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QUALIDADE DE VIDA DE PACIENTES COM ATROFIA
MUSCULAR ESPINHAL: REVISAO INTEGRATIVA DA
LITERATURA

Quality of life of patients with muscular spinal afrophy:

integrating review of the literature

RESUMO: Objetivo: Analisar os fatores que influenciam a qualidade de
vida de pacientes com Atrofia Muscular Espinhal (AME). Metodologia:
Trata-se de uma revisdo integrativa da literatura. A busca foi realizada
na Biblioteca Virtual em Saude (BVS), United States National Library of
Medicine (PUbMED), Periddico da Comissdo de Aperfeicoamento de
Pessoal no Nivel Superior (CAPES) e busca manual de referéncias
bibliogrdficas nos artigos selecionados. Foram incluidas pesquisas que
analisaram a qualidade de vida de pacientes com AME, por meio de
instrumentos psicométricos; artigos publicados de 2007 a 2017; e
artigos em porfugués e inglés. Resultados: Fizeram parte da amostra
seis artigos, todos publicados na lingua inglesa, entre os anos de 2011
a 2017. A qualidade de vida de pacientes com AME é pior quando
possuem baixa condicdo financeira, pouca assisténcia relacionada a
salde e reduzida participacdo no meio em que vivem. De forma
geral, pacientes do tipo | apresentam pior qualidade de vida. Ndo hd
diferencas entre os tipos Il e lll, porém a qualidade de vida se torna
pior & medida que a crianca cresce e perde suas capacidades
funcionais. Conclusdo: Estareviso mostra a necessidade de atencdo
a essa populacdo em diferentes aspectos, como assisténcia
financeira relacionada aos cuidados com a saude, assisténcia
psicoldgica e inclusdo social.

Palavras-chave: Fisioterapia. Doencas neuromusculares. Atfrofia
Muscular Espinal. Qualidade de vida. Habilidade motora.

ABSTRACT: Objective: To analyze the factors that influence the quality
of life of patients with Spinal Muscular Atfrophy (SMA). Methodology: This
is an integrative review of the literature. The search was performed in
the Virtual Health Library (VHL), United States National Library of
Medicine (PuUbMED), Journal of the Commission for the Improvement
of Personnel in Higher Education (CAPES) and manual search of
bibliographic references in the selected articles. We included studies
that analyzed the quality of life of patients with SMA, through
psychometric instruments; articles published in the last 10 years (2007 to
2016); and articles in Portuguese and English. Results: Six arficles, all
published in English, between the years 2011 to 2017 were included in
the sample. The quality of life of patients with SMA is worse when they
have low financial condition, little health-related assistance, and
reduced participation in the environment in who live. In general, type |
presents worse results regarding quality of life. There are no differences
between types Il and lll, but the quality of life becomes worse as the
child grows and loses its functional abilities. Conclusion: This review
shows the need for aftention to this population in different aspects,
such as financial assistance related to health care, psychological
assistance and social inclusion.

Keywords: Physical Therapy Specialty. Neuromuscular Diseases.
Muscular Atrophy. Spinal. Quality of Life. Motor Skills.
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INTRODUCAO

A Afrofia Muscular Espinhal (AME)
refere-se a um grupo de distUrbios genéticos,
caracterizada por degeneracdo de células do
corno anterior da medula espinhal, resultante
em atrofia e fraqueza muscular. E uma doenca
autossbmica recessiva que resulta de uma
delecdo homorzigdtica ou mutacdo na
sobrevivéncia do cromossomo 5q13 do gene do
neurdnio motor (SMN1). Aincidéncia global é de
1 em cada 11.000 nascimentos'.

A doenca é caracterizada por
hipotonia muscular, hiporreflexia e fraqueza
geral, que sdo mais proeminentes nos musculos
proximais, com prevaléncia das extremidades
inferiores. A AME é classificada em quatro tipos
diferentes, com subdivisées de acordo com a
gravidade da doenca2.

A doenca manifesta-se de forma
progressiva logo no inicio do desenvolvimento
infantil. Pacientes do fipo | (infantil grave /
aguda ou Sindrome de Werdnig-Hoffman) s@o
afetados de forma mais severa. Os sinfomas
surgem antes dos seis meses de idade e sdo
criancas incapazes de se sentarem sozinhas,
tendo uma alta taxa de mortalidade dentro dos
primeiros anos de vida. Pacientes do tipo I
(infantil intermedidria / crénica) apresentam
uma forma moderada da doenca. Apresentam
o inicio dos sinfomas por volta dos 18 meses de
vida, sendo incapazes de caminhar. Pacientes
classificados no fipo Il (juvenil ou doenca de
Kugelberg-Welander) apresentam formas mais
suaves em relacdo aos tipos anteriores. Podem
caminhar, mas perdem essa capacidade ao
longo da progressdo da doenca. Por fim,
pacientes acometidos pelo tipo IV (forma do

adulto) apresentam inicio dos sinftomas na fase

adulta, caracterizado por fraqueza proximal
amenass,
E necessaria

uma equipe

multidisciplinar com experiéncia no
atendimento desses pacientes. A gravidade da
doenca é pouco especifica para cada tipo,
com subtipos mais severos que requerem um
tratamento mais agressivo. E importante
entender o histérico natural e esperado da AME
para antecipar e estratificar riscos, monitorar a
funcdo com medidas apropriadas, determinar
as opcdes de tratamento e intervencdoes
adequadas. A tomada de decisdes da equipe
e da familia pelo melhor tratamento sdo de
extrema importéncia’.

Viver com AME é um desafio ndo sé
para os pacientes, mas também para as suas
familias e cuidadores, bem como profissionais
de saude e sociedades. Os dados da histéria
natural na AME mostram uma perda progressiva
de unidades motoras funcionais com o aumento
da idade, bem como um aumento do peso e
das complicacdes secunddrias, incluindo
contraturas e escoliose?. Os pacientes com AME
precisam de atendimento médico vitalicio que
envolve uma equipe interdisciplinar
especializada nos tratamentos ortopédicos,
respiratérios e nutricionais. E necessdrio um
diagndstico com a classificagcdo exata e
precoce da AME para o planejamento
adequado da terapia, havendo a necessidade
do fornecimento da cadeira de rodas,

dispositivos adaptativos e, se necessdrio,
intervencdes cirdrgicas. Além disso, necessitam
de integracdo social e os membros da familia
podem ser orientados para melhorar a
qualidade de vida do paciente, sendo um
aspecto importante a ser analisado como parte

do tratamentolo.
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A qualidade de vida relacionada &
(QVRS) ]

multidimensional que inclui o funcionamento

saude uma construcdo
fisico, psicolégico e social do paciente, e
emergiu como um resulfado importante em
populacdes pedidtricas com condicdes de
saude cronicas!!.

A avdliagcdo da qualidade de vida
pelas perspectivas das criancas e dos pais deve
ser o padrdo para a avaliacdo de rofina na
prdtica clinica para criangcas com doencas
neuromusculares, uma vez que suas diferentes
perspectivas fornecem informacdes para um
tfratamento adequado para a especificidade
de cada paciente’?,

Sendo assim, o objetivo do estudo foi
analisar os fatores que influenciam a qualidade

de vida de pacientes com AME.

MATERIAIS E METODOS

Trata-se de uma revisdo integrativa da
literatura, sendo guiada pela seguinte questdo
norteadora: Quais os fatores que influenciam a
qualidade de vida de pacientes com AME?

A busca foi realizada na Biblioteca
Virtual em Saude (BVS), United States National
Library of Medicine (PUbMED), Periddico da
Comissdo de Aperfeicoamento de Pessoal no
Nivel Superior (CAPES) e busca manual de
referéncias bibliograficas nos arfigos
selecionados. A busca dos artigos ocorreu de
fevereiro a abril de 2017.

Foram consultados os descritores em
Ciéncias da Saude (DeCS) e o Medical Subject
Headings (MeSH), definindo os seguintes: Atrofia
Muscular Espinhal / Atrophy Muscular Spinal e
Qualidade de Vida / Quality of Life. Na BVS, os
descritores foram combinados da seguinte

forma: Afrophy Muscular Spinal AND Quality of
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Life; Atfrofia Muscular Espinhal AND Qualidade
de Vida. No PUbMED e CAPES a combinacdo foi
realizada somente na lingua inglesa.

Foram incluidas  pesquisas  que
analisaram a qualidade de vida de pacientes
com Atrofia Muscular Espinhal por meio de
instrumentos psicométricos; artigos publicados
de 2007 a 2017; e artigos em portugués e inglés.
Foram excluidos artigos que ndo tiveram como
foco principal a andlise da qualidade de vida
de pacientes com Afrofia Muscular Espinhal;
artigos  repetidos; e  editoricis,  cartas,
comentarios, revisdes, relato de caso isolado,
dissertacoes ou teses.

Primeiramente, a selecdo dos artigos foi
redlizada através do titulo, excluindo os
repetidos. Posteriormente, foi realizada a leitura
de todos os resumos para a aplicacdo dos
critérios de inclusdo e exclusdo. Em seguida,
foram buscados os arfigos completos via
Periddico da Comisséo de Aperfeicoamento de
Pessoal no Nivel Superior (CAPES). De posse dos
artigos na integra, os mesmos passaram pela
Ultima fase de aplicacdo dos critérios de
inclusdo e exclusdo.

A busca nas bases de dados resultou
em um total de 472 artigos. Apds a aplicacdo
inclusdo e  exclusdo,

dos critérios de

permaneceram seis arfigos para a revisdo
(Figura 1). A leitura e andlise minuciosa de todos
os artigos selecionados possibilitou a extracdo
dos dados: autores, ano, titulo, fator de impacto
e local do estudo; tipo de estudo; objetivos;
amostra; insfrumentos de avaliacdo da
qualidade de vida; e principais resultados, que
estdo apresentados em um quadro, de forma

descritiva (Quadro 1).
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FLUXOGRAMA

Base de dados

PUbMED

CAPES

BVS

FILTROS
Idiomas: Portugués e Inglés
Tipo do estudo: Artigo
Recorte temporal: Ultimos 10
anos
TERMOS DE BUSCA
Atrophy Muscular Spinal AND
Quality of Life
Atrofia Muscular Espinhal AND
Qualidade de Vida

PUBLICACOES ENCONTRADAS
BVS: 228
PUbMED: 133
CAPES: 111

MOTIVO DE EXCLUSAO APOS LEITURA (TITULO E RESUMO)
Ndo abordaram a temdtica da revisdo: 450
Repetido na mesma base de dados ou em outra base: 7

Tipo de publicacdo diferente de artigo: 1

MOTIVO DE EXCLUSAO APOS LEITURA (ARTIGO NA

INTEGRA)

Ndo analisaram a qualidade de vida: 5

Artigo de validacdo: 2

Idioma diferente: 1

Amostra (n): 6

Figura 1. Critérios de sele¢gdo dos estudos

Revista Movimenta 2018; 11(2):239-249



RESULTADOS

Primeiramente, a busca inicial resultou
em um ftotal de 472 artigos das bases BVS,
PUbMED e CAPES, dos quais foram selecionados
14 através da leitura dos titulos e resumos. Apds
a segunda fase de aplicacdo dos critérios de
inclusdo e exclusdo foram excluidos oifo
estudos, cinco por ndo analisarem a qualidade
de vida, dois por serem estudos de validacdo e
outro por estar na lingua japonesa. Foram
selecionados seis arfigos, todos publicados na
lingua inglesa, enfre os anos de 2011 a 2017. A
média do fator de impacto foi de 3.572, onde o
menor foi de 2.013'5 e o maior de 8.320'7. Os
arfigos foram resumidos no Quadro 1.

A média do tfamanho das amostras foi
de 81 pacientes. O maior nUmero amostral foi de
26513 1216,

prevaléncia do

e o0 menor de Houve maior

sexo masculino’31s.  Cinco
estudos foram do fipo transversal e apenas um
longitudinal'’’. Um arfigo analisou a qualidade
de vida de um tipo especifico de AME (tipo [)',

e os demais analisaram dois ou mais tipos, de

ARTIGO DE REVISAD

forma comparativa. Dois estudos analisaram a
qualidade de vida sob a percepcdo dos pais e
sob sua proépria percepcdo'4l’. Dois estudos
relacionaram a qualidade de vida com a
funcdo motora's1é,

Um artigo utilizou o questiondrio SF-368 e
outro o AUQEI'S. Dois artigos utilizaram o
PedsQL'¢17. enquanto outros dois analisaram a
qualidade de vida dos pacientes por meio do
PedsQL™ 3.0 Neuromuscular Module'314, que é
um questiondrio desenvolvido para analisar de
forma especifica a qualidade de vida de
criancas de 2 a 18 anos com distUrbios
neuromusculares, especificamente a AME. O
PedsQL™ 3.0 Neuromuscular Module apresenta
25 itens e engloba 3 escalas: 1- Sobre a minha
doenca neuromuscular/ do meu filho; 2-
Comunicacdo; e 3- Recursos familiares. As
escalas sGdo compostas por auto-avaliacdo das
criancas e avaliagcdo da qualidade de vida
pelos pais. As pontuacdes variam de 0 a 100,
onde os valores mais altos indicam uma melhor

qualidade de vida's,

Quadro 1. Sintese dos artigos que fizeram parte da revisdo

-2016

- Correlates of
health related
quality of life in
adult patients

with Spinal

Muscular Atrophy

- Holanda

- Fator de
impacto: 2.605

em pacientes
adultos com
AME
e comparar
com aspectos
da doenca, a
fim de investigar
suas relacoes.

Autores, Objetivos Tipo de estudo, Principais resultados
Ano, Amostra, Instrumentos referentes a QV
Titulo, de avaliagdo da QV

Local do estudo,
Fator de impacto
- Reenen et al.8 - Avaliara QV - Estudo transversal - As pontuacdes em PCS

- 62 pacientes adultos
com AME, com média
de idade de 41,7
anos, sendo 55%
mulheres.

4 pacientes do tipo [;
21 do fipo II;

13 do tipo llig;

20 do tipo lllb;

4 do tipo IV.

- Instrumento: SF-36

foram menores e as
pontuacdes em MCS foram

mais altas que na

populacdo de referéncia
saudavel.
Pacientes com tipos mais
leves da AME relataram
piores pontuacodes nos

dominios “saude geral”,
“funcionamento social”,

“saude mental” e

“funcionamento

emocional”.

- Klug et al.13
-2016

- Analisar de
forma

- Estudo transversal

- Pacientes do fipo lll
fiveram melhor QV em

Revista Movimenta 2018; 11(2):239-249
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- Disease burden
of Spinal
Muscular Atrophy
in Germany
- Alemanha
- Fator de
impacto: 3.507

detalhada os
custos
econdmicos da
doenca para a
familia,
comparando-se
os subtipos |, Il e
I, e aQV
relacionada &
saude.

- 265 pacientes com
AME, com média de
idade de 19 anos e
59% sendo do sexo
masculino.
20 pacientes do tipo [;
115 do tipo II;
130 do tipo Il
- Instrumento:
PedsQL™ 3.0
Neuromuscular
Module

comparacdo com o fipo I.
Pacientes do tipo Il em
comparacdo com o fipo |l
ndo tiveram diferencas
significativas. As piores
pontuacdes foram
identificadas nos itens
"doenca neuromuscular' e
“recursos da familia".

- Kocova et al.14
-2014

- Health Related

Quality of Life in
Children and

Adolescents with

Spinal Muscular
Atfrophy in the

- Obter
resultados sobre
a QV de
pacientes com
AME da
Republica
Checaem
comparacdo

- Estudo transversal
- 35 criancas com
AME, sendo 60% de
pacientes do sexo
masculino, com idade
minima de 3 anos e
mdaxima de 18 anos.
4 pacientes do tipo |;

- Em comparacdo com os
dados dos EUA, os dados
Checos mostraram uma

pior QV,
principalmente no dominio
de recursos familiares. A
melhor pontuacdo foi
alcancada no dominio

Czech Republic com dados dos 23 do tipo II; sobre
- Republica EUA, a fim de se 8 do fipo Il comunicacdo. No total, os
Checa melhorar os - Instrumento: pais apresentaram
- Fator de cuidados com a PedsQL™ 3.0 pontuagdes piores que as
impacto: 2.018 salde. Neuromuscular criangas.
Module
- Qliveira e - Objetivo: - Estudo transversal - NGo houve diferencas nos
Araujo.1s Determinar o - 33 criancgas, sendo resulfados de QV entre os
-2011 nivel de QV em 51,5% do sexo tfipos. Apesar de haver
- Self-reported uma coorte de | masculino, com idade bastante limitacdes

quality of life has
no correlation
with functional

status in children

and adolescents

criancas e
adolescentes
com AME e
estudar sua
relacdo coma

acima de 4 anos.
14 pacientes do tipo |l
e 19 do tipo il
- Instrumento: AUQEI

ortopédicas, os pacientes
tiveram uma boa QV. A
progressdo da doenca com
perda de capacidades
reflete em resultados sobre

with spinal habilidade a QV.
muscular atrophy motora.
- Rio de Janeiro
- Fator de
impacto: 2.013
- Polido et al.1¢ - Objetivo: - Estudo transversal - O estudo mostrou que as
- 2017 Avaliar o - 12 criancas com criancas com mais
- Matching pairs desempenho idadesentre 3 e 9 dificuldade em explorar o
difficulty in cognitivo anos, todos com AME ambiente apresentaram
children with através da do tipo I. pior QV, desempenho
spinal muscular resolucdo de Grupo controle: 12 cognitivo e funcdo social.
atrophy type | tarefas e criangcas com idades Uma maior interacdo
- Fator de investigar a enfre 3 e 9 anos. ambiental resulta em maior

impacto: 2.969

relacdo entre
funcdo motora,
independéncia
funcional e QV
de criancas
com AME do
tipo I.

- Instrumento: PedsQL

independéncia funcional e
maior QV.

- McDermott et
al.'7
-2012

- Objetivo:
Caracterizar a
histéria natural

- Estudo longitudinal
- 79 pacientes com
AME dos tipos Il e lll,

- As criancas com AME do
fipo Il classificaram sua QV
fisica mais elevada do que

Revista Movimenta 2018; 11(2):239-249
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da AME dos
tipos Il e lll co
longo do tempo

- Prospective
cohort study of
spinal muscular

diagnosticados antes
dos 19 anos de idade,
ao longo de 48

atrophy types 2 e relatar dados meses. alteracoes significativas na
and 3 sobre resultados | 41 pacientes do tipo |l QV ao longo do tempo.
- Fator de clinicos e e 38 do tipo Il
impacto: 8.320 biologicos. - Instrumento:

PedsQL™ 4.0 Generic
Core Module.

seus pais. O fipo Il classificou
a sua QV pior emrelagdo
ao tipo lll. NGdo houve

Legenda: QV: Qualidade de vida; SF-36: Medical Outcomes Study 36 — Iltem Short — Form Health Survey; MCS:
Saude mental; PCS: Saude fisica; PedsQL: Pediatric Quality of Life Inventory ™; AUQEI: Autoquestionnnaire
Qualite” de Vie Enfant Image .

DISCUSSAO

Analisar a qualidade de vida do ponto
de vista do paciente com AME e da familia
possibilifa aos profissionais entender melhor o
estado de salude como, por exemplo, o
comprometimento individual resultante de
sinfomas e deficiéncias, além de identificar os
efeitos da doenca em outros aspectos da vida,
reconhecendo dreas denfro do ambiente
familiar que podem ser melhoradas!3 17,

Dois estudos compararam a qualidade
de vida de criancas com AME com grupo de
referéncia sauddveldé. Um estudo demonstrou
qgue pacientes com AME apresentaram pior
gualidade de vida no contexto fisico e mentals.
J& o outro, observou que criangas com mais
dificuldade

apresentaram

ambiente
de

desempenho cognitivo e funcdo social. Uma

em explorar o©

pior qualidade vida,
maior inferacdo ambiental resulta em maior
independéncia funcional e melhor qualidade
de vida. Houve uma diferenca significativa no
desempenho cognitivo destes pacientes em
grupo
desempenho mais fraco e a necessidade de

relacGo @ao confrole, com um

maior tempo para completar as tarefas.

Criancas com AME do fipo | tém controle motor
global muito fraco. H& a hipdtese de algum
comprometimento cognitivo nesta populacdo,
mas ndo hd evidéncias de que os erros
genéticos também

podem causar

comprometimento cognitivo ou que a falta de
intferacdo no ambiente € responsdével pelas
dificuldades’s.  Os

estudosé1é  apresentam

resultados semelhantes, mostrando que a
qualidade de vida de criancas com AME é pior
em relacdo a um grupo de referéncia sauddvel.

Quatro estudos analisaram a qualidade
de vida por meio do
PedSQLTMIS,M,]é,W'

PedsQL™ 3.0 Neuromuscular Module!3.14,

guestiondrio

Destes, dois utilizaram o
Em
ambos os estudos, as pontuacdes foram piores
nos itens sobre "“doenca neuromuscular”, no
qual, o fator que mais influenciou na qualidade
de vida foi em relacdo a fraqueza muscular'4; e
“recursos da familia”, pelo fato de que uma
grande porcentagem de um dos membros da
familia, no caso, a mde, especialmente de
criang¢as do tipo I8, necessitou reduzir sua carga
hordria ou deixar o emprego, para cuidar
melhor do filho, levando a uma reducdo da
familiar e dificuldade de

renda uma

planejamento de atfividades sociais!314. Em
relacdo ao PedsQl, os resultados mostraram que
criangas do tipo | fiveram pior qualidade de
vida'¢ e criancas com AME do tipo |
apresentaram qualidade de vida pior em
relacdo ao tipo llI'7. E consenso que a qualidade
de vida destes pacientes se mostrou pior, devido
aos sintomas da prépria doenca e pela
necessidade de atencdo de forma integral da

familia'314, Em relacdo aos tipos da doenca, os

Revista Movimenta 2018; 11(2):239-249
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estudos'é” mostraram, de forma semelhante,
gue a gualidade de vida é pior no tipo I.

Um estudo analisou a qualidade de
vida em relacdo a capacidade funcional de
criancas e adolescentes!, por meio do
questiondrio Autoquestionnnaire Qualite " de Vie
Enfant Image” (AUQEI) e mostrou que a fungdo
motora e a qualidade de vida ndo foram tdo
ruins quanto se esperava, independentemente
do tipo especifico (tipos Il ou lll). Apesar de haver
importantes limitacdes funcionais e ortopédicas,
a qualidade de vida se mostrou positiva para os
tipos Il e Il como um todo, em aspectos sobre
autonomia, funcdo, lazer e familia's. Foi
constatado que grande parte da amostra
necessitou de cuidados ortopédicos, porém,
mais da metade destes pacientes realizavam
terapia por meio da fisioterapia motora e mais
da metade iniciou a terapia apds dois anos de
idade!s. J& criancas classificadas no tipo |, que
apresentam uma interacdo restrita com o meio
ambiente, devido a grave pardlisia e
comunicacdo reduzida, apresentaram uma pior
qualidade de vida'é. De acordo com os
resultados encontrados, a qualidade de vida é
melhor para aqueles pacientes que realizam
terapias e tém maior participacdo no ambiente,
diferente daqueles que tém sintomas mais
severos € ndo tfém uma participacdo eficaz.

Em relacdo a qualidade de vida de
acordo com os tipos da doenca, pacientes que
apresentam fipos mais leves (tipos I, il e V)
mostraram uma melhor qualidade de vida em
comparacdo ao tipo I3, Além da qualidade de
vida, o estudo buscou analisar o impacto
financeiro da doenca e foi observado que,
necessitando de

mesmo dispositivos

ventilatérios, nem todos os pacientes

classificados no fipo | tinham acesso a um

atendimento medico e psicolégico eficaz!s. Em
confrapartida, um estudo mostrou que a
qualidade de vida nestes pacientes, com tipos
mais leves, foi pior em relacdo ao tipo mais
graves. Isso se deve ao fato de que as limitacoes
fisicas de pacientes que apresentam tipos mais
graves estdo presentes desde o inicio da vida.
J& pacientes que apresentam tipos mais leves,
inicialmente apresentam um desenvolvimento
motor grosso normal, com inicio tardio e
progressivo da fraqueza muscular e demais
complicacdess 7. Ao comparar os tipos Il e lll,
dois estudos ndo demonstraram diferencas
significativas!315, Houve divergéncia entre os
resultados apresentados em relacdo aos tipos
da doenca. Os fatores que influenciaram na
andlise foram financeiros e psicoldgicos devido
ao avanco da doenca.

Um estudo teve como objetivo analisar
a qualidade de vida de acordo com a
progressdo da doenca'’”. H&G uma visdo que
sugere que, de acordo com a progressdo da
doenca, a crianca perde a capacidade de
andar e, a partir disso, pode ter novas reflexdes
a respeito da qualidade de vida's. Como a
uma maior

evolucdo da doenca requer

necessidade de assisténcia aos cuidados
devido principalmente & degradacdo da
funcdo motora e do sistema respiratério, a
qualidade de vida pode diminuir ao longo do
tempo’s, o que é comprovado através da
andlise da qualidade de vida de pacientes
adultos pelo SF-368. O referido estudo mostrou
gue pacientes com tipos leves e inicio tardio
(tipos lllb e IV) apresentaram pontuagdes baixas
em "limitacdes de fungdes devido a problemas
emocionais’ e "saude mental’, resulfando em
uma qualidade de vida mental reduzidos.

Apesar dessa visdo, um estudo analisou a
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qualidade de vida de pacientes com AME dos
tipos Il e Il ao longo de dois anos e mostrou que
ndo houve diferencas significativas na
percepcdo das criancas'’. Porém, dois anos
parece ndo ser um tempo suficiente para
observar mudancgas significativas na qualidade
de vida destes pacientes.

Dois estudos avaliaram aspectos
financeiros que a doenca traz ao paciente e &
familia como um todo'314,. Um dos estudos!d
revelou que a média de despesas relacionada
a saude de pacientes com AME na Alemanha
foi cerca de 14 vezes maior do que a média de
despesas de outros pacientes. Os resultados
mostraram que o fipo | da AME exige um maior
custo em comparacdo aos tipos Il e lll. Apesar
desse grupo de pacientes necessitar de maiores
cuidados respiratérios em relacdo aos demais,
foi constatado que nem todas as criancas
receberam assisténcia ventilatéria, o que sugere
uma baixa disponibilidade de tratamento,
provocando consequentemente uma menor
qualidade de vida'3. Dados sobre a qualidade
de vida de pacientes da Republica Checa em
comparacdo com os Estados Unidos se
mosfraram piores principalmente na parte de
“recursos familiares”, pois na Republica Checa
ndo hd muitas disponibilidades de ajuda nos
cuidados do paciente com AME, a ndo ser
quando se refere a uma necessidade de
hospitalizacdo. Diante da situacdo, um dos
membros da familia necessita deixar o emprego
para cuidar do filho, o que leva a uma maior
reducdo da renda familiar'4. O servico de saude
privado é inacessivel a maioria das familias e o
servico de saude publico apresenta um baixo
nivel de assisténcia em relacdo ds pessoas com
deficiéncia’. As politicas de salde publica

devem garantir que criancas diagnosticadas
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com AME do fipo | recebam ndo sé ventilagcdo
mecdnica, mas também equipamentos que
auxiliem em uma melhor interacdo, motivando
o aprendizado, a comunicacdo e atividades
recreafivas para essas criancas'’.

Trés estudos!31417 buscaram analisar a
gualidade de vida das criancas através do
ponto de vista dos pais e mostraram piores
resultados. Explica-se pelo fato de se tratar de
uma doenca que afeta os filhos. Apesar disso, a
assisténcia psicolégica a familia se mostrou
insuficiente’3, Em criancas mais novas, a
depressdo parece ser rara. Porém, se torna
evidente & medida que a crianca se aproxima
da adolescéncia e se frustra com a pouca
mobilidade, o que explica a necessidade de
Outro

assisténcia psicolégica a familia2!22,

motivo €& a incapacidade que o0s pais
apresentam de programar atividades de lazer
em familia, devido aos cuidados que as

criangcas necessitam em fempo integral e a

assisténcia social reduzida relacionada qaos
cuidados destes pacientess. As criancas
classificaram  sua qualidade de  vida,

especialmente em “saude fisica”, mais elevada
do que seus pais, particularmente pacientes
com AME do tipo 117,

CONCLUSAO

Os dados mostraram que a qualidade
de vida dos pacientes com AME é pior em
diferentes aspectos do cofidiano e que cada
paciente tem a sua prépria especificidade. Os
fatores que levam a esses resultados variam,
de acordo com a baixa
da

principalmente,

condicdo financeira familia, pouca
assisténcia ¢ salde e a participacdo reduzida
da crianga no meio em que vive. Pelo ponto de

vista dos pais, a qualidade de vida das criancas
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se mostrou pior. Ndo houve diferencas na
qualidade de vida entre os tipos Il e lll, porém se
torna pior a medida que a criangca cresce e
perde suas capacidades funcionais. De forma
geral, o fipo | apresentou piores resultados
devido a necessidade de maiores cuidados
com a saude e menor participacdo na
sociedade.

Medidas da avaliagcdo da gualidade
de vida de

neuromuscular

pacientes com doenca

progressiva  tém  grande

importéncia, para que a familia e o paciente
como um todo sejam amparados da melhor

forma possivel. Os dados sugerem a

necessidade de atencdo a essa populacdo em
diferentes aspectos, como assisténcia financeira

relacionada aos cuidados com a salde,

assisténcia psicoldgica e inclusdo social. A
crianca e a familia devem receber apoio de
forma continua, pois mesmo que haja uma boa
adaptacdo, a progressdo da doenca fraz

prejuizos a longo prazo.
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