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ARTIGO ORIGINAL

RESUMO 
Objetivo: avaliar a qualidade de vida de pacientes com artrogripose 
múltipla congênita (AMC) após cirurgia e/ou tratamento reabilitador. 

Métodos: revisão integrativa. 

Resultados: selecionados 10 artigos que avaliaram a qualidade de vida 
com diferentes instrumentos. Os participantes relataram satisfação com 
a vida e saúde boa, independência (30%), deambulação (70%), dimi-
nuição da função física, maior ansiedade, depressão, fadiga, dores em 
articulações múltiplas. 

Conclusões: Os estudos, embora em número reduzido, indicaram sa-
tisfação dos pacientes de AMC inseridos em programas de reabilitação 
desde o nascimento e dificuldades relacionadas às deformidades nos 
membros superiores.

Palavras-chave: Artrogripose múltipla congênita; Amioplastia congê-
nita; Cirurgia; Ortopedia; Reabilitação.

ABSTRACT
Objective: to evaluate in the literature the quality of life of patients with 
congenital multiple arthrogryposis (AMC) after surgery and / or reha-
bilitation treatment.

Methods: integrative review.

Results: 10 articles were selected that assessed quality of life with dif-
ferent instruments. Participants reported satisfaction with life and good 
health, independence (30%), walking (70%), decreased physical func-
tion, greater anxiety, depression, fatigue, pain in multiple joints. 
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Conclusions: The studies, although in small numbers, indicated sat-
isfaction of patients with AMC inserted in rehabilitation programs 
since birth and difficulties related to deformities in the upper limb.

Keywords: Congenital multiple arthrogryposis; Congenital amylo-
plasty; Surgery; Ortophedics; Reabilitation.

INTRODUÇÃO

A artrogripose, denominada artrogripose  multipla 
congenita (AMC), segundo o consenso publicado 
em 20191 é um termo usado para descrever um 
grupo de condições congênitas caracterizadas 
por contraturas articulares em duas ou ou 
mais áreas do corpo. Embora a causa possa ser 
desconhecida para alguns indivíduos, são variá-
veis   e podem incluir fatores genéticos, parentais 
e ambientais, bem como anormalidades durante 
o desenvolvimento fetal. Os individuos com 
AMC têm o movimento articular limitado, com 
ou sem fraqueza muscular, nas áreas corporais 
envolvidas. As contraturas variam em distribuição 
e gravidade, não progride para articulações não 
afetadas anteriormente, mas pode mudar ao longo 
do tempo, devido ao crescimento e ao tratamento. 
As deformidades da coluna podem estar presentes 
ao nascimento ou se desenvolver ao longo da in-
fância e adolescência. Dependendo do diagnósti-
co, outros sistemas do corpo, como respiratório, 
gastrointestinal, genitouriário e sistema nervoso 
central podem ser afetado. A cognição pode ser 
afetada se há envolvimento do sistema nervoso, a 
sensibilidade geralmente está intacta. O impacto 
na mobilidade, atividades da vida diária e partici-
pação é variável. 

A AMC foi descrita inicialmente por Otto em 
1841, denominada artrogripose por Rosencranz. 
Em 1923 foi descrita como artrogripose múltipla 
congênita por Stern. A prevalência é rara, cerca de 
1/3.000 a 1/12.000 nascidos vivos, principalmente 
no sexo masculino (5:1)2. A mortalidade perinatal 
por algumas das condições subjacentes associado 
a disfunção do sistema nervoso central é de 32%, 

de modo que é importante estabelecer o diagnós-
tico diferencial para o tratamento, prognóstico e 
aconselhamento genético2. 

Tem sido descritas mais de 300 desordens especí-
ficas da artrogripose, caracterizadas por desordem 
neuromuscular, vascular, do tecido conjuntivo, dis-
plasia esquelética, múltiplas contraturas congênitas, 
dividindo a artrogripose em três ou quatro grupos, 
com distúrbios com envolvimento principalmente 
de membros, de membros e alguma(s) outra área 
(s) do corpo, e com envolvimento de membros e 
disfunção do sistema nervoso central. Distinguem-
se ainda como forma generalizada que compromete 
todas as articulações; forma distal, que engloba 
as articulações das mãos, pés e face; e a forma 
associada ao acometimento do sistema nervoso 
central. Outras classificações conforme a presença 
de malformações também foram descritas. As ma-
nifestações clínicas são heterogêneas e a gravidade 
é variável, a depender do fator causal, das regiões 
acometidas e da natureza do fator causal; 44% se 
manifestam nos quatro membros, 11% somente na 
perna, 5% somente no braço2. 

A forma clássica de AMC tem incidência de 
1:10000 nascimentos, representa 1/3 dos casos de 
artrogripose. É caracterizada pelo posicionamento 
simétrico dos membros com graves equinovaro e 
cotovelo estendido, tecido muscular ausente, he-
mangioma na face, inteligência normal, pode ter 
associado malformações no abdome e tem relatos 
de boa resposta a fisioterapia precoce. A forma dis-
tal caracteriza-se por dedos sobrepostos medial-
mente, punhos cerrados, desvio ulnar dos dedos,e 
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contraturas dos dedos (camptodactilia) das mãos 
e pés, e as vezes em outras articulações joelhos 
e quadris. Não há anomalias viscerais associadas, 
a inteligencia é normal e responde a fisioterapia 
precoce2. 

Para o atendimento da artrogripose recomenda-
-se equipe multidisciplinar, com realização da his-
tória clínica detalhada, o exame físico geral, ava-
liação funcional, testes genéticos e citognéticos; 
exames laboratoriais tais como a dosagem de CPK 
(creatinofosfoquinase); exames radiológicos,  res-
sonância e tomografia computadorizada, eletro-
miografia, biópsia de pele (pesquisa de cariótipo), 
de músculo para identificar neuropatias e miopa-
tias. No exame físico específico, geralmente, se 
observam articulações cilíndricas, sem as pregas 
cutâneas, rígidas, com contratura, sinostoses, lu-
xações e atrofia muscular. No exame específico dos 
membros superiores, geralmente, os ombros são 
rodados medialmente, os cotovelos extendidos, o 
antebraço pronado, punho e mãos fletidas; escolio-
se, quadris fletidos e rodados lateralmente, luxação 
do quadril; joelhos fletidos ou hiperextendidos e  
alterações nos pés. Outras deformidades podem 
ser observadas, tais como: microcefalia, alterações 
faciais com micrognatia, prega epicantica, nariz 
plano, hemangioma capilar, criptorquidia, fenda 
labiopalatina, ptose palpebral, anormalidades oftal-
mológicas, anomalias do trato genitourinário, car-
díacas, hérnias inguinal e umbilical2. 

O acometimento dos membros pode ser total ou 
parcial, com limitação passiva e ativa da mobilidade 
articular. As deformidades nos membros são 
complexas, com flexão das articulações e levam 
a limitação para realização de atividades de vida 
diária, sobretudo na alimentação e problemas no 
desenvolvimento motor em várias etapas da vida1-

2.  Os objetivos do tratamento visam o manejo das 
deformidades musculoesqueléticas, fisioterapico e/
ou cirurgico, para melhora funcional, no membro 
superior, para função motora fina e no membro 
inferior, para simetria, estabilidade e locomoção3. 
O tópico qualidade de vida na saúde da crian-
ça com doenças cronicas vem sendo estudado e 
em artrogripose é fundamental para auxiliar no 
planejamento do tratamento, pois, cada opção 
tem seus custos de desconforto, interferência nas 
brincadeiras, na socialização e escolaridade; riscos 
á saúde, estresse e de perturbação à família4-5. O 
objetivo do artigo é avaliar a qualidade de vida 
de pacientes com artrogripose múltipla congênita 
(AMC) após cirurgia ou tratamento reabilitador, a 
partir de revisão integrativa da literatura.

MÉTODO

A revisão integrativa da literatura foi realizada em 
seis etapas. Na primeira etapa realizou-se a for-
mulação da pergunta, conforme a estratégia PICO 
que representa em medicina baseada e evidencias, 
o acrônimo para “P” “Paciente”,  I  “Intervenção”, 

“Comparação” e  “Outcomes” (desfecho), assim 
Paciente: Artrogripose múltipla congênita; 
Intervenção: Cirurgia; Controle: Reabilitação e 
desfecho a qualidade de vida, com a formulação 
da pergunta: Qual a qualidade de vida de pacientes 
portadores de artrogripose múltipla congênita 
submetidos a tratamento cirúrgico e/ou tratamento 
reabilitador? 

Na segunda etapa realizou-se busca nas bases 
de dados LILACS, SciELO, PePSIC, Embase e 
PubMed.  Os critérios de inclusão foram estudos 
publicados nos últimos 10 anos; em qualquer 
língua; completo e resumos; avaliando-se o ano, 
local do estudo, tipo de estudo, amostra/popula-
ção, intervenção, controle e resultado. Os crité-
rios de exclusão: artigos repetidos; publicados em 
outras fontes distintas das referidas neste artigo; 
na terceira etapa seleção dos artigos conforme o 
fluxograma na Fig.1. Na quarta etapa na análise 
crítica dos estudos incluídos; na quinta a apresen-
tação dos resultados e na sexta a discussão destes.

RESULTADOS

Com os descritores arthrogryposis multiplex conge-
nita AND surgery foram encontrados 702 artigos 
nos 70 anos; sendo 275 nos últimos 10 anos e 147 
nos últimos 5 anos. Com os descritores arthrogry-
posis multiplex congenita AND rehabilitation foram 
encontrados 224, 113 e 71 artigos nos mesmos pe-
ríodos; utilizando arthrogryposis multiplex congenita 
AND quality of life foram encontrados 20, 16 e 11 
artigos. Dos 16 artigos encontrados (Figura 1), 12 
estavam em acordo com os critérios de inclusão; 
04 artigos excluídos, os quais relatavam: arthrogry-
posis multiplex congênita com limitação de abertura 
da boca; associação com malformação de Chiari, 
Síndrome de Freeman-Burian, que não cumpriam 
os critérios estabelecidos.   
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Figura 1
Fluxograma do processamento dos dados da pesquisa. 

Artigos arthrogryposis multiplex congenita and quality of life 
estudos identificados nas bases de dados especificadas  n = 16

Textos completos elegíveis para análise 
n = 10

Estudos incluídos na análise 
n = 10

Estudo que utilizava método 
qualitativo  n= 08

Estudo com outros métodos 
n= 02

Instrumentos para avaliação de resultados e qualidade de vida
PROMIS- Patient-Reported Outcomes Measurement Information System
Escala de Satisfação com a Vida
EQ – 5D
SF 36
Inventário de Avaliação Pediátrica de Incapacidade e satisfação com órteses
Questionário de Saúde Infantil-Formulário para os Pais
Action Research Arm Test (ARAT)
Southampton Hand Assessment Procedure (SHAP) 
Disabilities of the Arm, Shoulder and Hand measure (DASH)
Manual Ability Classification System ABILHAND  

Artigos após remoção de 
duplicações n = 10

Artigos excluídos n = 06
Por não atenderem aos critérios 

de inclusão

Identificação

Seleção

Elegibilidade

Inclusão

Foi importante notar que o número de estudos 
científicos sobre a qualidade de vida de portadores 
de AMC foi pequena, representou 1% de todas as 
publicações dos últimos 10 anos. Foram avaliados 
principalmente adultos após participarem de 
programas de reabilitação na infância e adolescên-
cia. Não houve estudos duplicados nas bases de 
dados analisadas, todavia a busca foi ampliada com 
revistas especializadas. Os estudos foram indexa-
dos principalmente no banco de dados (PubMed), 
ressaltando o periódico Am J Med Genet C Semin 
Med Genet6 que publicou número especial sobre o 
tema, como resultado do 3º Simpósio sobre artro-
gripose realizado na Filadélfia (EUA). 

A maioria dos estudos de qualidade de vida foram 
qualitativos, com aplicação de questionários e 
entrevista, a pacientes adultos, cuidadores e médi-
cos, sobre o tratamento cirúrgico e/ou de reabilita-

ção realizado na infância. Os instrumentos utilizados 
para avaliação da qualidade de vida foram: 

• Measure Information System (PROMIS- 
Patient-Reported Outcomes Measurement 
Information System)7 - O Sistema de informa-
ção de medição de resultados relatados pelo 
paciente é o conjunto de medidas centradas 
na pessoa que avalia e monitora a saúde física, 
mental e social em adultos e crianças. Pode 
ser usado com a população em geral e com 
indivíduos que vivem com condições crônicas. 

• Satisfaction with Life Scale,(SWLS)8 -  A Escala 
de Satisfação com a Vida tem sido amplamente 
usada como uma medida do componente de 
satisfação com a vida do bem-estar subjetivo. 
As pontuações no SWLS mostraram se 
correlacionar com medidas de saúde mental 
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e ser preditivas de comportamentos futuros, 
como tentativas de suicídio. Na área de 
psicologia de saúde, o SWLS tem sido usado 
para medir a qualidade subjetiva de vida de 
pessoas com problemas graves de saúde.

• EQ-5D9 - O EQ 5D é um instrumento genérico 
criado pelo grupo EUROQOL (www.euroqol.
org) que permite comparar os efeitos ou benefí-
cios gerados por uma intervenção em qualquer 
doença. Utilizado em cerca de 150 países, o 
EQ-5D, possibilita a estimativa de preferên-
cias da população por estados de saúde. Essas 
preferências são utilizadas na construção dos 
QALYs (Anos de Vida Ajustados por Qualidade 
de Vida- Quality Adjusted Life Years), principal 
métrica de resultados presentes em avaliações 
de custo-efetividade. No EQ-5D o estado de 
saúde é avaliado considerando 5 dimensões 
do estado de saúde: mobilidade, atividades 
habituais, cuidados pessoais, dor/mal-estar e 
ansiedade/depressão. Cada uma dessas dimen-
sões apresenta três níveis de gravidade o que 
resulta em 243 estados de saúde. 

• Short Form-3610 -  é uma ferramenta 
importante para avaliação da qualidade de 
vida e a abrangência do seu uso em inquéritos 
populacionais e em estudos avaliativos de 
políticas públicas e do status de saúde de 
pacientes, aplicado para detectar diferenças 
clínicas e socialmente relevantes no status 
de saúde tanto da população geral quanto de 
pessoas acometidas por alguma enfermidade, 
assim como as mudanças na saúde ao longo 
do tempo. 

• Inventário de Avaliação Pediátrica de 
Incapacidade e satisfação com órteses, 
Questionário de Saúde Infantil-Formulário 
para os Pais11 e a elaboração de um questioná-
rio personalizado pelos autores com informa-
ções sobre Nome, idade, detalhes de contato, 
da artrogripose, envolvimento de membros e 
da coluna; tipo de artrogripose, se conhecido; 
Tratamento realizado; Conquista educacional; 
Profissão; Condição de mobilidade; Atividades 
de vida diária e condição social. Além disso, 
todos foram questionados sobre qual função 
ou funções eles mais sentiram falta na idade 
adulta e para fornecer quaisquer outros co-
mentários e se possível anexar fotografia. 

O maior estudo5 encontrado para avaliação da 
qualidade de vida foi multicêntrico e teve a parti-

cipação de 177 participantes, tinha como objetivo 
avaliar os resultados, a longo prazo, da mobilidade 
e situação de vida de portadores de AMC. 
Utilizaram-se medidas de resultados padronizadas, 
de qualidade de vida e atividade física com o ques-
tionário SF-36. Observou predomínio do sexo 
feminino, mais de 90% dos participantes tinham 
envolvimento dos membros superiores e inferiores, 
35% tinham escoliose ou lordose, 16% de mandí-
bula. Os participantes tiveram uma média de nove 
(0-70) cirurgias, 75% viviam independentemente 
dos familiares (sozinhos ou com companheiro). 
Os participantes tinham quase três vezes mais 
probabilidade de ter diploma de graduação, do 
que a população geral, e relataram escores de fun-
ção física mais baixos do que a população geral 
dos Estados Unidos. Eles eram consideravelmente 
menos ativos fisicamente do que os indivíduos sau-
dáveis. Metade dos participantes sentiu dores crô-
nicas nas costas e 60% relataram dores nas articula-
ções e quase metade destes usavam medicamentos 
para a dor regularmente. 

O estudo de Swatzky3 com participação de 83 
adultos revelou que eles se submeteram até nove 
cirurgias na infância, sendo que as cirurgias de 
joelho e / ou ombro tinham maior probabilidade 
de ter correlação negativa e a cirurgia do cotovelo, 
apresentou correlação positiva, pois a função do 
cotovelo pode impactar a função independente. 
O estudo de Altiok et cols. 12 com 33 adultos 
chamou a atenção que 83% relataram boa saúde, 
porém 30% viviam independente, e cinco indi-
víduos com diminuição da função física, maior 
ansiedade, depressão, fadiga, dores em articula-
ções múltiplas.

Os estudos relacionados à avaliação funcional 
em artrogripose são quantitativos do tipo relato 
de caso, série de casos de estudos transversais 
ou retrospectivos, descrevem o procedimento, a 
faixa etária, crianças ou adultos, os resultados 
funcionais13-15. Neste estudo reportamos os 
artigos que descrevem de forma geral os 
procedimentos são realizados com objetivos 
de reabilitação, uso de órtese e cirurgias para 
deformidades nos membros, com protocolos 
dos autores14-18,21. Reforçou-se a importân-
cia da equipe multidisciplinar e de “guideline”. 
Observou-se de modo geral a dificuldade de pa-
dronização da classificação do tipo de deformi-
dade e cirurgia indicada, sugerindo uma tendên-
cia da avaliação individualizada para indicação 
de procedimentos cirúrgicos e/ou de reabilitação. 
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DISCUSSÃO

A presença de múltiplas contraturas congênitas ou 
artrogripose múltipla foi reconhecida e relatada 
na literatura médica desde o ano 16426. No iní-
cio o termo artrogripose era usado como diag-
nóstico de qualquer criança nascida com múlti-
plas contraturas congênitas. Hoje é uma condição 
rara, porém tem despertado o interesse de muitos 
profissionais de saúde, com aproximadamente 
2700 publicações. Desde 2007 têm sido realizados 
simpósios onde se encontraram especialistas de vá-
rias especialidades para discutir sobre o tema. O 
primeiro simpósio ocorreu em Birmigham/Reino 
unido em 2007, o segundo em 2014 em Saint 
Petesburgo/Rússia e o último foi na Filadélfia nos 
EUA. Esse relato foi importante, porque, destes 
encontros surgiram documentos sobre a definição 
da condição, o tratamento e qualidade de vida, 
resultando na publicação especial da revista Am J 
Med Genet em 20196. Assim como também dados 
importantes encontrados no site https://amcsup-
port.org19, entre eles da publicação Arthrogryposis; 
a tex atlas20 com princípios úteis sobre o tema. 

Nesta revisão, tópicos definidos na prática foram 
revisitados, como a  definição do diagnóstico de ar-
trogripose, o grau de deformidade e incapacidade 
física1,13-14. Se o exame neurológico for normal, 
as contraturas podem ser isoladas ou múltiplas 
e podem ser classificadas em AMC artrogripose 
distal ou sindrômica, com alterações no sistema 
nervoso central, ou neurológica progressiva. Os 
casos com o exame neurológico anormal, pode 
ocasionar lesões no período fetal e que, com o 
passar do tempo, levam a atrofia e fibrose da placa 
motora, sendo de pior prognóstico1-2,9.O objetivo 
do tratamento da AMC, de modo geral,  visou 
manter a amplitude dos movimentos articulares, 
fortalecimento muscular e facilitar a aquisição de 
funcionalidade dos movimentos, nas diferentes 
etapas do desenvolvimento. No acompanhamento 
regular foi importante descrever a estimulação e a 
mobilização das articulações (pela criança e cuida-
dores), o uso de talas para melhor posicionamento 
e função dos membros. 

Nas deformidades persistentes nos membros, 
que restringiam a função, foram frequentemen-
te indicados procedimentos cirúrgicos13-14. Para 
avaliar todos os aspectos da funcionalidade de 
pessoas com artrogripose, os profissionais devem 
avaliar os domínios da estrutura e função corporal, 
atividades e participação, conforme descrito na 
Classificação Internacional de Função - Crianças 

e Jovens (CIF) da Organização Mundial da Saúde 
(OMS)14.

Em uma série de crianças com AMC, cirurgias 
ortopédicas foram realizadas nos pés em 76% 
das crianças;  joelhos em 39%; e nos quadris em 
18%2. Os cotovelos foram operados em 24% das 
crianças;punhos  em 16% e  mãos em 8% e 5% 
necessitaram de cirurgia na coluna. Os principais 
objetivos do tratamento da AMC, é o aumento 
da mobilidade articular, da força muscular e do 
desenvolvimento de padrões de uso adaptativo 
que permitem caminhar e independência para as 
atividades da vida diária11,13-14.

As cirurgias raramente foram necessárias para cor-
reção de deformdiades após uso de orteses e exercí-
cios de alongamentos. Observou-se poucas publi-
cações sobre a avaliação da qualidade de vida após 
o tratamento reabilitador e cirúrgico de AMC, entre 
estes cinco estudos3,5,12,16-17, os quais avaliavam os 
pacientes na idade adulta (rever a pontuação desta 
frase). Foram relatados estudos de entrevista aos 
portadores de AMC, cuidadores e médicos que 
os acompanham4,15, sobre as necessidades dos 
portadores de AMC na perspectiva das partes 
interessadas. Houve uma tendência de avaliar o 
resultado do procedimento cirúrgico e de rea-
bilitação com medidas quantitativas de força 
muscular, amplitude de movimento e capacidade 
para desempenhar atividades13-14. Houve uma po-
pulação que constava de grupo de atendimento 
pediátrico e de pais, aproximadamente 79 par-
ticipantes, 348 adultos, e estudos com a parti-
cipação dos pais/cuidadores, médicos e o grupo 
adulto. Constatou-se que, para o cuidado desses 
pacientes, a relacionaram a importancia da fun-
ção dos membros superiores, pois a maioria 
desses pacientes possui alto nível de inteligência 
e conseguiram se inserir socialmente.  Um fato 
notável é que muitos desses pacientes tiveram 
que passar muito tempo, durante a infância, em 
centros de reabilitação, com educação adaptada 
para escolas e professores, eles relataram que foram 
gratos por isso, dizendo frequentemente que teria 
sido muito mais dificil senão impossível, se tal 
tratamento e educação fosse em casa. Todavia 
eram menos ativos fisicamente e metade sentiu 
dores crônicas nas costas e 60% e nas articula-
ções e quase metade destes usavam medicamentos 
para a dor regularmente5. No estudo17 descrito 
com aplicação de questionários a 65 adultos 
portadores de AMC foi importante verificar que 
35 referiram autossuficiência, 20 foi parcial e 10 
dependência total. Quanto a deambulação com 
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cadeira de rodas: permanente para 18, parcial para 
9 deambulando em casa apenas, 8 deambulando 
ao ar livre com muletas e 29 eram deambuladores 
livres; ainda se observou que para 26 dos partici-
pantes, o envolvimento da coluna vertebral com 
a necessidade de cirurgia em 14. A cirurgia dos 
membros inferiores foi frequente. 

Outro achado importante foi que 52 pacientes 
tinham envolvimento mais ou menos grave dos 
membros superiores, considerado pela maioria 
dos pacientes, como o problema mais incapaci-
tante. Vale ressaltar o estudo realizado para avaliar 
o grau de disfunção, que o paciente apresentava, 
a ponto de se indicar a amputação do membro e 
substituição por prótese16.  Para avaliação funcional 
dos membros superiores utilizou-se o Action 
Research Arm Test (ARAT), Southampton Hand 
Assessment Procedure (SHAP) and the Disabilities 
of the Arm, Shoulder and Hand measure (DASH) 
questionnaire e que neste caso com grande dis-
função, optou-se por amputação e protetização 
mio elétrica do membro superior com melhor 
resultado funcional16. Outras medidas para ava-
liação funcional dos membros superiores foi o 
Manual Ability Classification System ABILHAND20.

Segundo o trabalho de Elfassy C. e cols4. por 
meio de pesquisa qualitativa com entrevistas a 
pessoas envolvidas, familiares e/ou cuidadores, 
fisioterapeutas, a reabilitação intensiva precoce foi 
considerada benéfica para todos os grupos, pois 
auxiliou na programação de futuras interven-
ções, incluindo o manejo cirúrgico e não cirúr-
gico, e a recomendação de auxílios adaptativos. 
No entanto, como as crianças com AMC crescem, 
suas necessidades começam a divergir daquelas 
expressas por cuidadores e se concentram mais 
na participação e nos obstáculos do meio ambiente. 

Assim, relatam que a equipe precisa ser sensível 
a essa transição, incluir metas de participação e 
intervenções para garantir que as necessidades 
dos jovens com AMC sejam atendidas. O 
desenvolvimento de uma medida de desfecho e 
reabilitação, com recomendações práticas, poderão 
ajudar em  vários setores a atender às necessidades 
das famílias e dos jovens com AMC.

As limitações deste estudo foram principalmente 
quanto a pouca padronização dos estudos e ní-
veis de evidência para efeitos comparativos, ob-
servou-se a aplicação de instrmentos diversos, 
mais de dez diferentes intrumentos para avalia-
ção funcional, da qualidade de vida e de satisfa-
ção.7-10,14-16,21 Entretanto, isso se explicaria talvez 
por se tratar de doença rara, onde a maioria das 
publicações são de relatos de casos ou série de 
casos, e as dificuldades com as publicações com 
metodologia qualitativa padronizada.  

CONCLUSÃO

O número de estudos sobre qualidade de vida em 
pacientes com artrogripose congênita publicados 
nos últimos 10 anos foi pequeno. Na maioria, 
observou-se aplicação de diferentes instrumentos 
para di ferentes tratamentos.  Aval iou-se, 
sobretudo, na perspectiva do paciente adulto, 
de cuidadores e médicos quanto a qualidade de 
vida, à saúde em geral, entre outros quesitos e 
aos atendimentos realizados principalmente na 
infância. Além disso, os estudos indicaram a 
necessidade de valorizar a avaliação da qualidade 
de vida em outras fases da vida, na infância e 
adolescência, para subsidiar a melhoria do 
atendimento nos serviços de reabilitação e nos 
quesitos para indicações de tratamento. 
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Tabela 1
Distribuição dos artigos publicados incluídos no estudo por ano, periódico, população, intervenção, controle e resultado. 

Nº Autor/Ano/
Periódico

Nível de evidência/
Metodologia

População Objetivo
Intervenção/Controle

Resultado

1 Altiok H / 
2019/ Am J 
Med Genet C 
Semin Med 
Genet12 

Estudo prospectivo 
de avaliação de 
qualidade de vida 
de portadores 
de artrogripose 
após deixarem 
serviço pediátrico; 
utilizando o Measure 
Information System 
and Satisfaction with 
Life Scale

33/adulto Cuidados cirúrgicos 
e de órteses durante 
atendimento em hospital 
pediátrico

83% relataram saúde 
geral boa / excelente, 30% 
viviam independentemente, 
69% deambulavam pela 
comunidade e 57% 
empregados;56% satisfeitos 
ou extremamente satisfeitos 
com a vida. Cinco indivíduos 
insatisfeitos com a vida, 
relataram diminuição da 
função física, maior ansiedade, 
depressão, fadiga e dores poli 
articular.

2 Sawatzky B 
/ 2019/ Am J 
Med Genet C 
Semin Med 
Genet3

Estudo prospectivo 
multicêntrico (14 
países) de qualidade 
de vida, aplicação do 
SF 36 

83/adulto Cirurgias para pé, joelho 
e quadril.

O nº de cirurgias/participante 
de 9,8, com pelo menos 
50% realizadas na infância. 
78%, 45% e 31% dos 
participantes tiveram cirurgias 
de pé, joelho e quadril, 
respectivamente. 

3 Oishi S/ 
2019/ Am J 
Med Genet C 
Semin Med 
Genet13

Revisão
questionários 
de qualidade de 
vida: Child Health 
Questionnaire-
Parent Form (CHQ, 
EQ-5D-Youth 
version), mobilidade 
e autocuidado 
usando o Pediatric 
Evaluation of 
Disability Inventory 
(PEDI), e satisfação 
com as órteses 
com Avaliação de 
Satisfação do Usuário 
de Quebec.

Não informado/
criança

Descrever a atualização 
de cirurgia nos membros 
inferiores,  uso de 
órteses e cirurgias com 
o objetivo de tornar o 
pé plantígrado; usar 
calçados e andar sem 
dor. Os procedimentos 
de liberação posterior 
e posteromedial, e 
procedimentos ósseos 
incluindo talectomias 
e  osteotomias de ossos 
do tarso.

Vários autores descreveram 
o manejo de deformidades 
dos membros inferiores em 
crianças;
Os resultados de longo prazo 
foram insatisfatórios com alto 
número de recorrências e 
resultados funcionais ruins.
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Nº Autor/Ano/
Periódico

Nível de evidência/
Metodologia

População Objetivo
Intervenção/Controle

Resultado

4 Ramdy RC/ 
2019/ Am J 
Med Genet C 
Semin Med 
Genet14

Revisão Não informado/
criança

Descrever atualização de 
cirurgia nos membros 
superiores e uso de 
órteses
Ombro - osteotomias 
rotacionais do úmero 
para correção da 
contratura de rotação 
interna do ombro
Cotovelo – liberação 
posterior de capsula, 
alongamento do tendão 
do tríceps ou  
transferência do 
musculo  tríceps para 
flexão ativa do cotovelo; 
Punho – liberação 
capsular/ transferência 
do tendão do extensor 
ulnar do carpo (ECU) 
para o extensor radial 
curto do carpo (ECRB); 
osteotomia em cunha do 
carpo /liberação volar e 
transferência do tendão 
da ECU;Mão – correção 
do polegar aduto com 
tecnica de Abdel-Ghani21 

56% dos pacientes com 
envolvimento de membros 
superiores e inferiores e 
17% somente membros 
superiores; Alongamentos e 
orteses são fundamentais no 
inicio da infancia; cirurgia 
após 1 ano Avaliação com 
questionário PROMIS 
(Patient-Reported Outcomes 
Measurement Information 
System)  curto são úteis  para 
avaliar a função dos membros 
superiores de crianças com 
artrogripose

5 Elfassy C / 
2020/ Disabil 
Rehabil15

Pesquisa qualitativa 
co-design modificada 
baseada na 
experiência com as 
principais partes 
interessadas.

27 participantes 
entre jovens com 
artrogripose,cuidadores 
e médicos

Tratamento cirúrgico 
e de reabilitação 
iniciou no nascimento 
e diminuiu na 
adolescência. 

Os jovens com AMC 
identificou a participação 
como um componente 
essencial de sua vida, no 
entanto, os cuidadores e 
médicos não enfatizaram essa 
necessidade; Reabilitação foi 
relatada como benéfica desde 
a primeira infância até o final 
da adolescência relatado pelos 
jovens, cuidadores e médicos.

6 Eriksson M 
/2018/Prosthet 
Orthot Int11

II - Caso-controle
Questionários de 
qualidade de vida 
Questionário de 
Saúde Infantil-
Formulário para 
os Pais e EQ-5D 
jovem; Inventário de 
Avaliação Pediátrica 
de Incapacidade 
e satisfação com 
órteses 

33/criança Grupo com Órtese para 
andar (Ort-D)
Grupo Sem órtese para 
andar
(Ort-ND)

Escore do Questionário de 
saúde de da Criança foi 
menor em crianças que eram 
dependentes de órtese para 
caminhar. Ambos Ort-D 
e Ort-ND mostraram-se 
igualmente satisfeitos com 
suas órteses.



32 Com. Ciências Saúde. 2019; 30(3):21-32

Batista KT et al.

Nº Autor/Ano/
Periódico

Nível de evidência/
Metodologia

População Objetivo
Intervenção/Controle

Resultado

7 Nouraei H 
/2017/ Am J 
Med Genet A5

Pesquisa qualitativa 
- SF-36

177/adulto Avaliação funcional e 
mobilidade a longo 
prazo

Relataram nove (0-70) 
cirurgias, 75% vivia 
independentemente, tinham 
quase 3x mais probabilidade 
de ter diploma com escores 
de função física mais baixos 
do que a população geral; 
menos ativos fisicamente e 
metade sentiu dores crônicas 
nas costas e 60% e nas 
articulações e quase metade 
destes usavam medicamentos 
para a dor regularmente.

8 Salminger 
S /2016/J 
Rehabil Med16

Relato de caso/
Avaliação qualidade 
de vida

1/adulto Amputação de membro 
superior e protetização

Avaliação funcional 
favorável após amputação e 
protetização mio elétrica do 
membro superior 

9 Dubousset J 
/2015/ J Child 
Orthop.17

Avaliação funcional 
e questionário 
específico para o 
estudo

65/adulto Cirurgia e reabilitação Autossuficiência em 35, 
parcial em 20, dependência 
total em 10 pessoas. 
deambulação com cadeira de 
rodas: permanente para 18, 
parcial para 9 deambulando 
em casa, 8 deambulando ao 
ar livre com muletas e 29 
eram deambuladores livres; 
26 envolvimentos da coluna 
vertebral com cirurgia em 14. 

10 Foy CA 
/2013/ J Bone 
Joint Surg 
Am18

Estudo retrospectivo 
de serie de casos 
Manual Ability 
Classification System 
ABILHAND-Kids 
measure of manual 
ability.

46/criança Avaliar resultados 
pacientes submetidos a 
osteotomias em cunha 
do carpo 

Desfechos em longo prazo 
revelam que a correção 
cirúrgica da postura de flexão 
do punho em crianças com 
AMC resulta em melhora 
com a cirurgia e. pais ou 
responsáveis indicaram que 
eles ficaram satisfeitos com os 
resultados da operação.


