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Resumo

As Distrofias Musculares (DM) sio um grupo heterogéneo de
doengas hereditdrias, tendo um comprometimento grave, progres-
sivo e irreversivel da musculatura esquelética, caracterizadas pela
degeneracio progressiva do tecido muscular. Este estudo tem como
objetivo avaliar a funcdo motora através da utilizagio da escala
Medida da Fung¢io Motora (MFM) em individuos com Distrofias
Musculares Progressivas. Foram avaliados 33 individuos com Distro-
fia Muscular de Cinturas (DMC), Distrofia Muscular de Duchenne
(DMD) e Distrofia Miotonica de Steinert (DMS). O instrumento
de pesquisa utilizado foi a escala de Medida da Fungio Motora
(MFM), que avalia 3 dimensées: posi¢io em pé e transferéncias,
fung¢ao motora axial e proximal e fungio motora distal. Constatou-
-se neste estudo a afirmagio dos achados da literatura quanto ao
comprometimento motor nas Distroflas Musculares Progressivas,
tendo o menor escore nas 3 dimensoes analisadas os individuos
com DMD. Foi possivel constatar que a escala MFM ¢ um eficaz
método de avaliagio para os individuos portadores de Distrofias
Musculares Progressivas, pois a sua utilizagio possibilita mensurar
0 comprometimento motor destes individuos, o que proporciona
um melhor direcionamento ao tratamento fisioterapéutico tendo
como auxilio um indicador evolutivo.
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Abstract

‘The muscular dystrophies (MD) are a heterogeneous group of
inherited diseases, with a severe, progressive and irreversible impair-
ment of the skeletal muscles, characterized by progressive degenera-
tion of muscle tissue. This study aimed to evaluate motor function
through the use of the Motor Function Measure scale (MFM) in
individuals with progressive muscular dystrophy. Were evaluated 33
patients with Limb-girdle Muscular Dystrophy (LGMD), Duchenne
Muscular Dystrophy (DMD) and Steinert Myotonic Dystrophy
(SMD). The survey instrument used was the Scale Motor Function
Measure (MFM), which assesses three dimensions: standing position
and transfers, axial and proximal motor function and motor function
distal. It was found the statement of findings in the literature as to
the motor impairment in progressive muscular dystrophies, with
the lowest score in three dimensions analyzed the individuals with
DMD. It was concluded that the scale MFM is an effective method
of assessment for individuals with progressive muscular dystrophy,
since its use enables measure motor impairment of these individuals,
providing a better direction to the physical therapy.
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Introducao

As Distrofias Musculares sdo um grupo heterogéneo de
doengas hereditdrias, tendo um comprometimento grave,
progressivo e irreversivel da musculatura esquelética, carac-
terizadas pela degeneracio progressiva do tecido muscular. A
apresentacdo clinica possui um amplo aspecto de variabilidade
devido ao grau de envolvimento musculoesquelético, cardfaco,
comprometimento pulmonar, idade e inicio dos sintomas [1-3].

A escassez de instrumento de avaliagio funcional especi-
fico para as doengas neuromusculares motivou um grupo de
pesquisadores do Servico de Reeducagao Pedidtrica L Escale,
Lion, Franca, a elaborar a Mesure de la Function Motrice
(MFM), com o objetivo de avaliar quantitativamente a func¢ao
motora destes pacientes [4]. A primeira versio da MFM foi
composta por 51 itens sendo validada entre 2000 e margo de
2001. Apés a primeira validagao observou-se a necessidade de
reduzir alguns itens, sendo entio elaborada a versio final com
32 itens validada entre 2002 e 2003 [5]. Em 2008 a escala
foi validada no Brasil [6].

A Medida da Fungiao Motora é uma escala relativamente
nova de ficil aplicagio permitindo melhor andlise da evolugio
da patologia, podendo ser utilizada para quantificar resultados
de tratamentos. F uma escala de alta confiabilidade, podendo
ser utilizada como instrumento de diagnéstico clinico [4,6].

O presente estudo tem como objetivo avaliar a fungio
motora através da utilizacgio da escala Medida da Fungio
Motora (MFM) em individuos com Distrofias Musculares
Progressivas.

Material e métodos

Esta pesquisa foi um estudo observacional, de coorte-
-transversal. O projeto do presente estudo foi aprovado
pelo Comité de Etica em Pesquisa com Seres Humanos da
Universidade do Extremo Sul Catarinense — UNESC sob o
n° do parecer 718/20006.

A amostra foi constituida por individuos com Diagnéstico
Clinico de Distrofias Musculares que fossem participantes da
ASCADIM (Associagao Sul Catarinense de Amigos, Familia-
res e Portadores de Distrofias Musculares Progressivas) e que
apresentassem as seguintes patologias: Distrofia Muscular de
Cinturas (DMC), Distrofia Muscular de Duchenne (DMD)
e Distrofia Mioto6nica de Steinert (DMS).

Todos os pacientes foram informados acerca dos objetivos
do estudo, bem como dos métodos de avaliagio a que seriam
submetidos. Apés os devidos esclarecimentos os mesmos
assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
(TCLE). Os individuos que nio assinaram o TCLE ou que
nao possuissem capacidade cognitiva suficiente para compre-
ender o comando verbal foram excluidos do estudo. Ao final a
amostra foi constituida por 33 individuos sendo separados em
trés grupos de acordo com o diagnéstico clinico. O perfodo
de avaliacio foi entre marco e maio de 2011.
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Foi utilizado como instrumento de pesquisa a escala MFM.
Esta escala é composta de 32 itens, divididos em 3 dimensoes:
Dimensao 1 — postura em pé e transferéncias, com 13 itens;
Dimensao 2 — fun¢io motora axial e proximal, com 12 itens;
Dimensao 3 — fun¢ao motora distal, com sete itens. Cada item
¢ pontuado de 0 a 3, sendo zero nao realizar o movimento ou
ndo manter a posigdo, 1 realizar parcialmente, 2 realizar de
forma lenta ou com compensagoes e 3 realizar de forma corre-
ta. Os escores parciais e totais das dimensoes sdo expressos em
porcentagem em relacio ao escore méximo de 96 pontos [4-7].

Os dados foram analisados pelo Programa de Estatistica
SPSS 17.0 for Windows. Utilizando-se da Andlise de Frequ-
éncias, Teste Paired-Samples T Test (#: p < 0,01/*:p < 0,05).
Nos resultados do estudo a média do escore de cada dimensao
da escala foi comparada com o escore maximo de 96%.

Resultados

A amostra do presente estudo foi composta por trinta e trés
(33) pacientes de ambos os géneros, sendo separados em 3 grupos:
O Grupo 1 —DMC composto por sete (07) individuos (21,2%),
sendo 57,1 % género masculino € 42,9% feminino com média de
idade de 33,71 anos (DP + 14,03); O Grupo 2 - DMD composto
por sete (07) individuos (21,2%), sendo 100% género masculino
com média de idade de 15,57 anos (DP # 8,77); O Grupo 3 —
DMS composto por dezenove (19) individuos (57,6%), sendo
57,9 % género masculino e 42,1% feminino com média de idade

de 33,71 anos (DP % 14,03) (Tabela I).

Tabela I - Caracteristicas dos pacientes.

Pacientes Género (%) IdadeMé-
Patologia Grupo (%) Masculino dia
(n =33) Feminino DP(+)

DMC 1 21,2 57,1 33,71 =
42,9 14,03

DMD 2 21,2 100 15,57 =
8,77

DMS 3 57,6 57,9 29,84 =
42,1 13,91

DMC: Distrofia Muscular de Cinturas; DMD: Distrofia Muscular de
Duchenne; DMS: Distrofia Mioténica de Steinert. DP: Desvio Padrao.
N: nimero. Método Estatistico Empregado: Andlise de Freqiéncias do
Software SPSS.

A Figura 1, apresenta a comparagio da média de porcen-
tagem das 3 dimensées do teste e escore total analisando os 3
grupos comparados com o escore total da escala de 96 pontos.
Pode-se observar que na Dimensdo 1 a média do Grupo 1
foi de 49,45 (+ 27,53); o Grupo 2 foi de 23,08 (+ 28,01) e
o Grupo 3 foi de 78,00 (z 29,18).

Na Dimensio 2 a média do Grupo 1 foi de 88,10(x
16,57); o Grupo 2 foi de 66,27 (z 29,76) e o Grupo 3 foi
de 95,61 (+ 5,58).
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Na Dimensio 3 a média do Grupo 1 foi de 93,88
(£10,55); o Grupo 2 foi de 68,71 (+ 24,57) e o Grupo 3 foi
de 91,73 (+ 10,27).

Quanto ao Escore Total, o Grupo 1 teve como média
73,66 (+18,38); o Grupo 2 obteve 49,26(+ 26,87) e o Grupo
3 foi de 87,61 (+ 15,26).
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D1: Postura em Pé e Transferéncias; D2: Fungdo Motora Proximal e
Axial; D3: Fung@o Motora Distal. Método Estatistico Empregado: Paired-
-Samples T Test (#: p < 0,01/*:p < 0,05).

Discussao

As Distrofias Musculares Progressivas (DMP) englobam
um conjunto de patologias de origem genética, com compro-
metimento grave, progressivo e irreversivel da musculatura
esquelética. O termo distrofia muscular tem sido empregado
para os casos de miopatias rapidamente progressivas, genetica-
mente determinadas e de natureza degenerativa primdria, com
incapacidades funcionais crescentes e diminui¢ao da qualidade
de vida. Algumas distrofias, porém, sio mais lentamente pro-
gressivas, como a Distrofia Miotonica (DM) [1,8,9].

A utilizagao da Escala MFM permite a precoce identifica-
¢io e quantificagio das perdas motoras, sendo uma escala de
alta confiabilidade, podendo ser utilizada como instrumento
de diagnéstico clinico. Devido a esta possibilidade na detecgio
precoce das alteragoes motoras, é possivel realizar intervengoes
necessdrias com o objetivo de otimizar-se na funcio motora
e melhorar a adaptagdo dos pacientes em suas atividades de
vida didria [6,10].

Neste estudo observamos que em relagao as dimensoes
analisadas pela escala MFM, nos 3 grupos analisados, houve
comprometimento motor devido ao escore ser inferior quando
comparado com o escore total de 96 pontos.

Verifica-se que na dimensio 1, o Grupo 1 ¢ o Grupo 2
apresentaram média de escore inferior a 50%, tendo um com-
prometimento na postura em pé ¢ transferéncias. O grupo 3
apresentou escore acima de 50%.

Na dimensio 2, verifica-se que todos grupos apresentaram
escore maior que 50% sendo o menor escore do teste foi do
grupo 2, seguido do grupo 1 e grupo 3. A dimensio 2 avalia
a fungio motora proximal e distal.

Na dimensao 3, verifica-se que todos os grupos apresenta-
ram escore superior a 50%, sendo que o Grupo 2 apresentou
maior acometimento motor, seguido pelo Grupo 1.
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Na Distrofia Muscular de Cinturas (DMC) a progressio
¢é extremamente varidvel, mas normalmente é mais lenta, de
forma continua ou insidiosa, tendo periodos de rdpida pro-
gressdo alternados com periodos estaciondrios [11]. Observa-
-se que a fraqueza muscular abrange inicialmente os musculos
da cintura pélvica e/ou escapular, no entanto é mais comum
que a fraqueza tenha inicio pelos musculos dos membros
inferiores, j4 sobre a fraqueza dos membros superiores pode
levar anos para surgir [12].

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) ¢ a forma
mais comum de distrofia, afeta frequentemente meninos e a
sua incidéncia ¢ de 1:3.500 nascidos [2,13]. E a patologia de
maior acometimento funcional em menor espago de tempo,
iniciando os sinais e sintomas clinicos dos 3 a 5 anos de idade
e tornando-se incapazes de realizar as suas atividades de vida
didria muito precocemente [3,14].

A Distrofia Miotdnica Tipo 1 ou de Steinert é uma do-
enca de heranca autossdmica dominante com manifestagoes
clinicas varidveis. Os sinais e sintomas sio multissistémicos,
em virtude do envolvimento dos musculos esqueléticos, por
isso apresentam miotonia e fraqueza muscular. O envolvi-
mento do membro ¢ geralmente distal nos estdgios iniciais
da doenca, mais tardiamente atingindo os musculos do
tronco e musculos proximais, podem causar dificuldades na
marcha e, posteriormente, necessidade de cadeira de rodas
[2,11,15-17].

Devido a escala MFM ter sido validada no Brasil em 2008
[6], até 0 momento existem poucos estudos referenciando o
uso da mesma em pesquisas nacionais.

Em estudo realizado na Holanda utilizando-se da escala
MFM com 70 individuos portadores de DMD, verificou-se
que o comprometimento motor foi severamente comprometi-
do na realizacio do teste e evidencia uma grande variabilidade
na fung¢io motora distal [7].

Em estudo evolutivo realizado com individuos portadores
de DMD utilizando-se a escala MFM mostrou que o escore
da escala diminui de forma continua e exponencial com a
idade e que se a D1 estiver préxima de 40% ou o escore total
estiver préximo de 70% ¢é possivel predizer que este paciente
ird perder a marcha em um ano. Menciona que a utilizacio
da medida funcio motora como sendo um complemento
para a andlise dada forca muscular, sendo utilizada como um
indicador do perfil do individuo de DMD [18].

Na literatura, até o momento, os programas de intervengao
aos individuos portadores de DMD tém centrado principal-
mente na melhoria e manutencao da deambulagio. Com a
melhora na expectativa de vida destes pacientes a fungao dos
membros superiores também merece atencoes especificas nos
programas de reabilitacdo e de pesquisa [7].

Estudo evolutivo, para avaliar a qualidade de vida dos
individuos portadores de Distrofias Musculares Progressivas
comparando com um grupo controle, evidenciou que houve
alteragio em todos os dominios avaliados, sendo o dominio
fisico o que teve maior queda [8].
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Em estudo realizado com 48 individuos com diagnéstico
de Distrofia Miotdnica de Steinert Tipo 1, utilizou-se da
escala MFM para classificar os participantes do estudo em
cinco classes, sendo: sem comprometimento clinico, minimos
sinais de incapacidade, fraqueza distal, fraqueza proximal e
nao deambulagio para correlacionar com os objetivos do
estudo em analisar composi¢do corporal [15].

Em consequéncia das indmeras possibilidades de técnicas
de manuseios terapéuticos, atualmente, os fisioterapeutas e
demais profissionais da satide necessitam de instrumentos de
avaliacdo que possam ser utilizados como ferramentas con-
fidveis para selegio de pacientes, monitorizagio da conduta
terapéutica, bem como estabelecer prognéstico de recuperagio
e, consequentemente, um critério de alta [9,19].

As avaliagbes quantitativas e qualitativas das habilidades
funcionais e incapacidades motoras sio essenciais para o
planejamento do programa de tratamento e para andlise dos
estdgios de evolugio da patologia. Medidas instrumentais para
avaliar o déficit motor e forca muscular sio frequentemente
utilizados [4,20,21].

Conclusao

Torna-se necessdrio a utilizacao de ferramentas confidveis
para verificar o quadro evolutivo do paciente. Os fisioterapeu-
tas e demais profissionais da satide necessitam de instrumentos
de avaliagio que auxiliem na monitoriza¢io do paciente para
melhor direcionar a conduta terapéutica, bem como estabele-
cer prognéstico. Este estudo demonstrou que a escala MFM
¢ um eficaz méctodo de avaliagao de paciente com Distrofias
Musculares Progressivas, possibilitando a mensuragao do
comprometimento motor e auxiliando no direcionamento
do tratamento.
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