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RESUMO

REBEL, Marcos Ferreira. Caminhando com distrofia muscular de Duchenne: um
panorama retrospectivo e atual da importancia do uso da értese tornozelo-pé para o adiamento
da perda da marcha. 177 f. Tese (Doutorado em Ciéncias) — Programa de Pds-Graduagdo em
Clinica Médica, Universidade Federal do Rio de Janeio, Rio de Janeiro, 2024.

Introducdo: A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é uma doencga progressiva que leva a
degeneracdo das fibras musculares e fibrose dos tecidos contrateis. Objetivo: Analisar o uso
de ortese tornozelo-pé (AFO) nos pacientes com DMD atendidos numa instituicdo de
referéncia do estado do Rio de Janeiro. Método: Estudo observacional, retrospectivo e atual.
Para a fase retrospectiva, os dados foram coletados nos prontuarios. Para a amostra atual, 0s
dados foram coletados por meio de entrevista com o cuidador, e foram utilizados a Medida de
Funcdo Motora (MFM), a goniometria e o teste de caminhada de 6 minutos (TC 6m).
Resultados: A amostra retrospectiva foi composta de 181 pacientes, predominantemente na
faixa etaria de 15 a 23 anos; e a amostra atual contou com 68 pacientes, predominantemente
na faixa etaria de 7 a 11 anos. A AFO teve maior indicacdo e adesdo na amostra atual, quando
comparada a amostra retrospectiva, e para ambas 0 uso tipico foi noturno. Foi possivel
verificar mais detalhadamente as informacgdes do uso da AFO na amostra atual. Dessa forma,
observou-se que a AFO foi confeccionada quase sempre em instituicdes publicas. No que
concerne ao tipo de AFO, a ndo articulada foi a mais usada pelos pacientes. Apds os primeiros
sintomas, estima-se, em média, que o paciente que ndo usa AFO, perde a marcha em 4,8 anos;
0 que usa AFO com baixa frequéncia (menos que 5.160 horas) perde a marcha em 6 anos; e o
que usa AFO com alta frequéncia (mais que 5.160 horas) perde a marcha em 9,2 anos. Além
disso, a funcdo motora dos pacientes que usaram AFO em alta frequéncia foi
significativamente melhor do que a fungdo motora dos pacientes que ndo a usaram ou a
usaram em baixa frequéncia. Na goniometria, a perda da marcha impactou significativamente
0 grau de angulacdo partindo da plantiflexdo para a dorsiflex&o. Para o TC 6m, os resultados
demostraram que criangas na faixa etaria de 4 a 8 anos que usaram AFO caminharam mais
que criangas na mesma faixa etaria que ndo usaram AFO. Conclusdo: Para que a perda da

marcha seja adiada na DMD, o uso de AFO deve ocorrer em alta frequéncia.

Palavras-chave: Distrofia muscular de Duchenne; Doengas neuromusculares; Ortese de pé;

Marcha.



ABSTRACT

REBEL, Marcos Ferreira. Walking with Duchenne muscular dystrophy: a retrospective
and contemporary analysis of the role of ankle-foot orthoses in prolonging ambulation. 177 f.
Tese (Doutorado em Ciéncias) — Programa de P6s-Graduacéo em Clinica Médica,
Universidade Federal do Rio de Janeio, Rio de Janeiro, 2024.

Introduction: Duchenne muscular dystrophy (DMD) is a progressive disease that leads to the
degeneration of muscle fibers and fibrosis of contractile tissues. Purpose: This study aims to
evaluate the application of ankle-foot orthoses (AFOs) among DMD patients receiving
treatment at a renowned healthcare facility in Rio de Janeiro. Methodology: Observational,
retrospective and current study. In the retrospective phase, patient data was collected from
medical records. The current phase involved caregiver interviews, along with assessments
using the Motor Function Measure (MFM), goniometry, and the 6-minute walk test (6MWT).
Results: The retrospective cohort consisted of 181 patients, primarily aged 15 to 23, while the
current cohort comprised 68 patients, primarily aged 7 to 11. AFO usage was more prevalent
and consistent in the current cohort compared to the retrospective cohort, with typical use
being nocturnal in both cohorts. Detailed AFO usage data was more readily available in the
current cohort. Notably, AFOs were predominantly fabricated in public institutions. Patients
most frequently employed non-articulated AFOs. Patients not using AFOs typically lost
ambulatory ability within 4.8 years post-symptom onset. In contrast, low-frequency AFO
users (less than 5,160 hours) retained ambulation for approximately 6 years and high-
frequency users (over 5,160 hours) for about 9.2 years. Moreover, high-frequency AFO usage
was associated with significantly better motor function compared to non-use or low-frequency
use. Goniometric analysis revealed a significant impact of ambulation loss on the range of
ankle plantarflexion to dorsiflexion. The 6mWT indicated that children aged 4 to 8 using
AFOs exhibited superior walking abilities compared to the non-AFO users from the same
demographic. Conclusion: High-frequency AFO usage is crucial for delaying ambulatory loss
in DMD patients.

Keywords: Duchenne muscular dystrophy; Neuromuscular diseases; Ankle-foot orthosis;

Ambulation.
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1. INTRODUCAO

A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é uma doenca progressiva que leva a
degeneracdo das fibras musculares e fibrose dos tecidos contrateis. Tendo sua incidéncia de 1
a cada 3.500 meninos nativivos, é uma doenca neuromuscular de origem genética recessiva
ligada ao cromossomo X (Diniz; Lasmar; Giannetti, 2012) com mutac¢des no locus Xp21.2, o
que resulta na auséncia da proteina distrofina e culmina em degeneracéo irreversivel do tecido
muscular (Araujo et al., 2017; Emery, 1991; Hoffman; Brown Junior; Kunkel, 1987). Essa
mutacéo vinda do gene que produz a distrofina causa uma desordem na estrutura e funcao das
miofibrilas, e com isso afeta 0 crescimento e a manutencdo do tecido muscular, além de
acometer outros sistemas como o cardiovascular e o respiratorio, iniciando-se uma
degeneracgdo progressiva e rapida.

A condicdo do paciente com DMD ¢é caracterizada pela perda progressiva da forca
muscular, com atraso no desenvolvimento motor e, em alguns casos, deficiéncia intelectual. O
diagnostico de DMD acontece em média aos 5 anos de idade, quando se observa uma
disparidade na funcdo motora entre meninos da mesma idade com e sem DMD.

Os primeiros sintomas sao Vistos tipicamente por volta dos 3 anos de idade, quando a
crianca apresenta dificuldades para levantar do ché&o (presenca do sinal de Gowers, em que a
crianga se escala para conseguir alcancgar a postura de pé), pular, subir escadas, correr, e uma
grande incidéncia de queda, a depender da velocidade de progressdo da doenca (Crisafulli et
al., 2020). Normalmente, o diagnostico é feito por meio de testes genéticos de laboratorio e
avaliacdo médica. A fase critica ocorre aos 8-9 anos de idade, com a possibilidade de perda da
marcha. Além disso, é possivel observar disfuncdo cognitiva e dificuldade na linguagem em
alguns desses meninos (Martini et al., 2018; Rinaldi et al., 2020).

Criancas com DMD tendem a apresentar movimentos compensatorios, alternativos aos
movimentos comuns feitos em uma atividade funcional, mas que se tornaram impossiveis de
serem realizados por conta da fraqueza muscular. Pode ocorrer também diminuicdo da
amplitude dos movimentos das articulagdes para compensar a fraqueza muscular, ou por
desequilibrio entre musculatura agonista e antagonista, ou ainda por posturas viciosas. 1sso
impacta a estabilidade postural, pois os pacientes desenvolvem contraturas, por meio de
alteracdes miotendineas intrinsecas e extrinsecas, acarretando perda completa de amplitude do
movimento da articulacdo, posicionamento estatico da articulagdo, e desequilibrio muscular,
que envolve a infiltracdo de tecido adiposo nos tecidos musculares. Essas contraturas nas

articulacbes dos membros inferiores afetardo negativamente a manutencdo da marcha,
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levando a obliquidade pélvica e, futuramente, a escoliose. Por isso, a prevencdo das
contraturas que ocorrem com a progressdo da doenca é essencial para manter a capacidade
funcional e qualidade de vida aceitavel, sobretudo em estagio avancado, em que a gravidade e
frequéncia dessas contraturas sdo maiores (Choi et al., 2018; Martini et al., 2018).

A deambulagdo e a terapia com corticoides demonstram reduzir a progressdo da
escoliose, cujo monitoramento deve ser realizado para que se obtenha um tratamento
apropriado (Suthar; Sankhyan, 2018; Yiu; Kornberg, 2015). Estudos mostram que, até pouco
tempo, o glicocorticoide era o Unico farmaco capaz de retardar o declinio da DMD, sendo
muito importante para uma funcdo sisttmica adequada e estabilizacdo desses pacientes
(Suthar; Sankhyan, 2018; Yiu; Kornberg, 2015). Quanto a deambulacdo, sua manutencao é
desejada, visto que ira prevenir o desenvolvimento de contraturas e escolioses e garantir uma
melhor independéncia a esses individuos. Alongamentos passivos devem ser feitos 4 a 6 vezes
por semana, além do uso de drteses, principalmente no inicio dessa desordem, pois ajudardo a
manter a funcionalidade e a retardar as limitacfes causadas pela DMD. No entanto, apesar
desses esforcos, contraturas frequentemente se desenvolvem, e a cirurgia as vezes é
necessaria.

Poucos sdo os estudos com enfoque na indicacdo e uso da Ortese tornozelo-pé (AFO)
na DMD. Artigo de consenso de cuidados na DMD aponta os instrumentos a serem utilizados
na avaliacdo motora e articular, e traz a indicacao de drtese curta ou AFO a partir da fase 2 da
doenca (Araujo et al., 2017). Portanto, € fundamental conhecer como 0s pacientes tém sido
orientados na préatica, bem como as facilidades e dificuldades em seguir as recomendacdes
condizentes com esse aspecto do cuidado.

Decorre disso a elaboracdo deste estudo descritivo de um grupo de meninos e rapazes

com DMD acompanhados em ambulatério de referéncia.
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2. REVISAO DA LITERATURA

2.1 Historia da distrofia muscular de Duchenne

A DMD teve seus primeiros registros histdricos no século XI1X. Por volta de 1830, o
meédico inglés Charles Bell escreveu, em seu livro Case of partial paralysis of the lower
extremity, um ensaio sobre uma doenca que causava fragueza progressiva em meninos.
Posteriormente, Conte e Gioja descobriram dois irméos que, entre 8 e 10 anos de idade,
desenvolveram fraqueza muscular progressiva, além de fraqueza generalizada e hipertrofia de
maltiplos grupos musculares (Conte; Gioja, 1836; Huml, 2015; Meryon, 1852). A descri¢do
completa da doenca ocorreu em 1852, quando o médico Edward Meryon relatou o caso de
uma familia com quatro meninos, em que todos apresentavam alteracdes musculares
significativas, porém sem anormalidades presentes no sistema nervoso central. Meryon
observou que se tratava de uma doenca hereditaria e que s6 acometia pessoas do sexo
masculino, e concluiu ser uma doenca que atingia apenas o tecido muscular, e ndo um
distdrbio neuroldgico (Emery, 1993; Tyler, 2003).

Em 1861, o neurologista francés Guillaume Benjamin Amand Duchenne descreveu, no
livro Paraplegie hypertrophique de [’enfance de cause cerebrale (1861 apud Duchenne,
2013), seu primeiro caso de distrofia muscular e, um ano depois, apresentou fotos de
pacientes e relatos num segundo livro intitulado Recherches sur la paralysie musculaire
pseudo-hypertrophique ou paralysie myo-sclérosique (Duchenne, 1868), em que estabeleceu a
doenga como sendo derivada de uma fraqueza progressiva, perda gradativa dos movimentos
atingindo primeiro os membros inferiores e, com o passar do tempo, 0s membros superiores,
contendo hipertrofia dos musculos associada a aumento de tecido adiposo em estagios mais
avancados (Duchenne, 1868, 2013; Huml, 2015; Tyler, 2003).

Willian Gowers, em 1879, relatou sobre a hereditariedade, ao abordar a manifestagéo
da doenca em individuos do sexo masculino com heranga genética vinculada a mae. Ademais,
observou o que seria denominado “manobra ou sinal de Gowers”, realizada pelo paciente com
DMD para se levantar do chdo, em que a crianca, para se levantar, apoia-se sucessivamente,
com a ajuda das maos, em diferentes segmentos dos membros inferiores de baixo para cima

até alcancar a postura de pé (Gowers, 1879; Huml, 2015).
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2.2 Definicéo

A distrofinopatia, grupo de disturbios hereditarios causados por uma mutagdo no gene
da DMD localizado no cromossomo X, leva a auséncia ou a defeitos estruturais da proteina
distrofina, que exibe consequéncias miopaticas, como a varia¢do no tamanho das fibras, focos
de necrose e regeneracdo, fibras hipertroficas, nucleos internalizados, divisdo de fibras e
tecido conjuntivo aumentado; fibras arredondadas e opacas (Brandsema; Darras, 2015). A
DMD ¢ a forma mais comum e grave das distrofinopatias (Hoffman; Brown Junior; Kunkel,
1987). A doenca é caracterizada por fraqueza muscular progressiva, sintomas respiratérios e
alteragOes cardiacas, além de perda considerével de fibras musculares e deposicao de gordura,
havendo a substituicdo do tecido muscular por tecido conjuntivo (Brandsema; Darras, 2015;
LaPelusa; Kentris, 2023).

De acordo com LaPelusa e Kentris (2023), a transmissdo da mutagéo do gene da DMD
tem heranca autossdmica recessiva ligada ao cromossomo X, porém a distrofia muscular
feminina é inativada, portanto a doenca afeta apenas individuos do sexo masculino que
receberam o cromossomo X com a mutacao da proteina. Os meninos com DMD geralmente
apresentam 0s primeiros sintomas entre 3 e 5 anos de idade, dentre eles: atraso do
desenvolvimento motor grosseiro; anormalidades e lentiddo na marcha como, por exemplo,
andar na ponta dos pés/marcha anserina; dificuldade em se levantar do chdo e quedas
frequentes. Outro sintoma comum é o aumento do nivel da enzima creatina quinase (CK) em
exames laboratoriais realizados como parte de investigacdo do atraso motor grosso e/ou atraso
do desenvolvimento global. Dentre as caracteristicas comuns na DMD, estdo marcha anserina;
dificuldade de subir escadas, correr e pular; hipertrofia do gastrocnémio; e sinal de Gowers
positivo, momento em que se observa a diminuicdo da forca muscular e a progressdo da
doenca.

Entre 6 e 11 anos de idade, e a medida que a fungdo motora é perdida
progressivamente, a fraqueza muscular leva a maior dependéncia de uso de Orteses
estabilizadoras das articulagfes para a deambulacdo e, posteriormente, & perda da marcha e a
necessidade do uso de cadeira de rodas para locomogdo (Brandsema; Darras, 2015; Yiu;
Kornberg, 2015).

Segundo Nigro et al. (1990), a cardiomiopatia comeca a ser detectada apds os 10 anos
de idade e € agravada com a progressao da doenca. O inicio ocorre com quadro clinico sem
sintomas ou sinais relevantes e evolui com caracteristica de hipertrofia cardiaca, em

consequéncia secundaria provocada por deformidades tdéraco-lombares progressivas e
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disfuncdo respiratoria. Os estudos de Khirani et al. (2013) e Yiu e Kornberg (2015)
colaboram com a ideia de que o envolvimento precoce dos musculos inspiratérios e do
diafragma prejudica a capacidade respiratoria vital, como também indica maiores alteracdes
respiratorias apos o inicio da escoliose, devido a deformidade da parede toracica, resultando

em doencga pulmonar restritiva.

2.3 Incidéncia da distrofia muscular de Duchenne

A incidéncia mundial estimada de DMD é de aproximadamente 1:3.500 nascidos
vivos do sexo masculino (Emery, 1991). Crisafulli et al. (2020) alertam quanto ao ndmero
baixo de estudos identificados em cada continente e que a maioria deles foi publicado antes de
2005. Chamam atencdo, também, para a prevaléncia global agrupada, sugerindo que sejam 5,3

casos por 100.000 homens.

2.4 Etiopatogenia

Apos a identificacdo de variagdes patogénicas no gene da DMD em 1986, surgiram as
correlagbes gendtipo/fendtipo subjacentes, e o papel da proteina distrofina foi elucidado nos
musculos esquelético, liso e cardiaco, bem como no cérebro. Quando essa proteina esta
ausente, ou quantitativa ou qualitativamente modificada, o misculo ndo consegue sustentar o
estresse de contracOes repetidas. Desse modo, a distrofina atua como uma proteina de ligacédo
e ancoragem entre 0 sarcOmero e o0 sarcolema, e sua auséncia ou reducdo gera danos
musculares graves que eventualmente ndo podem ser reparados, com sua substituicdo final
por tecido conjuntivo e adiposo (Fortunato et al., 2021).

O gene da DMD € o maior gene descrito em seres humanos. Abrange mais de 2,5
milhdes de pares de bases (pb) de sequéncia gendmica, que correspondem a cerca de 0,1% do
genoma humano total ou cerca de 1,5% de todo o cromossomo X. Noventa e nove por cento
do gene da distrofina sdo constituidos de introns, e a sequéncia de codificagdo é de 86 éxons
(incluindo sete promotores ligados a primeiros éxons Gnicos).

O é&cido ribonucleico mensageiro (RNAm) de 14.000 pb de comprimento total
transcrito do gene da distrofina € predominantemente expresso no muasculo esquelético e
cardiaco, com pequenas quantidades expressas no cérebro. Reconhecem-se trés isoformas de
comprimento total que tém o mesmo numero de éxons, mas que sdo derivados de trés

promotores independentes no cérebro, musculo e neurdnios cerebelares de Purkinje. Esses trés
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promotores consistem em primeiros éxons Unicos unidos a um conjunto comum de 78 éxons,
e 0s nomes, em cada caso, referem-se aos locais de expresséo principal, mas ndo séo
exclusivos (Muntoni; Torelli; Ferlini, 2003).

A distrofina é uma proteina em forma de bastonete que conecta o citoesqueleto das
miofibrilas & matriz extracelular através do complexo glicoproteico associado a distrofina
(DGC) (Dumont et al., 2015). Em sua auséncia, as miofibrilas sdo extremamente suscetiveis a
lesGes, 0 que desencadeia multiplos ciclos de degeneracdo e regeneragdo, que, por sua vez,
causam inflamacdo elevada, fibrose e eventual perda progressiva de massa e fungdo muscular,

como mostra a Figura 1 (Serrano et al., 2011).

Normal

Musculo saudavel
LESAO Regeneracéo

Les3o AGUDA

Inflamacgao aguda

Musculo reparado

Regeneracéo LESAO
patoldgica CRONICA

Inflamagdo crénica L

Acumulo B\
de gordura SERT IS

Fibrose

Musculo fibrdtico

Figura 1 — Regeneragdo muscular normal e fibrética
Nota: A imagem superior representa uma lesdo em um musculo saudavel, mostrando o processo de recuperacdo
inflamatorio que remove miofibras mortas e ativa células satélites, resultando na substitui¢cdo do musculo lesado
(imagem do centro). A imagem inferior representa uma condicdo de lesdo crbnica, em que 0 processo
inflamatorio crénico gera um acimulo de matriz extracelular, que impossibilita o reparo miogénico eficiente e
leva a substituicdo do musculo por tecido cicatricial.
Fonte: Adaptado de Serrano et al., 2011.
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Uma das principais fun¢des do complexo distrofina-glicoproteina ¢é estabilizar o
sarcolema e proteger as fibras musculares de danos e necrose induzidos por contragdo em
longo prazo, de modo que mutagdes nos genes que codificam varias dessas proteinas causam
diversos tipos de distrofias musculares. Além de sua funcdo mecanica, recentemente foi
sugerido que esse complexo desempenha um papel na comunicacao celular, atuando como um
complexo de sinalizagdo transmembrana. Essa hipOtese é baseada no fato de que os
mecanismos de morte celular, devido a mutacdes nos genes do complexo distrofina-
glicoproteina, podem estar relacionados a interrupcéo das vias de sobrevivéncia celular e dos
mecanismos de defesa celular que s@o regulados por cascatas de sinalizagdo (Fortunato et al.,
2021).

Com a deficiéncia de distrofina, ocorre dano do sarcolema por forgas contrateis,
especialmente nos exercicios excéntricos, aumentando a permeabilidade de ions e pequenas
moléculas. De fato, a homeostase do célcio (concentragdo de célcio [Ca?+]) é desregulada no
masculo distréfico, uma vez que foi observado aumento da entrada de ions calcio nas fibras
musculares que ativam a degradacdo de proteinas e niveis mais altos de espécies reativas de
oxigénio (ROS). Isso determina ciclos continuos de degeneracao e regeneracao muscular que
eventualmente ndo podem ser compensados pela capacidade regenerativa das células satélites,
resultando na substituicdo do musculo por tecido fibrético, conjuntivo e gordura (Fortunato et
al., 2021).

A distrofina também é produzida transitoriamente nas células satélites (células-tronco
musculares quiescentes localizadas sob a ldmina basal da fibra muscular), onde é responsavel
pelo controle de sua polaridade e divisdo assimétrica. Portanto, a falta de distrofina nas
celulas satélites afeta a divisdo simétrica, reduzindo a geracdo de novos progenitores
miogénicos e prejudicando a regeneracdo muscular (Dumont et al., 2015). Isso indica que a
progressao da doenga na DMD néo se deve a deplecdo de células-tronco musculares, mas é

causada pela disfuncéo intrinseca das células satélites (Fortunato et al., 2021).

2.5 A genética por tras da distrofia muscular de Duchenne

A DMD segue um padréo de heranca recessiva ligada ao sexo, ou seja, a mutagao
precisa estar presente em ambos 0s cromossomos X para que a doenga se manifeste. Como 0s
meninos tém apenas um cromossomo X, se herdarem a mutacdo do gene DMD,
desenvolverdo a doenga. As meninas possuem dois cromossomos X e podem ser portadoras

da mutacdo sem apresentar sintomas (Sheikh; Yokota, 2021) (Figura 2).
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H& diferentes tipos de mutagdes no gene DMD que podem causar a doenga, sendo a
delecdo de um ou mais éxons a mais comum. Essas delecBes provocam um desequilibrio na
leitura do codigo genético, resultando na producdo de uma proteina truncada e ndo funcional.
Outras mutacgdes incluem duplicagdes, insercdes ou substituicdes de nucleotideos (Sheikh;
Yokota, 2021) (Figura 2).
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|
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| U | |, |
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\ |: 1 I' | \ l“
X XX ’:l: X xx N X XX ilf,‘: X XX
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afetado portadora afetado portadora afetado  portadora  afetado afetada

m U.S. National Library of Medicine

Figura 2 — Recessivo ligado ao X
Fonte: U.S. National Center for Advancing Translational Sciences, 2023.

Segundo Wang et al. (2017), mutacGes que resultam na producéo parcial de distrofina
podem levar a uma forma mais branda da doenca, conhecida como distrofia muscular de
Becker (DMB). A identificacdo dessas mutagdes é fundamental para o diagnéstico da DMD e
pode ser feita por meio de técnicas como a analise de reacdo em cadeia da polimerase (PCR)
multiplex e sequenciamento do gene DMD. O diagndstico pré-natal e pré-implantacional
também é possivel com o auxilio do teste genético, permitindo que os pais tomem decisdes
informadas.

Pesquisas tém se concentrado em corrigir ou contornar as muta¢ées no gene DMD e
restaurar a producdo de distrofina funcional. Uma das estratégias terapéuticas em analise € a
terapia génica, na qual um gene funcional de distrofina é introduzido nas células musculares
para compensar a muta¢do no gene DMD, usando vetores virais modificados que transportam

0 gene para as células-alvo. A terapia génica tem apresentado resultados promissores em
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estudos pré-clinicos e clinicos iniciais, mas ainda esti em fase de desenvolvimento. A terapia
com oligonucleotideos antisense (ASO), em que pequenas moléculas sdo projetadas para
direcionar especificamente a regido mutada do gene DMD e se ligarem ao RNAm defeituoso,
permitindo a leitura correta do cddigo genético e a producdo de uma forma mais funcional da
distrofina, esta sendo testada em ensaios clinicos e tem mostrado beneficios significativos na
producdo de distrofina e melhoria da fungdo muscular em pacientes com DMD (Sheikh;
Yokota, 2021).

Além disso, a tecnologia de edicdo genética, como 0 conjunto de repeticles
palindrémicas regularmente espacadas e proteina 9 associada a CRISPR (clustered regularly
interspaced short palindromic repeats and CRISPR-associated protein 9 [CRISPR-Cas9]),
estd sendo investigada como uma possivel abordagem para corrigir as mutacfes diretamente
no gene DMD. Essa técnica permite a modificacdo precisa do acido desoxirribonucleico
(DNA), podendo restaurar a produgdo normal de distrofina. A edi¢do genética, contudo, ainda
estd em estagios iniciais de desenvolvimento e requer mais pesquisas antes de ser aplicada
clinicamente (Wang et al., 2017).

Por fim, ainda que ndo haja uma cura definitiva para a DMD, o0s avangos na
compreensdo da genética da doenga estdo abrindo caminho para o desenvolvimento de
tratamentos que visam melhorar a qualidade de vida desses pacientes (Verhaart; Aartsma-Rus,
2019).

2.6 Apresentacdo clinica na distrofia muscular de Duchenne

Embora os sinais clinicos da DMD ndo estejam presentes durante o nascimento, eles
se iniciam gradualmente nos primeiros 4 anos de vida (Falzarano et al., 2015; Tsuda, 2018). O
paciente com DMD desenvolve fraqueza e perda de massa muscular, que comega nos
musculos proximais e posteriormente afeta os musculos distais (Mercuri; Muntoni, 2013). A
crianca apresenta quedas frequentes, alteracGes na marcha e dificuldades ao subir escadas e se
levantar, e a maioria dos pacientes se torna dependente de cadeira de rodas na faixa dos 10
anos, necessitando de ventilacdo assistida aos 20 anos de idade.

A expectativa de vida de pacientes com DMD esta entre 20 e 40 anos de idade, e 0
Obito acontece majoritariamente por complicacGes cardiacas e insuficiéncia respiratoria (Duan
et al., 2021). Ao atingir a adolescéncia, o carater progressivo da doenca comeca a ficar mais
evidente, pois o funcionamento de multiplos orgaos ¢ afetado (Tsuda, 2018).

A doenca possui um padréo estereotipado e progride através de 5 estagios conhecidos:
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Estagio 1 — Pré-sintomético (nascimento até 2 anos): as criangas com DMD ndo apresentam
sintomas e sdo aparentemente sem alteracdes neurofuncionais (Tsuda, 2018). Os pais podem
perceber atraso no desenvolvimento motor da crianca, cuja idade média para caminhar é por
volta dos 18 meses (Suthar; Sankhyan, 2018).

Estagio 2 — Deambulatério precoce (2~6 anos): este € o estdgio ideal para se fazer o
diagnostico da doenca, pois é quando os sintomas se fazem mais evidentes (Duan et al., 2021;
Falzarano et al., 2015; Fox et al., 2020). Os sintomas vao ser notados progressivamente a
medida que a condicdo piora, sendo eles: fraqueza muscular, quedas frequentes, marcha
prejudicada, sinal de Gowers, dificuldade ao subir escadas, pular, correr e se levantar (Suthar;
Sankhyan, 2018; Yiu; Kornberg, 2015).

Estagio 3 — Deambulatorio tardio (6~11 anos): a fraqueza muscular se torna mais agressiva,
dificultando ainda mais o ato de se levantar do chdo (Suthar; Sankhyan, 2018). Para a
deambulacdo, os pacientes vao depender de aparelhos ortopédicos, e eventualmente de uma
cadeira de rodas (Duan et al., 2021). A crianca também apresentard escoliose e contraturas
dos tenddes de Aquiles, tensor da fascia lata e isquiotibiais (Suthar; Sankhyan, 2018; Yiu;
Kornberg, 2015). Em paises desenvolvidos, a idade média para a perda de deambulagdo é de
13~14 anos, enguanto em paises com menos recursos é entre 9~11 anos (Suthar; Sankhyan,
2018).

Estagio 4 — Ndo deambulatério precoce (10~15 anos): a perda da deambulacdo agrava a
situacdo do paciente, aumentando a incidéncia de contraturas e escoliose. Essa deformidade
na coluna vertebral impacta diretamente a capacidade vital respiratéria (Suthar; Sankhyan,
2018; Yiu; Kornberg, 2015).

Estagio 5 — Nao deambulatério tardio (apds 15 anos): neste estdgio ocorre uma piora
significativa da for¢a muscular, caracterizada por fraqueza muscular de membros superiores e
contraturas de membros inferiores (Suthar; Sankhyan, 2018). Também ha& presenca de
cardiomiopatia grave (Falzarano et al., 2015; van Westering; Betts; Wood, 2015). A fraqueza
muscular progressiva prejudica fortemente a respiracdo, causando hipercarbia e hipoxemia,
sendo necessaria ventilagdo assistida por volta de 20 anos de idade (Duan et al., 2021; Suthar;
Sankhyan, 2018). A expectativa de vida dos pacientes estd em torno dos 20 anos, ao final da
adolescéncia, e a morte geralmente ocorre por problemas respiratérios e cardiacos (Duan et
al., 2021).
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2.7 Fatores multissistémicos na distrofia muscular de Duchenne

A crianca com DMD vai apresentar falhas em multiplos sistemas do corpo. Durante o
acompanhamento, € importante haver interacdo de profissionais de varias areas de salde, para
que possam ser providenciados cuidados em todos os sistemas afetados (Topaloglu, 2021).

Esses pacientes possuem mais chances de terem o sistema respiratorio prejudicado. A
crianca pode sofrer de complicacdes como fadiga muscular respiratéria, tamponamento
mucoso, atelectasia, pneumonia e insuficiéncia respiratoria (Birnkrant et al., 2018a). Caso nao
seja tratada, ha o risco de dispneia grave e de internacdes hospitalares prolongadas devido a
atelectasia ou a pneumonia. Em casos mais graves, pode ocorrer parada respiratoria ou
arritmias cardiacas, levando a 6bito (Birnkrant et al., 2018a).

E necessaria a avaliacdo constante da funcdo pulmonar e a realizacdo de
polissonografia (teste da qualidade do sono) para detectar possiveis danos respiratorios, que
tém maior chance de ocorrer na fase ndo deambulatdria (Finder et al., 2004). O tratamento
pode aumentar a deambulacdo do paciente, através de cuidados como a tosse assistida,
recrutamento do volume pulmonar, ventilacdo assistida noturna e ventilacdo ndo invasiva
continua. Ademais, a vacinacao é essencial (Birnkrant et al., 2018a).

No coragéo, a deficiéncia de distrofina se manifesta como uma cardiomiopatia grave
que atinge os pacientes durante o estadgio avancado e ndo deambulatério, acarretando
complicacdes, como arritmias e insuficiéncia cardiaca (Duan et al., 2021; Topaloglu, 2021),
que estdo entre os principais motivos de mortalidade relacionada a essa doenca.

Conforme a doenca piora, 0 miocérdio ndo consegue atender as demandas fisioldgicas
e desenvolve-se a insuficiéncia cardiaca (Birnkrant et al., 2018a). Os sinais e sintomas de
insuficiéncia cardiaca no individuo ndo deambulador sdo frequentemente sutis e
negligenciados; em vista disso, € importante o monitoramento do sistema cardiaco, pois,
devido a imobilidade, a criangca pode ser assintomatica durante a progressdo da doenca. O
monitoramento pode ser feito por ecocardiograma, ressonancia magneética cardiaca e exame
Holter 24 horas. O uso de medicacgdes pode ser iniciado pelos cardiologistas precocemente
para a prevencdo das complicagbes cardiacas, por exemplo, podem ser usados farmacos
inibidores da enzima conversora da angiotensina (ECA) e betablogueadores (Topaloglu,
2021).

Pacientes de DMD também costumam desenvolver fraturas patolégicas vertebrais ou
de ossos longos, em funcdo do uso de esteroides. Mesmo que ndo sejam aparentes, deve ser

mantida uma constante investigacdo para verificar se ha fraturas vertebrais assintomaticas em
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pacientes tratados com o uso de esteroides, utilizando-se absorciometria bifotdnica de raio X
(DEXA) semestral e radiografias da coluna ou radiografias laterais com DEXA (Topaloglu,
2021). O monitoramento endocrinolégico deve atentar ao crescimento prejudicado, a saude
Ossea, a0 metabolismo da glicose e da gordura e ao atraso da puberdade, fatores
comprometidos em pacientes afetados pelos glicocorticosteroides (Birnkrant et al., 2018b;
Topaloglu, 2021). Assim, um endocrinologista pode atuar na equipe para controlar a
intolerdncia a glicose e a obesidade, assim como avaliar a necessidade de bifosfato
intravenoso e orientar a suplementacédo de célcio e vitamina D (Topaloglu, 2021).

S&0 comuns o0s casos de contraturas musculares dos membros (encurtamento dos
musculos que causa deformidade) e escoliose (Case et al., 2018; Duan et al., 2021; Kieny et
al., 2013). Uma caracteristica bem conhecida da doenca é o metabolismo 6sseo prejudicado
pela mineralizacdo dssea reduzida, a qual é afetada negativamente pela corticoterapia,
podendo predispor os individuos a fraturas por compressao (Duan et al., 2021). Problemas
musculoesqueléticos requerem a atengdo de uma equipe multidisciplinar, incluindo
fisioterapeuta, terapeuta ocupacional, especialistas em recuperacao, ortese e cirurgia (Duan et
al., 2021). O paciente podera passar por cirurgias ou intervenc@es ortopédicas, caso sejam
indicadas pela equipe multidisciplinar. Em pacientes deambuladores, o foco dos cuidados
ortopédicos consiste na prevencao de encurtamento dos tenddes de Aquiles, flexores de joelho
e quadril e bandas iliotibiais, por meio de fisioterapia e uso de Orteses para preservar a
estabilidade e a capacidade de deambular. J& nos ndo deambuladores, o cuidado se
concentrard na manutencdo da postura sentada, a fim de prevenir escoliose e contraturas nos
membros inferiores e superiores (Duan et al., 2021).

O paciente pode apresentar disfagia (problemas na degluticdo) como efeito do
tratamento crénico com corticosteroides. E ideal iniciar a terapia gastroprotetora assim que o
sintoma aparece. A alteracdo da motilidade gastrica pode levar posteriormente & colocacao de
tubo de gastrostomia para a desnutricdo, disfagia e aspiracdo (Birnkrant et al., 2018b;
Topaloglu, 2021). Sinais clinicos de envolvimento da musculatura lisa visceral serdo mais
aparentes em adultos com DMD. Outras complicagdes, como constipacdo e doenga do refluxo
gastroesofagico (DRGE), sdo frequentes (Duan et al., 2021).

Além disso, individuos com DMD correm o risco de desenvolver disfuncéo vesical e
do trato urinério, dissinergia vesical hiper-reflexiva e esfincteriano detrusor (distdrbio da
coordenacdo muscular), resultando em urgéncia urinaria, retencdo e hesitacdo de fluxo,
sintomas que requerem monitoramento do sistema uroldgico. Pacientes com DMD avangada

vao apresentar complicacGes frequentes relacionadas a disfuncdo renal, agravada pela
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ingestdo inadequada de liquidos e pelo uso de diuréticos (que podem ser prescritos por
cardiologistas para o0 monitoramento da insuficiéncia cardiaca associada ao edema); nesses

casos, devem ser encaminhados a um especialista renal (Duan et al., 2021).

2.8 Cognicéo e distrofia muscular de Duchenne

Os meninos acometidos pela DMD possuem o dobro de incidéncia de problemas
cognitivos e neuropsiquiatricos comparados com a populacdo em geral. Cerca de 30% das
criancas com a doenga tém deficéncia intelectual, transtorno do espectro autista (TEA),
transtorno de déficit de atencdo (TDAH), ansiedade, transtorno obsessivo-compulsivo (TOC),
e em estagios avancados da doenca, ha registros de defeitos estruturais cerebrais (Duan et al.,
2021; Hendriksen; Vles, 2008; Mercuri; Muntoni, 2013).

A comorbidade neurocomportamental mais comum associada a DMD é o TDAH. Em
um estudo piloto de Steele et al. (2008) com 10 criancas e adolescentes com DMD, a
porcentagem de individuos com TDAH entre os pacientes foi de até 50%. Nenhuma relacédo
foi encontrada entre TDAH e o nivel de deambulacéo e regime de corticosteroides (Banihani
etal., 2015).

Também tem sido relatada em meninos com DMD uma incidéncia de TEA de 4% a
37% (Banihani et al., 2015), bem como uma associagéo entre TEA e mutaces da DMD (Wu
et al., 2005). Em estudo coorte realizado por Wu et al. (2005) com 158 pacientes com DMD,
62,5% apresentaram TEA em mutacGes que interrompem a isoforma da distrofina Dp140
(éxon 45-55). Assim, o risco de problemas emocionais, como ansiedade e depressdo, tem o
dobro de incidéncia do que em crian¢as sem DMD (Banihani et al., 2015).

Pelo comprometimento cognitivo, pode haver atraso na fala e no aprendizado (Duan et
al., 2021). Alguns estudos evidenciam que criangas com DMD possuem mais dificuldade
durante a aprendizagem, pois demonstram fraquezas na consciéncia/processamento
fonologico, combinadas com problemas na memoria verbal de curto prazo (40% tém
problemas de leitura). Evidéncias apontam que as areas de escrita € matematica também
podem ser afetadas (Banihani et al., 2015).

Diante disso, deve ser dada atencdo ao monitoramento de disturbios do
neurodesenvolvimento e neuropsicolégicos (Duan et al., 2021; Topaloglu, 2021). Assim que
h& o diagndstico de DMD, deve-se encaminhar o paciente para avaliacfes neuropsicoldgicas
e, a depender dos resultados desses testes, pode ser necessario o apoio educacional a crianca,

cada vez mais realizado como parte da rotina de cuidados (Duan et al., 2021).
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2.9 Diagnostico na distrofia muscular de Duchenne

O diagnostico geralmente comeca na primeira infancia, quando ha a percepcdo dos
primeiros sinais, como fraqueza muscular, alteracdo da marcha, sinal de Gowers, dificuldade
para subir escadas e se levantar ((Birnkrant et al., 2018b; Duan et al., 2021). E importante
evitar o atraso no diagnostico, encaminhando-se o paciente a um especialista neuromuscular
(Birnkrant et al., 2018b). O diagndstico considera o atraso no desenvolvimento ou aumento
das concentracbes de enzimas séricas, como alanina aminotransferase, aspartato
aminotransferase, lactato desidrogenase ou CK. Ocasionalmente, um aumento da
concentragdo de alanina aminotransferase, aspartato aminotransferase ou lactato
desidrogenase leva a um foco inadequado na disfuncao hepatica, retardando o diagndstico de
DMD (Birnkrant et al., 2018b).

Em geral, o primeiro teste confirmatério sera o de delecdo e duplicacdo do gene da
distrofina, pois 70% dos pacientes com a doenga tém dele¢do ou duplicacdo de um éxon nesse
gene. O teste sera feito por amplificacdo de sonda dependente de conexdo multiplex (MLPA)
ou hibridizacdo genémica comparativa. A técnica de PCR s6 pode detectar delecdes, sendo
assim, a identificagcdo dos limites de uma mutacdo de dele¢do ou duplicagédo por MLPA ou
hibridizacdo gendmica comparativa pode indicar se a mutagdo é prevista para preservar ou
interromper o quadro de leitura (Birnkrant et al., 2018b). Se ambos os testes forem negativos,
deve ser realizado o sequenciamento genético para rastrear tipos restantes de mutacGes
atribuidas a DMD (aproximadamente 25%-30%). Também deve ser feita a bidpsia muscular
(somente serd indicada se 0 sequenciamento genético ndo encontrar mutacdo) para verificar a
presenca da distrofina por exame imuno-histoquimico de criossec¢des teciduais, ou por teste
Western Blot de um extrato de proteina muscular (Birnkrant et al., 2018b; Sun et al., 2020).

Birnkrant et al. (2018b) sugerem a utilizacdo do esquema exibido na Figura 3 quando

houver suspeita de um caso de DMD.
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Se ndo ha histérico

Se houver histérico familiar de DMD
Aumento inexplicado das familiar de DMD Ainda ndo estd andando por volta
transaminases Qualquer suspeita de fungdo 16-18 meses, sinal de Gowers, ou
muscular anormal andar na ponta dos pés (qualquer

idade, especialmente < 5 anos)

A

Creatina quinase| Teste para creatina Creatina quinase
ndao aumentada | quinase sérica aumentada

Testes de eliminacido
ou duplicacdo do gene
em DMD

|
' '

LA el Mutagao encontrada
encontrada
Nenhuma mutagao | Sequenciamento
encontrada genético
\
Biépsia muscular » Distrofina presente
' ‘
Distrofina presente Mutagdo encontrada
A\ v Y Y
DMD |rr’\pr.ovavel, cons!dere > Diagnéstico de DMD
diagnosticos alternativos

Figura 3 — Quando suspeitar de distrofia muscular de Duchenne
Legenda: DMD - Distrofia muscular de Duchenne.
Fonte: Adaptado de Birnkrant et al., 2018b.

2.10 Tratamento

O tratamento consiste no alivio dos sintomas e retardo das eventuais complicagdes,
sendo idealmente realizado por uma equipe multidisciplinar (Duan et al., 2021; Sun et al.,
2020). Devido a cardiomiopatia grave, a presenca de um cardiologista € essencial desde o
diagnostico. Fonoaudidlogos também exercem um papel importante, pois 0s meninos com
DMD podem apresentar problemas cognitivos e comprometimento na fala. Outros
especialistas, como pneumologistas, também vado acompanhar a crian¢a no tratamento
(Birnkrant et al., 2018a, 2018b; Duan et al., 2021).
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A terapia com glicocorticoides é considerada o padrdo-ouro para o retardo da
progressdo da doenca, resultando em prolongamento do estagio de deambulacdo, melhora da
funcdo muscular, retardo da escoliose, dos problemas respiratdrios e da cardiomiopatia. Esse
tratamento, porém, estd associado a uma série de efeitos colaterais, como o ganho de peso,
puberdade atrasada, crescimento reduzido, risco aumentado de fraturas e alteragdes
comportamentais (Falzarano et al., 2015), os quais podem ser reduzidos ao se encontrar o
padrdo ideal da terapia. Por isso, deve-se estar ciente e preparado para as adversidades, e a
equipe multidisciplinar, mesmo depois que o paciente perde a deambulagéo, tem a missao de
manter sua funcdo muscular e evitar contraturas (Birnkrant et al., 2018b; Falzarano et al.,
2015).

O uso de glicocorticoides é a Unica terapia a base de agentes farmacoldgicos que
possui seus beneficios documentados, tendo sido sugerida pela primeira vez em 1975 e
testada para definicdo da dose ideal, idade de inicio e frequéncia. Os glicocorticoides mais
usados no tratamento de DMD séo a Prednisona/Prednisolona e o Deflazacort, que podem ser
administrados de forma diaria ou intermitente. Ambos os farmacos s&o eficientes em curto
prazo, melhorando forca e fungdo muscular (Balaban et al., 2005; Moxley et al., 2010).

Apobs recentes testes de farmacoterapia em doencas raras, 0 uso do medicamento
Translarna (atalureno) foi aprovado por varios paises, sob alguns regulamentos, como parte
do tratamento para cerca de 10% dos pacientes com DMD (Hoffman, 2020). Sob a forma de
uma molécula oral tomada diariamente, o atalureno € uma terapia que busca reverter as
mutacdes genéticas da DMD por meio de uma correcdo durante a transcri¢do da proteina
distrofina: o atalureno fard o readtrough ribossdémico do RNAm desse cédon, permitindo a
formagdo completa da proteina distrofina (Falzarano et al., 2015; Hoffman, 2020). Ressalta-se
que o atalureno ¢ classificado como uma “molécula modificadora de doenga”, sendo assim,
ndo € considerada uma cura (Topaloglu, 2021). O tratamento em longo prazo com esse
farmaco ndo é uma opcdo, pois ainda ndo ha evidéncias de eficacia clinica, e outros
compostos quimicos estdo sendo examinados para se identificar um medicamento de
readthrough com um perfil de segurancga e eficacia comprovado (Duan et al., 2021; Hoffman,
2020). Assim, a farmacoterapia mais comumente utilizada na DMD ainda sdo o0s

corticosteroides diarios, apesar de seus efeitos colaterais (Hoffman, 2020).
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2.10.1 Reabilitacdo na distrofia muscular de Duchenne

O tratamento fisioterapico na DMD consiste em alongamentos para prevenir ou
minimizar contratura. Na fase inicial dos sintomas da doenca, dos 2 aos 7 anos de idade, deve-
se indicar e estabelecer um programa de alongamentos preventivos, do tipo ativos, ativo-
assistidos e/ou passivos nas articulagbes do tornozelo, quadril e joelho, com constancia de 4 a
6 dias por semana, podendo ser realizados em domicilio ou por profissionais em clinicas,
porém a pratica de exercicios excéntricos ou exercicios de resisténcia maxima ou alta acelera
a progressdo da doenca e induz ao risco de lesdo da fibra muscular e dano estrutural. A
atividade muscular na reabilitagdo da DMD deve ser planejada considerando o tipo de
exercicio, a frequéncia e a intensidade mais benéficos para a prevencéo da atrofia por desuso.
As atividades devem ser limitadas a manutencdo do equilibrio postural, da forca e da funcéo,
e a boa resposta motora a informacao sensorio-motora (Araujo et al., 2018; Case et al., 2018).

Estudos indicam a recomendacdo do uso da AFO desde a fase 2 da DMD, e salientam
sua importancia na reabilitacdo durante a deambulacédo e apds a perda da deambulacéo, pois
da suporte a posicdo do pé para o alongamento passivo prolongado, auxiliando a manter o
alinhamento postural. O uso noturno da AFO durante o repouso promove o alongamento,
dessa forma, previne e minimiza contraturas progressivas nos pés. Conclui-se que o uso da
AFO melhora o alinhamento biomecénico, previne contraturas musculares e deformidades
Osseas (Araujo et al., 2018; Case et al., 2018; Jansen et al., 2013; Lott et al., 2021).

Durante a transicdo entre a fase em que 0s sintomas se acentuam e o inicio da perda da
deambulacéo, é preconizado o uso de cadeira de rodas para locomocéo, a fim de minimizar o
gasto energético e evitar quedas. Isso se da antes da perda completa da marcha, quando o
paciente ainda tem a capacidade de deambular, mas apresenta marcha domiciliar ou apenas
para curtas distdncias. Nesse momento, maior atencdo deve ser dada as avaliagdes
respiratorias e cardiolégicas para melhor se investigar sintomas silenciosos, como 0s
distarbios do sono, porque, apds a primeira década, os meninos com DMD sofrem um
declinio consideravel e podem precisar de intervencdo ventilatoria (Araujo et al., 2018;
LoMauro; D’Angelo; Aliverti, 2017; Williamson et al., 2019).

Com a progresséao da doenca na fase tardia, como a escoliose se faz presente na grande
maioria dos meninos e rapazes com DMD, é necessaria a aquisicdo de uma cadeira de rodas
motorizada, com apoio para 0s bracos e assento personalizado. A fraqueza muscular
progressiva € notada também na musculatura respiratdria, 0 que se observa pela diminuicéo

do volume corrente, hipoventilagdo, dessaturacdo noturna e tosse ineficiente. Nessa fase, €
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iniciado o uso da ventilagdo mecénica invasiva para prevenir os distarbios respiratorios do
sono (Araujo et al., 2018; LoMauro; D’ Angelo; Aliverti, 2017).

Jansen et al. (2013) destacaram, em seu estudo, a importancia do treinamento assistido
de bicicleta para membros superiores e inferiores, indicando que o treinamento, quando
realizado durante 24 semanas, atrasa significativamente a deterioracdo funcional secundéria e
é seguro para individuos deambulantes e ndo deambulantes. A préatica de atividades ou
exercicios aerdbicos de intensidade subméaxima e regular, como a natacéo, a hidroterapia ou 0
ciclismo assistido em bicicleta ergométrica, tem recomendacdo na literatura por mostrar
resultados positivos e seguros para a manutengdo funcional dos pacientes com DMD, desde
que se respeite a necessidade de descanso e conservacdo de energia e sejam evitados 0s
exercicios excéntricos e de alta resisténcia (Hammer et al., 2022; Jansen et al., 2013; Sherief;
Abd; Ali, 2021).

2.11 Marcha

A marcha pode ser caracterizada como o padrdo de movimento que permite que uma
pessoa se desloque de um lugar para outro. E um processo complexo que requer a integracio
adequada de varios masculos, nervos e articulagdes, e consiste em uma sucessdo de acdes
fisicas que envolvem o movimento dos membros inferiores. Dessa forma, o ciclo da marcha é
o intervalo entre dois toques de calcanhar sucessivos do mesmo pé (passo) (Barnett, 1956;
Cicirelli et al., 2022).

Também é conhecida como passada e basicamente compreende duas grandes fases: a
fase de apoio e a fase de balango, que se alternam para cada perna (Figura 4).



37

(12222

Suporte Duplo | Suporte Simples Suporte Duplo Il

Resposta ' Apoio” . APoio Pré-balanco B_algpgo . Balanglo. Ba!ango
de carga | |intermedirio final inicial intermedidrio final
Balanco

Contato
inicial

Passada

(Ciclo da marcha)

Figura 4 — Divis@es do ciclo da marcha
Fonte: Perry e Burnfield, 1992.

2.11.1 Fases da marcha

A fase de apoio inicial, ou fase de contato inicial, comeca quando o calcanhar toca o
chdo. Nesse momento, o corpo estad sendo apoiado pelo pé e o musculo quadriceps inicia a
contracdo para controlar a descida do pé. Depois, vem a fase de apoio médio, na qual o peso
do corpo ¢é transferido do calcanhar para a regido central do pé — os musculos da panturrilha,
como o gastrocnémio e o séleo, contraem-se para impulsionar o corpo para frente. A fase
seguinte € a de apoio final, quando o calcanhar sai do chdo e a maior parte do peso é
transferida para a parte anterior do pé, e os masculos da panturrilha continuam a se contrair
para fornecer forca adicional ao movimento. Logo ap6s, ocorre a fase de balanco inicial, na
qual a perna oposta ao pé que estd no chdo comeca a se mover para frente. Assim, 0
quadriceps controla a extensdo do joelho, enquanto os musculos flexores do quadril, como o
iliopsoas e o reto femoral, auxiliam o levantar da perna. Inicia-se, entdo, a fase de balango
médio, em que a perna é levada para frente e passa pelo ponto mais distante da marcha; nesse
ponto, os musculos flexores do quadril continuam a se contrair para elevar a perna e 0s
musculos extensores do joelho ajudam a controlar o movimento. Por dltimo, tem-se a fase de

balanco final, que ocorre no instante em que a perna esta se movendo para frente e se prepara
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para tocar o chdo; novamente, os musculos flexores do quadril relaxam e os musculos
extensores do joelho e dorsiflexores do tornozelo (como o tibial anterior) iniciam a contragédo
para posicionar o pé adequadamente para o contato com o solo (Barnett, 1956; Cicirelli et al.,
2022).

Segundo Contini, Gage e Drillis (1965), o humano tem seu centro de massa
geralmente acima do eixo de suporte equivalente e estd constantemente em um estado de
equilibrio instavel, sendo dependente de acGes musculares reflexas para manter sua posicao
vertical. Se manter-se nessa posic¢éo € dificil, caminhar € uma atividade ainda mais complexa;

€ um processo sequencial de queda e recuperacao.

A locomogdo humana envolve a transformacdo de uma série de movimentos
angulares controlados que ocorrem simultaneamente nas vérias articulaces.
Também se preocupa com a transformacéo dessas rotagdes nas articulagdes no que é
essencialmente movimento de translacdo do centro de gravidade do corpo como um
todo. Normalmente, cada movimento tem uma estrutura harmoniosa de padrdo que
pode ser analisada em termos de tempo, espago, velocidade, aceleragéo e forga. O
padrdo temporal da marcha, por exemplo, consiste em duas ou mais fases distintas
que compdem cada ciclo. As subdivisdes — a fase de balanco ou propulsiva e a fase
de apoio ou postura — criam um padrdo fixo de marcha (Contini; Gage; Drillis, 1965,
p. 426).

Meninos com DMD, na primeira infancia, entre 3 e 5 anos de idade, apresentam
alteracfes na marcha, causadas pela fraqueza nos musculos das pernas e dos quadris. As fases
da marcha e o ciclo da marcha como um todo sdo comprometidos a partir dos 8 anos de idade
e, com a progressao da doenca, os pacientes podem desenvolver a marcha anserina, na qual o
quadril se move para frente e o tronco é levado para tras, o0 que ajuda a compensar a fraqueza
muscular (Sienko Thomas et al., 2010). Em estagios mais avancados, muitos pacientes sao
incapazes de caminhar de maneira independente e podem precisar, para garantir a seguranga e
a eficiéncia na locomog&o, de dispositivos de auxilio a mobilidade, comumente cadeiras de
rodas (Kiefer et al., 2019).

Os musculos envolvidos na marcha séo afetados de forma desigual na DMD. Os
musculos da panturrilha, essenciais para 0 movimento do tornozelo e para impulsionar o
corpo para frente durante a marcha, sdo os mais afetados precocemente na doenga. Em
decorréncia da fraqueza dos musculos extensores do quadril e joelho, ha também perda de
forca muscular durante a fase de apoio e oscilagdes articulares excessivas durante a fase de
balanco, o que reduz a estabilidade e o controle durante 0 movimento da perna na

deambulacgéo (Sienko Thomas et al., 2010).
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J& a marcha em equino (tip-toe gait) é caracterizada por um aumento da flexao plantar
do pé. Pode ocorrer devido a fraqueza dos musculos dorsiflexores do tornozelo, resultando em
uma postura na ponta dos pés durante a marcha (Goudriaan et al., 2017).

Sendo assim, a andalise da marcha em pacientes com DMD é fundamental para
compreender a fase da doenca, avaliar o impacto de intervencGes terapéuticas (uso de Orteses
e cadeiras de rodas, além de medicamentos especificos, como corticosteroides) e identificar
alteracdes especificas que visam retardar a progressdo da doenca e melhorar a qualidade de
vida dos pacientes (D’Angelo et al., 2009).

2.12 Tipos de drtese para membros inferiores e sua aplicabilidade na distrofia muscular

de Duchenne

Os meninos com DMD apresentam deformidades em membros inferiores como
consequéncia da degeneracdo muscular progressiva e das contraturas musculares que levam a
gueda do pé e a deformidade em equino. Essa posi¢do equina do pé pode ocasionar maior
contato do antepé com o chdo, aumentando a contratura muscular e a deformidade dssea
devido ao impedimento do contato total do calcanhar. Consequentemente, ocorrem
compensacOes na marcha em razéo da alteracdo da linha da gravidade e das forcas de reacédo
no solo que atuam nas articulagGes do joelho e do quadril (Alemdaroglu et al., 2014; Tiwari;
Tiwari, 2022).

As Orteses de membros inferiores sdo importantes para auxiliar na marcha, na
manutencdo da postura adequada, na estabilidade articular e no alinhamento biomecéanico,
prevenindo contraturas musculares e deformidades Osseas, além de ajudar os pacientes
ambulatoriais a alcancarem padr6es de marcha préximos do normal (Gupta et al., 2016; Souza
et al., 2016). A recomendacdo do uso de oOrtese leva em consideracdo a fase em que o paciente
se encontra, podendo ser indicada para manutencdo da marcha, correcdo de pé equino, suporte
a deambulacéo (fazendo a distribuicdo do peso sobre 0 pé) e no pos-operatorio da cirurgia de
alongamento de tenddo, quando necessario (Alemdaroglu et al., 2014; Do, 2002; Nazha et al.,
2023).

Existem diversas Orteses disponiveis para membros inferiores que podem ser utilizadas
em pacientes com DMD. Cada tipo é nomeado pela primeira letra das articulagdes ou
segmentos anatdmicos que abrangem. As Orteses para membros inferiores sdo categorizadas

da seguinte forma:
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Orteses de pé (FOs): a FO se estende da parte de tras do pé até um ponto imediatamente
além das cabecas metatarsais. Esse dispositivo é utilizado para ajustar o pé anormal,
restaurando a biomecéanica do membro inferior. Conceitualmente, existem trés tipos principais
de FO: dispositivos macios ou acomodativos, dispositivos semirrigidos ou intermediarios, e

dispositivos rigidos ou corretivos (Tiwari; Tiwari, 2022) (Figura 5).
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Figura 5 — Orteses de pé
Fonte: Adaptado de Tiwari e Tiwari, 2022.

Orteses tornozelo-pé (AFOs): sdo usadas para diminuir o peso e reparar anormalidades. Para
Gupta et al. (2016), as principais funcbes das AFOs sdo: suporte e estabilidade: fornecer
suporte e estabilidade ao tornozelo e pé, ajudando a controlar 0s movimentos excessivos e
evitando a instabilidade articular; controle da marcha: auxiliar na melhoria da marcha,
fornecer suporte adequado para os musculos enfraquecidos e compensar a fraqueza muscular;
prevencdo de quedas: ajudar a evitar quedas, fornecendo suporte e melhorando a estabilidade
do tornozelo e pé durante a marcha; correcdo de deformidades: corrigir deformidades que
aparecem em alguns casos, como pé equino (ponta do pé voltada para baixo) ou pé plano
(arco do pé reduzido); melhoria da eficiéncia da marcha: fornecer suporte adequado,
aumentando a eficiéncia da marcha e reduzindo o gasto energético durante a locomocéo
(Figura 6).
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Figura 6 — Orteses tornozelo-pé
Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.
Fonte: Adaptado de Gupta et al., 2016.
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Orteses de joelho (KOs): as KOs aliviam o peso da articulagio do joelho. As principais
indicacOes das KOs sdo para estabilizagdo, ou prevengdo de movimentos indesejados. S&o
agrupadas de acordo com a funcao pretendida: a profilatica diminui as chances de lesdo do
joelho para as pessoas que participam de atividades de alto risco ou tém historico de disfuncao
do joelho; a reabilitadora protege um joelho lesionado ou tratado cirurgicamente até que haja
cicatrizagao tecidual suficiente; as funcionais do joelho mantém a estabilidade biomecénica
durante atividades regulares quando os ligamentos séo incapazes de realiza-lo. Estas oOrteses
sdo usadas para fornecer suporte ao joelho e ajudar a estender a perna durante a marcha.
Podem auxiliar na prevencgéo de contraturas musculares e na melhoria da mobilidade (Tiwari;
Tiwari, 2022) (Figura 7).

PROFILATICA

REDUTOR DE
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Figura 7 — Orteses de joelho
Fonte: Adaptado de Tiwari e Tiwari, 2022.

FUNCIONAL

Orteses joelho-tornozelo-pé (KAFOs): sdo projetadas para substituir deficiéncias

biomecanicas do pé, tornozelo e joelho. Sdo confeccionadas com plastico e plastico-
metal, ou plastico e plastico-couro, e podem ser usadas unilateralmente ou
bilateralmente. Abrangem o joelho, tornozelo e pé, fornecendo suporte, estabilidade e
controle adequado aos membros inferiores. As KAFOs desempenham um papel
importante no tratamento e gerenciamento de condi¢bes que afetam a funcdo dos
membros inferiores, proporcionando maior mobilidade e qualidade de vida ao paciente
(Tiwari; Tiwari, 2022) (Figura 8).
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Figura 8 — C')rtesges joelho-tornozelo-pé
Legenda: KAFO — Ortese joelho-tornozelo-pé.
Fonte: Adaptado de Tiwari e Tiwari, 2022.

Orteses quadril-joelho-tornozelo (HKAFOs): as HKAFOs séo dispositivos ortopédicos
abrangentes que fornecem suporte, estabilidade e controle as articulagdes do quadril, joelho e
tornozelo. Auxiliam no tratamento e gerenciamento de condi¢cbes neuromusculares,

permitindo uma mobilidade mais funcional e melhorando a qualidade de vida dos individuos

que as utilizam (Tiwari; Tiwari, 2022) (Figura 9).
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Figura 9 — Orteses quadril-joelho-tornozelo
Legenda: HKAFO — Ortese quadril-joelho-tornozelo.
Fonte: Adaptado de Tiwari e Tiwari, 2022.
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As AFOs e KAFOs sao os tipos de ortese de membros inferiores mais utilizados para
fornecer suporte e estabilidade ao joelho, tornozelo e pé. A AFO é frequentemente prescrita
em estégios iniciais da DMD, quando a fraqueza muscular comeca a afetar a estabilidade e a
fungéo do tornozelo e do pé (Eagle, 2002).

Outras orteses para membros inferiores podem ser indicadas conforme a progressao da

doenca e as necessidades especificas de cada paciente, como as citadas anteriormente. A
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escolha da értese mais adequada é feita por um profissional de salde especializado (Souza;
Cezarani; Mattiello-Sverzut, 2015).

O uso correto das orteses no tempo ideal da doenca propicia alinhamento corporal e
estabilidade dos membros, controlando passivamente tanto a postura quanto a marcha do
paciente. O estudo de Alemdaroglu et al. (2014) evidenciou que o uso da AFO melhora o
desempenho da distribuicdo de peso do pé por meio de um contato da plantiflexdo durante a
deambulacéo, o que foi demonstrado em testes de desempenho cronometrados que avaliaram
a limitacao da capacidade dos musculos flexores dorsais do tornozelo, os quais tém bastante
importancia na transferéncia do peso do corpo para a frente.

Um ponto a ser destacado refere-se ao uso diurno ou noturno. As AFOs de repouso
para uso diurno ou noturno ajudam a manter ou retardar a perda do comprimento dos
musculos flexores plantares do tornozelo, portanto sdo imprescindiveis no cuidado a meninos
e rapazes com DMD (Townsend; Tamhane; Gross, 2015).

O uso noturno da AFO ajuda na reducdo do declinio funcional e a capacidade de
marcha € prolongada, pois retarda o desenvolvimento de contratura em flexdo plantar do
tornozelo nesses pacientes (Hyde et al., 1982; Scott et al., 1981).

Quanto aos graus de articulagdo, existem dois tipos de AFO: articuladas e ndo
articuladas (fixas). As AFOs articuladas séo dispositivos de duas pecas compostas de
termoplasticos leves ou compdsitos de carbono conectados por juntas, e as nao articuladas sao
pecas Unicas feitas com materiais termoformaveis leves, como polietileno ou polipropileno. A
AFO articulada permite o movimento controlado do tornozelo, enquanto a AFO ndo

articulada é mais rigida, fornecendo um suporte estatico (Nazha et al., 2023).
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3. JUSTIFICATIVA

A DMD ¢ a forma mais comum e grave das distrofinopatias (Hoffman; Brown Junior;
Kunkel, 1987). A doenca é caracterizada por fraqueza muscular progressiva, sintomas
respiratérios e alteragdes cardiacas, além de perda consideravel de fibras musculares e
deposicdo de gordura, ocorrendo a substituicdo do tecido muscular por tecido conjuntivo
(Brandsema; Darras, 2015; LaPelusa; Kentris, 2023).

Dentre as caracteristicas comuns na DMD, estdo a marcha anserina, dificuldade de
subir escadas, correr e pular, a hipertrofia do gastrocnémio e o sinal de Gowers positivo. A
presenca deste Ultimo marca 0 momento em que se observa a diminuigdo da forca muscular e
a progressao da doenca (LaPelusa; Kentris, 2023).

Entre 6 e 11 anos de idade, a fraqueza muscular leva a maior dependéncia de uso de
Orteses estabilizadoras das articulacdes para a deambulacdo e, posteriormente, ocorre a perda
da marcha e a necessidade do uso de cadeira de rodas (Brandsema; Darras, 2015; Yiu;
Kornberg, 2015).

De acordo com a literatura, as AFOs ajudam a manter uma pisada adequada enquanto
0s pacientes caminham e trazem beneficios quanto aos danos na pele e nas articulagdes, desde
que o paciente esteja deambulando.

Contudo, apesar da importancia dessa ferramenta terapéutica, apés ampla busca de
publicacGes sobre DMD x AFO, em diversos bancos de dados, foram encontrados poucos
artigos que tratassem de aspectos essenciais relativos ao uso da AFO. Essa escassez de
literatura, bem como a larga experiéncia clinica do autor e seus orientadores, tornam este
projeto de grande relevancia para a comunidade cientifica.

Por fazer parte do grupo de pesquisa clinica em doencas neuromusculares da
Universidade Federal do Rio de Janeiro (UFRJ) hé 15 anos, pela observacéo das alteragdes de
marcha e da piora no prognéstico quando o paciente perde a deambulacdo (e, por
consequéncia, a postura ortostatica), e pelo envolvimento do autor e seus orientadores nos
cuidados e acompanhamento dos pacientes com doencgas neuromusculares, ha suspeita de que
essa intervencédo (uso de AFO) ndo venha sendo seguida de forma adequada.

Com este estudo, pretende-se minimizar duvidas primordiais dos profissionais, para
que identifiqguem e utilizem da melhor forma possivel os auxilios terapéuticos que a ciéncia
hoje possibilita, melhorando, assim, a qualidade de vida do paciente com DMD.

Portanto, justificamos o presente trabalho devido a escassez de informagfes na

literatura, a necessidade de melhor compreender a restricdo da amplitude das articulagdes e a
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conduta do uso da értese, a disponibilidade de pacientes com DMD no Centro de Referéncia
para Doengas Neuromusculares do Instituto de Puericultura e Pediatria Martagdo Gesteira
(IPPMG)/UFRJ, e a necessidade de instrumentalizacdo para o desenvolvimento de novos
estudos.
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4. OBJETIVOS

4.1 Objetivo geral

Analisar 0 uso de oOrtese tornozelo-pé (AFO) nos pacientes com distrofia muscular de

Duchenne (DMD) atendidos numa instituicao de referéncia do estado do Rio de Janeiro.

4.2 Obijetivos especificos

1)

2)

3)
4)

5)

6)

7)

8)

Descrever o perfil dos pacientes com DMD no que se refere a idade cronolégica,
idade da marcha independente, idade dos primeiros sintomas, idade da primeira
consulta, idade do diagnostico, idade da perda da marcha, tempo entre 0s primeiros
sintomas e a perda da marcha, tempo entre o diagndstico e a perda da marcha, uso
de corticosteroide ou outra indicagao e fase atual da DMD;

Descrever como ocorre a obtencdo (local onde a AFO é confeccionada e tempo de
confeccdo da AFQO) e o uso da AFO a partir das variaveis: tipo de AFO, fase da
doenca em que a AFO é indicada, periodo em que a AFO é usada, tempo de uso de
AFO em meses, tempo de uso de cada tipo de AFO, tempo de uso da AFO em cada
periodo do dia, tempo total do uso de AFO em horas, tempo total do uso de AFO
enguanto deambula e tempo total do uso de AFO ap0és a perda da marcha;
Descrever a frequéncia semanal de fisioterapia dos pacientes com DMD;

Descrever a avaliacdo funcional e estrutural dos pacientes com DMD a partir da
escala Medida de Funcdo Motora (MFM) (global e por dominio) em cada fase da
doenca;

Descrever a resisténcia ao esforgo dos pacientes com DMD a partir do teste de
caminhada de 6 minutos (TC 6m);

Descrever a goniometria dos pacientes a partir da angulacéo e grau de angulacéo do
tornozelo, partindo da plantiflexao para a dorsiflexao dos pés direito e esquerdo;
Descrever a relacdo entre a funcionalidade, a resisténcia ao esforco e a goniometria
de pacientes que ndo usam (usaram) AFO enquanto deambulantes e de pacientes
que usam (usaram) AFO enquanto deambulantes;

Descrever a relacdo entre a funcionalidade, a resisténcia ao esforco e a goniometria

de pacientes dos trés grupos: que ndo usam (usaram) AFO enquanto deambulantes,
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10)
11)

12)

13)

14)

15)

16)

17)

47

que usam (usaram) AFO em baixa frequéncia enquanto deambulantes, e que usam
(usaram) AFO em alta frequéncia enquanto deambulantes;

Descrever a correlacdo entre as variaveis quantitativas e ordinais do estudo;
Descrever a associagdo de varidveis quantitativas com a indicacéo de AFO;
Descrever a associacdo do uso de AFO enquanto deambulante com a perda da
marcha;

Descrever o impacto do uso da AFO em alta frequéncia na deambulacdo dos
pacientes com DMD, desde os primeiros sintomas até a perda da marcha;

Estimar a frequéncia relativa global de pacientes com DMD que apresentam TEA
ou TDAH; a frequéncia relativa global de pacientes com DMD em tratamento que
perderam a marcha (ndo deambulam); e a frequéncia relativa global de pacientes
com DMD com indicacao de AFO pelo profissional de saude;

Estimar a frequéncia relativa de pacientes com DMD que usam AFO (global e
dentre os que tiveram indicacdo do uso de AFO);

Estimar a frequéncia relativa global de pacientes com DMD com orientacdo para
fisioterapia pelo profissional de salde e a frequéncia relativa de pacientes com
DMD que fazem fisioterapia regularmente (global e dentre os que tiveram
orientagdo para fazer fisioterapia);

Estimar a frequéncia relativa global de tratamento cirdrgico dos membros
inferiores;

Estimar a incidéncia de Obito de pacientes com DMD no periodo de

acompanhamento.



48

5. METODOS

5.1 Local do estudo

Ambulatério de Neuropediatria do IPPMG, pertencente a UFRJ, que funciona como
um Centro de Referéncia em Doencas Neuromusculares, participa de estudos clinicos
nacionais e internacionais e possui equipe treinada na conducdo de avaliacGes clinicas e
funcionais. A aplicacdo da avaliacdo MFM e da goniometria foi realizada no Nucleo de

Reabilitagdo e Desenvolvimento Neuropsicomotor (RDN).

5.2 Tipo de estudo

Estudo transversal e descritivo. Primeira etapa: coleta de informagdes nos prontuarios
de pacientes com DMD do banco de dados do servigo (projeto banco de dados de doenca
neuromuscular). Segunda etapa: avaliacdo presencial dos pacientes através do MFM (32 ou
20), medida do angulo de dorsiflexdo utilizando goniémetro, TC 6m, com verificacdo de

informacdes adicionais (a partir de questionario estruturado voltado ao cuidador).

5.3 Amostra

Primeira etapa: retrospectiva — analise de 181 prontuarios disponiveis no arquivo do
IPPMG e que faziam parte do banco de dados do Servico de Neuropediatria do mesmo
instituto. A coleta dos dados dos prontuérios foi realizada nos meses de janeiro e fevereiro de
2020.

Segunda etapa: atual — pacientes com DMD que concordaram em participar apos
lerem e assinarem o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) (APENDICE 1) e
o Termo de Assentimento (TALE) (APENDICE 2). Todos os pacientes acompanhados no
Ambulatério de Neuropediatria do IPPMG foram incluidos na pesquisa. Os dados foram

coletados entre os meses de margo e dezembro de 2022.
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5.4 Critérios de elegibilidade

5.4.1 Critérios de inclusdo

Criancas com diagnostico clinico de DMD, confirmado por pesquisa molecular ou
biopsia muscular, acompanhadas no Servico de Neuropediatria do IPPMG, e que aceitassem
participar do estudo mediante assinatura do TCLE (APENDICE 1) e do TALE (APENDICE
2).

5.4.2 Critérios de exclusdo

Craincas incapazes de compreender as orientacfes para a execucdo dos testes, em
funcdo de deficiéncia mental grave, de acordo com avaliacdo prévia registrada em prontuario,

ou submetidas a cirurgia recente nos membros inferiores.

5.5 Coleta de dados

As criangas e adolescentes do sexo masculino com DMD e seus respectivos
responsaveis foram convidados a participar do estudo quando vieram a consulta de rotina.
Foram entregues o TCLE (APENDICE 1) e o TALE (APENDICE 2) em duas vias. O
paciente e seu responsavel tiveram oportunidade de fazer perguntas sobre a pesquisa e,
somente apds a sua compreensdo, puderam consentir/assentir ou néo.

Aqueles que consentiram/assentiram foram avaliados, ap6s a consulta da
neuropediatria, no Ambulatério de Fisioterapia do Nucleo RDN, localizado no mesmo andar,
onde ha todo o equipamento necessario para a aplicagdo dos testes. As primeiras avaliacGes
foram o0 MFM e a gonometria, em que 0s pacientes comecavam deitados (deambulantes e ndo
deambulantes). Depois, 0s que ndo deambulavam seguiam 0s testes na cadeira de rodas; e 0s
deambulantes, na cadeira e de pé, finalizando com o TC 6m. A entrevista com os cuidadores

ocorreu apos a finalizagdo dos testes, utilizando-se a ficha de coleta de dados (APENDICE 3).
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5.6 Avaliag0Oes e questionarios

5.6.1 Detalhamento dos instrumentos utilizados

5.6.1.1 Medida de funcdo motora (MFM-32)

A avaliacdo com o0 MFM-32 ¢ realizada nas posturas supino, sentado e de pé, seguindo
0 protocolo estabelecido. Inclui um total de 32 itens (estaticos e dinamicos) organizados em

sequéncia légica, os quais foram preenchidos na folha de escore (ANEXO 1).

Os itens do MFM-32 sdo classificados em 3 dominios:

D1 — Em pé e transferéncias;
D2 — Fungéo motora axial e proximal;

D3 — Func¢éo motora distal.

Cada item é graduado em uma escala de 4 pontos com instruc@es precisas:

0 — Nao executa a tarefa ou ndo mantém a posic¢éo inicial;

1 — Inicia a tarefa;

2 — Realiza 0 movimento incompleto, ou completamente, mas imperfeito (utiliza
compensagOes, movimentos insuficientes, posi¢cdo mantida por tempo insuficiente);

3— Realiza a tarefa completamente (movimento controlado, direcionado, em

velocidade continua).

O escore total dos itens foi colocado no final da escala aplicada, cujo valor maximo é
de 96 pontos. Os escores dos 32 itens, expressos em porcentagem, foram somados, e a soma
dividida por 96 e multiplicada por 100.

Vale frisar que o autor principal desta pesquisa possui treinamento especifico para a
aplicacdo deste teste.

Os seguintes movimentos foram solicitados a crianga (MFM-32):

1) Manter a cabeca na linha média, vira-la para a direita e depois para a esquerda;

2) Levantar a cabeca e manter na posicao;
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3) Trazer um dos joelhos ao peito;

4) Executar uma dorsiflexdo maxima de todo o pé;

5) Tocar o ombro oposto com a mao;

6) Ficar em supino e depois elevar a pelve;

7) Rolar liberando os membros superiores que estdo debaixo do corpo;

8) Sentar-se;

9) Manter a posicao sentado e depois manter as maos em contato na frente do tronco;

10) Inclinar o tronco para frente para tocar uma bola e depois retornar a posicéo inicial
sentado;

11) Levantar-se do chéo;

12) Sentar-se na cadeira;

13) Manter a posicéo sentado o mais alinhado possivel;

14) Sentado em uma cadeira, levantar a cabeca e manté-la na posicdo levantada por 5
segundos;

15) Sentado na cadeira, colocar as duas méos sobre a cabeca;

16) Sentado, tocar um lapis na mesa em frente;

17) Pegar 10 moedas uma ap0s a outra com uma méao e armazena-la na propria mao;

18) Circular a borda de um disco compacto (CD) com um dedo;

19) Pegar o lapis e desenhar dentro do retangulo;

20) Rasgar a folha em pelo menos 4 cm;

21) Pegar a bola de ténis, levanta-la e depois virar a mao;

22) Colocar dedos no desenho do centro para a extremidade;

23) Colocar as duas maos sobre a mesa;

24) Levantar-se de uma cadeira;

25) Permanecer de pé alinhado;

26) Liberar-se do apoio e levantar um dos pés;

27) De pé, abaixar e tocar o solo e levantar-se em seguida;

28) Andar 10 passos sobre os calcanhares;

29) Andar sobre uma linha marcada no chdo — maximo 10 passos;

30) Correr 10 metros;

31) Pular em um pé s6 no mesmo lugar — méximo 10 vezes;

32) Agachar-se e levantar-se em seguida.
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As Figuras 10 e 11 mostram dois meninos fazendo os itens 17 (pegar 10 moedas) e 26
(liberar-se do apoio e levantar um dos pés) do MFM.

Figura 10 — Medida de fungdo motora — item 17
Fonte: Acervo pessoal.
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Figura 11 — Medida de funcdo motora — item 26
Fonte: Acervo pessoal.

5.6.1.2 Teste de caminhada de 6 minutos (TC 6m)

O teste foi realizado em corredor no IPPMG com medida minima de 30 metros de
comprimento e 1 metro e meio de largura. O percurso de 25 metros foi marcado no chdo com
fita adesiva, posicionando-se um cone em cada extremidade (Figura 12). Ao paciente foi
solicitado que andasse por 6 minutos, de preferéncia de forma ininterrupta. Foi utilizado um
crondmetro para contagem do tempo desde a passagem do primeiro cone até a passagem do
segundo cone, encerrando-se apos 6 minutos. Foram anotados 0s tempos dos minutos 1 e 6. O
avaliador permaneceu ao lado do paciente para estimuléd-lo verbalmente a realizar a tarefa da

maneira mais eficiente possivel.
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Figura 12 — Teste de caminhada de 6 minutos
Fonte: Acervo pessoal.

5.6.1.3 Goniometria

Um goniémetro foi posicionado na lateral da articulacdo tibiotarsica, e ao paciente em
supino, com pernas em flexao, foi solicitada a maxima dorsiflexdo do pé e a realizacdo de trés
medidas, tendo sido contabilizada a maior medida do angulo maximo que o paciente
conseguiu executar (Figuras 13 e 14).



Figura 13 — Goniometria — flex&o plantar
Fonte: Rachkidi et al., 2009.

Figura 14 — Goniometria — dorsiflexao
Fonte: Rachkidi et al., 2009.
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5.7 Material de consumo
N&o foi necessario material para as avaliacdes, além de papel e dos formularios do

banco de dados. O pesquisador ja possuia 0s materiais que seriam utilizados nos testes

motores, de modo que ndo houve dnus para o IPPMG (Figura 15 e Quadro 1).

Figura 15 — Materiais
Legenda: A — Cone; B — Bola de ténis; C — Crondmetro; D — Manual de medida de fun¢do motora; E — Lapis;

F — 10 moedas; G — Folha de papel; H — Disco compacto (CD) colado numa folha de papel.
Fonte: Acervo pessoal.

Quadro 1 — Materiais

Item Unidade

Bola de ténis 1
Moedas padronizadas 10
Crondmetro 1
Léapis 2
Cone de marcacéo 2
Fit:a\ para marcacao no 1
chéo

Trena de 50 metros 1
Gonidmetro 1
CD colado numa 1

folha de papel
Legenda: CD — Disco compacto.




Quadro 2 — Descricdo das varidveis coletadas no estudo atual (continua)

O Quadro 2 apresenta a descrigdo das variaveis coletadas no estudo atual.
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Resposta/Unidade de

n Variavel Tipo Descricao medida
1 Fase atual da DMD Qté?:;itﬁglva Fase atual da DMD 1,2,3,40ub
Qualitativa Informacéo se o paciente
2 Deambula nominal deambula no momento da coleta N&o (0) ou Sim (1)
(categorica) de dados
Teve orientagdo para Qualitativa Informac&o se o paciente fez
3 orientacao p nominal 0rmagao e 0 p Nao (0) ou Sim (1)
fisioterapia ‘- fisioterapia regularmente
(categérica)
Qualitativa Informacéo se o paciente teve
4 Fisioterapia regular nominal ormage hac : Naéo (0) ou Sim (1)
- orientacdo para fisioterapia
(categorica)
5 Quantas vezes por ngntltatlva Numer(_) (_je vezes que o paciente NGmero inteiro
semana discreta faz fisioterapia por semana
Qualitativa Informac&o se o paciente tem
6 TEA ou TDAH nom[ngl TEA ou TDAH Nao (0) ou Sim (1)
(categorica)
- Quantitativa | Idade do paciente no momento da | NUmero real maior ou
7 Idade cronoldgica . .
continua coleta de dados igual a 0/ anos
8 Idade dos primeiros | Quantitativa Idade do paciente nos primeiros Namero real maior ou
sintomas continua sintomas da DMD igual a 0/ anos
Idade da primeira Quantitativa |dade do paciente Na primeira Namero real maior ou
9 . consulta sobre os sintomas da .
consulta continua DMD igual a 0 / anos
10 | Idade do diagnéstico Quant[tatlva Idade do_pac[enFe quando recebeu Numero real maior ou
continua 0 diagndéstico de DMD igual a 0/ anos
Idade da marcha Quantitativa Idade emqueo paciente Namero real maior ou
1 independente continua conquistou a marcha igual a 0/ anos
P independente g
12 Idade da perda da Quantitativa Idade em que paciente perdeu a Namero real maior ou
marcha continua marcha igual a 0 / anos
Qualitativa Informac&o se o paciente usa
13 Usa corticoide nominal corticosteroide ou outra Nao (0) ou Sim (1)
(categorica) medicacéo
Lo ualitativa x .
Recebeu indicagdo de Q - Informac&o se o paciente recebeu x .
14 AFO nom[ngl indicacdo de AFO Ndo (0) ou Sim (1)
(categorica)
Fase da doenca em I .
15 que a AFO foi Quall_tatlva Fase da doen_(;a emquea AFO foi 1.2.3 40u5
S ordinal indicada
indicada
T_empg entre Quantitativa Tempo decorrido entre 0 Namero real maior ou
16 diagnéstico e continua diagnostico e a indica¢do de AFO igual a 0 /meses
indicacdo da AFO g ¢ g
Qualitativa Informacéo se o paciente
17 | Confeccionou a AFO nominal s P Na&o (0) ou Sim (1)
- confeccionou a AFO
(categorica)
Qualitativa Informacéo se o paciente
18 Local: publico nominal confeccionou a AFO em Né&o (0) ou Sim (1)
(categorica) instituicdo publica
Qualitativa Informacéo se o paciente
19 Local: privado nominal confeciconou a AFO em Né&o (0) ou Sim (1)
(categorica) instituicdo privada
20 Tempo de confeccdo | Quantitativa | Tempo gasto para confeccdo da NUmero real maior ou

da AFO

continua

AFO

igual a 0 / anos
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Resposta/Unidade de

n Variavel Tipo Descrigao e
Qualitativa ~ .
21 Usou AFO nominal Informaga_g ff:,c?unggme usa ou Né&o (0) ou Sim (1)
(categérica) )
Qualitativa Informagéo se o paciente
22 | Usou AFO articulada nominal ¢ P Né&o (0) ou Sim (1)
(categorica) usa/usou AFO articulada
23 Tempo de uso da Quantitativa | Idade do paciente no momento da | NUmero real maior ou
AFO articulada continua coleta de dados igual a 0/ anos
~ Qualitativa x .
Usou AFO néo . Informac&o se o paciente x .
24 articulada nom!ngl usa/usou AFO ndo articulada Ndo (0) ou Sim (1)
(categérica)
25 Tempo de uso da Quantitativa Tempo que o paciente usou a Namero real maior ou
AFO ndo articulada continua AFO ndo articulada igual a 0 / meses
97 Tempo de uso da Quantitativa Tempo que o paciente usou a Namero real maior ou
AFO continua AFO igual a 0/ anos
28 Tempo de uso da Quantitativa | Tempo que o paciente usa a AFO Namero real maior ou
AFO diurna continua durante o dia igual a 0/ horas
Tempo de uso da Quantitativa | Tempo que o paciente usa a AFO Namero real maior ou
29 . . .
AFO noturna continua durante a noite igual a 0/ horas
Tempo total de uso I Tempo que o paciente usa a AFO . .
30 da AFO diurna + Quant[tatlva diariamente, somando tempo '\'“mem L
continua . igual a 0 / horas
noturna diurno e noturno
Tempo total de uso Quantitativa Tempo total do uso de AFO em Namero real maior ou
31 . .
da AFO continua horas igual a 0 / horas
Deambulantes: Quantitativa Tempo total do uso de AFO em NUmero real maior ou
32 tempo de uso de . .
AFO continua horas enquanto deambulante igual a 0 / horas
Nao deambulantes: Quantitativa Tempo total do uso de AFO em NUmero real maior ou
33 tempo de uso de . ; .
AFO continua horas apés perder a marcha igual a 0/ horas
. . Qualitativa N .
34 Clrurgla d(_a nominal _Informagao se o pamgnte fez Nio (0) ou Sim (1)
membros inferiores . cirurgia nos membros inferiores
(categérica)
35 MFM-D1 Sem pée Qua}ntltatlva Escore MFM,pgrcentuaI no NGmero inteiro
transferéncias) discreta dominio 1
Quantitativa Namero real maior ou
36 MFM — Escore D1 continua Escore MFM no dominio 1 igual a 0 e menor que
100/ porcentagem
MFM-D2 (fl_mgao Quantitativa Escore MFM percentual no , -
37 motora axial e . B Numero inteiro
. discreta dominio 2
proximal)
Quantitativa NUmero real maior ou
38 MFM — Escore D2 . Escore MFM no dominio 2 igual a 0 e menor que
continua
100/ porcentagem
39 MFM-D3 (fungao Quqntltatlva Escore MFM’p_ercentuaI no NGmero inteiro
motora distal) discreta dominio 3
Quantitativa NUmero real maior ou
40 MFM — Escore D3 . Escore MFM no dominio 3 igual a 0 e menor que
continua
100/ porcentagem
MFM-total Quantitativa , .
41 (D1 + D2+ D3) discreta Escore MFM-total percentual NUmero inteiro
Quantitativa Namero real maior ou
42 | MFM - Escore total Escore MFM-total igual a 0 e menor que

continua

100/ porcentagem
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Resposta/Unidade de

n Variavel Tipo Descricao e
Total dos subitens de _— . x
43 | D1 (11,12, 24 ¢ 25) - ngntltatlva Escore MFM parcial para ndo NGmero inteiro
~ discreta deambulantes
N&o deambulantes
Escore dos subitens NUmero real maior ou
de D1 (11,12,24¢ Quantitativa Escore parcial MFM para .
44 < . igual a 0 e menor que
25) — Nao continua deambulantes
100/ porcentagem
deambulantes
Quantitativa Distancia da caminhada no TC Numero real maior ou
45 TC 6m . .
continua 6m igual a 0 / metros
46 Goniometria Quantitativa Grau de dorsiflexéo da tibio NUmero real maior ou
Dorsiflexdo E continua tarsica do pé esquerdo igual a 0 / graus
Goniometria Quantitativa Grau de plantiflexdo da tibio Namero real maior ou
a7 - ~ . o . -
Plantiflexo E continua tarsica do pé esquerdo igual a 0 / graus
x Diferenca entre o grau de
Grau de angulacao _— S , .
. ; Quantitativa plantiflexdoe o grau de Namero real maior ou
48 partindo da Planti . S ROV ) .
s continua dorsiflexdo da tibio tarsica do pé igual a 0 / graus
para Dorsi (pé E)
esquerdo
Angulacéo do pé E Quantitativa Ar]gulagaq do pe esquerdo dos Namero real maior ou
49 ~ . . pacientes ndo deambulantses que .
ndo tem movimento continua < . x igual a 0/ graus
ndo tinham grau de angulacdo
Goniometria Quantitativa Grau de dorsiflexéo da tibio Namero real maior ou
50 : ~ . s e .
DorsifLexdo D continua tarsica do pé direito igual a 0 / graus
Goniometria Quantitativa Grau de plantiflexdo da tibio Namero real maior ou
51 o . -y e .
Plantiflexdo D continua tarsica do pé direito igual a 0 / graus
x Diferenca entre o grau de
Grau de angulacéo - S . .
. ; Quantitativa plantiflexdoe o grau de Numero real maior ou
52 partindo da Planti . Sk A ) .
S continua dorsiflexdo da tibio téarsica do pé igual a 0 / graus
para Dorsi (pé D) -
direito
I Angulacéo do pé direito dos . .
53 Angulacdo do pé D Quantitativa pacientes ndo deambulantses que NGmero real maior ou

continua

ndo tinham grau de angulacdo

igual a 0 / graus

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; DMD — Distrofia muscular de Duchenne; MFM — Medida de funcéo
motora; TDAH — Transtorno de déficit de atencdo; TEA — Transtorno do espectro autista; TC 6m — Teste de
caminhada de 6 minutos.

O Quadro 3 reune a descricdo das variaveis coletadas no estudo retrospectivo.

Quadro 3 — Descricdo das varidveis coletadas no estudo retrospectivo (continua)

n Resposta Tipo Descricao Resposta/Unidade de medida
-~ Quantitativa |dade do paciente no NUmero real maior ou igual a0
1 | Idade cronolégica continua momento da coleta de / anos
dados
Idade da primeira Quantitativa _Ida_de do paciente na Namero real maior ou igual a 0
2 consulta continua primeira consulta sobre 0s / anos
sintomas da DMD
3 Idade dos Quantitativa I?ﬁg#g&?ﬁgﬁg:gz Namero real maior ou igual a 0
primeiros sintomas continua P / anos
DMD
Recebeu indicagdo | Qualitativa nominal | Informacéo se o paciente « .
4 de AFO (categdrica) recebeu indicacdo de AFO Ndo (0) ou Sim (1)
5 Usou AEO Qualitativa nominal | Informacéo se o paciente N0 (0) ou Sim (1)

(categorica)

usa ou ja usou AFO
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Quadro 3 — Descri¢do das variaveis coletadas no estudo retrospectivo (conclusdo)

n Resposta Tipo Descricao Resposta/Unidade de medida
6 Tempo de uso da Quantitativa Tempo que o paciente Namero real maior ou igual a 0
AFO continua usou AFO / anos

I . Informac&o do periodo
7 Periodo de uso Quazlct:ttévzrr;gg)wmal gue 0 paciente usa/usou Diurno e/ou Noturno
g AFO

Idade em que o paciente

Idade da marcha Quantitativa . NUmero real maior ou igual a0
8 : . conguistou a marcha
independente continua ; [/ anos
independente
9 Idade da perda da Quantitativa Idade em que paciente NUmero real maior ou igual a0
marcha continua perdeu a marcha / anos
Idade em que 0 .
Perda da marcha paciente teve 0s |dade em que o pa}uente
10 teve 0s primeiros sintomas 1,2,3,40u5

primeiros sintomas | primeiros sintomas

da perda da marcha da perda da marcha

Informac&o se o paciente
usa corticosteroide ou N4o (0) ou Sim (1)
outra medica¢do

Informac&o se o paciente

Qualitativa nominal

11 Usa corticoide -
(categérica)

Cirurgia de ualitativa nominal A x .
12 membros ?nferiores Q (categérica) fez cirurgia nos membros Né&o (0) ou Sim (1)
inferiores
13 Obito Qualitativa nominal | Informacéo se o paciente Niio (0) ou Sim (1)

(categorica) foi a 6bito
Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; DMD — Distrofia muscular de Duchenne.

5.8 Questdes éticas

Este trabalho estd em consonancia com o estabelecido na Resolucdo n° 466/12
(Conselho Nacional de Satde, 2013) e suas complementares, e com 0 Cédigo de Etica Médica
(Conselho Federal de Medicina, 1988, art. 122-130), tendo sido aprovado pelo Comité de
Etica em Pesquisa do IPPMG, em 23 de setembro de 2021, sob o Certificado de Apresentacio
de Apreciacdo Etica (CAAE) 43515421.8.0000.5264 e Parecer n° 4.993.050.

Os riscos envolveram a permanéncia dos participantes por mais de 40 minutos apos a
consulta de rotina; e a possibilidade de quebra do anonimato, para o qual todos os esforcos
foram tomados para minimiza-lo — nédo identificacdo dos dados coletados, sendo todos
computados por um nimero gerado consecutivamente na pesquisa. Considera-se que 0s riscos
foram minimos para 0s sujeitos estudados.

Ja os beneficios serdo indiretos, visto que, pelo conhecimento adquirido com este
estudo, podem vir a ser implementadas melhorias na assisténcia de meninos e rapazes com
DMD, uma vez que seré possivel entender como funciona a adeséo e confecgdo de AFO, o
que permitira eventuais mudancas na assisténcia a esses pacientes, objetivando a melhora da

indicacdo e orientacdo de AFO e, consequentemente, da qualidade de vida dessas criancas.
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6. ANALISE DOS DADOS

Todos os registros foram dispostos em uma planilha eletrdnica, construindo-se, assim,
0 banco de dados da pesquisa, que foi analisado pelo programa Statistical Package for the
Social Sciences (SPSS), versdo 22.0, e pelo aplicativo Microsoft Excel 2007.

A andlise descritiva foi feita com base em distribuicdes de frequéncias e célculo de
estatisticas descritivas das variaveis quantitativas (proporcdes de interesse, minimo, maximo,
média, quartil 1, mediana, quartil 3, desvio padrdo [DP], coeficiente de variacdo [CV]). Teve
como objetivo sintetizar e caracterizar o comportamento das variaveis e tracar o perfil dos
participantes. A variabilidade da distribuicdo de uma variavel gquantitativa foi considerada
baixa se CV<0,20; moderada se 0,20< CV <0,40; e alta se CV>0,40.

A distribuicdo de frequéncias em classes de uma variavel quantitativa foi obtida para
classes de interesse dos autores ou para classes determinadas, empregando-se o método de

Sturges, em que o nimero de classes e dado por n, = 1 + 3,32logn e a amplitude de classes

Range

dada por R = , onde Range é a amplitude méxima dos dados. Seguindo a nomenclatura

C

internacional de distribuicdo continua de classes, a classe representada como “a + b” ndo
contém o valor a e contém o valor b; e a classe “a |- b” contém o valor a e ndo contém o valor
b.

Na anélise inferencial exploratoria, foram feitos testes de significancia estatistica para
verificar se sdo significativas as diferencas encontradas entre distribuices de grupos
independentes. A associacdo entre duas variaveis qualitativas (ou entre um fator e um
desfecho) foi analisada pelo teste qui-quadrado. Uma vez identificada a significancia da
associacdo entre um fator e um desfecho, a medida usada para estimar o risco foi a razéo de
chances (OR). A significancia da OR foi avaliada pelo intervalo de confianca (IC) da OR ao
nivel de 95% de confianca. A significancia da OR é atestada se seu IC n&o contiver o valor 1.
Na analise inferencial das varidveis quantitativas, a normalidade da distribuicdo das variaveis
foi investigada pelos teste de Kolmogorov-Smirnov (teste KS) e pelo teste de Shapiro-Wilk
(teste SW). Para todas as variaveis quantitativas deste estudo, a analise conjunta desses dois
testes de normalidade levou a conclusdo de que as varaveis ndo seguiam distribuicdo normal
(para pelo menos um dos testes, o p-valor resultante foi menor que 5%). Por isso, a anélise
inferencial envolvendo as variaveis quantitativas foi feita por abordagem ndo paramétrica:
teste de Mann-Whitney para comparacdo da distribuicdo de dois grupos independentes, teste

de Kruskal-Wallis para comparagdo da distribuicdo de trés grupos independentes, teste de
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Wilcoxon para comparacdo de medidas pareadas, e andlise de correlacdo baseada no
coeficiente de correlagdo de ordem de Spearman (p) para analise de correlagdao entre duas
varidveis quantitativas. A significancia do coeficiente de correlacdo foi analisada pelo teste t
de significancia do coeficiente de correlacdo. A correlacdo entre duas varidveis foi
considerada forte se |p| > 0,7 e moderada se 0,6 < |p|] <0,7. Uma vez encontrada alta
correlacdo entre varidveis de interesse, foi estimado o modelo de regressdo linear para
descrever a associacao entre as duas variaveis.

Quando identificada a associacdo de uma variavel quantitativa com um desfecho, para
encontrar o ponto de corte da variavel quantitativa que maximiza o risco para o desfecho, foi
realizada a analise da curva receiver operating characteristic (ROC). A validacdo do ponto de
corte encontrado se deu pelo atestado da significancia da area sob a curva ROC (AUC). A
significancia da AUC, por sua vez, foi avaliada pelo IC da AUC, que ndo pode conter o valor
0,5, e pelo p-valor do teste de significancia da AUC.

Considerando o desfecho “perda da marcha” e o tempo compreendido entre a idade
dos primeiros sintomas até a idade da perda da marcha para os casos de ocorréncia de
desfecho, e o tempo entre a idade dos primeiros sintomas e a idade atual para os casos
censurados, que ndo perderam a marcha, foi feita a analise de deambulacdo até a perda da
marcha dos pacientes com DMD. As estimativas das taxas de deambulacdo foram obtidas
pelo método de Kaplan-Meier. As curvas de deambulacdo de grupos independentes foram
comparadas pelos testes Log-Rank, Breslow e Tarone-Ware.

Todas as discussdes acerca dos testes de significancia foram realizadas considerando o
nivel de significancia maximo de 5% (0,05), ou seja, foi adotada a seguinte regra de decisdo
nos testes estatisticos: rejeicdo da hipdtese nula sempre que o p-valor associado ao teste fosse
menor que 0,05. Detalhes da metodologia proposta de estatistica descritiva e inferencial
podem ser encontrados em Triola (2008), Favero et al. (2009) e Medronho et al. (2009).
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7. RESULTADOS

7.1 Analise descritiva das amostras

Os resultados desta tese basearam-se em dados de duas amostras de pacientes com
DMD atendidos na instituicdo que sediou esta pesquisa. A Amostra 1 foi obtida num estudo
atual com 68 pacientes (APENDICE 4) e a Amostra 2 num estudo retrospectivo com 181
pacientes (APENDICE 5). Na amostra retrospectiva, para algumas variaveis, ocorreram dados
faltantes por auséncia de informagdo nos prontuérios. Logo, o tamanhon da amostra de
referéncia, para o qual foram calculados os percentuais de cada distribuicdo, foi diferente para
cada variavel, sem perdas de generalidade das proporcdes estimadas. Na amostra
retrospectiva, além dos 181 pacientes descritos nesta andlise, havia registro de outros 12
pacientes ndo incluidos no estudo, pois seus dados estavam em arquivo externo (local em que
sdo arquivados os prontuarios ndo utilizados por longa data).

A Tabela 1 traz a distribuicdo de frequéncias de varidveis que caracterizam o0s
pacientes das duas amostras. As frequéncias mais importantes estdo marcadas em negrito e, a
partir destas, foi possivel tracar o seguinte perfil do paciente com DMD atendido na
instituicdo de pesquisa: tipicamente na faixa etaria de 7 a 11 anos (54,4% na amostra atual) e
de 15 a 23 anos (59,1% na amostra retrospectiva); alcancou o marco do desenvolvimento da
marcha independente na faixa de 0,5 a 1,5 anos (55,9% na amostra atual e 71,2% na
retrospectiva); os primeiros sintomas da DMD foram percebidos principalmente entre 1,5 e
4,5 anos (66,2% na amostra atual e 54,9% na retrospectiva); o paciente teve a primeira
consulta na faixa de 0 (zero) a 6 anos de idade (83,8% na amostra atual) e mais tardiamente na
amostra retrospectiva, dos 6 aos 12 anos (69,7%). O diagnostico ocorreu entre 6 e 9 anos
(54,4% na amostra atual). A perda da marcha foi um desfecho tipico para esta doenca (58,8%
na amostra atual e 70,7% na retrospectiva), mais comum na faixa etaria de 8 a 12 anos (para
65,0% dos que perderam a marcha na amostra atual e para 70,3% dos que perderam a marcha
na amostra retrospectiva). O tempo entre a aparicdo dos primeiros sintomas e a perda da
marcha foi tipicamente compreendido entre 3,0 e 7,5 anos (77,5% dos que perderam a marcha
na amostra atual e para 63,4% dos que perderam a marcha na amostra retrospectiva), e 0
tempo entre o diagnostico e a perda da marcha foi tipicamente compreendido entre O (zero) e
5,0 anos (75,0% da amostra atual).



Tabela 1 — Distribuicdo de frequéncias das varidveis que caracterizam os pacientes com
distrofia muscular de Duchenne nas amostras atual e retrospectiva

. . Amostra atual (n,) Amos_t ra
Variavel Categoria 1 retrospectiva (n,)
F %* F %*
Idade cronoldgica 3-7 6 8,80% 8 4,4%
(anos, n,=68; n,=181) 7|11 23 33,8% 19 10,5%
11-15 14 20,6% 32 17,7%
15-19 15 22,1% 61 33,7%
19-23 8 11,8% 46 25,4%
23|27 2 2,9% 8 4,4%
271-31 6 8,80% 6 3,3%
311-35 23 33,8% 1 0,6%
Idade da marcha 05|-1,5 38 55,9% 104 71,2%
independente (anos; 15-25 25 36,8% 35 24,0%
n,=68; n,=146) 25]-35 4 5,9% 6 4,1%
35[-45 1 1,5% 1 0,7%
Idade dos primeiros 0-15 5 7,4% 26 16,0%
sintomas (anos; n,=68; 1,5|-3,0 14 20,6% 36 22,2%
n,=162) 3,0-45 31 45,6% 53 32,7%
45|-6,0 11 16,2% 23 14,2%
6,0-75 7 10,3% 18 11,1%
75]-9,0 7 10,3% 6 3,7%
Idade da primeira 0]-3 16 23,5% 10 6,0%
consulta (anos; n,=68; 3|-6 41 60,3% 37 22,0%
n,=168) 61-9 11 16,2% 73 43,5%
91]-12 0 0,0% 44 26,2%
12|-15 0 0,0% 4 2,4%
Idade do diagnostico 0]-3 5 7,4%
(anos; n,=68) 3|-6 24 35,3% NA
6-9 37 54,4%
9-12 2 2,9%
Teve perda da marcha Né&o 28 41,2% 53 29,3%
n,=68; n,=162) Sim 40 58,8% 128 70,7%
Idade da perda da 2|-4 0 0,0% 1 0,8%
marcha (anos; n,=40; 41-6 1 2,5% 1 0,8%
n,=128) 6-8 9 22,5% 25 19,5%
8|-10 15 37,5% 58 45,3%
10 |-12 11 27,5% 32 25,0%
12 |- 14 4 10,0% 8 6,3%
14 |- 16 0 0,0% 3 2,3%
Tempo entre 0s 00]-15 0 0,0% 4 3,1%
primeiros sintomasea  1,5|-3,0 3 7,5% 7 5,5%
perda da marcha (anos;  3,0|-4,5 9 22,5% 23 18,0%
n,=40; n,=128) 45|-6,0 11 27,5% 34 26,6%
6,0-75 11 27,5% 24 18,8%
7,51-9,0 5 12,5% 20 15,6%
9,0-10,5 0 0,0% 10 7,8%
10,5]-12,0 1 2,5% 6 4,7%
Tempo entre 0 -25-0 3** 7,5%
diagnésticoe aperdada 0[-2,5 13 32,5%
marcha (anos; n,=40) 25]-5,0 17 42,5% NA
5075 6 15,0%
75-10 0 0,0%
10-125 1 2,5%

Nota: *Percentuais calculados com relacédo ao tamanho n da amostra de dados disponiveis para cada
variavel. **Para 3 pacientes da amostra atual, a perda da marcha ocorreu antes do diagnostico, por isso
apresentaram tempo negativo entre o diagndstico e a perda da marcha.

Legenda: F — Frequéncia; NA — N&o analisado nesta amostra.
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A Tabela 2 exibe a distribuicdo de frequéncia de outros fatores caracteristicos dos
pacientes das duas amostras. O paciente com DMD atendido no IPPMG estava tipicamente na
fase 4 ou 5 da doenca, ou seja, tipicamente ndo deambulava e estava na cadeira de rodas
(58,8% na amostra atual e 70,7% na amostra retrospectiva). O paciente com DMD geralmente
fez uso de corticoide (97,1% na amostra atual e 58,6% na retrospectiva); na amostra atual, 0s
2 pacientes que ndo usavam corticoide ainda ndo o faziam por terem diagnostico recente. O
estudo atual mostrou que foi tipico que o paciente recebesse orientacdo para tratamento
fisioterapéutico (85,3%), entretanto somente 17,6% dos pacientes faziam fisioterapia
regularmente; dentre estes dltimos, 58,3% declararam fazé-lo 2 vezes por semana. A partir
dos dados atuais, estima-se que 8,8% dos pacientes com DMD apresentam manifestacdes de
TEA ou TDAH. A cirurgia dos membros inferiores foi realizada em apenas 4,4% dos casos da
amostra atual e em 2,2% dos casos da amostra retrospectiva. A incidéncia de ébito foi de

0,0% na amostra atual e de 9,4% na amostra retrospectiva.

Tabela 2 — Distribuicdo de frequéncias de fatores caracteristicos dos pacientes com
distrofia muscular de Duchenne nas amostras atual e retrospectiva

., . Amostra atual (n,) Al .
Variavel Categoria ! retrospectiva (n,)
F % F %
Fase atual da DMD 2 4 5,9% NA
(n,=68; n,=181) 3 24 35,3%
4 15 22,1%
5 25 36,8%
Estado locomotor Deambula 28 41,2% 53 29,3%
n,=68; n,=181) Em cadeira de rodas 40 58,8% 128 70,7%
Fatores observados Uso de corticoide 66 97,1% 106 58,6%
(n,=68; n,=181) Teve indicagdo para 58 85,3% NA
fisioterapia
Faz fisioterapia 12 17,6% NA
regular
1 vez/semana 3 25,0% NA
2 vezes/semana 7 58,3%
3 vezes/semana 2 16,7%
TEA ou TDAH 6 8,8% NA
Cirurgia de membros 3 4,4% 4 2,2%
inferiores

Legenda: DMD — Distrofia muscular de Duchenne; F — Frequéncia; NA — N&o analisado nesta amostra;
TDAH — Transtorno de déficit de aten¢do; TEA — Transtorno do espectro autista.

Na Tabela 3, veem-se as distribui¢bes de frequéncias das varidveis que caracterizam o
uso de AFO nas amostras atual e retrospectiva. A AFO foi tipicamente indicada para 0s
pacientes com DMD (89,7% dos pacientes da amostra atual e 63,5% da amostra
retrospectiva). A AFO foi usada por 82,4% dos pacientes da amostra atual (91,8% dos 61
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pacientes que tinham indicacdo para usar a AFO) e por 38,1% dos pacientes da amostra
retrospectiva (60,0% dos 115 pacientes que tinham indicacdo para usar a AFO). Logo, foi
verificada maior indicacdo e maior adesdo ao uso da AFO na amostra atual.

Os dados atuais e retrospectivos concordaram que o uso da AFO é tipicamente noturno
(76,3% dos pacientes que usam AFO na amostra atual e 79,7% dos pacientes que usavam
AFO na amostra retrospectiva fazem uso noturno). Quanto ao tempo de uso da AFO em anos
(Unica variavel de tempo de uso da AFO analisada nos dados retrospectivos), tem-se que, na
amostra atual, os pacientes tipicamente usam a AFO por tempo de 0 (zero) a 2 anos (60,0%),
e na amostra retrospectiva, os pacientes tipicamente usavam AFO por tempo de 2 a 6 anos
(63,8%).

Tabela 3 — Distribuicdo de frequéncias das variaveis que caracterizam o uso de
AFO nas amostras atual e retrospectiva

Amostra Amostra
Variavel Categoria atual (n,) retrospectiva (n,)
F %* F %*
Fatores sobre a Indicacdo de AFO 61 89,7% 115 63,5%
AFO (n,=68; Confeccionou a AFO 55 80,9% 69 38,1%
n,=181) Local publico 51 92,7% NA
Local privado 5 9,1% NA
Usou AFO 55 80,9% 69 38,1%
Periodo de uso da Diurno 13 23,6% 14 20,3%
AFO (n,=55; Noturno 40 72,7% 47 68,1%
n,=69) Ambos 2 3,6% 8 11,6%
Tempo de uso de 01 14 25,5% 3 4,3%
AFO (anos, n;=55; 1|-2 11 20,0% 7 10,1%
n,=69) 2,0 8 14,5% 16 23,2%
3,0 7 12,7% 18 26,1%
4,0 7 12,7% 10 14,5%
5,0 2 3,6% 5 7,2%
6,0 2 3,6% 7 10,1%
7,0 1 1,8% 2 2,9%
8,0 1 1,8% 1 1,4%
13 1 1,8% 0 0,0%
14 1 1,8% 0 0,0%

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; F — Frequéncia; NA — N&o analisado nesta amostra.

Na Tabela 4, constam as distribui¢fes de frequéncias das varidveis que caracterizam o
uso de AFO avaliadas somente na amostra atual. De acordo com os dados atuais, a AFO foi
indicada mais comumente na fase 3 da doenca (57,4%) e o tempo entre o diagnostico e a
indicacdo da AFO tipico foi de 1 a 13 meses (62,3%). A AFO foi confeccionada quase sempre
em instituicdes publicas (92,7%), e o tempo de espera tipico para sua fabricacdo foi de 1 a 2
meses (63,6%). No que concerne ao tipo de AFO, a ndo articulada foi a mais usada pelos

pacientes (76,5% dos pacientes; 94,5% dos que usam AFO), enquanto a articulada foi usada
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por apenas 17,6% dos pacientes (21,8% dos que usam AFO). O tempo de uso tipico da AFO
articulada foi de 0 (zero) més (82,4% dos pacientes) e o tempo de uso tipico da AFO ndo
articulada foi menor ou igual a 18 meses (55,9%).

Os dados atuais apontaram que o tempo de uso da AFO foi muito variado. Dentre 0s
que usam AFO, o uso diurno tipico foi de 0,0 (zero) hora (72,7%) e o uso noturno tipico foi
de 6 a 10 horas (56,4% dos que usam AFO), com o uso total diério tipico de 6 a 10 horas
(56,4%). Quando analisado o tempo total de uso da AFO, o tempo tipico foi de 1.000 a 46.000
horas (67,7%). Para tal, o uso de AFO foi classificado por “nenhum uso” (19,1%); “uso de
baixa frequéncia”, até 5.000 horas (39,7%); e “uso de alta frequéncia”, acima de 5.000 horas
(41,2%). Quando avaliado o uso de AFO antes da perda da marcha, foi tipico o0 uso menor que
5.000 horas (67,7%), com a seguinte distribuicdo de frequéncias em classificagdo: “nenhum
uso” (32,4%); “uso regular”, até 5.000 horas (35,3%); e “uso de maior frequéncia”, acima de
5.000 horas (32,3%). Em relacdo ao uso de AFO ap6s a perda da marcha, para 0s nao
deambulantes, foi tipico o ndo uso de AFO (55,0%), com a seguinte distribuicdo de
frequéncias em classificag@o: “nenhum uso” (55,0%); “uso regular”, até 5.000 horas (27,5%);

e “uso de maior frequéncia”, acima de 5.000 horas (17,5%).

Tabela 4 — Distribui¢bes de frequéncias das variaveis que caracterizam o uso
de AFO gue foram avaliadas somente na amostra atual (continua)

Amostra
Variavel Categoria atual (ny)
F %*
Fase da doenga em que a AFO foi 2 17 27,9%
indicada (n,=61) 3 35 57,4%
4 9 14,8%
Tempo entre o diagndstico e a indicagdo Tinha indica¢do, mas néo 3 49%
da AFO (meses, n,=61) foi confeccionada ’
1-5 18 29,5%
5|-9 10 16,4%
9]-13 10 16,4%
13 |- 17 5 8,2%
17-21 4 6,6%
21-25 3 4,9%
28 meses ou mais 8 13,1%
Local onde foi confeccionada a AFO Local publico 51 92,7%
(n,=56) Local privado 5 9,1%
Tempo de confecgdo da AFO Menos de 1 5 9,1%
(meses, n,=55) 1-3 35 63,6%
3-5 7 12,7%
5-7 6 10,9%
71-9 1 1,8%
30 1 1,8%
Tipo de AFO utilizada (n,=55) N&o articulada 43 63,2%
Articulada 3 4,4%
Ambas 9 13,2%




Tabela 4 — Distribuicdes de frequéncias das varidveis que caracterizam 0 uso
de AFO gue foram avaliadas somente na amostra atual (continuacdo)

Amostra
Variavel Categoria atual (n,)
F %*
Tempo de uso da AFO articulada 0 56 82,4%
(meses, n,=68) 2 2 2,9%
3 1 1,5%
4 1 1,5%
8 1 1,5%
9 1 1,5%
16 1 1,5%
24 2 2,9%
39 1 1,5%
41 1 1,5%
58 1 1,5%
Tempo de uso da AFO nao articulada 0 16 23,5%
(meses, n,=68) 046 10 14,7%
6112 7 10,3%
12418 5 7,4%
18424 5 7,4%
24130 8 11,8%
30436 2 2,9%
36142 2 2,9%
42 448 6 8,8%
48 154 1 1,5%
mais de 54 6 8,8%
Tempo de uso diurno da AFO 0 40 72,7%
(horas, n,=55)* 1 2 3,6%
2 5 9,1%
4 4 7,3%
5 2 3,6%
8 1 1,8%
12 1 1,8%
Tempo de uso noturno da AFO 0 13 23,6%
(horas, n,=55)* 2 3 5,5%
3 2 3,6%
4 2 3,6%
6 5 9,1%
7 1 1,8%
8 16 29,1%
9 6 10,9%
10 3 5,5%
11 1 1,8%
12 3 5,5%
Tempo total diario do uso da AFO 1 1 1,8%
(diurno + noturno, horas, n,=55)* 2 5 9,1%
3 2 3,6%
4 5 9,1%
5 2 3,6%
6 6 10,9%
7 2 3,6%
8 13 23,6%
9 6 10,9%
10 4 7,3%
11 1 1,8%
12 7 12,7%
18 1 1,8%
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Tabela 4 — Distribuicdes de frequéncias das varidveis que caracterizam 0 uso
de AFO gue foram avaliadas somente na amostra atual (concluséo)

Amostra
Variavel Categoria atual (n,)
F %*
Tempo total do uso da AFO antes da 0 22 32,4%
perda da marcha (horas, n,=68) 120 |- 1.000 horas 8 11,8%
1.000 |- 5.000 16 23,5%
5.000 |- 10.000 10 14,7%
10.000 |- 46.000 12 17,6%
Tempo total do uso da AFO ap0s perda 0 22 55,0%
da marcha (horas, n,=40) 120 |- 1.000 horas 3 7,5%
1.000 |- 5.000 8 20,0%
5.000 |- 10.000 4 10,0%
10.000 |- 46.000 3 7,5%
Tempo total do uso da AFO 0 13 19,1%
(horas, n,=68) 120 |- 1.000 horas 9 13,2%
1.000 |- 5.000 18 26,5%
5.000 |- 10.000 13 19,1%
10.000 |- 46.000 15 22,1%

Nota: *Neste caso os percentuais foram calculados em relacéo ao total de pacientes que usam
AFO, para estimar seu uso diario.
Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; F — Frequéncia.

Na Tabela 5 encontra-se a distribuicdo da faixa etaria dos pacientes ndo deambulantes,
nas amostras atual e retrospectiva. Foram atipicas, na amostra retrospectiva, 2 criangas com
idade menor que 7 anos que ndao deambulavam, as quais representaram 0,8% da amostra total
composta pelas duas amostras; e 14,3% dos pacientes com menos de 7 anos. Logo, este
estudo estima que 14,3% dos pacientes com DMD com menos de 7 anos sdo nao

deambulantes.

Tabela 5 — Distribuicdo da faixa etaria dos pacientes dos grupos ndo deambulantes, nas
amostras atual e retrospectiva

. - Amostra
Grupo I(:aa:g?)etarla Amostra atual (n;) retrospectiva (n,)
F %* F %*

N&o deambulantes 0-7 0 0,0% 2 1,6%
(anos; n;=40; n,=128) 7|-14 14 35,0% 18 14,1%

14|-21 20 50,0% 79 61,7%

211-28 6 15,0% 23 18,0%

28|-34 0 0,0% 6 4,7%

Legenda: F — Frequéncia.

A Tabela 6 exibe as principais estatisticas das distribuices das variaveis quantitativas
observadas nas duas amostras. De acordo com os valores dos coeficientes de variagéo,
nenhuma variavel obteve baixa variabilidade; todos os demais coeficientes de variacdo foram

9 ¢

maiores que 0,20. As variaveis “tempo entre o diagndstico e os primeiros sintomas”, “tempo
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de confeccdo da AFO”, e as que trataram do “tempo de uso da AFO” apresentaram as maiores
variabilidades entre os pacientes.

Em termos medianos, na amostra atual, o paciente com DMD atendido na institui¢éo
tinha 12,1 anos, conquistou marcha independente aos 1,4 anos, apresentou 0S primeiros
sintomas da doenca aos 3,5 anos, fez a primeira consulta aos 4,5 anos, recebeu o diagnostico
aos 6,1 anos, teve a indicacao de AFO 10 meses ap6s o diagnostico, a AFO foi confeccionada
em 1 més, usou AFO néo articulada por 13,5 meses, usou AFO articulada por 0,0 (zero) més,
usou AFO por 16,5 anos, usou AFO por 3.135,0 horas, usou AFO por 2.070.0 horas engquanto
deambulantes, usou AFO por 0 (zero) hora ap6s a perda da marcha, perdeu a marcha aos 8,8
anos (5,6 anos apos o0s primeiros sintomas; 2,8 anos apos o diagnostico). O paciente que usou
AFO, em termos medianos, usou AFO durante o dia por 0,0 (zero) hora e durante a noite por
8 horas, totalizando 8 horas diariamente.

Em termos medianos, na amostra retrospectiva, o paciente com DMD atendido na
instituicdo tinha 16,8 anos, conquistou marcha independente aos 1,3 anos, apresentou 0S
primeiros sintomas da doenca aos 3,0 anos, teve a primeira consulta aos 7,3 anos, usou AFO

por 3,0 anos, perdeu a marcha aos 9,0 anos (5,7 anos apds os primeiros sintomas) (Tabela 6).

Tabela 6 — Principais estatisticas das distribuicdes das varidveis quantitativas
observadas (continua)

p-valor
Variavel Amostra | Minimo | Mediana | Maximo | Média | DP CcVv ?\Z;ﬁ‘;t?
Whithey
Idade cronolégica Atual 2,5 12,1 23,3 13,1 51 0,39 | <0,001
(anos) Retrosp. 3,0 16,8 30 16,4 5,3 0,32
Idade da marcha Atual 0,8 14 4,0 15 0,5 0,37 0.817
independente (anos) | Retrosp. 0,7 13 3,5 14 0,5 0,35 ’
Idade dos primeiros Atual 0,6 3,5 7,2 3,6 1,6 0,43 | 0,793
sintomas (anos) Retrosp. 0,2 3,0 8,2 3,5 2,0 0,57
Idade da primeira Atual 0,2 4,5 7,5 4,3 1,7 0,40 | <0,001
consulta (em anos) Retrosp. 0,4 7,3 12,8 7,2 2,6 0,37
_ Idade do Atual 0.2 61 | 116 | 59 | 20 |034|
diagnostico (anos)
Tempo entre o -
in‘é'iigggzt:;:igo Atual 10 | 1200 | 740 | 137 | 154 | 113
(meses, n=61)
Tedrgfflfg i&”g::s%ao Atual 0,0 10 | 300 | 22 | 39 |178|
Tempo de uso da -
AFO ndo articulada Atual 0,0 13,5 170,0 24,2 32,8 | 1,35
(meses)
Tempo de uso da -
AFO articulada Atual 0,0 0,0 58,0 34 105 | 3,10
(meses)




71

Tabela 6 — Principais estatisticas das distribuicdes das varidveis quantitativas
observadas (concluséo)

p-valor
Variavel Amostra | Minimo | Mediana | Maximo | Média | DP CcVv ?\;;ﬁﬂ?
Whitnhey
Tempo de uso da -
AFO diurna Atual 0,0 0,0 12,0 1,1 2,3 2,17
(horas)*
Tempo de uso da -
AFO noturna Atual 0,0 8,0 12,0 57 3,9 0,69
(horas)*
Tempo total diario -
de uso da AFO Atual 0,0 8,0 18,0 7,8 34 0,46
(horas)*
g:";‘;%t‘(’;ﬂ ﬂg:‘;s Atual 0,0 | 3.1350 [45.900,0|6.413,48.810,1| 1,37 -
Tempo total de uso -
daAFOantesda |\ 00 | 2.070,0 |28.080,0|4.674,1|6.2125 | 1,33
perda da marcha
(em horas)
Tempo total de uso -
da AFO apos a Atual 0,0 00 [42390,0|29338|7.4100] 2,53
perda da marcha
(em horas) (n=40)
Tempo de uso da Atual 0,0 14 14,2 2,2 2,8 1,23 | <0,001
AFO (anos) Retrosp. 0,0 3,0 8,0 3,2 1,8 0,56
Idade daperdada | Ayal 5,8 8,8 135 | 92 | 18 |021
marcha (anos) 0,887
(n=40) Retrosp. 2 9,0 15,0 91 2,0 0,22
Tempo entre os
primeiros sintomas Atual 18 5,6 12,0 5,4 2,0 | 0,40
e a perda da 0,803
marcha (n=40) Retrosp. 0 5,7 12,0 59 2,5 0,43
Tempo entre o -
diagnostico e a Atual 09 2,8 107 | 28 | 24 |080
perda da marcha
(n=40)

Nota: *Estatisticas calculadas considerando somente o grupo que usou AFO (n=55).
Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; CV — Coeficiente de variacdo; DP — Desvio padréo.

7.2 Analise da funcdo motora — amostra atual

A Tabela 7 relaciona, para cada fase da doenga, as principais estatisticas dos escores
relativos da escala MFM, por dominio e global. Observou-se, pelos valores dos coeficientes
de variacdo, que houve completa homogeneidade, sem variabilidade alguma, no escore do
dominio 2 para os 4 pacientes na fase 2 da doenca. Em sintese, apresentaram baixa
variabilidade (coeficientes de variacdo menores que 0,20). Para as demais distribui¢des, 0s
dados mostraram alta variabilidade entre os escores dos pacientes. Logo, houve maior

variabilidade para os escores dos pacientes nas fases 4 e 5. Como pode ser visto na Tabela 7 e
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no Grafico 1, para todos os escores avaliados, parciais e globais, é clara a diminui¢do dos
valores das estatisticas dos escores & medida que aumenta a fase da doenga, evidenciando
como ocorre a perda de funcionalidade com o avanco da doencga. A queda foi mais abrupta
para 0 escore do dominio 1, como esperado, ja que este dominio analisou fungdes em pé e
transferéncias. Também foi calculado para ndo deambulantes um escore parcial dos itens 11,
12, 24 e 25 do dominio 1, e somente 1 paciente, que estava na fase 5, pontuou 35% deste
escore parcial; todos os demais pacientes ndo deambulantes ndo pontuaram neste escore
parcial.

A Ultima coluna da Tabela 7 traz o p-valor do teste de Mann-Whitney, comparando as
distribuicGes destas variaveis no grupo de ndo deambulantes (fase 4 ou 5) e no grupo de
deambulantes (fase 2 ou 3). Os resultados desses testes demonstraram que 0s escores, em
todos os dominios e no global, foram significativamente distintos nos dois grupos de

deambulantes e ndo deambulantes (p-valores menores que 0,001), como esperado.

Tabela 7 — Principais estatisticas dos escores relativos MFM, por dominio e global

D&n;',\r}:o ';iseig: n Minimo | Mediana | Maximo | Meédia DP CcVv p-valor*
2 4 54,2% | 958% | 100,0% | 86,5% | 21,9% 0,25
Dominio 1 3 24 25,6% | 64,1% | 100,0% | 64,8% | 21,0% 0,32 |<0,001
4 15 0,0% 0,0% 10,3% 2,4% 3,3% 1,37
5 25 0,0% 0,0% 7,7% 0,3% 1,5% 5,00
2 4 100,0% | 100,0% | 100,0% | 100,0% | 0,0% 0,00
) 3 24 87,5% | 98,6% | 100,0% | 97,5% | 3,4% 0,03 <0,001
Dominio 2
4 15 16,7% | 750% | 97,2% | 70,9% | 22,5% 0,32
5 25 139% | 36,1% | 77,8% | 37,7% | 16,0% 0,42
2 4 75,0% | 100,0% | 100,0% | 93,8% | 12,5% 0,13
Dominio 3 3 24 50,0% | 952% | 100,0% | 90,2% | 11,7% 0,13 <0,001
4 15 38,1% | 762% | 952% | 76,8% | 15,9% 0,21
5 25 19,0% | 61,9% | 100,0% | 589% | 18,9% 0,32
2 4 81,7% | 958% | 100,0% | 93,3% | 8,7% 0,09
Escore 3 24 63,5% | 828% | 990% | 82,7% | 10,1% 0,12 <0,001
Total 4 15 14,6% | 458% | 60,4% | 444% | 12,0% 0,27
5 25 115% | 281% | 51,0% | 27,1% | 9,7% 0,36

Nota: Teste de Mann-Whitney.
Legenda: CV — Coeficiente de variagdo; DP — Desvio padréo.
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Gréfico 1 — Evolugdo da mediana dos escores relativos da escala MFM, por dominio e
global, de acordo com a fase da doenca
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A Tabela 8 apresenta, para pacientes que usaram e que ndo usaram AFO enquanto
deambulantes, as principais estatisticas dos escores relativos da escala MFM, por dominio e
global. Pelos valores dos coeficientes de variagdo, nenhum dos escores apresentou baixa
variabilidade (coeficientes de variacdo todos maiores que 0,20). O teste de Mann-Whitney,
comparando as distribuicdes dos escores nos dois subgrupos, ndo acusou diferenca entre as
distribuicfes dos escores dos pacientes que usam/usaram e nao usam/usaram AFO. Observa-
se que a performance do paciente no MFM independe se ele usa/usou ou ndo usa/usou AFO

enguanto deambulante.

Tabela 8 — Principais estatisticas dos escores relativos MFM, por dominio e global, nos
grupos definidos segundo o uso de AFO enquanto deambulantes

p-valor
Dominio Usou AFO do teste
enquanto n | Minimo | Mediana | Maximo | Média DP CcVv de
MFM
deambulante Mann-
Whitney
Dominio Né&o 22 | 0,0% 0,0% 100,0% | 25,5% | 38,7% 1,52
1 Sim 46 | 0,0% 6,4% 100,0% | 30,1% | 35,0% 1,16 0,538
Dominio Néo 22 | 16,7% 68,1% | 100,0% | 67,1% | 29,4% 0,44
2 Sim 46 | 13,9% 89,6% | 100,0% | 71,1% | 30,9% 0,43 0,736
Dominio Né&o 22 | 47,6% 76,2% | 100,0% | 75,1% | 16,0% 0,21
3 Sim 46 | 19,1% 83,3% | 100,0% | 76,4% | 23,0% 0,30 0,476
Escore Né&o 22 | 16,7% 39,6% | 100,0% | 52,0% | 28,1% 0,54
Total Sim 46 | 11,5% 55,7% 99,0% | 55,6% | 28,0% 0,50 0,758

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; CV — Coeficiente de variagio; DP — Desvio padréo.

Entretanto, quando distinguido se o uso de AFO foi de alta frequéncia ou baixa
frequéncia (Tabela 9), todos os testes mostraram diferenca significativa entre os grupos.
Comparando as estatisticas, observa-se que a fungdo motora dos pacientes que usaram AFO
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em alta frequéncia (mais que 5.000 horas) foi significativamente melhor (apresentou maiores

escores) do que a funcdo motora dos pacientes que ndo usaram AFO ou a usaram em baixa

frequéncia. Como pode ser visto na Tabela 9 e no Gréafico 2, para todos os escores avaliados,

parciais e globais, é claro 0 aumento dos valores das estatisticas dos escores a medida que o

uso da AFO se torna mais frequente, evidenciando que ocorre 0 aumento da funcionalidade

com o aumento da frequéncia do uso de AFO. Logo, o fato de usar a AFO ndo € associado a

melhor funcdo motora, mas sim o fato de usa-la em alta frequéncia.

Tabela 9 — Principais estatisticas dos escores relativos MFM, por dominio e global, nos
grupos definidos segundo a frequéncia do uso de AFO enquanto deambulantes

Dominio Frequéncia p-
MEM do uso da n Minimo | Mediana | M&ximo | Média DP CVv valor*
AFO
Nenhuma | 22 | 0,0% 00% | 100,0% | 255% | 38,7% 152
DO”;'”'O Baixa 24 | 00% | 00% | 84,6% | 16,1% | 27,8% 172| 0,014
Alta 22 | 00% | 43,6% | 100,0% | 453% | 36,3% 0.80
Nenhuma | 22 | 16,7% | 681% | 100,0% | 67,0% | 29,4% 0,44
DO"Z"'”'O Baixa 24 13,9% | 47,2% | 100,0% | 59,3% | 31,1% 053| 0,009
Alta 22 | 250% | 97,2% | 100,0% | 84,0% | 255% 0.30
Nenhuma | 22 | 47,6% | 762% | 100,0% | 751% | 159% 021
DO”;'”'O Baixa 24 | 190% | 71,4% | 100,0% | 67,5% | 23,8% 0,35| 0,008
Alta 22 | 47,6% | 952% | 100,0% | 86,0% | 18,1% 021
Nenhuma | 22 | 16,7% | 39,6% | 100,0% | 52,0% | 28,1% 0.54
ETSSgIe Baixa 24 | 115% | 354% | 89,6% | 43,5% | 252% 0,58 | 0,008
Alta 22 | 198% | 734% | 99,0% | 68,8% | 253% 037

Nota: * Teste de Kruskal-Wallis.
Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; CV — Coeficiente de variagdo; DP — Desvio padréo.

Gréfico 2 — Evolucdo da mediana dos escores relativos da escala MFM, por
dominio e global, de acordo com a frequéncia do uso de AFO
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7.3 Analise da goniometria

A Tabela 10 traz as principais estatisticas das medidas de angulacéo feitas nos pés dos
pacientes, por fase da doenca.

Na ultima coluna da Tabela 10, tem-se o p-valor do teste de Mann-Whitney
comparando as distribui¢des dessas variaveis no grupo de ndo deambulantes (fase 4 ou 5) e no
grupo de deambulantes (fase 2 ou 3). S&o significativamente distintas as distribui¢cbes do grau
de angulacdo partindo da plantiflexdo para a dorsiflexdo de pacientes deambulantes e nao
deambulantes (p-valor<0,001 para as medidas do pé esquerdo e para as medidas do pé
direito). Comparando as estatisticas de tendéncia central, média e mediana, nota-se que o grau
de angulacdo partindo da plantiflexdo para a dorsiflexdo de pacientes deambulantes é
significativamente maior que o de pacientes ndo deambulantes. Logo, observa-se que a perda
da marcha impacta significativamente o grau de angulacdo partindo da plantiflexdo para a
dorsiflexdo.

Tabela 10 — Principais estatisticas das medidas feitas nos pés dos pacientes, por fase da
doenca

Fase p-
Variavel da n Minimo | Mediana | Maximo | Média DP CV valor*
doenca
Grau de 2 4 40,0 49,0 98,0 59,0 26,7 0,45
angulagdo 3 24 28,0 58,0 75.0 55,3 127 0,23
partindoda | 4 15 0,0 36,0 880 | 301 | 285 094 | <0,001
Planti para
Dorsi (6 E) | 5 25 0,0 0,0 52,0 10,1 19.1 1,89
2 4 40,0 455 94.0 56,3 253 0,45
Grau de
angulagao 3 24 17,0 55,5 93,0 57.8 19,0 0,33 <0,001
partindo da
Planti para 4 15 0,0 40,0 70,0 29.9 27,0 0,90
Dorsi (peD) | 5 25 0,0 0,0 60,0 9,8 18,8 1,92
Angulagio 4 6 1180 | 1460 | 1700 | 1462 | 185 013
do (pé E) 5 19 1120 | 1480 | 1820 | 1482 | 191 013 nc
nc
Angulagio 4 6 1100 | 1450 | 1740 | 1462 | 246 0,17
do (pé D) 5 19 1020 | 1600 | 1760 | 1512 | 195 0,13

Nota: * Teste de Mann-Whitney comparando o grupo de ndo deambulantes (fase 4 ou 5) com o grupo de
deambulantes (fase 2 ou 3).

Legenda: CV — Coeficiente de variacdo; DP — Desvio padrédo; nc — Teste ndo computavel devido ao pequeno
tamanho de um dos subgrupos.

Os Graficos 3 e 4 retratam a comparacdo das medianas. A distribuicdo da angulagdo

do pé, tanto para o pé esquerdo como para o pé direito, também apresentou baixa
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variabilidade e seguiu o padrdo de aumentar & medida que a fase da doenca avancava, em
termos médios e medianos. Quanto ao grau de angulagdo partindo da plantiflexdo para a
dorsiflexdo, esta variavel, para os pés esquerdo e direito, obteve moderada ou alta
variabilidade entre os pacientes e houve uma tendéncia de decrescimento das medidas de grau
de angulacdo a medida que a fase da doenga avancava. A angulacdo do pé, avaliada para 0s
ndo deambulantes, mostrou uma tendéncia de aumentar a média e a mediana a medida que a

fase da doenca avancava.

Gréafico 3 — Mediana do grau de angulacdo dos pés esquerdo e direito nas
diferentes fases da doenca
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Gréfico 4 — Mediana da angulagdo dos pés esquerdo e direito nas diferentes fases
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Testes pareados de Wilcoxon foram feitos comparando as medidas dos pés esquerdo e
direito (Tabela 11). Os p-valores resultantes desses testes, todos maiores que 5%, atestam que
ndo houve diferenca significativa entre as medidas dessas variaveis nos pés esquerdo e direito.
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Tabela 11 — Resultados dos testes de Wilcoxon comparando medidas dos pés esquerdo
e direito

p-valor do teste de Wilcoxon
Variavel comparando medida do pé esquerdo
com medida do pé direito
Grau de angulacéo partindo da Planti para Dorsiflexdo 0,753
Angulacdo do pé 0,370

Para pacientes que usaram e que ndo usaram AFO, as principais estatisticas das
medidas do grau de angulacdo e angulacdo do pé (angulacdo do pé se aplicou aos pacientes
que apresentavam o pé fixado devido a deformidade; nesse caso, a medida foi feita em angulo
fixo devido a impossibilidade de se ter grau de angulacdo por falta de movimento — n=25

pacientes) (Tabela 12).

Tabela 12 — Principais estatisticas das medidas feitas nos pés dos pacientes, segundo o uso de
AFO

» Usou - : - 3 p-
Variavel AFO n Minimo | Mediana | Maximo | Média DP CVv valor*
Grau de Néo 13 0 44,0 98,0 43,7 26,5 0,61
angulacéo 0,243
partindo da .
Planti para Sim 55 0 38,0 88,0 30,9 28,4 0,92
Dorsi (pé E)
Graude | Nzo | 13 0 45,0 940 | 472 | 271 0,57 0,093
angulacéo
partindo da
Planti para Sim 55 0 38,0 93,0 30,8 29,7 0,97
Dorsi (pé D)
Angulacédo Nao 7 118,0 148,0 172,0 148,0 20,0 0,14 nc
do(P€E) | sim 18 | 1120 | 1490 | 1820 | 1476 | 186 0,13
Angulacédo Nao 7 110,0 160,0 170,0 149,3 20,7 0,14 nc
do(PeD) | sim 18 | 1020 | 1550 | 1760 | 150,2 | 20,9 0,14

Nota: * Teste de Mann-Whitney comparando os 2 grupos.
Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; CV — Coeficiente de variacdo; DP — Desvio padrdo; nc — Teste ndo
computével devido ao pequeno tamanho de um dos subgrupos.

As medidas do grau de angulacdo partindo da plantiflexdo para dorsiflexdo (p-valores
sdo maiores que 5%) podem ser observadas na Tabela 12. Adicionalmente, na analise
distinguindo se o uso de AFO foi de alta ou baixa frequéncia, realizada na Tabela 13, o teste

de Kruskal-Wallis indicou diferenca significativa no grau de angulagdo dos 3 grupos.
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Tabela 13 — Principais estatisticas das medidas feitas nos pés dos pacientes, segundo a
frequéncia do uso da AFO

Frequéncia p-
Variavel do uso de n Minimo | Mediana | M&ximo | Média | DP CVv valor*
AFO
Grau dg Nenhuma 13 0 44,0 98 43,7 26,5 0,61
angulagio Baixa 27 0 0,0 75 226 | 284 1,26 0,042
partindo da
Plan.tl para Alta 28 0 42,5 88 38,9 26,5
Dorsi (pé E) 0,68
Grau de Nenhuma 13 0 45,0 94 47,2 27,1 0,57
angulacéo . 0,006
partindo da Baixa 27 0 0,0 93 20,1 27,1 1,35
Planti para
Dorsi (pé D) Alta 28 0 48,5 90 41,0 28,9 0,70
. Nenhuma 2 160,0 164,0 168,0 164,0 57 0,03
Angulacéo .
do (pé E) Baixa 16 | 1140 | 1490 | 1720 | 1467 | 17,7 0,12 nc
Alta 7 112,0 140,0 182,0 1453 | 224 0,15
) Nenhuma 2 160,0 162,0 164,0 162,0 2,8 0,02
'3”9“'?%?10 Baixa 16 1020 | 1550 | 176,0 | 150,2 | 22,7 0,15 nc
o (pé
(pe D) Alta 7 112,0 150,0 160,0 146,0 | 17,5 0,12

Nota: * Teste de Kruskall-Wallis comparando os 3 grupos.

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; CV — Coeficiente de variagio; DP — Desvio padrio; nc — Teste n&o

computavel devido ao pequeno tamanho de um dos subgrupos.

A partir das estatisticas, verificou-se que os pacientes que usaram a AFO em baixa

frequéncia apresentaram menores graus de angulacdo do que 0s pacientes que a usaram em

alta frequéncia ou que ndo a usaram. Os Graficos 5 a 8 exibem as medianas dos graus de

angulacdo e angulacdo dos pés esquerdo e direito nos grupos definidos segundo o uso de

AFO.

Gréfico 5 — Mediana do grau de angulacdo dos pés esquerdo e direito nos subgrupos
definidos segundo o uso de AFO
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Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.



Gréfico 6 — Mediana da angulacdo dos pés esquerdo e direito nos subgrupos definidos
segundo o uso de AFO
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Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.

Gréfico 7 — Mediana do grau de angulacdo dos pés esquerdo e direito nos subgrupos
definidos segundo a frequéncia do uso de AFO
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Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.

Gréfico 8 — Mediana da angulacdo dos pés esquerdo e direito nos subgrupos definidos
segundo a frequéncia do uso de AFO
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Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.
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7.4 Analise do teste de caminhada de 6 minutos (amostra atual)

A Tabela 14 enumera as principais estatisticas do TC 6m nos grupos definidos
segundo o uso de AFO, subdivididos por faixa etaria. Em todos os subgrupos, as distribuicdes
apresentaram baixa ou moderada variabilidade (coeficientes de variagdo menores que 0,4). As
estatisticas de tendéncia central mostraram que criangas na faixa etaria de 4 a 8 anos que
usaram AFO caminharam mais do que crian¢as da mesma faixa etaria que ndo usaram AFO.
Para as faixas etarias “de 8 a 12 anos” e “maior que 12 anos”, as criangas que usaram AFO
caminharam menos do que criancas da mesma faixa etaria que ndo usaram AFO. Devido ao
pequeno tamanho amostral dos subgrupos analisados, ndo foi possivel avaliar a significancia
dessas diferencas observadas nas estatisticas descritivas por meio de testes de comparacédo de

grupos.

Tabela 14 — Estatisticas do TC 6m nos grupos definidos segundo o uso de AFO,
subdivididos por faixa etaria

Faixa etaria szog n | Minimo | Mediana | Maximo | Média DP CvV
Nao 1| 1615 161,5 1615 | 1615 0,0
0 |- 4 anos -
Sim - - - - - - -
Nao 4 | 275,0 365,5 394,4 | 350,1 52,7 0,15
4 |- 8 anos -
Sim 2| 3710 390,5 410,0 | 390,5 27,6 0,07
Nao 1| 362,0 362,0 362,0 | 362,0 0,0 0,00
8|- 12 anos

Sim 15| 46,0 351,0 474,0 | 333,3 113,8 0,34
Néao 1| 350,2 350,2 350,2 | 350,2 0,0 0,00

Sim 4 | 189,6 253,1 437,0 | 283,2 107,6 0,38

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; CV — Coeficiente de variagio; DP — Desvio padréo; TC 6m — Teste
de caminhada de 6 minutos.

A partir de 12 anos

O Gréfico 9 representa as medianas do TC 6m nos grupos definidos segundo o uso de

AFO, subdivididos por faixa etaria.
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Gréfico 9 — Medianas do TC 6m nos grupos definidos segundo o uso de AFO,
subdivididos por faixa etaria
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Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; TC 6m — Teste de caminhada de 6 minutos.

7.5 Analise de correlacao

A matriz de correlacdo das varidveis quantitativas e ordinais deste estudo pode ser
vista no Apéndice 6 (amostra atual) e no Apéndice 7 (amostra retrospectiva). Ao ser
investigada a correlacdo entre as varidveis do estudo, foram encontradas as seguintes

correlagdes significativas moderadas ou fortes:

e A correlacdo entre o tempo entre os primeiros sintomas e a perda da marcha e a idade
de perda da marcha (p=0,73 na amostra atual e p=0,56 na amostra retrospectiva), que
¢ uma correlacdo naturalmente esperada. Pelos resultados, observou-se uma
tendéncia de que 0s pacientes que apresentaram 0s maiores tempos entre 0S
primeiros sintomas e a perda da marcha tinham as maiores idades na perda da
marcha e vice-versa;

e A correlacdo entre o tempo entre o diagnostico e a perda da marcha e a idade de
perda da marcha (p=0,80, na amostra atual), que € uma correlagdo naturalmente
esperada. Pelos resultados, observou-se uma tendéncia de que 0s pacientes que
apresentaram 0s maiores tempos entre o diagnostico e a perda da marcha
apresentaram as maiores idades na perda da marcha e vice-versa;

e A correlacdo entre a idade dos primeiros sintomas e a idade da perda da marcha
(p=0,69, na amostra atual), que é uma correlacdo naturalmente esperada. Pelos

resultados, observou-se uma tendéncia de que os pacientes que tém as maiores idades
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nos primeiros sintomas apresentaram as maiores idades na perda da marcha e vice-
Versa;

e A correlacdo entre o tempo de uso da AFO em anos e a idade de perda da marcha
(p=0,51 na amostra atual e p=0,62 na amostra retrospectiva). Pelos resultados,
observou-se uma tendéncia de que os pacientes que usaram AFO por mais tempo
apresentaram maiores idades na perda da marcha e vice-versa, ou seja, estima-se por
esta correlagdo significativa e moderada que pacientes que usam AFO por mais
tempo em meses tendem a perder a marcha mais tardiamente. A tendéncia de tal

relacdo pode ser visualizada no Gréfico 10.

Gréfico 10 — Grafico de dispersdo conjunta entre o tempo de uso de AFO e a idade de
perda da marcha, na amostra atual e na andlise retrospectiva
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Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.

e A correlagéo entre o tempo total de uso da AFO antes da perda da marcha e a idade
de perda da marcha. Pelos resultados, observou-se uma tendéncia de que os pacientes
que usaram AFO por mais tempo enquanto deambulavam apresentaram as maiores
idades na perda da marcha e vice-versa, ou seja, estima-se por esta correlacdo
significativa e moderada que pacientes que usam a AFO por mais tempo tendem a
perder a marcha mais tardiamente;

e O escore MFM-D1 é correlacionado com o escore MFM-D2 (p=0,75), com o escore
MFM-D3 (p=0,60), com o escore MFM-total (p=0,92), com o grau de angulacao do
pé direito (p=0,71), com o grau de angulacdo do pé esquerdo (p=0,66), com o TC 6m
(p=0,63) e com a idade cronologica (p=-0,71). H& uma tendéncia de que os pacientes
que tém escores MFM-D1 altos tiveram maiores escores MFM-D3, MFM-D2 e
MFM-total, apresentam maiores graus de angulacdo do pé direito, maiores distancias

no TC 6m e menores idades, e vice-versa;
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e O escore MFM-D2 é correlacionado com o escore MFM-D1 (p=0,75), com o escore
MFM-D3 (p=0,82), com o escore MFM-total (p=0,92), com o grau de angulacao do
pé direito (p=0,71), com o grau de angulagdo do pé esquerdo (p=0,71) e com a idade
cronologica (p=-0,80). H& uma tendéncia de que os pacientes que tém escores MFM-
D2 altos tiveram maiores escores MFM-D1, MFM-D3 e MFM-total, apresentam
maiores graus de angulacdo do pé direito, maiores graus de angulacdo do pé
esquerdo, e menores idades, e vice-versa;

e O escore MFM-D3 é correlacionado com o escore MFM-D1 (p=0,60), com o escore
MFM-D2 (p=0,82), com o escore MFM-total (p=0,81), com o grau de angulagdo do
pé direito (p=0,65), com o grau de angulagdo do pé esquerdo (p=0,62) e com a idade
cronologica (p=-0,57). H& uma tendéncia de que os pacientes que tém escores MFM-
D3 altos tiveram maiores escores MFM-D1, MFM-D2 e MFM-total, apresentam
maiores graus de angulacdo do pé direito, maiores graus de angulacdo do pé
esquerdo, maiores graus de angulacdo do pé esquerdo e menores idades, e vice-versa;

e O escore MFM-total é correlacionado com o escore MFM-D1 (p=0,92), com o
escore MFM-D2 (p=0,92), com o escore MFM-D3 (p=0,82), com o grau de
angula¢do do pé direito (p=0,77), com o grau de angulagdo do pé esquerdo (p=0,74),
com o TC 6m (0,52) e com a idade cronologica (p=-0,79). H& uma tendéncia de que
0s pacientes que tém escores MFM-total altos tiveram maiores escores MFM-D1,
MFM-D2 e MFM-D3, apresentam maiores graus de angulacdo do pé direito, maiores
graus de angulacdo do pé esquerdo, maiores graus de angulacdo do pé esquerdo e
menores idades, e vice-versa,;

e O resultado do TC 6m é correlacionado com o escore MFM-D1 (p=0,63) e com o
escore MFM-total (p=0,52). Observou-se uma tendéncia de que 0s pacientes que
realizaram o TC 6m apresentaram maiores escores MFM-D1 e MFM-total;

e O grau de angulacdo do pé esquerdo é correlacionado com o MFM-total (0,74), com
0 MFM-D2 (p=0,71), com o MFM-D1 (p=0,66), com o MFM-D3 (0,62) e com a
idade cronologica (p=-0,62). Ha uma tendéncia de que os pacientes que tém grau de
angulacdo do pé esquerdo alta apresentaram maiores escores MFM-D1, MFM-D2,
MFM-D3 e MFM-total e menores idades, e vice-versa;

e O grau de angulacédo do pé direito é correlacionado com o0 MFM-total (p=0,77), com
0 MFM-D2 (p=0,71), com o MFM-DI (p=0,71), com o0 MFM-D3 (p=0,65) e com a

idade cronoldgica (p=-0,61). H& uma tendéncia de que os pacientes que tém grau de
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angulacdo do pé direito alta apresentaram maiores escores MFM-D1, MFM-D2 e
MFM-D3 e menores idades, e vice-versa;

e A angulacdo do pé direito é correlacionada com o tempo total de uso de AFO em
horas (p=-0,70). Ha uma tendéncia de que os pacientes que tém angulacbes do pé
esquerdo altas apresentaram menor tempo total de uso de AFO, e vice-versa;

e A angulacdo do pé esquerdo é correlacionada com o tempo total de uso de AFO em
horas (p=-0,55). H& uma tendéncia de que 0s pacientes que tém angulacGes do pé
esquerdo altas apresentaram maiores escores MFM-D1, MFM-D2, MFM-D3 e
MFM-total e menores idades, e vice-versa.

Qualquer outro cruzamento bivariavel das varidveis quantitativas e ordinais deste

estudo ndo apresentou correlacao forte ou moderada além das correlacBes naturais.

7.6 Analise de associacdo com a indicacdo do uso de AFO

Para saber se a indicacdo da AFO estava associada a alguma variavel quantitativa, as
distribuigdes das varidveis quantitativas nos grupos “sem indicacdo da AFO” e “com
indicacdo de AFO” foram comparadas. A Tabela 15 expoe os resultados dessas comparagdes
para a amostra retrospectiva. Dados os p-valores dos testes de significancia estatistica,
observa-se que o grupo sem indicacdo do uso de AFO e o grupo com indicacdo de uso de
AFO apresentaram diferenca significativa nas distribuicOes da idade da perda da marcha (p-
valor=0,035 do teste de Mann-Whitney). Comparando as estatisticas, observou-se que 0s
pacientes que tinham indicacdo de AFO tiveram perda de marcha mais tardia (2,4 anos mais

tarde, em média) do que os pacientes que ndo tinham indicacao de AFO.



Tabela 15 — Andlise da associagdo entre indicagdo de AFO e variaveis quantitativas na

amostra atual
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p-valor do teste

Grupo sem indicacao de Grupo com indicac¢éo (1/evr|:/.lfnn-
Variavel AFO de AFO itney
comparando as
distribuicGes
Média  Mediana DP Média Mediana DP | dos dois grupos
Idade cronoldgica (anos) 9,6 8,8 5,5 13,5 12,2 4,9 0,952
_ Idade da marcha 17 18 05 | 15 13 06 0,112
independente (anos)
Idade dos primeiros
sintomas (anos) 2,8 2,0 2,4 3,7 35 1,4 0,121
Idade da primeira consulta 41 55 31 42 45 15 0,808
(em anos)
Idade da perda da marcha 0035
(anos) 6,9 6,3 1,3 9,4 8,8 18 '
Tempo entre 0s primeiros
sintomas e a perda da 53 4,2 2,2 54 57 2,0 0,923

marcha

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; DP — Desvio padro.

Na amostra retrospectiva, dados os p-valores dos testes de significancia estatistica, 0s

grupo sem AFO e com AFO apresentaram diferenca significativa nas distribuicdes de idade

da primeira consulta (p-valor=0,020 do teste de Mann-Whitney) e de idade da perda da

marcha (p-valor=0,001 do teste de Mann-Whitney). Comparando as estatisticas, observou-se

que os pacientes que tinham indicacdo de AFO foram a primeira consulta com menor idade

(1,0 ano a menos, em média) e tiveram perda de marcha mais tardia (1,4 anos mais tarde, em

média) do que os pacientes que ndo tinham indicacdo de AFO (Tabela 16).

Tabela 16 — Andlise da associacdo entre indicacdo de AFO e variaveis quantitativas na

amostra retrospectiva

p-valor do teste

Grupo sem indicacao de Grupo com indicagéo (:Klr':/.lfnn'
Variavel AFO de AFO Ithey
comparando as
distribuicGes
Média  Mediana DP Média Mediana DP | dos dois grupos
Idade cronolégica (anos) 15,4 16,0 5,5 16,6 17,0 51 0,233
_ Idade da marcha 14 12 06 | 14 13 05 0,312
independente (anos)
|dade dos primeiros 35 35 22 | 35 33 20 0,895
sintomas (anos)
Idade da primeira consulta 7.9 8,0 28 6.9 7.0 26 0,020
(em anos)
Idade da perda da marcha 8.1 8,0 2.0 9.5 0.3 18 0,001
(anos)
Tempo entre 0s primeiros
sintomas e a perda da 5,3 5,0 2,6 6,1 59 2,5 0,088

marcha

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; DP — Desvio padréo.
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Os Gréficos 11 a 13 ilustram as comparacGes das médias das distribuicGes das
variaveis dos dois grupos que apresentaram diferencas significativas, nas amostras atual e

retrospectiva.

Gréfico 11 — Média de idade dos pacientes na perda da marcha nos
grupos definidos segundo a indicacdo de AFO, amostra atual

p-valor =0,035

12

9,4

1]

Média de idade na perda de
marcha (anos)

Sem indicacao da AFO Com indicacao da AFO

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.

Gréafico 12 — Média de idade dos pacientes na primeira consulta nos
grupos definidos segundo a indicacdo de AFO, amostra retrospectiva

p-valor = 0,020
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6,9
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Sem indicacao da AFO Com indicacdo da AFO

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.
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Gréfico 13 — Média de idade dos pacientes na perda da marcha nos
grupos definidos segundo a indicacdo de AFO, amostra retrospectiva
p-valor = 0,001
12

9,5

o

Média de Idade na perda da
marcha (anos)

Sem indicacao da AFO Com indicacao da AFO
Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.

7.7 Analise da associacao do uso de AFO com a perda da marcha

Lembrando que o progndstico para os pacientes com DMD é de perda da marcha em
algum momento da evolucdo da doenca, ao analisar a associacdo entre o uso de AFO com a
perda da marcha no periodo considerado, verificou-se que, entre os 22 que ndo usaram AFO,
68,2% (15 pacientes) haviam perdido a marcha; entre os 46 que usaram a AFO, 54,3% (25
pacientes) haviam perdido a marcha (p-valor=0,278 do teste qui-quadrado). A medida de
risco, OR, € de 0,56; embora ndo seja significativa, convém investigar em amostras maiores
se 0 uso da AFO é um fator de risco diminuido para a perda da marcha.

O Graéfico 14 mostra a incidéncia de perda da marcha no periodo de acompanhamento
segundo a classificagdo do uso de AFO antes da perda da marcha. Quinze dos 22 pacientes
gue ndo usaram AFO, o que equivale a 68,2% dos pacientes que ndo usavam AFO, perderam
a marcha; 18 dos 24 pacientes que usaram a AFO com baixa frequéncia (menos de 5.000
horas), o que corresponde a 75,0% dos pacientes que usaram a AFO com baixa frequéncia,
perderam a marcha; e entre os que usaram AFO com alta frequéncia, 31,8% perderam a
marcha (7 dos 22 pacientes que usaram a AFO com alta frequéncia). A diferenca entre essas
trés proporcdes foi significativa sob o ponto de vista estatistico (p-valor=0,007). Os resultados
indicaram que ndo usar a AFO ou usar a AFO em baixa frequéncia ndo alterou a incidéncia de

perda da marcha no periodo de acompanhamento (p-valor=0,608 do teste qui-quadrado).
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Gréafico 14 — Incidéncia de perda da marcha no periodo de
acompanhamento, segundo a classificacdo do tempo de uso de AFO
p-valor = 0,007
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Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.

Comparando os dois grupos, de quem ndo usou a AFO com alta frequéncia e quem a
usou com alta frequéncia, a incidéncia de perda da marcha foi de 71,7% versus 31,8% (p-
valor=0,002 do teste qui-quadrado). A OR foi igual a 5,4 e foi significativa, ja que seu IC
(1,8; 16,4) ndo continha o valor 1,0. Quem ndo usou a AFO com alta frequéncia teve chance
5,4 vezes maior de perder a marcha no periodo avaliado em comparagdo com quem a usou em
alta frequéncia.

Como foi visto na secdo anterior, hd uma correlagdo moderada entre o tempo de uso de
AFO antes da perda da marcha e a idade da perda da marcha (r=0,68, p-valor<0001). A
tendéncia de tal relacdo pode ser visualizada no Grafico 15. O modelo de regressdo
encontrado estima que cada 5.000 horas a mais do uso de AFO tende a aumentar, em média,
1,1 anos (5.0000 x 0,00022) a idade de perda da marcha, ou seja, cada 5.000 horas a mais do

uso de AFO adia, em média, 1,1 ano a perda da marcha.
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Gréfico 15 — Gréfico de dispersdo conjunta entre o tempo de uso
de AFO antes da perda da marcha e a idade de perda da marcha

16
: —
g 12 ° .
o] g °p . . .
s e . R
% . y =0,00022x + 8,5107
— 8 r. [ ] Rz:o,s
g °W
S
x 4
k=]

2

0

0 5000 10000 15000 20000 25000 30000

Tempo de uso de AFO (horas)

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.

A fim de encontrar um ponto de corte para o tempo de uso de AFO que maximiza a
chance de adiamento da perda da marcha, foi feita uma andlise de curva ROC (Gréfico 16),
em que se pode ver uma curva satisfatéria com AUC igual a 0,682, significativamente maior
que 0,5 (p-valor=0,011), e todo o IC da AUC maior que 0,5. Analisando os dados fornecidos,
obteve-se que o valor do tempo de uso de AFO que maximiza a soma da sensibilidade e
especificidade € o valor de 5.160 horas, definido, assim, como o ponto de corte do tempo de
uso de AFO gue maximiza a chance de adiamento da perda da marcha. Ou seja, se 0 uso de
AFO de um paciente for maior ou igual a 5.160 horas, é previsto que esse paciente tenha
adiamento da perda da marcha. Uma vez estimado que o uso diario de AFO seja de 7,8 horas,
nosso estudo recomenda o uso diario de AFO por pelo menos 1,8 anos, aproximadamente 22

meses, para aumentar a chance de adiamento da perda da marcha.



Gréfico 16 — Andlise da curva ROC para determinar ponto de corte para o tempo de uso
de AFO gue maximiza a chance de adiamento da perda da marcha
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Legenda: IC — Intervalo de confianca.
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Na Tabela 17 é apresentada a comparacdo das distribuicbes do tempo entre 0s

primeiros sintomas e a perda da marcha; tempo entre diagndstico e perda da marcha; e idade

da perda da marcha nos grupos definidos segundo o uso de AFO enquanto deambula. Para

todas as comparac@es, os resultados foram significativamente maiores no grupo que usou a

AFO com alta frequéncia (p-valores dos testes de Kruskal-Wallis comparando a distribuicéo

dos 3 grupos menores que 5%).

Tabela 17 — Comparacgdo entre os primeiros sintomas e a perda da marcha

Grupo definido segundo _valor

Variavel o uso de AFO enquanto | Média | Mediana DP g

o teste
deambula

Tempo entre primeiros Nenhum uso 4,5 4,2 19

?;?]%)ST% ¢ perda da marcha Uso de baixa frequéncia 5,6 59 1,4 0,018**
Uso de alta frequéncia 7,2 6,5 2,4

Tempo entre diagnostico e Nenhum uso 1,3 0,4 2,2

perda da marcha (anos) Uso moderado 3,2 3,0 14 0,001*
Uso de alta frequéncia 51 50 2,7

Idade da perda da marcha Nenhum uso 8,0 7,9 15

(anos) Uso moderado 9,2 8,8 14 <0,001**
Uso de alta frequéncia 11,6 11,2 1,3

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; DP — Desvio padrao.
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7.8 Andlise de deambulagdo dos primeiros sintomas até a perda da marcha

Considerando o desfecho “perda da marcha” e o tempo compreendido entre a idade
dos primeiros sintomas até a idade da perda da marcha para os casos de ocorréncia de
desfecho, e o tempo entre a idade atual dos primeiros sintomas e a idade atual para os casos
censurados, que ndo perderam a marcha, foi feita a analise de deambulacdo até a perda da
marcha dos pacientes com DMD. O Gréafico 17 representa as curvas de deambulacédo

encontradas para a amostra atual.

Gréfico 17 — Curva de deambulacéo até a perda da marcha
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A tabua de deambulacdo para alguns valores do tempo apds 0s primeiros sintomas

consta na Tabela 18.
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Tabela 18 — Tabua de deambulacéo até a perda da marcha a
partir dos primeiros sintomas

e IEde G5 [ es Deambulagéo até a perda da marcha
sintomas (anos)

1 100,0%
2 97,0%
3 93,9%
4 84,7%
5 76,2%
6 60,5%
7 39,5%
8 19,1%
9 14,3%
10 14,3%
11 14,3%
12 7,2%

Os resultados da analise de Kaplan-Meier mostram que o paciente com DMD

deambula em média 6,7 anos, e em termos medianos, 6,0 anos, apds 0s primeiros sintomas até

a perda da marcha (Tabela 19).

Tabela 19 — Estimativas da média

e mediana do tempo de deambulacdo desde os

primeiros sintomas até a perda da marcha

Meédia do tempo de deambulagdo até a | Mediana do tempo de deambulacéo até a
perda da marcha perda da marcha
Amostra Erro | 'Caonivel de Erro IC ao nivel de
Estimativa ~ 95% de Estimativa ~ 95% de
padrédo . padréo .
confianca confianca
Atual 6,7 0,432 (5,9, 7,6) 6,0 0,308 (5,4; 6,6)

Legenda: IC — Intervalo de confianca.

Os dados da amostra atual quanto ao impacto do uso de AFO enquanto deambula até a

perda da marcha podem ser vistos no Grafico 18.



Gréfico 18 — Impacto do uso de AFO da deambulacédo

até a perda da marcha
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Estima-se que o paciente com DMD que ndo usa AFO enquanto deambulante mantém

a marcha em média 4,8 anos, e 4,4 anos em termos medianos, ap6s 0s primeiros sintomas até

a perda da marcha (Tabela 20). E o paciente que usa AFO enquanto deambulante mantém a

marcha em média 7,5 anos, e 6,8 anos em termos medianos, apds 0s primeiros sintomas até a

perda da marcha. Logo, estima-se que o paciente que usa AFO quando ainda deambula até

perda da marcha, deambula em média 2,7 anos a mais que o paciente que nao usa AFO

enquanto deambula. A diferenca entre as médias e as medianas do tempo de deambulacgdo até

a perda da marcha dos dois grupos foi significativamente distinta, uma vez que os IC nédo se

interceptaram e tal significancia estatistica também foi atestada pelos testes de Log-Rank,

Breslow e Tarone-Ware, que resultaram em p-valores menores que 0,001.

Tabela 20 — Estimativas da média e mediana do tempo de deambulagdo desde os
primeiros sintomas até a perda da marcha, nos grupos definidos segundo o uso de AFO
enquanto deambulante

Meédia do tempo de deambulacgao até a

Mediana do tempo de deambulagao até a

Uso de AFO perda da marcha perda da marcha

enquanto Erro IC ao nivel de Erro IC ao nivel de

deambula | Estimativa < 95% de Estimativa < 95% de

padréao . padréo .

confianca confianca

N&o 48 0,468 (3,9,5,7) 4,4 0,265 (3,8;4,9)

Sim 75 0,550 (6,4; 8,6) 6,8 0,487 (5,8;7,8)

Global 6,7 0,432 (5,9, 7,6) 6,0 0,308 (5,4; 6,6)

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; IC — Intervalo de confianca.
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O Gréfico 19 exibe, para a amostra atual, o impacto do uso de AFO enquanto

deambula em alta frequéncia até a perda da marcha.

Gréafico 19 — Impacto do uso de AFO em alta frequéncia
da deambulacdo até a perda da marcha
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Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.

Estima-se que o paciente com DMD que ndo usa AFO enquanto deambulante perde a
marcha em média 4,8 anos, e 4,4 anos em termos medianos, apds 0s primeiros sintomas até a
perda da marcha (Tabela 21). O paciente que usa AFO enquanto deambulante, mas usa com
baixa frequéncia, isto &, por menos de 5.000 horas, deambula 6,0 anos, em média e em termos
medianos, apds os primeiros sintomas até a perda da marcha. O paciente que usa AFO
enquanto deambulante, mas usa com alta frequéncia, isto é, por mais de 5.000 horas,
deambula em média 9,2 anos, e 8,2 anos em termos medianos, apds 0s primeiros sintomas até
a perda da marcha. Logo, estima-se que o paciente que usa AFO com alta frequéncia enquanto
deambulante apresenta a marcha por uma média de 4,4 anos a mais que 0 paciente que nao
usa AFO enquanto deambulante.

A diferenca entre as médias e as medianas do tempo de deambulacdo até a perda da
marcha do grupo que usa AFO em alta frequéncia dos 2 grupos e as médias e medianas dos
outros 2 grupos (que ndo usa AFO e que usa em baixa frequéncia) foram significativamente
distintas, uma vez que o IC da média e o IC da mediana do grupo que usa AFO em alta
frequéncia ndo interceptaram os respectivos IC dos outros 2 grupos. Tal significancia
estatistica também foi atestada pelos testes de Log-Rank, Breslow e Tarone-Ware, que

resultaram em p-valores menores que 0,001. Note que o IC da média e o IC da mediana do
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grupo que usa AFO em baixa frequéncia interceptaram os respectivos IC do grupo que néo
usa AFO, ou seja, ndo houve diferenca significativa entre a deambulacdo até a perda da
marcha dos pacientes que usam AFO em baixa frequéncia (menos de 5.000 horas) e a
deambulacéo até a perda da marcha daqueles que ndo usam AFO. Logo, o impacto do uso da
AFO em melhorar a deambulagéo até a perda da marcha foi significativo de fato apenas para
0 uso da AFO em alta frequéncia (por mais de 5.000 horas), corroborando mais uma vez a

tese de que o uso da AFO em alta frequéncia adia a perda de marcha.

Tabela 21 — Estimativas da média e mediana do tempo de deambulacdo desde os
primeiros sintomas até a perda da marcha, nos grupos definidos segundo a frequéncia
do uso de AFO enquanto deambulante

Uso de Média do tempo de deambulacdo até a | Mediana do tempo de deambulacgéo até
AFO perda da marcha a perda da marcha
enquanto Erro I1C ao nivel de Erro IC ao nivel de
. o L o
I Estimativa padrio 95 (o de Estimativa padrio 95 /_o de
confianca confianca
Nenhum uso 48 0,468 (3,9,5,7) 4,4 0,265 (3,8; 4,9)
; Baixa 6,0 0,307 (5,3; 6,6) 6,0 0,107 (5,8; 6,2)
requéncia
Alta . .
frequAnci 9,2 0,983 (7,3;11,1) 8,2 1,115 (6,3; 10,4)
requéncia
Global 6,7 0,432 (5,9, 7,6) 6,0 0,308 (5,4; 6,6)

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; IC — Intervalo de confianca.
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8. DISCUSSAO

Este estudo corrobora a tese de que o uso da AFO em alta frequéncia adia a perda da
marcha. O tempo entre os primeiros sintomas até a perda da marcha, o tempo entre o
diagndstico até a perda da marcha e a idade da perda da marcha foram significativamente
maiores no grupo que usou a AFO com alta frequéncia, acima de 5.160 horas.

Duas abordagens amostrais foram utilizadas, uma retrospectiva e outra atual. No
inicio, o objetivo era realizar uma analise exploratéria dos dados obtidos a partir da amostra
de pacientes do Servigo de Neuropediatria do IPPMG/UFRJ, com o intuito de tracar o perfil
desses individuos no que se refere a idade cronoldgica, idade da marcha independente, idade
dos primeiros sintomas, idade da primeira consulta, idade do diagndstico, idade da perda da
marcha, tempo entre os primeiros sintomas e a perda da marcha, tempo entre o diagndstico e a
perda da marcha, uso de corticosteroide e fase atual da DMD. A principio, esses dados seriam
analisados com o objetivo de discutir analiticamente fatores importantes para os pacientes,
tais como dimensionar o perfil da amostra, quantificar a frequéncia de atendimento
fisioterapéutico, da AFO indicada, e do local de confec¢do (publico ou privado).

Foi observado que as amostras atual e retrospectiva diferem significativamente no que
se refere a idade cronoldgica dos pacientes. Comparando as estatisticas, os pacientes da
amostra retrospectiva eram significativamente mais velhos, com diferenca de 3,3 anos.
Acredita-se que essa diferenca ocorreu devido ao fato de a amostra retrospectiva ter um n
maior que a amostra atual, e ter se baseado em analise de prontuario, 0 que permitiu capturar
toda a evolucdo ao longo do tempo da doenca. Entre os pacientes das duas amostras, néo
houve diferenca significativa na idade da marcha independente; na idade dos primeiros
sintomas; na idade da perda da marcha; e entre os primeiros sintomas e a perda da marcha.

Foram escolhidos como ferramentas o MFM para uma avaliagdo funcional em cada
fase da doenca, o TC 6m para verificar a resisténcia ao esforco, e a goniometria para medir a
angulacdo do peé dos pacientes com DMD enquanto deambulavam e ndo deambulavam.
Consolidou-se, entdo, a ideia de definir a média de uso de AFO para assim subdividir a
amostra e comparar a funcionalidade associada a resisténcia ao esforco nestes trés grupos de
pacientes: pacientes que ndo usaram AFO, pacientes que usaram AFO em baixa frequéncia e
pacientes que usaram AFO em alta frequéncia. Essa divisdo de tempo de uso permitiu que a
pesquisa avangasse na correlacdo das varidveis quantitativas quanto a indicacdo de AFO e sua

relevancia no adiamento de marcha.
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Ficou claro que um estudo estatistico mais aprofundado poderia confirmar tais
hipoteses e fornecer resultados matematicos que comprovassem e fundamentassem 0 nosso
estudo. Portanto, optou-se por realizar uma analise mais detalhada do tempo de uso de AFO e
da importancia deste para o adiamento da perda da marcha.

O maior desafio nesse momento era responder a pergunta: Quanto tempo de uso da
AFO é necessario para que adie realmente a perda da marcha? Tal anélise foi feita utilizando
a data dos primeiros sintomas até a perda da marcha e dividindo o tempo de uso de AFO da
amostra da seguinte forma: nenhum uso, pouco uso e alto uso de AFO. Também foi
importante avaliar o tempo desde o diagnostico até a perda da marcha. Esses dados ajudaram
a entender se esse tempo de uso da AFO influenciava a perda da marcha e quanto tempo de
uso de AFO era preciso indicar para 0s meninos com DMD.

Na analise estatistica, evidenciou-se que quanto mais precoce era o inicio de uso da
AFO, mais tempo o paciente fazia uso dessa ferramenta terapéutica, e a partir dai foi possivel
quantificar o tempo necesséario para adiar a perda da marcha, bem como o impacto do uso da
AFO em alta frequéncia nos pacientes com DMD.

Nesse contexto, 0s resultados demonstraram viabilidade de aprofundamento e
revelaram informacdes relevantes, exclusivas e inéditas, uma vez que os dados na literatura
sobre o tema sdo escassos. As hipdteses geraram resultados estatisticos que proporcionaram

uma maior clareza sobre o estudo.

Efeitos e uso de AFO (noturna ou diurna)

O uso de AFO obteve maior adesdo (80,9%), porém com frequéncia muito variada;
tipicamente os pacientes ndo usavam AFO no periodo diurno (23,6%), ja o uso de AFO
noturna teve uma média de 72,7%. De fato, a importancia do uso da AFO noturna foi
evidenciada em estudo de Seeger, Caudrey e Little (1985), em que ficou demonstrado que a
progressao mais lenta da deformidade esta associada a maior frequéncia de uso noturno da
AFO; e a progressdo mais rapida, a interrup¢do do uso noturno desse dispositivo.

Em estudo feito por Souza et al. (2016), foi comparado o uso de AFOs diurnas e
noturnas em pacientes com a doenca. O grupo que usou AFO durante o dia apresentou
cadéncia diminuida quando comparado ao grupo que a usou durante a noite. Os demais
parametros espaciais/temporais da marcha ndo foram significativamente diferentes entre os
grupos. Nesse estudo, 0 uso de AFO diurna gerou um efeito positivo sobre os parametros

cinematicos e cineticos do tornozelo em pacientes com DMD. Porém, tais alteracfes nédo se
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mantiveram quando os pacientes retiraram o dispositivo para deambulacdo. O uso precoce e
noturno continuo de AFO minimizou as compensacfes espaco-temporais e cinematicas
causadas pela DMD. Conclui-se dai que o uso de AFO deve ser prescrito precocemente e
mantido durante o curso da doenga para melhores resultados.

Kern et al. (2019) avaliaram dados de AFOs de 187 meninos participantes de um
ensaio clinico multicéntrico internacional, e apontaram que as AFOs foram recomendadas
para 54% dos meninos, dos quais 94% utilizaram AFOs noturnas estaticas e 6% fizeram uso
de AFOs noturnas dindmicas. AFOs estaticas diurnas foram prescritas para 3 meninos. A
adesdo a recomendacdo de AFO foi de 54% para AFOs estéticas noturnas e 67% para AFOs
dindmicas noturnas. A frequéncia da recomendacdo do uso noturno de AFO estatica variou
entre os paises: 46 de 78 (59%) nos Estados Unidos; 11 de 22 (50%) na Italia; 28 de 57 (49%)
no Reino Unido; 5 de 12 (42%) no Canada; e 5 de 18 (28%) na Alemanha. Foram
documentadas 51 ocorréncias de uso real de AFO estatica a noite, portanto 44 familias (46%)
ndo aderiram a essa recomendacdo. O uso diurno de AFOs estaticas foi raramente
recomendado: apenas para 3 meninos (1,6%; 1 nos Estados Unidos, 1 no Canadd e 1 na
Italia), mas documentado como usada por 5 meninos (2,7%; 4 nos Estados Unidos e 1 no
Canada).

Ressalta-se que a avaliacdo do efeito da AFO parece ocorrer sempre sob a Gtica da
prevencdo de encurtamentos e deformidades de tornozelo. Entretanto, Souza, Cezarani e
Mattiello-Sverzut (2015) afirmam que o efeito da AFO durante a deambulacdo ou sob o ponto

de vista biomecéanico ainda nao foi investigado.

Tipo de AFO x local de fabricagéo

Um achado do nosso estudo foi que 39,7% dos pacientes fizeram uso de AFO em
baixa frequéncia (menos de 5.000 horas durante a vida). As AFOs usadas foram tipicamente
ndo articuladas (76,5% dos pacientes; 94,5% dos pacientes que usaram AFQ) e fabricadas em
instituicdes publicas (92,7%), o que revela a importancia dessas institui¢des para o cuidado de
criangas com DMD. Assim como no servi¢o do IPPMG/UFRJ, a maioria dos pacientes com
DMD séo atendidos em instituices publicas, onde encontram apoio multidisciplinar e s&o
confeccionadas as suas AFOs. 1sso mostra que o SUS é fundamental para o acompanhamento

e tratamento de meninos com DMD.
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Perda de marcha

A perda da marcha foi verificada em 58,8% da amostra atual (40 pacientes) e em
70,7% da amostra retrospectiva (128 pacientes). Na amostra atual, o uso de AFO apds a perda
da marcha foi ainda praticado por 18 pacientes (45,0% dos que perderam a marcha).

Apesar de a perda da marcha ter sido registrada na média de idade de 9,2 anos, o
estudo retrospectivo registrou 2 criangas (0,8%) com idade menor que 7 anos que ja nao
deambulavam. Segundo D’Angelo et al. (2009), os meninos com DMD tornam-se
progressivamente fracos durante a infancia e param de deambular com uma idade media de 9
anos. O confinamento a uma cadeira de rodas é seguido pelo desenvolvimento de escoliose,
insuficiéncia respiratoria e cardiomiopatia. Sem intervencdo, a idade média do 6bito € de 19

anos.

Idade dos primeiros sintomas x primeira consulta x perda da marcha

Na amostra atual, a média de idade dos primeiros sintomas foi de 3,6 anos e a da
primeira consulta foi de 4,3 anos, sendo assim registrada uma demora de 0,7 anos (cerca de 8
meses) para a familia/responsavel receber atendimento no servigo de saide. Na amostra
retrospectiva, a média de idade dos primeiros sintomas foi praticamente a mesma encontrada
no estudo atual, isto é, de 3,5 anos. Por outro lado, a média de idade da primeira consulta foi
bem maior no estudo retrospectivo, 7,2 anos, 0 que representa uma demora de 3,7 anos
(aproximadamente 3 anos e 8 meses) para a familia receber atendimento no servigo de satde.

O diagndstico ocorreu entre 6 e 9 anos (54,4% na amostra atual). Destaca-se que a
amostra atual € mais recente que a retrospectiva, notando-se maior acesso aos servicos de
salde atualmente e, que na amostra retrospectiva ndo foi possivel considerar a idade do
diagnostico devido ao estudo ter sido realizado no Servico de Neuropediatria do
IPPMG/UFRJ, onde ja recebiamos criancas majoritariamente com diagndsticos estabelecidos.

Esses dados estdo em consonancia com Hoffman, Brown Junior e Kunkel (1987), os
quais afirmaram que pacientes com DMD ndo apresentam manifestacfes clinicas dbvias até
os 3 a 5 anos de idade, quando a fraqueza muscular proximal é observada pela primeira vez. A
perda progressiva de forca muscular geralmente deixa os meninos afetados em cadeira de
rodas até os 11 anos de idade. E evidente que clinicos e familiares teriam interesse em

adiantar a confirmacdo dos primeiros sintomas e do diagnostico da DMD, no entanto,
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conforme observado por Marshall e Galasko (1995), nas ultimas duas décadas ndo houve
progresso significativo nessa area, apesar das diversas estratégias propostas.

Em 1978, Gardner-Medwin, Bundey e Green (1978) recomendaram a realizacdo de
testes de rotina em meninos que nao conseguissem andar até os 18 meses, ou seja, em torno
de 3% dos meninos no Reino Unido, o que significaria cerca de 9.000 testes por ano. Segundo
0s autores, esses testes poderiam ser feitos por meio de uma avaliagdo de rotina aos 18 meses
e, se as propostas do Ministério da Saude em relatério encaminhado a Corte fossem aceitas, o
plano poderia ser colocado em operagdo imediatamente, usando 0s servigos ja existentes. A
experiéncia em Newcastle mostra que cerca de metade dos casos com DMD seriam
detectados dessa forma — uma melhora consideravel, pois a média de idade do diagndstico de
DMD em Birmingham era de 5,7 anos; ja nordeste da Inglaterra, nos primeiros casos
registrados de meninos afetados nascidos no periodo de 1955 a 1969, a média foi de 5,8 anos,
e nenhum foi diagnosticado antes dos 2 anos de idade. Gardner-Medwin, Bundey e Green
(1978) também advertem que, no momento em que a DMD é diagnosticada, outros meninos
podem ter nascido na mesma familia, e alguns deles podem ser afetados pela DMD, por isso 0
diagnostico deve ser feito o mais precocemente possivel, para que os pais, as irmas e as
sobrinhas da mée sejam alertados a tempo.

Smith et al. (1989) esclarecem que o desenvolvimento de meninos com DMD possui
um padrdo precoce e anormal, o que € Util para direcionar a atencdo para a possibilidade dessa
doenca, mas ndo ha sinais clinicos ébvios de DMD em meninos com pouca idade afetados por
essa condicdo. Ja Essex e Roper (2001) explicam que a maioria dos profissionais de satde que
trabalham com criancas pensa que um menino com DMD apresentara apenas dificuldades
para andar, mas, embora o0 atraso no desenvolvimento motor seja um sintoma comum em
estagios iniciais da DMD, isso ndo parece ser um consenso geral. Esses autores expandiram
o0s critérios de diagnoéstico para incluir caracteristicas como marcha alterada, dificuldade de
correr, ou dores nas pernas em meninos com menos de 4 anos de idade. Sua argumentacao se
baseia no fato de que quaisquer custos adicionais sdo mais do que compensados pelos
beneficios resultantes de um diagndstico precoce e aconselhamento genético.

Assim como nos casos acima citados, no Brasil ndo h4d nenhuma medida nesta ordem a
fim de se tentar o diagnéstico o mais breve possivel. Portanto, o pediatra tem papel
fundamental na avaliacéo inicial e encaminhamento para um servico especializado (Araujo et
al., 2023).

Nosso estudo vem enfatizar a importancia das campanhas de salde publica para que

haja o diagnostico cada vez mais precoce e o tratamento adequado, com o intuito de adiar no



101

que for possivel o mau prognostico da doenca, e para que os pacientes com DMD tenham
acesso ao atendimento especializado oferecido pelo SUS.

Algumas iniciativas ja realizadas merecem destaque. Em 2019, foi apresentado o
parecer sobre o Projeto de Lei n° 2.118/2019 (Brasil, 2019), que buscava estabelecer o Dia
Nacional de Conscientizagdo sobre a Distrofia Muscular de Duchenne no dia 7 de setembro, e
a Semana Nacional de Conscientizacdo sobre a DMD. Na semana seguinte ao parecer
favoravel, houve ampla divulgacédo sobre a ocorréncia e severidade da doenca, encorajando-se
o diagnostico precoce para DMD. A lei foi aprovada (Lei n° 14.557/2023) e entrou em vigor
no dia 26/04/2023 (Brasil, 2023).

Em 26 de marco de 2019, Mauricio de Sousa Producdes, em parceria com a Sarepta
Farmacéutica, lancou a primeira revista da série “Cada Passo Importa”, durante o 15°
Congresso Paulista de Pediatria (Ongaratto, 2019). O projeto contou com quatro edicGes de
histérias em quadrinhos lancadas ao longo do ano, que apresentavam um jovem menino
chamado Edu, diagnosticado com DMD. As histérias tém como objetivo ensinar e
conscientizar sobre a doenca, que ainda é pouco conhecida para a populacdo brasileira. As
revistas explicam de forma prética para criancas e adultos o que é a DMD, como ela age no
corpo e como € a vida de alguém com a doenca. Durante a premia¢do HQMix 2020, o projeto

foi vencedor da categoria “Homenagem”.

Anélise da fun¢do motora

Em nosso estudo, ficou clara a diminuicdo dos valores dos escores a medida que
aumentava a fase da doenca, evidenciando a ocorréncia da perda de funcionalidade.
Observou-se uma diminui¢do do escore do dominio 1, como esperado, ja que este analisou
fungdes em pé e transferéncias. Também é importante ressaltar que foi calculado um escore
parcial dos itens 11, 12, 24 e 25 do dominio 1, para pacientes ndo deambulantes. O objetivo
nesta analise era verificar se 0s pacientes ndo deambulantes continuavam pontuando nos itens
gue necessitavam da postura ortostatica, e os resultados apontaram que, assim que o paciente
aderiu a cadeira de rodas, também perdeu a postura ortostatica, ou ela ndo era mais
incentivada. Essa hipotese parte do fato de que somente 1 paciente, que estava na fase 5,
pontuou 35% deste escore parcial; todos os demais pacientes ndo deambulantes néo
pontuaram neste escore.

Foram observados resultados distintos tanto nos escores de todos os dimidios como no

escore total no grupo de ndo deambulantes e no grupo de deambulantes, sinalizando que, com
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a progressao da doenca, as habilidades motoras séo perdidas. Entretanto, a0 comparar 0 grupo
que usou AFO em alta frequéncia com o grupo que usou AFO em baixa frequéncia, todos os
testes mostraram diferenca significativa entre os grupos. O grupo que usou AFO em alta
frequéncia obteve pontuacdes significativamente melhores, indicando aumento da
funcionalidade com o aumento da frequéncia do uso de AFO. Pode-se aqui sugerir a hipotese
de que usar a AFO em alta frequéncia (por mais de 5.000 horas) se associa a melhor funcéo
motora. Apesar de ndo existirem estudos que possam contribuir com esta hipdtese, reafirma-
se aqui a importancia do MFM como ferramenta imprescindivel para avaliar a funcdo motora
do paciente com DMD.

Segundo Vuillerot et al. (2010), em qualquer que seja a idade, o0 MFM ¢ capaz de
identificar os “fendtipos” do paciente (ou caracteristicas da fung¢do motora), para que as
correlagdes com o0s genotipos possam ser alcancadas. Como existe um grande espectro de
expressdes da DMD, o MFM mostra-se uma ferramenta interessante para descrever varios
fendtipos e progressdo da doenca. Embora a idade da perda da deambulagdo varie muito,
parece possivel prever que um paciente com DMD perdera a capacidade de andar em um ano

qguando o dominio 1 estiver proximo a 40% ou a pontuacao total estiver préxima de 70%.

Anédlise da goniometria

Neste estudo, foi encontrado que o grau de angulacdo partindo da plantiflexdo para a
dorsiflexdo de pacientes deambulantes é significativamente maior do que o de pacientes ndo
deambulantes. Conclui-se, entdo, que a perda da marcha impacta significativamente o grau de
angulacdo do pé. Vale ressaltar que a medida partiu da plantiflexdo, pois o objetivo era medir
qualquer pequena mobilidade do pé, o que ndo ocorreria caso fosse solicitada apenas a
dorsiflexdo partindo de 90 graus da articulagdo tibiotarsica.

Quanto a angulacéo do pé, tanto para o pé esquerdo como para o pe direito, constatou-
se uma diminuicdo de angulacdo a medida que a DMD avancava. Essa diferenca na angulagéo
do movimento do pé em razdo do avangco da doenga é também relatada por Pandya et al.
(1985), que assinalam a limitagdo do movimento articular resultante de contratura muscular
como um achado comum na DMD. A medicdo objetiva dessas limitagbes é necessaria para
documentar a progressdo da doenca e avaliar a eficacia de procedimentos como alongamento,
imobilizacdo e cirurgia. A goniometria é a técnica mais utilizada para fazer essas medigdes,

mas sua confiabilidade ainda ndo foi firmemente estabelecida.
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Outro achado na goniometria foi 0 acometimento simétrico, o que indica que a DMD
ndo faz predilecdo por dimidio e reafirma a teoria de que a fraqueza é bilateral e simétrica.

Para pacientes com pé fixado devido a deformidade, ou seja, sem movimento, foi
utilizada a medida de angulacdo do pé (feita em angulo fixo pela impossibilidade de se ter
grau de angulacdo em funcéo da falta de movimento — n=25 pacientes).

Nosso estudo observou que os pacientes que usaram a AFO em baixa frequéncia
apresentaram menores graus de angulacdo do que os pacientes que a usaram em alta
frequéncia ou que ndo a usaram, o que mostrou uma diferenca significativa no grau de
angulacdo entre os trés grupos categorizados como “nenhum uso”, “uso de baixa frequéncia”
e “uso de alta frequéncia”. Neste ponto, ¢ necessario salientar que o grupo que fez pouco uso
de AFO obteve resultados menos satisfatorios do que o grupo que ndo usou AFO; com isso,
suspeita-se que o0 baixo uso da AFO possa limitar a articulagdo e provocar essa perda no grau
de angulagéo. O grupo que fez uso de AFO em alta frequéncia manteve a marcha por mais

tempo, e acredita-se que, por esse motivo, demonstrou melhor mobilidade que os demais.

Teste de caminhada x uso de AFO

O estudo verificou que criangas na faixa etaria de 4 a 8 anos que usaram AFO
caminharam mais do que crian¢as da mesma faixa etaria que ndao usaram AFO.

Foram incluidos na pesquisa apenas 28 meninos deambulantes, de diversas as faixas
etarias, o que dificulta uma analise mais fidedigna. Por conta do pequeno tamanho amostral
dos subgrupos analisados, ndo foi possivel avaliar a significancia das diferencas observadas
nas estatisticas descritivas por meio de testes de comparacao de grupos.

Porém, um achado relevante foi que, conforme a idade avancava, havia reducdo na
funcdo ambulatorial para meninos com DMD. Henricson et al. (2012) encontraram resultado
semelhante; nesse estudo, a porcentagem prevista da linha de base do TC6M variou de 88%
(460 m) em um paciente de 6 anos a 13% (86 m) em um paciente de 10 anos. O TC 6m
absoluto aumentou em criangas com desenvolvimento normal em funcdo do crescimento em
toda a faixa etaria. Foram observados aumentos proporcionais de um ano no TC 6m em
meninos com DMD até aproximadamente 7 anos de idade, embora correspondessem a
aproximadamente 80% dos valores de controle. Acima dos 7 anos, a maioria dos participantes
apresentou reducdo de 1 ano no TC 6m, 0 que € caracteristico da progressdao da DMD. O
percentual do TC 6m previsto demonstra o efeito de “achatamento” do ajuste para o

crescimento normal, alterando, assim, 0 aumento inicial de desempenho no TC 6m absoluto
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para um padrdo mais reflexivo de doenga “clinicamente estdvel” em idades inferiores a 7

anos, seguido por declinios progressivos esperados.

Inicio dos primeiros sintomas x adiamento da perda da marcha

Ainda para corroborar a tese, a analise do inicio dos primeiros sintomas até a perda da
marcha mostrou o significativo impacto do uso da AFO de alta frequéncia na melhora da
deambulacdo dos pacientes com DMD e, consequentemente, no adiamento da perda da
marcha, ao passo que ndo houve diferenca significativa para pacientes que ndo usaram AFO

ou que a usaram em baixa frequéncia.

Tempo de uso da AFO x adiamento da perda da marcha

O principal resultado deste estudo foi demonstrar que um equipamento simples tem
grande potencial para auxiliar na atenuacdo de progressdo da DMD. A analise estatistica
mostrou que, mais importante que usar a AFO, € usa-la em alta frequéncia (por mais de 5.000
horas) para que haja um adiamento da perda da marcha.

Estima-se que cada 5.000 horas a mais do uso de AFO tende a aumentar em média 1,1
ano a idade da perda da marcha. A anéalise de curva ROC possibilitou a identificacdo de um
ponto de corte no tempo de uso de AFO que maximiza a chance de adiamento da perda da
marcha, e a partir dessa analise, nosso estudo recomenda o uso diario de 7,8 horas/dia de AFO
por pelo menos 1,8 anos, aproximadamente 22 meses. Esse achado estd em consonancia com
0 estudo de Heckmatt et al. (1985), que relataram que o programa de reabilitacdo com o uso
de KAFO foi eficiente, alcancando-se um tempo médio de 22 meses adicionais de
deambula¢do em meninos com DMD. Os autores também correlacionaram o uso da KAFO
com a manuten¢do da posicdo ortostatica, a deambulacdo e o adiamento da ocorréncia de
deformidades, em particular contraturas de quadril e joelho, equino e escoliose. Vale ressaltar
que tal estudo n&o dissociou o uso da KAFO da fisioterapia, considerando que ambas devem
fazer parte do tratamento, conjuntamente. Entretanto, o referido estudo é muito antigo e cita
que a tenotomia do tenddo de Aquiles pode ser realizada antes da colocacdo da KAFO,
momento este em que a maioria dos meninos ja ndo conseguiriam andar, desta forma fazendo
uso de KAFO em uma idade mais avancada. Nosso estudo mostra a necessidade de avaliaces

isoladas que verifiquem a fidedignidade desses dois tratamentos.
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Tendo em vista o desfecho perda da marcha e o tempo compreendido entre a idade dos
primeiros sintomas até a idade da perda da marcha, assim como o tempo entre a idade atual
dos primeiros sintomas e a idade atual para os casos que ndo perderam a marcha, foi feita a
analise de deambulacéo até a perda da marcha dos pacientes com DMD. Os resultados da
andlise de Kaplan-Meier indicaram que o paciente com DMD deambulou, em média, 6,7 anos
apos 0s primeiros sintomas até a perda da marcha.

Estima-se que o paciente com DMD que ndo usa AFO enquanto deambulante mantém
a marcha, em média, 4,8 anos ap0s 0s primeiros sintomas até a perda da marcha. E o paciente
que usa AFO enquanto deambulante mantém a marcha, em media, 7,5 anos apds os primeiros
sintomas até a perda da marcha. Logo, estima-se que o paciente que usa AFO quando ainda
deambula até perda da marcha, deambula em média 2,7 anos a mais que o paciente que nao
usa AFO enquanto deambula.

O paciente que usa AFO enquanto deambulante, mas em baixa frequéncia, isto é, por
menos de 5.000 horas, deambula em média 6,0 anos ap6s 0s primeiros sintomas até a perda da
marcha. O paciente que usa AFO em alta frequéncia enquanto deambulante (por mais de
5.000 horas), deambula em média 9,2 anos apds os primeiros sintomas até a perda da marcha.
Logo, estima-se que o paciente que usa AFO com alta frequéncia enquanto deambulante
apresenta a marcha em média 4,4 anos a mais do que o paciente que nao usa AFO enquanto
deambulante. Isso mostra que o impacto do uso da AFO em melhorar a deambulacdo até a
perda da marcha é significativo de fato apenas para o uso da AFO em alta frequéncia,
corroborando mais uma vez a tese de que o uso da AFO em alta frequéncia adia a perda da
marcha.

Diante disso, ha de se considerar que, para individuos com DMD, o uso da AFO em
alta frequéncia (superior a 5.000 horas) traz o beneficio da deambulacdo por mais tempo, o
que, por sua vez, retarda o desenvolvimento da escoliose, da insuficiéncia respiratéria e da

cardiomiopatia advindas do confinamento a cadeira de rodas.

Fisioterapia em DMD

Quanto a fisioterapia, constatou-se que, embora seja amplamente recomendada para 0s
pacientes com DMD, somente 17,6% deles declararam receber atendimento fisioterapéutico
regular. O uso de orientacdo foi 0 mais observado no grupo de meninos avaliados. Salienta-se
aqui que esta analise foi feita em 2022, logo ap6s a pandemia de covid-19, o que pode ter

comprometido o atendimento desses pacientes (Kovacs et al., 2022). Devido a pandemia, em
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marco de 2020, um decreto regulamentando a mobilidade levou ao fechamento de
consultérios de terapeutas, incluindo os de fonoaudidlogos, terapeutas ocupacionais e
fisioterapeutas. Durante esse periodo, o Conselho Superior de Saude Publica recomendou
atividades que permitissem dar continuidade ao apoio do paciente quando fosse viavel a

distancia (por exemplo, por teleatendimento) (Solé et al., 2020).

Prontuario x limitacdo do estudo

Devido a dificuldade de obtencdo de dados no estudo retrospectivo, sugere-se que seja
adotado prontuério informatizado, a fim de evitar registros inadequados e insuficientes, bem
como facilitar a coleta de informac6es para trabalhos futuros.

Em sintese, este trabalho revela que, embora a DMD seja pouco prevalente, ha uma
populacdo de tamanho consideravel de criangas com a doenga atendidas na cidade do Rio de
Janeiro, que contam com o tratamento em instituicdes publicas, como a que foi escolhida para

sediar o estudo.

Gestdo publica x diagnostico precoce

Sendo assim, nosso estudo recomenda fortemente que a gestdo publica de saude
forneca maior divulgacdo sobre a DMD, para que pais e responsaveis por criangas possam
conhecer a doenca, reconhecer sinais e sintomas, e procurar mais rapidamente consulta
profissional adequada. Uma vez diagnosticado, sugere-se que seja mais incentivado e
garantido ao paciente com DMD o tratamento multidisciplinar, bem como a viabilidade de
confeccdo da AFO para uso em alta frequéncia.

Espera-se que os resultados aqui condensados fomentem a obtengédo de conhecimento
sobre a doenca e contribuam para a tomada de decisdo dos profissionais que atendem e tratam
criangas com DMD.
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9. CONSIDERACOES FINAIS

Ap0s estudo de duas amostras, retrospectiva e atual, os resultados se mostraram em
grande parte homogéneos, mas distintos nos seguintes aspectos: faixa etaria maior, tempo de
uso de AFO maior e primeira consulta mais tardia na amostra retrospectiva.

Os meninos com DMD atendidos no IPPMG eram tipicamente ndo deambulantes.

A orientacdo a fisioterapia foi tipica, porém TEA e TDAH, assim como cirurgia dos
membros inferiores, foram pouco encontrados, prevalecendendo em menos de 10% no
primeiro grupo e em menos de 5% no segundo grupo.

A AFO foi tipicamente indicada para os pacientes com DMD, porém sua maior
indicacdo e maior adesdo ao uso foram constatadas na amostra atual.

Os dados atuais e retrospectivos indicaram que o uso da AFO foi tipicamente noturno.

A AFO foi confeccionada em sua quase totalidade nas institui¢des publicas.

Os dados atuais revelaram que o tempo de uso da AFO foi muito variado, com 0 uso
total diario tipico de 6 a 10 horas. Quando avaliado o uso de AFO antes da perda da marcha,
foi tipico o uso menor que 5.000 horas. Quando avaliado o uso de AFO apds a perda da
marcha, foi tipico o ndo uso.

O tempo entre o diagndstico e os primeiros sintomas, o tempo de confeccdo da AFO e
as analises que trataram do tempo de uso de AFO apresentaram as maiores variabilidades
entre 0s pacientes.

Os resultados do teste MFM apontaram que 0s escores, em todos 0os dominios e no
global, foram significativamente distintos nos grupos deambulantes e ndo deambulantes.

Foi observado um aumento da funcionalidade com o aumento da frequéncia do uso de
AFO.

A perda da marcha impactou significativamente o grau de angulagdo partindo da
plantiflexdo para a dorsiflex&o.

Pacientes que usaram AFO em baixa frequéncia tiveram 0s menores graus de
angulacdo do pé em comparagdo com aqueles que usaram AFO em alta frequéncia ou que ndo
a usaram.

Pacientes com maior tempo entre o diagndstico e a perda da marcha e idade maior nos
primeiros sintomas usaram AFO por mais tempo; também notaram-se as maiores idades na

perda da marcha neste subgrupo.
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Pacientes com maiores graus de angulacdo da articulacdo tibiotarsica de ambos os pés
tenderam a apresentar maiores escores em todos os dominios do MFM, assim como no escore
total.

Pacientes que tiveram indicacdo de AFO e seguiram as indicacdes do profissional de
salde, assim como contaram com a adesdo do responsavel, perderam a marcha mais
tardiamente (2,4 anos mais tarde, em média) do que aqueles que ndo tiveram indicacdo de
AFO.

Pacientes que tiveram indicacdo de AFO foram a primeira consulta com menor idade
(1,0 ano a menos, em média) do que os que nao tiveram indicacao de AFO.

Pacientes com DMD deambularam, em média, 6,7 anos ap0s 0s primeiros sintomas até
a perda da marcha.

Estima-se que o paciente que usa AFO quando ainda deambula até perda da marcha,
deambula em média 2,7 anos a mais do que o paciente que ndo usa AFO enquanto deambula.

O impacto do uso da AFO em melhorar a deambulacdo até a perda da marcha foi

significativo apenas para o uso da AFO em alta frequéncia (por mais de 5.000 horas).
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10. CONCLUSAO

A principal hipotese do presente trabalho descritivo, com analise exploratéria, € a
relacdo entre o uso de AFO durante fases iniciais (ambulatorias) da DMD e o adiamento da
perda da marcha. Os individuos que usaram AFO em alta frequéncia apresentaram um
resultado significativamente melhor na funcdo motora. O uso de AFO em pacientes com
DMD deve ser maior ou igual a 5.160 horas, isto €, deve-se usar a AFO 7,8 horas por dia

durante 22 meses para que a perda de marcha seja adiada em 1,1 anos.
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SUGESTAO DE TRABALHOS FUTUROS

e Quantificar e qualificar o conhecimento e as percepcbes dos profissionais de salde
quanto a importancia da indicacdo da AFO em meninos com DMD;

e Estudar a adeséo a AFO e correlaciona-la com o adiamento de marcha em meninos
com DMD;

e Viabilizar a melhora do diagndstico precoce de meninos com DMD no sistema publico
de salde;

e Viabilizar a confec¢cdo em grande escala e rapida de AFO, evitando lacunas no uso em

meninos com DMD.
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APENDICE 1 - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

Projeto de Pesquisa: “Distrofia muscular de Duchenne e uso de drtese suropodalica”

Pesquisador responsavel: Prof. Marcos Ferreira Rebel, presente no Ambulatério de
Fisioterapia as quintas-feiras de manha.

Seu filho esta sendo convidado a participar da pesquisa “Distrofia muscular de Duchenne
e uso de ortese suropodalica”.

Antes de decidir se seu filho participara, € importante que vocé entenda por que o estudo esta
sendo feito e o que ele envolvera. Faca perguntas se algo ndo estiver claro ou se quiser mais
informacoes.

Este estudo servira para conhecer melhor a histéria dos meninos com distrofia
muscular de Duchenne. Vamos procurar conhecer a situacdo motora atual da crianca (como
ela caminha, as atividades que consegue realizar deitado, sentado, de pé e caminhando, e
medir a angulacdo do pé). Através deste estudo, futuramente outras criancas poderdo ser
ajudadas.

Vocé é quem decide se gostaria que seu filho participasse ou ndo deste estudo. Se
decidir deixar seu filho participar da pesquisa, vocé recebera uma das vias assinadas para
guardar. Caso ndo queira participar, seu filho continuard recebendo o acompanhamento e
cuidados. Mesmo se vocé decidir deixar seu filho participar, vocé ainda tem a liberdade de
retird-lo do estudo a qualquer momento e sem dar justificativas. 1sso ndo afetard o padrdo de
cuidados que seu filho recebera.

O prontuério do seu filho serd consultado e algumas informacdes deste prontuario
serdo anotadas em outro formulério. Seu filho também sera examinado por um fisioterapeuta.

Seu filho ndo correrd nenhum risco direto. O Unico inconveniente serd a sua
permanéncia por mais quarenta minutos apds a consulta de rotina no Ambulatério de
Neurologia do IPPMG. O estudo serd realizado através de uma avaliacdo para verificar a
movimentacdo dele deitado, sentado, de pe, andando e a medida do movimento do pé. O
beneficio em participar dessa pesquisa estd em conhecer melhor o desempenho das criancas
com DMD. lIdentificada a dificuldade do seu filho em realizar determinados movimentos,
voceés receberdo orientagdes para auxiliar na execucdo do mesmo. Algumas perguntas serdo
feitas para vocé sobre seu filho, prescricbes e como consegue ou ndo seguir as orientacdes
dadas nas consultas.

A participagdo do seu filho nesta pesquisa ndo envolvera custo adicional. As
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informagdes obtidas através desta pesquisa manterdo o seu anonimato juntamente com 0s
outros participantes. Seréo confidenciais e serdo divulgadas apenas sob a forma de publicacdo
cientifica.
Este estudo foi revisado pelo Comité de Etica em Pesquisa do IPPMG, formado por um grupo
que se reune para avaliar 0s projetos e assegurar que 0S mesmos nao trazem nenhum dano aos
participantes das pesquisas.
Nenhum incentivo ou recompensa financeira esta previsto pela participacéo de seu filho neste
estudo de pesquisa clinica.
Obrigado por ler estas informacdes. Se desejar que seu filho participe deste estudo, assine o
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido e devolva-o ao responsavel do estudo. Vocé
deve guardar uma coOpia destas informagdes e do Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido.
Nome do investigador: Marcos Ferreira Rebel

1 — Confirmo que li e entendi a folha de informagdes dadas para o estudo acima e que tive a

oportunidade de fazer perguntas.

2 — Entendo que a participacdo de meu filho é

voluntaria e que sou livre para retirar meu consentimento a qualquer momento, sem que
meu tratamento médico ou direitos legais sejam afetados.

3 — Compreendo que as varias partes de todas as anotacbes médicas podem ser examinadas
pelas pessoas responsaveis pelo estudo. Dou minha permissao a essas pessoas para que
tenham acesso aos registros.

4 — Concordo que meu filho participe do estudo acima.

5 — Concordo que nosso médico de tratamento primario (pediatra, médico da escola) seja
informado por escrito sobre a participacdo de meu filho neste estudo clinico. Isso pode
incluir outros médicos que nao estejam envolvidos no estudo clinico que podem tratar seu
filho.

* Nome dos pais/responsaveis legais:

Assinatura Data:

* Nome dos pais/responsaveis legais:

Assinatura Data:

» Nome da pessoa que obteve o consentimento: Marcos Ferreira Rebel

Assinatura Data:
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APENDICE 2 - TERMO DE ASSENTIMENTO

TERMO DE ASSENTIMENTO

Projeto de Pesquisa: “Distrofia muscular de Duchenne e uso de ortese suropodalica”

Pesquisador responsavel: Prof. Marcos Ferreira Rebel, presente no Ambulatério de
Fisioterapia as quintas-feiras de manha.

Vocé esta sendo convidado a participar da pesquisa. Antes de decidir se quer participar, €
importante que vocé entenda por que o estudo esta sendo feito e o que ele envolvera.
Discutimos esta pesquisa com seus pais ou responsaveis e eles sabem que também estamos
pedindo seu acordo.

Este estudo servira para conhecer melhor a histéria dos meninos com distrofia muscular de
Duchenne. Vamos procurar conhecer a sua situacdo motora atual (como vocé se movimenta
deitado, sentado, de pé, andar e movimento do seu pé). Através deste estudo, futuramente
outras criancas poderao ser ajudadas.

O seu prontuario serd consultado e algumas informacbes deste prontuario serdo
anotadas em outro formulario. Vocé também serd examinado por um fisioterapeuta. Seus pais
responderdo algumas perguntas sobre o uso da 6rtese, também conhecida como calha.

Vocé ndo correrd nenhum risco direto, o Unico inconveniente sera a sua permanéncia
por mais quarenta minutos apds a consulta de rotina no Ambulatério de Neurologia do
IPPMG. O estudo sera realizado através de uma avaliagdo para verificar a sua movimentagédo
deitado, sentado, de pé, andando e a medida do movimento do pé, através do auxilio de um
fisioterapeuta. O beneficio em participar dessa pesquisa estd em conhecer melhor o
desempenho das criancas com DMD. Identificada a sua dificuldade em realizar determinados
movimentos, Vocé recebera orientacdes para auxiliar na execugdo do mesmo.

Sua participacdo nesta pesquisa ndo terd custo. Ninguem ficara sabendo das
informagdes da pesquisa e s6 serdo faladas para alunos e revistas sobre ciéncia. Vocé é quem
decide se quer participar ou nao deste estudo. Se decidir participar, vocé receberd uma via
deste formulério assinado. Este estudo foi revisado pelo Comité de Etica em Pesquisa do
IPPMG, formado por um grupo que se reune para avaliar os projetos e assegurar que 0S
mesmos ndo trazem nenhum dano aos participantes das pesquisas.

Nenhum incentivo ou recompensa financeira esta previsto pela sua participacéo neste estudo

de pesquisa clinica.
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Obrigado por ler estas informagdes. Se quiser participar deste estudo, assine este Termo e
devolva-o ao responsavel do estudo. VVocé deve guardar uma cdpia.

Nome do investigador: Marcos Ferreira Rebel
Eu entendi que a pesquisa € sobre a avaliacdo em que fico deitado, sentado, de pé e

ando e que vai medir o movimento do meu pé.

» Nome da crianga/adolescente:

Assinatura Data:

« Nome da pessoa que obteve o consentimento: Marcos Ferreira Rebel

Assinatura Data:
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APENDICE 3 - FICHA PARA COLETA DE DADOS — DMD

FICHA PARA COLETA DE DADOS - DMD

PRONTUARIO:

INICIAIS:

DATA DE NASCIMENTO:

TELEFONE:

ENDERECO:

IDADE PRIMEIRA CONSULTA:

DIAGNOSTICO
GENETICO:

IDADE PRIMEIROS SINTOMAS:

IDADE MARCHA INDEPENDENTE:

INDICACAO DE ORTESE: SIM NAO

DATA INDICACAO DE ORTESE:

PUBLICO PRIVADO NAO CONSEGUIU SEM INFORMACAO

TEMPO DE CONFECCAO DA ORTESE:

UTILIZACAO DA ORTESE:

DATA INICIO DO USO DE ORTESE:

IDADE DA PERDA DA MARCHA:

OBS.:




APENDICE 4 - TABELA GERAL DOS DADOS DA PESQUISA ATUAL

Tabela 22A — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (continua)

125

Teve

Fase orientacéo N Fez _ Quantas TEA_ ou Idade_
N | atual da | Deambula fisioterapia | vezes por déficit cronoldgica
DMD fi para regular semana cognitivo (anos)
isioterapia
1 4 0 1 1 3 0 12,3
2 2 1 1 0 0 4,6
3 5 0 1 0 0 19,5
4 5 0 1 0 0 21,8
5 4 0 1 0 0 9,8
6 3 1 1 0 0 10,6
7 3 1 1 0 0 8,4
8 5 0 1 0 0 17,1
9 4 0 0 1 1 0 10,2
10 5 0 1 0 0 15,8
11 5 0 1 0 0 16,4
12 3 1 0 1 2 0 9,3
13 4 0 1 0 0 10,5
14 3 1 0 1 2 0 12,3
15 3 1 1 0 0 134
16 3 1 1 0 0 9,5
17 4 0 1 0 0 94
18 2 1 1 0 0 51
19 4 0 1 0 0 14,5
20 3 1 1 0 0 6,3
21 3 1 0 1 2 1 8,9
22 5 0 1 0 0 23,3
23 3 1 0 1 1 0 9,3
24 5 0 1 0 0 17,8
25 3 1 1 0 0 8,5
26 3 1 1 0 0 14,5
27 3 1 1 0 0 8,3
28 5 0 1 0 0 22,1
29 5 0 1 0 0 17,7
30 3 1 1 0 0 8,8
31 5 0 0 1 2 0 19,9
32 4 0 1 0 0 12,1
33 5 0 1 0 0 17,3
34 4 0 1 0 0 9,5
35 3 1 1 0 0 9,3
36 5 0 1 0 0 16,7
37 5 0 1 0 0 18,9
38 5 0 1 0 0 15,1
39 5 0 0 1 3 0 18,8
40 2 1 1 0 0 2,5
41 4 0 1 0 0 9,8
42 3 1 1 0 1 9,1
43 3 1 1 0 0 8,8
44 3 1 1 0 0 9,9
45 5 0 1 0 0 17,8
46 4 0 0 1 2 1 12,0
47 3 1 1 0 0 115
48 4 0 1 0 0 12,8
49 3 1 1 0 0 8,8




Tabela 22A — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (concluséo)
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Fase -Teve ~ Fez Quantas TEA ou Idade
N | atual da | Deambula GG fisioterapia | vezes por déficit cronolégica
DMD fi para regular semana cognitivo (anos)
isioterapia
50 5 0 1 0 1 16,7
51 4 0 1 0 0 12,1
52 5 0 1 0 0 21,9
53 3 1 1 0 0 12,1
54 3 1 1 0 0 7,8
55 5 0 1 0 0 17,8
56 5 0 1 0 0 20,4
57 5 0 1 0 0 23,1
58 2 1 1 0 0 5,6
59 3 1 0 1 2 0 9,3
60 5 0 1 0 0 22,3
61 4 0 0 1 2 1 12,1
62 4 0 1 0 0 13,5
63 5 0 1 0 0 20,2
64 3 1 1 0 0 12,7
65 5 0 1 0 0 15,5
66 3 1 1 0 1 6,5
67 5 0 1 0 0 16,7
68 4 0 1 1 1 0 7,8

Nota: * Tem indicacdo de uso de AFO, mas ndo confeccionou ainda/utilizou calha.
Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; DMD — Distrofia muscular de Duchenne; TEA — Transtorno do

espectro autista.

Tabela 22B — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (continua)

Idade dos Idade da Id Idade da Idade da
S S ade do
N primeiros primeira diagnéstico | . marcha perda da Usa
sintomas consulta independente marcha corticoide
(anos)
(anos) (meses) (anos) (anos)
1 4,0 51 5,7 15 5,8 1
2 1,0 12 15 1,1 1
3 5,0 60 8,0 1,3 11,0 1
4 7,0 90 9,0 0,9 12,0 1
5 14 36 6,2 1.4 8,2 1
6 5,0 68 8,1 15 1
7 15 20 2,5 1,7 1
8 4,0 51 7,4 1,1 10,0 1
9 3,0 48 6,2 0,8 8,7 1
10 7,0 90 8,2 2,0 8,8 1
11 4,0 60 5,5 0,8 9,0 1
12 3,0 36 3,4 15 1
13 4,5 54 5,0 1,7 9,0 1
14 6,0 72 7,0 15 1
15 6,8 84 8,3 1,4 1
16 3,8 51 7,0 1,1 1
17 2,1 37 7,4 1,8 7,8 1
18 13 17 4,5 1,8 1
19 6,0 74 8,5 1,8 12,5 1
20 5,0 3 0,3 1,2 1
21 4,0 58 5,0 2,8 1
22 4,0 48 4,7 1,0 10,0 1
23 5,0 60 6,8 1,3 1
24 2,0 30 4,8 2,0 8,8 1




Tabela 22B — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (concluséo)

Idgde_dos Idade da Idade do Idadersla Idade da
N primeiros primeira diagnostico | - marcha perda da Usa
sintomas consulta (meses) (anos) independente marcha corticoide
(anos) (anos) (anos)
25 3,0 48 4,3 13 1
26 1,7 22 3,0 15 1
27 1,2 32 34 11 1
28 4,8 58 75 11 10,2 1
29 5,5 72 7.2 18 8,3 1
30 5,0 66 6,0 13 1
31 3,5 56 7,0 1.2 10,5 1
32 3,0 36 6,1 1,0 11,2 1
33 3,5 42 3,8 2,0 11,0 1
34 3,0 77 7,6 13 8,5 1
35 4,2 56 4,8 1,7 1
36 4,5 56 6,7 1,0 8,3 1
37 3,5 66 8,0 19 7,9 1
38 4,1 60 5,8 1.2 75 1
39 0,6 71 8,1 2,2 8,4 1
40 15 18 2,5 15 0
41 2,5 33 7,0 2,5 7,3 1
42 3,5 58 7,1 13 1
43 2,8 35 4,8 13 1
44 15 48 7.8 14 1
45 3,0 36 6,1 11 10,7 1
46 4,0 58 55 4,0 10,5 1
47 3,5 35 7.8 13 1
48 3,5 42 4,0 1,0 11,0 1
49 4,3 54 51 11 1
50 4,2 50 4,5 2,5 7,3 1
51 2,0 24 6,0 2,0 6,3 1
52 15 24 2,8 11 13,5 1
53 4,5 60 72 1,0 1
54 3,5 54 6,3 13 1
55 3,5 54 6,7 13 8,5 1
56 3,7 60 6,5 15 10,8 1
57 5,0 63 6,0 1.2 8,0 1
58 2,0 25 55 13 0
59 2,3 30 53 1,7 1
60 3,5 44 5,0 14 8,0 1
61 4,2 66 8,1 3,0 75 1
62 3,5 61 6,5 13 9,5 1
63 7,0 84 7,6 15 13,0 1
64 7,3 90 11,6 18 1
65 4,0 51 4,3 1,0 7,6 1
66 2,0 30 3,0 2,0 1
67 3,0 72 6,0 1,0 8,8 1
68 2,3 84 7,0 2,3 6,1 1
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Tabela 22C — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (continua)

Tempo entre

RECITCI EDCEI LB diagnostico e | Confeccionou Local Local
N indicacao de emquea AFO | . " F o .
AFO foi indicada indicacdo da a AFO publico | privado
AFO (meses)

1 1 4 24 1 1 0
2 0 0 0 0
3 1 3 12 1 1 0
4 1 3 18 1 1 0
5 1 3 1 1 1 0
6 1 3 1 1 1 0
7 1 2 12 1 1 0
8 1 3 17 1 1 0
9 1 3 7 1 1 0
10 1 4 10 1 1 0
11 1 2 6 1 1 0
12 1 3 60 1 1 0
13 1 2 6 1 1 0
14 1 3 1 1 1 0
15 1 3 15 1 1 0
16 1 3 12 1 1 0
17 1 4 16 1 1 0
18 1 2 0 0 0
19 1 3 36 1 1 0
20 1 2 0 0 0
21 1 2 1 1 1 0
22 1 2 16 1 1 0
23 1 3 3 1 1 0
24 1 3 18 1 1 0
25 1 3 45 1 1 0
26 1 2 12 1 1 0
27 1 3 48 1 1 0
28 1 3 2 1 1 0
29 1 4 28 1 1 0
30 0 0 0 0
31 1 3 1 1 1 0
32 1 3 8 1 1 0
33 1 2 21 0 0 0
34 1 3 8 1 1 0
35 1 2 2 1 0 1
36 1 4 44 1 1 0
37 1 4 7 1 1 0
38 1 3 4 0 0 0
39 0 0 0 0
40 0 0 0 0
41 1 4 34 0 0 0
42 1 3 5 1 1 0
43 1 2 1 1 1 1
44 1 3 1 1 1 0
45 1 3 14 1 1 0
46 1 3 8 1 1 0
47 1 3 2 1 1 0
48 1 2 12 1 1 0
49 1 3 1 1 0 1
50 1 2 1 1 1 0
51 0 0 0 0
52 1 2 2 1 1 0
53 1 3 10 1 1 0
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Tabela 22C — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (concluséo)
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Recebeu Fase da doenga T-emng LR .
N indicaco de em que a AFO (_1|agnos:tlco e | Confeccionou Ijoc_al L_ocal
AFO foi indicada indicacdo da a AFO publico privado
AFO (meses)
54 1 3 2 1 0 1
55 1 3 10 1 1 0
56 1 4 74 1 1 0
57 1 3 18 1 1 0
58 1 2 0 0 0
59 1 2 8 1 1 0
60 1 3 24 1 1 0
61 1 4 13 1 1 0
62 1 3 6 1 1 0
63 1 3 2 1 1 0
64 0 0 0 0
65 1 2 10 1 1 0
66 1 3 1 1 0 1
67 1 3 12 1 1 0
68 0 0 0 0
Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.
Tabela 22D — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (continua)
Tempo de Tempo de uso da Usou AFO Tempo de uso da
N confeccédo da XIS:OOU gﬁggu?a':jg AFO articulada n&o AFO ndo articulada
AFO (meses) (meses) articulada (meses)
1 0,0 1 1 4 1 6
2 0,0 0 0 0 0 0
3 1,0 1 0 0 1 12
4 2,0 1 0 0 1 34
5 3,0 1 1 3 1 12
6 1,0 1 0 0 1 27
7 1,0 1 1 58 0 0
8 2,0 1 1 8 0 0
9 2,0 1 0 0 1 3
10 15 1 0 0 1 5
11 1,0 1 0 0 1 32
12 1,0 1 0 0 1 15
13 1,0 1 0 0 1 27
14 2,0 1 0 0 1 60
15 2,0 1 1 24 1 28
16 2,0 1 0 0 1 28
17 1,0 1 0 0 1 6
18 0,0 0 0 0 0 0
19 1,0 1 0 0 1 25
20 0,0 0 0 0 0 0
21 1,0 1 1 9 1 29
22 2,0 1 0 0 1 44
23 05 1 0 0 1 26
24 3,0 1 0 0 1 13
25 1,0 1 0 0 1 12
26 6,0 1 0 0 1 48
27 0,1 1 0 0 1 10
28 3,0 1 0 0 1 24
29 3,0 1 0 0 1 12
30 0,0 0 0 0 0 0
31 3,0 1 0 0 1 94




Tabela 22D — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (concluséo)
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Tempo de Usou | Usou AFO Tempo de uso da Usou AFO Tempo de uso da
N confeccédo da AFO | articulada AFO articulada nao AFO nao articulada
AFO (meses) (meses) articulada (meses)

32 2,0 1 0 0 1 47
33 0,0 0 0 0 0 0
34 1,0 1 0 0 1 3
35 2,0 1 0 0 1 49
36 1,0 1 0 0 1 20
37 2,0 1 0 0 1 3
38 0,0 0 0 0 0 0
39 0,0 0 0 0 0 0
40 0,0 0 0 0 0 0
41 0,0 0 0 0 0 0
42 4,0 1 0 0 1 2
43 5,0 1 1 2 1 20
44 6,0 1 0 0 1 18
45 4,0 1 0 0 1 89
46 8,0 1 0 0 1 44
47 1,0 1 1 2 1 22
48 0,5 1 0 0 1 11
49 2,0 1 0 0 1 41
50 2,0 1 0 0 1 4
51 0,0 0 0 0 0 0
52 2,0 1 0 0 1 170
53 5,0 1 1 39 0 0
54 1,0 1 0 0 1 14
55 6,0 1 0 0 1 26
56 2,0 1 0 0 1 48
57 2,0 1 0 0 1 160
58 0,0 0 0 0 0 0
59 1,0 1 1 16 1 24
60 1,0 1 0 0 1 11
61 2,0 1 0 0 1 2
62 2,0 1 1 24 1 48
63 1,0 1 0 0 1 75
64 0,0 0 0 0 0 0
65 0,1 1 0 0 1 18
66 30,0 1 1 41 1 41
67 6,0 1 0 0 1 6
68 0,0 0 0 0 0 0

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.



Tabela 22E — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (continua)
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Tempo de | Tempo de uso | Tempo de uso Tempo total de uso Tempo total | Tempo de uso de
N uso da da AFO da AFO da AEO diurna + de uso da AFO enquanto
AFO diurna noturna noturna (horas) AFO deambulava

(meses) (horas) (horas) (horas) (horas)
1 10 0 8 8 2400 0
2 0 0 0 0 0 0
3 12 0 9 9 3240 3240
4 34 0 9 9 9180 9180
5 15 0 7 7 3150 3150
6 27 0 0 8 6480 6480
7 58 0 6 6 10440 10440
8 8 2 0 2 480 480
9 3 0 8 8 720 720
10 5 0 8 8 1200 0
11 32 0 6 6 5760 3960
12 15 0 8 8 3600 3600
13 27 0 10 10 8100 0
14 60 0 8 8 14400 14400
15 52 2 8 10 15600 15600
16 28 0 10 10 8400 8400
17 6 0 3 3 540 0
18 0 0 0 0 0 0
19 25 0 4 4 3000 1320
20 0 0 0 0 0 0
21 38 0 8 8 9120 9120
22 44 0 2 2 2640 2640
23 26 0 12 12 9360 9360
24 13 12 0 12 4680 4680
25 12 5 2 7 2520 2520
26 48 0 12 12 17280 17280
27 10 0 12 12 3600 3600
28 24 0 8 8 5760 5760
29 12 0 0 6 2160 0
30 0 0 0 0 0 0
31 94 4 0 4 11280 5040
32 47 0 9 9 12690 12690
33 0 0 0 0 0 0
34 3 0 6 6 540 540
35 49 0 8 8 11760 11760
36 20 0 0 3 1800 0
37 3 2 0 2 180 0
38 0 0 0 0 0 0
39 0 0 0 0 0 0
40 0 0 0 0 0 0
41 0 0 0 0 0 6
42 2 0 11 11 660 660
43 22 0 8 8 5280 5280
44 18 0 4 4 2160 2160
45 89 0 6 6 16020 3060
46 44 0 8 8 10560 10560
47 24 4 8 12 8640 8640
48 11 0 6 6 1980 1980
49 41 0 8 8 9840 9840
50 4 0 8 8 960 960
51 0 0 0 0 0 0
52 170 0 9 9 45900 28080
53 39 0 0 12 14040 14040
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Tabela 22E — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (concluséo)

Tempo de | Tempo de uso | Tempo de uso Tempo total de uso Tempo total | Tempo de uso de
N uso da da AFO da AFO da AEO diurna + de uso da AFO enquanto
AFO diurna noturna noturna (horas) AFO deambulava

(meses) (horas) (horas) (horas) (horas)
54 14 0 9 9 3780 3780
55 26 4 0 4 3120 480
56 48 0 0 5 7200 0
57 160 0 9 9 43200 810
58 0 0 0 0 0 0
59 40 4 8 12 14400 14400
60 11 5 0 5 1650 1650
61 2 2 0 2 120 0
62 72 1 3 4 8640 3600
63 75 2 8 10 22500 18500
64 0 0 0 0 0 0
65 18 0 2 2 1080 1080
66 41 8 10 18 22140 22140
67 6 1 0 1 180 180
68 0 0 0 0 0 0

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.
Tabela 22F — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (continua)

Tempo de uso de AFO | Fez cirurgia de MFM-D1 MFM MFM-D2 MFM

N | apds perder a marcha membros (em pée Escore | (funcdo motora axial | Escore
(horas) inferiores transferéncias) D1 e proximal) D2

1 2400 0 0 0,0% 18 50,0%
2 0 24 100,0% 24 100,0%
3 0 3 7,7% 21 58,3%
4 0 0 0,0% 11 30,6%
5 0 2 5,1% 31 86,1%
6 0 29 74,4% 36 100,0%
7 0 36 92,3% 36 100,0%
8 0 0 0,0% 15 41,7%
9 0 2 5,1% 34 94,4%
10 1200 0 0 0,0% 22 61,1%
11 1800 0 0 0,0% 7 19,4%
12 0 17 43,6% 36 100,0%
13 8100 0 0 0,0% 21 58,3%
14 0 35 89,7% 36 100,0%
15 0 15 38,5% 35 97,2%
16 0 39 100,0% 36 100,0%
17 540 0 0 0,0% 27 75,0%
18 0 13 54,2% 24 100,0%
19 1680 0 0 0,0% 28 77,8%
20 0 22 91,7% 24 100,0%
21 0 14 35,9% 33 91,7%
22 0 0 0,0% 12 33,3%
23 0 25 64,1% 36 100,0%
24 0 0 0,0% 16 44,4%
25 0 27 69,2% 34 94,4%
26 0 16 41,0% 35 97,2%
27 0 33 84,6% 33 91,7%
28 0 0 0,0% 9 25,0%
29 2160 0 0 0,0% 13 36,1%
30 0 24 61,5% 35 97,2%
31 6240 1 0 0,0% 10 27,8%




Tabela 22F — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (concluséo
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Tempo de uso de AFO | Fez cirurgia de MFM-D1 MFM MFM-D2 MFM
N | apo6s perder a marcha membros (empée Escore | (fungdo motora axial | Escore
(horas) inferiores transferéncias) D1 e proximal) D2
32 0 3 7,7% 35 97,2%
33 0 0 0,0% 10 27,8%
34 0 0 0,0% 33 91,7%
35 0 34 87,2% 34 94,4%
36 1800 1 0 0,0% 18 50,0%
37 180 0 0 0,0% 6 16,7%
38 0 0 0,0% 6 16,7%
39 0 0 0,0% 12 33,3%
40 0 22 91,7% 24 100,0%
41 0 1 2,6% 27 75,0%
42 0 18 46,2% 35 97,2%
43 1 29 74,4% 36 100,0%
44 0 25 64,1% 36 100,0%
45 12040 0 0 0,0% 14 38,9%
46 0 1 2,6% 24 66,7%
47 0 10 25,6% 36 100,0%
48 0 0 0,0% 6 16,7%
49 0 34 87,2% 36 100,0%
50 0 0 0,0% 10 27,8%
51 0 0 0,0% 21 58,3%
52 17820 0 0 0,0% 21 58,3%
53 0 18 46,2% 36 100,0%
54 0 24 61,5% 35 97,2%
55 2640 0 0 0,0% 14 38,9%
56 7200 0 0 0,0% 18 50,0%
57 42390 0 0 0,0% 8 22,2%
58 0 24 100,0% 24 100,0%
59 0 28 71,8% 35 97,2%
60 0 0 0,0% 5 13,9%
61 120 0 1 2,6% 27 75,0%
62 5040 0 0 0,0% 16 44,4%
63 4000 0 0 0,0% 28 77,8%
64 0 18 46,2% 35 97,2%
65 0 0 0,0% 15 41,7%
66 0 14 58,3% 21 87,5%
67 0 0 0,0% 18 50,0%
68 0 4 10,3% 35 97,2%

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; MFM — Medida de fung&o motora.



Tabela 22G — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (continua)
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b b Total dos subitens Escore dos
D3 MFM | total | MFM de D1 (11, 12, 24 e | subitens de D1 (11 TC 6m | Goniometria
N | (funcdo | Escore | (D1+ | Escore ¢ N ~ | (6" — | Dorsiflexédo
motora D3 D2+ | Total 25—k L2 286 8)—[D metros E
distal) D3) deambulantes deambulantes
1 13 61,9% 31 32,3% 0 0,0%
2 12 100,0% | 60 100,0% 394.4 110
3 15 71,4% 39 40,6% 3 25,0%
4 11 52,4% 22 22,9% 0 0,0%
5 16 76,2% 49 51,0% 0 0,0%
6 21 100,0% | 86 89,6% 350,8 100
7 21 100,0% | 93 96,9% 438.5 92
8 15 71,4% 30 31,3% 0 0,0%
9 20 95,2% 56 58,3% 0 0,0%
10 14 66,7% 36 37,5% 0 0,0%
11 4 19,0% 11 11,5% 0 0,0%
12 21 100,0% | 74 77,1% 175 130
13 16 76,2% 37 38,5% 0 0,0%
14 21 100,0% | 92 95,8% 437 108
15 20 95,2% 70 72,9% 269 122
16 20 95,2% 95 99,0% 474 90
17 12 57,1% 39 40,6% 0 0,0% 122
18 12 100,0% | 49 81,7% 275 108
19 15 71,4% 43 44,8% 0 0,0%
20 11 91,7% 57 95,0% 353.9 110
21 14 66,7% 61 63,5% 328.7 132
22 5 23,8% 17 17,7% 0 0,0%
23 20 95,2% 81 84,4% 235 120
24 14 66,7% 30 31,3% 0 0,0%
25 19 90,5% 80 83,3% 378.6 112
26 20 95,2% 71 74,0% 189.6 114
27 20 95,2% 86 89,6% 425 110
28 10 47,6% 19 19,8% 0 0,0%
29 12 57,1% 25 26,0% 0 0,0% 112
30 18 85,7% 77 80,2% 362 104
31 12 57,1% 22 22,9% 0 0,0% 110
32 20 95,2% 58 60,4% 0 0,0% 90
33 12 57,1% 22 22,9% 0 0,0%
34 18 85,7% 51 53,1% 0 0,0% 114
35 20 95,2% 88 91,7% 348.9 100
36 14 66,7% 32 33,3% 0 0,0%
37 10 47,6% 16 16,7% 0 0,0% 124
38 11 52,4% 17 17,7% 0 0,0%
39 16 76,2% 28 29,2% 0 0,0% 152
40 9 75,0% 55 91,7% 161.5 70
41 16 76,2% 44 45,8% 0 0,0% 98
42 16 76,2% 69 71,9% 300 90
43 20 95,2% 85 88,5% 378 102
44 18 85,7% 79 82,3% 377.8 90
45 14 66,7% 28 29,2% 0 0,0%
46 20 95,2% 45 46,9% 0 0,0% 106
47 19 90,5% 65 67,7% 46 112
48 8 38,1% 14 14,6% 0] 0,0%
49 20 95,2% 90 93,8% 455.5 94
50 5 23,8% 15 15,6% 0 0,0%
51 15 71,4% 36 37,5% 0 0,0% 136
52 17 81,0% 38 39,6% 0 0,0% 116




Tabela 22G — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (concluséo)
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pLFE il Total dos subitens Escore dos
D3 MFM | total | MFM - TC 6m | Goniometria
N | (funcdo | Escore | (D1+ | Escore d Dl (01, 1~2’ 20 |SUbIERS €k DI (}1’ (6") — | Dorsiflexao
motora D3 D2+ | Total 23) Nk 12, 2 6 29) - [Neio metros E
distal) D3) deambulantes deambulantes
53 20 95,2% 74 77,1% 237.1 110
54 17 81,0% 76 79,2% 371 110
55 13 61,9% 27 28,1% 0 0,0%
56 16 76,2% 34 35,4% 0 0,0%
57 13 61,9% 21 21,9% 0 0,0%
58 12 100,0%| 60 |100,0% 377 118
59 20 95,2% 83 86,5% 287.6 96
60 7 33,3% 12 12,5% 0 0,0%
61 16 76,2% 44 45,8% 0 0,0% 132
62 19 90,5% 35 36,5% 0 0,0% 122
63 21 100,0% | 49 51,0% 0 0,0% 112
64 20 95,2% 73 76,0% 350.2 105
65 13 61,9% 28 29,2% 0 0,0%
66 6 50,0% 41 68,3% 410 110
67 15 71,4% 33 34,4% 0 0,0%
68 18 85,7% 57 59,4% 0 0,0% 100
Legenda: MFM — Medida de fungdo motora; TC 6m — Teste de caminhada de 6 minutos.
Tabela 22H — Tabela geral dos dados da pesquisa atual (continua)
. . il d? Angulacéo . . . . Sl df
Gonlo_mettla angulagao do pé E Gonlqmetl:la Gonlqmettla angulagao Angulacio i
N | Plantiflexdo | partindo da ~ Dorsiflexdo | Plantiflexdo | partindo da a Observacoes
E Planti para ndo tem D D Planti para €D
. p, movimento o p,
Dorsi (pé E) Dorsi (pé D)
1 118 110
2 154 44 111 156 45 MFM-20
3 130 130
4 132 140
5 170 172
6 170 70 102 169 67
7 145 53 82 162 80
8 170 169
9 137 131
10 130 141
11 163 160
12 180 50 132 170 38
13 140 140
14 154 46 114 165 51
15 160 38 113 162 49
16 162 72 84 168 84
17 169 47 130 172 42
18 162 54 122 162 40 MFM-20
19 152 150
20 171 61 98 170 72 MFM-20
21 160 28 138 155 17
22 148 142
23 166 46 126 164 38
24 114 102
25 178 66 110 170 60
26 178 64 112 160 48
27 162 52 114 170 56
28 182 150
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. . G d~e Angulacéo . . . - e d?

Gonlo_mettla ang_ulagao do pé E Gonlqmetfla Gonlo_mettla ang_ulagao Angulacdo )

N | Plantiflexdo partlr!do da no tem Dorsiflexdo | Plantiflex&o parthdo da do pé D Observacgoes
E Plan_tl para | - limento D D Plan_tl para
Dorsi (pé E) Dorsi (pé D)

29 162 50 145 168 23
30 172 68 98 164 66
31 140 30 120 152 32
32 178 88 100 156 56
33 160 160
34 166 52 115 164 49
35 162 62 90 154 64
36 172 170
37 176 52 134 172 38
38 168 164
39 178 26 132 174 42
40 168 98 74 168 94 MEM-20
41 154 56 110 154 44
42 154 64 95 150 55
43 138 36 95 150 55
44 165 75 72 165 93
45 140 160
46 165 59 105 170 65
47 168 56 125 172 47
48 160 0 174
49 155 61 80 170 90
50 150 150
51 168 32 136 166 30
52 168 52 100 160 60
53 150 40 112 138 26
54 170 60 116 166 50
55 156 162
56 148 160
57 112 112
58 158 40 100 146 46 MEM-20
59 164 68 98 172 74
60 155 160
61 174 42 130 170 40
62 158 36 122 174 52
63 155 43 100 150 50
64 154 49 100 165 65
65 145 164
66 152 42 110 153 43 MFM-20
67 140 176
68 140 40 90 160 70

Nota: * Tem indicacéo de uso de AFO, mas ndo confeccionou ainda/utilizou calha.
Legenda: MFM — Medida de fungdo motora.
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APENDICE 5 - TABELA GERAL DOS DADOS DA PESQUISA RETROSPECTIVA

Tabela 23A — Tabela geral dos dados da pesquisa retrospectiva (continua)

Idade da

Idade dos

Idade cronolédgica | primeira primeiros | . Recebeu Tempo de
N . indicacdo de | Usou AFO | uso da AFO
(anos) consulta sintomas R e
(anos) (anos)
1 20,0 4,0 11 1 1 5
2 30,0 9,0 2,0 0
3 7,0 35 1,7
4 18,0 38 15 1 1 3
5 10,0 7,8 3,0 0
6 10,0 6,9 4,0 0
7 16,0 8,8 4,0 0
8 9,0 6,8 15 0
9 20,0 7,5 7.0 1 1 6
10 16,0 7,7 11 1 0
11 12,0 10,3 5,0 1 0
12 12,0 4,8 4,0 1 0
13 20,0 10,2 5,0
14 18,0 7,0 30 1 1 2
15 20,0
16 20,0 9,0 7,0 0
17 22,0 5,8 5,0 1 0
18 22,0 8,0 5,0
19 25,0 8,8 30 1 1 2
20 16,0 6,4 2,4 1 1 3
21 20,0 6,5 4,5 1 1 1
22 17,0 11,8 4,0 0
23 15,0 9,3 6,0 1 0
24 20,0 9,8 5,0 0
25 18,0 73 1,3 1 0
26 20,0 52 2,0 1 1 4
27 17,0 7,6 5,0 0
28 15,0 8,6 4,0 1 0
29 19,0 4,4 0,5 1 1 3
30 17,0 6,5 4,0 1 1 3
31 16,0 8,6 5,0
32 15,0 7,1 3,0 0
33 14,0 8,0 2,0
34 13,0 4,1 3,0 1 0
35 30,0 7,0 6,6 1 0
36 16,0 10,7 8,0 0
37 20,0 11,9 7,0 0
38 3,0 1,7 0,3 0
39 21,0 71 1 1 3
40 17,0 7.8 3,0 1 0
41 17,0 74 5,0 1 0
42 22,0 73 2,0 1 1 5
43 20,0 9,5 7,0 1 0
44 14,0 10,1 0,5 0
45 10,0 7,0 4.0 1 1 5
46 14,0 6,1 3,0 1 1 3
47 23,0 10,0 4,0 1 1 2
48 11,0 6,0 5,0 1 1 0
49 13,0 9,3 3,0
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Idade da Idade dos
Idade cronol6gica | primeira primeiros | . R_ecetzeu VEIED
N X indicacdo de | Usou AFO | uso da AFO
(anos) consulta sintomas
AFO (anos)
(anos) (anos)
50 11,0 10,2 8,0 0
51 15,0 9,8 4,0
52 16,0 2,2 8,0 1 0
53 15,0 6,3 3,0
54 15,0 7,0 5,0 1 1 4
55 19,0
56 9,0 7,0 5,0 1 0
57 21,0 7,8 1,0 0
58 16,0 8,0 3,0 0
59 18,0 52 2,0 1 0
60 16,0 1 0
61 18,0 9,7 0
62 20,0 10,3 4,0 1 0
63 20,0 11,8 2,0 1 0
64 10,0 7,0 4,0 1 1 3
65 19,0 8,3 1 1 5
66 9,0 6,3 1.2 1 1 0
67 16,0 10,2 5,0 1 1 3
68 17,0 4,0 2,0 0
69 17,0 7,0 5,0 1 0
70 5,0 0,4 0
71 21,0 7,7 5,0 0
72 16,0 6,3 5,0 1 0
73 18,0 1,1 13 1 0
74 14,0 1,0
75 22,0 10,0
76 6,0 0,4 35 1 0
77 18,0 4,7 2,7 1 1 0
78 13,0 5,6 4,0 1 0
79 22,0 9,7 6,0 1 1 7
80 20,0 12,2 4,0 0
81 19,0 53 6,0 1 1 3
82 13,0 7,2 5,0 1 0
83 15,0 8,2 4,0 1 1 1
84 14,0 10,1 2,0 1 1 1
85 11,0 8,4 1 0
86 16,0 8,3 3,0 1 1 8
87 15,0 6,8 4,0 1 1 4
88 6,0 4,0 2,0 1 0
89 13,0 5,6 5,4 1 1 3
90 27,0 10,0 6,0 1 0
91 18,0 11,4 7,0 1 0
92 11,0 7,9 2,3 0
93 21,0 8,0 5,0
94 16,0 11,6 8,2 1 1 4
95 26,0 4,0 1 1 3
96 18,0 9,6 4,0 0
97 14,0
98 6,0 6,0 2,0
99 7,0 2,3 0,7 1 1 3
100 21,0 7,0
101 19,0 6,1 2,5 1 1 2
102 15,0 2,4 0,5 1 1 4
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Idade da Idade dos
Idade cronol6gica | primeira primeiros | . R_ecetzeu VEIED
N X indicacdo de | Usou AFO | uso da AFO
(anos) consulta sintomas
AFO (anos)
(anos) (anos)
103 17,0 7,8 2,0 1 0
104 26,0 7,8 35 1 1 3
105 10,0 6,8 1,0 1 1 1
106 23,0 11,8 7,0 0
107 12,0 3,8 15 1 1 6
108 11,0 9,7 5,0 1 0
109 11,0 3,7 1,0 0
110 16,0 4,1 2,0 1 1 4
111 13,0 9,2 4,0 0
112 10,0 5,6 1 1 2
113 15,0 2,8 4,0 1 0
114 15,0 8,0 4,0 0
115 16,0 4,2 15 0
116 17,0 7,0 2,0 0
117 22,0 7,3 6,0 1 1 6
118 14,0 8,7 4,0 1 0
119 21,0 6,6 2,0 1 1 2
120 15,0 3,7 2,0 1 1 5
121 14,0 9,2 1,0 0
122 16,0 35 1 1 2
123 15,0 4,4 3,0 1 1 2
124 22,0 5,4 3,0
125 26,0 7,9 3,0
126 15,0 6,6 3,0 1 1 3
127 21,0 5,8 2,0
128 20,0 9,3 7,0 1 1 2
129 13,0 9,5 0,9 1 1 2
130 7,0 3,1 0,6 1 0
131 7,0 5,8 2,0 1 0
132 13,0 3,0 0
133 9,0 0
134 16,0 10,3 2,0 0
135 3,0 2,0 1 0
136 28,0 7,0 0,2 0
137 22,0 9,8 4,0 1 0
138 17,0 3,9 2,0 1 1 2
139 18,0 9,0 4,0 0
140 20,0 7,2 0,3 1 1 2
141 14,0 7,2 4,0 1 1 3
142 12,0 7,3 2,0 1 1 2
143 10,0 7,7 3,0 1 0
144 18,0 12,2 5,0 1 1 1
145 20,0 3,1 2,0 1 1 6
146 14,0 10,8 2,0 1 0
147 18,0 9,8 5,0 1 0
148 29,0 7,0 1 0
149 18,0 11,3 0
150 24,0 12,8 4,0 1 1 5
151 13,0 8,0 0,2 1 0
152 21,0 6,1 3,0 1 1 2
153 29,0 7,7 7,0
154 17,0 2,0 15 1 1 6
155 11,0 10,5 6,0 1 1 5
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Idade da Idade dos
Idade cronol6gica | primeira primeiros | . R_ecetzeu VEIED
N X indicacdo de | Usou AFO | uso da AFO
(anos) consulta sintomas
AFO (anos)
(anos) (anos)

156 16,0 12,7 1 0

157 6,0 2,8 1,0

158 10,0 5,0 1,0 0

159 20,0 8,0 4,0 1 1 3

160 17,0 8,1 1 0

161 14,0 8,5 3,0 1 1 2

162 8,0 6,0 4,0 1 0

163 20,0 5,3 8,0 1 0

164 18,0 10,3 4,0 0

165 6,0 5,0 3,0 0

166 9,0 7,3 3,0 0

167 20,0 9,5 2,0 1 1 4

168 17,0 7,2 4,4

169 22,0

170 20,0 3,1 1 1 4

171 20,0 5,3 5,0 1 1 3

172 20,0 9,5 6,0 1 1 7

173 14,0 2,0 1 1 2

174 17,0 7,1 8,0 0

175 28,0 4,3 1,2 1 1 4

176 23,0 9,6 1,0 1 1 4

177 20,0 9,8 7,0 1 1 2

178 10,0 4,0 2,0 1 1 1

179 22,0 6,1 0,5 1 1 3

180 16,0 4,0 0

181 17,0 3,1 1,0 1 0

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.
Tabela 23B — Tabela geral dos dados da pesquisa retrospectiva (continua)
) Idade da Idade da Perda da marcha _ Fe_z
N Periodo do _ marcha Perdeu perda da rimeiros U_sa_ cirurgia de Obito
uso independente | marcha marcha P corticoide membros
(anos) (anos) SIS () inferiores

1 | Noturno 1,1 1 13,0 119 1 0 0

2 1,3 1 7,0 5,0 0 0 0

3 0 0 0 1

4 | Diurno e

Noturno 1,2 1 8,6 7,1 1 0 0

5 3,0 1 7.8 4,8 1 0 0

6 1,3 0 0 0 0

7 0 1 0 1

8 2,0 1 2,0 0,5 1 0 0

9 | Noturno 0,8 1 15,0 8,0 0 0 0
10 1,1 0 0 0 0
11 1,3 0 1 0 0
12 2,0 0 1 0 0
13 13 0 1 0 0
14 | Noturno 11 1 9,0 6,0 1 0 0
15 0 0 0 0
16 1 12,0 5,0 1 0 0
17 1,4 1 7,0 2,0 1 0 0
18 1,0 1 8,5 35 0 0 0
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Idade da Idade da Fez
N Periodo do marcha Perdeu perda da Perda_damarcha Usa cirurgiade | 4, .
. primeiros . Obito
uso independente | marcha marcha sintomas (anos) corticoide membros
(anos) (anos) inferiores
19 | Noturno 2,5 1 8,3 53 1 0 0
20| Diurno 15 1 10,5 8,1 1 0 0
21| Diurno 1,3 1 7,0 25 1 0 0
22 1,0 1 8,0 4,0 0 0 0
23 1,0 1 9,6 3,6 1 0 0
24 1,0 1 8,1 3,1 1 0 0
25 12 1 10,7 9,4 0 0 1
26 | Diurno e
Noturno 1,3 1 7,8 58 1 1 0
27 1,3 1 9,0 4,0 1 0 0
28 1,1 1 10,0 6,0 1 0 0
29 | Noturno 14 1 8,0 7,5 1 0 0
30 | Noturno 14 0 1 0 0
31 1,0 1 9,8 4,8 0 0 1
32 1,0 0 1 0 0
33 1,3 0 0 0 0
34 1,2 1 7,9 4,9 1 0 0
35 1,3 1 8,2 1,6 1 0 0
36 1 11,2 3,2 1 0 1
37 1,0 0 1 0 0
38 14 1 7,0 6,7 0 0 0
39 | Noturno 0,9 1 10,7 10,7 1 0 0
40 2,0 1 9,7 6,7 1 0 1
41 1,3 1 8,0 3,0 1 0 0
42 | Noturno 2,0 1 11,8 9,8 0 0 0
43 1,0 1 11,6 4,6 1 0 0
44 1,3 1 8,3 7,8 0 0 1
45 | Diurno 1,0 0 1 0 0
46 | Noturno 16 1 10,0 7,0 1 0 0
47 | Noturno 14 1 10,7 6,7 0 0 0
48 | Noturno 1,2 1 7,0 2,0 0 0 0
49 1,2 0 0 0 0
50 2,0 0 0 0 0
51 2,0 1 7,0 3,0 0 0 0
52 1,1 0 1 0 0
53 1,0 1 8,0 5,0 0 0 0
54 | Diurno e
Noturno 1,2 1 9,4 4.4 1 0 0
55 0 1 0 0
56 1,3 0 0 0 0
57 0,8 1 7,0 6,0 0 0 0
58 15 1 8,0 5,0 1 0 0
59 0 1 0 0
60 1 9,0 9,0 1 0 0
61 1 8,0 8,0 0 0 0
62 1,7 1 9,7 57 0 0 0
63 15 0 1 0 0
64 | Noturno 15 0 0 0 0
65 | Diurno 1 9,8 9,8 1 0 0
66 | Diurno 1,2 1 7,0 5,8 1 0 0
67 | Noturno 1,3 1 8,2 3,2 1 0 0
68 1 9,0 7,0 0 0 0
69 1,3 1 8,0 3,0 1 0 0
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Idade da Idade da Fez

Periodo do marcha Perdeu perda da Perda_damarcha Usa cirurgiade | 4, .

N uso independente | marcha marcha sin?gsnngilggﬁos) corticoide | membros Clsfito
(anos) (anos) inferiores

70 0 0 0 0
71 1,0 0 0 0 0
72 1 9,0 4,0 1 0 0
73 1,3 1 9,3 8,1 1 0 0
74 1,3 0 1 0 0
75 1 9,0 9,0 1 0 0
76 0 1 0 0
77 | Noturno 1,6 1 8,0 5,3 1 0 0
78 3,0 1 9,0 5,0 1 0 0
79 | Diurno e

Noturno 1,1 1 11,0 5,0 1 0 0
80 1 8,0 4,0 0 0 0
81 | Noturno 0,8 1 10,9 49 1 0 0
82 0 1 0 0
83 | Diurno 2,3 1 6,0 2,0 1 0 0
84 | Noturno 1 10,3 8,3 1 0 0
85 14 0 0 0 0
86 | Noturno 14 1 11,0 8,0 1 0 0
87 | Noturno 1,2 1 8,0 4,0 1 0 0
88 1,2 0 0 0 0
89 | Noturno 1,2 0 1 0 0
90 1 10,0 4,0 0 0 0
91 2,0 1 12,3 5,3 0 0 0
92 1,3 1 8,7 6,4 0 0 0
93 2,0 0 0 0 0
94 | Noturno 1,2 1 11,3 3,2 1 0 0
95 | Noturno 1 12,0 8,0 1 1 0
96 2,0 1 7,0 3,0 0 0 0
97 0 0 0 0
98 2,0 0 0 0 0
99 | Noturno 1,7 0 0 0 0
100 0,8 0 1 0 1
101 | Diurno 15 1 8,4 5,9 1 0 0
102 | Noturno 1,3 1 11,0 10,5 1 0 0
103 0,8 1 10,6 8,6 1 0 0
104 | Noturno 3,5 1 9,4 5,9 1 0 0
105 | Noturno 1,2 1 6,0 5,0 1 0 0
106 2,0 1 10,3 3,3 1 0 0
107 | Diurno 15 1 10,8 9,3 0 0 0
108 1 9,4 4,4 1 0 0
109 1 9,0 8,0 0 0 0
110 | Noturno 2,2 1 9,0 7,0 0 0 0
111 0,7 0 0 0 0
112 | Noturno 1,3 0 0 0 0
113 1,7 1 9,2 5,2 0 0 1
114 1,1 1 7,0 3,0 0 0 0
115 1,2 1 7,0 55 0 0 1
116 0,8 1 10,0 8,0 0 0 0
117 | Noturno 1,3 1 10,8 4,8 0 0 0
118 0 1 0 1
119 | Diurno e

Noturno 1,1 1 9,3 7,3 0 0 0
120 | Noturno 1 10,9 8,9 1 0 0
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Idade da Idade da Fez

Periodo do marcha Perdeu perda da Perda_damarcha Usa cirurgiade | 4, .

N uso independente | marcha marcha sin?gsnngilggﬁos) corticoide | membros Clsfito
(anos) (anos) inferiores

121 2,0 1 9,2 8,2 1 0 0
122 | Noturno 1 9,0 55 1 0 0
123 | Noturno 15 1 9,0 6,0 1 0 0
124 1,3 1 8,0 5,0 1 0 1
125 1,0 1 14,5 11,5 1 0 1
126 | Noturno 1 8,0 5,0 0 0 0
127 1 8,7 6,7 1 0 1
128 | Noturno 2,0 1 11,8 4,8 1 1 0
129 | Noturno 1,3 0 0 0 0
130 15 0 0 0 0
131 14 0 0 0 0
132 1 8,0 8,0 1 0 0
133 1,0 1 7,0 7,0 0 0 0
134 1,2 0 1 0 0
135 1,3 1 7,0 5,0 1 0 0
136 1,2 1 9,0 8,8 1 0 0
137 3,0 1 11,0 7,0 1 0 0
138 | Noturno 1,8 0 0 0 0
139 2,0 0 0 0 0
140 | Noturno 1,3 1 9,0 8,8 0 0 0
141 | Noturno 1,1 1 10,3 6,3 0 0 0
142 | Diurno e

Noturno 2,0 1 7,0 5,0 1 0 0
143 1,2 1 7,8 4,8 0 0 0
144 | Noturno 1,3 1 6,0 1,0 1 0 0
145 | Diurno 1,3 1 10,0 8,0 1 0 0
146 2,5 0 1 0 0
147 1,3 1 12,0 7,0 0 0 0
148 1,0 1 10,0 10,0 1 0 0
149 1 12,0 12,0 1 0 0
150 | Diurno 1,0 1 11,0 7,0 1 0 0
151 1,2 0 1 0 0
152 | Noturno 1,3 1 8,0 5,0 0 0 0
153 1 14,0 7,0 1 0 0
154 | Diurno 1,0 1 10,3 8,8 1 0 0
155 | Diurno e

Noturno 1 9,0 3,0 1 0 0
156 1,0 1 6,0 6,0 1 0 0
157 14 0 0 0 0
158 1,0 1 4,0 3,0 0 0 0
159 | Diurno 1,3 1 9,0 5,0 1 0 0
160 0 0 0 0
161 | Noturno 1,2 1 9,1 6,1 0 0 0
162 0 0 0 0
163 1,0 1 8,0 0,0 1 0 0
164 1,3 1 6,0 2,0 0 0 0
165 1,1 0 0 0 0
166 3,0 1 6,0 3,0 1 0 0
167 | Noturno 1,0 1 11,0 9,0 0 1 1
168 2,0 0 1 0 1
169 1,3 0 1 0 1
170 | Noturno 15 1 9,0 9,0 1 0 0
171 | Noturno 12 1 7,0 2,0 0 0 0
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Idade da Idade da Fez
Periodo do marcha Perdeu perda da Perda_damarcha Usa cirurgiade | 4, .
N uso independente | marcha marcha sin?gsnngilggﬁos) corticoide | membros Clsfito
(anos) (anos) inferiores
172 | Diurno e
Noturno 1,0 1 13,0 7,0 1 0 0
173 | Diurno 1,0 1 9,0 7,0 0 0 0
174 1 9,0 1,0 0 0 0
175 | Noturno 12 1 9,3 8,2 1 0 0
176 | Noturno 2,0 1 11,0 10,0 1 0 0
177 | Noturno 1,0 1 12,1 51 1 0 0
178 | Diurno 1,0 0 0 0 0
179 | Noturno 15 1 11,0 10,5 1 0 0
180 1,0 1 9,0 5,0 1 0 0
181 14 0 0 0 0
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Tabela 24A — Matriz de correlacdo entre as variaveis quantitativas e ordinais da amostra atual

(continua)
Idade da | Tempo el Idade da Idade da Idade da
Idade dos S Idade do
perda da | de uso da cronolégica | primeiros primeira diagnéstico marcha perda da
marcha AFO . consulta independente | marcha
sintomas
Idade da
ek e 1,00 0,50 0,44 0,31 0,06 -0,01 -0,25 1,00
marcha
(anos)
0,001 0,005 0,049 0,721 0,929 0,124 0,000
Tempo de
uso da AFO 0,50 1,00 0,41 0,13 0,04 -0,05 -0,15 0,50
(meses)
0,001 0,001 0,282 0,735 0,687 0,231 0,001
o 044 | 041 1,00 035 | 039 0,32 0,11 0,44
cronoldgica
0,005 0,001 0,003 0,001 0,008 0,358 0,005
Idade dos
PAIMEINoS 1 4 31 0,13 0,35 1,00 0,71 0,51 -0,04 0,32
sintomas
(anos)
0,049 0,282 0,003 0,000 0,000 0,000 0,734 0,047
Idade da
primeira 0,06 0,04 0,39 0,71 1,00 0,77 0,08 0,06
consulta
0,721 0,735 0,001 0,000 0,000 0,516 0,714
Idade do
. e -0,01 -0,05 0,32 0,51 0,77 1,00 0,07 -0,02
diagndstico
0,929 0,687 0,008 0,000 0,000 0,587 0,927
Idade da
e 025 | -0,15 0,11 -0,04 0,08 0,07 1,00 -0,24
independente
(anos)
0,124 0,231 0,358 0,726 0,516 0,587 0,128
Idade da
perda da 1,00 0,50 0,44 0,32 0,06 -0,02 -0,24 1,00
marcha
0,000 0,001 0,005 0,047 0,714 0,927 0,128
Fase da
doencaem | a5 | o716 0,16 0,23 0,43 0,61 0,13 -0,35
que a AFO
foi indicada
0,034 0,207 0,220 0,076 0,001 0,000 0,306 0,034
Tempo entre
BEDHERERS ) 01 -0,15 0,11 0,05 | -0,06 -0,11 -0,01 -0,01
indicacdo da
AFO
0,951 0,266 0,411 0,713 0,632 0,431 0,937 0,951
Tempo de
uso da AFO -0,01 0,19 -0,18 -0,09 -0,12 -0,15 0,03 -0,01
articulada
0,954 0,120 0,136 0,448 0,334 0,218 0,796 0,954
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Tabela 24A — Matriz de correlacdo entre as variaveis quantitativas e ordinais da amostra atual
(continuacao)

Idade da | Tempo Idade I(;?;:e Idgde_da Idade do Idade da Idade da
perda da | de uso da cronolégica | primeiros primeira diagnéstico marcha perda da
marcha AFO . consulta independente | marcha
sintomas
Tempo total
de uso da 0,47 0,93 0,29 0,08 -0,02 -0,12 -0,10 0,47
AFO
0,002 0,000 0,018 0,492 0,847 0,318 0,431 0,002
Tempo total
de uso da
AFO diurna 0,39 0,36 0,02 0,13 0,03 -0,03 -0,08 0,39
+ noturna
0,014 0,003 0,902 0,288 0,817 0,821 0,494 0,014
Tempo de
uso da AFO 0,36 0,34 -0,08 0,12 0,02 -0,07 -0,10 0,36
noturna
0,021 0,005 0,538 0,343 0,887 0,545 0,439 0,021
Tempo de
uso da AFO -0,03 0,02 0,12 -0,13 -0,13 -0,07 0,09 -0,03
diurna
0,846 0,859 0,318 0,286 0,289 0,578 0,443 0,858
Tempo de
uso daAFO | g 5a | g 0,04 005 | -007 | -0,14 0,02 0,68
enquanto
deambulava
0,000 0,000 0,770 0,689 0,577 0,241 0,879 0,000
MFM 009 | -0,09 0,71 017 | -036 | -035 0,14 0,09
Escore D1
0,593 0,465 0,000 0,167 0,003 0,003 0,242 0,575
MFM 000 | -012 0,80 014 | -021 | -010 0,02 0,00
Escore D2
0,995 0,324 0,000 0,242 0,081 0,403 0,864 0,989
MFM
Escore D3 0,17 0,06 -0,57 -0,10 -0,12 -0,02 0,00 0,17
0,304 0,618 0,000 0,412 0,320 0,873 0,997 0,308
UIAY. 0,05 -0,09 -0,79 -0,16 -0,29 -0,23 -0,07 0,04
Escore Total
0,771 0,481 0,000 0,179 0,015 0,057 0,591 0,785
TC 6m a 0,10 -0,16 0,02 0,11 -0,07 -0,03 a
0,603 0,410 0,935 0,573 0,737 0,890
Grau de
angulacéo
partindo da 0,03 0,00 -0,62 -0,23 -0,24 -0,12 0,12 0,03
Planti para
Dorsi (pé E)
0,833 0,975 0,000 0,058 0,048 0,315 0,317 0,833
Angulacédo
ez ptee nE N30 1 0,14 -0,36 -0,07 0,16 | -015 -0,02 -0,20 0,14
movimento
0,499 0,081 0,730 0,454 0,462 0,918 0,343 0,511
Goniometria
Dorsiflexdo -0,46 -0,13 0,35 0,06 0,14 0,21 0,26 -0,46
D
0,085 0,395 0,022 0,697 0,363 0,186 0,087 0,088
Angulagao |, 0,28 0,12 0,19 | -0,03 -0,08 -0,26 0,17
do pe D
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Tabela 24A — Matriz de correlacdo entre as variaveis quantitativas e ordinais da amostra atual

(concluséo)

Idade da | Tempo Idade I(;?ge Idgde_da Idade do Idade da Idade da
perda da | de uso da cronolégica | primeiros primeira diagnéstico marcha perda da
marcha AFO sintomas consulta independente | marcha
0,416 0,169 0,554 0,371 0,905 0,719 0,215 0,424
Tempo entre
diagnosticoe | 7q 0,54 0,37 003 | -034 -0,62 -0,25 0,79
perda da
marcha
0,000 0,000 0,019 0,857 0,032 0,000 0,117 0,000
Tempo entre
primeiros
sintomas e 0,71 0,42 0,17 -0,45 -0,40 -0,28 -0,17 0,71
perda da
marcha
0,000 0,007 0,304 0,004 0,010 0,083 0,293 0,000

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; MFM — Medida de fungio motora; TC 6m — Teste de caminhada de 6

minutos.

Tabela 24B — Matriz de correlacdo entre as varidveis quantitativas e ordinais da amostra atual

(continua)
Fase da Tempo | Tempode | Tempo | Tempo | Tempo | Tempo | Tempo de uso
doenca entre uso da total de | total de | de uso de uso da AFO
em que a | diagnostico AFO uso da usoda | daAFO | da AFO | (deambulando)
AFO foi | e indicagdo | articulada | AFO AFO noturna | diurna
indicada | da AFO diurna +
noturna
Idade da -0,35 -0,01 -0,01 0,47 0,39 0,36 -0,03 0,68
perda da
marcha
(anos)
0,034 0,951 0,954 0,002 0,014 0,021 0,846 0,000
Tempo de -0,16 -0,15 0,19 0,93 0,36 0,34 0,02 0,60
uso da AFO
(meses)
0,207 0,266 0,120 0,000 0,003 0,005 0,859 0,000
Idade 0,16 0,11 -0,18 0,29 0,02 -0,08 0,12 0,04
cronolégica
0,220 0,411 0,136 0,018 0,902 0,538 0,318 0,770
Idade dos 0,23 -0,05 -0,09 0,08 0,13 0,12 -0,13 0,05
primeiros
sintomas
(anos)
0,073 0,731 0,442 0,492 0,286 0,342 0,284 0,695
Idade da 0,43 -0,06 -0,12 -0,02 0,03 0,02 -0,13 -0,07
primeira
consulta
0,001 0,632 0,334 0,847 0,817 0,887 0,289 0,577
Idade do 0,61 -0,11 -0,15 -0,12 -0,03 -0,07 -0,07 -0,14
diagnostico
0,000 0,431 0,218 0,318 0,821 0,545 0,578 0,241
Idade da 0,13 -0,01 0,03 -0,10 -0,08 -0,10 0,09 -0,02
marcha
independente
(anos)
0,306 0,937 0,796 0,431 0,494 0,439 0,443 0,879
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Tabela 24B — Matriz de correlacdo entre as varidveis quantitativas e ordinais da amostra atual
(continuacao)

Fase da Tempo | Tempode | Tempo | Tempo | Tempo | Tempo | Tempo de uso
doenca entre uso da total de | totalde | deuso | deuso da AFO
em que a |diagnostico| AFO uso da usoda | da AFO | da AFO | (deambulando)
AFO foi |eindicacdo | articulada | AFO AFO | noturna | diurna
indicada | da AFO diurna +
noturna
Idade da -0,35 -0,01 -0,01 0,47 0,39 0,36 -0,03 0,68
perda da
marcha
0,034 0,951 0,954 0,002 0,014 0,021 0,858 0,000
Fase da 1,00 0,38 -0,12 -0,18 -0,04 -0,20 0,09 -0,27
doenca em
que a AFO
foi indicada
0,003 0,360 0,171 0,744 0,114 0,492 0,038
Tempo 0,38 1,00 -0,11 -0,20 -0,19 -0,27 -0,01 -0,34
entre
diagnéstico
e indicacdo
da AFO
0,003 0,391 0,135 0,148 0,043 0,958 0,010
Tempo de -0,12 -0,11 1,00 0,25 0,30 0,08 0,20 0,41
uso da AFO
articulada
0,360 0,391 0,042 0,014 0,514 0,106 0,000
Tempo total -0,18 -0,20 0,25 1,00 0,54 0,47 0,10 0,75
de uso da
AFO
0,171 0,135 0,042 0,000 0,000 0,437 0,000
Tempo total -0,04 -0,19 0,30 0,54 1,00 0,79 0,31 0,66
de uso da
AFO diurna
+ noturna
0,744 0,148 0,014 0,000 0,000 0,010 0,000
Tempo de -0,20 -0,27 0,08 0,47 0,79 1,00 -0,14 0,53
uso da AFO
noturna
(horas)
0,114 0,043 0,514 0,000 0,000 0,268 0,000
Tempo de 0,09 -0,01 0,20 0,10 0,31 -0,14 1,00 0,20
uso da AFO
diurna
0,492 0,958 0,106 0,437 0,010 0,268 0,111
Tempo de -0,27 -0,34 0,41 0,75 0,66 0,53 0,20 1,00
uso da AFO
enquanto
deambulava
0,038 0,010 0,000 0,000 0,000 0,000 0,111
MFM -0,31 -0,11 0,22 0,00 0,13 0,15 -0,07 0,23
Escore D1
0,013 0,415 0,071 0,994 0,301 0,229 0,549 0,063
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Tabela 24B — Matriz de correlacdo entre as varidveis quantitativas e ordinais da amostra atual
(concluséo)

Fase da Tempo | Tempode | Tempo | Tempo | Tempo | Tempo | Tempo de uso
doenca entre uso da total de | totalde | deuso | deuso da AFO
em que a | diagnostico AFO uso da usoda | da AFO | da AFO | (deambulando)
AFO foi | e indicacdo | articulada | AFO AFO noturna | diurna
indicada | da AFO diurna +
noturna
MFM -0,11 -0,08 0,20 0,01 0,21 0,25 -0,12 0,29
Escore D2
0,401 0,534 0,106 0,956 0,082 0,044 0,334 0,016
MFM -0,04 0,01 0,14 0,13 0,12 0,15 -0,14 0,28
Escore D3
0,752 0,926 0,245 0,289 0,315 0,227 0,240 0,020
MFM -0,21 -0,09 0,22 0,03 0,17 0,20 -0,11 0,28
Escore
Total
0,098 0,510 0,070 0,839 0,156 0,099 0,374 0,019
TC 6m -0,01 -0,10 0,09 -0,04 -0,11 -0,01 -0,09 -0,04
0,976 0,673 0,650 0,852 0,565 0,961 0,637 0,852
Grau de -0,02 -0,14 0,10 0,09 0,08 0,09 -0,07 0,32
angulacéo
partindo da
Planti para
Dorsi (pé E)
0,886 0,281 0,419 0,476 0,497 0,455 0,587 0,007
Angulacao -0,18 -0,06 0,16 -0,44 -0,54 -0,34 -0,25 -0,03
do pé E ndo
tem
movimento
0,377 0,780 0,458 0,030 0,005 0,101 0,224 0,870
Goniometria 0,42 0,29 -0,10 -0,14 -0,03 -0,14 0,13 -0,17
Dorsiflexao
D
0,010 0,100 0,536 0,387 0,860 0,376 0,410 0,266
Angulagao -0,18 0,03 0,07 -0,40 -0,70 -0,43 -0,32 -0,19
do pé D
0,386 0,898 0,756 0,047 0,000 0,030 0,119 0,369
Tempo -0,70 -0,10 -0,03 0,52 0,36 0,33 0,02 0,67
entre
diagnéstico
e perda da
marcha
0,000 0,573 0,845 0,001 0,021 0,038 0,879 0,000
Tempo -0,39 -0,07 0,02 0,39 0,11 0,10 0,08 0,61
entre
primeiros
sintomas e
perda da
marcha
0,017 0,670 0,879 0,013 0,483 0,540 0,634 0,000

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; MFM — Medida de fungdo motora; TC 6m — Teste de caminhada de 6
minutos.



Tabela 24C — Matriz de correlacdo entre as varidveis quantitativas e ordinais da amostra atual

(continua)
MFM — Escore | MFM — Escore | MFM — Escore | MFM — Escore TC 6m
D1 D2 D3 Total
Idade da perda da marcha 10,09 0,00 0,17 0,05
(anos)
0,593 0,995 0,304 0,771
Tempo de uso da AFO -0,09 0,12 0,06 -0,09 0,10
(meses)
0,465 0,324 0,618 0,481 0,603
Idade cronoldgica -0,71 -0,80 -0,57 -0,79 -0,16
0,000 0,000 0,000 0,000 0,410
JRELEES GI0S IiETiee 0,17 0,15 0,10 0,17 0,01
sintomas (anos)
0,161 0,232 0,399 0,171 0,941
Idade da primeira consulta -0,36 -0,21 -0,12 -0,29 0,11
0,003 0,081 0,320 0,015 0,573
Idade do diagndstico -0,35 -0,10 -0,02 -0,23 -0,07
0,003 0,403 0,873 0,057 0,737
LS B g 0,14 0,02 0,00 0,07 0,03
independente (anos)
0,242 0,864 0,997 0,591 0,890
Idade da perda da marcha -0,09 0,00 0,17 0,04 2
0,575 0,989 0,308 0,785
Fase da doenga em que a 031 011 -0.04 021 .0.01
AFO foi indicada ' ' ’ ’ '
0,013 0,401 0,752 0,098 0,976
Tempo entre diagndstico e
indicagio da AFO -0,11 -0,08 0,01 -0,09 -0,10
0,415 0,534 0,926 0,510 0,673
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Tabela 24C — Matriz de correlacdo entre as varidveis quantitativas e ordinais da amostra atual

(continuacao)

MFM — Escore | MFM — Escore | MFM — Escore | MFM — Escore TC 6m
D1 D2 D3 Total
Tempo de uso da AFO 0,22 0,20 0,14 0,22 0,09
articulada
0,071 0,106 0,245 0,070 0,650
Tempo total de uso da
AFO 0,00 0,01 0,13 0,03 -0,04
0,994 0,956 0,289 0,839 0,852
Tempo total de uso da
AFO diurna + noturna 0,13 0.21 0.12 0.17 011
0,301 0,082 0,315 0,156 0,565
B0 EE UL €kl A0 0,15 0,25 0,15 0,20 0,01
noturna (horas)
0,229 0,044 0,227 0,099 0,961
Tempo de uso da AFQ -0,07 20,12 -0.14 0,11 -0,09
diurna
0,549 0,334 0,240 0,374 0,637
TETEO €6 LB (k12,50 0,23 0,29 0,28 0,28 20,04
enquanto deambulava
0,063 0,016 0,020 0,019 0,852
MFM — Escore D1 1,00 0,74 0,60 0,93 0,63
0,000 0,000 0,000 0,000
MFM — Escore D2 0,74 1,00 0,82 0,93 -0,20
0,000 0,000 0,000 0,305
MFM — Escore D3 0,60 0,82 1,00 0,81 0,02
0,000 0,000 0,000 0,935
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Tabela 24C — Matriz de correlacdo entre as varidveis quantitativas e ordinais da amostra atual

(concluséo)

MFM — Escore | MFM — Escore | MFM — Escore | MFM — Escore TC 6m
D1 D2 D3 Total
MFM - Escore Total 0,93 0,93 0,81 1,00 0,52
0,000 0,000 0,000 0,005
TC 6m 0,63 -0,20 0,02 0,52 1,00
0,000 0,305 0,935 0,005
Grau de angulacéo
partindo da Planti para 0,66 0,72 0,62 0,74 -0,11
Dorsi (pé E)
0,000 0,000 0,000 0,000 0,571
Angulagdo do pe E ndo 0,08 0,17 0,26 0,21
tem movimento
0,689 0,409 0,217 0,314
Gonlometn%Dorsmexao 0,54 052 042 059 038
0,000 0,000 0,005 0,000 0,043
Angulacdo do pé D -0,14 -0,14 -0,14 -0,15
0,509 0,515 0,507 0,477
Tempo entre diagndstico e 0,15 0,15 002 012
perda da marcha
0,341 0,346 0,900 0,447
Tempo entre primeiros
sintomas e perda da 0,07 0,12 0,26 0,17
marcha
0,660 0,474 0,107 0,299

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; MFM — Medida de fungdo motora; TC 6m — Teste de caminhada de 6

minutos.
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Tabela 24D — Matriz de correlacdo entre as variaveis quantitativas e ordinais da amostra
atual (continua)

Grau de Tempo
Grau de Anqulacs laca Tempo
angulacdo ngu’acdo |- angulagao x entre e
TC6m artindo da do pé E ndo | partindoda | Angulacéo diaanostico | Primeiros
Il)DIanti para tem Planti_ para dopé D o p%r da da sintomas e
Dorsi (pé E) movimento Dorél) (pé marcha p;;(izhdaa
Idade da
pETRE Eh 0,03 0,14 0,03 0,17 0,79 0,71
marcha
(anos)
0,833 0,499 0,855 0,416 0,000 0,000
Tempo de
uso da AFO 0,10 0,00 -0,36 0,05 -0,28 0,54 0,42
(meses)
0,603 0,975 0,081 0,694 0,169 0,000 0,007
oltle -0,16 0,62 0,07 0,61 0,12 0,37 0,17
cronologica
0,410 0,000 0,730 0,000 0,554 0,019 0,304
Idade dos
PrIMEIros 0,01 -0,23 -0,16 -0,23 -0,19 0,03 -0,45
sintomas
(anos)
0,941 0,055 0,449 0,054 0,372 0,856 0,004
Idade da
primeira 0,11 -0,24 -0,15 -0,19 -0,03 -0,34 -0,40
consulta
0,573 0,048 0,462 0,116 0,905 0,032 0,010
Idade do
diagnéstico -0,07 -0,12 -0,02 -0,12 -0,08 -0,62 -0,28
0,737 0,315 0,918 0,314 0,719 0,000 0,083
Idade da
__Mmarcha -0,03 0,12 -0,20 0,12 -0,26 -0,25 -0,17
independente
(anos)
0,890 0,317 0,343 0,323 0,215 0,117 0,293
Idade da
perda da 0,03 0,14 0,03 0,17 0,79 0,71
marcha
0,833 0,511 0,857 0,424 0,000 0,000
Fase da
doenca em
que a AFO -0,01 -0,02 -0,18 -0,11 -0,18 -0,70 -0,39
foi indicada
0,976 0,886 0,377 0,415 0,386 0,000 0,017
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Tabela 24D — Matriz de correlacdo entre as variaveis quantitativas e ordinais da amostra
atual (continuacao)

Grau de Tempo
Grau de Anqulacs laca Tempo
angulacdo ngu’acdo |- angulagao x entre e
TC6m artindo da do pé E ndo | partindoda | Angulacéo diaanostico | Primeiros
Il)DIanti para tem Planti_ para dopé D o p%r da da sintomas e
Dorsi (pé E) movimento Dorél) (pé marcha p;;(izhdaa
Tempo entre
diagnosticoe| 0,14 -0,06 -0,20 0,03 -0,10 -0,07
indicacdo da
AFO
0,673 0,281 0,780 0,124 0,898 0,573 0,670
Tempo de
uso da AFO 0,09 0,10 0,16 0,17 0,07 -0,03 0,02
articulada
0,650 0,419 0,458 0,163 0,756 0,845 0,879
Tempo total
de uso da -0,04 0,09 -0,44 0,11 -0,40 0,52 0,39
AFO
0,852 0,476 0,030 0,392 0,047 0,001 0,013
Tempo total
de uso da
AFO diurna -0,11 0,08 -0,54 0,03 -0,70 0,36 0,11
+ noturna
0,565 0,497 0,005 0,824 0,000 0,021 0,483
Tempo de
uso daAFO | 4 0,09 -0,34 0,08 -0,43 0,33 0,10
noturna
(horas)
0,961 0,455 0,101 0,496 0,030 0,038 0,540
Tempo de
uso da AFO -0,09 -0,07 -0,25 -0,07 -0,32 0,02 0,08
diurna
0,637 0,587 0,224 0,554 0,119 0,879 0,634
Tempo de
uso da AFO |, 1y 0,32 -0,03 0,33 -0,19 0,67 0,61
enquanto
deambulava
0,852 0,007 0,870 0,006 0,369 0,000 0,000
)= 0,63 0,66 -0,08 0,71 -0,14 -0,15 0,07

Escore D1
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Tabela 24D — Matriz de correlacdo entre as variaveis quantitativas e ordinais da amostra
atual (continuacao)

Grau de Tempo
Grau de Anqulacs laca Tempo
angulacdo ngu’acdo |- angulagao x entre e
TC6m partindo da do pé E ndo partln_do da Angulggao diagnéstico primeiros
Planti para tgm Plantl_ para do pe D e perda da sintomas e
Dorsi (pé E) movimento Dorél) (pé marcha p;;(izhdaa
0,000 0,000 0,689 0,000 0,509 0,341 0,660
WA= -0,20 0,72 -0,17 0,71 -0,14 -0,15 0,12
Escore D2
0,305 0,000 0,409 0,000 0,515 0,346 0,474
WA= 0,02 0,62 -0,26 0,65 -0,14 -0,02 0,26
Escore D3
0,935 0,000 0,217 0,000 0,507 0,900 0,107
MFM - 0,52 0,74 -0,21 0,77 -0,15 -0,12 0,17
Escore Total
0,005 0,000 0,314 0,000 0,477 0,447 0,299
TC 6m 1,00 -0,11 0,31
0,571 0,108
Grau de
angulacéo
partindo da -0,11 1,00 0,93 -0,08 0,21
Planti para
Dorsi (pé E)
0,571 0,000 0,636 0,185
Angulacédo
e[ BT 1,00 0,79 0,16 0,25
tem
movimento
0,000 0,453 0,225
Goniometria
Dorsiflexdo -0,38 -0,58 -0,89 2 -0,51 -0,45
D
0,043 0,000 0,000 0,054 0,096
ATENLIEEE: 0,79 1,00 0,23 0,30
do pé D
0,000 0,263 0,147
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Tabela 24D — Matriz de correlacdo entre as variaveis quantitativas e ordinais da amostra
atual (conclusao)

Grau de Tempo
Grau de laca laca Tempo
angulacdo Angy acdo | angulagao x entre e
TC6m partindo da do pé E ndo partln_do da Angulggao diagnéstico primeiros
Planti para tgm Plantl_ para do pe D e perda da sintomas e
Dorsi (pé E) movimento Dorél) (pé marcha p;;(izhdaa
Tempo entre
diagnostico e 0,08 0,16 0,07 0,23 1,00 0,73
perda da
marcha
0,636 0,453 0,668 0,263 0,000
Tempo entre
primeiros
sintomas e 0,21 0,25 0,26 0,30 0,73 1,00
perda da
marcha
0,185 0,225 0,102 0,147 0,000

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé; MFM — Medida de fungdo motora; TC 6m — Teste de caminhada

de 6 minutos.
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Tabela 25 — Matriz de correlagéo entre as variaveis quantitativas e ordinais da amostra

retrospectiva

Coeficiente de Tempo
SEITEEED Idade da Idade da | ldade dos | ldade da gntr_e Tempo
Idade s S primeiros
marcha perdada | primeiros | primeira | - de uso da
p-valor do atual . . sintomas e
independente | marcha sintomas consulta AFO
teste de perda da
significancia marcha
Idade atual 1,00 -0,03 0,41 0,24 0,32 0,17 0,31
0,694 <0,001 0,001 <0,001 0,047 0,033
Idade da -0,03 1,00 -0,12 -0,05 0,06 -0,10 -0,15
marcha
independente 0,694 0,229 0,526 0,502 0,291 0,229
Idade da 041" -0,12 1,00 0,29 0,13 0,56 0,62
perda da
marcha <0,001 0,229 0,001 0,159 <0,001 <0,001
Idade dos 0,24" -0,05 0,29 1,00 0,43 -0,60 0,14
primeiros
sintomas 0,002 0,526 0,001 <0,001 <0,001 0,261
Idade da 0,32" 0,06 0,13 0,43 1,00 -0,22 -0,03
primeira
consulta <0,001 0,502 0,159 <0,001 0,014 0,819
Tempo entre 0,17 -0,10 0,56 -0,60 -0,22 1,00 0,41
primeiros
sintomas
e perda da 0,052 0,291 <0,001 <0,001 0,014 0,001
marcha
Tempo de uso 0,31 -0,15 0,62 0,14 -0,03 0,41 1,00
da AFO
0,010 0,229 <0,001 0,261 0,819 0,001

Legenda: AFO — Ortese tornozelo-pé.
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Abstract

Introduction: Duchenne muscular dystrophy (DMD) is a
recessive genetic disease linked to the X chromosome,
leading to progressive muscle tissue loss. Initially, there
is difficulty getting up from the floor and an increased
frequency of falls. Maintaining ambulation as long as
possible is essential, and the use of ankle-foot orthosis
(AFO) has been investigated as an ally in this process.
Objective: To verify the prescription and use of an AFO
for ambulant boys with DMD. Methods: Information was
collected using the medical records of 181 patients with
DMD from the Neuropediatric Service of the Instituto
de Puericultura e Pediatria Martagdo Gesteira of the
Universidade Federal do Rio de Janeiro. Variables used
were: age at the first medical appointment, age at first
symptoms, age at loss of independent gait, ime between
the first symptoms and loss of gait, prescription of
orthosis, time of use, and surgical intervention in the lower
limbs. Results: The orthosis was prescribed for 63.5% of
patients and used by 38.1%. The range of orthosis time
was 2 to 4 years (62.3%). The night sleep period was the
most prescribed for orthosis use, with 67.2%. Patients
who used the orthosis for a longer time were older at
gait loss. However, the children who arrived earlier for
the first appointment had a higher frequency of orthosis
prescriptions and later loss of gait. Conclusion: The use
of AFO can help maintain ambulation for longer in boys
with DMD.
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Resumo

Introdugéo: A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é uma
doenca genética recessiva ligada ao cromossomo X, que cursa
com a perda progressiva do tecido muscular. Inicialmente,
observa-se dificuldade para levantar do chdo e aumento da
frequéncia de quedas. A manuteng¢do da deambulacio pelo
maior tempo possivel é importante e o uso de drtese tornozelo-
pé (OTP) tem sido investigado como aliado nesse processo.
Objetivo: Verificar a prescricdo e uso de OTP para meninos
deambulantes com DMD. Métodos: As informacées foram
coletadas dos prontuérios de 181 pacientes com DMD do Ser-
vico de Neuropediatria do Instituto de Puericultura e Pediatria
Martagao Gesteira, da Universidade Federal do Rio de Janeiro.
As varidveis utilizadas foram: idade na primeira consulta, idade
aos primeiros sintomas, idade na perda da marcha indepen-
dente, tempo entre os primeiros sintomas e a perda da marcha,
prescricio de drtese, tempo de uso e intervencado cirdrgica
nos membros inferiores. Resultados: A értese foi prescrita
para 63,5% dos pacientes e utilizada por 38,1%. A variagdo do
tempo de uso foi de 2 a 4 anos (62,3%). O periodo noturno foi
o mais prescrito para uso da értese, com 67,2%. Os pacientes
que a usaram por mais tempo apresentaram maiores idades na
perda da marcha. Criancas que chegaram mais precocemente
a primeira consulta tiveram maior frequéncia de prescricdo
de ortese e perda da marcha mais tardiamente. Conclusdo:
O uso de OTP pode ajudar a manter a deambulacado por mais

tempo em meninos com DMD.

Palavras-chave: Distrofia muscular de Duchenne. Ortese de pé.

Doengas neuromusculares. Caminhada.

Introduction

Duchenne muscular dystrophy (DMD) is a progres-
sive neuromuscular disorder that leads to the degen-
eration of muscle fibers and fibrosis of contractile
tissues. It has a recessive genetic origin linked to the
X chromosome,’? with mutations in the Xp21.2 locus,
which leads to the absence of the dystrophin protein and
results in irreversible degeneration of muscle tissue.*
Mutations in the gene that produces dystrophin are
important to muscle tissue, in addition to the cardio-
vascular and respiratory systems, thus leading to rapid
and progressive degeneration.? The incidence is one
in every 4,000 male live births." In some countries, the
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diagnosis happens around the age of 5 years.® Araljo et
al.® found a mean of 7.5 years at diagnosis in Brazil.

Patients with DMD are characterized by progressive
loss of muscle strength, with delay in motor develop-
ment, and some also present intellectual disability. The
symptoms can be difficulty of getting up from the floor
(presence of the Gowers sign, in which the child climbs
to reach a standing position), jumping, climbing stairs,
running, and a high incidence of falls when walking.” To
maintain ambulation for a longer period, thus preventing
early complications, it is necessary to understand how
each approach used in the treatment will benefit the
patient with DMD.

Multidisciplinary follow-up, the use of orthosis, and
drug therapy aim at a better quality of life.** Passive
stretching four to six times a week and bracing, espe-
cially at the onset of this disorder, will help maintain
functionality and delay the limitations caused by DMD.
Literature reports the indication of ankle-foot orthosis
(AFO) for patients with DMD during the day or at rest.®
© Nevertheless, those reports are scarce, with limited
number of patients or lacking information about
indication and use. The small retrieval of literature in our
search prompted us to address this issue.

In addition, despite the evidence of the benefits
of using AFO for patients with DMD during the initial
phase of the disease,"" daytime use is unclear. Souza et
al.® found that the daytime use of articulated AFO had
a positive effect on ankle kinematic and kinetic para-
meters of patients with DMD, but such changes were
not maintained when patients removed the device to
walk. Early and continuous use of AFO minimizes com-
pensations caused by DMD.S Therefore, the nocturnal
use of AFO should be prescribed at the beginning of
the treatment and maintained throughout to improve
results. The early use of AFO during the day and at
night minimizes the compensation and prolongs walk-
ing ability. Despite these efforts, contractures often de-
velop, and surgery may be required.'>"

Due to the need for more information in the scientific
literature on the use and prescription of an orthosis, the
current study aims to verify the prescription and use of
AFO for walking boys with DMD in a cohort followed at
a Brazilian neuromuscular center. Our guiding questions
about the use of AFO by individuals with DMD were: how
are prescription and use occurring? What time of the day
is most suitable for using and for how long? What is the
relation to the loss of gait?
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Methods

This is a retrospective, quantitative, and descriptive
study, carried out by collecting information from the
medical records of patients with DMD from the data-
base of the Neuropediatric Service of the Martagio
Gesteira Institute of Child Care and Pediatrics (IPPMG)
of the Universidade Federal do Rio de Janeiro (UFRJ).
IPPMG began to provide care for children and adoles-
cents with neuromuscular diseases from 1990 onwards,
becoming a reference in Rio de Janeiro. From this assis-
tance activity, it also became a neuromuscular research
center from the present century onwards. This study
will present data from the appointments performed
from 1990 to 2021.

The project was approved by the IPPMG/UFRJ
Ethics Committee (CAAE 43515421.8.0000.5264), and
data collection took place in February and March 2021.
Data was collected using a form prepared by the study
authors, including the age at first medical appointment,
age at first symptoms, age at loss of independent gait,
orthosis prescription, duration of orthosis use, and
surgical intervention in lower limbs.

Statistical for the Social Sciences program (SPSS
version 22.0) and Microsoft Excel 2007 application
were used to analyze the data. The descriptive analysis
was based on frequency distributions and calculation
of descriptive statistics of the quantitative variables
(proportions of interest, minimum, maximum, mean,
quartile 1, median, quartile 3, standard deviation, coeffi-
cient of variation - CV) and had as objective to synthesize
and characterize the behavior of the variables and
outline the profile of the participants. The variability of
the distribution of a quantitative variable is considered
low if CV < 0.20, moderate if 0.20 < CV < 0.40 and high
if CV > 0.40.

The distribution of frequencies in classes of a quanti-
tative variable obtained for classes of interest to the
authors or for determined classes following the Sturges
Method, where the number of classes given by n.= 1 +
3.32 log nand the range of classes given by1=Range/n_
where the range is the maximum data range.

In the inferential analysis, statistical significance tests
were performed to analyze whether the differences
between distributions of independent groups were
significant. The significance of the association between
two qualitative factors was investigated using the chi-
square or Fisher's exact test. In the inferential analysis
of quantitative variables, the normal distribution of
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variables was investigated using the Kolmogorov-
Smirmov and the Shapiro-Wilk tests. For all quantitative
variables in this study, the joint analysis of these two
normality tests led to the conclusion that the variables
did not follow a normal distribution (for at least
one of the tests, the resulting p-value was less than
5%). Therefore, the inferential analysis involving the
quantitative variables uses a non-parametric approach:
the Mann-Whitney test to compare the distribution of
two independent groups and the correlation analysis
based on the Spearman correlation coefficient (p) for the
correlation analysis between two quantitative variables
- the significance of the correlation coefficient analyzed
by the correlation coefficient significance t-Test. The cor-
relation between the two variables is considered vital
if |p|> 0.7 and moderate if 0.6 <|p| < 0.7. All discussions
about significance tests were conducted considering a
maximum significance level of 5% (0.05).

Results

A total of 181 patients with a confirmed genetic
diagnosis for DMD listed in our data base had their
information collected. Nevertheless, not all variables
were available in all medical records. Therefore, the ref-
erence sample of each distribution’s percentages was
calculated differently for each variable without losing the
estimated proportions of the generality of the estimated
proportions. Table 1 presents the frequency distribution
of the variables from included DMD patients, where the
most critical frequencies are marked in bold.

Most DMD patients were aged between 15 and 23
years (59.1%) and had achieved independent walking
before 1.5 years (71.2%). First symptoms occurred from
1.5 to 4.5 years (54.9%); the patient had the first ap-
pointment by the age of 6 to 12 years (69.7%); the loss
of gait typically occurred in the age group of 8 to 12
years (70.3%); and the time of appearance of the first
symptoms until loss of gait was typically comprised
between 3 and 7.5 years (63.4%). Of the total of 181
patients with DMD in our study, 17 (9.4%) had already
died, but their data were collected.

AFO was prescribed to 115 boys (63.5% of the
patients) but used only by 69 of them (38.1% of the total
and 60.0% of those prescribed). Lower limb surgery
was performed in only 2.2% of cases. The orthosis use
ranged from 2 to 4 years (63.8%) and mostly during the
night period (68.1%).
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Table 1 - Frequency distribution of variables that characterize patients with Duchenne muscular dystrophy

Variable Category F %*
31-7 8 44

7-11 19 10.5

) 1]-15 32 17.7
Skt 1519 o
19]-23 46 25.4

23|-27 8 4.4

27-31 7 39

05]-15 104 7.2

Independent gait achievement 15]-25 35 24.0
age (in years; n =146) 25]-35 6 4.1
35[-45 1 0.7

0]-15 26 16.0

1.5[-3.0 36 22.2

Age at first symptoms 3.0-45 53 327
fnyearsin=462) 45} 60 23 14.2
60[-75 18 1.1

75-9.0 6 37

0]-3 10 6.0

) 3-6 37 22.0
et 6o n
91-12 44 26.2

121-15 4 24

21-4 1 0.8

41-6 1 0.8

) 6]-8 25 19.5
i, o0 5
10]-12 32 25.0

12|-14 8 6.3

14]-16 3 23

00[-15 4 3.1

15]-3.0 7 5.5
3.0-45 23 18.0
Time between the_ﬁrst 45|- 6.0 34 266

symptoms and gait loss

(in years; n = 128) 6.0-75 24 18.8
7.5|-9.0 20 15.6

9.0]-10.5 10 7.8

10.5]- 12.0 6 47
Bracing prescription 115 63.5

ObSeRed R 18T Use of orthosis 69 38.1
Lower limb surgery 4 22

Death 17 9.4

Note: F = frequency. A |- B: representation of a numerical interval closed on the left for the value Aand open on the right for the value B. *Percentages

calculated concerning the size n of the available data sample for each variable. Bold values indicate the most critical frequencies.
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Table 1 - Frequency distribution of variables that characterize patients with Duchenne muscular dystrophy (continued)

Variable Category F %*
Less than one year 3 43

Between 1 and 2 years 7 10.1

2 16 232

Time of use of the orthosis 3 18 sl
(in years; n = 69) 4 10 14.5
5 5 72

6 7. 10.1

7 2 29

8 1 14

Daytime 14 20.3

{’:Zog;;:f use of the orthosis Nighttime 27 68.1
Both 8 11.6

Note: F = frequency. A |- B: representation of a numerical interval closed on the left for the value A and open on the right for the value B. *Percentages

calculated concerning the size n of the available data sample for each variable. Bold values indicate the most critical frequencies.

Table 2 displays the main statistics of the distributions
of the observed variables. According to the values of
coefficients of variation, no variable has low variability (all
coefficients of variation are more significant than 0.20).
The variables “time of use of the orthosis”, "age at first
symptoms” and “time between first symptoms and loss
of gait” showed the most significant variability among
patients. When we correlated the quantitative variables
with the time of use of the orthosis, we found a moderate

and significant correlation between the time of use and
age at gait loss (p = 0.62 p < 0.001). Therefore, there is a
tendency for patients who use the orthosis for a longer
time to be older when they lose their gait, and vice versa
(Figure 1).

The distributions of the quantitative variables in
without and with orthosis prescription groups were
compared to find out if the orthosis prescription was
associated with any quantitative variable (Table 3).

Table 2 - Main statistics of the observed variable distributions

Ciaticti

Variables (in years)

CA AIG AFS AFA TOU AGL TBSL
Minimum 3.0 0.7 0.2 0.4 0.0 2.0 0.0
Maximum 30.0 35 8.2 12.8 8.0 15.0 12.0
Quartile 1 13.0 1.1 20 5.6 2.0 8.0 42
Median 16.8 1.3 3.0 7.3 3.0 9.0 5.7
Quartile 2 20.0 1.5 5.0 9.3 4.0 10.5 8.0
Average 16.4 1.4 3.5 7.2 3.2 9.1 5.9
SD 53 0.5 2.0 2.6 18 2.0 25
cv 0.32 0.35 0.57 0.37 0.56 0.22 0.43

Note: CA = chronological age (n = 181); AIG = age of independent gait (n = 146); AFS = age at first symptoms (n = 162); AFA = age at first appoint-

ment(n =168); TOU =time of use of the orthosis (n = 69); AGL = age at gait loss (n = 128), TBSL= time between the first symptoms and gaitloss(n = 128);

SD = standard deviation; CV = coefficient of variation. Bold values indicate median and average.
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Age at gait loss (years)

T T T T T T T T 1

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9

Time of orthosis use (years)

Figure 1 - Conjoint dispersion plot between the time of
orthosis use and age at gait loss.
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Given the p-values of the statistical significance tests,
it was concluded that the groups “without prescription
of orthosis” and “with prescription of orthosis” showed a
significant difference in the age distributions at the first
visit (p = 0.020 of the Mann-Whitney test) and in the age
distributions loss of gait(p = 0.001 of the Mann-Whitney
test).

Whilst comparing the statistics, it was observed that
the patients who had a prescription for an orthosis were
younger at the first medical appointment (1.0 years
younger, on average) and had a later age at gait loss (1.4
years later, on average) than patients who did not have a

prescription for a bracing.

Table 3 - Analysis of the association between orthosis prescription and quantitative variables

Group without Group with

YariaH es prescription of orthosis prescription of orthosis p-value*
(inyear) Average Median sD Average Median SD

CA 15.4 16.0 5.5 16.6 17.0 5.1 0.233
AIG 14 1.2 0.6 1.4 13 0.5 0.312
AFS 35 35 22 35 33 20 0.895
AFA 79 8.0 28 6.9 7.0 26 0.020
AGL 8.1 8.0 2.0 9.5 9.3 1.8 0.001
TBSL 53 5.0 2.6 6.1 5.9 25 0.088

Note: CA = chronological age (n = 181); AIG = age of independent gait (n = 146); AFS = age at first symptoms (n = 162); AFA = age at first appointment

(n = 168); AGL = age at gait loss (n = 128); TBSL = time between the first symptoms and gait loss (n = 128); SD = standard deviation. *Mann-Whitney

test comparing the distributions of the two groups. Bold values indicate results with a statistically significant difference (p < 0.05).

Discussion

Prescription of AFO for ambulant boys with DMD was
made for the majority of individuals, but its actual use
occurred for little more than half of these. In this study,
we analyzed data from 31 years of care for patients with
DMD in a pediatric neurology service, intending to focus
on the prescription and use of AFO.

Considering the individuals who used the orthosis,
the typical use time was 2 to 4 years. The night period was
the most indicated. Data like ours were found by Gupta et
al.? in a four-year experience in a multidisciplinary clinic.
After detailed clinical examination of 126 patients with
DMD, including assessment of muscle strength in the
limbs and neck, 59 were advised to use AFO (46%).° For
patients who purchased orthoses, 16 used the AFO as a
walking device (27.1%), 40 used it at rest (67.8%), and 3

Rebel MF et al.

used it at rest and for walking. Similar results were also
found by Kern et al.,”® who evaluated data on AFOs from
187 boys participating in an international multicenter
clinical trial, and found that AFOs were recommended
for 54% of them.

The use of the orthosis had an association with the age
of gait loss; as such, the patients who used orthosis for a
longer period losttheir gait laterin life. A latter loss of gait
represents a delay in the onset of scoliosis, contractures
and joint deformities, greater independence for the
child, and psychological benefits for both the child and
the parents.’® In this way, prescribing the orthosis use to
prolong the gaitis an ally to the treatment.

Patients with DMD show pelvic anteversion, hip
flexion and lumbar hyperlordosis. These occur due to
the extensors’ weakness and the hip flexors’ shortening.
Conjointly, the knee extensors weaken, leading to

Fisioter Mov. 2024;37:¢37110 6
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hyperextension to bear the body load and compensate
for quadriceps weakness. The hip hyperflexion and
abduction in the swing phase compensate for the ankle
dorsiflexor weakness, generating plantar flexion during
swing. To compensate for the lack of stability, the patient
with DMD tends to increase the base of support and
reduce the stride to perform the gait and increase the
base of support while climbing steps.'* 1717

With the alterations presented, the risk of loss of
gait and the development of contractures and scoliosis
increases. Our results reinforce that the prescription of
AFO can help in the delay of gait loss and, as in other
studies, we suggest that passive stretching and the use
of an orthosis, especially at the beginning of the disorder,
can help maintain functionality and delay the limitations
caused by DMD.'%'4

On the prescription of orthoses for walking or for
use at rest (at night), AFOs should be indicated for
preventive night stretching at a young age and for
daytime stretching in more advanced phases/non-
ambulatory phase.'® During the day, AFO can place
excessive demands on and further challenge weakened
hip muscles. It can further weaken the quadriceps during
the eccentric loading phase of gait.?°

Another interesting fact we found was that children
who arrived earlier for the first appointment had a
higher frequency of orthosis prescription and later loss
of gait. It is assumed that the child who arrives earlier
does not have contractures and deformities installed
and, therefore, should be easier to adhere to the use
of an orthosis. Arriving early to a neuromuscular center
might also be a factor to help adherence to treatment
recommendations, by having more opportunities to
discuss with the health care providers before the rapid
decline of DMD phase 3 occurs. Barriers to the use of
prescribed devices is an important field to be explored.

In summary, the present study demonstrates that
AFOs are recommended for most of the boys with
DMD followed at the neuromuscular center from a
university setting, that those devices when used might
help to delay ambulation loss, but, unfortunately, not
all families adhere to the recommendation. This can
occur due to several factors, such as the difficulty in
creating the AFO; late diagnosis, associated with the
presence of foot deformity, generates discomfort;
greater importance to drug therapies than therapeutic
devices. Therefore, our study strongly recommends that
public health management provide greater awareness

Rebel MF et al.
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about DMD so that parents and guardians of children
can know the disease, recognize signs and symptoms,
and seek appropriate medical care more quickly. Once
diagnosed, it is suggested that it be further encouraged
and guaranteed to the patient with DMD the viability of
production of the AFO.

Limitation on medical records information is a
usual problem in cross-sectional studies. Therefore, the
different sample sizes according to variable information
found in the medical records. However, as a baseline
on the subject, we obtained important information,
consolidating advice that have been carried on when

consulting boys with DMD.

Conclusion

Our results revealed that the use of AFO can help
maintain ambulation for longer time in boys with DMD,
but not all patients who had a prescription used the
orthosis. As in other studies, most patients are prescribed
for use during resting time. We reinforce the importance
of early diagnosis to make the adopted measures
effective. We suggest the focus on orthosis adherence to
be further explored in future studies.
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ANEXO 1 - FOLHA DE ESCORE — MEDIDA DA FUNCAO MOTORA

MEDIDA DA FUNCAO MOTORA
para doencas neuromusculares

MFM
FOLHA DE ESCORE!
Nome de nascimento do paciente:
Nome de casado:
Data nascimento: / / Idade do paciente: _ /
dia  més  ano ano  més
Data avaliagao: : / / Nome do examinador:

Fadiga do paciente no inicio da MFM comparada ao estado usual (opinido do paciente):

Usual [ Estado nao usual ] Mais cansado [} Muito mais cansado [_]

A MFM é uma escala de avaliagdo desenvolvida e validada pelo grupo de estudos MFM para a mensuragao da
capacidade motora funcional de pacientes com doengas neuromusculares. Quando repetida diversas vezes, a
MFM mede as mudangas funcionais do paciente. A folha de escore deve servir como um indicador geral. Para
cada item, instrugdes especificas sdo dadas para cada escore; o uso das instrucdes € obrigatorio. Todas as
instrugdes sio descritas no Manual do Usuério’.

ESCORE DAS PONTUACOES

0 =Nao inicia a tarefa, ou ndo mantém a posicao inicial

1 =Inicia a tarefa

2 =Realiza o movimento incompleto, ou completamente, mas imperfeito (movimentos
compensatorios, posicdo mantida por tempo insuficiente, movimentos
insuficientes ou descontrolados)

3 =Realiza a tarefa completamente e “normalmente”; o movimento é controlado,
direcionado, realizado em uma velocidade constante.

Para todas as informagoes, contactar: Dra. Carole Bérard, Servico de Reabilitacdo Pediétrica /’Escale, HFME, Aile A1, 59
bd Pinel, 69677 Bron Cedex, Franca. Tel 04 72 12 94 50. E mail: carole.berard@chu-lyon.fr

Para todas as informacdes sobre o banco de dados MFM, acessar site: http://www.motor-function-measure.org/data-
bank.aspx

! Manual do Usuério e a folha de escore podem ser acessados no site: http://www.motor-function-measure.org/user-s-
manual.aspx

© Copyright: Motor Function Measure © esta protegido pelo copyright internacional com todos os direitos reservados ao
comité MFM. Nao a utilize sem permissdo. Para maiores informagdes e autorizacao do uso Motor Function Measure ©, por

favor entre em contato com carole.berard@chu-lyon. fr



Itens MFM-32 (de 6 a 60 anos) @ Itens MFM-20 (criancas abaixo de 6 anos)

D1 D2 D3
1. © SUPINO, CABECA NA LINHA MEDIA: manter a cabega por 5 segundos na 00
linha média e vira-la de um lado e depois para o outro. ol
Comentdrios: o2
o3
2. SUPINO: levantar a cabe¢a e manté-la na posi¢ao levantada por 5 segundos. o0
Comentdrios: ol
o2
o3
3. © SUPINO: flexionar o quadril e o joelho além de 90°, levantando o pé durante 00
todo o movimento. ol
Comentarios: o2
o3
lado: Direito O Esquerdo O
4. © SUPINO, PERNA SUSTENTADA PELO EXAMINADOR: da posi¢do de oo
flexao plantar, dorsifletir o tornozelo a 90° em relac@o a perna. ol
Comentdarios: o2
o3
lado: Direito o Esquerdo o
5. © SUPINO: levantar amao e tocar o ombro oposto. o0
Comentdrios: ol
o2
lado: Direito o Esquerdo o o3
6. © SUPINO, MEMBROS INFERIORES SEMIFLEXIONADOS, PATELAS oo
PARA CIMA E PES SOBRE O COLCHONETE, LEVEMENTE AFASTADOS: ol
manter a posi¢do inicial por 5 segundos, e depois levantar a pelve; coluna lombar, o2
pelve e coxas devem estar alinhadas, e pés levemente afastados. o3
Comentdrios:
7. © SUPINO: virar para prono e liberar os membros superiores de debaixo do 00
COIpo. ol
Comentdrios: o2
o3
lado: Direito O Esquerdo o
8. SUPINO: sentar —se, sem apoio dos membros superiores. oo
Comentdrios: ol
o2
o3
9. © SENTADO NO COLCHONETE: sem apoio dos membros superiores, manter a oo
posicao sentada por 5 segundos, e em seguida manter o contato por 5 segundos entre ol
as duas maos. o2
Comentdarios: o3
10. © SENTADO NO COLCHONETE, A BOLA DE TENIS A FRENTE DO oo
SUJEITO: sem apoio dos membros superiores, inclinar para frente, tocar a bola e ol
retornar. o2
Comentarios: o3
lado: Direito O Esquerdo o
11. © SENTADO NO COLCHONETE: sem apoio dos membros superiores, ficar oo
em pé. = ;
o

Comentarios:

o3
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Itens
D1 D2 D3
12. © EMPE: sem apoio dos membros superiores, sentar-se na cadeira com os pés oo
levemente afastados. Bl
Comentdrios: o2
o3
13. SENTADO NA CADEIRA: sem apoio dos membros superiores e sem apoio do o0
tronco no encosto da cadeira, manter a posi¢do sentada por 5 segundos, com a cabega ol
e tronco na linha média. o2
Comentarios: o3
14. © SENTADO NA CADEIRA OU CADEIRA DE RODAS, CABECA EM oo
FLEXAO: a partir da cabeca em flexdo completa, levantar a cabeca e manté-la por 5 ol
segundos; a cabeca mantém-se na linha média durante o movimento e na manutencdo o2
da posi¢ao. o3
Comentarios:
15. SENTADO NA CADEIRA OU CADEIRA DE RODAS, ANTEBRACOS
SOBRE A MESA, COTOVELOS PARA FORA: colocar as duas maos sobre a oo
cabeca, a0 mesmo tempo, enquanto a cabecga e tronco permanecem na linha média. ol
Comentdrios: o2
o3
16. SENTADO NA CADEIRA OU CADEIRA DE RODAS, O LAPIS SOBRE A
MESA: sem movimentar o tronco, alcancar o lapis com uma das maos. Antebraco e o0
mao saem de cima da mesa, com cotovelo em completa extensdo no final do ol
movimento. o2
Comentdrios: o3
lado:  Direito O Esquerdo o
17. SENTADO NA CADEIRA OU CADEIRA DE RODAS, 10 MOEDAS SOBRE
A MESA: pegar 10 moedas uma apos a outra, e armazena-las com uma das maos, no o0
tempo de 20 segundos. ol
Comentarios: o2
o3
lado: Direito O Esquerdo o
18. © SENTADO NA CADEIRA OU CADEIRA DE RODAS, UM DEDO
COLOCADO NO CENTRO DE CD FIXO: contornar a borda do CD com um mesmo oo
dedo, sem apoio da mao sobre a mesa. ol
Comentarios: o2
o3
lado: Direito O Esquerdo O
19. SENTADO NA CADEIRA OU CADEIRA DE RODAS, LAPIS SOBRE A
MESA: pegar o lapis e desenhar uma série continua de voltas dentro do retangulo,
completando-o totalmente, tocando no topo e na base da figura.
o0
Tentativan® 1 : ol
o2
o3
Comentdrios:
lado: Direito O Esquerdo o
20. SENTADO NA CADEIRA OU CADEIRA DE RODAS, SEGURANDO UMA o0
FOLHA DE PAPEL: rasgar a folha em pelo menos 4 cm, comecando pela dobra. ol
Comentdrios: o2

o3
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21. © SENTADO NA CADEIRA OU CADEIRA DE RODAS, COM A BOLA DE
TENIS SOBRE A MESA: pegar, levantar a bola e virar a mio completamente, a0
segurando a bola. ol
Comentdrios: o2
o3
lado: Direito O Esquerdo o
22. © SENTADO NA CADEIRA OU CADEIRA DE RODAS, UM DEDO o0
COLOCADO NO CENTRO DO DIAGRAMA: levantar o dedo € o coloca-lo ol
sucessivamente nos 8 desenhos do diagrama sem tocar nas linhas. o2
Comentdarios: o3
lado: Direito O Esquerdo o
23. © SENTADO NA CADEIRA OU CADEIRA DE RODAS, COM OS BRACOS oo
AO LADO DO CORPO: colocar os dois antebracos e/ou as maos sobre a mesa, ao ol
mesmo tempo, sem movimentar o tronco. o2
Comentdarios: o3
24. © SENTADO NA CADEIRA: sem apoio dos membros superiores, levantar-se oo
com os pés levemente afastados. ol
Comentdrios: 02
@)
25. © EM PE, COM APOIO DOS MEMBROS SUPERIORES EM UM
EQUIPAMENTO: sem apoio dos membros superiores, manter a posi¢cao em pé por 5 a0
segundos com os pés levemente afastados; cabeca, tronco e membros na linha média. ol
Comentdrios: 02
o3
26. EM PE, COM APOIO DOS MEMBROS SUPERIORES SOBRE UM oo
EQUIPAMENTO: sem apoio dos membros superiores, levantar um dos pés por 10 ol
segundos. 022
Comentdrios: o3
Lado do pé apoiado:  Direito O Esquerdo o
27. © EM PE: sem apoio, abaixe-se e toca o solo com uma das maos e depois se a0
levantar. ol
Comentdrios: o2
o3
28. EM PE, SEM APOIO: andar 10 passos a frente sobre os dois calcanhares. o0
Comentarios: ol
o2
] o3
29. EM PE, SEM APOIO: andar 10 passos a frente sobre uma linha reta. o0
Comentarios: ol
o2
o3
30. © EM PE, SEM APOIO: correr 10 metros. oo
Comentdrios: ol
o2
o3
31. EM PE, SOBRE UM PE, SEM APOIO: pular 10 vezes no mesmo lugar. oo
Comentdrios: ol
o2
lado: Direito O Esquerdo o o3
32. © EM PE, SEM APOIO: sem apoio dos membros superiores, agachar-se e 00
levantar-se duas vezes, em seguida. ol
Comentdrios: o2
@S]
* | D1= D2= D3=

*Todos os célculos sdo automaticos quando os dados s@o incluidos no banco de dados da MFM
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Cooperagao do paciente: O nula O moderada O otima

Comentarios:

ESCORES MFM-32*:

Escores em %

D1: De pé e transferéncias Total Dimensaol = x 100 = %
13x3 39

D2: Fungao motora axial e proximal Total Dimensao2 = x 100 = %
12x3 36

D3: Fungao motora distal Total Dimensao3 = x 100 = %
7x3 21

ESCORE TOTAL= total das pontuacdes x 100 = x 100 = %

32x3 96
© ESCORES MFM-20*:
Escores em %
D1: De pé e transferéncias Total Dimensaol = x 100 = %
24 24

D2: Fungao motora axial e proximal Total Dimensao2 = x 100 = %
24 24

D3: Fungao motora distal Total Dimensao3 = x 100 = %
12 12

ESCORE TOTAL=

total das pontuacoes x 100 = x 100 = %

20x3 60

*Todos os calculos sdo automaticos quando os dados sao incluidos no banco de dados da MFM
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Informacoes adicionais para o banco de dados MFM

A gravidade da deficiéncia motora é: leve D moderadaD grave D muito grave D

Lateralidade: direita D Cadeira de rodas disponivel: nenhuma D
Esquerda D manual D
Indeterminada/ambidestra D manual + elétrica I:I

Desconhecida D
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ANEXO 2 - PARECER CONSUBSTANCIADO DO COMITE DE ETICA EM
PESQUISA

UFRJ - INSTITUTO DE
PUERICULTURA E PEDIATRIA QQW«B mo
MARTAGAO GESTEIRA DA asil
UNIVERSIDADE FEDERAL DO
RIO DE JANEIRO

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: Distrofia Muscular de Duchenne e uso de ortese suropodalica.
Pesquisador: MARCOS FERREIRA REBEL

Area Tematica:

Versao: 3

CAAE: 43515421.8.0000.5264

Instituicao Proponente: Instituto de Puericultura e Pediatria Martagdo Gesteira - RJ
Patrocinador Principal: Financiamento Préprio

DADOS DO PARECER

Numero do Parecer: 4.993.050

Apresentagao do Projeto:

A distrofia muscular de Duchene (DMD) é uma doenga progressiva que leva a degeneragéo das fibras
musculares e fibrose dos tecidos contrateis. Tendo sua incidéncia de 1 a cada 4000 meninos nativivos, uma
doencga neuromuscular de origem genética recessiva ligada ao

cromossomo X. Essa mutagdo vinda do gene que produz a distrofina causa uma

desordem na estrutura e funcédo das miofibrilas, e com isso afeta o crescimento e a manutencgéo do tecido
muscular, além de acometer outros sistemas como o cardiovascular e respiratério levando assim a uma

degeneracédo progressiva e de forma rapida.

Objetivo da Pesquisa:

Objetivo Primario:

Este estudo tem como objetivo descrever a indicagédo e o acesso ao uso de drtese suropodalica (AFO) nos
meninos deambulantes com Distrofia

Muscular de Duchenne. no estado do Rio de Janeiro

Objetivo Secundario:

1. Descrever o perfil da amostra (idade cronolégica, idade de diagndstico, idade de inicio dos sintomas,
idade da perda da marcha, uso de

corticosteroide ou outra medicagao, idade de inicio de uso de corticoide, fase atual da DMD);2. Determinar o
percentual de pacientes que tiveram a indicacédo de értese pelo profissional de

Enderego: Rua Bruno Lobo 50 - llha do Fundao

Bairro: Cidade Universitaria CEP: 21.941-912
UF: RJ Municipio: RIO DE JANEIRO
Telefone: (21)2590-3842 Fax: (21)2562-6150 E-mail: pesquisa@ippmg.ufrj.br
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saude;3. Relacionar dentre os que tiveram a indicagdo os que conseguiram seguir a orientagdo (percentual
de uso dentre os que tiveram prescricdo);4. Determinar o tempo de confecgao da értese quando indicado
por profissional da saide5. Descrever local no qual foi confeccionado o equipamento6. Quantificar o tempo
do uso de

ortese7. Identificar motivos de uso ou ndo da értese pelo paciente com DMD que teve a indicagdo para esta
intervencao8. Identificar existéncia

ou ndo de tratamento cirurgico envolvendo membros inferiores9. Avaliagéo funcional e estrutural: Quantificar
a fungdo motora por meio da utilizagdo da MFM; resisténcia ao esforgo — por meio do teste de caminhada de
6min; angulagéo do tornozelo em dorsiflexdo maxima passiva pela goniometria.

Avaliagao dos Riscos e Beneficios:

Riscos:Devido a permanéncia por mais de quarenta minutos apés a consulta de rotina e pela possibilidade
de quebra do anonimato, para o qual todos os esforgos serdo tomados para minimiza-lo — ndo identificagdo
dos dados coletados, sendo todos computados por um nimero gerado consecutivamente na pesquisa,
considero risco minimo para o sujeito estudado. Beneficios: Serdo indiretos, pelo conhecimento adquirido
com a pesquisa, pode vir a ser implementadas melhorias na assisténcia de meninos e rapazes com DMD,
através deste estudo conseguiremos entender como funciona a adesdo e confecgdo de drtese, o que
permitird eventuais mudancas na assisténcia a estes pacientes, favorecendo o melhor uso desta
intervencéo, objetivando assim a melhora da indicagéo e orientagdo de drtese, o que podera resultar em
melhora na qualidade de vida destas criancgas.

Comentarios e Consideragoes sobre a Pesquisa:

Recomendamos a exclusdo do numero do prontuario na ficha de coleta de dados.

Consideragoes sobre os Termos de apresentagao obrigatoria:

Adequados.

Recomendacoes:

Recomendamos a exclusdo do nimero do prontudrio na ficha de coleta de dados.

Conclusoes ou Pendéncias e Lista de Inadequacgées:

Pendéncias resolvidas.

O Comité de Etica em Pesquisa do IPPMG deliberou em Reunido Ordinaria de seus membros parecer
favoravel a aprovacgdo do presente projeto de pesquisa. O projeto esta em consonancia

Endereco: Rua Bruno Lobo 50 - llha do Fundao

Bairro: Cidade Universitaria CEP: 21941-912
UF: RJ Municipio: RIO DE JANEIRO
Telefone: (21)2590-3842 Fax: (21)2562-6150 E-mail: pesquisa@ippmg.ufrj.br
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com a Resolugédo do Conselho Nacional de Saude n° 466/12 e com a Norma Operacional do Conselho
Nacional de Saude n° 001/13.

Consideragoes Finais a critério do CEP:

Tendo em vista a legislagdo vigente, devem ser encaminhados ao CEP-IPPMG relatérios parciais anuais
referentes ao andamento da pesquisa e relatério final ao término do trabalho. Qualquer modificagdo do
projeto original deve ser apresentada a este CEP, de forma objetiva e com justificativas, para nova
apreciagao.

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situacao
Informagdes Basicas| PB_INFORMACOES_BASICAS_DO_P | 15/07/2021 Aceito
do Projeto ROJETO 1703021.pdf 21:14:56
Qutros carta_resposta_15jul21.pdf 15/07/2021 | MARCOS Aceito
21:14:13 | FERREIRA REBEL

Qutros carta_resposta_15jul21.docx 15/07/2021 | MARCOS Aceito
21:13:49 |FERREIRA REBEL

Brochura Pesquisa |projeto_retificado_15jul21.pdf 15/07/2021 | MARCOS Aceito
21:10:55 |FERREIRA REBEL

Brochura Pesquisa |Projeto_retificado_15jul21.docx 15/07/2021 | MARCOS Aceito
21:10:09 |FERREIRA REBEL

TCLE / Termos de | Assentimento.docx 23/02/2021 | MARCOS Aceito

Assentimento / 14:04:05 |FERREIRA REBEL

Justificativa de

| Auséncia

TCLE / Termos de | TCLE.docx 23/02/2021 | MARCOS Aceito

Assentimento / 14:03:58 |FERREIRA REBEL

Justificativa de

| Auséncia

Folha de Rosto FR_23FEV2021.pdf 23/02/2021 | MARCOS Aceito
14:00:27 | FERREIRA REBEL

Projeto Detalhado / |Projeto_Distrofia_muscular_Duchenne_ | 23/02/2021 | MARCOS Aceito

Brochura e_uso_de_ortese_suropodalica_23FEV2| 10:31:00 |FERREIRA REBEL

Investigador 021.docx

Projeto Detalhado / |Projeto_Distrofia_muscular_Duchenne_ | 23/02/2021 | MARCOS Aceito

Brochura e_uso_de_ortese_suropodalica_23FEV2| 10:30:47 |FERREIRA REBEL

Investigador 021.pdf

Situagao do Parecer:

Endereco:

UF: RJ
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Municipio:

(21)2590-3842
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RIO DE JANEIRO

Fax: (21)2562-6150 E-mail:

pesquisa@ippmg.ufrj.br
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Aprovado

Necessita Apreciagao da CONEP:
Nao

RIO DE JANEIRO, 23 de Setembro de 2021

Assinado por:

MARIANA TSCHOEPKE AIRES
(Coordenador(a))
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ANEXO 3 - CARTA DE ACEITE DA REVISTA FISIOTERAPIA EM MOVIMENTO

Fisioterapia em Movimento

Preview (FM-2023-0069.R1)

From:

To:

CC:

Subject:

Body:

revista.fisioterapia@pucpr.br

marcosrebel@hucff.ufrj.br

revista.fisioterapia@pucpr.br

Fisioterapia em Movimento - Decision on Manuscript ID FM-2023-0069.R1

01-Feb-2024

Dear Prof. Rebel:

Itis a pleasure to accept your manuscript entitled "ANKLE-FOOT ORTHOSIS IN PATIENTS WITH DUCHENNE
MUSCULAR DYSTROPHY: A RETROSPECTIVE STUDY" in its current form for publication in the Fisioterapia em
Movimento. The comments of the reviewer(s) who reviewed your manuscript are included at the foot of this letter.

Thank you for your fine contribution. On behalf of the Editors of the Fisioterapia em Movimento, we look forward to your
continued contributions to the Journal.

Sincerely,
Prof. Dr. Ana Paula Cunha Loureiro

Editor-in-Chief, Fisioterapia em Movimento
Pontificia Universidade Catdlica do Parana (PUCPR)

Associate Editor: 1
Comments to the Author:
(There are no comments.)
Associate Editor: 2

Comments to the Author:
(There are no comments.)

Entire Scoresheet:
Reviewer: 1

Recommendation: Accept

Comments:

Prezados autores,

Parabéns pelo artigo e escolha do tema. Que este artigo possa motivar colegas fisioterapeutas e equipe, quanto a
precocidade da prescrigdo e atencao ao correto uso do dispositivo.

Additional Questions:
Does the manuscript contain new and significant information to justify publication?: Yes

Does the Abstract (Summary) clearly and accurately describe the content of the article and are the keywords listed on
Decs/Mesh?: Yes

Is the problem significant and concisely stated?: Yes

Are the methods described comprehensively and are the statistical analysis accurately described?: Yes
Are the interpretations and conclusions justified by the results?: Yes

Is adequate reference made to other work in the field?: Yes

Length of article is: Adequate

Number of tables is: Adequate

Number of figures is: Adequate
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Please state any conflict(s) of interest that you have in relation to the review of this paper (state “none” if this is not
applicable).: Nenhum

Rating:

Interest: 1. Excellent

Quality: 1. Excellent

Originality: 2. Good

Overall: 1. Excellent

If the manuscript was originally available as a preprint, did you access the comments received (if any)?: Yes

Have the authors made all data underlying the findings in their manuscript fully available?: Yes

If the journal comes to publishing the peer review history of this manuscript, do you want your identity to be public for this
review? If you choose "yes", the peer review history will include your full review and any attached files. If you choose "no",
your identity will remain anonymous, but your review may still be made public.: No

Reviewer: 2

Recommendation: Accept

Comments:
As solicitagdes de alteracdo foram realizadas de maneira apropriada.

Additional Questions:
Does the manuscript contain new and significant information to justify publication?: Yes

Does the Abstract (Summary) clearly and accurately describe the content of the article and are the keywords listed on
Decs/Mesh?: Yes

Is the problem significant and concisely stated?: Yes

Are the methods described comprehensively and are the statistical analysis accurately described?: Yes
Are the interpretations and conclusions justified by the results?: Yes

Is adequate reference made to other work in the field?: Yes

Length of article is: Adequate

Number of tables is: Adequate

Number of figures is: Adequate

Please state any conflict(s) of interest that you have in relation to the review of this paper (state “none” if this is not
applicable).: None.

Rating:

Interest: 1. Excellent

Quality: 2. Good

Originality: 2. Good

Overall: 2. Good

If the manuscript was originally available as a preprint, did you access the comments received (if any)?: Not applicable
Have the authors made all data underlying the findings in their manuscript fully available?: Yes

If the journal comes to publishing the peer review history of this manuscript, do you want your identity to be public for this

review? If you choose "yes", the peer review history will include your full review and any attached files. If you choose "no",
your identity will remain anonymous, but your review may still be made public.: No

Date Sent: 01-Feb-2024
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