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marcha de pacientes com distrofia muscular de
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Effect of using orthoses on prolonging ambulation in patients
with Duchenne Muscular Dystrophy: review of literature

Mariana Angélica de Souza?', Ananda Cezarani?, Ana Claudia Mattiello-Sverzut?

RESUMO

A capacidade de marcha em pacientes com distrofia muscular de Duchenne diminui progressiva-
mente devido ao avango da fraqueza e encurtamento muscular. As drteses para membros inferio-
res sdo frequentemente prescritas na tentativa de prolongar a marcha nestes pacientes. Objetivo:
Realizar uma revisdo da literatura a fim de verificar o efeito do uso das érteses em relagdo ao
prolongamento do tempo de marcha. Método: Foi realizado um levantamento bibliografico nas
bases PUBMED, PEDRO e SCIELO com as palavras-chave orthoses, bracing, gait, gait loss, ambu-
lation, Duchenne muscular dystrophy. Resultados: Nos quatorze artigos selecionados foi identifi-
cada a prescrigdo das orteses do tipo KAFO (também chamadas de 6rteses longas) e AFO, sempre
associada a outra intervengdo terapéutica. A maioria dos estudos relatou que o uso do dispositivo
prolonga o tempo de marcha. Conclusdo: O uso da értese, independentemente do tipo, prolonga
a deambulagdo, pois retarda o avango de encurtamentos. Assim, sugere-se o inicio precoce da AFO
a fim de minimizar o prejuizo funcional caracteristico da doenga.

Palavras-chave: Distrofia Muscular de Duchenne, Aparelhos Ortopédicos, Marcha

ABSTRACT

The walking ability of patients with Duchenne muscular dystrophy gradually decreases due to ad-
vancing weakness and muscle contracture. Lower limb orthoses are often prescribed in an attempt
to prolong ambulation in these patients. Objective: To perform a literature review in order to
verify the relationship between using orthoses and prolonging ambulation. Method: A literature
review was performed in the PUBMED, PEDRO, and SCIELO databases with the keywords orthoses,
bracing, gait, gait loss, ambulation, and Duchenne muscular dystrophy. Results: In 14 selected
articles the prescription of knee-ankle-foot orthoses (KAFO) (also called long orthoses) and ankle-
foot orthoses (AFO) was identified, always associated with another therapeutic intervention. Most
studies have reported that the use of such a device prolongs ambulation. Conclusion: The use of
orthoses, regardless of type, prolongs ambulation, because it delays the progress of muscle con-
tracture. Thus, the early use of AFO is recommended in order to minimize the functional impair-
ment characteristic of the disease.

Keywords: Muscular Dystrophy, Duchenne, Orthotic Devices, Gait
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INTRODUCAO

Na Distrofia Muscular de Duchenne (DMD)
a perda da deambulagdo ocorre por volta dos
9 anos de idade e é consequéncia do quadro
da fragueza muscular progressiva e avangos
dos encurtamentos que acometem os mem-
bros inferiores.*? Apesar da progressdo da
doenga ser inevitavel, uma importante meta
no tratamento desses pacientes é prolongar
o tempo de deambulagdo.’ Tem sido sugeri-
do que a manutengdo da marcha minimiza a
atrofia por desuso e a osteoporose,* previne
a rapida progressdo da escoliose,> conferindo
mais independéncia ao paciente.®

Na tentativa de prolongar o tempo de
deambulagdo, um recurso bastante conhe-
cido e prescrito aos pacientes com DMD s3o
as Orteses de membros inferiores.”® Os tipos
principais citados para esse fim sdo as drteses
do tipo Knee-ankle-foot orthosis (KAFO),° tam-
bém denominadas por alguns autores de 6rte-
ses longas'® e assuro-podalicas ou Ankle-foot
orthosis (AFO).! De acordo com o “Guidelines
for exercise and orthoses in children with neu-
romuscular disorders”,” para pacientes deam-
buladores é recomendado uso diurno da KAFO
e noturno da AFO; para pacientes cadeirantes
é recomendado somente uso noturno da AFO.
Apesar dessas diretrizes, algumas questées
permanecem pendentes como (1) momento
ideal da prescrigdo, (2) nimero de horas de
utilizagdo do dispositivo nos periodos noturno
e diurno e (3) efeitos a médio e longo prazo do
uso destes dispositivos.

Bakker et al.! realizaram uma revisdo es-
pecifica sobre o efeito das orteses tipo KAFO,
e afirmaram que a diversidade metodoldgica
utilizada pelos pesquisadores dificultou alcan-
car conclusdes fiéis sobre o uso desta ortese.?
Recentemente, um estudo brasileiro revisou
a importancia das orteses de membros in-
feriores na DMD e concluiu que a KAFO é a
ortese mais utilizada pois minimiza encurta-
mentos e deformidades, prolongando o tem-
po de deambulagdo.'? Apesar destes achados,
Fernandes et al.!2 ndo incluiram estudos que
associaram o uso das drteses as intervengdes
ndo cirurgicas e, em alguns estudos ndo ha
identificagdo do tipo de drtese utilizada na in-
tervencdo. Ainda, ndo foram explorados os cri-
térios de prescri¢do do uso de dispositivo nem
os critérios de avaliagdo do efeito do mesmo.

Soma-se a isso o fato de que ndo exis-
tem revisdes que objetivaram avaliar especi-
ficamente o efeito do uso das drteses sobre
a idade de perda da deambulagdo. Assim,
diante dos beneficios de prolongar o tempo
de deambulagdo para estes pacientes e a he-

terogeneidade de metodologias e resultados
apontados nos diferentes estudos.

OBIJETIVO

Este manuscrito objetiva realizar uma revi-
sdo da literatura a fim de verificar o efeito do
uso das orteses em relagdo ao prolongamento
do tempo de marcha em pacientes com DMD.
Secundariamente, objetiva-se identificar crité-
rios de prescri¢do de uso do dispositivo, inter-
vengoes terapéuticas associadas e critérios de
avaliagdo do efeito do uso da ortese.

METODO

Este artigo de revisdo foi confeccionado a
partir de 3 etapas: (1) pré-selegdo de artigos
potenciais, (2) elei¢do de artigos e leitura e (3)
sintese dos achados. Na fase de pré-selegdo,
foi realizado um levantamento bibliografico
nas bases PUBMED, PEDRO e SCIELO median-
te a inser¢do das palavras-chave: orthoses,
bracing, gait, gait loss, ambulation, Duchenne
muscular Dystrophy, sendo pré-selecionados
os resumos dos artigos cujos titulos estavam
relacionados com o tema da busca.

Na fase de selegdo foi realizada a leitura
destes resumos, e entdo foram selecionados
aqueles que se enquadraram no tema da bus-
ca. Os artigos selecionados foram analisados
investigando as seguintes informagdes: tipo
da drtese prescrita, momento da prescri¢do
da ortese, periodo de uso (noturno ou diur-
no) e efeito do uso do dispositivo. A terceira
fase representou a compilagdo dos dados que
segue.

Nesta revisdo foram incluidos artigos
originais e relatos de caso que abordaram
intervengdo com algum tipo de drtese em pa-
cientes com DMD, sendo ou ndo associada a
outras estratégias de tratamento. Foram ex-
cluidos artigos de revisdo, artigos que abor-
davam intervengdo com orteses em doengas
diferentes da DMD, que realizaram interven-
¢do na DMD sem o uso da értese ou que ndo
relataram o tipo de értese utilizada para a in-
tervencao.

RESULTADOS

Na fase de pré-selegio foram identifi-
cados 34 resumos, sendo que destes foram
selecionados 21 artigos cientificos. Dois (2)
manuscritos ndo puderam ser acessados na
sua integra e outros 5 foram descartados por
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ndo apresentarem dados relevantes. Portanto,
neste trabalho de revisdo 14 manuscritos fo-
ram analisados na integra, cujas informagdes
principais sdo apresentadas no Quadro 1.

O ano de publicagdo dos artigos incluidos
variou entre 1962 e 2011. Em relagdo as amos-
tras avaliadas, o nimero de participantes va-
riou entre 1 e 144 pacientes, e as idades dos
sujeitos variaram entre 4 e 31 anos. A carac-
terizagdo da amostra foi heterogénea, alguns
autores incluiram informagd&es sobre o estagio
da doenga, outros sobre capacidade de mar-
cha e outros sobre a presenca e intensidade
de encurtamentos ou forga muscular.

Em relagdo a intervengdo com orteses,
todos os estudos utilizaram estes dispositivos
(independentemente do tipo) associado a ou-
tras intervengdes terapéuticas como: cirurgia
ortopédica, alongamento muscular passivo,
uso de corticoide, tratamento fisioterapéu-
tico ou exercicio fisico. Considerando o tipo
de drtese e periodo de uso, do total dos 14
artigos selecionados, 11 estudos realizaram a
intervengdo com o uso diurno das érteses tipo
KAFO; 2 estudos avaliaram o efeito noturno da
AFO e 1 avaliou o efeito da AFO considerando
conjuntamente pacientes que faziam uso no-
turno e pacientes que faziam uso diurno do
dispositivo.

Em relagdo aos efeitos do uso da drtese,
apenas 1 estudo ndo relatou o efeito do uso
do dispositivo no tempo da deambulagdo. Os
demais artigos apresentaram como resultado
gue a ortese retarda o surgimento dos encur-
tamentos e prolonga o tempo de marcha.

Os critérios para a prescricdo do uso da
Ortese, bem como as varidveis avaliadas para
verificar o efeito da mesma, independente-
mente do tipo, foram bastante diversificados.
A frequéncia de quedas, idade e a mobilidade
do pacientes foram alguns dos critérios utiliza-
dos para a prescrigdo. Entre as varidveis ava-
liadas para verificar o efeito deste dispositivo
destacaram-se a forga muscular, a presenga de
encurtamentos e a capacidade funcional.

DISCUSSAO

A prescricdo das orteses de membros in-
feriores para pacientes com DMD e o resul-
tado desta intervengdo sdo influenciados de
diversos fatores, tais como: escolha do tipo de
Ortese, caracteristicas clinicas do paciente no
momento da avaliagdo e da prescri¢do e carac-
teristicas da intervengdo que o paciente vem
sofrendo.® Diante dessa variedade de fatores,
diversos estudos buscaram identificar o efeito
do uso deste dispositivo, porém, a variedade
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Quadro 1. Tipos e resultados de intervencdes ortdticas em pacientes com Distrofia Muscular de Duchenne

Tipo de Critério para a prescri-
ortese cdo da drtese
Williams et ggezee Tipo da drtese conforme
al.'® (1984) 9 mobilidade do paciente
AFO
f/?e:oi%r' Ortese Nd&o conseguir andar de
(1862) ! longa forma independente
Hyde et al.”® AFO Idade (> 4 anos) e andar
(2000) de forma independente
Pardoetal  Orfese
(2011) longa 16 anos
Vignos et al.? KAFO Nd&o conseguir andar de
(1983) forma independente
Seeger,
Eﬁl:(érey AFO Idade (> 5 anos)
(1985)
Encurtamento de fen-
Vignos et al.'s KAFO ddo do calcéneo (1,5
(1996) +- 2,8 graus, amplitude
de 0 a 8 graus)
Heck:nof‘r N&o conseguir andar de
etal KAFO N
(1985) forma independente
i 5
r%%‘g? ef al. KAFO Entre 6 € 12 anos
mn
?f;g{ )et al. AFO Entre 4 e 12 anos
N&o conseguir andar de
17
l{—%%%e‘r al. KAFO forma independente e
sofrer muitas quedas
Melkonian P
ot ale KAFO Aumento da frequéncia
(1980) de quedas
Taktak,
Bowker, " KAFO Idade (> 9 anos)
(1995)

Periodo de uso da Tratamento NUmero de
2 associado Varidveis avaliadas Efeito do uso da drtese pacientes
ortese A -
a ortese (idade)
AFO noturna: mar- Mobilidade geral
. P Prolonga a deambulo-
cha independente . . Poténcia muscular -
¥ Cirurgia c¢do por causar alonga- 69 (4a17
Ortese longa diurna - . Encurtamentos .
- Fisioterapia ~ mento dos musculos da anos)
e AFO noturna: pré- Fung¢do pulmonar N
. panturriha
-perda da marcha Presenga de escoliose
Diurno (no minimo 3 Cirurgia Permite a deambulacGo 15(8a 13
" - . Forca muscular mesmo com fraqueza
horas/dia) Fisioterapia anos)
muscular
. a0va Promove o alonga-
Nongo.  Mediesanopeméticas 2704
mento Enccurtcmentos Atrasa o surgimento dos  anos)
encurtamentos
5 Corticoide . _— - " Pr_olongo a deambulo-
Diurno Cirurai Avaliagdo clinica (ndo especificada) c¢do associada ao uso 1 (20 anos)
irurgia e
de corticoides
. Cirurgia Capacidade vital _ 50 (média
RS Fisioterapia  Coeficiente de creatinina N&o relatado de 6,7 anos)
. . Promove o alonga-
Cirurgia mento 12(5016

Noturno/diurno Alonga- Amplitude passiva de movimento articular L

Diminui o eqUino anos)
mento - _
Facilita a deambulagdo
Alonga- e @ elivie Prolonga deambulacdo
: mento Capacidade vital g9 o ¢ 144 (6 a 31
Diurno B P s por prevenir encurta-
passivo Indices de creatinina anos)
Ny . mentos
Cirurgia Forga muscular
5 Cirurgia Desempenho fisico e fatores sociais (ndo Pr9longo a dec:mbula— 57 (6a 13
Diurno - . N cdo e atrasa surgimento
Fisioterapia  especificados) . anos)
da escoliose
Exercicio .
Diurno fisico (ca- Presenca de escoliose Impegie a rOpIdG'pl'O— s @ 12
. gressdo da escoliose anos)
minhada)
Atrasa o surgimento
dos encurtamentos do
Alonga- Capacidade funcional tenddo do calcéneo 59 (4a12
Noturno N
mento Encurtamentos e assim, retarda perda anos)
de dorsiflexdo dos
tornozelos
Capacidade funcional
. Cirurgia Forca muscular Prolonga a deambu- 30(7al13

Diurno - . a -

Fisioterapia ~ Desempenho fisico lagéo anos)
Amplitude passiva de movimento artficular
Prolonga a deambula-

Diurno Cirurgia Atividade muscular ¢ao, poks a thwdodg . I3 el
muscular torna-se mini- de 10 anos)
ma com a ortese

P O novo modelo de
L Peso das orteses )
. Exercicio . e Srtese promoveu menor 18 (7a12

Diurno - Velocidade e gasto energético na .

fisico gasto energético e au- anos)
marcha .
mento da velocidade

KAFO: Knee-Ankle-FootOrthosis; AFO: Ankle-FootOrthosis.

metodoldgica presente nestes estudos dificul-
ta a comparagdo dos mesmos.

E sabido que o uso noturno e continuo
da AFO pode retardar a idade de perdada
deambulagdo por retardar o desenvolvimento
de encurtamentos, quando iniciado preco-
cemente. Nesta revisdo, o efeito do uso da
AFO foi avaliado em apenas 3 dos 14 artigos
incluidos, sendo que em dois destes artigos
a prescrigdo foi de uso noturno para todos
os pacientes'* e, em 1 artigo, pacientes que
faziam uso noturno e pacientes que faziam
uso diurno foram avaliados conjuntamente.®

De acordo com o estudo de Seeger et al.”® a
taxa de progressdo da deformidade em equi-
no é, em média, de 0,38° por més, sendo que
a progressdo mais lenta da deformidade foi
associada a maior frequéncia de uso noturno
da AFO e a progressdo mais rapida associada a
interrupgdo do uso noturno deste dispositivo.
A avaliagdo do efeito da AFO parece ocorrer
sempre sob a dtica da prevengdo de encurta-
mentos e deformidades de tornozelo. Entre-
tanto, o efeito da AFO durante a deambulagdo
ou sob o ponto de vista biomecanico ainda
ndo foi investigado.
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De acordo com os resultados desta revi-
sdo, a KAFO foi o tipo de értese mais utilizada,
sendo este um dispositivo eficaz para prolon-
gar o tempo de deambulagdo em pacientes
com DMD quando indicado na fase que prece-
de a perda da marcha. E vélido destacar que,
em 6 dos 11 estudos que abordaram o uso da
KAFO, foi realizada intervengdo cirurgica para
corregdo das deformidades antes do inicio do
uso do dispositivo. Apds a corregdo cirurgica,
o uso da KAFO promoveu um melhor alinha-
mento dos membros inferiores, minimizando
0 avango dos encurtamentos em flexdo.* Ape-
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sar destes beneficios, o peso adicional das
orteses longas pode ser um fator importante
que justifica o fato de pacientes brasileiros
ndo terem o habito de usar este tipo de dis-
positivo.?°

Apesar de ndo existirem estudos cine-
maticos e cinéticos sobre o uso da KAFO,
algumas consideragdes biomecanicas acer-
ca do efeito deste tipo de értese na deam-
bulagdo ja foram realizadas. O uso da KAFO
favorece a realizagdo do contato inicial com
o calcanhar, porém impede a flexdo do joe-
lho, comprometendo a fase de balango da
marcha. 2! O contato inicial realizado com o
calcanhar permite a progressdo anterior da
extremidade. Entretanto, a KAFO mantém
um suporte anterior na tibia que impede a
flexdo do joelho. Assim, o paciente continua
utilizando a estratégia de inclinagdo late-
ral do tronco para que ocorra o avango do
membro inferior. O uso das KAFO permite
uma deambulagdo segura por garantir a es-
tabilidade dos membros inferiores, porém,
mesmo com o uso do dispositivo, a estabili-
dade da articulagdo do quadril ainda é man-
tida devido a postura lorddtica e a inclina-
¢do posterior do tronco.?

Para os pacientes com DMD, tem sido
apontada a prescricao da KAFO em detrimen-
to a AFO, pois a AFO tem uma agdo indireta na
articulagdo do joelho, enquanto que a KAFO
mantém diretamente o alinhamento desta
articulagdo. ! De acordo com estes autores,
a forca muscular do joelho e quadril em pa-
cientes com DMD é inadequada para contro-
lar a agdo da articulagdo do joelho durante a
marcha, mesmo com o suporte de uma AFO.
Assim, como detalhado anteriormente a KAFO
fornece um suporte anterior na tibia evitando
a flexdo do joelho e favorecendo uma posigdo
adequada do pé.Além destes efeitos, a KAFO
diminui a atividade elétrica dos musculos dos
membros inferiores durante a marcha, po-
dendo indicar que este dispositivo elimina a
necessidade de ativagdo dos musculos avalia-
dos.®®

Apesar destas suposicGes biomecanicas
sobre o uso da KAFO, ainda é controverso o
momento ideal para sua indicagdo. Nos es-
tudos de Hyde et al.'’ e de Vignos et al.° a
KAFO era prescrita quando os pacientes au-
mentavam a frequéncia das quedas e ndo
conseguiam caminhar longas distancias in-
dependentemente. Em paralelo, Heckmatt et
al.%indicaram prescrigdo da KAFO quando os
pacientes ja haviam perdido a capacidade de
deambular distdncias funcionas, mas ainda
conseguiam manter o ortostatismo e trocar
alguns passos. Diante disso, pode ser obser-

vado que o critério de prescri¢do do disposi-
tivo é subjetivo, na maioria das vezes. A pres-
crigdo mais objetiva encontrada na literatura
foi a do estudo de Vignos et al.’* em que a
intervengdo exclusiva com a KAFO foi indicada
quando os pacientes apresentavam um leve
encurtamento do tenddo calcadneo (média e
desvio padrdo 1,52 e 2,82 respectivamente). Ja
os pacientes que realizaram intervengdo cirur-
gica antes do inicio do uso da értese apresen-
taram uma amplitude de movimento de dorsi-
flexdo de 102 no pds-operatério (momento da
intervengdo com a KAFQ).*®

Os resultados desta revisdo indicaram que
o periodo de uso dos dispositivos seguiu as di-
retrizes do “Guidelines for exercise and ortho-
ses in children with neuromuscular disorders”,
no qual, orteses do tipo KAFO devem ser pres-
critas para uso diurno e a AFO para uso
notur-no.” Apesar destas diretrizes, a carga
horaria diaria de uso do dispositivo é um
aspecto rara-menteabordado nos estudos.
Dos artigos aqui inseridos, apenas um
detalhou esta variavel, prescrevendo um
tempo minimo de 3 horas/dia de uso da
KAFO, e conclui que a mesma permite a
deambulagdo apesar da fraqueza muscular.*

De maneira geral, o uso de drtese, in-
dependentemente do tipo, pode retardar
a idade de perda da capacidade de marcha
por atrasar o avango de encurtamentos.
E mais, o uso dos dispositivos foi sempre
associado a outro tipo de intervengao te-
rapéutica. Hyde et al.'®* por exemplo, refor-
¢am que para o controle do encurtamento
em flexdo plantar é mais benéfica a associa-
¢do entre o uso da drtese e terapéutica por
alongamento didrio que somente o alonga-
mento isolado. Ainda, de acordo com See-
ger et al.*® a progressdo da deformidade em
equino é mais rapida nos pacientes que ndo
realizam intervengdo cirurgica. Assim, veri-
fica-se que a necessidade de associar o uso
da drtese a outra intervengdo terapéutica,
como uso de corticéide,** corregdo cirurgi-
ca,*1%8 glongamento passivo,**’ tratamen-
to fisioterapéutico.**°

O Quadro 1 mostra que a avaliagdo do
efeito do uso das drteses pode ser realizada
a partir de diversas variaveis, sendo que as
de maior relevancia na pratica clinica sdo
amplitude de movimento, a forga muscular
e a habilidade motora. Apesar de muitos
estudos terem avaliado o efeito do uso das
orteses, ainda existem questdes importan-
tes que devem ser esclarecidas acerca da
prescricdo e efeito biomecanico e energéti-
co destes dispositivos na marcha depacien-
tes com DMD.
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CONCLUSAO

O uso das orteses, independentemente
do tipo, parece retardar a idade de perda da
deambulagdo em pacientes com DMD por
minimizar o avango dos encurtamentos mus-
culares, mesmo na auséncia de intervengdo
cirdrgica. A oOrtese KAFO é prescrita comu-
mente para a deambulagdo na fase que pre-
cede a perda da marcha, associada ou ndo a
corregdo cirurgica de deformidades. Os dados
levantados sugerem o uso tardio da KAFO
para a deambulagdo e o uso noturno precoce
da AFO a fim minimizar a progressdo de de-
formidades e, consequentemente, possibilitar
futura intervengdo pela KAFO ndo associada
a intervengdo cirurgica. Em paralelo, estudos
cientificos futuros deverdo avaliar efeitos bio-
mecanicos e de gasto energético do uso da
AFO e KAFO durante a deambulagdo nessa
populagdo.
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