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INTRODUGAO

As doengas raras apresentam grande heterogeneidade clinica e
impacto varidvel na qualidade de vida. Rede Nacional de
Doencas Raras (RARAS): estudo multicéntrico.

O JAV-RARAS (Jornada Assistencial de Valor) busca
compreender a jornada assistencial e a percepgéo
de saude dos pacientes com doencgas raras.

Instrumento utilizado: EQ-5D-3L, que avalia
qualidade de vida em 5 dimensdes (mobilidade,

Q cuidados pessoais, atividades habituais,
dor/desconforto e ansiedade/depresséo) + Escala
Visual Analdgica (VAS: 0-100).

OBJETIVO

Avaliar a percepcéo de salde e qualidade de vida de pacientes
com doencgas raras acompanhados no Hospital Universitario
Maria Aparecida Pedrossian (HUMAP-UFMS), utilizando o
questionario EQ-5D-3L e a Escala Visual Analdgica (VAS: 0-
100).

METODOLOGIA

Local: Hospital
Universitario Maria
Aparecida Pedrossian —
(Humap-
UFMS/Ebserh) -
k Campo Grande/MS.

Etica: projeto aprovado
pelo CAAE
33970820.0.3119.0320.

Participantes:
14 pacientes
incluidos no
JAV-RARAS.

Diagnésticos: e
Osteogénese
Imperfeita (Ol) > 6
(MPS IV-A, VI, VII)> 5
Doenca de Pompe
(DP)~> 2
Distrofia Muscular de
Duchenne (DMD) > 1

( Dados do EQ-5D-
3L e VAS descritos
por medianas e
intervalos, com
base nos valores
de referéncia
\ brasileiros.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Os resultados do EQ-5D-3L e da escala VAS evidenciam
diferengas importantes na percepcgao de saude entre as doencgas
raras avaliadas.

Percepcgéo de Satide e Qualidade de Vida em Doencgas Raras
(VAS e EQ-5D-3L)

VAS (mediana) indice EQ-5D-3L

Osteogénese 97,5 0,478
Imperfeita
Mucopolissacaridose 70 0,353
Doenca de Pompe 65 0,252
Distrofia Muscular de 80 0,349
Duchenne

Pacientes com osteogénese imperfeita (Ol) apresentaram
melhor percepcdo de saude (VAS 97,5; indice 0,478),
possivelmente ligada a formas clinicas leves, tratamento e
suporte familiar, embora casos graves mostrem impacto por
dor e limitacoes.

Nas mucopolissacaridoses (MPS) (VAS 70; indice 0,353), a
ampla variacado reflete a heterogeneidade dos subtipos:
alguns mantém boa funcionalidade, enquanto outros
apresentam limitagbes importantes em mobilidade e
autonomia.

A doenca de Pompe (DP) teve os piores resultados (VAS 65;
indice 0,252), compativeis com seu carater multissistémico e
progressao muscular, que reduzem a autonomia e aumentam
ador.

Na distrofia muscular de Duchenne (DMD) (VAS 80; indice
0,349), os indices indicam impacto moderado, coerente com
a perda progressiva da forgca muscular e a dependéncia
crescente para atividades diarias.

CONCLUSAO

Os dados obtidos reforgam a utilidade do EQ-5D-3L em conjunto
com a Escala Visual Analégica para mensurar a qualidade de vida
entre pessoas com doencas raras e fornecem subsidios
importantes para o planejamento de politicas publicas e
desenvolvimento de estratégias de cuidado mais adequadas as
particularidades de cada condicgéo.
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