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RESUMO

Objetivo. Comparar a qualidade de vida dos pacientes com diag-
néstico de distrofia muscular de Duchenne (DMD) sob as seguintes
perspectivas: a dos proprios pacientes e de seus cuidadores em rela-
¢ao a eles, por meio da escala AUQEI (Autoquestionnaire Qualité de Vie
Enfant Imagé). Método. Foram incluidos nesse estudo 36 individuos,
sendo 18 pacientes com diagnoéstico de DMD (faixa etaria entre
6 e 12 anos) e 18 cuidadores. O questionario foi aplicado para as
criangas e, posteriormente, para as maes. A analise das variaveis
categoricas fot feita através do Teste Exato de Fisher e das variaveis
numéricas pelo Teste t de Student. Resultado. Nao houve dife-
renca estatisticamente significante entre as pontuagoes obtidas atra-
vés da percepgao das criancas e dos cuidadores (p=0,43). As maes
julgam que seus filhos possuem boa qualidade de vida, assim como
os mesmos o fazem. Conclusdo. Maes e filhos compartilham a
mesma opinido quanto a qualidade de vida destes.
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SUMMARY

Objective. The aim of the present study was to compare
the quality of life of Duchenne muscular dystrophy patients
by and by their caretakers, using the AUQEI scale (duto-
questionnaire Qualité de Vie Enfant Imagé). Method. This study
included 18 patients with Duchenne muscular distrophy,
aged 6-12 years, and their 18 caretakers. The children com-
pleted the questionnaire and subsequently, their mothers.
The Fisher Exact Test was used for the categorical variables
and the Student t Test was used for numerical variables.
Results. There was no statistically difference between the
scores of mothers and children (p=0.43). The mothers eval-
uate the quality of life of their children as good, the same as
do their children. Conclusion. Mothers and children share
the same view concerning the quality of life of the children
and it was good.
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INTRODUGCAO

Dentre os diversos tipos de distrofias, a distro-
fia muscular tipo Duchenne (DMD) ¢ a forma mais
comum!?®, ocorrendo um caso em cada 3.500 nasci-
dos vivos®, sendo que a primeira manifestacao da-se
entre os trés e cinco anos de idade'*>7.

Os primeiros sinais observados na infincia sdo
decorrentes da fraqueza muscular, que evolui sime-
tricamente®. A crianca também tende a desenvolver
hiperlordose, escoliose, psecudo-hipertrofia da pan-
turrilha'*?, marcha anserina'?. A progressiva fra-
queza muscular global, associada as contraturas ar-
ticulares, leva os pacientes a perderem a capacidade
de deambular entre os 8 e 12 anos de idade'**. Apos
a perda da marcha, os pacientes ficam confinados a
cadeira de rodas, agravando as deformidades de co-
luna e membros inferiores, interferindo na indepen-
déncia funcional e auto-estima® e conseqiientemente
na qualidade de vida desses pacientes.

Um outro aspecto presente e bastante citado
pela literatura é o comprometimento cognitivo'-*!".
Cerca de 30% a 50% destes pacientes apresentam
algum grau de déficit cognitivo’. Além disso, os pa-
cientes com diagnoéstico de DMD também apresen-
tam alteracoes cardiorrespiratorias'***!'%!" que se
manifestam por volta do décimo ou décimo segundo
ano de vida, e tendem a piorar com a evolucdo da
doenga'’. Os musculos respiratérios sempre sao afe-
tados, e, juntamente com as escolioses e deformida-
des toracicas, diminuem acentuadamente a fungao
respiratoria’.

Por ser uma das doencas hereditaria mais co-
mum, e por apresentar carater altamente incapacitan-
te e letal, a DMD tem despertado interesse cada vez
maior por parte dos profissionais da satde, que bus-
cam nao apenas verificar as necessidades de cuidados
motores para estes pacientes, mas também, o impacto
dessa doenca na qualidade de vida destes, visto que as
complicacoes ultrapassam o campo motor®.

Embora a qualidade de vida desses pacientes
seja muito discutida, a maioria dos estudos realiza-
dos sobre qualidade de vida em criangas aborda os
familiares'? ou somente adolescentes®, no entanto,
esses dados ndo podem ser extrapolados para crian-
cas**2. F importante avaliar a qualidade de vida
através da oOtica do proprio paciente e ndo apenas
através dos adultos®.

O objetivo deste estudo foi correlacionar a
qualidade de vida dos pacientes com diagnodstico de
DMD sob as seguintes perspectivas: a dos proprios
pacientes e a de seus cuidadores em relagao a eles.

METODO

Amostra

Foram incluidos 36 sujeitos, sendo 18 pa-
cientes com diagnéstico de distrofia muscular de
Duchenne, todos do sexo masculino, faixa etaria
entre 6 a 12 anos (média de idade: 8+2,05 anos e
média de tempo do inicio dos sintomas de aproxi-
madamente 4 anos) e 18 cuidadores, sendo repre-
sentados pelas proprias maes dos pacientes, que
por sua vez, concordaram em assinar o termo de
consentimento livre e esclarecido, permitindo a
participacao dos menores na pesquisa. Este estudo
foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da
UNIFESP (1388/07).

Todos os pacientes eram deambuladores, nao
utilizavam suporte ventilatorio, apresentavam nivel
cognitivo adequado para a compreensao do questio-
nario e para concordar em responder o mesmo, re-
alizavam acompanhamento médico no ambulatorio
de neuropediatria do setor de Doengas Neuromus-
culares da Universidade Federal de Sao Paulo com
tratamento medicamentoso individualizado e rea-
lizavam fisioterapia em instituicdes nao vinculadas
com a universidade. Para que os cuidadores fossem
incluidos no estudo era necessaria a declaraciao da
participacdo integral no cotidiano das criangas com
a patologia em questdo.

Procedimento

A avaliacio foi realizada utilizando-se a escala
AUQEI (Autoquestionnaire Qualité de Vie Enfant Imagé),
que consiste em uma escala de avaliacdo da quali-
dade de vida da crianca, capaz de avaliar a sensacio
subjetiva de bem-estar da crianga. O AUQEI foi
desenvolvido na Franga em 1997 por Manificant e
Dazord, traduzido, adaptado e validado no Brasil
em 2000 por Assumpcao Jr. et al®.

A escala é composta por 26 questdes que ava-
liam relagdes familiares, sociais, atividades, satide e
funcoes corporais. Gada questdo ¢ pontuada de 0
(muito infeliz) a 3 (muito feliz), sendo que a pontua-
¢ao maxima possivel de ser obtida é 78 pontos. Base-
ado no artigo de validacdo, foi considerada uma pon-
tuacdo de corte de 48, abaixo da qual a qualidade de
vida das criangas pode ser considerada prejudicada e
acima dela a qualidade de vida é considerada boa'.

Foram pesquisados somente os pacientes em
atendimento no setor de doencas neuromusculares
com diagnostico confirmado de DMD, que foram
avaliados pela equipe de fisioterapia da instituicao.



Os dados foram coletados sempre pelas mes-
mas pesquisadoras, representadas por duas fisiotera-
peutas, ao final das consultas médicas realizadas na
propria instituicdo.

Em um primeiro momento a escala AUQEI
foi aplicada aos pacientes com DMD. Em um segun-
do momento a escala AUQEI foi aplicada aos cui-
dadores, para que estes respondessem as perguntas
sob suas perspectivas em relagdo aos pacientes. As
entrevistas foram realizadas separadamente, de for-
ma que os cuidadores ndo interferissem nas respostas
dos pacientes, e vice-versa, com um tempo de apli-
cacao de aproximadamente 15 minutos para cada
entrevistado.

Dada a dificuldade de leitura de alguns sujei-
tos, optou-se pela aplicacao do questionario na for-
ma de leitura conjunta, na qual as perguntas foram
lidas sempre na mesma ordem. O questionario foi
aplicado uma tnica vez, nao sendo repetido apés um
determinado intervalo de tempo.

Analise Estatistica

A analise das variaveis categoricas foi feita
através do Teste Exato de Fisher e das variaveis nu-
méricas pelo Teste t de Student.

Foi considerado significante p<0,05. Os cal-
culos e graficos foram realizados no software STA-
TISTICA (Versao 6.0 — Statsoft, Inc, Tulsa, OK) e
Microsoft Excel (Versao 2003 SP2, Portland, OR).

RESULTADOS

Nao houve diferenca estatisticamente signifi-
cante entre as pontuacoes obtidas pela analise com-
parativa da qualidade de vida através da percepcao
das criancas e dos cuidadores (p=0,43) (Figura 1).
Observou-se também que dez maes e filhos obti-
veram pontuagao acima da nota de corte 48, indi-
cando que as maes julgam que seus filhos possuem
boa qualidade de vida, assim como os mesmos o
fazem sendo que somente duas maes e filhos con-
cordaram por julgar como prejudicada a qualidade
de vida. Apenas seis maes tém opinides contrarias a
seus filhos, sendo que trés delas os julgam com boa
qualidade de vida, enquanto eles julgam-se com ma
qualidade de vida e o contrario ocorre com as outras
trés maes restantes.

Conforme mostram os graficos demonstra-
tivos da pontuagao das criangas (Figura 2) e da
pontuagdo das maes (Figura 3), a mediana da pon-
tuacao das criangas e das maes foram 51 e 61 res-
pectivamente.

Com relacao aos sentimentos de infelicidade
e felicidade abordados em cada questao da escala
AUQEI, somente em duas questoes houve diferenca
estatistica: questoes 19 (p=0,009) e 23 (p=0,007). As
maes revelaram nao saber o que os filhos sentiam,
com excecao das questdes de nimeros 19 (o que vocé
sente quando os amigos falam de vocé?) e 23 (o que
vocé sente quando esta longe da familia?), nas quais
maes e filhos, em sua maioria, concordaram, respecti-
vamente pela opcao feliz e infeliz. A escolha pela op-
¢ao infeliz na questao 23 demonstra a existéncia de
uma co-dependéncia entre maes e filhos. Além disso,
esses achados indicam que embora maes nao tenham
compartilhado da mesma percepgao que os filhos em
cada questdo, esse fato nao interferiu para que elas
subjugassem a qualidade de vida de seus filhos.

DISCUSSAO

Os resultados obtidos em nosso estudo in-
dicaram uma boa qualidade de vida das criangas
com DMD, tanto sob o ponto de vista das proprias
criangas quanto de seus cuidadores, embora nao te-
nha sido estatisticamente significante. Estes achados
também foram relatados em outro estudo'®, o qual
avaliou 14 criangas com DMD, com idade média de
9,9 anos, freqiientadores do Centro de Reabilitacao
Sarah Fortaleza, sendo também utilizada a escala
AUQEI como instrumento de avaliaciao, obtendo
resultados que revelaram uma boa percepcao da
qualidade de vida tanto pelas criancas com DMD
quanto pelos cuidadores assim como apontamos em
nosso estudo. Esses achados podem ser relacionados
com um outro estudo®, no qual, os pais das criancas
que ja se encontravam em um estagio mais avangado
da doenca relataram maior estresse com relagao aos
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Figura 1. Comparacao da pontuacio dos pacientes ¢ das maes na
escala de qualidade de vida.
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Figura 2. Grafico demonstrativo da pontuagio das criangas.

seus filhos e a si mesmos do que os pais das criangas
que se encontravam em um estagio menos avancado,
podendo este fato ser uma das razdes responsaveis
pela presenca, em nosso estudo, de valores que indi-
cassem uma boa percep¢ao da qualidade de vida por
parte das maes, uma vez que as criangas avaliadas
nao se encontravam em fases avangadas da doenca.

Uma pesquisa, tendo em vista a qualidade
de vida, englobando pontos como isolamento so-
cial, depressao, sentimento de raiva e problemas de
comportamento, demonstrou que estes foram pontos
considerados mais importantes pelos pais de meni-
nos que foram diagnosticados ha mais de 6 anos do
que por pais de criangas com diagnostico mais re-
cente'®. As familias, nessa pesquisa, de uma forma
geral, julgaram que a qualidade de vida se tornaria
um aspecto mais importante a ser considerado no
futuro, enquanto que no presente elas mostravam-se
mais concentradas em questdoes mais praticas como
mobilidade, prolongamento da deambulacdo, uso de
orteses e medicamentos como os esteroides, especial-
mente para as familias dos meninos com menos de 6
anos de diagnostico.

Entrevistas realizadas com os pais de crian-
¢as com DMD, com faixa etaria entre 4 a 14 anos,
abordaram o comportamento psicologico destas
pelos proprios pais. Estresse emocional cronico foi
relatado pelos pais como sendo o problema mais
significante apresentado pelos filhos, devido as cons-
tantes consultas médicas e demandas de cuidados
fisicos exigidos pela doenga. A alta taxa de proble-
mas reportada pelos pais poderia ser um reflexo do
proprio estresse dos pais, em especial das maes, que
traria um impacto sobre os filhos'”. Esse estudo reve-
la, portanto, que pais de criancas com DMD podem
mostrar uma percepcao negativa sobre seus filhos.

Esses dados contradizem os achados obtidos em nos-
so estudo, uma vez que, as maes, em sua maioria,
apresentaram uma boa percepgao sobre a qualidade
de vida de seus filhos.

Ao que concerne a qualidade de vida de
criangas com DMD propriamente dita, a literatura
mostra-se muito controversa, revelando, sobretudo,
escassas informacoes sobre o assunto. Em desacordo
com os resultados encontrados em nosso estudo com
relacdo a percepcao das proprias criancas, os autores
dos estudos consultados'™"” revelam que as criancas
com doengas cronicas, em particular as criancas com
DMD, apresentam um risco estimado significante de
desenvolver, durante a infancia, problemas psicolo-
gicos, emocionais, socials ou comportamentais, trés
vezes maiores do que as criancas saudaveis. Proble-
mas de comportamento, depressao e sentimentos
de revolta sdo caracteristicas comuns entre os ado-
lescentes com DMD', problemas esses que podem
interferir na qualidade de vida dessas criangas.

Um aspecto que pode influenciar no mau
ajustamento psicologico das criancas € uma pobre
estrutura e coesdo familiar, conflitos familiares e ain-
da o pouco apoio por parte da familia. Familias que
possuem maior risco de mau ajustamento sao aque-
las que apresentam dificuldades psicologicas ja antes
de existir a doenca na familia. Além disso, criangas
com DMD apresentam maior risco de desenvolve-
rem distirbios emocionais, no entanto, nem todas
elas necessariamente irdo sofrer algum tipo de com-
prometimento emocional ou comportamental®.

Foi reportada uma maior prevaléncia de dis-
tarbios depressivos em pacientes com DMD quando
comparados com criancas normais®. No entanto, o
diagnostico de depressdo foi realizado apenas em me-
ninos com DMD com idade acima de 9 anos, sugerin-
do que meninos mais velhos estao mais susceptivels a
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Figura 3. Grafico demonstrativo da pontuagio das maes.



complicagdes emocionais. Gom relacdo a andlise das
questdes da escala AUQEI, foi possivel identificar, no
presente estudo, que as perguntas “quando amigos
falam de vocé” e “quando esta longe da familia” mos-
traram significincia estatistica, sendo que esta tltima
revelou uma maior concordancia entre maes e filhos
pela op¢ao infeliz. Em um estudo semelhante ao nos-
so, foram obtidos valores de pontuagao mais baixos
com relacdo a questdo “quando esta longe de casa”
tanto pela percepcao das criangas quanto pela percep-
céo das maes'. Essa questio representa a idéia de au-
tonomia, e os valores mais baixos sao um reflexo das
dificuldades que a doenga impde para as criancas e
cuidadores. Doencas cronicas repercutem diretamen-
te sobre a autonomia dessas criancgas.

CONCLUSAO

A percepgao da qualidade de vida dos pacien-
tes com DMD analisada sob o ponto de vista destes e
sob o ponto de vista das maes nao mostrou resultados
estatisticamente significantes, ou seja, maes e filhos
compartilham a mesma opinido sobre a qualidade
de vida destes tltimos, sendo que ambos julgaram
como boa a qualidade de vida.

Esses resultados que demonstram a percepgao
de uma boa qualidade de vida dessas criancas pode ser
decorrente do estagio inicial da doenca em que estas se
encontram. Um estudo futuro correlacionando a fun-
cionalidade destes pacientes com a qualidade de vida
dos mesmos pode ser Gtil para dirimir esta davida.

Pela dificuldade em avaliar a qualidade de
vida de criancas e pelo fato de haver poucos artigos
nacionais e internacionais abordando esse tema nes-
sa populacao em especial, vé-se necessaria a utiliza-
¢ao de um instrumento que seja capaz de verificar
os verdadeiros sentimentos da crianca em relacao ao
seu estado atual. Nosso estudo vem, portanto, contri-
buir para a melhor compreensao sobre a qualidade
de vida de criancas com distrofia muscular de Du-
chenne, bem como a visao das maes sobre seus filhos.
Além disso, nossos achados, possuem implicagoes
clinicas importantes, uma vez que eles contradizem
a opinido de que pacientes com DMD possuem qua-
lidade de vida prejudicada.

Dessa forma, a idéia de qualidade de vida deve
fazer cada vez mais parte da rotina de avaliacao do
paciente, visto que o objetivo final de qualquer pro-
fissional da satde ¢é alcangar a satisfacao e melhorar
a qualidade de vida do individuo.
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