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Introducao

As sindromes de Apert (SA) e
Crouzon (SC) sdo as mais frequentes
entidades clinicas que compdem o
grupo das craniossinostoses sindro-
micas. Ambas apresentam o fecha-
mento prematuro das suturas do cranio
e tém heranc¢a autossomica dominante
com mutacdes do Fibroblast Growth
Factor Receptor 2 (FGFR2), apesar
de a SA ocorrer mais frequentemente
de forma esporadica, ndo hereditaria.
Clinicamente, a SC apresenta hipo-
plasia mesofacial, proptose ocular e
perda de audicdo condutiva. A SA apre-
senta hipoplasia mesofacial, proptose e
hiperteorbitismo, sindactilia das maos e
pés e, em alguns casos, fenda palatina.
Uma diferenga marcante entre as duas
sindromes ¢ o potencial significativo
para baixo Q.I. e atraso no desenvol-
vimento nos pacientes com AS, devido
as alteracdes que podem acometer o
sistema nervoso central, como macro-
cefalia e hidrocefalia, além do menor
estimulo que a sindactilia impde aos
seus portadores. Esses pacientes sdo
submetidos a maior numero de cirurgias
que os pacientes portadores de Crouzon
e demandam maior engajamento de
outros profissionais da equipe multi-
disciplinar para um melhor desenvolvi-
mento neuropsicomotor. A importancia
do questionario sobre qualidade de vida
nesses grupos esta no fato de demons-
trar a percep¢do da doenga e seu impacto

social do ponto de vista do paciente e
nao dos profissionais da equipe multi-
disciplinar com seus dados objetivos.

Objetivo

Comparar a qualidade de vida entre
os pacientes com Sindrome de Apert e
Crouzon.

Métodos

Foram selecionados 12 pacientes
com SC (5 do sexo masculino ¢ 7 do
sexo feminino) e 8 com AS (5 do sexo
feminino e 3 do sexo masculino), com
idades entre 6 e 36 anos. Todos os
pacientes foram submetidos ao ques-
tionario WHOOQL-100 (World Health
Organization Quality of Life), instru-
mento de avaliacao de qualidade de vida
mais utilizado no mundo. Estiveram
presentes na sala apenas o paciente e
o médico consultor em todas as entre-
vistas e as perguntas foram lidas sem
que houvesse explicagdes ou interpre-
tagdes para o paciente. Havia respostas
de 1 a 5 em graus de intensidade e,
ainda, a possibilidade de ndo responder
a pergunta. Os pacientes foram infor-
mados sobre o proposito do questio-
nario e assinaram um termo de consen-
timento informado. O Comité de Etica
do Hospital SOBRAPAR aprovou esse
estudo previamente. As respostas foram
submetidas ao programa estatistico
SPSS (Statistical Package for Social
Science) e o resultado foi expresso em

25 facetas e 6 dominios (fisico, psico-
logico, social, nivel de independéncia,
ambiente e espiritualidade). Houve
ainda conversdo do resultado para uma
escala de 0 a 100.

Resultados

Os dois grupos deram notas acima
de 60 em 22 das 25 facetas e nenhuma
nota abaixo de 50. Quando se comparam
os dois grupos, nota-se que 5 dos 6
dominios tiveram notas mais altas no
grupo de pacientes com SA, sendo que
apenas o dominio da espiritualidade
teve nota mais alta entre os pacientes
com SC. A faceta de sentimentos
positivos teve nota de 76,79 entre os
pacientes com SA e de 67,71 nos com
SC; a autoestima e a imagem corporal
também tiveram notas mais elevadas
no 1° grupo, respectivamente, 75,00
e 85,71, contra 69,79 e 80,73, no 2°
grupo. Nos dominios relagdes sociais e
capacidade de trabalho, a nota relatada
foi maior entre os pacientes com SA. No
entanto, a vida sexual, a dependéncia de
médicos e cuidados de satde tiveram
notas melhores nos pacientes com SC.

Conclusio

Concluimos que os pacientes com
SA apresentam satisfagdo compativel
ou superior quando comparados aos
pacientes com SC, a despeito da maior
gravidade com que sdo acometidos.
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