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Resumo  

Medidas de qualidade de vida (QV) tem sido considerada um desfecho 
importante nos estudos de pacientes com doenças desmielizantes adquiridas 
(DDA). O objetivo do estudo foi avaliar a percepção de QV em 
crianças/adolescentes com DDA pelo seu próprio ponto de vista e de seus 
cuidadores e possíveis fatores associados.  Tratou-se de um estudo 
transversal onde foram coletados dados clínicos e sociodemográficos, 
avaliação de gravidade da doença pelo Expanded Disability Status Scale 
(EDSS) e da QV pelo Pediatric Quality of Life Inventory version 4.0 (PedsQL) 
de 21 pacientes e cuidadores pertencentes à uma coorte pediátrica de um 
hospital terciário.  A média do escore total da QV foi menor na percepção dos 
cuidadores, significativa apenas no escore físico.  A correlação do escore 
psicossocial e o escore total do PedsQL para ambos foram, respectivamente, 
ρ= 0,49 e p-valor= 0,03; ρ= 0,47 e p-valor= 0,04. Não houve correlações 
consideráveis entre o EDSS e os escores do PedsQL dos pacientes. Concluiu-
se que as crianças/adolescentes possuem uma melhor percepção que seus 
cuidadores em relação à QV e, pelo modelo de regressão hierarquizado, os 
preditores que contribuíram para o escore total de QV dos pacientes foram o 
escore físico dos pais, bem como, ser do sexo feminino e para os pais, o 
escore psicossocial das crianças. 

Palavras-chave: qualidade de vida; crianças; adolescentes; doenças 
desmielinizantes; esclerose múltipla pediátrica 
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Abstract 

Measures of quality of life (QL) have been considered an important 
outcome in the studies of patients with acquired demyelinating diseases (ADD). 
The goal of the study was to evaluate the perception of QL in children/ 
adolescents with ADD from their own point of view and from their caregivers 
and possible associated factors. This was a cross-sectional study in which 
clinical and sociodemographic data, assessment of the severity of the disease 
using the Expanded Disability Status Scale (EDSS) and QL were collected by 
the Pediatric Quality of Life Inventory version 4.0 (PedsQL) of 21 patients and 
caregivers belonging to a pediatric cohort of a tertiary hospital. The mean of 
the total QL score was lower in the caregiver's perception, significant only in 
the physical score. The correlation of the psychosocial score and the total 
PedsQL score for both were respectively ρ = 0.49 and p-value = 0.03; ρ = 0.47 
and p-value = 0.04. There were no significant correlations between EDSS 
score and and the PedsQL scores of the patients. It was concluded that the 
children/ adolescents have a better perception than their caregivers regarding 
QL and, by the backward stepwise regression, the predictors that contributed to 
the patient's total QL score were the physical scores of the parents and being 
of the female sex and for the parents, the children's psychosocial score.  

Keywords: quality of life; children; adolescents; demyelinating 
diseases; pediatric multiple sclerosis 
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Capítulo 1 

1. Introdução  

As doenças desmielinizantes adquiridas (DDA) são um grupo de 

patologias autoimunes e crônicas do sistema nervoso central (SNC), onde 

ocorre lesão da bainha de mielina, estrutura que recobre os axônios dos 

neurônios, sendo responsável pela agilidade da transmissão do impulso 

nervoso. São doenças complexas e heterogêneas que envolvem diversas 

fases fisiopatológicas, às vezes sobrepostas. Por conta desses mecanismos 

tais doenças são caracterizadas por disfunções neurológicas multifocais 

decorrentes de lesões em qualquer local do neuroeixo. À princípio, tais 

disfunções podem se resolver pelo reparo total ou parcial do revestimento da 

mielina. Porém, ao longo da evolução tendem a se tornar disfunções 

permanentes 1,2. 

A esclerose múltipla (EM), protótipo desse grupo de doenças, é muito 

bem estudada em adultos. Embora a EM em crianças seja cada vez mais 

reconhecida nas últimas décadas, foi considerada e tratada, ao longo do 

tempo, como a EM adulta. Assim, em 2007, foi publicado o primeiro consenso3 

sobre a doença com critérios aplicados à faixa etária pediátrica, na tentativa de 

facilitar o diagnóstico. O termo doença desmielinizante adquirida (DDA) foi 

introduzido em 20094 para se referir ao primeiro episódio de desmielinização 

por inflamação no SNC que ocorre na infância. As doenças que compõem esse 

grupo são: Esclerose Múltipla Pediátrica (EMP), Transtorno do Espectro da 
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Neuromielite Óptica (TENMO), Encefalomielite Disseminada Aguda (ADEM) e 

Síndrome Clínica Isolada (CIS), que pode se manifestar como Mielite 

Transversa (MT) ou Neurite Óptica (NO). Estas variantes diferem entre si tanto 

na apresentação clínica quanto no prognóstico e estabelecer um diagnóstico 

definitivo após um primeiro evento é extremamente difícil. Em um estudo de 

coorte retrospectivo francês com 296 crianças com DDAs, 57% tiveram um 

diagnóstico definitivo de EMP após 1,9 anos de seguimento médio5. Na 

Holanda6, outro estudo mostrou que 37 de 117 crianças (32%) preenchiam 

diagnóstico de EMP baseado nos Critérios de McDonald após 3,6 anos de 

seguimento; já no Canadá7, 63 de 302 pacientes com hipótese de DDA (21%) 

receberam o diagnóstico de EMP após 3,14 anos. 

A EM é mais frequente em mulheres jovens, com idade entre 20 e 40 

anos, porém estima-se que em 2 a 5% dos pacientes o início dos sintomas dá-

se antes dos 16 anos8 e em menos de 1% antes dos 10 anos9. O estudo de 

Fragoso10 et al (2013), envolvendo 20 centros especializados, estimou para o 

Brasil uma prevalência da EMP de 5,5%; Trabatti relatou para CIS, 42,8%. Em 

relação à ADEM, a incidência é tanto maior quanto menor a faixa etária, 

variando de 0.4/100 mil/ ano nos menores de 20 anos, e a 0.8/100 mil/ano 

entre 5 e 9 anos11. 

A infância e adolescência são períodos de intenso desenvolvimento 

biológico e, por isso, mais susceptíveis às mudanças intrínsecas e extrínsecas. 

Sabe-se que pacientes com EMP são mais precocemente expostos a um 
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intenso contexto inflamatório e, embora, cursem com um quadro clínico mais 

lentamente progressivo, com melhor recuperação após os surtos, tendem a 

atingir uma debilidade física e funcional mais precocemente quando 

comparados aos adultos12.  

As doenças crônicas de uma maneira geral, relacionam-se às 

condições de vida, comportamento, sociabilidade, afetividade e trabalho, 

gerando demandas especiais sobre estes aspectos psicossociais13.   

A partir de 200614 houve um aumento no número de artigos  publicados 

sobre qualidade de vida ligada à infância e à adolescência. Esse fato retrata a 

necessidade de obter um conhecimento mais amplo do processo de saúde e 

doença dos mesmos, visando uma melhor assistência clínica.  

De acordo com a definição da Organização Mundial de Saúde, 

“qualidade de vida (QV) é a percepção do indivíduo sobre sua posição na vida, 

no contexto da cultura e dos sistemas de valores sob os quais vive, e em 

relação aos seus objetivos, expectativas, padrões e preocupações”15. O 

conceito de qualidade de vida relacionada à saúde (QVRS) é um termo mais 

específico, que se refere à avaliação do indivíduo sobre como seu problema de 

saúde e seu tratamento afetam a sua capacidade em realizar atividades 

funcionais e o impacto sobre seus valores16. 

Mowry et al17 (2010) constatou que crianças com EMP ou CIS têm uma 

redução da QVRS em comparação com seus irmãos saudáveis, principalmente 

quanto às funções físicas, escolares e emocionais.  
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Assim, tratando-se de um conjunto de doenças crônicas, o cuidado 

desses pacientes deve visar não só o controle da doença propriamente dito, 

mas também melhorar o seu estado funcional, reduzir os sintomas, entre eles 

a dor e postergar as limitações. É de suma importância atentar-se para o 

contexto físico, social e emocional, identificar demandas e promover ações de 

intervenção precoce, de forma a minimizar o impacto da doença sobre a 

qualidade de vida, no presente e no futuro. 

 

2. Justificativa  

No Ambulatório de Doenças Desmielinizantes da Infância, pertencente 

ao Setor de Neurologia Infantil do Instituto Fernandes Figueira/FIOCRUZ 

(IFF/FIOCRUZ), é realizado o acompanhamento de uma coorte pediátrica que 

faz parte de um projeto central denominado: “Estudos de Marcadores 

Diagnósticos para Prognóstico e Abordagem Terapêutica nas Doenças 

Desmielinizantes na Infância: Estudo de Coorte”. 

Inicialmente, o estudo proposto pelo grupo visava construir ferramentas 

capazes de definir o diagnóstico, otimizar o início da abordagem terapêutica 

correta e estabelecer critérios de monitoramento de longo prazo.  

Com o acompanhamento evolutivo dessas crianças, percebeu-se que 

era necessário atentar-se à outras demandas relacionadas à doença como, por 

exemplo, a qualidade de vida e seu impacto sobre esses pacientes e seus 

familiares. 
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Qualidade de vida é uma noção que tem sido aproximada ao grau de 

satisfação encontrado na vida familiar, amorosa, social e ambiental e à 

autoimagem existencial18,19. 

Pacientes com diagnóstico de doença desmielinizante, em decorrência 

da enfermidade ou dos tratamentos realizados, desenvolvem limitações físicas, 

visuais, sensitivas, fadiga, distúrbios do sono, prejuízos nas suas funções 

laborativas e sexuais. Nas crianças ainda se encontra prejuízo na 

aprendizagem, na interação lúdica com seus pares, na socialização e na sua 

independência funcional. É sabido que os pais dessas crianças também 

sofrem com o prejuízo da qualidade de vida decorrente dessas doenças. Por 

exemplo, ressentem-se com as frustrações psicológicas de verem seus filhos 

enfrentarem uma doença crônica e incurável, perdem dias de trabalho devido 

às internações ou limitações que exigem cuidados constantes, exigindo uma 

mudança profunda na dinâmica familiar20,21. 

Nesse contexto, a qualidade de vida é um importante indicador do 

impacto causado pela doença. É um conceito pouco abordado na infância e na 

adolescência, principalmente sob a perspectiva do próprio paciente.  

 

3. Objeto do estudo 

Qualidade de vida dos pacientes acompanhados no Ambulatório de 

Doenças Desmielinizantes do Setor de Neurologia do IFF. 
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4. Objetivo geral 

Avaliar a qualidade de vida nos pacientes pediátricos com Doenças 

Desmielinizantes. 

 

5. Objetivos Específicos  

 Descrever a percepção da qualidade de vida pelos próprios pacientes. 

 Descrever a percepção da qualidade de vida pela visão dos 

responsáveis. 

 Correlacionar a percepção de qualidade de vida entre os pacientes e 

seus responsáveis. 

 Avaliar a relação dos fatores sóciodemográficos com a qualidade de 

vida dos pacientes. 

 Avaliar se há relação entre os domínios da qualidade de vida (físico, 

social, escolar e emocional) com as formas clínicas da doença. 

 Determinar a correlação entre o nível de incapacidade usando a 

Expanded Disability Status Scale (EDSS) com os escores de qualidade 

de vida. 
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6. Referencial teórico 

6.1 As Doenças Desmielinizantes 

O termo doença desmielinizante adquirida (DDA) imunomediada 

descreve o substrato anatômico para um grupo de patologias neurológicas, 

não congênitas, onde há lesão da mielina normalmente formada, com 

destruição parcial ou total dos axônios e neurônios do sistema nervoso central 

(SNC)2.  

Em termos de etiologia, há participação de componentes da resposta 

inflamatória nos mecanismos subjacentes ao processo de desmielinização. 

Dependendo da fisiopatologia de cada doença do grupo, as mesmas podem 

ser desencadeadas por processos autoimunes que acarretam mimetismo 

molecular, ou pela seleção de clones auto-reativos envolvidos na inflamação 

aguda, ou também por deficiência de mecanismos de tolerância periférica8,22. 

Tanto a desmielinização do SNC, quanto a do sistema nervoso 

periférico (SNP), podem ser agudas ou crônicas, e manifestam-se com sinais e 

sintomas neurológicos atribuídos a uma única lesão (monofocal) ou a múltiplas 

lesões (polifocais)2,22,23. São doenças com características e apresentações 

diversas, sobretudo dependendo da faixa etária acometida. Como o primeiro 

evento desmielinizante agudo não permite concluir o diagnóstico nosológico 

definitivo, será necessário acompanhar a evolução clínica e laboratorial destes 

pacientes durante vários anos, na tentativa de se buscar um diagnóstico 
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diferencial3,24,25 e por fim, o diagnóstico nosológico, como demonstrado na 

Figura 1 26. 

 

Figura 1: Fluxograma evolutivo das DDAs na infância, baseado nos critérios diagnósticos de 
201326. 

No presente projeto, o termo DDAs refere-se a: Esclerose Múltipla 

Pediátrica (EMP), Neuromielite Óptica (NMO), Encefalomielite Disseminada 

Aguda (ADEM) e Síndrome Clínica Isolada (CIS), que pode se manifestar 

como Mielite Transversa (MT) ou Neurite Óptica (NO). A seguir, segue-se uma 

descrição destas doenças. 

 



19 
 

 

Síndrome Clínica Isolada 

É a denominação dada ao primeiro surto da doença e é caracterizado 

por: um episódio monofocal ou polifocal, de causa desmielinizante ou 

inflamatório presumível, sem encefalopatia e que não cumpre os critérios de 

McDonald27 (2001) para achados da ressonância magnética (RM) no 

diagnóstico de EM25. 

Estes sintomas devem durar pelo menos 24 horas para serem 

considerados CIS e estes pacientes requerem um acompanhamento seriado 

com avaliações clínicas, laboratoriais e exames de imagem pela maior 

predisposição a desenvolverem outras doenças desse grupo. 

 

Neurite óptica 

Clinicamente, a NO pode ocorrer como: redução da acuidade visual, 

diminuição da percepção de cores, movimentação ocular dolorosa e maior 

escotoma central. Pode ser uni ou bilateral. Sabe-se que em crianças, a 

evolução é geralmente favorável28,25,23. 

A NO pode se manifestar como uma síndrome adquirida monofocal 

desmielinizante, quando será definida como CIS ou de maneira polifocal, 

acompanhada de outros sinais e sintomas deficitários, podendo então 

constituir-se em uma manifestação da EMP, da ADEM ou da NMO. Verifica-se 

a ocorrência de NO como o primeiro surto clínico de EMP em 14 % a 35 % das 
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crianças11. O risco para EMP é maior em crianças mais velhas, sobretudo, 

quando há lesões na substância branca à RM de crânio logo no início 29. 

Entretanto, também pode ocorrer no contexto de várias outras doenças 

inflamatórias e infecciosas. Assim, a abordagem inicial requer extensa 

investigação, incluindo neuroimagem e estudos sorológicos para facilitar o 

diagnóstico diferencial9. 

 

Mielite Transversa 

Clinicamente, a MT pode apresentar-se como déficit motor e sensitivo 

de expressão clínica variada, dependendo da extensão e do grau de 

comprometimento da medula.  

Pode ocorrer como doença monofásica ou em um contexto polifocal. 

Como primeiro surto de EMP, ocorre em apenas 10% dos casos. O 

prognóstico para a recuperação das funções da medula espinhal é mais 

favorável em crianças com diagnóstico de EMP do que naquelas com doença 

monofásica, sobretudo na presença de lesões extensas. 

No contexto dos quadros desmielinizantes imunomediados, as lesões 

geralmente, são bem mais circunscritas; a maioria localiza-se na parte dorsal 

ou lateral da medula espinhal ou na substância cinzenta em torno do canal 

central da medula. No caso da NMO, a MT se manifesta como lesões 

extensas, comprometendo três ou mais segmentos contínuos da medula 

espinhal9,28,30. 
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Neuromielite óptica 

A NMO acomete preferencialmente os nervos ópticos e a medula 

espinhal, locais onde existe maior número de canais de água (aquaporina 

4/AQP4), alvos de auto-antígenos (IgG-AQP4), recentemente apontados como 

biomarcadores da doença31,32.  

Os critérios para NMO em adultos publicado em 200632 e propostos 

para NMO pediátrica são os mesmos e mudaram minimamente a partir de 

20073, graças a evolução do conhecimento clínico da doença na população 

pediátrica e do aprimoramento dos exames de imagem. Segundo a revisão dos 

critérios de 2007, proposta por Krupp et al, em 2013, admite-se para o 

diagnóstico de NMO: 

 Critérios necessários: Neurite óptica e/ou Mielite transversa;  

 Critérios de suporte: pelo menos dois dos seguintes: 

 Lesão medular extensa na RM, acometendo mais de 3 vértebras;  

 Lesões na RM de crânio que não preencham critérios para EM; 

 IgG- AQP4 positivo 

Porém, em 2015 a Academia Americana de Neurologia, propôs uma 

nova revisão, dado que os avanços científicos sobre a doença tornaram os 

critérios anteriores inadequados à prática clínica e às pesquisas científica33. 
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O termo NMO foi substituído pelo termo Transtornos do Espectro da 

NMO (TENMO) para englobar as diversas apresentações clínicas da doença, 

que pode cursar com pesquisa de anticorpos da classe IgG- AQP4 negativa, 

pesquisa indisponível com sinais clínicos compatíveis, apresentações clínicas 

atípicas como lesões em SNC ou medula, ou coexistindo com doenças 

autoimunes. 

Assim, os critérios diagnósticos revisados para TENMO em adultos 

estão dispostos na tabela abaixo. 

Tabela 1: Critérios diagnósticos para TENMO em adultos33. 
Critérios diagnósticos para TENMO com IgG-AQP4 

1. Pelo menos uma apresentação clinica característica. 
2. Positividade para o teste de IgG-AQP4 usando a melhor metodologia disponível. 
3. Exclusão de diagnósticos diferenciais 

Critérios diagnósticos para TENMO sem IgG-AQP4 ou com IgG-AQP4 desconhecido 
1. Pelo menos duas apresentações clínicas características ocorrendo como resultados de 

um ou surtos clínicos e atendendo a todos os seguintes requisitos: 
a) Pelo menos uma das apresentações clinicas deve ser NO, MT ou síndrome da área 

postrema 
b) Disseminação no espaço (2 ou mais apresentações clínicas diferentes) 
c) Cumprimento de requisitos adicionais de RM, conforme aplicável 
2. Negatividade para o teste de IgG-AQP4 usando a melhor metodologia disponível ou 

testagem indisponível. 
3. Exclusão de diagnósticos diferenciais. 

Principais características clínicas 
1. Neurite óptica. 
2. Mielite aguda. 
3. Síndrome da área postrema: episódios inexplicáveis de soluço, enjôo ou vômitos. 
4. Síndrome de tronco encefálico agudo. 
5. Narcolepsia sintomática ou síndrome clínica diencefálica aguda com lesões na RMN 

típicas de TENMO. 
6. Síndrome cerebral sintomática com lesões cerebrais típicas da TENMO 

Requisitos de RMN adicionais para TENMO sem IgG-AQP4 e TENMO com IgG-AQP4 
desconhecida  
1. Neurite óptica aguda: requer ressonância magnética cerebral mostrando (a) achados normais 
ou apenas lesões de substância branca não específicas, OU (b) RMN de nervo óptico com lesão 
em T2-hiperintenso ou lesão realçada por contraste em T1 que se estende > ½ do comprimento 
do nervo óptico ou envolve o quiasma óptico. 
2. Mielite aguda: requer lesão na RMN intramedular que se estende por mais de mais de 3 
segmentos contíguos OU mais de 3 segmentos contíguos de atrofia focal da medula espinhal em 
pacientes com história compatível com mielite aguda. 
3. Síndrome da área postrema: requer lesões associadas à medula dorsal/ área pós-tronco. 4. 
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Síndrome do tronco encefálico agudo: requer lesões nas áreas periependimais de tronco 
encefálico. 

 

Esse consenso também sugere que os mesmos critérios poderiam ser 

adotados para pacientes pediátricos, no entanto, aponta algumas ressalvas: 

Uma lesão de MT à RM, associada com mielite aguda pode ser menos 

específica para o TENMO. Haja vista que: aproximadamente 15% das crianças 

com EMP podem ter MT durante a recaída; MT pode acompanhar ADEM 

monofásico; e IgG-AQP4 é raramente detectado em crianças com MT 

monofásica. 

Em crianças diagnosticadas com ADEM, que, de acordo com os 

critérios do consenso internacional, requer uma apresentação clínica 

desmielinizante polifocal com encefalopatia, a presença de IgG-AQP4 favorece 

o diagnóstico de TENMO. 

A observação longitudinal do curso clínico para a disseminação no 

tempo e o reteste do estado de IgG-AQP4 de algumas crianças, especialmente 

indivíduos IgG-AQP4 soronegativos que apresentam um evento similar ao 

ADEM que inclui neurite óptica e mielite transversa, podem ser necessários 

para obter um diagnóstico confiável  
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Encefalomielite Disseminada Aguda 

ADEM é uma entidade heterogênea definida como um primeiro evento 

agudo ou subagudo de inflamação ou desmielinização multifocal do SNC, com 

apresentação polissintomática e encefalopatia não explicada por outras 

etiologias2,34,35. 

O termo "encefalopatia", que é condição imprescindível ao diagnóstico, 

refere-se a uma alteração na consciência (por exemplo: estupor, letargia) ou a 

mudança de comportamento inexplicável por febre, doença sistêmica ou 

sintomas pós-ictais35. Esta condição é geralmente precipitada por infecção 

viral ou vacinação, possivelmente via mimetismo molecular, afetando 

predominantemente a faixa etária infantil2,34. 

As características clínicas reunidas sob o termo ADEM normalmente 

seguem um curso monofásico, embora esta confirmação seja retrospectiva e 

requeira observação prolongada. Os sintomas clínicos e achados radiológicos 

da ADEM podem variar em gravidade e evoluir nos primeiros três meses após 

o início da doença25. 

Quando dois episódios consistentes com ADEM ocorrem separados 

por um período de três meses, está-se diante de uma condição conhecida 

como ADEM multifásico. Este segundo evento de ADEM pode desenvolver 

novos sintomas ou cursar como um ressurgimento do quadro neurológico 

manifesto anteriormente, além de achados semelhantes à RM25. 
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De acordo com a revisão dos critérios diagnósticos para as DDAs25, 

quando um segundo evento clínico de ADEM não for acompanhado por 

encefalopatia, ocorrer três meses ou mais após o evento neurológico e tiver 

novos achados radiológicos que preencham critérios para disseminação no 

espaço, deve- se considerar o diagnóstico diferencial com EMP ou NMO. 

Os critérios diagnósticos para ADEM são3,25: 

 Um primeiro evento polifocal do SNC de causa inflamatória ou 

desmielinizante presumível. 

 Encefalopatia que não pode ser explicada pela febre. 

 Ausência de novos achados clínicos e de RM três meses após o evento 

inicial. 

 RM de crânio alterada durante a fase aguda (que é estabelecida por 

consenso como 3 meses).  

 Achados da RM:  

 Lesão difusa, mal delimitada, grande (> 1-2 cm), 

 Lesões que envolvem predominantemente a substância branca, 

 Lesões hipotensas em T1 na substância branca são raros, 

 Lesões de substância cinzenta profunda (por exemplo, tálamo ou 

gânglios da base) podem estar presentes. 
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Esclerose Múltipla Pediátrica 

A história oficial da EM, começa com as descrições dos achados 

anatomopatológicos, de Carlswell (1793–1857), na Inglaterra e de Cruveilhier 

(1793–1873), na França, baseados nas observações macroscópicas do SNC. 

Friedrich Theodor von Frerichs, em 1849, na Alemanha, foi quem primeiro 

correlacionou as lesões anatomopatológicas e os achados clínicos. Porém, as 

descrições clínica e anatômica atuais do que sabemos tratar-se de EM se deve 

a Jean-MartinCharcot, em 1868, no trabalho Histologie de la sclérose em 

plaques. O nome que designa essa doença, foi dado por Edward Seguin, em 

1878.  

Em 1883, Pierre Marie, (pupilo de Charcot) descreveu 13 casos dessa 

“esclerose em placas” na infância. No entanto, nessa época (final do século 

19), muitas doenças dismielinizantes herdadas (leucodistrofias), doenças 

metabólicas e heterotopias, que se manifestavam durante a infância, foram 

diagnósticas erroneamente como EMP36-37.  

Em 2007, foi publicado o primeiro consenso3 sobre a doença com 

critérios aplicados à faixa etária pediátrica, na tentativa de facilitar o 

diagnóstico.  

Em 2010, os critérios de McDonald27 (2001) utilizados para diagnóstico 

de EM nos adultos foram revisados e neste trabalho há referência à faixa 

etária pediátrica e suas diferenças em relação à EM do adulto, em termos de 

diagnóstico diferencial e apresentação clínico-radiológica1.  
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A EMP segue um curso recorrente-remitente. As crianças têm uma 

taxa de recaída muito maior em seu curso precoce da doença, porém a 

recuperação é excelente e o padrão de lesão é caracteristicamente definido 

por um número menor de lesões e de maior tamanho9,28,30,5. 

Atualmente, o diagnóstico da EMP é baseado nos critérios propostos 

por Krupp et al25 (2013), a partir dos quais é necessária a presença de pelo 

menos 1 dos critérios abaixo: 

 Dois ou mais eventos clínicos do SNC de causa presumidamente 

inflamatória, separados por mais de 30 dias e envolvendo mais de uma 

área do SNC;  

 Um episódio típico de EM, sem clínica de encefalite, associado a 

achados de RM consistentes com um dos critérios de McDonald27 

(2001) de disseminação no espaço e, na RM de seguimento, presença 

de pelo menos uma nova lesão captante ou não-captante de contraste, 

consistente com critérios de disseminação no tempo;  

 Um surto de ADEM seguido por evento clínico, sem encefalite, após três 

meses ou mais do aparecimento dos sintomas iniciais, e associado a 

novas lesões na RM que preencham os critérios de McDonald27 (2001) 

de disseminação no espaço;  

 Um primeiro e único evento agudo que não preencha critérios para 

ADEM e cujos achados na RM sejam consistentes com os critérios de 
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McDonald27 (2001) de disseminação no tempo e espaço (aplicável 

apenas para crianças acima de 12 anos). 

 

6.2 Qualidade de vida 

A preocupação acerca do tema qualidade de vida é antiga e permeada 

por controvérsias. Minayo19 (2000), em sua revisão, traz a importância 

histórica da discussão acerca da qualidade de vida, segundo a qual, “o 

discurso da relação entre saúde e qualidade de vida, embora bastante 

inespecífico e generalizante, existe desde o nascimento da medicina social, 

nos séculos XVIII e XIX”. Na ocasião, termos como “condições de vida”, 

“situação de vida” e “estilo de vida” faziam inferência à qualidade de vida e 

essas investigações sistemáticas começaram a dar subsídios às políticas 

públicas e movimentos sociais. 

A partir da década de 90, parece consolidar-se um consenso quanto a 

dois aspectos relevantes do conceito de qualidade de vida: subjetividade e 

multidimensionalidade38,15. A subjetividade considera a perspectiva do estado 

de saúde e aspectos não-médicos pela visão da própria pessoa, 

diferentemente do que ocorria inicialmente, quando o conceito de qualidade de 

vida era avaliado por um observador, usualmente um profissional de saúde. Já 

multidimensionalidade refere-se ao reconhecimento de que o construto é 

composto por diferentes dimensões. 
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Atualmente, adota-se a definição da Organização Mundial de Saúde15 

(1995), onde “qualidade de vida é a percepção do indivíduo de sua posição na 

vida, no contexto da cultura e sistemas de valores nos quais vive, e em relação 

aos seus objetivos, expectativas, padrões e preocupações”. Em 1999, Haas39 

propõe uma maneira de integrar os vários conceitos da qualidade de vida até 

então existentes, mas ao final, em sua definição também aponta para o 

conceito multidimensional da qualidade de vida e reforça como a cultura e os 

valores do indivíduo impactam sobre essa percepção. 

Com o avanço da medicina sobre o manejo das doenças crônicas, 

aumentando a longevidade dos pacientes, tornou-se crucial conhecer a 

qualidade de vida sob o aspecto da doença. Assim, o termo qualidade de vida 

relacionada à saúde (QVRS) descreve especificamente o impacto da saúde e 

da doença na qualidade de vida16. 

Segundo o Center Disease Control (2000)40, a medida de QVRS pode 

fornecer dados assistenciais que ajudem a identificar necessidades de 

políticas e legislação de saúde, alocar recursos com base nas necessidades 

não satisfeitas, orientar o desenvolvimento de planos estratégicos e monitorar 

a eficácia das intervenções comunitárias gerais, tornando-se assim “uma 

ferramenta de saúde pública”.  

A partir de 200614 houve um aumento no número de artigos publicados 

sobre qualidade de vida ligada à infância e à adolescência. Esse fato retrata a 
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necessidade de obter um conhecimento mais amplo do processo de saúde e 

doença dos mesmos, visando uma melhor assistência clínica.  

A percepção de qualidade de vida também é influenciada pelo seu 

estágio de vida e ainda não é claro como as mudanças no desenvolvimento 

que ocorrem na infância e na adolescência, influenciam tal qualidade14,41, 

principalmente naqueles com doença crônica. Porém, sabe-se que além dos 

domínios habituais (físico, emocional, ambiental) relacionados à qualidade de 

vida, nessa fase da existência é de grande importância a influência da família 

e dos amigos (função social)16.  

Assim, Haas39 (1999), propõe uma adaptação do conceito de qualidade 

de vida para pessoas jovens com problemas crônicos de saúde: “ a qualidade 

de vida é dependente não só da fase de desenvolvimento, mas também do 

curso da doença. Este envolve o cumprimento de metas e aspirações e as 

restrições impostas por problemas de saúde e seu tratamento.” 

As DDA são patologias crônicas, de prognóstico incerto e que podem 

acarretar muitas restrições e incertezas para os pacientes e seus familiares. A 

despeito dos conflitos habituais que as crianças/adolescentes já teriam que 

administrar, esse pacientes adicionam uma preocupação a mais nas relações 

com seus pares e familiares e que são diferentes em cada fase do seu 

desenvolvimento16,20. Como lidar com os amigos na escola, com as atividades 

físicas, com as questões acadêmicas 37 e como lidar com os conflitos parentais 

que possam existir20,21,37,42? 
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Kalb et al43 (1999), descreveu uma amostra de nove pacientes com 

EMP que apesar de terem mostrado uma boa perspectiva psicossocial, 

apresentaram na avalição neuropsicológica, tendência à dificuldades em 

tarefas que requeriam flexibilidade cognitiva.  MacAllister et al44 (2009), em 44 

pacientes com EMP, encontrou maior presença de fadiga acentuada, distúrbios 

do sono, problemas cognitvos e acadêmicos, embora não houvesse grande 

impacto social e emocional. Ketelsgers et al45 (2010), analisou 32 pacientes, 

um grupo com DDAs, exceto EMP e outro grupo apenas EMP e obteve mais 

sintomas de fadiga e depressão no grupo dos pacientes com EMP (r=0.841,p- 

valor0,002).  

Comparando com crianças saudáveis, Ketelsgers45 (2010) encontrou 

um pior escore no funcionamento motor, cognitivo e de interação com seus 

pares, dado este, corroborado por Ostojic et al46 (2016). Mowry et al17 (2010) e 

Lanzillo et al (2016)47, ainda que utilizando-se de metodologias distintas, 

encontraram uma redução na qualidade de vida geral de pacientes com EMP.  

Pelos estudos de MacAllister44 (2009), Mowry (2010)17 e Ostojic46 

(2016) pais descrevem maior frequência de sintomas do que seus filhos. Ucelli  

et al48 (2013) concluiu que “a capacidade dos pais em lidar com as 

conseqüências de cuidar de uma doença crônica pode não estar diretamente 

relacionada com a gravidade da condição e que a falta de informações sobre a 

EM pode afetar o funcionamento da família, o enfrentamento e o senso de 

competência dos pais”, reforçando a idéia de que os pais precisam de apoio 
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para se tornarem participantes desse processo. Ponzio et al42 (2015) relata 

que na dependência da qualidade da relação entre o casal, há uma tendência 

de melhor ajustamento ao processo de enfrentamento. 

De maneira geral, estes dados da literatura que apontam que crianças 

com EMP tendem a uma pior qualidade de vida, principalmente se comparadas 

à crianças saudavéis  A visão dos pais deve ser sempre considerada nessas 

medidas. Porém, estudos adicionais em coortes maiores com controles 

simultâneos são necessários para explorar ainda mais as magnitudes das 

diferenças nos aspectos gerais e individuais do funcionamento.  

 

Instrumentos de mensuração da qualidade de vida 

A medida da QVRS como desfecho na consideração dos efeitos da EM 

foi reconhecida como um passo indispensável na avaliação completa dos 

pacientes47,49,50. E Moore et al51 (2004), estudando diferentes patologias, ainda 

observa que uma medida válida deste desfecho deve quantificar o nível de 

funcionamento do indivíduo nas áreas da vida que ele considera como sendo 

as mais importantes. 

Inicialmente, a avaliação da EM era baseada apenas no exame clínico. 

Reunindo os possiveis sinais e sintomas da doença em “sistemas funcionais”, 

Kurtze52, através da EDSS, buscou sintetizar essas observações. Entretanto, 

pelas características intrinsecas dessa escala, a ênfase da avaliação recai 

sobre as limitações físicas, e embora as questões físicas sejam pertinentes, 
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não são capazes de refletir a complexidade da EM e das demais DDA na vida 

dos pacientes. Porém, seu uso ainda é amplamente reconhecido no meio 

prático e acadêmico pela facilidade de aplicação. 

Assim, buscou-se construir instrumentos de mensuração que 

abrangessem o conceito multidimensional da qualidade de vida (dominio físico, 

mental e social)53 e estes podem ser instrumentos genéricos  ou especifícos 

de uma doença. Os genéricos procuram  englobar  todos  os  aspectos 

importantes relacionados à saúde e refletem o impacto de uma doença sobre o 

indivíduo. Já os especifícos, são sensiveis às peculiaridades da doença. 

Ambos possuem suas limitações, de forma que Dantas et al54 (2003) propôs o 

uso de ambos, concomitamente. Fischer et al55 (1999) sugeriu que a melhor 

estratégia seria complementar os instrumentos genéricos com ítens 

específicos de uma determinada doença.  

O estudo da qualidade de vida na EM do adulto é bem consolidado. 

Segundo a revisão de Dantas et al54 (2003), os instrumentos genéricos mais 

utilizados em adultos foram: Medical Outcomes Studies 36-item Short-Form 

(MOS SF-36), Índice de Qualidade de Vida de Ferrans e Powers, WHOQOL-

100 e WHOQOL-bref. Solari50, apresenta uma revisão com os principais 

instrumentos específicos em adultos: MSQOL-54, FAMS, MSQLI, RAYS, 

HAQUAMS, MSIS-29, LMSQOL e não observa superioridade de um 

instrumento sobre o outro. 



34 
 

 

A avaliação da qualidade de vida em crianças foi inicialmente realizada 

pela percepção dos pais, considerando-se que crianças seriam incapazes de 

realizar tal tarefa56. À medida que a percepção do processo de saúde ou 

adoecimento é impactante na vida de qualquer indivíduo, é necessário 

considerar a percepção da própria criança. Perosa et al57, estudou o 

desenvolvimento cognitivo e as explicações sobre a causalidade das doenças 

em crianças hospitalizadas e constatou que fazendo as devidas adequações 

de linguagem, culturais, de escolaridade, entre outras, poder-se-ia construir 

um contato direto entre médicos e pacientes infantis. 

Ainda não se encontra disponível um instrumento específico para 

crianças/adolescentes com EMP ou qualquer outra DDA. Os estudos nessa 

população utilizam-se de instrumentos genéricos. 

A revisão de Janssens et al58 compila os instrumentos genéricos de 

avaliação da qualidade de vida na faixa etária pediátrica. Mas nem todos foram 

traduzidos e validados para a língua portuguesa. Assim, os principais 

instrumentos validados em nosso país são: Autoquestionnaire Qualité de Vie 

Enfant Imagé59, o Child Health Questionnaire – Parent Form 50 (CHQ–PF50)60, 

Kidscreen-5261 e o Pediatric Quality of Life Inventory™ (PedsQL) version 4.0 

62. Abaixo segue-se uma descrição sucinta desses instrumentos, exceto do 

PedsQL que está descrito na Metodologia dessa dissertação: 

a) AUQEI: é uma escala de qualidade de vida desenvolvida para 

crianças de quatro a 12 anos. Esse instrumento tem o intuito de avaliar a 
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sensação subjetiva de bem-estar. O questionário possui 26 questões, 

abrangendo os domínios: autonomia, lazer, funções e família. Para facilitar a 

aplicação e a compreensão, o questionário utiliza imagens de faces que 

expressam diferentes estados emocionais (muito infeliz; infeliz; feliz; muito 

feliz), sendo que a própria criança indica a resposta (face) que melhor 

corresponde ao seu sentimento frente ao domínio proposto. Antes da 

aplicação das questões, solicita-se à criança que expresse seus sentimentos a 

cada uma das opções de respostas. Por exemplo, para a resposta que 

representa “muito feliz”, a criança é induzida a lembrar de alguma situação 

prévia em que ela teve tal sentimento, a fim de melhor compreender as opções 

de resposta. O AUQEI é um instrumento de fácil aplicação, possui um número 

relativamente baixo de questões, é autoaplicável e o tempo de aplicação é 

indeterminado, uma vez que a criança precisa refletir sobre seu sentimento em 

relação a cada domínio. 

b) CHQ–PF50 é composto de 50 questões desenvolvidas para avaliar o 

bem-estar físico e psicossocial de crianças e adolescentes de cinco a 18 anos 

de idade, sendo respondido pelos pais ou responsáveis. Possui 15 domínios, 

cada um com pontuação em escala de zero a 100 e, quanto maior 

a pontuação, melhor o estado de saúde, o grau de satisfação e o bem-estar. 

Desses 15 domínios, dez são agregados em dois índices, o escore físico e o 

psicossocial, com a pontuação de zero a 50 para cada escore. Os dez 

domínios agregados são: capacidade física, papel social da limitação das 



36 
 

 

atividades diárias devido a aspectos emocionais e comportamentais, papel 

social da limitação das atividades diárias devido à capacidade física, dor 

corporal ou desconforto, comportamento, saúde mental, autoestima, percepção 

sobre o estado de saúde, impacto emocional na família e impacto no tempo 

dos pais. Os outros cinco domínios são: avaliação global da saúde, avaliação 

global do comportamento, mudança no estado de saúde, atividade familiar e 

coesão familiar. É autoaplicável aos pais ou responsáveis, sendo estes 

orientados a basearem suas informações nas experiências vividas pela criança 

nas últimas quatro semanas, exceto na escala sobre o estado global de saúde, 

que se refere aos últimos 12 meses.  

c) Kidscreen-52 foi desenvolvido para avaliar e monitorar a qualidade 

de vida de crianças e adolescentes tanto saudáveis quanto portadores de 

doença crônica. O instrumento possui 52 questões distribuídas nas dimensões: 

saúde e atividade física, sentimentos, estado emocional, autopercepção, 

autonomia e tempo livre, família/ambiente familiar, aspecto financeiro, amigos 

e apoio social, ambiente escolar e provocação/bullying. As respostas das 

questões são distribuídas em escala Likert de um a cinco pontos e fazem 

referência aos acontecimentos ocorridos na semana anterior à aplicação do 

questionário. Possui uma versão para pais/tutores, avaliando-se os mesmos 

componentes da versão para crianças/adolescentes. Esse instrumento é 

autoaplicável, podendo levar em média 30 minutos. 
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A OMS aprovou um sistema de classificação para o entendimento da 

funcionalidade e da incapacidade humana: a Classificação Internacional de 

Funcionalidade, Incapacidade e Saúde63, uma ferramenta adequada para 

identificar as condições estruturais, ambientais e as características pessoais 

que interferem na funcionalidade. Como a CIF é uma classificação da saúde e 

dos estados relacionados com a saúde, também é utilizada por setores, tais 

como, seguros, segurança social, trabalho, educação, economia, política 

social, desenvolvimento de políticas e de legislação em geral e alterações 

ambientais. Essa classificação apresenta-se dividida em quatro domínios: 

funções do corpo, estruturas do corpo, atividades e participação e fatores 

ambientais. Ruaro et al64 apresentou um panorama da utilização da CIF no 

Brasil e constatou sua utilidade em diversas patologias crônicas, inclusive nas 

doenças neurológicas. No cenário internacional seu uso na EM é amplo65–67. 

No que tange a faixa etária pediátrica, seu uso também tem sido explorado em 

diversas patologias68–71, porém não em crianças com DDA. 

 

7. Hipótese 

As doenças desmielinizantes causam um impacto geral negativo em 

todos os domínios da qualidade de vida dos pacientes. 
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8. Método 

8.1  População avaliada 

O presente estudo foi um corte transversal de uma pesquisa central, 

denominada “Estudos de Marcadores Diagnósticos para Prognóstico e 

Abordagem Terapêutica nas Doenças Desmielinizantes na Infância: Estudo de 

Coorte” realizada no Ambulatório de Doença Desmielinizante do Setor de 

Neurologia Infantil do IFF/FIOCRUZ. Naquele momento, este ambulatório 

acompanhava 27 pacientes que já possuíam o diagnóstico de alguma DDA ou 

estavam em investigação diagnóstica. 

 O estudo foi submetido ao Comitê de Ética em Pesquisa do IFF-

Fiocruz sob número CAAE: 02636812.0.0000.5269 em consonância com a 

Resolução 196/96 versão 2012, do Conselho Nacional de Saúde, já registrado 

na Plataforma Brasil (Anexo 1). 

Os critérios de inclusão no estudo foram: idade até 18 anos, com 

diagnóstico de doença desmielinizante (EM, NMO, ADEM, CIS) segundo as 

definições do International Pediatric MS Study Group 20073 e revisado em 

201325, em qualquer fase da doença (surto ou remissão).  

Os critérios de exclusão foram: perda de seguimento clínico, 

dificuldade de entendimento no preenchimento dos questionários ou outra 

causa para os sintomas neurológicos, incluindo causas infecciosas, 

metabólicas, tóxicas, sistêmicas ou causas imunológicas. 
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8.2 Questionários e exames aplicados 

Os pacientes considerados elegíveis a participar do estudo foram 

submetidos a:  

 Assinatura do termo de consentimento livre esclarecido (Apêndice 1) e 

termo de assentimento (Apêndice 2). 

 Coleta de dados por anamnese dirigida, com o objetivo de conhecer a 

história evolutiva da doença e caracterizar a forma clínica. Identificar o 

tratamento farmacológico específico ou não, bem como o tratamento 

não farmacológico utilizado no momento da entrevista. 

 Exame neurológico adequado à faixa etária, visando preenchimento da 

EDSS - Escala de Incapacidade para Esclerose Múltipla. 

 Aplicação dos questionários de dados sociodemográficos e da avaliação 

de qualidade de vida. 

 Os pacientes e seus responsáveis foram avaliados através do uso de 

questionários que serão descritos a seguir.  

 

8.2.1 Fatores sócio-demográficos 

Inicialmente, os responsáveis foram submetidos à pesquisa 

sociodemográfica através de um questionário especifico aplicado pelo 

examinador (Apêndice 3). Este constava de informações gerais sobre a idade 
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dos pais, estado civil, renda familiar (em reais), quantas pessoas viviam dessa 

renda e sobre o recebimento de benefício de seguridade social. 

O dado escolaridade foi coletado quanto aos anos de estudo, 

contabilizados a partir do ensino fundamental. No caso dos pacientes, 

considerou-se para o cálculo o Projeto de Lei nº 3.675/04 e para os pais o 

Projeto de Lei nº 5.692/71. 

Sobre a doença, foi questionado o diagnóstico, início dos sintomas 

clínicos e a idade do diagnóstico, a utilização de alguma medicação específica 

(medicação modificadora da doença- MMD, como os imunossupressores e 

imunomoduladores utilizados no tratamento da EMP e TENMO), a utilização de 

medicações complementares para tratamentos de comorbidades como a 

epilepsia, transtorno de ansiedade e sobre a realização de tratamentos 

complementares como fisioterapia, fonoaudiologia, psicologia ou outras 

atividades. 

 

8.2.2 Avaliação da qualidade de vida  

O questionário genérico Pediatric Quality of Life Inventory TM 

(PedsQL)62 é composto de formulários paralelos de avaliação das crianças e 

dos pais. A avaliação das crianças inclui as faixas etárias 5-7, 8-12 e 13-18 

anos. O questionário dos pais inclui 2-4 (pré-escolar), 5-7 (criança pequena), 

8-12 (criança) e 13-18 (adolescente) anos, e avalia a percepção parental da 

QV da criança ou adolescente. Os itens para cada um dos formulários são 
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essencialmente similares, e diferem apenas em termos de linguagem 

adequada ao nível de desenvolvimento e do uso da primeira ou terceira 

pessoa.  

Cada domínio do PedsQL é composto de situações especificas e 

questionam quanta dificuldade o paciente teve em realizar cada item durante o 

último mês; no caso do questionário proxy, os pais devem responder quanta 

dificuldade acham que os seus filhos tiveram em realizar o perguntado. Os 

respondentes (pais e crianças e adolescentes entre 8 e 18 anos) utilizam uma 

escala de respostas de cinco níveis (0 = nunca é um problema; 1 = quase 

nunca é um problema; 2 = algumas vezes é um problema; 3 = frequentemente 

é problema; 4 = quase sempre é um problema). Os itens são   calculados, 

revertidos e transformados linearmente para uma escala de 0 a 100 (0 = 100; 

1= 75; 2=50; 3=25; e 4=0). Posteriormente realiza-se a soma dos itens e 

divide-se pelo número de perguntas respondidas. Quanto maior o escore, 

melhor a qualidade de vida. 

Apesar do PedsQL ter sido projetado para autoadministração em 

crianças e adolescentes entre 8 e 18 anos e seus pais, foi estipulado para este 

estudo, por questões de padronização da metodologia, que o PedsQL seria 

administrado pelo entrevistador tanto para crianças e adolescentes quanto 

para seu cuidador principal. A aplicação ocorreu na mesma consulta para 

ambos, porém em momentos separados. 
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No Brasil, este instrumento foi traduzido e validado para o português72 

(Apêndice 4). 

 

Figura 2: Itens que os domínios do PedsQL (Adaptado de Klatchoian, 2008)72. 

 

8.2.3 Expanded Disability Status Scale (EDSS)  

O EDSS foi desenvolvido em 1950, pelo Dr. John Kurtzke, para medir o 

status de incapacidade de pessoas com EM. A proposta foi criar uma 

abordagem objetiva da observação do exame neurológico, quantificar o nível 

de funcionalidade e uniformizar a linguagem a ser usada pelos profissionais 

que fazem o diagnóstico de EM52. 

Na escala são pontuados os oitos sistemas funcionais afetados pela 

EM: piramidal, cerebelar, tronco cerebral, as funções somatosensitivas, além 

das funções vesical, intestinal e mental. É gerado um escore total que varia de 
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0 a 10. Os primeiros níveis de 1,0 a 4,5 referem-se a pessoas com alta 

capacidade de deambulação e os níveis subsequentes 5,0 a 9,5 refere-se a 

perda da capacidade de deambular. O escore 10 refere-se ao óbito pela 

doença. 

Tal escala foi elaborada para adultos e é mundialmente aplicada tanto 

para o estadiamento da doença quanto para monitorizar o seguimento do 

paciente. Contudo, a medida em que casos de EM passam a ser descritos na 

infância, a EDSS continua sendo utilizada como ferramenta de desempenho 

funcional indiscriminadamente a idade10,17, para que seja mantida a 

equiparação de resultados com os diversos serviços de adultos e pediátricos 

(Apêndice 5). 

 

8.3 Plano de análise 

A análise descritiva foi usada para a caracterização das variáveis 

sociodemográficas e clínicas das crianças, adolescentes e de seus cuidadores. 

Para as correlações entre os domínios do questionário PedsQL e os dados 

sociodemográficos e do EDSS utilizou-se o coeficiente de correlação de 

Spearman e para aqueles que apresentaram distribuição normal, calculado o 

coeficiente de correlação linear de Pearson. Usou-se para comparação dos 

escores médios dos domínios do PedsQL dos pacientes e seus responsáveis o 

teste Mann-Whitney, para as variáveis sem distribuição normal, e o teste t de 

Student, para distribuição normal. O modelo de regressão linear foi utilizado 
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para analisar o efeito conjunto das variáveis estudadas sobre a qualidade de 

vida e sobre o EDSS. Todas as análises estatísticas realizadas utilizaram o 

software R73. O nível de significância considerado foi de p < 0,05. 
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Capítulo 2  

 

1.  Artigo: 

 

Avaliação da qualidade de vida nas doenças desmielinizantes na 

infância: considerações sobre a perspectiva dos pacientes e seus pais. 

 

Introdução 

As doenças desmielinizantes adquiridas são um grupo de patologias 

autoimunes e crônicas do sistema nervoso central (SNC), onde há lesão da 

bainha de mielina, estrutura que recobre os axônios dos neurônios e é 

responsável pela agilidade da transmissão do impulso nervoso. Esse 

comprometimento pode ser parcial ou total e ao longo da evolução da doença 

provoca disfunções que tendem a se tornar permanentes1,2.  

A esclerose múltipla (EM), protótipo desse grupo de doenças, é muito 

bem estudada em adultos. Embora a EM em crianças seja cada vez mais 

reconhecida nas últimas décadas, foi considerada e tratada, ao longo do 

tempo, como a EM do adulto. Assim, em 2007, foi publicado o primeiro 

consenso3 sobre a doença com critérios aplicados à faixa etária pediátrica, na 

tentativa de facilitar o diagnóstico. O termo doença desmielinizante adquirida 

(DDA) foi introduzido em 20044 para designar o primeiro episódio de 
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desmielinização por inflamação no SNC que ocorre na infância. As doenças 

que compõem esse grupo são: Esclerose Múltipla Pediátrica (EMP), 

Transtorno do Espectro da Neuromielite Óptica (TENMO), Encefalomielite 

Disseminada Aguda (ADEM) e Síndrome Clínica Isolada (CIS), que pode se 

manifestar tanto como Mielite Transversa (MT) como Neurite Óptica (NO). 

Estas variantes diferem entre si quer na apresentação clínica quer no 

prognóstico e estabelecer um diagnóstico definitivo após um primeiro evento, 

pode ser extremamente difícil.  

A EM é mais frequente em mulheres jovens, com idade entre 20 e 40 

anos, porém estima-se que em 2 a 5% dos pacientes o início dos sintomas se 

dê antes dos 16 anos5 e em menos 1% antes dos 10 anos6. O estudo de 

Fragoso et al (2013)7, envolvendo 20 centros especializados, estimou para o 

Brasil uma prevalência da EMP de 5,5%; Trabatti relatou para CIS, 42,8%. Em 

relação à ADEM, a incidência é tanto maior quanto menor a faixa etária, 

variando de 0.4/100 mil/ ano nos menores de 20 anos e a 0.8/100 mil/ano 

entre 5 e 9 anos8.  

Pacientes com diagnóstico de DDA são mais precocemente expostos a 

um intenso contexto inflamatório e embora cursem com um quadro clínico mais 

lentamente progressivo, com melhor recuperação após os surtos, tendem a 

atingir uma debilidade física e funcional mais cedo, quando comparados aos 

adultos9. 
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A partir de 200610 houve um aumento no número de artigos publicados 

sobre qualidade de vida ligada à infância e à adolescência. A percepção de 

qualidade de vida é influenciada pelo seu estágio de vida e ainda não é claro 

como as mudanças no desenvolvimento que ocorrem na infância e na 

adolescência influenciam tal qualidade10,11, principalmente naqueles com 

doença crônica. Porém, sabe-se que além dos domínios habituais (físico, 

emocional, ambiental) relacionados à qualidade de vida, nessa fase da 

existência há grande importância a influência da família e dos amigos (função 

social)12. Mowry et al (2010)13 constatou que crianças com EMP ou CIS têm 

uma redução da qualidade de vida relacionada a saúde quando comparadas 

com seus irmãos saudáveis, principalmente quanto às funções físicas, 

escolares e emocionais.  

Assim sendo, este estudo teve como objetivo avaliar a qualidade de 

vida de crianças/adolescentes com DDA, sob a perspectiva do próprio paciente 

e de seus cuidadores, bem como possíveis fatores associados. Também foi 

avaliada a correlação entre a percepção dos pacientes e seus responsáveis.  

 

Metodologia 

O presente estudo foi um corte transversal de uma pesquisa central, 

realizada no Ambulatório de Doenças Desmielinizantes do Setor de Neurologia 

Infantil do IFF/FIOCRUZ e foi aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa da 

instituição (CAAE: 02636212000005269). O período de coleta foi entre junho e 
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setembro de 2016. Este ambulatório é um dos únicos centros do Estado do Rio 

de Janeiro a se dedicar ao tratamento e pesquisa das DDAs na faixa etária 

pediátrica. Os critérios de inclusão no estudo foram: idade até 18 anos, com 

diagnóstico de DDA (EM, NMO, ADEM, CIS) segundo as definições do 

International Pediatric MS Study Group 20073 e revisado em 201314, em 

qualquer fase da doença (surto ou remissão). Os pacientes foram excluídos se 

outra causa dos sintomas neurológicos foi demonstrada, incluindo causas 

infecciosas, metabólicas, tóxicas, sistêmicas ou imunológicas, dificuldade de 

entendimento no preenchimento das escalas ou perda de seguimento clínico.  

Questionário sociodemográfico  

Instrumento com informações sobre a criança (data de nascimento, 

sexo, escolaridade), dados pessoais dos cuidadores (idade, grau de 

escolaridade, estado civil, renda familiar, benefício de assistência social) e 

informação sobre a doença (diagnóstico, idade do início dos sintomas, 

tratamento farmacológico e não farmacológico).  

Avaliação da qualidade de vida 

O questionário genérico Pediatric Quality of Life Inventory TM 4.0 

(PedsQL)15 é composto de formulários paralelos de avaliação das crianças e 

dos pais. A avaliação das crianças é subdividida por faixas etárias 5-7, 8-12 e 

13-18 anos. Os resultados foram convertidos em escala “Likert” 0 a 100, sendo 

0 a pior qualidade de vida e 100 a melhor. Quanto maior o escore total do 

PedsQL, melhor a qualidade de vida. O questionário foi aplicado pelo 
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entrevistador para as crianças e adolescentes e seu cuidador principal, de 

maneira separada na mesma consulta. No Brasil, este instrumento foi 

traduzido e validado para o português16. 

Expanded Disability Status Scale (EDSS) 

A EDSS17 foi desenvolvida para medir o status de incapacidade de 

pessoas com EM. Na escala são pontuados os oitos sistemas funcionais 

afetados pela EM: piramidal, cerebelar, visual, tronco cerebral, 

somatosensitivo, vesical, intestinal e mental. Os níveis de 1,0 a 4,5 referem-se 

a pessoas com alta capacidade de deambulação; de 5,0 a 9,5 refere-se a 

perda da marcha. O escore 10 refere-se ao óbito pela doença. Tal escala foi 

primeiramente aplicada para adultos, no entanto é utilizada como ferramenta 

de desempenho funcional independentemente da idade7, para que seja 

mantida a equiparação de resultados entre populações adultas e pediátricas.   

Análise estatística  

A análise descritiva foi usada para caracterizar as variáveis 

sociodemográficas e clínicas das crianças, adolescentes e de seus cuidadores. 

Para as correlações entre os escores do questionário PedsQL, os dados 

sociodemográficos e a EDSS utilizou-se o coeficiente de correlação de 

Spearman e para aqueles que apresentaram distribuição normal, calculado o 

coeficiente de correlação linear de Pearson. Coeficientes de correlação 

variando entre 0,1-0,3 foram considerados baixos, entre 0,31-0,5 moderados e 

aqueles acima de 0,5, alto. Usou-se para comparação dos escores médios dos 
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escore do PedsQL dos pacientes e seus responsáveis o teste Mann-Whitney 

para as variáveis sem distribuição normal e o teste t de Student para 

distribuição normal. O modelo de regressão linear foi utilizado para analisar o 

efeito conjunto das variáveis estudadas sobre a qualidade de vida e sobre o 

EDSS. Todas as análises estatísticas realizadas utilizaram o software R18. O 

nível de significância considerado foi de p < 0,05. 

Resultados 

Dos pacientes e cuidadores pertencentes à coorte deste ambulatório, 

21 foram elegíveis. Destes excluíram-se: 2 por dificuldade de entendimento no 

preenchimento das escalas, 2 perda de seguimento e 2 após revisão 

diagnóstica sendo o mesmo atribuído à desmielinização por infecção. 

A Tabela 1 descreve as características sociodemográficas e 

parâmetros clínicos da população estudada. A razão entre meninas e meninos 

foi de 1,33. Entre eles, a mãe configura o principal cuidador (80%), sendo que 

71% dos responsáveis são casados. A renda média per capita das famílias é 

R$ 747,90 (DP R$ 667,76) e 43% das famílias em questão recebe algum tipo 

de benefício social.  

Dos pacientes apresentados, 3 (20%) ainda utilizam outras medicações 

não especificas para o tratamento das comorbidades como a epilepsia, 

transtorno de ansiedade e distúrbio do sono. Entre as terapias não 

farmacológicas, foram citadas: fonoaudiologia, fisioterapia, psicologia, 

psicopedagogia e esportes.  
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Em relação ao acometimento funcional do EDSS, constatou-se 

alteração nas seguintes funções: 63,2% piramidal, 22,2% cerebelar, 5,6% 

tronco cerebral, 5,6% sensitivas, 15,8% vesicais, 15,8% mental, 5,3% 

intestinal, 5,3% visuais e outras funções. 
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Tabela 1: Características clínicas e sociodemográficas das crianças/adolescentes 
participantes. 

Características 
Doenças Desmielinizantes 

n=21 

    

Crianças       

  média DP*  

Idade em anos 11,33 3,23  

Escolaridade 5,19 2,91  

Idade do diagnóstico em anos 8,57 3,46  

Número de surtos 2,19 1,50  

EDSS 1,69 1,85  

        

  N % 
 Sexo feminino 12 57%   

Sexo masculino 9 43%   

Faz uso de medicação (modificadora da doença) 9 43%   

Faz uso de medicação (outras) 5 24%   

Não faz uso de medicação  8 38%   

Faz tratamento não farmacológico 12 57%   

Obs: Existem pacientes que fazem mais de um tipo de tratamento.       

    

Cuidadores       

Mãe  média  DP* 

Idade 38,10  7,29 

Escolaridade 10,29  2,63 

       

Pai média  DP* 

Idade 40,25  7,81 

Escolaridade (em anos de estudo) 9,47  2,95 

 
      

Diagnósticos    

 
 %   

ADEM**  10%   

Esclerose Múltipla  29%   

Neuromielite Óptica  19%   

Síndrome Clínica Isolada  43%   

*DP= desvio padrão **ADEM= encefalomielite disseminada aguda 
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A Tabela 2 apresenta a pontuação média obtida pelos pacientes e seus 

cuidadores segundo os domínios do PedsQL. O escore psicossocial (ESSPS) 

engloba os domínios emocional, social e escolar. Nota-se que a média do 

escore total da qualidade de vida é menor na percepção dos cuidadores e que 

apenas no domínio físico houve diferença signif icativa entre pacientes e 

cuidadores. 

Tabela 2: Escores Médios do PedsQL segundo os domínios para pacientes e 
cuidadores 

Variáveis 
 

Média 
 

p-valor 

Domínio Físico 
    Pacientes 
 

82,05 
 0,030¹ Cuidadores 

 
70,55 

 

    
 

Domínio Emocional 
   

 
Pacientes 

 
61,00 

 
0,685² 

Cuidadores 
 

58,33 
 

    
 

Domínio Social 
   

 
Pacientes 

 
81,50 

 
0,916¹ 

Cuidadores 
 

78,33 
 

     Domínio Escolar 
    Pacientes 
 

56,50 
 0,124¹ Cuidadores 

 
67,38 

 

     Domínio ESSPS 
    Pacientes 
 

66,93 
 

0,817² 
Cuidadores 

 
68,02 

 

     Domínio Total 
    Pacientes 
 

72,46 
 

0,388² 
Cuidadores 

 
68,91 

 ¹Teste de Mann-Whitney, as amostras não são normais. ²Teste t Student, as amostras são 
normais. 
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Os coeficientes de correlação entre os escores físico, emocional e 

social para pacientes e cuidadores são moderados, porém não significativos 

(respectivamente ρ= 0,32, ρ= 0,39, ρ= 0,34; p-valor = 0,17, p-valor = 0,09, p-

valor = 0,14). O escore escolar mostrou uma fraca correlação entre eles (ρ= 

0,22; p-valor = 0,34). Entretanto, na análise total do escore psicossocial e o 

escore total do PedsQL as correlações foram moderadas e significativas 

(respectivamente, ρ= 0,49 e p-valor= 0,03; ρ= 0,47 e p-valor= 0,04). 

A correlação observada entre o escore total do EDSS e os escores do 

questionário PedsQL dos pacientes foram inversamente proporcionais, como 

esperado, porém os coeficientes de correlação se mostraram pouco 

consistentes (- 0,09, -0,11 e -0,15 para os escores físico, psicossocial e total, 

respectivamente), além de não significativos (todos os p-valores foram maiores 

que 0,05). Portanto, para este estudo não houve correlações consideráveis 

entre o escore total do EDSS e os escores do questionário PedsQL dos 

pacientes. 

Um modelo de regressão hierarquizado foi utilizado para as análises 

multivariadas do PedsQL, usando o escore total do PedsQL dos pacientes 

(tabela 3) e dos cuidadores (tabela 4), como variáveis dependentes. Como 

variáveis independentes, foram selecionados os escores do PedsQL e os 

fatores sóciodemográficos e estão apresentadas nas respectivas tabelas 

aquelas em que o p-valor do teste F, foi p<0,10. Como demonstrado, as 

variáveis que contribuíram para o modelo entre o escore total de qualidade de 
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vida dos pacientes foi o escore físico dos pais e ser do sexo feminino. Em 

relação ao escore total de qualidade de vida dos pais, apenas o escore 

psicossocial das crianças contribuiu para o modelo e não houve nenhuma 

variável sociodemográfica que tenha influenciado o mesmo. 

 

Tabela 3: Modelo de regressão linear múltipla hierarquizado entre o escore total 
do PedsQL dos pacientes e os domínios do PedsQL dos pais e as variáveis 
sociodemográficas. 

Variáveis Β p-valor* IC 95%** 

PedsQL: Escore Físico Pais 

PedsQL: Escore Emocional Pais 

PedsQL: Escore Social Pais 

PedsQL: Escore Escolar Pais 

Idade materna 

Sexo feminino 

0,38 

0,27 

-0,13 

0,07 

0,50 

12,84 

<0,01 

0,09 

0,24 

0,56 

0,10 

0,01 

[ 0,13; 0,63] 

[-0,05; 0,61] 

[-0,35; 0,09] 

[ 0,18; 0,35] 

[-0,08; 1,08] 

[ 4,05; 21,6] 

* p<0,05; ** IC= intervalo de confiança 

 

Tabela 4: Modelo de regressão linear múltipla hierarquizado entre o escore total 
do PedsQL dos pais e os domínios do PedsQL dos pacientes. 

Variáveis Β p-valor* IC 95%** 

PedsQL: Escore Físico Paciente 

PedsQL: Escore Emocional Paciente 

PedsQL: Escore Social Paciente 

PedsQL: Escore Escolar Paciente 

PedsQL: Escore ESPSS Paciente 

0,16 

-0,09 

0,31 

0,16 

0,47 

0,51 

0,54 

0,12 

0,33 

0,02 

[-0,34; 0,67] 

[-0,40; 0,21] 

[-0,09; 0,73] 

[-0,18; 0,50] 

[ 0,05; 0,90] 

* p<0,05; ** IC= intervalo de confiança 

Discussão e conclusão 

O presente estudo é composto por uma amostra muito particular de 

pacientes, pois trata-se de um grupo acompanhado em um serviço de 
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Neurologia exclusivamente pediátrico. O serviço iniciado há 5 anos admite 27 

pacientes em acompanhamento. Os dados disponíveis na literatura brasileira 

descrevem um pequeno número de pacientes, devido a raridade desse grupo 

de doenças e compilam dados de centros especializados em regiões diferentes 

do país7,19,20. A verdadeira frequência da EMP e das outras DDAs só poderão 

ser estimadas em estudos prospectivos de centros especializados. 

Por tratar-se de uma amostra pequena, as doenças que compõem o 

grupo das DDAs não foram individualizadas nas análises. A média de idade 

dos pacientes estudados é semelhante à de outros estudos de prevalência 

brasileira, para EMP7,19. A média de idade do diagnóstico na nossa população 

foi de 8,57 ± 3,46 anos. O maior estudo brasileiro7, encontrou uma média de 

idade do diagnóstico de 13.7±3.4 anos, sendo que 19% dos pacientes 

estudados teve o diagnóstico de EMP antes dos 11 anos. Em um estudo 

populacional da Holanda21, a média de idade para pacientes com DDA e 

encefalopatia associados a sintomas polifocais foi de 3,9 anos, para pacientes 

sem encefalopatia e sintomas polifocais 9,2 anos; para pacientes com NO 14,6 

anos.  

A média de surtos nesse estudo foi de 2,19/ano. Ketelsger et al21, 

constatou que 28% dos pacientes experimentaram pelo menos uma recaída. A 

preponderância do sexo feminino sobre o sexo masculino encontrada é vista 

tanto na EM dos adultos como na EMP que se inicia na adolescência, devido a 

influência hormonal no risco de EM8,22. 
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A escala EDSS é a medida de sequela neurológica física mais utilizada 

em adultos e crianças com EM3,23. Assim como Ostojic et al24, o presente 

estudo encontrou limitação mínima na maioria dos pacientes, sendo o maior 

comprometimento nas funções piramidais. Porém, não se obteve uma 

correlação significativa entre o EDSS e o escore total do PedsQL dos 

pacientes. Isto pode ser associado ao tamanho da amostra, bem como às 

várias limitações do EDSS (ser ordinal não-linear, possuir variabilidade 

intraobservador e interobservador e dar uma expressão maior sobre a função 

motora)17,22. 

A Organização Mundial de Saúde (2002) criou a Classificação 

Internacional de Incapacidade e Funcionalidade (CIF), que permite uma visão 

mais ampla da funcionalidade humana, focando nas possíveis relações e 

interações entre seus componentes que podem resultar em incapacidade25. 

Assim, estudos apontam que esta se tornará uma das principais referências 

para medidas do estado de saúde26, inclusive em pacientes com EM27, em 

substituição a EDSS. 

Nesta amostra, não houve uma redução da qualidade de vida pela 

percepção dos pacientes em nenhum dos escores do PedsQL, diferente do 

relatado por outros autores13,24,28. Possivelmente, pelo tamanho da amostra ou 

por estas crianças apresentarem um tempo menor de doença e menos 

limitações.  
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No modelo de regressão hierarquizada a qualidade de vida na 

percepção dos pacientes é diretamente proporcional ao escore físico dos pais 

e ser do sexo feminino. Já entre os cuidadores, o somatório dos domínios 

social, escolar e emocional de seus filhos é que influencia na percepção geral 

da qualidade de vida. Os estudos de Mowry et al13 e Ostojic et al24 corroboram 

a relação entre a percepção da qualidade de vida pelos pais e o escore 

psicossocial do paciente. Estes, utilizando como controles crianças saudáveis 

e pacientes com doença neuromuscular, encontraram nos pacientes com EMP 

uma redução no escore total de qualidade de vida e no domínio físico. Tal 

afirmativa não foi encontrada neste estudo possivelmente pelo seu 

delineamento transversal e tamanho da amostra. 

O entendimento dos pacientes sobre qualidade de vida no sexo 

feminino também foi descrito por Hanberger et al29, em adolescentes com 

diabetes tipo 1, relatando que meninas apresentaram uma redução na 

qualidade de vida comparados aos meninos e são mais propensas a distúrbios 

psiquiátricos. Porém, mais estudos são necessários para comprovar estes 

dados na população de adolescentes com DDAs. 

Sabe-se que as crianças são capazes de lançar mão de estratégias de 

enfrentamento e adaptação, independente do grau de suas limitações12,30. 

Entretanto, os modelos teóricos de adaptação à infância em condições de 

doença crônica reconhecem a influência dos pais sobre a maneira como lidar 

com suas incapacidades31. 
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Houve correlação significativa (escore total e psicossocial) entre o 

relato dos pacientes e seus cuidadores, o que neste estudo pode relacionar-se 

às características intrínsecas do instrumento utilizado. Na prática clínica, este 

dado pode ajudar no manejo terapêutico nos casos onde as crianças não 

conseguem se expressar adequadamente ou naqueles em que os pacientes 

não são colaborativos, fato também destacado por Varni15 (2001) e Ostojic24. 

Como limitações do estudo, existem diversos preditores da qualidade 

de vida que não foram comtemplados em profundidade, como fadiga, cognição 

e saúde mental, e deverão ser incluídos em análises posteriores. O tamanho 

da amostra, bem como a não individualização das patologias desse grupo 

heterogêneo que compõem as DDAs também prejudicam a análise e a 

extrapolação dos dados. Porém, esta amostra particular, provém de uma 

condição muito especifica e que deve ser levada em consideração. Optou-se 

pela não utilização de um grupo controle, uma vez que não há na literatura 

consenso sobre o controle mais adequado em estudos de qualidade de vida 

nesta população. 

Concluiu-se que crianças/adolescentes com DDA possuem uma 

percepção melhor da sua qualidade de vida em comparação aos seus 

cuidadores e, pelo modelo de regressão hierarquizado, os preditores que 

contribuíram para o escore total de qualidade de vida dos pacientes foram o 

escore físico dos pais, bem como, ser do sexo feminino e para os pais, o 

escore psicossocial das crianças. Através desses dados preliminares, obteve-
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se informações essenciais para traçar estratégias de intervenção terapêutica 

na prática clínica, para uma população pouco descrita. 

. 
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Capítulo 3 

 

Conclusão 

1. De forma geral a percepção da qualidade de vida foi melhor entre os 

pacientes com DDA comparado aos seus cuidadores 

2. No domínio escolar a média do escore do PedsQL foi menor entre as 

crianças/adolescentes. 

3. Entre os cuidadores, a menor média do escore ficou no domínio 

emocional. 

4. Apenas no domínio físico houve diferença significativa na percepção de 

qualidade de vida entre pacientes e cuidadores, sendo melhor avaliada 

entre os primeiros. 

5. Dos fatores sociodemográficos, apenas o sexo feminino influenciou na 

percepção de qualidade de vida pelos pacientes e nenhum fator 

influenciou a percepção parental.  

6. Não foi possível estabelecer uma correlação significativa entre o EDSS 

e o escore total do PesdQL dos pacientes. 

Acompanhar esta coorte pediátrica ao longo do tempo poderá nos 

fornecer subsídios para responder a algumas considerações levantadas. Um 

número maior de pacientes poderá ser avaliado e as patologias do grupo das 
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DDA poderão ser individualizadas nas análises. Em estudos posteriores, 

fadiga, sintomas psiquiátricos e cognição deverão ser incluídos.  

O instrumento de QV escolhido para este estudo, mostrou-se 

adequado para esta população, além deter sido de fácil e rápida aplicação. 

Porém, uma outra proposta seria testar nessa população do ambulatório a CIF 

como uma medida mais abrangente do impacto dessas doenças. 

 Assim, a mensuração da qualidade de vida poderá ser incorporada na 

consulta inicial e retestada em momentos propícios, abordando domínios mais 

comprometidos e promovendo medidas de enfrentamento para estas 

demandas. Com estes dados iniciais, espera-se melhorar a estratégia do 

acompanhamento dessas crianças e seus familiares. 
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Apêndice 1 

 
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO 

 
Título da Pesquisa: ESTUDO DE MARCADORES DIAGNÓSTICOS PARA 

PROGNÓSTICO E ABORDAGEM TERAPÊUTICA NAS DOENÇAS 
DESMIELINIZANTES NA INFÂNCIA: ESTUDO DE COORTE 

 
Pesquisador Responsável: Tania Regina Dias Saad Salles. MD, PhD, 
                                             
Instituição Responsável: Instituto Nacional de Saúde da Mulher, da Criança e do 
Adolescente Fernandes Figueira - FIOCRUZ 
 
Endereço: Av. Rui Barbosa n º 716, Flamengo – Rio de Janeiro – RJ.                    Contato: 
2554-1805 
 
Nome do sujeito: _________________________________ Prontuário: _________ 
 
 
ATENÇÃO: 
 
Você e seu filho (a) estão sendo convidados a participar do projeto de pesquisa acima 
referido por seu filho(a) apresentar sintomas que sugerem uma doença do sistema 
nervoso que ataca o revestimento dos nervos chamado mielina. Antes de assinar este 
documento, é necessário que você leia com atenção as informações abaixo. Caso não 
entenda alguma(s) palavra(s) ou a ideia do texto, peça explicações aos médicos da 
Neurologia indicados no final do documento. 
 
Objetivo do estudo: Estudar mais detalhadamente nas crianças as doenças que alteram a 
mielina dos nervos. A mielina é como se fosse o encapamento de um fio elétrico em volta 
dos nossos nervos. Com isso se pretende conhecer melhor o que causa esta alteração e 
assim saber qual o melhor remédio para tratar o problema de cada criança afetada por 
este grupo de doenças que pode ter várias formas de se manifestar - Encefalomielite 
Disseminada Aguda (ADEM), Esclerose Múltipla (EM), Neuromielite Óptica (NMO) e 
Síndrome Clínica Isolada (SCI) que compreendem a Mielite Transversa (MT) e a Neurite 
óptica (NO) 
 
Procedimentos: Para diagnosticar este grupo de doenças, além da história clínica e do 
exame físico da criança, são necessários alguns exames complementares que auxiliam 
inclusive a distinguir o tipo da doença – se EM, NMO, ADEM ou SCI. 
 Um dos mais importantes é a ressonância magnética do crânio e da medula. É um 
exame de imagem do sistema nervoso central fundamental para o diagnóstico. É 
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realizado num aparelho que parece um túnel. Causa muito menos irradiação que os 
exames de radiografia e tomografia e dá mais informações porque enxerga o que está 
acontecendo no cérebro e na medula (espinha) que fica por dentro da coluna. 
 Para que essas imagens se formem e mostrem se a doença está na fase de surto 
(aguda) ou remissão (crônica) é preciso o uso de contraste injetado pela veia do braço. O 
contraste é muito seguro e existem pouquíssimos casos de alergia à ele. Por isso e 
também por que o exame é demorado (cerca de 40 minutos) e a criança não pode se 
mexer, pode ser necessário o uso de anestesia nas crianças menores de 7 (sete) anos e 
naquelas muito agitadas, o que será feito por anestesista (médico especializado).  
 Outro exame útil para o diagnóstico e o tratamento das doenças desmielinizantes 
é o estudo de substâncias que causam inflamação no nosso organismo e alguns 
marcadores de células brancas ou de defesa. Estas substâncias estão no sangue e no 
líquido da espinha. Por isso será necessário colher sangue na veia do braço de três em 
três meses e retirar líquido da espinha (punção lombar) quando a doença reativar-se. 
O sangue, depois de examinado, será guardado e poderá ser usado depois em outras 
pesquisas parecidas, mas somente após avaliação pelo Comitê de Ética em Pesquisa 
(CEP), que poderá dispensar a assinatura de um novo Termo de Consentimento como 
este. 
Na dependência do quadro clínico, poderão ser solicitados ainda, exames de 
eletrofisiologia, tais como potenciais evocados auditivo e visual, bem como potencial 
somatossensitivo de quatro membros que dão informações sobre as funções da audição, 
visão e medula. O paciente será submetido também a exames de vista (oftalmológico), 
como:  fundo de olho, acuidade visual e tomografia de coerência ocular.  
Para melhor acompanharmos a alteração causada no sistema nervoso pela doença, o seu 
filho será ainda submetido a avaliações pela fisioterapia através da CIF-CJ (Classificação 
Internacional de Funcionalidade), que é indolor e poderá ser filmado. Será também 
avaliado com testes de linguagem próprios a idade dele(a) pela equipe da fonoaudiologia.  
A doença de seu filho pode alterar o ritmo e a qualidade da vida dele e também de sua 
família, por isso será necessário que vocês respondam a um questionário, chamado 
PedsQL, que descreverá se isso está acontecendo ou não e de que forma.  
 
Riscos: A coleta de sangue é comum na Pediatria e, de modo geral, não dá nenhuma 
complicação, exceto pequeno coágulo ou mancha roxa, resolvidos espontaneamente ou 
com compressas mornas, sem causar qualquer ameaça ou complicação física e/ou 
emocional para o paciente e sua família. 
 A retirada do líquido da espinha também é de fácil execução na Pediatria, pois é o 
mesmo procedimento usado para diagnosticar as meningites. É feita com a criança 
deitada de lado ou sentada na maca. Utiliza-se anestesia local nas costas, no local onde 
será introduzida a agulha, para que a criança não sinta dor. Este tipo de anestesia é feito 
pelo próprio pediatra, sem necessidade do anestesista. Pode deixar pequeno hematoma 
local, que igualmente regride com o passar dos dias. 
Os exames eletrofisiológicos não têm contraindicações, não são dolorosos, nem tem 
efeitos indesejáveis, exceto pelo tempo necessário para sua realização e poderão ser 
feitos em dias diferentes, caso seu filho se sinta cansado. O mesmo é verdadeiro para o 
questionário de qualidade de vida e a avaliação fonoaudiológica, podem ser cansativos e 
poderão ser realizados em várias sessões. 
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Benefícios: Pela realização do exame de ressonância será possível confirmar se se trata 
de doença desmielinizante, qual o tipo (EM, NMO, SCI ou ADEM) e em que fase a mesma 
se encontra, o que é muito importante para decidir qual o melhor remédio.  
Com a dosagem das substâncias do sangue e do líquido da espinha será possível 
conhecer melhor o problema da inflamação que causou a perda de mielina para essas 
crianças e isso também ajuda na escolha do medicamento que melhor bloqueie a 
formação dessa proteína nos portadores de doenças desmielinizantes na infância. 
Todo este acompanhamento clínico, fisioterápico e fonoaudiológico, além dos estudos da 
qualidade de vida poderão permitir a identificação precoce de alterações da função do 
sistema nervoso, permitindo uma ação de médicos e outros profissionais de saúde que 
ajudem na recuperação de seu filho. 
 
Confidencialidade: Os resultados deste estudo nunca revelarão o nome dos pacientes ou 
voluntários nele envolvidos. 
 
Participação voluntária: O consentimento dado pelo(a) senhor(a) ou pelo responsável 
legal para que seu filho participe do estudo é livre e voluntário, não havendo qualquer 
forma de pagamento por parte do Hospital ou dos médicos. Caso o senhor(a) não queira 
que seu filho participe do estudo, ainda assim ele poderá se tratar aqui no hospital. Se 
depois de assinar este termo sua família decidir que não quer mais participar, o 
tratamento também poderá ser mantido.  
Os participantes do estudo manterão acompanhamento no Setor de Neurologia Infantil 
ainda que a pesquisa termine, até que seu filho complete dezoito anos de idade, pelo fato 
de que a até o momento não existe cura definitiva para este grupo de doenças. 
Você receberá uma via idêntica deste documento, assinada pelo pesquisador deste 
estudo. 
Sua participação no estudo não implicará em custos adicionais, não terá qualquer 
despesa com a realização dos procedimentos previstos neste estudo. Também não 
haverá nenhuma forma de pagamento pela sua participação.  
É garantido o direito de indenização diante de eventuais danos decorrentes da pesquisa, 
mas não das sequelas próprias da doença. 
 
Em caso de dúvidas: Em caso de dúvida, por favor, entre em contato com o CEP (Comitê 
em Ética em Pesquisa) do IFF, na Avenida Rui Barbosa, 716, 1º andar; telefones: 2552-
1730, 2552-8491(fax), email: cepiff@iff.fiocruz.br ou com Dra. Tania Saad ou Dra. 
Alessandra Augusta Barroso Penna e Costa, médicas responsáveis pelo projeto no Setor 
de Neurologia Infantil, no mesmo endereço, pelo telefone: 2554-1805. 
Declaro que li e entendi todo o conteúdo deste Termo de Consentimento, depois de ter 
formulado as perguntas necessárias e recebido as devidas respostas. Portanto, permito a 
participação de meu filho(a) na investigação proposta. Estou ciente ainda que poderei 
voltar a fazer qualquer questionamento durante a duração do estudo ou solicitar a 
exclusão de meu filho do presente estudo a qualquer momento, sem prejuízo de seu 
acompanhamento. 
 
Local:__________________; Data:_________________ 
 
Nome completo do voluntário:_________________________________________ 

 
Endereço:__________________________________________________________ 
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Assinatura do sujeito ou responsável:____________________________________ 
 
Nome da testemunha:________________________________________________ 
 
Documento: ________________________, Telefone: _____________________ 
 
 
 
______________________________ 
        Assinatura da testemunha 
 
Investigador que obteve o TCLE:______________________________________ 
 
_________________________ 
    Assinatura do Investigador 
 
_______________________________ 
      Tania Regina Dias Saad Salles 
          Coordenadora do Projeto 
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Apêndice 2 

 

 
 

TERMO DE ASSENTIMENTO INFORMADO PARA CRIANÇAS E ADOLESCENTES 
ENTRE 6 E 16 ANOS 

 
Instituição: Instituto Nacional de Saúde da Mulher, da Criança e do Adolescente 

Fernandes Figueira - FIOCRUZ. 
 

Título do Projeto: Estudo de Marcadores Diagnósticos para Prognóstico e 
Abordagem Terapêutica nas DOENÇAS DESMIELINIZANTES NA INFÂNCIA: Estudo 

de Coorte 
 
Pesquisador Responsável: Tania Regina Dias Saad Salles. MD, PhD 
Assentimento informado para 
_________________________________________________ 
 
 Você tem um problema de saúde que ataca o encapamento dos seus nervos. 
 Os nervos são como fios e geralmente eles são revestidos por uma capinha de 
gordura chamada MIELINA. 
 Quando esta capinha se quebra ou se inflama, você fica fraco, não consegue 
coordenar seus movimentos, mexer suas mãos e pernas, pode ficar sem ouvir, sem 
enxergar, tem que parar de brincar, estudar e jogar videogame. 
 Antes, achávamos que esse problema só dava em gente grande, mas agora 
descobrimos que amigos da sua idade ou menores, também podem ter. Por isso você e 
outros meninos e meninas de 6 à 16 anos que também têm este problema, estão sendo 
convidados a participar deste estudo. Queremos descobrir por que seus nervos ficam 
fracos e não obedecem a seus comandos.  É como se fosse uma pesquisa da escola e 
vai nos ajudar a entender como esse problema acontece para trata-lo melhor e você 
poder crescer bonito/a e feliz. Explicamos isso para os seus pais também e eles vão 
assinar estes papeis. 
 Antes de assinar veja se entendeu tudinho. Se não, pergunte pra mim. Vou tirar as 
suas dúvidas. Se não quiser, não precisa assinar hoje. Você que conversar primeiro com 
seus pais? 
 Durante a pesquisa você vai precisar colher um pouquinho de sangue do braço a 
cada três meses e quando acontecer de você ficar se sentindo fraco, doente, teremos que 
examinar o líquido que está dentro da sua cabeça e da sua espinha, através de um 
exame chamado punção lombar, isto é, vamos tirar um pouquinho desse líquido das sua 
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costas. É como se fosse uma injeção mais acima do bumbum. Podemos colocar aquele 
papelzinho com anestésico se você preferir.  
 Também precisará fazer o exame de ressonância magnética, que tira fotos do seu 
cérebro e da sua espinha por dentro. É uma máquina grande que parece um túnel. Lá 
dentro é muito barulhento e você não vai poder se mexer nem um pouquinho. Por isso, 
talvez seja melhor fazer o exame com anestesia; aquele remedinho que faz você dormir e 
quando você acordar já acabou tudo. 
 Esse exame é muito importante para vermos se está tudo bem com a capinha dos 
seus fios, os nervos. Lembra? 
 Também será preciso fazer um exame que coloca uns fones no ouvido e outro em 
que vamos pedir pra você ficar olhando para um monte que quadradinhos pretos e 
brancos e depois olhar numa janelinha, bem quietinho. Esses exames vão nos dizer como 
estão sua vista e sua audição, se você está ouvindo bem. 
 Vamos pedir pra você fazer uns testes que parecem uma forma de ginástica e 
também será preciso você ler um pouquinho, mas calma. Não é uma prova. Você nunca 
será reprovado aqui. Estamos todos querendo te ajudar a ficar bem. E por falar em ficar 
bem, queremos saber como você se sente desde que soube que tinha este probleminha 
nos nervos. Mudou muita coisa na sua vida? Você está se sentindo triste? Ou está 
zangado, com raiva? 
 Não falaremos para outras pessoas que você está nesta pesquisa e também não 
daremos informações sobre você à ninguém que não faça parte desse trabalho. 
 Os resultados dos seus exames estarão no seu prontuário. 
 Se você quiser parar de fazer parte do grupo de pesquisa, é só dizer que ainda 
assim você poderá continuar a ser tratado por nós neste hospital. 
 E agora, vamos assinar os papéis? Alguma dúvida? 
 Já sabe, se você começar a se sentir fraco, não estiver enxergando bem, ouvindo 
quase nada, informe logo para seus pais. Eles têm os nossos telefones e irão nos avisar. 
Rapidinho começaremos a tratar de você e logo, logo você ficara bom de novo. 
 Eu, _____________________________________________, aceito participar da 
pesquisa “Estudo de Marcadores Diagnósticos para Prognóstico e Abordagem 
Terapêutica nas Doenças Desmielinizantes na Infância: Estudo de Coorte” e entendi as 
coisas ruins e as coisas boas que podem acontecer. Entendi que posso dizer “sim” e 
participar, mas que, a qualquer momento, posso dizer “não” e desistir que ninguém vai 
ficar furioso.  
 Os pesquisadores tiraram minhas dúvidas e conversaram com os meus 
responsáveis. Recebi uma cópia deste termo de assentimento, li e concordo em participar 
da pesquisa.  
 
Rio de Janeiro, ____de ________________de __________. 
 
________________________________                                   
 Assinatura do menor                                                                  
________________________________ 
       Assinatura do(a) pesquisador(a) 
 
_______________________________ 
Assinatura do Coordenador do Projeto: Tania Regina Dias Saad Salles 
Telefones para contato: (IFF): 2554-1805; 2554-1700, ramal: 1805. 
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