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RESUMO

Introducdo: A progressdo da fragueza muscular é a principal consequéncia da
Distrofia Muscular de Duchenne (DMD). Instrumentos de avaliacdes especificos séo
necessarios para a escolha correta da pratica clinica. Estudos prévios apontam que o
controle de tronco e uma funcéo respiratoria integra contribui para qualidade de vida
melhor e é essencial para realizacédo de atividades de vida diaria. Objetivo: Avaliar o

controle de tronco e funcao respiratdria dos individuos com DMD. Método: Trata-se



de um estudo transversal. A amostra foi composta por 66 individuos com diagndstico
de DMD, sendo 27 deambuladores e 39 cadeirantes, de seis a 26 anos. Foram
submetidos a avaliacdo quanto ao aspecto cognitivo pelo Mini Exame do Estado
Mental (MEEM); pela Avaliagdo Segmentar do Tronco (SATCo-Br) e por meio do
escolibmetro; e aspectos respiratorios pela analise da CVF tanto em vazao
volumétrica quanto em percentis por meio da espirometria, Manovacuometria e
Medida de Fluxo da Tosse, e o estadiamento da doenca classificado pela Escala
Vignos. Resultados: Os individuos deambuladores tiveram melhor controle de tronco
em relacdo aos individuos cadeirantes. A analise de comparacéo entre 0S grupos com
as variaveis respiratorias apontou diferenca significativa da CVF (I/min), da CVF (%)
e dos valores de Peak Flow Meter; a analise entre os grupos, com escoliose e Peak
Flow Meter e a CVF (%) apontou interacdo significativa; existe correlagéo fraca e
positiva entre o nivel de controle de tronco e a CVF (%) e existe correlagcéo fraca e
negativa entre o nivel de controle de tronco e os valores do Peak Flow Meter.
Concluséo: O controle de tronco e a funcao respiratoria pelas variaveis da CVF (%)
e PEmax, sédo melhores nos individuos deambuladores. O nivel de controle de tronco
foi melhor nos deambuladores enquanto que, no grupo cadeirante, o0
comprometimento estava muito prejudicado. Houve correlacéo fraca entre o controle

de tronco e a funcéo respiratoria.

Palavras-chave: Distrofia Muscular de Duchenne. Escoliose. Espirometria. Equilibrio

Postural. Avaliagéo.



ABSTRACT

Introduction: Progression of muscle weakness is the main consequence of Duchenne
Muscular Dystrophy (DMD). Specific assessment instruments are necessary for the
correct choice of clinical practice. Previous studies indicate that trunk control and
healthy respiratory function contribute to a better quality of life and is essential for
performing activities of daily living. Objective: To evaluate the control of trunk and
respiratory function of individuals with DMD. Method: This is a cross-sectional study.
The sample consisted of 66 individuals diagnosed with DMD, 27 ambulators and 39
wheelchair users, from six to 26 years old. They were submitted to evaluation regarding
the cognitive aspect by the Mini Mental State Examination (MMSE); by the Segmental
Assessment of Trunk Control (SATCo-Br) and through the scoliometer; and respiratory
aspects by FVC analysis both in volumetric flow and percentiles through spirometry,
Manovacuometry and Cough Flow Measurement, and the staging of the disease
classified by the Vignos Scale. Results: The ambulant individuals had better trunk
control in relation to the wheelchair users. The comparison analysis between the
groups with the respiratory variables showed a significant difference in FVC (I/min),
FVC (%) and peak flow meter values, analysis between the groups, with scoliosis and
Peak Flow Meter and FVC (%) pointed out significant interaction; there is a weak and
positive correlation between the level of trunk control and FVC (%) and there is a weak
and negative correlation between the trunk control level and the Peak Flow Meter
values. Conclusion: Trunk control and respiratory function by FVC variables (%) and
Mepmax, are better in ambulators. The level of trunk control was better in the
ambulators, while in the wheelchair group, the involvement was greatly impaired.

There was a weak correlation between trunk control and respiratory function.

Keywords: Duchenne Muscular Dystrophy. Scoliosis, Spirometry. Postural balance.

Evaluation.



1. INTRODUCAO

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) corresponde a um grupo heterogéneo
de doencas neuromusculares, que compartilham comumente a fraqueza muscular
progressiva, como principal sintoma. Trata-se de uma doenca genética de heranca
recessiva, ligada ao cromossomo X, com alta mutagéo de um gene localizado no brago
curto deste cromossomo, na posicdo Xp21 — sub-banda Xp21.2 (ARAUJO et al.,
2017).

A incidéncia conhecida € de aproximadamente 1 em cada 3.500 a 5.000
nascimentos masculinos vivos (MAH et al., 2014). A prevaléncia mundial de criancas
com DMD é de 12,57/100.000 habitantes (RYDER et al., 2017) e pode ser variavel
dentre os paises de todo mundo, sendo 15,9/100.000 nos Estados Unidos da América
e de 19,5/100.000 no Reino Unido (BIRNKRANT et al., 2018). Considerando ainda,
dados demograficos oficiais de 2014, segundo o Instituto Brasileiro de Geografia e
Estatistica (IBGE),1.493.634 meninos nasceram vivos no Brasil (ALMEIDA et al.,
2017).

A DMD possui 0 maior gene humano conhecido incluindo 79 exons abrangendo
2,2 megabases (Mb) do cromossomo Xp21. Este gene é responsavel por codificar a
proteina distrofina ligada ao esqueleto da membrana celular por meio de
glicoproteinas, que estédo presentes no sarcolema das fibras musculares (AARTSMA-
RUS et al., 2016). A funcdo da distrofina é permitir estabilizacdo de enzimas que
regulam a permeabilizacdo e integridade da célula, estando também ligada ao
transporte de célcio intracitoplasmatico. A sua auséncia compromete sua funcéo,
entdo a membrana muscular ficara susceptivel a danos, a fibra se deteriorara, tendo
ciclos de regeneracao/degeneracao resultando em inflamacdo muscular e necrose,
até que a capacidade de regeneracao se torna insuficiente, havendo enfraquecimento

muscular e deposigao de gordura e fibrose (FLANIGAN, 2014).

Realizar o diagndéstico preciso € um ponto crucial no cuidado da saude
relacionado a DMD que, se confirmado, permite intervencdes precoces. Este processo
geralmente se da quando as primeiras alteragcdes funcionais se tornam mais

evidentes.



Em torno de dois a cinco anos de idade, quedas serdo frequentes, o individuo
apresentara dificuldade para correr, pular, subir escadas e levantar do chéo, e a
marcha sera observada utilizando a ponta dos pés. Se, juntamente com essas
caracteristicas clinicas, houver aumento acentuado dos niveis séricos da
creatinofosfoquinase (CK), um teste de confirmacéo sera necessario, podendo variar
desde o teste para analise de mutacdo do acido desoxirribonucleico (DNA) e/ou
bidpsia muscular, até técnicas superiores como a amplificacdo por sonda dependente
de ligacdo multipla (MLPA) e a hibridagdo gendmica comparativa baseada em
microarrays (aCGH) (BIRNKRANT et al., 2018).

Os demais sinais clinicos se evidenciam a medida que a doenca evolui. A
fraqgueza muscular é progressiva de proximal para distal, com inicio na cintura pélvica,
resultando em anteversdo da pelve, seguida de hiperlordose lombar,
comprometimento dos musculos abdominais, posteriormente dos extensores de
tronco e de membros inferiores (MMII). O sinal classico de Gowers é uma manobra
conhecida que caracteriza a evolugcédo da fragueza muscular, em que o individuo se
apoia nas pernas, joelhos e quadris, escalando seu proprio corpo, para assumir a
bipedestacdo a partir da postura sentada no chdo (EMERY, 2002). A base de
sustentacao torna-se alargada e o apoio dos pés em equino devido a contraturas e
retracfes dos tendBes. Assim, assumem o padrao miopatico de marcha e também
apresentam pseudo hipertrofia de panturrilhas devido a substituicdo de tecido

muscular por conjuntivo e gorduroso (BIRNKRANT et al., 2018).

A perda da marcha é observada antes da adolescéncia progredindo para a
dependéncia de cadeira de rodas. Com essa reclusdo, nota-se o comprometimento
progressivo das habilidades motoras em paralelo o aparecimento de complicagbes
ortopédicas, envolvimento cardiaco e dificuldades respiratorias (LOMAURO et al.,
2015).

Nas ultimas décadas a sobrevida dos pacientes com DMD aumentou e a
expectativa, atualmente, é dos 30 anos para mais (BIRNKRANT et al., 2018). Sem
qualquer tipo de intervencéo o 6Obito era precoce devido a insuficiéncia respiratoria e
faléncia do musculo cardiaco. Com uma abordagem terapéutica mais abrangente,
pode-se alterar o curso da doenga. A corticoterapia € usada para reduzir a inflamacéo

muscular, minimizar complicacdes posteriores e prolongar a marcha, a cardioprotecéao



para prevenir ou melhorar as disfuncdes do coracdo e demais intervencdes que visam
estabilizar a funcao pulmonar (MAH, 2016). Além de todos estes cuidados, a interacéo
da equipe multiprofissional é imprescindivel para manutencdo e adequacdo das
condicdes fisicas e mentais destes individuos (BIRNKRANT et al., 2018).

1. 1. Funcéo Respiratoria e Distrofia Muscular

O comprometimento respiratorio € um dos mais agravantes na DMD e pode
levar ao importante impacto sobre a qualidade de vida e sobrevida. As complicacdes
estdo primariamente relacionadas a um padrédo ventilatorio restritivo, causado pela
perda de volume pulmonar, principalmente pela falha do masculo diafragma, quando
0 parénquima é deslocado ao mesmo tempo em que o tecido pulmonar se altera
(MAYER et al., 2015).

O disturbio restritivo € caracterizado pela reducéo da capacidade vital forcada
(CVF) que representa o volume maximo de ar exalado com esforco maximo, a partir
do ponto de maxima inspiracéo; do volume expiratorio forcado no primeiro segundo
(VEF1) que representa o volume de ar exalado no primeiro segundo da manobra de
CVF; mas com relagdo normal entre ambas (PEREIRA, 2002).

Incapacidade

Fraqueza e © de manutengéo Diminuicéo da . Hipoventilagcéo
fadiga de vias aéreas Complacéncia Alveolar
pérvias

Figura 1: Progressdo das complicacdes respiratérias para a insuficiéncia respiratoria cronica nas
distrofias musculares. Fonte: Paschoal I.A et al, 2007.

A insuficiéncia respiratoria cronica € a forma progressiva do enfraquecimento
muscular respiratério, decorrente de um processo inadequado da ventilagdo, no qual
ha alteracdo na mecanica respiratoria, seguida de episédios de hipoventilacao
alveolar (LOMAURO et al., 2010; HULL et al., 2012).

A perda de forgca dos musculos respiratorios — envolvendo os inspiratérios,
expiratdrios e os de vias aéreas superiores — resulta em ineficicia da tosse por meio

da alteracdo da complacéncia, definida como sendo uma propriedade elastica do



pulmdo (WEST, 2002), e resultando, também, na alteracdo dos gases sanguineos
(PASCHOAL et al., 2007).

Nos individuos com DMD, este processo (Figura 1) pode acontecer lenta e
insidiosamente resultante da prépria descompensacdao ventilatoria, ou pode se instalar
de forma aguda, por meio de complicagbes como as atelectasias, ou também de

processos infecciosos como, por exemplo, pneumonia (BIRNKRANT et al., 2010).

A tosse produzida de maneira eficaz se torna um preditor da fun¢do pulmonar.
A geracdo de fluxo adequado nas vias aéreas esta diretamente relacionada a
integridade das vias aferentes e eferentes do sistema nervoso, bem como a integracao
entre o fluxo aéreo junto a capacidade de liberacdo de muco, por meio do aumento da
pressao intra-abdominal e do diafragma ser empurrado para cima (WEST, 2002).

Doencas neuromusculares favorecem alteragbes no sono, pois a
hipoventilacdo alveolar € mais intensa neste estado (HUKINS & HILLMAN, 2000). A
hipoventilacdo noturna se desenvolve como consequéncia da reducédo da atividade
muscular respiratoria e com a prépria diminuicdo do drive ventilatério induzido pelo
sono. Despertares noturnos de maneira progressiva, apneias, sonoléncia diurna, as
vezes acompanhada de cefaleia matinal — por retencéo de CO:2 — fadiga, dificuldade
de concentracdo sdo manifestacdes relatadas. Desta maneira, possivelmente, esta
condicdo ventilatéria pode preceder e contribuir para o desenvolvimento de uma
insuficiéncia respiratoria diurna (ALEXIOU & PICCIONE, 2017).

Importante ressaltar que a insuficiéncia respiratoria cronica evidencia o
comprometimento e contribui para a faléncia muscular respiratéria, entretanto, cada
disfungdo n&o necessariamente ocorre de forma concomitante, gerando variados
guadros clinicos (BENDITT & BOITANO, 2013).

Com o passar do tempo, 0 manejo respiratorio nessa populagéo foi atualizado
na literatura. Na segunda parte da reviséo realizada por Bushby et al. (2010), observa-
se protocolos de assisténcia respiratoria nos individuos com DMD deambuladores e
nao deambuladores, desde as consultas rotineiras — por meio da monitorizagéo da
CVF, da saturagédo periférica de oxigénio (SpO2), do pico de fluxo da tosse, das
pressoes respiratorias maximas e do nivel de CO2 — até os cuidados que devem ser

tomados em domicilio, a fim de enfatizar o valor do envolvimento da equipe



multidisciplinar para que haja antecipacdo das mudancas iniciais do sistema
respiratorio, gerenciando também, as complicacdes previstas da doenca. Birnkrant et
al. (2010) representaram de maneira mais especifica as recomendacdes ja
conhecidas sobre o manejo do cuidado respiratério na DMD; abordando de maneira
mais abrangente as avaliacbes e as intervencdes pertinentes para cada fase do
individuo, estipulando o tempo necessario para cada uma delas. Por meio de
patrocinio dos grandes centros de controle de prevencao de doencgas internacionais,
este grupo de pesquisadores objetivou contribuir para informacao e desenvolvimento

de consensos que auxiliem profissionais da saude a nivel mundial.

Atualmente, Sheehan et al. (2018) apresentam uma revisdo que endossa as
novas diretrizes, bem como discute recomendacfes adicionais para fornecer um
tratamento ideal para esses pacientes, tais como: intervir de maneira precoce com 0
nivel um pouco mais alto de fung¢é@o pulmonar, por meio da monitorizagdo da CVF, e
enfatiza critérios semelhantes as diretrizes ja conhecidas para iniciar a tosse e a
ventilacdo assistida de maneira precoce, porém afirmando que tais intervencdes

devem ser iniciadas simultaneamente e ndo de maneira sequencial.
1.2. Postura e Distrofia Muscular

A postura pode ser definida como sendo o arranjo relativo das partes do corpo.
A postura ideal é aquela em que as articulacbes que suportam peso estdo em
alinhamento, em que o minimo de agdo muscular é preciso para o individuo manter-
se ereto (KENDAL et al, 2007).

O desenvolvimento do controle postural € tradicionalmente associado a uma
sequéncia evolutiva de marcos motores, incluindo rastejar aos dois meses de vida,
aos seis meses realizar sedestacdo sem apoio e aos 12 meses 0 ortostatismo
independente. Assim, aprendemos a coordenar informagdes sensorio-motoras
associadas aos segmentos da cabeca e tronco e a responder as perturbacdes de
equilibrio, com objetivo de manté-los estaveis e alinhados frente a forga gravitacional
(SHUMWAY-COOK e WOOLLACOTT, 2010).

O alinhamento postural refere-se ao estado de equilibrio articular, sendo

definido pela relacéo entre os segmentos corporais e a forga necessaria para que se



estabilize essas articulacdes e favoreca movimentos simétricos (CHOLEWICKI, 2000;
KENDAL et al., 2007).

Os musculos do tronco estdo diretamente relacionados com o alinhamento
postural e orientacdo de resposta motora ao equilibrio, de modo que a interacdo
desses musculos emitem informacdes ao sistema nervoso central (SNC) sobre sua
amplitude de movimento, posi¢cdo no espaco e carga sobre a coluna vertebral (1IZZO
et al., 2013). O controle do movimento € alcancado por meio de estruturas cerebrais
organizadas e integradas, dentre elas: o sistema somatossensorial (fusos musculares,
os 6rgaos tendinosos de Golgi, receptores articulares e cutaneos) que contribui para
percepc¢ao e controle dos movimentos; a visdo que permite a sensagao exteroceptiva
e propriocepcao visual, e o sistema vestibular, que informa a posicédo da cabeca no
espaco e as mudancas subitas na dire¢cdo de seu movimento (SHUMWAY-COOK e
WOOLLACOTT, 2010). Essas informacdes permitem que o SNC regule o sistema

musculo esquelético afim de proporcionar equilibrio e desempenho funcional.

A manutencao da postura € uma complexa e importante tarefa, pois envolve o
alinhamento e o controle dos diversos segmentos corporais. O controle postural é
considerado uma habilidade motora basica sendo crucial para realizacdo de
atividades diarias. Para tal, exige-se interacdo complexa entre os sistemas neurais e
musculoesqueléticos, proporcionando estabilidade e condi¢cdes para 0 movimento,
como por exemplo, habilidade de assumir e manter a posicdo do corpo no espaco

durante uma funcéo, sendo essa dindmica ou estatica (SA et al., 2016).

O controle postural compreende o0 posicionamento corporal no espaco,
objetivando estabilidade e orientacdo. A orientacao postural € a habilidade em manter
0S segmentos do corpo, o corpo e 0o ambiente interligados para realizacdo de uma
tarefa. A estabilidade postural envolve a habilidade de manter o corpo alinhado
(SHUMWAY-COOK e WOOLLACOTT, 2010).

O equilibrio do tronco se da por meio dos ajustes posturais. Os ajustes
antecipatoérios fornecem estrutura de apoio para o movimento voluntario ou para
perturbacdes fisiologicas — batimentos cardiacos ou respiracdo — ainda contribuindo
para o alinhamento postural; e 0s ajustes compensatorios mantém o corpo equilibrado

apos perturbacgdo externa (HODGES et al., 2002).



Na postura ereta, um individuo produzira forca muscular necesséaria para
controlar a posicdo do centro de massa para manter o corpo em equilibrio estatico
(SHUMWAY-COOK e WOOLLACOTT, 2010). Em sedestacéo, a linha da gravidade
esta sobre das tuberosidades isquidticas, atuando como base de apoio, sendo um
fator importante na avaliagcdo da ativacdo muscular necessaria para manutencéo do
equilibrio (CHOLEWICKI, 2000).

O desequilibrio muscular do tronco ocorre nos individuos com DMD a medida
que fraqueza muscular progride, podendo resultar em contraturas gerando
compensacdes posturais em ortostatismo e em sedestacdo, até mesmo assimetrias
na marcha (SA et al., 2016). A posicdo da pelve e da articulagéo do quadril influencia
a funcado do tronco, cabeca, pescoco e membros superiores (MMSS), pois fornecem
base de suporte para esses segmentos (VOLPINI & HOURI, 2008), e quaisquer
alteracbes do tronco, favorecerda deformidades na coluna vertebral impactando
negativamente na independéncia funcional, no controle postural e equilibrio desses
individuos (SA et al., 2016). Com o passar do tempo, a fraqueza muscular compromete
funcdes motoras favorecendo a perda da marcha, e a medida que a forca do tronco e
dos MMSS diminui, os individuos com DMD se tornardo mais dependentes de
assisténcia para atividades de vida diaria (AVD).

Baptista et al. (2015) realizaram estudo sobre alinhamento postural cujo
objetivo foi comparar postura e equilibrio em individuos com DMD, individuos
saudaveis e obesos. A fotogrametria digital e o programa SAPO foram utilizados para
avaliar e analisar o alinhamento postural, e a Escala de Equilibrio Pediatrica foi
utilizada para avaliar o equilibrio, e por meio destas avaliagbes, concluiram que o
déficit de equilibrio em individuos com DMD foi acompanhado de aumento da projecéo
anterior do centro de massa e anteversdo da pelve, constituindo estratégia
compensatoria para garantir melhor desempenho nas tarefas solicitadas. Individuos
com DMD também parecem desenvolver cifose toracolombar ao contrario a lordose

normalmente observada na escoliose idiopatica (ARCHER et al., 2016).

Alkan et al. (2017) verificaram o equilibrio estatico e dindmico de individuos
com DMD em diferentes niveis funcionais comparando ao grupo controle. Os autores
utilizaram a Escala de Classificacdo Funcional “Brooke”, para classificar os niveis

funcionais dos individuos com DMD, o Teste de Alcance Funcional Pediatrico para



avaliar o equilibrio estatico e o teste “Timed up and go” para avaliar o equilibrio
dindmico, e por meio destas avaliagcdes descobriram que o equilibrio dinamico diminui
significativamente com a diminuigc&o do nivel funcional em individuos com DMD e que
0 equilibrio estatico em sedestagdo ndo muda com a diminuicdo da funcionalidade
nesses individuos, mas que em ortostatismo ha diminuicdo do equilibrio estatico

guando comparados ao grupo controle.

A manutencdo da forca dos musculos do tronco torna-se essencial para
atividades como sentar, ficar em pé, caminhar e realizar atividades manuais, de modo
gue avaliar o controle de tronco torna-se fundamental nos pacientes com DMD. Santos
et al. (2006) analisaram a independéncia funcional de pacientes com DMD nas AVD
e mostraram gue a maioria dos individuos podia se alimentar de forma independente;
entretanto, necessitava de auxilio ao despir-se e assisténcia nos cuidados de higiene
pessoal. Atividades que exigem mudancgas posturais mais complexas, tornam-se mais

dificeis para os individuos com DMD, devido a instabilidade do tronco e dos membros.

Sa et al. (2016) avaliaram o controle de tronco de individuos com DMD
utilizando a Avaliacdo Segmentar do Controle de Tronco (SATCo). A amostra foi
composta de 50 individuos — nove deambuladores e 41 ndo deambuladores — 0s quais
foram classificados funcionalmente por meio da Escala Vignos. Os autores concluiram
que individuos no mesmo estagio da doenca podem ter diferentes niveis de controle
de tronco e demonstraram que héa diferen¢a do controle de tronco entre 0s dois grupos,

sendo que o grupo ndo deambulador apresenta pior controle de tronco.

Assimetrias posturais sao provenientes da descarga de peso desigual sobre a
base de apoio sendo consequéncia do mau alinhamento pélvico, afetando o controle
postural. Quando ha distribuicdo de peso inadequada, havera também sobrecarga e
dor na articulacdo, favorecendo alteragdes musculo esqueléticas, e uma pressao
intensa sera aplicada sobre a pele podendo até, favorecer o surgimento de outras
complicagBes, como as lesdes dérmicas (VOLPINI & HOURI, 2008). Assim, a pelve
estando neutra, propiciard menor gasto energético ao individuo, uma base de apoio
estavel, ampliacdo da visdo, melhor funcionalidade, mais independéncia funcional,

melhor controle postural e equilibrio.



1.3. Escoliose e Distrofia Muscular

As deformidades da coluna vertebral sdo responsaveis por desequilibrios
musculares e alteragcdo no alinhamento do tronco e no controle postural (SA et al.,
2016). A escoliose é uma consequéncia comum de doencas neuromusculares e é a
complicacéo ortopédica que mais se destaca nos individuos com DMD apés perda da

marcha.

A escoliose é definida como uma deformidade tridimensional da coluna,
incluindo curvatura do plano frontal maior que 10 graus do angulo de Cobb, e é
caracterizada por curvatura lateral da coluna vertebral envolvendo tanto a flexao
lateral quanto a rotacdo (KENDAL et al., 2007).

Em comparacdo a escoliose idiopatica do adolescente, que € a forma mais
conhecida de deformidade da coluna vertebral, a escoliose neuromuscular € mais
severa, tem curso mais progressivo e esta associada a mais morbidade (ALLAM et
al., 2013). Anatomicamente, o apice da escoliose neuromuscular desenvolve-se na
juncdo toracolombar da coluna vertebral e a progressao envolve toda coluna toracica

e lombar, levando a algum grau de obliquidade pélvica.

Os comprometimentos apresentam-se proporcionais a localizagéo e gravidade
da coluna vertebral. As curvas toracicas altas podem afetar a fungcéo da coluna cervical
e cintura escapular; curvas severas na coluna toracica alteram a dimenséao do térax,
reduzindo o volume pulmonar, causando doenca pulmonar restritiva; e as
deformidades na coluna lombar geram obliquidade pélvica e a notante discrepancia
no comprimento dos MMII. Curvas convexas geram estiramento anormal e vetores de
forca que sobrecarregam os musculos paraespinais, e estas tensdes mecanicas
causam fadiga e dor referida (ALLAM et al., 2013).

A medida que o tronco se desloca para mais longe da pelve e o centro de
gravidade se desloca para longe da base da postura, a capacidade de deslocamento,
de realizar ortostase e sedestacao, fica alterada. A fraqueza muscular decorrente da
progressdo da doenca prejudica ainda mais manutencdo do equilibrio sentado que,
por sua vez, exige o uso dos MMSS para apoio, limitando ainda mais a funcionalidade
do individuo, dificultando as atividades de vida diaria e podendo ter maior dependéncia
de seus cuidadores (ALLAM et al., 2013).



Ainda € pouco conhecida a razdo do desenvolvimento da escoliose nos
individuos com DMD, porém a literatura afirma que pode ser proveniente da falta de
mobilidade e aumento da fraqueza muscular que finda com alteragdes no tronco, e
eventualmente, uma escoliose progressiva em colapso (BIRNKRANT et al., 2018;
HSU & QUINLIVAN, 2013). A incidéncia de individuos com DMD que apresentam
escoliose varia significantemente de 48 a 93% e a progressao € rapida, com aumento
de angulacdo de 16° a 24° por ano. A curva unica, ou seja, em “C”, na regido
toracolombar com grau de obliquidade pélvica € a mais comum (ALLAM et al., 2013;
ARCHER et al., 2016).

A avaliagéo postural € indicada anualmente e a radiografia podera ser solicitada
guando houver curvatura inesperada a inspecao durante o exame clinico. Quando
detectada, intervencdes precoces e apropriadas poderdo ser importantes e cruciais
para o0 manejo da reabilitacdo (BIRNKRANT et al., 2018).

Choi et al. (2019) investigaram a flexibilidade da escoliose em pacientes ndo
deambuladores com DMD, por meio de avalia¢des radiograficas da coluna vertebral
nas posicdes supino e em sedestacdo revisando assim, os angulos de Cobb,
flexibilidade da curva por célculo especifico, e obliquidade pélvica, e concluiram que
h& um periodo de curva totalmente redutivel no estagio inicial da escoliose e, para
detectar este periodo, as avaliacbes devem ser rotineiras, incluindo radiografias de
pelo menos duas posi¢cdes diferentes. Sugerem ainda que, a utilizacdo de érteses

deve ser considerada.

Quando a intervencéo cirargica € indicada, é imprescindivel estar em
concordancia com os especialistas pneumologista/cardiologista para garantir que as
funcdes cardiorrespiratorias estejam adequadas para prosseguir com o sucesso do
procedimento. A fusdo vertebral posterior € o procedimento aconselhado para
correcao cirurgica e deve seguir critérios recomendados, como por exemplo, possuir
curva em sedestacdo maior que 20 a 30° a fim de melhorar a funcionalidade, o
equilibrio, o conforto, dor e a qualidade de vida desses pacientes em sedestacao
(BIRNKRANT et al., 2018). Alguns estudos (LEE et al., 2016; ALEXANDER et al.,
2013; CHUA et al., 2016) apontam que a fuséo vertebral posterior pode retardar a
progresséao do declinio da fungéo respiratoria, todavia, outros ndo mostram diferencas

significativas.



Sabe-se que a complacéncia pulmonar sofre influéncia da postura corporal,
como resultado dos efeitos da gravidade sobre a mecanica respiratoria, de modo que
a postura assimeétrica de tronco gera deformidades toracicas. A ventilagdo pulmonar
esta diretamente relacionada com as curvaturas da coluna vertebral e com alteracfes
na mobilidade toracica (FERREIRA et al., 2009). Assim, nota-se que o individuo com
DMD que apresenta algum tipo de desvio nas curvaturas da coluna vertebral tem
predominancia do padréo torécico e pouca utilizacao do diafragma, adquirindo ciclos
respiratérios superficiais e rpidos, mobilizando pouco ar (ALLAM et al., 2013).

Desse modo, utilizar ferramentas de avaliagdo j4 conhecidas e validadas séo
indispensaveis para uma abordagem eficaz e adequada, bem como monitorar e
acompanhar a progressao da DMD. Este tipo de estudo permite o direcionamento
destas avaliacdes na pratica clinica possibilitando os profissionais da saude melhor
compreensao das necessidades dos pacientes, intervindo de maneira assertiva
utilizando de estratégias mais especificas, auxiliando também na prevencédo de
contraturas e deformidades, de desequilibrio muscular e de declinios rapidos de

volumes e capacidades pulmonares.



2. JUSTIFICATIVA

Diante do exposto, o controle de tronco possui relacéo direta com a mecéanica
respiratoria. O paciente que tem o controle de tronco comprometido tera também a
funcdo respiratéria comprometida? Por meio desse estudo acredita-se encontrar

resultados que respondam essa pergunta.

Faz-se necessario avaliar o controle de tronco, pois este permitira melhor
compreensao em relacionar o déficit apresentado pelo paciente nos diferentes niveis
de controle de tronco (e em qual de seus componentes), com novos objetivos para

intervencdes que visem manter sua independéncia funcional.

De maneira que se faz necessario também, avaliar a funcéo respiratéria desses
pacientes no intuito de monitorar os volumes e capacidades pulmonares, sabendo
distinguir o momento exato para iniciar a intervencdo e acompanhar os graus de

comprometimento no decorrer do tratamento.

Por meio dessas avaliacdes, o profissional fisioterapeuta poderd monitorar a
progressdo da doenca, identificar e caracterizar os disturbios apresentados,
guantificar a perda de mobilidade, de forca e de funcdo respiratdria, podendo
minimizar os déficits apresentados em ambas as avaliacbes. Podendo entéo,
contribuir para melhor qualidade de vida, por meio da progressao ou estabilizacdo dos
desempenhos motores (flexibilidade, conducdo e velocidade dos movimentos,
equilibrio estatico e dinamico) e respiratorios (manutencdo dos volumes e pressdes
pulmonares), habilitando estes individuos para manutengcédo de suas atividades de

vida diaria, assegurando maior independéncia funcional.

O nivel do controle de tronco é decisivo quando relacionado com uma possivel
“presenca de deformidade e inicio de declinio da funcao respiratéria, pois o desfecho
poderd ser diferente quando identificado precocemente pelo profissional. Conhecendo
0s niveis do tronco, a biomecénica da presenca de uma escoliose associado a um
desalinhamento pélvico, proporcionara novas estratégias para intervencao

terapéutica.



3. OBJETIVOS
3.1. GERAL

Avaliar o controle de tronco e funcdo respiratoria de individuos com DMD

deambuladores e cadeirantes.
3.2. ESPECIFICOS

Verificar a relacéo do controle de tronco e funcao respiratoria com estadiamento

da doenca em individuos deambuladores e cadeirantes.

Verificar a funcao respiratéria com escoliose em individuos deambuladores e

cadeirantes.

Verificar o estadiamento da doenca com escoliose em individuos

deambuladores e cadeirantes.



4. HIPOTESES

O controle de tronco e a fungdo pulmonar serdo diferentes entre individuos

deambuladores e cadeirantes, sendo melhor nos individuos ainda deambuladores.

Individuos com controle de tronco deficitario terdo variaveis de pressoes
maximas respiratorias comprometidas, bem como terdo fluxo insuficiente para uma

tosse assistida eficaz.

O controle de tronco deficitario propiciara alteracdes no alinhamento postural,
favorecendo o aparecimento de escoliose, mais frequente nos individuos cadeirantes

ao comparéa-los com os deambuladores.

O controle de tronco esté relacionado com o estadiamento da doenca e com a
funcao respiratoria em individuos com DMD deambuladores e cadeirantes, sendo que
havera correlacdo direta entre o controle de tronco, o estadiamento da doenca e a
funcéo respiratoria, portanto, quanto pior controle de tronco, estadiamento da doenca

mais grave e pior funcao respiratoria.



5. METODO
5.1. Tipo de Estudo

Estudo transversal.

5.2. Local do Estudo

A coleta de dados foi realizada no Setor de Investigacdo de Doencas
Neuromusculares — Departamento de Neurologia e Neurocirurgia da Universidade

Federal de Sao Paulo/ Escola Paulista de Medicina.

O estudo se deu em conformidade com as Diretrizes Regulamentadoras de
Pesquisas envolvendo seres humanos, Resolucdo Normativa 466/12 do Conselho
Nacional de Saude — MS, e todos os pais e/ou responsaveis pelos voluntarios
assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) (Apéndice 1) e os
voluntarios por terem idade inferior a 18 anos também assinaram o Termo de
Assentimento (TA) (Apéndice 2). Faz-se constar, ainda, que este estudo foi submetido
ao Comité de Etica em Pesquisa (CEP) da Universidade Federal de S&o Paulo
(UNIFESP) e encontra-se “Aprovado” sob o parecer 2.876.757 e CAAE:
90438218.0.0000.5505 (Anexo 1).

5.3. Amostra

Foi realizado o calculo amostral, que indicou o tamanho da amostra de 70, com
35 individuos em cada grupo, com tamanho de efeito de 0,25; poder de 0,8 e nivel de
significancia de 0,5, que foi realizado pelo software G. Power 3.1, a priori, com base
em estudos prévios realizados no mesmo ambulatério (SANTOS, 2019; MACIEL,
2019).

Foram avaliados 66 individuos com idade a partir de 6 anos, seguindo 0s
critérios de inclusdo e nao inclusao, divididos em dois grupos sendo, 27 individuos no

grupo deambulador (Vignos < 6), e 39 no grupo cadeirante (Vignos = 7).
5.3.1. Critérios de Incluséo

Foram incluidos no estudo individuos diagnosticados com DMD confirmado por

biopsia muscular ou DNA, atendidos no Setor de Investigacdo de Doencas



Neuromusculares — Departamento de Neurologia e Neurocirurgia da Universidade
Federal de Sédo Paulo/ Escola Paulista de Medicina que tiveram interesse e
disponibilidade para participar das avalia¢cdes, cujos responsaveis concordaram em
participar do estudo por meio da assinatura do TCLE e os individuos, em participar
assinando o TA, com habilidade cognitiva satisfatoria, ou seja, com o valor do Mini
Exame do Estado Mental (MEEM) satisfatorio, a ser descrito posteriormente, a partir
de 10 pontos (VOOS et al., 2015).

5.3.2. Critérios de Nao Inclusao

N&o foram incluidos do estudo individuos com idade inferior a 6 anos, pacientes
com dificuldade para compreensdo de comandos verbais ou com alteracéo
comportamental — resultados do MEEM obtidos abaixo de 10 pontos (VOOS et al.,
2015) — visuais e/ou auditivos, com comorbidades associadas, como por exemplo:
autismo, deformidades congénitas em MMSS, hipertenséo arterial sistémica (HAS) e
arritmias instaveis entre outras, que impossibilitaram a aplicacdo do protocolo desse
estudo. Aqueles que se apresentaram gripados, febris ou com sinais de insuficiéncia

respiratoria aguda, também nédo foram incluidos no estudo.
5.3.3. Critérios de Exclusao

Foram excluidos do estudo aqueles que, por qualquer motivo, interromperam a
avaliacdo ou que, durante a aplicacdo do protocolo, evoluiram com desconforto

respiratorio.
5.4. Avaliacbes

ApoOs assinatura do TCLE e TA, o voluntario e seus acompanhantes
responderam ao questionario referente aos dados antropométricos (peso e altura),
aspectos clinicos (comorbidades, uso de medica¢cdes, acompanhamento
fisioterapéutico, sinais precoces de hipoventilagcdo e uso de ventilacdo nao invasiva)
e sociodemograficos (escolaridade, regido do pais) (Apéndice 3), no qual foi
identificado a presenca de escoliose, seu tipo (em “S” ou em “C”) e sua convexidade.
Na sequéncia os voluntarios realizaram a avaliacao cognitiva, uma vez atingida a nota
de corte (10 pontos) do MEEM, foram realizadas as avaliacbes do estadiamento da

doenca, controle de tronco e funcdo de MMSS.



5.4.1. Avaliacédo Cognitiva
5.4.1.1. Mini Exame do Estado Mental (MEEM)

O aspecto cognitivo dos pacientes foi avaliado por meio da aplicacdo do Mini
Exame do Estado Mental — MEEM (Anexo 2), teste validado para populacéo brasileira
e criado como instrumento clinico (BRUCKI et al., 2006). O teste é utilizado para
avaliar fungcbes cognitivas especificas, tais como orientagdo temporal (5 pontos),
orientacdo espacial (5 pontos), memoéria imediata (3 pontos), calculo (5 pontos),
evocacao das palavras (3 pontos), linguagem (8 pontos), capacidade construtiva e
visual (1 ponto). A pontuacdo maxima € de 30 pontos, sendo zero indicador de maior
grau de comprometimento e 30 pontos, melhor capacidade cognitiva. Tal escala é
recomendada pelo Consenso Brasileiro de Distrofia Muscular de Duchenne, para
avaliar o desempenho cognitivo sendo nivel de evidéncia 2 com classe de
recomendacdo B (ARAUJO et al., 2018). Embora o critério de escolaridade considere
18 pontos a pontuagcdo minima, utilizaremos o ponto de corte de 10, como previamente
visto no estudo de Voos et al. (2015), pois notou-se a compreensdo e execucao de

comandos motores solicitados.
5.4.2. Avaliacdo Motora
5.4.2.1. Escala Vignos

A Escala Vignos (Anexo 3) € considerada padrdo ouro para classificar a
progressdo da DMD. Método simples e de facil aplicacdo, € um sistema de
classificagdo composta de 11 itens pontuados de 0 a 10, sendo que, quanto maior a
pontuacdo obtida, pior o desempenho funcional. A classificacdo se da por meio de
funcdes motoras graduando por fases o estadiamento da doenca (VIGNOS &
ARCHIBALD, 1960).

5.4.2.2. Avaliagdo Segmentar do Tronco (SATCo-Br)

A Avaliacdo Segmentar do Tronco — SATCo-Br (Anexo 4) consiste em uma
ferramenta de andlise clinica que avalia os niveis de controle de tronco de individuos
com desordens motoras de causa neurolégica, de maneira mais especifica e

aprofundada, confiavel e de facil aplicabilidade. Essa escala foi traduzida e adaptada



para populacéo brasileira (SA et al., 2017), assim como adaptada para populacdo com
distrofia muscular (SA et al., 2016).

A SATCo-Br envolve sete niveis de controle de tronco (controle de cabeca a
controle completo de tronco). Para sua aplicacgéo, foi utilizado um banco sem encosto
de altura apropriada ao paciente que permite sua regulagem. O paciente foi
posicionado em sedestacdo com os MMII apoiados no solo, com flexdo de 90° de
quadril, joelhos e tornozelos (Figura 2) e um sistema de cintas (trés faixas e trés anéis
em forma de “D”) é preso a parte inferior da lateral do banco (Figura 3). Os testes

foram realizados por dois fisioterapeutas experientes na aplicacéo dessa avaliagéo.

Figura 2: Demonstracdo do posicionamento do paciente no banco ajustavel para aplicacdo da
SATCo-Br.



Figura 3: llustragdo do enfaixamento para posicionamento do voluntario. Fonte: SA et al., 2017.

O examinador-1 forneceu suporte manual e o reduz progressivamente ao longo
da avaliacao, desde a posicdo de apoio total a sem apoio, caracterizados por cada
nivel de controle de tronco. A classificacdo varia de controle de cabeca, nivel 1, a
controle completo de tronco, nivel 7. A divisdo em niveis, facilita a pratica clinica,
sendo nivel 1 correspondente ao controle de cabeca, no qual o paciente mantém os
MMSS apoiados na mesa e 0 apoio do examinador-1 nos ombros, especificamente
nos acrémios. Do nivel 2 ao 7, o paciente necessita manter os MMSS em abducéao de
ombro, no minimo 30°, com cotovelos levemente fletidos, adaptacdo feita para os
pacientes com distrofia muscular (SA et al., 2016). O nivel 2 corresponde ao controle
toracico superior, com apoio do examinador-1 nas axilas; o nivel 3, controle toracico
médio, com apoio do examinador no angulo inferior das costelas; o nivel 4, controle
toracico inferior, com apoio do examinador acima das costelas inferiores; o nivel 5,
controle lombar superior, com apoio do examinador abaixo das costelas; o nivel 6,
controle lombar inferior, com apoio do examinador na pelve; e o nivel 7,

correspondendo ao controle de tronco total ou completo, sem apoio do examinador.

A definicdo do nivel de controle de tronco de cada voluntario foi considerada
pelo dltimo nivel em que todos os trés componentes: estatico, ativo e reativo,
estivessem presentes (BUTLER et al., 2010) e no posicionamento de determinado
nivel por 5 segundos. O componente ativo, refere-se a manter o posicionamento e

realizar a rotacdo cervical para ambos os lados de no minimo 45°. No componente



reativo, 0 paciente precisava manter a postura alinhada frente a leves perturbacfes
do examinador-2: essas leves perturbacdes ocorrem na regido anterior (manubrio do
esterno), na regiao posterior (vértebra C7) e na regido latero-lateral (acromio direito e
acrdomio esquerdo). O nivel de controle de tronco foi estabelecido como o ultimo nivel

gue o voluntario atingiu os trés componentes com alinhamento vertical estavel.
5.4.2.3. Alinhamento Postural - Escolidmetro

A avaliacdo das alteragOes da coluna vertebral foi realizada por meio de um
instrumento para quantificar o grau da curvatura apresentada. Foi utilizado o
escolidbmetro portatil de plastico, de marca BASELINE® (Figura 4), que € um
equipamento similar ao inclindmetro, no qual ha uma esfera de metal em seu interior
embebida em agua, que indica o angulo de rotacdo axial do tronco, podendo ser

deslocada numa amplitude de 0 a 25° para ambos os lados em uma escala crescente.

O avaliador posicionou o escolibmetro, de forma perpendicular ao eixo axial da
coluna, sobre os processos espinhosos das vértebras nivelados com a marcacao
referente ao centro do mesmo. N&o h& na literatura correlacdo estabelecida entre o
valor de rotac&o axial do tronco encontrado pela avaliacdo, com o escolibmetro e seu
valor correspondente em angulos de Cobb. O valor de referéncia obtido com o
instrumento como sugerido pelo seu criador (BONAGAMBA et al.,, 2010), para
caracterizacdo de curvatura escoliotica de pelo menos 10° do angulo de Cobb é de,

no minimo, 5° para qualquer um dos lados.

A medicgéo foi realizada com flexao anterior de tronco paralelo ao solo com os
MMSS relaxados. Contudo, foi adaptada para este tipo de populacéo, sendo realizada
em ortostatismo para os deambuladores que conseguiram fazer o proposto podendo
ser realizado com apoio, e em sedestacdao para os pacientes cadeirantes. O valor
indicado pela esfera de metal apdés o posicionamento do escolibmetro sobre o
processo espinhoso e sua parada completa, € utilizado para indicar o valor de rotacao

axial do tronco.

Economy

Scoliosis Meter




Figura 4: llustracdo do equipamento escolibmetro.

5.4.3. Avaliacao Respiratoria

Todas as avalia¢des, descritas a seguir, foram realizadas sempre pelo mesmo

examinador.
5.4.3.1. Espirometria

A espirometria € a medida do ar que entra e sai dos pulmdes, podendo ser
realizada durante respiracdo lenta ou durante manobras expiratorias forcadas. E um
teste que auxilia na prevencao, permite o diagndstico e a quantificacdo dos disturbios
ventilatérios. Permite medir o volume de ar inspirado e expirado e os fluxos
respiratorios, em evidéncia, € especialmente util na analise dos dados derivados da
manobra expiratéria (PEREIRA, 2002).

A Capacidade Pulmonar Total (CPT) € a quantidade de ar nos pulmdes apoés
inspiracdo maxima. A quantidade de ar que permanece nos pulmdes apos a exalacao
maxima é o volume residual (VR). A CPT e o VR nao podem ser medidos por
espirometria. O volume eliminado em manobra expiratéria forcada desde a CPT até o
VR é a CVF. A CVF destaca-se porque, durante a expiracdo, existe um limite para o
fluxo méximo que pode ser atingido em qualquer volume pulmonar. Esta curva define
um limite para o fluxo, é altamente reprodutivel e, mais importante, o fluxo maximo é
muito sensivel na maioria das doengas comuns que afetam o pulméo (PEREIRA,
2002).

Sendo assim, neste estudo foram analisados os valores apresentados da CVF
em forma de vazao volumétrica — litros por minuto (I/min) e porcentagem (%). Para tal,
foi utilizado o Espirbmetro portatil de fluxo da marca Koko® SX 1000 modelo 2016
(Figura 5). Por meio do pneumotacémetro do tipo Brass Fleisch (dimensdes 18x10x6
cm, 0.300kg), as medidas de fluxos laminares foram realizadas e foram derivadas da
queda de pressao por meio do sistema, pela Lei de Poiseuille. Os resultados foram

obtidos por meio de um software com gréficos e interpretacdo dos valores. A



alimentacdo do equipamento é proveniente da porta USB ligado a um
microprocessador (PEREIRA, 2002).

Figura 5: llustracdo do equipamento espirdmetro Koko® SX 1000, modelo 2016.

Anteriormente ao inicio do teste, o aparelho foi devidamente calibrado. O teste
foi feito com o individuo em sedestacédo, a cabeca foi mantida em posi¢ao neutra. O
uso do clipe nasal € recomendado e foi utilizado em todas as avaliagbes (Figura 6). O
aparelho permaneceu préximo a boca e nela colocado imediatamente apds o término
da inspiracdo maxima, solicitada pelo avaliador — manobra volume. O tubete foi
colocado sobre a lingua, entre os dentes e os labios cerrados, evitando qualquer
vazamento (Figura 7). O avaliador estimulou o individuo para que o mesmo fizesse
expiracdo maxima e sustentada, com auxilio do recurso “telas incentivadoras” do
dispositivo, para facilitar o entendimento e execucéo do teste (Figura 8). O numero
de tentativas foi realizado levando em conta 3 curvas aceitaveis e 2 reprodutiveis.
Para aceitacdo final do exame, os valores foram validados atendendo as

recomendagOes American Thoracic Society (ATS, 2004).



Figura 6: Demonstracéo da realizagéo do teste: Espirometria.

Figura 8: llustracdo da tela incentivadora para realiza¢do do teste no microprocessador.



Existem valores de referéncia previamente estabelecidos para comparacéo dos
resultados deste teste. Normalmente, esses valores ja séo fornecidos pelo programa
do espirbmetro, expressos em porcentagens e em vazao volumétrica, para altura e
sexo. Em conformidade com os critérios da ATS, considera-se nivel percentual de
80% com relacdo aos valores previstos para altura e sexo, como limite inferior da
normalidade para alguns parametros em evidéncia a CVF, mas também para o pico
de fluxo expiratério (PFE), VEF:1 e relacdo entre VEFi1/ CVF. Tal nivel percentual
também é sabido em conformidade com os critérios das novas diretrizes especificas
para pacientes com DMD, que orientam cuidados mais especificos e direcionados
quando ha queda da CVF abaixo de 80% (BIRNKRANT et al., 2018; ARAUJO et al,
2018; ATS, 2004).

5.4.3.2. Manovacuometria

A acéo dos musculos respiratorios é gerar fluxos inspiratorios e expiratérios. A
capacidade de esforco dos musculos respiratérios depende da forgca muscular
propriamente dita e da amplitude da caixa toracica. A reducdo da complacéncia
pulmonar e da mobilidade da caixa toracica observada nos pacientes DMD aumenta
a carga mecanica sustentada a cada respiracdo pela musculatura ja enfraquecida
(ALEXIOU & PICCIONE, 2017).

A forca dos musculos inspiratérios e expiratorios € medida por meio da sua
capacidade de gerar pressdes maximas (PAULA et al., 2010). As medidas de presséo
inspiratéria maxima (PImax) e a pressao expiratdria maxima (PEmax) foram avaliadas

pelo equipamento manovacudmetro analégico (Figura 9).

MANOVACUOMETRO
ANALOGICO



Figura 9: llustracdo do equipamento manovacudémetro.

Os pacientes foram avaliados em sedestacédo, a cabeca permanecendo
em posicao neutra. O clipe nasal € recomendado, porém néo obrigatorio, contudo foi
utilizado conforme tolerancia do paciente. Para realizacdo da PImax, foi solicitado ao
paciente que fizesse expiragdo maxima (proximo ao VR) seguido de inspiracao
maxima (préxima a CPT). Para obtencdo da PEmax, foi solicitado ao paciente que
fizesse inspiracdo maxima seguido de uma expiracdo maxima. O teste foi realizado
trés vezes, sendo que a medida utilizada foi a melhor das trés executadas pelo

paciente (Figura 10).

Figura 10: Demonstragéo da realizagdo do teste: Manovacuometria.



A manovacuometria faz parte da avaliacdo clinica do paciente com doenca
neuromuscular, objetivando mensurar o progresso de deterioracdo da funcéo
pulmonar. Valores normais de PImax e PEmax, ap0s o primeiro ano de vida, variam
de 80 a 120 cmH20 (PAULA et al., 2010). Os individuos que conseguem gerar valores
de PEmax superiores a 60cmH20 s&o capazes de gerar fluxos aéreos suficientes para
gue se garanta tosse efetiva, em contrapartida, valores inferiores a 60cmH:0, tanto
de PIméax quanto de PEmax, apresentam alto risco de desenvolvimento de faléncia
ventilatéria, com maior predisposicdo a acumulo de secre¢bes bronquicas
(BIRNKRANT et al., 2018).

5.4.3.3. Medida de Pico de Fluxo da Tosse (Peak Flow Meter)

Instrumento utilizado para quantificar o pico de fluxo da tosse de adultos ou
criancas. Foi utilizado o medidor portatil da marca Medicate®, feito de plastico e ago
inoxidavel, 195mm de comprimento e diametros 44 mm (corpo) e 43 mm (colar), peso
de 85 gramas. Possui escala de 60 a 900 I/m. Vélvula unidirecional. Calibragdo manual
individualmente (Figura 11).

Figura 11: llustracéo do equipamento Peak Flow Meter. Fonte: http:/medicate.com.br

O pico de fluxo da tosse (PFT) representa o fluxo maximo gerado durante
expiragdo forcada com a glote fechada realizada com a méxima intensidade a partir
da CPT (FARIA & DALMONCH, 2009). E um indicador de obstrucéo das grandes vias
aéreas e um marcador de avaliacdo para tosse eficaz. E atingido pelo grau de
insuflacdo pulmonar, pela elasticidade toracica e musculatura abdominal, e pela for¢a

muscular gerada pelo paciente (FREITAS et al., 2010).


http://medicate.com.br/

A medida foi feita com o individuo em sedestacdo, a cabeca mantida em
posicdo neutra. O medidor permaneceu proximo a boca e nela colocado
imediatamente apds o término da inspiracdo maxima solicitada pelo avaliador. O PFT
€ geralmente alcangado dentro do primeiro décimo de segundo do esforgo expiratorio.
O clipe nasal € recomendado, porém nao obrigatério, contudo, foi utilizado conforme
tolerancia do paciente. O teste foi realizado trés vezes, sendo que a medida utilizada

foi a melhor das trés executadas pelo paciente.

Figura 12: Demonstracéo da realizacdo do teste: Peak Flow Meter.

Os valores acima de 300l/min s&o considerados normais em adultos. Valores
menores que 270l/min em criangas com DMD, é sinbnimo de alerta para a fungéo
pulmonar em declinio (BIRNKRANT et al., 2018). Os valores previstos para 0 uso no

Brasil estdo representados no quadro 1 para criancas normais (SARMENTO, 2009).



Quadro 1 — Valores previstos do pico de fluxo da tosse para criancas tipicas — adaptado.

Estatura (cm) Valor (L/min) Estatura (cm) Valor (L/min)
109 145 142 328
112 169 145 344
114 180 147 355
117 196 150 370
119 207 152 381
122 222 155 397
124 233 157 407
127 249 160 423
130 265 163 439
135 291 165 450
137 302 168 466
140 318 170 476

Legenda. Valores apresentados em centimetros e litros por minuto.

5.5. Procedimento

Conforme ja exposto detalhadamente, os pacientes que aceitaram participar do
estudo foram avaliados em trés dimensdes: Avaliagdo Cognitiva, Avaliacdo Motora e

Avaliagdo Respiratoria.

Cada avaliacao foi realizada em uma sala especifica, com objetivo de que o
paciente tenha a maior concentracdo e atencédo possivel para a execucéo de cada

uma delas.

Inicialmente, os pacientes foram chamados para realizacdo da anamnese
seguido do MEEM, na qual o examinador se manteve sentado em frente a uma mesa

registrando seus respectivos dados e pontuando as fungcdes determinadas pelo teste.

Na sequéncia, os pacientes foram encaminhados para sala seguinte, onde foi
realizada a aplicacdo da SATCo-Br, classificacdo da Escala Vignos e verificacdo do

alinhamento postural. Para a realizacdo da SATCo-Br, os pacientes foram



posicionados sentados e uma camera, filmadora Sony Hdr-cx405 Full HD Zoom Digital
350x+32gb, apoiada em um trip€, universal fotografico profissional Canon Nikon Sony,
instalada a 2 metros do lado do membro superior dominante dos pacientes para filmar
as avaliacdes. Os videos de cada paciente foram analisados pelo mesmo examinador,

0 que permitiu identificar o nivel de controle de tronco do paciente.

Na sequéncia, foi realizada a avaliacéo respiratoria. Para tal avaliacdo, foram
necessarias as medidas de peso e altura. Para os deambuladores mede-se a estatura
e para os cadeirantes, a envergadura, ambas medidas com fita métrica. Apds, a
avaliagdo pdndero-estatural, a espirometria foi iniciada. O examinador selecionou no
software do equipamento o modo “incentivador” para que os pacientes com DMD
possam realizar a manobra mais facilmente, seguido da manovacuometria, finalizando

com as medidas do Peak Flow Meter.

Esta ordem foi realizada visando a conservacéo de energia dos pacientes, sem
gue os mesmos chegassem a exaustdo antes do término das avaliacdes, de maneira

que, cada uma delas seja realizada de maneira satisfatoria.
5.6. Variaveis do Estudo

As variaveis categoricas ordinais estudadas foram: SATCo (nivel de controle
de tronco) e Vignos (estadiamento da doenca); as variaveis categdricas nominais
foram: presenca e tipo de escoliose; e as variaveis numéricas continuas foram: CVF

(I/min), CVF (%), Pimax (-), Pemax (+), Peak Flow Meter e grau de escoliose.
5.7. Andlise Estatistica

Foi realizada analise descritiva: (1) distribuicdo de frequéncia para as variaveis:
presenca de escoliose, escore Vignos e nivel de controle de tronco para os grupos
deambuladores (grupo 1) e cadeirantes (grupo 2); e (2) média e desvio padréao para
as variaveis: idade, MEEM, CVF em vazédo volumétrica (I/min) - e em porcentagem

(%), pressbes maximas de PImax e PEmax e dos valores do Peak Flow Meter.

Para estudar o comportamento das variaveis CVF (I/min), CVF (%), Pimax (-),
Pemax (+) e Peak Flow Meter segundo o grupo e escoliose, foi empregado o modelo
de analise de variancia com dois fatores (grupo e escoliose) e 0 meétodo de

comparacdes multiplas de Tukey.



Para comparar os grupos em relac&o ao nivel de controle de tronco empregou-

se o teste Mann-Whitnney.

Para verificar a associacao entre 0s grupos e as variaveis escoliose e o tipo de

escoliose foi efeito o teste exato de Fisher.

Para investigar a correlacdo entre o nivel de controle de tronco e as variaveis
CVF (I/min), CVF (%), Pimax (-), Peméx (+) e Peak Flow Meter, empregou-se o
coeficiente de correlagdo de Spearman. Esse teste indica a relacdo entre 2 variaveis
lineares e os valores sempre serédo entre +1 e -1. O sinal indica a direcédo, se as
variaveis sdo diretamente proporcionais (+) ou inversamente proporcionais (-); € 0
tamanho da variavel indica a forca da correlacdo. Entdo, a varidvel com valor de r
maior ou igual a 0,9 indica correlagdo muito forte; entre 0,7 a 0,89 positivo ou negativo
indica correlacao forte; 0,5 a 0,69 positivo ou negativo indica correlacdo moderada;
0,3 a 0,49 positivo ou negativo indica correlacéo fraca; 0 a 0,29 positivo ou negativo
indica correlacdo muito fraca (HULLE et al., 2008). Os dados foram tabulados no
programa Excel e analisado pelo programa R i386, versdo 3.5.2. Os valores p < 0,05

foram considerados significativos.



6. RESULTADOS

Foram recrutados 84 voluntarios. No entanto, de acordo com as informacdes
contidas na Figura 13, observa-se que 18 voluntarios ndo foram incluidos. A amostra
€ constituida de 66 voluntarios avaliados, sendo 27 individuos no grupo deambulador

e 39 individuos no grupo cadeirante.

RESULTADOS
N =84
NAO INCLUIDOS
N=18
_ AUTISMO (N = 2)
" DEFICIT VISUAL (N = 1)
MEEM < 10 (N = 8)
IDADE < 6 ANOS (N = 6)
NAO COLABORATIVO (N = 1)
v
AVALIADOS/
INCLUIDOS
N = 66
GRUPO DEAMBULADOR GRUPO CADEIRANTE
N =27 N =239

Figura 13: Fluxograma dos participantes do estudo. MEEM: Mini Exame do Estado Mental.



A tabela 1 caracteriza os pacientes em relacdo ao nivel de funcionalidade,
obtido por meio da Escala Vignos. Observa-se que no grupo deambulador a
predominancia foi do nivel 2 (44,4%), o que indica que o paciente anda, mas sobe
escadas apenas com auxilio do corrimdo, todavia, no grupo cadeirante a
predominéancia foi do nivel 7 (69,2%) indicando que o paciente esta em cadeira de
rodas, mas pode sentar ereto, pode tocar a cadeira e € capaz de realizar atividades

de vida diaria na cama ou na cadeira.



Tabela 1. Caracterizacdo da amostra. Média, desvio padréo e distribuicao de frequéncia de acordo com

as avaliagBes, segundo grupo.

Deambulador (n=27) Cadeirante (n=39)
M (+DP) M (+DP)
Idade (anos) 9,33 (£2,94) 14,64 (+£3,98)
Peso (kg) 31,9 (+11,82) 55,17 (+17,02)
Altura (cm) 132,70 (¥12,57) 156,51 (+12,46)
Escolaridade do paciente 4,08 (+2,81) 7,57 (+2,52)
(anos)
MEEM (pontos) 23,37 (£5,58) 24,38 (£5,39)
N (%) N (%)
1 4 14,8 - )
2 12 44.4 ; ]
3 4 14,8 - -
4 3 11,1 - -
Escala Vignos 5 - - - -
(score) 6 4 14,8 - -
7 ; - 27 69,2
8 - - 8 20,5
9 - - 3 7,7
10 - - 1 2,6
N (%) N (%)
1 - - 26 66,7
2 - - 1 2,6
3 5 18,5 3 7,7
4 2 7.4 2 5,1
SATCo 5 1 3,7 2 51
(score) 6 2 7,4 2 51
7 17 63 3 7,7

Legenda. Valores apresentados em M: média; DP: desvio padrdo; MEEM: Mini Exame do Estado
Mental, N: numero de individuos; SATCo: Avaliagdo Segmentar do Controle de Tronco.



Os resultados do nivel de controle de tronco foram expressados, também, na
tabela 1. Observa-se que a maioria dos pacientes do grupo deambulador (63,0%)
apresentou controle completo do tronco, em contrapartida, o grupo cadeirante
apresentou controle de cabeca (66,7%).

Tanto o grupo deambulador (81,48%) quanto o grupo cadeirante (74,35%)
fazem o uso de corticoides e em menor porcentagem, aproximadamente 18% em
ambos 0s grupos, 0 uso de cardioprotetores. A maioria dos pacientes do grupo
deambulador (62,96%) e do grupo cadeirante (69,23%) relata realizar fisioterapia
motora. No grupo cadeirante, 46,16% realizam fisioterapia respiratéria, porém a
minoria (22,23%) no grupo deambulador a faz. Entretanto a minoria, 37,03% no grupo
deambulador e 23,08% no grupo cadeirante, tem acesso a fisioterapia aquatica. Em
ambos grupos, o sintoma mais citado de hipoventilacdo noturna € a cefaleia matinal,
porém nenhum individuo do grupo deambulador necessita do uso de ventilacdo nédo

invasiva, contudo 7,7% dos individuos do grupo cadeirante j& utilizam este dispositivo.

Complicacdes clinicas e/ou doencgas associadas podem ocorrer durante 0 curso
natural da doenca. No grupo deambulador cerca de 14,83% apresentaram alguma
comorbidade, dentre elas: osteoporose (7,40%), hipotireoidismo (3,70%), arritmia
(3,70%) e miocardiopatia dilatada (3,70%). No grupo cadeirante, apresentam ICC
(2,56%), hipotireoidismo (2,56%), arritmia (2,56%), dislipidemia (2,56%) — neste item

ha falta de um dado.

Tabela 2. Distribui¢do conjunta das variaveis: escoliose, tipo e local, segundo grupo.

Deambulador (n=27) Cadeirante (n=39) p
Escoliose Sim 9 (33,3%) 31 (79,5 %) 0,001*
Néo 18 (66,7%) 8 (20,5 %)
Tipo C 9 (100%) 27 (87,1 %) 0, 557
S - 4 (12,9 %)
Local Lombar 1(37,1%) 10 (37,1%)
Toracolombar 8 (88,8%) 17 (62,9%)
Cervical - -

Legenda. Valores apresentados em porcentagem para as variaveis categoricas; *: p < 0,05.



A tabela 2 caracteriza os pacientes em relacdo a presenca de escoliose. Nota-
se a presenca de escoliose em pacientes de ambos grupos, com predominancia de
79,5 % no grupo cadeirante, em maioria com desvio unico (tipo “C”) na regiédo

toracolombar.

O teste exato de Fisher revelou que ha associacdo entre 0s grupos e a
escoliose (p = 0,001) indicando que os cadeirantes possuem mais escoliose que 0s
deambuladores (Tabela 2), mas ndo ha associagao entre o grupo e o tipo de escoliose
(p = 0,557) (Tabela 2).

Tabela 3. Distribuigdo conjunta da variavel: lado (escoliose); média e desvio padrdo de acordo com a

avaliacdo, segundo grupo.

Deambulador Cadeirante
(n=9) (n=31)
Graus Graus
M (+DP) M (+DP)
Lado Direito 5 (55,6%) 5 (x0) 17 (54,9%) 7,8 (£3,6)
Esquerdo 4 (44,4%) 5,7 (x2,9) 10 (32,2%) 12 (£7,8)
Dois - - 4 (12,9%) Direito 21,6 (x7,6)

Lados

Esquerdo 10 (x0)

Legenda. Valores apresentados em porcentagem, M: média e DP: desvio padréo.

A tabela 3 indica que a predominéancia da convexidade da escoliose presente
em ambos grupos, foi para o lado direito com média de 5 graus no grupo deambulador
— correspondendo a 10 graus no angulo de Cobb e, aproximadamente, 8 graus no
grupo cadeirante — correspondendo a aproximadamente 16 graus no angulo de Cobb.
Nesta tabela, pode-se observar que a média de graus de convexidade da escoliose
em “S” presente em 4 individuos do grupo cadeirante, € de aproximadamente 22
graus, correspondendo a aproximadamente 44 graus no angulo de Cobb, considerado

grau escoliotico moderado.



O teste de Mann-Whitney revelou que ha diferenca significativa entre 0s grupos
deambulador e cadeirante em relacdo ao nivel de controle de tronco (SATCo-Br)
(p = 0,001), indicando que o grupo deambulador possui melhor controle de tronco
(med=7, intervalo interquartil=2,50) do que 0 grupo

cadeirante (med=1; intervalo interquartil=2).

Tabela 4. Medidas descritivas das variaveis: CVF (I/min), CVF (%), Pimax, Pemax e Peak Flow Meter,

segundo grupo.

Deambulador (n=27) Cadeirante (n=39)
M + (DP) M (+DP) p
CVF (I/min) 1,77 (+0,50) 2,22 (+0,75) 0,008*
CVF (%) 95,56 (+12,63) 74,51 (+23,23) <0,001*
Pimax 50,37 (£17,26) 53,46 (+18,32) 0,492
Pemax 49,63 (+15,44) 45,00 (+11,92) 0,161
Peak Flow Meter 190,74*(+58,37) 278,21 (+93,50) <0,001*

Legenda. Valores apresentados em M: média e DP: desvio padrédo; Piméx: pressao inspiratoria
méaxima; Pemax: pressao expiratéria maxima; *: p < 0,05.

As comparacbes entre os grupos em relacdo as variaveis respiratérias
revelaram que hé diferenca significativa para a CVF em vazao volumétrica (I/min) entre
0s grupos (p=0,008), indicando que o grupo deambulador tem valor médio menor
(1,77+0,50) do que o grupo cadeirante (2,22+0,75) (Tabela 4). Nota-se ainda diferenca
significativa no percentil da CVF entre os grupos (p = <0,001) indicando que o percentil
do grupo cadeirante em média € menor do que o grupo deambulador (Tabela 4).
Houve diferenca para o Peak Flow Meter entre os grupos (p = 0,001) indicando que o
grupo cadeirante apresenta média maior do que o grupo deambulador (Tabela 4). N&ao

houve diferenca entre os grupos para as variaveis Pimax (-) e Peméax (+) (Tabela 4).

Vale ressaltar que nao houve diferenca estatisticamente significativa ao
comparar a presenca ou auséncia de escoliose com CVF em vazéao volumétrica (I/min)
(p =0,274); com o percentil da CVF (p = 0,160); Pimax (-) (p = 0,195); Pemax (+) (p =
0,172) e Peak Flow Meter (p = 0,240).



A andlise de interacdo entre 0s grupos, a escoliose e a CVF em vazao
volumétrica (I/min) ndo revelou diferenca significativa (p = 0,899); como também né&o
revelou diferenca significativa entre o0s grupos, a escoliose e PImax (-)
(p = 0,705). No entanto, revelou interacdo significativa entre grupos, a escoliose e 0
percentil da CVF (p = 0,043); entre grupos, a escoliose e PEmax (p = 0,042); e entre
grupos, a escoliose e Peak Flow Meter (p = 0,043), e essa interacéo ocorre tanto nos
deambuladores quanto nos cadeirantes com escoliose para o percentil da CVF
(p = 0,002), para PEmax (p = 0,034) e Peak Flow Meter (p = 0,001) (Tabela 5),
mas ndo para as demais interacdes: deambuladores com e sem escoliose, tanto para
o percentil da CVF (p = 0,960) como para a PEmax (p = 0,078) e para o Peak Flow
Meter (p = 0,913); cadeirantes com e sem escoliose, tanto para o percentil da CVF (p
= 0,076) como para PEméax (p = 0,968) e para o Peak Flow Meter (p=0,111); e para
cadeirantes e deambuladores sem escoliose, tanto para o percentil da CVF (p = 0,924)

como para Pemax (p = 0,992) e para o Peak Flow Meter (p = 0,896).



Tabela 5. Medidas descritivas e nivel de significAncia para as variaveis CVF (I/min), CVF (%), PImax e PEmax, e Peak Flow Meter, segundo grupo e escoliose

com valor de p < 0,05.

Deambulador (n=27) Cadeirante (n=39)
Escoliose Ausente Escoliose Presente Escoliose Presente Escoliose Ausente p
M (xDP) M (xDP) M (zDP) M (zDP)
CVF (I/min) 1,70 (0,57) 1,93 (0,32) 2,26 (0,79) 2,08 (0,56)
CVF (%)
94,28 (13,11) 98,11 (11,93) 70,71 (23,07) 89,25 (18,36) 0,002*
PImax 49,17 (16,91) 52,78 (18,73) 55,00 (19,24) 47,50 (13,63)
PEmax
45,28 (11,18) 58,33 (19,53) 44,52 (12,34) 46,88 (10,67) 0,034*
Peak Flow Meter 197,78 (66,29) 176,67 (37,42) 292,90 (95,19) 221,25 (62,89) 0,001*

Legenda. Valores apresentados em M: média; DP: desvio padrao; PImax: pressao inspiratéria maxima; PEmax: pressao expiratéria maxima; *significancia para
comparacgdes entre grupos com presenca de escoliose para as variaveis respiratorias.



Tabela 6. Valores do coeficiente de correlacdo (r) estabelecidos por meio do teste de correlacdo de

Spearman.
SATCo
Variaveis
r p
CVF (I/min) -0,13 0,296
CVF (%) 0,42 <0,001
Pimax -0,05 0,710
Pemax 0,18 0,157

Peak Flow Meter -0,37 0,002

Legenda. r — coeficiente de relagdo; SATCo — Avaliagdo Segmentar do controle de tronco; r = 0,9:
correlagdo muito forte; 0,7 = r < 0,89: correlagao forte; 0,5 =2 r < 0,69: correlagdo moderada; 0,3 2 r <
0,49: correlagao fraca; 0 = r < 0,29: correlagdo muito fraca; *: p < 0,05.

A tabela 6 caracteriza o grau de correlacdo entre as avaliacfes dos individuos.
Existe correlagcdo entre os niveis de controle de tronco com a funcdo respiratoria,
porém ela é fraca e positiva (r = 0,42) entre o nivel de controle de tronco e o percentil
da CVF (<0,001), ou seja, quanto pior o controle de tronco menor percentil da CVF o
paciente fara; ha uma correlacéo fraca e negativa (r = - 0,37) entre nivel de controle
de tronco e os valores do Peak Flow Meter (p = 0,002), sendo que, quanto melhor o
controle de tronco menor fluxo de tosse o paciente terd. No entanto, ndo houve
correlagcéo entre o nivel de controle de tronco e a CVF em vaz&o volumétrica (I/min)
(p= 0,296), nem entre o nivel de controle de tronco e a PImax (-) (p= 0,710) e entre o

nivel de controle de tronco e a PEmax (+) (p = 0,157).

De modo geral, podemos resumir os resultados apresentados: a analise de
comparacdo entre 0S grupos com as variaveis respiratorias apontou diferenca
significativa da CVF em vazao volumétrica (I/min), ou seja, o grupo deambulador
apresentou média menor do que o grupo cadeirante; apontou diferenca significativa
do percentil da CVF, tendo o grupo deambulador média maior do que o grupo
cadeirante; e apontou diferencga significativa do Peak Flow Meter, apresentando o
grupo cadeirante maior média do que o grupo deambulador. Em contrapartida, nao
houve diferenca estatisticamente ao comparar escoliose com as variaveis
respiratérias. A analise de interacdo entre os grupos, com a escoliose, o Peak Flow

Meter e o percentil da CVF, apontou interacéo significativa entre elas.



7. DISCUSSAO

Este estudo investigou o controle de tronco e a fungéo respiratéria de individuos
com DMD deambuladores e cadeirantes. O controle de tronco de individuos com
doencas neuromotoras estd, atualmente, sendo discutido na literatura. Em geral,
nesses individuos, o controle postural € prejudicado afetando a estabilidade, a

mobilidade e também a funcéo respiratoria.

A SATCo é uma ferramenta de avaliagdo fundamental para detectar alteracfes
do nivel de controle funcional do tronco de individuos com DMD, de modo que o
controle de tronco é diferente entre os individuos deambuladores e cadeirantes, sendo
melhor nos individuos ainda deambuladores. Os resultados mostraram que a maioria
dos individuos deambuladores tiveram controle total de tronco e nenhum individuo
apresentou controle de cabeca, nivel mais baixo do controle de tronco. Entretanto, os
individuos do grupo cadeirante, em maior nimero, apresentaram apenas controle de
cabeca, porém houve distribuicdo heterogénea neste grupo, indicando que alguns
individuos eram capazes de controlar o tronco superior e inferior, e outros,
apresentaram o controle completo. Esta diferenca de grupos também foi notada por
Sa et al. (2016), e perceberam também, que quanto maior o estadiamento da doenca

classificado por meio da Escala Vignos, pior foi o nivel do controle de tronco.

Peerters et al. (2019) constatam que a capacidade do tronco, em termos de
torque articular e amplitude de movimento ativa, é reduzida em pacientes com DMD,
e movimentos compensatorios sao utilizados para realizacao de tarefas diarias. No
presente estudo, verificamos gque mesmo com a progressdo da doenca e com
classificagcBes maiores por meio da Escala Vignos, em determinado momento quando
ha progressao mais lenta da doenca, alguns pacientes foram capazes de estabilizar o

tronco em sedestacéo conseguindo realizar suas atividades de vida diaria.

Marsico et al. (2017), objetivaram determinar a confiabilidade e validade
discriminativa da Escala de Medic&o de Controle de Tronco (TCMS) em criangas com
distarbios neuromotores com idade entre 5 a 19 anos. Apesar dos resultados terem
indicado confiabilidade muito alta e boa validade discriminativa, a populacdo escolhida
para aplicabilidade do TCMS difere da utilizada neste estudo, contudo, os autores
ressaltam que tal descoberta pode se aplicar a grupos mais amplos em futuras

investigacoes.



Sendo assim, o0 uso da SATCo-Br, escala utilizada neste estudo, permite
identificar a area especifica do tronco que esta deficitario, tornando assim, as
caracteristicas aqui encontradas, indispensaveis para um planejamento assertivo,
especializado e individualizado de condutas terapéuticas tanto para o0s
deambuladores quanto para os cadeirantes com DMD, com objetivo de manutencao

de funcionalidade e melhor qualidade de vida.

Paralelamente a evolu¢cdo da DMD, a diminuicdo progressiva de volumes e
capacidades pulmonares e a importancia da monitorizacdo desta perda, tém sido
descritas na literatura. Assim, a funcdo pulmonar é diferente entre os individuos
deambuladores e cadeirantes, sendo melhor nos individuos ainda deambuladores. Os
resultados encontrados nesse estudo, quando comparados 0S Qrupos
(deambuladores e cadeirantes) com os dos valores absolutos da CVF e do Peak Flow
Meter medidos em I/min e quando comparados os grupos com o percentil da CVF,
sdo significativos. As avaliagbes com indice de pressdo, fluxo e volume sédo
classicamente relatadas como absolutos ou percentis, e as variaveis que auxiliam a
predizer valores normais estdo diretamente relacionadas com idade, sexo e altura
(PEREIRA, 2002).

A média de idade e estatura dos meninos do grupo deambulador é menor
guando comparada com o grupo cadeirante (Tabela 1), de modo que os valores das
variaveis supracitadas sejam menores, apesar da variavel do Peak Flow Meter estar
muito aquém do previsto; o grupo deambulador apresentou percentil maior da CVF
guando comparado ao grupo cadeirante, indicando boa func&o pulmonar em relacéo
ao grupo cadeirante, que esta ainda preservada, porém no inicio de seu declinio.
Embora ndo haja descrito detalhadamente na literatura valores previstos de pico de
fluxo da tosse para criangas com doengas neuromusculares, como apresentado no
Quadro 1 para as tipicas, Birnkrant et al. 2018 afirmam que valores de pico de fluxo
menores que 270l/min em individuos com DMD, parece preceder um declinio da
fungdo respiratoria. Sendo assim, so0 se pode dizer se o pico de fluxo de tosse esta

bom ou ruim se soubermos os dados antropométricos destes individuos.

Khirani et al. (2014), em estudo longitudinal restrospectivo, realizaram anélises
espirométricas em um periodo de 10 anos em pacientes com DMD, nas idades entre



6 e 19 anos, e revelaram que os valores absolutos, ou seja, em vazao volumétrica, da
CVF atingiram o pico por volta de 13 a 14 anos e permaneceram principalmente acima
de 1 litro; entretanto, os valores previstos, ou seja, em percentis, mostraram queda
média de 4,1 * 4,4% ao ano. Neste sentido, mostramos a importancia da
monitorizacdo precoce, ndo somente para o comportamento da CVF, mas também
para outras variaveis respiratorias, cujos valores quando reduzidos, podem ser

indicativos de condutas especificas com suporte ventilatério adequado.

A perda da deambulacédo parece evidenciar o surgimento de uma escoliose,
embora, a razao para 0 seu aparecimento permaneca pouco conhecida. O controle
de tronco deficitario favorece altera¢cdes no alinhamento postural, favorecendo o
aparecimento de escoliose, mais frequente nos individuos cadeirantes ao compara-

los com os deambuladores.

Os resultados deste estudo demonstraram associagao significativa entre os
grupos (deambuladores e cadeirantes) com a presenca de escoliose, indicando a
predominancia nos meninos cadeirantes. Mostramos nesse estudo, embora n&o
tivesse associacdo significativa entre os grupos e o tipo de escoliose, que a curva
Gnica — em “C” — foi tipo mais comum, com convexidade a direita, na regido
toracolombar e média de aproximadamente 8 graus no escolibmetro, correspondendo
a 16 graus no angulo de Cobb. Os achados de Allam et al. (2013), em sua reviséo de
literatura sobre escoliose neuromuscular, corroboram com nossos resultados em
relacdo as variaveis tipo e regido, todavia, ha escassez na literatura de avaliagdes que

caracterizam o lado da convexidade e sua propor¢céo em graus nesta populacao.

A medida que a escoliose progride, ha também impacto significativo no sistema
respiratorio. Ha4 deslocamento lateral e rotacdo dos corpos vertebrais que modificam
0 movimento das costelas durante a respiracao. A anormalidade da cavidade toracica
coloca os musculos responsaveis pela respiracdo em desvantagem mecéanica fazendo
com que os 6rgaos contidos ali, sejam deslocados e comprimidos, resultando em uma

funcao respiratéria comprometida (ARCHER et al., 2016).

As medidas de pressdo, volume e fluxo fazem parte de uma avaliacao
abrangente e completa de funcéo pulmonar em pacientes com DMD, e nos direcionam
a intervir precocemente. Observamos nesse estudo, que os valores de forga muscular

respiratéria ja se encontravam comprometidos, indicando ainda, que os resultados de



PEmax estavam com valores menores em relacdo aos de PImax (TABELA 4), em
ambos os grupos. Este resultado pode ser explicado pelo curso natural da doenca. Os
grupos musculares acometidos, inicialmente, estao localizados na regiao do tronco e
quadril, de modo que os primeiros musculos respiratorios afetados possam ser 0s
abdominais e os intercostais inferiores, um dos responsaveis pela expiracéo forcada;
com a evolucéo da doenca, posteriormente, 0s musculos da cintura escapular sendo

0s peitorais e intercostais superiores, acessorios da inspiracao.

Esta afirmacdo aponta para um estagio na DMD relacionado a limitacdo de
mobilidade dos segmentos corporais, devido a fraqueza muscular progressiva e,
consequentemente, da expansibilidade toracica. O aparecimento da escoliose, reflete
em maior evidéncia, a disfuncdo dos musculos expiratérios, principalmente porque
nao permitem expiracdo completa. Além disso, o potencial para complicacdes mais
graves € preocupante, podendo desenvolver atelectasias precocemente e também,
comprometer a tosse, prejudicando o mecanismo de higiene bronquica favorecendo

acumulo de secrecfes nas vias aéreas (KOUMBOURLIS, 2006).

Rodini et al. (2013) verificaram se a adequacdo postural em cadeirantes com
DMD, influenciava positivamente na funcéo respiratéria destes individuos; e relataram
qgque o melhor alinhamento evita compensacdes da coluna vertebral e beneficia
significativamente as avalicBes de variaveis respiratorias. Neste estudo, o sistema de
adequacdao postural resultou em aumento de 25% na CVF, 24% na PImax e PEmax

e, também, 14% no pico de fluxo da tosse.

Assim, a CVF, as pressdes respiratorias maximas e o pico de fluxo da tosse
justificam a interacdo significativa que encontramos nesse estudo em relacdo ao
estadiamento da doenca, presenca de escoliose e as variaveis respiratorias: CVF
percentil, PEmax e Peak Flow Meter. Durante o processo de reabilitacdo, o
profissional fisioterapeuta deve atentar-se também, na prevencdo do colapso do
tronco afim de promover maior estabilidade da postura sentada. Por meio de
adequacdes de assentos, encostos ou até mesmo, uso de dispositivos de suporte de
tronco pode-se reduzir a fadiga muscular do tronco, retardar o aparecimento de
deformidades, manter grau de mobilidade, promovendo uma postura mais satisfatoria
(PEETERS et al., 2018).



O controle de tronco estéa relacionado com o estadiamento da doenca e com a
funcao respiratoria em individuos com DMD deambuladores e cadeirantes, sendo que
h& correlacéo direta entre o controle de tronco, o estadiamento da doenca e a fungéo
respiratéria, portanto, quanto pior controle de tronco, estadiamento da doenca mais
grave e pior funcéo respiratéria. O presente estudo revelou correlagéo fraca e positiva
entre o controle de tronco e o valor em percentil da CVF, de modo que os individuos
cadeirantes tiveram pior controle de tronco e volume pulmonar mais comprometido do
que os deambuladores, ou seja, os individuos dos niveis 3 a 7 da SATCo-Br e dos
niveis da escala Vignos < 6 tenderam a estar deambulantes com média de 95% da
CVF; por outro lado os individuos do nivel 1 da SATCo-Br e dos niveis da escala
Vignos 2 7 ja estavam confinados em cadeira de rodas, necessitando de auxilio para

transferéncias e atividades diérias, com declinio da funcéo pulmonar, 74% da CVF.

Podemos afirmar entédo, que a fraqueza muscular do tronco contribui para uma
funcdo respiratéria prejudicada, ou seja, o individuo que tiver o controle de tronco

comprometido, podera ter também, declinio da fun¢édo pulmonar.

Esse estudo revelou também correlacéo fraca e negativa entre o controle de
tronco e os valores do Peak Flow Meter. Os individuos cadeirantes, apesar de terem
o controle de tronco mais comprometido, obtiveram valores de pico de fluxo da tosse
mais altos do que os individuos deambuladores. Sendo também, a inversa verdadeira,
os individuos deambuladores apesar de terem melhor controle de tronco, obtiveram
valores de pico de fluxo mais baixos quando comparados ao grupo cadeirante. 1Sso
ndo indica que um individuo deambulador tera tosse melhor e/ou mais eficaz do que
um individuo cadeirante, pois sabemos que esses dados estdo diretamente
relacionados com os dados antropométricos de cada individuo, ou seja, s6 poderemos

ter essa afirmacao mediante o seu predito.

Observamos ainda que, o individuo com DMD cadeirante sera mais propenso
a ter escoliose do que um DMD deambulador, e as variaveis respiratorias analisadas
ja podem estar comprometidas. O aparecimento da escoliose pode ser justificado pela
reducdo da capacidade funcional associada a fraqueza muscular, pois movimentos
compensatorios sdo adotados para manutencao da independéncia funcional podendo

promover mudancgas no tronco (PEETERS et al.; 2018).



As limitacbes do estudo envolveram o tamanho da amostra que, ao
subcategorizar os individuos com DMD por meio da Escala Vignos, apresentou-se
reduzido e heterogéneo, permitindo considerar os resultados encontrados apenas
para a populagdo em questédo; a utilizacdo adaptada do escolibmetro para os
individuos cadeirantes pode ser um viés deste estudo, uma vez que sua utilizacao,
conforme descrito na literatura, € em ortostatismo; por fim, valores preditos de pico de
fluxo de tosse para individuos com doengas neuromusculares ndo séo conhecidos na

literatura, o qual complementaria as a discussao dos resultados apresentados.

Os achados desse estudo contribuem para a prética clinica do profissional
fisioterapeuta e direcionam futuras pesquisas com pacientes com DMD. Os resultados
permitiram a caracterizacdo do controle de tronco e a funcéo respiratoria destes
individuos, a descricdo entre os grupos, a relacdo das variaveis, estadiamento da
doenca e, ainda, a presenca de escoliose. O presente estudo proporciona melhor
direcionamento as condutas terapéuticas sobre a importancia do controle de tronco e
funcdo respiratoria dos individuos com DMD, pois ambos estdo envolvidos com a

progressdo da doenca e sua manutencao sao indispensaveis para qualidade de vida.

As avaliacOes fisioterapéuticas sdo recomendadas internacional (BIRNKRANT
et al., 2018) e nacionalmente (ARAUJO et al., 2018), de modo que a fisioterapia €
capaz de manter e/ou melhorar a funcionalidade, podendo intervir no curso natural da
doenca. As abordagens terapéuticas contribuem para independéncia funcional,
qualidade de vida, manutencdo da funcdo respiratoria e prevencdo precoce do
surgimento de escoliose, tendo esse estudo, relevancia sobre avaliacao e tratamento
das disfun¢bes de controle de tronco e declinio da funcéo respiratéria em individuos
com DMD.



8. CONCLUSAO

Podemos afirmar que os dados referentes a SATCo-Br, a CVF (I/min) e CVF
(%), PImax e PEmax e medidas do Peak Flow Meter indicaram que estes testes foram
capazes de avaliar o controle de tronco e a funcdo respiratéria dos individuos
deambuladores e cadeirantes com DMD. O controle de tronco e a fungéo respiratoria,
pelas variaveis de CVF (%) e PEmax sdo melhores nos individuos do grupo
deambulador. A SATCo foi capaz de caracterizar os pacientes deambuladores e
cadeirantes. O nivel de controle de tronco foi satisfatério nos deambuladores,
enquanto que o nivel de comprometimento do tronco nos individuos cadeirantes foi
alto. A escoliose esta presente em ambos grupos, predominantemente no grupo
cadeirante, e a funcao respiratoria pela CVF (%), pela PEmax e pelo Peak Flow Meter
estdo prejudicados. Houve fraca e positiva correlagéo entre o controle de tronco e a
funcdo respiratéria por meio da CVF (%) e uma correlacdo fraca e negativa pelos
valores do Peak Flow Meter. Ambas estdo relacionadas e podem afetar o

estadiamento da doenca.
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10. APENDICES
10.1. Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

Termo de consentimento livre e esclarecido (TCLE)

Nome do voluntario:

Nome do responsavel:

Telefone para contato:

Endereco:

Estamos convidando vocé ou o (a) Sr. (a) e seu filho(a) para participar desta
pesquisa intitulada “Controle de tronco e funcdo respiratoria em individuos com
Distrofia Muscular de Duchenne” que tem o objetivo de avaliar o controle de tronco e
o desempenho da avaliacdo respiratéria daqueles que andam e também os
cadeirantes, correlacionando ambas avaliacbes com o estadiamento da doenca,;
correlacionar a funcdo respiratéria com alterac6es posturais e identificar sinais
preditores de declinio desta mesma funcdo. As informag¢Bes contidas neste
documento serdo de responsabilidade da mestranda Bruna de Souza Freitas,
vinculada a Universidade Federal de Sdo Paulo com o objetivo de firmar o acordo
escrito, no qual o participante de pesquisa autoriza sua participacdo com pleno
conhecimento da natureza dos procedimentos e riscos a que se submetera.

Descri¢édo dos procedimentos: vocé/ou seu filho sera convidado a participar das
avaliacoes em trés dimensdes: 1) avaliacdo cognitiva através do Mini Exame do
Estado Mental onde o examinador estara sentado em frente a uma mesa pontuando
as funcdes determinadas pelo teste por meio de perguntas a vocé/ou a seu filho; 2)
avaliacdo motora através da classificacdo na Escala Vignos pontuada visualmente,
seguido da aplicacdo da Avaliacdo Segmentar do Controle de Tronco (SATCo-br)
onde vocé/ou seu filho ficara sentado e preso por um sistema de cintas e sera avaliado
o nivel de controle de tronco, para esta avaliacdo vocé/ou seu filho sera filmado e
essas imagens nao serao divulgadas e serao utilizadas somente para uso cientifico,
e ainda a verificagdo do alinhamento postural (avaliado em pé para os pacientes que
andam e na posi¢do sentada para os pacientes cadeirantes) por meio da presencga ou
ndo de escoliose e sera utilizado o instrumento escolibmetro; 3) avaliagédo respiratoria
sera iniciada logo apds a medi¢do péndero estatural (verificacdo de altura e peso), a
espirometria mede a capacidade funcional do pulmé&o e essa medida é feita através
de um aparelho em que vocé/ou seu filho respirara por meio de um bucal descartavel
e sera solicitado uma expiracao forgcada, a manovacuometria é a medida das pressdes
maximas (inspiracdo e expiracdo forcadas) e essa medida sera feita através do



aparelho manovacuémetro onde vocé/ou seu filho também respirara através de um
bucal descartavel e finalizando com a medida de fluxo da tosse, vocé/ou seu filho
realizara uma tosse no aparelho Peak Flow Meter. A ordem dos procedimentos sera
realizada visando conservar energia, sem que se chegue a exaustao antes do término
das avaliacdes, de maneira que, cada uma delas seja realizada de maneira
satisfatoria, sendo assim, o tempo de permanéncia no local das avaliacdes podera
variar.

Descricdo dos desconfortos e riscos esperados: vocé/ou seu filho podera sentir
minimo desconforto durante a medida da espirometria na avaliacdo respiratéria,
principalmente com a utilizagdo do clipe nasal.

Beneficios para o participante: a aplicacéo dos testes servird como ferramenta
para o aumento do conhecimento do controle de tronco e da funcéo respiratéria na
Distrofia Muscular de Duchenne.

Direito de confidencialidade: as informacdes obtidas serdo analisadas por mim,
mestranda e por minha orientadora, ndo sendo divulgada a identificagdo de nenhum
voluntario. Vocé/ou seu filho tem a garantia de que todos os dados obtidos a seu
respeito ou a de seu filho, assim como o material coletado através das pesquisas e
possiveis fotos e videos s6 serdo utilizados neste estudo.

Despesas e compensacdes: ndo ha despesas pessoais para vocé/ou seu filho
em qualquer fase do estudo, incluindo exames e consultas. Também ndo ha
compensacdao financeira relacionada a sua participacéo ou a de seu filho. Se existir
qualquer despesa adicional, ela sera absorvida pelo orcamento da pesquisa.

E garantida a liberdade da retirada do consentimento a qualquer momento e
deixar de participar do estudo, sem qualquer prejuizo a continuidade de seu
tratamento na instituicao.

Se ocorrer qualquer problema ou dano pessoal vocé/ou seu filho terd garantido
o direito a tratamento imediato e gratuito na instituicdo e tera direito a indenizagao
determinada por lei.

Compromisso do pesquisador de utilizar os dados e o material coletado
somente para esta pesquisa: as informacdes pessoais coletadas serdo utilizadas
somente para fim cientifico e de pesquisa.

Garantia de acesso a informacdo: em qualquer etapa do estudo, vocé/ou seu
filho tera acesso aos profissionais responsaveis pela pesquisa para esclarecimento
de eventuais duvidas. A principal investigadora é a fisioterapeuta Bruna de Souza
Freitas que pode ser encontrada no endereco: Rua Estado de Israel, n° 899 — Vila
Clementino — Sao Paulo/SP, telefone: 5081-4524 (Setor de Investigacdo de Doencas
Neuromusculares) da UNIFESP) e-mail: ft.brunafreitas@gmail.com. Se vocé e/ou seu
filho tiver alguma consideracao ou duvida sobre a ética da pesquisa, entre em contato
com o Comité de Etica em Pesquisa (CEP) — Rua Prof. Francisco de Castro n° 55,



Vila Clementino, CEP 04020-050 - Sdo Paulo/SP — Tel: (11) 5571-1062 fax: (11) 5539-
7162 e-mail: cep@unifesp.edu.br.

Acredito ter sido suficientemente informado a respeito das informacdes que li
ou que foram lidas para mim, descrevendo o estudo “Controle de tronco e fungao
respiratoria em individuos com Distrofia Muscular de Duchenne”. Eu discuti com a
mestranda Bruna de Souza Freitas sobre minha decisdo de participar deste estudo.
Ficaram claros para mim e/ou para meu filho quais sdo os propoésitos do estudo, 0s
procedimentos a serem realizados, seus desconfortos e riscos, as garantias de
confidencialidade e de esclarecimentos permanentes. Ficou claro também que minha
participacdo/ou a de meu filho é isenta de despesas e que temos garantia do acesso
de tratamento hospitalar quando necessério. Concordo voluntariamente em participar
deste estudo e poderei retirar 0 meu consentimento a qualguer momento, antes ou
durante o mesmo, sem penalidades ou prejuizo de perda de qualquer beneficio que
eu possa ter adquirido, ou no meu atendimento neste servico.

Todas as paginas desse termo deverao ser rubricadas pelo pesquisador e pelo
participante da pesquisa, sendo entregue uma via para ambos.

Data_ / |/

Nome do responsavel pelo participante da pesquisa/representante legal

Assinatura

Declaro que obtive de forma apropriada e voluntaria, o Consentimento Livre e
Esclarecido deste paciente (ou representante legal) para a participacéo neste estudo.
Declaro ainda que me comprometo a cumprir todos 0s termos aqui descritos.

Data_ / [/

Nome do pesquisador principal

Assinatura


mailto:cep@unifesp.edu.br

10.2. Termo de Assentimento

Termo de assentimento (TA)

Eu aceito participar
da pesquisa “Controle de tronco e funcéo respiratéria em individuos com Distrofia
Muscular de Duchenne”, que avaliara a minha postura sentada e a minha funcao
respiratoria. No inicio, responderei perguntas sobre a maneira como realizo minhas
atividades do dia a dia.

Em seguida, a fisioterapeuta Bruna de Souza Freitas me analisara realizando
alguns testes para a avaliacdo da minha postura sentada e dos meus pulmdes.

Declaro que a pesquisadora Bruna de Souza Freitas me explicou todas as
guestdes sobre o estudo que vai acontecer.

Compreendi que ndo sou obrigado a participar da pesquisa, eu decido se quero
ou Nao participar.

Dessa forma, concordo livremente em participar sabendo que posso desistir a
qualquer momento, se assim desejar.

Séo Paulo, de de 201 .

Participante da pesquisa

Pesquisador responsavel



10.3. Avaliacao Inicial

INFORMAGOES INICIAIS DO PACIENTE

Data da avaliacéo: / /

Nome Completo:

Nome do Responsavel:

Data de Nascimento: / / Idade:

ID:

Escolaridade do Paciente:

Regido do Brasil:

Comorbidades / Medicagbes:

Fisioterapia Respiratéria D Motora D Aquatica D

APRESENTACAO
Deambulador D Cadeirante D Peso CR: kg
Peso: kg Altura/ Envergadura: cm

FUNCAO RESPIRATORIA

Dispnéia D Fadiga D Em qual funcgéo:

Hipoventilagdo Noturna Qual:

Utilizacdo de VNI D Tipo/ Pressoes:

ALTERACOES POSTURAIS
Tipo de curvatura estrutural apresentada

Curva Unica “C” Convexidade: Graus:

Curva Dupla “S” D



AVALIACAO RESPIRATORIA

12 tentativa

22 tentativa

32 tentativa

CVF

PIméax

PEmax

Peak Flow Meter

MEEM:

VIGNOS:

SATCo:




11. ANEXOS

11.1. Aprovacdo do Comité de Etica em Pesquisa da Universidade Federal de S&o

Paulo

UNIFESP - HOSPITAL SAQ

PAULO-HOSPITAL  SGREraA o N
UNIVERSITARIO DA

Avaliar o controle de tronco e fungdo respiratéria de pacientes com Distrofia Muscular de Duchenne

deambulantes e cadeirantes.

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP Objetivo Secundario:
Correlacionar o controle de tronco e fung3o respiratoria com o da doenga; C ionar
DADOS DO PROJETO DE PESQUISA 5 i z < i 2
fungdo com as alt posturais - ; sinais preditores de declinio da fungio
Titulo da Pesquisa: Controle de tronco = fungio respiratoria em individuos com Distrofia Muscular de respiratéria.

uchenne.
BRUNA DE SOUZA FREITAS
Area Tematica:

Avaliagio dos Riscos e Beneficios:
Pesquisador

Riscos: O voluntério poders ter minimo desconforto durante a avaliag3o respiratéria, principaimente com a

utilizag3o do clipe nasal.
Versio: 2 2 e

CAAE: 00438218.0.0000.5505
Instituigio Proponente: UNIVERSIDADE FEDERAL DE SAC PAULD

Principal: Fi Proprio

Beneficios: A aplicag3o dos testes servir como para o aumento d do controle de
tronco e da funglo respiratéria do voluntario com

distrofia muscular de Duchenne. portanto n3o havera beneficio direto para © mesmo. O voluntrio e seu

familiar possuem o direito de serem mantidos atualizados sobre os resultados da pesquisa e quando o
PR e A estudo for finalizado. serdo informados sobre os principais resultados e conclusdes obtidos no estudo.
Nimero do Parecer: 2.876.757 Comentirios e Consideragdes sobre a Pesquisa:

Ser3o avaliados por iéncia pacientes com diagnéstico de DMD entre 8 & 18 anos e ser3o submetidos

Apresentagio do Projeto:

CEF/UNIFESP: 081212018 (parecerfinal) & svatischo quinio mo #spect cotivg

pelo Mini Exame do Estado Mental; aspectos motores pela Escala Vignos e Segmental Assessment of Trunk

i ¥ N 3 : Conrol (SATCo): aspectos posturais
Controle de tranco & fungdo respiratéria em individuos com Distrofia Museular de Duchenne As distrofias i i axpetion poshent

;. 5 para controle de possiveis desvios através do i e aspectos respiratérios pela
! referem-se ao primario da unidade motora. A Distrofia Muscular de Duchenne & 3

; : B 5 Espirometria, Manovacuometria @ Medida de
farma mais grave das distrofias. A progress3o da fraqueza muscular reduz a independéncia funcional dos.
Fluxo da Tosse
pacientes com Distrofia Muscular de Duchenne. ) .
i 5 5 _ Critério de Inclus3o:
Estudos prévios apontam que & necessério ter um bom centrole de tronco - em paralelo 3o alinhamento - . ! . X
: iy Serdo incluidos no estudo pacientes diagnosticados com DMD, com habilidade cognitiva satisfatéria, ou
postural - @ uma fungSo respiratéria integra para promover melhora na qualidade de vida sendo essencial
5 ot it = e seja. com o valor do Mini Exame do Estado
para realizagio de atividades didrias. OBJETIVO: Avaliar o controle de trenco e fungdo respiratéria de .
& . . 5 g FE 2 Mental (MEEM). a ser descrito posteriormente, satisfatorio a partir de 14 pontos, e atendidos no Setor de
pacientes com DMD deambulantes e cadeirantes. METODO: Serfo avaliados por conveniéngia pacientes
3 Doengas Neuromusculares que tenham
com diagnéstico de DMD

entre B & 18 anos & sero submetidos 3 avaliagio quanto ao aspects cagnitivo pels Mini Exame do Estado

interesse e disponibilidade para participar das Ges, cujos 5 em participar do

estudo por meio da assinaturado TCLE e

Menta: aspectos motares pela Eseala Vignos e Segmental Assessment of Trunk Control (SATCo): aspectos
i e < e - ! e s pacientes concordem em participar assinando o TA.

posiurais para controle de possiveis desvios atraves do . @ aspectos

pela Espirometria, Manovacuometria & Medida de Fluxo da Tosse.

5 causado pelos ou propostos neste estudo (nexo causal
Critério de Exclus3o: comprovado....). uma vez que quaisquer danos devem ser & tratados pelo
Serdo excluidos do estudo pacientes com para compi 30 de verbais ou com imediatamente, mesmo que ainda nio seja estabelecido a relagio com a pesquisa (exemplo: Se ocorrer

déficits cognitivos — resultados do MEEM qualquer problema ou dano pessoal, o (a) Sr (a) teré garantido o direito a tratamento imediato e gratuito na

obtidos abaixo de 14 pontos - visuais efou auditivos que impossibilitem a aplicagio do protocolo desse Instituig3o e terd direito a indenizag3o determinada por lei.) f-no campo de assinaturas, além da assinatura,

estudo, pacientes com comorbidades inserir local para o nome e do pesquisador que ird aplicar o TCLE. g) - para maiores informagdes

L relacionadas so TCLE, favor consultar o site CEPUNIFESP, vé até a drea de submiss3o de projetos clique
associadas ou aqueles que por qualquer motivo interromperam a avaliagio. " )

em "evite pendéncias® e va em "Problemas com o TCLE-veja como elaborar o termo"
RESPOSTA: todas as alteragdes foram realizadas

PENDENCIA ATENDIDA

Consideragdes sobre os Termos de apresentagio obrigatéria:
TCLE / Termos de Assentimento / Justificativa de Auséncia; Projeto Detalhado / Brochura; folha de rosto;
comprovante de recepgio PB_COMPROVANTE: Recurso Anexado pelo Pesquisador 2-Serd necessario enviar os questionarios que serio aplicados (conforme orientag3o da CONEP. qualquer
cepbrunaecristina20180517_141053.pdf; Outros aceitedracary2018.pdf questionario utilizado em uma pesquisa deve ser analisado pelo CEP e deve ficar anexado na Plataforma
Brasil, junto a todos os outros documentos).

RESPOSTA: o questionirio foi enviado

Recomendagbes: :
PENDENCIA ATENDIDA

Sem recomendagdes.

Bes ou éncias e Lista de

Todas as pendéncias foram atendidas.
Consideragdes Finais a critério do CEP:
O CEP informa que a partir desta data de aprovagdo, & necessirio o envio de relatérios parciais

1-Em relag3o ao TCLE: a)- Retirar a palavra "Apéndice * do cabegalho do documento, ja que o TCLE ndo é . 2
(semestralmente). e o relatério final, quando do término do estudo.

um anexo, mas sim um i bro deve ser redigido na forma de convite
por parte do i Favor redigir . dirigindo-se sempre aos sveis mas

ferindo-se o filho(a) “Estamos seu filho(a) para participar desta pesquisa que tem Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:
como objetivo...”: outro exemplo: *Concordo voluntariamente com a participagio de meu filho(a) neste Tipo Docaments y =y Posager Ator Shuagso
estudo e poderei ratirar...") c)- descrever os i de forma mais serdo InformacBes Basicas| PB_INFORMACOES_BASICAS_DO_P | 16/07/2018 Aceito
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11.2. Mini Exame do Estado Mental

MINI EXAME DO ESTADO MENTAL

Orientacao Temporal Espacial — questdo 2.a até 2.j pontuando 1 para cada resposta

correta. maximo de 10 pontos.

Registros — questao 3.1 até 3.d pontuacdo maxima de 3 pontos.

Atencao e cialculo — questio 4.1 até 4.f pontuacdo maxima 5 pontos.
Lembranca ou memoria de evocacao — 5.a até 5.d pontuacdo maxima 3 pontos.
Linguagem — questdo 5 até questao 10. pontuacdo maxima 9 pontos.

Identificacio do cliente
Nome:

Data de nascimento/idade:
Escolaridade: Analfabeto ( )
Avaliacdo em: / /

Oa3anos ()
Avaliador:

Pontuacdes maximas

Sexo:
4a8anos( )

mais de 8 anos ()

Pontuacdes maximas

Orientacio Temporal Espacial
1.Qual é o (a) Dia da semana? _
Dia do més?
Més?
Ano?
Hora aproximada?
2. Onde estamos?
Local?
Instituigdo (casa, rua)?
Bairro?
Cidade?
Estado?

[

— e

Linguagem
5. Aponte para um lapis e um reldgio. Faca o paciente
dizer o nome desses objetos conforme vocé os aponta

2

6. Faga o paciente. Repetir “nem aqui, nem ali, nem
1a”.
1

7. Faca o paciente seguir o comando de 3 estagios.
“Pegue o papel com a mao direita. Dobre o papel ao
meio. Coloque o papel na mesa™.

Registros

1. Mencione 3 palavras levando 1 segundo para cada
uma. Peca ao paciente para repetir as 3 palavras
que vocé menciou. Estabeleca um ponto para cada
resposta correta.

-Vaso, carro. tyjolo

3. Atencio e calculo
Sete  seriado  (100-7=93-7=86-7=79-7=72-7=65).
Estabeleca um ponto para cada resposta correta.
Interrompa a cada cinco respostas. Ou soletrar apalavra
MUNDO de tras para frente.

5

_ 3
8. Faga o paciente ler e obedecer ao seguinte:
FECHE OS OLHOS.
5y 1
09. Faga o paciente escrever uma frase de sua
propria autoria. (A frase deve conter um sujeito e um
objeto e fazer sentido).

(Ignore erros de ortografia ao marcar o ponto)
1

10. Copie o desenho abaixo.

Estabeleca um ponto se todos os lados e

angulos forem preservados e se os lados da intersegdo
formarem um quadnilatero.

1

4. Lembrancas (meméria de evacacio)
Pergunte o nome das 3 palavras aprendidos na questido
2. Estabelegca um ponto para cada resposta correta.

3




11.3. Escala Vignos

Vignos

1 — Alterac&o detectavel na postura ou na marcha, sobe escada sem auxilio do corrimao.

2 — Anda, mas sobe escada apenas com o auxilio do corriméo.

3 — Anda, mas sobe 8 degraus com auxilio por mais de 25 segundos.

4 — Anda, mas néo sobe escadas.

5 — Anda sem auxilio externo, mas ndo sobe escadas ou levanta da cadeira.

6 - Anda apenas com auxilio externo, uso de orteses.

7 — Na cadeira de rodas. Senta ereto, pode tocar a cadeira e é capaz de realizar atividades de
vida diaria na cama ou na cadeira.

8 — Na cadeira de rodas. Nao é capaz de realizar atividades de vida didria na cama ou na cadeira
sem assisténcia.

9 — Na cadeira de rodas. Senta ereto apenas com suporte. Pode realizar apenas minimas
atividades de vida diéria.

10 — Na cama. N&o pode realizar atividades de vida diaria sem assisténcia.




11.4. Avaliacdo Segmentar do Controle de tronco (SATCo-br)

Nome do Nivel de Nivel Estatico Ativo Reativo Comentarios
paciente: apoio funcional
Ne. ref.: manual
Avaliador: Enfaixa  Bragos e méos Manter posicdo neutra vertical da cabeca e do tronco
Data: mento elevados como acima do nivel de suporte manual
em indicado
pelve/co
Xas
usado
como
indicado
Minimo de cinco Enquanto vira a cabega Manter/ recuperar
segundos com os bracos elevados rapidamente apds breve
desequilibrio
, " % Cintura escapular. Posicdo da | Controle de cabeca. Os
~— -~ méo do avaliador pode variar a bracos devem ser
N - N "

partir da horizontal

apoiados em aparato
anterior ao longo do

teste

25

-

N

-~ o~

Axilas

Controle toracico

superior

Angulo inferior da escapula

Controle toréacico

médio

Acima das costelas

inferiores

Controle toracico

inferior




Abaixo das costelas

Controle lombar

superior

Pelve

Controle lombar

inferior

Nenhum suporte dado e

Controle completo de

faixas em pelve/coxas tronco
removidas
Deformidade f/ixa de coluna? Sim Nao Comentarios

Limitacdo da rotag&o cervical: Direita Esquerda

Comentérios




