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| - INTRODUCAO GERAL

As criancas sao o melhor do mundo para nds, e como tal a todas elas,
independentemente das suas capacidades e limitacoes deve haver oportunidade de satisfacao
das suas necessidades permitindo assim uma alegria em viver e consequente melhoria da

qualidade de vida.

A distrofia muscular de Duchenne (DMD) pelo seu caracter invariavelmente
progressivo, de natureza mérbida e, actualmente, com fim letal tornou-se importante nos
meios cientificos porque toda e qualquer intervencdo em termos de tratamento nao foi
comprovada como sendo eficaz. A DMD é uma distrofia muscular recessiva ligada ao

cromossoma X, causada pela auséncia de producao da distrofina.

A DMD atinge uma crianca em cada 3500 nascimentos do sexo masculino, cabendo as
mulheres apenas o papel de portadoras do gene mutante. Normalmente em 65% dos casos sao

de origem familiar (hereditaria) e os restantes 35% sdao mutacdes genéticas ao acaso.

A crianca com DMD, enfrenta uma infancia e adolescéncia com uma incapacidade que
se desenvolve gradualmente. Pretendemos com este estudo expor a problematica da crianca
portadora de DMD, e neste contexto enquadrar o nosso contributo, no minimo, antever
algumas situacdes relacionadas com a doenca, na tentativa de prevenir o “abrandamento” da
mesma de forma a proporcionar alguma melhoria da qualidade de vida dos afectados, uma

vez que a DMD é uma doenca degenerativa que afecta os musculos.

Pretende-se ainda, deste modo, adquirir conhecimentos acerca desta patologia,
apurar algum tipo de exercicio que se tem vindo a traduzir como melhoria da qualidade de

vida destes individuos, e caracterizar os mesmos relativamente as suas limitacoes.

A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é a doenca muscular esquelética hereditaria
e progressiva mais comum nas criancas. Apesar dos avancos no conhecimento das bases

moleculares e genéticas da doenca ainda nao existe uma cura definitiva.

A actual intervencao em termos fisicos baseia-se essencialmente na hidroterapia,
visando melhorar a mobilidade, reduzir incapacidades, prevenir complicacées e acima de
tudo evitar a retraccao muscular. Para que certos objectivos sejam definidos e atingidos, é
necessaria a utilizacao de requisitos para que o sucesso terapéutico aconteca na avaliacdo da
gravidade do comprometimento funcional dos pacientes com DMD. Nesse contexto, a
utilizacao de escalas que medem o grau funcional para actividades do quotidiano apresentam

uma importancia determinante.
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A escala EK, Egen Klassifikation (do dinamarqués: “nossa propria classificacao”), foi
desenvolvida na Dinamarca visando determinar o grau de limitacao funcional de pacientes
com DMD. No processo da sua validacdo, também foram estudados pacientes com atrofia
muscular espinhal, outra doenca neuromuscular caracterizada por fraqueza muscular
esquelética global. A escala EK tem sido utilizada como um método Gtil na discriminacao de

niveis distintos de performance funcional para actividades no dia-a-dia destes individuos.

Neste sentido, pretendemos com este estudo verificar a influéncia que a actividade
fisica/hidroterapia tem na mobilidade motora destes individuos (determinada pela escala
motora funcional EK), relacionando-a com os seus valores de IMC e percentagem de massa

gorda.

Il - REVISAO DA LITERATURA

1. Doencas Neuromusculares

As doencas neuromusculares de caracter progressivo foram classificadas por Croker e

Masel (1999) de acordo com o aparelho ou sistema mais afectado pela anomalia genética:
’ Doencas dos musculos: distrofias musculares;

’ Doencas do corno anterior e dos nervos periféricos: atrofias musculares

(amiotrofias);
’ Doencas do sistema nervoso central: ataxias;
» Doencas metabdlicas: leucodistrofias.

Os primeiros sintomas das doencas neuromusculares comecam por se manifestar
principalmente na primeira infancia: dos 3 aos 10 anos 63%, dos 11 aos 20 anos 11%, podendo
no entanto aparecer mais tardiamente em qualquer idade. Dos primeiros sintomas mais
frequentes destacam-se: Dificuldade em andar (43%); quedas frequentes (37%); dificuldade
em subir/descer escadas (37%); perda progressiva da forca muscular (37%) e dificuldade em
levantar-se (28%), APN (2007).

As doencas neuromusculares sao doencas raras, altamente incapacitantes, que vao
evoluindo sempre, as vezes mais depressa e outras vezes mais lentamente. Assim sendo, ao
fim de alguns anos, os doentes tém problemas graves de falta de forca e de perda de

autonomia, o que os leva a precisar da ajuda de terceiros para realizar as actividades de vida
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diaria tao simples como ir a casa de banho, levantar-se da cama, vestir-se, lavar os dentes,

ligar as luzes entre outras.

A fraqueza é o sintoma de apresentacao mais comum das doencas neuromusculares.
Pesquisando as formas pelas quais a fraqueza interfere com as actividades normais e
descobrir os tipos de tarefas que o paciente acha dificeis, a distribuicao e a gravidade da
fraqueza muscular pode ser prevista a partir da histoéria clinica Zitelli and Davis (1992), sendo
essencial a determinacao do modo de instalacao e do padrao de progressao dos sintomas para

o diagnostico diferencial e escolha dos métodos diagndsticos.

Como muitos disturbios neuromusculares sao determinados geneticamente, deve ser
obtida uma historia familiar completa de forma a realizar o despiste da doenca, quer seja por

hereditariedade, ou por mutacao de ponto em casos muito escassos.

2. Distrofias Musculares

O conceito “distrofia” significa crescimento anormal e deriva do grego “trophe” que
significa nutricdo. O termo “distrofia muscular” apareceu pela primeira vez no século
passado, no contexto da perturbacdo da estrutura muscular vista através de exame
microscopico Swaiman e Smith (1999). As distrofias musculares sao um grupo de transtornos
de origem genética, em que existe uma degeneracdo gradual das fibras dos musculos
estriados, sem qualquer associacao com alteracoes do sistema nervoso central e dos nervos

periféricos Dubowitz (1989).

Em todas as formas de distrofia muscular, existe uma perda efectiva da forca, mas cada
uma difere em relacao aos grupos musculares afectados, idade de instalacao da doenca, a sua

evolucao e transmissdo hereditaria Swaiman e Smith (1999).

3. Classificacao das Distrofias Musculares

» Recessiva com ligacdo em X:
Distrofia muscular de Duchenne
Distrofia de Becker

Distrofia muscular de EmeryDreifuss

» Autossomica recessiva:
Distrofia muscular dos membros

Distrofia muscular congénita
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» Autossomica dominante:

Distrofia facioescapuloumeral

Distrofia miotonica

Quadro 1 - Caracteristicas clinicas de diferentes Distrofias Musculares. (Zitelli e Davis, 1992).
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4, Distrofia Muscular de Duchenne

A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é a mais comum e a mais grave. Foi descrita em
1858 por Guillaume Duchenne, neurologista francés, que descrevia um caso de um menino de
9 anos que perdeu a capacidade de andar devido a uma doenca muscular, mas também pode

ser designada de distrofia muscular pseudo-hipertréfica, Shepherd (1995).

4.1 - Definicdo

A DMD consiste na degeneracao progressiva da musculatura e consequente diminuicao
da forca muscular. E uma patologia que afecta somente criancas do sexo masculino, embora
investigacoes recentes encontrem caracteristicas semelhantes em criancas do sexo feminino
mas ndao manifestantes Viswanathan (2002). As manifestacdes clinicas da DMD geralmente
aparecem a partir do segundo ano de idade. A crianca até entdo apresenta um
desenvolvimento normal, embora a marcha se possa atrasar. A doenca progride até a crianca
ficar incapacitada de caminhar no inicio da adolescéncia com consequente obito devido a

insuficiéncia cardio-respiratoria, entre os 18 e os 20 anos.

Observa-se uma progressiva debilidade da musculatura em que o envolvimento é
inicialmente simétrico e selectivo, comecando aproximadamente na cintura pélvica e
escapular, na regiao dos ombros e no tronco, sendo assim uma degeneracao muscular gradual,

que atinge os musculos estriados de forma proximo-distal, Dubowitz (1989).

Deste modo, o tecido muscular é substituido por tecido intersticial, apresentando um
aumento do volume muscular, correspondente a infiltracdo gordurosa, que da aos musculos

um aspecto pseudo-hipertrofico e uma consisténcia caracteristica.

No passado julgava-se que a inteligéncia destas criancas nao sofria qualquer efeito da

doenca.

Actualmente varios autores referem uma diminuicdo cognitiva e apatia, num
significativo nimero de casos, Vignos (1963). Por tudo isto a qualidade de vida das criancas
portadoras de DMD ¢é significativamente afectada, como também a sua longevidade devido,

também, a inexisténcia de um tratamento curativo.

4. 2. Etiologia

Ao longo dos anos, tem sido significativo o nUmero de teorias relativas a patologia das
distrofias musculares como um todo e a DMD em particular. Talvez a primeira tenha sido
entdo chamada “teoria neurogénica”. Isso postulou que o problema primario encontrava-se

mais no tecido nervoso dos musculos do que nos musculos propriamente ditos McComas e col.
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(1987), e foi sugerido por alguns como sendo a explicacdo para a alta associacao dos prejuizos

intelectuais nos meninos com DMD.

Apesar da forte evidéncia na hipotese neurogénica nos finais dos anos 60 e inicio dos
70, a opiniao geral actual é contra a ideia que este seja o motivo da falha subjacente. Outra
teoria apresentada era a “teoria vascular”, que sugeria que o problema nos musculos era

secundario ao prejuizo no volume de irrigacdo sanguineo McComas e col (1987).

Actualmente, e o que vigora, a melhor explicacao para as alteracées encontradas nos
musculos dos pacientes com distrofia, € uma perturbacdo da membrana muscular - a “teoria
da membrana”. O prejuizo da funcdo da membrana nao esta confinado a membrana muscular,
mas ele existe, também na membrana de outros tecidos. As anomalias podem ser encontradas
nos globulos vermelhos e brancos, do sangue de meninos com DMD, apesar de tal factor nao
ser considerado como consistente. Este prejuizo aparente da juncao da membrana pretende
explicar o motivo pelo qual um nUmero de estudos revelaram elevada acumulacao
intracelular de calcio - a membrana é dita como sendo “mal vedada” Emery e Burt (1980).
Sabemos ainda que é no referido cromossoma X (regido Xp21), particularmente no gene DYS,
onde ocorre sintese de uma enorme proteina - a distrofina - constituida por 3.685

aminoacidos.

Na DMD existe a auséncia desta proteina, o que determina alteracbes graves da
estabilidade da membrana, durante a contraccao muscular, conduzindo a consequente lesao e
necrose das fibras musculares, Abreu (1999). A distrofina existe normalmente na regiao sub-
sarcolemal da membrana das fibras musculares esqueléticas, principalmente na zona proxima
de uma placa motora e nos miocitos cardiacos. Esta presencia-se ainda em algumas células do
musculo liso (especificamente no tubo digestivo, paredes arteriais, mUsculo erector dos pélos
e células mioepiteliais das glandulas sudoriporas), no sistema nervoso central, nos nervos

periféricos, na coclea e na retina, locais onde a sua funcao é desconhecida, Abreu (1999).

4. 3. Incidéncia

A incidéncia desta anormalidade é de um em cada trés mil a trés mil e quinhentos
nascimentos e caracteriza-se por uma heranca genética ligada ao cromossoma X, tendo por
isso uma relacdo com o sexo masculino, apesar de ser transmitida pela mae que quase nunca

manifesta qualquer sintoma neuromuscular (Zitelli and Davis, 1992) (ver fig. 1).
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Figura 1 - Ligacao hereditaria que resulta num filho portador de DMD.

A DMD é causada por uma mutacdo em revelacado, afectando a regido Xp21 do braco
curto do cromossoma X. A distrofina, a grande proteina citoesquelética, normalmente
codificada por este traco genético, esta ausente das fibras musculares dos pacientes com DMD
Zitelli and Davis (1992).

Este traco genético precisa da distrofina para manter a integridade do mUsculo, mas o
mecanismo pelo qual a deficiéncia de distrofina produz destruicdo muscular progressiva sao
ainda desconhecidos Zitelli and Davis (1992). A distrofia muscular de Becker apresenta uma
incidéncia de um para trinta mil nascimentos, é distinguida clinicamente da DMD por inicio
mais tardio, velocidade de progressao mais lenta, vivéncia mais longa e bioquimicamente,

pela presenca de distrofina de peso molecular anormal Zitelli and Davis (1992).

4. 4, Historico Inicial

Na primeira infancia nao se verificam anormalidades, até porque 50% dos meninos nao
caminham normalmente até aos dezoito meses. No entanto as criancas com DMD sao menos
activas, andam mais devagar, caem com mais frequéncia, nao correm (pelo menos

normalmente) e possuem dificuldades em subir escadas. Na maioria dos casos, as maes sao
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“tranquilizadas” porque os seus meninos sao “diagnosticados” como “pés-chatos”
desajeitados ou preguicosos. Estas assumem frequentemente, um papel de maes super

ansiosas ou inexperientes.

E, sensivelmente, aos quatro anos de idade, que a postura lordética e a marcha de
pato, combinadas com as perceptiveis dificuldades locomotoras, servem para aumentar a
suspeita de diagndstico quanto a existéncia de uma significativa fraqueza muscular. O
diagnostico da DMD é dificil até aos quatro/cinco anos de idade, sendo geralmente
confirmado um pouco mais tarde apo6s preocupacdo expressa dos pais e biopsia muscular,
Downie (1988).

4. 5. Diagnostico

E possivel diagnosticar a DMD com o maximo de exactiddo, através de métodos imuno-
histoquimicos, Emery (2000) onde a distrofina esta ausente no produto de biopsia de musculo-
esquelético ou de pele, Abreu (1999). Ao analisar o ADN determina-se o estudo do defeito no
gene DYS, este é caracteristico de cada familia, sendo assim importante o seu historial para
que se possa detectar a doenca precocemente, identificar as portadoras e diagnosticar a

patologia, ainda na fase pré-natal, Abreu (1999).

No entanto estes exames sO serdo recomendados apos a suspeita clinica e
laboratorial, em criancas do sexo masculino entre os quatro e os seis anos, com alguns dos

seguintes sinais ou sintomas:

- Historia familiar da patologia em parentes maternos do sexo masculino (embora seja

conhecido que até 15% dos casos surge por mutacao) (Abreu, 1999);

- Historia pessoal de atraso das aquisices motoras (principalmente na marcha, onde
em 50% dos casos nao esta presente até aos dezoito meses, ao contrario da populacdo ndo
atingida que é so de 3%). O atraso do desenvolvimento intelectual, particularmente da fala,

também é frequente (Abreu, 1999);

- Marcha desajeitada e dificuldades na corrida, sdo caracteristicas encontradas
frequentemente, como subir escadas, quedas frequentes e dificuldade progressiva para se
levantar do chéo. A crianca pode a principio, precisar somente de se empurrar com uma das

maos num joelho, Zitelli e Davis (1992);

- A fraqueza dos musculos extensores da anca torna-se mais acentuada, levantarem-se
do chao fica cada vez mais dificil e requer o uso das maos para "subir as pernas ". O
neurologista inglés William Gowers, em 1879, ao observar o modo como os meninos afectados
pela DMD se levantavam, descreve o que hoje conhecemos como “Sinal de Gowers” ou

Manobra de Gower positiva, Zitelli e Davis (1992). A marcha de Trendelenburg, ou
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“bamboleio” do quadril também surge nesta época. O tempo que um doente deambula varia

bastante, chegando a estar confinados a uma cadeira de rodas aos 7 anos.

Este tipo de accao é importante pois a escoliose nao se torna assim uma complicacao

enquanto o doente permanecer deambulando, nem que seja uma hora por dia:

- A fraqueza progressiva dos gliteos da origem a uma postura compensatoria,
caracterizada por uma base de sustentacao alargada, hiperlordose lombar acentuada e

projeccao do abdomen para a frente. Zitelli e Davis (1992);

- Embora a fraqueza dos membros superiores nao seja um sintoma inicial comum, a
fraqueza proximal dos membros superiores é facilmente detectada pelo exame clinico,
quando a crianca é levantada, com as maos do examinador colocadas sob os membros
superiores. Geralmente existe uma acentuada debilidade da cintura escapular, associada a

um deslocamento para cima dos ombros e rotacao anormal das omoplatas;

- A fraqueza dos flexores do pescoco, evidenciada por “jogo” acentuado da cabeca,
quando empurrada para sentar a partir do declbito dorsal, € um sintoma precoce, Zitelli e
Davis (1992);

- 0 aumento de volume muscular, particularmente na face posterior da perna é uma
caracteristica comum, que aparece entre os cinco e seis anos de idade. Os mdusculos
apresentam uma consisténcia dura a palpacdo. Logo no inicio da evolucdo clinica, este
aumento do volume muscular pode ser devido a hipertrofia, com a forca muscular
proporcional ao volume. Mais tarde, a infiltracao por tecido adiposo e tecido conjuntivo,
algumas vezes mantém este volume, apesar da perda de fibras musculares. Este processo

identifica-se como "pseudo-hipertrofia”, Zitelli e Davis (1992);
- O primeiro reflexo que fica diminuido ou abolido é o reflexo rotular, Abreu (1999);

- Na electromiografia (EMG) os potenciais de unidade motora sao curtos e de baixa

voltagem, nao apresentando sinais de enervacao, Abreu (1999);

Geralmente é com a biopsia muscular (idealmente efectuada no quadricipete
enquanto a crianca ainda consegue realizar a marcha) que o diagnostico da DMD é
confirmado. Neste encontram-se variacées nos diametros das fibras, com um aumento do

tecido conjuntivo, posteriormente substituido por tecido adiposo.

4.6 Evolucao da Patologia

Abreu (1999) definiu trés estadios clinicos evolutivos da distrofia muscular de

Duchenne, com bastante interesse na definicao e programacao de tratamento:

> Fase 1 - até aos sete anos

10 -
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A fragueza muscular atinge principalmente a cintura pélvica, posteriormente a
cintura escapular e os mUsculos dos membros inferiores. A marcha ainda é independente, mas

com balanco excessivo, dificuldade em subir e descer escadas, bem como levantar-se do solo.

> Fase 2 - até aos doze anos

Agravamento dos défices motores, sendo nesta fase também evidentes nos membros
superiores. Dificuldades crescentes na marcha, com quedas frequentes, até a perda da

capacidade de marcha.

> Fase 3 - até a 2% década

Dependéncia nas actividades de auto-cuidado e de cadeira de rodas eléctrica por
défice muscular dos membros superiores e inferiores. Alteracdes respiratorias crescentes com
infeccoes respiratorias repetitivas, e cardiomiopatia, que se traduz na causa habitual de

morte.

4. 7. Problemas Associados

Os problemas associados a DMD podem, segundo Abreu (1999) dividir-se em:
problemas primarios, como as alteracées musculo-esqueléticas, as do misculo cardiaco, as do
musculo liso e cérebro; e as alteracoes secundarias, como as contracturas, alteracdes

morfoldgicas, deformacdes articulares, alteragdes dsseas e psicoldgicas.

4.8 Musculo-esquelético

A progressao da fraqueza muscular tem um padrao estereotipado: os primeiros
sintomas surgem antes dos cinco anos, atingindo inicialmente os mulsculos proximais dos
membros inferiores e mais rapidamente, que os musculos dos membros superiores,
ocasionando a perda da marcha. Num estadio, considerado terminal, a forca muscular
proximal dos membros inferiores € praticamente nula, verificando-se ainda alguma

capacidade a nivel dos membros superiores, embora bastante humilde.

Pode haver uma melhoria sob o ponto de vista motor entre os trés e os seis anos,
fruto do normal desenvolvimento da crianca. No entanto a partir dos oito anos a deterioracao
muscular é bem evidente, Abreu (1999), Ledoux (1995) e Willig (1997).

11 -



“Estudo Longitudinal da Influéncia da Actividade Fisica, o IMC e a Percentagem de Massa Gorda na

Correlagdo entre a Escala Motora Funcional EK em Individuos com Distrofia Muscular de Duchenne”

4. 9. Musculo Cardiaco

As fibras cardiacas também degeneram, com fibrose e diminuicdo progressiva das suas
propriedades de contractibilidade. A cardiomiopatia é detectada por electrocardiograma
(ECG), dado que inicialmente os sintomas estao ausentes. Aproximadamente 80 a 90 % das

criancas tém alteracdes cardiacas.

A ecocardiografia revela cardiomegalia e diminuicado da fraccao de ejeccao
ventricular esquerda, que ndo é sintomatica na medida em que surge quando a actividade
fisica da crianca ja esta consideravelmente diminuida. A funcdo ventricular esquerda pode
nao estar alterada durante muito tempo. O acidente terminal nao é primariamente cardiaco,
mas por hipertensdao pulmonar, na sequéncia de infeccdo respiratéria, com a consequente
insuficiéncia ventricular direita, Abreu (1999), Ledoux (1995) e Willig ((1997).

5. Musculo Liso

Principalmente nos casos de maior longevidade surgem sinais de compromisso do musculo
liso. No aparelho digestivo podem surgir dores gastricas podendo despertar uma dilatacao

gastrica aguda.

A obstipacdo crénica, sindrome de pseudo-obstrucao intestinal ou retencdo urinaria

podem também surgir de igual forma.

5.1. Sistema Nervoso

Ainda é desconhecida qual a funcado da distrofina no tecido nervoso, mas estudos
demonstram que o quociente intelectual (Ql) médio é de 85. No entanto so cerca de metade
das criancas tem diminuicdo das capacidades intelectuais, com QI variando entre 50 e 90,

tendo as restantes QI normal.

O défice intelectual quando existe ndo é progressivo, estando presente desde o
nascimento e atingindo principalmente o QI verbal e da linguagem. Ocorre debilitacao
intelectual em todos os doentes, embora 20 a 30% tenham um quociente intelectual menor
que 70. A grande maioria tem dificuldades na aprendizagem, mas vao participando numa
turma escolar “dita normal” desde que exista accao correctiva. Outros podem apresentar
algum atraso mental ndo havendo, por consequéncia, uma correlacdo com a intensidade da

miopatia.

As alteracOes degenerativas e a fibrose muscular constituem um processo indolor, em

que nao ocorrem mialgias e espasmos, Abreu (1999):
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5.2. Contracturas

Normalmente as primeiras contracturas que aparecem sao as dos tensores da fascia
lata, as dos flexores das ancas (particularmente do recto anterior) e as dos flexores e
inversores das tibiotarsicas, estando geralmente presentes aos seis anos. Apos a perda da
marcha aparecem as dos flexores dos joelhos e dos cotovelos. Mais tardiamente nos trapézios,

nos extensores dos punhos e nos extensores do pescoco.

5.3. Alteracdes Morfolégicas

E tipico o aumento do volume dos gémeos e da lingua, raramente dos quadricipedes,
gliteos e deltdides. Inicialmente ha verdadeira hipertrofia, mas posteriormente ha
substituicao do tecido normal, por tecido adiposo e fibroso (pseudo-hipertrofia). Por outro
lado a amiotrofia atinge com mais intensidade os deltoides e quadricipedes, que algum indicio

de obesidade pode inicialmente esconder.

5.4. Deformacdes Articulares

Destacamos aquelas consideradas como mais comuns, neste tipo de populacao:

a) Pé - Retraccdo do tibial posterior. Deve pesquisar-se a dorsiflexao da tibiotarsica com o
joelho flectido e com ele estendido. Rapidamente as amplitudes articulares ficam

comprometidas e quando perdem a marcha a deformidade agrava consideravelmente.

b) Joelho - normalmente ndo ha deformagdes enquanto os individuos caminham: pela posicao
do pé na marcha o joelho é obrigado a ficar em “recurvatum”. Apos perder a marcha, devido
ao facto de permanecer muito tempo sentado, diminui assim a possibilidade de flexao e

extensao do membro.

c) Anca - Inicialmente estas alteracoes sao ligeiras, mas agravam-se quando a marcha ja nao

é possivel.

d) Bacia - Verifica-se a anteversao da bacia que, conjuntamente com a abducao da anca,
contribui para o aumento da hiperlordose lombar no inicio da evolucao. Depois da perda da
marcha surge a obliquidade pélvica, originada pela retraccdo muscular e pelas atitudes

posturais regularmente adoptadas.
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e) Coluna vertebral - durante a fase da marcha surge a acentuacao da hiperlordose,
acompanhada da anteversao da bacia. Depois de perder a marcha surge a escoliose lombar
em 95 % dos casos, que rapidamente progride para dorsolombar com caracteristicas idénticas
as escolioses paraliticas. Estas alteracdes sao inicialmente ndo estruturadas, evoluindo
posteriormente para escolioses estruturadas. A determinada altura a gravidade desta
deformacao, pode ser de tal modo pronunciada que impede a posicao de sentado ou mesmo

provocar ulceragao cutanea.

O angulo médio de escoliose é de 10° até aos 10 anos de idade, e passa a 75° em
criancas até aos 16 anos. Quando a curva ultrapassa o 40°, a tolerancia pela posicao sentada
diminui bem como a capacidade funcional, os bracos tornam-se necessarios para manter uma

posicao sentada existindo dor, e a capacidade pulmonar fica reduzida.

f) Cintura escapular - ja bastante tarde e depois de perder a marcha, é que se manifesta a
diminuicdo da amplitude em abducdo e rotacdo externa da articulacdo escapulo-umeral e

diminuicdo do abaixamento da omoplata, em consequéncia da retraccao do trapézio superior.

g) Cotovelo - apds a perda da marcha e sob o ponto de vista funcional faz diminuir o angulo
do braco de alavanca dos flexores do cotovelo. A supinacdo tende a desaparecer, devido a
fraqueza dos musculos supinadores e a postura preferencial, na cadeira de rodas eléctrica, a

escrever, etc.

h) Punho e mao - verifica-se a tendéncia a fixacao do punho em flexao e em desvio cubital,
por retraccdao do cubital anterior. Surge igualmente uma diminuicdo da extensao por
retraccao dos palmares e dos longos flexores dos dedos. A abducao do polegar fica de igual

modo diminuida, com retraccao da flexdo das falanges carpicas.

5.5. Alteracdes Osseas

A fragilidade 6ssea que se instala, devido a diminuicdo das cargas e solicitacdes
exercida sobre os ossos, da traccao muscular ao nivel das insercdes e da vascularizacao por
reducéo da actividade muscular, tornam os ossos destes individuos particularmente propicios
a fracturas por traumatismos minimos. Estas fracturas sao dificeis de identificar clinicamente,
uma vez que geralmente nao possuem sinais inflamatorios locais (como o edema e o aumento
da temperatura local) e a dor é inconstante ou minima a pressao local. Por esse motivo

efectuam-se estudos radioldgicos em situacdes de queda ou por outros traumatismos.
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Quando a crianca comeca a reduzir drasticamente a sua actividade fisica € natural
que surja a obesidade. Muitos pais, na tentativa de agradar ao filho que véem impossibilitado
de diversas fontes de prazer, tentam preencher essa lacuna com a oferta de alimentos do
agrado da crianca, particularmente doces e outros alimentos hipercaloricos. Este
comportamento inadequado pode ser uma das causas de agravamento da obesidade da
crianca, que por sua vez gera mais desconforto e mais sobrecarga sobre os seus parentes mais
proximos. Em fase mais avancada, quando surgem dificuldades na degluticdo é frequente a

perda drastica de peso, que em alguns casos pode chegar aos 30 kg.

A obesidade torna-se também um problema comum nos individuos com DMD,
principalmente, e em maior nimero os que ja se encontram confinados a cadeira de rodas.

13

Este factor torna-se, segundo Downie (1997, pag. 409) “... virtualmente impossivel (ou

inadequado) tratar neste estagio. O Unico tratamento é a prevencao”.

5.6. Alteracdes Psicolégicas

Estas alteracoes dependem muito da personalidade do individuo, do envolvimento
familiar, social e escolar. Desde a atitude de submissdo a de revolta perante a «fatalidade»
que caiu sobre a familia, os sentimentos de culpa dos pais, todos os quadros sdo possiveis.
Também tém sido descritas situacdes de luto, com total resolucdo e adopcao de uma atitude

positiva e colaborante com a equipa que vigia e trata a crianca.

No entanto também é frequente que no decorrer desse processo, 0s pais recorram a
formas de «medicina alternativa», que podem erradamente dar a sensacado de «cura» da
crianca ou que o diagnostico foi erradamente atribuido, principalmente durante a fase dos
trés aos seis anos, em que o desenvolvimento “normal” compensa parcialmente a
deterioracao muscular progressiva. Se nao houver uma atitude positiva de apoio por parte da
familia e da sociedade, é frequente a ansiedade e a depressao infantil. Estas podem reflectir-

se em algumas alteracdes do sono ja descritas.

5.7. Alteracdes Funcionais

O défice de forca, a atrofia de desuso, os desequilibrios entre musculos
agonistas/antagonistas, a limitacdo das amplitudes articulares, as alteracoes ortopédicas, os
traumatismos, bem como factores emocionais tém repercussoes graves e progressivas sobre a

capacidade funcional.

Surgem primeiro alteracdes na independéncia e no conforto, sendo mais tarde a

sobrevivéncia posta em causa.
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Na avaliacao funcional deve constar: a capacidade de elevar a cabeca, virar-se na
cama para um lado e para o outro, transferéncias de declbito dorsal e ventral, sentar-se,
permanecer sentado e elevar-se de uma cadeira, a possibilidade de ortostatismo plantar uni e

bipedal (posicao de pé com um e/ou dois apoios), subir e descer degraus com um pé e outro.

Na marcha é importante avaliar o tipo de apoio, estabilidade e velocidade. No inicio
ha alteracoes estaticas da posicdo de pé, depois do tipo de marcha e por ultimo esta torna-se
impossivel. Assim inicialmente o apoio faz-se na parte interna do pé e posteriormente na zona

do calcaneo.

No plano sagital, a anteversao da bacia faz com que o trocanter fique a frente da
linha de gravidade, protegendo das quedas para a frente, causadas pela fraqueza dos

extensores da anca.

No plano frontal, a falta de estabilizadores da bacia indicia a tipica marcha
bamboleante, com os membros superiores em abducao, o centro de gravidade fica acima da

anca, inclinando o tronco alternadamente para um lado e para o outro.

Estas alteracoes conduzem a uma diminuicao da estabilidade da marcha, que se torna
de base alargada, até um ponto em que as quedas sdo frequentes e as actividades como
correr, saltar, subir e descer escadas tornam-se impossiveis. Nesta altura é de prever que

entre seis e doze meses, a crianca tenha uma perda quase total de marcha independente.

A posicao de sentada deixa de ser confortavel, devido a obliquidade da bacia e a
escoliose, em que nao havendo tratamento das dores que podem surgir e crescente

deformidade, torna a posicao menos funcional ou mesmo impossivel.

A preensao manual na fase 1 ndao é atingida, mas com o desenvolver das fases 2 e

particularmente da 3 perdem-se as “pincas” de forca.

Com a dependéncia da cadeira de rodas e a fraqueza proximal dos membros
superiores perde-se também o potencial gestual dos mesmos. Num estadio avancado a crianga
fica completamente dependente do auxilio de um terceiro, Abreu (1999), Ledoux (1995) e
Willig ((1997).

5.8. Prevencao

Dado que nao existe ainda tratamento para a DMD, a prevencao é particularmente
importante. Face a um caso familiar, € importante definir se estamos perante uma mutacao
espontanea ou mutacdo de ponto (nesse caso a mae da crianca ndo é portadora e ndo ha

casos de parentes afectados) ou se de uma caracteristica herdada (grande maioria dos casos).
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Como é uma doenca herdada de caracter recessivo ligado ao cromossoma X, é
importante fazer a identificacdo das portadoras e informar as mesmas de que é possivel fazer

o diagnostico pré-natal em caso de gravidez, Abreu (1999) e Ledoux (1995).

5.9. Aconselhamento Genético

O diagndstico de um caso de distrofia muscular de Duchenne exige a avaliacdo do
risco da portadora, para os familiares maternos do sexo feminino. Existira sempre o risco de
ter descendentes do sexo masculino portadores do gene ou descendentes do sexo feminino

que transmitam o gene a futuros descendentes.

Normalmente é realizado um heredograma (analise da arvore gineologica) que
permite por si sd definir uma primeira estimativa do risco e, nalguns casos, concluir pelo
estado de portadora obrigatéria de algumas mulheres, por exemplo quando tém dois filhos

doentes ou um irmao e um filho doentes.

Este calculo inicial de risco pode ser corrigido utilizando doseamentos de
creatinaquinase. Em primeiro lugar este exame auxiliar de diagndstico permite confirmar ou
excluir a doenca em individuos do sexo masculino em risco de ter a doenca e ainda em idades
assintomaticas. Esta enzima também tem valores mais elevados nas mulheres portadoras do

que nas nao portadoras, podendo verificar-se sobreposicao de valores.

Um valor elevado nao permite afirmar que uma mulher é portadora, mas aumenta a
probabilidade de a mesma o ser. Um valor baixo ndo permite afirmar que uma mulher nao é
portadora, mas de igual modo diminui a probabilidade de o nao ser. A modificacao dos riscos
de cada mulher ser portadora pode ser quantificada utilizando tabelas de referéncia dos

valores de creatinaquinase, em mulheres normais e em portadoras obrigatdrias da doenca.

A realizacdo de estudos de genética molecular permite fazer uma segunda correccao
do calculo do risco e a realizacdo do diagnostico pré-natal. A aplicacdo dos polimorfismos de
ADN numa analise indirecta do gene foi utilizada no estudo das familias com casos de D.M.D.
desde o inicio da década de 80. Em 1985 foram introduzidas as sondas intragénicas e a analise
directa do gene com sondas de ADN complementar, que detectam deleccdes existentes em

70% dos genes patologicos, foi realizada pela primeira vez em 1988.

Ndo é possivel excluir completamente a hipotese de uma mulher ser portadora do
gene da distrofia muscular de Duchenne, porque existe a possibilidade de se tratar de um
mosaicismo gonoidal, ou seja, € uma situacdo em que o gene patologico existe nas células
germinais, pelo que pode ser transmitido a descendéncia, mas esta ausente nas células

somaticas, cujo ADN é utilizado, dando origem a falsos resultados negativos.
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6. Tratamento terapéutico com Actividade Fisica

O tratamento cinesiologico revela-se importante nao so6 na reabilitacdo do paciente,
mas também na prevencao das alteracdes imperativas desta patologia e no ensino a familia,

porque se esperam melhores resultados se os pais cooperarem.

Deste modo sao importantes os exames do estado de desenvolvimento neuroléogico, do
aparelho locomotor, da capacidade funcional e do aparelho respiratério. S6 assim os
principais problemas podem ser identificados, para recolher a informacao necessaria e depois
estruturar os objectivos de tratamento, que variam de acordo com cada caso especifico.
Diversos protocolos tém sido introduzidos, com a finalidade de documentar a evolucao das
doencas neuromusculares. Os testes funcionais cronometrados e as escalas de classificacao
especifica foram criados para documentar a diminuicdo da capacidade funcional. Vignos
(1963), elaborou a “Escala de Vignos para a Classificacao dos Casos de Distrofia Muscular de

Duchenne”, que determina os graus funcionais dos membros.

Estudos repetidos para determinar a confiabilidade das provas funcionais, com
inclusao da escala de Vignos, foram realizados demonstrando um elevado grau de fiabilidade.
0 exame manual da forca muscular (MMT) e seu exame quantitativo (QMT) foram também
aplicados com o objectivo de determinar sua utilidade e fiabilidade na documentacao da

evolucao.

O exame quantitativo da forca muscular (QMT) inclui a determinacao da forca
isométrica e trata-se do método mais directo para examinar a actividade contractil de
determinado grupo muscular. Apresenta a vantagem do comprimento do musculo, o angulo
articular e a velocidade de se manterem constantes. Este teste exige a aplicacao de

equipamentos especiais como, por exemplo, um ergémetro.

Para uma avaliacdo profissional dos esquemas de exames a serem usados, é
considerada a idade da crianca, a sua capacidade para seguir as instrucées, a disponibilidade
em relacao ao equipamento, o local do exame (clinica, residéncia, escola), tempo disponivel
e a finalidade do exame (para fins de pesquisa ou para servir de base ao tratamento), Burns e
Macdonald (1999).

Actualmente, departamentos como o Hospital de Hammersmith em Londres (hospital
especializado em patologias pediatricas), e a Universidade de Illinois e Chicago possuem uma
ficha especifica de avaliacdo destas patologias neuromusculares, a “MRC Grading Muscle
Strength”. Esta ficha avalia a forca dos diferentes grupos musculares dos membros superiores
e inferiores, da cabeca e do tronco, mas também referencia as limitacdes articulares

provocadas pelas contracturas bem como as habilidades motoras.
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Apesar destas avaliacbes serem bastante abrangentes e complexas, devem ser
repetidas regularmente, para um correcto planeamento do tratamento, de acordo com as
necessidades actuais do individuo em questdo. Estas necessidades variam conforme a fase em

que se encontra o paciente, devendo ser o seu tratamento adaptado.

A actividade fisica/hidroterapia com temperaturas de 30° tera um efeito benéfico
sobre a circulacdo e melhorara a elasticidade do tecido conjuntivo. Deve haver particular
atencdo relativamente ao cansaco excessivo da crianca que a agua muito quente pode

provocar, uma vez que a fadiga é prejudicial.

Deste modo Schwartz (2002) e Guerrero (2007) indicam algumas tarefas que podem ser

realizadas nas regides do corpo mais afectadas tais como:

Tibiotarsicas e pés - uso de posturas instrumentais com cunhas e em verticalizacao ou
plano inclinado, utilizando assim o peso do corpo. Quando a crianca estiver sentada convém
que os pés figuem apoiados em posicdo neutra da tibiotarsica e sem abducao das ancas. Estes
cuidados tém como objectivo prolongar a verticalizacdo, o uso de calcado e o nao

aparecimento de dores na regiao;

Joelhos - no geral so necessario depois da perda da marcha, para prevenir a flexao por
retraccao dos musculos isquiotibiais, permitindo prolongar a verticalizacdo e a adopcao de
uma posicao para dormir mais confortavel, postura manual em extensdo, postura com pesos

na posicao de sentado, com a bacia em retroversao e os membros inferiores alinhados.

Anca - Nas criancas pequenas é possivel fazer o estiramento manual em decubito ventral,
com o joelho em flexdao de 90°. Nos maiores é necessario a postura instrumental e em ambos
a mobilizacdo passiva. Deve recomendar-se a utilizacdo do declbito ventral sempre que

possivel: para dormir, ver televisao, ler, etc;

Coluna vertebral - surgem alteracoes apo6s a perda da marcha. O uso de protese, que
pode ser o colete moldado, é de interesse controverso. Durante a fase redutivel as posturas

manuais de abertura do flanco na concavidade e a trac¢ao passiva sao utilizadas;

Ombros - tardiamente apds perda da marcha, fazer estiramentos manuais do trapézio

superior;
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Cotovelos - igualmente apds perda da marcha. O objectivo nao é evitar totalmente a
flexdo, mas estagnar o angulo em que exista o melhor braco de alavanca para os musculos
flexores enfraquecidos. Ja o défice de supinacdo deve ser combatido, com mobilizacdo e

posturas manuais.

Dos punhos e maos - igualmente ndo € objectivo combater totalmente a retraccao
dos flexores e dos extensores do punho, pois a partir de certa altura a preensao pelo efeito

tenodese (ponto de insercao para tendao ou musculo paralisado) pode ser a Unica possivel.

A actividade fisica/hidroterapia também se revela importante em termos de funcao
respiratoria, pois depende da eficacia dos musculos respiratorios, bem como do grau de
obstrucdo bronquica, uma vez conhecido o factor da pressao hidrostatica sobre a caixa
toracica. Como inicialmente surge défice da expiracao forcada e da eficacia da tosse, a
manutencao da desobstrucdo bronquica é particularmente importante desde fases precoces.

Posteriormente perde-se a capacidade de inspirar profundamente.

Este facto é particularmente importante se repararmos que no processo de
desenvolvimento pulmonar o nimero de alvéolos estabiliza cerca dos 8 anos, para depois
aumentarem de tamanho até atingir o tamanho adulto. Se nao forem efectuadas inspiracoes
profundas, que sao importantes para esse aumento, o crescimento alveolar nao é tdo grande,

sendo factor de agravamento da doenca restritiva e da deformidade toracica.

A actividade fisica/hidroterapia deve ser feita regularmente pois melhora a técnica
de desobstrucao brénquica e da aceleracdo do fluxo expiratério, provocando uma expiracao
activa (possivel enquanto marcha) ou passiva, que faz desprender e subir as secrecoes até a
zona tossigena. Previamente as secrecées devem ser humidificadas com ar ou com

fluidificantes. As percussdes sao frequentemente traumaticas.

As técnicas de manutencado de amplitudes sdo activas inicialmente, sendo depois
efectuadas com recurso a aparelhos de assisténcia ventilatoria. Quando a capacidade
respiratoria vital propria se torna limitada poderao ser tomadas medidas para a aplicacao de

ventilacao permanente.

Caromano (2004) esclarece devidamente a importancia do meio aquatico para estes
individuos devido as propriedades fisicas da agua como opcdo de desenvolvimento de um
programa de exercicios progressivos, do mais facil para o mais dificil, até o maximo de
resisténcia que a agua e determinados acessorios possam oferecer, tornando as intervengoes
seguras e eficientes. Num estudo desenvolvido pela mesma refere que caracteristicas como a
viscosidade, turbuléncia, profundidade da agua, velocidade dos movimentos, mudanca de
direccao dos movimentos e densidade (uso de flutuadores), permitem a prescricao de um

conjunto de exercicios de fortalecimento com diferentes graus de intensidade.
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Este estudo indica-nos alguns critérios de base que foram aplicados no nosso plano de

intervencao (ver quadro 4).

A viscosidade torna-se relevante para um trabalho de fortalecimento muscular uma
vez que a resisténcia aumenta conforme a forca exercida, o que facilita o movimento e
permite controlar a amplitude do movimento articular e a tolerancia ao esforco executado

pelo individuo.

No que diz respeito a propriedade fisica da turbuléncia, que Caromano (2004) refere
como movimento irregular das camadas de fluido, ou seja, movimentacdo da agua, e que
quando realizados movimentos em sentido constante formam-se correntes circulares na
mesma direccao facilitando a progressao. A autora refere como exemplo a caminhada para a
frente e para tras com passos em linha recta, quando chegar ao bordo contrario da piscina

retornar de costas até a posicdo inicial (tarefa aplicada no nosso estudo, ver quadro 4).

A profundidade da agua apresenta-se também como um método importante na
medida em que determina o grau de sustentabilidade parcial do peso. Apresenta alguns
exemplos como o agachamento, em que o individuo seguro na parede com as pernas
afastadas, flecte os joelhos e baixa o tronco erecto até que as coxas fiquem paralelas com o
chao, e de seguida volta a estender as pernas sem alterar a posicao da coluna retornando a
posicao inicial (tarefa aplicada no nosso estudo, ver quadro 4). Como forma de progressao

realizara o exercicio reduzindo gradualmente a profundidade.

Em termos de velocidade saber-se-a que quanto maior for a velocidade do movimento
maior sera a resisténcia aos musculos. Caromano (2004) refere como exemplo pratico a
extensao dos tricipetes em posicao erecta, pernas flectidas, os cotovelos colocados
lateralmente em relacao ao corpo estendendo e flectindo os mesmos (tarefa aplicada no

nosso estudo, ver quadro 4).

E igualmente referida a importancia das repeticées nas mudancas de direccdo dos
movimentos, onde ocorrera uma maior resisténcia da agua. Como exemplo é referido um
movimento com o membro inferior desenhando um circulo fazendo trés repeticées no sentido
horario e inverte realizando trés repeticdes no sentido contrario de forma a fortalecer os

musculos tibiais (tarefa aplicada no nosso estudo, ver quadro 4).

7. A Duchenne e a Actividade Fisica

A DMD, patologia com caracteristicas muito especificas, cuja principal é
essencialmente a destruicao das fibras musculares que leva a imobilidade gradual do
individuo, apresentando assim um quadro delicado a realizacdao de qualquer tipo de esforco

fisico, pois 0 mesmo, quando excessivo, solicita os musculos acelerando a sua degeneracao.

21 -



“Estudo Longitudinal da Influéncia da Actividade Fisica, o IMC e a Percentagem de Massa Gorda na

Correlagdo entre a Escala Motora Funcional EK em Individuos com Distrofia Muscular de Duchenne”

Neste sentido Guerrero (2007) identifica alguns pressupostos basicos de intervencao
em termos muito generalizados e de intensidade extremamente leve, para aliviar alguma dor
provocada, mal formacdes e manter algumas habilidades funcionais basicas: 1) Manutencao
e/ou melhoria da forca muscular para a realizacao de actividades quotidianas, como por
exemplo subir escadas; 2) Diminuir e/ou abrandar o desenvolvimento da fraqueza e
contracturas de modo a prolongar o processo ambulatoério; 3) Manter suficiente capacidade

cardio-respiratoria; 4) Manter a forca muscular postural de forma a evitar a escoliose.

Alguns autores alertam sobre um possivel efeito destrutivo associado a actividades que
requerem forca consideravel contra a accdo da gravidade e que de forma repetitiva, podem ser
prejudiciais a evolucao da doenca, Emery (2000). Por outro lado, a auséncia de actividade fisica normal
promove uma rapida perda funcional de varios orgaos e sistemas, como o cardio-respiratorio. Sabe-se
que a programacao de actividades fisicas para portadores de DMD, quando realizada com base numa
avaliacdo funcional minuciosa, € fundamental para a manutencdo da qualidade de vida destas
criancas, assim como devem ser utilizados outros recursos associados, sempre que possivel,
Guerrero (2007).

Uma das actividades também prescritas com alguma frequéncia, principalmente em
individuos com a possibilidade de marcha ambulatoria, € a caminhada simples, diaria, associada a
alguns exercicios especificos de alongamentos, exercicios respiratorios e hidroterapia, Essex
(2001). Estas actividades podem ser dificultadas pela presenca de obesidade, fazendo com que a
manutencao da deambulacdo, pelo maximo tempo possivel, em conjunto com o tratamento da

obesidade, desacelera a progressao do disturbio respiratorio.

Essex (2001) e Guerrero (2007) definem algumas linhas de orientacao em termos de
exercicios a nivel cardiovascular, de forca e de flexibilidade que podem intervir nas sessdes a

executar com estes individuos.

7.1 Linhas Orientadoras de Exercicio Cardiovascular

0 exercicio cardiovascular devera assumir os seguintes pressupostos:

a) Definir um ritmo de exercicio que tenha efeitos minimos fisiologicos, mas que nao seja
excessivo para os pacientes. Guerrero (2007) baseia-se na escala “Rating of Perceived
Exercitation”, que varia de 6 a 20 valores, em que 6 sera muito ligeiro e 20 muito dificil.

Estabelece que a zona alvo seja entre os 12 e os 14 valores;

b) Permitir breves e ligeiros periodos de caminhada, ndao superiores a 30 metros, algumas
vezes ao dia em solo macio e nivelado, de forma a aumentar a resisténcia cardiovascular, e

que se traduzam na solicitacdo de varios grupos musculares;

c¢) Definir um conjunto de exercicios baseados na ergometria de bracos e pernas, e sessoes de

hidroterapia.
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7.2 Linhas Orientadoras de Exercicios de Forca

b)

c)

d)

e)

Os exercicios de forca deverao assumir os seguintes pressupostos:

Ajudar a reter a forca muscular nos ombros, bracos, pernas e ancas. O processo
ambulatorio e estabilidade do tronco podem ajudar a definir o tipo de treino de

forca;

Estabelecer um limite dos exercicios de forca, para que exista ainda energia

suficiente para as tarefas fundamentais;

Utilizar o aumento do nimero de repeticdes com o mesmo peso, do que aumentar o

peso do equipamento;

Utilizar pesos extremamente leves ou quase de nula resisténcia. Deve iniciar-se com
um série de 5 a 10 repeticoes, até trés séries de 8 a 12 repeticoes, até 3 vezes

semanais.

Solicitar diariamente o trabalhado de grupos musculares diferentes, para nao

sobrecarregar os mesmos muisculos em dias consecutivos.

7.3) Linhas Orientadoras de Exercicio da Flexibilidade

Os exercicios de flexibilidade deverdo assumir os seguintes pressupostos:

a) Melhorar a amplitude de movimentos e coordenacao;

b) Contemplar um ligeiro “aquecimento” antes do inicio do exercicio, e um periodo de

retorno a calma apds terminado o mesmo. Guerrero (2007) defende ainda que o

pretendido sera a execucdo de extensdes suportadas entre 0 e 10 segundos, com duas a

trés repeticodes, realizadas tendo em conta a capacidade do individuo;

c) Focar os exercicios nos principais grupos musculares, ou seja, nos mais susceptiveis de

haver contracturas, como sao exemplo os bracos, pulsos, dedos, ombros, pernas e ancas;

d) Evitar a extensdo maxima dos membros e/ou hipermobilidade. Sdo exemplo de

exercicios realizados, as extensdes activas (o proprio paciente realiza) ou extensbes

passivas (ajuda de um terceiro).

7.4 Formas de “desenvolvimento fisico” possiveis na DMD

Segundo Guerrero (2007), apos pesquisa no desenvolvimento de habilidades fisicas

em individuos com esta patologia, e estudo apo6s estudo, pouco se tem alterado. Tem assim

sido concluido que o indice de capacidade fisica dos mesmos &, na realidade, bastante
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inferior ao da populacao dita normal. A autora refere ainda que “a sua capacidade para
correr, saltar, nadar, subir escadas, levantar pesos, jogar golfe ou realizar qualquer tarefa
na natureza sera sempre inferior ao resto da populacdo” Guerrero (2007, pag. 12). De uma
forma geral poucas pessoas com problemas de desenvolvimento tém preferéncia pela
actividade fisica, o que leva a consideraveis e elevadas percentagens de massa gorda no

organismo.

Neste sentido Guerrero (2007) identifica alguns tipos de exercicio fisico como sao os

casos do exercicio activo/assistido, activo/resistivo e exercicio isocinético.

Foi realizado um programa que visava avaliar a resisténcia maxima utilizando cargas
graduais durante um periodo de 12 meses, cujas amostras eram 14 criancas com DMD. Este
programa consistia em abducao e extensao da anca, extensao do joelho, flexao do ombro e
ainda o movimento de levantar e sentar. Os muUsculos eram massajados manualmente e

parcialmente todos os meses antes da pratica de exercicios.

No final de cada més eram analisadas as capacidades dos individuos em termos de

subida de escadas, levantar do chao e andar uma curta distancia previamente determinada.

Neste estudo verificou-se que estas criancas com DMD obtiveram melhorias em
termos de capacidades de peso levantado em determinada altura do estudo, contudo
verificou-se um ligeiro decréscimo no final o ano em relacdo ao valor total de resisténcia

maxima.

Este grupo de criancas foi comparado com outro grupo que nao se exercitou durante
esses anos. Verificou-se que o grupo exercitado teve alguns ganhos de forca durante o ano,
mas diminuiu no final desse mesmo ano. O grupo nao exercitado apresentava um elevado

decréscimo de forca e perda de massa muscular apos esse mesmo periodo.

Por outro lado, o grupo exercitado apenas apresentou melhorias em 1 dos 52 testes

de funcionalidades que integravam o programa.

Em suma, Guerrero (2007) concluiu que exercicios de resisténcia podem aumentar
ligeiramente a forca em individuos com DMD, mas tais resultados ndo se mantém por um
longo periodo de tempo. O outro tipo de exercicio recomendado pela autora é o exercicio
isocinético.

Guerrero (2007) estudou o efeito do exercicio submaximo controlado nesta distrofia
muscular. Deste modo 4 criancas com DMD realizaram apenas 30 extensdes do joelho,
realizado numa maquina especifica que consistia em subir e descer 18 degraus, 4 a 5 dias
por semana durante 6 meses. A carga aplicada a cada crianca variava entre os 0,25kg e os
2kg.
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O estudo revelou um ligeiro mas nao significativo aumento dos quadricipetes
exercitados em relacao aos nao exercitados. O valor da creatinaquinase nao foi medido, nao
sendo possivel determinar se houve algum tipo de destruicdao das fibras musculares. Este
tipo de exercicio apesar de ser o preferido pelos pacientes com DMD, deve ser
extremamente cuidado, pois 0 mesmo pode induzir destruicao das fibras musculares, a ser
limitada ou até mesmo eliminada. Deste modo o uso de maquinas e pesos livres deve ser
escrupulosamente definido de forma a nao solicitar em demasia os musculos e possivel

necrose dos mesmos.

De qualquer modo a autora refere que os exercicios de resisténcia podem aumentar
ligeiramente a forca muscular dos individuos com DMD, mas, contudo, o método, a
intensidade, a duracao e a frequéncia dos exercicios sdo ainda factores cujos critérios de
definicao variam consoante a limitacdo motora de cada individuo. Deste modo Guerrero
(2007) apresenta um quadro de linhas orientadoras que servem de base para a planificacao

de sessoes a realizar com individuos com DMD.

Tabela 1 - Linhas orientadoras gerais de exercicios para individuos com DMD, Guerrero
(2007)

Tipo Frequéncia Intensidade Duracao
Flexibilidade Passivo/Activo Diaria Baixa 3x (10 - 30 seg)
Exercicios de | Caminhada Curta Variavel Bai Variavel
aixa
resisténcia Hidroterapia 1- 6 x semana 1 - 20 minutos
B Variavel
o Variavel ) .
Forca Muscular Isocinético Baixa 1 - 3 séries
1 -5 x semana B
5 - 15 repeticoes

Apesar da escassez revelada na identificacdo de estudos realizados com individuos

de DMD relacionados com o exercicio fisico, apresentamos de seguida alguns que se cruzam

com a nossa linha de investigacao.
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Foi também utilizada a mesma escala de avaliacao motora (EK), realizado por
Martinez e col. (2006). A amostra era constituida por 26 pacientes com DMD, sendo que 19
(73,1%) eram dependentes de cadeiras de rodas para a sua locomocgao. A média de idades do
grupo foi de 12,7 anos, variando entre 7 e 22 anos. Foram também avaliados dados
antropométricos, peso e altura. A média da escala EK neste estudo foi de 8,1, sabendo-se que

a mesma varia entre 0 e 30.

Martinez e col. (2006) verificaram que os resultados obtidos indicam que a escala EK é
uma medida confiavel do grau de comprometimento funcional de pacientes com DMD e que a

mesma € um método Util para avaliacdo dos individuos com esta patologia.

Bérard (2005) realizou um estudo envolvendo 303 pacientes com distrofias
musculares. ldentificam-se 72 com DMD, aos quais foi pedido que tentassem realizar todas as
etapas que compdem a escala EK. Todos os pacientes tinham idade inferior a 18 anos, e todos
dependiam de cadeiras de rodas. Em 75% dos casos (0s que conseguiram) levaram entre 15 e
45 minutos para realizar todas as tarefas da escala EK, cuja média de valores situava-se nos
13,9.

Em funcdo dos distlrbios alimentares provocados pela doenca e limitacbes motoras
existe uma tendéncia para a obesidade nestas criancas entre os 44% e os 54% até aos 13 anos
de idade, Zanardil e col. (2002).

Os referidos autores mediram as percentagens de massa gorda e massa magra num
estudo que incluiu 9 criancas com DMD, com idades compreendidas entre os 6 e 12 anos. Os
resultados mostraram uma média de 32% de massa gorda, 20% de massa magra e o peso total

variava entre os 18 e os 57kg.

Na tabela seguinte apresentamos os valores identificados por Zanardil e col. (2002)

comparando criancas com DMD obesas e nao obesas.

A obesidade provoca um maior desgaste muscular e acentua a deformidade
esquelética. O elevado peso corporal torna-os mais dependentes, alterando a composicao
corporal dos individuos, diminuindo a quantidade de massa magra, que degenera em conjunto

com a progressao da doenca.

Neste estudo também foram usadas medidas antropométricas que consistiram na
medicdo do peso e altura, pregas adiposas e perimetro da cintura. Os autores dividiram a
amostra em pacientes obesos (ODMD - obese Duchenne boys) e pacientes nao obesos (NODMD

- non obese Duchenne boys).
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Tabela 2 - Comparacao de valores antropométricos entre criancas com Duchenne obesas e

nao-obesas.

Sujeitos (n) Idade Altura Peso % MG
1 8 125.5 26.2 6.8

2 7 114.5 20.3 5.7

3 12 117 19.0 3.2

4 8 121 30.2 11.7

5 11 141 57.0 37.6

6 6 110 18.0 4.8

7 8 117.5 18.0 3.1

8 9 119 19.5 3.0

9 12 149 54.1 26.7
Média 9 123.6 29.2 11.4
ODMD 5 112.3 34.7 25.3
NODMD 4 107.9 26.8 4.4

Mok e col. (2006) avaliaram um grupo de 11 criancas com DMD, com uma média de
idades de 10 anos. Compararam dois métodos de avaliacao da composicdo corporal, medicao
das pregas adiposas e bio-impedancia eléctrica. No que diz respeito a medicdo por pregas
adiposas foi revelado um valor de média de 10,4% de massa gorda e de 10,9% de massa

magra.

Através da analise do IMC verificou-se que 9% do total da amostra foram considerados
obesos. Os autores referem que uma regular avaliacdo da acumulacdo de gordura através
deste método pode inviabilizar uma obesidade precoce, sendo que, devidamente anexado a

um plano nutricional.
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Willig (1997) realizou uma breve avaliacao dos seus 8 pacientes com DMD, com idades
entre os 9 e 12 anos, e um valor de média de 11,1 anos. A média do valor do peso corporal
dos mesmos era de 34,5 kg, a média de altura de 1,41m, e o valor médio do IMC era de 17,1.
Este valor indica que a amostra nao era considerada obesa, sendo que nenhum dos pacientes
realizava qualquer tipo de exercicio passivo ou assistido, nem qualquer tipo de actividade

como hidroterapia ou cinesiterapia.

Ovando (2008) realizou um estudo de caso com 1 crianca com DMD de 11 anos,
utilizando a hidroterapia como forma de exercicio. As actividades motoras que conseguia
executar com ajuda, eram rolar sobre si proprio e passar para a posicao de sentado. Nao
conseguia permanecer em pé, mesmo com auxilio total. Para qualquer tipo de locomocao era

necessaria ajuda de terceiros.

A hidroterapia é deste modo usada como opcao de tratamento para as distrofias
musculares, mas sempre como forma de complemento, que atendendo as propriedades fisicas
da agua facilita os exercicios de alongamento muscular e mobilizacao articular realizados com
alivio da dor. O objectivo principal desta actividade € manter a forca muscular, a capacidade
respiratoria, as amplitudes articulares e evitar a limitacdo da extensibilidade muscular.
Promove ainda o bem-estar psicologico, pois acaba por ser o Unico local onde as criancas, por
auséncia da gravidade, conseguem movimentar-se de alguma forma, o que proporciona

bastante satisfacao.

O estudo em questao consistia em dez sessdes de hidroterapia, cujos objectivos definidos
foram os seguintes: Manter e/ ou melhorar a forca muscular; Prevenir deformidades
(manutencao e/ ou ganho de amplitude articular); Manter a funcionalidade; Manter a

capacidade vital;

Capacitar a crianca na aquisicio de dominios sobre seus movimentos, equilibrio e
coordenacao geral; Corrigir a postura (alinhamento), durante os movimentos na agua; Evitar a
fadiga; Desenvolver a capacidade de contraccao dos musculos respiratorios e o controle da
respiracao pelo uso correcto do diafragma; Prevenir o encurtamento muscular precoce e

melhorar a auto-estima do paciente.

Apos as dez sessoes verificou-se que nao houve alteracées da mobilidade articular e
forca muscular do individuo, mas também n&o se verificaram acgdes que piorassem o estado
inicial do mesmo. Acima de tudo esta actividade proporciona alegria, satisfacdo, alivio da dor

e identifica-se como factor motivador a nivel intelectual.

Também Caromano e col (1998) utilizaram a hidroterapia em 20 criancas com DMD
entre os 8 e 15 anos de idade. Os exercicios consistiam essencialmente em mobilizacdo geral
e promocao da capacidade cardio-respiratoria, realizadas ao longo de dezoito sessdes.
Verificou-se um decréscimo da frequéncia cardiaca que é explicado pela pressao hidrostatica

sobre a caixa toracica e abdomen e também ao esforco realizado dentro de agua.
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Verificou-se que a hidroterapia proporciona pequenas alteracdes em relacdao a
capacidade cardio-respiratoria demonstrando que mesmo nao tendo alteracoes em termos
musculo-esqueléticos nao representa uma sobrecarga para criancas Portadoras de Distrofia

Muscular de Duchenne, bem como em Ovando (2008).

Sao também utilizados outros tipos de instrumentos e materiais na analise do
exercicio na DMD. Exemplo disso é o estudo de Ramacciotti e Nascimento (2009) que
avaliaram a funcao motora de uma crianca de 6 anos através de exercicio fisico resistido com
duas sessdes por semana de sessenta minutos cada, num total de dez. O objectivo especifico
era a avaliacao da forca de preensao palmar. Em funcdo desta idade nao apresentava
limitacoes funcionais importantes sendo capaz de correr, pular, subir e descer escadas sem

apoio.

Foram também executados exercicios de alongamento estatico passivo, repetido duas
vezes em cada grupo muscular, com um tempo de 30 segundos e relaxamento também de 30
segundos. Foi realizado um pequeno aquecimento entre 3 a 5 minutos em passadeira
ergomeétrica, mobilizacao articular, equilibrio com acessorios e treino de marcha. Verificou-se
deste modo que os exercicios resistidos, devidamente realizados trouxeram para o paciente
com DMD, aumento na forca e melhoria da sua funcao motora. Contudo, a grande dificuldade
estava em determinar a repeticdo maxima (RM) e o nivel submaximo da crianca. Constatou-se
que a idade da crianca foi um factor de grande valia para obter resultados positivos, pois
nestas idades as criancas com DMD nao apresentam limitacdes relevantes, permitindo o

desenvolvimento muscular das fibras ainda nao lesadas.

Consideramos também importante a referéncia do estudo de Vitorino e col. (2004) em
que foi realizado um estudo de caso com uma crianca de 9 anos, e que até a referida data
ainda nao tinha tido qualquer tipo de tratamento médico ou fisioterapéutico. O referido
estudo consistia na “Avaliacao das actividades funcionais em portadores de distrofia muscular
de duchenne” com a utilizacdo do teste Gross Motor Function Measure (GMFM), cujo é
composto por 21 items, sendo que 14 pertencem a area da mobilidade e 7 a area das
actividades da vida diaria (AVD’s) num total de 63 pontos que se estabelece com a seguinte
pontuacao: 0 ponto = nao realiza; 1 ponto = realiza com auxilio; 2 pontos = realiza com
dificuldade; 3 pontos = totalmente independente). A crianca foi submetida a dois periodos de
hidroterapia, um primeiro de 3 meses (aproximadamente) e outro de 4 meses
(aproximadamente), num total de 71 e 75 dias, trés vezes por semana com sessdes de 40

minutos.

Houve um intervalo de cerca de 1 més entre as avaliagbes sem qualquer tipo de
tratamento. No inicio do primeiro periodo a crianca apresentava um total de 32 pontos, em
que 19 correspondiam a mobilidade e 13 as AVD’s. No final do mesmo periodo apresentava um
total de 30 pontos em que 18 correspondiam a mobilidade e 12 as AVD’s, verificando-se assim

uma perda de apenas 2 pontos.
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No inicio do segundo periodo a crianca obteve um total de 24 pontos, em que 13
correspondiam a mobilidade e 11 as AVD’s. No final do mesmo periodo apresentava um total
de 23 pontos em que 13 correspondiam a mobilidade e 10 as AVD’s, verificando-se assim uma
perda de apenas 1 ponto. Vitorino e col (2004) referiu, tendo em conta esta avaliacao, que “a
hidroterapia é um recurso capaz de retardar a progressao da Distrofia Muscular de Duchenne,
e que a satisfacao, alegria e prazer demonstrado pela crianca a cada sessao e a cada
conquista em termos de conquista em termos de realizacdo de exercicios e os resultados
adquiridos neste trabalho, alertam para a importancia da realizacdo de mais estudos
relacionando a hidroterapia com a Distrofia Muscular de Duchenne”, Vitorino (2004, pag.2, vol
12, n.° 4).

Também Okama e col. (2010) desenvolveram um estudo com pacientes de Duchenne e
Becker em que avaliaram as AVD’s, funcionalidades e posturas corporais, tendo em conta a
idade e o uso da cadeira de rodas. A amostra era constituida por 13 pacientes sendo 9 com

Duchenne e uma média de idades de 6,9 anos e utilizada a escala EK.

Verificou-se que os individuos mais velhos, ou seja, os usuarios de cadeira de rodas
apresentam maiores limitacées funcionais, e maiores dificuldades nas AVD’s, ou seja, valores
na escala EK mais elevados (com média de 16) em relacdo aos pacientes com marcha
ambulatoria. Os autores referem que a transicdo do periodo ambulatorio para a cadeira de
rodas é seguida de um decréscimo da amplitude muscular, e de uma forma variada o aumento

excessivo de peso.

IV - METODOLOGIA

1. Introducao

Neste capitulo iremos focalizar a nossa atencao para aspectos metodoldgicos da
pesquisa, a amostra, a recolha e tratamento de dados. Focaremos ainda as limitacées do
estudo, face ao contexto em que o mesmo decorre. Neste capitulo do projecto iremos
apresentar os métodos e procedimentos que iremos utilizar para a sua realizacdo, bem como

os instrumentos a utilizar para a devida analise do objecto de estudo.
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2. Objecto de Estudo

Considerando a tendéncia para a obesidade neste tipo de populacdo e tomando por
base estudos como os de Mok e col. (2006), Zanardil e col. (2000) e mais concretamente
Martinez (2006), pretende-se com este estudo estabelecer uma relacao entre a escala motora
funcional EK (desenvolvida para pacientes com DMD), o indice de Massa Corporal,
percentagens de massa gorda e a actividade fisica/hidroterapia, fazendo corresponder esses
valores a um determinado conjunto de limitacdes que os mesmos apresentem. Ou seja, fazer-
se-a uma medicao individual do valor de IMC e valores de massa gorda também analisados por
Lohman e col. (1986) e medicao das pregas subcutaneas, relacionando esses mesmos valores

com as componentes da escala EK que visavam actividades do quotidiano desta populacao.

A escala EK, (Egen Klassification) do dinamarqués “a nossa propria classificacao”, foi
um instrumento desenvolvido A escala EK foi inicialmente desenvolvida e traduzida pelo Dr.
Bent Juhl da Universidade de Aarhus (ver anexo 4) que visa quantificar o grau de limitacao
funcional de pacientes com DMD. Esta escala possibilita um método de visualizacdao e
avaliacao de performances funcionais nas actividades do dia-a-dia destes individuos. A versao
da escala EK que iremos apresentar foi utilizada e aplicada num estudo de Martinez (2006) em
pacientes com DMD do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina de Ribeirao Preto da

Universidade de Sao Paulo.

A escala EK é dividida em 10 categorias cada uma delas apresentando 4 alternativas
classificadas de 0 a 3. O resultado obtém-se pela soma dos parciais de cada categoria que
varia entre 0 e 30. Quanto maior o grau de limitacdo funcional maior sera o resultado total,

composta por um grupo de frases curtas de facil utilizacao e esclarecimento.

3. Hipoteses da Pesquisa

1) Quanto mais elevado for o valor de IMC e de percentagem de massa gorda dos

pacientes, maior sera o resultado final na escala EK;

2) Os valores de IMC e de percentagem de massa gorda nao sao passiveis de maiores

limitacoes em termos de escala EK;

3) O exercicio fisico, ainda que fraco e muito moderado traz alguns beneficios a esta

patologia;
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4) O exercicio fisico, ainda que fraco e muito moderado nao traz qualquer beneficio a

esta patologia;

4. Métodos e Procedimentos

4.1 Seleccao da Amostra

A nossa amostra é constituida por um grupo de sete individuos, em que seis elementos
constituem o grupo de controlo, e um individuo constitui o outro grupo ao qual foi aplicado

um estudo longitudinal de 2 (dois) anos, com avaliacdes periodicas.

Todos os individuos foram submetidos a cinco avaliacdes, em periodos cronologicos
idénticos (intervalos de 6 meses aproximadamente), para que as comparacoes fossem mais

concretas e eximias.

Os individuos avaliados sao todos do sexo masculino, e as idades variam entre os seis
e onze anos, sendo que aquando o inicio do estudo o individuo mais novo tinha seis anos e o
mais velho nove, e no final do estudo o individuo mais novo tinha oito anos e o mais velho

onze como podemos verificar no quadro 2.

Quadro 2 - Valores minimos, maximos, de média e desvio padrao da variavel idade no inicio e

no final do estudo.

Idade N Minimo Maximo Média Desvio Padrao
Idade Inicial 7 6 9 7.6666 1,88894
Idade Final 7 8 11 9.3381 1.89950

4.2. Variaveis

As variaveis analisadas neste estudo sdo divididas em: variaveis independentes ou de

pressagio e variaveis dependentes ou de diagnostico.

4.2.1 Variaveis Independentes ou de Pressagio

Serao considerados para este grupo de variaveis a idade, o peso, o IMC, a

percentagem de massa gorda e a actividade fisica/hidroterapia.
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4.2.2 Variaveis dependentes ou de diagnéstico

Serao considerados para este grupo de variaveis os resultados obtidos da observacao
da amostra, nomeadamente o valor final obtido pelas caracteristicas da escala EK. Para uma
analise mais detalhada a amostra foi dividida, em alguns casos, em dois subgrupos: individuos

com marcha ambulatoria e individuos em cadeira de rodas.

5. Instrumentos e Técnicas

Segundo Filho e Reis (2006) os métodos de avaliacdo da composicdo corporal podem

agrupar-se em 3 niveis de analise:
Nivel 1: Métodos Directos - os que se baseiam em dissecacao de cadaveres;

Nivel 2: Métodos Indirectos - os que se baseiam em medidas quantitativas de
componentes corporais (ex: potassio 40, excrecao de creatinina, ressonancia magnética como
no estudo de Willig (1997), ultra-sons, TAC, etc;

Nivel 3: Métodos Duplamente Indirectos - os que se baseiam em equagdes de
regressdo (ex: bioimpedancia, condutividade eléctrica total, interaccdo de raios

infravermelhos e antropometria.

Utilizaremos os métodos de nivel 3, uma vez que sdo mais econdmicos, mais rapidos e
faceis de utilizar, nomeadamente as técnicas antropométricas. As mesmas técnicas foram
utilizadas nos estudos de Mok (2006) e Zanardil e col. (2000), as medicdes de pregas adiposas
e a bioimpedancia (eléctrica). Esta Ultima também poderia ser uma opcdo, mas tratando-se
de uma distrofia muscular em que os individuos apresentam limitacbes ao nivel da forca, nao

seria totalmente fidedigna.

De qualquer modo referimos que os métodos de nivel 2 sdo mais precisos mas

requerem equipamentos laboratoriais sofisticados e de elevado custo.

6. Formulas e Equac¢des

Em primeiro lugar avaliamos o peso e a altura de cada individuo para aplicacao dos
mesmos na férmula de IMC. Para o peso utilizaremos uma balanca portatil digital com devida
calibracao onde observaremos o peso indicado no mostrador e registamos o mesmo na ficha
(ver anexos). De seguida medir-se-a a altura do individuo com uma fita métrica “standard” de
preferéncia inextensivel com uma parte inicial ndo graduada facilitando assim o seu

manuseamento.
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Apds avaliacdo deste dois parametros utilizaremos a formula que se designa IMC =

Peso / Altura? (m).

Para avaliacdo da percentagem de massa gorda iremos recorrer as técnicas
antropométricas por medicao de pregas adiposas, pois como ja referimos sdo de aplicacao
simples, rapida e que mais se aplicam em estudos de campo, Vieira e Fragoso (2005). Neste
sentido, e porque para avaliar a composicdo corporal se utilizam equacdes antropométricas
cujas variaveis sao as pregas adiposas, € importante conhecer os pressupostos de utilizacdo e

limitacoes que cada equacao apresenta.

As equacdes sdo especificas para cada populacao, e o utilizador deve garantir a similaridade

quer do aparelho quer da localizacdo anatdémica das pregas.

Para o devido efeito sera entdo utilizado um medidor de pregas adiposas ou também
conhecido por Adipémetro. E um instrumento de grande precisdo sujeito a normas de
construcao universalmente estabelecidas. No nosso estudo utilizamos para o efeito um

adipometro de plastico de leitura digital que proporciona melhor afericao.

Para serem calculadas as percentagens de massa gorda devemos obedecer aos
chamados protocolos de composicao corporal, que se utilizam em funcao da populacao a
avaliar. Uma vez que a DMD sé se manifesta em individuos do género masculino, numa faixa
etaria dos 6 ou 7 anos aos 15 ou 16, havendo um nimero muito reduzido de individuos a
atingir a fase adulta, entendemos que o protocolo mais adequado a utilizar sera o Protocolo
de Lohman (1986) com os valores de constantes por cada idade especifica acrescentado por
Pires e Petroski (1996). Estes ultimos autores atendendo ao facto de haver diferencas
estruturais entre o corpo da crianca e o adolescente em funcao da idade e da raca,
propuseram valores intermediarios as mesmas. O referido protocolo é utilizado para analise
da percentagem de massa gorda (%G) em criancas e adolescentes dos 6 aos 17 anos de idade
com diferentes valores para individuos de raca branca e negra, como podemos verificar na
tabela a seguir apresentada. (56 teremos em consideracao os valores do género masculino,

pelas razdes que ja referimos anteriormente).
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Quadro 3 - Valores das constantes por idade, sexo e raca de Lohman (1986), Pires e
Petroski (1996).

Sexo/Raca Idades

Masculino

Branca 3,1 34 3,7 41 44 47 50 54 57 6,1 64 6,7

Negra 3,7 40 43 47 50 53 56 60 63 67 7,0 7,3

A formula utilizada neste protocolo, para calculo da percentagem de massa gorda,
apenas mede 2 (duas) pregas adiposas, a prega tricipital e subescapular. A equacao para

determinar a mesma, em meninos brancos e/ou negros, € a seguinte:
%G = 1,35 (TR + SB) - 0,012 (TR + SB)2 - C (C = constante, ver quadro 3).

A propria escala EK servira também de instrumento de avaliagao, pois através da

mesma quantificaremos o grau de limitacao funcional de cada sujeito da amostra.

6.1 Condicdes de Observacao e Procedimentos

Condicoes de Observacao:

Quando possivel todos os individuos devem ser observados em condicdes similares de
hora, local, temperatura, humidade, espaco, equipamento, etc. Estes aspectos prendem-se
com o facto de medidas como o peso e a altura variarem com a Gltima refeicao e hora do dia.
Filho e Reis (2006) recomendam 3 medidas no mesmo local sendo a média dessas 3 o valor a
adoptar para essa prega, para ndo haver uma discrepancia superior a 5%, uma vez que o valor

limite de tolerancia para as pregas adiposas.
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Procedimentos e Normas Basicas:

Os procedimentos a adoptar nas medidas das pregas sao os seguintes: 1) Identificar os
pontos de referéncia; 2) Marcar o ponto a medir; 3) Destacar ou evidenciar a PA; 4) Medir a

PA; 5) Realizar a leitura; 6) Retirar o adipometro; 7) Soltar a PA.

A medicao das pregas deve respeitar um conjunto de normas tais como: realizar todas
as medidas do lado direito do corpo, a pregas devem ser seguras com o polegar e indicador, o
adipometro deve estar perpendicular a PA, esperar 2 a 3 segundos para a correcta leitura,

nao incluir tecido muscular na dobra e nao realizar medidas apds actividade fisica.

Medicao das Pregas Tricipital e Subescapular:

Prega Tricipital: é determinada paralelamente ao eixo longitudinal do braco, sobre o
musculo tricipital. O observado deve permanecer com as costas direitas e os membros
superiores pendentes ao longo do tronco. Pode efectuar-se uma pequena rotacao do membro

superior.

Prega Subescapular: é uma prega obliqua de cima para baixo e de dentro para fora,
cerca de 2cm abaixo do ponto subescapular (angulo inferior da escapula). Também aqui o
observado deve permanecer com as costas direitas e os membros superiores pendentes ao

longo do tronco.

7. Programa de Intervencao Realizado

Devido a incapacidade demonstrada pelos individuos com DMD apresentamos um
programa de intervencdao a nivel de exercicios, que se processa em ambiente aquatico
(hidroterapia) considerando as praticas interventivas de Ovando (2008) e Caromano (2004). A
especificidade dos exercicios, tidos como adequados, segue as bases das linhas de orientacao

propostas por Guerro (2007) relativamente a este tipo de amostra.
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Quadro 4 - Plano de intervencao realizado nos quatro semestres com sessdes de hidroterapia.

Objectivos Gerais da intervencao:

1. Atrasar o aumento da amplitude das deformidades;

2. Regredir a evolucao das limitagdes motoras em actividades diarias;

3. Diminuir a inactividade e a imobilidade;

4, Estimular o corpo a diferentes niveis.

Semestre | Objectivos Comportamentos a Frequéncia | Intensidade | Duracéo
Especificos adoptar/Exercicios
Deslocar-se na piscina 1a2x Submaximal 45m *
apoiado a parede. semana (Fraca)
Realizar as Movimentar de forma livre e 1a2x Submaximal 45m *
actividades sem orientacdes do monitor. semana
’ (Fraca)
propostas sem
necessitar de ajuda | Lancar e receber uma bola 1a2x Submaximal 45m *
quer para o monitor quer semana (Fraca)
para um local pré-
1.°2e2.0° determinado.
Jutho de ' Realizar batimento de perna 1a2x Submaximal | 45m *
2009 a Movimentar em
diferentes ol de modo a deslocar-se semana (Fraca)
iferentes planos
Junho de P lentamente na piscina.
2010 0s membros
inferiores ao nivel | Flectir e estender as pernas 1a2x Submaximal 45m *
da anca e joelho | 34 nivel dos joelhos. semana
(Fraca)
Contrariar a eversao do pé 1a2x 45m *
Promover a
extensibilidade tentando colocar o pé na semana Submaximal
, direccao da perna durante 15
muscular ao nivel ;
. (Fraca)
. < a 20 segundos, com ajuda.
das articulacoes
dos tornozelos e Promover a inversiao do pé 1a2x Submaximal 45m *
joelhos de forma durante 15 a 20 segundos, semana
(Fraca)

passiva

com ajuda.
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Realizar = movimentos de 1a2x Submaximal 45m *
supinacao e pronacao semana (Fraca)
tentando aumentar o grau do
movimento.
Realizar a flexao e extensao 1a2x 45m *
do joelho, de forma passiva, semana .
Submaximal
tentando aumentar o grau do
movimento. (Fraca)
Afastar e aproximar o corpo 1a2x 45m *
da parede da piscina com o semana Submaximal
recurso a flexao e extensao
do braco ao nivel do (Fraca)
cotovelo.
Movimentar em | Emergir e submergir uma bola 1a2x Submaximal | 45m *
diferentes planos | em cada mao. semana
(Fraca)
0s membros
superiores ao nivel | Flevar os bracos o maximo 1a2x Submaximal 45m *
do ombro, cotovelo | possivel. semana
(Fraca)
e pulso
Levar as maos a linha média 1a2x Submaximal 45m *
do corpo mantendo os bracos semana
; (Fraca)
esticados e de seguida afasta-
3.°e4.° los.
Julho de - ,
Contrariar a eversao do pe 1a2x 45m *
2010 a ,
tentando manter o pé na semana -
Maio de ) Submaximal
Promover a direccao da perna durante 15
2011
extensibilidade a 20 segundos, sem ajuda. (Fraca)
muscular ao nivel ] i} ) ]
) 3 Promover a inversao do pé 1a2x Submaximal 45m *
das articulacoes
durante 15 a 20 segundos, semana
dos tornozelos e ' (Fraca)
) sem ajuda.
joelhos, de forma
activa Realizar a flexdo e extensdo 1a2x Submaximal | 45m *
do joelho tentando aumentar semana
(Fraca)

0 grau do movimento.
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Promover a pronacao e 1a2x Submaximal 45m *
. supinacao do braco durante semana (Fraca)
romover a 15 a 20 segundos, com ajuda.
extensao maxima
dos musculos ao Promover a pronacao e 1a2x Submaximal 45m *
nivel das supinacao do cotovelo semana (Fraca)
articulacoes dos durante 15 a 20 segundos,
pulsos, cotovelos e | com ajuda.
ombros, de forma
passiva Realizar a flexao e extensao 1a2x Submaximal 45m
do pulso tentando aumentar o semana
(Fraca)
grau do movimento.

* A duracao da sessao poderia ser inferior se houvesse manifestacao de queixas de dor

ou desconforto por parte do individuo.

8. Ficha de Registo dos Dados da Amostra

Este documento servira para registar os dados biograficos de cada individuo, bem
como todos os elementos que vao ser analisados: a altura, o peso, as pregas adiposas, a

percentagem de massa gorda e o tipo de limitacoes implicitas (escala EK), (ver anexos 1 e 4).

8.1. Validade e Fidelidade

A fim de considerarmos os instrumentos de medida a utilizar, aceitaveis para o
objectivo a que nos propomos, procedemos a validade e fidelidade. Em termos de validade
admitimos a extra-observador, uma vez que algumas pregas foram medidas nao so por nds,
mas também por um terceiro. Em ambos os casos é respeitado o protocolo de Lohman (1986),
referindo que deve ser medida a mesma prega 3 vezes, de seguida é somado o valor das 3
medicées e contara como valido o valor da média dessas mesmas 3 medicdes. Para a

fidelidade foi utilizada a formula de acordos de Bellack.

acordos X 100
indice de Fidelidade (%) =

acordos + desacordos
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VerificAmos apos o teste de fidelidade de Bellack, que a percentagem de acordos foi

de 97%, o que supera os 85% tidos como essenciais como se pode verificar na tabela 3.

Tabela 3 - Valores percentuais relativos ao nimero de acordos entre observadores.

12 fase 22 fase Inter-observador

Observador 1 98%

Observador 2 96% 7%

8.2. Recolha e Tratamento de Dados

A recolha dos resultados foi realizada nos encontros com os pacientes, tanto em
ambiente hospitalar como familiar sempre que nos era permitido. Posteriormente foram
registados na ficha (ver anexo 1) os valores dos elementos que ja referimos anteriormente.
Estes ficheiros de dados serao posteriormente exportados para aplicacoes informaticas. O
tratamento estatistico dos dados sera realizado através do programa SPSS 17 (Statistical
Program for Social Sciences), com um nivel de significancia de 0,05, utilizando para o devido

efeito os testes ndo-paramétricos de Kruskal-Wallis e prova U de Mann-Whitney.

8.3 Pedidos de Autorizacao

Em funcao do tipo da patologia delicada com que lidamos, que engloba a ajuda e
interaccao dos responsaveis dos departamentos de Neuropediatria e o dialogo e presenca dos
pais e/ou Encarregados de Educacdo, verifica-se a importancia e a transparéncia de um

pedido de autorizacao formal a ambas as partes (ver anexo 2 e 3).
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V - APRESENTACAO E DISCUSSAO DOS
RESULTADOS

1. Introducao

Neste capitulo procederemos a apresentacdo e discussdo dos resultados do estudo.
Numa primeira fase divulgamos os resultados obtidos das avaliacdes feitas com a amostra,

bem como os resultados da analise estatistica descritiva.

Os dados foram analisados segundo a idade dos individuos, o seu IMC, a percentagem
de massa gorda, o valor obtido na escala EK, e a pratica da actividade fisica/hidroterapia.
Foram ainda realizadas comparacdes entre os individuos no sentido de verificar a existéncia
de diferencas estatisticamente significativas entre aqueles que praticavam actividade fisica,

e naquilo em que a mesma influenciava os valores da escala EK.

Neste sentido foram realizadas operacoes de analise comparativa entre os grupos com
os testes ndo-paramétricos de Wilcoxon e Kruskal Wallis, realizamos testes de correlacao
entre as variaveis pelo teste de Rho Spearman’s, e ainda efectuamos uma analise inferencial
onde analisamos os pressupostos de aleatoriedade, através da prova de “Runs”, de aderéncia
a normalidade, pelos testes de Kolmogorov-Smirnov, e da homogeneidade entre as variaveis

envolvidas nas hipoteses de trabalho através da prova de Levenne.

Foi utilizado para analise dos dados o programa estatistico SPSS (Statistical Package
for the Social Sciencies) versdao 17.0, e o nivel de significancia colocado a 5%, pelo que o

tratamento estatistico foi realizado num computador HPdv7.

2. Analise Inferencial

Apresentamos de seguida os resultados de algumas variaveis estudadas. Antes da
tomada de decisao em relacdo as diferentes hipoteses em estudo, procedemos a analise da
pertinéncia do uso de testes paramétricos ou nao paramétricos. Para tal, verificamos se
estavam assegurados os pressupostos de aleatoriedade, através da prova de “Runs” e de
aderéncia a normalidade, pelos testes de Kolmogorov-Smirnov. Para analisar a
homogeneidade entre as variaveis envolvidas nas hipoteses de trabalho, utilizou-se a prova de

Levenne.
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Assim, aceitamos o principio da aleatoriedade, normalidade e de homogeneidade

sempre que o nivel de significancia (p) for maior que 0,05 (nivel de confianca).

Os dados referentes a utilizacdo das provas supra mencionadas sao apresentados no

quadro que se segue:

Runs - aleatoriedade

KS - normalidade

Levene - homocedasticidade

Quadro 5 - Valores de significancia das variaveis Média IMC.

Runs KS Levene
Com marcha 1 0,899
Sem Marcha 1 0,999 0,621
Grupo estudo - -
Quadro 6 - Valores de significancia das variaveis Média % MG.

Runs KS Levene
Com marcha 0,540 0,898
Sem Marcha 1 0,999 0,168
Grupo estudo - .
Quadro 7 - Valores de significancia das variaveis Média EK.

Runs KS Levene
Com marcha 0,540 0,992
Sem Marcha 1 0,999 0,647

Grupo estudo
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Este tipo de andlise é realizado para a verificacdo dos supostos de aleatoriedade,
normalidade e homocedasticidade. Nestes casos todos sao respeitados uma vez que os valores
assim os confirmam. Relativamente ao grupo de estudo, uma vez que se trata de um

individuo, o tratamento sera relativo a testes nao-paramétricos.

3.Apresentacao dos resultados

3.1) Dados recolhidos das avaliacdes da amostra

No quadro seguinte iremos apresentar os dados apurados nas avaliacoes resultantes
dos individuos que constituem a amostra, relativamente a valores de Idade, IMC,
percentagens de massa gorda e da escala EK. Em primeiro lugar o grupo de estudo, ou seja, o
individuo considerado para o estudo longitudinal, e seguidamente os dados referentes ao

grupo de controlo.

Quadro 8 - Valores referentes as avaliacées do individuo que constitui o grupo de estudo

(longitudinal).

Avaliacao Idade IMC % MG EK
12 9 31.37 23.11 9
2@ 10 31.9 23.92 11
3? 10 30.76 24.86 13
42 11 29.7 25.59 15
52 11 29.3 27.33 18

Verificamos a partir do quadro 8 que o grupo de estudo aumenta os valores de
percentagem de massa gorda e da escala EK da primeira para a quinta avaliacdo. O individuo
€ obeso, 0 que se confirma através dos percentuais de gordura considerados “Moderadamente
Alto” e “Alto” tendo em conta os valores de Pires e Petroski (1996), e também pelos valores
de IMC superiores a 24,9% (ACSM, 2001) apesar de diminuirem da primeira para a quinta

avaliacao.
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Quadro 9 - Valores referentes as avaliacdes dos individuos que constituem o grupo de

controlo.

Individuo Avaliacao Idade IMC % MG EK
1 7 15.34 16.09 3

2 7 16,13 16,40 5

1 3 8 16.91 16.72 6
4 8 17,17 17,31 8

5 9 17.43 17.91 10

1 7 17.09 18.89 3

2 7 18,33 19,48 6

2 3 8 19.56 20.8 8
4 8 19,94 21.04 10

5 9 20.32 22 12

1 6 20.20 17.68 2

2 6 19,85 18,49 3

3 3 7 19.51 19.30 4
4 7 19,75 20,08 6

5 8 20 22.3 7

1 8 17.30 18.5 9

2 8 17,54 18,95 10

4 3 9 17.78 19.4 11
4 9 18.45 23.3 14

5 10 18.76 25.1 17

1 9 18.61 20.22 9

2 10 18,95 21,51 12

5 3 10 19,65 24,10 15
4 11 20 25.4 18

5 11 21.8 27.4 21

1 9 20.05 21.93 8

2 10 20,54 22,26 11

6 3 10 21.04 22.6 14
4 11 21,39 23,43 16

5 11 21.75 24.8 20
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0 quadro 9 indica-nos que todos os individuos, sem excepcao, aumentam os valores
de percentagem de massa gorda e da escala EK da primeira para a quinta avaliacao, bem
como o individuo do grupo de estudo. Os individuos 1, 2, 3 e 4 apresentam no inicio das
avaliacoes percentuais de gordura considerados “Adequados” tendo em conta os valores de
Pires e Petroski (1996). Relativamente ao IMC, todos os individuos apresentam valores

considerados normais (inferiores a 24,9) segundo a ACSM (2001).

No final das avaliacdes todos os individuos apresentam percentuais de gordura

considerados “Moderadamente Altos”, Pires e Petroski (1996).

3.2. Analise estatistica descritiva

Quadro 10 - Valores de médias gerais da amostra relativamente as variaveis de IMC, massa

gorda e escala EK.

Grupo Média IMC Média MG Média EK
Grupo Controlo Média 18,9547 20,5247 9,93333
N 6 6 6
Desvio Padrao 1,51596 2,23905 4,56596
Grupo Estudo Média 30,6060 24,9620 13,2000|
N 1 1 1

Desvio Padrao

Total Média 20,6191 21,1586 10,4857
N 7 7 7
Desvio Padrao 4,61611 2,64398 4,36174

O referido quadro apresenta-nos os valores das variaveis IMC, ¥MG e EK, sempre
superiores no grupo de estudo. Os valores de IMC e %MG podem justificar-se pelo peso

excessivo do grupo de estudo, e relativamente a escala EK, o valor do grupo de controlo é

45 -



“Estudo Longitudinal da Influéncia da Actividade Fisica, o IMC e a Percentagem de Massa Gorda na

Correlagdo entre a Escala Motora Funcional EK em Individuos com Distrofia Muscular de Duchenne”

menor uma vez que é atenuado pelos individuos mais novos com valores na escala inferiores

ao grupo de estudo.

Quadro 11 - Valores das médias de cada grupo da amostra, desde a primeira a quinta

avaliacao referente a variavel de IMC.

Grupo Av1 IMC | Av2IMC | Av3IMC | Av4IMC | Av5IMC

Grupo Controlo |Média 18,0983 18,5567| 19,0167 19,3917 19,7100
N 6 6 6 6 6
Desvio Padrao 1,88416] 1,59592| 1,46152| 1,43608 1,46988

Grupo Estudo Média 31,3700 31,9000{ 30,7600( 29,7000 29,3000
N 1 1 1 1 1
Desvio Padrao |.

Total Média 19,9943| 20,4629 20,6943| 20,8643 21,0800
N 7 7 7 7 7
Desvio Padrao 5,30291| 5,24951 4,63475| 4,11082| 3,86507

Os valores apresentados neste quadro corroboram os valores observados da analise

descritiva por frequéncia do quadro 8, na medida em que é observavel uma tendéncia

crescente das avaliacbes de IMC feitas nas cinco avaliacdes. Tendéncia que apresenta um

paralelismo de observacao da primeira para a segunda avaliacado no grupo de estudo,

assumindo da segunda para a quinta avaliacdo um declive inverso em relacdo ao grupo de

controlo.
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Quadro 12 - Valores das médias de cada grupo da amostra, desde a primeira a quinta

avaliacao referente a variavel da percentagem da massa gorda.

Grupo Av1l MG Av2 MG Av3 MG Av4 MG Av5 MG

Grupo Controlo |Média 18,8850 19,5150 20,0617 21,5433 22,6183
N 6 6 6 6 6
Desvio Padrao 2,02319 2,12553 2,17861 2,58835 2,66886

Grupo Estudo  |Média 23,1100 23,9200 24,8600 25,5900 27,3300]
N 1 1 1 1 1
Desvio Padrao

Total Média 19,4886 20,1443 20,7471 22,1214 23,2914
N 7 7 7 7 7
Desvio Padrao 2,44155 2,55674 2,69155 2,81466 3,01779

Verificamos que os valores de percentagens de massa gorda aumentam da primeira

para a quinta avaliacao nos dois grupos (controlo e de estudo), que resulta do aumento de

peso dos

individuos,

traduzindo-se assim numa tendéncia para a obesidade como

caracteristica especifica desta doenca constatada em varios estudos, Zanardil e col. (2002).
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Quadro 13 - Valores das médias de cada grupo da amostra, desde a primeira a quinta

avaliacao referente a variavel da escala EK.

Grupo Av1 EK Av2EK Av3EK Av4EK AvV5EK

Grupo Controlo |Média 5.6666 7.8333 9,6667] 12.0000] 14.5556
N 6 6 6 6 6
Desvio Padrao | 4,75044| 4,59347 4,50185| 4,57894 4,57894

Grupo Estudo Média 9,0000| 11,0000{ 13,0000( 15,0000 18,0000]
N 1 1 1 1 1
Desvio Padrao |.

Total Média 6,7143 8,8571] 10,2857 12,4286| 14,1429
N 7 7 7 7 7
Desvio Padrao | 4,34796| 4,29839| 4,42396| 4,46681| 4,91354

O quadro 13 constata-nos que os valores da escala EK aumentam da primeira para a
quinta avaliacdo. As diferencas de aumento de valores entre grupos sao semelhantes, tendo
em conta que o grupo de controlo apresenta individuos com marcha ambulatéria que faz
diminuir os valores de média na escala EK, que se traduzem inferiores em relacdo ao grupo de

estudo.
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Quadro 14 - Comparacao de valores de médias da variavel escala EK, da primeira para a

quinta avaliacdo entre o grupo com marcha ambulatoria, grupo de cadeira de rodas e grupo

de estudo.
Grupo Av1 EK | Av2EK Av3EK Av4EK AV5EK

Marcha Média 4,2500 6,0000] 7,2500 9,5000 10,7500]
N 4 4 4 4 4
Desvio Padrao | 3,20156 2,94392| 2,98608| 3,41565 2,98608

Cadeira Rodas |Média 8.5000/ 11,5000 14,5000 17,0000 20,5000}
N 2 2 2 2 2
Desvio Padrao | 1,41421 2,12132| 2,12132| 2,12132 2,82843

Grupo Estudo |Média 9,0000{ 11,0000 13,0000( 15,0000 18,0000]
N 1 1 1 1 1
Desvio Padrao

Total Média 6,7143 8,8571] 10,2857 12,4286 14,1429
N 7 7 7 7 7
Desvio Padrao | 4,34796| 4,29839( 4,42396| 4,46681 4,91354

Neste quadro dividimos o grupo de controlo em dois subgrupos (grupo com marcha

ambulatoria e grupos de cadeira de rodas). Como ja haviamos afirmado no quadro 13, o grupo

com idades inferiores faz diminuir a média da escala EK, pois o seu indice de limitacdes ndo é

ainda relevante. Mas quando comparamos o grupo de estudo com o grupo de controlo

(subgrupo de cadeira de rodas) com idades idénticas, verificamos que ambos aumentam da

primeira para a quinta avaliacao,

mas o0 grupo de estudo que pratica actividade
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fisica/hidroterapia, apresenta valores inferiores relativamente ao grupo que nao pratica

qualquer tipo de actividade fisica.

Quadro 15 - Comparacao de valores de médias da variavel IMC, da primeira para a quinta

avaliacao entre o grupo com marcha ambulatoria, grupo de cadeira de rodas e grupo de

estudo.
Grupo Av1IMC | AvZIMC | Av3IMC | Av4IMC | Av5IMC

Marcha Média 17,4825 17,9625 18,4400 18,8275| 19,1275
N 4 4 4 4 4
Desvio Padrao 2,01349 1,55288| 1,31349( 1,28821| 1,31655

Cadeira Rodas |Média 19,3300 19,7450 20,1700| 20,5200 20,8750
N 2 2 2 2 2
Desvio Padrao 1,01823( 1,12430( 1,23037| 1,23037| 1,23744

Grupo Estudo [Média 31,3700 31,9000{ 30,7600( 29,7000 29,3000)
N 1 1 1 1 1
Desvio Padrao

Total Média 19,9943| 20,4629 20,6943| 20,8643 21,0800
N 7 7 7 7 7
Desvio Padrao 5,30291| 5,24951| 4,63475[ 4,11082| 3,86507

Os valores referidos neste quadro corroboram com o quadro 11, ou seja, a tendéncia

crescente das avaliacdes de IMC feitas no total das avaliacdes. Verificamos que o grupo de

estudo comparativamente ao grupo de cadeira de rodas apresenta valores de IMC que

constatam diferencas menores da segunda para a quinta avaliacao.
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Quadro 16 - Comparacao de valores de médias da variavel massa gorda, da primeira para a

quinta avaliacdo entre o grupo com marcha ambulatoria, grupo de cadeira de rodas e grupo

de estudo.
Grupo Av1 MG Av2 MG Av3 MG Av4 MG Av5 MG

Marcha Média 17,7900 18,3300 18,8750 20,4325 21,3775
N 4 4 4 4 4
Desvio Padrao 1,24046 1,34875 1,47787 2,48099 2,37754

Cadeira Rodas |Média 21,0750 21,8850 22,4350 23,7650 25,1000]
N 2 2 2 2 2
Desvio Padrao 1,20915 , 53033 , 53033 , 47376 , 42426

Grupo Estudo  |Média 23,1100 23,9200 24,8600 25,5900 27,3300]
N 1 1 1 1 1
Desvio Padrao

Total Média 19,4886| 20,1443 20,7471 22,1214 23,2914
N 7 7 7 7 7
Desvio Padrao 2,44155  2,55674 2,69155 2,81466 3,01779

Verificamos que na comparacao entre grupos subdivididos, os valores entre o grupo de
estudo e o grupo de controlo (subgrupo de cadeira de rodas) sao menos dispersos. As
percentagens de massa gorda aumentam sempre da primeira para a Ultima avaliacdo mas com

valores mais proximos, mas sempre mais elevados no grupo de estudo.
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3.3 Correlacbes nao-paramétricas

Quadro 17 - Valores de correlacao entre as variaveis IMC e escala EK.

Teste Média e Coeficiente Média IMC Média EK
Coeficiente Correlacao 1,000 0, 523
Média IMC
Significancia 0, 229
Rho Spearman's
N 7 7
Coeficiente Correlacao 0, 523 1,000]
Média EK
Significancia 0, 229|.
N 7 7

*Correlacao significante a um nivel 0,05.

** Correlacao significante a um nivel de 0,01.

Verifica-se que o factor de correlacdo entre a média IMC e a média EK é

razoavelmente elevado, mas tal nao revela um valor estatisticamente significativo (0.229) o

que se traduz numa associacao positiva entre as duas variaveis considerada “Baixa”.
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Quadro 18 - Valores de correlacao entre as variaveis massa gorda e escala EK.

Teste Média e Coeficiente Média EK Média MG
Coeficiente Correlacao 1,000 0, 901**
Média EK
Significancia . 0, 006
Rho Spearman'’s
N 7 7
Coeficiente Correlacao 0, 901 1,000]
Média MG
Significancia 0, 006].
N 7 7

*Correlacao significante a um nivel 0,05.
** Correlacao significante a um nivel de 0,01.

Verifica-se que o factor de correlacdo entre a média EK e média da %¥MG é bastante
elevado, suportado a um nivel de significancia para valores de alfa menor ou igual a 0,05.
Desta forma verifica-se um valor estatisticamente significativo (0.006) o que se traduz numa
associacdo positiva entre as duas variaveis considerada “Muito boa”, uma vez que se situa
entre 0,90 e 1.
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Quadro 19 - Valores de correlacédo entre as variaveis idade e escala EK.

Teste Média e Coeficiente Média EK Idade
Coeficiente Correlacao 1,000| 0, 982*
Média EK
Significancia 0, 000
Rho
Spearman’s N 7 7
Coeficiente Correlacao 0, 982 1,000]
Idade
Significancia 0, 000
N 7 7

*Correlacao significante a um nivel 0,05.

** Correlacdo significante a um nivel de 0,01.

Verifica-se que o factor de correlacado entre a média EK e média da idade é bastante

elevado, suportado a um nivel de significancia para valores de alfa menor ou igual a 0,01.

Desta forma verifica-se um valor estatisticamente significativo (0.000) o que se traduz

igualmente numa associacao positiva entre as duas variaveis considerada “Muito boa”, uma

vez que se situa entre 0,90 e 1.

3.4 Comparacoes das variaveis entre grupos, para relevancia estatistica.

Quadro 20 - Comparacao dos valores das médias de IMC, %MG e EK entre o grupo com marcha

ambulatoria e o grupo de estudo.

Grupos IMC % Massa Gorda Escala EK
Marcha Ambulatoria 18.36 19.48 7.7
Grupo Estudo 30.6 24.96 13.2
Valor de significancia 0, 400 0, 400 0, 800

Sig alfa < a 0,05
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0 quadro 20 revela a inexisténcia de diferencas estatisticamente significativas entre

os grupos referidos em relacdo as variaveis apresentadas (IMC; %MG e EK).

Quadro 21 - Comparacao dos valores das médias de IMC, ¥MG e EK entre o grupo de cadeira

de rodas e o grupo de estudo.

Grupos IMC % Massa Gorda Escala EK
Cadeira de Rodas 20.37 23.3 14.4
Grupo de Estudo 30.6 24.96 13.2
Valor de Significancia 0, 667 0, 667 0, 667

0 quadro 21 revela a inexisténcia de diferencas estatisticamente significativas entre

os grupos referidos em relacao as variaveis apresentadas (IMC; %MG e EK).

Quadro 22 - Comparacao dos valores de IMC, %MG e EK entre os 3 grupos (marcha

ambulatéria, cadeira de rodas e grupo de estudo), da primeira avaliacdo.

Avaliacao 1 Av1 IMC | Avli MG | Av1 EK
Marcha Ambulatoria 17,48 17,79 4,25
Cadeira de Rodas 19,33 21,07 8.5
Grupo de Estudo 31,37 23,11 9
Valor de Significancia 0, 235 0, 090 0, 129

O quadro 22 indica que nao existem diferencas estatisticamente significativas entre os

grupos na primeira avaliacao em relacao as variaveis apresentadas.
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Quadro 23 - Comparacao dos valores de IMC, %¥MG e EK entre os 3 grupos (marcha

ambulatoria, cadeira de rodas e grupo de estudo) da segunda avaliacao.

Avaliacéo 2 Av2 IMC | Av2 MG | Av2EK
Marcha Ambulatoria 17,96 18,33 6
Cadeira de Rodas 19,74 21,88 11.5
Grupo de Estudo 31,90 23,92 11
Valor de Significancia 0, 158 0, 090 0, 090

Verificamos que nao existem diferencas estatisticamente significativas entre os
grupos na segunda avaliacdo em relacao as variaveis apresentadas. De qualquer modo o grupo
de estudo, que por sua vez tem valores de %MG superiores, apresenta resultados na escala EK
inferiores ao grupo de cadeira de rodas, que apesar de néo ser inferior a 0,05 é relativamente

proximo da significancia estatistica.

Quadro 24 - Comparacao dos valores de IMC, %¥MG e EK entre os 3 grupos (marcha

ambulatoria, cadeira de rodas e grupo de estudo) da terceira avaliacao.

Avaliacao 3 Av3 IMC | Av3 MG | AV3EK
Marcha Ambulatoria 18,44 18,87 7.25
Cadeira de Rodas 20,17 22,43 14.5
Grupo de Estudo 30,76 24,86 13
Valor de Significancia 0, 235 0, 090 0, 105

O quadro 24 indica igualmente que nao existem diferencas estatisticamente
significativas entre os grupos na terceira avaliacao em relacdo as variaveis apresentadas. O
valor da %MG é prdoximo da significancia estatistica, mas pouco relevante, pois os valores

desta variavel sdo sempre superiores no grupo de estudo.
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Quadro 25 - Comparacao dos valores de IMC, ¥MG e EK entre os 3 grupos (marcha

ambulatoria, cadeira de rodas e grupo de estudo) da quarta avaliacao.

Avaliacao 4 Av4 IMC | Av4 MG | Av4 EK
Marcha Ambulatoria 18,82 20,43 9.5
Cadeira de Rodas 20,52 23,76 17
Grupo de Estudo 29,70 25,59 15
Valor de Significancia 0, 235 0, 090 0, 105

Este quadro nado revela a existéncia de diferencas estatisticamente significativas

entre os grupos na quarta avaliacdo em relacao as variaveis apresentadas.

Quadro 26 - Comparacao dos valores de IMC, %MG e EK entre os 3 grupos (marcha

ambulatéria, cadeira de rodas e grupo de estudo) da quinta avaliacao.

Avaliacédo 5 Av5IMC | Av5 MG | AV5EK
Marcha Ambulatoria 19,12 21,37 10.75
Cadeira de Rodas 20,87 25,10 20.5
Grupo de Estudo 29,30 27,33 18
Valor de Significancia 0, 191 0, 090 0, 097

O quadro 26 indica também que nao existem diferencas estatisticamente
significativas entre os grupos na quinta avaliacdo em relacdo as variaveis apresentadas. No
entanto, e mais uma vez, apresenta valores relativamente proximos da significancia
estatistica, revelando nesta avaliacdo a maior diferenca entre valores na escala EK (2,5

pontos) comparativamente ao grupo de cadeira de rodas.
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Quadro 27 - Comparacéo dos valores das médias gerais de IMC, %MG e EK entre os 3 grupos

(marcha ambulatoria, cadeira de rodas e grupo de estudo).

Avaliacdao Médias Média IMC | Média MG Média EK
Marcha Ambulatoria 18.36 19.48 7.7
Cadeira de Rodas 20.37 23.30 14.4
Grupo de Estudo 30.60 24.96 13.2
Valor de Significancia 0, 158 0, 090 0, 097

0 quadro 27 revela a inexisténcia de diferencas estatisticamente significativas entre
os grupos referidos em relacdo as médias gerais das variaveis apresentadas (IMC; %MG e EK).
Verificamos deste modo que os valores da escala EK sao inferiores no grupo de estudo
comparativamente aos individuos do grupo de cadeira de rodas, e que no final das cinco
avaliagdes o individuo do grupo de estudo apresenta maior capacidade na realizacao de

habilidades motoras.

4.Discussao dos Resultados

Neste ponto iremos esclarecer todos os resultados apresentados, confrontando os

mesmos com a revisao literaria.

Apos analise dos quadros 8 e 9 verificamos que a medida que a idade vai aumentando,
os valores de IMC, massa gorda e EK também aumentam, identificando-se deste modo com o
estudo de Zanardi e col. (2002) onde se verifica uma tendéncia para a obesidade. Verificamos
também esta situacdo num estudo de Tanaka (2010), onde foram avaliados 68 pacientes de
DMD, verificando-se que a medida que o factor idade aumentava, também aumentaram os
valores de IMC (cerca de 21 kg/m?, valores idénticos aos do nosso estudo) e da massa gorda

nestas criancas, com idades compreendidas entre os 5 e os 20 anos.
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Por outro lado no grupo de estudo os valores de IMC diminuem da primeira para a
Ultima avaliacdo. Pensamos que o factor altura tera sido preponderante na alteracdo dos
valores de IMC, uma vez que em termos de peso o aumento foi notoério da primeira para a
quinta avaliacdo, o que nao se verificou no mesmo estudo, onde as criancas com DMD nao

obesas tinham valores de IMC, bastante mais baixos.

Quando comparados os valores do grupo de estudo com o grupo de controlo,
verificamos que todos eles sao maiores no grupo de controlo (quadro 10), pois no subgrupo da
marcha ambulatoria as idades sdo menores, o que faz com que os valores de IMC, massa gorda
e escala EK sejam por sua vez menores. Mas quando comparados individualmente por grupos
(marcha ambulatoéria, cadeira de rodas e grupo de estudo) verificamos que os valores da
escala EK sao inferiores no grupo de estudo mesmo tendo valores de IMC e massa gorda
superiores, ou seja, talvez possamos assumir de forma prudente e abonatdria que neste caso
a actividade fisica/hidroterapia existente no grupo de estudo, apesar de nao trazer melhorias
estatisticamente significativas, atenuou de alguma forma as limitacGes motoras, o que se
traduz nos valores de EK inferiores que comparados com os individuos com idades idénticas
apresentam valores de EK superiores (quadro 14). Verificamos situacao idéntica no estudo de
Ovando (2008), em que o individuo em estudo nao melhorou a nivel articular e de mobilidade,
mas nao piorou em relacao ao estado inicial. No nosso caso obteve graus de limitacao
inferiores aos individuos com idade idéntica. A actividade fisica/hidroterapia nao representa
nestes casos uma sobrecarga para o individuo, pelo contrario, assegura-se como o Unico local

onde os mesmos sentem alguma alegria Caromano e col. (1998), Caromano (2004).

Independentemente dos valores de IMC, massa gorda, escala EK e actividade fisica, o
factor peremptorio é a idade. A medida que o factor idade aumenta maior sera a limitacdo
motora, ou seja, o valor da escala EK. Podemos verificar no quadro 18 que o valor de
correlagdo é altamente significativo. As criancas mais novas sao aquelas que conseguem
realizar algumas tarefas por si s6, e com valores de EK muito baixos como sdo os casos dos
individuos um, dois, trés e quatro do nosso estudo na faixa etaria entre os 6 e 8 anos que
apresentam valores de EK entre os 2 e 6 valores e que se enquadram no grupo de marcha
ambulatoéria. Verificamos idéntica situacdo em Ramacciotti e Nascimento (2009) em que o
individuo com 6 anos ndo apresentava limitagdes significativas e ainda conseguia andar e

realizar algumas tarefas com apoio.

Comparativamente aos estudos apresentados na literatura, a nossa amostra apresenta
valores de massa gorda distintos. Sabemos que uma maior percentagem da mesma infere em
maiores limitacdes na escala EK, o que comprovamos com o quadro 18 em que a massa gorda
apresenta referéncias estatisticamente significativas em relacdo a escala EK. Segundo
Caromano (2010), foram avaliados o IMC e a percentagem de massa gorda numa amostra de
68 sujeitos com DMD. Verificou-se uma correlacao estatisticamente significativa em que

qguanto maior é a percentagem de massa gorda menor € a capacidade de forca manual. De
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qualquer modo as médias de percentagens da nossa amostra (20,5% para o grupo de controlo
e 24.9% para o grupo de estudo) sédo inferiores a de Zanardi e col. (2002) que se encontra nos
32%, mas superior a de Mok (2006) que se encontra nos 10,4% com uma média de idades de 10

anos, sendo que a nossa amostra se encontra nos 7,6% no inicio do estudo e de 9,3 no final.

Relativamente ao estudo de Bérard (2005), verificou-se que os individuos que nao
praticavam qualquer tipo de actividade fisica tinham uma média do valor da escala EK de
13,9, bem como em Okama (2010) em que a média da escala EK era de 16, ambos superiores

a0 NOssoO caso que se encontra nos 13,2%.

Apos toda a analise dos resultados verificamos que nao existem diferencas
significativas de uma avaliacdo para a avaliacao seguinte (quadros 20 a 27). De qualquer
modo a actividade fisica implementada (hidroterapia) teve como base os critérios referidos na
literatura, e apesar de nao ter trazido melhorias significativas nao trouxe qualquer maleficio,
e teve influéncia ao nivel da diminuicdo do IMC e valores de escala EK inferiores ao grupo sem
qualquer tipo de actividade fisica, mostrando deste modo cumplicidade com Vitorino (2004),
em que se verificou que a hidroterapia trouxe vantagens ndo s6 ao nivel das AVD’s
(Actividades da Vida Diaria), mas também na mobilidade, o que é perceptivel no quadro 25,
ou seja, na quinta e Gltima avaliacdo que contempla os dois anos do estudo e se revela a

maior diferenca entre valores da escala EK.

“Por outro lado a auséncia de actividade fisica normal acarreta uma perda funcional
de varios orgaos e sistemas, como por exemplo, o cardio-respiratorio. Hoje, sabe-se que a
programacdo de actividades fisicas para portadores de DMD, quando realizada com base em
uma avaliacdo funcional minuciosa, é fundamental para manutencao da qualidade de vida
destas criancas assim como devem ser utilizados outros recursos associados quando
necessario, como a indicacao de ortdteses ou o uso da hidroterapia”... Caromano (1999, pag.
217).

Bushby (2005, pag. 296) refere igualmente que ...” as criancas devem ser estimuladas
a desenvolverem actividades que promovam a funcionalidade, como por exemplo exercicio
activo, em particular a hidroterapia em piscina aquecida é recomendada, pois encoraja a

crianca a brincar por si sé e a interagir com quem lhe é mais proximo”.

A actividade fisica/hidroterapia traduz-se deste modo numa atitude positiva de
abordagem a este tipo de populacdo, sendo que o meio fisico em questdo torna-se num
ambiente com caracteristicas seguras e eficientes referidas por Caromano (2004). Tratando-se
no nosso caso de um individuo com indice de obesidade elevado, pensamos ter tomado uma

atitude coerente.

Neste sentido, a nossa pesquisa € alicercada em estudos da comunidade cientifica que
revelam resultados positivos com individuos portadores de DMD. Segundo o estudo de

Campion (2009), foram avaliados os efeitos da imersao em agua aquecida em criancas
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portadoras de DMD. Participaram no estudo 20 criancas do sexo masculino com idades
compreendidas entre os 8 e os 15 anos. As variaveis analisadas foram a frequéncia cardiaca
(FC), Saturacao de 02, pressdo inspiratoria maxima (Pl max.), pressao expiratéria maxima (PE
max.) e temperatura oral (TO). Uma das conclusdes obtidas foi o decréscimo médio de 7,3
bpm’s na FC entre o periodo inicial de imersao e o periodo pré imersao. Na temperatura oral
verificou-se um decréscimo de 0,1°C entre o periodo final de imersao e o periodo inicial de
imersao. A saturacao de 02 mostrou um decréscimo nos valores obtidos apos a imersao, onde
ocorreu diminuicao de 2,7 entre o periodo inicial de imersao e o pré imersdao que também
foram considerados medidas de ajustes fisiologicos normais as actividades fisicas. Na pressao
inspiratéria maxima ocorreu um decréscimo médio de 8 cm de agua entre o periodo inicial de
imersao e o pré imersao. Esta alteracado foi considerada clinicamente significativa, entre os
periodos de imersao observou-se um acréscimo médio de 3,8cm de agua no valor da pressao

inspiratoria maxima.

Na pressao expiratoria maxima ao relacionar os valores obtidos entre os periodos pré
imersao e inicial de imersao obtivemos um acréscimo de 7,4 cm de agua e posteriormente
entre os periodos de imersdo. Este estudo mostra que “a hidroterapia € um recurso
terapéutico que ndo representa uma sobrecarga para criancas portadoras de Distrofia

Muscular de Duchenne”, Campion (2009, pag. 2).

Apresentamos outro estudo que avalia a forca muscular respiratoria e o “peak flow”
em pacientes com DMD submetidos a ventilacdo nao invasiva (VNI) e hidroterapia.
Participaram 6 voluntarios do sexo masculino, com idades compreendidas entre os 13 e os 19
anos de idade, esta amostra esta dividida em dois grupos: o grupo de controlo (tratados com
hidroterapia) e o grupo experimental (tratados com hidroterapia associada a VNI). Os grupos
foram avaliados antes e apos a 10% e a 20? sessoes de tratamento, e os resultados mostraram
uma diferenca estatisticamente significativa quando comparada a pressdo expiratoria maxima
entre os grupos de controlo e experimental apds a décima e vigésima sessoes. O estudo
mostrou que a hidroterapia foi uma actividade favoravel na melhora da musculatura

expiratoria em pacientes com DMD influenciada pela VNI.

Salientamos outro estudo, semelhante ao nosso, com uma amostra de 3 individuos
com DMD com idades compreendidas entre os 9 e os 22 anos de idade realizado por Brito e
col. (2010). O objectivo era verificar a influéncia da hidroterapia e os seus efeitos na
capacidade muscular respiratoria. Para o efeito foram realizadas 17 sessoes de hidroterapia
com duracdo de 45 minutos, duas vezes por semana (duracao e frequéncia iguais ao nosso
estudo). Apesar das limitacdes impostas pelo caracter progressivo da doenca as condicoes
clinicas dos individuos em termos respiratorios, a hidroterapia e consequentes propriedades
fisicas da agua, aliviaram as dores e facilitaram os movimentos. Foram alcancados os
objectivos quanto ao aumento das forcas musculares e capacidade vital respiratoria

realizados em ambiente aquatico nos portadores de DMD. A técnica aplicada é deste modo

61 -



“Estudo Longitudinal da Influéncia da Actividade Fisica, o IMC e a Percentagem de Massa Gorda na

Correlagdo entre a Escala Motora Funcional EK em Individuos com Distrofia Muscular de Duchenne”

considerada um recurso benéfico, que pode aumentar a expectativa de vida desses pacientes,

através de melhorias do sistema respiratario.

Referimos ainda outro estudo de caso de Sales e col. (2004), com um menino de 10
anos, onde também foi usada a hidroterapia para efeitos de exercicios respiratorios. O
objectivo do estudo era manter e estimular a capacidade respiratéria sem que o mesmo
usasse qualquer tipo de flutuador, realizada uma vez por semana durante 30 minutos. Eram
solicitadas inspiracoes fora de agua e expiracdes dentro, de modo a que a agua exercesse
pressao contra a caixa toracica. Apos 6 avaliagoes (1 por més durante 6 meses) verificou-se
um aumento de 1,5 cm de perimetro toracico, bem como uma melhoria da capacidade
respiratoria, indicando uma melhoria na mobilidade da caixa toracica proporcionando um
melhor funcionamento da mesma, por sua vez, mais ampliada permitindo uma expansao mais

efectiva dos pulmoes.

Verificou-se ainda uma melhoria na frequéncia respiratoria de 29 ciclos por minuto
para 26 ciclos por minuto ao final do referido periodo, divulgando assim os beneficios das
actividades fisicas na agua sobre o sistema respiratorio, ja referidas por outros autores. A
hidroterapia entende-se como um factor positivo para o fisico e para o sistema respiratorio do
portador de DMD, nao obstante de que se sente feliz capaz de realizar proezas que nao

consegue fora da agua.

Por Ultimo, referimos ainda Ortiz e col. (2011) que realcam a importancia da
hidroterapia em criancas com varias disfuncoes em idades inferiores a 14 anos de idade. A
agua aquecida é (til na medida em que promove o relaxamento muscular e diminui a rigidez
articular. A hidroterapia em criancas € um recurso considerado importante e muito eficaz
actualmente e cuja aplicacdo é um recurso capaz de retardar a progressao desta patologia,
proporcionando uma diminuicdo dos movimentos involuntarios melhorando também o

equilibrio e consequente controlo motor.

VI. Conclusoes

1. Conclusoes

Apresentamos de seguida as conclusdes que resultam das analises efectuadas acerca
dos resultados deste estudo. Pretendemos abordar as hipoteses de pesquisa formuladas e as
principais conclusdes, que resultaram da analise descritiva e comparativa da relacao entre as

variaveis analisadas.
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Em relacao as hipoteses formuladas, verificamos que nao se rejeita a hipétese 1, uma
vez que quanto maiores sao os valores de IMC e massa gorda mais elevados sao os valores na
escala EK, apesar de ndo se registarem valores estatisticamente significativos. A excepcéo do
grupo de estudo, os valores de IMC aumentam da primeira para a quinta avaliacao, bem como
os valores de massa gorda e EK, revelados pelo teste de Rho Spearman. Verificando-se este

facto é rejeitada a hipotese 2.

A hipotese 3 também nao é rejeitada uma vez que o factor exercicio fisico podera ter
tido influéncias positivas nomeadamente ao nivel do grau de limitacdo motora, na medida em
que a diferenca dos valores da escala EK entre avaliacoes era menor comparativamente aos

individuos com caracteristicas semelhantes, ou seja, o grau de limitacao era menor.

Nao obstante o facto de que este tipo de actividade se traduzir num factor de alegria
e de alguma satisfacdo, onde estes individuos conseguem de uma forma moderada um auto-
movimento que lhes proporciona uma sensacao de prazer, Caromano (1998), Ovando (2008) e
Vitorino (2004), sendo que nao se revela qualquer indicio de que a mesma seja um maleficio

ou sobrecarga a sua mobilidade.

Deste modo rejeitamos a hipotese 4, sendo que o factor idade é sem divida

determinante na evolucao da patologia e limitacao motora.

Em suma, poderemos entao, de forma prudente, aceitar dizer que a actividade
fisica/hidroterapia em individuos com DMD proporciona influéncias positivas em prol de uma
atenuacao das limitacdes motoras que interferem nas suas actividades de vida diaria, apesar
de nao se verificarem diferencas estatisticamente significativas da primeira para a quinta

avaliacao.

VIl. Limitacdes do estudo

As limitacbes do nosso estudo estdao essencialmente ligadas a acessibilidade aos
doentes com DMD. Uma vez que a caracterizacdo dos mesmos sera realizada directamente
com o paciente, aquando as (designadas) consultas externas de aconselhamento genético
tiverem lugar, junto do responsavel do departamento de Neuropediatria, torna-se a falta a
consulta um factor limitador na medida em que nao sera avaliado nesse momento o individuo

com DMD, atrasando assim a caracterizacao da amostra.

Identificamos algumas dificuldades que sdo pertinentes e por consequéncia
limitadoras do estudo, tais como uma amostra reduzida que torna os resultados muito

generalistas, abdicando da possivel evidéncia de diferencas estatisticamente significativas.
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O estudo nado inclui individuos proximos da idade adulta, o que seria interessante
comparar com os individuos do nosso estudo, bem como o nimero de avaliacdes ser mais
alargado verificando se os valores das mesmas se mantinham semelhantes ou sofriam

diferencas significativas com a existéncia da actividade fisica/hidroterapia.

Nao houve a possibilidade de utilizar outros meios mais sofisticados que permitissem
outro tipo de actividades, a serem comparados os valores das variaveis obtidas, com os

mesmos valores obtidos na hidroterapia.
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