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RESUMO

A polineuropatia hereditaria sensitivo-motora ¢ uma altera-
¢do encontrada nos nervos periféricos resultando em déficit da
funcdo sensorial ¢ motora. O objetivo deste estudo foi avaliar
o comprometimento da fun¢do motora em trés individuos de
uma mesma familia, com idades entre 8 e 22 anos, para estabe-
lecer uma comparagdo da evolugao da doenga de acordo com
a idade. Para tal, fo1 utilizada uma escala de avaliacdo das fun-
¢oes motoras, denominada Medida da Fun¢ao Motora (MFM)
especifica para doengas neuromusculares e polineuropatias.
Os resultados demonstraram que os individuos mais velhos
apresentaram maiores déficits funcionais, principalmente nas
Dimensoes Posi¢do em Pé e Transferéncias, e Fungao Motora
Distal, enquanto o individuo mais novo apresentou maior défi-
cit na Dimensdo Posi¢do em Pé e Transferéncias. Desse modo,
conclui-se que quanto maior a idade do individuo, maiores as
dificuldades na realizagdo das fungdes motoras, principalmente
aquelas que requerem funcdo de segmentos distais de membros
superiores, ¢ proximais/axiais de membros inferiores, como a
escrita ¢ a deambulagao.
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SUMMARY

The sensitive-motor hereditary polineuropathy can be compre-
hended as an alteration in the peripheral nerves, which results
in a deficit in the sensorial and motor function. The objective of
this study is to evaluate the deficits of the motor function in three
individuals who belong to the same family, with ages between 8
and 22 years, targeting the establishment of a comparison be-
tween the evolution of the pathology and the age of the individ-
ual. The scale, which was used to evaluate the motor function,
1s called Motor Function Measure (MFM) and it is specific for
neuromuscular disorders and polineuropathy. The results of this
research had demonstrated that the oldest individuals showed
the functional greater deficits in the Dimensions Position Stand
and Transference and Motor Function Distal, while the newest
individual had presented greater deficit in the Dimension Posi-
tion Stand and Transference. Therefore, the conclusion is that
as older as the individuals are, more difficulties they have got
to accomplish and execute the motor functions, especially those
that require functions of distal segments of upper limbs, and
axial proximal lower limbs, such as writing and gait.
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INTRODUGCAO

O termo polineuropatia refere-se ao grupo de
distarbios em que os nervos periféricos sao afetados
por um ou mais processos patologicos, resultando
em distarbios nos sintomas motores, sensoriais e/ou
autonomicos. Em geral, esses sintomas sao difusos,
simétricos e predominantemente distais. A atrofia
muscular pode estar presente distalmente ou ser
mais extensa nos casos cronicos'. Ela pode ocorrer
em qualquer faixa etaria, embora sindromes espe-
cificas tendam mais a ocorrer em certos grupos eta-
rios, como observou Latov?.

As neuropatias podem ser classificadas em
duas amplas categorias: adquiridas e hereditarias®. A
Neuropatia Motora Sensorial Hereditaria, também
conhecida como doenga de Charcot-Marie-Tooth
ou atrofia muscular fibular, é a principal represen-
tante das neuropatias motoras hereditarias®. Trata-se
de um grande grupo de condi¢gdes que ocasionam
fraqueza progressiva e atrofia dos musculos distais
das pernas e das maos’, sendo geralmente transmi-
tida de modo autossébmico dominante®. Os sintomas
sensoriais geralmente sao menos graves do que o0s
motores € ocorrem mais tardiamente. Contudo, a
propriocepcao debilitada é vista em muitos pacien-
tes mais velhos e pode contribuir para os problemas
de equilibrio associados’. Os sintomas iniciais sao:
pé cavo, perda dos reflexos tendineos e marcha clau-
dicante. Se a perda sensorial for grave, os pacientes
baselam-se na informacao visual para regulacio do
controle postural. Na posi¢do ortostatica, apresen-
tam maior oscilacdo postural para frente e para tras
do que o normal'.

Na maior parte das neuropatias, as alteragoes
funcionais sdo imperceptiveis e graduais, de modo
que ¢ necessaria uma medida objetiva bastante sen-
sivel para detectar seus déficits. Os testes temporiza-
dos proprios sao um bom indicador da mudanga’,
como subir e descer uma escada, caminhar 10 me-
tros em periodo determinado®, porém nao sao testes
validados especificos para a polineuropatia. E neces-
saria a utilizacdo de testes validados e padronizados
para avaliar a evolucdo global destas doencas, com o
objetivo de melhorar o tratamento clinico e terapéu-
tico destes pacientes, além de avaliar as consequién-
cias funcionais das medidas terapéuticas que foram
propostas’.

Em 2003, foi elaborada ¢ validada na lingua
francesa a escala Medida da Fun¢do Motora (MFM),
com 306 pacientes de ambos os sexos, com idade
entre 6 ¢ 60 anos, que apresentavam doengas que

envolviam comprometimento muscular, como dis-
trofia muscular progressiva ou congénita; distrofia
miotonica, amiotrofia espinhal, miopatia congénita,
miopatia distal, e polineuropatia hereditaria sensiti-
vo-motora'’. Atualmente, esta escala esta sendo vali-
dada na lingua portuguesa por um grupo de estudo
da Unicamp/Campinas, para posterior divulgagao
e publicagao.

O objetivo deste estudo foi avaliar o compro-
metimento da fun¢do motora em trés individuos de
uma mesma familia, com idades entre 8 ¢ 22 anos,
para estabelecer uma comparacdo da evolugao da
doenga de acordo com a idade.

METODO

Amostra: Foram avaliados trés individuos da
mesma familia (irmaos), com idades de 8, 12 e 22
anos, com diagnostico clinico de polineuropatia sen-
sitivo-motora hereditaria.

Local: Clinica de Fisioterapia do Centro Uni-
versitario Herminio Ometto — UNIARARAS — se-
tor de pediatria.

Material: Termo de consentimento livre e es-
clarecido (TCLE), folha de pontuacao da Medida da
Func¢ao Motora (MFM). Este estudo foi previamente
aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa (CEP) do
Centro Universitario Herminio Ometto/Uniararas,
sob o parecer n° 546/2006.

Coleta de dados: Inicialmente, os responsaveis
pelos individuos foram previamente informados so-
bre a pesquisa, autorizando a realizagdo da mesma
através da assinatura do TCLE. Apo6s o consentimen-
to, os individuos foram avaliados através da escala
MTFM, que mensura as capacidades motoras funcio-
nais dos individuos com doencas neuromusculares e
polineuropatia, como a motricidade axial e proximal,
motricidade distal, atividade em pé e transferéncias.
O MFM inclui 32 itens; alguns estaticos, outros di-
namicos, executados nas posigdes supino, sentado e
de pé, subdivididos em trés dimensoes: D1: De pé e
transferéncias: 13 itens; D2: Capacidade axial e pro-
ximal dos membros: 12 itens; D3: Capacidade distal:
7 itens, dos quais 6 envolvem o membro superior’.

Cada item ¢é graduado em uma escala de qua-
tro pontos, com as instrucoes precisas detalhadas
“no manual usuario”, para ser consultado constan-
temente. De modo geral é classificado em: 0: Nao
pode iniciar a tarefa, ou ndo pode manter a posi-
¢ao; 1: Executa parcialmente a tarefa; 2: Executa o
movimento incompleta ou completamente mas de
modo imperfeito (movimentos compensatorios, posi-



¢ao mantida para uma duragao insuficiente do tem-
po, movimento descontrolado); 3: Executa a tarefa
completamente e ‘“normalmente”; o movimento ¢
controlado, dominado, dirigido, e executado na ve-
locidade constante'.

Andlise dos dados: Os dados foram analisados
segundo a porcentagem de atividades realizadas em
cada dimensao, dividindo-se a soma das pontuacdes
adquiridas em cada dimensao pelo nimero de itens
totais de cada dimensao.

RESULTADOS

O individuo 1, de 22 anos, apresentou uma
pontuacao de 5,13% no item Posi¢cdo em Pé e Trans-
feréncias; 80,56% no item Func¢dao Motora Proximal
e Axial e 33,33% no item Funcao Motora Distal, so-
mando um total de 39,58. O individuo 2, de 12 anos,
apresentou uma pontuagao de 10,26% no item Po-
sicao em Pé e Transferéncias; 80,56% no item Fun-
¢ao Motora Proximal e Axial e 47,62% no item Dis-
funcao Motora Distal, somando um total de 44,79.
O suyjeito 3, de 8 anos apresentou uma pontuacao
de 48,72% no item Posicao em Pé e Transferéncias;
94,44°% no item Fun¢ao Motora Proximal e Axial e
61,90% no item Disfungdo Motora Distal, somando
um total de 68,75 (tabela 1).

No grafico abaixo, observa-se a diferenca de
pontuacao em cada individuo, de acordo com cada
dimensao (grafico 1).

Grafico 1. Comparacao dos escores obtidos em cada Dimensao nos
individuos por faixa etaria.

MIM

100,00
o 90.00
= .\.—.
O #m
&
fﬂ: 70,00
= s _m- D2 fungiio motora
=) proximal ¢ axial (%)
5000 _@-D2 fungio motora
Z. distal
Q —A-Pontuagio total
g-‘ 30,00
-
P
[y 20,00
2 10,000

0,00 0 34 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 2 25 26 27 28 29 30

IDADE

Tabela 1. Escore de cada individuo em cada Dimensao.

DISCUSSAO

A semiologia mais freqiiente nas criangas com
polineuropatia hereditaria sensitivo-motora ¢ a ar-
reflexia generalizada, espessamento neural, pé cavo,
dificuldade para marcha nos calcanhares por alte-
ragao nos arcos plantares, retragdo dos tenddes de
Aquiles e atrofia dos musculos intrinsecos dos pés''.
Todas essas caracteristicas foram encontradas nos
individuos do nosso estudo, observando-se a nao re-
alizagdo da marcha nos calcanhares, na Dimensao
de Pé e transferéncias.

Os principais sintomas da polineuropatia he-
reditaria sensitivo-motora sao debilidade muscular,
de inicio nas extremidades inferiores e predominio
distal, progredindo para proximal'?, concordando
assim com os nossos resultados, no qual o individuo
mais novo (individuo 3), com sintomas iniciais da do-
enga, apresentou maior dificuldade e acometimento
na regido distal dos membros inferiores, enquanto o
individuo mais velho (individuo 1) apresentou com-
prometimento global, tanto em membros superiores
quanto inferiores.

Em relagdo a motricidade distal, observou-se
que os sujeitos 1 e 2, com maior progressao da do-
enga, apresentaram menores indices de motricidade
distal, onde a afec¢@o progressiva das extremidades
superiores ocasiona alteracdo na pin¢a fina, pela
afeccdo da musculatura intrinseca da mao, podendo
evoluir posteriormente para os antebragos'.

Os individuos com polineuropatia hereditaria
utilizam forte flexdo de membros superiores para as
tarefas que requerem uma preensdo em garra, como
adaptacao funcional, facilmente ilustrada pela ma-
neira que eles escrevem’. Tais dados concordam com
0s nossos resultados, no qual os sujeitos apresentaram
dificuldade proporcional a idade, de acordo com a
faixa etaria, em atividades como escrever, pegar mo-
edas ou rasgar papéis. Apesar de uma das alteracoes
comum ser a marcha de passos altos para compensar
a perda da dorsiflexao®, isso nao foi visto em um Gni-
co individuo (individuo 3) que ainda deambula, pois
este apresentava pés equino varo, retragao de tendao
de Aquiles, transferéncia de peso sobre a borda late-
ral do pé e instabilidade lateral do tornozelo®''.

Individuo | Idade | Escore D1 | DI Posicao em Pé | Escore D2 | D2 Funcdo Motora | Escore D3 | D3 Funcao Motora ESCORE
e Transferancias (%) Proximal e Axial (%) Distal (%) TOTAL

1 22 2 5,13 29 80,56 7 33,33 39,58

2 12 4 10,26 29 80,56 10 47,62 44,79

3 8 19 48,72 34 94,44 13 61,90 68,75




Com a progressao da idade, o individuo com
polineuropatia hereditaria sensitiva motora apresen-
ta quadros progressivos de encurtamentos, deformi-
dades, fraquezas, evidenciados principalmente com
alteragdes na marcha, demonstrados por Sanvito'*
no relato de caso de dois irmaos com tal doenga. A
distribuicao dos sintomas pode variar de individuo
para individuo, porém as caracteristicas apresenta-
das sdo sempre as mesmas, como comprometimento
predominante nos membros superiores ¢ inferiores,
instabilidade na postura de pé, dificuldade para an-
dar nos calcanhares, pés cavos ou eqiiinos". Em nos-
sos casos, evidenciou-se tal progressao de sintomas,
com comprometimento dos quatro membros, prin-
cipalmente dos inferiores, evidenciados na marcha.
O individuo mais jovem ainda apresentava marcha,
enquanto o mais velho era cadeirante.

A polineuropatia axonal idiopatica cronica ¢
uma doenca neurologica cronica freqiente em indivi-
duos idosos, sendo muitas vezes os sintomas confundi-
dos com o quadro da prépria idade. Diferentemente
da polineuropatia hereditaria sensitivo-motora, a qual
¢ uma doenca caracteristicamente observada em in-
dividuos jovens, progredindo conforme o avanco da
idade. Nos individuos adultos as caracteristicas sensiti-
vo-motoras tornam-se mais evidentes e debilitantes'®,
como observadas no nosso estudo.

Observa-se, nos casos familiares de polineuro-
patia hereditaria sensitivo motora, o inicio precoce
dos sintomas, aproximadamente aos 3 anos de idade,
como fraqueza muscular progressiva distal e proxi-
mal de membros inferiores, pés eqiiino varos e di-
ficuldade na deambulacdo por volta dos 10 anos. A
debilidade torna-se mais acentuada e incapacitante
aos 27 anos de idade'”""?. Nos nossos casos relatados,
pode-se constatar o inicio precoce dos sintomas, bem
como a progressao e a debilidade conforme o avan-
¢ar da idade. O individuo mais jovem ja apresentava
as caracteristicas motoras da doenga, principalmen-
te a dificuldade na marcha e os pés eqtiinos varos, e
os demais individuos apresentavam-se com maiores
déficits motores proximais e distais de membros, nao
deambulante e incapacidades funcionais, no caso do
individuo mais velho, com 22 anos de idade, confir-
mando assim nossos resultados.

CONCLUSAO

Conclui-se que quanto maior a idade, maior o
comprometimento motor no que diz respeito a exe-
cucdo das tarefas que requerem habilidades distais
dos membros superiores e proximais dos inferiores.

Por isso, atividades como a marcha nao sao obser-
vadas nos individuos mais velhos, os quais também
apresentaram maior alteracdo da coordenagao mo-
tora fina dos membros superiores.

Desse modo, individuos com polineuropatia he-
reditaria sensitivo-motora apresentam déficits motores
crescentes, conforme o avanco da idade, sendo que as
principais funcoes deficitarias sao aquelas relacionadas
a motricidade distal de membros superiores, aquisicao
e manutencdo da postura em pé e a deambulago.
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