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NiVEL DE INDEP,ENDENCIA NAS ATIVIDADES
DE VIDA DIARIA DE PACIENTES COM
DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

Independence level in the daily life activities of patients

with duchenne muscular dystrophy

RESUMO: O objetivo deste estudo foi analisar a independéncia nas atividades
de vida didria (AVD's) de pacientes com Distrofia Muscular de Duchenne
(DMD), relacionando com a fase de estadiamento da doenca, o inicio dos
sinfomas e a idade do paciente. Estudo transversal, cuja amostra foi composta
por 30 pacientes com DMD. Foram utilizados no presente estudo a escala
Vignos para andlisar a fase de estadiamento da doenca:; e o indice de Barthel
Modificado para avaliar as AVD's. Os participantes tinham média de idade de
14,1 (£4,1) anos e apresentaram na escala Vignos média de 7,13 (£ 1,4). As
AVD’s mais acometidas foram subir escadas, transferéncia cadeira/cama,
vestimenta e o uso da cadeira de rodas, sendo que 63,3% dos pacientes
tiveram dependéncia severa. O indice de Barthel Modificado apresentou forte
correlacdo negativa com a escala Vignos, e ndo teve correlacdo com aidade
do paciente e o inicio dos sinfomas. Conclui-se que quanto maior a fase de
estadiamento da doenca, menor a independéncia funcional dos pacientes
com DMD.

Palavras-chave: Distrofia Muscular de Duchenne. ProgressGo da doenca.
Atividades de vida didria.

ABSTRACT: The aim of this study was to analyze the independence of Duchenne
muscular dystrophy (DMD) in the daily life activities (ADL), related to the staging
phase of the disease, the onset of symptoms and the age of the patient. A cross-
sectional study, whose sample consisted of 30 patients with DMD. The Vignos
scale was used in the present study to analyze the staging phase of the disease;
And the Modified Barthel Index to evaluate ADLs. Participants had a mean age
of 14.1 (£ 4.1) years and presented a mean Vignos score of 7.13 (+ 1.4). The most
affected AVDs were climbing stairs, chair / bed transfer, clothing and the use of
the wheelchair, and 63.3% of the patients had severe dependence. The
Modified Barthel Index presented a strong negative correlation with the Vignos
scale and had no correlation with the age of the patient and the onset of
symptoms. It is concluded that the longer the staging phase of the disease, the
lower the functional independence of patients with DMD.

Keywords: Muscular Dystrophy. Duchenne, Disease Progression. Activities of
Daily Living.
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INTRODUCAO

As distrofias musculares sdo
caracterizadas por fraqueza muscular e afrofial,
particularmente de inicio precoce e de
natureza progressivaz. Na Distrofia Muscular de
Duchenne (DMD), a forma mais grave dessas
doencas, o dano muscular esquelético leva a
completa paralisia e morte dos doentess3.

A DMD leva a um agravo da
independéncia funcional e deterioracdo da
qualidade de vida tanto para as criangcas como
para suas familias4. Inicialmente os membros
sdo acometidos

inferiores com pseudo-

hipertrofia dos musculos afetados e, em
seguida, os membros superiores, com aumento
intersticial do tecido conjuntivo e nos estdgios
avangados aumento significativo de gorduras.
Os sinais clinicos principiam antes dos
cinco anos de idade e, sGo notdrios por
apresentacdo de
dificuldades

levantar-se do chdo, podendo estar associadas

quedas frequentes e

para subir escadas, correr e

atraso do desenvolvimento

Na DMD a perda da

com
neuropsicomotors,
deambulacdo ocotre por volta dos nove anos
de idade em consequéncia do quadro da
fraqueza muscular progressiva € avancos dos
encurtamentos que acometem os membros
inferiores’. E uma doenca com progresséo para
a dependéncia total na readlizacdo de
atividades de vida didria, devido & perda
gradual de forcad, ocasionando em Ultima
inst@ncia & dependéncia de cadeira de rodas?.

Mesmo a evolucdo da doenca sendo
inevitavel, um

importante  objefivo  do

tratamento €& prolongar o tempo de

deambulacdo!®, Acredita-se que a
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manutencdo da marcha diminui a atrofia por

desuso e a osteoporose, evita a rdpida

progressdo da escoliose, garanfindo mais

independéncia’©., Embora o0s avangos no
fratfamento tenham aumentado o tempo de
sobrevida, a independéncia funcional ainda é
pobrell. De acordo com estudos recentes de
historia natural da DMD, as complicagcdes como
a cardiomiopatia e insuficiéncia respiratoéria,
levam os pacientes ao 6bito antes da terceira
ou quarta década de vida'2,

Sabendo que o declinio na execucdo
das atividades de vida didria (AVD'S) afeta a
independéncia funcional desses individuos, é
importante que essas varidveis sejam avaliadas
durante o curso da doenca. A partir de
avaliacdes frequentes € possivel realizar
medidas preventivas e intervencoes especificas
para esta populacdo, possibilifando
fundamentar tanto o tratamento, como as
pesquisas na drea de reabilitacdo.

Esse estudo foi realizado com objetivo de
anadlisar a independéncia nas AVD'S de
pacientes com DMD, relacionando com a fase
de estadiamento da doenca, o inicio dos

sinfomas e a idade do paciente.

MATERIAIS E METODOS

Estudo descritivo e transversal, realizado
em um Centro de Reabilitacdo e Readaptacdo
de Goidnia-GO. A coleta de dados ocorreu de
outubro a dezembro de 2016.

Foram incluidos no estudo todos os
pacientes com diagndstico confirmado de DMD
e seus cuidadores informais familiares e que
estivessem no momento da coleta de dados em

processo de reabilitacdo. Foram excluidos os
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pacientes com outras doencas neuroldgicas
associadas e os cuidadores profissionais.

Os instfrumentos utilizados no presente
estudo foram a escala Vignos (avalia fase de
estadiamento da doencal), o indice de Barthel
Modificado (avalia AVD's), e uma ficha de perfil
sociodemogrdfico (com informagdes gerais
sobre os pacientes).

A escala Vignos possui classificacdo da
funcdo de 0 a 10. Quanto maior a classificacdo,
pior & o desempenho funcional. A sua
aplicacdo é realizada através de um método
simples e de fdacil execucdo. As atividades
funcionais realizadas sdo direcionadas para os
membros inferiores, que sdo os mais afetados
com a evolucdo da doenca's.

O indice de Barthel Modificado aplicado
no estudo foi proposto por Shah, Vanclay e
Cooper'4, com versdo traduzida e validada em
lingua portuguesa’s. Este instrumento avalia o
nivel de independéncia para a realizacdo de
dez AVD's: alimentacdo, higiene pessoal, uso do
banheiro, banho, continéncia do esfincter anal,
vestir-se,

contfinéncia do esfincter vesical,

transferéncias cama-cadeira, subir e descer
escadas e deambulacdo ou manuseio da
cadeira de rodas (alternativo para cadeira de
rodas). Apds sua aplicacdo, é efetuada a
somatdéria dos pontos em cada item, gerando
um escore total. O paciente pode ser
classificado nos seguintes niveis funcionais:
dependéncia total- 10 pontos; dependéncia
severa-11  a 30 pontos; dependéncia
moderada- 31 a 45 pontos; ligeira dependéncio-
46 a 49 pontos e independéncia total- 50
pontos's.

Primeiramente os

pacientes e seus

cuidadores foram selecionados seguindo os

critérios de inclusdo e exclusdo do estudo, a

partir de informacdes fornecidas pelos
profissionais ligados & reabilitacdo da instituicdo.
A aplicacdo dos procedimentos foi iniciada
apds a leitura e assinatura do Termo de

Consentimento Livre e Esclarecido pelos
cuidadores e pacientes com idade igual ou
superior a 18 anos e Termo de Assentimento
pelos pacientes com idade inferior a 18 anos.
Os cuidadores responderam a ficha de
perfil sociodemogrdéfico e o indice de Barthel
Modificado. Os pacientes foram submetidos a
avaliagdes fisicas, para preenchimento da
escala Vignos. As entrevistas seguiram de forma
individual e em local reservado. A pesquisa
seguiu todas as normas estabelecidas pela
Resolucdo 466/2012 do Conselho Nacional de
Saude, e foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa da PUC-Goids (parecer n® 1.547.418).
Os dados foram analisados como o
auxilio do Statistical Packpage of Social Sciences
(SPSS, 23.0). Em todas as andlises estatisticas
foram adotados um nivel de significGncia de 5%
(p< 0,05). A

sociodemogrdfico e clinico do grupo foi

descricdo do perfil
realizada por meio de frequéncia absoluta e

relativa para as varidveis categéricas e

estatisticas  descritivas  para as  varidveis
continuas. A fim de verificar arelacdo do escore
total do Indice de Barthel Modificado com as
varidveis continuas (fase de estadiamento da
idade do

aplicada a correlagcdo de

doenca, inicio dos sintomas e
paciente), foi

Spearman.

RESULTADOS
Participaram do estudo 30 pacientes do

sexo masculino com DMD, com idade minima
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de 4,0, maxima de 22,0, e média de 14,1 (+4,1)
anos. A Tabela 1 descreve o perfil
sociodemogrdfico da amostra. Houve
predominio de pacientes que estudam (73,3%),

que sdo cuidados pelas maes (80,0%), e que sdo
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os filhos mais novos da familia (46,7%). A maioria
ndo possui plano de saldde (76,7%), tem
beneficios sociais (80,0%) e utiliza como

transporte o carro préprio (63,3%).

Tabela 1. Descricdo dos dados sociodemogrdficos dos pacientes com DMD.

Variéveis n %
Quem cuida do paciente

Avd 3 10
Mae 24 80
Pai 3 10
Paciente estuda

N&o 8 26,7
Sim 22 73.3
Paciente é

Filho Unico 5 16,7
Filho mais novo 14 46,7
Filho do meio 4 13,3
Filho mais velho 7 23,3
Plano de Saude

N&o 23 76,7
Sim 7 23,3
Beneficios Sociais

N&o 6 20
Sim 24 80
Transporte

Carro 19 63,3
Onibus 11 36,7

Quanto a renda mensal familiar, obteve-
se o valor minimo de 880,00 reais, maxima de
14.000,00 redis e média de R$ 2.09530 (+
2.424,20) reais.

A Tabela 2 descreve os dados referentes

ds idades de inicio dos sintomas, que fechou

diagndstico, de inicio da reabilitacdo, e que
parou de andar.

Com relacdo as terapias que sdo
realizadas, a Fisioterapia foi a mais frequente
(80,0%), seguida da Terapia Ocupacional
(50,0%) e Hidroterapia (36,7%) (Tabela 3).

Tabela 2. Descricdo dos dados clinicos dos pacientes com DMD.

Variaveis Mediana Média  Desvio Padrdo Minimo Mdéximo
Idade de inicio dos sinfomas 4 3,87 1,93 1 7
ldade que fechou o diagndstico 7 6,87 3,23 2 19
Idade que iniciou a reabilitacdo 7 6,73 2,63 1 11
Idade que parou de andar 9 9,52 2,36 7 17

Revista Movimenta 2020; 13(1):92-100



Souza, HKD; Costa, SSS; Santos, AP; Barros, FOSC; Ribeiro, MFM; Prudente, COM.

Tabela 3. Descricdo das terapias realizadas pelos pacientes.

Terapias n %
Fisioterapia

N&o 6 20
Sim 24 80
Fonoaudiologia

Nd&o 27 90
Sim 3 10
Psicologia

Ndo 26 86,7
Sim 4 13,3
Terapia Ocupacional

Ndo 15 50
Sim 15 50
Hidroterapia

Nd&o 19 63.3
Sim 11 36,7
Outros

Nd&o 27 90
Sim 3 10

A escala Vignos apresentou valor minimo
de 3.0, méxima de 9,0, e média de 7,13 (£ 1.4).
O indice de Barthel Modificado teve pontuacdo
minima de 13,0, méxima de 49,0 e média de
28,13 (+ 9,2). Segundo a classificacdo do indice
de Barthel Modificado, 63,3% dos pacientes
possuem dependéncia severa e apenas 3,3%
apresentam ligeira dependéncia (Tabela 4).

As AVD's mais acometidas segundo o
Modificado
de 1,20),

(média de 2,10), vestimenta

indice de Barthel foram subir

escadas  (média fransferéncia

cadeira/cama

(média de 2,27) e uso da cadeira de rodas
(média de 1,89).

Observou-se forte correlacdo negativa
enfre o indice de Barthel e a escala Vignos,
demonstrando que quanto maior a fase de
estadiamento da doenca, menor A
independéncia funcional (Figura 1). NGo houve
correlacdo entre o indice de Barthel Modificado
e aidade do paciente (r=-0,29; p=0,12) e o inicio

dos sinfomas (r=0,20; p=0,30).

Tabela 4. Descricdo da classificacdo segundo Indice de Barthel Modificado.

indice de Barthel Modificado n %

Dependéncia severa 19 63,3
Dependéncia moderada 10 33.3
Ligeira dependéncia 1 3.3
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Figura 1. Correlacdo entre o indice de Barthel Modificado e a escala Vignos.
DISCUSSAO Os dados apresentados por este estudo

Ao se considerar a independéncia de
um individuo €& preciso levar em conta a
capacidade funcional e a readlizacdo das
atividades cofidianas. Esse € um fator relevante
para as doencas neuroldégicas, como também
em outros distUrbios que acometem diversos
sistemas. Conforme a progresséo da DMD a
funcionalidade e as atividades do dia a dia nos
pacientes acometidos por essa doenca, aos
pouco vao se alterando’é.
estudo

O presente comparou A

capacidade funcional dos pacientes nas

atfividades de vida didria, relacionando com a
fase de estadiamento da doenca, a idade e o

inicio dos sinfomas da DMD.

guanto d média de idade de inicio dos sintfomas
(3.87 anos)

realizado pelo US Centers for Disease Control

corroboram com um estudo

and Prevention. No referido estudo foi descrito
gue enfre o ferceiro e quinto ano de vida
surgem as primeiras manifestacdes da doenca,
e que a atrofia muscular fica evidente com o
passar dos anos'’.

O diagnoéstico precoce da DMD é
indispensével para garantir as familias um
melhor planejamento de vidas. Segundo estudo
feito pelo Instituto de Puericultura e Pediatria
Martagdo Gesteira (IPPMG) da Universidade
Federal do Rio de Janeiro (UFRJ), a média de

idade de diagndstico definitivo € de 06 anos e
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10 meses'8, resultado aproximado o
enconfrado nesta pesquisa, que apresentou
diagndéstico com média de idade de 6,87 anos.
A dificuldade no diagndstico justifica-se pela
falta de reconhecimento da doenca pelos
médicos'8. Um estudo também encontrou
atraso no diagndstico, afirmando que as mades
de meninos com diagndstico tardio declararam
gue suas “queixas” ndo foram ouvidas!?.

A média de idade que os pacientes
pararam de andar (9,52 anos) no presente
estudo é resultante do declinio constante na
forca muscular caracteristica da DMD. A média
de idade da perda da deambulacdo em um
estudo publicado em 2012 foi aproximada ao
presente estudo, por volta dos 10 anos, e evoluiu
para a utilizacdo de cadeiras de rodas20,

Pacientes com distrofia podem ser
avaliados de forma cldssica e por meio de
escalas?!, A perda da forca nem sempre ocorre
com a mesma proporcdo que a perda
funcional, para tanto &  interessante
correlacionar os instrumentos de avaliacdo de
maneira que possam direcionar o tratamento,
tendo em vista prevenir ou retardar o surgimento
de complicacdes e potencializar a capacidade
e o nivel e

funcional independéncia dos

pacientes acometidos. E necessdrio
acompanhar a reducdo da funcionalidade
para que as adaptacdes sejam realizadas
guando necessarias?2,

Os resultados deste estudo quanto ds
AVD's descritas pelo Iindice de Barthel
Modificado, demonstram maiores dificuldades
dos pacientes ao subir escadas, fransferéncia
cadeira/cama, vestimenta e uso da cadeira de
rodas. Isso se deve d perda da fungcdo motora

da cintura pélvica, e dos outros muUsculos como

os da cintura escapular, que  sdo

progressivamente afetados, ocorrendo de
maneira ascendente, simétrica e bilateral2s,

A forte correlacdo negativa entre o
indice de Barthel Modificado e a escala Vignos
apresentada pela amostra demonstra que
quanto maior a fase de progressédo da doenca,
menor € a independéncia funcional dos
pacientes. Este dado confirma a importéncia
destas escalas como medidas de avaliacdo da
capacidade funcional de pacientes com DMD.

Segundo estudo realizado pela Seoul
National University College of Medicine, as
atividades funcionais necessitam do controle de
fronco como suporte para se readlizar
movimentos, sendo que este deve proporcionar
ao mesmo tempo estabiidade e mobilidade
para que se possa executar as atividades
manuais € a marcha. Na DMD a perda do
controle de fronco ocorre em decorréncia do
comprometimento da musculatura proximal, o
qual dificulta significativamente a musculatura
axial2,

N&o houve correlacdo entre o indice de
Barthel Modificado e a idade do paciente e do
inicio dos sinftomas. A peqguena variabilidade
em relacdo a faixa etdria da amostra (maioria
entre 11 e 19 anos) é um possivel fator que
influenciou os resultados.

Os pacientes com DMD apresentam
uma variabilidade de evolucdo clinica, o que
pode dificultar previsdes de progndstico,
principalmente quando hd utilizacdo, como
base, somente a idade. Essa informacdo é
importante para o entendimento da evolucdo
da doenca, especialmente considerando que
hd grande entre as

variacdo pessoas

acometidas?4,
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CONCLUSOES
Este estudo mostrou que as AVD's mais

acometidas nos pacientes com DMD foram subir
escadas, fransferéncia cadeira/cama,
vestimenta e o uso da cadeira de rodas, sendo
que 63,3% dos pacientes finham dependéncia
severa. Quanto maior a fase de estadiamento
da doenca, menor a independéncia funcional
dos pacientes com DMD. Ndo houve correlacdo
enfre a independéncia funcional e a idade do
paciente e o inicio dos sinfomas.

A peqguena variacdo de faixa etdria da
amostra e a grande variabilidade de evolucdo
clinica sdo possiveis fatores que influenciaram
nos resultados obtidos no presente estudo. Os
instrumentos escala Vignos e indice de Barthel
Modificado podem auxiliar os profissionais da
saude a tracar condutas e acompanhar a
evolucdo clinica dos pacientes com DMD,
garantindo independéncia funcional pelo maior

tempo possivel.
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