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Os objetivos do estudo foram: traduzir a escala francesa Medida da Funcéo
Motora (MFM) para o portugués; identificar a confiabilidade de sua aplicacao intra
e interexaminador; validar a versao em portugués da MFM (MFM-P) em pacientes
brasileiros com doengas neuromusculares; estudar a aplicabilidade da MFM-P na
desproporcdo congénita de tipos de fibras (DCTF), em associacdo com
ressonancia magnética de mauasculo, e na distrofia miotbnica (DM-1),
correlacionando o grau de forca. Métodos: traducdo e retrotraducdo da escala
foram realizadas, resultando em texto consensual. Na analise da confiabilidade, a
aplicacdo da MFM-P foi documentada em video em 58 pacientes de 6 a 60 anos,
e diversos diagnosticos de doencas neuromusculares. O autor realizou o teste e
re-teste e outros trés fisioterapeutas analisaram os videos para avaliacdo
estatistica interexaminador dos resultados, através dos coeficientes de Kendall,
kappa e Pearson. Para a validacdo da escala, 65 pacientes foram examinados
pela escala MFM-P, indice de Barthel (IB) e escala de Vignos. Na anélise
estatistica utilizou-se o coeficiente de correlacdo de Spearman, com valor de p <
0,05. Para a aplicabilidade da MFM-P na DCTF, examinou-se pai e dois filhos da
mesma familia, submetidos a ressonancia magnética de musculo. Na DM-1,
verificou-se a correlagéo entre a MFM-P e a for¢ca muscular, através do coeficiente
de correlagéo de Pearson. Resultados: os coeficientes de concordancia de Kendall
para a analise interexaminador e os coeficientes kappa e de Pearson para o teste
e re-teste foram estatisticamente significativos (p-valor < 0.0001) nos 32 itens da
escala e no escore total. Na validagdo da MFM-P observou-se alta correlacéo
significativa com IB (r= 0,980; p <0,001) e com a escala de Vignos (r= -0,894;

p<0,001). Os pacientes com DCTF apresentaram limitacdes nas atividades da
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dimensao 1 (em pé e transferéncias) da MFM-P, devido a fraqueza muscular mais
acentuada em membros inferiores em concordancia com os dados da ressonancia
magnética de muasculo. No estudo dos pacientes com DM-1, obser-vou-se
fraqueza simétrica dos membros inferiores, superiores e regido axial, sendo que o
segmento distal foi o mais deficitario. A correlacdo da forca com as funcdes
motoras na DM-1 demonstrou que a fraqueza muscular (grau igual ou inferior a 4)
ocasiona prejuizo na execucdo das atividades funcionais, tornando o individuo
dependente para suas atividades de vida diaria. Concluiu-se pelo estudo da
validade e confiabilidade, que a MFM-P mostrou-se eficaz como instrumento de

avaliacdo em doencas neuromusculares.
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XVii



The objective of this study were: to translate the French version of Motor Function
Measure (MFM) into the Portuguese language; to describe the inter and intra-
examiner reliability of the Portuguese MFM version (P-MFM); to validate the P-
MFM in Brazilian patients with neuromuscular disease; to analyzed the applicability
of the P-MFM in congenital fibre type disproportion (CFTD), associated with
muscle magnetic resonance image, and in Myotonic Dystrophy type 1 (MD-1),
correlating with the strength. Methods: for the accomplishment of the Portuguese
MFM version scale, two MFM translations were produced separately by proficient
neurologists in French, resulting in a consensual text after evaluation by authors.
For assessment of reliability of P-MFM, 58 patients, aged to 6 from 60 years, and
several diagnostics neuromuscular disease were documented on video tape. The
test-retest examiner (intrarater) and three other physiotherapists (interrater)
analyzed the video tape, and the results were calculated by Kendall, kappa and
Pearson coefficients. For validation of the scale, 65 patients were analyzed by the
P-MFM, Barthel Index (BI) and Vignos scale. Statistical analyzes were conducted
using Spearman correlation coefficients, p-value < 0,05. For the applicability of the
P-MFM in CFTD it was evaluated from the same family, father and two sons,
associated to the analysis of the muscle magnetic resonance. In the MD-1, it was
analyzed the correlation between the P-MFM and muscle strength, using the
Pearson correlation coefficient for statistical analysis. Results: the Kendall
coefficients for the inter-examiner analysis and kappa and Pearson coefficients for
the test-retest were statistically significant (p-value < 0,001) for the 32 items on the
scale and total score. The P-MFM validation observed highly significant correlation

with BI (r = 0,980; p < 0,001) and with the Vignos scale (r=- 0,894; p < 0,001). The
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patients with CFTD showed limitations in the activities of dimension 1 (standing
and transfers) of the P-MFM, due more weakness in lower limbs, confirmed with
those data in muscle magnetic resonance. In patients with MD-1, observed
symmetrical weakness in the lower, upper limbs and axial region, with the most
deficient in the distal segment. The correlation between strength and motor
function in the MD-1 showed the strength reduction (score equal or less than 4)
cause damage in the functional activities performance, reducing the independence
for activities of daily living. In conclusion, with the reliability and validity of the P-
MFM, this scale can be used as useful tool in neuromuscular disease. The scale
allowed monitoring the progress of the clinical in patients with CFTD. In patients
with MD-1, observed the correlation between strength and motor function, mainly in

distal segment.
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1 INTRODUCAO

Doengas neuromusculares incluem uma variedade de condigbes que
afetam os motoneurbnios (amiotrofia espinhal), nervos periféricos
(neuropatias), jungdo neuromuscular (miastenia grave) ou fibras musculares
(miopatias) (1).

As miopatias caracterizam-se pela degeneracdo primaria e em geral,
irreversivel do tecido muscular esquelético, incluindo as desordens de origem
genética, inflamatoria, metabdlica ou enddcrina. Elas diferem entre si quanto ao
tipo de fibras musculares, a heranca, idade de inicio e curso evolutivo (2,3,4).

Os termos distrofia muscular tem sido empregado para os casos de
miopatias rapidamente progressivas, geneticamente determinadas e de
natureza degenerativa primdria, com incapacidades funcionais crescentes e
diminuicdo da qualidade de vida. Algumas distrofias, porém, sdo mais
lentamente progressivas, como a Distrofia Miotonica (DM) (2).

A DM é definida como o tipo mais comum de miopatia hereditaria no
adulto, de acometimento multisistémico (cardiovascular, respiratdrio, nervoso,
visual, enddcrino), carater autossémico dominante, e padrdo de apresentacao
clinica variada (2,5,6). Em funcdo da caracteristica genética, a DM tem sido
classificado em tipo 1 (DM-1) (mais comum), tipo 2 (DM-2) (7), e tipo 3 (8),
essa ultima muito rara.

A DM-1, descrita em 1909 por Steinert e Gibb apud Harper (2), é
causada pela expansao da repeticdo dos nucleotideos CTG na regido do gene
da proteina distrofia mioténica proteina quinase (DMPK), no cromossomo 19,

acima de 35, variando de 80 a mais de 4.000 repeticdes nos individuos
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afetados. Essa proteina anormal é responsavel pelo funcionamento de células
musculares, cardiacas e nervosas, ocasionando, portanto o acometimento
multisistémico (9).

Apresenta-se como 4 subtipos: forma congénita, de inicio na infancia,
forma classica (idade de inicio entre 10 a 50 anos) e DM com minimo
acometimento (10), sendo que quanto mais precoce o inicio dos sintomas,
maior o numero de repeti¢cdes dos nucleotideos (7,11).

O envolvimento muscular é, na maioria dos casos, a principal
caracteristica clinica e reveladora da DM-1, apresentando comprometimento
caracteristico, com variagbes quanto ao grau da fraqueza (facial, musculos
cervicais e regido distal de membros), assim como da miotonia. Na forma
congénita o déficit é proeminente logo ao nascimento e a miotonia
praticamente ausente. Na forma infantil a fraqueza é relativamente mais leve, e
na forma adulta, embora haja variabilidade de déficit, ha inexoravel progressao
dos mesmos (11).

Em contraponto as distrofias musculares, as miopatias congénitas
estruturais tém sido descritas como nao progressivas, de lenta progresséo e
raramente fatais. Entre elas inclui-se a despropor¢ao congénita de tipos de
fiboras (DCTF) (12). A DCTF é miopatia congénita primeiramente descrita por
Brooke (13) caracterizada por fragueza generalizada, hipotonia muscular ao
nascimento e lenta progresséo dos sintomas, associada a alteragao histologica
de predominancia de fibras musculares do tipo 1, e tamanho menor de pelo
menos 12% do que as fibras do tipo 2. Os pacientes podem apresentar

anormalidades como luxacdo congénita do quadril, deformidades dos pés,
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cifoescoliose, frouxiddo ligamentar, palato ogival e peso abaixo do normal
(14,15,16,17).

A DCTF pode mostrar o padrao de heranga autossomica dominante ou
recessiva, porém sao descritos casos esporadicos (18,19,20,21). Diferentes
mutacdes no gene que codifica a proteina a-actina do muasculo esquelético
(ACTAL), selenoproteina N (SEPN1) e a-tropomiosina lenta (TPM3) foram
identificadas em casos de DCTF, porém 0s mecanismos moleculares que
ocasionam a desproporc¢ao das fibras ainda sdo desconhecidos (22,23).

Os individuos com DCTF apresentam graus variados de fragqueza, com
maior gravidade no inicio dos estagios do desenvolvimento, principalmente nos
membros inferiores (MMII) (20). Geralmente possuem bom progndstico, mas
em alguns casos podem estar associados a insuficiéncia respiratoria (14,20) ou
cardiaca (16,21).

Considerando a DCTF e a DM-1, em termos de manifestacdes clinicas,
ambas apresentam fraqueza como principal limitagdo fisica (17,24,25),
tornando o individuo cada vez mais dependente para as atividades de vida
diaria, ao longo do tempo. Os programas de reabilitacdo devem, portanto
descrever, mensurar e maximizar as capacidades motoras restantes,
otimizando suas funcionalidades.

Atualmente, com as inuUmeras possibilidades de técnicas de manuseios
terapéuticos, os fisioterapeutas e demais profissionais da salude necessitam de
instrumentos de avaliagdo que possam ser utilizados como ferramentas
confidveis para selecdo de pacientes, monitorizacdo da conduta terapéutica
bem como estabelecer prognéstico de recuperacdo, e conseqientemente um

critério de alta (26).
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De modo geral, as avaliacbes sao feitas de forma qualitativa, nao
permitindo a melhor objetivacdo do comprometimento ou recuperacdo dos
pacientes (27). Comumente utiliza-se a medida da forga muscular, pela escala
Medical Research Council (MRC) para exame clinico e de acompanhamento,
contudo ele néo reflete as reais habilidades do individuo (28).

Existem varias escalas para mensuracao da funcionalidade nas doencas
neuromusculares (29), entre elas o indice de Barthel (IB), a escala de Vignos e
a Medida da Funcéo Motora (MFM).

O IB, apesar de ser utilizado em diversas condi¢des patoldégicas como
acidente vascular cerebral (30), foi originalmente desenvolvido para pacientes
com doencgas neuromusculares. Ele € um questionario utilizado para verificar a
situacao funcional dos individuos (31), composto por 10 areas de atividades de
vida diaria relacionadas ao vestuério, alimentacdo, higiene pessoal e
transferéncia, classificando-o de dependente a independente (32).

A escala de Vignos, proposta inicialmente para analise de membros
inferiores na distrofia muscular de Duchenne (33), sofreu acréscimos para
incluir a avaliacdo também dos membros superiores (34). Brooke reescreveu a
parte de avaliacdo dos membros superiores da escala de Vignos, com
discretas modificagbes em relacdo aos itens originais (35). A escala tornou-se
um instrumento amplamente utilizado (36), em decorréncia da facilidade e
simplicidade, no que se propde, ou seja, para analisar o desempenho muscular
global, porém com pouca especificidade (37).

A MFEM, elaborada e validada para doengas neuromusculares pelo grupo
de pesquisadores do Servico de Reeducacdo Pediatrica L' Escale, Lion,

Franca, € mais abrangente, especifica e funcional do que as demais escalas.
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Analisa as funcdes da cabeca, tronco, segmentos proximais e distais de
membros de uma variedade de doencas neuromusculares (28).

A escala compreende 32 itens, incluindo avaliacbes estéticas e
dindmicas, dividida em trés dimensoes:

- Dimenséo 1 (D1): posicao em pé e transferéncias, com 13 itens.

- Dimenséo 2 (D2): fungdo motora axial e proximal, com 12 itens.

- Dimenséo 3 (D3): fungéo motora distal, com 7 itens, dos quais 6 s&o

referentes aos membros superiores.

Cada item é graduado em uma escala de 4 pontos (escores de 0 a 3),
com as instru¢des de pontuacdo detalhadas no manual do usuério, especificas
para cada item. Para fins de conhecimento das regras gerais e critérios de
pontuacéo, tem-se: Escore 0 - ndo pode iniciar a tarefa solicitada ou ndo pode
manter a posicao inicial. Escore 1 — esbogca o item. Escore 2 — realiza
parcialmente o movimento solicitado ou o realiza completamente, mas de modo
imperfeito. Escore 3 - realiza completamente o item, com movimento controlado
(normal). Em casos de limitagcdo articular ou retracdo tendinea, o individuo é
graduado como se nao apresentasse forca adequada para realizar o
movimento, impedindo que receba a graduacdo maxima. O escore total e de
cada dimensao sdo expressos em porcentagens em relacdo ao escore maximo

(96 pontos).
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2 OBJETIVOS

1. Traduzir para o portugués a escala MFM com base no original
francés.

2. Estudar a confiabilidade da versao em portugués da MFM (MFM-P).
3. Validar a MFM-P.
4. Estudar a aplicabilidade da MFM-P:

1. Na DCTF, associado a ressonancia nuclear magnética de
musculo.

2. Na DM-1, correlacionando o grau de forgca muscular com a

capacidade funcional.
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3 CASUISTICA E METODOS

3.1 Aspectos éticos

O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa da Faculdade de
Ciéncias Médicas da Universidade Estadual de Campinas — UNICAMP, sob o
parecer n637/2004, respeitando 0s preceitos da exp erimentagdo com seres
humanos, segundo a Portaria 196/96, do Conselho Nacional de Saude.

Todos os pacientes foram informados a cerca dos objetivos bem como
dos métodos de avaliacdo a que seriam submetidos, assinando o termo de
consentimento livre e esclarecido. As avaliagbes ndo ofereceram qualquer risco
ou desconforto aos pacientes. Agueles que assim o desejaram, para as
filmagens da aplicacdo da escala MFM, utilizaram mascara tipo cirdrgica que
cobriu a regido inferior da face, e gorro cirdrgico, de modo a nao serem
reconhecidos nos videos.

A participacao dos pacientes foi totalmente voluntaria, tendo o direito de
nao participar ou sair do estudo a qualguer momento, sem penalidades. As

identidades foram mantidas em sigilo.

3.2Procedimentos

3.2.1 Traducao da escala MFM e confiabilidade da MF  M-P

A escala MFM original, denominada Mesure de la fonction motrice, foi

obtida apds contato com Dra Carole Bérard, da Universidade de Lyon, Francga,

responsavel pelo grupo L’'Escale, o qual criou e validou o instrumento. Obteve-
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se, em seguida, a permissao para a realizacdo da versdo em portugués da
MFEM.

A traducgéo foi realizada com base na MFM francesa de 2004. Duas
traducdes em separado foram feitas por neurologistas proficientes na lingua
francesa, sendo a seguir comparadas e discutidas, resultando em Unico texto,
alvo de retroverséo. Dispensou-se a adaptacao transcultural por considerarmos
gue todos os itens da escala abrangem atividades motoras objetivas, néo
incluindo aspectos subjetivos, dependentes de adaptacdo. O texto final
consensual entre traducéo e retrotraducao resultou na MFM-P que foi aplicada
para estudo de confiabilidade.

Participaram do estudo 58 pacientes com diagndsticos clinico-
laboratoriais de distrofia muscular congénita (n=09), de cinturas (n=03), facio-
escapulo-umeral (n=11), Duchenne (n=05), Becker (n=05), distrofia mioténica
(n=10); miopatias mitocondrial (n=01), centronuclear (n=04), distal (n=07), e
desproporcéo congénita de tipo de fibras (n=03).

Foram excluidos pacientes com miastenia grave e miosites; cirurgias
recentes ou com problemas de compreensdo de ordens simples; faixa etaria
abaixo de 6 anos ou acima de 60 anos, para evitar as consideragfes do
desenvolvimento motor da crianca ou limitagbes motoras devido a idade. Tais
critérios foram determinados com base nas consideragdes propostas pela
prépria escala (28).

Todos os exames foram registrados em video. Apds cada avaliagcdo, os
itens da escala foram pontuados em ocasides distintas, pelo mesmo avaliador

(teste e re-teste) e trés fisioterapeutas. Eles foram previamente treinados e
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orientados para a aplicacdo da escala, pontuando os mesmos itens, de forma

independente e atraves da observacao dos videos.

Andlise estatistica - para a analise da consisténcia interexaminador
usou-se o coeficiente de concordancia de Kendall e para a analise da
consisténcia intra-examinador, o coeficiente de kappa ponderado, a fim de
verificar a concordancia em cada questdo. O coeficiente de correlacdo de
Pearson foi usado para verificar a associagcdo entre 0S escores gerais da

primeira (teste) e segunda avaliacao (re-teste).

3.2.2 Validacao da MFM-P

A populacdo do estudo foi composta por 65 pacientes com diagndstico
clinico laboratorial confirmado de distrofia muscular congénita (n= 7),
Duchenne (n=5), Becker (n=4), cinturas (n=4), facio-escéapulo-umeral (n=8),
miopatia distal (n=4), mitocondrial (n=3), centronuclear (n=6), desproporcao
congénita de tipos de fibras (n=1), distrofia miotbnica (n=21) e amiotrofia
espinhal progressiva (n=2), atendidos no Ambulatério de Doencas
Neuromusculares da Faculdade de Ciéncias Médicas da UNICAMP.

Os pacientes foram avaliados segundo a MFM-P, IB (anexo 1) e escala
de Vignos (anexo 2). As avaliagOes foram realizadas pelo mesmo examinador.
As perguntas do IB foram respondidas pelo préprio paciente, ou em alguns

casos, com o auxilio do seu responsavel.

Analise estatistica — 0s escores totais e de cada uma das trés

dimensdes da MFM-P foram correlacionados aos da escala de Vignos e aos do
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IB pelo calculo do coeficiente de correlagdo de Spearman. Esse método foi
adotado apos verificacdo de que nem todas as variaveis apresentavam
distribuicdo normal segundo o teste de Kolmogorov-Smirnov. Adotou-se o nivel
de significancia de 5% (p < 0,05) para a declaragdo de resultado

estatisticamente significante, segundo interpretagao bicaudal.

3.2.3 Aplicabilidade da MFM-P em familia com diagné stico de DCTF,
associado a ressonancia nuclear magnética de muscul 0

Foram estudados os membros de uma familia com diagnéstico clinico-
laboratorial de DCTF. Os pacientes foram submetidos a avaliacdo da forca
muscular (escala MRC) e funcdo motora pela escala MFM-P (29), e
anteriormente examinados no Ambulatério de Doencas Neuromusculares,
através de exame fisico, testes soroldgicos, neurofisiolégicos e bidpsia
muscular. Essa foi realizada no musculo biceps braquial do pai da familia. O
espécime retirado foi banhado em isopentano e congelado em nitrogénio
liquido. Apds, seccionado e corado papa hematoxilina-eosina (H&E), tricrémio
de Gomori modificado (TRI), oil red O; analisado através de técnicas de
histoquimica para nicotinamida adenina dinucleotideo fosfatase, nicotinamida
desidrogenase tetrazolio redutase (NADH-TR), succinato desidrogenase (SDH)
e imunohistoquimica para miosina lenta e rapida, alfa B cristalina e desmina.

A ressonancia magnética de musculos (RMm) foi realizada em campo
magnético de 2.0 Tesla, em imagens ponderadas em T1, no plano axial para
musculos da cintura pélvica, coxas e pernas em cada paciente, de acordo com

De Cauwer et al. (38).
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Os dados de imagem foram analisados quantitativamente de acordo
com a graduacao proposta por Mercuri et al. (39), modificada em Nucci (40).

0 = aparéncia normal

1 = discreta aparéncia de “comida por tra¢a”, com areas esporadicas de
hipersinal.

2 = moderada aparéncia de “comida por traga”, com relativas areas
espacadas de hipersinal, compreendendo menos de 30% do volume do
musculo.

2.5 = aparéncia de “comida por traga”, com moderadas areas
espacadas de hipersinal, compreendendo de 30 - 60% do volume do musculo.

3 = severa aparéncia de “comida por tragca”, com numerosas areas de
confluéncia de hipersinal, com musculo ainda presente na periferia.

4 = completa degeneracdo gordurosa, com substituicdo do masculo por

tecido conectivo e gordura.

3.2.4 Correlacéo entre forca muscular e MFM-P na DM -1

Participaram do estudo 21 pacientes com diagnéstico clinico-laboratorial
de DM-1, atendidos no Ambulatério de Doencas Neuromusculares do Hospital
de Clinicas da UNICAMP.

Os pacientes foram avaliados pela MFM-P (29) e submetidos ao exame
da forgca muscular pela escala MRC (1976) incluindo 14 grupos musculares em
membros superiores (MMSS); 14 grupos em MMIl e mdasculos cervicais,
flexores e extensores de tronco. Os musculos foram agrupados segundo a

acao no segmento.
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Andlise estatistica - o0s resultados obtidos pela escala MFM-P, nas
suas trés dimensdes e total, apresentaram distribuicdo aparentemente normal,
0 que se fez pelo teste de aderéncia de Kolmogorov-Smirnov (dimenséao 1, p =
0,814; dimenséao 2, p = 0,153; dimenséo 3, p = 0,509; e total, p = 0,832). A
correlacdo de cada uma das trés dimensdes e do escore total, com 0s graus
obtidos pela escala MRC nos grupos musculares estudados, foi feita pelo

coeficiente de correlacdo de Pearson.
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4.1

4 RESULTADOS

Versao em portugués da MFM

TRADUCAO

Cristina lwabe - Fisioterapeuta, Mestre em Ciéncias Médicas;

Doutoranda em Ciéncias Médicas, UNICAMP.

Beatriz Helena Miranda Pfeilsticker - Médica neurologista e

neurofisiologista clinica. Neurologia, FCM UNICAMP.

Anamarli Nucci - Profa. Associada, Livre-Docente, FCM UNICAMP.

A MFM-P encontra-se disponivel em www.mfm-nmd.org
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MFM

Mensuracdo da Funcao Motora
para Doencas Neuromusculares

INTRODUCAO

Uma bela aventura humana.

Quando iniciamos, ha cerca de 8 anos, a aventura da criacdo de uma nova escala para avaliar as
deficiéncias motoras dos sujeitos portadores de doengas neuromusculares, nés sabiamos que
estariamos realizando uma importante tarefa. Varias situagcdes foram decisivos no sucesso da
empreitada. Os conselhos iniciais de Louis Ayzac, os encorajamentos de pessoas como Dianne Russell
e Birgit Steffensen, o contexto favoravel dos projetos terapéuticos emergentes, 0 apoio permanente do
conselho cientifico da AFM e, sobretudo o trabalho constante de apoio de algumas pessoas sem as
quais nada teria sido possivel. Estiveram particularmente engajadas no trabalho Sandrine Guinvarc’h
com um estudo exaustivo da literatura e a operacionalizacdo de uma rede internacional, Frangoise
Girardot com a formacéo das fisioterapeutas, Francoise Locqueneux com um trabalho rigoroso e
continuo de acerto dos itens. A ajuda de Jacques Paulus e Alain Jouve foi solicitada véarias vezes.
Agradecemos também a colaboracao eficaz de Christine Payan, AFM, Instituto de miologia, Hospital
Pitié Salpétriere, Paris, e Jacques Fermanian do Departamento de Bioestatistica do Hospital Necker,
Paris, que asseguraram um importante trabalho metodoldgico.

O desenvolvimento da Medida da Fungao Motora é o resultado da colaboracdo intensa e mantida de
varias equipes francesas e de uma equipe suiga constituidas em um grupo de estudo para validar as
duas versdes desse instrumento, contando com centenas de pacientes. Participaram os seguintes
profissionais: Dr. M. Fournier-Méhouas e V. Tanant, fisioterapeuta no Hospital I'Archet, Nice; Dr. F.
Beltramo, C Marchal e C. Capello, fisioterapeutas no Hospital Brabois, Nanci; Dr. D. Fort e M. Desingue,
fisioterapeutas do Centro de Reeducacao Infantil Flavigny sur Moselle; Dr. C. Bérard, Dr. I. Hodgkinson,
F. Girardot e F. Locqueneu, fisioterapeutas da Escale, Hospital Central de Lyon-Sud, Lyon; Dr. J.
Lachanat e D. Denis, fisioterapeuta da Funda¢&o Richard, Lyon; Dr. J. Nielsen, C. Glardon e S. Igolen-
Augros, fisioterapeutas do Hospital Ortopédico de Lausanne, Sui¢a; Dr. A. Fares, Dr. G. Le Claire e Dr.
J. L. Le Guiet, D. Lefeuvre-Brule, fisioterapeuta no Centro de Kerpape, Ploemeur; Dr. J. Y. Mahé e C.
Nogues, fisioterapeuta no Centro Pen Bron, Turballe; Dr. L. Feasson e A. Jouve, fisioterapeuta no
Hospital Bellevue, Saint Etienne; Dr. M. Schmuck do servi¢co de Atendimento a Domicilio, Roanne; Dr.
P. Kieny e G. Morel, fisioterapeuta na Residéncia Floresta, Saint Georges sur Loire; Dr. J. A. Urtizberea,
Dr. C. Thémar Noel, Dr. F. Cottrel, Dr. V. Doppler e J. Paulus, fisioterapeuta no Instituto de Miologia,
Hospital Pitié-Salpétriere, Paris; Dr. F. Vandenborre e C. Pastorelli, fisioterapeuta no Hospital Raymond
Poincaré, Garches; Dr. |. Desguerre do Hospital Saint-Vincent de Paul, Paris; Dr. E. Boulvert do Centro
de Reeducacéo Le Petit Tremblay, Corbeil-Essonnes; Dr. B. Pialoux, Dr. P. Gallien e F. Letanoux,
fisioterapeuta no Centro Hospitalar Regional Pontchaillou, Rennes; Dr. P. Dudognon, Dr. J.Y. Salle, F.
Parpeix e P. Morizio, fisioterapetuas no Centro Hospitalar Universitario Dupuytren, Limoges; Dr. V.
Bourg e B. Moulis-Wyndels, fisioterapeuta do Centro Paul Dottin, Ramonville, Saint Agne; Dr. M.
Marpeau, Dr. F. Barthel, D. Trabaud, D. Rouif, M Vercaemer, fisioterapeutas do Centro St Jean de Dieu,
Paris; Dr. G. Viet, B. Degroote, fisioterapeutas no Hospital Swinghedaw, Lille; Dr. A. Carpentier e .
Bourdeauducq, fisioterapeuta do Centro Marc Sautelet, Villeneuve d'Ascq.
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HISTORIA DA CONSTRUCAO DA ESCALA

No inicio havia o servi¢co de reeducagéo pediatrica Escale, do Hospital Civil de Lyon, que em ambiente
ambulatorial ou de hospitalizagdo (hospital-dia) cuida de criangas com deficiéncias motoras, as quais
vivem com seus pais e sdo escolarizadas de maneira habitual. A maioria das criangas tinha uma
enfermidade motora cerebral. Ao lado de informacBes aos pais, orientagBes terapéuticas, confecgdo de
aparelhos e ajuda na escolha de suportes técnicos, a avaliacdo objetiva da capacidade motora das
criangas é uma das preocupagdes essenciais de cada membro da equipe.

A descoberta da Medida da Fun¢do Motora Grossa (3) ocorreu em 1992, enquanto a equipe pesquisava
um instrumento para avaliar os efeitos motores da neurocirurgia funcional em criancas quadriplégicas
espasticas, no contexto de um estudo prospectivo. Além desse estudo, o presente instrumento comegou
a ser usado em rotina para seguir as criangas com paralisia cerebral, mas também outras doengas como
a amiotrofia espinhal infantil ou miopatias congénitas, embora nao tenha sido validado nessas afecgdes.
O instrumento canadense traduzido torna-se a Avaliagdo Funcional Motora Global (AFMG) e a Escale
garante a formacao para sua utilizagéo.

A idéia de se criar nova escala, ao invés de validar a AFMG nas doengas neuromusculares, surgiu por
varias razdes. A AFMG é adaptada para a deficiéncia motora de origem cerebral, com suas
caracteristicas proprias e ndo para a deficiéncia motora decorrente de fraqueza muscular; poucos itens
concernem a fungéo dos membros superiores e nenhum item contempla a motricidade distal. Para as
doengas neuromusculares ha necessidade de um instrumento avaliador da motricidade axial, proximal e
distal e que permite seguir a evolugao motora de grupos de individuos doentes, seja qual for a gravidade.

O objetivo é também uma escala adaptada tanto a criancas quanto a adultos.

Antes de comecar a criagdo da escala, um estudo exaustivo da literatura cientifica foi realizado por
Sandrine Guinvarc’h (1). As conclusdes desse trabalho, apresentadas em Dijon em 1998, confirmaram a
auséncia de um instrumento clinico que permitia a avaliagdo precisa no dominio das limitacdes
funcionais motoras globais e segmentares e as performances de individuos afetados por doengas
neuromusculares. Esse estudo da literatura e a opinio de vérias equipes internacionais nos
incentivaram na criacdo de um novo instrumento. 47 equipes de fisiatras, neurologistas e pediatras da
Europa e da América do Norte aceitaram utilizar uma escala provisoria. Essa rede internacional foi
mantida por sucessivas correspondéncias, a sexta datada de dezembro de 2003.

O grupo de estudo MFM: a escala provisoéria incluia 75 itens escritos pela equipe da Escale, em inglés e
francés, com ilustracdo através de um video, enviada a 166 equipes internacionais e nacionais. As
criticas advindas das equipes foram analisadas pelo grupo francofone de MFM que se reunia pela
primeira vez em Saint Paul de Varax, Ain, em setembro de 1998. A primeira versdo em francés da escala
incluia 51 itens e foi submetida a validagdo. O estudo de validagdo deu-se de maio de 2000 a fevereiro
de 2001 e contou com a participacdo de 17 centros e 376 sujeitos. Os ensinamentos tirados dos
resultados permitiram escrever uma segunda versao.

O estudo de validacdo da segunda versdo ou versao definitiva desenvolveu—se entre maio de 2002 e
marco de 2003. Avaliou-se 303 sujeitos entre 6 e 60 anos, portadores de distrofia muscular progressiva,
tipo Duchenne e Becker, miopatia facio-escapulo-umeral, miopatias das cinturas, distrofia muscular
congénita, miopatia congénita, distrofia miotbnica, amiotrofia espinhal infantil e neuropatia sensitivo
motora hereditaria. Os resultados foram divulgados na revista Neuromuscular Disorders. O estudo da
sensibilidade e confiabilidade da escala se desenvolveram entre outubro de 2003 e julho de 2004, com
andlise dos resultados no decorrer de 2005.
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A ESCALA E SUAS CARACTERISTICAS

A MFM fornece uma medida numérica das capacidades motoras do paciente portador de uma
doenga neuromuscular. A escala compreende 32 itens, alguns estaticos, outros dindmicos. Os
itens sdo testados nas posi¢des deitado, sentado ou em pé, e sdo divididos em trés dimensdes.

D1: posicdo em pé e transferéncias, com 13 itens.

D2: motricidade axial e proximal, com 12 itens.

D3: motricidade distal com 7 itens, dos quais 6 referentes ao membro superior

Os itens sdo numerados de 1 a 32 e dispostos em ordem légica, na seqiiéncia de testagem. Eles
nao séo classificados por dimenséo. A dimensdo de cada item é identificada na folha de escore.

Para facilitar a anélise performatica do sujeito, dois componentes maximos da fungdo motora séo
considerados para 0 escore de cada item. Por exemplo, para certos itens, o examinador controla
a amplitude do movimento e a resisténcia, e para outros controla a posicdo de uma articulagéo e
a passagem de uma posigdo para outra. O sujeito limitado na sua fungdo por uma ou mais
retragfes tendineas, por limitag8es articulares ou por dores é graduado como aquele que ndo tem
aforca para fazer o movimento. As limitagdes articulares impedem a graduagdo méaxima somente
para alguns itens.

A COTAiAi DOi ITENi E Oi EiCOREi

A cada item é graduado em uma escala de 4 pontos, com as instru¢des precisas para cada item,
detalhadas no “manual do usuério”, o qual deve ser consultado permanentemente. A graduacao
genérica é definida por:

0: ndo pode iniciar a tarefa ou ndo pode manter a posicao inicial

1: realiza parcialmente o exercicio

2: realiza parcialmente o movimento solicitado ou o realiza completamente, mas de modo
imperfeito (compensagdes, tempo insuficiente de manutengdo da posicao, lentiddo, falta de
controle do movimento)

3: realiza completamente, “normalmente” o exercicio, com movimento controlado, perfeito,
obijetivo e realizado com velocidade constante.

A posicao inicial, definida no titulo do item, antes do sinal de 2 pontos (:), € importante a ser
considerada. Se ela ndo pode ser realizada o escore do item é zero.

O escore 3 retoma o enunciado do item e corresponde a sua realizacdo por uma pessoa sadia.
Para a maioria dos itens, o escore 2 corresponde seja a um movimento realizado com
compensago ou lentiddo, seja a uma postura que ndo pode ser mantida pelo tempo solicitado;
ou quando a tarefa é realizada parcialmente. O escore 1 corresponde a um movimento realizado
parcialmente. As realizagBes parciais se devem a uma posigdo de inicio que ndo pode ser
mantida devido a retragdo ou anquilose, seja por fraqueza ou dor que limite a amplitude do
movimento ou a manutencdo da posicdo nos itens nos quais o tempo € fator interveniente.

Se o paciente se recusa a realizar o item, ou se o item é esquecido ou se as condigdes de exame
ndo permitem sua realizacdo com toda a seguranga, 0 escore do item é zero. A recusa pode ser
anotada na linha de comentério na folha de escore.

Quando o examinador ndo conhece 0 sujeito, deve testa-lo, inicialmente, para definir qual o nivel
de escore ele pode atingir. Para cada escore relativo a cada item, o sujeito tem direito a duas
tentativas. O examinador deve propor uma segunda tentativa quando avalie que o sujeito possa
obter um melhor escore do que aquele obtido na primeira tentativa. Considere o melhor resultado.
Se vocé hesitar entre dois escores, escolha 0 mais baixo. Para todos os itens, quando nao ha
explicagéo precisa, tudo é autorizado.

-3-
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Pode-se calcular um escore total e um escore para cada uma das 3 dimens8es. Os valores seréo
expressos em percentagem em relag&o ao escore maximo.

A fim de facilitar a leitura, os resultados obtidos pelo paciente, em cada MFM, podem ser
transcritos sob a forma de gréafico (exemplo no final do Manual).

Para que haja familiarizagdo no uso do MFM e com seus pressupostos de graduacdo, o
treinamento é recomendavel. Esse treinamento pode ser realizado junto a um profissional ja
experiente, ou através de um curso de formagdo com apoio de video. Recomenda-se um
treinamento minimo com 2 pacientes, antes da aplicagdo do MFM como avaliagcéo efetiva. No
contexto de uma pesquisa clinica na qual o MFM ser& o instrumento, deve-se controlar o seu bom
uso, por parte de cada terapeuta, realizando-se teste de validacdo, no final da sesséo de
treinamento.

B e

Antes da aplicagdo do MFM, assegure-se de que todo o material necessario estd a sua
disposicéo, de acordo com o detalhado na lista abaixo. Aconselha-se a utilizagdo dos mesmos
materiais. Se a reposicdo de um material € necessaria, o fato deve ser anotado na ficha de
escore, para ser levado em consideracéo quando o paciente for reexaminado.

- Um tapete de reeducagdo (colchonete) ou uma mesa de exame larga.

- Travesseiros para o posicionamento confortavel dos membros e da cabega.

- Uma mesa (se possivel com altura regulavel). A altura da mesa deve ser fixada de
modo que, o sujeito sentado em cadeira possa posicionar seus antebragos sobre a
mesa, estando com os cotovelos flexionados a 90 graus.

- Uma cadeira (se possivel com altura regulavel). A altura do assento deve permitir ao
sujeito tocar o solo com os pés, enquanto ele esta sentado, com o quadril e joelhos
flexionados a 90 graus.

- Um corredor de 10 metros.

- Uma linha tragada no solo, com 6 metros de comprimento e 2 cm de largura.

- Um cronbmetro.

- Um CD ou CD ROM colado sobre uma folha de cartolina.

- Uma folha de cartolina sobre a qual esta desenhado um quadrado de 5 cm de lado,
dividido em 9 quadrados iguais. O quadrado central é indicado como ponto de partida
(modelo a pagina 29)

- 10 moedas, com cerca de 20 mm de didametro e 2 mm de espessura (10 centavos de
euro ou equivalente).

- Uma bola de ténis.

- Um lapis

- Uma folha de papel formato A4, de 70 ou 80 gramas.

A roupa do sujeito deve ser leve, ndo muito justa que atrapalhe os movimentos (roupa intima,
roupa de banho), pés descalcos. Os sapatos deverdo ser considerados como orteses.

Quando o uso de colete é indispenséavel, gradua-se os escores para os itens 9, 10, 11 e 13 em
zero, mas a condicéo permite a progresséo para 0s outros itens.
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O sujeito é posicionado sobre um tapete ou maca de exame larga para os itens 1 a 10, deitado e
depois sentado. Nao é permitido deitar na cadeira de rodas. O sujeito pode estar em pé sobre o
chéo ou o tapete nos itens 11,12 e 24 a 32. O sujeito ndo conseguindo manter-se em pé, mesmo
com apoio, terd um escore zero nesses 11 itens. O item 13 deve ser realizado sentado sobre uma
cadeira ou na borda da maca para um escore esperado de 2 ou 3; ou sobre uma cadeira para o
escore 1. Os itens 14 a 23 podem ser testados em uma cadeira de rodas. Retire dela o apoio dos
bracos e a mesinha (se houver) os quais serdo substituidos pela mesa de exame bem ajustada e
na altura apropriada.

Os itens 19 e 22 devem ser realizados no plano horizontal. Contudo, para os sujeitos que tem sua
cabeca apoiada numa mentoneira, eles podem enxergar melhor se o suporte estiver inclinado.
Nesse caso, a demonstragcdo pode ser feita com o suporte inclinado para uma boa visibilidade,
para em seguida o exercicio ser feito com o suporte na posicao horizontal.

O DESENVOLVIMENTO DO TESTE

Os testes devem ser realizados sem a ajuda do manual por parte do examinador (salvo para os
itens onde ela é autorizada). Por outro lado, o examinador deve encorajar e estimular o sujeito
para que realize o melhor escore. Todas as informacBes verbais, demonstracbes pelo
examinador, ou movimentos realizados pelo examinador sobre os sujeitos, estdo autorizados
para melhor explicagcdo dos movimentos solicitados.

Essas demonstra¢des ndo séo contabilizadas nas duas tentativas permitidas. Ao longo do teste, o
examinador deve estar vigilante, tendo em conta os riscos de queda do sujeito que pode tentar
performances motoras além de suas possibilidades. Entretanto, o estudo de validagdo mostrou
gue a maioria dos sujeitos tem bom conhecimento de suas capacidades motoras e se recusam a
se submeter aos itens que os coloca em perigo. Os testes devem ser realizados em Unica
sesséo, se possivel, ou no maximo em duas, respeitando o intervalo maximo de sete dias entre
as duas seqUéncias. A média de tempo para completar o MFM é de 30 minutos, quando se conta
com a cooperagao dos sujeitos.

Deve-se respeitar a ordem de testagem dos itens. Se essa ordem n&o é respeitada, deve ser
anotado na ficha de escore, da pagina 5. O sujeito pode escolher se utiliza o seu lado direito ou
esquerdo no inicio de cada item. O sujeito tem o direito de repetir o item inteiro (com 2 tentativas
para cada escore), se assim ele o desejar. Nesse caso, 0 melhor desempenho deve ser levado
em consideragdo. Algumas afec¢gBes levam a performances motoras diferentes entre os lados
direito e esquerdo. Deve-se realizar o teste dos dois lados para um estudo comparativo.

I e

O MFM ¢é estudo multicéntrico e foi financiado pela Associagao Francesa contra as Miopatias, com
a participacdo de Armelle Sautegeau do departamento de assuntos médicos e de Dominique
Charrier do departamento de pesquisas e terapéuticas. Os primeiros anos de estudo foram
financiados pela Handicap International. O departamento de pesquisa clinica do Hospital Civil de
Lyon, promotor dos dois estudos de validacao, facilitou a organizacéo do material de estudo com
a ajuda do centro de investigacdo clinica. Marie Claude Marchand e Celine Leclercq foram
colaboradoras da pesquisa clinica.

Nada teria sido possivel sem a participacdo de centenas de pacientes e em particular das

criangas da Escale e seus pais que aceitaram testar e retestar os itens, possibilitando refinamento
e cotagao.
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ESCORES DOS
32 ITENS
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D2

1. DEITADO SOBRE O DORSO, CABECA NO EIXO:

Posicdo inicial: sujeito sobre um tapete ou sobre a mesa de exame, com o0s
membros superiores e inferiores em posicado confortavel, eventualmente usando
travesseiro. O examinador coloca a cabeca do sujeito no eixo do corpol.

Solicitar ao sujeito: manter2 a cabeca na posicao original e depois roda-la completa

1
2
3
4
5
6
-
8
9

e sucessivamente a direita e a esquerda.

Instrucdo para o escore : “rodar completamente” significa que a orelha deve tocar o
tapete. Pode-se deslocar um objeto para dirigir o olhar e a cabeca do sujeito.
Deslocar somente os olhos néo é admitido.

# 0: ndo mantém a cabeca no eixo e/ou ndo consegue

roda-la

# 1. mantém a cabeca no eixo e a roda parcialmente, ao

menos de um lado

# 2. mantém a cabeca no eixo e a roda completamente  de

um lado e depois do outro, mas com dificuldade

# 3. mantém a cabeca no eixo e a roda completamente  de
um lado e depois de outro

1“Cabega no eixo do corpo " significa que a cabeca é posicionada corretamente nos trés planos do espago. A
cabega ndo faz flexdo, extensao e tampouco inclinagao lateral ou rotagao.
2*Manter " significa que a postura pode ser sustentada, no minimo, por 5 segundos.

-8-
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2. DEITADO SOBRE O DORSO:

Posicdo inicial: sujeito sobre o tapete ou mesa de exame, a cabeca o mais
proximo no eixo com o corpol, os membros superiores e inferiores em posicao

confortavel, eventualmente usando travesseiro.
Solicitar ao sujeito: levantar? a cabeca e manté-la3 levantada por 5 segundos.

Instrucd@o para o escore: pode-se solicitar ao sujeito que olhe um objeto, o qual
se desloca progressivamente em dire¢cdo aos seus pés e para além do seu
campo visual. Para um escore 1, deve haver um movimento qualquer da cabeca;
em flexdo com abaixamento do queixo, ou uma extensao da cabeca. Abrir a boca
para abaixar 0 queixo ndo é admitido. Para o escore 2, o examinador deve ser
capaz de passar a mao aberta sob a cabeca do sujeito.

0: n&o eshoc¢a movimento

#  1l:ndo levanta a cabeca, mas esbo¢ca movimento

#  2:levanta a cabec¢a mas n&o pode manté-la por 5 seg undos

#  3:levanta a cabeca e a mantém levantada

1"Cabega no eixo do corpo”  significa que a cabeca é posicionada corretamente nos trés planos do espago. A
cabeca nao faz flexdo, extensdo e tampouco inclinagao lateral ou rotagéo.

2L evantar " significa que ndo ha contato entre 0 segmento corporal pertinente entre o tapete ou a mesa de
exame.

3“Manter” significa que a postura pode ser sustentada, no minimo, por 5 segundos.
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3. DEITADO SOBRE O DORSO:

Posicao inicial: sujeito com os membros superiores em posi¢cao confortavel e os
membros inferiores repousando, se possivel, com as coxas, pernas e pés sobre o
tapete ou a mesa de exame; eventualmente usando travesseiro(s). N&o utilizar

poltrona.

Solicitar ao sujeito: aproximar o joelho do térax.

Instrucdo para o escore: 0s membros superiores nao devem estar em contato com
0os membros inferiores. O membro inferior contra-lateral ndo deve ajudar no
movimento. Para o escore 1, 0 movimento de flexao é esbogado (<10°); 0 movimento
pode ser realizado com rotagcdo externa, 0 membro inferior repousando sobre o
tapete. Para o escore 2, a amplitude de movimento de flexdo € limitada entre 10 e
900. O sujeito que apresenta contratura em flexdo de quadril ou joelho obtera uma
nota em funcdo do movimento a partir de suas respectivas retracdes. Passar
somente da posicdo de batraquio para a posicdo na qual o pé fica apoiado
completamente no solo, ndo é aceito. Para escore 3, o tronco e a pelve ndo devem
se levantar.

#  0:ndo esboca movimento

# 1. esboca movimento ao nivel do quadril e joelho

#  2:flexiona parcialmente (< de 90°) o quadriieoj oelhoe/ou opé

mantém-se em contato com o tapete

#  3:flexiona o quadril e o joelho acima de 90° desl ocando o pé do tapete

-10 -
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4. DEITADO SOBRE O DORSO, PERNA SUSTENTADA PELO
EXAMINADOR:

Posicdo inicial: sujeito sobre o tapete ou a mesa de exame, sustentando um
membro inferior de sua escolha, a fim de que o quadril e o joelho estejam flexionados
em pelo menos 90°. A perna deve estar em paralelo ao plano do tapete e os pés

soltos no ar, em flexdo plantar.

© |0 | Nl o|loipEs w | N |-

Solicitar ao sujeito: levantar o pé ao maximo.

P e
k| o

Instrucdio para o escore : um pé posicionado inicialmente em dorsiflexdo terd no

=
N

maximo o escore 2.

e
ol |w

#  0:nao esboca movimento de dorsiflexdo do pé e dos d edos

16

=Y
~

# 1. realiza movimento de dorsiflexao limitada aos d edos

e
© | ©

#  2: realiza parcialmente a dorsiflexdo sem atingir 90°

NN
= | O

#  3:da posicao relaxado em flexao plantar, realizau  ma dorsiflexdo

N
N

do pé a 90° emrelagdo a perna

W W WINININIDNIDNINDIDN
N P |O|JlO || N O |0 | |W
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5. DEITADO SOBRE O DORSO:

Posicao inicial: sujeito sobre o tapete ou a mesa de exame, com 0sS membros
inferiores em posicao confortavel, e a médo e os dedos em contato com o tapete, se

possivel.

Solicitar ao sujeito: tocar o ombro oposto com a mao.

Instrucdo para o escore : 0 ombro corresponde a regido antero-posterior ou lateral
da parte superior do braco. Para o escore 1, tanto a mdo quanto os dedos néo estao
em contato inicial com o tapete, ou eles nao chegam ao ombro oposto. A méo oposta
ou a boca ndo devem intervir. Para o escore 2, o objetivo final é atingido, mas o
sujeito se ajuda através de reptacdo da mao sobre o tronco, pela bascula do tronco,
ou o movimento € mal controlado. Para o escore 3, 0 membro superior deve ser

levantado ao longo do exercicio; o tronco deve estar em contato com o tapete.

#  0: néo pode retirar a mao e o cotovelo do tapete 0 u da mesa de

exame

#  l:realiza parcialmente o movimento retirando pelo menos o

cotovelo do tapete ou da mesa de exame

#  2:levanta a mao do tapete ou da mesa de exame e a leva até o

ombro oposto, com compensagao

# 3. levanta a mdo do tapete e a leva até o ombro opo  sto
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6. DEITADO SOBRE O DORSO, MEMBROS INFERIORES SEMI
FLETIDOS, PATELAS PARA CIMA E PES REPOUSANDO

SOBRE O TAPETE:

Posicao inicial: sujeito com os membros superiores em posicdo confortavel sobre o

tapete ou a mesa de exame, sem contato com o corpo.

1
2
3
4
5
6
-
8
9

Solicitar ao sujeito: levantar! a pelve e se possivel fazer a ponte, mantendo

alinhada a coluna lombar, pelve e quadril.

Instrugdo para o escore: para o escore 2, 0 examinador deve passar pelo menos a

mao aberta sob os gliteos, mas a extensédo do quadril € incompleta; os pés podem

estar afastados.

# 0: ndo mantém 2 a posicao

# 1. mantém a posicdo, mas nao pode levantar a pelve

# 2. levanta parcialmente a pelve

#  3: levanta a pelve e a coluna lombar; a pelve e as  coxas estdo alinhadas

€ 0S pés préoximos 3

1“Levantar " significa que ndo ha contato entre o segmento corporal pertinente com o tapete ou a mesa de exame.
2“Manter " significa que a postura pode ser sustentada, no minimo, por 5 segundos.
3"Pés préximos " significam pés no alinhamento da pelve. O distanciamento dos pés corresponde a largura da pelve.
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7. DEITADO SOBRE O DORSO:

Posicdo inicial: sujeito com 0s membros superiores e inferiores em posi¢do
confortavel sobre o tapete ou a mesa de exame. Os membros superiores séo
posicionados ao longo do corpo, se possivel.

Solicitagcao ao sujeito : virar para decubito ventral, liberando os membros superiores.

Instrucdo para o escore: 0 sujeito ndo deve passar pela posicdo sentada para se
virar. Agarrar na borda da mesa ndo é permitido. Para o escore 1, o sujeito deve
levantar a cintura escapular e pélvica. Para o escore 2 ou 3, o rolar deve ser
completo, o abdémen deve estar mais ou menos em contato com o solo, no final do

movimento.

0: néo esboca o rolar

# 1. rola parcialmente

# 2 rola para decubito ventral com dificuldade, faz  endo compensagéo e
/ou néo liberando os membros superiores debaixo do corpo

#  3:rola para decubito ventral e libera os membross  uperiores

debaixo do corpo
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8. DEITADO SOBRE O DORSO:

Posicdo inicial: sujeito sobre a mesa ou tapete, com membros superiores e

inferiores em posicao confortavel.

Solicitar ao sujeito: sentar-se, se possivel, sem apoio dos membros superiores?.

Instrucdo para o escore : se o sujeito estiver deitado sobre a mesa de exame, nao é
permitido que os membros inferiores pendam para fora da mesa. Para o escore 1, 0
movimento é iniciado quando o sujeito levanta os ombros, ou quando ele se
movimenta além da posicao de decubito lateral. Para o escore 2, o apoio de um ou
dos dois membros superiores é autorizado, assim como a passagem para decubito
lateral. A passagem para o deculbito ventral ndo é permitido. Para o escore 3, uma
vez sentado, o sujeito pode se estabilizar com os membros superiores.

# 0: ndo esboca movimento

# 1. esboca movimento ou passa para o decubito ventra | a fim de sentar-

se

2: senta-se sobre o tapete, com apoio dos membros superiores 2

# 3. senta-se sobre o tapete, sem apoio dos membros  superiores

1“Sem apoio dos membros superiores " significa que o sujeito ndo estd autorizado a apoiar com os membros
superiores sobre o corpo, sobre o solo, ou sobre um material. Os membros superiores podem ser estendidos para
frente para se equilibrar ou para dar o impulso.

2“Com apoio dos membros superiores " significa que o sujeito pode apoiar-se com um ou os dois membros
superiores sobre o0 corpo, sobre o0 solo ou sobre um material. Apoiar-se sobre o material com qualquer outra parte do
corpo, exceto a médo ou os membros superiores, ndo é permitido.
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9. SENTADO SOBRE O TAPETE:

Posicao inicial: sujeito sobre o tapete ou mesa de exame, ndo importa em que
posicao desde que sentado; os membros inferiores ndo podem estar na borda da
mesa. O sujeito ndo é autorizado a apoiar o tronco contra a parede ou conta outro
material. Um sujeito que ndo pode se manter sentado, sem colete, tera escore zero.

Solicitar ao sujeito: manter! por 5 segundos na posicao sentada, se possivel, sem
apoio dos membros superiores?, e tocar as maos a frente corpo.

Instrucdo para o escore: 0 contato pode acontecer entre as duas maos ou os dois
membros superiores e deve ser mantido por 5 segundos.

# 0: ndo mantém a posi¢ao sentada

# 1. comapoio de umou de dois membros superiores 3, mantém a

posicao sentada

#  2:sem apoio dos membros superiores, mantém-senap  0sicado

sentada

#  3:sem apoio dos membros superiores mantéma posi¢cd o sentada,
sendo capaz de manter contato entre as maos

1“Manter " significa que a postura pode ser sustentada, no minimo, por 5 segundos.

2"Sem apoio dos membros superiores " significa que o sujeito ndo estd autorizado a apoiar com os membros
superiores sobre o corpo, sobre o solo, ou sobre um material. Os membros superiores podem ser estendidos para
frente para se equilibrar ou para dar o impulso.

3“Com apoio dos membros superiores " significa que o sujeito pode apoiar-se com um ou os dois membros
superiores, sobre o corpo, sobre o solo ou sobre um material. Apoiar-se sobre o material com qualquer outra parte
do corpo, exceto a mdo ou 0s membros superiores, ndo é permitido.
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10. SENTADO SOBRE O TAPETE, COM A BOLA DE TENIS
COLOCADA NA FRENTE DO SUJEITO:

Posigdo inicial: sujeito na posicdo sentada, sobre o tapete ou a mesa de exame. Ele
deve estar suficientemente estavel na posicdo sentada para realizar o item. Um
sujeito que ndo pode ficar sem o colete, para se manter na posi¢cao sentada, tera o
escore 0. A posicdo dos membros superiores ira variar conforme a capacidade do
sujeito. A bola de ténis é colocada diante do sujeito a uma distancia suficiente para
gue ele seja obrigado a inclinar o tronco para frente (cerca de 30° em relagdo a
posicao inicial), para tocar a bola.

Solicitar ao sujeito : inclinar para frente para tocar a bola depois retornar, se

possivel, sem apoio sobre o solo ou sobre a bola.

Instrucdo para o escore : esse item permite mensurar a habilidade do sujeito de
inclinar o tronco para frente. Tocar a bola com as duas méaos ajuda a visualizar essa
inclinacdo. O sujeito que se mantém apoiado sobre a bola, tem o0 escore maximo de

2. Uma extensdao isolada dos membros superiores ndo € admitida.
#  0: néo se inclina suficientemente para frente

# 1:comapoio dos membros superiores ! seinclina para frente, toca a

bola, mas ndo consegue retornar

# 2. comapoio dos membros superiores se inclina par a frente, toca a bola

e depois retorna

#  3:sem apoio dos membros superiores 2 se inclina para frente, toca a

bola e depois retorna

“Com apoio dos membros superiores " significa que o sujeito pode apoiar-se com um ou 0s dois membros
superiores, sobre o corpo, sobre o solo ou sobre um material. Apoiar-se sobre o material com qualquer outra parte
do corpo, exceto a miao ou os membros superiores, ndo é permitido.

2“*Sem apoio dos membros superiores " significa que o sujeito ndo esta autorizado a apoiar com os membros
superiores sobre o corpo, sobre o solo, ou sobre um material. Os membros superiores podem ser estendidos para
frente para se equilibrar ou para dar o impulso.
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11. SENTADO SOBRE O TAPETE:

Posicédo inicial: sujeito sobre o tapete, com os membros inferiores na frente. Um
sujeito que ndo pode dispensar o colete para manter-se sentado tera escore 0.

Solicitar ao sujeito: colocar-se em pél, se possivel sem apoio.
Instrucdo para o escore: ndo utilizar a mesa de exame. Para o escore 1, 0 material
utilizado, mesa ou cadeira, deve ser regulada a altura do sujeito. Para o escore 2, 0
sujeito ndo esta autorizado a apoiar-se sobre o material. Para o escore 3, 0 sujeito
esta autorizado a ter um apoio, uma vez em pé. Todas as estratégias de
transferéncia entre a posicado sentada e em pé sao autorizadas.

#  0: ndo pode colocar-se em pé

# 1. fica em pé com apoio dos membros superiores 2 sobre um material

# 2. coloca-se em pé com apoio dos membros superiores sobre o tapete e

/ou sobre si mesmo

# 3. coloca-se em pé sem apoio dos membros superiores 3

1“Em pé” significa a posi¢éo vertical, apoiando-se sobre os dois pés. O alinhamento do tronco e dos membros
inferiores pode variar.

2“Com apoio dos membros superiores " significa que o sujeito pode apoiar-se com um ou os dois membros
superiores sobre o0 corpo, sobre o0 solo ou sobre um material. Apoiar-se sobre o material com qualquer outra parte do
corpo, exceto a mao ou 0os membros superiores, ndo é permitido.

3“Sem apoio dos membros superiores " significa que o sujeito ndo estad autorizado a apoiar com os membros
superiores sobre o corpo sobre o solo, ou sobre um material. Os membros superiores podem ser estendidos para
frente para se equilibrar ou para dar o impulso. 18
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12. EM PE:

Posicéo inicial: sujeito em pé! sobre o solo ao lado de uma cadeira com? ou sem?

apoio dos membros superiores segundo suas capacidades. Apoiar-se na cadeira

com qualquer parte do corpo nao esta autorizado.

Solicitar ao sujeito: sentar-se, se possivel sem apoio dos membros superiores e

mantendo os pés aproximados?.
Instrucdo para o0 escore: 0 sujeito que se deixa cair sobre a cadeira, sem nenhum
controle do movimento tera escore 1. Para o escore 2 0os pés devem estar proOximos,
durante todo o movimento.

#  0: ndo pode sentar-se na cadeira

# 1. com apoio dos membros superiores, senta-senac  adeira

<  2:sem apoio dos membros superiores, senta-se naca  deira com

compensacao ou com mal controle do movimento

#  3:sem apoio dos membros superiores, senta-se naca  deira mantendo
0S pés proximos

1“Em pé” significa a posi¢éo vertical, apoiando-se sobre os dois pés. O alinhamento do tronco e dos membros
inferiores pode variar.

2“Com apoio dos membros superiores " significa que o sujeito pode apoiar-se com um ou os dois membros
superiores sobre o0 corpo, sobre o solo ou sobre um material. Apoiar-se sobre o material com qualquer outra parte do
corpo, exceto a mao ou os membros superiores, ndo é permitido.

3“Sem apoio dos membros superiores " significa que o sujeito ndo esta autorizado a apoiar com 0os membros
superiores sobre o corpo, sobre o solo, ou sobre um material. Os membros superiores podem ser estendidos para
frente para se equilibrar ou para dar o impulso.

4“Pés proximos " significam pés no alinhamento da pelve. O distanciamento dos pés corresponde a largura da pelve.
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13. SENTADO NA CADEIRA:

Posicéo inicial: sujeito sentado sobre a cadeira ou na borda da mesa, com os pés
apoiados no chdo, se o examinador acreditar que escore 2 ou 3 é possivel. Os
membros superiores podem ser mantidos cruzados. O item ndo deve ser realizado
com o sujeito em sua cadeira de rodas. Um sujeito que ndo pode sentar sem o seu

colete, recebe escore 0.

Solicitar ao sujeito: manter! a posicao sentada, se possivel sem apoio e 0 mais
alinhado possivel.

Instrucdo para o escore: uma postura anormal ou uma deformidade evidente da
cabecga ou do tronco em um dos trés planos do espaco, leva um escore maximo de 2.

#  0: com apoio dos membros superiores 2 e do tronco contra o encosto da

cadeira, ndo se mantém na posicéo sentada

#  1:comapoio dos membros superiores e / ou do tronc 0 contra 0 encosto
da cadeira, mantém-se na posi¢do sentada

# 2. sem apoio dos membros superiores 3 e sem apoio do tronco contra o
encosto da cadeira mantém-se na posicao sentada, ma s a cabeca e/ou
o0 tronco néo estéo alinhados

#  3:sem apoio dos membros superiores e sem apoio do tronco contra o
encosto da cadeira, mantém-se na posi¢do sentada, c oma cabecae o
tronco alinhados 4

1“Manter " significa que a postura pode ser sustentada, no minimo, por 5 segundos.

2“Com apoio dos membros superiores " significa que o sujeito pode apoiar-se com um ou 0s dois membros
superiores sobre o0 corpo, sobre o solo ou sobre um material. Apoiar-se sobre o material com qualquer outra parte do
corpo, exceto a mao ou 0os membros superiores, ndo é permitido.

3“Sem apoio dos membros superiores " significa que o sujeito ndo esta autorizado a apoiar com 0s membros
superiores sobre o corpo, sobre o solo, ou sobre um material. Os membros superiores podem ser estendidos para
frente para se equilibrar ou para dar o impulso.

4“Cabeca e o tronco alinhados " significa que a cabega e o tronco estao posicionados corretamente nos trés planos
do espago. Cabeca e tronco estdo na vertical (ndo flexdo e ndo extensdo, em relagdo ao plano sagital), ndo
inclinados para os lados (os olhos ficam na mesma altura no plano frontal) e ndo em rotagao (no plano horizontal).
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14. SENTADO NA CADEIRA OU EM SUA CADEIRA DE RODAS;
CABECA POSICIONADA EM FLEXAO:

Posicdo inicial:  sujeito sentado, eventualmente sustentado nesta posicao.

Posicionar a cabeca do sujeito em flexdo completa.
Solicitar ao sujeito: elevar a cabeca e a manter! elevada por 5 segundos.

Instrucdo para o escore: se a cabeca ndo pode ser posicionada em flexao
completa, com queixo préximo ao esterno, uma distancia de pelo menos 3 cm, o

escore maximo é 1.

# 0: ndo pode serinstalado com a cabeca emflexdo, ou néo eleva a

cabeca
# 1. eleva parcialmente a cabeca

# 2. da posicdo de cabeca fletida completamente, eleva a cabeca, mas o
movimento e/ou a manutengao da posicdo ndo se fazc  oma cabeca no

eixo

#  3:da posicdo de cabeca fletida completamente, eleva  acabecae a
mantém elevada; o movimento e a manutencgdo se faz ¢ = om a cabeca o

eixo?

1“Manter " significa que a postura pode ser sustentada, no minimo, por 5 segundos.
2“Cabega no eixo do corpo " significa que a cabega € posicionada corretamente nos trés planos do espaco. A
cabega nao faz flexdo, extensao e tampouco inclinagao lateral ou rotagao.
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15. SENTADO NA CADEIRA OU EM SUA CADEIRA DE RODAS,
ANTEBRACO POSICIONADO SOBRE A MESA, COTOVELO
FORA DA MESA:

Posicdo inicial: sujeito sentado em frente a mesa, regulada a sua altura. Pode
apoiar-se hum encosto. Se o sujeito estiver sentado na sua cadeira de rodas, 0s
bragos da cadeira devem retirados.

Solicitar ao sujeito : colocar ao mesmo tempo as duas maos sobre a cabega sem
gue as maos se toquem, e se possivel seminclinar a cabeca e o tronco.

Instrucdo para o escore: um sujeito que utiliza compensacdes ao nivel da cabeca

e/ou do tronco tera escore maximo de 2.

# 0: nao retira as duas maos da mesa

#  l:retira as duas maos da mesa, mas os antebragcos p ermanecemem

contato com a mesma

& 2:retira os dois antebracos da mesa, mas ndo conse  gue levantar as
duas méos ao mesmo tempo, até o topo da cabeca. As m  &os atingem

pelo menos a boca

#  3:coloca ao mesmo tempo as duas maos sobre o topo da cabega; a
cabeca e o tronco alinhados 1

1“Cabega e o tronco alinhados " significa que a cabega e o tronco estdo posicionados corretamente nos trés planos
do espago. Cabeca e tronco estdo na vertical (ndo flexdo e ndo extensdo, em relagdo ao plano sagital), nao
inclinados para os lados (os olhos ficam na mesma altura, no plano frontal) e ndo em rotacé&o (no plano horizontal).
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16. SENTADO NA CADEIRA OU EM SUA CADEIRA DE RODAS;
O LAPIS COLOCADO SOBRE A MESA:

Posicéo inicial:  sujeito sentado em frente a mesa, regulada a sua altura; o cotovelo
apoiado sobre a mesa ou ndo. Colocar um lapis sobre a superficie da mesa a uma
distancia do térax do sujeito correspondente ao comprimento do membro superior,

incluindo a mao, estando o cotovelo em extensdo maximal.

Solicitar ao sujeito: tocar o lapis, se possivel sem se inclinar para frente, e elevando

0 antebraco da mesa.

Instrucdo para o escore: para o escore 1, o sujeito ndo atinge o lapis, ou o cotovelo
ndo estad em extensdo maxima. Para o escore 2, uma compensacdo do tronco esta
autorizada e o sujeito pode se ajudar através da reptacdo dos dedos. A presenca de
flexo de cotovelo leva a um escore maximo de 2. Para o escore 3, o tronco ndo deve
mover-se durante 0 movimento e o0 antebraco ndo deve ter contato com a mesa
durante o movimento.

#  0: néo realiza o movimento

#  1:realiza parcialmente o movimento

&  2:pega o lapis comuma mao, cotovelo emextensdom  axima ou em

extensdo completa, mas com lentiddo ou compensacéo

# 3. pega o lapis com uma méao, cotovelo em extensdo ¢ ompleta 2 no final

do movimento

1“Cotovelo em extensdo maxima " significa que o flexo de cotovelo é tolerado, mas o sujeito apresenta extensao
ativa maxima, levando em consideragéo suas retragées misculo-tendineas ou limitagdes articulares.
2“Cotovelo em extens&o completa ” significa extenséo total do cotovelo, sem flexo.
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17. SENTADO NA CADEIRA OU EM SUA CADEIRA DE RODAS;
10 MOEDAS COLOCADAS SOBRE A MESA:

Posicéo inicial: sujeito sentado em frente a mesa; cotovelo apoiado sobre a mesa
ou ndo. Colocar 10 moedas ao lado da méo do sujeito, ndo tdo perto da borda da

mesa.

Solicitar ao sujeito: pegar! as moedas, sucessivamente uma apds a outra, com uma

sO mao, sem que a mao deslize na beira da mesa, e armazena-las na mao.

Instrucdo para o escore: indicar ao sujeito que o escore depende do nimero de

moedas armazenadas na mao, no tempo de 20 segundos.

# 0: ndo pode pegar uma moeda no tempo de 20 segundo s

# 1. pega sucessivamente e armazena de 1 a 5 moedas e muma das maos,

no tempo de 20 segundos

& 2. pega sucessivamente e armazena de 6 a 9 moedas e m uma das maos,

no tempo de 20 segundos

# 3! pega sucessivamente e armazena 10 moedas em uma  das maos, no

tempo de 20 segundos

1“Pegar” significa que a moeda ndo esta mais em contato com a mesa.
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18. SENTADO NA CADEIRA OU EM SUA CADEIRA DE RODAS,
EM FRENTE A MESA; UM DEDO COLOCADO NO CENTRO DE
UM CD FIXO:

Posicédo inicial: sujeito sentado, antebraco em apoio sobre a mesa; cotovelo em
apoio sobre a mesa ou ndo. Um dedo, o indicador se possivel, é colocado no centro
de um CD fixado sobre uma cartolina, a qual o examinador mantém imével sobre o

plano horizontal da mesa e que nédo deve ser movimentado pelo sujeito.

Solicitar ao sujeito : fazer o contorno da borda do grande circulo do CD, com um

dedo, se possivel.
Instrucdo para o escore: 0 pequeno circulo corresponde a parte ndo utilizada para
registro do CD, com cerca de 3,5 cm de didmetro. Para o escore 2, o sujeito pode

parar uma ou varias vezes; ele pode mudar de dedo ao longo da tarefa; as

compensac¢des podem relacionar-se ao tronco.

# 0. ndo pode fazer o contorno do pequeno circulo do CD comum dedo
#  1:faz o contorno do pequeno circulo do CD comumd edo

#  2:faz o contorno completo do CD com um dedo, com ¢ ompensacao ou
dificuldade

#  3:faz o contorno completo do CD comum dedo, sema  poio da mao
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19. SENTADO NA CADEIRA OU EM SUA CADEIRA DE RODAS
EM FRENTE A MESA; UM LAPIS COLOCADO SOBRE A MESA:

Posicéo inicial: posicionar sobre a mesa um lapis, ao lado da mao escolhida pelo
sujeito para executar a tarefa; o cotovelo em apoio sobre a mesa ou nao. A posicdo
do lapis e a localizacao da folha séo escolhidas pelo sujeito. Utilizar a folha de escore
sobre a qual sédo tracados 2 retangulos de 1 cm de altura por 4 cm de largura.
Durante a tarefa, a folha deve ser mantida fixa pelo examinador, sobre o plano
horizontal da mesa. Propor eventualmente uma tentativa preliminar sobre um plano
inclinado, mas para ser mensurado o item deve ser realizado sobre o plano
horizontal.

Solicitar ao sujeito: desenhar uma série continua de voltas de 1 cm de altura sem

parar emtoda a largura do retangulo.

Instrucdo para o escore: 0 sujeito esta autorizado a pegar o lapis com uma das
maos e a desenhar o trago com a outra mao ou as duas maos. Um ponto visivel
sobre a folha é considerado um trago escrito. Se 0 sujeito parar uma ou mais vezes
durante a realizacdo das voltas, ou se o0 desenho das voltas sai do retangulo ou nédo

o preenche, o escore sera 2.

# 0:ndo pode pegar o lapis colocado ao lado da mdo o  u nao pode deixar

um traco escrito

# 1:pega o lapis colocado ao lado da sua mao e depoi s pode deixar um
trago escrito, mas ndo pode desenhar uma volta de 1 cmde altura

&  2:pega o lapis colocado ao lado de sua méo, depois pode desenhar pelo
menos uma volta de 1 cm de altura, mas nédo pode des enhar uma série

continua de voltas dentro do retangulo

#  3:pega o lapis colocado ao lado de sua méo, depois desenha uma série
continua de voltas de 1 cm de altura dentro de umr  eténgulo de 4 cm
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20. SENTADO NA CADEIRA OU EM SUA CADEIRA DE RODAS
EM FRENTE A MESA, A FOLHA DE PAPEL COLOCADA NAS
MAOS:

Posicéo inicial: sujeito sentado, cotovelos apoiados sobre a mesa ou néo. Colocar
em suas maos do sujeito uma folha de papel dobrada em 4, na qual as dobras foram
feitas com a polpa dos dedos. A folha é do tipo A4 de 70 g ou 80 g.

Solicitar ao sujeito: rasgar a folha em pelo menos 4 cm.

Instrugdo para o escore: as compensagfes sdo autorizadas, exceto a intervengéo
da boca. Duas tentativas s@o possiveis para cada escore, porém ndo mais. Cuidado

com a fragilidade do papel a partir de varias manipulagfes, sudorese excessiva ou a
utilizacdo da dobradura. Preferir trocar a folha de papel em cada teste.

0: néo pode rasgar a folha
#  l:rasga a folha, ndo dobrada
#  2:rasga a folha dobrada em 2, comec¢ando pela dobra

#  3:rasga a folha dobrada em 4, comec¢ando pela dobra
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21. SENTADO NA CADEIRA OU EM SUA CADEIRA DE RODAS;
A BOLA DE TENIS SOBRE A MESA:

Posicéo inicial: sujeito sentado, cotovelo apoiado ou ndo sobre a mesa e a bola de
ténis sobre a mesa ao lado da médo escolhida pelo sujeito. A localizacdo da bola é
determinada pelo sujeito. A bola ndo deve ser segura pelo examinador durante o

teste.

Solicitar ao sujeito: pegar a bola com uma maéo, depois vira-la completamentel

segurando a bola.

Sugestdo de cotacdo: para o escore 1, a bola ndo deve mais estar em contato com

a mesa.

# 0. ndo coloca uma das maos sobre a bola ou ndo pod e eleva-la da mesa

# 1:pega a bola, depois a levanta da mesa, mas ndop ode virar a mao
segurando a bola

&  2:pega a bola, depois vira sua mao incompletamente , ou completamente

com compen sa(;éo

#  3:pega a bola, depois vira sua mdo completamente, enquanto segura a

bola

1“Virar a mdo completamente " significa que o dorso da mé&o esta em paralelo ao plano da mesa. A méo pode estar
mais ou menos em contato com a mesa.
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22. SENTADO NA CADEIRA OU EM SUA CADEIRA DE RODAS;
UM DEDO COLOCADO NO CENTRO DE UM QUADRADO FIXO:

Posicéo inicial: sujeito sentado, cotovelos apoiados sobre a mesa ou ndo. Um dedo

escolhido do sujeito (eventualmente o polegar) é colocado no centro de um quadrado
de 5 cm de lado, dividido em 9 quadrados iguais, desenhado sobre uma folha. A

folha é mantida fixa sobre o plano horizontal da mesa pelo examinador.

Solicitar ao sujeito: colocar seu dedo sucessivamente no centro e nos 8 quadrados,
sem tocar nas linhas. A mdo ou os outros dedos podem estar apoiados.

# 0. ndo pode levantar o dedo, nem desliza-lo sobre um quadrado

#  1:ndao pode levantar o dedo para coloca-lo sobre um quadrado, mas

pode fazé-lo deslizando pelo menos por um quadrado

#  2:levanta o dedo, depois o coloca sem precisdo sob  re um a 8 partes do
quadrado

#  3:levanta o dedo, depois o coloca sucessivamenten o centro dos 8
quadrados sem tocar as linhas
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23. SENTADO NA CADEIRA OU EM SUA CADEIRA DE RODAS;
MEMBROS SUPERIORES AO LONGO DO CORPO:

Posicéo inicial: sujeito sentado ou em sua cadeira de rodas, sem apoio do braco da

cadeira. A mesa é colocada a uma distancia igual ao comprimento do antebraco do
sujeito, quando cotovelo esta junto ao corpo.

Solicitar ao sujeito: pedir ao sujeito para colocar, se possivel, as duas méaos sobre a

mesa.
Instrucéo para o escore: um flexo de cotovelo superior a 90° leva ao escore 0. Para
o0 escore 1, no minimo os dedos de uma méo devem entrar em contato com a mesa.

Para o escore 2, os 2 antebracos podem ser colocados um apés o outro sobre a

mesa. Para o escore 3, o tronco nao deve se mexer durante 0 movimento.

# 0: ndo pode colocar o dedo de uma das mao na super ficie da mesa

#  l:realiza parcialmente o movimento

&  2:coloca os 2 antebragos e/ou as mdos sobre a mesa , com lentiddo ou
compensacao

#  3:coloca ao mesmo tempo os 2 antebragos e/ou as ma  0s sobre a mesa
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24. SENTADO NA CADEIRA:

Posicdo inicial: 0 sujeito sentado em uma cadeira adaptada a sua estatura, 0s pés

sobre o0 solo e aproximados!. A mesa é colocada a frente, caso o examinador pense

gue 0O sujeito a necessita para cumprir a tarefa.

Solicitar ao sujeito: levantar-se, se possivel sem apoio?, e mantendo os pés

proximos.

Instrucdo para o escore: 0 contato entre os joelhos esta autorizado. Para o escore
1, uma das méos pode apoiar-se sobre a mesa ou cadeira e o corpo. Para o escore
2, 0s pés podem estar distantes; os membros inferiores podem ajudar a dar impulso
ou serem utilizados para manutencao do equilibrio; as compensacdes do tronco séo
autorizadas. Para o escore 3, os membros superiores ndo devem auxiliar para o

equilibrio ou fornecer impulso.

# 0: ndo consegue colocar-se em pé

# 1. coloca-se em pé com apoio 3, sobre a mesa colocada a sua frente, ou

sobre a cadeira e/ou sobre o corpo

#  2:coloca-se em pé sem apoio dos membros superiores 4, mas com

compensacéo

#  3:coloca-se em pé sem apoio dos membros superiores, com os pés

préximos

1“Pés préximos ” significam pés no alinhamento da pelve. O distanciamento dos pés corresponde a largura da pelve.
2“Sem apoio " significa que o sujeito ndo apresenta apoio dos membros superiores (sobre o corpo, sobre o solo ou
sobre um material), nem com qualquer outra parte do corpo (sobre um material).

3“Com apoio " significa que o sujeito pode utilizar um ou os dois membros superiores ou qualquer outra parte do
corpo para apoiar se sobre 0 mesmo, apoiar-se sobre o solo ou sobre um material.

4“Sem apoio dos membros superiores " significa que 0 sujeito ndo esta autorizado a apoiar com os membros
superiores sobre o corpo, sobre o solo, ou sobre um material. Os membros superiores podem ser estendidos para
frente para se equilibrar ou para dar o impulso.
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25. EM PE COM APOIO DOS MEMBROS SUPERIORES SOBRE
UM MATERIAL :

Posicéo inicial: sujeito em pé! sobre o solo com apoio dos membros superiores?
sobre um material. Se uma Ortese é necessaria para que o sujeito se mantenha em

pé o escore é 0.

Solicitar ao sujeito: se possivel, soltar-se e manter-se o mais alinhado possivel

durante pelo menos 5 segundos.

Instrucdo para o escore: um déficit de alinhamento em um dos trés planos do
espaco do tronco ou das articulagcbes dos membros inferiores, o distanciamento dos

pés e/ou o uso dos membros superiores para equilibrio recebe escore 2.

# 0: ndo se mantém 3 em pé, com o apoio dos membros superiores

# 1. mantém-se em pé com apoio de um ou dois membros s  uperiores, mas
nao se solta

&  2:solta-se e mantém a posicao em pé, sem apoio dos membros

superiores 4 com déficit de alinhamento ou compensacao

# 3! solta-se e mantém a posi¢cdo em pé, pés préximos 5, cabeca, tronco e

membros alinhados ©

1“Em pé” significa a posi¢éo vertical, apoiando-se sobre os dois pés. O alinhamento do tronco e dos membros
inferiores pode variar

2“Com apoio dos membros superiores " significa que o sujeito pode apoiar-se com um ou os dois membros
superiores, sobre o corpo, sobre o solo ou sobre um material. Apoiar-se sobre o material com qualquer outra parte
do corpo, exceto a mao ou os membros superiores, ndo é permitido.

3“Manter " significa que a postura pode ser sustentada, no minimo, por 5 segundos.

4“Sem apoio dos membros superiores " significa que 0 sujeito ndo estad autorizado a apoiar com os membros
superiores sobre o corpo, sobre o solo, ou sobre um material. Os membros superiores podem ser estendidos para
frente para se equilibrar ou para dar o impulso.

5“Pés préximos ” significam pés no alinhamento da pelve. O distanciamento dos pés corresponde a largura da pelve.
6“Cabega e o tronco alinhados " significa que a cabega e o tronco estdo posicionados corretamente nos trés planos
do espago. Cabeca e tronco estdo na vertical (ndo flexdo e ndo extensdo, em relagdo ao plano sagital), nao
inclinados para os lados (os olhos ficam na mesma altura no plano frontal) e ndo em rotagao (no plano horizontal).
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26. EM PE COM APOIO DOS MEMBROS SUPERIORES SOBRE
UM MATERIAL:

Posicéo inicial: sujeito em pé sobre o solo, os membros superiores com apoio?!

sobre um material.

Solicitar ao sujeito: se possivel, se liberar do apoio dos membros superiores,
depois levantar um pé, e manté-lo elevado pelo menos 3 segundos e no maximo 10

segundos.

Instrucdo para o escore: 0 sujeito deve elevar um pé, retirando todo contato com o
solo, ndo podendo apoia-lo no membro inferior oposto. Para o escore 2 ou 3 0 sujeito
deve liberar-se do apoio dos membros superiores, antes de levantar o pé. Todas as
compensacgdes sdo admitidas, porque o0 elemento a ser considerado é o tempo de
manutenc¢do sobre um pé.

# 0. com apoio dos membros superiores, ndo levanta u m pé, pelo menos

3 segundos

#  1:comapoio dos membros superiores, levanta um pé, ao menos 3

segundos

&  2:sem apoio dos membros superiores 2, levanta um pé, entre 3 e 10

segundos

#  3:sem apoio dos membros superiores levanta um pé, por 10 segundos

1“Com apoio dos membros superiores " significa que o sujeito pode manter-se na posi¢cao usando uma ou duas
maos, de qualquer modo, sobre o corpo, sobre o solo ou sobre 0 material. Apdia-se sobre o material com qualquer
parte do corpo, exceto a mao ou os membros superiores, ndo é permitido.
2“Sem apoio dos membros superiores " significa que o sujeito ndo estad autorizado a apoiar com os membros
superiores sobre o corpo, sobre o solo, ou sobre um material. Os membros superiores podem ser estendidos para
frente para se equilibrar ou para dar o impulso.
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27. EM PE:

Posicéo inicial : sujeito em pé sobre o solo sem apoio?, se possivel.

Solicitar ao sujeito: inclinar-se até tocar o0 solo com uma das maos e levantar-se, se
possivel sem apoio, inclusive apoio sobre o solo.

Instrucdo para o escore: todas as estratégias sao autorizadas, exceto sentar-se no

solo.

#  0: ndo pode se abaixar ou inclinar-se para tocar o solo

# 1:comapoio 2ao longo do movimento, abaixa-se ou inclina-se para a

frente; toca o solo para se levantar-se

&  2:sem apoio, abaixa-se ou inclina-se para a frente , toca o solo com uma

das méo, depois se levanta com lentiddo ou compensa  ¢éo

# 3. sem apoio, abaixa-se ou inclina-se, toca o solo com uma das maos e
depois se levanta

1“Sem apoio " significa que o sujeito ndo tem nenhum apoio dos membros superiores (sobre o corpo, sobre o solo ou
sobre um material), nem com qualquer outra parte do corpo (sobre um material).

2“*Com apoio " significa que o sujeito pode utilizar um ou os dois membros superiores ou qualquer outra parte do
corpo para apoiar se sobre 0 mesmo, apoiar-se sobre o solo ou sobre um material.
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28. EM PE, SEM APOIO:

Posicéo inicial: sujeito em pé, no solo, e sem apoio. O sujeito deve andar sem apoio

dos membros superiores! para realizar esse item.

Solicitar ao sujeito : andar sobre os calcanhares ou pelo menos elevar os artelhos.

Instrucdo para o escore: “elevacao dos artelhos” significa que o sujeito eleva
apenas os dedos, mas 0 antepé permanece em contato com o solo. “Sobre os
calcanhares” significa que o apoio se faz exclusivamente sobre os calcanhares, sem
apoio dos antepés; o sujeito ndo esta autorizado a repousar seus antepés no chao,

entre 0s passos.

# 0. realiza menos de 10 passos a frente 2, elevando os artelhos de um ou

dois pés

#  l:realiza 10 passos a frente, elevando os artelhos  de um ou dois pés

#  2:realiza menos de 10 passos a frente sobre os dois calcanhares, ou 10

passos sobre um calcanhar

#  3:realiza 10 passos a frente sobre os dois calcanha  res

1“Sem apoio dos membros superiores " significa que o sujeito ndo estad autorizado a apoiar com os membros
superiores sobre o corpo, sobre o solo, ou sobre um material. Os membros superiores podem ser estendidos para
frente para se equilibrar ou para dar o impulso.

2“Passo a frente ” € um movimento para a frente de um membro inferior, da propulséo até o contato no solo ou até o
contato do calcanhar no solo.
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29. EM PE, SEM APOIO:

Posicéo inicial: sujeito em pé sem apoio! a frente de uma linha reta de cerca de 6

metros de comprimento e 2 cm de largura, tracada no solo. O sujeito deve ser capaz

de andar sem apoio dos membros superiores? para realizar esse item.

Solicitar ao sujeito: andar para frente colocando cada pé ou pelo menos uma parte

do pé sobre a linha.

Instrucdo para o escore: desde que um pé ndo tocou ainda a linha, refazer o teste
e/ou contabilizar o nimero de passos consecutivos realizados antes do pé desviar-se

da linha.

# 0: ndo pode realizar um passo a frente 3 sobre a linha reta
# l:.realizade 1 a 3 passos a frente sobre alinhare ta
# 2:realiza de 4 a 9 passos a frente sobre alinhare ta

#  3:realiza 10 passos a frente sobre a linha reta

1“Sem apoio " significa que o sujeito ndo apresenta apoio dos membros superiores (sobre o corpo, sobre o solo ou
sobre um material), nem com qualquer outra parte do corpo (sobre um material).
2“Sem apoio dos membros superiores " significa que o sujeito ndo esta autorizado a apoiar com 0os membros
superiores sobre o corpo, sobre o solo, ou sobre um material. Os membros superiores podem ser estendidos para
frente para se equilibrar ou para dar o impulso.
3“Passo a frente ” € um movimento para a frente de um membro inferior, da propulséo até o contato no solo ou até o
contato do calcanhar no solo.
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30. EM PE, SEM APOIO:

Posicéo inicial : sujeito em pé sobre o solo, sem apoio?. O sujeito deve ser capaz de

andar sem apoio dos membros superiores? para realizar esse item.

Solicitar ao sujeito: tentar correr.

#  0: ndo pode aumentar a velocidade da marcha

# 1:aumenta a velocidade da marcha, mas ndo pode cor  rer 10 metros

& 2:corre 310 metros com compensacao

#  3:corre 10 metros

1“Sem apoio " significa que o sujeito ndo apresenta apoio dos membros superiores (sobre o corpo, sobre o solo ou
sobre um material), nem com qualquer outra parte do corpo (sobre um material).

2“Sem apoio dos membros superiores " significa que o sujeito ndo estad autorizado a apoiar com os membros
superiores sobre o corpo, sobre o solo, ou sobre um material. Os membros superiores podem ser estendidos para
frente para se equilibrar ou para dar o impulso.

3“Correr " significa que em um momento os dois pés estéo fora do solo a0 mesmo tempo (ndo tocam o solo)

-37-

1
2
3
4
5
6
-
8
9

93




31. EM PE, SOBRE UM PE, SEM APOIO:

Posicéo inicial: sujeito em pé sobre um pé, sem apoio?!; o pé oposto isolado do solo.
Para criancas pode-se coloca-los no centro de um circulo de 60 cm diametro, tracado

sobre o solo.

Solicitar ao sujeito: saltar no mesmo lugar ou no interior do circulo, se possivel, 10

vezes consecutiva sobre um pé.
Instrucdo para o escore: 0s saltos2 devem ser sucessivos, sem pausa superior a 2

segundos, sem tocar qualquer objeto para se sustentar ou se equilibrar, e sem cair.

O pé oposto ndo deve em nenhum momento tocar o solo.

# 0: ndo inicia o saltar sobre um pé

# 1l:inicia o salto, o calcanhar é descolado do solo, mas os artelhos

permanecem em contato com o solo
# 2:saltade 1 a9 vezes seguidas sobre um pé

#  3:saltano mesmo lugar 10 vezes consecutivas

1“Sem apoio " significa que o sujeito ndo apresenta apoio dos membros superiores (sobre o corpo, sobre o solo ou
sobre um material), nem com qualquer outra parte do corpo (sobre um material).
2“Saltar " significa que os dois pés devem sair do solo.
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32. EM PE, SEM APOIO:

Posicao inicial: o sujeito em pé sobre o solo sem apoio?.

Solicitar ao sujeito : agachar-se e levantar-se 2 vezes em seguida, se possivel, sem
apoio.

# 0: ndo pode agachar-se ou pode agachar-se 2, mas néo se levanta da

posicao agachada, mesmo com apoio dos membros super iores 3

# 1:comapoio dos membros superiores, agacha-se e de  pois se levanta

uma vez

#  2:sem apoio dos membros superiores 4, agacha-se e depois se levanta

uma vez

#  3:sem apoio dos membros superiores, agacha-se e de  pois se levanta 2
vezes em seguida

1“Sem apoio ” significa que o sujeito ndo apresenta apoio dos membros superiores (sobre o corpo, sobre o solo ou
sobre um material), nem com qualquer outra parte do corpo (sobre um material).

2“Posi¢do agachada " se define como uma posi¢éo proxima ao solo, o corpo fletido, quadril e joelhos flexionados
além de 90°, sem que os gliteos entrem em contato com o solo.

3“Com apoio dos membros superiores " significa que o sujeito pode apoiar-se com um ou os dois membros
superiores, sobre o corpo, sobre o solo ou sobre um material. Apoiar-se sobre o material com qualquer outra parte
do corpo, exceto a médo ou os membros superiores, ndo é permitido.

4“Sem apoio dos membros superiores " significa que o sujeito ndo estad autorizado a apoiar com os membros
superiores sobre o corpo, sobre o solo, ou sobre um material. Os membros superiores podem ser estendidos para
frente para se equilibrar ou para dar o impulso.
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DEFINICAO DE TERMOS (ordem alfabética em portugués)

"Abaixar-se ou inclinar-se"  significa que o sujeito pode utilizar diferentes estratégias para tocar o solo com a sua méo,
flexionando os membros inferiores ou inclinando seu tronco em qualquer diregao.

"Déficit de alinhamento" significa que as diferentes partes do corpo envolvidas no exercicio ndo estao alinhadas, de
maneira fisioldgica, nos trés planos do espaco.

“Cabeca e o tronco alinhados " significa que a cabeca e o tronco estdo posicionados corretamente nos trés planos do
espaco. Cabega e tronco estéo na vertical (ndo flexdo e nédo extensao, em relagdo ao plano sagital), ndo inclinados para os
lados (os olhos ficam na mesma altura no plano frontal) e ndo em rotag&o (no plano horizontal).

“Com apoio dos membros superiores " significa que o sujeito pode apoiar-se com um ou 0s dois membros superiores,
sobre o corpo, sobre o solo ou sobre um material. Apoiar-se sobre o material com qualquer outra parte do corpo, exceto a
m&o ou 0s membros superiores, ndo é permitido.

“Com apoio ” significa que o sujeito pode utilizar um ou os dois membros superiores ou qualquer outra parte do corpo para
apoiar se sobre 0 mesmo, apoiar-se sobre o solo ou sobre um material.

“Correr " significa que em um momento os dois pés estao fora do solo a0 mesmo tempo (ndo tocam o solo).
“Cotovelo em extenséo completa " significa extenséo total do cotovelo, sem flexo.

“Cotovelo em extensdo maxima " significa que o flexo de cotovelo é tolerado, mas o sujeito apresenta a extensao ativa
méxima, levando em consideracdo suas retra¢cdes musculo-tendineas ou limitag8es articulares.

“Em pé” significa a posi¢&o vertical, apoiando-se sobre os dois pés. O alinhamento do tronco e dos membros inferiores
pode variar.

“Levantar " significa que ndo h& contato entre 0 segmento corporal pertinente entre o tapete ou a mesa de exame.
“Manter” significa que a postura pode ser sustentada, no minimo, por 5 segundos.

“No eixo do corpo " significa que a cabeca € posicionada corretamente nos trés planos do espaco. A cabeca néo faz flexao,
extensdo e tampouco inclinagao lateral ou rotagéo.

“Passo a frente ” € um movimento para a frente de um membro inferior, da propulséo até o contato no solo ou até o contato
do calcanhar no solo.

“Pés proximos ” significam pés no alinhamento da pelve. O distanciamento dos pés corresponde a largura da pelve.

“Posicdo agachada " se define como uma posig¢éo préxima ao solo, o corpo fletido, quadril e joelhos flexionados além de 90
graus, sem que os gliteos entrem em contato com o solo.

“Saltar " significa que os dois pés devem sair do solo.
“Sem apoio dos membros superiores " significa que 0 sujeito ndo esta autorizado a apoiar com os membros superiores
sobre o corpo, sobre o solo, ou sobre um material. Os membros superiores podem ser estendidos para frente para se

equilibrar ou para dar o impulso.

“Sem apoio " significa que o sujeito ndo apresenta apoio dos membros superiores (sobre o corpo, sobre o solo ou sobre um
material), nem com qualquer outra parte do corpo (sobre um material).
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EXEMPLO DE ESCORE: CASO DE ALEXIS C.

Aléxis é um garoto nascido em 10 de janeiro de 1992, portador de Distrofia Muscular Progressiva de

Duchenne.

Consulta de 6 de novembro de 2002, 1°MFM

Aléxis ndo apresenta antecedentes de cirurgia e nem de fraturas. Ele deixou de andar em janeiro de
2002 e vive em cadeira de rodas elétrica. Ele é destro e nao apresenta dores. Aléxis se beneficia de
fisioterapia regular e ndo esta sob tratamento medicamentoso. Apresenta escore de Brooke (avalia
as capacidades motoras dos membros superiores em 6 pontos) de 2 pontos; escore de Vignos
(avalia as capacidades motoras dos membros inferiores em 10 pontos) de 9 pontos, e a Medida de
Independéncia Funcional (MIF) de 95 pontos.

Um primeiro MFM foi feito. O escore total é de 50%.

Consulta de 3 de junho de 2004, 2°MFM

19 meses depois, Aléxis notou uma diminuicdo de suas possibilidades motoras ao nivel dos
membros superiores. O escore de Brooke passou de 2 a 4 pontos. O escore de Vignos permaneceu
estavel em 9 pontos. O escore total do MFM passou de 50% para 44,79%, com diminui¢cdo nas 3
dimensdes.

As péginas seguintes reiinem as folhas de escore dos 2 MFM de Aléxis, assim como a curva de evolugéo de
suas capacidades motoras, ilustrando os resultados obtidos em seus 2 MFM.
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MEDIDA DA FUN(;AO MOTORA
nas doencas neuromusculares

MFM
FOLHA DE ESCORE

Nome e Sobrenome do paciente :ALEXIS C N°do documento :
Data de nascimento: __ 19 / 01 / 92 Data da avaliagdo: __ 6/ 11 / 02
(dia/més/ano) (dia/més/ano)
Idade do Paciente: __ 10/ 10 Nome do examinador : FL
(ano/més)
Idade de perda da marcha: __ 10 / 01 Diagnéstico: DMD
(ano/més)

A MFM é uma escala de avaliagdo precisa, padronizada, concebida e validada pelo grupo de estudo
MFM para medir as capacidades motoras funcionais do paciente portador de uma doenca
neuromuscular. Repetida ao longo do tempo, a MFM mede a mudanga das capacidades motoras
funcionais do paciente. O esquema de escore a seguir deve servir como uma indicagéo geral. Todos os
itens possuem indicacdes especificas para cada escore, a utilizagdo destas instru¢cdes de testagem &
imperativo para cada item. Todas estas indicagdes sdo descritas no Manual do Usuario?.

ESQUEMA DE ESCORE:

0 = nao pode iniciar a tarefa

1 = realiza parcialmente o exercicio

2 = realiza incompletamente o movimento solicitado ou completamente, mas
de forma imperfeita (compensacdo, duragdo e manutengdo insuficiente
da posicéo, lentiddo, falta de controle do movimento)

3 = realiza completamente. “normalmente” o movimento, 0 exercicio estando

controlado, dominado,dirigido, realizado com velocidade constante.

10 formulério de escore pode ser obtido junto & Handicap International , ERAC — 14, avenue Berthelot, 69361 Lyon Cedex 07, France. 04 78 69 79 79
20 Manual do Usuério esta disponivel escrevendo para a AFM Depanement des Actions Médicales, 1 rue de I'Internationale, BP59 91002 Ewry Cedex
01 69 13 21 69, que fornece gratuitamente um exemplar, ou atraveés Website de I'’AFM : www.afm- france. org

Para qualquer outra informagao, contactar:

Dr. Carole Bérard, Senice de Rééducation Pedlatnque I'Escale, Centro Hospitalar Lyon Sud, 69495 Pierre-Bénite Cedex, Franca.

04 78 86 16 66 ou mail : carole.berard@chu-lyon
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Escore

ltens D1 D2 D3
1.Supino, cabeca no eixo: mantém a cabega no eixo e depois a vira completamente (o]
de um lado e depois do outro. 1
Comentarios: L2
/3
2.Supino: levanta a cabeca e a mantém elevada. (o]
Comentarios: 1
2
03
3.Supino: flete o quadril e o joelho acima de 90° deslocando o pé do tapete. (o]
Comentérios:.. 01
........... 2
Lado: [! direito Mesquerdo 13
4. Supino, perna sustentada pelo examinador: realiza uma flexao dorsal do pé em [m[o]
90° em relag&o a perna a partir da posicao com pé relaxado em flexao plantar 1
Comentérios:.. 02
/3
5. Supino: eleva uma mé&o do tapete e toca o0 ombro oposto. (o]
Comentarios:.. 01
........... Si
Lado: [ direito yesquerdo 3
6. Supino, membros inferiores semifletidos, patelas para cima e os pés apoiados [0
sobre o tapete. Eleva a pelve; coluna lombar, pelve e coxas alinhadas e pés 01

préximos.
Comentarios:..

7. Supino: vira para decubito ventral e libera os membros superiores debaixo do
corpo.

Lado: [ direito y(esquerdo

0o
U1
02

/J3

8. Supino: sem apoio dos membros superiores senta-se sobre o tapete. o
Comentarios:.. zl
2
3
9.Sentado sobre o tapete: sem apoio dos membros superiores mantém a posi¢cao [0
sentada e depois é capaz de manter um contato entre as duas maos. 01
Comentarios:.. L2
/3
10. Sentado sobre o tapete, a bola de ténis colocada em frente ao sujeito: Sem apoio [0
dos membros superiores se inclina para a frente, toca a bola e depois wlta a posi¢do O
COMENEANIOS: ...ttt ettt ettt et st st e er e er e er e s ,&
............................................................................................................................ 3
Lado:/) direito [] esquerdo
11. Sentado sobre o tapete: fica em pé sem apoio dos membros superiores. 73
Comentarios:.. 1
02
03
Subtotal da pagina 2 D1=3 D2=17 D3=3
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Escore

ltens Subtotal pagina 2 D1=3 D2=17 D3=3
12.Em pé: sem apoio dos membros superiores, senta-se na cadeira mantendo os pés ~0
préximos. 01
(000] 44101 7 Ty oL TSP PP 2
............................................................................................................................ 03
13.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas:sem apoio dos membros superiores e ~0
sem apoio contra o encosto da cadeira, mantém a posi¢éo sentada, com a cabecga e 01
o tronco alinhados. 2
Comentarios:.. 03
14.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, com a cabega posicionada em flexao: (o]
da posicao de cabega completamente fletida, levanta a cabeca e a mantém 1
levantada, 0 movimento e 0 manutencao se fazem com a cabega no eixo.. [2
Comentarios:.. P
15.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, com os antebragos colocados sobre a (o]
mesa e 0s cotovelos fora da mesa: Coloca a0 mesmo tempo as 2 maos sobre a 1
cabega, com a cabega e o tronco alinhados. 2
COMENTANIOS: ..ottt ettt et ettt ee et et ee et 03
16.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, o lapis colocado sobre a mesa: toca o (o]
lapis com uma méo, cotovelo em extensdo completa no final do movimento. 01
Comentarios:.. pri
03
Lado:~direito [ esquerdo
17.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, 10 moedas colocados sobre a mesa: 0o
pega sucessivamente e armazena 10 moedas de 10 centavos em uma das maos no 01
tempo de 20 segundos 2
COMENEANIOS .. evtrtrve et et eeese sttt ses st et ses st e as e s s e e s et st e er et et ee et ee e nne s ¢3
Lado: / direito [J esquerdo
18.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, um dedo colocado no centro de um 0o
CD fixo: fazer a volta completa do CD com um dedo, sem apoio da méao 01
(000] 44110 7 Ty oL USRS EZ
............................................................................................................................ 3
Lado: ﬁ direito [1 esquerdo
19.Sentado sobre a cadeira ou na cadeira de rodas, o lapis colocado sobre a mesa: [0
pega o lapis ao lado de uma das méaos, depois desenha uma série continua de voltas 1
de 1 cm de altura dentro de um retangulo de 4 cm de comprimento 2
~ fa) 3
Tentativa 1: Q\ MQ U
) [ NEFEAN aN (\
Tentativa 2: W ) g
Comentarios:.. N
Lado: ﬁ direito [ esquerdo
20.Sentado sobre a cadeira ou na cadeira de rodas, a folha de papel colocada entre [0
as maos: rasgar a folha dobrada em 4 comegando pela dobra 1
(000] 44101 7 Ty oL OSSPSR 2
............................................................................................................................ /3
Subtotal da pagina 3 D1=3 D2=24 D3=13
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Escore

ltens Subtotal pagina 3 D1=3 D2=24 D3=13
21.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, a bola de ténis colocada sobre a (o]
mesa: Pega a bola e depois supina a mao completamente segurando a bola. 1
Comentérios:.. 72
Lado Mdireito [1 esquerdo
22.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, um dedo colocado no centro de um (o]
quadrado fixo: levanta o dedo e depois o coloca sucessivamente no centro das oito 01
casas do quadrado sem tocar as linhas. [2
(00T g 1=t 0] 7 Ty oL TP PR TPTRPSPPP ﬂ3
Lado / direito [1 esquerdo
23.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, membros superiores ao lado do (o]
corpo: colocar ao mesmo tempo os dois antebra¢os e/ou as médos sobre a mesa 01
COMENTANIOS: ..ottt ettt et ettt ea et et ee e et ee s e e 02
............................................................................................................................ e
24, Sentado na cadeira: Levantar-se sem apoio dos membros superiores, com 0s pés JO
préximos. 1
Comentarios:.. 2
13
25. Em pé, com apoio dos membros superiores sobre um material: solta-se e MO
mantém-se em pé, com o0s pés proximos, cabeca, tronco e membros alinhados. 1
Comentérios:.. 02
.............. 03
26. Em pé, com apoio dos membros superiores sobre um material: sem apoio dos {0
membros superiores levanta um pé, por 10 segundos. [
(000] 44101 7 Ty oL TSP 2
............................................................................................................................ 03
Lado do pé apoiado [ direito [1 esquerdo
27. Em pé, sem apoio, inclina-se, toca o solo com uma das maos e depois levanta- 9(0
se. [y
(000] 411101 7 T4 oL TSP RPT 2
............................................................................................................................ 13
28. Em pé, sem apoio: anda 10 passos & frente, sobre os 2 calcanhares. -0
Comentarios:.. 01
2
13
29. Em pé, sem apoio: anda 10 passos & frente, sobre uma linha reta. ~0
Comentarios:.. 01
02
03
30.Em pé, sem apoio: Corre 10 metros. ~0
(00T g 1=t 0] 7= Ty oL TSP PR RPPPP 01
............................................................................................................................ 2
13
31. Em pé, sobre um pé, sem apoio: Salta no lugar 10 vezes seguida. )!0
COMENTANIOS: ...ttt ettt et 01
02
Lado [ direito [] esquerdo 3
32. Em pé, sem apoio: Sem apoio dos membros superiores, agacha-se e depois jo
levanta-se duas vezes em seguida. [
Comentarios:.. 2
03
Total D1=3 D2=27 D3=18
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MFM

Resumo do escore

DIMENSAO CALCULO DOS ESCORES EM % POR DIMENSAO

D1. Posicdo em pé e TotaldaDimensdol=_3 x 100=....7,69%
transferéncias 39 39

D2. Motricidade axial e Totalda Dimensédo 2 = 27 x 100=...75,00 %

proximal 36 36
D3. Motricidade distal Total da Dimensdo 3 =18 x 100=....85,71 %
21 21
ESCORE TOTAL Total de escore x 100
32x3

= 48 x 100
96

..50.00 ..%

Cooperacgéo do paciente: O nula Omédia }dideal

Particularidades durante este eXame MEM: ... e e e et e e e e te e e et e eree reee s

Associagéo Francesa contra as Miopatias,
Associacdo reconhecida de utllldade publica
1 ruedel Internatlonale

91002 Evry ¢

Téléphone: 01 69 47 2828

Télécopie:01 60 77 12 16

WVVW a m france orl

AFM— Instltut de olo ie -47 -
7% 83, boulevard Opital
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MEDIDA DA FUN(;AO MOTORA
nas doencas neuromusculares

MFM
FOLHA DE ESCORE

Nome e Sobrenome do paciente :ALEXIS C N°do documento :
Data de nascimento: __ 19 / 01 / 92 Data da avaliagdo: __ 6 / 06 / 03
(dia/més/ano) (dia/més/ano)
Idade do Paciente: __ 12/ 05 Nome do examinador : FL
(ano/més)
Idade de perda da marcha: __ 10 / 01 Diagnéstico: DMD
(ano/més)

A MFM é uma escala de avaliagdo precisa, padronizada, concebida e validada pelo grupo de estudo
MFM para medir as capacidades motoras funcionais do paciente portador de uma doenca
neuromuscular. Repetida ao longo do tempo, a MFM mede a mudanga das capacidades motoras
funcionais do paciente. O esquema de escore a seguir deve servir como uma indicagéo geral. Todos os
itens possuem indicacdes especificas para cada escore, a utilizagdo destas instru¢cdes de testagem &
imperativo para cada item. Todas estas indicagdes sdo descritas no Manual do Usuario?.

ESQUEMA DE ESCORE:

0 = nao pode iniciar a tarefa

1 = realiza parcialmente o exercicio

2 = realiza incompletamente o movimento solicitado ou completamente, mas
de forma imperfeita (compensacdo, duragdo e manutengdo insuficiente
da posicéo, lentiddo, falta de controle do movimento)

3 = realiza completamente. “normalmente” o movimento, 0 exercicio estando

controlado, dominado,dirigido, realizado com velocidade constante.

10 formulério de escore pode ser obtido junto & Handicap International , ERAC — 14, avenue Berthelot, 69361 Lyon Cedex 07, France. 04 78 69 79 79
20 Manual do Usuério esta disponivel escrevendo para a AFM Depanement des Actions Médicales, 1 rue de I'Internationale, BP59 91002 Ewry Cedex
01 69 13 21 69, que fornece gratuitamente um exemplar, ou atraveés Website de I'’AFM : www.afm- france. org

Para qualquer outra informagao, contactar:

Dr. Carole Bérard, Senice de Rééducation Pedlatnque I'Escale, Centro Hospitalar Lyon Sud, 69495 Pierre-Bénite Cedex, Franca.

04 78 86 16 66 ou mail : carole.berard@chu-lyon
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Escore

ltens D1 D2 D3
1.Supino, cabeca no eixo: mantém a cabega no eixo e depois a vira completamente (o]
de um lado e depois do outro. 1
Comentarios: 2
/3
2.Supino: levanta a cabeca e a mantém elevada. ’?O
Comentarios: 1
02
03
3.Supino: flete o quadril e o joelho acima de 90° deslocando o pé do tapete. ?
Comentérios:.. 1
........... 2
Lado: [! direito Mesquerdo 03
4. Supino, perna sustentada pelo examinador: realiza uma flexao dorsal do pé em (o]
90° em relag&o a perna a partir da posicao com pé relaxado em flexao plantar 1
Comentérios:.. 02
/3
5. Supino: eleva uma mé&o do tapete e toca o0 ombro oposto. (o]
Comentarios:.. 01
Lado: [ direito yesquerdo 3
6. Supino, membros inferiores semifletidos, patelas para cima e os pés apoiados [0
sobre o tapete. Eleva a pelve; coluna lombar, pelve e coxas alinhadas e pés [
préximos. ?2
Comentérios:.. 3
7. Supino: vira para decubito ventral e libera os membros superiores debaixo do [0
corpo. 1

4

8. Supino: sem apoio dos membros superiores senta-se sobre o tapete.
Comentérios:..

02
13
9.Sentado sobre o tapete: sem apoio dos membros superiores mantém a posi¢cao [0
sentada e depois é capaz de manter um contato entre as duas maos. O
Comentarios:.. 2
03
10. Sentado sobre o tapete, a bola de ténis colocada em frente ao sujeito: Sem apoio [0
dos membros superiores se inclina para a frente, toca a bola e depois wlta a posi¢do 1
(000] 011101 7 Ty oL TSR RPR 2
............................................................................................................................ 3
Lado:/) direito [] esquerdo
11. Sentado sobre o tapete: fica em pé sem apoio dos membros superiores. O
Comentérios:.. 1
2
13
Subtotal da pagina 2 D1=1 D2=13 D3=3

- 49 -
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Escore

ltens Subtotal pagina 2 Di1=1 D2=13 D3=3
12.Em pé: sem apoio dos membros superiores, senta-se na cadeira mantendo os pés ~0
préximos. 01
(000] 44101 7 Ty oL TSP PP 2
............................................................................................................................ 03
13.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas:sem apoio dos membros superiores e (o]
sem apoio contra o encosto da cadeira, mantém a posi¢éo sentada, com a cabecga e 01
o tronco alinhados. 2
Comentarios:.. 3
14.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, com a cabega posicionada em flexao: (o]
da posicao de cabega completamente fletida, levanta a cabeca e a mantém 1
levantada, o0 movimento e 0 manutencao se fazem com a cabega no eixo. [2
Comentarios:.. }}8
15.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, com os antebragos colocados sobre a (o]
mesa e 0s cotovelos fora da mesa: Coloca a0 mesmo tempo as 2 maos sobre a ?
cabega, com a cabega e o tronco alinhados. 2
COMENTANIOS: ..ottt ettt et ettt ee et et ee et 03
16.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, o lapis colocado sobre a mesa: toca o (o]
lapis com uma méo, cotovelo em extensdo completa no final do movimento. O
Comentérios:.. 2
03
Lado:}d direit [1 esquerdo
17.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, 10 moedas colocados sobre a mesa: 0o
pega sucessivamente e armazena 10 moedas de 10 centavos em uma das maos no 01
tempo de 20 segundos 2
COMENEANIOS .. evtrtrve et et eeese sttt ses st et ses st e as e s s e e s et st e er et et ee et ee e nne s ¢3
Lado: ) direito [1 esquerdo
18.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, um dedo colocado no centro de um 0o
CD fixo: fazer a volta completa do CD com um dedo, sem apoio da méao 01
(000] 44110 7 Ty oL USRS 2
..................... L2
Lado:g,mreno [ esquerdo
19.Sentado sobre a cadeira ou na cadeira de rodas, o lapis colocado sobre a mesa: [0
pega o lapis ao lado de uma das maos, depois desenha uma série continua de voltas 1
de 1 cm de altura dentro de um retangulo de 4 cm de comprimento )2
. n 13
Tentativa 1: Q\(] () C \; : U
TN A
Tentativa 2: M ) g
COMENTANIOS: ...t eeeereere s
Lado:ﬂ direit [1 esquerdo
20.Sentado sobre a cadeira ou na cadeira de rodas, a folha de papel colocada entre (o]
as maos: rasgar a folha dobrada em 4 comegando pela dobra 71
Comentarios:.. 2
03
Subtotal da pagina 3 D1=1 D2=23 D3=12

- 50 -
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Escore

ltens Subtotal pagina 3 Di1=1 D2=23 D3=12
21.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, a bola de ténis colocada sobre a (o]
mesa: Pega a bola e depois supina a mao completamente segurando a bola. 1
Comentarios:.. 2
Lado Mdireito [1 esquerdo
22.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, um dedo colocado no centro de um (o]
quadrado fixo: levanta o dedo e depois o coloca sucessivamente no centro das oito 01
casas do quadrado sem tocar as linhas. [2
(00T g 1=t 0] 7 Ty oL TP PR TPTRPSPPP ﬂ3
Lado / direito [1 esquerdo
23.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, membros superiores ao lado do (o]
corpo: colocar ao mesmo tempo os dois antebra¢os e/ou as médos sobre a mesa 01
COMENIATIOS: .....cvceee e eee et ee et ees e s ensee s eesee e ss s s es e s ee st en et essne s ees s 0
............................................................................................................................ 03
24, Sentado na cadeira: Levantar-se sem apoio dos membros superiores, com 0s pés JO
préximos. 1
Comentarios:.. 2
13
25. Em pé, com apoio dos membros superiores sobre um material: solta-se e MO
mantém-se em pé, com o0s pés proximos, cabeca, tronco e membros alinhados. 1
Comentérios:.. 02
.............. 03
26. Em pé, com apoio dos membros superiores sobre um material: sem apoio dos {0
membros superiores levanta um pé, por 10 segundos. [
(000] 44101 7 Ty oL TSP 2
............................................................................................................................ 03
Lado do pé apoiado [ direito [] esquerdo
27. Em pé, sem apoio, inclina-se, toca o solo com uma das maos e depois levanta- 9(0
se. [y
(000] 411101 7 T4 oL TSP RPT 2
............................................................................................................................ 13
28. Em pé, sem apoio: anda 10 passos a frente, sobre os 2 calcanhares. MO
Comentarios:.. 01
02
03
29. Em pé, sem apoio: anda 10 passos & frente, sobre uma linha reta. D{O
COMENTANIOS. ..ottt ettt ettt ee et ee e ee et ee e e e 01
............................................................................................................................ 2
13
30.Em pé, sem apoio: Corre 10 metros. MO
Comentarios:.. 01
02
03
31. Em pé, sobre um pé, sem apoio: Salta no lugar 10 vezes seguida. JO
Comentarios:.. 01
Lado [ direit [] esquerdo 3
32. Em pé, sem apoio: Sem apoio dos membros superiores, agacha-se e depois MO
levanta-se duas vezes em seguida. 1
Comentérios:.. 02
13
Total D1=1 D2=25 D3=17
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MFM

Resumo do escore

DIMENSAO CALCULO DOS ESCORES EM % POR DIMENSAO
D1. Posicdo em pé e TotaldaDimensdol=_1 x 100=....2.56%
transferéncias 39 39

D2. Motricidade axial e Totalda Dimensdo2 = 25 x 100=....69.44 %

proximal 36 36
D3. Motricidade distal Total da Dimensdo 3 =17 x 100=....80.95 %
21 21
ESCORE TOTAL Total de escore x 100
32x3

= 43 x 100
96

. 4479 . %

Cooperacgéo do paciente: O nula Omédia }dideal

Particularidades durante este eXame MEM: ... e e e et e e e e te e e et e eree reee s

Associagéo Francesa contra as Miopatias,
Associacdo reconhecida de utllldade publica
1 ruedel Internatlonale

91002 Evry ¢

Téléphone: 01 69 47 2828

Télécopie:01 60 77 12 16

WVVW a m france orl

AEME Taiitut de olo ie -52 -
7% 83, boulevard Opital
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MFM ESCORE %
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4.2  Estudo de confiabilidade da MFM-P

Aplicou-se a MFM-P, em 58 pacientes, 35 do género masculino e 23 do
feminino, idades extremas de 6 e 60 anos, média de 30,39 e mediana de 29,57
anos.

O teste e re-teste em cada um dos 32 itens da MFM-P mostraram
coeficiente de kappa ponderado variando de 0.93 a 1.00. Em relacdo ao escore
total da MFM-P na primeira e segunda avaliacdo observou-se valor do
coeficiente de correlagdo de Pearson r = 0.99 (p-valor < 0.0001). A maxima

variabilidade em relagc&o a cada item foi de 0.1 (tabela 1).

Tabela 1 - Analise da consisténcia intra-examinador para cada item.

Item Coeficiente Item Coeficiente

kappa kappa
1 1.00 17 1.00
2 1.00 18 1.00
3 1.00 19 1.00
4 0.97 20 1.00
5 1.00 21 1.00
6 0.97 22 1.00
7 0.98 23 1.00
8 1.00 24 1.00
9 1.00 25 1.00
10 1.00 26 1.00
11 1.00 27 1.00
12 1.00 28 1.00
13 0.93 29 1.00
14 1.00 30 1.00
15 1.00 31 1.00
16 1.00 32 0.96
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Na analise da consisténcia interexaminador, observou-se em todos os itens
da escala e no escore total, coeficiente de concordancia de Kendall variando de

0.96 a 1.00, com p-valor < 0.0001 (tabela 2).

Tabela 2 - Analise da consisténcia interexaminadores.

ltem W (p-valor) ltem W (p-valor)

1 1.00 18 0.98 (< 0,0001)
2 1.00 19 1.00

3 1.00 20 1.00

4 0.99 (< 0.0001) 21 1.00

5 1.00 22 1.00

6 1.00 23 0.99 (< 0.0001)
7 0.98 (< 0.0001) 24 1.00

8 0.99 (< 0.0001) 25 1.00

9 0.97 (< 0.0001) 26 0.98 (< 0.0001)
10 0.98 (< 0.0001) 27 0.99 (< 0.0001)
11 0.99 (< 0.0001) 28 1.00

12 1.00 29 1.00

13 1.00 30 0.96 (< 0.0001)
14 1.00 31 0.97 (< 0.0001)
15 0.97 (< 0.0001) 32 0.98 (< 0.0001)
16 0.98 (< 0.0001) Total 0.99 (< 0.0001)
17 1.00

Legenda: W = Coeficiente de concordancia de Kendall

4.3 Estudo da validacdo da MFM-P
Foram avaliados 65 pacientes, 37 masculino e 28 feminino, média de
idade de 33,09 anos, extremos de 8 e 60 anos.
O teste de ajuste dos dados a uma distribuicdo aproximadamente normal
demonstrou que somente os valores da dimenséao 1, 2 e escore total da MFM-P

apresentavam distribuicdo aproximadamente normal (p=0,867; p=0,125; e p =
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0,699 respectivamente); os valores da dimenséo 3, da escala de Vignos e do
IB, por outro lado, afastou-se de uma distribuicdo aproximadamente normal (p
=0,034; p =0,002; e p < 0,001 respectivamente).

A tabela 3 abaixo apresenta os valores dos coeficientes de correlagcéo de
Spearman, e seus correspondentes valores de p, da MFM-P (trés dimensdes e
escore total) com a escala de Vignos, e o IB. Observou-se que a escala MFM-
P, tanto nas suas trés dimensdes quanto no escore total, correlacionou-se
negativa e significativamente com a escala de Vignos, bem como se

correlacionou positiva e significativamente com o IB.

Tabela 3 - Correlagdes entre MFM-P, escala de Vignos e IB.

Escala MFM-P Escala de Vignos B
Dimenséao 1 -0,858* 0,946*
Dimenséao 2 -0,852* 0,871*
Dimenséo 3 -0,671* 0,736*

Total -0,894* 0,980*
*.p<0,001

As figuras 1 a 8 representam os graficos das correlacdes entre cada

dimensao e os escores totais da MFM-P, com a escala de Vignos e IB.
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(0] 2 4 6 8 10 12 14 16
Escala de Vignos

Figura 1 - Correlacdo negativa significativa entre a dimenséo 1 (D1) da MFM-P e a

escala de Vignos.

O T T T T T T T 1
(0] 2 4 6 8 10 12 14 16

Escala de Vignos

Figura 2 - Correlagdo negativa significativa entre a dimenséo 2 (D2) da MFM-P e a

escala de Vignos.
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MFMH-Ps

O T T T T T T T 1
0 2 4 6 8 10 12 14 16

Escala de Vignos

Figura 3 - Correlagdo negativa significativa entre a dimenséo 3 (D3) da MFM-P e a

escala de Vignos.
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Figura 4 - Correlagcéo negativa significativa entre os escores totais da MFM-P e a

escala de Vignos.
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Figura 5 - Correlacao positiva significativa entre a dimenséao 1 (D1) da MFM-P e o IB.
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Figura 6 - Correlacao positiva significativa entre a dimensao 2 (D2) da MFM-P e o IB.
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Figura 7 - Correlagéo positiva significativa entre a dimenséo 3 (D3) da MFM-P e o IB.
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Figura 8 - Correlacao positiva significativa entre os escores totais da MFM-P e o IB.
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4.4  Aplicabilidade da MFM-P em familia com diagnost ico de DCTF,
associado a ressonancia nuclear magnética de muscul 0

O heredograma da familia estd representado na figura 9. Nao foi
possivel examinar a mée do propésito (I-1) e seu irméo (I-2). Através da
histéria da familia, a mae foi indicada como assintomatica, e o tio do propdsito
como tendo o fendtipo muito parecido com o mesmo. Assim, I-2 foi marcado na

genealogia como afetado.

Figura 9 - Heredograma representativo da familia.
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Caso Il - 2. Paciente masculino, 48 anos de idade, filho de pais nao
consangliineos, com queixa de fraqgueza muscular desde a infancia;
considerado uma “crianca doente”, devido as limitagées nas atividades fisicas e
dificuldade para ganhar peso. As aquisicbes dos marcos motores foram
atrasadas, sendo capaz de andar aproximadamente aos 5 anos de idade. O
exame clinico inicial demonstrou um paciente colaborativo e longilineo (1,78
metros; 48 kg) e com grave escoliose dextro-convexa e compensagao cervical,
peito de pombo e palato ogival. Observou-se padrdo de marcha complexo,
devido ao desalinhamento da coluna vertebral e a tendéncia de andar com os
pés caidos. Os reflexos de estiramento muscular estavam hipoativos, mas os
nervos cranianos, cogni¢ao, sensibilidades estavam normais. O exame de
creatinafosfoquinase (CK) mostrou 181 U/L (normal, abaixo de 170); e o estudo
de condugédo nervosa motora e sensitiva estavam dentro dos limites de
normalidade. Eletromiografia (EMG) do deltéide e biceps braquial mostrou a
maioria dos potenciais de unidades motoras com aspecto polifasico, baixa
amplitude e curta duracéo, indicativo de miopatia, apesar do quadriceps direito
apresentar relativa normalidade. O eletrocardiograma (ECG) e os exames
laboratoriais de rotina n&o mostraram alteracdes. A principal anormalidade
morfolégica encontrada a bidpsia foi despropor¢cdo de tipos de fibras, com
pequenas fibras do tipo 1, observado nas figuras 10 a-c. Na microscopia
eletrbnica nao foram observados focos centrais, minifocos, corpos nemalinicos

ou alteracdes mitocondriais, tampouco depdsitos protéicos.
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Os mais significativos dados da biépsia do musculo biceps braquial do

caso lI-2 estéo ilustrados nas figuras 10 a-c abaixo:

Figura 10 a - H & E — mostrando duas populac¢des de fibras musculares de diametros

médios distintos. Figura 10 b - NADH-TR — as fibras de menor diametro mostram

maior atividade oxidativa (tipo 1) do que as fibras maiores (tipo 2).
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Figura 10 c¢ - Imunohistoquimica para miosina lenta — as fibras de pequeno diametro
sdo marcadas positivamente para miosina lenta (fibras tipo 1), em contraste com as

fibras maiores, ndo marcadas (tipo 2).

Caso Ill - 1. Paciente feminino, 13 anos de idade, primeira filha do
paciente referido como Il -2, concebida de casal ndo consanglineo. Nasceu de
40 semanas de idade gestacional, 50 cm e 2.670g, parto cesariano por
sofrimento fetal agudo. Havia histéria de redugdo dos movimentos fetais. A
crianga apresentou hipotonia congénita e atraso no desenvolvimento motor,
assumindo a postura em pé, aproximadamente aos 19 meses de idade, e
posteriormente uma marcha “desajeitada”. Ela ndo ganhou peso como uma
criangca normal e suas atividades fisicas eram restritas. Como seu pai,
apresentou desvio progressivo da coluna vertebral, sendo que recentemente,
gueixou-se de dor na regido dorsal, principalmente durante as atividades
fisicas. No exame clinico, a paciente apresentou-se como uma crianca alta e
magra, com cifoescoliose acentuada, face alongada, palato ogival, hipotrofia
global e reflexos de estiramento muscular hipoativos. Nao havia déficits

motores na face ou oftalmoparesia externa. Valores de CK estavam entre 65 a
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73 U/L (normal, abaixo de 145 U/L). Hemograma, glicemia, IgA, IgG e IgM,
transaminases, e eletrdlitos estavam normais, porém TSH de 7,23 Ul/ml (acima
de 4,5) e T4L de 1,68 ng/dl (normal). Velocidade de conduc&o nervosa
sensorial (mediano, ulnar, radial e sural) e motora (mediano, ulnar, fibular e
tibial) estava dentro dos limites de normalidade. EMG dos musculos deltéide,
biceps, reto femoral, tibial anterior e gastrocnémio mostraram alteracdes
miopaticas. A crianga estava realizando tratamento fisioterapéutico, em
sessfes de 50 minutos, por semana, no ambulatério de fisioterapia aplicada a
neurologia infantii — UNICAMP. Aos 15 anos apresentou um episédio de

pneumonia, complicado por septicemia fatal.

Caso Il - 3. Paciente masculino, 10 anos de idade, terceiro filho do
paciente referido como Il -2. Nasceu com 38 semanas de idade gestacional,
através de parto cesariana, e havia historia de redugdo dos movimentos fetais.
A crianca apresentou hipotonia congénita e atraso no desenvolvimento motor
para rolar, sentar e engatinhar; assumiu a postura em pé aproximadamente aos
11 meses, e marcha instavel por volta dos 2 anos de idade. Segundo os pais,
apresentou episodios repetidos de infeccdo urinaria, otites e pneumonias
durante a infancia. Na primeira consulta, observou-se diminuicdo do
desempenho motor, hipotrofia muscular difusa, escoliose moderada a
esquerda, palato ogival e reflexos de estiramento muscular hipoativos. N&o
havia fraqueza facial ou oftalmoparesia externa. Sensibilidades e cognicdo
estavam preservadas. Valores de CK, glicemia, IgA, IgG e IgM, transaminases,
eletrdlitos, vitamina B12 e TSH-us estavam normais. O exame de EMG néo foi

realizado, a pedido do pai.
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Caso Ill - 5. Paciente do sexo masculino, examinado aos 9 meses de
idade. Nasceu ap6s 38 semanas de gestacao, parto cesariano, e havia histéria
de possivel reducdo dos movimentos fetais. Ele apresentou leve atraso no
desenvolvimento motor, e ao exame clinico evidéncias de hipotonia, de grau
leve, com reflexos de estiramento muscular preservados. Exames
complementares na ocasido revelaram leve anemia hipocrémica microcitica,
CK de 89 U/L (normal até 170 U/L) e TSH-us e T4 L normais. Sugerido
monitoramento clinico. Reavaliado aos 2 anos e 6 meses observou-se
deambulacdo sem apoio, porém andar e levantar miopéticos e subir escadas,
apenas engatinhando. Os reflexos de estiramento muscular estavam
hipoativos, hipotonia nitidamente presente e escoliose dextro-convexa dorsal e
lombar. Orientado para fisioterapia. Ndo avaliado pela escala MFM-P devido a
recomendacdo de aplicabilidade da mesma para a faixa etaria acima de 6

anos.

Casos llI-2 e 1l1-4, de acordo com a ordem de nascimento, porém eram
assintomaticos e quando examinados na ocasido da primeira consulta dos
familiares, foram considerados livres de evidéncias clinicas de miopatia, fato

gue ndo motivou os pais a permitirem avaliagdo complementar.

As figuras 11 a-d ilustram os dados de RMm dos casos II-2, 1111 e 111-3.
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Figura 11 a - Caso II-2. RMm, imagens ponderadas em T1 e cortes axiais mostrando
infiltracdo gordurosa de musculos dos compartimentos anterior, medial e posterior

das coxas, com maior comprometimento médio-posterior.

.Figura 11 b - Caso II-2. RMm, imagens ponderadas em T1 e cortes axiais mostrando
infiltrac@o gordurosa de musculos dos compartimentos anterior, posterior superficial e
profundo das pernas, com maior comprometimento do compartimento anterior e

posterior profundo.
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Figura 11 c - Caso IlI-1. RMm, imagens ponderadas em T1 e cortes axiais mostrando
infiltracdo gordurosa de musculos dos compartimentos anterior, posterior superficial e
profundo das pernas, com menor alteragdo do compartimento posterior superficial.

Notar a simetria da afeccéo.

Figura 11 d - Caso llI-3. RMm, imagens ponderadas em T1 e cortes axiais mostrando
infiltracdo gordurosa de musculos dos compartimentos anterior, posterior superficial e
profundo das pernas, com menor alteragdo do compartimento posterior superficial.

Notar a relativa preservacédo da musculatura em comparagdo com 0s casos anteriores.
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Tabela 4 — Graus de comprometimento muscular no exame de RMm.

Paciente -2 -1 I -3
Lado D E D E D E
CINTURA PELVICA
psoas na na na na
iliopsoas na na na na
tensor fascia lata 1 1 0 0
gliteo méaximo 25 25 25 25 1 1
gliteo médio 3 3 3 3 0 0
gliteo minimo 25 25 0 0
COXA
Compartimentoanterior
reto femural 2 2 2 2 0 0
vasto medial 25 25 25 25 1 1
vasto intermédio 0 0
vasto lateral 0 0
sartorio 25 25 2 2
Compartimento posterior
biceps femoral 0 0
semitendinoso
semimembranososo 25 25 1 1
Compartimento medial
adutor longo 3 3 2.5 2.5 1 1
adutor curto 25 25 25 25 2 2
adutor magno 2.5 2.5 2.5 2.5 2 2
grécil 25 25 1 1 1 1
PERNAS

Compartimento anterior
tibial anterior 3 2.5 2.5 2.5
extensor longo dos dedos 2.5 2.5
extensor longo do halux 2.5 2.5
Compartimento posterior profundo
tibial posterior 25 25 2 2
flexor longo do halux 25 25
flexor longo dos dedos 25 25
Compartimento posterior superficial
séleo 3 3 2 2
gastrocnémico medial 2.5 2.5
gastrocnémico lateral 25 25 1 1
Compartimento lateral
fibular 25 25 25 25 0 0
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A tabela 5 apresenta os graus de comprometimento da forca muscular.

Tabela 5 - Distribuicdo dos graus de forca muscular.

MMSS  II-2 -1 -3 MMIl -2 -1 -3
FDMS 4 4 5 FDMI 3 3 4
EDMS 4 4 5 EDMI 3 3 4
FP 4 4 5 FPT 3 3 4
EP 4 4 5 DFT 3 3 4
P 4 4 5 | 3 3 4
S 4 4 5 E 3 3 4
FC 4 4 5 FJ 4 3 5
EC 4 4 5 EJ 4 3 5
FO 4 4 5 FQ 4 3 5
EO 4 4 5 EQ 4 3 5
AbO 4 4 5 AbQ 4 3 5
AdO 4 4 5 AdQ 4 3 5
RIO 4 4 5 RIQ 4 3 5
REO 4 4 5 REQ 4 3 5

Legendas: FDMS = flexores dedos, membros superiores; EDMS = extensores dedos, membros
superiores; FP = flexores punhos; EP = extensores punhos; P = pronadores; S = supinadores;
FC = flexores cotovelos; EC = extensores cotovelos; FO = flexores ombros; EO = extensores
ombros; AbO = abdutores ombros; AJdO = adutores ombros; RIO = rotadores internos ombros;
REO = rotadores externos ombros. FDP = flexores dos dedos dos pés; EDP = extensores dos
dedos dos pés; FPT = flexores plantares dos tornozelos; DFT = dorsiflexores dos tornozelos; |
= inversores; E = eversores; FJ = flexores joelhos; EJ = extensores joelhos; FQ = flexores
quadris; EQ = extensores quadris; AbQ = abdutores quadris; AdQI = adutores quadris; RIQ =

rotadores internos quadris; REQ = rotadores externos quadris.
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A figura 12 representa os escores de cada dimensao e do escore total da

MFM-P dos casos Il - 2, Il - 1 e lll — 3, em diferentes idades.
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Figura 12 - Distribuicdo dos escores de cada dimenséo e do escore total do MFM-P de
cada paciente. A avaliacdo aos 10 e 12 anos refere-se a 1ll-3; a avaliacdo aos 13 anos,

a lll-1; a avaliacdo aos 48 e 49 anos, a ll-2.

4.5 Correlagéo entre forca muscular e MFM-P na DM-1
A casuistica incluiu 21 pacientes, 10 do género masculino, 11 do feminino,

de 20 a 60 anos de idade, média de 38,14 e mediana 40 anos.
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Os pacientes apresentaram variagdo no grau de forca muscular nos
membros superiores de 2 a 4. Nos grupos musculares mais distais, como
flexores, extensores dos dedos e extensores de punhos, as graduagles de
forca foram de grau 2 a 4. Nos musculos proximais a forca variou de 3 a 4

(tabela 6).

Tabela 6 - Distribuicdo dos graus de forca muscular nos MMSS.
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Nos membros inferiores, a forca muscular variou de grau 2 a 5, sendo

gue os grupos musculares dorsiflexores, extensores de dedos, inversores e
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eversores do tornozelo, portanto musculos mais distais, apresentaram forca
medida em graus 2 a 4. Nos musculos proximais a forca variou de grau 3 a 5

(tabela 7).

Tabela 7 - Distribuicdo dos graus de forca muscular nos MMI|.
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A avaliacdo dos musculos da regido axial mostrou que a forca dos
flexores do pescoco variou de grau 2 a 4 e os demais grupos musculares de

grau 3 a 4 (tabela 8).
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Tabela 8 - Distribuicdo dos graus de forca muscular nos masculos axiais.
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Legenda: FLP = flexor lateral direito e esquerdo do pescoco; FP = flexores pescoco; EP =

extensores pescoco; ABD = abdominais; EXT TRONCO = extensores do tronco.

Os déficits encontrados nos pacientes foram simétricos, tanto na regiao

axial quanto nos segmentos superiores e inferiores.

Para a andlise da distribuicdo do escore total e em cada dimensédo da
escala MFM-P classificou-se arbitrariamente como: disfuncdo leve (100-70%,
paciente independente); moderada (69,9-50%, parcialmente dependente);

grave (<50%, dependente).
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Observou-se maior niamero de pacientes com escores mais baixos
(<50%) nas atividades relacionadas a dimensédo 1, ou seja, esta foi a funcéo

mais deficitaria dentre as avaliadas pela escala MFM-P (tabela 9).

Tabela 9 - Numero de pacientes de acordo com escore obtido em cada dimenséo e

escore total da MFM-P.

Escore Dimens0es (variacdo do escore)
D1 D2 D3 Escore total

Leve 4 18 20 12

(100— 70%) (89,74 - 76,92) (100 -80,56) (100-71,43)  (95,83-72,92)
Moderado 7 3 01 09
(69,9- 50%) (69,23 -53,85) (63,89 — 58,33) (57,14) (66,67 — 54,17)
Grave 10

(< 50%) (48,72 — 25-64)

Analisando as correlacdes entre os graus de forca de MMSS, com cada
dimensdo e com escore total da MFM-P, observou-se correlagdo positiva
estatisticamente significativa entre os extensores e adutores dos ombros com a
D1; flexores de dedos e punhos, pronadores, supinadores dos antebracos,
flexores e extensores dos cotovelos com a D2; flexores de dedos, flexores e
extensores dos punhos, flexores e extensores dos cotovelos com a D3; flexores
e extensores dos cotovelos, e extensores dos ombros com o0 escore total

(tabela 10).
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Tabela 10 - Correlacéo entre forca de MMSS com as trés dimensdes e o

escore total da MFM-P.

D1 D2 D3 TOTAL
FDMS 0,056 0,459 0,583 0,307
p=0,809 p= 0,036* p= 0,006** p= 0,176
EDMS -0,013 0,125 0,416 0,116
p= 0,957 p= 0,588 p= 0,061 p= 0,617
FP 0,220 0,433 0,700 0,420
p= 0,339 p= 0,050* p < 0,001** p= 0,058
EP 0,235 0,224 0,442 0,307
p= 0,305 p= 0,330 p= 0,045* p=0,175
P 0,086 0,516 0,337 0,294
p=0,710 p=0,017* p= 0,136 p= 0,195
S 0,144 0,556 0,378 0,355
p= 0,533 p= 0,009** p= 0,091 p=0,114
FC 0,234 0,799 0,635 0,542
p= 0,308 p < 0,001* p= 0,002** p=0,011*
EC 0,241 0,873 0,676 0,580
p= 0,292 p < 0,001* p=0,001**  p=0,006**
FO 0,358 0,166 0,139 0,307
p=0,111 p= 0,473 p= 0,548 p= 0,176
EO 0,507 0,338 0,172 0,465
p=0,019* p= 0,134 p= 0,457 p= 0,034*
AbO 0,316 0,307 -0,014 0,300
p= 0,163 p=0,176 p= 0,952 p= 0,187
AdO 0,464 0,338 0,200 0,444
p= 0,034* p= 0,134 p= 0,385 p= 0,044
RIO 0,349 0,127 0,054 0,271
p= 0,121 p= 0,584 p= 0,817 p= 0,234
REO 0,218 0,145 0,083 0,201
p= 0,343 p= 0,532 p= 0,720 p= 0,382
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Analisando as correlagbes entre os graus de forca de MMII, com cada
dimensédo e com o escore total da MFM-P, observou-se correlagao positiva
estatisticamente significativa entre os graus de forca dos flexores plantares e
extensores dos quadris com o0s escores de D1; a forgca dos extensores de
dedos e dorsiflexores dos tornozelos com os valores de D2. Os valores de
forca dos extensores de dedos, dorsiflexores, inversores e eversores dos
tornozelos correlacionaram-se com o escore de D3. Os graus de forca dos
flexores plantares, dorsiflexores, eversores dos tornozelos, e extensores dos

quadris tiveram correlagéo positiva com o escore total da MFM-P (tabela 11).

Tabela 11 - Correlacéo entre forca de MMII com as trés dimensdes

e o escore total da MFM-P.

D1 D2 D3 TOTAL

FDMI 0,001 0,253 0,290 0,143
p=0,998 p= 0,269 p= 0,202 p= 0,535

EDMI 0,171 0,457 0,614 0,381
p= 0,459 p= 0,037* p= 0,003** p= 0,088

FPT 0,536 0,229 0,298 0,469
p=0,012* p= 0,318 p =0,189 p= 0,032*

DFT 0,279 0,524 0,752 0,497
p= 0,220 p= 0,015* p <0,001*  p=0,022*

0,063 0,209 0,493 0,205
p= 0,785 p= 0,363 p= 0,023* p= 0,373

E 0,401 0,346 0,595 0,483
p= 0,071 p= 0,125 p= 0,004** p=0,027*

FJ 0,189 0,356 0,079 0,256
p= 0,411 p=0,113 p=0,734 p= 0,263

EJ 0,258 0,179 - 0,109 0,203
p= 0,259 p=0,437 p= 0,639 p= 0,379

FQ 0,249 - 0,007 - 0,353 0,086
p= 0,277 p= 0,975 p= 0,116 p= 0,710
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EQ 0,689 0,312 0,120 0,560
p= 0,001** p= 0,169 p= 0,603 p= 0,008**
AbQ 0,279 0,360 - 0,019 0,295
p= 0,220 p= 0,109 p= 0,934 p= 0,195
AdQ 0,363 0,287 -0,176 0,292
p= 0,106 p= 0,206 p= 0,445 p= 0,199
RIQ 0,354 0,279 -0,118 0,294
p= 0,115 p= 0,221 p= 0,612 p= 0,196
REQ 0,354 0,279 -0,118 0,294
p= 0,115 p= 0,221 p= 0,612 p= 0,196

*p <0,05; * p<0,01

Analisando as correlacdes entre os graus de for¢ca de pescocgo e tronco,
com cada dimensao e com o escore total da MFM-P, observou-se correlagcéo
positiva estatisticamente significativa entre os flexores de pescoco e
abdominais com a D1, flexores de pesco¢o com a D3; flexores de pescoco e

abdominais com escore total da escala (tabela 12).

Tabela 12 - Correlacao entre forca de pescoco e tronco com as trés dimensdes

e o escore total da MFM-P.

D1 D2 D3 TOTAL

FLP 0,371 0,238 0,168 0,347
p=0,098 p= 0,299 p=0,467  p=0,123

FP 0,610 0,333 0,458 0,584
p= 0,003  p=0,140 p=0,037*  p= 0,005*

EP - 0,024 0,140 - 0,128 0,012
p=0,918 p= 0,545 p=0582  p=0,958

ABD 0,645 0,142 0,184 0,484
p= 0,002  p=0,540 p=0424  p=0,026*

EXT 0,280 0,241 0,037 0,265
TRONCO  p=0,219 p= 0,293 p= 0,875 p= 0,246

p <0,05; ** p <0,01
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5 DISCUSSAO

5.1 Versédo em portugués da MFM e o estudo de confia  bilidade da MFM-P

Os métodos de avaliacdo clinica, na fase de diagnostico das varias
doencas neuromusculares, incluem desde a simples observacdo do paciente
(41) em busca de fenétipos sugestivos, exame qualitativo do ténus (42,43),
estudo quantitativo da forca (44), habilidade motora nas atividades da vida
diaria (31), uso de escalas funcionais (1,45) e qualidade de vida (46).

Escalas funcionais foram elaboradas para algumas das mais prevalentes
doencas neuromusculares. As escalas de Russman (47) e a de Hammersmith
(48) referem-se a amiotrofia espinhal tipos Il e lll. Em similar grupo de
pacientes, Merlini et al. (49) observaram o tempo necessario para realizacdo de
determinadas atividades motoras, correlacionando-o com a forga muscular.

A falta de escala especifica para determinada doenca em estudo leva o
pesquisador a compor um protocolo de exames. Por exemplo, Rocco et al. (50)
avaliaram criangas com distrofia muscular congénita, usando a escala de
Russman, o IB, o exame de forgca muscular e a gonidmetria, com o objetivo de
caracterizar as limitagcbes motoras dos pacientes.

Recentemente, Lue et al. (51) mediram a funcionalidade nas distrofias
musculares, examinando quatro dimensdes (mobilidade, atividades de vida
diaria, funcdo de membros superiores e dificuldades principais). A escala
proposta foi validada para distrofias, as quais, mais frequentemente exibem
déficits motores proximais. Entretanto a escala ndo avaliava a motricidade de

membros inferiores e tampouco a fungdo motora distal.

137



A escala MFM possibilita a avaliagdo, de modo abrangente, das
disfungbes motoras proximais, distais e axiais, através de provas classificadas
em 3 dimensdes (28), sendo portanto, interessante instrumento para uso em
amplo espectro das doencas neuromusculares, desde aquelas com predominio
em cinturas até as distais. A MFM esta adaptada a pacientes com capacidade
de andar e aqueles com restriges parciais ou totais da marcha.

A construcdo de escalas funcionais brasileiras para pacientes com
doencas neuroldgicas é fato raro, em comparacdo com o maior numero de
versdes de escalas desenvolvidas em outros paises. Como exemplo da
primeira situagdo tem-se a Escala de Avaliagdo das Atividades Funcionais
Dindmicas e Estaticas na Paralisia Cerebral (52). Como exemplos da segunda,
tém-se as versdes para o portugués da escala Fugl-Meyer feita por Maki et al.
(53), da escala Egen Klassifikation - EK (54) e do questionario genérico de
qualidade de vida SF-36 (Brasil SF-36) (55).

Na elaboracdo de versdes ha economia de tempo e de custo, em
contraposi¢cao a um longo trabalho de proposicao de nova escala. Essa exigiria
a criacado dos itens pertinentes, selecdo dos mais adequados, interpretacdo e
validacdo (56). Outra vantagem da versdo € que a especificidade do
instrumento foi previamente definida, e ha certa seguranga quanto a eficiéncia
do original em geral, utilizado reiteradamente (45). Tais beneficios genéricos
também motivaram a traducgéo para o portugués da escala MFM.

Guillemin et al. (56) sugeriram a necessidade de adaptacao de escalas e
guestionarios de conteudo subjetivo e pessoal, ao contexto cultural brasileiro,
com validacdo semantica, como foi realizado em outras escalas (57,58). Os 32

itens da MFM lidam com comandos objetivos de posicionamentos, movimentos
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e transferéncias, portanto ac¢des que n&o comportam dificuldades de
interpretacdo ou variagdo semantica, dispensando essa etapa de estudo.

A seguranca e confiabilidade na aplicacdo de uma escala seja ela inédita
(59) ou versdes (1) pressupbe a validagcdo do instrumento, para que seja
utilizado por outros profissionais. A aplicagdo da MFM-P apresentou resultados
totalmente reprodutiveis, com adequado coeficiente de concordancia inter e
intra-examinadores para os 32 itens, demonstrando propriedades similares ao
da versdo original francesa (28). Resultados reprodutiveis indicam niveis
adequados de confiabilidade (55).

A utlizagdo de um manual de instrugdo com treinamento prévio
assegura o aprendizado da avaliagéo e a reducao de erros durante a utilizag&o
de um instrumento (60). Os avaliadores do estudo do MFM-P néo
demonstraram dificuldades com relacdo ao entendimento da versdo e do
manual de instru¢éo, demonstrando ser uma escala de facil aprendizado.

A concordancia inter e intra-observador da versdo portuguesa da MFM
podem ser atribuidos, em parte, a experiéncia e desempenho dos avaliadores,
devido ao treinamento prévio e também pela clareza das instru¢cées contidas no

manual do usuario.

5.2  Estudo de validacdo da MFM-P

A validacdo é definida como habilidade de um instrumento em mensurar
um determinado aspecto, sendo necessdaria a sua correlacdo com outras
escalas ja validadas, de caracteristicas semelhantes a que se pretende

observar (61).
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Miller et al. (62) definiram alguns fatores fundamentais para a elaboragao
e validagdo de uma escala: itens facilmente empregados em estudos
cientificos; representar a funcdo analisada em um determinado momento;
seguir sua evolucao ao longo do tempo; cada individuo servir como seu proprio
controle.

A MFM foi elaborada com tal propédsito, contendo itens facilmente
executados e compreendida por pacientes de diferentes faixas etarias (6 a 60
anos), analisando as fungc6es motoras mais importantes e deficitarias nas
varias doencas neuromusculares, ou seja, atividades dos segmentos proximais
e distais de membros, e transferéncias, quantificando a capacidade funcional
do paciente, determinado momento e ao longo do tempo (28).

A escala MFM, analisando os varios segmentos corpéreos e sua
mobilidade, em todas as doencas neuromusculares, e ndo apenas de uma
determinada miopatia, valoriza a sua utilizagcdo no campo da pesquisa e clinica.
Para ser aplicada no Brasil, ressaltava a necessidade de se realizar o processo
de validacao da versdao em portugués da MFM, considerando-se que a escala
foi aprovada no quesito reprodutibilidade e confiabilidade (29).

No pais, ha dois instrumentos validados de avaliagdo para pacientes
com distrofias (63).

A validacdo obrigou a utilizacdo comparativa da MFM-P com escalas
funcionais mundialmente utilizadas, como o IB e escala de Vignos
(64,65,66,67). O IB € um dos instrumentos clinicos, juntamente com a escala
de Vignos, mais freqlientemente utilizados para avaliar o nivel de
funcionalidade em doengas neuromusculares (66). Essas duas escalas foram

utilizadas no estudo de Nair et al. (68), na distrofia muscular de Duchenne,
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concluindo serem instrumentos validos para avaliacdo das limita¢des funcionais
desses pacientes.

Estudos prévios de validacdo de escalas funcionais em doencas
neuromusculares utilizaram o IB e a escala de Vignos (28,54,69) como
instrumentos paralelos de mensuracdo, demonstrando boa correlagdo entre
eles. Estudos analisando a funcionalidade dos individuos com doencas
neuromusculares poés-tratamento clinico ou cirdrgico, ou correlacionando-a aos
demais parametros como forca muscular utilizaram as mesmas escalas
(70,71,72,73,74) demonstrando serem instrumentos de facil de utilizagé&o,
embora examinando as limitacdes referentes a atividades gerais.

No estudo encontrou-se correlacdo elevada e altamente significativa
entre a MFM-P, a escala de Vignos e o IB, possibilitando validar a versao em

portugués da MFM.

5.3 Aplicabilidade da MFM-P em familia com diagnést ico de DCTF,
associado a ressonancia nuclear magnética de muscul 0

Diferentes tipos de fibras musculares estdo presentes nos musculos de
adultos normais, em um padrdo tipico de mosaico, na propor¢cdo de
aproximadamente 1/3 de fibras tipo 1, 2A e 2B. A diferenciacdo de fibras ocorre
entre a 22° semana de gestacao e o primeiro ano de vida. Ao nascimento, a
crianca apresenta aproximadamente 40% de fibras do tipo 1; a porcentagem
destas fibras aumenta em 60% no primeiro ano de vida, permanecendo até a
vida adulta. O tamanho dos tipos de fibras 1 e 2 na infancia sao praticamente

iguais, com pequena variabilidade, em relagéo ao adulto (75).
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A mutacdo no gene ACTAL (22), SEPN1 (76) ou TPM3 (23), através de
mecanismos nao conhecidos, permitiu as expressées morfologicas e
histoquimicas da DCTF (77).

Desde a primeira descricdo da DCTF, aproximadamente 67 casos foram
descritos (16), porém poucos casos originalmente no Brasil (78).

As caracteristicas clinicas dos pacientes do estudo foram semelhantes
as descricoes de trabalhos anteriores, como hipotonia congénita, atrasos
motores, cifoescoliose e palato ogival. Também os dados de exames
complementares, como EMG com padrao miopatico e niveis de CK normais ou
levemente alterados estdo de acordo com a literatura (14,17,79,80,81,82).

O curso natural da DCTF é na maioria dos casos, caracterizado pela
lenta progressédo da fraqueza, acometendo principalmente os MMII (inicio nos
musculos proximais, progredindo para os distais). Porém, em alguns pacientes,
a fraqueza é generalizada (16,17). A deteriorizacdo da forca muscular foi
observada nas historias dos pacientes do estudo, com relatos de dificuldades
para ficar em pé, atrasos para andar e marcha “desajeitada”. Na avaliagdo das
fungbes motoras, todos apresentaram dificuldades maiores nas atividades
relacionadas a dimenséo 1 da MFM-P (posicao em pé e transferéncias) devido
a perda de for¢ca muscular. Na evolugédo do caso I11-3 houve piora dos escores
da MFM-P nas trés dimensdes, enquanto no caso ll-2 a piora ocorreu em D1 e
D3, conservando-se inalterado o escore da D2, indicando progressao maior
distal.

Dentre os 7 casos descritos por Sobrido et al. (17) todos apresentaram
dificuldade em atividades como aquelas descritas na dimensédo 1 da MFM-P,

como levantar da cadeira ou do chéo, andar nos calcanhares e correr, além da
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fraqueza muscular em MMII (grau 3 a 4), semelhante aos casos relatados no
estudo. Tais descricbes reforcam dados de Linssen et al. (83) no qual grau de
forgca muscular igual a 4, ocasiona limita¢des funcionais.

A aplicagdo da MFM-P, nos casos do estudo, foi complemento
interessante no conhecimento dos fendtipos, particularmente em relacdo a
gravidade. Também permitiram caracterizar a evolugdo nos casos 1I-2 e 1lI-3.
Mantidas subsequentes avaliagbes, permitirdo conhecer melhor a histéria
natural da doenga, em particular quanto ao paciente referido como caso II-2,
visto que ele nunca se submeteu a reabilitagao, por opcéo.

Alguns pacientes com DCTF podem apresentar graves complicacoes
respiratorias, como ocorreu com o paciente referido como Ill - 1. Isso pode
ocorrer devido a hipotrofia das fibras do tipo 1 encontradas nos musculos
respiratorios, inclusive o diafragma (14,16,20,22,76,77), ou em conseqléncia
da acentuada cifoescoliose, que diminui progressivamente a capacidade
pulmonar. Desse modo, é de fundamental importancia que os pacientes sejam
monitorados quanto a manutencdo de um alinhamento postural e funcéo
respiratéria. O paciente relatado como caso IlI-3, apesar da evolugdo mais
favoravel, deve ser avaliado constantemente para decisdo de intervencgdes
preventivas de complicagbes, evitando o que ocorreu com o paciente referido
como Il - 1.

O exame de RMm tem sido proposto como um método Util para estudo
das miopatias congénitas e metabdlicas (84), porém ha escassas publicacbes
sobre essas imagens na DCTF (17). O estudo foi possivel observar
gualitativamente que todos 0s pacientes apresentaram imagens ha RMm com

alteracdes musculares, mais intensas nos segmentos distais de MMII. Essas
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alteracdes corresponderam a maior fraqueza dos musculos das pernas e com
as dificuldades nas atividades da dimenséo 1 da MFM-P.

A avaliagcdo da funcdo pela MFM-P associado ao exame da RMm
possibilitou a complementacdo da caracterizagdo do fendtipo e da evolugdo
motora desses pacientes. Na primeira avaliagcdo houve co-ocorréncia das mais
intensas anormalidades da RMm com piores escores da D1 e total, da MFM-P,
nos trés membros da familia. Houve inclusive correspondéncia entre maior

faixa etaria, com maior gravidade da RMm e MFM-P.

5.4  Correlacdo entre forca muscular e MFM-P na DM-1

A avaliagdo da capacidade funcional e do grau de forga muscular em
individuos com doenga neuromuscular sdo aspectos essenciais para 0 seu
diagnostico e seguimento. Auxiliam nas decisdes clinicas e terapéuticas e na
prevencdo de complica¢des (insuficiéncia respiratoria, retracdes, por exemplo),
além de indicar o tipo e a intensidade dos exercicios mais adequados (85,86).

A DM-1 apresenta um padrdao de fraqueza muscular reconhecida a
clinica, afetando primariamente musculos faciais, flexores de pescoco, de
dedos e dorsiflexores. Os musculos proximais podem nao apresentar déficits
ou apenas leves acometimentos (2,87,88). Lindeman et al. (87) e Lindeman et
al. (89) afirmam que na DM-1 existe variabilidade de graus de for¢ca nos grupos
musculares acometidos (90,91). O acometimento muscular simétrico e
progressivo envolve musculos proximais (92). O déficit predominantemente
distal (flexores de punho, dorsiflexores, p ex.) e menor na regido proximal e
axial (extensores de quadril e joelho, abdominais, p ex) também foi

demonstrado em estudos de Whittaker et al. (88), Lindeman e Drukker (93) e
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Lindeman et al. (94). Semelhante topografia de déficit motor foi observada no
estudo, no grupo de pacientes com DM-1.

O grau de forca igual a 4 na escala MRC, definida como capacidade de
contragdo muscular ativa contra moderada resisténcia, nos musculos flexores
plantares, quadriceps, gluteo médio e minimo, foi correlacionado a um impacto
negativo na capacidade de realizagcéo das fungbes, como correr, subir escadas
e andar (83,87,95,96,97,98,99,100).

No estudo foram observadas variabilidades tanto nos graus de forca
muscular com maior acometimento nos segmentos distais dos MMII, quanto
nas capacidades motoras avaliadas pela MFM-P. Essa mostrou maior limitagcédo
nas atividades em pé e transferéncias.

As correlacbes positivas obtidas entre 0os grupos musculares e as
dimensdes da MFM-P foram restritas, salientando que as mais significativas
ocorreram entre os grupos de menor grau de forca do segmento distal (pés e
maos) e a D3.

Segundo Whittaker et al. (88) a fraqueza de flexores e extensores de
dedos e punho é uma das principais causas de desabilidade na DM-1. Esse
acometimento precoce de musculos distais possibilitou a correlacdo desses
mesmaos grupos, principalmente com a D3.

Os segmentos corporais proximais e axiais, agem como estabilizadores
da postura, para fornecer uma base estavel para o movimento distal (101).
Considerando que na avaliacdo dos itens da dimenséo 3 o individuo mantinha
o tronco e os membros apoiados, ndo havia, portanto, a necessidade da acéo

efetiva dos musculos de tronco e proximais de membros. Portanto, foi possivel
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correlacionar especificamente a forca de mauasculos distais com suas
respectivas atividades.

Nas dimensfes 1 e 2, as correlagdes foram apenas em alguns grupos
musculares proximais (extensores de quadril e ombro), os quais podem estar
mais acometidos em estagios posteriores da doenca, limitando algumas
atividades (88,93,94).

O deéficit muscular proximal influencia o desempenho funcional,
(92,102,103,104,105,106) assim, esperava-se encontrar maiores correlagdes
entre a variavel forca muscular e MFM-P. Segundo Galassi et al. (107) e
Linssen et al. (83) mesmo quando a fraqueza esta predominante nos
segmentos distais dos membros, encontram-se areas de atenuacgdo e atrofia
proximal bilateralmente na tomografia computadorizada de pacientes com
distrofia, demonstrando também o acometimento bilateral e proximal dos
musculos, mesmo quando ndo ha manifestacdo clara dos sintomas.

Lindeman et al. (89), Lindeman et al. (104), Lindeman et al., (1998) e
Aldehag et al. (108) correlacionaram um musculo especifico com uma
determinada atividade (por exemplo, forca de quadriceps e levantar-se da
cadeira) em pacientes com DM-1, e encontraram correlagao positiva entre forga
e fungdo. A ndo correlacdo no presente estudo poderia ser explicada, pois cada
dimensédo da escala MFM analisa uma série de movimentos que exigem a
ativacdo de varios grupos musculares de um mesmo segmento, e ndo de um
Gnico muasculo. Dawes et al. (109) também n&o encontraram correlacdes entre
forgca muscular e fungéo, quando essas envolviam atividades complexas.

Outro dado a ser questionado é a definicdo dos graus de forca da escala

MRC. Classifica-se que 0os musculos com graduagdo igual ou acima de 4
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possuem capacidade de contracdo adequada para execugcao de atividades
motoras. Porém observou-se nos pacientes da casuistica, que mesmo com
grau 4, a realizacao dos exercicios da MFM-P néo era totalmente eficaz.

Além da forca, outras variaveis podem estar influenciando a habilidade
funcional do individuo, como idade (110), género e peso (111). Na casuistica
essas variaveis ndo foram consideradas por nao estarem incluidas nos

objetivos.
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6 CONSIDERACOES FINAIS

O uso da MFM mostrou-se de interesse no estudo evolutivo de uma das
miopatias congénitas, a DCTF, embora restrito no tempo e no tamanho da
amostra. Entretanto, tamanho amostral € com freqtiéncia uma dificuldade no
estudo de doencas raras.

A co-ocorréncia de maior gravidade da miopatia pelos dados de RMm e
menores escores da escala MFM-P, indicam a possibilidade de futuros
estudos, de carater ndo invasivos, para o conhecimento da histéria natural das
miopatias. Também indicam que ambos os métodos poderiam ser de interesse
na analise dos resultados de intervencdes medicamentosas ou de reabilitacdo
nessas doencgas.

A MFM-P apresenta alta confiabilidade e validade, podendo ser utilizada
como instrumento de diagnostico clinico e seguimento das doencas
neuromusculares, permitindo a inclusdo de pacientes brasileiros em ensaios

clinicos internacionais.
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7 CONCLUSAO

1. A versdo em portugués da MFM esté explicitada no trabalho.

2. A alta correlacdo de resultados intra e interexaminadores da MFM-P

referendaram as caracteristicas de confiabilidade e reprodutibilidade da escala.

3. As correlagcdes positivas entre o IB, escala de Vignos e MFM-P

permitiram valida-la no pais.

4.1. A aplicagdo da MFM-P demonstrou disfuncdo progressiva em 2 dos 3
membros de uma familia com DCTF. Na primeira avaliagdo de RMm e MFM-P
houve co-ocorréncia de maior gravidade funcional e de alteracdo de imagens

relacionadas com a idade dos 3 pacientes.

4.2. A aplicagdo da MFM-P na DM-1 demonstrou o predominio distal da

miopatia, expressa pelos escores menores da forca muscular, correlacionados

positivamente, principalmente com os escores da D3.
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9 - ANEXOS

ANEXO 1 - INDICE DE BARTHEL

Atividade e Pontuacéo

Critérios de pontuacéo

Alimentacéo ()

10= Independente, capaz de usar qualquer dispositivo necessario. Alimenta-se
num tempo razoavel.

05= Necessita de ajuda (cortar alimentos)

0= Totalmente dependente

Banho ()

05= Independente, sem assisténcia
0= Dependente; ndo pode executar sem assisténcia

Higiene pessoal ( )

05= Independente; lava o rosto, penteia os cabelos, escova os dentes, barbeia-
se (maneja a tomada, se for o aparelho elétrico)
0= Dependente; necessita de ajuda

Vestimenta ()

10= Independente; amarra os sapatos, prende os fechos, coloca as orteses.
05= Necessita de ajuda, mas faz pelo menos metade do trabalho num tempo
razoavel.

0= Totalmente dependente

Intestino () 10= Sem acidentes. Independente no uso de supositério, se necessario.
05= Acidentes ocasionais, ou necessita de auxilio com supositério.
O=Acidentes frequentes.

Bexiga ( ) 10= Sem acidentes. Capaz de cuidar do dispositivo coletor, se for usado.

05= Acidentes ocasionais, ou necessita de ajuda com o dispositivo coletor.
0= Incontinéncia ou necessidade de uso de cateter.

Transferéncia no banheiro ()

10= Indepedente com o0 vaso sanitario. Limpa, lava e despeja o urinol.

05= Necessita de ajuda para equilibrar-se, manipular as roupas ou papel
higiénico.

0= Nao usa o banheiro, restrito ao leito.

Transferéncia cadeira — cama ()

15= Independente. Trava cadeira de rodas, ergue os descansos de pé.

10= Minima assisténcia ou supervisao.

05= Capaz de sentar-se mas necessita de maximo auxilio para a transferéncia.
0= Restrito ao leito. N&o é possivel o uso da cadeira de rodas.

Deambulagéo ()

15= Independente por 50 m. Pode usar dispositivo auxiliar, exceto andadores
com rodas.

10= Anda 50 m com ajuda.

05= Independente por 50 m com cadeira de rodas, ndo consegue caminhar.

0= Senta na cadeira de rodas, mas néo se impulsiona.

Subir escadas ()

10= Independente. Pode usar dispositivo auxiliares.
05= Necessita de ajuda ou superviséao.
0= N&o sobe escadas.

Pontuacéo total ()

Mahoney FI, Barthel D. Functional evaluation: the Barthel Index. Maryland St Med J 1965; 14: 56-61.

PONTUACAQ (Sulter et al., 1999)

Dependente: < 60 pontos

Semi depedente: > 60 pontos

Independente (assistencia minima): > ou = 85 ponto
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ANEXO 2 — ESCALA DE VIGNOS

Nome:
Data de nascimento: Idade:
Data da avaliacao: Diagnostico:
Quadril e Membros Inferiores
ESCORE DESCRICAO
1 Anda e sobe escadas sem assisténcia
2 Anda e sobe escadas com auxilio de corrimdo
3 Anda e sobe escadas devagar com auxilio de corriméo (acima de 25 segundos por 4 degraus
ou acima de 3 segundos por um degrau)
4 Anda sem assisténcia e levanta-se da cadeira, mas ndo pode subir escadas
5 Anda sem assisténcia, mas ndo pode levantar-se da cadeira ou subir escadas
6 Anda somente com assisténcia ou anda independente com ortese
7 Anda com értese, mas requer auxilio para equilibrar-se
8 De pé com értese, mas incapaz de andar com assisténcia
9 Cadeira de rodas
10 Confinado na cama
Ombros e Membros Superiores
ESCORE DESCRICAO
1 Inicia-se com bragos ao lado, paciente pode abduzir os bragos em um circulo completo até toca-
los acima da cabeca. Pode levantar 2kg ou + acima do nivel dos olhos.
2 Pode levantar os bragos acima da cabe¢a com o cotovelo flexionado (p ex. pela diminuicdo da
ADM) ou usando musculos acessorios, mas nédo pode levantar 2 kg acima do nivel dos olhos.
3 N&o pode levantar os bracos acima da cabeca, mas pode levantar um copo de agua de 224 gr
até a boca(usando ambas as maos se necessario)
4 Pode levar as méos para a boca, mas ndo pode levantar um copo de agua de 224 gr até a boca
usando ambas as méos.
5 N&o pode levar as méos para a boca, mas pode usar as maos para segurar uma caneta ou para
pegar moedas de uma mesa.
6 Nao pode levar as méos para a boca e ndo tem uso funcional das maos.
Funcao bulbar
ESCORE DESCRICAO
1 Fala e salivacdo normal
2 Fala e/ou salivacdo anormal, mas ndo apresenta nenhuma dificuldade pratica
3 Fala é ocasionalmente dificultada para entender e/ou salivagdo dificultada causando
ocasionalmente engasgos
4 Fala pode ser compreendida por amigos proximos ou parentes, mas € dificultada para entender
e/ou salivacdo sempre presente e tempos prolongados
5 Fala impossivel de compreender até mesmo por amigos proximos ou salivacéo é impossivel

Composicdo de Graus ____
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