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Resumo

Introdugdo: A calpainopatia € uma doenga neuromuscular caracterizada por fraqueza muscular e atrofia
muscular progressiva. Poucos estudos detalham as caracteristicas de forga muscular, amplitude de
movimento e fungdo motora em pacientes deambuladores e ndo deambuladores com calpainopatia.
Objetivo: Identificar aspectos funcionais que distinguem pacientes com calpainopatia deambuladores e
nao deambuladores, considerando for¢ga muscular, amplitude de movimento e fungdo motora. Métodos:
Participaram 50 pacientes (16 - 56 anos, 26 nao deambuladores e 24 deambuladores). Forga muscular,
amplitude de movimento, fun¢cdo motora e independéncia funcional foram mensurados. Resultados:
Houve diferenga significativa da forga muscular dos grupos deambulador e ndo-deambulador nos
segmentos de quadril, joelho, tornozelo e ombro bilateralmente, como esperado. Nao houve diferenca
entre os grupos em relacdao a amplitude de movimento. Os escores médios totais da Medida de
Independéncia Funcional para o grupo deambulador foram 106,0+11,3, enquanto o grupo nao-
deambulador pontuou 80,6+5,8. Conclusao: Foi possivel descrever a condi¢cao funcional da amostra
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de pacientes brasileiros com calpainopatia e reconhecer biomarcadores funcionais relevantes, como
forca muscular e fungdo motora, para a pratica clinica e de pesquisa.

Palavras-chave: Distrofia muscular do cingulo dos membros; estado funcional; forga muscular,
fisioterapia; manifestacées neuromusculares.

Abstract

Introduction: Calpainopathy is a neuromuscular disease characterized by muscle weakness and
progressive muscle atrophy. Few studies detail the characteristics of muscle strength, range of motion,
and motor function in ambulator and non-ambulator patients with calpainopathy. Objective: To identify
functional aspects that distinguish ambulator and non-ambulator patients with calpainopathy, considering
muscle strength, range of motion and motor function. Methods: A total of 50 patients (16 - 56 years old,
26 non-ambulators and 24 ambulators) participated in the study. Muscle strength, range of motion, motor
function, and functional independence were measured. Results: There was a significant difference in
the muscle strength of the ambulator and non-ambulator groups in the hip, knee, ankle and shoulder
segments bilaterally, as expected. There was no difference between the groups in terms of range of
motion. The mean total scores of the Functional Independence Measure for the ambulator group were
106.0£11.3, while the non-ambulator group scored 80.6+5.8. Conclusion: It was possible to describe
the functional condition of the sample of Brazilian patients with calpainopathy and to recognize relevant
functional biomarkers, such as muscle strength and motor function, for clinical and research practice.
Keywords: Muscular dystrophies; functional status; muscle strength; physiotherapy; neuromuscular
manifestation.

Introducgao

A distrofia muscular de cinturas (DMC) retne revista nomeando as DMC autossémicos dom-

um grupo heterogéneo de desordens genéticas inantes como D e numerando-os de 1 a 5, e as
formas recessivas como R com numeros de 1 a

23 [4,5].

caracterizado por fraqueza muscular progressiva e
atrofia simétrica, com predominio na regido do cin-

gulo dos membros superiores, membros inferiores ADMC tem incidéncia de 1-6 por 100.000 pop-

e tronco [1]. Conforme a progressao da doenca, ulagoes, existindo variabilidade de acordo com o

pode ser acometida a musculatura distal dos mem-
bros, os musculos cardiacos e respiratérios [2].

Durante 10 anos, as distrofias musculares de
cinturas foram classificadas como autossémica
dominante (tipo 1) e autossdémica recessiva (tipo
2). Essa nomenclatura utilizou as letras do alfabe-
to, de acordo com a identificagdo de mapeamento
genético [3]. A partir de 2017, a classificacao foi
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subtipo da doenca e o pais de origem [6]. As formas
autossOmicas recessivas correspondem a 90%
dos casos de DMC registrados [7]. Somente em
1989 foram mapeadas as primeiras familias com
mutacao no gene CAPN3 (15915.1), denominada
calpainopatia, distrofia muscular de cintura-membro
do tipo 2A e distrofia muscular de cintura-membro
recessivo 1[8,9]. O gene CAPN3, que codifica a



calpaina 3, é uma protease de cisteina dependente
de célcio intracelular. E essencial na reparacéo e
manutencédo do musculo esquelético, pois modula
atividades de varias enzimas intracelulares, par-
ticipa na degradacao de proteinas e no efluxo de
calcio do reticulo sarcoplasmatico [10,11].

O quadro clinico-funcional é de carater pro-
gressivo, evolutivo, com inicio entre 8 e 15 anos e
0s primeiros sinais e sintomas sao fraqueza mus-
cular proximal, com predominio em cingulo pélvico
[12]. Acredita-se, a partir de observagdes clinicas,
que os pacientes com DMC adquirem adaptacoes
musculares e biomecanicas que levam a movi-
mentos compensatérios, com o objetivo de manter
as atividades funcionais, mesmo que, com forca
muscular limitada, como descrito para pacientes
com distrofia muscular de Duchenne [13].

A perda da marcha pode ser um marcador de
incapacidade, com a progressao do curso clini-
co da doenca [14]. Poucos estudos detalham as
caracteristicas de forgca muscular, amplitude de
movimento e fungdo motora em pacientes deam-
buladores e ndo deambuladores com calpainopatia.
Trabalhamos com a hipétese de que existe uma
linha ténue entre estas duas fases da doenca, pois

Métodos

Participaram cinquenta pacientes com o diag-
nostico de calpainopatia, de origem em diferentes
regides do Brasil, com diagndstico confirmado por
teste de DNA (NGS — Next Generation Sequencing
Analysis). A idade dos pacientes variou de 16 a
56 anos. Foram divididos em dois grupos, o grupo
nao-deambulador (NAM) foi composto por 26 pa-
cientes e o grupo deambulador (AM) com 24 paci-
entes. O tamanho da amostra foi determinado em
31 pacientes (alfa = 0,05 e beta = 0,20). Critérios
de exclusao: Auséncia de teste de DNA; presenca

pode ocorrer a aquisicdo de movimentos e posturas
compensatorias que permitam a deambulacéo,
mesmo frente a perda significativa de forca mus-
cular em membros inferiores.

Os protocolos clinicos devem ser precisos para
monitorar a progressao da fraqueza muscular e
otimizar a fungdo motora. Além disso, a tomada
de decisao clinica depende da correta selegao de
variaveis para acompanhar esses pacientes [15].
Estudos anteriores relataram correlagdes entre
forgca muscular e funcdo motora na distrofia mus-
cular de Duchenne [16,17]. No entanto, a forca
muscular, funcdo motora, amplitude de movimento
e independéncia funcional e, mais especificamente,
a perda da marcha nao foram investigadas em pa-
cientes com calpainopatia. Esses biomarcadores
funcionais podem ser relevantes para o racioci-
nio clinico e acompanhamento de pacientes com

doencas neuromusculares.

Identificou-se os aspectos funcionais que dis-
tinguem pacientes com calpainopatia deambula-
dores e n&do deambuladores, a partir do estudo da
forca muscular, amplitude de movimento e fungéo
motora.

de outra doencga nao associada a distrofia muscular
de cinturas.

Foram coletadas informagdes sobre sexo,
idade, idade de inicio dos sintomas e tempo de
doenca. A avaliacao funcional incluiu medida de
forca muscular, amplitude de movimento passiva,
fungdo motora e independéncia funcional. Todos
os pacientes foram avaliados por uma mesma ex-
aminadora (I.P.A.L.), com 10 anos de experiéncia
na atividade.
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A forga muscular dos ombros, cotovelos, pun-
hos, quadris, joelhos e tornozelos foi testada pelo
teste de forca muscular manual de Kendall, varian-
do de 0 a 5[18]. Zero indicava nenhuma contragao
muscular e cinco indicava forga muscular normal.
Os grupos musculares foram testados bilateral-
mente. As medidas do hemicorpo direito foram con-
sideradas e as medidas de ambos os hemicorpos

foram comparadas. Os escores de forgca muscular
foram calculados por meio da férmula proposta
pelo Medical Research Council (MRC)[19]. Os
indices para as regides de membros superiores
proximais, membros superiores distais, membros
inferiores proximais e membros inferiores distais

foram calculados, usando a formula:

indice MRC (%) = Soma da forga muscular X 100

Numero de musculos testados X 5

A amplitude de movimento passiva de ombros,
cotovelos, punhos, quadris, joelhos e tornozelos
foi avaliada bilateralmente, por goniometria[20].

Todos os pacientes foram classificados pela
Escala de Vignos (variando de 1 a 10)[21]. Os pa-
cientes do grupo ndo-deambulador foram avaliados
pela Escala de Egen Klassifikation (EK). A EK é
uma escala ordinal em que zero representa o nivel
mais alto de independéncia funcional e 30 indica o
nivel mais baixo. A avaliacdo envolve a capacidade
de usar cadeira de rodas, de se transferir da cadeira
de rodas, de ficar em pé, de se equilibrar na cadeira
de rodas, de movimentar os bracos, de usar os
membros superiores para comer, virar na cama,
tossir, falar e bem-estar fisico geral. Cada categoria
tem quatro itens (pontuados de zero a trés)[22]. Os
pacientes do grupo deambulador foram avaliados
por meio do teste de caminhada de 10 metros (10
MWT). Foram orientados a caminhar o mais rapi-
do possivel, em uma superficie plana e por uma
distancia pré-especificada. Para eliminar o com-
ponente de aceleragao e desaceleracao, solicitar
aos voluntarios que iniciassem a caminhada 1,2 m
antes do inicio do percurso e a terminassem 1,2 m
apo6s os 10 m de percurso em velocidade usual e
o tempo foi cronometrado pelo examinador[23].

A Escala de medida de independéncia fun-
cional avaliou o nivel de independéncia funcional
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nas atividades da vida diaria em seis dimensdes
(autocuidado, controle esfincteriano, transferén-
cias, locomogao, comunicagao e cognig¢ao social).
A pontuacao de todas as dimensdes foi classificada
em quatro grupos: dependéncia completa (0-18
pontos); dependéncia modificada (assisténcia em
até 50% das tarefas, 19-60 pontos); dependéncia
modificada (assisténcia para até 25% das tarefas,
61-103 pontos); independéncia completa / mod-
ificada (104-126 pontos). Pontuagcbes mais altas
denotam maior independéncia funcional [24].

Este estudo transversal foi desenvolvido pelo
Laboratério de Fisioterapia e Comportamento do
Programa de Pés-Graduacdao em Fisioterapia
da Faculdade de Medicina da Universidade de
S30 Paulo. Foi aprovado pelo Comité de Etica
em Pesquisa da Faculdade de Medicina da
Universidade de Sao Paulo, Brasil, processo
CAAE: 68790517.9.0000.0065. Recebeu apoio
da Coordenacéao de Aperfeicoamento de Pessoal
de Nivel Superior- Brasil (CAPES) - Cdodigo de
financiamento 001.

A descricdo dos dados incluiu média, des-
vio-padrao, valor maximo e minimo.

Os testes de correlacdo de Pearson foram
usados para analisar os dados paramétricos e 0s
testes de correlacdo de Spearman foram usados



para os dados nao paramétricos. Foram analisa-
das correlagdes entre forga muscular, amplitude
de movimento, fungcdo motora e independéncia
funcional [25,26]. Os coeficientes de correlagéo
foram classificados como fortes (r<0,70), mod-
erados (0,69> r=0,40), fracos (0,39> r=0,20) e
despreziveis (r <0,19)[27].

Resultados

O grupo de deambuladores (ou ambulantes)
(AM) foi formado por 24 pacientes e o grupo de
nao-deambuladores (ou ndo-ambulantes) (NAM)
foi formado por 26 pacientes. Em relagdo a amos-
tra total, a idade variou entre 18,2 e 58,7 anos
(38,8 £ 12,0), com tempo de doenga de 4,3 a 46,3
anos (24,0 + 9,9) e idade de inicio dos sintomas

Os valores para a interpretacao dos tamanhos
do efeito (g = Hedges) foram efeito pequeno = 0,2,
efeito médio = 0,5, efeito grande = 0,8.

O teste de Wilcoxon comparou a forgca muscu-
lar de hemicorpos dominantes e nao dominantes.
A analise estatistica foi realizada no software Excel
e o nivel de significancia adotado foi alfa <0,05.

de 2,6 a 39,0 anos (14,8 £ 8,3). A perda da marcha
ocorreu entre 13,6 e 44,5 anos (27,4 £ 9,9).

Apesar da casuistica ser heterogénea, os dois
grupos (deambuladores e ndo-deambuladores) sao
compativeis e comparaveis quanto as variaveis
“idade” e “tempo de doenga”. Os dados referentes
a amostra encontram-se no Quadro 1.

Quadro 1 - Dados de idade, duragdo da doencga, idade no inicio da doenga e perda da marcha,

em anos
Intervalo Mediana Média Desvio-pa- Valor Tamanho
(anos) (anos) (anos) drao (anos) de p (p) do efeito (g)
18,2 —
Geral 58.7 40,0 38,8 12,0
18,2 —
Idade Deambulador 58 7 34,2 35,8 13,6 0,101 0,05
Nao- 21,0 -
deambulador 54,7 41.4 40.3 123
Geral 43-46,3| 24,3 24,0 9,9
Duracio Deambulador |4,3 — 36,3 19,3 19,0 8,6 0,001 0,13
Nao- 13,3 -
deambulador 46,3 283 28,1 10,2
Geral 26-39,0] 12,0 14,8 8,3
Idade Deambulador |6,9-39,0| 128 | 16,8 9,5 0,011 0.09
de inicio
Nao-
deambulador 26-292 11,0 12,2 6,7
Idade de per- Nao- 13,6 —
da da marcha deambulador 445 288 27,4 9.9 1,000 0,00

Valor de p: obtido pelo teste de Kruskal-Wallis, Tamanho do efeito: teste de Hedge.
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Os musculos mais afetados, considerando os
diferentes segmentos dos membros superiores e
inferiores, foram flexores de ombro, flexores de
cotovelo, extensores de punho, extensores de
quadril, flexores de joelho e dorsiflexores de torno-
zelo. A comparagéao da forga muscular dos grupos
AM e NAM mostrou diferenca significativa para as

Tabela 1 - Forga do lado esquerdo/ lado direito

medidas em relacdo aos segmentos de quadril,
joelho, tornozelo e ombro bilateral com g forte para
as medidas. Apenas o segmento cotovelo e punho
do membro superior esquerdo apresentou taman-
ho de efeito moderado, enquanto para o membro
superior direito ndo houve diferenca entre os dois
grupos. (Tabela 1).

AM AM xNAM NAM
Média DP pg p g Média DP p g
_ R 275 0897 14| 0000 179 | 185 0464 32«
FIEX 1 979 oss4 ©°) 0000 191 | 185 o0det = °
Ombro R 275 1032 g | 0000 140 188 0431 3 _
EXT 0 579 1o 25 0000 146 | 196 o344 S °
prpy BR300 0780 gl 0001 L4l | 235 0362 go
Cotovelo L 317 0816 < <! 0.000 1.67 235 0562 ~°
R 388 0900 gl 0135 043 | 269 0549 3.
EXT L 383 0917 23| 0034 060 273 0.604 g
ppy R O420 0859 gl 01t 039 396 0871 go
bunho L 438 0875 S° 0023 075 392 0845 S°
EXT R 379 0932 §.: 0.000 1.72 | 342 0987 E’s
L 392 0776 <°| 0000 -165 335 0936 S °
AM AM xNAM NAM
Média DP  p g p g Média DP p g
prpy R 250 093 gl 0000 172 T 1S4 0508 g
Quadri L 246 0932 =°| 0000 165 @ 154 0508 ~°
R 200 0575 2« 0002 138 154 0571 g+
EXI | 196 osms 53| oom 135 | 154 osn -°
FLEY R 275 0737 Eé 0.001 132 204 0720 2
Joelho L 271 0859 S°| 0004 104 208 0688 °°
cyp R 363 LI pol 0000 137 | 223 0815 g
L 375 1225 S°| 0000 136 | 227 0827 S°
bopgy R 363 1056 gal 0000 137 223 0951 g
Tornozelo L 358 1060 =° 0000 117 @ 231 1011 S°
R 413 0612 2| 0003 113 | 358 0758 5o
PLANTE 1 401 06 25| 002 00 | 365 0689 S °

AM: grupo deambulador; NAM: grupo ndo deambulador; R: lado direito; L: lado esquerdo; p: p-value; g: Hedges’g effect size;
valores verticais para p e g: lado esquerdo/ lado direito; AM x NAM: comparagéo para cada movimento de cada articulagao.

A musculatura distal dos membros superiores e
inferiores foi afetada posteriormente em ambos os
grupos, independentemente da idade e/ou tempo
de doenca. Os dois grupos apresentaram diferenca
na forca muscular manual entre os segmentos
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agonistas e antagonistas dos cotovelos e punhos,
sendo predominante a forca de extensao de cotove-
lo e flexao de punhos para ambos os grupos. O gru-
po NAM apresentou diferenga na forgca muscular
em segmento do ombro esquerdo, na mobilidade



de flexdo e extensdo. Os musculos extensores
do ombro esquerdo apresentaram forgca superior
em relacdo aos musculos flexores. O grupo AM
apresentou diferenga na forga muscular manual na
regido do quadril, na forca dos musculos flexores

Tabela 2 - Forga de flexao/ extensao

AM

Extensdo [

IC

Flexdo

superiores. A forca de extensao do joelho também
prevaleceu sobre a forca de flexao, enquanto, para
o grupo NAM, a diferenga ocorreu apenas no pre-
dominio da for¢ca muscular de plantiflexdo sobre a
dorsiflexdo dos tornozelos (Tabela 2).

NAM

Extensdo P

IC

g Flexdo g

235—3.15 0.844
24—318 0.870
3.53—4.22 0.001
2.85—3.48 0.009
3.43—4.15 0.047
4.04—4.71 0.029

2.39—3.11
244 —3.15
2.69—3.31
3.47—4.2
3.95—4.64
3.61—4.23

Ombro

Cotovelo

Punho

0.00
0.00
1.21
0.87
0.61
0.66

0.05
1.82
0.9
1.01
0.65
0.75

172—2.05 0.707
1.83—2.09 0.000
248—29 0.030
2.5—296 0.024
3.04—38 0.037
299—3.71 0.019

1.7—2.05
244 —3.15
2.14—261
2.14—2.61
3.65—4.35
3.61—43

2.13—2.87
1.75—2.18
2.46 —3.04
3.26—4.24
3.2—4.05
3.77—4.32

1.78—2.23 0.046
2.1—282 0.046
3.17—4.08 0.005
2.38—3.04 0.002
3.80—4.36 0.059
3.18—3.99 0.093

Quadril
Joelho

Tornozelo

R
L
R
L
R
L
R
L
R
L
R
L

0.81
0.85
0.90
0.92
0.66
0.56

0.14
0.14
0.25
0.44
1.73
1.70

138—1.78
138—1.78
1.8—237
2.01 —2.66
1.97—27
3.34—3.91

132—1.76 0877
132—1.76 0877
192—2.54 0.360
181—234 0344
3.29—3.87 0.000
1.02—2.7 0.000

AM: grupo deambulador; NAM: grupo ndo deambulador; R: membro direito; L: membro esquerdo; IC: intervalo de confianga;

p: valor de p; g: Hedges’g effect size.

Quando analisada a forga muscular pelo calculo
da férmula proposta pelo Medical Research Council,
encontramos que, para os dois grupos, as medidas
foram significativamente diferentes para todos os

segmentos. No entanto, como o tamanho do efeito
foi menor que 0.2 para todas as medidas, conside-
ra-se que essa diferenca foi desprezivel, mostrando
qgue nao havia diferenca entre os grupos (Figura 1).

MRC: AM x NAM

90
80
70
60
50
40
30
20
10

SHD ELB WRI

HIP KNE ANK

MRC: Medical Research Council; AM: grupo deambulador; NAM: grupo ndo deambulador; SHD: ombro; ELB: cotovelo; WRI:

punho; KNE: joelho; ANK: tornozelo.
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Figura 1 - Diferenca da forca muscular entre AM x NAM

Nao houve diferenca entre os grupos AM x
NAM em relagcao a amplitude dos hemicorpos
direito e esquerdo. Os valores nao se afastam de
forma relevante dos valores de normalidade, es-
perados para cada articulagao pesquisada. Como
a mudanca foi pouco impactante na doencga, esta
variavel nao foi um bom biomarcador na avaliagédo
motora e acompanhamento da evolugao clinica.
Os grupos AM x NAM apresentaram dados sim-
ilares na amplitude de movimento. As variaveis
nao apresentaram correlagdes significativas.

Os grupos AM x NAM apresentaram média do
escore da Escala de Vignos 3,2+1,3 e 7,1+ 0,3,
respectivamente. Destaca-se a correlagéo negativa
moderada entre o escore da Escala de estadiamento
de Vignos e o indice de forga muscular (MRC) dos
segmentos corporeos de ombro (rho=-0.42 e p-val-
ue = 0,042) e joelho (rho= -0.51 e p-value= 0,011)
para o grupo AM. Nao houve correlagéo significativa
entre as demais variaveis. Houve correlagcao negati-
va moderada entre o escore na Escala de Vignos e o
escore total MIF do grupo AM (rho=-0.63) € o grupo
NAM (rho=-0,43). Os nossos dados mostraram que
houve correlagao positiva moderada entre o escore
na Escala de Vignos e o escore do TC10m (r= 0,68)

para o grupo AM.

Discussao

Este estudo permitiu comparar as medidas fun-
cionais em dois grupos (AM x NAM) de pacientes
com calpainopatia que, embora funcionalmente
diferentes, apresentavam época de aparecimento
da doenca e idade semelhantes. Portanto, eram
compativeis e comparaveis. Foram observados
individuos que evoluiram precocemente com a

perda da marcha.
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Quanto ao Escore pela Escala EK, o grupo
NAM mostrou escore médio de 9,1+3,8. Nao houve
correlacao significativa entre o escore da escala
EK e as demais variaveis deste estudo.

No Teste 10MWT, considerando-se o gru-
po AM, observa-se média do escore da escala
TC10m 17,4+£7,3. Houve correlagdo negativa
moderada entre o escore do TC10m € o indice de
forca muscular do segmento corporeo de joelho
(rho=-0,43), ou seja, a perda de forga muscular
segmentar interferiu no desempenho funcional
nesta atividade para o AM.

O escore pela Escala MIF mostrou que o
grupo AM apresentou média do escore total
106,0£11,3, enquanto o grupo NAM, 80,6+5,8.
Houve correlagao positiva moderada entre o es-
core total e o indice de forga muscular do ombro
(r= 0,60), cotovelo (r= 0,65), joelho (r= 0,56) e
tornozelo (r= 0,41) para o grupo AM, e cotovelo
(r=0,52) e quadril (r=0,56) para o NAM. Houve
correlagao negativa fraca entre o escore total
da MIF e o indice de forga muscular do quadril
(r=0,37) para o grupo AM, e do joelho (r=0,37)
para o grupo NAM.

Nossos resultados mostraram diferenca da
forca muscular entre a flexao e extensao de cotove-
los e punhos para ambos os grupos. Um estudo
prévio avaliou um grupo de familias que viviam na
regido sul da Franca, no estagio inicial da doenga,
com evidente fraqueza nos musculos do cingulo
escapular (latissimo do dorso, romboides, ser-
ratil, peitoral maior) [8]. Houve menor fraqueza no



trapézio, deltoide, biceps braquial e braquiorradial,
que nao sao funcionalmente limitantes os pacientes
carregarem cargas pesadas.

A descricao literaria dos aspectos clinico-fun-
cionais da calpainopatia ainda é baseada em in-
formagdes escassas. Os profissionais de saude
nao dispdem de ferramentas para avaliar medidas
terapéuticas na pratica clinica. Este estudo de-
screveu a relacao entre forca muscular, amplitude
de movimento, fungcdo motora e independéncia
funcional em 50 pacientes brasileiros com calpa-
inopatia. Investigamos variaveis clinicamente rel-
evantes, tais como idade do inicio dos sintomas e
tempo de doenca, para o acompanhamento desses
pacientes. Este achado corrobora dados prévios
de estudos feitos no Brasil (32%) e Italia (37%); e
difere de outros paises, incluindo Australia (8%) e
China (17%)[28-30].

Em um estudo conduzido nos Estados Unidos,
foram avaliados pacientes com idade entre 11 e
37 anos[31]. No Japao foram avaliados pacientes
com idade entre 9 e 84 anos, mostrando a longa
sobrevida[32]. Em nossa amostra, a idade do inicio
dos sintomas foi entre 2,6 e 39,0 anos (14,8+8,3).
Outro estudo[8] mostrou inicio dos sintomas entre
3 e 30 anos, em uma pequena comunidade que
vivia na regido sul da Reuni&o da llha no Oceano
indico, indicando ser usual incluir todos os pacien-
tes, independente da idade, de forma a localizar
alteragbes funcionais relevantes com a evolugao
da doencga.

Esses dados divergem da literatura: um es-
tudo feito na China apresentou tempo de doenca
entre 1 e 28 anos[30]. A caracterizagé&o do grupo
n&o-deambulador mostrou que a perda da mar-
cha ocorreu entre 13,6 e 44,5 anos (27,4+9,9).
Estudos tem estimado que a perda da mar-
cha pode ocorrer entre 5 e 39 anos [33]. Esta
variacao é dependente do tempo de elaboracao

de diagnodstico preciso. Saenz (2005) nao ob-
servou correlagao entre o inicio dos sintomas
e o risco de perda da marcha. Esta informacao
corrobora nosso estudo [34]. Izco et al. (2005)
relatam que os pacientes com DMC2A apresen-
taram mudancgas espago-temporais na marcha,
incluindo diminuigdo da velocidade, cadéncia e
comprimento dos passos [35].

Alguns autores destacam que existe grande
variabilidade fenotipica entre pacientes com cal-
painopatia, mesmo entre membros da mesma
familia com a mesma mutacao [36]. Albuquerque
(2013) descreveu os aspectos clinicos, histolégicos
e moleculares em pacientes com DMC. Encontrou
variabilidade na sintomatologia e evolugao clinica
da fungdo motora entre irmaos gémeos [2].

Os participantes do grupo nao-deambulador
apresentaram diferenca de forgca muscular para o
ombro esquerdo, mas nao para o direito, enquanto
0 grupo deambulador ndo apresentou diferenca
flexo-extensora para o ombro. Esse dado cor-
robora um estudo feito em Taiwan, que mostrou
na tomografia computadorizada envolvimento
na musculatura do cingulo escapular, incluindo
supraespinhal, infraespinhal, trapézio, biceps e
triceps [37].

O grupo deambulador apresentou essa dif-
erenga para os musculos de quadris (flexao > ex-
tensao) e joelhos (extensao > flexdo), enquanto o
grupo nao-deambulador o apresentou apenas para
tornozelos (plantiflexdo > dorsiflexdo). Em estu-
do feito na Espanha, observou-se que pacientes
com distrofias musculares apresentavam fraqueza
muscular distal (musculos gastrocnémio e soéleo)
associada a alteragdes significativas no movimento
do tornozelo na fase inicial da marcha[35].

Quando comparada a forga muscular indi-
vidualizada, houve diferencas significativas en-
tre os grupos, com g forte para quadris, joelhos,
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tornozelos e ombros. Em uma analise descritiva[38]
da forgca muscular e fungdo motora de pacientes
com calpainopatia, os que deambulavam apre-
sentaram forga grau 2 e 3 em membros inferiores
e os cadeirantes apresentaram grau 1 em regiao
proximal e grau 2 na regido distal. A Tabela 2 mos-
trou que nao houve diferenga entre os hemicorpos
em ambos os grupos. Esta informagao corrobora o
estudo feito em pacientes com distrofia muscular
de Duchenne, que ndo encontrou diferencas entre
0 membro dominante e 0 ndo dominante [39].

A amplitude de movimento n&o foi um bio-
marcador pertinente para o acompanhamento da
doencga na pratica clinica, pois nao apresentou
correlagao significativa com as demais variaveis
deste estudo e apresentou dados similares entre
os segmentos. Uma revisao sistematica estudou
a amplitude de movimento funcional necessaria
para atividades de vida diaria de ombro e cotovelo
em pessoas saudaveis [40]. Evidenciou-se que,
das 66 tarefas estudadas, as que exigem maior
movimento do ombro foram pentear o cabelo e
lavar a axila contralateral, do cotovelo foram usar
o telefone, abrir a porta e girar o volante. Bergsma
(2017) documentou as principais limitagcbes e re-
stricdes das atividades de membros superiores
em pacientes com doengas neuromusculares [41].
A maioria dos entrevistados apresentou fraqueza
muscular e rigidez articular, que afetavam suas
fungdes sociais, como, participagdo na escola ou
trabalho (58%), atividades esportivas (47%), lazer
(90%), servicos domésticos (89%) e relacionamen-
to conjugal (80%).

Estudo feito em pacientes com DMC, com
média do escore pela escala de Vignos 3,9 (de-
ambuladores) e 6,9 (ndo deambuladores) [42],
apresentou valores similares aos encontrados
no presente estudo, indicando que, clinicamente,
nao existem variagoes relevantes entre amostras
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de pacientes brasileiros e chineses. Destaca-se
a correlacdo negativa moderada entre o escore
pela escala de Vignos e o escore funcional total
do grupo AM (rho= -0.63) e o grupo NAM (rho=
-0,43). Na escala funcional, quanto maior o valor
de classificagcao do paciente, melhor o escore. Na
escala de estadiamento de Vignos, quanto menor a
classificagdo, melhor o escore funcional. Por isso,
houve a correlacdo negativa. O uso da escala de
Vignos no momento da avaliagao funcional de pa-
cientes com distrofia muscular de cinturas do tipo
2A pode reduzir o tempo da avaliagao e fornece
resultados confiaveis.

Os pacientes NAM apresentaram dificuldade
em mover os bragos para se locomover com a ca-
deira de rodas e fazer atividades contra a acao da
gravidade. E importante a visdo geral do paciente
que, mesmo com a perda da marcha, evolui com
comprometimento funcional de membros superi-
ores[43].

Comparado ao tempo utilizado por adultos
saudaveis, o grupo AM nao apresentou lentidao
consideravel [23]. Chama atencgao a correlagao
negativa moderada entre o escore do TC10m e
o indice de forca muscular do joelho (rho= -0,43).
A perda de forga muscular interferiu no desempen-
ho funcional nesta atividade cronometrada para o
grupo AM. Os nossos dados mostraram que houve
correlacao positiva moderada entre o escore pela
escala de Vignos e do TC10m (r= 0,68). AEscala de
Vignos é utilizada para classificar o estadiamento
da doenca. Conforme a progressao da doenca,
maior o tempo para o paciente percorrer 0 percurso
de 10 metros.

Os pacientes do grupo NAM necessitaram
da assisténcia de outrem para realizar suas
tarefas rotineiras, devido comprometimento fun-
cional. Na literatura, a compensacao do movi-
mento é definida como a adogao de estratégias



comportamentais alternativas que permitem a
execucao da tarefa[44]. Essa selegao de estraté-
gias depende da meméria e da funcao executiva
[45]. Chama atencéao a correlagao positiva mod-
erada entre o escore funcional total e o indice
de forga muscular do ombro (r= 0,60), cotovelo
(r= 0,65), joelho (r= 0,56) e tornozelo (r= 0,41)
para o grupo AM, e, cotovelo (r=0,52) e quadril
(r=0,56) para o grupo NAM. Pacientes com cal-
painopatia adquirem habilidades motoras para
compensar a fraqueza muscular e lidar com as
demandas funcionais.

. A solicitagao proximal (quadril) no grupo AM e
intermediaria (joelho) para o grupo NAM, na mar-
cha e nas transferéncias, talvez aconteca devido
a readequacéo de sinergia de movimento, com o
objetivo de manter a fungéo e estabilizar as artic-
ulacbes adjacentes (tronco e tornozelo). Essas

Conclusao

Os escores de forga muscular possuem cor-
relacdo com a fungao motora. Houve comprome-
timento da forgca muscular do ombro e cotovelo,
joelho e tornozelo, mostrando a necessidade de
atencgao especial no momento da avaliagao clinica.
E importante ressaltar que quando comparada a
forgca muscular individualizada, entre os dois gru-
pos, houve diferenga significativa para medidas
referentes aos quadris, joelhos, tornozelos e om-
bros. Nao houve diferenca significativa entre a forca
muscular dos hemicorpos direito e esquerdo.

A amplitude de movimento ndo apresentou
correlagao significativa com as outras variaveis
deste estudo. E interessante considerar o fato de
que os valores nao se afastam de forma relevante
dos valores preditos de normalidade, esperados
para cada articulagao pesquisada. Estes achados

adaptacbes biomecanicas podem variar em cada
fase do estagio da doenca.

Esta pesquisa apresenta algumas limitag¢des,
incluindo o fato de que os musculos do tronco, face
e respiratorios nao terem sido avaliados, o que
merece um estudo complementar. O percentu-
al de forga muscular calculado pela férmula do
Medical Research Council pode ser utilizado para
uma avaliacdo global. Foi seguida a metodologia
descrita por Kendall'®, mas chamamos a atengao
ao fato de que a avaliagao da musculatura distal,
especificamente os flexores/extensores de punho
foi realizada com o paciente em sedestacao es-
tabilizando a musculatura proximal. Acreditamos
que esta postura possa afetar o resultado da forca
muscular distal e que, o resultado poderia ser
diferente se o paciente estivesse posicionado em
decubito dorsal.

permitem indicar, com melhor embasamento, os
biomarcadores funcionais a serem utilizados na
pratica clinica e de pesquisa para os grupos AM e
NAM com calpainopatia.
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