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Resumo

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é a mais comum das distrofias. Trata-se de uma doenca genética, de carater recessivo ligada ao
sexo. Sua incidéncia é de 1:3500 meninos nascidos vivos. A manifestacio clinica da doenga ocorre nos primeiros anos de vida, onde a
crianga apresenta quedas frequentes, fraqueza dos misculos do quadril, caracterizando uma marcha anserina, pseudo-hipertrofia muscular
e presenga da manobra de Gowers. O objetivo deste trabalho foi descrever a evolugao de um caso de DMD, a partir de pesquisa documen-
tal e de campo. O estudo combinou pesquisa documental e de campo. Foram realizadas avaliagdes do desempenho motor e funcional a par-
tir da aplicagdo das escalas Medida da Funcdo Motora (MFM); indice de Barthel (IB) e Escala de Vignos. Os resultados dos exames de
espirometria, eletrocardiograma e exame de DNA revelaram dados que contradizem com a literatura. Em relacdo a escala MFM, o paciente
apresentou um bom desempenho nas motricidades axial, proximal e distal e um menor desempenho nas posicoes em pé e transferéncias. E
na correlagdo de dados entre o total da escala MFM, a Escala de Vignos e o 1B, observa-se que o paciente encontra-se dentro da mediana tra-
¢ada para validacdo da escala MFM. Este caso é uma ilustragio da variedade de diferentes formas de evolugdo da doenca e um exemplo in-
teressante a ser conhecido.

Descritores: Distrofia muscular de Duchenne; Desempenho psicomotor; Estudo de casos

Abstract

Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) is one of the most commons type of dystrophy. It is a gender linked recessive genetic disease. Its in-
cidence is 1:3500 born alive boys. Clinical manifestations of the disease occurs in the first years of life, when the child presents frequent falls,
hip muscle weakness, a typical march, muscular pseudohypertrophy and presence of Gowers’s maneuver. The goal of this work was detail
describe one DMD case evolution from documental and field research. Data were collected through a documental research; were perfor-
med motor and functional performances evaluations through Motor Function Measure (MFM) Scale, Barthel Indice (BI) and Vignos Scale.
Results from spirometry, electrocardiography and DNA exams contradicts literature data. Through MFM scale patient presented a very good
axial, proximal and distal motricity performance but in stand up and transference position a lower performance was observed. Data corre-
lation among total MFM and Vignos scales and IB showed that the patient is into the median drawn to MFM scale validation. This case is an
illustration of the variety of different forms of the disease and an interesting example to be known.

Descriptors: Muscular dystrophy, Duchenne; Psychomotor performance; Case studies

Introducéao membrana e na estabilidade da membrana plasmatica. Aceita-se
que sua auséncia pode romper o mecanismo normal da liberagao
controlada do célcio, que é indispensdvel para a contragao da fibra
muscular, ou que sua auséncia enfraquece as membranas dos mi6-
citos, tornando tais células susceptiveis a ruptura do sarcolema du-
rante a contragdo do musculo. Pode permitir também a entrada de
excesso de cdlcio e a ativacdo inadequada de proteases e fosfoli-
pases com consequente dano da fibra muscular®?®.

As fibras necrdticas sao ingeridas por macréfagos e, a medida que
sdo destruidas, sdo substituidas por tecido fibroadiposo que sera ca-
paz de ocupar um volume igual ou até maior que aquele ocupado
pelas fibras que estdo sendo substituidas, caracterizando uma
pseudo-hipertrofia das musculaturas envolvidas’.

O diagnéstico da DMD inclui exame fisico, dosagem sérica das
enzimas creatino-cinase (CK) e piruvato-cinase (PK), creatinina fos-
foquinase sérica (CPK), aspartato animotransferase (ST), alanina
aminotransferase (ALY), desidrogenase latica (LDH), enolase e ani-

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é a mais grave e a mais
comum das distrofias, tem seu inicio nos primeiros anos de vida, com
evolugao progressiva relativamente rapida. Sua incidéncia é de 1 caso
para cada 3.500 nascidos vivos. £ uma doenca genética recessiva li-
gada ao sexo que afeta jovens do sexo masculino na proporgao de
50% dos filhos, sendo que 50% das filhas sdo portadoras'.

Estudos diversos tém discutido novas perspectivas de tratamento
medicamentoso e terapéutico, buscando ndo apenas conter a evo-
lucdo do quadro, desacelerando as perdas, mas também propor-
cionar qualidade de vida as pessoas com a DMD e suas familias.
Relatos de caso que se destacam por trajetérias diferenciadas de
evolugdo dessa condi¢do genética podem contribuir para o co-
nhecimento e discussao de novas perspectivas.

Revisao da literatura

A DMD € causada por mutagao do gene que codifica a proteina drase carbonica lll, transaminase glutimica oxalacética (TGO),
distrofina, que se encontra no brago curto do cromossomo X, em transaminase glutamica pirdvica (TGP), entre outras. Também sao
Xp21. A mutagao génica mais comum é uma delecdo, de tamanho realizadas a eletroneuromiografia, eletrocardiograma, exame de
variado, porém nio se correlaciona com a intensidade da DNA e biépsia muscular®39-1°,
doenca®?¢, A DMD estd presente desde o nascimento, porém a manifestagao

A fungdo da distrofina ainda nio foi totalmente esclarecida, mas clinica da doenca geralmente ocorre entre 3 e 5 anos de idade. As
pode eventualmente desempenhar um papel na sinalizagao trans- criangas afetadas caem com frequéncia, apresentando dificuldade
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de acompanhar o ritmo dos seus amigos durante as brincadeiras. Os
atos de correr, saltar e pular sempre sdo anormais, parecem ser me-
nos ativos que o habitual. Muitos deles tém outra forma de atraso,
como o psicomotor, podendo a fraqueza muscular passar desper-
cebida no inicio da doenca®'".

A progressao da doenga ocorre no sentido caudal-cranial, tornando
os sintomas mais evidentes aos 5 anos de idade, além das quedas fre-
quentes, aparecem fraqueza dos misculos do quadril, pseudo-hiper-
trofia da musculatura das pernas e manobra de Gower positiva®”'.

As contraturas do tenddo do calcaneo e dos ligamentos iliotibiais
tornam-se evidentes aos 6 anos de idade, quando a marcha digiti-
grada esta associada a uma postura lordética. A fraqueza dos mus-
culos abdominais e paravertebrais sdo responsaveis também pela
postura lordética e pelo abdome protuberante quando de pé e
pelo dorso arredondado quando sentado™'".

As panturrilhas sao hipertrofiadas devido ao grande esforco a que
seus gastrocnémios sdo submetidos para compensar o déficit dos
miusculos antero-laterais das pernas e para auxiliar o equilibrio na
marcha digitigrada que esses pacientes apresentam?.

Iniciando-se a fase ambulatéria da doenca, os pés assumem uma
posi¢ao equinovara resultante do encurtamento dos mdsculos pos-
teriores da panturrilha, que atuam sem a oposicao normal dos
musculos pré-tibial e fibular. Mais tarde, os misculos posteriores da
coxa tornam-se permanentemente encurtados, de maneira seme-
Ihante ocorrem contraturas nos flexores do quadril por causa da fra-
queza relativamente maior dos masculos extensores do quadril e ab-
dominais, o que acarreta oscilagdio da pelve e lordose
compensatdria para a manutengao do equilibrio em pé. Tais con-
traturas caracterizam uma postura tipica da DMD: hiperlordose lom-
bar, flexdo e abdugdo do quadril, flexdo de joelho e flexdo plantar''.

As criangas entre 9 e 11 anos, se ndo forem submetidas a cirur-
gia ou o uso de Orteses perdem a capacidade de deambulagdo; as
contraturas articulares e as limitagdes da flexao do quadril e da ex-
tensdo dos joelhos, dos cotovelos e dos punhos sdo agravadas pelo
sentar prolongado®'2.

Aos 12 anos, a maioria dos pacientes depende de uma cadeira
de rodas, podendo continuar em pé com Orteses até os 16 anos de
idade. As contraturas tornam-se fixas e, com frequéncia, uma es-
coliose progressiva se desenvolve devido ao enfraquecimento de-
sigual dos miusculos paravertebrais e pode estar associada a
d0r5'11'13.

A redugdo da capacidade vital forgada (CVF) é maior quanto mais
severa for a escoliose, para cada 10° de escoliose tordcica, a CVF
diminui em cerca de 4%, além de 4% de perda por ano, devido a
atrofia muscular progressiva da DMD. Uma vez que o paciente de-
pende da cadeira de rodas, o principal meio para tratar a escoliose
é conservador, com o uso de értese para a coluna vertebral, ou a es-
tabilizagdo cirdrgica®™.

A medida que a musculatura respiratéria se atrofia, a tosse torna-
se inefetiva e as infec¢gdes pulmonares tornam-se mais frequentes.
Entre 15 e 17 anos tem um comprometimento respiratério crescente
e com possivel necessidade de ventilagdo assistida®'*15-16,

O prolongamento da deambulagao ajuda a retardar os problemas
que, em geral se desenvolvem uma vez que a crianga passa a usar
cadeira de rodas o tempo todo, entre eles, a obesidade'*.

O objetivo deste estudo foi descrever detalhadamente a evolucao
de um caso atipico de DMD a partir de pesquisa documental e de
campo.

Relato de caso

O estudo foi aprovado pelo Comité de Ftica em Pesquisa da Uni-
versidade Paulista sob o protocolo n° 727/09, contou com a parti-
cipacdo de um paciente, 17 anos, que apresenta diagnéstico clinico
e laboratorial de DMD. Observou-se neste paciente um desenvol-
vimento fora dos padrdes descritos pela literatura, quando se trata
de pessoas com a DMD. O mesmo assinou o termo de consenti-
mento livre e esclarecido.

Inicialmente, realizou-se uma pesquisa de documentos a partir
de laudos médicos, exames complementares e prontudrio da clinica
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de fisioterapia da Universidade Paulista, Campus Sorocaba-SP, onde
foram obtidas informagdes sobre tratamento medicamentoso e fi-
sioterapéutico.

Para medida da fungdo motora, foi utilizada a escala Medida da
Fungdo Motora (MFM), elaborada e validada para doengas neuro-
musculares pelo grupo de pesquisadores do Servico de Reeducacéo
Pedidtrica L Escale, Lyon, Franga, sendo que esta escala foi tradu-
zida e validada para o portugués por lwabe'” (2009).

A MFM fornece uma medida numérica das capacidades motoras
do paciente portador de uma doenga neuromuscular. Compreende
32 itens, estaticos e dindmicos. Os itens sao testados nas posigdes
deitado, sentado ou em pé e sdo divididos em trés dimensoes: Di-
mensdo 1 (D1) — posicdo em pé e transferéncias, com 13 itens; Di-
mensdo 2 (D2) — Motricidade axial e proximal, com 12 itens; Di-
mensdo 3 (D3) — Motricidade distal com 7 itens, dos quais 6
referentes ao membro superior.

Cada item é graduado em uma escala de quatro pontos, a gra-
duagao genérica é definida por: 0 — Nao pode iniciar a tarefa ou ndo
pode manter a posicdo inicial; 1 — Realiza parcialmente o exerci-
cio; 2 — Realiza parcialmente o movimento solicitado ou o realiza
completamente, mas de modo imperfeito (compensacdes, tempo in-
suficiente de manutengao da posicao, lentidao, falta de controle do
movimento); 3 — realiza completamente, “normalmente” o exerci-
cio, com movimento controlado, perfeito, objetivo e realizado com
velocidade constante'’.

Para avaliar a habilidade funcional, foi aplicado o Indice de
Barthel (IB). Trata-se de um questiondrio utilizado para verificar a si-
tuagdo funcional dos individuos, composto por 10 dreas de ativi-
dades de vida didria (AVD’s) relacionadas ao vestudrio, alimenta-
¢ao, higiene pessoal e transferéncia, classificando-os como
dependente, semidependente ou independente'”.

Para classificar o grau de incapacidade funcional, foi aplicada a
escala de Vignos e Brooke. Inicialmente Vignos, Spencer e Archibald
publicaram uma escala de avaliagdo funcional para DMD para ana-
lise dos membros inferiores, esta foi modificada por Brooke para in-
cluir os membros superiores. Esta escala é amplamente utilizada, em
razdo da facilidade e simplicidade, analisa o desempenho muscu-
lar global, porém com pouca especificidade'”.

A partir de pesquisa de documentos pode ser analisado exames
de dosagem de CPK, exame de DNA, densitometria 6ssea, eletro-
cardiograma (ECG), espirometria, eletroneuromiografia e hemo-
grama completo (Quadro 1).

O paciente estudado realizou tenotomia do tendao do calcaneo,
faz tratamentos farmacolégicos com administragao de deflazacort
(30 mg), ranitidina (150 mg) e faz reposicao de célcio. Realiza fi-
sioterapia duas vezes por semana em solo e em piscina terapéutica,
destaca-se neste paciente a manutencdo da deambulagao e seu de-
sempenho pulmonar satisfatorio.

Ap6s aplicacao da escala MFM na versdo em portugués, obteve-
se os resultados através dos escores em porcentagem por dimensao.
Na D1, o resultado foi de 35,90%, na D2, o escore encontrado foi
de 88,89% e na D3, obteve-se 100%. O resultado do escore total
foi de 59,38% (Gréfico 1).
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Grafico 1. Representacio grafica dos escores em porcentagem por
dimensao
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Quadro 1. Resultados encontrados para os exames realizados

Exame Valores de referéncia Resultados encontrados Exame alterado
CPK CPK até 14 anos: 20 US/ml 2080 US/ml Aumentado
DNA Detecta delecoes Nao foi identificada delecao
DO Valor-T igual ou superiora -1,0 | Coluna lombar DMO de 0,671 g/cm? Abaixo dafe.xpectz/it!va para sua

aixa etaria
Ao: 20-30 mm Ao: 25 mm
AE: 20-30 mm AE: 25 mm
Ecocardiograma DdVE: 35-49 mm DdVE: 46 mm Normal
EdSIV: 7-8 mm EdSIV: 7 mm
EAPPVE: 7-8 mm EAPPVE: 7 mm
, , CVF: 2,13L CVF: 2,351
Espirometria Normal
VEF1:1,87L VEF1:2,16L

Condutibilidade nervosa

Sinais de hiperexcitabilidade ao re-
pouso e potenciais de

pirdvica: 5 a 49 U/L
Desidrogenase lactica total
(DHL): 50 a 300 U/L

EMG de MMII pequena amplitude e com Padrao miopatico
preservada ~ N
alteragdo da morfologia a
contragao
Transaminase glutamica Transaminase glutamica oxalacética:
oxalacética: 9 a 48 U/L 111 UL
Hemograma Transaminase glutamica Transaminase glutamica pirdvica: Elevado

Desidrogenase lactica total (DHL):

131U/L

391 U/L

A pontuacio do Indice de Barthel somou um total de 90 pontos,
classificando o paciente como independente.

A composicao dos graus da Escala de Vignos e Brooke, obteve um
escore total de 8 pontos, somando-se o escore de quadril e mem-
bros inferiores, ombros e membros superiores e fungao bulbar.

Discussao

De acordo com Fenichel™ (1995), a DMD é reconhecida no ter-
ceiro ano de vida e, antes dos cinco anos de idade, a concentracdo
sérica de CPK encontra-se acima do limite superior da normalidade.
A elevagdo de CPK pode ser o primeiro indicio da patologia e pode
ser utilizada para fins diagndsticos, mostrando-se aumentada em to-
dos os casos, cerca de 20 a 100 vezes'%'3.

Observou-se neste paciente, um aumento significativo na dosa-
gem da enzima CPK, onde os valores normais para criangas até 14
anos sao de 20 US/ml, no exame realizado a dosagem de CPK mos-
trou-se 100 vezes acima do normal, portanto houve uma concor-
dancia entre os resultados obtidos e os encontrados na literatura.

A descricdo feita por Harrison® (1991) em relagdo a andlise do
DNA mostra que € possivel ter a certeza do diagnéstico de certos
distdrbios musculares através deste exame, porém na DMD e Dis-
trofia Muscular de Becker (DMB), apenas 60 a 70% dos pacientes
apresentam mutacdes deletérias ou de duplicagdo onde sao facil-
mente detectdveis através de técnicas de Biologia Molecular®. Neste
estudo de caso, utilizou-se a técnica de PCR (Polymerase Chain
Reaction), que detecta aproximadamente 98% das delegdes, con-
tudo ndo foi identificada delecdo no DNA do paciente.

Os valores da Densidade Mineral Ossea (DMO) apresentados re-
presentam a mineralizacdo éssea do local e refletem o risco de fra-
tura. Foi obtido um valor da DMO da coluna lombar (L1-L4) de
0,671 g/ cm?, estando 64% abaixo da expectativa esperada para sua
faixa etdria.

De acordo com estudos realizados por Santos et al.'® (2006) a
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perda 6ssea foi encontrada em 31% dos pacientes com DMD, esta
perda dssea € caracterizada por baixa massa dssea e deterioracdo
na microarquitetura do tecido dsseo, aumentando a fragilidade dos
0ss0s e deixando-os mais susceptiveis a fraturas. Esse tipo de alte-
racao pode ser agravado com o uso de corticosterdides, isso evi-
dencia a importancia de atividades fisioterapéuticas com descarga
de peso e manipulagdo com tragdo e aproximacao das articulagdes.

Segundo Adams et al.'" (1998) na DMD, os mdsculos lisos sdo
poupados, mas o coragdo costuma ser acometido, podendo surgir
varios tipos de arritmias. As alteragdes apresentadas no ECG sao re-
sultantes da perda de fibras cardiacas e de sua substituicao por fi-
brose na parte basal da parede ventricular esquerda.

O exame de ECG do paciente foi realizado na presenca de ritmo
sinusal, apresentando: cavidades cardiacas com dimensdes normais,
espessura miocdrdica e arco adrtico sem anormalidades, ventriculo
esquerdo com fungado sistélica preservada sem alteracao contratil
segmentar, aparelhos valvares sem alteracoes anatomicas com dis-
creto refluxo pulmonar ao Doppler e pericardio com aspecto nor-
mal, havendo uma contradigdo com estudos literdrios.

Na DMD a espirometria geralmente serve como um guia para de-
tectar distirbios respiratérios durante o sono e também é usada para
monitorar e avaliar a fungdo respiratéria. A capacidade vital comega
a decair por volta dos 7 anos de idade, sendo que aos 14 anos chega
a atingir metade dos valores esperados e por volta dos 21 anos de
idade atinge valores préximos aos 20% do esperado. Nestes casos,
é necessdario suporte respiratério®'%-2°,

Quando a capacidade vital forcada (CVF) for menor que 2,1 li-
tros ou o Volume Expiratério Forgado no primeiro segundo (VEF1)
for menor que 2,1 I/seg, provavelmente o pico de fluxo da tosse di-
minuird, levando a uma maior susceptibilidade as infecgdes pul-
monares'?.

Os valores encontrados nas medidas da capacidade vital do pa-
ciente estudado foram superiores a esperada, correlacionando com

Desempenho funcional na Distrofia Muscular de Duchenne



portadores de DMD da mesma idade. O teste da fungao pulmonar
através da espirometria obteve os seguintes parametros: Capacidade
Vital Forgada (CVF) 2,35 litros, apresentando desempenho de
110,2%, sendo o valor de referéncia 2,13 litros. No Volume Expi-
ratério Forgado no 1° segundo (VEF1), o resultado foi de 2,16 litros,
apresentando desempenho de 115,1%, sendo o valor de referéncia
1,87 litros conclui-se, portanto, que os valores encontram-se den-
tro da normalidade, em relagdo aos valores de referéncia e acima
dos valores descritos em artigos cientificos.

Nos casos de DMD, ao exame de EMG, espera-se encontrar
anormalidades na atividade elétrica da contragdo de fibras muscu-
lares e também caracteristicas tipicas de miopatia®®'".

Dados eletroneuromiogréficos obtidos através do exame reali-
zado pelo paciente, feito com eletrodo de agulha monopolar, en-
controu-se ao repouso sinais de hiperexcitabilidade de membrana
representados por ondas positivas e fibrilagdes, e evidenciou-se po-
tenciais de pequena amplitude e com alteracdo da morfologia
(alargados) a contragdo, com caracteristicas de um padrao miopa-
tico. A neuroconducdo sensitiva e motora estudada nos membros
inferiores revelou-se normal em velocidade, apresentando dimi-
nui¢do da amplitude do potencial motor. Havendo, portanto, evi-
déncias eletrofisiol6gicas de miopatia.

Silva et al.'® (2003) descreveram em seus estudos que, na DMD
h&a um aumento nos niveis das enzimas TGO, TGP, LDH. No he-
mograma apresentado observam-se niveis elevados destas enzi-
mas. Os valores enzimdticos aumentados podem resultar em um
diagnéstico errdneo de hepatite, devendo-se entao determinar a CK
sérica e, se esta estiver elevada hd suspeita de uma miopatia e ndo
de uma doenga hepética®'.

Entre os exames indicados para o diagndstico da DMD figura o
exame de bidpsia muscular. Este exame, de acordo com Rowland?®
(2005), ndo € necessario se o teste sanguineo do DNA e o fenétipo
clinico forem diagnésticos. Se nao for encontrada nenhuma delegao
e ndo se dispuser de técnicas para determinacao da sequéncia da dis-
trofina, haverd necessidade de biépsia muscular. No exame de DNA
realizado pelo paciente, ndo foi identificado nenhuma delecao,
portanto, foi solicitado a familia o exame de bidpsia muscular. O ob-
jetivo deste exame foi confirmar o diagnéstico de DMD tendo em
vista o quadro atipico de desenvolvimento do paciente estudado.

Os resultados obtidos no exame de bidpsia muscular foram com-
pativeis com distrofinopatia e confirmam distrofia muscular tipo Du-
chenne.

Em relacdo ao tratamento medicamentoso, ndo ha evidéncia
cientifica sobre o momento ideal para iniciar a medicagdo com cor-
ticosterdides, no entanto, ha muitas indicacdes de que é melhor co-
megcar logo apés o diagndstico da patologia, com o intuito de re-
tardar a deterioragdo muscular. Os glicocorticéides reduzem
significativamente o avango da DMD, em até 3 anos, mas alguns pa-
cientes ndo toleram essa terapia®*2.

Ha evidéncias de que o tratamento com deflazacort também be-
neficie a fungao pulmonar. Existe pouca informacao sobre os efei-
tos a longo prazo (maior que 2 anos) do deflazacort sobre a fungao
muscular?*%3,

Em um estudo realizado por um periodo de 8 anos, foi observado
que o uso de deflazacort em DMD prolonga a deambulacao por
pelo menos 2 anos, retarda o declinio da capacidade vital e adia a
necessidade de ventilacio mecanica?*.

Segundo estudos realizados por Ratliffe'* (2000), a cirurgia para
tenotomia inclui o alongamento do tendao Aquileu, dos tenddes dos
tensores da fascia lata e dos muisculos posteriores da coxa, podendo
ser feita quando a marcha torna-se deficitaria devido a deformidade
do pé. Ap6s a cirurgia, com a utilizacdo de 6rteses a marcha pode
ser preservada em média por 3,3 anos. De acordo com o prontua-
rio do paciente, o mesmo realizou uma cirurgia para tenotomia do
tendao Aquileu e faz uso de 6rteses noturnas, o que pode ter con-
tribuido para manutengdo da deambulagdo'.

A conduta fisioterapéutica realizada neste paciente baseia-se na ci-
nesioterapia através de autoalongamentos musculares ou alongamen-
tos passivos de forma global, fortalecimento muscular sem cargas, mo-
bilizagdes articulares, dissociagdo entre cingulos pélvico e escapular,
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treino de equilibrio e propriocepcao, exercicios para coordenagao mo-
tora fina e treino de marcha. Sao realizados também exercicios respi-
ratrios associados a membros superiores, conscientiza¢do diafragma-
tica e exercicios com a utilizagdo de incentivadores a fluxo respiratério.

De acordo com Silva et al.'® (2003) a atuacio da fisioterapia na
DMD tem o objetivo de retardar a incapacidade de andar e a con-
sequente dependéncia em cadeiras de rodas, além de prevenir de-
formidades e outras complicagdes. A fisioterapia tem como re-
curso a cinesioterapia motora e respiratéria que promove uma
melhor qualidade de vida desses pacientes.

Semanalmente sdo realizados no paciente estudado, exercicios
em piscina terapéutica, com técnicas de Halliwick, Bad Ragaz e
exercicios respiratorios. Caromano et al.? (1998) descreveram que
a hidroterapia é uma forma cldssica de tratamento fisioterapéutico,
utilizada em grandes variedades de disfungdes. Neste tipo de ativi-
dade, as propriedades fisicas da agua aquecida promovem facilita-
cdo dos movimentos e alivio das dores. Permitem também um tra-
balho em grupo, o que torna a terapia agradavel, principalmente
para criangas, pois 0 meio aqudtico permite a pratica de atividades
que podem ser dificeis de serem realizadas em solo.

De acordo com a avaliagdo motora e funcional foi realizada uma
correlagdo entre os dados encontrados para a validagao da escala
MFM e os escores obtidos na avaliagao do paciente estudado. Ob-
servou-se que a escala MFM, tanto nas suas trés dimensdes quanto
no escore total correlacionou-se linearmente com a Escala de Vig-
nos, de modo negativo, ou seja, quanto maior a pontuagao na Es-
cala de Vignos, menor o escore na MFM e positivamente com o IB,
de modo que quanto maior o IB maior o escore na MFM.

Os resultados referentes a correlagdo negativa entre os escores da es-
cala MFM e a Escala de Vignos obtidos pelo paciente estudado en-
contram-se dentro da mediana tracada na validagdo da escala MFM
para o portugués, descrita por lwabe'” (2009). Destacou-se um melhor
escore do paciente estudado nas D2 e D3, em relagdo ao grupo estu-
dado que obteve a mesma composicdo de graus da Escala de Vignos.

Os resultados referentes a correlagao positiva entre os escores da
escala MFM e IB obtidos pelo paciente estudado encontram-se den-
tro da mediana tragada na validagdo da escala MFM para o portugués.

O paciente apresentou um bom desempenho nas motricidades
axial, proximal e distal e um menor desempenho nas posi¢coes em
pé e transferéncias.

Conclusao

E conhecida a grande variagio da evolugio clinica entre pessoas
com Distrofia Muscular de Duchenne. Isto poderia ser até esperado,
visto tratar-se de uma alteracdo em um dos maiores genes humanos
— 0 Xp21, que direciona a produgao de distrofina. Esta variacdo é
afetada claramente pelo uso de medicagdo, o que pode ter in-
fluenciado o desenvolvimento da doenga no presente caso. No en-
tanto, o conhecimento atual sobre efeitos de medicamentos na
evolugdo da DMD ndo justifica uma evolugdo tao lenta e vantajosa.
Neste sentido, € vidvel acreditar numa variagao de alteragao gené-
tica menos agressiva e um padrao de evolugdo que foge da média
encontrada entre os portadores da doenca. Casos como o apresen-
tado aqui, servem de referencial para profissionais da area que, ao
se depararem com uma evolugao lenta e menos agressiva, possam
pensar na possibilidade de estarem frente a um paciente que foge
do padrao esperado, reafirmando a diversidade de quadros da
doenca. Este conhecimento é essencial na tomada de deciséo cli-
nica quanto as formas de intervencdo, principalmente no que diz
respeito a fisioterapia. Nossa pratica clinica e a propria descri¢cdo
deste caso levam a crer que ha necessidade do desenvolvimento de
escalas especificas para avaliacdo funcional de pacientes com
DMD, a fim de obter uma descrigao cinesiolégica mais refinada.
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