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RESUMO

Distrofia muscular de Duchenne é uma doença genética na qual ocor-
re uma degeneração progressiva e irreversível do tecido muscular, sen-
do de rápida evolução. O tratamento visa preservar o quadro clínico 
funcional e motor, postergando o processo degenerativo. Objetivo. 
Demonstrar a aplicabilidade do uso das escalas de Vignos, para o es-
tadiamento da doença, a escala Egen Klassifikation para quantificar o 
grau de limitações funcionais e respiratórias e a Medida de Função 
Motora para averiguar a gravidade e progressão da doença. Método. 
Realizou-se um levantamento bibliográfico de artigos científicos, livros 
e dissertações publicadas no período de 2000 a 2011, em português, 
inglês e espanhol. Utilizando as bases de dados Medline, Lilacs e Scie-
lo. Selecionou-se um total de 25 artigos científicos, 1 dissertação e 2 
livros. Conclusão. a aplicabilidade destas escalas auxilia o profissional 
da saúde a definir as condutas terapêuticas, acompanhar a evolução 
clínica, avaliar o resultado do tratamento ou a necessidade de alterará-
-lo, além de possibilitar a realização de novas pesquisas, com o escopo 
de fornecer uma melhor qualidade de vida aos portadores da doença.

Unitermos. Distrofia Muscular de Duchenne, Fisioterapia, Avaliação 
da Deficiência, Transtornos das Habilidades Motoras.

Citação. Barra TMF, Baraldi KF. O Uso das Escalas Funcionais para 
Avaliação Clínica da Distrofia Muscular de Duchenne.

ABSTRACT

Duchenne muscular dystrophy is a genetic disease in which there is 
a progressive and irreversible degeneration of muscle tissue, and rap-
idly evolving. Treatment aims to preserve the functional and motor 
status, delaying the degenerative process. Objective. Demonstrate the 
applicability of using Vignos scales, for the disease stage, Egen Klas-
sifikation, which quantifies the degree of functional and respiratory 
limitations and Motor Function Measure, which evaluate the serious-
ness and disease progression. Method. It was conducted a literature 
review of scientific articles, books and dissertations published from 
2000 to 2011, in Portuguese, English and Spanish languages. Using 
the Medline, Lilacs and Scielo databases, a total of 25 scientific papers, 
a dissertation and two books was selected. Conclusion. the applica-
bility of the scales mentioned above have the ability to assist health 
professionals in time to plot and conduct the clinical track. With the 
continued application of the same it is possible to follow the way the 
disease progresses during the treatment period and shows an ability 
to change behavior as needed, and help in carrying out new research, 
with the aim of providing a higher quality of life.
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INTRODUÇÃO
Doenças neuromusculares são conhecidas pelo 

acometimento primário da unidade motora, podendo 
também afetar o trato corticoespinal, o cerebelo e as vias 
espinocerebelares. Estas apresentam comprometimen-
to progressivo em relação à função motora e pulmonar. 
Dentre as diversas formas de doenças neuromusculares, as 
mais conhecidas são as distrofias musculares progressivas, 
que englobam um grupo de doenças genéticas nas quais 
ocorre degeneração progressiva e irreversível do tecido 
muscular1,2.

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é a 
ocorrência mais comum, com incidência de aproximada-
mente um em cada 3.500 nascidos vivos masculinos no 
mundo, sendo transmitida pela mãe. É o tipo mais grave 
dentre as distrofias musculares, apresentando sinais e sinto-
mas irreversíveis e de rápida evolução2,3. Caracteriza-se por 
um distúrbio genético recessivo, ligado ao cromossomo X, 
presente na região Xp21. Este codifica a proteína distro-
fina, essencial para a manutenção da integridade da fibra 
muscular, garantindo uma contração muscular efetiva4,5.

Em média um terço dos pacientes apresenta retar-
do mental. É possível a visualização precoce - até os 15 
meses - do sinal de Gowers, manobra compensatória na 
qual a criança passa do solo para o ortostatismo “escalan-
do” seu próprio corpo4,6. Porém, o mais comum é que 
sejam evidenciadas as manifestações clínicas por volta dos 
3 anos de idade, sendo sua principal característica a fra-
queza muscular progressiva, iniciando-se pelos músculos 
proximais dos membros inferiores, ocasionando dificul-
dades de locomoção e possíveis quedas, além de compli-
cações para transferências entre localidades2,4.

Em torno dos 5 anos é apresentada dificuldade na 
ascensão de degraus e na corrida. Ocorre ainda um au-
mento no volume na região do músculo gastrocnêmio, 
denominado pseudo-hipertrofia. Isto ocorre devido à 
substituição das fibras musculares por tecido adiposo. 
Pode ser notada também uma inclinação pélvica e uma 
acentuação da lordose lombar, adquirindo a marcha an-
serina4,7. Em média, entre os 8 e 12 anos a função da 
marcha é perdida, o que leva à dependência de cadeiras de 
rodas para locomoção. Esta situação favorece a obesidade, 
prejuízo na função dos membros superiores e escoliose 
- que pode surgir neste momento ou agravar-se quando 

prévia - gerada pela fraqueza muscular. Esses dois fatores 
quando juntos acarretam em um comprometimento res-
piratório e, posteriormente, cardíaco, o que agrava ainda 
mais o prognóstico da doença2,4,8.

O tratamento da DMD é paliativo. Tem-se em-
pregado, de maneira precoce, o uso de medicamentos e, 
quando necessário, cirurgias ortopédicas corretivas, bus-
cando lentificar o processo degenerativo5. A reabilitação 
apresenta um papel importante sobre a função motora e 
pulmonar, que varia de acordo com o estágio clínico do 
paciente. A fisioterapia, quando inserida na atuação de 
uma equipe multidisciplinar, apresenta resultados posi-
tivos no tratamento da DMD. Esta visa principalmente 
postergar a evolução dos sintomas, permitindo ao pacien-
te permanecer independente por maior tempo. Objetiva, 
portanto, promover uma melhora na qualidade de vida 
do mesmo. Visa também orientar os pais sobre posicio-
namento articular e postural, no intuito de postergar o 
aparecimento de deformidades.

As condutas devem ser realizadas de acordo com a 
faixa etária de cada paciente. Para as crianças é indicada 
uma atuação lúdica e funcional, o que torna o tratamento 
menos exaustivo6,9. É essencial saber evidenciar o limite 
de cada paciente, de maneira a não acelerar o processo de 
fadiga muscular, na qual a degeneração das fibras muscu-
lares aconteceria mais rapidamente e atuaria de maneira 
antagônica ao objetivo proposto10.

A avaliação em um paciente com DMD deve ana-
lisar de maneira criteriosa todas as alterações decorrentes 
da doença. Seu beneficio é majorado quando a mesma 
passa a ser padronizada e validada cientificamente, for-
necendo dados numéricos fidedignos importantes para 
evidenciar a evolução clínica do paciente, bem como os 
efeitos de alguma terapêutica. Já na avaliação não padro-
nizada cada examinador dará um parecer subjetivo, além 
de focar no que em sua própria opinião possa apresen-
tar maior relevância. Dessa maneira, a confiabilidade dos 
dados é reduzida para efeito de comparação entre indi-
víduos ou entre tempos diferentes, o que pode gerar con-
trovérsias no que refere ao tratamento. É primordial que 
isto seja feito de forma contínua, acompanhando assim a 
evolução perante o que foi traçado9,11.

Em suma, torna-se importante a validade da estru-
tura da avaliação para permitir a reprodução por pares. 
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As escalas utilizam de dados clínicos qualitativos que são 
convertidos em uma escala numérica. O uso de escalas 
funcionais padronizadas e validadas tem o intuito de ava-
liar a progressão da doença e, para tanto, fornece uma 
melhor objetividade para efeito de comparação. Dentre 
elas, está a escala de Vignos12, a escala motora Egen Klas-
sifikation (EK)13 e a Medida de Função Motora (MFM)14. 
O presente estudo tem como objetivo descrever a aplica-
bilidade do uso das escalas de Vignos, EK e MFM previa-
mente ao tratamento fisioterápico e global de pacientes 
com DMD.

MÉTODO
O estudo consistiu em uma revisão bibliográfica 

de livros, dissertações e artigos científicos publicados no 
período de 2000 a 2011, nos idiomas português, inglês e 
espanhol, realizada nas respectivas bases de dados: Medli-
ne, Lilacs e Scielo. Utilizaram-se como critério de busca 
as seguintes palavras-chaves: Distrofia Muscular de Du-
chenne, fisioterapia, avaliação da deficiência, distrofina.

RESULTADOS
Surgiram diversas publicações referentes à DMD, 

destas, foram selecionados 38 artigos científicos de acordo 
com uma criteriosa avaliação na qual 13 foram excluídos, 
devido ao seu foco em alterações ortopédicas e respirató-
rias, portanto, sem maiores informações essenciais a este 
trabalho. Desta forma, 25 artigos foram inclusos neste 
trabalho, destes, 13 em português, 10 em inglês e 2 em 
espanhol. Em seu conteúdo, 7 referem-se à escala Vignos, 
5 à escala EK e 4 à escala MFM, o restante fornece uma 
visão global sobre a doença.

Na busca por mais dados para este trabalho, 5 disser-
tações de mestrado foram avaliadas e apenas 1 selecionada 
para compor, por apresentar em sua pesquisa o uso da es-
cala MFM. Ademais, foram selecionados 2 livros para uso.

DISCUSSÃO
As Escalas de Vignos, Egen Klassifikation e MFM 

se destacam, pois permitem avaliações objetivas referentes 
à função motora – tanto para atividades de locomoção 
quanto para as de vida diária – ao quadro respiratório 
instalado e se lida com o indivíduo como um todo, além 
de serem atualmente as mais citadas na literatura.

Escala de Vignos
A escala de Vignos foi elaborada por Vignos e Ar-

chibald em 1960, modificada em parceria com Spencer 
em 1963 e modificada pela segunda e última vez por 
Gardner-Medwin e Walton em 197412. É composta por 
11 itens a ser pontuados, entre 0 e 10 pontos. Quanto 
maior a nota obtida, pior é o desempenho funcional. A 
escala fornece dados de forma classificatória por meio do 
desempenho de funções motoras, graduando por fases o 
estadiamento da doença15,16.

Esta escala é tida como padrão ouro e tornou-se 
muito utilizada para avaliar a progressão da doença, por 
tratar-se de um método simples e de fácil aplicação15. 
Porém um estudo, realizado com 15 crianças entre 6 e 
10 anos, envolvendo o ato de subir escadas, levantar da 
cadeira, entre outros, mostrou limitações no resultado da 
escala, pois a mesma não apresenta detalhes sobre a reali-
zação da função, não avaliando as alterações e compensa-
ções realizadas durante a execução do movimento17.

Para analisar a influência das órteses nos membros 
inferiores, um estudo feito com pacientes portadores de 
distrofias musculares, que inclui a DMD, com meni-
nos em média de 12 anos, utilizou a escala de Vignos 
para avaliar a funcionalidade dos membros inferiores. 
Demonstrou-se uma aplicação rápida e sem maiores difi-
culdades. Nesta, 28,5% dos pacientes foram classificados 
em grau 9 e 2,8% entre grau 6 e 8, não foi aplicada em 
pacientes que não utilizavam órteses. Averiguando a im-
portância da indicação de órteses , pois o seu uso previne 
deformidades18.

Uma pesquisa realizada com 68 pacientes entre 5 e 
20 anos, com o intuito de avaliar a correlação da massa da 
gordura corporal e força muscular, pressões respiratórias 
máximas e função motora, utilizou a escala de Vignos e 
verificou que uma determinada porcentagem de gordura 
influencia na força muscular, principalmente o sobrepe-
so, o que afeta a descarga de peso sobre os membros in-
feriores, e assim prejudica a mobilidade dos mesmos e 
ocasiona um déficit na realização das funções motoras. 
Por meio dela pode-se associar os fatores citados a fim de 
proporcionar melhora nas condutas realizadas19.

Quanto aos tratamentos farmacológicos, uma pes-
quisa comparou 19 pacientes em uso de esteróides com 
outros, de idade parecida, onde o uso não ocorreu. Ob-
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servou-se que o grau funcional, de acordo com a escala 
de Vignos, se acentuou de maneira significativamente 
melhor nos pacientes em uso de esteróides que tornou os 
efeitos colaterais insignificantes relativamente à evolução 
positiva ocorrida20. Em outro estudo associado ao uso de 
corticóide, 10 crianças, de idade entre 6 e 9 anos - justa-
mente no momento em que a progressão da doença tende 
levar a um maior acometimento funcional - observou-se 
uma maior estabilidade no quadro clínico funcional, não 
houve melhora na realização das funções, mas a duração 
de estabilidade do quadro se manteve positiva21.

Para as terapias por exercícios, houve um estudo de 
caso baseado nesta escala na qual a mesma não se alterou, 
realizado apenas com uma criança, no qual o tratamento 
era composto da aplicação de exercício resistido. O fato 
da não alteração indica que esta é uma possível forma de 
estabilizar o quadro clínico, mantendo-o por maior tem-
po15, mas mais estudos são necessários.

Com isso, vê-se a importância da escala de Vignos, 
mostrando ao profissional da saúde o estágio apresentado 
pelo paciente, a fim de uma continuação no tratamento 
clínico com maior precisão, focado nas alterações pre-
sentes. Sendo de aplicação fácil e rápida, não necessita 
de treinamento para utiliza-la e, ainda, o terapeuta pode 
conduzi-la durante a sessão. Permite-se também utilizá-
-la durante a realização de pesquisas em busca de novas 
formas de lentificar a progressão da doença, e assim, pro-
longar a independência do paciente.

Escala motora Egen Klassifikation (EK)
A escala EK foi desenvolvida na Dinamarca e, em 

outubro de 2006, validada para o português, por Marti-
nez et al22. Visa quantificar o grau de limitação funcional 
nas atividades de vida diária em pacientes com DMD em 
fase crônica13,22. Possui 10 itens a ser executados. Cada um 
destes possui 4 alternativas, graduadas de 0 a 3 pontos, a 
pontuação total pode variar de 0 a 30. Quanto maior o 
resultado, pior o estado do paciente. O desempenho está 
relacionado à força muscular periférica, às contraturas 
musculares, dependência de cadeiras de rodas, e à capaci-
dade vital forçada13.

Com a finalidade de averiguar as propriedades da 
escala validada para o português esta foi utilizada, em 
26 pessoas, entre 7 e 22 anos, do sexo masculino, sendo 

19 dependentes do uso de cadeira de rodas. Avaliou-se a 
função de preensão palmar bilateral, envolvendo a for-
ça, com o intuito de obter de maneira precisa o grau de 
acometimento muscular ocasionado pela DMD. Com 
base nos valores obtidos notou-se a presença de doença 
muscular periférica. Concluiu-se por meio dos resultados 
que a empregabilidade da escala é adequada e, além disso, 
observou-se que apesar da escala ter sido montada para 
uso em pacientes portadores da cadeira de rodas, sua apli-
cação também pode ser realizada mesmo quando esta não 
se faz necessária22.

Uma pesquisa envolvendo 9 indivíduos com 
DMD, sendo 7 portadores de cadeira de rodas e 2 não 
e, entre eles, 3 dependentes de ventilador mecânico não 
invasivo, a EK foi escolhida para avaliá-los por ser uma 
escala de perguntas objetivas e claras, onde se obtém da-
dos importantes sobre a funcionalidade e as atividades de 
vida diária. Também se mostrou que a mesma pode ser 
utilizada para pacientes não cadeirantes. Quando com-
parados os indivíduos nas mesmas funções, houve uma 
diferença na pontuação da escala, os cadeirantes apre-
sentaram maiores dificuldades na realização das funções, 
outro fator que contribui para essa diferença é a idade, 
visto que por ser uma doença progressiva, a idade está 
relacionada com o desempenho funcional, onde quanto 
maior a idade a tendência é que haja uma maior limitação 
e, por último, os pacientes que faziam uso de ventilador 
também apresentaram maior dificuldade nas tarefas23.

Além de averiguar a efetividade de determinada 
abordagem terapêutica, a escala também auxilia a deter-
minar o uso de ventilação mecânica nos pacientes. De-
senvolveu-se durante 5 anos uma pesquisa, com avalia-
ções anuais, iniciando-se com 19 participantes, entre 13 e 
24 anos, contudo no decorrer do tempo 5 foram a óbito. 
Antes da pesquisa iniciar, 9 participantes já utilizavam 
uma modalidade da ventilação mecânica, a pressão positi-
va contínua nas vias aéreas (CPAP) e 5 passaram a utilizar 
durante este período. Deste total, para 11 participantes, 
após 3 anos, foi introduzida a ventilação mecânica assis-
tida via máscara nasal para uso noturno e para 1 deles foi 
introduzida sem o uso prévio de CPAP, após 12 meses, 
4 foram traqueostomizados. A avaliação compreendeu a 
capacidade funcional e o grau da extremidade superior 
medida pela EK, a força muscular medida por meio de 
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teste manual e a capacidade vital forçada. De todas as 
variáveis, somente a EK obteve significância estatística, 
podendo discriminar aqueles que necessitaram de venti-
lação assistida e os que não necessitavam, durante todo o 
período pesquisado24.

Outro estudo com a participação de 26 pacientes 
com DMD utilizou a EK para avaliar a função respira-
tória, visto que os 3 últimos itens da escala (habilidade 
para tossir, para falar, bem estar geral) envolvem a questão 
respiratória. Também se incluiu indivíduos capazes de se 
locomover sem uso de cadeira de rodas. Com o resul-
tado da pontuação, foi possível prever um alto risco de 
necessidade de uso de suporte ventilatório não invasivo. 
Notou-se uma confiabilidade positiva em relação à EK 
quando se pretende avaliar a função respiratória, isto se 
deve pela inclusão dos itens sobre a capacidade de tossir, 
falar e o bem estar25.

A escala EK mostrou resultados satisfatórios em 
todos os estudos que a utilizaram, possui o diferencial de 
ser a única elaborada pensando na função respiratória e, 
apesar de feita para usuários de cadeira de rodas, pode-se 
notar que sua aplicação também se torna favorável em 
indivíduos que não a utilizam.

Medida de Função Motora (MFM)
A Escala Medida de função motora foi elaborada 

por pesquisadores franceses a fim de obter uma nova es-
cala de avaliação para doenças neuromusculares capaz de 
averiguar a gravidade e progressão da doença e fornecer 
informações quantitativas em relação às capacidades fun-
cionais de um paciente14. Esta escala é adaptada para to-
dos os graus de gravidade, elaborada para pacientes que 
possuem uma locomoção independente ou não, além de 
avaliar o paciente como um todo, por meio da movimen-
tação da cabeça, tronco, membros superiores e inferio-
res16.

Inicialmente, foi composta por 51 itens e após al-
gumas mudanças passou a 32 itens, alguns deles estáticos 
e outros dinâmicos. A avaliação é feita em 3 posições: 
deitado, sentado ou em pé. Estas são divididas em 3 di-
mensões, possibilitando a avaliação das disfunções mo-
toras proximais, distais e axiais. Cada item é graduado 
entre 0 a 3 pontos. A aplicação dura aproximadamente 
36 minutos14.

Diferentemente da escala de Vignos e EK, a MFM 
não é validada especificadamente para a DMD, foi ini-
cialmente validada para distrofias musculares em geral, 
porém está sendo cada vez mais utilizada pelos profissio-
nais da saúde e pesquisadores em pacientes com DMD. 
Validou-se para o português em 2006, por Iwabe et al., 
na qual a versão demonstrou boa confiabilidade, e con-
firmou seu beneficio em uma avaliação de função motora 
em doenças neuromusculares. Os 32 itens presentes na 
escala apresentam objetividade em relação a posiciona-
mentos, movimentos e transferências, sendo de fácil en-
tendimento e aplicação26.

Um trabalho realizado com o intuito de acompa-
nhar e prever a perda da deambulação utilizou a MFM 
para avaliar se a mesma era sensível em identificar altera-
ções na função motora em pacientes com DMD, e capaz 
de prever perda da deambulação um ano antes do aconte-
cimento, para que o paciente e seus familiares possam se 
preparar, emocionalmente e financeiramente, para lidar 
com o momento. Verificou-se neste estudo que foi possí-
vel prever a perda da capacidade de deambulação dentro 
do período de um ano por meio dos dados da Dimensão 
1 (que avalia a posição bípede e transferências) quando 
esta estivesse perto de 40% ou a pontuação total perto 
de 70%27.

Em um estudo associado ao uso de corticoide, fei-
to com 33 pacientes com idades entre 6 e 16 anos, de-
ambuladores e cadeirantes verificou-se a aplicabilidade 
da escala e a evolução da função motora em pacientes 
com DMD sob tratamento e para analisar separadamen-
te as funções motoras específicas, sendo realizadas com o 
paciente em supino, sedestação, ortostatismo com e sem 
apoio. A escala demostrou o diferencial de fornecer da-
dos sobre perdas ou ganhos funcionais, e também mos-
trar alterações funcionais prejudiciais, indicando assim 
melhores condutas a ser executadas durante o processo 
evolutivo da doença, no intuito de conseguir prolongar a 
permanência das funções motoras28.

Realizou-se um estudo, no período de 6 meses, 
com intenção de averiguar se os efeitos de uma baixa in-
tensidade de treinamento físico são benéficos, promoven-
do preservação da resistência muscular e da capacidade 
funcional. Ao mostrar os resultados do treinamento físico 
nos indivíduos com DMD, realizados com resistência do 
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próprio corpo, de forma lúdica, buscou-se aumentar a 
atual visão sobre qual o tipo de treinamento físico deve 
ser recomendado para obter um resultado eficaz. Utili-
zou como modo de avaliação a MFM, que se demonstrou 
sensível para detectar mudanças na função motora no pe-
ríodo pesquisado, exibindo, portanto, os ganhos promo-
vidos neste caso29.

CONCLUSÃO
A aplicabilidade das escalas de Vignos, EK e MFM 

têm capacidade de auxiliar o profissional da saúde no 
momento de traçar condutas e acompanhar a evolução 
clínica. Com a aplicação contínua das mesmas torna-se 
possível acompanhar a maneira que a doença evolui no 
decorrer do período de tratamento e mostra uma pos-
sibilidade em alterar condutas quando necessário, além 
de auxiliar na realização de novas pesquisas, com o esco-
po de fornecer uma maior qualidade de vida. Contudo, 
é escassa a quantidade de artigos referentes às mesmas, 
demonstrando ser necessário mais estudos por parte dos 
profissionais da saúde, que permitam avaliar e acompa-
nhar o paciente ao longo da evolução da doença, correla-
cionando o uso das escalas na avaliação do quadro clínico 
funcional e motor nos pacientes com DMD.
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