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Resumo

A utilizagao das Tecnologias da Informagdo e Comunicagao tém oferecido um
impacto na distancia entre as pessoas e na forma de buscar informacdes em
diversas partes do mundo, gerando assim uma reducgao do isolamento entre as
pessoas e permitindo o acesso a informacgdes, antes de dificil acesso.
Considerando essa visdo é possivel dizer que Sistemas Informatizados de
colaboracdo tém impacto significativo na propagacdo de informagbes e
usuarios interessados em aumentar o numero de informagdes, por diversos
motivos, pessoais ou profissionais. O estudo a seguir objetiva proporcionar aos
usuarios que tenham interesse, nao apenas em doengas raras, mas também
em Mucopolissacaridose VI, a possibilidade de acessar um portal que
concentre informagdes Uuteis e de interesse dos usuarios. Esse
desenvolvimento se deu a partir dos Modelos Conceituais de Colaboracgao,
desenvolvidos no Grupo de pesquisa TECNES, na Universidade Federal Rural
de Pernambuco (UFRPE), e do uso do Design Thinking, que se utiliza de
processos que possibilitam idealizar e materializar solug¢des a partir da imersao
no contexto de um determinado problema. Foi também desenvolvido um
aplicativo Android, sob a perspectiva do ciclo de Deming, com o objetivo de
atingir outros usuarios que tem maior acesso a um smartphone do que ao
portal e ainda n&o tenham acesso ao portal desenvolvido.

Palvras chaves: Sistemas Colaborativos, Doencgas Raras,
Mucopolissacaridose VI, Doengas Genéticas



Abstract

The Information and Communication Technologies has had an impact on the
distance between people and the way information is sought in different parts of
the world, thus reducing the isolation between people and allowing access to
information before it is difficult to access. Considering this view it is possible to
say that Computerized Collaboration Systems have a significant impact on the
propagation of information and users interested in increasing the number of
information, for various reasons, personal or professional. The following study
aims to provide users with interest, not only in rare diseases, but also in
Mucopolysaccharidosis VI the possibility of accessing a portal that concentrates
information useful and of interest to users. This development was based on the
Conceptual Collaboration Models, developed in the TECNES Research Group,
within UFRPE and the use of Design Thinking, which uses processes that
make it possible to idealize and materialize solutions from the immersion in the
context of a given problem. It was also developed an Android application, from
the perspective of the PDCA cycle, in order to reach other users who do not yet
have access to the portal developed.

Keywords: Collaborative Systems, Rare Diseases, Mucopolysaccharidosis VI,
Genetic Diseases
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1 Introducao

A Internet, como a conhecemos, € uma plataforma de grande acesso,
onde bilndes de individuos, em qualquer lugar do mundo conectam-se
diariamente (TAPSCOTT; WILLIAMS, 2007).

As redes sociais virtuais alteraram o comportamento das pessoas e,
assim considerando, algumas instituicbes aproveitam tal fato para divulgar e
promover atividades especificas nas redes, por meio da participagéo, criagao
de comunidades e compartiihamento online (EVANS, 2009). Essas redes
oferecem uma maior comunicag¢ao entre pessoas, fortalecem lagos sociais e
criam sistemas ou grupos de auxilio mutuo (FREY, 2000; SHIRKY, 2010).

Uma rede social especifica pode ser formada em sistemas de
telemedicina. Rizou et al. (2013) definem um sistema de telemedicina como "o
uso de informacdes eletrénicas e tecnologias de comunicagdo, para atender e
dar suporte a assisténcia meédica, quando os envolvidos, pacientes e
profissionais de saude, estdo a distancia”. Os dados de saude gerados pelo
paciente sao importantes e relevantes para as definicbes de cuidados da
saude. Esses dados tém o potencial de impactar na relagdo médico-paciente
(WOODS, 2016; BRADWAY, 2016; KATZ, 2002; PETERSEN, 2016), incluindo
a possibilidade de reduzir deslocamento fisico de pacientes e especialistas
(WEINER, 2013; WIILIAMS, 2012).

Como a maioria das aplicagdes (sistemas de informagéo e aplicativos)
focaliza as doencas mais comuns, que atingem milhdes de pessoas ao redor
do globo, o grupo de pesquisas Tecnologias Colaborativas em Saude
(TECNES), CAPES UFRPE, optou por focalizar as doengas que acometem
poucas pessoas, conhecidas como “doencas raras”. De acordo com o Governo
Federal do Brasil, existem mais de 7 mil doengas raras, sendo que 80% delas
sao de origem genética (BRASIL, 2015). Essas doengas genéticas afetam,
sobretudo, criangas, contribuindo para a morbimortalidade nos primeiros 18

anos de vida. Por isso mesmo, em determinadas doencgas, a identificacdo
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precoce de portadores de mutacbes pode ser de fundamental importancia
(FIOCRUZ, 2015).

Uma dessas doengas raras € a Mucopolissacaridose (MPS) doenca
genética onde os pacientes passam a apresentar alteragdes em varios 6rgaos
e tecidos, incluindo alteracdes cardiorrespiratérias, que podem levar o paciente
ao obito (MIZUNO, 2010; BORGES, 2003). As MPS sé&o classificadas de
acordo com a enzima que se encontra deficiente, havendo, 11 tipos diferentes
de MPS: MPS I, MPS II, MPS IlI-A, MPS 11I-B, MPS IlI-C, MPS IlI-D, MPS IV-A,
MPS IV-B, MPS VI, MPS VII, MPS VIIl e MPS IX. A MPS VI, também
conhecida como sindrome de Maroteaux-Lamy, apresenta varios sinais
dismorficos em todo o corpo, devido a falta ou deficiéncia de uma determinada
enzima (b-glucoronidade) em seus lisossomos (BORGES et al, 2003;
CARDOSO-SANTOS et al., 2008).

Embora ainda nao exista cura para a MPS VI, ha um tratamento eficiente
e especifico baseado na Terapia de Reposicdo Enzimatica (TRE) (GIUGLIANI,
2003) e a adogao bem-sucedida de TRE em pacientes com MPS VI tem sido
relatada em muitos paises (VALAYANNOPOULOS, 2010; GIUGLIANI, 2011).

Dados da Rede MPS Brasil, uma parceria de centros brasileiros que
atendem pacientes com Mucopolissacaridoses (MPS), apresentam que o maior
numero de casos de MPS VI no Brasil é na regido nordeste (SOUZA et al.,
2010). A imprensa local, do Estado de Pernambuco, tem divulgado a grande
dificuldade no acesso aos tratamentos, mostrando que os pais sdo obrigados a
acionar o poder publico judiciario para garantir o tratamento de seus filhos
(FOLHA DE PERNAMBUCO, 2016).

A partir dessa perspectiva emerge a seguinte questao de pesquisa “Ha
como propor uma ferramenta tecnoldégica que possa oferecer uma
concentragcédo de informacgdes, gerais e especificas, aos usuarios interessados
em MPS VI e, ao mesmo tempo, possa reunir esses usuarios para colaborarem

entre si, com um objetivo em comum?”
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1.1 Objetivos

A seguir, sdo apresentados o objetivo geral e os objetivos especificos
que nortearam a condugao desta pesquisa. O objetivo geral define o propdsito

do estudo e os especificos caracterizam as etapas e fases do projeto.

1.1.1 Objetivo Geral
Esse trabalho de dissertacdo tem como objetivo construir uma
Tecnologia Colaborativa, para a disseminacdo de informagdes sobre

Mucopolissacaridose VI.

1.1.2 Objetivos Especificos
Para alcancar o objetivo geral, foram definidos os seguintes objetivos
especificos:
e Propor um mapa mental para o desenvolvimento do Sistema
Colaborativo;
e Desenvolver um aplicativo colaborativo para smartphone que auxilie
no entendimento da doenga;
e Desenvolver um Sistema de Informagao que oferegca algumas dados
e conteudos iniciais sobre a doenga;
e Implementagdo de um estudo de caso com o Sistema Colaborativo

desenvolvido.

1.2 Justificativa

Para Magda Sampaio (2015), presidente do Conselho Diretor do Instituto
da Crianga do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade
de Sao Paulo (HC FMUSP), o diagndstico precoce e preciso, a qualificagao de
profissionais e 0 acesso garantido a medicamentos e tratamentos seguros sao
alguns dos caminhos que podem contribuir para a melhoria da qualidade de
vida dos pacientes com doengas que demandam politicas especificas de

atencao, prevencgao e promogao da saude (BRASIL, 2015).
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Dessa forma, o presente trabalho esta diretamente relacionado com o

desenvolvimento de processos e tecnologias, contextualizados em ambientes

colaborativos, voltados para a promogao de acgdes estratégicas para

implementagao de uma plataforma de impacto social.

1.3 Estrutura da dissertacao

forma:

Além deste capitulo, esta dissertagdo esta organizada da seguinte

* Capitulo 2 - Revisao da Literatura: apresenta a fundamentacéao tedrica
referente aos conceitos basicos para entendimento deste trabalho;

* Capitulo 3 - Materiais e Métodos: apresenta os materiais e métodos
utilizados de modo a alcangar os objetivos deste trabalho;

» Capitulo 4 - Resultados: apresenta os resultados obtidos sobre a
pesquisa;

» Capitulo 5 - Discussao: apresenta uma discussado sobre os resultados
obtidos e o feedback dos usuarios que responderam o questionario
sobre a rede.

* Capitulo 6 - Conclusao: apresenta a visao do autor sobre a pesquisa.

» Capitulo 7- Trabalhos Futuros: apresenta recomendacdes para novas

pesquisas relacionadas.

No proximo capitulo, veremos um pouco mais sobre topicos

relacionados a esse trabalho, que descreverao conceitos e informacdes

importantes para o melhor entendimento da pesquisa.
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2 Revisao da Literatura

O capitulo apresenta a fundamentacéao tedrica referente aos conceitos

basicos para entendimento deste trabalho.

2.1 Tecnologia da Informacao e Acessibilidade

A Internet € uma plataforma mais acessivel, que bilhdes de pessoas, em
qualquer lugar ou a qualquer hora, acessam diariamente (TAPSCOTT;
WILLIAMS, 2007). Os estudos das redes sociais foram ampliados, recebendo
cada vez mais atencado da comunidade cientifica (BOYD; ELLISON, 2007).

O uso da Internet para a saude pessoal e a pesquisa participativa sobre
saude cresceu, em grande parte, devido a disponibilidade de recursos on-line e
aplicativos de tecnologia da informacéo de assisténcia médica (HAND, 2010;
BROWNSTEIN et al., 2009; BOICEY, 2013). Esses desenvolvimentos on-line,
aléem de uma demanda por mais dados, amplamente disponiveis e com boa
relacdo custo beneficio, levaram a novas formas de coleta de dados
epidemioldgicos, como vigilancia digital de doengas e pesquisas na Internet
(MINNIEAR et al., 2011; LYON et al., 2012; GOEL et al., 2012).

Dentre as varias tecnologias da informacéao, as tecnologias colaborativas
tém sido mais amplamente utilizadas, devido a sua capacidade de facilitar a
colaboracdo efetiva entre os membros de uma equipe, por exemplo
(QUARTERLY, 2008; EASLEY et al., 2003).

O isolamento pode levar a diminuicdo do compartihamento de
conhecimento (COOPER; KURLAND, 2002) e pode afetar as escolhas de
carreira dos médicos, incluindo a intencao de trabalhar com horario reduzido e
se afastar (LARKINS et al., 2004; WILLIAMS et al., 2010).

Dessa forma, a tecnologia e a Internet tém sido usadas para rastrear a

disseminacao de doencas infecciosas e monitorar praticas de auto cuidado
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entre pessoas com doengas cronicas. O uso desses modernos instrumentos de
comunicagdo para a vigilancia da saude publica tem se mostrado menos
dispendioso e mais oportuno do que os modos tradicionais de vigilancia da
populagédo (ROGSTADIUS et al., 2013; WEITZMAN et al., 2011; MEROLLI et
al., 2013).

2.2 Sistemas Colaborativos

Em uma época de crescente influéncia da midia social e um aumento na
desconfianga percebida dos profissionais de saude pelo publico (SKOCHELAK,
2010), um sistema de informacdo podera ser classificado como colaborativo
quando o mesmo proporcionar um ambiente para convivéncia, o qual devera
oferecer a oportunidade a interacao entre varias pessoas, além de possibilitar a
criacao e geracao de experiéncias, capazes de atrair e manter pessoas nessas
redes colaborativas (PIMENTEL; FUKS, 2011). Assim, o mesmo deve oferecer
suporte ao trabalho em grupo que gere efeitos sociais, psicologicos e
organizacionais (FUKS; RAPOSO; GEROSA, 2002).

Colaboragao significa, especificamente, conectar grupos de pessoas uns
com os outros (SCHLEYER et al.; FALKMAN et al., 2008). Ja um Sistema
Colaborativo € uma tecnologia de suporte para a interagdo entre os
participantes de um grupo de trabalho e normalmente considerado um
sinbnimo de Computer Supported Cooperative Work (CSCW). Essa tecnologia
tem sido muito difundida para modelar sistemas distribuidos utilizando midias
digitais e redes de computadores (FUKS; RAPOSO; GEROSA; PIMENTEL;
FILIPO; LUCENA, 2011).

Os sistemas colaborativos s&o utilizados para desenvolver e facilitar o
trabalho em grupo. Eles devem ser especializados o bastante, de modo a
oferecer aos seus participantes diversas formas de interagdo, facilitando o
controle, a cooperagao, a coordenagao e a comunicagao (SARMENTO, 2002).

Essas tecnologias colaborativas tém implicagbes na educagdo em

ciéncias da saude, devido a confidencialidade do paciente e do provedor; no
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entanto, até o momento, ha pouca instru¢do no ensino basico de ciéncias da
saude para ajudar os interessados a se envolverem de maneira segura e
apropriada com as midias digitais (ELLAWA et al., 2015; HARRISON et al.,
2014).

No entanto, a qualidade das informagdes fornecidas na World Wide Web
tem sido muito discutida na literatura nos ultimos anos (CHANG et al., 2015;
NEUMARK et al., 2012). Isso é particularmente relevante para informagdes na
World Wide Web, onde as informacdes sdo usadas sem a intervencdo de um
profissional médico, por exemplo. Embora os sites relacionados indiquem
claramente que essas informagdes ndo podem substituir a consulta desse
profissional (COULTER; ELLINS, 2007; BRECKONS et al., 2008).

No campo das doencas raras, a informacao € escassa; é dificil encontrar
as informagdes corretas, bem como avaliar a qualidade das informacdes
fornecidas em detalhes (GARAU, 2016; MOLSTER, 2016). A Comissao das
Comunidades Europeias fala sobre a importancia da distribuicdo de informacao
e conhecimento sobre doencas raras e que é um fator importante para
melhorar a situagdo geral das pessoas afetadas por uma doenga rara
(COMMISSION OF THE EUROPEAN COMMUNITIES, 2008).

Neste contexto, a Internet, como um meio de acesso aberto mundial,
tornou-se mais importante durante o fim dos anos 1990 (MORGAN et al., 2006;
FOX; DUNGAN, 2013). A Internet pode melhorar a distribuicdo de informacdes
sobre doengas raras ao publico em geral e, em particular, aos profissionais

meédicos, pacientes e familiares de pacientes (MORGAN et al., 2006).

2.3 Doencas Raras

De acordo com o Conselho da Unido Europeia, estima-se que 5000 a
8000 doencgas raras tenham sido identificadas em todo o mundo, afetando
aproximadamente 6 a 8% da populagdo. A maioria das doengas raras é
gravemente incapacitante, com sérios efeitos na expectativa e qualidade de
vida e habilidades fisicas e mentais (SCHIEPPATI et al., 2008). Ja o Ministério
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da Saude do Brasil, considera doencas raras aquelas que afetam até 65
pessoas em cada 100.000 individuos, ou seja, 1,3 pessoas para cada 2.000
individuos (BRASIL, 2015).

O Ministério da Saude do Brasil também afirma que o numero exato de
doencas raras nado é conhecido. Por serem condi¢gdes incomuns, o correto
diagnostico leva, na maioria dos casos, muito tempo para ser concluido
(BARBOSA; MONSORES, 2016; LUZ et al., 2015). Calcula-se que apenas 10%
delas possuem algum tratamento medicamentoso especifico e, em um numero

consideravel de casos, sdo medicag¢des de alto custo (DINIZ; GUEDES, 2005).

Em 2001, no Brasil, foi criado o Programa Nacional de Triagem Neonatal
(PNTN), que objetiva identificar disturbios e doengas no recém-nascido, em
tempo oportuno. Entretanto, apesar da progressiva tradugdo da pesquisa
genética em um campo clinico e os esforgcos do Ministério da Saude para
estabelecer o PNTN, dentro do Manual Técnico de Triagem Neonatal Bioldgica,
apenas seis doencgas sao incluidas no programa, sendo delas, apenas quatro

classificadas como Doencgas Raras.

Apos treze anos da criagao do PNTN, foram aprovadas, pela Comissao
Nacional de Incorporacéo de Tecnologias do Sistema Unico de Saude (SUS),
protocolos clinicos e diretrizes terapéuticas para Doencgas Raras. Disponivel,
desde 30 de janeiro de 2014, estabelece a Politica Nacional e Diretrizes para a
Atencéo Integral as Pessoas com Doengas Raras, aprova as Diretrizes dentro

do (SUS) e estabelece incentivos de custo financeiro.

Embora as causas e sintomas possam variar amplamente, os pacientes
com doengas raras e as suas familias enfrentam frequentemente desafios
semelhantes (EIDT et al.,, 2009). A Organizacdo Europeia para as Doencgas
Raras (EURORDIS, 2010), afirma que muitos portadores de doencgas raras,
enfrentam barreiras no acesso aos tratamentos e menos de 10% os recebem.
Diagnosticos atrasados, acesso limitado a recursos e auséncia de terapias
especificas, muitas vezes, impedem que pacientes recebam cuidados
adequados e oportunos. Para mais de 40% dos pacientes com doencgas raras,

o atraso ao tratamento sao por erros de diagndstico (SCHIEPPATI et al., 2008).
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Uma das doencgas raras sao os erros inatos do metabolismo (EIM).
Essas doencgas sdo raras, considerando o numero de disturbios existentes: sdo
conhecidos mais de 500, o que corresponde a cerca de 10% das doencgas
genéticas, com uma incidéncia cumulativa de 1:2.000 nascidos vivos
(BEAUDET et al., 2010; KIM et al., 2010).

2.3.1 Erros Inatos do Metabolismo

Os erros inatos do metabolismo (EIM) s&o doengas hereditarias raras,
transmitidas, geralmente, de forma autossémica recessiva, causadas por um
defeito especifico, normalmente enzimatico, que consequentemente levara ao
bloqueio de alguma via metabdlica no organismo. A ocorréncia desse bloqueio
em um estagio de uma via resulta na falta ou excesso de uma determinada
substancia e pode, além disso, interferir em uma via metabdlica alternativa.
(KARAM; SCHWARTZ; GIUGLIANI, 2001, p. 155-8)

Dependendo da deficiéncia enzimatica e do disturbio metabdlico, o inicio
dos sintomas pode ocorrer no periodo neonatal, com sucg¢ao perdida, hipotonia,
letargia, vOmitos e convulsdes, situagdo muitas vezes confundida com doencas
infecciosas (SAUDUBRAY; CHARPENTIER, 2014). A evolugao da doencga
pode ser mais lenta e incluir atraso no desenvolvimento, dismorfia e infeccoes
recorrentes (BEAUDET et al., 2010) e com falta de dados epidemiolégicos na
populagdo pediatrica brasileira dificulta a busca diagnéstica (JARDIM;
ASHTON-PROLLA, 1996).

Entretanto, no exame fisico, é possivel identificar facies grosseira,
cabelos quebradicos, torcidos e com alopecia, pele com eritemas, distrofia
ungueal e ictiose, movimentos oculares anormais, catarata e retinopatia, e
hepatoesplenomegalia (ARAUJO, 2004).

Avangos recentes no diagndstico e tratamento da EIM melhoraram
significativamente o diagnéstico de muitas dessas doengas (AMANCIO et al.,
2007). Para auxiliar no diagndstico de muitos EIM, que apresentam as

caracteristicas fisicas supracitadas, € necessario realizar avaliagao
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antropomeétrica, que consiste num método de baixo custo e n&o invasivo, que
avalia medidas como peso, estatura, dobras cutdneas e circunferéncias
(isoladamente) e as medidas (combinadas) como indice de Massa Corporal
(IMC), peso ideal, somatéria de dobras cuténeas, entre outros (FLORES-
HUERTA, 2006).

A Organizagdo Mundial da Saude (OMS) desenvolveu, para a avaliagao
antropométrica das criangas, novas curvas de crescimento para criangcas de 0 a
5 anos em 2006 e de 5 a 19 anos em 2007, estas sdo uma referéncia do
desenvolvimento infantil, as quais levaram em consideracdo o que seria um
adequado desenvolvimento em termos de adequada alimentacdo auséncia de
restricdo econbmica ou ambiental e potencial genético de crescimento
(VICTORA; ARAUJO; ONIS, 2009).

Em 2014, o Ministério da Saude prometeu incluir no atendimento, de 15
milhdes de pacientes brasileiros afligidos com oito mil doengcas raras, a
participacdo de especialistas em centros de referéncia, incluindo consultas por
internet, telefone e videoconferéncia (VALCARENGHI, 2014).

De acordo com a Politica Nacional e Diretrizes para a Atencgéo Integral
as Pessoas com Doengas Raras no SUS (2014), no Brasil, estima-se que
surgem 3.000 novos casos de EIM a cada ano (SCRIVER, 2008), a maioria
evoluindo com comprometimento neurolégico e morte precoce. Para Righetto
et al. (2010), o diagndstico de EIM é complexo, compreendendo varias etapas
de investigagcdo (SOUZA; SCHWARTZ; GIUGLIANI, 2007). Ainda de acordo
com as Diretrizes do SUS (2014), o tratamento especifico envolve dietoterapia,
uso de drogas, reposicao enzimatica e até transplante de 6rgéos e tecidos.

Pacientes com EIM precisam de cuidadoso acompanhamento de especialistas.

Ainda assim, nesta mesma diretriz, existem trés grupos diferentes de
EIM. O EIM Grupo | é caracterizado por comprometimento do metabolismo
intermediario classificado por intoxicagdo intensa e crénica, diretamente
relacionada a ingestdo de proteina ou agucar, incluindo defeitos no
metabolismo de aminoacidos, acidos organicos, ciclo da ureia e intolerancia ao
acucar, como a mucopolissacaridose VI (MPS VI) (BRASIL, 2014).
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2.3.2 Mucopolissacaridose VI (MPSVI)

As mucopolissacaridoses (MPS) sdo um grupo heterogéneo de doencgas
genéticas raras de deposito lisossomal que se caracterizam por acumulo
intracelular de glicosaminoglicanas ou GAGs, determinando lesao e disfungao,
de variados graus em multiplos 6rgaos e sistemas, de forma progressiva e letal.
Esse acumulo de GAG nos pacientes afetados pelas MPS resulta em uma
série de sinais e sintomas, integrantes de um quadro clinico multissistémico.
Esses defeitos enzimaticos causam sete diferentes tipos de MPS (NEUFELD;
MUENZER, 2001).

O comprometimento do sistema musculoesquelético é outro ponto
comum em todas as MPS. Este comprometimento é caracterizado por
deformidades osteoarticulares (cifose, escoliose), rigidez articular com perda de
amplitude de movimentos e acometimento do neurdénio motor superior
(NEUFELD E MUENZER, 2001; VALAYANNOPQOULOS et al., 2010). Além das
deformidades osteoarticulares, os pacientes com MPS apresentam importantes
complicagbes clinicas sistémicas tais como obstrucdo das vias aéreas
superiores, hepatoesplenomegalia, doenca cardiopulmonar, hidrocefalia e
compressao medular (HARMATZ et al., 2005; GIUGLIANI et al., 2017).

A Mucopolissacaridose tipo VI (MPS VI; sindrome de MaroteauxLamy;
OMIM 253200) é uma doenga de depdsito lisossdOmico causada por deficiéncia
de arilsulfatase B (ARSB, N-acetilgalactosamina-4-sulfatase), necessaria para
a degradacédo de sulfatos de dermatan e condroitina (NEUFELD; MUENZER,
2001).

O diagndstico precoce da MPS VI é imperativo devido a disponibilidade
de galsulfase e demonstrou retardar a progressao da doengca com um impacto
mais significativo nos resultados clinicos, dependendo do qudo cedo o
tratamento é iniciado (FURUJO et al, 2011; MCGILL et al., 2010). O
diagnéstico precoce também fornece a familia informagbes genéticas vitais,
que podem influenciar futuras decisdes reprodutivas (VALAYANNOPOULOS et
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al., 2010). Mesmo os meédicos familiarizados com as manifestagdes das
doencas da MPS podem n&o identificar imediatamente os pacientes que
progridem lentamente (MENDELSOHN et al., 2013; VALAYANNOPOULOS et
al., 2010).

As informacdes, da Rede MPS Brasil, parecem indicar que a MPS VI &
menos rara do que em outros paises. Também tem sido relatado que, no
Brasil, a frequéncia da MPS VI é alta em comparagcdo com outras
mucopolissacaridoses (COELHO et al., 1997).

O disturbio €, portanto, clinicamente heterogéneo e, em uma minoria de
pacientes, a progressdo da doenga € lenta, com menos sistemas implicados e
sintomas leves ou atenuados (VALAYANNOPQOULOS et al., 2010). No entanto,
esta disponivel um tratamento eficiente e especifico baseado na terapia de
reposicao enzimatica (TRE) (GIUGLIANI et al., 2017; HARMATZ et al., 2008), e
a adogao bem-sucedida da TRE em pacientes com MPS VI ja foi relatada em
muitos paises (VALAYANNOPOULOS et al., 2010; GIUGLIANI et al., 2011).

Ensaios clinicos com MPS VI mostraram que a terapia de reposi¢ao
enzimatica (TRE) com galsulfase (recombinante humano (rh) ASB;
Naglazyme®, BioMarin Pharmaceutical Inc., Novato, CA) é eficaz na melhora
da resisténcia e da fung¢ao pulmonar, reduzindo o acumulo de GAG intracelular
e estabilizacdo das manifestagbes cardiacas ( BRAUNLIN et al, 2013;
HARMATZ et al., 2006; HARMATZ et al., 2010).

Além disso, um estudo brasileiro de 2 anos de criangas com MPS VI
submetidas a TRE com galsulfase a partir dos 3 anos de idade mostrou que 15
de 32 (47%) pacientes mantiveram ou aumentaram o percentual de
crescimento pré-tratamento (segundo os graficos de referéncia da Organizagao
Mundial da Saude) (HOROVITZ et al., 2013). Tipicamente, os pacientes com
doenca de progressao rapida registam um atraso de crescimento entre os 2 e
os 3 anos de idade (MENDELSOHN et al., 2013) e a diferenga de altura entre
pacientes de progressao lenta e rapida aumenta apés os 4 a 5 anos de idade
(VALAYANNOPOULOS et al., 2010).
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2.3.21 Terapia de Reposicao Enzimatica (TRE) - Um

dos tratamentos para MPS VI

Na década de 90 comecgou o desenvolvimento da Terapia de Reposicao
Enzimatica (TRE), que se tornou uma realidade aprovada para uso clinico em
2003 para MPS |, em 2005 para MPS VI e em 2006 para MPS |l (HARMATZ et
al., 2005; KAKKIS et al., 2001; MUENZER et al., 2007).

A terapia de reposi¢cao enzimatica (TRE) é um tratamento que consiste
na administracédo periodica, por via venosa, da enzima especifica deficiente no
paciente. A realizacdo do primeiro tratamento eficaz com TRE em pacientes
com a doenga de Gaucher (BARTON et al., 1990) levou a busca de tratamento
semelhante para outras doencas de depodsito lisossémico. Oferecida pela
Biomarin, a primeira TRE para tratamento de uma mucopolissacaridose foi a
para MPS |, sendo subsequentemente aprovadas as TRE para MPS VI,

também pela Biomarin.

A TRE para o tratamento de MPS VI é realizada pela administragcao
intravenosa de galsulfase, uma forma recombinante da enzima N-
acetilgalactosamina 4-sulfatase, sintetizada através de engenharia genética a
partir de células de ovario de hamster chinés (HARMATZ et al., 2008; FULLER
et al., 1998; AUCLAIR et al., 2003).

A TRE pode ser administrada a todos os pacientes sintomaticos com
diagnostico de MPS VI confirmado, sendo recomendavel como primeira
escolha terapéutica. Estudos demonstraram melhora no teste da caminhada e
na capacidade de subir escadas (GIUGLIANI et al., 2007; HARMATZ et al.,
2006) e melhora na doencga éssea relacionada a MPS VI, assim como melhora
no padrao de crescimento em um paciente tratado a partir da oitava semana de
vida (MCGILL et al., 2006).

O uso de laronidase em criangas com menos de cinco anos se mostrou
seguro de maneira consistente em inumeros casos de MPS Il e MPS VI
tratados com TRE (KIM et al., 2008). A TRE permitiu modificar radicalmente o

panorama do tratamento das mucopolissacaridoses |, Il e VI na ultima década e
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vem ajudando na melhor compreensao da fisiopatologia da doenca (PEREIRA
et al., 2008) e de potenciais biomarcadores (RANDALL et al., 2006).

2.4 Ciclo PDCA

O Ciclo PDCA, também conhecido como Ciclo de Shewhart, Ciclo da
Qualidade ou Ciclo de Deming, € uma metodologia que tem como funcéo
basica o auxilio no diagndstico e execugao de projetos, tendo em vista que ele
conduz a agdes sistematicas que agilizam a obtengao de melhores resultados
com a finalidade de garantir o crescimento e o progresso de projetos
(QUINQUIOLO, 2002).

Werkema (1995, p. 17), define o ciclo PDCA como “um método gerencial
de tomada de decisbes para garantir o alcance de metas necessarias a
sobrevivéncia de uma organizacdo”. E um modelo de melhoria continua da
qualidade que consiste em uma sequéncia légica de quatro etapas repetitivas
para melhoria continua e aprendizado. Esse modelo, necessario passar de
“problem-faced” para “problem solve”, € composto por uma lista de verificagao
de quatro estagios, que seguem uma sequéncia légica: Planejamento (preparar
e criar estratégias); Execucao/Fazer (implementar e operacionalizar);
Verificagdo (monitorar e avaliar); e Agir (assegure a melhoria continua) (Wang
et al., 2018).

a) Plan - Segundo Werkema (1995), a etapa de planejamento objetiva em
abordar as possiveis solugdes para o problema encontrado. Esse
planejamento envolve a definicdo de objetivos, estratégias e agdes, os

quais devem ser claramente quantificaveis (metas);

b) Do - A etapa de execucao do que foi planejado, respeitando prazos,

recursos disponiveis e tarefas definidas na etapa anterior (DEMING, 2000);

c) Check - Essa é a etapa de avaliagéo do que foi construido, comparando
os resultados obtidos na execugdo com o que foi planejado, verificando os
recursos utilizados, tdo como o tempo de execugao do projeto (CHOO,
2003).
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d) Act - A etapa de agir € responsavel por corrigir as possiveis falhas
encontradas na etapa anterior. Podendo ser acbes corretivas ou de
melhorias que tenham sido constatadas como necessarias na fase anterior.
A importancia dessa etapa € buscar a melhoria continua da solugao
encontrada na etapa de planejamento, garantindo um ciclo de qualidade
(FRANZ J. K., LIKER J. K. 2016., KIRAN D. R. 2016).

Figura 1 - Ciclo PDCA

Definir objetivos Executar os
p S
Definir prazos / AN . :?eret::;:;::sdo
Definir ferra mentas/’ PI D \ e
7 Plan o\

\ Cumprir os prazos

g" Avaliar o desempenho
do trabalho

‘-\ /
Propor melhorias | C h k :
\ / -
e T ACt eC Comparar com o que foi
\\\ planejado
= /
Propor verstes para \\ / Verificarr se atende os

trabalhos futuros ] objetivos propostos

Fonte: Deming (2000)

O Ciclo PDCA é util para diversas areas de projetos, como: Engenharia

da producao, Tratamento pediatrico, Qualidade de Software e outros.

Para o BOCEAN (2011), o ciclo PDCA (Planejar, Executar, Verificar, Agir)
garante um caminho coerente para a atual base de organizacdo de projetos
atingir seus objetivos, com auséncia de tensdes entre gerentes de projetos e
gerentes funcionais. Para Kholif et al. (2018), o ciclo de Deming é essencial
para se livrar de perdas nos laboratérios de laticinios. Portanto, fabricas que
usam o ciclo PDCA, diminuem perdas e uso indevido de recursos, da

resultados imediatos, melhora a producéo e a qualidade.

PDCA também pode ser aplicado na qualidade e melhoria continua de
um software, permitindo a implementacao efetiva de processos (JINGFENG;
ZHIYU; GAG, 2010). No trabalho de Shin-Jer e Chung-Hsi (2016), engenheiros
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de controle de qualidade de software avaliaram e validaram o software que foi
desenvolvido sob a 6tica do modelo PDCA de projeto. LIU e WALSH (2018),
fala dos ciclos continuos do PDCA entre setores para a construcdo de um
prontuario digital de saude neonatal mais eficiente e integrado, com

participagcdes de equipes de design, médicos e TI.

2.5 Design Thinking

Segundo COOPER, JUNGINGER e LOCKWOOD (2009), Design
Thinking € uma metodologia que proporciona pensar, durante o processo de
desenvolvimento ou do design, em estados futuros, e ainda como desenvolver
produtos, servigos, inovagdes e experiéncias alinhadas com a realidade. Essa
abordagem é baseada em um processo nao linear que realiza uma profunda
imersdo na realidade desejada; é ciclica, focada no trabalho colaborativo, no
entendimento das necessidades e anseios dos outros, da geragéo rapida de
ideias e da criagao de protétipos (CHAVES, 2013).

Os beneficios do Design Thinking vao da solugdo de mistérios a criacéao
de solugdes refinadas e escalaveis que permitem a eficiéncia (MUTANEN,
2008).

O recente crescimento do interesse em design thinking (VERGANTI,
2009; SWAN; LUCHS, 2011) reacendeu muitos dos antigos debates sobre seu
valor estratégico (KOTLER; RATH, 1984) e abriu novas propostas sobre seu
valor gerencial (BOLAND; COLLOPY, 2004). Problemas nem sempre podem
ser analisados e resolvidos com a implementagdo de uma gama de opc¢des
pré-determinadas (BOLAND; COLLOPY, 2004).

Diversos estudos demonstrando a utilizagcédo do Design Thinking (DT)
estdo alcancando grandes resultados na inovagdo de produtos, projetos,
modelos e servigos tanto mercadolégicos como educacionais (BROWN, 2008).
De acordo com Vianna et al. (2014), o DT possui trés fases fundamentais, que

sdo: imersao, ideagao e prototipagdo como mostra a figura 2.
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Figura 2 - Representagao Macro do Design Thinking

4 4
IMERSAO |
analise e sintese |
IDEACAO

PROTOTIPACAO

Fonte: Viana et al. (2014)

A imersao tem como finalidade definir o escopo do projeto e suas
fronteiras, além de identificar os perfis de usuarios e outros atores-chave que
deverao ser abordados. Nesta fase, é possivel também levantar as areas de
interesse a serem exploradas de forma a fornecer insumos para a elaboragao
dos temas que serado investigados. A elaboragdo de uma pesquisa sobre os
perfis de usuarios e atores-chave para recrutamento e mapeamento dos
contextos que serdo estudados. E realizada uma profunda analise no ambiente

do estudo e é onde os problemas sao questionados.

Figura 3 - Representacao da Imersao do Design Thinking
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Fonte: Sleeswijkvisser et al. (2005)
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A fase de ideacgédo, geralmente, se inicia com uma equipe multidisciplinar
de profissionais relacionados as areas convenientes ao tema a ser explorado,
fazendo uso das ferramentas disponiveis. E um processo de formacéo de
ideias e conceitos com o objetivo de contribuir com diferentes perspectivas,
consequentemente, um resultado final diversificado e abrangente. Para auxiliar
na etapa de ideagado, pode-se usar ferramentas como o Brainstorm, langando

ideias e hipoteses do que pode ser feito para a criagdo do projeto.

A Ultima fase é a de prototipagdo, onde as respostas sdo obtidas e
geradas. Na prototipagem sao criados modelos teste idealizados para o
projeto, para a validagao das ideias geradas. Dessa forma, dara tangibilidade a
ideia e a passara do abstrato para o fisico, ou, no caso desse projeto, para o
virtual, mesmo que simplificada. Dependendo dos resultados, o ciclo pode se
repetir quantas vezes forem necessarias até que uma solugdo viavel seja
identificada. Apesar de ser apresentada como uma das ultimas etapas, a

prototipagdo pode acontecer em paralelo as outras fases.

As etapas ndo sao lineares, podendo ocorrer em varios momentos

diferentes e simultaneamente.

Figura 4 - Representagao do processo do Design Thinking
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Fonte: https://bit.ly/2GgQi60 (2019)
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2.6 Modelos Conceituais de Colaboracao

Os modelos conceituais, propostos por Britto (2018, p. 52), “servem
como modelo estrutural para o desenvolvimento de Sistemas Colaborativos
[...]” e os modelos conceituais:

(...) permitem que os participantes interajam de
forma dindmica, ativa, participativa e horizontal,
ampliando as possibilidades de construir de forma
coletiva novos conhecimentos, habilidades e
competéncias, fruto das intensas relagdes ocorridas

no ciberespacgo (2018, p. 52).

2.6.1 Modelo Conceitual de Comunicacao

O Modelo Conceitual de Comunicagéo, desenvolvido por Britto (2018),
tem a proposicdo de oferecer aos participantes do Sistema Colaborativo, um
meio de comunicagao, onde o participante pode assumir o papel de Emissor ou
Receptor. Esse participante, que faz parte do Sistema Colaborativo, podera
fazer uso de ferramentas de comunicagéo para enviar mensagens para outro

participante e, dessa forma, fazer troca de mensagens entre os participantes.
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2.6.2 Modelo Conceitual de Cooperacao

A proposta desse modelo conceitual é facilitar a interacdo entre os
membros do Sistema Colaborativo. Segundo Britto (2018, p.52), cria
discussdes que favorecem a interagdo e aprendizado entre os participantes.
Tendo o participante como o centro da discussdo e da construgdo de
informagéo. Ainda de acordo com Britto (2018), o participante tera habilidades
e competéncias, abandonando sua consciéncia ingénua e assumindo um papel

mais ativo de discussoes e debates.
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2.6.3 Modelo Conceitual de Coordenacao

O préximo modelo conceitual a ser abordado € o de Coordenacgédo. Seu
objetivo € manter os prazos e tarefas distribuidas, entre os participantes. Dessa
forma, um participante ou mais, podera conferir o andamento das discussdes
dentro do Sistema, garantindo que as tarefas sejam alcangadas dentro dos

prazos.

Apoés a figura 7, demonstrada na proxima pagina, teremos no proximo
capitulo, os materiais e os métodos que foram utilizados nesse trabalho,
descrevendo como foram conduzidas as etapas de cada objetivo desse

trabalho .
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3 Materiais e Métodos

Neste capitulo sdo descritos os materiais e métodos utilizados para o

desenvolvimento desta pesquisa.

3.1 Caracterizacao do Estudo

O trabalho em questdo é classificado como um estudo de caso. Além
dos estudos tedricos, visa aplicar as teorias relacionadas aos objetos
estudados; é também um passo apds a pesquisa basica e busca informacgdes
através das atividades de carater pragmatico, e pode ter seus resultados na
solucdo de problemas existentes (CASARIN; CASARIN, 2012).

A abordagem qualitativa consiste em um grupo de praticas que visa
interpretar componentes presentes no mundo, de forma geral. Visa fazer
representacbes acerca do mundo e através de interpretacbes destas
representacdes, entender os fenbmenos e as suas relagbes com as pessoas
(FLICK, 2009).

Quanto aos objetivos uma pesquisa pode ser definida exploratoria,
descritiva ou explicativa ela é caracterizada pelo levantamento de dados e pela
aplicagao de entrevistas e questionarios. Com a utilizacido deste tipo de
pesquisa obtém-se dados mais consistentes sobre uma determinada realidade
(WAZLAWICK, 2014).

3.2 Materiais

Nesta secdo serao descritos todos os materiais utilizados nesta
pesquisa. A secao sera dividida em trés subsecdes que sao: os materiais
utilizados para o desenvolvimento do aplicativo Android, os materiais utilizados
para construir o Sistema de Informagéo, guiado pelo Design Thinking e os

materiais utilizados para desenvolver o sistema colaborativo, guiados pelos
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modelos conceituais de colaboragao, desenvolvidos no Grupo de Pesquisa
TECNES.

3.2.1 Materiais Utilizados para o Desenvolvimento do

Aplicativo

As ferramentas e frameworks utilizados para o desenvolvimento do

aplicativo séo apresentados nas proximas subsecoes:

3.2.1.1 Android Studio 3.0.1

De acordo com os desenvolvedores, o Android Studio € um ambiente de
desenvolvimento integrado (IDE) para desenvolver para a plataforma Android.

E disponibilizado gratuitamente sob a Licenca Apache 2.0.

Baseado no software IntelliJ IDEA de JetBrains, o Android Studio foi feito
especificamente para o desenvolvimento para Android. Esta disponivel para
download em Windows, Mac OS X e Linux, e substituiu o Eclipse Android
Development Tools (ADT) como a IDE primaria do Google de desenvolvimento
nativo para Android (DUCROHET et al., 2013; HASLAM, 2013).

3.2.1.2 Kotlin

Kotlin € uma linguagem de programacado que compila para a maquina
virtual Java e que também pode ser traduzida para JavaScript e compilada
para codigo nativo. E desenvolvida pela JetBrains e, apesar de a sintaxe do
Kotlin diferir da de Java, Kotlin é projetada para ter uma interoperabilidade total
com codigo Java (PANCHAL; PATEL, 2017). Em Maio de 2017, o Google
anunciou que Kotlin é a linguagem oficial para desenvolvedores Android.

De acordo com o site oficial, Kotlin fornece a capacidade de estender
uma classe com novas funcionalidades sem precisar herdar da classe ou usar

qualquer tipo de padrao de design como o Decorator. Isso é feito por meio de
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declaragcbes especiais chamadas extensdes. Kotlin suporta fungdes de

extensao e propriedades de extensao.

Pensando do ponto de vista dos desenvolvedores, Kotlin seria preferido
devido as seguintes razdes: é muito mais conciso do que qualquer outra
linguagem de programacgao, em muitos casos; e permite resolver os mesmos
problemas com menos linhas de cddigo, melhorando a capacidade de
manutengdo e legibilidade do cddigo, o que significa que os engenheiros
podem escrever, ler e alterar o cédigo com mais eficiéncia e efetivamente
(SOMMERHOFF, 2018).

3.2.2 Materiais utilizados para o Desenvolvimento do

Sistema de Informacao

Os materiais utilizados no desenvolvimento do Sistema de Informagao

serao detalhados a seguir.

3.2.2.1 Wordpress 4.7.12

O WordPress surgiu em 2003, quando Mike Little e Matt Mullenweg
criaram um fork do b2/cafelog, isto €, uma versao alterada daquele programa.
A necessidade de um sistema de publicacdo pessoal elegante e bem
estruturado era clara mesmo naquela época. Hoje, o WordPress € baseado em
PHP e MySQL, e licenciado sob a GPLv2. Também ¢é a plataforma escolhida

por mais de 32% de todos os sites da Internet.

O site oficial do Wordpress informa que é um sistema livre e aberto de
gestdao de conteudo para Internet, executado em um servidor interpretador,
voltado principalmente para a criagdo de paginas eletrénicas e blogs online. E
uma das ferramentas mais utilizadas para conteudo na web, com licenca de
cédigo aberto, disputando com o servico do Google, chamado Blogger.
Adotado por aqueles que queiram uma pagina com maior personalizagéo e

recursos diferenciais.
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3.2.2.2 AngularJS 2.1

O AngulardS for WordPress foi criado para ajudar qualquer um a aproveitar

o poder do AngularJS e adiciona-lo facilmente a sua aplicagdo Wordpress.

Os desenvolvedores do AngulardS e do Wordpress, garantem que a
ferramenta permite estender o vocabulario HTML para seus aplicativos. Tem
uma marcagao mais semelhante ao que o HTML costumava ser. HTML n&o é
uma linguagem dindmica por si s6, como AngulardS. Para facilitar ainda mais o
uso de paginas especificas, existe uma nova caixa pés meta. Se selecionada, a
diretiva AngulardS assumira o carregamento do conteudo da pagina do lado do

cliente. Esse recurso usa o modelo post-content.html.

3.2.2.3 MySQL 5.6

Segundo Milani (2007), o MySQL é um gerenciador e um servidor de
banco de dados relacional, que possui uma caracteristica de ser licenciado de
forma dupla (sendo uma delas baseada em cddigo aberto). Inicialmente foi
projetado para ser utilizado por aplicagbes de médio e pequeno porte, porém
hoje ele ja atende aplicagcbes de grande porte com todas as caracteristicas

necessarias.

Deste modo, o MySQL foi reconhecido por diversas organizagdes como
0 banco de dados de cadigo livre com a maior capacidade para concorrer com
os bancos de dados de cddigo fechado como SQL Server e Oracle (MILANI,
2007).

O MySQL também é open source e esta disponivel gratuitamente sob a
GNU, contrastando com o pacote comercial Oracle (MAO et al., 2003;
MATUKUMALLI et al., 2004).
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3.2.3 Materiais utilizados para o Desenvolvimento do

Sistema Colaborativo

Os materiais utilizados no desenvolvimento do Sistema Colaborativo

serdo detalhados a seguir.

3.2.3.1 Buddypress 4.0

O BuddyPress ¢ focado na facilidade de integragao, facilidade de uso e
extensibilidade. E deliberadamente poderoso, mas um incrivelmente simples

software de rede social, construido por contribuintes do WordPress.

O site do Buddypres.org fala das possibilidades da ferramenta, inclusive,
que permite aos membros registrados criarem perfis, terem conversas
privadas, se conectarem, criarem e interagirem em grupos. Funcionando como
uma rede social, o BuddyPress ajuda a criar facilmente uma home para sua

equipe, colegas e usuarios ou qualquer outra comunidade de nicho.
3.2.3.2 bbPress 2.5.12

Como um projeto, o bbPress foi langado originalmente em 2004 como
uma solugdo para os foruns de suporte do WordPress.org. Matt Mullenweg (um
dos fundadores do WordPress) foi o desenvolvedor original e a Automattic (a
empresa por tras do WordPress.com) ainda desempenha um grande papel no

desenvolvimento do plugin.

O bbPress € um plugin de férum, desenvolvido para o WordPress e esta
focado na facilidade de integracdo, facilidade de uso, padrdes web e
velocidade. Sendo open source é também composto por simplicidade e
segurancga, caracteristicas fundamentais para uma otima experiéncia do
usuario. E uma solugcdo simples e gratuita, que adiciona um férum ao
WordPress
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3.3 Métodos

Para o desenvolvimento do sistema computacional (Aplicativo Android)
foi utilizada a metodologia PDCA, para o desenvolvimento do Sistema de
Informacdo utilizou-se a metodologia Design Thinking e para o
desenvolvimento do Sistema Colaborativo, utilizou-se os Modelos Conceituais

de Colaboragao, desenvolvidos no Grupo de pesquisa TECNES.

3.3.1 Desenvolvimento do Aplicativo Gennet

O desenvolvimento do aplicativo “Gennet” foi baseado na abordagem
PDCA, que é utilizado para garantir a qualidade e desenvolvimento de projetos.
Uma versdo menor do Sistema de Informacéo, que redireciona o usuario ao ao

endereco www. Gennet-pe.com.br, oferece algumas informacgdes prévias sobre:
a) Doencas raras;
b) Mucopolissacaridose VI,

c) Lista de cidades no Estado de Pernambuco onde ja foram mapeados

portadores da doenca;

d) Um formulario de contato com a equipe do Sistema, caso algum usuario
se interesse em fazer parte da equipe ou conhega alguma pessoa com

suspeita de ser portadora da doenca.

A descricdo das etapas de desenvolvimento do projeto do aplicativo

seguem OS passos a seguir.

3.3.1.1 Planejamento (Plan)

Para a construgédo do aplicativo, foi deliberado e decidido que o prazo

total deveria ser em até seis meses, entre planejamento, programacéao, testes e
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entrega. Apds o prazo definido, foi feito um estudo para decidir para qual

sistema operacional seria desenvolvido a ferramenta.

Considerando que, com a popularizagdo dos dispositivos méveis, os
aplicativos para esses dispositivos crescem cada vez mais e de forma
acelerada, visto que mais de 1,5 bilhdes de aplicativos sdo baixados por més
do Google Play (THE STATISTICS PORTAL, 2013), esta também foi a linha
seguida pela pesquisa-agao.

Ja quanto ao sistema operacional do aplicativo, um estudo apresentado
pelo agregador de produtos UmSoLugar (2017), com o intuito de analisar os
sistemas operacionais e navegadores mais utilizados na Europa, em
comparagao com o Brasil, apontou que o sistema operacional mais utilizado em

dispositivos méveis foi o Android, como mostra a figura 8.

Considerando o numero de usuarios de Android, foi decidido que a
criacao do aplicativo seria desenvolvido no Android Studio, criando uma versao
mais portatil do Sistema de Informagao, desenvolvida com a linguagem Java e
Kotlin.

Figura 8 - Representagao grafica comparativa do uso de Sistemas

Operacionais em Smartphones

EUROPA BRASIL
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Linux 7 Linux
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Windows

Windows !
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i0s

57% DISPOSITIVOS ?9,56%

Android MOVEIS Andraid

Fonte: THE STATISTICS PORTAL (2013)
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3.3.1.2 Execugao (Do)

Na etapa de execucgdo, o aplicativo foi desenvolvido para o sistema
operacional Android, através do Android Studio 3.0.1, software utilizado por
desenvolvedores para a criacao de aplicagdes. Tais aplicagdes sdo escritas na
linguagem Java, na linguagem de marcacdo XML (eXtensible Markup
Language) e na linguagem Kotlin, atingindo os objetivos esperados da

aplicagao.

Figura 9 - Classe de Contato do Aplicativo

# Gennet - [CAU Gennet] - [app] - . \app’ - Android Studio 3.0,1 - X

ject:
Fle Edit View Navigate Code Analyze Refactor Build Run Tools VCS Window Help

H & % O R & A [Gapp ] P & 7 K &L ?

4 Build Variants

Jasaide 2l aapa g

= Glogat AT0D0 [ Te 2 eventlog ] Gradie Console

essages
[ Gradle build finished in 1m 5s 259ms (moments ago) 3545 CRLF: UTF-8¢ w &

3.3.1.3 Checagem (Check)

Para a avaliacédo do aplicativo, foi conferido com os objetivos elencados
na etapa de planejamento (topico 3.3.1.2) e os prazos estabelecidos,
considerando que o recurso disponivel era o desenvolvimento no Android
Studio. Para avaliar os resultados do aplicativo, foi submetido e aprovado, no
evento VII ESOCITE (7° Simpésio Nacional de Ciéncia e Tecnologia, 2017), o

desenvolvimento dessa aplicagéo, suas funcionalidades e objetivos.
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Figura 10 - Layout prévio da aplicagao, no Android Studio

) Gennet - [CAL - [opp] - \opp tivity_mainm - Android Studie 3.0.1 - &8 %
Eile Edit View Havigate Code Anahze Refactor Build Run Tools VCS Window Help
WG ot * N [FEapp =] P L3 # & B & & ? Q

layout o, activity_mainxml

Attributes Q & (B
Om®E 4 0

i
Bioda am@eq

= & logeat  “HTODO [ Terminal 2 Mesiages % eventlog [l Gradie Consale
[5] Gradile build finished in 1m 55 259ms (s minute ago) a

3.3.1.4 Agir (Act)

Para a ultima etapa, apos as avaliagdes e comparacgdes feitas, € deixado
como sugestdo de melhorias do aplicativo, para trabalhos futuros, como
acrescentar elementos de noticias sincronizadas com o Sistema de

Informacao.

3.3.2 Desenvolvimento do Sistema de Informacao

O desenvolvimento do Sistema da Informagédo foi desenvolvido com
base na abordagem do Design Thinking, que € em um processo que realiza
uma profunda imersao na realidade desejada, focada no trabalho colaborativo,
no entendimento das necessidades e anseios dos usuarios, da geragao rapida
de ideias e da criacdo de protétipos. Esse Sistema de Informacédo é um portal
de entrada do Sistema Colaborativo, que redireciona e oferece aos usuarios
uma profundidade maior sobre o tema abordado, no endereco www.Gennet-

pe.com.br, e oferece algumas informagdes sobre os seguintes temas:

a) Doengas raras;
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b) Mucopolissacaridose VI;

c) Eventos relacionados, pelo Brasil;

d) Diretrizes de Atendimento ao portador da Doencga Rara pelo SUS;
e) Galeria de Videos informativos;

f) A possibilidade de cadastro na Rede Colaborativa;

O Sistema da Informag&o seguiu os passos do Design Thinking.

A partir das etapas imersao e ideacgao foi realizado o levantamento dos
requisitos descrevendo em linhas gerais os objetivos do Sistema de Informacao

e a partir desse levantamento se realizou a ultima etapa que foi a prototipagao.

A criagao desse Sistema de Informacgao, que foi hospedado no provedor
Hostgator, €& composto nos moldes do WordPress, que oferece as
caracteristicas de um portal Informativo para o Usuario e, se necessario,
também oferece o suporte a um Sistema Colaborativo, com direito a cadastro

dos usuarios que farao parte do mesmo, criando assim perfis de cada usuario.

Figura 11 - Tela de cursos do protétipo desenvolvido

Gennet

Khan Academy

Esclarecimento sobre evolugdo Variabilidade nas espécies

Design inteligente e evolugdo
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3.3.3 Desenvolvimento do Sistema Colaborativo

O desenvolvimento do Sistema Colaborativo foi baseado nos modelos
conceituais de colaboracdo, desenvolvidos no grupo de pesquisa TECNES.
Esses modelos conceituais tém foco no desenvolvimento de atividades
colaborativas entre os usuarios, gerando participagado interativa e com a
possibilidade de comunicacao entre os usuarios. O Sistema Colaborativo fez
uso das funcionalidades oferecidas pelo Buddypress e o bbPress.
Funcionalidades essas que atendem os requisitos apresentados pelos modelos

conceituais de colaboracéio, tais como:
a) Criacao de perfil de usuario;
b) Envio de mensagens entre os usuarios;
c) Criacao de foruns de discussao;
d) Solicitacdo de conexao/amizade entre os usuarios;
e) Criacao de Grupos;
i. Possibilidade de niveis de moderagéao dos grupos;
ii. Possibilidade de niveis de acesso aos grupos;
» Opcao de privar informacgdes, dentro dos grupos e foruns;
iii. Publicagdo de midias, nos foruns, como videos e imagens;

iv. Convidar outros usuarios que nao fagcam parte do grupo.

3.3.3.1 Aplicagao dos modelos conceituais de colaboragao

Para a construcdo do Sistema Colaborativo, além das ferramentas
utilizadas como o Buddypress e o bbPress, foi aplicada a modelagem de

grupos baseado nos modelos conceituais, antes descritos neste trabalho.

Como visto anteriormente, a proposta do modelo conceitual de

cooperagao visa favorecer a interacdo entre os usuarios, proporcionando
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discussdes entre os mesmos e assim, gerando a construgdo de informacéo.

Para isso, se fez necessario:
a) definir um grupo de discussao de Casos Clinicos;

b) definir os objetivos do grupo, para gerar participacdo colaborativa

entre os usuarios e, se possivel, compartilhamento de novas informacdes;

c) definir os usuarios que fardo parte do grupo e seus atributos para

comporem o grupo, tais como:
i. Competéncias prévias;
ii. Habilidades prévias;
iii. Motivacdo em cumprir e participar dos objetivos;
iv. Assumir tarefas;
v. Assumir compromisso com O grupo;
vi. Assumir atitudes problematizadoras.
d) o grupo gera situagdes de aprendizagem, que, por sua vez, geram:
i.  Maior motivagcao para os usuarios envolvidos;
ii. Novas competéncias aos usuarios;

iii. Novas habilidades.
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O modelo conceitual de Comunicacao trata da definicdo dos meios de
comunicagao entre os usuarios e os fatores e requisitos que propiciem a troca
de mensagens e/ou dialogo entre os usuarios e com o Sistema. Garante que
nao apenas o portal e os grupos consigam entregar as informagdes propostas
aos usuarios, mas que também proporcione que os usuarios consigam trocar

informacgdes e interagirem entre si.

Apos a definicdo das caracteristicas dos grupos, na etapa anterior, foram

definidos os componentes do modelo de comunicagao da seguinte maneira:

a) Apos a definicao dos participantes que farao parte do grupo, 0 mesmo
tera a possibilidade de ser emissor e receptor de mensagens;

b) As mensagens sdo enviadas e recebidas por meios de comunicagéo,

que estao disponiveis pelo Sistema Colaborativo;
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c) Essa comunicagédo pode acontecer de forma sincrona ou assincrona.
Um participante, que faz parte de um grupo, vai utilizar os meios de

comunicacao disponiveis no Sistema, sendo eles:
i. mensagens privadas entre usuarios;
ii. Com a publicagcdo de um tépico de discussao, no férum;
iii. Comentarios em topicos de discussao publicados;

iv. Respondendo alguma enquete proposta no Sistema .

Figura 13 - Mapa mental do modelo de Comunicagao

. Emissor

. : = Sistema Meio de .
Participante lill Comunicacgéo Colaborativo Comunicagéo Linguagem

Por ultimo, o modelo conceitual de Coordenagao trata do controle de
alguns fatores presentes nos grupos criados no Sistema Colaborativo. A
coordenagao é importante para o alcance dos objetivos propostos no grupo.

Essa coordenacéao se da pelo controle e moderacao:
a) das informacgdes publicadas no grupo;
b) entrada de usuarios no grupo;
c) recursos utilizados para facilitar a colaboracéo;
d) abertura de tépicos de discussao.

E importante frisar de que, em cada grupo criado, dependendo de seus
objetivos, ndo necessariamente sera obrigatéria a presenga de todos os

componentes dos modelos.



49

Sistema
Colaborativo

Objetivos
Comparti-
Ihados

Coordenacao

Tarefa

No proximo capitulo, veremos os resultados que foram encontrados
neste trabalho, descrevendo as funcionalidades e utilidades de cada resultado,

com ilustragdes e descrigdes.
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4 Resultados

Neste capitulo sdo apresentados os resultados obtidos, conforme

delineado na sec¢ao dos objetivos.

4.1 Sobre o aplicativo desenvolvido

O aplicativo que foi desenvolvido proporciona ao usuario informacgdes
sobre o tema, a possibilidade do usuario assistir videos, ler conteudos
relacionados e o preenchimento de um jogo de questionarios que tem como
objetivo fazer uma avaliagdo dos conhecimentos sobre determinado assunto. O

aplicativo também pode direcionar o usuario para o portal principal.

O formulario de contato tem a proposta de o usuario ndo apenas
procurar novas informagdes sobre o contexto, mas também de que o mesmo

possa informar a suspeita de novos casos, em outras regides do Estado.

O aplicativo é uma versao portati do Sistema de Informagdo e
possibilita, ao usuario, se interessar em fazer parte do Sistema Colaborativo,
coletando mais informagdes e participando ativamente da geragdo de novos
conhecimentos sobre doencgas raras, atendimento aos portadores de MPS VI e

novas descobertas sobre a doenca.

O acesso, a dados oportunos e precisos sobre 0s pacientes e seus
tratamentos, tem o potencial de oferecer melhores cuidados a um custo menor
(DAVIS, 2008; MONGAN et al., 2008).

4.1.1 O Aplicativo Gennet

Para o aplicativo foram definidas suas principais funcionalidades. O
usuario pode fazer login, para que tenhamos o minimo de dados do usuario

que fez a instalagao do app, como seu e-mail Google, por exemplo.
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Figuras 15 e 16 - Tela Inicial e de Login do App Gennet

®
GenNet
Videos Links Uteis

Contato e .
Informagdes Ajustes

O wusuario também tem a oportunidade de navegar em temas
relacionados com a Mucopolissacaridose VI, como DNA, hereditariedade de

genes e outros temas, assim como sobre as diretrizes de atendimento do SUS.

Figuras 17 e 18 - Tela de Temas e Videos Disponiveis no App

DNA (=] ona
Hereditariedade de Genes m Hereditariedade de Genes
MPS VI ] mpsw
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O usuario também podera entrar em contato com a equipe responsavel
pela administracdo do Sistema Colaborativo e do Sistema de Informacao.
Dessa forma, qualquer novo usuario em potencial, podera fazer parte da rede.
E importante frisar que a tela de contato também é importante para encontrar a

suspeita de qualquer novo caso que haja no Estado de Pernambuco.

Figuras 19 e 20 - Telas de Contato e Ajustes do App

Desenvolvido para Teste Trocar Usuario

Notificagoes -
#® GenNet
Ab

Alterar dados do Usuario

v (000005-0200 g

contact_name@gennet.com.br

Nome:
\
Cidade:

Mensagem:

4.2 Sobre o Sistema de Informacao Gennet

O Sistema foi desenvolvido para oferecer um portal que proporcionasse
ao usuario informacdes mais detalhadas sobre diversos temas relacionados
com a Mucopolissacaridose VI. E esse portal, que € uma versao bem mais
completa do aplicativo desenvolvido, oferece ao usuario:

a) galeria de videos do Khan Academy, TED, noticias em geral sobre o

tema (de jornais locais e nacionais), e diversos outros assuntos

relacionados;
b) um calendario e divulgagao de eventos nacionais que interessem aos

usuarios;
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c) possibilidade de cadastro para fazer parte da rede colaborativa;

d) download das diretrizes de Atencdo Basica de Saude pelo SUS

(Sistema Unico de Saude), etc.

Figura 21 - Tela Inicial do Sistema de Informacgao

Gennet

Venha fazer

Inicio Cursos v

Videos v Links Uteis Forum v o

Todos nds temos genes herdados de nossos pais que controlam
se somos altos, curtos, justos, etc. Alguns genes gue herdamos
530 “recessivos”, isto &, carregamos o gene, mas nao tem nenhum
efeito sobre o nosso desenvolvimento. MPS VI (sindrome de
Maroteaux-Lamy) é causada por um gene recessivo. Se um adulto
portador do gene anormal se casar com outro portador havera
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Figura 23 - Galeria de videos de Noticias com temas relacionados
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4.3 Sobre o Sistema Colaborativo e a formacao

de grupos

Os proprios pacientes tém contribuido com materiais nas midias sociais
e proporcionam uma oportunidade para entender melhor as visdes sobre os
cuidados de saude a partir da perspectiva de um paciente (VERHOEF et al.,
2014).

4.4 Validagao e teste

O processo de validagédo do Sistema Colaborativo foi realizado por meio
da participacao de alunos da disciplina "Seminarios Interdisciplinares em Saude
Coletiva IV com Enfoque em Comunicagao e Informacdo em Saude”, do curso
de Saude Coletiva. Oferecido pelo CENTRO ACADEMICO DE VITORIA DE
SANTO ANTAO — CAV, essa disciplina contava com 17 alunos. Vale ressaltar
ainda que ndo apenas o0 curso, mas a disciplina possui caracteristicas

interdisciplinares.

Os critérios utilizados para selecdo dos grupos de pesquisa foram:
usuarios que lidam com comunicagdo em saude, usuarios que fazem uso de
ferramentas tecnoldgicas para promover informagao, tecnologia e sistemas
colaborativos. Nao houve a validacao do aplicativo “Gennet” e do Sistema de

Informacao por falta de tempo para finalizar a pesquisa.

Foi solicitado aos estudantes da disciplina a participagdo da rede
colaborativa, bem como uma sintese do principal objetivo do Sistema. Apds as
etapas, foi solicitado aos usuarios que respondessem a um questionario online,
aplicado para avaliagdo, ndo apenas do Sistema Colaborativo, os grupos
criados e seus objetivos. Este questionario de validagéo foi composto por 17

perguntas, aglomeradas em trés sec¢oes:
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® Sobre o perfil de consumo e de Internet do respondente;
® Sobre o perfil de consumo das midias sociais do respondente;

® Sobre a avaliacdo e percepgao, do respondente, sobre o Sistema

Colaborativo Gennet.

4.4.1 Sobre o perfil do Curso de Saude Coletiva

De acordo com o Projeto Pedagoégico do curso de Graduagdo
Bacharelado em Saude Coletiva, do Centro Académico de Vitéria (CAV), da

Universidade Federal de Pernambuco (2016, p. 26):

Profissional em Saude Coletiva com formagéo generalista, humanista,
critica e reflexiva, qualificado para o exercicio de atividades do campo
da Saude Coletiva em todos os niveis de gestao e de atengéo a saude,
atuando em promogao da saude e na melhoria da qualidade da vida
humana, pautado em principios éticos, legais € na compreenséo da
realidade social, cultural, politica e econdbmica do seu meio, com base
no rigor cientifico e intelectual, dirigindo sua atuagdo para a

transformacao da realidade em beneficio da sociedade.
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4.4.2 Sobre o perfil da Disciplina

Ainda de acordo com o Projeto Pedagdgico do curso, a disciplina de
Seminarios Interdisciplinares em Saude Coletiva IV com Enfoque em
Comunicagédo e Informagcdo em Saude, tem o objetivo de “Compreender o
campo da Informacdo, da Educacdo e da Comunicacdo, como elementos
interconectados e fundamentais para o desenvolvimento da saude coletiva.” A

disciplina ainda oferece:

a) O destaque do campo da informagéo, da educacéo e da comunicagao

em saude, com énfase para a interconexao entre eles;

b) Trabalha o0s conceitos de tecnologia educacional, educagao

tecnologica em saude e educagao popular;

c) Oportuniza a reflexdo e a compreensdo das caracteristicas da
producado, disseminacado e popularizacdo de conteudos e de conhecimentos
acumulados sobre praticas e modos de viver saudaveis, como ag¢des
estratégicas e importantes para a ampliagdo do acesso dos sujeitos e das
populacdes as ag¢des educativas em saude, com destaque para a participagao

comunitaria no controle social de politicas publicas de saude.

Essa disciplina tem como suporte e metodologia a a) Exposigao

dialogada com auxilio de recursos audio-visuais e b) Seminarios e debates.
Além disso, tem em seu conteudo programatico:

l. O uso de novas tecnologias da informagdo e da comunicagao

aplicadas as praticas educativas em saude;
II.  Midia, Internet e saude;
lll.  Tecnologia educacional em saude;

IV. Processo ensino-aprendizado e uso criativo dos meios de

comunicagao em favor da promocéao da saude;

V. Educomunicagao;
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VI. Acesso democratico dos cidaddos a producdo e difusdo da

informagédo em saude.

4.4.3 Sobre o perfil dos Usuarios

A amostra de usuarios, que participou respondendo o questionario de
avaliacdo, foi composta por 17 estudantes do 4° (quarto) periodo, do curso de
Saude Coletiva, que cursavam a disciplina de Seminarios Interdisciplinares em
Saude Coletiva IV com Enfoque em Comunicacgao e Informagéo em Saude, do

Centro Académico de Vitéria de Santo Antao.

4.5 Sobre o questionario realizado

O grupo de usuarios foi submetido a um questionario de quatro
perguntas, para saber o perfil do usuario e seu perfil de consumo de midias

sociais, para lazer e para trabalhar:
a) a utilidade das midias sociais;
b) frequéncia de consumo das midias sociais;
c) uso de midias sociais para construgao de conhecimento;

d) etc.
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5 Discussao

Neste capitulo, veremos os dados encontrados apds a aplicagcdo do
questionario a um grupo de usuarios que fizeram uso da Rede Gennet e suas
funcionalidades. Esse questionario ficou disponivel para os usuarios de
12/03/2019 a 07/04/2019. Apenas 13 dos 17 usuarios responderam ao

questionario, tendo apenas 76,47% de adesio e 23,53% de abstencéo.

5.1 Primeira secao do questionario - O perfil de

consumo de Internet do usuario

Essa secdo do questionario teve a intengcdo de coletar dados sobre o
perfil de consumo de Internet do usuario e sua frequéncia. Para fazer uso da
web e de suas funcionalidades, 92,3%, desses usuarios, usam gadgets ou
Smartphones como principal ferramenta de uso para acesso a Internet. Mesmo
assim, 61,5% desses mesmos usuarios também fazem uso de computadores

(desktop/laptop), para acessar midias digitais ou a Internet.

Figura 25 - Tipos de equipamentos utilizados para acessar a

Internet ou Midias Sociais

Computador (Desktop/Laptop) 8 (61,5%)

SmartPhone ou Tablet 12 (92,3%)

Console de Video Games (

0,
Xbox, Nintendo, .. 1(7,7%)

SmartTV 1(7,7%)
Outro{—0 (0%)

Nenhum dispositivo [—0 (0%)

0,0 25 5,0 7,5 10,0 12,5

Também foi perguntado aos usuarios qual a frequéncia que os mesmos

faziam uso da Internet, seja a trabalho ou lazer 84,6% dizem que sempre
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fazem uso da Internet, enquanto 15,4% dizem que quase sempre fazem uso da

ferramenta.

Figura 26 - Frequéncia de uso de internet do usuario

15,4%

B Sempre

B Quase sempre

B Algumas vezes
Raramente

B Nunca

Foi perguntado aos usuarios os locais que eles utilizam Internet com
maior frequéncia e foi constatado que os usuarios fazem maior uso da

ferramenta em casa e na faculdade, ficando entre sempre e quase sempre.

Figura 27 - Frequéncia dos principais locais que o usuario usa

Internet

I Sempre M Quase sempre [ Ocasionalmente [l Raramente M Nunca

61,54% 61,54%
6
38,46% 38,46%
4 30,77%
23,08% 23,08%
2
7,69%
15,38%
0

Casa Faculdade Trabalho



61

5.2 Segunda secao do questionario - O perfil de

consumo de midias sociais do usuario

Essa secao do questionario teve a intengdo de coletar dados sobre o
perfil de consumo de midias sociais (Facebook, YouTube, Instagram, Vimeo,
Whatsapp, Snapchat, Google+, Twitter, Pinterest, etc.) do usuario e sua

frequéncia.

Foi perguntado sobre as midias social ser um modo viavel de divulgar

informacéo e conhecimento e 92,3%, dos respondentes, acreditam que sim.

Figura 28 - Sobre a midia social ser uma via de oferecer informacgéo e

conhecimento

® Sim
@® Nzo

7

Foi questionado, aos usuarios, a frequéncia do uso das midias sociais
para realizar trabalhos, produzir materiais de informacao, consultar informagdes
e produzir conhecimento. A grande maioria faz uso de ferramentas como
Whatsapp e YouTube/Vimeo. Em compensacao, redes como Instagram e

Twitter ndo séo tao utilizadas para esse objetivo.
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Figura 29 - Frequéncia de uso das midias sociais para informagao

Bl sempre [ Quase sempre Ocasionalmente [l Raramente [l Nunca

10
76,92% 7,69%

15,38%
53,85%

46,15% 46,15%

30,77% 30,77% 30,77%
23,08%

30,77%

15,38%
7,69% 7,69% 7,69%

15,38%
7,69%

Facebook Instagram Twitter YouTube/Vimeo Whatsapp

Os usuarios também informaram a quantidade média de horas que eles
utilizam, as midias sociais, para realizar trabalhos, produzir materiais de
informacdo e conhecimento, consultar informacdes, gerar relatérios e
pesquisas. 76,9% dos usuarios usam, em média, de 5 a 10 horas para tal
finalidade, 15,4% usam menos de 2 horas e 7,7% utilizam entre 10 a 20 horas

para a pesquisa e conhecimento.

Figura 30 - Quantidade média de horas que utilizam, das midias sociais,

para realizar trabalhos

@ Menos de 2 horas
@® Entre 52 10 horas
Entre 10 a 20 horas

@ Mais de 20 horas
76,9%

Foi questionado, aos respondentes, o grau de importancia que eles dao
as midias sociais para buscar informacoes. 69,2% dos respondentes disseram
que acham totalmente importante o uso das Midias Sociais para buscar
informacdes e 15,4% dos respondentes dizem ser importante o uso da

ferramenta.
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Figura 31 - Grau de importancia das midias sociais para buscar

Informacgoes

m N&o é importante

® Pouco Importante
® Importante
Muito Importante

B Totalmente Importante

5.3 Terceira secao do questionario - avaliacao e

percepcao do usuario sobre a rede Gennet

Essa seg¢ao do questionario preocupou-se com o feedback do usuario
sobre a rede Gennet, seu uso e suas funcionalidades. Para garantir maior
precisdo nas respostas, néo foi exigida a identificagdo do respondente para o

questionario.

Foi perguntado sobre satisfagdo do usuario, sobre a facilidade de uso da
Rede Gennet, e 69,23% dos usuarios responderam que estavam satisfeitos

com uso da rede.

Figura 32 - Grau de satisfagao do usuario sobre a facilidade de uso da
Rede Gennet

B Bastante insatisfeito
B Insatisfeito

= Neutro

Satisfeito

B Muito Satisfeito

69,23%
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Foi perguntado, aos respondentes, sobre as possibilidades de criar
grupos de trabalho na Rede Gennet e 38,46% dos usuarios responderam que
estavam Muito Satisfeitos, enquanto 53,85% dos usuarios responderam que

estavam satisfeitos e apenas 7,69% ficaram neutros quanto a satisfagéo.

Figura 33 - Grau de Satisfagao sobre as possibilidades de criar grupos de

trabalho na Rede Gennet

m Bastante insatisfeito 7,69%

B [nsatisfeito
Neutro
Satisfeito 53,85%

B Muito Satisfeito

Foi perguntado, aos respondentes, sobre a funcionalidade de enviar e
trocar mensagens entre os usuarios, na Rede Gennet e 30,77% dos usuarios
responderam que estavam Muito Satisfeitos. Usuarios que se disseram neutros

foram de 30,77% e usuarios insatisfeitos foram de 7,69%.

Figura 34 - Grau de satisfagao sobre a funcionalidade de enviar e trocar

mensagens entre os usuarios, na Rede Gennet

7,69%
W Bastante insatisfeito
M Insatisfeito
Neutro 30,77%
Satisfeito

30,77%

B Muito Satisfeito

Foi perguntado, aos respondentes, sobre a funcionalidade de criar

féruns de discussdao dentro dos grupos criados. E 46,15% dos usuarios
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responderam que estavam Muito Satisfeitos. 30,77% dos usuarios que se
disseram satisfeitos, 15,38% se disseram neutros e 7,69% dos usuarios

estavam insatisfeitos.

Figura 35 - Grau de satisfagao do usuario sobre o funcionalidade de criar

féruns de discussao dentro dos grupos

- 7,69

B Bastante insatisfeito

H Insatisfeito

m Neutro

Satisfeito

B Muito Satisfeito

Foi perguntado, aos respondentes, sobre a possibilidade de publicar
materiais, como links, imagens, videos e outros. 38,46% dos usuarios
responderam que estavam satisfeitos. 53,85% dos usuarios que se disseram
satisfeitos e 7,69% dos usuarios se consideraram neutros.

Figura 36 - Grau de satisfagdo do usuario sobre a possibilidade de

publicar materiais, como links, imagens, videos e outros

- 7,69%

W Bastante insatisfeito
B |nsatisfeito

® Neutro

53,85%

Satisfeito

B Muito Satisfeito
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6 Conclusao

Tendo em vista a problematica levantada na pesquisa, foram
desenvolvidos ndo apenas o Sistema Colaborativo, mas também uma verséo
Android para smartphone, com o objetivo de proporcionar um alcance maior da

plataforma.

Em complemento, o trabalho apresentou o desenvolvimento de um
aplicativo, que foi desenvolvido através do modelo PDCA de projeto e
construido para a plataforma de smartphones Android, para estimular a procura
por informagdes relacionadas as Doencas Raras e a MPS VI, fazendo com que
0 usuario procure outros meios de informagdo, como o sistema proposto. O
aplicativo foi desenvolvido e fez uso da plataforma de desenvolvimento Android
Studio, que garante a produgdao de um aplicativo nativo da Android, evitando

incompatibilidade com as versdes do Android.

Observou-se, também, durante a condugao da pesquisa, a facilidade de
se desenvolver outros Sistemas Colaborativos, utilizando modelos que
favorecem aspectos especificos dentro de uma determinada problematica.
Sendo mais simples replicar o projeto para outras doengas raras ou outros

tipos de Mucopolissacaridose.

Infelizmente, ndo houve tempo habil dos usuarios testarem o Aplicativo.
Também nao conseguimos outros perfis de usuarios, como outros profissionais
envolvidos com a Doengas Raras ou MPS VI, para a avaliacdo, ndo apenas

dos Sistemas de Informacéo e Colaborativo, como do Aplicativo Android.

O Sistema Colaborativo foi avaliado por futuros profissionais da Gestao
em Saude Publica, tecnologia e sistemas colaborativos do curso de Gestao.
Obteve um bom indice de aceitagcédo pelos usuarios, que demonstrou durante o
processo de avaliagdo onde o Sistema Colaborativo estimula o processo de
disseminagao de informagao, aprendizagem com aspectos de colaboracéo e

aprendizagem continua, através dos debates e discussao.
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7 Trabalhos Futuros

Dentro do contexto deste trabalho, buscam-se diversas oportunidades
de continuidade. Desta forma, serdo apresentados os principais trabalhos

futuros relacionados a esta dissertacéao:

» O aprimoramento continuo do aplicativo Gennet, como a inclusao de féruns

de discussdo e inclusdo de alguns pontos estratégicos em PE;

* A expansdo do Sistema Colaborativo, como a inclusdo de outros tipos de

Mucopolissacaridoses;
* A criagao de outros grupos de discussao;

« Utilizagdo de algoritmos de avaliagdo de desenvolvimento dos usuarios, para
realizar um acompanhamento continuo da evolugédo de cada usuario, dentro da

rede.

» Testar os Sistemas de Informagdo e Colaborativo, bem como o Aplicativo
Android, com outros perfis de usuarios envolvidos com Doencas Raras ou
MPSVI.

» Entender as necessidades dos usuarios, sobre as insatisfagdes informadas,

da rede Gennet. Um exemplo € a insatisfagao da ferramenta de comunicacao.

* A implantagdo de uma rede mais completa, com as alteragdes sugeridas com

usuarios reais, ou pacientes da Mucopolissacaridose VI.



68

Referéncias

AMANCIO FA; SCALCO FB; COELHO CA. Investigacdo diagndstica de erros
inatos do metabolismo em um hospital universitario. J Bras Patol Med Lab.
2007;43:169-74

ANDROID STUDIO. About. Disponivel em:
<https://developer.android.com/studio/releases/?hl=pt-br>. Acessado em: 29-
08-2017

ANDROID STUDIO. Disponivel em:
<https://android.googlesource.com/platform/tools/adt/idea/+/master/android/src/
orgl/jetbrains/android/AndroidPlugin.java>. Acessado em: 29-08-2017

ANGULAR JS, WORDPRESS. Disponivel em:
<https://br.wordpress.org/plugins/angularjs-for-wp/> Acessado em: 16-06-2017

ARAUJO APQC. Doencas metabdlicas com manifestacdes psiquiatricas. Rev
Psiq Clin. 2004; 31: 285-9.

AUCLAIR D; HOPWOOD JJ; BROOKS DA; LEMONTT JF; CRAWLEY AC.
Replacement therapy in Mucopolysaccharidosis type VI. advatages of early
onset of therapy. Mol Genet Metab. 2003;78(3):163-74.

BARBOSA L; MONSORES N. Linhas de cuidado e itinerarios terapéuticos para
doencas raras no Distrito Federal. Tempus Actas de Saude Colet 2016;
10(3):69-80.

BARTON NW; FURBISH FS; MURRAY GJ; GARFELD M; BRADY RO.
Therapeutic response to intravenous infusions of glucocerebrosidase in a
patient with Gaucher disease. Proc Nat Acad Sci USA. 1990;87(5):1913-6.

BEAUDET AL; SCRIVER CR; SLY WS; VALLE D. Genetics, biochemistry and
molecular bases of variant human phenotypes. In: Beaudet AL, Scriver CR, Sly
WS, Valle W, editors. The metabolic bases of inherited disease on CD-ROM. 8.
ed. New York: McGraw-Hill Book Company; 2010.

BIOMARIN. Biomarin Pharmaceutical Inc. MPS I. Disponivel em:
<https://www.biomarin.com/patients/diseases/mps-i/>. Acessado em: 08-08-
2017

BIOMARIN. Biomarin Pharmaceutical Inc. Naglazyme® for MPS VI. Disponivel
em: <https://www.biomarin.com/products/clinical-trials/naglazyme-for-mps-vi/>.
Acessado em: 08-08-2017

BOICEY C. Innovations in social media: the MappyHealth experience.
Nursing Management. 2013 Mar;44(3):10-11. [doi:
10.1097/01.NUMA.0000427191.36468.65] [Medline: 23435102]



69

BOLAND, R.J. AND COLLOPY, F. (2004), “Design matters for management”, in
Boland, R.J. and Collopy, F. (Eds), Managing as Designing, Stanford
Business Books, Stanford, CA, pp. 3-18.

BORGES MA F., TAVARES F.S. , SILVAP.C.L., OLIVEIRA Z.A.R., BALLARIN
MA A.S., GOMES R.A., FERREIRA B.P. 2003. Mucopolissacaridose Tipo VI
(Sindrome de Maroteaux-Lamy): Avaliagdo Endécrina de Trés Casos.
Uberaba, MG. Disponivel em:
<http://www.scielo.br/pdf/abem/v47n1/a14v47n1.pdf>

BORGES, M. F. et al. Mucopolissacaridose Tipo VI (Sindrome de Maroteaux-
Lamy): Avaliagdo Enddcrina de Trés Casos. Arq Bras Endocrinol Metab, v.
47, p. 87-94,n. 1, 2003.

BOYD, D.; ELLISON, N. (2007). Social Network Sites: Definition, History, and
Scholarship. Journal of Computer-Mediated Communication, 13(1), article
11. Disponivel em: <http://jicmc.indiana.edu/vol13/issue1/boyd.ellison.html>.
Acessado em: 20/02/2018.

BRADWAY M, ARSAND E, GRGTTLAND A. Mobile Health: empowering
patients and driving change. Trends Endocrinol Metab 2015 Mar;26(3):114-
117. [doi: 10.1016/j.tem.2015.01.001] [Medline: 25727462]

BRASIL. Ministério da Saude. Gabinete do Ministro. PORTARIA N° 199, DE 30
DE JANEIRO DE 2014. Brasilia, DF, 2014. Disponivel em:
<http://bvsms.saude.gov.br/bvs/saudelegis/gm/2014/prt0199 30 01 _2014.html
>. Acessado em: 10-08-2018

BRASIL. Ministério da Saude. Secretaria de Atencao a Saude Departamento de
Atencdo Especializada e Tematica. Coordenagdo Geral de Média e Alta
Complexidade - DIRETRIZES PARA ATENCAO INTEGRAL AS PESSOAS
COM DOENGAS RARAS NO SISTEMA UNICO DE SAUDE - SUS. Portaria
GM/MS n° 199 de 30/01/2014. Brasilia, DF. 2014. Disponivel em:
<http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/diretrizes_atencao_integral_pesso
a_doencas_raras_SUS.pdf>. Acessado em: 16-08-2018

BRASIL. Ministério da Saude. Saude de A a Z. Doengas raras: o que sao,
causas, tratamento, diagndstico e prevencao. Brasilia, DF, 2015. Disponivel
em: <http://portalms.saude.gov.br/atencao-especializada-e-
hospitalar/especialidades/doencas-raras>. Acessado em: 17-08-2018

BRASIL. Ministério da Saude. Departamento de Atencdo Basica. Curvas de
crescimento da Organizagdo Mundial da Saude-OMS. Brasilia, DF, 2015.
Disponivel em:
<http://dab.saude.gov.br/portaldab/ape_vigilancia_alimentar.php?conteudo=cur
vas_de_crescimento>. Acessado em: 03-09-2018.

BRASIL. Governo Federal. Noticias sobre Saude. Doengas raras ainda
representam desafio para saude publica. Brasilia, DF, 2015. Disponivel em:
<http://www.brasil.gov.br/noticias/saude/2015/03/doencas-raras-ainda-
representam-desafio-para-saude-publica>. Acessado em 16/10/2017



70

BRECKONS M, JONES R, MORRIS J, RICHARDSON J. What do evaluation
instruments tell us about the quality of complementary medicine information on
the internet? J Med Internet Res 2008 Jan 22;10(1):e3 [FREE Full text] [doi:
10.2196/jmir.961] [Medline: 18244894]

BRITTO, A. C. Sistema Colaborativo para Educagado: Proposta de um
Modelo Conceitual para o Desenvolvimento. Dissertagdao (Mestrado em
Ciéncias da Computacgao). 2018. Dissertagcao (Programa de Pds Graduacgéo
em Informatica Aplicada, Departamento de Estatistica e Informatica) -
Universdiade Federal Rural de Pernambuco. Pernambuco.

BROWNSTEIN CA, BROWNSTEIN JS, WILLIAMS DS, WICKS P, HEYWOOD
JA. The power of social networking in medicine. Nat Biotechnol 2009
Oct;27(10):888-890. [doi:10.1038/nbt1009-888] [Medline: 19816437]

BUDDYPRESS. Software for online communities, teams, and groups.
Disponivel em: <https://buddypress.org/>. Acessado em: 20/10/2016

CAMPOS, V.F. TQC: Controle da qualidade no estilo japonés. 1992.
(Fundagao Christiano Ottoni, Escola de Engenharia) - Universidade Federal de
Minas Gerais.

CARDOSO-SANTOS, A. et al . Mucopolissacaridose tipo VI (sindrome de
Maroteaux-Lamy): avaliagdo da mobilidade articular e das forgas de garra e de
pinga. J. Pediatr. (Rio J.), Porto Alegre, v. 84, n. 2, Apr. 2008.

CASARIN, H. d. C. S.; CASARIN, S. J. Pesquisa Cientifica: da teoria a
pratica. Curitiba: IBPEX, 2012. 204 p.

CHANG MY, KIM J, RHEE C. The quality of health information on allergic
rhinitis, rhinitis, and sinusitis available on the internet. Allergy Asthma
Immunol Res 2015 Mar;7(2):141-147 [FREE Full text] [doi:
10.4168/aair.2015.7.2.141] [Medline: 25729621]

CHAWLA NV, DAVIS DA. Bringing big data to personalized healthcare: a
patient-centered framework. J Gen Intern Med 2013 Sep;28 Suppl 3:S660-
S665 [FREE Full text] [doi: 10.1007/s11606-013-2455-8] [Medline: 23797912]

CLAUDIU GEORGE BOCEAN. PROJECT BASED ORGANIZATION - AN
INTEGRATED APPROACH. University of Craiova. Management&Marketing,
volume [X, issue 2/2011.

COELHO JC, WAJNER M, BURIN MG, VARGAS CR, GIUGLIANI R: Selective
screening of 10,000 high-risk Brazilian patients for the detection of inborn errors
of metabolism. Eur J Pediatr 1997;156:650-654.

COMMISSION OF THE EUROPEAN COMMUNITIES. Communication from
the Commission to the European Parliament, the Council, the European
Economic and Social Committee, and the Committee of the Regions on
Rare Diseases: Europes Challenges, Brussels. 2008 Nov 11. Disponivel em:
<https://ec.europa.eu/health/ph_threats/non_com/docs/rare_com_en.pdf>
Acessado em: 09-01-2018 [WebCite Cache ID 6nNhcjdxP]



71

COOPER CD, KURLAND NB. Telecommuting, professional isolation, and
employee development in public and private organizations. J Organ Behav
2002 Jun;23(4):511-532. [doi: 10.1002/job.145]

COULTER A, ELLINS J. Effectiveness of strategies for informing, educating,
and involving patients. BMJ 2007 Jul 7;335(7609):24-27 [FREE Full text] [doi:
10.1136/bmj.39246.581169.80] [Medline: 17615222]

COUNCIL OF THE EUROPEAN UNION. Council Recommendation of 8 June
2009 on an action in the field of rare diseases (2009/C 151/02). Off J Eur
Union. 2009;151:7-10.

DAVIS K: Slowing the growth of health care costs: learning from international
experience. New Eng J Med 2008, 359:1751-1755.

D.D. HOROVITZ, T.S. MAGALHAES, A. ACOSTA, et al., Enzyme replacement
therapy with galsulfase in 34 children younger than five years of age with MPS
VI, Mol. Genet. Metab. 109 (1) (2013) 62—-69.

DEMING, W.E., 2000. Out of the Crisis. The W. Edwards Deming Institute,
USA

DESIGN THINKING - Inovagao em Negoécios. Disponivel em:
<livrodesignthinking.com.br>. Acessado em: 18/08/2016

DINIZ D, GUEDES C. Confidencialidade, aconselhamento genético e saude
publica: um estudo de caso sobre o traco falciforme. Cad Saude Publica 2005;
21(3):747-755.

DUCROHET, XAVIER; NORBYE, TOR; CHOU, KATHERINE (May 15, 2013).
Android Studio: An IDE built for Android. Disponivel em: <https://android-
developers.googleblog.com/2013/05/android-studio-ide-built-for-android.html>.
Acessado em: 29-08-2017

E. BRAUNLIN, H. ROSENFELD, C. KAMPMANN, et al., Enzyme replacement
therapy for mucopolysaccharidosis VI: long-term cardiac effects of galsulfase
(Naglazyme®) therapy, J. Inherit. Metab. Dis. 36 (2) (2013) 385-394

EASLEY, R. F., S. DEVARAJ, AND J. M. CRANT. “Relating Collaborative
Technology Use to Teamwork Quality and Performance: An Empirical Analysis”,
Journal of Management Information Systems (19:4), 2003, pp. 247-268.

EIDT D, FRANK M, REIMANN A, WAGNER TO, MITTENDORF T, GRAF VON
DER SCHULENBURG JM. 2009 Jun 09. MaBnahmen zur Verbesserung der
gesundheitlichen Situation von Menschen mit seltenen Erkrankungen in
Disponivel em:
<https://www.bundesgesundheitsministerium.de/fileadmin/Dateien/5_Publikatio

nen/Praevention/Berichte/110516_Forschungsbericht_Seltene_Krankheiten.pdf
>. Acessado em: 07-11-2018 [WebCite Cache ID 6yMMBUG6Z]

ELGG. Open Source Social Networking Plataform. Disponivel em:
<elgg.org/>. Acessado em: 20/10/2016



72

ELLAWAY RH, CORAL J, TOPPS D, TOPPS M. Exploring digital
professionalism. Med Teach 2015;37(9):844-849. [doi:
10.3109/0142159X.2015.1044956] [Medline: 26030375]

EUROPEAN ORGANIZATION FOR RARE DISEASES (EURORDIS).
EUROPEAN CONFERENCE ON RARE DISEASES. Luxembourg: Eurordis,
2005. 93 p. Disponivel em: <http://www.eurordis.org/IMG/pdf/EN-ECRDtotal-
2.pdf>. Acesso em: 07-04-2019.

What a rare disease? 2010. Disponivel em:
<http://www.eurordis.org/content/what-rare-disease>. Acessado em: 12-09-
2018

EVANS, D. (2009). Marketing de media social, uma hora por dia. Editora
AltaBooks.

EYSENBACH G. Infodemiology and infoveillance: framework for an emerging
set of public health informatics methods to analyze search, communication and
publication behavior on the Internet. J Med Internet Res 2009;11(1):e11 [FREE
Full text] [doi: 10.2196/jmir.1157] [Medline: 19329408]

EYSENBACH G. Medicine 2.0: Social networking, collaboration, participation,
apomediation, and openness. J Med Internet Res 2008;10(3):e22 [FREE Full
text] [doi: 10.2196/jmir.1030] [Medline: 18725354]

FALCAO, H. (2010). Social technology. Disponivel em:
<http://pt.scribd.com/collections/2545330/Social-Technology-
TecnologiaSocial>. Acessado em 15/09/2018.

FALKMAN G, GUSTAFSSON M, JONTELL M, TORGERSSON O. SOMWeb: A
Semantic Web-Based System for Supporting Collaboration of Distributed
Medical Communities of Practice. J Med Internet Res 2008;10(3):e25 [FREE
Full text] [Medline: 18725355] [doi: 10.2196/jmir.1059]

FIOCRUZ. FUNDACAO OSWALDO CRUZ: Uma instituicdo a servico da
vida. Disponivel em: <https://portal.fiocruz.br/noticia/doencas-raras-ainda-
representam-desafio-para-saude-publica>. Acessado em: 15/11/2016

FLICK, UWE. Desenho da pesquisa qualitativa. Colecdo Pesquisa Qualitativa
(Coordenacao de Uwe Flick). Porto Alegre: Bookman, Artmed, 2009.

FLORES-HUERTA S. Antropometria, estado nutricio y salud de los nifios:
importancia de las mediciones comparables. Bol Med Hosp Infant Mex. 2006;
63: 73-5.

FOLHA DE PERNAMBUCO. Cotidiano: Faltam remédios e fornecedores na
Farmacia do Estado. Disponivel em:
<folhape.com.br/noticias/noticias/cotidiano/2016/10/15/NWS,2593,70,449,NOTI
CIAS,2190-FALTAMREMEDIOS-FORNECEDORES-FARMACIA-
ESTADO.aspx>. Acessado em: 11/11/2016.



73

FOX S, DUGGAN M. HEALTH Online 2013. Washington, DC: Pew Internet;
American Life Project; 2013 Jan 15. Disponivel em:
<https://www.jpedhc.org/article/S0891-5245(13)00142-9/pdf>. Acessado em:
20/02/2018.

FRANZ J. K., LIKER J. K. 2016. Droga Toyoty do ciggtego doskonalenia jak
osigga¢ znakomite wyniki dzieki strategii i operacyjnej doskonatosci.

FREY, K.(2000). Governanga electronica: Experiéncias de cidades
europeias e algumas licoes para paises em desenvolvimento. Disponivel
em: <http://www.ip.pbh.gov.br/ANO3_N1_PDF/ip0301frey.pdf>. Acessado em
20/03/2016.

FUKS, H., RAPOSO, A. B.,, GEROSA, M. A., PIMENTEL, M., FILIPPO, D.;
LUCENA, C. J. P. (2011). Teorias e modelos de colaboracao, In: Pimentel,
M., Fuks, H. (Org.). Sistemas colaborativos. (pp. 16 —33). Elsevier.

FULLER M, HOPWOOD JJ, ANSON DS. Receptor mediated binding of two
glycosylation of N-acetylgalactosamine-4-sulphatase. Biochim Biophys Acta.
1998;1406(3):283-90.

GARAU R. The medical experience of a patient with a rare disease and her
family. Orphanet J Rare Dis 2016 Feb 29;11:19 [FREE Full text] [doi:
10.1186/s13023-016-0401-7] [Medline: 26923565]

GIUGLIANI R, CARVALHO CG, HERBER S, DE CAMARGO PINTO LL: Recent
advances in treatment approaches of mucopolysaccharidosis VI. Curr Pharm
Biotechnol 2011; 12: 956-962

GIUGLIANI R, HARMATZ P, WRAITH JE. Management guidelines for
mucopolysaccharidosis VI. Pediatrics. 2007; 120 (2): 405-18.

GOEL S, HOFMAN JM, SIRER MI. Who does what on the Web: A large-scale
study of browsing behavior. 2012. Presented at: ICWSM; June 4-7, 2012;
Toronto, ON.

H. ASIKAINEN AND D. Gijbels, Educat. Psychol. Rev. 29(2), 205 (2017).
https://doi.org/10.1007/s10648-017-9406-6

HAND E. Citizen science: People power. Nature. 2010. Aug 5;466(7307):685-
687. [doi: 10.1038/466685a] [Medline: 20686547]

HARMATZ P, GIUGLIANI R, SCHWARTZ I, GUFFON N, TELES E, SA
MIRANDA M, et al. Longterm follow-up of endurance and safety outcomes
during enzyme replacement therapy for mucopolysaccharidosis VI: Final results
of three clinical studies of recombinant human N-cetylgalactosamine 4-
sulfatase. Mol Genet Metab. 2008;94(4):469-75.

HARMATZ P, GIUGLIANI R, SCHWARTZ |, GUFFON N, TELES E, SA
MIRANDA M, MPS VI Phase 3 Study Group. Enzyme replacement therapy for
mucopolysaccharidosis VI: a phase 3, randomized, double-bind, placebo-
controlled, multinational study of recombinant human N-acetylgalactosamine 4-



74

sulfatase (recombinant human arylsulfatase B or rhASB) and follow-on, open-
label extension study. J Pediatr. 2006;148(4):533-9.

HARMATZ P, GIUGLIANI R, SCHWARTZ IV, GUFFON N, TELES EL,
MIRANDA MC, WRAITH JE, BECK M, ARASH L, SCARPA M, KETTERIDGE
D, HOPWOOD JJ, PLECKO B, STEINER R, WHITLEY CB, KAPLAN P, YU ZF,
SWIEDLER SJ, DECKER C; MPS VI Study Group: Long-term follow-up of
endurance and safety outcomes during enzyme replacement therapy for
mucopolysaccharidosis VI: final results of three clinical studies of recombinant
N-acetylgalactosamine 4-sulfatase. Mol Genet Metab 2008. 94:469-475.

HARMATZ P, KETTERIDGE D, GIUGLIANI R, GUFFON N, TELES EL,
MIRANDA MC, et al. Direct comparasion of measures of endurance, mobility,
and joint function during enzyme-replacement therapy of Mucopolisaccharidosis
VI (MaroteauxLamy Syndrome): results after 48 weeks in a phase 2 open-
labem clinical study of recombinant human N-acetylgalactosamine 4-sulfatase.
Pediatrics. 2005;115(6):681-9.

HARMATZ P, KRAMER WG, HOPWOOD JJ, SIMON J, BUTENSKY E,
SWIEDLER SJ, Mucopolysaccharidosis VI Study Group. Pharmacokinetic profle
of recombinant human N-acetylgalactosamine 4-sulphatase enzyme
replacement therapy in patients with mucopolysaccharidosis VI (Maroteaux-
Lamy syndrome): a phase I/ll study. Acta Paediatr Suppl. 2005;94(447):61-8

HARRISON B, GILL J, JALALI A. Social media etiquette for the modern medical
student: a narrative review. Int J Med Students 2014;2(2):61-64.

HASLAM, OLIVER (May 16, 2013). Download Android Studio IDE For
Windows, OS X And Linux. Acessado em: 29-08-2017

JARDIM LB, ASHTON-PROLLA P. Erros inatos do metabolismo em criancas e
recém-nascidos agudamente enfermos: guia para o seu diagndstico e manejo.
J Pediatr (Rio J) 1996;72:63-70.

JASANOFF, S. (Ed.). States of knowledge: the co-production of science
and social order. London: Routledge, 2004.

JETBRAINS - Kotlin. Disponivel em:
<https://blog.jetbrains.com/kotlin/2017/05/kotlin-on-android-now-official/>.
Acessado em: 03-12-2017

JINGFENG, N; ZHIYU, C; GAG L. “PDCA Process Application in the
Continuous Improvement of Software Quality”. In: 2010 Interational
Conference on Computer, Mechatronics, Control and Electronic
Engineering (CMCE), ©2010 |IEEE. p. 61 - 65. 2010.
[doi:10.1109/CMCE.2010.5609646]. Disponivel em: <https://ieeexplore-ieee-
org.ez19.periodicos.capes.gov.br/stamp/stamp.jsp?tp=&arnumber=5609635>.

J.J. MCGILL, A.C. INWOOD, D.J. COMAN, M.L. LIPKE, D. DE LORE, S.J.
SWIEDLER, J.J. HOPWOOD, Enzyme replacement therapy for
mucopolysaccharidosis VI from 8 weeks of age — a sibling control study, Clin.
Genet. 77 (2010) 492—498.



75

KAKKIS ED, MUENZER J, TILLER GE, WABER L, BELMONT J, PASSAGE M,
et al. Enzyme Replacement Therapy in Mucopolysaccharidosis I. N Engl J
Med. 2001;344(3):182-8.

KAMEL BOULOS MN, WHEELER S. The emerging Web 2.0 social software:
An enabling suite of sociable technologies in health and health care education.
Health Info Libr J 2007 Mar;24(1):2-23 [FREE Full text] [doi: 10.1111/j.1471-
1842.2007.00701.x] [Medline: 17331140]

KARAM SM, SCHWARTZ IVD, GIUGLIANI R. Introducdo e aspectos clinicos.
In: Carakushansky G, editor. Doeng¢as genéticas em pediatria. Rio de
Janeiro: Guanabara-Koogan; 2001. p. 155-8.

KATZ J. The silent world of doctor and patient. Baltimore, MD: The Johns
Hopkins University Press; 2002.

KHOLIF AM, ABOU EL HASSAN DS, KHORSHID MA, ELSHERPIENY EA,
OLAFADEHAN OA. Implementation of model for improvement (PDCA-cycle) in
dairy laboratories. J Food Saf. 2018;38:¢12451.
[https://doi.org/10.1111/jfs.12451].

KIM CA, ALBANO LM, BERTOLA DR. Genética na pratica pediatrica. Sao
Paulo: Manole; 2010.

KIM KH, DECKER C, BURTON BK. Successful management of diffcult
infusionassociated reactions in a young patient with mucopolysaccharidosis
type VI receiving recombinant human arysulfatase B (galsulfase [Naglazyme]).
Pediatrics. 2008;12(3):714-7

KOTLER, P. and RATH, G.A. (1984), “Design a powerful but neglected strategic
tool”, Journal of Business Strategy, Vol. 5 No. 2, pp. 16-21.

KOTLIN, Disponivel em:
<https://kotlinlang.org/docs/reference/extensions.html>. Acessado em: 29-11-
2017

LARKINS SL, SPILLMAN M, PARISON J, HAYS RB, VANLINT J, VEITCH C.
Isolation, flexibility and change in vocational training for general practice:
Personal and educational problems experienced by general practice registrars
in Australia. Fam Pract 2004 Oct;21(5):559-566 [FREE Full text] [doi:
10.1093/fampra/cmh513] [Medline: 15367479]

LARKINS SL, SPILLMAN M, VANLINT JW, HAYS RB. Stress, personal and
educational problems in vocational training. A prospective cohort study. Aust
Fam Physician 2003 Jun;32(6):473-475, 480. [Medline: 12833779]

LUZ GS, SILVA MRS, DEMONTIGNY F. Doencas raras: itinerario diagnéstico e
terapéutico das familias de pessoas afetadas. Acta Paul Enferm 2015;
28(5):395-400.

LYON A, NUNN M, GROSSEL G, BURGMAN M. Comparison of web-based
biosecurity intelligence systems: BioCaster, EpiSPIDER and HealthMap.



76

Transbound Emerg Dis 2012 Jun;59(3):223-232. [doi: 10.1111/j.1865-
1682.2011.01258.x] [Medline: 22182229]

M. FURUJO, T. KUBO, M. KOSUGA, T. Okuyama, Enzyme replacement
therapy attenuates disease progression in two Japanese siblings with
mucopolysaccharidosis type VI. Mol. Genet. Metab. 104 (4) (Dec 2011) 597—
602.

MANUAL TECNICO DE TRIAGEM NEONATAL. Disponivel em:
<http://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/triagem_neonatal_biologica_manu
al_tecnico.pdf>. Acessado em: 10-10-2018

MAO C, CUSHMAN JC, et al.. "ESTAP--an automated system for the
analysis of EST data". Bioinformatics 2003, 19(13): 1720-2.

MARCH, J.G. (1978), “Bounded rationality, ambiguity and the engineering of
choice”, The Bell Journal of Economics, Vol. 9 No. 2, pp. 587-608.

MATUKUMALLI LK, GREFENSTETTE JJ, et al.: "EST-PAGE--managing and
analyzing EST data". Bioinformatics 2004, 20(2): 286-8.

MCGILL JJ, INWOOD AC, COMAN DJ, LIPKE ML, SKINNER J, MORRIS B.
Enzyme replacement therapy for MPS VI with recombinant human N-
acetygalactosamine 4-sulfatase (rhASB) from 8 weeks of age - a sibling control
study. J Inher Metab Dis. 2006;29:Suppl 1:65.

MCGOWAN BS, WASKO M, VARTABEDIAN BS, MILLER RS, FREIHERR DD,
ABDOLRASULNIA M. Understanding the factors that influence the adoption
and meaningful use of social media by physicians to share medical information.
J Med Internet Res 2012;14(5):e117 [FREE Full text] [doi: 10.2196/jmir.2138]
[Medline: 23006336]

MEROLLI M, GRAY K, MARTIN-SANCHEZ F. Health outcomes and related
effects of using social media in chronic disease management: A literature
review and analysis of affordances. J Biomed Inform 2013 May:957-9609.

MILANI, A. MySQL. Guia do Programador. 1. ed. [S..]: Novatec, 2007. ISBN
8575221035.

MINNIEAR TD, MCINTOSH EB, ALEXANDER N, WEIDLE PJ, FULTON J.
Using electronic surveys to gather information on physician practices during a
response to a local epidemic-Rhode Island. Annual Epidemiol 2011;2013:1-3.

MIZUNOC.A., FIGUEIREDO J.B., TEZALT.V. , TAIRAL.G.N. , SILVA TA,
PAIXAO D.L., MIZUNOJ.C. Aspectos clinicos da mucopolissacaridose tipo
VI*. Brasilia, DF. 2010.

MOLSTER C, URWIN D, DI PL, FOOKES M, PETRIE D, VAN DER LAAN S, et
al. Survey of healthcare experiences of Australian adults living with rare
diseases. Orphanet J Rare Dis 2016 Mar 24;11:30 [FREE Full text] [doi:
10.1186/s13023-016-0409-z] [Medline: 27012247]



77

MONGAN JJ, FERRIS TG, LEE TH: Options for slowing the growth of health
care costs. New Engl J Med 2008, 358:1509-1514.

MORGAN T, SCHMIDT J, HAAKONSEN C, LEWIS J, DELLA RM, MORRISON
S, et al. Using the internet to seek information about genetic and rare diseases:
a case study comparing data from 2006 and 2011. JMIR Res Protoc 2014 Feb
24;3(1):e10 [FREE Full text] [doi: 10.2196/resprot.2916] [Medline: 24565858]

MUENZER J, GUSCSAVAS-CALIKOGLU M, SHAWN E, SCHUETZ TJ,
KIMURA A. A phase I/ll clinical trial of enzyme replacemet therapy in
mucopolisaccharidosis 1l (Hunter Syndrome). Mol Genet Metab.
2007;90(3):329-37.

MUENZER J, WRAITH JE, BECK M, GIUGLIANI R, HARMATZ P, ENG CM, et
al. A phase Il/lll clinical study of enzyme replacement therapy with idursulfase in
mucopolisaccharidosis Il (Hunter syndrome). Genet Med. 2006;8(8):465-73.

MUTANEN, U. (2008), “Developing organisational design capability in a
Finland-based engineering corporation: the case of Metso”, Design
Studies, Vol. 29 No. 5, pp. 500-520.

MILANI, A. MySQL. Guia do Programador. 1. ed. [S.l.]: Novatec, 2007. ISBN
8575221035.)

N.J. MENDELSOHN, T. WOOD, R.A. OLSON, R. TEMME, S. HALE, H.
ZHANG, L. READ, K.K. White, Spondyloepiphyseal dysplasias and bilateral
Legg—Calvé—Perthes disease: diagnostic considerations for
mucopolysaccharidoses, JIMD Rep. 11 (2013) 125-132,
http://dx.doi.org/10.1007/8904_2013_231 [Epub 2013 May 9].

NAMSE. National Plan of Action for People with Rare Diseases-Action
Fields, Recommendations, Proposed Actions. 2013. Disponivel em:
<http://www.namse.de/images/stories/Dokumente/Aktionsplan/national%20plan
%200f%20action.pdf>. Acessado em: 12-01-2018 [WebCite Cache ID
6nSwypwrt]

NEUFELD EF, MUENZER J. THE MUCOPLYSACCHARIDOSES. IN:
SCRIVER CR, BEAUDET AL, SLY WS, VALLE D, CHILDS B, KINZLER KW,
VOGELSTEIN B, editors. The metabolic and molecular bases of inherited
disease. 8th ed. New York: McGraw-Hill; 2001. p. 3421-52.

NEUMARK Y, FLUM L, LOPEZ-QUINTERO C, SHTARKSHALL R. Quality of
online health information about oral contraceptives from Hebrew-language
websites. Isr J Health Policy Res 2012;1(1):38 [FREE Full text] [doi:
10.1186/2045-4015-1-38] [Medline:23006798]

P. HARMATZ, R. GIUGLIANI, I. SCHWARTZ, et al., Enzyme replacement
therapy for mucopolysaccharidosis VI: a phase 3, randomized, double-blind,
placebo-controlled, multinational study of recombinant human N-
acetylgalactosamine 4-sulfatase (recombinant human arylsulfatase B or rhASB)
and follow-on, open-label extension study, J. Pediatr. 148 (4) (2006) 533-539.



78

P. HARMATZ, Z.F. YU, R. GIUGLIANI, et al., Enzyme replacement therapy for
mucopolysaccharidosis VI: evaluation of long-term pulmonary function in
patients treated with recombinant human N-acetylgalactosamine 4-sulfatase, J.
Inherit. Metab. Dis. 33 (1) (2010) 51-60.

P. SOMMERHOFF, “Kotlin vs. Java: 9 Benefits of Kotlin for Your
Business’, January, 2018,Disponivel em:
<https://business.udemy.com/blog/kotlin-vs-java-9-benefits-of-kotlin-for-your-
business/> Acessado em: 30-11-2017

PAIM J et al. The Brazilian health system: history, advances, and
challenges. Lancet. 2011;377(9779):1778-97

PEREIRA VG, MATINS AM, MICHELETTI C, COMPLETAR. Mutational and
oxidative stress analysis in patients with mucopolysaccharidosis type |
undergoing enzyme replacement therapy. Clin Chim Acta. 2008;387(1-2):75-9.

PETERSEN C. Patient-generated health data: a pathway to enhanced long-
term cancer survivorship. J Am Med Inform Assoc 2016;23(3):456-461. [doi:
10.1093/jamia/ocv184] [Medline: 26714765]

QUARTERLY (32:3), 2008, pp. 575-600.

QUINQUIOLO, J.M. Avaliagao da eficacia de um sistema de gerenciamento
para melhorias implantado na area de carroceria de uma linha de
producao automotiva. 2002. 107f. Dissertagdo (Mestrado em Administracao
de Empresas) — Universidade de Taubaté —UNITAU, Taubaté.

QUORA. What are the advantages of Kotlin over Java?. Disponivel em:
<https://www.quora.com/What-are-the-advantages-of-Kotlin-over-Java>.
Acessado em: 06-12-2017

R. F. WANG, X. FU, J. C. YUAN, and Z. Y. Dong, Quality Technol. Quantitat.
Manag. 15(1), 106 (2018). https://doi.org/10.1080/16843703.2017.1304037

R.K. PANCHAL, and, A.K. PATEL, 2017, A comparative study: Java Vs kotlin
Programming in Android, in International Journal of Innovative Trends in
Engineering; Research, September 2017, vol 2 Issue 9, pp 4 — 10.

RANDALL DR, SINCLAIR GB, COLOBONG KE, HETTY E, CLARKE LA.
Heparin Cofactor Il-thrombin complex in MPS |: a biomarker of MPS disease.
Mol Genet Metab. 2006;88(3):235-43.

REDE MPS BRASIL. Centro Coordenador Servico de Genética Médica. Sobre.
Disponivel em: <www.ufrgs.br/redempsbrasil/index.php>. Acessado em:
22/06/2016.

RIGHETTO, A. L. C., TURCATO, M. F., ANSELMO, J.N. N., JOTHA, M. C. D,,
SANTOS, C. D., GARCIA, D. F., SILVEIRA, E.A. B., LOURENCO, C. M.,
SAWAMURA, R., CAMELO JUNIOR, J. S., FERNANDES, M. |. M., SOBREIRA,
C. F. R, MACIEL, L. M. Z., FUNAYAMA, C.A. R., PINA NETO, J. M. (2010).
Erros inatos do metabolismo confirmados no Hospital das Clinicas de



79

Ribeirao Preto-SP no periodo de 2000 a 2008. Medicina (Ribeirdo Preto)
2010;43(4): 419-26

RIZOU D, SESMA L, SALVATORE L: Doctors mobility covered by
TraumaStation. In information technology and applications in biomedicine
(ITAB). 2010. In: 10th IEEE International Conference on; 3-5 Nov 2010,
2010:1 4.

ROGSTADIUS J, VUKOVIC M, TEIXEIRA C, KOSTAKOS V, KARAPANOS E,
LAREDO J. CrisisTracker: Crowdsourced social media curation for disaster
awareness. IBM J Res; Dev 2013 Sep;57(5):4:1-4:13. [doi:
10.1147/JRD.2013.2260692]

SARMENTO. Impacto dos Sistemas Colaborativos nas Organizagoes —
Estudo de Casos de Adopcao e Utilizagao de Sistemas Workflow. 2002.
Tese (Doutorado em Tecnologias e Sistemas de Informagao) — Universidade
do Minho.

SAUDUBRAY JM, CHARPENTIER C [HOMEPAGE ON THE INTERNET].
CLINICAL PHENOTYPES: DIAGNOSIS/ALGORITHMS. IN: VALLE D,
BEAUDET AL, VOGELSTEIN B, KINZLER KW, ANTONARAKIS SE,
BALLABIO A, et al. The Online Metabolic and Molecular Bases of Inherited
Disease [cited 2014 Feb 01]. Disponivel em:
<http://ommbid.mhmedical.com/content.aspx?bookid=971&sectionid=62670964
>. Acessado em: 07-11-2018

SCHIEPPATI A, HENTER JI, DAINA E, APERIA A. Why rare diseases are an
important medical and social issue. Lancet. 2008;371(9629):2039—41.

SCHLEYER T, SPALLEK H, BUTLER BS, SUBRAMANIAN S, WEISS D,
POYTHRESS ML, et al. Facebook for scientists: requirements and services for
optimizing how scientific collaborations are established. J Med Internet Res
2008;10(3):e24 [FREE Full text] [Medline: 18701421] [doi: 10.2196/jmir.1047]

SCRIVER CR. Garrod’s Croonian Lectures (1908) and the charter “Inborn
Errors of Metabolism”: Albinism, alkaptonuria, cystinuria, and pentosuria at age
100 in 2008. J Inherit Metab Dis 2008; 31: 580-98.

SHIN-JER, Y.; CHUNG-HSI, L. “A Study of Critical Success Factors on
Software Quality Assurance of Cloud Networking Devices”. In: The 2016 3rd
International Conference on Systems and Informatics (ICSAI 2016), ©2016
IEEE. p. 762 — 767. 2016. [doi:10.1109/ICSAI.2016.7811019]. Disponivel em:
<https://ieeexplore-ieee-
org.ez19.periodicos.capes.gov.br/stamp/stamp.jsp?tp=&arnumber=7811054>

SHIRKY, C. (2010). Eles vém ai - O poder de organizar sem organizagoes.
Actual Editora.

SKOCHELAK S. A decade of reports calling for change in medical education:
what do they say? Acad Med 2010;85(9):S26-S33. [Medline: 20736563]



80

SOUZA CFM, SCHWARTZ IV, GIUGLIANI R. Triagem neonatal de disturbios
metabdlicos. Ciéncia e Saude Coletiva 2002; 7:129-37.

SOUZA, MV., KRUG, BC., PICON, PD., SCHWARTZ, IVD., Medicamentos de
alto custo para doencas raras no Brasil: O exemplo das doencgas lisossémicas.,
Ciéncias; Saude Coletiva, 15(Supl. 3):3443-3454, 2010 - Souza, MV et al.

SWAN, K.S. AND LUCHS, M. (2011), “From the special issue editors: product
design research and practice: past, present and future”, Journal of Product
Innovation Management, Vol. 28 No. 3, pp. 321-326

TAPSCOTT, D.; WILLIAMS, A. (2007). Wikinomics, a nova economia de
multidoes inteligentes. Editora Quidnovi.

THE STATISTICS PORTAL. Cumulative number of apps downloaded from
the Google (2013).

V. VALAYANNOPOULOS, H. NICELY, P. HARMATZ, S. TURBEVILLE,
Mucopolysaccharidosis VI, Orphanet J. Rare Dis. 5 (Apr 12 2010) 5,
http://dx.doi.org/10.1186/1750-1172-5-5.

VALAYANNOPOULOS V, NICELY H, HARMATZ P, TURBEVILLE S.
Mucopolysaccharidosis VI. Orphanet J Rare Dis. 2010;5:5

VALCARENGHI A. Agéncia Brasil. Empresa Brasil de Comunicacédo S/A. 2014.
Pacientes com doencas raras terao acompanhamento a distancia no
tratamento. Brasilia, DF, Brasil.

VERGANTI, R. (2009), Design Driven Innovation — Changing the Rules of
Competition by Radically Innovating What Things Mean, Harvard Business
School Press, Boston, MA.

VERHOEF LM, VAN DE BELT TH, ENGELEN LJ, SCHOONHOVEN L, KOOL
RB. Social media and rating sites as tools to understanding quality of care: a
scoping review. J Med internet Res. 2014;16(2):e56

VICTORA CG, ARAUJO CL, ONIS M. Ministério da Saude. Departamento de
Atencao Basica. Vigilancia Alimentar e Nutricional. Curvas de Crescimento da
Organizagao Mundial da Saade - OMS. Disponivel  em:
<http://dab.saude.gov.br/portaldab/ape_vigilancia_alimentar.php?conteudo=cur
vas_de_crescimento>. Acessado em: 03-09-2018.

WAZLAWICK, RAUL SIDNEI. Metodologia de pesquisa para ciéncia da
computacgao. 2. ed. Rio de Janeiro: Elsevier, 2014.

WEINER JP, YEH S, BLUMENTHAL D. The impact of health information
technology and e-health on the future demand for physician services. Health
Aff (Millwood) 2013 Nov;32(11):1998-2004. [doi:10.1377/hlthaff.2013.0680]
[Medline: 24191092]

WEITZMAN ER, KELEMEN S, MANDL KD. Surveillance of an online social
network to assess population-level diabetes health status and healthcare



81

quality. Online J Public Health Inform 2011;3(3):1-1 [FREE Full text] [doi:
10.5210/0jphi.v3i3.3797] [Medline: 23569613]

WERKEMA, M.C.C. As Ferramentas da Qualidade no Gerenciamento de
Processos. Belo Horizonte: Fundacido Christiano Ottoni, 1995. Criando a
Cultura Seis Sigma. Rio de Janeiro: Qualitymark Ed., 2002. (Série Seis Sigma;
V. 1)

WILLIAMS ES, KONRAD TR, SCHECKLER WE, PATHMAN DE, LINZER M,
MCMURRAY JE, et al. Understanding physicians' intentions to withdraw from
practice: The role of job satisfaction, job stress, mental and physical health.
2001. Health Care Manage Rev  2010;35(2):105-115. [doi:
10.1097/01.HMR.0000304509.58297.6f] [Medline: 20234217]

WILLIAM H. KLINE, PHD, AYME TURNBULL, PSYD, VICTOR E. LABRUNA,
PHD, LAURIE HAUFLER, SUSAN DEVIVIO and PETER CIMINERA.
Enhancing Pain Management in the PICU by Teaching Guided Mental Imagery:
A Quality-Improvement Project. Journal of Pediatric Psychology 35(1) pp. 25—
31, 2010. Published by Oxford University Press on behalf of the Society of
Pediatric Psychology. Disponivel em:
<https://academic.oup.com/jpepsy/article-abstract/35/1/25/917829>.
[d0i:10.1093/jpepsy/jsp030.]

WILLIAM LIU, MD; THOMAS WALSH. The Impact of Implementation of a
Clinically Integrated Problem-Based Neonatal Electronic Health Record on
Documentation Metrics, Provider Satisfaction, and Hospital Reimbursement: A
Quality Improvement Project. JMIR Med Inform [Internet]. 2018 Jun
20;6(2):e40 [about 03 p.]. [doi:10.2196/medinform.9776]. Disponivel em:
http://medinform.jmir.org/2018/2/e40/

WILLIAMS J. The value of mobile apps in health care. Healthc Financ Manage
2012 Jun;66(6):96-101. [Medline: 22734324]

WILLIAM LIU, MD; THOMAS WALSH. The Impact of Implementation of a
Clinically Integrated Problem-Based Neonatal Electronic Health Record on
Documentation Metrics, Provider Satisfaction, and Hospital Reimbursement: A
Quality Improvement Project. JMIR Med Inform [Internet]. 2018 Jun 20;6(2):e40
[about 03 p.]. [doi:10.2196/medinform.9776].  Disponivel em:
http://medinform.jmir.org/2018/2/e40/.

WOODS SS, EVANS NC, FRISBEE KL. Integrating patient voices into health
information for self-care and patientclinician partnerships: Veterans Affairs
design recommendations for patient-generated data applications. J Am Med
Inform Assoc 2016 May;23(3):491-495. [doi: 10.1093/jamia/ocv199] [Medline:
26911810]

WORDPRESS. About Wordpress. Disponivel em:
<https://wordpress.org/about/> Acessado em: 16-06-2017



82

YU B, WILLIS M, SUN P, WANG J. Crowdsourcing participatory evaluation of
medical pictograms using Amazon Mechanical Turk. J Med Internet Res
2013;15(6):e108 [FREE Full text] [doi: 10.2196/jmir.2513] [Medline: 23732572]



