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RESUMO

Introdugcdo: A Sindrome do Intestino Curto refere-se a uma condigdo gastrointestinal
debilitante que leva a redugéo da superficie de absorcao de agua, eletrélitos e nutrientes. A
investigacao sobre o impacto na qualidade de vida das criancas com sindrome do intestino
curto e suas familias é escassa. Objetivo: Os principais objetivos desta revisdo séo a
caracterizacdo do impacto na qualidade de vida em doentes com idade igual ou inferior a 18
anos que sofrem de sindrome do intestino curto e avaliar a relevancia de um questionario
especifico dirigido a esta patologia. Métodos: Segundo as normas PRISMA, a pesquisa
efetuada analisou estudos de 1970 a 2020 das bibliotecas médicas digitais: PubMed, Embase
e Web of Science utilizando os seguintes descritores: “QUALITY OF LIFE” e "SHORT BOWEL
SYNDROME". Foram considerados elegiveis: artigos ligados ao tema, em texto integral, na
lingua inglesa e estudos realizados em humanos em idade pediatrica. Resultados: Foram
identificados 1174 artigos, destes foram selecionados 56. Foi evidenciado que a sindrome do
intestino curto afeta negativamente os dominios fisico, social, psicolégico e emocional das
criancas. Para além disso, os cuidadores também referem pior qualidade de vida e maior
sobrecarga psicolégica. A nivel escolar e do neurodesenvolvimento verificou-se maior
absentismo escolar, deterioracdo das relacdes entre pares e dificuldades em adquirir
competéncias dentro dos limites das idades habituais. Estas repercussdes devem ser
investigadas pelos profissionais de saude para a ado¢do de estratégias de intervencao que
possibilitem melhorar a qualidade de vida. Discussdo: A presente revisdo sistematica
demonstra que a sindrome do intestino curto tem impacto na qualidade de vida das criangas
e adolescentes e dos seus cuidadores alertando para a hecessidade de a avaliar em conjunto,

através da aplicacdo de questionarios especificos.

PALAVRAS-CHAVE: SINDROME DO INTESTINO CURTO; QUALIDADE DE VIDA;

CRIANCA



ABSTRACT

Introduction: Short bowel syndrome refers to a debilitating gastrointestinal condition which
results in inadequate absorption of water, electrolytes and nutrients. Research on quality of life
of children with short bowel syndrome and their families is scarce. Objective: The purpose of
this literature review is to describe the impact of short bowel syndrome on quality of life of
patients under 18 years of age and to assess the relevance of a pathology-specific
guestionnaire. Methods: Based on the PRISMA guidelines, this review which analysis data
from 1970 to 2020 was carried out through searching the following terms “ QUALITY OF LIFE”
and * SHORT BOWEL SYNDROME” in PubMed, Embase and Web of science. Full text
articles relating to the theme in english and studies conducted in humans of pediatric age were
considered eligible. Results: Of the 1174 citations reviewed, a total of 56 studies were
included. It has been shown that short bowel syndrome can negatively affect specific domains:
physical, social, psychological and emotional. Furthermore, being a caregiver is also
associated with worse quality of life and increased psychological distress. Frequent school
absences, peer relationship difficulties and abnormal developmental milestones can have an
impact on academic success of children. These limitations should be investigated by health
professionals for the adoption of treatment strategies to improve quality of life. Discussion:
This systematic review demonstrates that short bowel syndrome has a profound impact on the
quality of life of affected children and their families which highlights the need to evaluate them

using disease-specific questionnaires.

KEYWORDS: SHORT BOWEL SYNDROME; QUALITY OF LIFE; CHILD



INTRODUCAO

A Qualidade de Vida (QV) é definida, pela Organizagcao Mundial de Saude, como “a perceg¢ao
que um individuo tem sobre a sua posi¢ado na vida, dentro do contexto dos sistemas de cultura
e valores nos quais esta inserido e em relagdo aos seus objetivos, expectativas, padrdes e

preocupacoes”.

A Sindrome do Intestino Curto (SIC) é uma doenca gastrointestinal grave e debilitante
caracterizado pela reducdo de superficie intestinal secundaria a uma ressecao cirargica
intestinal extensa. Resulta num estado de ma absor¢cdo com incapacidade para manter o
equilibrio hidroeletrolitico e um balanco energético positivo, levando a diarreia crdénica,
desidratacdo, perda de peso, disturbios eletroliticos e desnutricdo, colocando em risco a vida
do doente. As doencas que mais frequentemente resultam em SIC sdo a enterocolite

necrotizante, a gastrosquise, a atrésia intestinal e o volvo. (1, 2)

Ha dados que evidenciam que a prevaléncia desta patologia estd a aumentar tendo como
explicacdo a melhoria nos cuidados de saude, nomeadamente o suporte de cuidados
intensivos neonatais e dos cuidados paliativos pediatricos, de meios de manutengédo da
nutricdo e ainda das técnicas cirdrgicas disponiveis. (1, 3, 4) Desta forma, a reducédo da

mortalidade tem aumentado o risco de desenvolver patologias que predispdem para a SIC.

Embora o trato gastrointestinal tenha a capacidade de se adaptar morfolégica e
funcionalmente aumentando de forma gradual a capacidade absortiva, a SIC pode resultar
numa insuficiéncia intestinal com dependéncia de Nutricdo Parentérica (NP) de longa
duracdo. A insuficiéncia intestinal define-se como a dependéncia de NP durante pelo menos
90 dias. A NP € uma terapéutica invasiva que leva a restricbes diarias importantes a nivel
social, fisico e psicologico. Perceber as dificuldades adjacentes a este tipo de programas
terapéuticos domiciliarios € essencial para poder oferecer o suporte necessario as criangas e
para poder prevenir e tratar atempadamente as possiveis complicacdes adjacentes tais como
a sépsis associada a cateter venoso central (CVC), a doenga hepatica associada a nutricdo
parentérica e a doenca 6ssea metabdlica, sem esquecer as implicagdes biopsicossociais, tdo

impactantes nesta faixa etaria.

Apesar dos avancos técnicos cirargicos e medicos, a investigacdo sobre as implica¢des na
QV tanto a nivel clinico como néo clinico (variaveis educacionais, padrées do sono, relacdes
sociais e familiares e impacto na personalidade) € escassa. Para além disso, o facto de ainda
nao existir um questionario especifico sobre a QV aplicavel a SIC pode ser limitante para a

equipa multidisciplinar responsavel pela gestdo do doente bem como para a avaliacdo do



impacto das recentes modalidades terapéuticas, como o teduglutide, um analogo do

“glucagon-like peptide 2”.

O objetivo do presente estudo consiste em rever a bibliografia existente de forma a
caracterizar o impacto da sindrome do intestino curto na qualidade de vida em doentes com
idade igual ou inferior a 18 anos e avaliar a necessidade de um questionario especifico e

dirigido a esta patologia.



METODOS
Critérios de elegibilidade

Trata-se de um estudo de revisdo bibliogréafica sistematica que foi orientado pelas diretrizes
PRISMA ("Preferred Reporting ltems for Systematic Reviews and Meta-Analyses”), cujo

acesso € livre.

Iniciou-se a revisao sistematica da literatura pela formulacéo de uma questao de investigacao,
segundo a estratégia PICO - Populagédo, Intervencdo, Comparacédo e “Outcome”. A questao
do presente estudo foi a seguinte: Qual € o impacto na qualidade de vida das criangas com

sindrome do intestino curto?

A pesquisa bibliografica foi realizada de novembro de 2019 a novembro de 2020. Foram
selecionados artigos publicados entre 1970 (ano em que foi introduzida pela primeira vez o

conceito de NP domiciliaria que conduziu a uma melhoria notavel da QV nas criangas) e 2020.

Os critérios de inclusao utilizados nesta reviséo foram: artigos ligados ao tema, tipo de estudo
(ensaios clinicos aleatérios e clinicos controlados; revisdes sistematicas; estudos -
comparativos, observacionais, controlados randomizados; revisbes narrativas e meta-
analises), artigos em texto integral, estudos realizados em humanos, publica¢ées entre 1970
- 2020, idade pediatrica (inferior a 18 anos) e artigos publicados na lingua inglesa. Foram
excluidos estudos que n&o cumpriam o0s critérios anteriormente estabelecidos, os
relacionados com a economia, em adultos, epidemiolégicos, sobre fisiopatologia, sobre outras
patologias, relatos de casos isolados e artigos que néo analisavam dominios importantes para

a analise da QV das criancas com SIC.

Fontes de informagéo

A pesquisa de informacdo foi efetuada com base na leitura e compilacdo de informacao
presente em artigos cientificos indexados na PubMed, Embase e Web Of Science. Os filtros
de pesquisa foram desenvolvidos de acordo com o dicionario de sinébnimos da plataforma -
MeSH terms ("Medical Subject Headings”) e EMTREE ("Embase subject headings”).

Pesquisa

Através de uma estrutura loégica foram combinados os termos de busca com os operadores

booleanos e os componentes da estratégia PICO. Para a biblioteca digital PubMed, Embase



e Web of science foram utilizados os descritores e operadores booleanos “(quality of life) AND

(short bowel syndrome) “.

Foi utilizado o programa Endnote Web (http://www.myendnoteweb.com/) para a organizagado

dos artigos.

A selecéo inicial dos artigos foi feita a partir da leitura do titulo e do resumo, inferindo qual a
sua adequabilidade aos objetivos do presente estudo. No caso de duvidas acerca da sua
pertinéncia, todo o artigo passou a ser analisado. Os estudos duplicados foram removidos

comparando os autores, o titulo e 0 ano.

ApOs a triagem inicial, os estudos selecionados foram guardados em texto completo e

avaliados integralmente segundo os critérios de elegibilidade.

Para a extracao dos dados foram registadas num formulério Excel informacdes relativas ao
ano de publicagdo, amostra, tipo de estudo, autor, QV, interven¢cdes com impacto na QV e

questionarios que foram utilizadas na andlise.

Sintese dos resultados
Foi realizada uma revisado sistematica qualitativa e ndo quantitativa da literatura.

Para melhor andlise critica metodolédgica dos artigos observacionais incluidos foi utilizada a
ferramenta proposta pelo “Critical Appraisal Skills Programme” (CASP) que avalia os estudos
através de questionarios com 10 a 12 perguntas relacionadas com validade dos resultados,
rigor da andlise, interpretacdo dos resultados e pertinéncia do estudo. Para cada item as
opgdes de resposta sdo “sim” (1 ponto), “ndo” (0 pontos) ou “ndo aplicavel’. Os estudos
classificados com pontuacdes superiores ou iguais a seis foram considerados de boa
gqualidade metodolbgica e viés reduzido e os estudos com cinco pontos ou menos de

gqualidade metodoldgica pouco satisfatéria e com risco consideravel.
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RESULTADOS
Selecéo de estudos

A Figura 1 apresenta o numero de publicagdes identificadas e selecionadas que foram
incluidas na reviséo sistematica, bem como as que foram excluidas de acordo com os critérios

de elegibilidade.

No inicio da pesquisa bibliografica foram identificados 1174 artigos dos quais 59 foram
removidos por estarem em duplicado. Foram obtidos mais 9 potencialmente relevantes para
0 ambito da revisdo da literatura, que foram avaliados a luz dos critérios de inclusdo e

exclusao.

Os artigos foram submetidos a uma primeira fase de analise por meio da leitura dos titulos e
resumos da qual resultou a sele¢do de 320. Destes, 56 artigos foram considerados elegiveis.
ApéOs a avaliacao individual, o principal motivo de exclusdo foram estudos realizados

exclusivamente em adultos.

G
S Artigos identificados Artigos adicionais
N através da pesquisa nas identificados pela
3 bases de dados sua pertinéncia
s PubMed (n = 100) (n=9)
s Web of Science (n = 695)
o Embase (n = 379)
—— l v
() Artigos selecionados apés a ; .
remocao de duplicados ] Artigos excluidos (n = 804)
(n = 1124) * Tipo de estudo (casos clinicos)
E « Nao abordavam o tema pretendido
o v ¢ Artigos ndo completos
;'_E Artigos selecionados apés a oArtigczs em japonés, espanhol, chinés e
avaliacdo do titulo e resumo > alemdo
(n = 320) « Estudos em adultos )
« Estudos sobre outras patologias (sindrome
—— do intestino irritavel, neoplasias, doenca
( ) inflamatoria do intestino)
y
[
52 Artigos completos selecionados Artigos completos excluidos (n = 264)
_g = através dos critérios de elegibilidade »| 1. Estudos em adultos
@ 2 (n = 56) 2. Nao abordavam o tema pretendido:
'5 @ ¢ Artigos de revisdo relativos apenas as
[ 5 g : :
complicacbes do sindrome do intestino
curto
S e Artigos de revisdo relativos apenas a
G abordagem cirGrgica do sindrome do
intestino curto em adultos e em criancas
eArtigo de revisdo relativo apenas a
5 v adaptac3o intestinal
5 Estudos incluidos na sintese ¢ Artigo de revisdo relativo a transicdo entre
= qualitativa o] meio hospitalar e domici_liério
R (n = 56) » Artigo do tipo custo-eficacia
S

Figura 1 - Fluxograma para a coleta de estudos incluidos na revisao, segundo critérios de "Preferred
Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses”.
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Os resultados da avaliacdo da qualidade metodolégica dos estudos foram apresentados sob
a forma de duas tabelas no anexo I. Pode ser verificado que a qualidade dos estudos
observacionais selecionados mostrou ser aceitavel uma vez que a maioria (n=20) apresentou
boa qualidade metodolégica e viés reduzido apesar de se ter encontrado um artigo com risco

de viés consideravel.

Caracteristicas dos estudos

Os estudos selecionados sdo maioritariamente revisdes da literatura com ou sem meta-
andlise (n=33). Os restantes sdo artigos originais observacionais transversais (n=20), de

coorte (n=1) e relatérios de ensaios clinicos (n=2).

A Figura 2 mostra o nimero de artigos publicados nas bases de dados PubMed, Embase e
Web Of Science segundo o ano de publicagdo, no periodo compreendido entre os anos de
1970 a 2020. Pode-se concluir que a SIC tem ganho maior relevancia cientifica nos ultimos

anos.

NUmero de artigos
=] = .} w Fy 14y
—

¢
—
% —
7
—
S
I
7CP |

Ano de Publicacéao
Figura 2- Numero de artigos publicados nas bases de dados segundo o ano de publicacéo

As amostras dos estudos incluidos apresentam habitualmente dimensBes pouco

consideraveis, variando de 7 (5) a 302 (6).

A Tabela 1 apresenta a distribuicdo por tema dos dominios abordados com impacto na QV
das criancas e adolescentes com SIC pelos artigos incluidos na revisdo sistematica, sendo
gue cada artigo, por vezes, contempla mais do que um tema. A maior parte dos estudos

centra-se na abordagem da SIC e poucos avaliam realmente a QV.
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Tabela 1 - Distribuigcdo por tema dos artigos incluidos na Reviséo Sistemética.

Temas Numero de artigos
Qualidade de vida 17
Dominios com impacto na qualidade de vida 15
Familia 11
Neurodesenvolvimento e escolaridade 17
Adolescéncia 8
Perturbacdo do Comportamento Alimentar 7
Abordagem da Sindrome do Intestino Curto 33

A Tabela 2 relne as caracteristicas dos estudos transversais e de coorte que foram
selecionados e que avaliaram a QV. ldentificaram-se dois tipos major de instrumentos de

avaliacdo da QV: genérico — “Pediatric Quality of Life Inventory” (PedsQL) e especificos. Dois

estudos nao utilizaram nenhum instrumento validado para a analise.

Tabela 2 - Descricdo dos artigos que avaliaram o impacto da Sindrome do Intestino Curto na

qualidade de vida.

1° Autor Tipo de ) ] . Limitacdo do
N Qualidade de Vida Questionario
(Ano) estudo estudo
Sanchez SE 23 Transversal Qualidade de vida diminuida PedsQL; Amostra pequena e
(2013) em todos os dominios do 1- 12 Questiondrio questionario
meses e dos 12 meses - 6 “Family apenas preenchido
anos principalmente devido ao Impact”; pelos pais.

dominio fisico e psicossocial. 2 Questdes

abertas.
Pederiva F 30 Transversal Qualidade de vida diminuida PedsQL. Amostra pequena.
(2018) em todos os dominios exceto Subjetividade das
no dominio emocional. respostas dos pais
acerca da percecao
sobre o estado
geral dos filhos.
Emedo MJ 7 Transversal Impacto negativo no dominio Sem Ampla variacdo de
(2010) fisico e psicossocial. guestionario. idades, tempo
limitado das
entrevistas,
auséncia de

anonimato.

%
30%
27%
20%
30%
14%
13%
59%



Engstrom |
(2003)

Gottrand F 72 Transversal Qualidade de vida semelhante

(2005)

Olieman JF 31 Transversal
(2012)

Tran LC
(2019)

17 Transversal

Mutanen A 36 Transversal
(2015)

25 Transversal Impacto negativo no dominio

social, escolar, psicolégico,

emocional e fisico.

ao grupo de controlo.

Qualidade de vida diminuida

nos dominios relacionados

com hospital, salude e

obrigacdes.

Qualidade de vida diminuida.

Impacto nos dominios

psicossocial, fisico e escolar,

mas nao emocional e social.

Boa qualidade de vida.

Adolescentes apresentaram

menor qualidade de vida

devido ao impacto no dominio

social e preocupacdo com o

futuro.

Qualidade de vida semelhante
ao grupo de controlo com

excecao do dominio fisico e

guando presenca de dor

abdominal. Qualidade de vida

percecionada pelos pais

inferior a dos filhos.

CBCL,;
entrevista
clinicae
avaliacédo da
interacao
social;
guestionario
sobre a
nutricao

parentérica.

Questionario nao
especifico apenas
preenchido pelos
pais. Auséncia de
distin¢céo entre os
efeitos da nutricéo
parentérica e da
doenca subjacente.
Grupo avaliado

muito heterogéneo.

Questionarios Auséncia de

“Qualin,
Auquei e
OK.ado”.

PedsQL.

Questionario
HPN-QOL

Baxter.

PedsQL;
“Resources
and Stress
for families”;
Questionario
de sintomas
gastrointes-

tinais.

distin¢céo entre os
efeitos da nutricdo
parentérica e da
doenca subjacente.
Utilizacdo de
guestionarios

genéricos.

Amostra pequena,
avaliacéo Unica da
gualidade de vida
(flutuagbes com o
tempo).

Amostra pequena,
nao utilizacdo de
guestionarios
especificos para a

doenca.

Amostra pequena e
heterogénea,
subjetividade nas
respostas,
avaliacéo realizada
anos depois
baseada apenas na

memoria dos pais.
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Neam VC 91 Transversal Qualidade de vida diminuida PedsQL. Estudo longitudinal.
(2020) em todos os dominios princi-
palmente nas idades 5-7 anos

e 8-12 anos.
Reinshagen 53 Transversal Criancas submetidas a Sem N&o aponta limita-
K (2008) “Longitudinal Intestinal guestionério. c¢oes.

Lenthening and Tailoring”
revelaram melhorias no

dominio fisico, social e escolar.

Edge H 20 Transversal Criangas submetidas a cirurgia Questionario Amostra pequena,

(2012) de reconstrugdo autéloga adaptado a respostas subijeti-
apresentaram melhor partir de vas aos questiona-
qualidade de vida. outro relativo rios e nao utilizacao

aos efeitos  de um questionario
do Refluxo  padronizado.
Gastro
Esoféagico.
Legenda: PedsQL, “Pediatric Quality of Life Inventory”; CBCL, "Child Behavior Checklist”;
HPNQOL, “Home Parenteral Nutrition - Quality of Life”.

A QV é um conceito subjetivo e multidimensional, que engloba varias componentes como a

funcionalidade a nivel fisico e social e 0 bem-estar psicol6gico e emocional.

Ao contrério de adultos com SIC e NP domiciliaria e das criangas com asma e diabetes
Mellitus, ndo existe um questionario pediatrico de QV especifico da SIC. O PedsQL é
amplamente utilizado e validado para medir a QV pediatrica geral em doencgas cronicas. A

maioria dos estudos relataram medi¢cdes com esta mesma escala genérica.

Os estudos demonstraram, nesta populagdo, através do questionario PedsQL, resultados
uniformes e implica¢des na QV. Estes revelaram uma QV em todas as faixas etarias inferior
a das criancas saudaveis, igual ou inferior as criancas com doencas crdnicas quando em
idade escolar e inferior em doentes com outras doencas intestinais que nao requeiram NP.
(1-4, 7-14)

A QV e a percecao da saude estédo diretamente ligadas com a frequéncia de ida ao hospital,

presenca de complicacdes e necessidade de intervencgdes terapéuticas.

Estudos em que foram utilizados questionarios adaptados para criangas do impacto da NP
domiciliaria na QV evidenciaram que criancas sob NP podiam ter uma QV semelhante a das

criancas saudaveis, exceto em idades superiores, na presenca de sintomas especificos, como

15



dor abdominal, e quando ha rebate no dominio psicoldgico. (13, 15) Para além deste achado,
alguns estudos também relataram o facto de muitas criangas conseguirem ter uma QV
proxima das criancas saudaveis pelas estratégias de adaptacao que acabam por desenvolver
ao longo do tempo e pelo suporte diario das equipas multidisciplinares adequado as suas reais
necessidades. (15-17)

A literatura descreve em praticamente todos 0s estudos o impacto negativo na QV dos
cuidadores pela sobrecarga, desgaste fisico e emocional. (4, 10, 13, 15-18) Foi
frequentemente reportado nestas familias diminuicdo das atividades sociais, problemas nas
relacées familiares, aumento da ansiedade, cansaco e perda de energia devido a carga

constante associada a prestacao de cuidados.

Os resultados desta revisao sistemética reforcaram os achados de pesquisas anteriores sobre
a importancia de existir uma preocupacao em avaliar a QV na populacédo com SIC de idade

pediatrica.

Estudos realizados concluiram que o questionario PedsQL n&o aborda pontos necessarios
para avaliar o bem-estar fisico, psiquico, emocional e familiar destas criancas. (10, 16, 18) O
uso de questionarios genéricos pode contribuir para a diminuicdo do énfase de aspetos
salientados nos artigos como sintomas especificos (por exemplo, diarreia e incontinéncia fecal
em varias faixas etarias), adaptacdes na vida quotidiana e social, problemas emocionais,
desvios no neurodesenvolvimento, dominio de preocupagdo dos pais e da propria

crianca/adolescente e desafios relacionados com a NP, CVC e gastrostomias.

Sanchez et al. e Gottrand et al. (18, 19) revelaram o descontentamento dos pais pelo facto do

guestionario genérico falhar em abordar o verdadeiro impacto da SIC na vida dos seus filhos.

De seguida, sdo apresentados os resultados relativos as varidveis evidenciadas nos estudos
selecionados que interferem na QV, isto é, uma sintese das diferentes componentes

mencionados na Tabela 1 e de estratégias de intervencao que possibilitam melhorar a QV.

Dominio Fisico

Relativamente ao dominio fisico, que consiste na perce¢do da crianca da sua capacidade
para realizar as atividades diarias, a literatura descreve importantes limitagdes nas criancas
com SIC. Tais restricdes parecem estar associadas a presenca de CVC e gastrostomias que
tém implicacdes na realizacdo de atividades quotidianas como tomar banho, gatinhar, brincar
e caminhar. (15, 19, 20)
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Estas limitacdes fisicas foram também explicadas por sintomas fisicos incomodativos (dor
abdominal), perce¢cbes negativas sobre a sua propria saude, aumento da frequéncia de
dejecdes no dia-a-dia e pela incontinéncia fecal. (10, 16) Mesmo as crian¢as em idade escolar
gue suspenderam a NP reportaram que tinham uma frequéncia de deje¢cbes aumentada

(superior a 3 por dia) e que as dejecdes eram mais aquosas e, por vezes, involuntarias. (5)

Um estudo sobre a QV relacionada com a saude em 23 criangas demonstrou
descontentamento por parte dos pais em relacdo ao atingimento da aquisicdo de metas de
neurodesenvolvimento como o treino dos esfincteres: 40% dos pais descreveram atraso no

treino do bacio. (19)

Dominio Social

O advento da NP domiciliaria permitiu & crianca e a sua familia terem uma vida social fora do
hospital; no entanto, ainda assim, limitada. (20) Esta técnica requer cuidados especificos e
prolongados e também familiares que estejam habilitados a lidar com o rigor destes
programas terapéuticos e com os problemas que podem surgir. Consiste na perfusao por

periodos de 8 a 12 horas por dia, geralmente durante a noite. (21)

Tanto as criancas sob NP domiciliaria como as que conseguiram fazer o desmame desta
terapéutica apresentaram limitacdes na sua vida social e psicossocial, principalmente se

mantiveram estomas e CVC. (10)

O impacto negativo sobre o bem-estar social foi evidenciado por diversos autores. (3, 5, 10,
12, 13, 15, 18, 20-23) Este dominio contempla questdes como a diminuicdo do convivio com
outras criancas, dificuldade em fazer amizades e de realizar atividades com os pares,
incontinéncia fecal, limitacbes no desporto, constrangimentos em dormir fora de casa,
diminuicdo de atividades de lazer, medo e restri¢cdes relativas a férias e viagens. (5, 10, 15,
21)

Para além disso, a necessidade de restringir alguns alimentos na dieta limitou o convivio em
celebracdes e jantares sociais, e por outro lado, o fracionamento de refeicoes destas criancas
dificultou os momentos familiares a mesa, com consequéncias negativas no comportamento
alimentar. (4, 5, 22, 23)

Esta doenca também mostrou ter um impacto significativo na liberdade de circulagéo (passear,
viajar). As criancas sob NP tiveram maior risco de complicagdes associadas ao CVC e a outros
dispositivos como gastrostomias. A maior prevaléncia nestas criangas de sintomas
gastrointestinais foi um importante fator limitante no dominio social. A logistica associada a

deslocacdes e férias (transporte de bolsas de nutricdo e material de infusdo) e a dependéncia
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das criancas com SIC relativamente aos seus familiares/cuidadores foram igualmente

condicionantes neste dominio. (5, 15)

Dominio Psicolégico e Emocional

O dominio psicoldgico procura avaliar o estado de humor e a existéncia de algum grau de
sofrimento emocional.

Foram reportados aspetos negativos relacionados com problemas de sono, preocupacoes e
sentimentos de medo, labilidade emocional, tristeza e raiva. (5, 10, 20, 21) Um estudo
populacional sueco em 25 criangas sob NP domiciliaria reportou que 0s seus pais 0s
caracterizavam como mais ansiosos, timidos e sensiveis e também mais angustiados quando
estavam sozinhos. (21) Foi também descrita a ocorréncia de transtornos psicolégicos tais
como depressao, ansiedade, dificuldade de ajustamento social e sintomas psicossomaticos.
(5,21, 23, 24) As dificuldades na convivéncia com os pares e nas relacfes entre os elementos
familiares podem trazer consequéncias psicolégicas, como as referidas anteriormente, que

agravam a inibic&o social. (23)

Contrariamente ao esperado, estudos que utilizaram o questionario genérico PedsQL
encontraram resultados inferiores no dominio emocional mas nao estatisticamente
significativos. (12, 19) Adicionalmente, um estudo realizado a 36 criancas nao revelou
gualquer impacto deste dominio na QV, apesar das respostas dos familiares terem sido
bastante discordantes. (16)

Familia

As caracteristicas da familia, da educacéo e do funcionamento familiar estdo correlacionadas
com o bem-estar socioemocional da crianca. De um modo geral, quando um membro da

familia é afetado por uma doenca crénica, a dindmica familiar é alterada.

Os pais tém consciéncia que a sobrevivéncia dos filhos depende das suas capacidades para
lidar com a NP domiciliaria e muitos deles consideraram essa responsabilidade um grande

compromisso. (17, 24)

Foi mostrado que ter um filho com SIC tem repercussfes na QV dos pais e de outros irmaos
mesmo quando em comparacgdo com familias de criangcas com outras doengas cronicas. (4,
5, 10, 13, 18, 20, 23, 24) As maes reportaram um nivel de QV relativamente mais baixo. (18)
Os irméos de criancas com SIC relataram um nivel de QV semelhante em todos os dominios

exceto em resultados dos questiondrios relacionados com a alimentacéo e salude. No entanto,
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Gottrand et al. (18) sugeriu que o impacto na QV dos irmaos deve ser mais bem estudado no
futuro, pois é previsivel que estes sofram igualmente por terem um irmao com uma doenca

cronica e sob NP domiciliaria.

Um estudo descritivo em Inglaterra destacou que habitualmente os pais ndo descreviam
preocupacdes financeiras e referiam acompanhamento por equipas multidisciplinares mas,
apesar disso, itens associados a viagens pessoais, folgas e preocupagfes com o futuro eram
fontes de sacrificios, ansiedade e privagcdes. No que respeita as rotinas e organizacdo do
tempo familiar, este estudo sugeriu que os pais de criangcas sob NP domiciliaria despendem
mais tempo em cuidados de salde e na realizacéo de tarefas da vida diaria aparentemente

simples e menos tempo em atividades de lazer e de descanso. (15)

A maioria dos estudos evidenciou uma deterioracéo significativa da vida social, laboral e da
sexualidade dos pais bem como uma maior propensdo a estarem fisicamente cansados,

dificuldade em tirarem férias, fazerem compras e passarem tempo com 0s parceiros. (18, 20)

Pais de criangas com SIC relataram estar numa situagdo de maior stresse dadas as incertezas
gerais sobre o futuro, a imprevisibilidade de complicacdes, a necessidade de equilibrar as
responsabilidades domésticas e laborais, associadas a cansaco fisico importante. (10, 16, 24)
Foi também relatado que estes familiares estavam mais sujeitos a depresséao, perturbagcdes
da ansiedade, disturbios do sono, isolamento social e dificuldades econémicas. (10, 16, 18,
20, 24)

A evidéncia cientifica aponta assim para que o impacto de uma crian¢ca com SIC na vida das
familias ndo deva ser subestimado e deva ser avaliado como parte do seguimento

multidisciplinar destes doentes.

Escolaridade e Neurodesenvolvimento
1. Impacto escolar

A dimensédo escolar aborda as dificuldades da crianca com SIC em se concentrar,
acompanhar as atividades escolares e lidar com o absentismo por motivos clinicos. As
criancas com SIC lutam para conseguirem superar os seus desafios de forma a sentirem-se

mais confiantes, integradas e felizes no ambiente escolar.

Esta dimenséo abrange diversas questdes com impacto negativo na vida das criancas com
SIC, que salientam uma vez mais a diferenca com os seus pares: dietas restritivas; presenca
de CVC e gastrostomias que condicionam os recreios e a educacéo fisica; o absentismo nas

atividades escolares ou extracurriculares por internamentos hospitalares, consultas e
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procedimentos cirdrgicos; perturbacdes do sono pela NP noturna e os padrées anormais de
transito intestinal que podem levar a necessidade de usar de forma inesperada e frequente a

casa de banho, levando a sentimentos de vergonha e de timidez. (5, 8, 15, 21)

E na idade escolar que as criancas se comecam a identificar com os da sua idade. Qualquer
situag&o que as rotule como diferentes pode afetar o seu sentimento de pertenca ao grupo. O
facto de passarem mais tempo fora da escola agravou as dificuldades nas relagdes sociais e

na integracéo e prejudicou, por vezes, o desempenho escolar. (8, 20, 21)

Uma reviséo (10) revelou que as pontuacdes relativas ao desempenho escolar diferiam entre
paises e grupos etarios. Nos estudos incluidos, crian¢cas em idade escolar, dependentes e
independentes de NP, apresentaram restricdes nos jardins-de-infancia ou nas escolas e

necessitaram de apoio de cuidadores externos na escola ou creche.

Na andlise dos estudos, o dominio escolar avaliado pelo PedsQL apresentou resultados
inferiores relativamente aos pares. (8, 12, 19-21) Nao obstante, dois estudos reportaram em
criancas e adolescentes, das quais a maioria sem NP, resultados semelhantes de

desempenho escolar as criangas saudaveis. (5, 10)

2. Impacto no neurodesenvolvimento

Segundo a Sociedade de Pediatria do Neurodesenvolvimento, o neurodesenvolvimento da
crianca define-se como “o0 conjunto de competéncias por meio das quais a crianga interage
com o meio que a rodeia, numa perspetiva dinamica, de acordo com a sua idade, o seu grau
de maturacdo, os seus fatores biolégicos intrinsecos e o0s estimulos provenientes do

ambiente.” A infancia € um periodo critico para o neurodesenvolvimento.

O crescimento exponencial do cérebro ocorre durante a maturacao fetal e infantil, periodo
durante o qual qualquer doenca pode ter efeitos deletérios no neurodesenvolvimento. Uma
vez que as influéncias ambientais e a nutricAo desempenham um papel importante no
desenvolvimento do cérebro, complicagbes associadas a SIC podem contribuir para
perturbacBes no neurodesenvolvimento (cognitivas, posturais, adaptativas, da linguagem e do

comportamento) com impacto na QV da crianca e da familia. (8, 25)

Uma meta-andlise recente revelou que o neurodesenvolvimento era normal em 29 a 100%
dos casos e a maioria das criancas (80 a 90%) frequentavam a escola. As criangas com atraso
de desenvolvimento psicomotor moderado a grave tinham outras comorbilidades, como
prematuridade extrema e anomalias cerebrais estruturais. Um dos estudos encontrou

comprometimento cognitivo e motor em mais de 50% das criangas com idade superior a 2
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anos. (26) A incidéncia de atraso nas areas de linguagem, motricidade fina, visdo e

aprendizagem variou entre 9,4% a 18,8%. (11)

Uma reviséo revelou desvio no neurodesenvolvimento em 20% das criancas, dois tercos
apresentaram perfil cognitivo inferior a um desvio padrdo da média e metade apresentou
atraso na area da linguagem. (10) Neste artigo, a perturbacdo de competéncias psicomotoras
foi um achado uniforme em doentes dependentes de NP e criangas com insuficiéncia intestinal
com idade inferior a 2 anos, principalmente as capacidades motoras globais. (10) Um outro
aspeto identificado foi o facto de 40% das familias destas criancas terem relatado dificuldades

em adquirir competéncias dentro dos limites das idades habituais.

Foram também relatados atrasos no desenvolvimento  psicomotor, nomeadamente em

aquisicbes motoras como gatinhar, sentar sem apoio e andar. (27)

Os fatores de risco associados a compromisso no desenvolvimento psicomotor em criangas
com SIC foram diversos, tais como a prematuridade, o baixo peso ao nascimento, diagnostico
inicial de enterocolite necrotizante, nimero de procedimentos cirlrgicos, internamentos
prolongados, numero de episodios séticos, doenca hepatica associada a insuficiéncia
intestinal, défices nutricionais, comprimento do intestino delgado e hiperbilirrubinemia
conjugada. (3, 4, 10, 11, 16, 25, 27-29)

So et al. (29) demonstrou num estudo prospetivo em 31 criancas entre 0os 12 e 0s 26 meses,
gue as capacidades motoras globais eram o dominio mais comprometido, e que normalmente
persistia no tempo em criangas com insuficiéncia intestinal. Foi observada uma correlagéo
significativa entre resultados mais baixos da capacidade motora global com um elevado
namero de dias sob NP e um menor comprimento do intestino delgado. De facto, foi salientado
gue estes achados advém do impacto negativo no dia-a-dia da crianca dos longos periodos
de tempo consumidos com os programas terapéuticos, que levam a perda de oportunidades
na exploracdo do ambiente e também a um condicionamento de estimulos e de interacbes
com o0 meio. (29) Uma outra correlagdo encontrada foi entre 0 maior nimero de episodios
séticos nos primeiros 2 anos de vida e um resultado inferior em escalas de atividades de vida
diaria, de socializacdo e de vida adaptativa, ou seja, a SIC teve um impacto negativo nas
competéncias da area do comportamento e adaptacao social. Este achado relacionou-se com
o facto das criangcas com SIC terem tido um risco aumentado de sépsis durante o periodo
neonatal devido as infe¢cbes recorrentes associadas ao CVC, que levam a uma libertacdo de
citocinas durante a resposta inflamatéria sistémica, podendo causar altera¢cdes na estrutura
cerebral. (29)
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Adolescéncia

As taxas de recuperacdo e a esperanca média de vida de criancas com SIC tém vindo a
melhorar ao longo do tempo com programas multidisciplinares de reabilitagdo intestinal,
avancos técnicos cirurgicos e médicos e melhoria na prevencdo e no tratamento das

complicacdes. (30)

Estudos sobre o impacto na QV de vida de adolescentes com SIC come¢cam a ganhar cada
vez maior relevancia pela cronicidade da doenca e pelos riscos que esta acarreta. Um estudo
recente relatou uma QV significativamente mais baixa em comparacdo com adolescentes

saudaveis. (15)

Adolescentes com SIC (com ou sem NP) apresentaram elevada prevaléncia de sintomas
gastrointestinais, incluindo dor abdominal, distensédo abdominal, vomitos episddicos, diarreia
e obstipacao. De referir que o numero de hospitaliza¢des, procedimentos com necessidade
de anestesia geral, estudos diagnosticos, medicamentos prescritos, consultas e
hospitalizacdes foram superiores nos adolescentes que ainda necessitavam de NP. Ainda
assim, o nimero de admissfes e consultas foi significativamente menor para adolescentes

em comparacgdo com criancas de menor idade com SIC. (9)

O desenvolvimento e o fortalecimento da autonomia e da independéncia num adolescente
com SIC requerem a gestao de complexas terapéuticas e adaptacdes do dia-a-dia. A fase da
adolescéncia esta associada a mudancgas nas responsabilidades e ao aumento da exigéncia

de tarefas diarias. (11)

Adolescentes ostomizados relataram menor QV principalmente devido a afecdo do dominio

social e as preocupagoes relativas ao futuro. (15, 18)

A adolescéncia € um periodo de crescimento significativo que requer um aumento do aporte
nutricional. (31) Ao contrario do que era esperado, alguns estudos mostraram que criancas,
incluindo as que deixaram de realizar NP, demonstraram desvios no crescimento e
necessidade de reiniciarem NP ou de aumentarem 0s suplementos nutricionais orais na

adolescéncia. (31, 32)

Uma revisao retrospetiva realizada por Miyasaka (32), em 2010, revelou piores resultados nos
adolescentes com SIC, relativamente ao seu crescimento e ao seu desenvolvimento
psicomotor, principalmente quando tinham um menor comprimento do intestino delgado
remanescente. O estudo enfatizou a necessidade de acompanhamento a longo prazo das
criangcas e sugeriu uma intervencdo mais agressiva, nomeadamente a adicdo de
suplementacdo nutricional oral na adolescéncia ou até o recomeco de NP. (32) A reviséo

mostrou também que adolescentes com um menor comprimento do intestino remanescente
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(inferior a 70 cm) ap6s a introducdo de nutricdo suplementar tiveram um melhor
desenvolvimento pubertério (um avanco de pelo menos um estadio de Tanner e/ou inicio da
menarca) e um aumento do peso corporal. No entanto, esta intervencdo terapéutica ndo
influenciou a estatura final de forma significativa uma vez que é preciso ter em conta outro

fator: a idade da suplementacéo ser prévia ao inicio da maturacédo esquelética. (32)

A maioria dos estudos demonstrou que os adolescentes com SIC tiveram habitualmente
estagios de Tanner correspondentes a idade cronoldgica. Ainda assim, o efeito de citocinas
inflamatdrias resultante das complicagdes da prépria doenca ou dos programas terapéuticos

deve ser tido em consideracao, pois pode levar a puberdade diferida. (9, 33)

Perturbacdes do comportamento alimentar

Um dos objetivos do tratamento de criangas com SIC é conseguir oferecer-lhes um bom
aporte nutricional de forma a suprimir as necessidades diarias e individuais através de

alimentacéo por via oral, NP ou via entérica (gastrostomia). (22, 30, 34)

Sabe-se que a alimentagdo oral e enteral precoces melhoram a adaptacdo do intestino

remanescente e a QV da crianga, dos jovens e das familias. (22, 35)

E comum ser relatado nestas criancas avers&o alimentar e comportamento negativo a refeicdo
provavelmente pela exposi¢do a estimulos orais desagradaveis, as sondas nasogastricas,
associacdo dos momentos de refeicdes a tubos de gastrotomia e de maior stresse para 0s
pais. (11, 22, 30, 36)

A NP e a alimentacé&o entérica podem prejudicar o inicio da alimentagéo oral em criangas com
SIC porque interrompem os padrdes de saciedade e de fome. (22) Para além disso, a priva¢ao
das primeiras experiéncias da alimentacdo pode contribuir para o atraso na aquisicdo de
capacidades motoras orais e processamento sensorial (sabor, cheiro e textura dos alimentos).
(22, 30, 34)

O momento da alimentacdo € especialmente importante para a interacdo entre os familiares
e as criancas. Este momento influencia o seu crescimento social e emocional. A diminuicdo
das oportunidades de alimentacdo em familia afeta os relacionamentos, prazer e satisfacdo

com as refeicdes.

Estudos de doentes sob NP domiciliaria por insuficiéncia intestinal indicaram que a

capacidade de comer e apreciar a comida estava diretamente ligada a QV. (22)
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A introducéo precoce de alimentos orais na vida da crian¢a pode ajudar a prevenir a aversao
oral e problemas relacionados com a alimentacdo. Para evitar perturbacbes do
comportamento alimentar, um artigo de revisdo sugeriu diversas medidas: alimentacdo
precoce, exercicios orais motores nao nutritivos, estimulacdo positiva de estruturas periorais
e intraorais, intervencdes sensoriomotoras, apoio familiar na interagdo com a crian¢a durante
a hospitalizacdo inicial, incentivo de rotinas familiares durante as refeicbes, grupos de
alimentacéo para criancas e pais, adaptagdo da programacao da NP ou alimentag&o entérica
para permitir que a crianga possa participar nas atividades escolares e extracurriculares e
incentivo a comer com os pares na escola. (22) E também relatado que as criangas mais
velhas devem ser incentivadas a continuar a experimentar diferentes alimentos dentro dos
seus limites de toleréncia, uma vez que contribui para desfrutarem melhor das refeicfes. (11,
22, 30, 34, 36, 37) Para além disso, os estudos relembraram a importancia dos terapeutas na
area da alimentacdo em ajudar os cuidadores com estratégias que permitam a crianca

estabelecer associacdes positivas com a alimentagéo oral. (11, 36)

Chiatto et al. (34) avaliou a eficacia de um tipo de terapia nutricional sensorial em 12 criancas
com insuficiéncia intestinal. Os resultados deste estudo demonstraram que, com esta
intervengao sensorial, existiu um aumento da tolerancia das criancas a alimentacao oral com
alimentos solidos de textura mista e sabor variavel, permitindo alcance da autonomia enteral
e atingimento de metas de desenvolvimento relacionadas com a alimentacdo (succdo e

degluticao).

Abordagem da Sindrome do Intestino Curto com énfase na qualidade de vida

De um modo geral, a literatura existente dirige-se maioritariamente ao tratamento e
monitorizacdo da SIC em adultos; no entanto, € limitada em artigos especificos relativos as
potenciais abordagens com impacto na QV em criancas com SIC. O ultimo tépico dos
resultados desta revisdo sistematica pretende evidenciar estratégias de intervengdo que

possibilitaram melhorar a QV relatadas nos artigos selecionados.

7

A alimentagcdo por via parentérica € o tratamento crucial e necessario para repor as
necessidades caldrico-nutricionais das criancas, seja de uma forma total ou parcial. A NP
domiciliaria permitiu aumentar o bem-estar da crianca, conforto e convivio familiar. (30) Um
regime de NP e/ou nutricdo entérica ciclica noturna aumentou a flexibilidade de atividades no

dia-a-dia e levou a uma melhoria na QV. (38)

Os programas de reabilitacdo intestinal sdo um topico de extrema relevancia mencionado em

muitos artigos incluidos nesta revisdo. Conclui-se que estes devem procurar usar estratégias
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dietéticas, farmacolégicas e cirlrgicas adaptadas as necessidades individuais de cada
crianga, oferecer educacgéo e apoio continuo aos pais, otimizar a transi¢cao para NP domiciliar

e avaliar novas estratégias para alcancar a autonomia enteral o mais cedo possivel. (2, 31)

Uma facil comunicacdo com a equipa clinica contribuiu para que o suporte nutricional tenha
sido fornecido adequadamente a cada criangca e que as complicacbes tenham sido
rapidamente tratadas. Uma equipa multidisciplinar composta por gastroenterologista
pediatrico, nutricionista, enfermeira especialista, equipa de cuidados de saude priméarios,
equipa de cuidados paliativos pediatricos, cirurgido pediatrico, farmacéutico, psicologo,
assistente social, fisioterapeuta e pediatra geral permitiu fornecer suporte fisico e psicoldgico

para as criangas sob NP e também para os seus cuidadores. (3, 4, 17, 37, 39, 40)

E importante realcar que atualmente a maioria das criangas com SIC consegue alcancar a
autonomia enteral. (4, 7) Suprimir ou diminuir a terapéutica com NP levou a que as crian¢as
tivessem menos restricdes no seu estilo de vida e, consequentemente, uma melhoria da sua

saude social, psicolégica e emocional. (22, 41)

A administracdo de nutrientes por via enteral tem beneficio na adaptacédo e no trofismo do
intestino remanescente. (1-3, 37, 39, 40, 42, 43) O inicio precoce da alimentacdo enteral
demonstrou diminuir a taxa de hospitalizagdo e aumentar a taxa do alcance da autonomia
enteral. (36, 44)

Relativamente & introducdo de alimentos, as criancas com SIC apresentaram uma maior
tendéncia para intolerancia as proteinas do leite de vaca em comparacdo com criancas
saudaveis. (41) Em diversos estudos, o leite humano foi o estimulo preferido para a adaptagéo
intestinal aguando da nutricdo enteral. (39, 41, 45) Ainda assim, criangcas com SIC tém maior
risco de todo o tipo de alergias alimentares devido ao aumento da permeabilidade intestinal
e, por isso, formulas elementares ou semielementares podem ser boas alternativas ao leite
materno, ja que apresentam propriedades mais hipoalergénicas em comparag¢do com outras

preparagoes. (41)

Os analogos do “glucagon-like peptide 2”, nomeadamente o teduglutide, sdo usados
atualmente como uma opcao de tratamento em criangas com SIC. (2, 3, 39, 45-48) Trata-se
de um farmaco de administracdo subcuténea e para toda a vida, pois a supressao da sua
administracao leva a regressdo dos seus efeitos. Estudos em criancas revelaram que esta
terapéutica aumentou a absorcdo de nutrientes, reduziu a necessidade de NP e melhorou o
crescimento. Em contrapartida, este farmaco foi associado a um risco aumentado de poélipos

e carcinoma colorretal a longo prazo. (46, 47)
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Foram descritas diversas intervencdes cirirgicas que podem ajudar a promover a adaptacao
intestinal e autonomia enteral, como as enterostomias, procedimentos de alongamento
intestinal, como o STEP — “Serial Transverse Enteroplasty” e a cirurgia de reconstrucao
autologa para alongamento e modelagem do intestino — “Longitudinal Intestinal Lenthening
and Tailoring” (LILT). (1-3, 41, 43, 46, 49-53)

Edge et al. (54) mostrou num estudo retrospetivo de 32 criancas o impacto na QV da cirurgia
de reconstrucdo autéloga. Apés a cirurgia, os cuidadores relataram maior facilidade em cuidar
das criancas e melhoria na qualidade do tempo familiar. Verificou-se com esta intervencéo
cirirgica um aumento do conforto das criancas, capacidade de disfrutar do dia-a-dia e
melhorias no neurodesenvolvimento. Foi também demonstrado num outro estudo (53)
realizado em 14 criancgas o beneficio da cirurgia de reconstrucao autéloga no primeiro ano de
vida. A cirurgia levou a uma adaptacao intestinal mais rapida, permitindo inferir uma melhoria
na Qv.

O transplante intestinal € uma modalidade terapéutica de Ultima linha para criangcas com SIC.
(1-4, 6, 49, 55). As atuais indicagbes para transplante intestinal referidas pelos estudos
incluiram presenca de doenca hepatica avancada, perda de mais de 50% dos acessos
VeNosos centrais convencionais, sépsis recorrente relacionada com o CVC, episddios
frequentes de desidratacdo grave e baixa QV. (3, 4, 6, 35, 40, 41, 46, 52)

Um estudo espanhol realizado entre 1999 e 2012, incluindo 31 criancas, determinou a QV
apo6s o transplante intestinal pediatrico, utilizando questionarios de QV especificos para a
idade e ndo especificos para a doenga. Uma melhoria na QV apos o transplante foi notada
nas cotacdes obtidas relativamente a vitalidade, autoestima e funcionamento fisico e social e
emocOes. Apesar disso, foram relatadas pontuacfes mais baixas em relacdo ao apetite, ao

comportamento, a familia, a escola e a percecéo de doencgas cronicas. (56)

No entanto, foram mencionadas inUmeras preocupacdes adjacentes ao transplante intestinal
pelo risco elevado de rejei¢cdo (aguda e cronica) e doenca linfoproliferativa pos-transplante.
(2, 4, 49, 50, 52) Progressos na imunoterapia tém vindo a melhorar a sobrevida mas, apesar
disso, a vida pés-transplante requer monitorizacao apertada. Bianchi (49) referiu que esta
opcao terapéutica devera apenas surgir quando todas as outras modalidades falharem e/ou

quando a QV for inaceitavel.
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DISCUSSAO

Sumario da evidéncia

O presente estudo propds-se caracterizar o impacto na QV das criancas com SIC e avaliar a
relevancia de um questionario especifico dirigido a esta patologia. Apesar de nos ultimos
anos, a SIC ter vindo a ser constante objeto de investigacdo em adultos, o conhecimento
acerca da QV em criangcas e adolescentes com SIC é ainda escasso. Este proposito é
relevante, visto que atualmente a SIC é uma doenca cronica. Diversos autores apontam para
a necessidade de um maior investimento na investigacdo da SIC de forma a adaptar a

terapéutica, com a finalidade de melhorar a QV.

Esta revisdo sistematica contribuiu para perceber a importancia de avaliar de forma continua
a QV das criancas e adolescentes com SIC, bem como dos seus familiares, com o objetivo
de identificar limitacbes no dia-a-dia, incapacidade funcional, o impacto do tratamento e
rastrear complica¢gbes, criando a oportunidade de atuar de forma adequada e precoce.
Constatou-se que a QV néo s6 é inferior aos pares, mas também a das criangas com outras
doencgas cronicas. Esta revisdo veio acrescentar que o questionario PedsQL, apesar de nos
estudos em que foi utilizado mostrar resultados em conformidade com este achado, nao é
suficiente para ajudar o clinico a perceber quais sao os sintomas relacionados com a SIC em
cada crianca individualmente e a optar pela melhor abordagem terapéutica possivel. De facto,
a aplicacdo de questionarios genéricos tem limitac6es na capacidade de detetar problemas
especificos induzidos pela doenca e pela prépria terapéutica que afetam a vida diaria e o
modo de funcionamento das criancas e que vao variando ao longo da idade, crescimento e

estado de neurodesenvolvimento.

A necessidade de NP noturna e as restricdes no dia-a-dia relacionadas com a presenca de
CVC e estomas tém impacto na vida social, familiar e escolar. Além disso, os sintomas
gastrointestinais frequentes, o cansaco e os distlrbios do sono condicionam negativamente a
QV nas criangas com SIC. Mesmo apds a adaptacado intestinal, estas criangas ndo ficam

isentas de risco de problemas de saude potencialmente graves.

Os pais destas criancas relatam um impacto bastante significativo na sua QV e na dos seus
filhos. A gestdo das terapéuticas e a prestacdo dos cuidados necessarios influenciam

negativamente o funcionamento familiar.

Relativamente ao neurodesenvolvimento e a escolaridade, as limitacdes impostas pela
condicdo crénica refletem-se na educacdo, no comportamento, na linguagem e nas
capacidades motoras globais. O ato de brincar, a interagdo com o meio e a funcéo social

encontram-se igualmente comprometidos. Pela andlise dos resultados obtidos, pode concluir-
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se que uma maior QV relacionada com a saude das criangas/adolescentes reflete-se num

melhor desempenho na vertente escolar.

A adolescéncia é uma fase importante de mudancas bioldgicas, psicolégicas e sociais. Os
adolescentes procuram a sua propria identidade e estdo mais conscientes do seu
funcionamento corporal e da sua doenca e, por isso, podem estar mais sujeitos a sentimentos
de inseguranca e vulnerabilidade. E também um periodo de crescimento rapido pelo que um
seguimento adequado deve ser feito na medida em que pode ser necessario reiniciar NP ou

recorrer a suplementos nutricionais orais.

Para além do acompanhamento do estado nutricional a longo prazo, as modificacfes
antropométricas, composicao corporal e os estadios pubertarios de Tanner também devem

ser avaliados.

Este estudo contribuiu igualmente para sublinhar os achados recentes da literatura relativos
a frequéncia do desenvolvimento em criancas com SIC de aversao oral. As Perturbacdes do
Comportamento Alimentar nesta populacéo sdo preocupantes pelos beneficios que advém a
alimentacéo oral. Estas refletem a interacéo entre fatores psicolégicos, sociais, emocionais e

familiares e traduzem-se em comportamentos alimentares patolégicos com consequéncias ha

QV.

Em relacdo a abordagem das criancas com SIC, os objetivos terapéuticos nestas criancas
sdo: promoc¢ao da adaptacgéo intestinal, crescimento adequado, avaliagdo das necessidades
nutricionais, monitorizagdo, otimizagcdo da superficie absortiva, prevengéo e tratamento de
complicagdes. (3, 12, 37, 41, 45) A monitorizagdo regular é fundamental para garantir um
crescimento e desenvolvimento adequados e documentar alteracdes no dia-a-dia que possam
influenciar o bem-estar da crianca. E pertinente também destacar a necessidade do
acompanhamento psicoldgico e emocional nestas criangas. Uma flexibilizagdo dos horéarios
das consultas e tratamentos e uma facil comunicagdo com a equipa clinica correlacionam-se
positivamente com a QV. De destacar que, embora a literatura seja escassa em estudos que
avaliem o impacto na QV das terapéuticas médicas (teduglutide) e cirirgicas, depreende-se
gue o alcance precoce da autonomia enteral promove uma melhoria na vida das criancas e

dos seus familiares.

Esta revisdo contém algumas limitag6es que devem ser destacadas. A estratégia de pesquisa
dos artigos, apesar de estruturada, pode ter deixado artigos pertinentes de fora e o facto de
apenas uma pessoa ter realizado a verificagdo dos critérios de elegibilidade, mesmo com a

presenca de uma equacédo de pesquisa alargada, objetiva e reprodutivel, é limitante.
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A QV ao ser um conceito subjetivo impossibilitou também uma andlise quantitativa dos

estudos, implicando a inexisténcia de uma meta-andlise subsequente.

Para além disso, existem poucos estudos relativos a avaliagdo da QV em criangas com SIC
e a maioria dos existentes utilizou questionarios genéricos. Outras limitacdes desta revisdo
sdo a heterogeneidade, os curtos periodos de seguimento, o tamanho da amostra reduzido

da maioria dos estudos e a sobreposicéo de conceitos de SIC e insuficiéncia intestinal.

Concluséao

Em suma, esta revisao sisteméatica sublinha a necessidade da investigacao sobre a sindrome
do intestino curto, principalmente na valorizacdo da perce¢do da qualidade de vida destas
criancas/adolescentes. Conclui-se que existe um compromisso da qualidade de vida das
criangcas com sindrome do intestino curto, que abrange diversos dominios e se prolonga da
infancia pela adolescéncia. Por este motivo, futuras pesquisas deverdo ser conduzidas de
modo a colmatar caréncias da evidéncia atual sobre a tematica em anélise, com a realizacéo
de estudos que retratem o processo de desenvolvimento e validacdo de um questionario
especifico para a avaliagdo das repercussfes causadas pela sindrome de intestino curto na
vida destas criangas. Conclui-se também que o impacto negativo na qualidade de vida dos
cuidadores e da familia deve ser um aspeto a considerar na abordagem multidisciplinar desta
patologia, que devera abranger para além dos aspetos clinicos, a esfera biopsicossocial. De
notar que cabe aos profissionais de saude compreenderem e responderem adequadamente

as necessidades destas criancas.
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ANEXOS

ANEXO | - Resultados da qualidade metodolégica

Tabela 1 - Andlise da qualidade dos estudos transversais seguindo a Critical Appraisal Skills Programme

1° Autor

Sanchez SE
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Tabela 2 - Andlise da qualidade do estudo de Coorte segundo a Critical Appraisal Skills Programme

1° Autor So S
Objetivo bem definido 1
Coorte recrutada de maneira aceitavel 1
Exposicéo foi medida com precisé@o para minimizar o viés 0
Identificag&o de fatores de confuséo 1
Fatores de confusédo foram considerados na andlise 1
Adequacdo do acompanhamento 1
Acompanhamento por tempo suficiente 1
Qualidade dos resultados 1
Precisdo dos resultados 1
Resultados crediveis 1
Aplicabilidade dos resultados 1
Resultados de acordo com a evidéncia 1
Referéncia das implicac6es do estudo na pratica clinica 1

Total 12








