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O Uso das Escalas Funcionais para Avaliacao
Clinica da Distrofia Muscular de Duchenne

The Use of Functional Scales for Clinical Evaluation of Duchenne Muscular Dystrophy
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RESUMO

Distrofia muscular de Duchenne é uma doenga genética na qual ocor-
re uma degeneragio progressiva e irreversivel do tecido muscular, sen-
do de rdpida evolugio. O tratamento visa preservar o quadro clinico
funcional e motor, postergando o processo degenerativo. Objetivo.
Demonstrar a aplicabilidade do uso das escalas de Vignos, para o es-
tadiamento da doenga, a escala Egen Klassifikation para quantificar o
grau de limitagoes funcionais e respiratérias e a Medida de Funcao
Motora para averiguar a gravidade e progressao da doenca. Método.
Realizou-se um levantamento bibliogrifico de artigos cientificos, livros
e dissertagdes publicadas no periodo de 2000 a 2011, em portugués,
inglés e espanhol. Utilizando as bases de dados Medline, Lilacs e Scie-
lo. Selecionou-se um total de 25 artigos cientificos, 1 dissertagdo e 2
livros. Conclusao. a aplicabilidade destas escalas auxilia o profissional
da satide a definir as condutas terapéuticas, acompanhar a evolugio
clinica, avaliar o resultado do tratamento ou a necessidade de alterara-
-lo, além de possibilitar a realizagio de novas pesquisas, com o escopo
de fornecer uma melhor qualidade de vida aos portadores da doenga.
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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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INTRODUCAO

Doengas neuromusculares sio conhecidas pelo
acometimento primdrio da unidade motora, podendo
também afetar o trato corticoespinal, o cerebelo e as vias
espinocerebelares. Estas apresentam comprometimen-
to progressivo em relagio a funcio motora e pulmonar.
Dentre as diversas formas de doencas neuromusculares, as
mais conhecidas sao as distrofias musculares progressivas,
que englobam um grupo de doencas genéticas nas quais
ocorre degeneragio progressiva e irreversivel do tecido
muscular’?.

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) ¢ a
ocorréncia mais comum, com incidéncia de aproximada-
mente um em cada 3.500 nascidos vivos masculinos no
mundo, sendo transmitida pela mie. E o tipo mais grave
dentreas distrofias musculares, apresentando sinais e sinto-
mas irreversiveis e de rdpida evolugao®?. Caracteriza-se por
um distdrbio genético recessivo, ligado ao cromossomo X,
presente na regido Xp21. Este codifica a proteina distro-
fina, essencial para a manutencio da integridade da fibra
muscular, garantindo uma contra¢ao muscular efetiva®’.

Em média um tergo dos pacientes apresenta retar-
do mental. E possivel a visualizagio precoce - até os 15
meses - do sinal de Gowers, manobra compensatéria na
qual a crianga passa do solo para o ortostatismo “escalan-
do” seu préprio corpo®®. Porém, o mais comum ¢é que
sejam evidenciadas as manifestacoes clinicas por volta dos
3 anos de idade, sendo sua principal caracteristica a fra-
queza muscular progressiva, iniciando-se pelos musculos
proximais dos membros inferiores, ocasionando dificul-
dades de locomogio e possiveis quedas, além de compli-
cagoes para transferéncias entre localidades®*.

Em torno dos 5 anos ¢ apresentada dificuldade na
ascensdo de degraus e na corrida. Ocorre ainda um au-
mento no volume na regido do musculo gastrocnémio,
denominado pseudo-hipertrofia. Isto ocorre devido a
substituicio das fibras musculares por tecido adiposo.
Pode ser notada também uma inclinagao pélvica e uma
acentuacdo da lordose lombar, adquirindo a marcha an-
serina®’. Em média, entre os 8 e 12 anos a funcio da
marcha é perdida, o que leva 2 dependéncia de cadeiras de
rodas para locomocgio. Esta situagao favorece a obesidade,
prejuizo na fungio 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-
piratério e, posteriormente, cardiaco, o que agrava ainda
mais o prognéstico da doenga®*®.

O tratamento da DMD ¢ paliativo. Tem-se em-
pregado, de maneira precoce, o uso de medicamentos e,
quando necessdrio, cirurgias ortopédicas corretivas, bus-
cando lentificar o processo degenerativo’. A reabilitagao
apresenta um papel importante sobre a fun¢io motora e
pulmonar, que varia de acordo com o estdgio clinico do
paciente. A fisioterapia, quando inserida na atuacio de
uma equipe multidisciplinar, apresenta resultados posi-
tivos no tratamento da DMD. Esta visa principalmente
postergar a evolu¢do 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 etdria de cada paciente. Para as criangas ¢ indicada
uma atuacdo ludica e funcional, o que torna o tratamento
menos exaustivo®. E essencial saber evidenciar o limite
de cada paciente, de maneira a nao acelerar o processo de
fadiga muscular, na qual a degeneragio das fibras muscu-
lares aconteceria mais rapidamente e atuaria de maneira
antagdnica ao objetivo proposto'’.

A avaliagio em um paciente com DMD deve ana-
lisar de maneira criteriosa todas as alteragdes decorrentes
da doenca. Seu beneficio ¢ majorado quando a mesma
passa a ser padronizada e validada cientificamente, for-
necendo dados numéricos fidedignos importantes para
evidenciar a evolugao clinica do paciente, bem como os
efeitos de alguma terapéutica. J4 na avaliagao nio padro-
nizada cada examinador dard um parecer subjetivo, além
de focar no que em sua prépria opinido possa apresen-
tar maior relevincia. Dessa maneira, a confiabilidade dos
dados ¢ reduzida para efeito de comparagao entre indi-
viduos ou entre tempos diferentes, o que pode gerar con-
trovérsias no que refere ao tratamento. E primordial que
isto seja feito de forma continua, acompanhando assim a
evolugao perante o que foi tracado”'".

Em suma, torna-se importante a validade da estru-

tura da avaliagdo para permitir a reproducao por pares.



As escalas utilizam de dados clinicos qualitativos que s3o
convertidos em uma escala numérica. O uso de escalas
funcionais padronizadas e validadas tem o intuito de ava-
liar a progressao da doenga e, para tanto, fornece uma
melhor objetividade para efeito de comparacio. Dentre
elas, estd a escala de Vignos'?, a escala motora Egen Klas-
siftkation (EK)"® e a Medida de Fun¢iao Motora (MFM) ™.
O presente estudo tem como objetivo descrever a aplica-
bilidade do uso das escalas de Vignos, EK e MEM previa-
mente ao tratamento fisioterdpico e global de pacientes
com DMD.

METODO

O estudo consistiu em uma revisao bibliogrifica
de livros, dissertages e artigos cientificos publicados no
periodo de 2000 a 2011, nos idiomas portugués, inglés 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, avalia¢io da deficiéncia, distrofina.

RESULTADOS

Surgiram diversas publicagoes referentes 8 DMD,
destas, foram selecionados 38 artigos cientificos de acordo
com uma criteriosa avaliacdo na qual 13 foram excluidos,
devido ao seu foco em alteracoes ortopédicas e respiraté-
rias, portanto, sem maiores informacoes essenciais a este
trabalho. Desta forma, 25 artigos foram inclusos neste
trabalho, destes, 13 em portugués, 10 em inglés e 2 em
espanhol. Em seu contetdo, 7 referem-se a escala Vignos,
5 a escala EK e 4 a escala MFM, o restante fornece uma
visao global sobre a doenca.

Nabusca por mais dados paraeste trabalho, 5 disser-
tagoes 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.

DISCUSSAO

As Escalas de Vignos, Egen Klassifikation e MFM
se destacam, pois permitem avaliagoes objetivas referentes
a fungao motora — tanto para atividades de locomogao
quanto para as de vida didria — ao quadro respiratério
instalado e se lida com o individuo 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 dltima vez por
Gardner-Medwin e Walton em 19742, E 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 classificatéria por meio do
desempenho de fungées motoras, graduando por fases o
estadiamento da doenga'>!°.

Esta escala é tida como padrao ouro e tornou-se
muito utilizada para avaliar a progressao da doenca, por
tratar-se de um método simples e de fécil aplicacio®.
Porém um estudo, realizado com 15 criancas entre 6 e
10 anos, envolvendo o ato de subir escadas, levantar da
cadeira, entre outros, mostrou limitagées no resultado da
escala, pois a mesma nao apresenta detalhes sobre a reali-
zagio da funcio, nao avaliando as alteracoes e compensa-
¢oes realizadas durante a execu¢io do movimento?.

Para analisar a influéncia das 6rteses 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 aplicacio rdpida e sem maiores difi-
culdades. Nesta, 28,5% dos pacientes foram classificados
em grau 9 e 2,8% entre grau 6 e 8, nao foi aplicada em
pacientes que nao utilizavam 6rteses. Averiguando a im-
portancia da indicacio de Srteses , pois o seu uso previne
deformidades'®.

Uma pesquisa realizada com 68 pacientes entre 5 e
20 anos, com o intuito de avaliar a correlagio da massa da
gordura corporal e forca muscular, pressoes respiratérias
mdximas e fun¢io motora, utilizou a escala de Vignos e
verificou que uma determinada porcentagem de gordura
influencia na forca muscular, principalmente o sobrepe-
$0, 0 que afeta a descarga de peso sobre os membros in-
feriores, e assim prejudica a mobilidade dos mesmos e
ocasiona um déficit na realizacio das funcées motoras.
Por meio dela pode-se associar os fatores citados a fim de
proporcionar melhora nas condutas realizadas®.

Quanto aos tratamentos farmacoldgicos, uma pes-
quisa comparou 19 pacientes em uso de esteréides com

outros, de idade parecida, onde o uso nio ocorreu. Ob-



servou-se que o grau funcional, de acordo com a escala
de Vignos, se acentuou de maneira significativamente
melhor nos pacientes em uso de esterdides que tornou os
efeitos colaterais insignificantes relativamente a evolugio
positiva ocorrida®. Em outro estudo associado ao uso de
corticdide, 10 criangas, de idade entre 6 ¢ 9 anos - justa-
mente no momento em que a progressio da doenca tende
levar a um maior acometimento funcional - observou-se
uma maior estabilidade no quadro clinico funcional, nao
houve melhora na realizacio das funcées, mas a duracio
de estabilidade do quadro se manteve positiva®..

Para as terapias por exercicios, houve um estudo de
caso baseado nesta escala na qual a mesma nio se alterou,
realizado apenas com uma crianca, no qual o tratamento
era composto da aplicagao de exercicio resistido. O fato
da ndo alteragdo indica que esta é uma possivel forma de
estabilizar o quadro clinico, mantendo-o por maior tem-
po'®, mas mais estudos sao necessdrios.

Com isso, vé-se a importincia da escala de Vignos,
mostrando ao profissional da satide o estdgio apresentado
pelo paciente, a fim de uma continuagio no tratamento
clinico com maior precisio, focado nas alteragdes pre-
sentes. Sendo de aplicacdo ficil e rdpida, nio necessita
de treinamento para utiliza-la e, ainda, o terapeuta pode
conduzi-la durante a sessdo. Permite-se também utiliz4-
-la durante a realizagio de pesquisas em busca de novas
formas de lentificar a progressao da doenga, e assim, pro-

longar a independéncia do paciente.

Escala motora Egen Klassifikation (EK)

A escala EK foi desenvolvida na Dinamarca e, em
outubro de 2006, validada para o portugués, por Marti-
nez et al*?. Visa quantificar o grau de limitagao funcional
nas atividades de vida didria em pacientes com DMD em
fase cronica'®?2. Possui 10 itens a ser executados. Cada um
destes possui 4 alternativas, graduadas de 0 a 3 pontos, a
pontuagio total pode variar de 0 a 30. Quanto maior o
resultado, pior o estado do paciente. O desempenho estd
relacionado 4 forca muscular periférica, as contraturas
musculares, dependéncia de cadeiras de rodas, e a capaci-
dade vital forcada®.

Com a finalidade de averiguar as propriedades da
escala validada para o portugués 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
funcio de preensio palmar bilateral, envolvendo a for-
¢a, com o intuito de obter de maneira precisa o grau de
acometimento muscular ocasionado pela DMD. Com
base nos valores obtidos notou-se a presenca de doenga
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-
cagao também pode ser realizada mesmo quando esta nio
se faz necessdria®.

Uma pesquisa envolvendo 9 individuos com
DMD, sendo 7 portadores de cadeira de rodas e 2 nio
e, entre eles, 3 dependentes de ventilador mecinico nao
invasivo, a EK foi escolhida para avalid-los por ser uma
escala de perguntas objetivas e claras, onde se obtém da-
dos importantes sobre a funcionalidade e as atividades de
vida didria. Também se mostrou que a mesma pode ser
utilizada para pacientes nio cadeirantes. Quando com-
parados os individuos nas mesmas fungées, houve uma
diferenca na pontuagio da escala, os cadeirantes apre-
sentaram maiores dificuldades na realizacao das funcoes,
outro fator que contribui para essa diferenca ¢ a idade,
visto que por ser uma doenca progressiva, a idade estd
relacionada com o desempenho funcional, onde quanto
maior a idade a tendéncia é que haja uma maior limitagao
e, por dltimo, os pacientes que faziam uso de ventilador
também apresentaram maior dificuldade nas tarefas™.

Além de averiguar a efetividade de determinada
abordagem terapéutica, a escala também auxilia a deter-
minar o uso de ventilagio mecanica nos pacientes. De-
senvolveu-se durante 5 anos uma pesquisa, com avalia-
¢bes anuais, iniciando-se com 19 participantes, entre 13 e
24 anos, contudo no decorrer do tempo 5 foram a ébito.
Antes da pesquisa iniciar, 9 participantes ja utilizavam
uma modalidade da ventila¢io mecinica, a pressao positi-
va continua nas vias aéreas (CPAP) e 5 passaram a utilizar
durante este periodo. Deste total, para 11 participantes,
ap6s 3 anos, foi introduzida a ventilagio mecanica assis-
tida via mdscara nasal para uso noturno e para 1 deles foi
introduzida sem o uso prévio de CPAD apéds 12 meses,
4 foram traqueostomizados. A avaliagdo compreendeu a
capacidade funcional e o grau da extremidade superior

medida pela EK, a for¢a muscular medida por meio de



teste manual e a capacidade vital forcada. De todas as
varidveis, somente a EK obteve significAncia estatistica,
podendo discriminar aqueles que necessitaram de venti-
lagdo assistida e os que nao necessitavam, durante todo o
periodo pesquisado?.

Outro estudo com a participagao de 26 pacientes
com DMD utilizou a EK para avaliar a fun¢ao respira-
téria, visto que os 3 dltimos itens da escala (habilidade
para tossir, para falar, bem estar geral) envolvem a questao
respiratéria. Também se incluiu individuos capazes de se
locomover sem uso de cadeira de rodas. Com o resul-
tado da pontuacio, foi possivel prever um alto risco de
necessidade de uso de suporte ventilatério nao invasivo.
Notou-se uma confiabilidade positiva em relagao a EK
quando se pretende avaliar a fungio respiratdria, isto se
deve pela inclusio dos itens sobre a capacidade de tossir,
falar e o bem estar®.

A escala EK mostrou resultados satisfatérios em
todos os estudos que a utilizaram, possui o diferencial de
ser a unica elaborada pensando na fun¢io respiratéria e,
apesar de feita para usudrios de cadeira de rodas, pode-se
notar que sua aplicacdo também se torna favordvel em

individuos que nao a utilizam.

Medida de Fun¢ao Motora (MFM)

A Escala Medida de fung¢io motora foi elaborada
por pesquisadores franceses a fim de obter uma nova es-
cala de avaliagio para doengas neuromusculares capaz de
averiguar a gravidade e progressio da doenga e fornecer
informagoes quantitativas em relagio as capacidades fun-
cionais de um paciente'®. Esta escala ¢ adaptada para to-
dos os graus de gravidade, elaborada para pacientes que
possuem uma locomogao independente ou nio, além de
avaliar o paciente como um todo, por meio da movimen-
tagdo da cabeca, tronco, membros superiores e inferio-
res'c.

Inicialmente, foi composta por 51 itens e ap6s al-
gumas mudangcas passou a 32 itens, alguns deles estdticos
e outros dindmicos. A avaliagio ¢é feita em 3 posicoes:
deitado, sentado ou em pé. Estas sio divididas em 3 di-
mensoes, possibilitando a avalia¢io das disfun¢ées mo-
toras proximais, distais e axiais. Cada item ¢ graduado
entre 0 a 3 pontos. A aplica¢do dura aproximadamente

36 minutos'4.

Diferentemente da escala de Vignos e EK, a MFM
nao ¢ validada especificadamente para a DMD, foi ini-
cialmente validada para distrofias musculares em geral,
porém estd sendo cada vez mais utilizada pelos profissio-
nais da satide e pesquisadores em pacientes com DMD.
Validou-se para o portugués em 20006, por Iwabe et al.,
na qual a versio demonstrou boa confiabilidade, e con-
firmou seu beneficio em uma avaliagao de fungao motora
em doencas neuromusculares. Os 32 itens presentes na
escala apresentam objetividade em relacio a posiciona-
mentos, movimentos e transferéncias, sendo de facil en-
tendimento e aplicagio®.

Um trabalho realizado com o intuito de acompa-
nhar e prever a perda da deambulagao utilizou a MFM
para avaliar se a mesma era sensivel em identificar altera-
¢oes na fungio motora em pacientes com DMD, e capaz
de prever perda da deambula¢io 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 possi-
vel prever a perda da capacidade de deambula¢io dentro
do periodo de um ano por meio dos dados da Dimensao
1 (que avalia a posi¢io bipede e transferéncias) quando
esta estivesse perto de 40% ou a pontuagio total perto
de 70%7.

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 evolu¢io da fungio motora em pacientes
com DMD sob tratamento e para analisar separadamen-
te as fungbes motoras especificas, sendo realizadas com o
paciente em supino, sedestagéo, ortostatismo com e sem
apoio. A escala demostrou o diferencial de fornecer da-
dos sobre perdas ou ganhos funcionais, ¢ também mos-
trar alteragdes funcionais prejudiciais, indicando assim
melhores condutas a ser executadas durante o processo
evolutivo da doenga, no intuito de conseguir prolongar a
permanéncia das fungoes motoras?.

Realizou-se um estudo, no periodo de 6 meses,
com intengio de averiguar se os efeitos de uma baixa in-
tensidade de treinamento fisico sao benéficos, promoven-
do preservagio da resisténcia muscular e da capacidade
funcional. Ao mostrar os resultados do treinamento fisico

nos individuos com DMD, realizados com resisténcia do



préprio corpo, de forma lidica, buscou-se aumentar a
atual visao sobre qual o tipo de treinamento fisico deve
ser recomendado para obter um resultado eficaz. Utili-
zou como modo de avaliacio a MFM, que se demonstrou
sensivel para detectar mudangas na fun¢io motora no pe-
riodo pesquisado, exibindo, portanto, os ganhos promo-

vidos neste caso®.

CONCLUSAO

A aplicabilidade das escalas de Vignos, EK e MFM
tém capacidade de auxiliar o profissional da satde no
momento de tragar condutas e acompanhar a evolugio
clinica. Com a aplicagio continua das mesmas torna-se
possivel acompanhar a maneira que a doenga evolui no
decorrer do periodo de tratamento e mostra uma pos-
sibilidade em alterar condutas quando necessério, além
de auxiliar na realizagao de novas pesquisas, com o esco-
po de fornecer uma maior qualidade de vida. Contudo,
¢ escassa a quantidade de artigos referentes as mesmas,
demonstrando ser necessdrio mais estudos por parte dos
profissionais da saide, que permitam avaliar e acompa-
nhar o paciente ao longo da evolugio da doenga, correla-
cionando o uso das escalas na avaliacdo do quadro clinico

funcional e motor nos pacientes com DMD.
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