixrica®™:

Conduta:

Fonoaudsalogo responsavel:
'mm-mmwumm vide 0 Quadr abaio (Capiiuio 11 gesta Obra).

Legends: EEC - Eon Eateds 2e Comaervagas; EIPAP - MM-AMP-—-;M W’MW Contimuce

Foaitwe Aeruay Prarsaes; FC - Paguinciz Cardizcs ; FR - P IOT- it MBC - Max Estads de
Cennmemvagse; O, - Oxnigieo; ypm - qurnpuprbl—.cm « Sonds Nowwenteral: 3NG - Hmm Somda Oroentersl;
SOG - Senda Orogirtza 50,-5 dc 2x Oxigincic; VO - Ve Ol

b

1 - Degluticao Naormal Ausénciz de sinats cltnscos de disfagta.
Presenca de stnak clinices d de tnadequacoes d a c
2 - Disfagia Orofartngea Leve de al A disfagia & resolvida com adequactes p de
memmme.bude&xm
Hai zrande suspeic de probl faze faringea da deglucicio ou
3 - Disfagia Orofaringea Moderada 2 | alceractes na fase ocal com tmp np na cdoda c
Grave e hidracagso adequadas. N de 3o de efou via
1 de ahm -
W&WW\hmﬂp&ﬂmﬂm&wm
4 — Disfagia Orofartngea Grave N de viaal g0 exch e pode nacescicar de medidas
&cmmk&::ptnq:ndenhn

A WMN&;MMMM:WMMMMM
<! 7 amaliagio dinics ds disfapa pedidenica (PAD-PED). Bitors: Clantificor. Clawdia Ragina Furquim de Andrade s Sually Cacilia
“=" Oftivan Limosgi. Barvesi. Frs-Fono, 2014. 33p. {Sirie Foncasdiclogia ra Pritics Hoapitalar « 1)
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ANEXO 5: PROTOCLO DE OBERVAGCAO COMPORTAMENTAL (PROC)

PROTOCOLO DE OBSERVAA;AO COMPORTAMENTAL
Jaime Zorzi e Simone Hage (2004)

IDENTIFICACAO

Nome:
idade: Data de nascmento:
Nivel ge escolandace: Escola:
Encaminhamento:

Motive do encaminhamento:

Data da avaiagdo: Realizada por:

1. HABILIDADES COMUNICATIVAS DA CRIANCA
1a. Habilidades dialogicas ou conversacionais
verficara an&eigg&o € 0 grau de envolvimento da crianca Nos intercambios coMuNICatves
» Inicia a conversagaoli 3
ausente [ 0 ] presente raramente [ 2] presente freqlentemente [4 ]
» Responde a0 interocutor
ausente [ 0 ] presente raramente [ 2] presente freqientemente [ 4]
» Aguarda seu tumo (n3o se precipita, interrompendo o interiocutor)
ausente [ 0] presente raramente [ 2] presente freqlentemente [ 4 ]
» Participa ativamente da atividade dialdgica (alternancia de tumeos na interagao)
ausente [ 0 ] presente raramente [ 2] presente freqientemente [ 4 ]
Total da pontuac ao (maximo = 16 pontos):

1b. Fungdes comunicativas

» Instrumental - solicitag3o e objetos. agdes (*dar um brinquedo; abrir uma porta”)
ausente [ 0 ] presente raramente [ 1] presente freqientemente [2]

» protesto — interrupg 30 com faia ou acdo uma agdo indesejada ("para’)
ausente [ 0 ] presente raramente [ 1] presente freqientemente [ 2]

» interativa — uso de expressdes sociais para |nwoueneerrara|naera§ao (*oi, tchau™)
ausente [ 0 ] presente raramente [ 1] presente freglentemente [2]

» nomeacdo — nomedagdo espontanea de objetos, pessoas agdes (o cachomo”)
ausente [ 0 ] presente raramente [ 1] presente freqlentemente [2 ]

» informativa — comentarios, informagGes espontaneas na interagdo ("o meu sapato”)
ausente [ 0 ] presente raramente [ 1] presente freqientemente [2]

» heuristica — soiicitagdo de informagdc ou permiss3o (“pode pegar? / Cacé a bol?)
ausente [ 0 ] presente raramente [ 1] presente freqientemente [2]

» namativa - presenga de tUMos NAMALVES ("0 principe bejou a princesa e casou’)
ausente [ 0 ] presente raramente [ 1] presente fregientemente [ 2 ]

Total da pontuacao (maximo = 14 pontos):

1¢. Meios de comunicacao

verficar se o5 meios atingiram niveis de simboizagc3o

Para criancas sem oralidade: Para criancas com oralidade:

[ 1] somente gestos ndo simbolicos elementares | [07] palavras isoladas contextuais

(pegar na mao e levar, puxar, cutucar) (ligadgas ao contexto imediato)

[ 2] gestos nao SIMbOIICOS CONVeNCIoNAIs [09] palavras isoladas referenciais

(apontar. negar com a cabeca. gesto de vem ¢a) | (n3o ligadas ao contexto imediato)

[ 3] gestos simbolicos [11] frases “welegraficas™ com 3 ou mais palavras

(gestos que representam agoes, objetos, idade) | de categorias diferentes
[13] relato de expenéncias imediatas com frases

[1]someneevoemizm6esnﬁomiwladas com 5/6 palavras sem omissoes de elementos

[ 2] vocalizagbes ndo ariculacas e articuladas | ("o que voce esta fazendo? Eu estou ..")

com entonacao da lingua (jargao) [15] relato verbal de expereéncias nio mediatas
("0 que aconteceu Na escola? Teve um da ..")

Pontuacao maxima: 05 Pontuacao maxima: 15

Pontuacao maxima obtida no item - Meios de COMUNICASao: (Mmaximo = 15)
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1d. Niveis de contextualizacdo da linguagem

[05] linguagem refere-se somente a situacao imediata e concreta

[10] linguagem descreve a agdo que esta sendo realizada e faz referéncias ao
passado e/ ou ao futuro imediato, sem ultrapassar o contexto imediato

[15] linguagem vai alem da situagdo imediata, referindo-se a eventos mais distantes no tempo
(evoca situactes passadas e antecipa situacoes futuras ndo imediatas)

Nivel de pontuacao obtido (maximo = 15)

2. COMPREENSAO VERBAL

[ 0] Nao apresenta respostas a linguagem

[10] responde assistematicamente

[15] Atende quando & chamada

[20] Compreende somente ordens com uma agao

[25] Compreende somente ordens com a® duas agdes

[30] Compreende ordens com 3 ou mais agdes, solicitagdes e comentarios somente quando se
referem a objetos, pessoas ou situacoes presentes

[£0] Compreende ordens com 3 ou mais agdes, solicitagdes e comentarios que se referem a objetos.,

pPess0as ou situacoes ausentes

Nivel de pontuacao obtido (maximo = 40)

3. ASPECTOS DO DESENVOLVIMENTO COGNITIVO
3a. Formas de manipulagao dos objetos

[ 0] Nao se interessa pelos objetos

[ 0] Desiste da atividade quando surge algum obstaculo

[ 1] Atua sobre os objetos de modo repetitivo ou estereotipado (poe tudo na boca, joga)

[ 1 ] Explora os objetos por meio de poucas agdes

[ 1 ] Tempo de atencao curto, explorando os objetos de modo rapido e superficial

[ 2 ] Persiste na atividade quando surge algum obstaculo, tentando supera-lo

[10] Explora os objetos um a um de modo diversificado

[15] Atua sobre dois ou mais objetos ao mesmo tempo relacionando-os de maneira diversificada

Total da pontuac@o (maximo = 15)

3b. Nivel de desenvolvimento do simbolismo

[ 0 ] Nao apresenta condutas simbolicas, somente sensorio-motoras

[ 1 ] Faz uso convencional dos objetos

[ 2 ] Apresenta esquemas simbolicos (centrados no proprio corpo)

[ 3 ] Usa bonecos ou outros parceiros no bringuedo simbolico

[ 4 ] Organiza agdes simbolicas em uma sequéncia

[ 5 ] Gria simbolos fazendo uso de objetos substitutos ou gestos simbolicos para representar
objetos ausentes

[ 5 ] Faz uso da linguagem verbal para relatar o que esta acontecendo na situacido de brinquedo

Total da pontuacao (maximo = 20):

3c. Nivel de organizacao do brinquedo

[ 0 ] manipula os objetos sem uma organizagao dos mesmos

[ 1 ] organiza as miniaturas em pequenos grupos, reproduzindo situagtes parciais, mas sem uma
organizagao de todo o conjunto (ex: cadeiras colocadas em volta da mesa)

[ 1 ] faz pequenos agrupamentos de dois ou trés objetos (ex: xicara ao lado da colher)

[ 2 ] enfileira os objetos (coloca um ao lado do outro, como se fizesse uma fila ou linha)

[ 3 ] organiza os objetos distibuindo-os de modo a configurar os diversos comodos da casa

[ 4 ] agrupa os objetos em categorias definidas, formando classes

[ 4 ] seria os objetos de acordo com diferencas (ex.: do maior para o menor)

Total da pontuacao (maximo = 15):
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PONTUACAO
Pontuacao Pontuacao
Aspectos observados m“;. ucm; 5
1. Habilidages comunicativas (expressivas) 60
2. Compreensao da linguagem verbal 40
3. Aspectos do desenvolvimento cognitvo 50
Total da pontuacao 150

« Caracteristicas gerais das habilidades comunicativas

[ 1n3oc apresenta comunicagdo intencional

[ 1comunicagdo intencional com fungdes primarias, restrita participagdo em atividade
dialogica por meios ndo verbais e ndo simbolicos

[ ]comunicagdo intencional plurifuncional, ampia participacdo em atividade dialogica
por meios ndo verbais, mas simboiicos

[ ]comunicagdo intencional plurifuncional, ampia participacdo em atividade dialogica
por meios verbais, mas ligados ao contexto imediato

[ 1comunicagdo intencional plurifuncional, ampia participagdo em atividade diaiogica
por meios verbais, nao ligados ao contexto imediato por meios N30 verbais, mas simbolicos

« Caracteristicas gerais da compreensao da linguagem oral
[ 1n3o demostra compreensdo da linguagem oral
[ ]compreende somente ordens com uma acdo ligadas ao contexto imediato
[ ]compreende ordens com a® duas a¢0es 1igacas ao contexto imedato
[ ]compreende ordens com 3 ou mais agdes e comentancs ligados somente 30 contexto imediato
[ ]compreence ordens com 3 ou mais agdes e comentanos ndo igados ao contexto imediato

« Caracteristicas gerais do desenvolvimento cognitivo
[ 1sensorio motor — fases iniciais
[ ]sensorio motor —fases avangadas
[ 1transido entre sensoro Motor e representativo
[ ]representativo

Observacoes:

conclusoes:




