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RESUMO: A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é uma patologia geneticamente
determinada, recessiva, ligadaao cromossomo X. A crian¢aportadorade DMD apresentafraqueza
progressiva e irreversivel da musculatura esquel ética, prejudicando a realizac@o de atividades
motoras. O objetivo deste estudo foi descrever a mudanca de postura de bipedestacdo para
sedestacdo no solo, em 43 criangas com idades entre cinco e dez anos (média de 7,4 anos),
portadoras de DMD. As criangas foram filmadas realizando as mudancas de dectbito e
posteriormente estudou-se a transferéncia de postura através da observagdo dos filmes, evitando
assim, arepeticdo desnecessdria das manobras pelas criangas. Correl acionou-se os achados sobre
0 desempenho nesta tarefa com a idade e o tempo utilizado para a mudanca de postura.
Posteriormente caracterizou-se 0s movimentos utilizados na passagem da posturade bi pedestacéo
para sedestagdo. Encontrou-se duas formas caracteristicas de realizagdo desta manobra, com
cinco variagdes cada. Observou-se relacdo entre aidade dacriancae aformaadotada pararealizar
amudanca de postura, ndo havendo relacdo com o tempo de realizagéo.

DESCRITORES: Postura. Distrofia muscular de Duchenne. Evolugdo clinica. Fisioterapial/
métodos. Estudos de avaliacéo.

@ Fisioterapeuta, formada pelo Curso de Fisioterapia da USP.

@ Professora Doutora do Curso de Fisioterapia da USP.

® Pesquisadora CEDIP/FAPESP.

@ Professora Titular do Instituto de Biociéncias da USP, Chefe do Laboratério de Miopatias.

Endereco para correspondéncia: Rua Cipotanea, 51, Cidade Universitaria, Sdo Paulo, SP - CEP: 05306-000.

31



SANTOS, GA. et a. Caracterizagdo da passagem. Rev. Ter. Ocup. Univ. Sdo Paulo, v. 13, n. 1, p. 31-6, jan./abr. 2002.

Distrofia Muscular de Duchenne

A (DMD) é amais grave e freqliente das

distrofias. E  geneticamente
determinada sendo a heranga recessiva ligada ao
cromossomo X, afetando apenas criancas do sexo
masculino. A DMD afeta um em 3500 meninos
nascidos vivos, sendo que um terco dos casos sdo
causados por mutacdes novas e dois tercos sdo
familiais, isto é herdados de mées portadoras do gene
dadistrofia(KUDO, 1994).

O gene da DMD, assim como da DMB
(Distrofia Muscular de Becker), localizado no braco
curto do cromossomo, codifica uma proteina
denominada distrofina, que esta ligada ao esqueleto
da membrana celular através de glicoproteinas,
formando o complexo distrofina-glicoproteina. Este
constitui cercade 0,002% da proteinatotal do misculo
e éfundamental paramanter acélulaintegra(EMERY,
1993).

Sabe-se que ndo existe diferenca entre o
tamanho da dele¢o e a severidade do quadro clinico.
NaDMD o quadro deleiturado RNAmM ndo é mantido
levando a producdo de uma proteina altamente
truncada, que é rapidamente destruida pela célula.
Hoje, sabe-se que a gravidade do quadro clinico
depende do sitio de delecdo e da quantidade de
distrofina. DelegBes naregido de ligagéo dadistrofina
a outras proteinas causam um caso grave de DMD,
enquanto delegdes naregido central estdo associadas
a quadros mais leves (VAINZOF et al., 1993a).
Também foi demonstrado uma correlagéo entre a
quantidade de proteina (distrofina) e a severidade do
quadro clinico (VAINZOF et al., 1993b).

Segundo Zatz (2000),

dentre as formas recessivas, distingue-se um
subgrupo, as sarcoglicanopatias, geralmente
associadas a um quadro clinico mais severo,
semel hante a forma DMD, e portanto classificadas
como Duchenne-like. Existem quatro formas de
sarcoglicanopatias, causadas por mutacdes nos
genes gue codificam quatro proteinas associadas a
distrofina.

Uma mutacdo em um destes genes causa uma
desestruturacdo de todo o complexo, causando
degeneracdo e morte cdlular (EMERY, 1993). A fungéo
provavel dadistrofina é a estabilizacéo de proteinas que
regulam as propriedades de permestilidade, eaintegridade
da célula muscular. Na sua auséncia, ocorre uma ata
incidéncia de necrose esponténea de fibras musculares,
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seguidadeinflamac@o, degeneracdo efibrose, culminando
em arofiamuscular (PARTRIDGE, 1993).

A deficiénciadedistrofinanaDMD é observada
clinicamente como perda da forca muscular e atrofia
(WERNECK, 1994). A ateracdo muscular inicial éo
edema, que precede aatrofia, seguido da degeneracéo
(KUDO, 1994). A presenca de regeneracdo &
observada nos estégios iniciais (KAKULAS;
MASTAGLIA, 1990), mas com o passar do tempo, a
degeneracéo € maior que a regeneracgdo, havendo
deposicdo de gordura entre as fibras musculares em
degeneracéo e um discreto infiltrado inflamatério
(KUDO, 1994). Este processo torna-se mais evidente
concomitantemente a diminuicéo da massa muscular
(PARTRIDGE, 1993).

As alteragBes funcionais iniciam-se com o
enfraguecimento muscular, que ocorre gradual mente
e deformaascendente, smétricaebilateral, cominicio
nacintura pélvicae membrosinferiores. Progride para
musculatura de tronco e para a musculatura
responsavel pela sustentagdo da postura de
bipedestac&o, cinturaescapular, membros superiores,
pescogco e musculos respiratorios (KUDO, 1994,
EMERY, 1993).

O trabalho fisioterapéutico visa principa mente
aprevencdo de grandes deformidades e a diminuigdo
da velocidade da implantagéo do quadro clinico,
principal mente das doencas respiratorias, atuando no
ciclo de agravamento da fungdo muscular decorrente
de suafraqueza (fraquezamuscular ® diminuicéo da
atividade fisica ® encurtamentos, deformidades e
presenca de alterages posturais® atrofiamuscular
® fraguezamuscular) (KUDO, 1994).

Conhecer detalhadamente o comportamento
motor das criangas portadoras de DMD facilita o
planejamento e execugcdo do tratamento
fisioterapéutico.

O objetivo deste trabalho foi caracterizar a
mudanca da postura de bipedestacdo para a de
sedestagdo no solo, em criangas portadoras de Distrofia
Muscular de Duchenne, através de dados obtidos em
observages, e correlacionar os achados sobre o
desempenho nessa atividade com aidade das criangas
e o0 tempo utilizado pela crianga durante a manobra
estudada.

METODO

Participantes—43 criangas do sexo masculino
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com idades entre cinco e dez anos, portadores de DMD
(diagnostico de certeza realizado através do exame
de DNA).

Material — filmadora, videocassete, televisdo,
crondmetro e fitas de video.

Procedimento— Apds a filmagem das criangas
realizando mudanca de postura de bipedestagao para
sedestacdo no solo, realizou-se a observagdo dos filmes
sendo coletado:

1. o tempo necessario para mudanga de postura,
que foi cronometrado desde o inicio do movimento até
0 momento em que a crianga apoiou os isquios no solo
e alinhou seu tronco. Cada medida foi coletada cinco
vezes, sendo utilizada para efeito de estudo, a que
apresentou maior numero de repeticdes;

2. as caracteristicas cinesiologicas da mudanga de
postura, analisada dividindo-se o movimento em trés etapas:

1* etapa: inicio da flexdo de quadril e apoio das
maos;

2* etapa: flex@o de quadril, com apoio das maos
e flexdo de joelhos para sentar-se;

3 etapa: apoio dos isquios no solo.

3. correlacionou-se os achados sobre o
desempenho motor na tarefa estudada com a idade e o
tempo de realizagdo da passagem de bipedestagdo para
sedestacao.

RESULTADOS

Encontrou-se dois padrdes de mudanca de
postura de bipedestagdo para sedestacdo, com cinco
variagdes cada padrdo, as quais denominamos padrdo
A e B (Quadros 1 e 2), descritos em detalhes a seguir. A
principal diferenga entre os dois padrdes adotados para
mudanca de postura foi o tipo de deslocamento de
quadril realizado, influenciando na utiliza¢@o dos outros
segmentos corporais.

Quadro 1 - Resumo do padrio A e suas variacdes na manobra de mudanca da postura de bipedestacio para

sedestaciio no solo.

Padriao

Caracteristica de movimentos do padrao
de mudanca de postura

Numero de criancas que
apresentaram o padrio (n=26)

Padrdo A

esquerda ao sentar

Flexao de quadril. Apoio de maos no solo,
(puro) na frente do corpo. Quadril deslocado para 11

Variag¢oes do Padrdo A

Al — Apoio de mao direita em coxa direita

A2 — Apoio de mao esquerda em coxa esquerda

A3 — Apoio das maos no solo a direita do corpo

A4 — Apoio de mao direita em barra a direita do corpo
A5 — Apoio anterior das maos

- Quadril deslocado para a direita ao sentar
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Quadro 2 - Resumo do padrio B e suas variacdes na manobra de mudanca da postura de bipedesta¢do para

sedestacio no solo.

Padrao Caracteristica de movimentos do padrao Numero de criancas que
durante mudanga de postura apresentaram o padrio (n =17)
Padrdo B Flexao de Quadril. Apoio de maos no solo,
(puro) na frente do corpo. Quadril deslocado 8
posteriormente ao sentar
B1 — Apoio das méos no solo a direita do corpo
B2 — Apoio das maos no solo a esquerda do corpo

Variagdes do Padrio B| B3 — Apoio das mos nas proprias coxas

B4 — Apoio apenas da mao direita em barra a direita
de seu corpo e mao esquerda sem apoio

BS5 — Adogao da postura de gato antes de adotar a sedestagio 1
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Padrdo A

1" etapa: acrianca flete o quadril com osjoelhos
estendidos e apoia suas maos no solo com os cotovel 0s
estendidos.

2" etapa: a crianga comeca a fletir os joelhos,
dedlocando o quadril paraaesgquerda.

3 etapa; a crianca apoia seus isquios no solo,
ficando com asméaosaesquerdade seu quadril. A crianca
alinhaseu tronco e membrosinferiores.

Variacdo Aldopadrdo A

1" etapa: acrianca flete o quadril com osjoelhos
estendidos e apoia suamao esquerdano solo e suamao
direitaem suacoxadireita.

2" etapa: a crianca comeca a fletir os joelhos,
dedlocando o quadril paraaesgquerda.

3 etapa; a crianca apoia seus isquios no solo,
ficando com sua mao esquerda a esquerda de seu
quadril. A criancadinhaseutronco emembrosinferiores.

Variacdo A2 dopadrdo A

1" etapa: acrianca flete o quadril com osjoelhos
estendidos e apoia sua méo direita no solo e sua mao
esquerdaem sua coxa esguerda.

2" etapa: a crianca comeca a fletir os joelhos,
dedlocando o quadril paraaesgquerda.

3 etapa; a crianca apoia seus isquios no solo,
ficando com sua méo direita a frente de seu corpo. A
criangaalinhaseu tronco e membrosinferiores.

Variacdo A3dopadréo A

1" etapa: acrianca flete o quadril com osjoelhos
estendidos e apoia suasméaosa direita de seu corpo.

2" etapa: a crianca comeca a fletir os joelhos,
dedlocando o quadril paraaesguerda.

3’ etapa; a crianca apoia seus isquios no solo,
ficando com asméosna frentede seu corpo. A crianga
alinhaseu tronco e membrosinferiores.

Variacdo A4 dopadrdo A

1" etapa: acrianca flete o quadril com osjoelhos
estendidos e apoia suaméo esquerdano solo e suamao
direitaem umabarralocalizada a direita de seu corpo.

2" etapa: a crianca comeca a fletir os joelhos,
ded ocando seu quadril paraaesquerda, soltando suamao
direitadabarra.

3’ etapa: a crianca apoia seus isquios no solo,
ficando com sua mao esquerda a esguerda de seu
corpo. A criangaalinhaseu tronco emembrosinferiores.

Variagdo A5 dopadrdo A

1" etapa: acriangaflete o quadril com osjoelhos
estendidos e apoia suas méaos no solo, a frente do
tronco, com os cotovel os estendidos.

2 etapa: a crianga comeca a fletir os joelhos,
deslocando o quadril para a direita.

3’ etapa: a crianca apoia seus isquios no solo,
ficando com asmaosadireitade seu quadril. A crianca
alinhaseu tronco e membrosinferiores.

Padr&o B

1" etapa: acriangaflete o quadril com osjoelhos
estendidos e apoiasuas méos no sol o, nafrente do corpo,
com os cotovel os estendidos.

2 etapa: a crianga comeca a fletir os joelhos,
deslocando o quadril posteriormente.

3’ etapa: a crianca apoia seus isquios no solo,
ficando com as méos anteriormente ao seu corpo. A
crianga alinha seu tronco e alinha seus membros
inferiores.

Variacio B1 do padréo B

1" etapa: acriangaflete o quadril com osjoelhos
estendidos e apoia suas maos no solo a direita de seu
corpo com os cotovel os estendidos.

2" etapa: a crianga comeca a fletir os joelhos,
deslocando o quadril posteriormente.

3’ etapa: a crianca apoia seus isquios no solo,
ficando com asméosa direita de seu corpo. A crianca
alinhaseu tronco e membrosinferiores.

Variagio B2 do padréo B

1" etapa: acriangaflete o quadril com osjoelhos
estendidos e apoia suas mdos ho solo a esquerda de
Seu corpo com os cotovel os estendidos.

2" etapa: a crianga comeca a fletir os joelhos,
deslocando o quadril posteriormente.

3’ etapa: a crianga apoia seus isquios no solo,
ficando com as méos a esquerda de seu corpo. A
criangaalinhaseu tronco e membrosinferiores.

Variagdo B3 do padréo B

1" etapa: acriancaflete o quadril com osjoelhos
estendidos e apoia suas maos em suas coxas com 0S
cotovel os estendidos.

2" etapa: a crianga comeca a fletir os joelhos,
deslocando o quadril posteriormente.

3 etapa: a crianca apoia seus isquios no solo,
ficando com as médos anteriormente ao seu corpo. A
criangaalinhaseu tronco e membrosinferiores.
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Variagéo B4 do padrdo B

1" etapa: acriancaflete o quadril com osjoelhos
estendidos e apoia sua méo direita em uma barra
situada a direita de seu corpo, deixando a esquerda
Sem apoio.

2 etapa: a crianga comeca a fletir os joelhos,
deslocando o quadril posteriormente.

3 etapa: a crianga apoia seus isquios no solo,
soltando sua mao direita da barra e ficando com as
mAos anteriormente ao seu corpo. A criangaalinhaseu
tronco e membrosinferiores.

Variagdo B5 do padréo B

1" etapa: acriancaflete o quadril com osjoelhos
estendidos e apoia suas maos no solo com os cotovel 0s
estendidos (quadrupedia).

2 etapa: a crianga comeca a fletir os joelhos,
deslocando o quadril anteriormente, ajoelhando-se e
mantendo as maos apoiadas no solo (adotando a
posturadegato). A crianga a partir da postura degato
desloca sua pelve para a esquerda para sentar.

3' etapa a crianca apoia primeiro seu isquio
esquerdo e posteriormente seu isquio direito no solo,
ficando com as méos aesquerdade seu corpo. A crianca
alinha seu tronco e membrosinferiores.

Das 43 criancas estudadas, 26 delas (61%)
seguiram o padréo A: onze adotaram o padréo A puro,
cinco a variagdo A1l, quatro a variacdo A2, duas a
variagdo A3, duasavariagdo A4 eduasavariagdo A5
(Quadro 1).

Encontrou-se que, das 26 criangas que
apresentaram o padrdo A, trés estavam com cinco anos
deidade, seiscom seisanos, nove com sete anos, quatro
com oito anos, duas com nove anos e uma com dez
anos (Gréfico 1).

O padréo B foi observado em 17 criancas (39%):
oito utilizaram o padréo B puro, trés a variagéo B1,
trésavariacdo B2, umaavariagdo B3, umaavariacdo
B4 e uma a variacdo B5 (Quadro 2). Quanto aidade,
trés criancas estavam com seisanos, umacom sete, seis
com nove e oito com dez anos (Gréfico 1).

numero decriangas

o N N o ®

5 6 7 8 9 10

idade (anos) E
Gréfico 1 - Distribuicao das criangas por padréo
adotado eidade
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O padrdo A foi utilizado pelas criancas mais
novas, em médiacom sete anos deidade. Jao padrdo B
foi adotado por criancas com maisidade, em médiacom
nove anosdeidade. Das 26 criangas que apresentaram
opadréo A, 21 tinham entre cinco e sete anos, enquanto
guedas 17 que apresentaram o padréo B, 14 tinham de
nove adez anos deidade.

Ao estudarmos o tempo que acriancautilizapara
amudancade postura, encontramos que ascriangas que
apresentam o padréo A utilizam em médiadois minutos
e 37 segundos = um minuto e 48 segundos, sendo que
0s tempos minimo e maximo foram um minuto e seis
segundos e cinco minutos e 72 segundos. As criangas
que apresentam o padréo B utilizam em média dois
minutos e 58 segundos = um minuto e 59 segundos,
sendo que os tempos minimo e maximo foram 87
segundos e cinco minutos e 81 segundos. N&o
encontrou-se relacdo entre o padrdo de mudanca de
postura adotado pelas criangas e o tempo despendido
pararedizé-las. A andlise estatistica, utilizando o teste
t de Student, confirmou a inexisténcia da relagdo
(p=0,003).

DISCUSSAO

Existem vérias possi bilidades, do ponto de vista
cinesiol égico, parapassagem daposturade bipedestacéo
para sedestacdo no solo por criangas portadoras de
Distrofia Muscular de Duchenne. Detectamos duas
formas caracteristicas de realizacdo desta manobra as
quais possuem cinco variagdes cada. Encontramos
correlacdo entre o padrdo de mudanga de postura e a
idade, mas ndo com o tempo de duragdo da manobra.

No entanto, observou-se que os diferentes
padrdes rel acionam-se com as caracteristicas de perda
muscular que sdo diferentes para cada crianca, embora
sabe-se que existe um padréo de perda comum. A
utilizag&o do padréo B por criangas maisvelhas, mostra
a maior necessidade de utilizagdo dos membros
superiores paraapoio durante amanobra estudada.

Observou-se que durante a realizagdo da
manaobra, independente do padréo observado, acrianca
coloca-se em situacao de risco fisico, umavez que sua
realizacdo geraumasituacdo instavel do ponto devista
biomecanico, podendo ocorrer acidenteselesbesfisicas.
Este achado serve de alerta para os profissionais que
trabalham com criancas portadoras de DMD,
principalmente para o fisioterapeuta, para o
acompanhamento e orientacdo familiar na realizagdo
desta habilidade motora especifica.
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SANTOS, G A.; CAROMANO, F. A.; VAINZOF, M.; ZATZ, M. Caracterization of the
transference of posture from orthostatism to sitting on the floor in children with
Duchenne Muscular Dystrophy. Rev. Ter. Ocup. Univ. Sdo Paulo, v.13, n.1, p.31-6, jan./abr.
2002.

ABSTRACT: Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) is a genetically determinated pathology,
X-linked recessive A DMD child presentsirreversible and progressive muscle weakness, causing
difficulties in funcional activities. The objective of this study was described the transference of
posture from orthostatism to sitting on the floor in 43 children with DMD, from five to ten years
of age (average age of 7,4 years). They were filmed and we observed the transference of posture
by videotape and the datas was correlated with the child’'s age and the time expended in the
posture tranference. It was found two characteristic forms to realize this maneuver with five
variations to each one. It was notted relationship between the child’s age and the form adopted
to redlize the transference, but it wasn't noted any relation with the the time expended in the
posture transference.

KEYWORDS: Posture. Muscular dystrophy, Duchenne. Clinical evolution. Physical therapy/

methods. Evaluation studies.
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