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RESUMO

O presente artigo trata da Distrofia Muscular de Du-
chenne que é a mais comum e também a mais grave
das distrofias musculares, onde os sinais e sintomas
sdo mais severos com evolugdo mais rapida, podendo
o 6bito ocorrer por volta da 22 ou 32 década de vida.
Atualmente, a incidéncia estéd estimada em torno de
um para cada trés mil e quinhentos nascidos vivos
do sexo masculino. Os objetivos deste artigo sao:
conhecer a prevaléncia de Distrofia Muscular de
Duchenne no municipio de Aracaju-SE, bem como
caracterizar o perfil funcional apresentado por estes
pacientes. A populagdo de estudo compreendeu to-
dos os pacientes com Distrofia Muscular de Duchen-
ne, atendidos nas clinicas de fisioterapia desta cida-
de. Os dados foram coletados no periodo de janeiro a
abril de 2011, inicialmente nos prontuarios de cada
paciente, e posteriormente, os pacientes identifica-
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dos foram submetidos a avaliagdo clinico epidemio-
l6gica. Dentre as limita¢des funcionais encontradas
na maioria dos pacientes pesquisados, inclui princi-
palmente o comprometimento de membros inferio-
res. Verificou-se que os pacientes avaliados no mu-
nicipio de Aracaju apresentaram comprometimento
funcional moderado para a realizacdo das atividades
de vida diaria, caracterizando a necessidade de im-
plantacdo de acdes e politicas privadas e publicas
voltadas para melhoria na qualidade de vida desses
pacientes.
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ABSTRACT

The Duchenne Muscular Dystrophy is most common
and the most severe of the muscular dystrophies,
where the signals and symptoms are more severe
with faster evolution, death can occur around the
2nd or 3nd decade of life. Currently, the incidence
is estimated at around one for each three thousand
five hundred male births. To determine the preva-
lence of Duchenne Muscular Dystrophy in the city of
Aracaju-SE, and to characterize the functional pro-
file presented by these patients. The study included
all patients with Duchenne Muscular Dystrophy, as-
sisted at the physiotherapy clinics in this city. The
data were collected from January to April 2011;
initially in the medical records of each patient, and
subsequently, the identified patients were submit-
ted for clinical and epidemiological evaluation.
Among the functional limitations found in most
patients studied, mainly includes the involvement
of the lower limbs. The patients evaluated in Ara-
caju showed moderate functional impairment to
perform activities of daily living, characterizing the
need to implement actions and private and public
policies aimed at the improvement of life quality of
these patients.

KEYWORDS

Physiotherapy. Duchenne Muscular Dystrophy. Epide-
miology

1INTRODUGAO

As miopatias sdo doencas que se caracterizam
por alteragdes estruturais ou funcionais dos mus-
culos. Dentre as miopatias, podemos citar as distro-
fias musculares, consideradas miopatias primarias,
geneticamente determinadas, que se caracterizam
clinicamente por intensa variabilidade do fenétipo,
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RESUMEN

La distrofia muscular de Duchenne es la mé&s comtn
y la mas grave de las distrofias musculares, donde los
signos y sintomas son mas intensos con una evolucién
mas rapida y la muerte puede ocurrir alrededor de la 22
0 32 década de la vida. En la actualidad, la incidencia se
estima en alrededor de uno por cada trés mil quinientos
nacidos vivos del sexo masculino. Conocer la prevalen-
cia de la Distrofia Muscular de Duchenne en la ciudad de
Aracaju-SE, asi como caracterizar el perfil funcional que
presentan estos pacientes. La poblacién de estudio con-
sistié en todos los pacientes con distrofia muscular de
Duchenne, asistidos por clinicas de terapia fisica en esta
ciudad. Los datos fueron recogidos entre enero y abril
de 2011, inicialmente en los registros clinicos de cada
paciente, y, posteriormente, los pacientes identificados
fueron sometidos a evaluacién clinico-epidemiolégica.
Entre las limitaciones funcionales que se encontraron
en la mayoria de los pacientes estudiados, se destaca el
acometimiento de los miembros inferiores. Los pacien-
tes evaluados en la ciudad de Aracaju mostraron dete-
rioro funcional moderado para realizar actividades de
la vida diaria, lo que caracteriza la necesidad de imple-
mentar acciones y politicas publicas y privadas dirigidas
a mejorar la calidad de vida de estos pacientes.

PALABRAS CLAVE

Terapia Fisica. Distrofia Muscular de Duchenne. Epi-
demiologfa.

nivel de gravidade e anatomopatologicamente pelo
encontro de padrdo distréfico inespecifico na fibra
muscular. Formam um grupo de doencas caracteri-
zadas clinicamente por fraqueza e atrofia muscu-
lares progressivas, com grande variacdo quanto a
intensidade do comprometimento e época do inicio

Aracaju « V.1 « N.2 « p. 21-32 « fev. 2013



23

das manifestacdes (BORGES et al., 2007; NAIR et al.,
2001; REED, 2002).

A distrofia muscular do tipo Duchenne correspon-
de a um grupo heterogéneo de doencas de caréter he-
reditério e caracteriza-se por um defeito bioquimico
intrinseco da célula muscular. Ndo sdo encontradas
evidéncias clinicas ou laboratoriais de envolvimento
da medula espinhal, do sistema nervoso periférico
ou da juncao neuromuscular (CAROMANO, 1999; FA-
CHARDO, 2004; OTSUKA et al., 2005).

Atualmente, a incidéncia da DMD esta estimada
em torno de 1:3.500 nascidos vivos do sexo mascu-
lino. No Brasil, ocorrem por ano, cerca de 700 novos
casos. Nos estudos realizados por Dooley (2010) no
Canada entre 1969 e 2008, apresentaram uma inci-
déncia estédvel de 1:4700 nascimentos do sexo mas-
culino durante o periodo deste estudo. Embora em
algumas situagdes possa afetar o género feminino na
frequéncia de 1:2.500, a mulher possui dois cromos-
somos X, se um deles estiver afetado pelo erro genéti-
co, 0 outro compensa com a alteragdo e a doenca ndo
se manifesta, tornando esta uma portadora assinto-
matica. A doenca pode desenvolver-se excepcional-
mente de forma sintomatica em casos de Sindrome de
Turner (45X) e quando os dois genes herdados forem
afetados (BORGES et al, 2007; MACHADO, 2007; BAU-
MGARTNER e RUIZ, 2008; FACHARDO, 2004).

A DMD é a mais comum e também a mais grave
das distrofias musculares, onde os sinais e sintomas
sdo mais severos com evolucdo mais rapida, podendo
o 6bito ocorrer por volta da 22 ou 32 década de vida.
Os sinais mais precoces sdo a marcha anserina e o si-
nal de Gowers, que tornam-se evidentes e lentamente
progressivos a partir dos quatro anos de idade. Embo-
ra existam variagdes na evolugdo do quadro clinico,
normalmente os portadores de DMD ndo sdo capazes
de continuar deambulando apds os 16 anos de idade
(FREZZA et al., 2005; REED, 2002; OVANDO, 2008;
GYPEL, 1996).

Interfaces Cientificas -Satide e Ambiente «

A avaliagdo funcional é o estudo do comporta-
mento motor individual em determinada situagdo,
sendo fundamental na area da salde, pois envolvem
recursos que ajudam na construgdo e aperfeigoa-
mento do tratamento. Para avaliagdo desta funcio-
nalidade de maneira mais especifica, existem varias
escalas, dentre elas: o Indice de Barthel, as escalas
de Vignos e de Brooke, escala de Spencer e Archibald
e a escala Medida da Funcao Motora Grossa (GMFM).
Para a realizagdo deste estudo, usou-se a escala EK,
Egen Klassifikation, desenvolvida na Dinamarca e
validada para a lingua portuguesa em outubro de
2006 por Martinez et al, com o objetivo de quantifi-
caro grau de capacidade funcional de pacientes com
Distrofia Muscular de Duchenne em fase avangada
da doenca. E composta por dez itens, cada um con-
tribuindo para uma visdo global da fung¢do do estdgio
ndo ambulatério de DMD (RODRIGUES, 2009; IWABE
et al, 2008; CAROMANO, 1999).

A auséncia de estudos epidemioldgicos da Dis-
trofia Muscular de Duchenne tem levado a néo
tomada de atitudes coerentes por parte dos pode-
res plblicos e privados, das sociedades médicas e
cientificas. Em Sergipe, ndo existem estudos que
tratem da epidemiologia desta doenga. Este traba-
lho justifica-se pela necessidade de contribuir para
possiveis agdes mais precisas e eficazes por parte
de agentes publicos e privados, que estdo direta ou
indiretamente envolvidos na prestagdo de servicos
de satde, bem como promover a formacdo de co-
nhecimento critico e humanistico que possam fa-
vorecer aos estudantes e profissionais informacdes
verdadeiras e relevantes.

O presente artigo teve como objetivo conhecer
a prevaléncia de DMD no municipio de Aracaju-SE,
bem como caracterizar o perfil funcional apresen-
tado por estes pacientes, que se encontram em
acompanhamento em clinicas de Fisioterapia na
cidade de Aracaju.
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2 METODOLOGIA

TIPO DE ESTUDO
Trata-se de um estudo observacional, do tipo
transversal e ndo randomizado.

POPULAGAO DE ESTUDO

Foram incluidas todas as criangas, nascidas e
atendidas nas clinicas de fisioterapia de Aracaju, com
diagnéstico clinico de DMD.

ANALISE DAS VARIAVEIS

0 estudo foi realizado no periodo de janeiro a abril
de 2011 e os dados foram coletados nos prontuérios
de cada paciente nos periodos entre 2006 e 2011,
para ter certeza do diagnéstico de DMD. Foi utilizada
uma ficha de avaliagdo (APENDICE A) composta por
dados pessoais do paciente como: nome completo do
voluntario, cor, nome do pai ou mée, renda familiar, se
possui casa prépria, se o voluntario frequenta escola,
ensino superior, quando iniciou o processo de escola-
rizagdo, se apresenta dificuldades na aprendizagem,
se realiza marcha, idade de aparecimento do sinal de
Gowers, idade de perda de marcha, se possui cadeira
de rodas, controle de tronco, encurtamentos, quais as
atividades nas horas de lazer e se possui amigos.

Para avaliacdo do perfil funcional, foi utilizada
uma escala validada para a lingua portuguesa, Egen

3 RESULTADOS

Todos os casos identificados foram do género mas-
culino, com mediana de faixa etaria de 13,77 anos (Ta-
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COLETA DE DADOS

Clinicas de Fisioterapia situadas na cidade de Ara-
caju/SE.

COMITE DE ETICA EM PESQUISA (CEP)

A pesquisa foi submetida a aprovagdo pelo Comité
de Etica em Pesquisa através do Parecer Consubstan-
ciado de cadastro de nimero 030311 - R.

Klassifikation (ANEXO A), tendo como objetivo, medir
o grau de acometimento funcional para atividades de
vida diaria (AVD’s) de pacientes com DMD. E composta
por 10 itens descritos em frases curtas e escritas de
modo claro e acessivel. Os pacientes foram orientados
a escolher uma alternativa que fosse condizente com
sua aptiddo fisica e em casos de ndo soubessem res-
ponder, o cuidador poderia intervir na resposta.

A coleta de dados foi realizada pelos préprios pes-
quisadores e autorizado pelos responsaveis, com assi-
naturas do Termo de Consentimento Livre e Esclareci-
do, atendendo aos termos da resolucdo 196/96, de 10
de outubro de 1996 do Conselho Nacional de Saude
do Ministério de Saude. Os dados serdo apresentados
em graficos e tabelas em relacdo ao nlimero e porcen-
tagem dos achados estatisticos pelo Teste de Fisher.

bela 1). O mais jovem possui 4 anos e o mais velho 30
anos, sendo este Gltimo, o Gnico que veio a 6bito.
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Tabela 1: Idade da Amostra Estudada.

Idade em anos Quantidade %
4 1 11%
11 2 22%
12 3 34%
16 2 22%
30 1 11%
Total 9 100%

O surgimento do sinal de Gowers foi observado em
45% dos individuos com 6 anos, 22% aos 2 anos, 22%
dos 3 aos 4 anos e, 11% aos 7 anos de acordo com a
Figura 1 e nesse periodo, as criangas deram inicio ao
tratamento fisioterapéutico.

Figura1: Distribui¢do percentual dos pacientes com DMD, segundo a idade
de aparecimento do sinal de Gowers.

7 anos
6 anos 45%
5anos
4 anos
3 anos

2 anos

Figura 2: Distribuicdo percentual da situacdo de deambulagdo dos pacien-
tes com DMD.

M ainda anda
M nunca andou
m perdeu 10 anos

m perdeu 11 anos

Dentre as caracteristicas socioculturais e econ6-
micas familiares destacam-se: a cor da pele predomi-
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nantemente parda, que seguem as caracteristicas ra-
ciais regionais (IBGE, 2010); a renda familiar, que gira
em torno de 2 saldrios minimos; o grau de instrucdo
dos pais é predominantemente do ensino fundamen-
tal; e 100% das familias possuem casa prépria.

A associagdo dos dados socioeconémicos cultu-
rais com uma das caracteristicas clinicas, a exemplo
do uso de cadeira de rodas, observa-se que 22,2% dos
pacientes com DMD ndo possuem cadeira de rodas,
em razdo destes ainda possuirem marcha. No entan-
to, para os demais 66,6% dos pacientes usuarios de
cadeira de rodas, o tipo de cadeira usual era manual
e apenas um paciente (11%) possuia cadeira de rodas
elétrica. Foi analisada a relacdo entre os dados de
condigdes sécio econdmicas e o nivel de funcionali-
dade do paciente, utilizando-se como parametros: a
renda familiar e o uso de cadeira de rodas.

Nesta analise, observou-se também que as con-
digdes socioecondmicas, associadas ao nivel de
escolaridade dos familiares interferem na possibili-
dade de acesso dos pacientes a melhores recursos
terapéuticos e, consequentemente a uma melhor
qualidade de vida.

Quando é investigado sobre o circulo de amizades,
encontrou-se que 44,4% dos pacientes relataram pos-
suir amigos e 55,5% demonstraram ter dificuldade de
relacionamentos, conforme Figura 3. Contudo, quan-
to ao aspecto do lazer, observou-se que os pacientes
participam de diversas atividades, conforme Figura 4.

Figura 3: Demonstragdo percentual do ciclo de amizades dos pacientes de DMD.

H Sim
B N3o
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Figura 4: Atividades de lazer preferenciais eleitas pelos pacientes de DMD.
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Em relagdo escolaridade, aprendizagem e cognicao,
neste estudo, encontrou-se que 90% pacientes inicia-
ram a escolarizagdo entre os 4 e os 7 anos de idade,
conforme Figura 5; encontrou-se também que apenas

4 DISCUSSAQ

Estima-se que 55% a 90% dos pacientes com
DMD morrem por insuficiéncia respiratéria entre 16
e 19 anos de idade, e raramente apés os 25 anos,
concordando com os dados do presente estudo, onde
apenas um voluntario nesta faixa etaria veio a 6bito
durante a realizacdo da pesquisa (FACHARDO, 2007;
PARREIRA et al., 2007).

De acordo com Santos et al. (2006), os dados va-
riam de 13 a 35 a cada 100.000 nascidos vivos do sexo
masculino, sendo raro em individuos do sexo femini-
no, ocorrendo somente em mulheres com Sindrome
de Turner ou translocagdo X-autossdmica. Para Silva
et al. (2003), cerca de 1/3 das méaes que tem apenas
um filho afetado ndo sdo portadoras de uma muta-
cdo genética da DMD. Segundo Baumgartner e Ruiz
(2008), 0 género masculino prevalece em uma propor-
cdo de 1 em cada 3000 a 4.000 nascidos vivos, sendo
113 o nimero de portadores de DMD a cada ano na
cidade de S3o Paulo (ARAGAO et al, 2009).

Em um estudo realizado por Peterlin et al. (1997)
com a populagdo eslovena, a incidéncia e prevalén-
cia de DMD sdo de 2.9 a cada 100.000 e 13.8 a cada
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Figura 5: Distribui¢do percentual da idade de introdugdo do pa-
cientede DMDna-escota:

7anos 45%
4 anos 45%
3 anos 10%

um paciente chegou ao nivel superior (30 anos) e todos
os demais estdo no nivel fundamental de estudos; e
que dificuldades de aprendizagem e repeténcia escolar
foram detectadas em 55% dos pacientes.

100.000 criancas, respectivamente. J& em andlise
feita por Kanamori et al. (1998) no Japao a partir de
20 hospitais nacionais, foram confirmados 675 casos
de DMD, com 666 do género masculino e 9 do sexo
feminino, Esses dados divergem dos encontrados no
presente estudo, por ndo apresentarem individuos
do género feminino atendidos no municipio de Ara-
caju nos ultimos cinco anos. Isso pode ser explicado
devido a populacdo desta cidade ser pequena e nem
todas as criangas terem sido atendidas nas clinicas de
Fisioterapia.

No presente estudo observou-se relagdo de asso-
ciagdo entre idade de inicio do tratamento com idade
de aparecimento do sinal de Gowers, justificada pela
procura por tratamento fisioterapéutico apés apareci-
mento de limitagdes fisicas. O surgimento do sinal de
Gowers foi observado aos 6 anos de idade, na maioria
dos casos estudados , de acordo com a Figura 1; con-
firmando o descrito por Santos, et al. (2001), que veri-
ficou maior frequéncia entre as idades de 6 a 8 anos.

Segundo Borges (2005), as atividades funcio-
nais dependem do controle de tronco como base
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para o movimento e o tronco deve promover ao mes-
mo tempo estabilidade e mobilidade para que um
individuo possa realizar a marcha e suas atividades
manuais. A perda do controle de tronco em DMD
ocorre devido ao comprometimento da musculatura
proximal, dificultando de maneira significativa na
musculatura axial. Contrapondo com os achados
da pesquisa, embora todos os individuos apresen-
tassem encurtamento muscular, em apenas um dos
casos a falta de controle de tronco foi observada.
Isso mostra a necessidade de elaboragdo de um
programa de intervencgao fisioterapéutica, priori-
zando exercicios que mantenham ou estimulem o
controle de tronco em sedestagdo ou posigdo ortos-
tatica (SANTOS et al., 2009).

Estima-se que metade das criangas adquira
marcha independente até os dezoito meses de ida-
de. Por mais que existam variagdes na evolugdo do
quadro clinico, normalmente, os afetados por DMD
ndo sdo capazes de andar apés os dezesseis anos.
A mesma média de idade é confirmada por Otsuka
et al. (2005) e Behrman et al. (2003), relatando que
a perda da marcha refere-se ao rapido aumento
da fraqueza muscular no inicio da adolescéncia,
causando contraturas e deformidades nos tecidos
moles, principalmente de flexores de quadris, feixe
iliotibial e musculos da panturrilha, os quais con-
duzem o paciente de forma mais precoce ao confi-
namento na cadeira de rodas. Estes resultados sdo
confirmados pelos dados encontrados na pesquisa,
mostrando que a maior freqiiéncia de perda da mar-
cha estd entre as faixas etarias de 10 e 11 anos (FA-
CHARDO et al., 2004).

Segundo os dados da Organizagdo Mundial de
Salde (OMS), nascem a cada ano 7,6 bilhdes de
criangas com uma doenca genética, sendo 95%
delas nos paises subdesenvolvidos. Ndo existem es-
tudos que relatem a relagdo existente entre a con-

digdo socioecon6mica e a DMD, porém, o que pode
ser acrescentado é o diagnéstico precoce, indis-
pensdvel para garantir as familias um melhor pla-
nejamento de vida. A dificuldade para um melhor
diagnéstico é justificado por Moreira; Aratjo (2009)
pela falta de reconhecimento da doenga pelos mé-
dicos. Em seu estudo, a idade média dos primeiros
sintomas foi de 2 anos e 11 meses e idade média do
diagndstico definitivo de 6 anos e 10 meses, confir-
mando com os dados da presente pesquisa.

As criangas com DMD apresentam qualidade de vida
comprometida por possuirem um risco trés vezes maior
de desenvolver problemas emocionais e psicolégicos
que as criangas sadias. Frequentes conflitos familiares
aumentam a percepgdo negativa e a depressdo reduz o
circulo de amizades, concordando com os achados do
presente estudo. Estes dados podem ser comprovados
pelos voluntdrios da pesquisa, durante a aplicagéo da
ficha de anamnese ao possuirem pouca comunicagdo
verbal (GONCALVES et al., 2008).

Para Moura (2009), a etiologia do comprometi-
mento mental das criancas com DMD e muitos tra-
balhos descrevem que o atraso no desenvolvimento
neuropsicomotor e a deficiéncia mental estdo prefe-
rencialmente associados a alteragdes genéticas no
tergo final do gene Xp21. Em seu estudo, relatou que
os problemas comportamentais podem afetar os indi-
viduos com DMD, familiares e seus cuidadores, reduzi-
rem o funcionamento cognitivo e problemas de apren-
dizagem. Estudo publicado por Santos et al. (2006)
revelaram que, aproximadamente 65% apresentam
indicios de atrofia cerebral, 75% dos casos quocien-
te de inteligéncia (QI) abaixo de 75 e 30% a 50% das
criangas possuem um quadro de retardo mental mo-
derado ou grave, concordando com o presente estudo,
onde a maioria dos voluntarios apresentaram histdri-
co de repeticdo escolar (ARAGAO; FERREIRA, 20009).
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5 CONCLUSAQ

Os pacientes portadores da DMD avaliados no
municipio de Aracaju foram do género mascu-
lino, com idade média de 13 anos de idade; sur-
gimento do sinal de Gowers foi observado aos 6
anos de idade; as alteragdes funcionais mais fre-
quente foram encurtamentos musculares e perda
da marcha; quanto ao aspecto de escolaridade,
aprendizagem e cognigdo, encontrou-se que 90%
pacientes iniciaram a escolarizagdo entre os 4 e
os 7 anos de idade e que dificuldades de aprendi-
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ANEXO E APENDICE
APENDICE A — FICHA DE ANAMNESE

FICHA DE ANAMNESE

Nome completo: Idade:
Cor:
Nome do pai ou mae: Idade:

Renda familiar:

Casa prépria: sim () ndo ()

0O voluntério frequenta escola: sim () ndo () Qual a série:

0O voluntério frequenta ensino superior sim ( ) ndo () Curso e perfodo:

Quando iniciou o processo de escolarizagao:

Apresenta dificuldades de aprendizagem?

Tem histéria de repeténcia escolar? Quantas vezes?

Deambula: sim () n3o ()

Idade de aparecimento do sinal de Gowers:

Idade de perda da marcha:

Controle de tronco: ( ) sim () ndo

Apresenta encurtamentos: ( ) sim () ndo

do ()

nao

Possui cadeira de rodas: sim () ndo (
A cadeira de rodas é adaptada: sim (
Atividades de lazer:

Possui amigos:

()

ANEXO A— ESCALA EGEN KLASSIFIKATION
ANEX0 — ESCALA EK

1. Habilidade para o uso da cadeira de rodas

0. Capaz de usar uma cadeira de rodas manual no plano, progredindo pelo menos 10 metros em menos de um minuto.
1. Capaz de usar uma cadeira de rodas manual no plano, progredindo 10 metros em mais de um minuto.

2. Incapaz de usar uma cadeira de rodas manual, necessitando de uma cadeira de rodas elétrica.

3. Faz uso de uma cadeira elétrica, mas ocasionalmente apresenta dificuldades para realizar curvas.

. Habilidade de transferéncia de cadeira de rodas

. Capaz de sair da cadeira de rodas sem ajuda.

. Capaz de sair da cadeira de rodas de maneira independente, mas com necessidade de dispositivo auxiliar.
. Necessita assisténcia para sair da cadeira de rodas, com ou sem uso de dispositivos auxiliares.

. Necessita ser levantado com suporte da cabeca quando saindo da cadeira de rodas.

WP, ODN
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3. Habilidade de permanecer em pé

0. Capaz de manter-se em pé com os joelhos apoiados, assim como quando usando muletas.

1. Capaz de manter-se em pé com joelhos e quadris apoiados, assim como quando utilizando dispositivos auxiliares.
2. Capaz de manter-se em pé com apoio para todo o corpo.

3. Incapaz de ficar em pé; presenga de contraturas acentuadas.

4. Habilidade de balancar-se na cadeira de rodas

0. Capaz de assumir sozinho uma posig¢do vertical a partir de uma flexdo ventral completa com a ajuda das maos.

1. Capaz de mover a porg¢do superior do corpo mais do que 30 graus a partir da posi¢do sentada em todas as
dire¢des, mas incapaz de assumir sem ajuda a

posicao vertical a partir de uma flexdo ventral completa.

2. Capaz de mover a porgdo superior do corpo menos de 30 graus de um lado a outro.

3. Incapaz de modificar a posicdo da parte superior do corpo; ndo consegue sentar sem o apoio total do
tronco e cabega.

5. Habilidade de movimentacao dos bracos.

0. Capaz de elevar os bracos acima da cabega com ou sem movimentos compensatérios.

1. Incapaz de levantar os bragos acima da cabega, mas capaz de elevar os antebragos contra a gravidade
como, por exemplo, a m3o até a boca, com ou sem apoio dos cotovelos.

2. Incapaz de elevar os antebracos contra a gravidade, mas capaz de usar as mados contra a gravidade quan-
do o antebraco esta apoiado.

3. Incapaz de mover as mdos contra a gravidade, mas capaz de usar os dedos.

6. Habilidade de usar as maos e bragos para comer

0. Capaz de cortar a carne em pedacos e comer com colher e garfo. Pode elevar uma tigela cheia (aproxima-
damente 250 ml) até a boca sem o apoio do cotovelo.

1. Come e bebe com o cotovelo apoiado.

2. Como e bebe com o cotovelo apoiado e com a ajuda da mdo oposta com ou sem a utilizagdo de dispositi-
vos auxiliares alimentares.

3. Necessita ser alimentado.

7. Habilidade de virar-se na cama

0. Capaz de virar-se na cama com as roupas de cama.

1. Capaz de virar-se em um divd, mas ndo na cama.

2. Incapaz de virar-se na cama. Tem que ser virado trés vezes ou menos durante a noite.
3. Incapaz de virar-se na cama. Tem que ser virado quatro vezes ou mais durante a noite.

8. Habilidade para tossir

0. Capaz de tossir efetivamente.

1. Tem dificuldade para tossir e algumas vezes necessita de estimulo manual. Capaz de “limpar a garganta”.

2. Sempre necessita de ajuda para tossir. Capaz de tossir somente em certas posicoes.

3. Incapaz de tossir. Necessita de técnicas de sucgdo e/ou hiperventilagdo ou ainda com pressdo positiva
intermitente para manter as vias aéreas limpas.
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9. Habilidade para falar

0. Fala poderosa. Capaz de cantar e falar alto.

1. Fala normalmente, mas ndo consegue elevar a sua voz.

2. Fala com voz baixa e precisa respirar ap6s trés a cinco palavras.

3. Fala dificil de ser compreendida a ndo ser pelos parentes préximos.

10. Bem-estar geral

0. Sem queixas, sente-se bem.

1. Cansa facilmente. Apresenta dificuldades quando repousando em uma cadeira ou na cama.

2. Apresenta perda de peso, perda do apetite. Medo de dormir a noite, dorme mal.

3. Apresenta sintomas adicionais tais como: mudangas de humor, dor de estdmago, palpitagdes, sudorese.
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