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Resumo

Objetivo: O objetivo foi avaliar portadores de distrofia muscular de Duchenne
(DMD) e Becker (DMB) por meio de escalas e andlise postural. Metodologia:
Foram avaliados 13 pacientes, idade 16,75 (+ 6,9) sendo 9 DMD, 4 DMB, 7 cadei-
rantes, 6 ndo cadeirantes, nas escalas: Indice de Barthel e EK (Egen Kklassifika-
tion). A avaliagdo postural sentada foi feita no software SAPO. Resultados: Os
dados revelam que: aumento da idade (p<0.01), dependéncia de cadeira de rodas
(p<0.01) e uso de ventilador (p<0.01) indicaram menor independéncia. Na avalia-
¢ao postural tanto dos nao cadeirantes quanto dos cadeirantes, verificou-se que
aumentam os agrupamentos nos cadeirantes, remetendo as limitagdes impostas
pela postura. Conclusao: Esses achados mostram que pacientes com DMD e DMB
tém sua funcionalidade e atividades de vida didria debilitadas com o avango da
idade, dependéncia de cadeira de rodas e uso de ventilador. Assim, associagao de
escalas com avaliagdes convencionais e analise postural sao ferramentas essen-
ciais para a investigacao.

Descritores: Atividades cotidianas; Distrofia muscular de Becker; Distrofia mus-
cular de Duchenne; Postura.

Abstract

Objective: The objective was to evaluate patients with Duchenne muscular
dystrophy (DMD) and Becker (BMD) in scales and postural analysis. Methods:
We evaluated 13 patients, age 16.75 (+ 6.9) and 9 DMD, BMD 4, 7 wheelchair,
wheelchair not 6, on the scales: Barthel Index and EK (Egen Klassifikation). The
evaluation was performed in sitting posture software SAPO. Results: Data show
that: increasing age (p <0.01), dependence on a wheelchair (p <0.01) and use of
ventilator (p <0.01) showed less independence. Postural assessment of both the
wheelchair and not the wheelchair, it was found that increase in the wheelchair
groups, referring to the restrictions imposed by posture. Conclusion: These find-
ings show that patients with DMD and BMD have its functionality and activities
of daily living impaired with advancing age, dependence on a wheelchair and
ventilator use. Thus, association of scales with conventional assessments and
postural analysis are essential tools for research.

Key words: Activities of daily living; Muscular dystrophy, Becker; Muscular dys-
trophy, Duchenne; Posture.
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Introducdo

A distrofia muscular é uma doenca de ori-
gem genética, que apresenta como caracteristica
comum a degeneracao progressiva da muscula-
tura estriada'. A fadiga e a fraqueza muscular
formam a base do quadro clinico e, em casos
mais severos, diminuem a expectativa de vida
do individuo. Por enquanto ndo ha cura para
essa doenga, porém a fisioterapia tem ajudado,
com programas de exercicios e dispositivos or-
topédicos.>**

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD)
e a Distrofia Muscular de Becker (DMB) sao as
formas mais comuns de miopatias que acome-
tem criangas. A DMD tem caréter recessivo, e
caracteriza-se por um distirbio progressivo e
irreversivel, principalmente da musculatura
esquelética.>® Os primeiros sinais evidenciados
sao disturbios de deambulacgao, tendo como ca-
racteristica o sinal de Gowers, caracterizado por
uma dificuldade de contracao de toda a muscu-
latura dos membros inferiores, resultando no
andar miopatico, por consequéncia da fraqueza
muscular proximal nos membros inferiores. A
fraqueza muscular que se segue por contratura
articular origina deformidades compensatérias
da coluna, como escoliose e hiperlordose.”® Tais
deformidades agravam a postura a ponto da
crianga ndo conseguir mais deambular, passan-
do a utilizar auxilios de locomog¢ao.’Ja, DMB é
uma forma um pouco mais branda de distrofia
muscular, mas o quadro clinico e a sequéncia de
sua evolucado tendem a ser semelhantes ao da
DMD, no entanto nessa, os primeiros sinais evi-
dentes ocorrem geralmente por volta dos 3 aos 5
anos de vida, enquanto na DMB a manifesta¢dao
é mais tardia.”

Entre as deficiéncias (impairments) mais co-
muns estdo a fraqueza muscular que se segue
pela contratura articular, originando deformi-
dades na coluna, altera¢des na fungdo pulmonar
e cardiaca, geralmente associadas a dor. Outro
classificador a ser levado em consideragdo é a in-
capacidade (disability) desses individuos. Neste,
podem ser incluidos: a diminuicdo da mobilida-

de, as dificuldades nas atividades de vida diaria
(AVDs), 0 aumento e a rapida fadigabilidade e a
dificuldade do ajustamento psicossocial. A des-
vantagem (handicap) ou o impacto na vida social
dos distroéficos inclui a reducdo da qualidade de
vida, das oportunidades educacionais, de em-
prego, além do aumento da dependéncia.""

Sabendo que o declinio na execugao das
AVDs e as graves alteragdes posturais podem
afetar o padrdo de qualidade de vida desses
individuos, se faz necessario que essas vari-
aveis sejam avaliadas durante a evolucdo da
doenga. A partir de avalia¢des frequentes, é
possivel realizar medidas preventivas e inter-
vengdes adaptativas.

A partir dessa breve revisao foi elaborada
a seguinte hipdtese: a idade, o uso de cadeira de
rodas, de ventilador e o tipo de distrofia inter-
feririam nas limitagdes funcionais do paciente
com distrofia muscular. Dessa forma, o objetivo
desse estudo foi analisar as atividades da vida
didria (AVDs), a funcionalidade e as alteracdes
posturais de pacientes portadores de distrofia
muscular de Duchenne e Becker.

Metodologia

Nesse estudo, de natureza explicativa,
transversal e prospectiva, participaram todos
os pacientes que realizavam tratamento na cli-
nica de Fisioterapia do Centro Clinico Electro
Bonini, na Universidade de Ribeirdo Preto
(UNAERP). Totalizaram 13 pacientes, com ida-
de média de 16,75 (+ 6,9) sendo 9 com diag-
noéstico de Duchenne e 4 com o diagnéstico
de Becker. Os pacientes tinham 5,7 (+6) anos
de tempo médio de tratamento (Tabela 1). Os
pais ou responsaveis foram esclarecidos quan-
to aos objetivos da pesquisa e assinaram um
termo de consentimento livre e esclarecido ba-
seado nas recomendagdes do comité de ética
local (Protocolo n.044/05).

Foram analisados os prontuarios com ava-
liacoes e evolugodes fisioterapéuticas dos 13 pa-
cientes, com o objetivo de investigar melhor, os



Tabela 1: Caracterizagdo da amostra avaliada

Paciente dade Uso de cadeira véJnst?Iaddeor t.rraetr:ra%gfo ;Ispt(r)o(:i:
1 7 N N 2 D
2 8 N N 0,3 B
3 9 N N 1 D
4 10 N N B
5 15 S N 3 D
6 16 S N 10 D
7 17 S N D
8 20 N N B
9 22 S S 16 D
10 22 S S 1 D
1 22 N N 3 B
12 24 S N 12 D
13 29 S S 16 D

Legenda: (S) sim; (N) nao; (D) Distrofia de Duchenne e (B) Distrofia de Becker.

seguintes aspectos: forma e tempo de tratamen-
to, idade do paciente, evolucdo da terapia, capa-
cidade fisica e funcional.

Foram utilizadas as escalas Egen
Klassifikation (EK) e o Indice de Barthel. A es-
cala EK é uma escala funcional, desenvolvida na
Dinamarca, validada para a lingua portuguesa
em outubro 2006 por Martinez et al.”® Consiste
em 10 perguntas e foi elaborada para quantificar
o grau de limita¢dao funcional de pacientes com
DMD em fase avangada da doenga. A pontuagao
¢ de 0 a 30, sendo 30 indicando maior incapaci-
dade. J4 o Indice de Barthel é composto por 10
itens, que avaliam diversos aspectos, tais como
habilidade para alimentar-se, vestir-se, higiene
pessoal e movimentagdo. Ao contrario da escala
EK, altos valores do Indice de Barthel indicam
menor comprometimento funcional. A pontu-
acdo maxima de independéncia corresponde a
100 pontos e a de médxima dependéncia, zero."*"

A escala EK e o Indice de Barthel foram
aplicadas diretamente aos pacientes (ou ao res-
ponsédvel em caso de dificuldade em responder
alguma questao especifica) e associadas a obser-
vagao dos pacientes durante a terapia.

Para a analise postural foi utilizado o sof-
tware SAPO (software de avaliagdo postural) dis-
ponivel gratuitamente'. Para essa avaliagao fo-

ram colocados marcadores “bolinhas de isopor”
em alguns pontos anatdmicos determinados no
programa, e depois foram obtidas as distancias
entre eles.

Todos os sujeitos ficaram de shorts, e foram
tiradas quatro fotos de cada um: vista anterior,
posterior, lateral direita e esquerda, e todas com
os pacientes sentados, pois alguns ja ndo assu-
miam a postura ortostatica. Varios cuidados fo-
ram tomados para a obtencdo desses registros
fotograficos: a parede de fundo foi revestida
com um tecido azul escuro; a luminosidade e o
foco foram ajustados, de modo a permitir uma
visualizacdo adequada dos pontos, a distdncia
considerada foi de 3 metros entre a camera e o
individuo e, como referéncia, foi utilizado um
fio de prumo aproximadamente 30cm a frente
e a direita do individuo. As fotos foram anali-
sadas pelo software de posturografia estatica
SAPO, pela anélise de pontos livres, onde foram
mensuradas as distancias entre os pontos ana-
tomicos somente do membro superior e tronco.

Foram avaliadas as distancias entre: 1. an-
gulos superiores das escapulas; 2. sétima vérte-
bra tordcica (T7) e angulo inferior da escapula
direita; 3. T7 e angulo inferior da escapula es-
querda; 4. espinha iliaca péstero-superior e an-
gulo inferior da escdpula (lado direito); 5. es-
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pinha iliaca péstero-superior e angulo inferior
da escépula (lado esquerdo); 6. sétima vértebra
cervical (C7) e acrémio direito; 7. sétima vérte-
bra cervical (C7) e acromio esquerdo; 8 trocanter
maior do fémur e acromio (lado D); 9. trocanter
maior do fémur e acromio (lado E); 10. espinha
iliaca antero-superior e acromio (lado D); 11. es-
pinha iliaca antero-superior e acromio (lado E);
12. trago da orelha e acromio (lado D); 13. trago
da orelha e acromio (lado E).

E para padronizagao dessa forma de men-
suracdo foi realizada a medida do antebrago de
cada paciente e as distancias obtidas pelo pro-
grama foram divididas por esse valor.

Os dados das escalas foram analisados
por meio da ANOVA, considerando cada catego-
ria estudada, com um valor de significancia de
p<0,05. Jd na analise postural foi utilizada a ana-
lise de cluster, para que grupos distintos fossem
agrupados segundo sua similaridade.”

Resultados

Na anélise dos prontudrios, notou-se que
dos 13 pacientes, 7 eram cadeirantes e 6 nao-
cadeirantes, 9 eram portadores de distrofia de
Duchenne e 4 de Becker, apenas 3 eram depen-
dentes de ventilador. Na tabela 1 podem ser ob-
servadas essas informacdes.

Foram realizadas varias ANOVAs, con-
siderando a pontuagdo obtida nas escalas EK e
Barthel, para 4 categorias: 1- cadeirantes e ndo
cadeirantes, 2- 3 grupos de idades (Grupo 1 até
10 anos, Grupo 2 de 11 a 20 e Grupo 3 acima de
20 anos), 3- os dois tipos de distrofia Duchenne e
Becker e 4- uso de ventilador mecénico.

Na categoria 1, os valores mostram que
0 uso ou ndo da cadeira de rodas interferiu na
pontuagao das escalas (F=45,9; p=0,0003). Notou-
se também que os valores foram diferentes en-
tre si nas escalas EK e Barthel (F=86,7; p=0,00).
E ainda na categoria 1, os valores mostram que
as questdes individuais das escalas sao signifi-
cativamente diferentes (F=20,8; p=0,00). A pon-
tuacao obtida no Indice de Barthel pelo grupo

de ndo cadeirantes foi maior do que aquela dos
cadeirantes. O mesmo aconteceu na pontuagao
da escala EK, mas os valores obtidos pelos nao
cadeirantes foram menores (Tabela 2).

Tabela 2: Média e desvio-padrdo obtidos
para cada questdo das escalas de Barthel
e EK nos grupos cadeirantes e ndo
cadeirantes.

» Barthel EK

S

@ Cad Nao-cad Cad Nao-cad
=

S [ m|pp|m|DP| M |[DP| M |DP
1 110 (47510 | 0 | 2 [113] 0 | 0
2 | 0 |487, 15| 0| 3 [111] 0 | 0
3 | 0244 5| 0| 31075/ 0|0
4 | 5 1378/ 10| 0 | 3 |1,46/ 0 | O
5 | 0 (244 5 | 0| 2 [1,38] 0 | 0
6 | 0 |244| 15 (204 1 |1,27] 0 | ©
7 | oo |75/274] 2 |113] 0 | 0
8 | 0 (48|10 | 0 | 0 (053 0|0
9 |10/ 0|10 0|13 010
10 |10 01/ 0] o |03 004

Legenda: cadeirantes (Cad), nao cadeirantes
(Nao-cad); média (M); desvio-padrao (DP).

Barthel: questdes — 1. alimentagao, 2. ba-
nho, 3. toalete pessoal, 4. vestudrio, 5. controle
de intestinos, 6. controle de bexiga, 7. locomogao
até o banheiro, 8. transferéncia da cama para a
cadeira, 9. mobilidade e deambulacao, 10. subir
escadas

EK: questdes 1, 2 e 4: habilidades na cadei-
ra de rodas, 3 manter-se em pé, 5. movimentagao
dos bragos, 6. uso de maos e bragos para comer,
7. habilidade de virar-se na cama, 8. de tossir, 9.
para falar, 10, bem-estar geral

Na categoria 2, os valores mostram que as
idades afetaram as pontuagdes (F=6,13; p=0,01).
Também se observou que os valores das escalas
EK e Barthel foram diferentes entre si (F=45,3;
p=0,00). E ainda, os resultados mostram que as
questdes das escalas sao diferentes (F=14,5; p=0,00).
Observando a Figura 1A, nota-se que a pontuagao
de Barthel no grupo mais jovem é melhor (valo-
res maiores) do que nos outros grupos. Na escala
EK (Figura 1B), essa tendéncia é muito mais nitida,
pois o valor obtido em todas as questdes foi zero.



Na categoria 3, os valores mostram que o
tipo de distrofia ndo afetou significativamente
os resultados das escalas (F=2,32; p=0,15). Foi
visto que, entre as escalas, os valores foram di-
ferentes (F=22,2; p=0,00), e que as questdes das
escalas também sao diferentes (F=8,7; p=0,00).

Para a categoria 4, os valores foram signi-
ficativamente diferentes entre quem usa ou nao
o ventilador (F=8,08; p=0,01). Entre as escalas
EK e Barthel, os valores sdao diferentes também
(F=16,02; p=0,00). Em relagdo as questoes, os va-

m m6
02 m7
m3 w3
207 |4 o9
ms5 =10

Pontuacao Barthel

Grupo 1 Grupo 2 Grupo 3
Idade
(a)
[ oo
o2 =7
m3 =38
67 m 4 o9
5. m5 |10

Pontuacao EK
¢

|

Grupo 1 Grupo 2 Grupo 3

Idade

(b)

Figura 1:

Pontuacao das escalas, considerando as 10
questoes de Barthel (A) e de EK (B), para os 3
grupos de idade (grupo 1: 1 a 10, grupo 2: 11 a 20
e grupo 3: acima de 21 anos).

ConScientiae Saude, 2010;9(4):649-658.
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lores também sdo significativamente diferentes
(F=11,4; p=0,00). Na escala de Barthel, as pontu-
agdes foram menores nos sujeitos que utilizam o
ventilador (Figura 2A e B).

As tinicas questdes com resultados seme-
lhantes para as categorias 1 e 4 forama9ea 10
de cada escala, o que pode estar associado ao
impacto do uso da cadeira e do ventilador so-
bre a mobilidade e deambulagdo, a capacidade
de subir escadas, a fala e o bem-estar geral.
Ja a pontuacdo das escalas, na categoria 3, é

[ o6
02 m7
m3 m3
[y} o9
207 |5 = 10
é’ 157
©
oM
o 104
‘S
@©
2
5 7
o
0_
Ventilador Sem ventilador
(a)
[ o6
o2 m7
. m3 |8
6 m4 o9
- |5 |10

Pontuagao EK
K

Ventilador Sem ventilador

(b)

Figura 2:

Pontuacao das escalas, considerando as 10
questoes de Barthel (A) e de EK (B), para os
individuos que fazem e os que nao fazem uso do
ventilador.
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diferente apenas nas questdes 3, 5 e 7. Desse
modo, o tipo de distrofia interferiu somente
em algumas habilidades corporais totais, mas
os dados sdao mais homogéneos entre os gru-
pos dessa categoria.

Na avaliagdo postural, os sujeitos foram
considerados apenas na categoria 1, uma vez
que o objetivo era observar o impacto do uso da
cadeira de rodas na postura dessas populagdes.
Pela analise de clusters, os agrupamentos pre-
sentes nesse trabalho foram obtidos por meio de
um algoritmo de clustering hierdrquico. Esse algo-
ritmo faz o agrupamento dos individuos com ca-
racteristicas similares e representa os clusters na
forma de um dendograma (Figura 3), que consis-
te em um tipo especial de drvore, na qual os nés
pais agrupam os exemplos representados pelos
nos filhos. Assim, um agrupamento hierarqui-
co retine dados, de modo que se dois exemplos
sdo agrupados em algum nivel, nos niveis mais
acima deles continuam fazendo parte do mesmo
grupo, construindo uma hierarquia de clusters.’®

A partir dessa analise foi possivel verificar
nos pacientes ndo cadeirantes, alta correlagao
entre os itens que avaliam a distancia entre espi-
nha iliaca e acrémio direito e esquerdo, indican-
do alinhamento de tronco, auséncia de desvio
postural. Também ocorre grande relacdo entre
os itens que relacionam a distancia entre a sé-
tima vértebra toracica com o angulo inferior da
escapula, podendo ser um indicativo de alinha-
mento. Porém, as demais varidveis nao apresen-
tam nenhuma relagao entre si, ndo se agrupando
as anteriores (Figura 3A).

Ja os achados dos cadeirantes indicam
uma alta correlacdo entre os itens que avaliam a
distancia entre espinha iliaca e acréomio direito
com o item que avalia a distdncia do trago ao
acrOmio direito, e também dos mesmos itens
entre si do lado esquerdo, e, a0 mesmo tempo,
essas quatro varidveis se relacionam juntas. Isso
pode ser um indicativo de desvio postural muito
comum nesses pacientes, onde um lado sempre
fica mais encurtado. Os itens que representam
a distancias entre as escapulas e também entre
estas e as espinhas iliacas pdstero-superiores se

X x X x

_II_\

>
CoONOWHNIDIS o~

X x

>
_\I_\

X X X X X
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02 04 06 08 10 12 14 16
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~Nw o o=

X X X X X X X

x
—_
w N

X =
g 7-)

(==}

> =
N
o

0 2 4 6 8 10 12
(b)

Figura 3:

Anélise de cluster hierarquico nos pacientes nao
cadeirantes (A) e cadeirantes (B), considerando
as seguintes variaveis (X) que indicam distancias
entre: 1. angulos superiores das escapulas; 2.
sétima vértebra toracica (T7) e angulo inferior

da escapula direita; 3. T7 e angulo inferior da
escapula esquerda; 4. espinha iliaca postero-
superior e angulo inferior da escapula (lado
direito); 5. espinha iliaca postero-superior e
angulo inferior da escapula (lado esquerdo); 6.
sétima vértebra cervical (C7) e acréomio direito; 7.
sétima vértebra cervical (C7) e acromio esquerdo;
8 trocanter maior do fémur e acromio (lado D); 9.
trocanter maior do fémur e acromio (lado E); 10.
espinha iliaca antero-superior e acromio (lado D);
11. espinha iliaca antero-superior e acrémio (lado
E); 12. trago da orelha e acrémio (lado D); 13.
trago da orelha e acromio (lado E).

correlacionam entre si, mostrando uma maior
aproximacao entre essas estruturas mais uma
vez relacionadas as alteracdes posturais adqui-
ridas ap6s algum tempo de doenga e de cadei-
ra de rodas. E, por ultimo, a distancia entre o
trocanter e o acromio esquerdo se relaciona com



a distancia entre a espinha ilfaca e o acrémio,
também esquerdos, mostrando que o lado es-
querdo pode estar realmente mais comprome-
tido, comprovando a mesma teoria (Figura 3B).

Discussao

De modo geral, os achados da aplicacdo
da escala EK e do Indice de Barthel indicaram
que: 1) os pacientes dependentes de cadeira de
rodas apresentaram maiores dificuldades na re-
alizacdo das atividades cotidianas; 2) nos sujei-
tos mais jovens, a progressao da doenca ainda
ndo afetou a funcionalidade; 3) ndo foi possivel
distinguir o tipo de distrofia por meio das pon-
tuagdes obtidas; 4) o uso do ventilador também
contribuiu com o decréscimo na capacidade fun-
cional dos pacientes avaliados. Portanto, consi-
derando a hipétese apresentada no inicio, ape-
nas o tipo de distrofia ndo pode ser diferenciado
pela pontuacgdo das escalas.

Sobre a analise postural, é possivel obser-
var que os cadeirantes apresentaram alta corre-
lagdo em muitas variaveis como, por exemplo, a
distancia entre espinha iliaca e acromio direito
com o item que avalia a distancia do trago ao
acrOmio direito, e também dos mesmos itens en-
tre si do lado esquerdo. Os itens que represen-
tam a escapula e o forame sacral direito com o
item que indica o forame sacral esquerdo e tam-
bém a distancia entre o trocanter e o acromio
esquerdo com a distancia entre a espinha iliaca
e 0 acromio, também esquerdos.

Essa alta correlacdo indica que os padrdes
posturais adotados pelos distréficos na pos-
tura sentada tendem a ser semelhantes, mas é
importante ressaltar que varios fatores podem
interferir na postura. A transicao entre o estado
ambulatério e uma dependéncia da cadeira de
rodas é seguida, em muitos casos, por um rapido
aumento de encurtamentos musculares. Pode
ocorrer, de forma variada entre os individuos,
ganho de peso excessivo, aumento progressivo
de escoliose, depressao e até dependéncia psico-
légica apds cessar a marcha independente.”

Desse modo, se destaca a importancia des-
sa avaliacdo, que pode auxiliar no entendimento
dessa transicdo entre postura em pé e sentada.
Associado a isso, é importante uma melhor ade-
quagdo da postura sentada. Segundo Apatsidis
(2002)*, as pessoas com deficiéncia necessitam
de assentos personalizados para manter seu
conforto e suas fung¢oes. Considerando a cadeira
de rodas, pode-se destacar que ela proporciona
ao usuario maior mobilidade, conforto e liber-
dade; porém, se esta é mal prescrita pode oca-
sionar pressdo nas vértebras, causando ainda
mais restricdes de movimento, deformidades, e,
até mesmo, problemas emocionais. Baseado nos
conceitos de tecnologia assistida, alguns autores
tém buscado desenvolver metodologias de pro-
jetos de assentos personalizados que proporcio-
nem uma readequacdo postural ao usudrio. Tal
conduta solucionaria alguns dos problemas da
superficie de apoio inadequada dos assentos
padronizados disponiveis no mercado.?! Estes
ndo satisfazem as necessidades dos distroficos
e podem, por vezes, até prejudicar suas postu-
ras. Uma especulacdo que surge desse racioci-
nio seria que as alteragdes posturais poderiam
ser minimizadas com essa assisténcia focada no
melhor alinhamento na cadeira de rodas.

Quando se considera a capacidade fun-
cional e a realizacdo das atividades cotidianas,
leva-se em conta a independéncia de um indi-
viduo. Esse item é sempre importante em qual-
quer doenga neuroldgica, assim como em ou-
tros disttirbios que afetam diversos sistemas.
Sabe-se que funcionalidade e as atividades co-
tidianas dos pacientes portadores das distrofias
musculares de Duchenne e Becker vao se alte-
rando conforme a progressdo da doenga, sendo
os primeiros sintomas percebidos em razao das
dificuldades em relagdo aos membros inferiores,
tais como subir escadas, correr, levantar do chao
e as quedas frequentes. >

Na literatura existe a justificativa para a
estratificacdo de idades realizada nesse estudo.
Entre trés e cinco anos surgem as primeiras ma-
nifestagdes da doenga e, com o passar dos anos
se inicia a atrofia muscular evidente. Préximo
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aos oito anos de idade, as contraturas dos cor-
does tendineos do calcanhar e das faixas ilio-
tibiais levam a marcha sobre artelhos. Entre 10
e 13 anos tende a ocorrer a perda da deambu-
lagdo, que evolui para a utilizacdo de cadeiras
de rodas. A insuficiéncia respiratdria associada
as deformidades da coluna vertebral tornam o
prognéstico de vida dessas criangas desfavora-
vel, levando-as ao 6Obito, geralmente no fim da
segunda década de vida.” Os resultados desse
estudo confirmam essa tendéncia.

Ainda nesse sentido, foi encontrado um
estudo com pacientes distréficos, evidenciando
a queda da funcionalidade e qualidade de vida
no decorrer do tempo, em avaliagdes sequen-
ciais. Esse estudo corrobora com esses achados,
porém difere no fato de que a DMD apresentou
diferenca estatisticamente significativa na fun-
cionalidade e qualidade de vida quando com-
parada com os demais grupos de doengas neu-
romusculares.”* Nesse trabalho, somente DMD
e DMB foram consideradas e os resultados das
avalia¢Oes foram semelhantes. Vale destacar que
o quadro clinico dessas entidades é muito pare-
cido, o que muitas vezes dificulta o diagndstico,
apesar da velocidade da evolugdo ser diferente.
Isto, associado a variabilidade na amostra, pode
ter contribuido com os resultados obtidos.

Entre as varias formas de avaliacdo que
podem ser feitas no paciente com distrofia, exis-
te a avaliagdo classica (for¢a muscular, amplitu-
de de movimento, encurtamentos, entre outros
itens) e o uso de escalas.  Como a perda de
forca nem sempre ocorre na mesma proporgao
que a perda funcional, é interessante utilizar
essas duas formas para que possa prevenir ou
retardar o aparecimento de importantes compli-
cagdes e maximizar a capacidade funcional e o
nivel de independéncia dos distréficos. Também
é necessario o acompanhamento do declinio na
funcionalidade desses pacientes, para que as
corregdes/adaptagdes sejam feitas sempre que
necessario. %

A escala EK e o Indice de Barthel foram
escolhidos por terem perguntas objetivas e cla-
ras e por fornecerem dados importantes para a

investigacao da funcionalidade e das AVDs dos
pacientes com distrofia. Apesar de serem bas-
tante semelhantes ndao houve correlacao entre
os resultados das escalas, provavelmente pelo
fato de a amostra utilizada ndo ser homogénea.
Sao pacientes com idades, biotipos, comprome-
timentos bastante variados, assim a pontuagao
de cada escala também foi bem variada. Além
desses fatores, deve-se ressaltar que outros as-
pectos podem interferir na pontuagdo obtida
nas escalas, tais como apoio dos familiares (en-
gajamento), aspectos psicolégicos e financeiros
de cada familia, escolaridade, entre outros, que
nao foram controlados nesse estudo.

Sobre o uso de escalas e avaliagdo conven-
cional, o estudo de Peduto (2009)* buscou avaliar
evolutivamente a perda da for¢a muscular e das
habilidades motoras, bem como a progressao da
distribuig¢do da fraqueza muscular nos diferen-
tes segmentos dos membros superiores em pa-
cientes com distrofia muscular de Duchenne que
faziam tratamento com corticoides. Como nesse
estudo, foi utilizado, entre outros testes, o Indice
de Barthel em 40 pacientes com idades entre 5 e
15 anos, deambulantes e ndao deambulantes. Os
resultados mostraram que a progressao da fra-
queza muscular nos membros superiores ocor-
reu dos segmentos proximais para os distais em
todos os pacientes e foi maior nos pacientes nao
deambulantes e com maior idade. Um impor-
tante aspecto, ndo abordado nesse estudo foi o
aumento da fatigabilidade, destacado como um
fator limitante contribuindo para a reducao do
ritmo e da qualidade da escrita. Concordando
com esses achados, o nivel de dependéncia foi
maior nos pacientes com maior idade, aconte-
cendo nestes, compensagdes funcionais impor-
tantes que lhes permitiram realizar a atividade
de forma adaptada. E essas adaptagdes, ndo ava-
liadas nesse trabalho, devem ser estimuladas
para garantir uma menor dependéncia.

Conclui-se que os pacientes com DMD e
DMB tém sua funcionalidade e suas AVDs de-
bilitadas progressivamente conforme o avango
da idade, a dependéncia de cadeira de rodas e
o uso de ventilador. Varios outros fatores po-



dem ainda diferenciar o avanco e o impacto
destas doencgas em cada individuo. Assim, o
uso de escalas, associado a avaliagdes conven-
cionais sdo ferramentas essenciais na investi-
gacdo destes pacientes.

Também é possivel concluir que o progra-
ma de avaliagdo postural utilizado é um 6timo
método para investigar as alteracdes posturais
tipicas que ocorrem nas distrofias musculares
de Duchenne e Becker, relacionando muito bem
todas as variaveis e comprovando todos os acha-
dos clinicos. Da mesma forma vale ressaltar a
clareza na interpretagdo dos dados a partir da
andlise dos clusters. Posteriormente esses e ou-
tros dados gerados com tal metodologia em um
ndmero maior de sujeitos podem ser utilizados,
para melhor eficacia, no tratamento de reabilita-
¢do desses pacientes e, possivelmente, como um
bom indicativo do momento em que se deve re-
comendar o uso da cadeira de rodas e até sugerir
que sofram adequagdes.
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