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A doenga de Charcot-Marie-Tooth (CMT) é uma neuropatia
hereditaria que afeta os nervos periféricos.! Mutacbes em
genes que sdo responsaveis por codificar proteinas
importantes na estruturacdo da mielina periférica e na
manutengdo do calibre axonal podem originar duas grandes
formas de CMT: a desmielinizante (CMT1) e mais prevalente e
aaxonal (CMT2).! Apesar de ter um fenétipo variavel, a maioria
dos pacientes apresenta fraqueza distal, perda de sensibilidade
somatossensorial, deformidade nos pés (pés cavos e dedos em
martelo) e nas m3os (m3os em garra).? Devido a esses
sintomas, os pacientes com CMT apresentam niveis altos de
fadiga, relatando sensacdo de cansaco e falta de energia,
guando comparados a criangas saudaveis.

A fadiga muscular representa a diminuicdo da capacidade
de produzir forga e é influenciada por fatores como o tipo de
contragdo  muscular, o tipo de fibra muscular
predominantemente envolvida no estimulo e a massa
muscular.® A fadiga é um determinante de incapacidade e
comprometimento funcional nas atividades didrias,* sendo,
portanto, uma medida extremamente importante em
pacientes com CMT.

A severidade da CMT pode ser obtida por meio de avaliagdo
padronizada e no caso de criangas e adolescentes, ha uma
escala especifica.> A CMTPedS é uma ferramenta confiavel,
valida e sensivel, foi validada para o portugués! e possui 11
itens que permitem avaliar e acompanhar o desempenho e
gravidade da doenca.'” Ela gera um escore que varia de 0 a 44
pontos, sendo que quanto menor a pontuagdo maior o
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comprometimento.®

Desse modo, o presente estudo buscou investigar se a
funcionalidade dos pacientes com CMT1, avaliada com a escala
CMTPedS, se associa com a fatigabilidade e com a forga
isométrica maxima de preensdo palmar mensurada com um
dinamémetro de bulbo.

Objetivo

Verificar se existe associacdo entre o comprometimento
clinico dos pacientes com Charcot-Marie-Tooth do tipo
desmielinizante (CMT1), avaliados pela escala pediatrica
CMTPedS-Br e a performance muscular de preensdo palmar
pelo dinamémetro de bulbo.

Métodos

Participaram 10 criancas e adolescentes, de ambos os
sexos. O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa
em Seres Humanos da Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto
- FMRP-USP (CAAE: 41024820.8.0000.5440). A CMTPedS-Br
(versdo brasileira da CMTPedS) foi utilizada para avaliar a
funcionalidade dos participantes.

A avaliacdo de fadiga foi realizada por meio de um
protocolo de contragdes repetidas usando o dinamoémetro de
bulbo (North Coast®) e compreendeu: a) forca de preensdo
palmar (FPP) na linha de base, obtida pela média de 3
contragdes voluntdrias méximas (CVMs) de 5 segundos cada; e,
b) teste de fadiga realizado por meio de sucessivas CVMs de
preensdo palmar até que o participante relatasse sensagdo de
fadiga maxima (segundo a escala visual de fadiga) e/ou
incapacidade em sincronizar as CVMs a partir da frequéncia do
metrénomo.

Na analise estatistica foi calculado o indice de correlagdo de
Pearson, que investigou se existia uma associagdo do
comprometimento clinico com a performance muscular.
Valores inferiores a 0,20 indicaram baixa correlagdo; valores
entre 0,20 e 0,50 indicaram correlagdo moderada; valores
entre 0,50 e 0,80 indicaram correlagdo forte e de 0,80 a 1,00
correlagdo perfeita.b

Resultados

Os participantes do sexo masculino apresentaram idade
média de 12,60 (3,85), peso corporal 44,06 (16,37) kg e altura
157,20 (18,43) cm e os participantes do sexo feminino
apresentaram idade médiade 12,71 (3,09), peso corporal 55,71
(18,26) kg e altura 154,14 (8,97) cm (Tabela 1).

Tabela 1. Caracterizagdo dos participantes

Masculino (5) Feminino (7)
Idade (anos) 12,6 (3,8) 12,7 (3,1)
Peso corporal (kg) 44,1 (16,4) 55,7 (18,3)
Altura (cm) 157,2 (18,4) 154,1 (9,0)

Legenda: Média (desvio padréo)

A correlagdo entre a pontuagdo na CMTPedS-Br e FPP [-
0,05; p= 0,90], tempo de execugdo do teste de fadiga [-0,17; p=
0,63], IF [0,11; p= 0,76] e razdo entre a forga final e inicial do
teste de fadiga [-0,11; p= 0,76)] foram consideradas muito
fraca.
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Discussao

A dificuldade para realizar exercicios e a fadiga estdo entre
os sintomas mais comuns em pacientes com CMT e influenciam
negativamente a qualidade de vida desses individuos.’
Contudo, os resultados do presente estudo ndo confirmaram
correlacdo entre a funcionalidade / severidade da CMT com a
fadiga, ou seja, a performance muscular de preensao palmar ao
menos para a preensdo e o comprometimento clinico
representado pela pontuagdio da CMTPedS-Br foram
pobremente correlacionados.

A fadiga muscular é geralmente associada a intolerancia ao
exercicio em pacientes com CMT. Porém a avaliacdo
guantitativa da fadiga muscular ainda nao é frequentemente
realizada nas avaliacbes de déficit motor.®

Mhandi et al.” mostraram que um programa de exercicios
de treinamento intervalado foi significativamente benéfico
para percepc¢do subjetiva de dor/fadiga, obteve melhora na
capacidade funcional dos pacientes com CMT, além de
aumentar a for¢ca dindmica. Dessa forma, o treinamento
intervalado pode melhorar tanto a forga quanto a resisténcia a
fadiga e ao mesmo tempo limitar o risco de dano muscular.

O estudo possui algumas limitagdes, como a falta de um
instrumento de medida precisa da fadiga muscular, como a
eletromiografia de superficie (EMG). Outra limitacdo
importante se refere ao tamanho da amostra, que se apresenta
em numero reduzido, sendo possivel considerar os resultados
encontrados apenas para a populacdo em questdo. Mais
estudos precisam ser feitos correlacionando a fadiga muscular
e a escala de funcionalidade CMTPeds em pacientes com CMT.

Conclusdo

Para a amostra estudada, é possivel sugerir que o
comprometimento clinico dos pacientes com CMT, conforme a
escala CMTPedS-Br, reflete minimamente a performance
muscular de preensdo palmar obtida com o dinamometro de
bulbo.
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A dor é considerada o problema médico mais antigo, e é
considerada desde os primérdios da humanidade uma
entidade politica, social e religiosa.! Nas ultimas décadas,
mesmo notando-se diversas conquistas e avangos no manejo
de pacientes com dor, a prevaléncia de queixas algicas cronicas
se mantém excessivamente alta, afetando a qualidade de vida,
producdo financeira e aspectos psicoldgicos dos pacientes
aflitos. 234

A dor é um sintoma ou doenca de natureza subjetiva,
individual e complexa, constituido por meio de experiéncias
dolorosas prévias e por fendmenos multidimensionais, como
aspectos socioculturais e emocionais, e é uma das principais
gueixas que motivam a ida de pacientes para as unidades de
saude.> Por ser de natureza multidisciplinar, o estudo das
diversas dimensdes deste fendbmeno é uma ferramenta
poderosa de integragdo das diversas areas de conhecimento
estudadas durante o curriculo médico, podendo servir como
plataforma para estimular o raciocinio clinico e critico dos
alunos.

Outro ponto importante é que estudos ja demonstraram
que profissionais de saude estdo mais abertos a aprender
novos topicos durante seus anos de formagado, tendendo a se
firmar em suas ideias preconcebidas apds a graduagdo; em um
campo tdo volatil quanto o estudo da dor, é essencial que esta
nogdo seja confrontada precocemente, para que os avangos na
drea sejam devidamente pesquisados e apreciados pelos
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