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ABSTRACT

Introduction: Spina Bifida is the most common neural tube
defect. Multidisciplinary approach has long been advocated as
the optimal way to provide care for these patients.

Aim: To characterize the population of children followed in
Spina Bifida clinic. To measure health-related quality of the life
of children, adolescents and care givers. To correlate quality of
life with some studied variables.

Methods: Retrospective study thatincluded children followed
in Spina Bifida clinic. The variables analyzed were: regarding
the type of neural tube defect, bladder-sphincter system and
functional level. The quality of life was assessed through the
application of the questionnaire Child Health Questionnaire -
Parental Form (CHQ - PF50). The statistical analysis was made
with SPSS, version 17.

Results: The study included 69 children. Patients had a
mean age of 13 years, 52.2% male, 86% had a diagnosis of
myelomeningocele, 56.5% had independent gait and 30.4%
were incontinent and used a diaper.

The quality of life questionnaire was completed by 31 parents.
All scores were greater than 50, the lowest value in patients was
physical function and in parents was emotional impact.

We found a statistically significant correlation between
functional capacity and physical functioning score on quality of
life scale (r = 0.456, p = 0.01).

Conclusion: Clinical manifestations and complications of this
condition can interfere significantly in the various components of
patients’ and families’ quality of life.

This study emphasizes the importance of assessment and
measurement of needs in children with disabilities in order to
promote their physical, psychological and social well-being.

Keywords: Multidisciplinary approach, quality of life, spina
bifida.
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RESUMO

Introducao: A Espinha Bifida € o defeito mais comum do
tubo neural. A abordagem multidisciplinar € a mais adequada
para prestar cuidados a estes doentes.

Objetivo: Caracterizar a populacdo de criangas seguida na
consulta multidisciplinar de Espinha Bifida de um Hospital Ter-
ciario. Avaliar a percegdo da qualidade de vida das criancas,
adolescentes e pais/cuidadores. Correlacionar a qualidade de
vida com algumas varidveis estudadas.

Métodos: Estudo retrospetivo que incluiu as criangas em
seguimento na consulta multidisciplinar de Espinha Bifida. As
varigveis analisadas foram: tipo de defeito do tubo neural, regi-
me vesico-esfincteriano e nivel funcional. A avaliagdo da quali-
dade de vida foi feita através da aplicagcdo do questionario Child
Health Questionnaire — Parental Form (CHQ — PF50). O tratamen-
to estatistico foi realizado no programa SPSS, versao 17.

Resultados: Foram incluidas no estudo 69 criangas. Os
doentes apresentavam uma idade média de 13 anos, sendo
52,2% do sexo masculino. Oitenta e seis por cento tinham diag-
néstico de mielomeningocelo, 56,5% efetuavam marcha de for-
ma autéonoma e 30,4% eram incontinentes necessitando do uso
de fralda.

O questiondrio de qualidade de vida foi respondido pelos
pais de 31 doentes. Todos os scores apresentaram valores
superiores a 50, sendo que os que revelaram valores menores
foram o relativo a fungao fisica nas criangas e o referente ao
impacto emocional nos pais.

Foi encontrada uma correlagdo estatisticamente significativa
entre a capacidade funcional e o componente da escala de quali-
dade de vida relativo ao funcionamento fisico (r = 0,456; p =0,01).

Concluséo: As varias manifestagdes clinicas e complica-
¢bes associadas a esta condigcdo podem interferir de forma
significativa nos varios componentes da qualidade de vida dos
doentes e seu nucleo familiar.

Este trabalho sublinha a importancia da avaliagéo e interven-
¢ao das necessidades das criangas com incapacidade de forma
a promover o seu bem-estar fisico, psicoldgico e social.

Palavras-chave: Abordagem multidisciplinar, espinha bifi-
da, qualidade de vida.

Nascer e Crescer 2014; 23(2): 61-65

artigo original | 61

original article



NASCER E CRESCER

revista de pediatria do centro hospitalar do porto
ano 2014, vol XXIIl, n.° 2

INTRODUCAO

A Espinha Bifida (EB) resulta de um encerramento incom-
pleto do tubo neuronal embrionario e é o segundo defeito con-
génito mais frequente e o0 mais grave compativel com a vida em
todo o Mundo.!"?

A prevaléncia desta patologia varia de acordo com a loca-
lizagao geografica dependendo de fatores genéticos e ambien-
tais, sendo este disturbio claramente mais frequente em paises
em desenvolvimento.®

Apesar da adogdo de medidas de prevencéo primaria como
a suplementacdo com 4&cido folico e o diagndstico pré-natal
ecografico, o nimero de criangas que nasce com EB permane-
ce significativo.®

A EB afeta varios 6rgaos e sistemas resultando numa pa-
noéplia de alteragdes da funcdo. O seu tratamento é complexo e
multifacetado, focado na prevengao de complicagdes.®

O tratamento cirdrgico precoce da EB tem aumentado a taxa
de sobrevida nos doentes com formas mais graves da doenga
e mais recentemente o desenvolvimento da cirurgia pré-natal,
por volta da 20? semana de gestagdo tem contribuido de forma
ainda mais significativa para este aumento.® Assim, este incre-
mento na esperanca média de vida torna essencial a realizagdo
de estudos de qualidade de vida.

A EB é uma doenca congénita com multiplas manifestagcoes
clinicas e complicagdes associadas implicando um impacto
significativo no funcionamento fisico, psicoldgico e social dos
individuos afetados.® E também bem reconhecido o impacto
que esta doenca tem nos componentes fisicos, psicoldgicos e
sociais de todo o nucleo familiar.®

A complexidade inerente a esta patologia, a necessidade
de intervengdo de varias especialidades médicas e o reconhe-
cimento do desafio em promover cuidados de saude a estas
criangas conduziu a criagdo de equipas multidisciplinares e
multiprofissionais por volta de 1960 com o objetivo principal
de melhorar a coordenacéo e integracdo das necessidades de
servicos médicos.®

A importancia deste tipo de abordagem é amplamente reco-
nhecida no tratamento contemporaneo da EB. A literatura tem
apresentado esta abordagem como a ideal para estes doentes."®

Nestas criancas é cada vez mais frequentemente reconheci-
da a importancia da abordagem de questdes de saude mental,
recreacao académica e promogéao das necessidades em salude
de forma a melhorar quer a funcionalidade quer a sua participa-
¢ao social e dos seus familiares.”® Concentrar na mesma con-
sulta varias especialidades médicas pode poupar estas criangas
e seus familiares da exaust&o de varias consultas em diferentes
servigos hospitalares.®

A literatura carece ainda de estudos que relacionem a abor-
dagem multidisciplinar com os indices de qualidade de vida des-
tas criancas e seus familiares. Existem alguns estudos, noutras
patologias, tais como, doenga renal crdnica e fibrose quistica
que associam a abordagem multidisciplinar a uma melhoria na
qualidade de vida.® Na EB ha apenas um estudo que documen-
ta os efeitos negativos na salde destas criangas do abandono
deste tipo de abordagem. (%
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Apesar de reconhecida a sua importancia, permanece por
esclarecer a informacgédo detalhada de como esta deve decorrer.
A literatura carece de estudos especificos relativos a estrutura
destas equipas e quais as especialidades médicas e outros pro-
fissionais que deverao ser envolvidos.®®

A consulta multidisciplinar de EB existe na nossa instituicdo
desde 1995 e inclui presencialmente as especialidades de Medi-
cina Fisica e de Reabilitacdo e Nefrologia e conta também com
a colaboracdo das especialidades de Neurocirurgia, Ortopedia
e Urologia.

Os principais objetivos da nossa consulta sdo: promover
um adequado desenvolvimento psicomotor destas criancgas,
prevenir deformidades musculosqueléticas, adquirir continéncia
de esfincteres, prevenir insuficiéncia renal, promover a indepen-
déncia funcional, facilitar a integracdo socio-educacional, me-
lhorar a autoestima, estabelecer uma uniformizacao de critérios
de avaliagé@o e tratamento e promover um enriquecimento mu-
tuo entre as varias especialidades intervenientes.

O objetivo deste estudo pretende também avaliar a quali-
dade de vida destes doentes procurando correlacionar os seus
scores com algumas das varidveis estudadas de forma a otimi-
zar a intervencao efetuada.

METODOS

Foi realizado um estudo retrospetivo que incluiu as criangas
em seguimento na consulta multidisciplinar de EB durante o pe-
riodo de Janeiro de 2000 a Dezembro de 2011.

Os doentes foram descritos relativamente ao subtipo de de-
feito do tubo neural, regime vesico-esfincteriano e nivel funcional.

Procedeu-se a avaliagdo da qualidade de vida dos doentes
recorrendo a versao portuguesa do Child Health Questionnaire —
Parental Form (CHQ - PF50), questionario mais frequentemente
utilizado para avaliagéo da qualidade de vida na idade pediatri-
ca." A aplicagdo deste questiondrio esta validada apenas para
criangas com idades compreendidas entre os cinco e 17 anos e
deve ser respondido pelos pais. Tem duas componentes princi-
pais, uma que pretende avaliar a qualidade de vida das criangas
e outra que esta relacionada com a implicagdo que a doenga
tem na qualidade de vida dos pais. O score deste questionario
varia de 0 a 100, sendo que 100 corresponde ao maximo de
qualidade de vida.(®

O tratamento estatistico foi realizado no programa SPSS
(Statistical Package for the Social Sciences 17th version). Para a
correlacdo de variaveis com os varios scores da escala de quali-
dade de vida (escala ordinal) utilizou-se o teste ndo paramétrico,
coeficiente de correlagdo de Spearman. Valores de p inferiores a
0,05 foram considerados estatisticamente significativos.

RESULTADOS

Foram observadas na consulta multidisciplinar de EB 108
criangas e adolescentes durante o periodo de Janeiro de 2000
a Dezembro de 2011. Foram excluidas 39 criangas: 29 foram
transferidas para a consulta de adultos, sete abandonaram a
consulta e trés morreram. Foram ent&o incluidos um total de 69
doentes.



Os doentes observados apresentavam uma idade média
de 13 anos, sendo 36 doentes pertencentes ao sexo masculino
(52,2%) e 33 ao sexo feminino (47,8%). Dos doentes observa-
dos 86% apresentavam diagnéstico de mielomeningocelo, 8%
lipomielomeningocelo e 6% tinham outros diagndsticos.

Relativamente ao nivel funcional, 39 (56,5%) efetuava mar-
cha de forma auténoma sem necessidade de ortéteses ou pro-
dutos de apoio, 21 (30,4%) deambulava em cadeira de rodas e
nove (13,1%) efetuava marcha com ortéteses e ou produtos de
apoio (Figura 1).
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Figura 1 — Avaliagdo Funcional dos doentes observados na consulta
externa multidisciplinar de Espinha Bifida.

No que se refere ao regime vesical, 43 (62,3%) encontrava-
-se em regime de algaliagdes intermitentes e destes 16 (37,2%)
efetuava auto-algaliagdes. Vinte e uma (30,4%) era incontinente
necessitando do uso de fralda (Quadro ).

Quadro | — Regime vesical dos doentes seguidos na consulta
multidisciplinar de Espinha Bifida.

REGIME VESICAL N (%)
Algaliacoes Intermitentes 43 (62,3)
Auto-algaliacbes 16
Vesicostomia 34,3
Mitrofanof 22,9
Fralda 21 (30,4)

O questionario de qualidade de vida foi respondido pelos
pais de 31 criancas. Dentro deste subgrupo de criancas, 18
eram do sexo masculino e 13 do sexo feminino, com uma média
de idades de 12,5 anos.

No Quadro Il estao representados os resultados para cada
um dos scores da CHP-PF50.
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Relativamente aos scores relacionados diretamente com a
qualidade de vida dos doentes todos apresentaram um valor
superior a 50, sendo que os relacionados com a saude em ge-
ral e funcionamento fisico foram os que apresentaram valores
menores.

Os scores relativos a qualidade de vida dos pais revelaram-
-se globalmente superiores aos encontrados para as criangas e
0s scores com valores mais baixos foram os relacionados com
0 impacto emocional.

Foi estudada a correlagdo existente entre os scores de qua-
lidade de vida destas criangas e o seu nivel funcional; encontra-
mos uma correlacdo estatisticamente significativa apenas com
o score relativo ao funcionamento fisico (r = 0,456; p =0,01).

N&o foi encontrada uma correlagé@o estatisticamente signi-
ficativa entre os scores de qualidade de vida e a continéncia
vesico-esfincteriana.

DISCUSSAO

Dos doentes seguidos na Consulta Multidisciplinar de EB a
maioria apresenta o diagndstico de mielomeningocelo, acha-
do que esta de acordo com a literatura que o aponta também
como o subtipo mais frequente.(™ De salientar que a maioria
dos doentes apresentava marcha auténoma (56,5%) mas uma
percentagem consideravel, 30,4% deambulava em cadeira de
rodas, salientando a importancia desta patologia como indutora
de incapacidade motora em muitos doentes.

Relativamente a avaliagdo da qualidade de vida, os resulta-
dos revelam que estas criangas apresentam globalmente uma
boa qualidade de vida, uma vez que todos 0s scores apresen-
taram valores superiores a 50 (score médio para esta escala).

Quadro Il - Resultados dos scores da Escala de Qualidade de
Vida (CHP-PF50) relativos a saude das criangas e dos pais
respetivamente.

CRIANGAS GH PF REB RP BP BE MH SE CH
Média 555 585 806 754 788 761 802 846 814

Desvio Padrdo | 154 | 23,2 228 236 206 168 116 94 137

PAIS . PE PT  FA  FC
Média 639 808 | 829 818
Desvio Padrio .28 145 i 145 237

Legenda: GH: Saude Geral (General Health); PF: Funcgao Fisica (Physical
Functioning); REB: Limitacdo devido a Aspetos Emocionais (Role Emo-
tional-Behavioral); RP: Limitagao devido a Aspetos Sociais (Role/Social
Functioning); BP: Dor Corporal (Bodily Pain); BE: Comportamento Geral
(General Behavior); MH: Saude Mental (Mental Health); SE: Autoestima
(Self-Esteem); CH: Alterag@o Saude (Change in Health).

PE: Impacto Emocional nos Pais (Parent Impact-Emotional); PT: Impac-
to no Tempo dos Pais (Parent Impact-Time); FA: Limitacdo nas Ativi-
dades Familiares (Family Limitations in Activities); FC: Coesdo Familiar
(Family Cohesion)
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Os scores com valores inferiores foram os relativos a saiude em
geral e funcionamento fisico. Os que revelaram resultados supe-
riores foram os relacionados com os componentes emocional,
comportamental e social. Desta forma, na nossa amostra os do-
minios que tém mais impacto na qualidade de vida dos doentes
sdo a diminuicdo da sua funcionalidade fisica e da saude em
termos globais. Ndo foi atribuida tanta importancia aos compo-
nentes emocional, comportamental e de integracao social.

No entanto, estes resultados devem ser interpretados com
cuidado, na medida em que o questionario foi preenchido pelos
pais que reportaram a sua perspetiva relativamente a qualidade
de vida dos seus filhos. Alguns estudos tém alertado para este
facto, nomeadamente no que concerne aos aspetos sociais,
apontando que os pais esperam a partida que estas criangas nao
tenham uma vida social tdo ativa como os seus pares saudaveis.®

A literatura tem revelado que, apesar da maioria dos doen-
tes com EB apresentarem uma boa funcionalidade ao longo da
vida (achados concordantes com o nosso estudo — 56,5% dos
doentes apresentam marcha auténoma), esta doenga tem um
importante impacto ao nivel psicossocial.!¥ Relativamente aos
aspetos psicoldgicos, tem sido relatado que estes doentes es-
t&o em maior risco de desenvolver sintomas de ansiedade e de-
pressdo e que tém niveis inferiores de autoestima comparativa-
mente aos seus pares saudaveis.¥ Os doentes com hidrocefalia
estdo em particular risco de desenvolverem défices cognitivos,
de atengdo e concentragdo.® Os individuos com EB tendem a
ser socialmente mais imaturos e passivos, a estabelecer menos
contactos sociais e amizades, e estes efeitos tém demostrado
perpetuar-se ao longo da vida.

Relativamente aos scores de qualidade de vida dos pais, 0
componente emocional foi o que apresentou um valor inferior,
por sua vez a limitagdo da atividade e coesao familiar apresen-
taram scores superiores.

Estes resultados estdo de acordo com a literatura que apon-
ta para a existéncia, na maioria dos casos, de uma dinamica
familiar funcional, revelando também um maior atingimento dos
componentes psicolégico e emocional da qualidade de vida.®
Uma metandlise recente revelou efeitos moderados a severos
do impacto da EB no ajustamento psicolégico e emocional dos
pais destas criancas. Foi encontrada uma maior prevaléncia de
stress, ansiedade e depressdo e estes pais sentem-se menos
satisfeitos e competentes no cumprimento do seu papel e so-
cialmente mais isolados.!¥

Foi encontrada, de forma expectavel, uma correlagdo es-
tatisticamente significativa entre a capacidade funcional dos
doentes e o score fisico da escala qualidade de vida. Nao foi de-
monstrada nenhuma outra correlagdo com os restantes scores.
A literatura tem igualmente demonstrado que o nivel de auto-
nomia destes doentes é importante apenas para 0 componen-
te fisico da sua qualidade de vida.® Os doentes com limitacao
funcional minor, como por exemplo aqueles que tém marcha
auténoma, tém revelado mais problemas emocionais que os que
apresentam maior incapacidade funcional.™® Outros componen-
tes da qualidade de vida tais como o apoio e suporte familiar
tem revelado ter um papel mais importante.('¢17
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Em contraste com a literatura®' néo foi encontrada uma
correlagdo estatisticamente significativa entre incontinéncia de
esfincteres e os varios componentes de qualidade de vida. Os
estudos tém demonstrado uma correlagao estatisticamente sig-
nificativa entre os aspetos vesico-esfincterianos e os compo-
nentes mental e emocional da qualidade de vida principalmente
em grupos de adolescentes.®"® Uma possivel explicagdo sera
que nesta faixa etaria os investigadores utilizam frequentemente
questionarios respondidos pelos préprios doentes.

O nuimero de cateterizagdes didrias tem sido constantemen-
te descrito como um importante fator de deterioracdo do com-
ponente emocional dos pais dos doentes com EB(7'®; desta
forma, a realizagdo de cateterizagdes intermitentes podera ser
desgastante para estes pais exigindo deles uma disponibilidade
constante. Assim os pais, quer pela sua prépria exaustdo quer
dos seus filhos, poderdo néo incluir a continéncia esfincteriana
nos componentes fundamentais para a qualidade de vida dos
seus filhos.

A inexisténcia de uma escala funcional para objetivagdo dos
défices e nimero reduzido da amostra no grupo de doentes que
tinham critérios para preenchimento do questionario de quali-
dade de vida constituem as principais limitagcdes deste estudo.

CONCLUSAO

Os doentes com EB tém algumas particularidades cujo co-
nhecimento é essencial de forma a promover uma abordagem e
intervenga@o mais apropriadas.

O seguimento e tratamento por uma equipa multidisciplinar
tem demonstrado ser ideal para este tipo de doentes, permi-
tindo uma abordagem mais compreensiva numa doenca que é
multifocal, promovendo a uniformizacéo de critérios e um mutuo
enriquecimento entre as varias especialidades.

O aumento da esperanca de vida verificado nas ultimas dé-
cadas obriga a uma maior preocupacdo com a realizagéo de
estudos de qualidade de vida nesta populagéo. Na pesquisa
efetuada ndo encontramos no nosso pais estudos de qualidade
de vida na EB.

A qualidade de vida quer dos doentes quer do seu nucleo
familiar podera ser afetada nos seus varios componentes sen-
do essencial incluir na sua abordagem o apoio psicossocial de
ambos.

Os pais deverao ser alertados para o papel fundamental que
a continéncia vesico-esfincteriana tera no futuro dos seus filhos,
quer por questdes de saude renal quer por questdes emocionais
e de integracdo na sociedade.

De um modo geral, é essencial o esclarecimento quer do
doente quer da sua familia relativamente aos varios aspetos que
a doenca engloba e nesse contexto sera importante a dispo-
nibilizagdo de material informativo e inclusdo em associagdes
relacionadas com a prépria doencga.

Assim este trabalho sublinha a importancia da avaliagédo e
medicagdo das necessidades das criangas com incapacida-
de de forma a promover o seu bem-estar fisico, psicolégico e
social.
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