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RESUMO
Objetivo: avaliar o nível de satisfa-
ção dos cuidadores de pacientes com 
síndrome de Rett. Métodos: foi rea-
lizado um estudo retrospectivo por 
meio dos prontuários de dez pacientes 
com Síndrome de Rett, nove femini-
nos e um masculino. Foram obtidos 
os dados radiográficos e foi elabora-
do um questionário de 31 perguntas, 
respondidas pelos familiares dos pa-
cientes. Resultados: a redução média 
no ângulo pré-operatório e a medida 
no pós-imediato foi de 72,4%. Com-
plicação pós-operatória ocorreu em 
apenas um caso, e 87,5% dos cuida-
dores afirmaram que houve melhora 
expressiva com relação ao efeito da 
cirurgia sobre os cuidados pessoais, 
na função e locomoção; o tempo de 
permanência na cadeira de rodas au-
mentou. Para 66,7% dos cuidadores, 
a frequência de internamentos por 
problemas médicos e a frequência de 
pneumonia diminuíram com a cirur-
gia. Também fizeram uma avaliação 
positiva sobre a estética da deformi-

ABSTRACT
Objective: to evaluate the satisfaction 
of the caregivers of Rett Syndrome (RS) 
patients. Methods: For this retrospective 
study, statistical data were presented by 
the medical records of 10 patients with 
RS, nine females and only one male. 
With the radiological data presented 
in the medical records, a questionnaire 
was prepared with 31 questions to be 
answered by family. Results: the average 
reduction of the angle that occurred 
between the preoperative evaluation 
and the postoperative evaluation was 
of 72.4%. Postoperative complications 
occurred in only one case, and 87.5% 
of the caregivers said that there was 
significant improvement with respect 
to the effect of surgery on personal 
care, function, locomotion; the time in 
the wheelchair increased. To 66.7% 
of the caregivers, with the surgery, the 
frequency of medical admissions and 
the frequency of pneumonia decreased. 
They also made a positive evaluation 
about the aesthetic deformity of the 
spine. The vast majority of the caregivers 

RESUMEN
Objetivo: evaluar el nivel de satisfacción 
de los cuidadores de pacientes con sín-
drome de Rett. Métodos: fue realizado 
un estudio retrospectivo por medio de 
las historias clínicas de 10 pacientes 
con síndrome de Rett, nueve mujeres y 
un hombre. Fueron obtenidos datos ra-
diográficos y se elaboró un cuestiona-
rio de 31 preguntas a los familiares de 
los pacientes. Resultados: la reducción 
promedio en el ángulo preoperatorio y 
el promedio en el postoperatorio fue del 
72,4%. La complicación postoperatoria 
ocurrió en solo un caso y el 87,5% de los 
cuidadores afirmaron que hubo mejoría 
expresiva con relación al efecto de la 
cirugía sobre los cuidados personales, 
en la función y locomoción, y además, 
el tiempo de permanencia en la silla 
de ruedas aumentó. Para el 66,7%, de 
los cuidadores, la frecuencia de inter-
namientos por problemas médicos y la 
frecuencia de neumonía disminuyeron 
con la cirugía. También hicieron una 
evaluación positiva sobre la estética de 
la deformidad de la columna. La gran 
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dade da coluna. A grande maioria dos 
cuidadores (85,7%) submeteria no-
vamente seus filhos à cirurgia e reco-
mendariam para outra criança com o 
mesmo problema. Conclusão: houve 
redução significativa na média do ân-
gulo de Cobb entre o pré e pós-opera-
tório e melhoria em todos os aspectos 
do paciente. Os cuidadores manifes-
taram que submeteriam seus filhos ao 
procedimento cirúrgico novamente. 

DESCRITORES: Síndrome de Rett/
cirurgia; Escoliose; Fusão 
vertebral; Cuidadores

(87.5%) said that their children could 
undergo surgery again and they would 
recommend it to another child with the 
same problem. CONCLUSION: there 
was a significant reduction in the mean 
Cobb angle between the preoperative and 
postoperative period, an improvement in 
all aspects of the patient, and caregivers 
also expressed that their children could 
undergo to surgery again.

KEYWORDS: Rett syndrome/
surgery; Scoliosis; Spinal 
fusion; Caregivers

mayoría de los cuidadores (el 85,7%) 
sometería nuevamente sus hijos a la 
cirugía y recomendaría a otro niño con 
el mismo problema hacer este tipo de 
corrección. Conclusión: hubo una re-
ducción significativa en el promedio del 
ángulo de Cobb entre el pre y postopera-
torio y una mejoría en todos los aspectos 
del paciente. Los cuidadores manifesta-
ron que someterían sus hijos de nuevo al 
procedimiento quirúrgico.

DESCRIPTORES: Síndrome de 
Rett/cirugía; Escoliosis; 
Fusión vertebral; Cuidadores

INTRODUÇÃO
A Síndrome de Rett (SR) é uma desordem neurológica de 
causa genética descoberta em 1988 e esporádicas envolven-
do as mutações do gene conhecido como MecP21,2. Com 
incidência de um caso para cada 10 mil a 15 mil meninas 
nascidas vivas, a SR, a priori, afeta apenas crianças do sexo 
feminino que, com nascimento e desenvolvimento aparen-
temente normais até os 6 a 18 meses, começam, a partir 
de então, a demonstrar os sinais clínicos da condição, que 
evolui em quatro estágios progressivos, mas não degene-
rativos. Os sinais clínicos são: estagnação do desenvolvi-
mento, desaceleração do crescimento do perímetro cardíaco 
e do ganho ponderal, hipotonia, regressão de aquisições já 
adquiridas (fala ou marcha, por exemplo), alterações com-
portamentais (choro intenso aparentemente desmotivado 
e crise de irritabilidades longas, autoagressão), desvios no 
contato social e na comunicação, isolamento (características 
ditas autísticas), perda gradual do uso prático das mãos e da 
linguagem, aparecimento de movimentos manuais estereo-
tipados (sinal muito característico da SR), aparecimento de 
crises convulsivas (em 50% a 70% dos casos), alterações 
respiratórias importantes (apneia, hiperventilação, perda de 
fôlego, aerofagia), alterações de sono (insônia), bruxismo 
intenso e constipação intestinal. 

Em torno dos dez anos de idade, embora os sintomas 
clínicos acima descritos tendam a melhorar, há lenta dete-
rioração motora progressiva, resultando em escoliose gra-
ve, distúrbios vasomotores e atrofia muscular. Muitas das 
que ainda andam podem perder a marcha nesta etapa da 
vida. 	

Em termos cognitivos, permanecem, ao que se sabe, 
em estágio correspondente ao desenvolvimento intelectual 
dos 12 aos 24 meses. A linguagem está sempre ausente. 
Trata-se, portanto, de condição que resulta em múltiplas 
deficiências e, portanto, na total dependência da pessoa 
por ela acometida, que deverá estar sob cuidado de fami-
liares e/ou responsáveis 24 horas por dia. 

MÉTODOS
Análise retrospectiva de prontuários de dez pacientes com 
SR, sendo que nove destes eram do sexo feminino e apenas 
um do sexo masculino.

Após análise das radiografias pré e pós-operatórias para 
mensuração dos ângulos de Cobb, também foram analisa-
das as radiografias do quadril desses pacientes quanto à 
centralização da articulação coxofemoral. Também foram 
analisadas a obliquidade pélvica e a técnica operatória uti-
lizada (via anterior, via posterior ou ambas), com os seus 
respectivos níveis de instrumentação.

Após coleta de dados (idade, sexo, idade no momento 
cirúrgico), os pacientes foram tomados para reavaliação 
ambulatorial e, neste momento, seus familiares responde-
ram a um questionário elaborado com 31 perguntas refe-
rentes aos cuidados pessoais; função e locomoção; estado 
geral de saúde; e estética. 

Os resultados obtidos no estudo foram expressos por 
médias e desvios-padrão ou por frequências e percentuais.

RESULTADOS
Neste estudo, foram incluídos dez pacientes portadores de 
Síndrome de Rett submetidos à artrodese da coluna. Nove 
pacientes eram do gênero feminino e apenas um do gênero 
masculino. A média de idade no início do tratamento foi de 
11,8 ± 3,5 anos e, no momento da cirurgia, foi de 14,2 ± 
2,4 anos, sendo o intervalo médio decorrido entre o início 
do tratamento e a cirurgia igual a 2,4 ± 3,0 anos.

A classificação I na Fundação Mundial de Saúde (FMS) 
foi observada em cinco pacientes, a classificação II em dois 
deles e três pacientes tinham a classificação V. A avaliação 
do quadril indicou que cinco pacientes tinham quadril centra-
do, outros quatro, subluxado, e apenas um luxado. A redução 
média no ângulo ocorrida entre a avaliação pré-operatória e 
a avaliação no pós-imediato foi de 72,4%, diminuindo dis-
cretamente na avaliação da última consulta, quando a média 
passou para 71%. Os limites da curva e os ângulos medidos 
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nas avaliações pré-operatórias, no pós-imediato e na última 
consulta a partir de radiografias são apresentados na Tabela 1. 

Os pacientes foram avaliados por seus cuidadores 
quanto aos efeitos da cirurgia a que foram submetidos. Na 
abordagem, foram consideradas questões relacionadas aos 
cuidados pessoais, função e locomoção, estado geral de 
saúde, estética, estado emocional e recomendações sobre 
a cirurgia. 

Complicação pós-operatória ocorreu em apenas um 
caso. Quanto aos cuidados pessoais, na opinião de pelo 
menos 83% dos cuidadores houve uma grande melhora em 
atividades como vestir ou tirar as calças, alimentar e tomar 
banho. A troca de fraldas e a higiene da área genital, para 
aproximadamente metade dos cuidadores, foram itens que 
melhoraram pouco ou não apresentaram alterações. Na 
avaliação do efeito da cirurgia sobre os cuidados pessoais 
em geral, 87,5% dos cuidadores afirmaram que houve me-
lhora expressiva nessas atividades (Tabela 2).

Nas questões sobre função e locomoção, consideran-
do-se a avaliação da maioria dos cuidadores, o efeito posi-
tivo da cirurgia foi observado em atividades como colocar 
ou tirar a criança da cadeira de rodas, sentar na cadeira de 
rodas, deitar ou levantar da cama e a posição na cama. Já 
o tempo de permanência na cadeira de rodas e em uma 
cadeira comum piorou após a cirurgia (Tabela 3).

Figura 1
Avaliação da frequência de internamentos por problemas 
médicos, de infecção urinária e de pneumonia

Frequência de eventos
67% 67% 67%

Internamentos Infecção urinária Pneumonia

Inalterada Diminuiu

33%33%33%

Cuidado pessoal n*
Piorou pouco Sem alteração Melhorou 

pouco
Melhorou muito 

n (%) n (%) n (%)
Vestir/tirar as calças 7 1 (14,3) 6 (85,7)
Alimentar 6 1 (16,7) 5 (83,3)
Tomar banho 8 2 (25,0) 6 (75,0)
Trocar as fraldas 6 2 (28,6) 1 (14,3) 4 (57,1)
Realizar higiene da área genital 7 3 (42,9) 1 (14,3) 3 (42,9)
Em geral 8 1 (12,5) 7 (87,5)

TABELA 2 – Avaliação quanto a atividades relacionadas aos cuidados pessoais

*Número de casos válidos.

Paciente
Limites da 

curva

Ângulo (em graus) Redução % do ângulo

Pré-operatório Pós-imediato
Última 

consulta
Pré-pós imediato (%) Pré-última consulta (%)

1 T2-L5 90 33 30 63,3 66,7
2 T2-L3 50 13 74
3 T2-L4 78 18 20 76,9 74,4
4 T4-L5 46 15 16 67,4 65,2
5 T10-L5 39 7 8 82,1 79,5
6 T2-L3 80 16 19 80 76,3
7 T3-L3
8 T1-L3 30 8 9 73,3 70
9 T11-L4 40 15 14 62,5 65
Média 56,6 14,7 18,3 72,4 71
Desvio-padrão 22,6 8 8,4 7,4 5,8

TABELA 1 – Limites da curva e ângulos no pré-operatório, pós-imediato e na última consulta

Para 66,7% dos cuidadores, a frequência de interna-
mentos por problemas médicos e pneumonia diminuíram 
com a cirurgia. A frequência de infecção urinária, na ava-
liação de quatro de seis cuidadores, não se alterou. Nenhum 
item sobre o estado geral de saúde foi relatado como tendo 
aumentado em frequência após a cirurgia (Figura 1).

Uma avaliação positiva sobre a estética da deformidade da 
coluna foi feita por todos os cuidadores. Para 14,3% deles hou-
ve um pouco de melhora, e para 85,7% houve muita melhora.
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Função e locomoção n*
Piorou 
muito

Piorou 
pouco

Sem 
alteração

Melhorou 
pouco

Melhorou 
muito

n (%) n (%) n (%) n (%)
Colocar/tirar a criança da cadeira de rodas 7 1 (14,3) 6 (85,7)
Sentar na cadeira de rodas 7 1 (14,3) 6 (85,7)
Deitar ou levantar da cama 8 3 (37,5) 5 (62,5)
Posição para dormir 8 3 (37,5) 5 (62,5)
Sentar em uma cadeira comum 3 1 (33,3) 2 (66,7)
Tirar/colocar no carro 6 2 (25) 2 (25) 4 (50)
Levar a cça na cadeira de rodas para outro lugar 5 1 (20) 2 (40) 2 (40)
Colocar as talas e aparelho 5 4 (80) 1 (20)
Uso das mãos 6 6 (100)
Tempo de perman. sentada numa cadeira comum 6 1 (16,7) 3 (50) 2 (33,3)
Tempo de permanência na cadeira de rodas 8 4 (57,1) 2 (28,6) 1 (14,3)
Em geral 7 1 (14,3) 1 (14,3) 5 (71.,4)

TABELA 3 – Avaliação quanto à função e à locomoção

*Número de casos válidos.

A grande maioria dos cuidadores (85,7%) submeteria 
novamente seus filhos à cirurgia e a recomendariam para 
outra criança com o mesmo problema. Os mesmos cuida-
dores que recomendariam a cirurgia relataram que seus 
filhos estão mais alegres.

DISCUSSÃO
A escoliose em SR é uma complicação comum como 
nos outros pacientes com escoliose neuromuscular. Na 
SR, a curva progride mais aceleradamente que na co-
liose idiopática, em torno de 14 a 21° em um ano em 
pequenas séries3-5. As evidências para o manejo em es-
coliose na Síndrome de Rett são limitadas. Alguns casos 
são englobados nas escolioses neuromusculares, sendo 
que não há comparação entre os grupos6-8. O planeja-
mento cirúrgico deve começar com um ângulo de Cobb 
entre 40 e 60º 7,9.

O tratamento cirúrgico é indicado para reduzir os efei-
tos da escoliose e proporcionar uma melhora na qualidade 
de vida, que traz benefícios para o paciente, como equi-
líbrio para sentar, e para o manuseio pelos seus cuidado-
res. Porém,  o tratamento cirúrgico é uma decisão difícil 
para os familiares devido às complicações inerentes ao 

tratamento5. No nosso estudo, tivemos apenas uma compli-
cação pós-operatória, em que foi necessária uma revisão 
cirúrgica com significativa melhora do quadro. 

Em seu estudo, Askin et al. revelam que o decréscimo 
das funções orgânicas ocorre aproximadamente 12 meses 
após o aparecimento da escoliose10. Algumas das questões 
abordadas neste estudo mostraram que o tempo de perma-
nência sentado em uma cadeira piorou. Colvin et al. relatam 
não haver perda das funções pré-existentes com o tratamento 
cirúrgico da escoliose, além de terem mensurado várias fun-
ções da vida diária em seu estudo11.

Não foi encontrado estudo semelhante na literatura re-
visada. Os estudos já revisados foram embasados em gru-
pos populacionais europeus e norte-americanos, portanto, 
não refletem a nossa realidade.

CONCLUSÃO
No presente estudo tivemos uma redução significativa na 
média do ângulo de Cobb entre o pré e o pós-operatório.

Houve melhora em todos os aspectos e, em especial, a 
maioria dos cuidadores submeteria seus filhos novamente 
ao procedimento cirúrgico. Os mesmos relatam que seus 
filhos estão mais alegres.
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