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RESUMO

Ogjemivo. Validar uma versdo traduzida para o portugués da escala funcional EK (Egen Klassifikation), desenvolvida na
Dinamarca, visando aplicacdo em pacientes com distrofia muscular de Duchenne e atrofia muscular espinhal.

Meropos. Uma versdo em inglés da escala EK foi traduzida para o portugués falado no Brasi. Tal escala foi aplicada a 26
pacientes do sexo masculino (idade média = 12,7 = 4,0 anos), com diagndstico de distrofia muscular de Duchenne. Os
pacientes também responderam questoes referentes a uma versdo em lingua portuguesa do indice de Barthel e tiveram
medidas a forca de preensdo palmar direita e esquerda, com emprego de um dinamometro de méao. Os escores da escala
EK foram correlacionados com a idade, escores do indice de Barthel e as forcas palmares.

ResuLtapos. O escore total médio da escala EK foi de 8,1 £ 7,3 e do indice de Barthel de 54,0 = 26,2. A fora de preensio
palmar direita foi de 12,7 = 17,2% e a esquerda de 14,6 = 19,8% do previsto. Os escores da escala EK correlacionaram-
se de maneira altamente significante com a idade (r= 0,596, p= 0,0013), forca de preensdo palmar direita (r="-0,556,
p=0,0032) e esquerda (r= -0,623, p=0,0007), e com o indice de Barthel (r= -0,928, p < 0,0001).

ConcLusAo. A presente versdo em portugués da escala EK é um instrumento adequado para emprego em pacientes com
distrofia muscular de Duchenne brasileiros.
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INTRODUCAO

A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é a doenca muscular
esquelética hereditaria progressiva mais comum nas criancas, acome-
tendo basicamente meninos ja a partir da infancia’. Apesar dos avancos
no conhecimento das bases moleculares e genéticas da doenca, no
momento ainda no tem cura’. O tratamento atual fundamenta-se no
uso de esterdides e em medidas visando prolongar a mobilidade,
reduzir incapacidades, prevenir complicacdes e melhorar a qualidade
de vida dos afetados®’. Para que essas metas sejam atingidas, uma
abordagem multidisciplinar € sempre necessaria*.

Um pré-requisito para que o sucesso terapéutico da cooperacao
entre diferentes especialistas aconteca € o uso de uma linguagem
comum na avaliacdo da gravidade do comprometimento funcional dos
pacientes®. Nesse contexto, 0 emprego de escalas que megam o grau
de comprometimento funcional para atividades da vida didria em
pacientes com DMD ganha importancia.

A escala EK; Egen Klassifikation (do dinamarqués: “nossa propria
classificacao”), foi desenvolvida na Dinamarca visando quantificar o grau
de limitagdo funcional de pacientes com DMD em fase avancada da
doenca®. No processo de sua validagdo, também foram estudados
pacientes com atrofia muscular espinhal, outra doenca neuromuscular
caracterizada por fraqueza muscular esquelética global. Essa escala
mostrou grande correlagdo com medidas de forca muscular periférica,
intensidade das contraturas musculares, anos de uso de cadeira de
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rodas e capacidade vital forcada. A escala EK tem-se mostrado
um método Util na discriminagdo de niveis distintos de performance
funcional para atividades do cotidiano, em pacientes com DMD e
atrofia muscular espinhal’. Além disso, também tem sido sugerido um
papel auxiliar para essa escala, na tomada de decisio do melhor
momento para introducdo de ventilacio mecanica nesses pacientes®,

O presente estudo teve como finalidade validar uma versdo da
escala EK em lingua portuguesa falada no Brasil, traduzida a partir do
inglés. Essa versdo foi aplicada a um grupo de pacientes com DMD e os
escores obtidos correlacionados com medidas de forca muscular
periférica e com escores de outra escala funcional ha muito utilizada no
Brasil em pacientes neuroldgicos, o indice de Barthel.

METopos

O presente estudo foi desenvolvido no Hospital das Clinicas da
Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto da Universidade de Sdo
Paulo, apds aprovacdo do projeto de pesquisa pelo Comité de Etica
dainstituicdo. O grupo de doentes investigados foi constituido por 26
individuos do sexo masculino, com diagndstico confirmado de DMD,
encaminhados do Servico de Neurologia Clinica para avaliagio
respiratoria rotineira na Secdo de Pneumologia. O diagndstico da
moléstia foi baseado em caracteristicas clinicas, histdria familiar,
avaliacdo imunoistoquimica da protefna distrofina em bidpsias
musculares e/ou estudo molecular do gene da distrofina, avaliacdo
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Tabela | - Dados antropométricos, escores das escalas EK e de Barthel, e forca de preensao palmar dos pacientes com distrofia muscular de Duchenne

Peso Altura Escala indice de Barthel Preensao palmar direita Preensao palmar esquerda
(Kg) (m) EK - (% Previsto) (% Previsto)
Média 42 44 81 54,0 12,7 146
Desvio padrao 15,0 0,13 73 26, 17,2 19,8
Variagio 189-83 ,24-1,75 0-23 20-95 0-789 0-848

integralmente realizada no Departamento de Neurologia, Psiquiatria
e Psicologia Médica da FMRP-USP.

A escala EK foi obtida por meio de correspondéncia com o
Dr. Bent Juhl, da Universidade de Aarhus, autor de trabalho
prévio empregando a referida escala®. Inicialmente desenvolvida
em dinamarqués, ela foi fornecida aos pesquisadores numa
versdo em inglés, a qual também foi publicada em periddico
internacional®. A versdo obtida foi traduzida para o portugués
falado no Brasil pelos proprios autores, os quais chegaram a uma
versdo final de consenso (Anexo |). A escala EK é dividida em dez
categorias, cada uma com quatro alternativas, que fornecem
escores parciais entre 0 e 3. Um escore total é obtido pela soma
dos escores parciais e varia entre 0 e 30. Quanto maior o grau de
comprometimento funcional, maior o escore obtido.

O indice de Barthel ja vem sendo empregado ha anos no Brasil,
tendo sido aplicada nesta investigacdo uma versao utilizada em estudo
nacional prévio’. Ele também é composto por dez itens, que avaliam
aspectos diversos, tais como habilidade para alimentar-se, vestir-se,
higiene pessoal e movimentacdo. Os escores parciais obtidos variam
entre O e 10 ouOe I5. O escore total obtido varia entre 0 e 100. Ao
contrario da escala EK; altos valores do indice de Barthel indicam menor
comprometimento funcional.

Os individuos foram pesados em uma balanca Filizola - Personal. A
altura foi medida com o emprego de escala graduada metalica acoplada
a balanca. Nos casos em que estava presente cifoescoliose ou deformi-
dade tordcica, a altura foi calculada a partir da envergadura, com
emprego de fita métrica metdlica fixa na horizontal e, nos casos com
limitacdo articular de membros superiores, com fita métrica flexivel. Os
clculos das alturas a partir das envergaduras foram realizados com o
emprego de equacao apropriada®,

Medidas da forca de preensdo palmar foram executadas com
o emprego de um dinamémetro de mao Jamar® (Sammons-
Preston, Canada). Foram medidas a preensdo palmar direita € a
preensdo palmar esquerda. A posicdo do membro superior para
a execucdo do exame era mantida com o ombro aduzido e
rotacdo neutra, com o cotovelo mantido em 90°, antebraco na
posicao neutra, o punho entre 0° a 30° de flexdao e com 0° a I5°
de desvio ulnar. O movimento de flexao palmar foi realizado trés
vezes em cada mao, sendo registrado o melhor valor encontrado
para cada membro. Os célculos dos valores previstos foram
realizados a partir de equacdes apropriadas”'”.

Os dados foram integralmente colhidos pelo mesmo avaliador. As
questoes das escalas eram respondidas pelo paciente contando, quan-
do necessario, com o auxilio do seu responsavel. Nos itens relacionados
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Tabela 2 - Coeficientes de correlacao de Pearson obtidos entre escores
da escala EK e demais variaveis em pacientes com distrofia

muscular de Duchenne
Idade indice de Preensao palmar Preensao palmar
Barthel direita esquerda
(% Previsto) (% Previsto)
r 059% -0928 -0,556 0,623
p 00013 <0,0001 0,0032 0,0007

com a funcdo dos membros superiores, tronco e tosse, pedia-se para
que o individuo simulasse o movimento visando a sua classificacdo na
escala. Quanto a questoes referentes ao movimento de locomogao, o
individuo era questionado somente verbalmente, pois a limitaco fisica
ndo permitia a execu¢do no local de avaliagdo. Foram dados escores
iguais a zero nas questoes relacionadas ao emprego de cadeiras de
roda, quando os pacientes ndo faziam uso desse equipamento.

Os resultados obtidos estdo apresentados na forma de médias e
desvios padréo. Correlagdes entre os escores da escala EK com a idade,
indice de Barthel e forca muscular periférica foram estabelecidas
empregando-se o coeficiente de correlacdo de Pearson.

ResuLTADOS

Dos 26 pacientes estudados, 19 (73,1%) eram dependentes de
cadeiras de rodas para a sua locomogéo. A média de idade do grupo foi
de 12,7 = 4,0 anos, variando entre 7 e 22 anos. Os valores médios,
desvios padrdo e extremos de variacdo dos dados antropométricos,
escores das escalas funcionais e forca de preensdo palmar estéo listados
na Tabela |. O comprometimento muscular pela doenca traduziu-se
por quedas acentuadas da forca de preensdo palmar de ambos os
membros superiores.

Os coeficientes de correlagdo de Pearson obtidos entre os escores
da escala EK com idade, indice de Barthel e forca de preensao palmar
encontram-se listados na Tabela 2. Encontraram-se correlagdes
altamente significantes entre os escores da presente versao da escala EK
com tais medidas.

Discussio

A escala EK é um instrumento especialmente desenvolvido para
medir o grau de acometimento funcional para atividades da vida diaria
de pacientes com DMD e atrofia muscular espinhal. Ela guarda grande
potencial de uso na determinacdo da gravidade do processo, bem
como na avaliagao da resposta clinica frente a intervencoes terapéuticas
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tradicionais ou inovadoras. Entretanto, para que seu emprego possa ser
difundido em nosso meio, era necessaria uma versdo em portugués que
demonstrasse propriedades avaliadoras.

Uma vez que a escala é composta por pequeno nimero de frases
curtas, escritas de modo claro e acessivel, as quais descrevem
principalmente o grau de dificuldade para execucdo de atividades
simples do cotidiano dos pacientes, acreditamos que a presente
traducdo e adaptacdo para o portugués, feita por profissionais da
salde familiarizados com a doenca e a lingua inglesa, mostrou-se
bastante satisfatoria.

O entendimento das questdes pelos pacientes e familiares foi pleno
e ndo observamos dificuldades para a escolha das respostas. Além disso,
as correlacdes altamente significantes, e na direcdo esperada, com
idade, indice de Barthel e forca de preensdo palmar, indicam validade
de construcdo e conte(do para o seu uso.

E bem sabido que o comprometimento funcional da DMD comeca
a se manifestar geralmente perto dos quatro anos de idade e se
estabelece plenamente entre 7 e 12 anos'. Ao final da adolescéncia,
insuficiéncia respiratéria devida ao acometimento dos musculos respi-
ratérios ¢ comum e introducdo de ventilagdo mecanica freqlien-
temente necessaria. Portanto, a correlacdo positiva obtida entre os
escores da escala EK e idade indica que a presente versdo reflete
satisfatoriamente a histéria natural da doenga.

Neste estudo, avaliamos os valores das forcas de preensdo palmar
direita e esquerda, com a finalidade de obtermos uma medida objetiva
do grau de acometimento muscular pela DMD. Embora restrita
a avaliacdo de grupos musculares especfficos, essa € uma medida
facilmente obtida, que envolve uma manobra com a qual todos os
individuos estavam familiarizados. Os valores médios para ambos os
membros mostraram-se sensivelmente reduzidos e indicam presenca
de expressiva doenca muscular periférica no grupo de pacientes. As
correlacbes negativas observadas entre a forca de preensdo palmar de
ambos os membros e a escala EK demonstram que a atual versao em
portugués espelha, de modo consistente, o acometimento muscular
periférico pela doenca.

Um outro modo de validar a versdo atual da escala EK foi
correlacionar seus escores com uma outra escala funcional que ja era
de uso consagrado em nosso meio. O indice de Barthel é uma escala
funcional de emprego clinico comum no Brasil, tendo ja sido utilizado
em publicacdes nacionais”'""*. Ele tem sido empregado mundial-
mente em condicdes tdo diversas como esclerose multipla, acidentes
vasculares cerebrais, lesdes medulares, espinha bffida, pacientes
geridtricos e outras'®, Essa escala ja foi proposta como padrdo de
funcionalidade com finalidades clinicas e de pesquisa, com o qual
futuros indices deveriam ser comparados'®. Apesar de apenas um
trabalho em lingua inglesa ter empregado essa escala na DMD, os
autores concluiram que é um instrumento valido para ser empregado
na avaliacio das limitacdes funcionais para atividades da vida diaria,
também nesses pacientes'®.

Nos encontramos uma correlacdo elevada e altamente significante
entre a atual escala EK traduzida e uma versao do indice de Barthel,
de uso corrente em servicos de neurologia brasileiros. Esse achado
fornece validacdo adicional para 0 emprego da presente versao da
escala EK em nosso meio.
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Muito embora a escala EK tenha sido originalmente concebida para
aplicacdo em individuos confinados a cadeiras de rodas, aproxima-
damente um quarto dos pacientes introduzidos neste estudo conseguia
desenvolver algum grau de deambulagdo. Esse fato ndo impediu o
encontro de correlacdes altamente significantes com a idade e medidas
da forca muscular periférica. Portanto, acreditamos que essa escala
funcional possa ser empregada mesmo em casos de DMD menos
avancada.

CoNncLusAo

Em conclusdo, os resultados obtidos indicam fortemente que a
escala EK, na presente versdo traduzida, é uma medida confidvel do
grau de comprometimento funcional de pacientes brasileiros com
DMD. Tal escala certamente podera tornar-se um método muito Util
para avaliacdo dos individuos com DMD em nosso meio. Estudos
adicionais, envolvendo maior nimero de doentes e a introducdo de
intervencdes terapéuticas, ainda necessitam ser realizados.

Conflito de interesse: nio ha

SUMMARY

VALIDATION OF THE EK FUNCTIONAL MOTOR SCALE IN THE
PORTUGUESE LANGUAGE

OgjecTive. To validate a Portuguese version of the EK scale
(Egen Klassifikation), that was developed in Denmark for patients with
Duchenne muscular dystrophy, and spinal muscular atrophy.

MetHoDs. An English version of the EK scale was translated into the
Portuguese language as spoken in Brazil. This scale was appliedto 26 male
patients (mean age = 12.7 = 4.0 years) with Duchenne muscular
dystrophy. Patients also answered questions ofa Portuguese version of the
Barthel index questionnaire, and had their right and left hand grip forces
measured witha dynamometer.

ResuLTs. The mean total EK scale score was 8. | = 7.3 and'the Barthel
index 54.0 = 26.2. The mean hand grip force was 12.7 = 7.2 %
predicted for the right hand, and 14.6 = 19.8 % predicted for the left
hand. The EK scale scores showed highly significant statistical correlations
with age (r= 0.596, p= 0.0013), right hand grip force (r=-0.556, p=
0.0032), left hand grip force (r=-0.623, p=0.0007), and Barthel index
(r="-0.928, p < 0.000/).

Concusion. This translated Portuguese version of the EK scale is an
adequate tool to be used for Brazilian Duchenne muscular dystrophy
patients. [Rev Assoc Med Bras 2006; 52(5): 347-51]

Kev worbs: Scales. Validation Studies. Activities of Daily Living. Muscular
Dystrophy. Duchenne.
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4 ANEXO - Escala EK )
|. Habilidade para o uso da cadeira de rodas
0. Capaz de usar uma cadeira de rodas manual no plano, progredindo pelo menos |0 metros em menos de um minuto.
I, Capaz de usar uma cadeira de rodas manual no plano, progredindo |0 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.
2. Habilidade de transferéncia de cadeira de rodas
0. Capaz de sair da cadeira de rodas sem ajuda.
I. Capaz de sair da cadeira de rodas de maneira independente, mas com necessidade de dispositivo auxiliar.
2. Necessita assisténcia para sair da cadeira de rodas, com ou sem uso de dispositivos ausiliares.
3. Necessita ser levantado com suporte da cabeca quando saindo da cadeira de rodas.
3. Habilidade de permanecer em pé
0. Capaz de manter-se em pé com os joelhos apoiados, assim como quando usando muletas.
I, 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; presenca de contraturas acentuadas.
4. Habilidade de balancar-se na cadeira de rodas
0. Capaz de assumir sozinho uma posicdo vertical a partir de uma flexdo ventral completa com a ajuda das maos.
| Capaz de mover a porcao superior do corpo mais do que 30 graus a partir da posicio sentada em todas as direcbes, mas incapaz de assumir sem ajuda a
posicdo vertical a partir de uma flexéo ventral completa.
2. Capaz de mover a porcao superior do corpo menos de 30 graus de um lado a outro.
3. Incapaz de modificar a posicio 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 compensatorios.
I Incapaz de levantar os bracos acima da cabeca, mas capaz de elevar os antebracos contra a gravidade como, por exemplo, a mao até a boca, com
ou sem apoio dos cotovelos.
2. Incapaz de elevar os antebragos contra a gravidade, mas capaz de usar as maos contra a gravidade quando o antebrao esta apoiado.
3. Incapaz de mover as maos 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 (aproximadamente 250 ml) até a boca sem o apoio do cotovelo.
. Come e bebe com o cotovelo apoiado.
2. Como e bebe com o cotovelo apoiado e com a ajuda da mao oposta com ou sem a utilizagdo de dispositivos auxiliares alimentares.
3. Necessita ser alimentado.
1. Habilidade de virar-se na cama
0. Capaz de virar-se na cama com as roupas de cama.
|. Capaz de virar-se em um diva, mas nao 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 detossir efetivamente.
. 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 succao e/ou hiperventilagio ou ainda com pressao positiva intermitente para manter s vias aéreas limpas.
9. Habilidade para falar
0. Fala poderosa. Capaz de cantar e falar afto.
|, Fala normalmente, mas ndo consegue elevar a sua voz.
2. Fala com voz baixa e precisa respirar apos trés a cinco palavras.
3. Fala dfficil de ser compreendida a no ser pelos parentes proximos.
10. Bem-estar geral
0. Semqueixas, sente-se bem.
I. Cansafacilmente. 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 estémago, palpitagdes, sudorese.
Total: 0-30
/
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