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RESUMO

Ha poucos estudos sobre a reabilitacao de pacientes com a doenca
de Charcot Marie. Estes pacientes apresentam sintomas da doenca
precocemente e tém sobrevida longa o que determina alteracoes
biomecanicas que afetam a qualidade de vida dos mesmos e por
esta razao o estudo de possiveis tratamentos para estes pacientes
sao de grande importancia. A intervencao cirargica das extremi-
dades inferiores & uma destas possibilidades. Apesar de nao haver
conclusbes ainda sobre qual a técnica cirargica e se a mesma é o
melhor tratamento, a mesma é realizada para melhorar a qualida-
de de marcha e qualidade de vida destes pacientes. O estudo tem
entao o objetivo de avaliar o impacto do procedimento cirtrgico

ABSTRACT

Background: There are few studies regarding the rehabilitation of
a CMT patient. Because patients present symptoms at an early age,
have a long life expectancy, and have serious biomechanical compli-
cations that generate a great impact on a patients’ life, a careful study
of possible treatments for this population seems to be important. Sur-
gical interventions on the lower extremities are among these possible
treatments. Although there are no conclusions about the most effec-
tive surgical techniques, this surgical treatment would be done to give
the patient a better quality of life since it improves the gait quality.
The aim of this study was to analyze the impact of lower limb surgical
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na qualidade de vida dos pacientes com doenca de Charcot Marie
Tooth. Foram avaliados 9 pacientes antes e apés procedimento ci-
rurgico através de andlise do laboratério de marcha, questionario
MFM e SF 36. Houve diferenca significativa nas avaliacoes pré e pos
operatorias no MFM e SF36. Neste estudo, a cirurgia corretiva de
membros inferiores mostrou ter um impacto positivo na qualidade
de vida dos pacientes com a doenca de CMT, principalmente através
da melhora do desempenho motor e da dor.

Palavras-chave: Extremidade Inferior/cirurgia, Dor, Marcha,
Qualidade de Vida, Doenca de Charcot-Marie-Tooth

procedures on the quality of life of CMT patients. Nine patients with
CMT disease were analyzed before and after surgery, and the partici-
pants underwent gait analysis, Motor Function Measure (MFM) and
the SF-36 questionnaires. There was a significant difference in the
MFM and SF-36 evaluations. This study showed an improvement in
the quality of life of Charcot-Marie-Tooth patients, especially related
to motor performance and pain.
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Charcot-Marie-Tooth Disease
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|
INTRODUCAO

A doenga de Charcot-Marie-Tooth (CMT)
pode ser definida como uma neuropatia he-
reditdria sensitivo-motora, na qual, por altera-
¢Oes génicas, ocorre progressivo comprome-
timento mielinico e/ou axonal de neurdnios
periféricos e conseqiiente deterioragio da
musculatura por estes inervada.'?

Seus sinfomas costumam aparecer em tor-
no da primeira a segunda década de vida. Sua
evolucio é lenta e progressiva, o que propor-
ciona aos pacientes uma longevidade préxima
4 da populagao em geral.

A doenga de CMT possui a maior incidén-
cia entre as desordens neuromusculares here-
ditarias, sendo esta estimada em 1: 2500.+'3

Sua clinica estd intrinsecamente relaciona-
da as alteragdes biomecdnicas ocorridas nos
seus portadores, em especial, ao impacto gera-
do na marcha dos mesmos.'*' Na maioria das
vezes, de forma gradativa, ocorre piora do pa-
drio da deambulacio com diminuigao da velo-
cidade da marcha e maior gasto energético. Em
alguns casos, pode ocorrer até mesmo a perda
da capacidade de deambular.'®"

Com o tempo, pelo desequilibrio muscu-
lar progressivo, podem ocorrer ainda defor-
midades 6sseas como é o caso do pé cavo-va-
ro, presente na maioria dos portadores.!!413
O acometimento das mios, quadril, coluna
e diafragma também podem ocorrer, agra-
vando ainda mais o desempenho funcional
destes pacientes.'®"

A cirurgia corretiva de membros inferiores
é uma destas possibilidades. Apesar de ainda
nao haver consenso da combinagio de técnicas
a ser realizada,® o procedimento ortopédico é

um dos dnicos meijos atualmente utilizados
objetivando melhorar o que parece ser o prin-
cipal fator limitante da qualidade de vida desse
tipo de paciente, isto é, a efetividade da mar-
cha.'” Entre os procedimentos mais citados na
literatura, estd a correcdo do pé cavo-varo-adu-
to corrigida pela abordagem de partes moles
(Fasciotomia Plantar, Tranferéncia do Tibial
Posterior para dorso do pé, Transferéncia de
Tibial Anterior associada ao alongamento do
Tibial Posterior), osteotomias do médio pé, ar-
trodese triplice dos pés, entre outras.»'*'*

Poucos estudos na literatura existem a
respeito da reabilitacio de portadores da
doenca de CMT. A idade precoce em que se
inicia a doenca, a alta expectativa de vida e
o importante impacto que as alteragdes bio-
mecénicas geram na qualidade de vida dos
pacientes com a doen¢a de CMT refor¢am a
necessidade de se publicar artigos a respeito
de quais tratamentos seriam realmente bené-
ficos aos seus portadores.

Este estudo tem como objetivo analisar o
impacto produzido pelas intervengdes cirtirgi-
cas corretivas de membros inferiores na quali-
dade de vida dos portadores da doenga CMT.

I
METODO

Dados Gerais
Realizou-se um estudo observacional tipo
coorte no qual foram acompanhados nove pa-
cientes portadores da doenga de CMT no peri-
odo de julho de 2008 a margo de 2009.

Todos participantes foram submetidos
previamente a um exame clinico com médi-
co neurologista da institui¢io e a uma eletro-

neuromiografia, ambos evidenciando padriao
compativel com diagndstico da doenga. Os
mesmos, antes de serem colocados em lista,
também passaram por avaliagio com um orto-
pedista especializado da casa que definiu a ne-
cessidade ou nao da cirurgia seguindo critérios
como a presenga de dor e/ou deformidades
incapacitantes. As caracteristicas gerais dos
participantes se encontram na Tabela 1.

Este trabalho foiaprovado pelo comité de éti-
ca e pesquisa da AACD e os pacientes assinaram
o termo de consentimento livre e esclarecido.

Avaliacao Clinica

Durante o seguimento, os pacientes realiza-
ram trés tipos de avaliacdo: a Medida de Fun-
¢ao Motora (MFM),'® o questiondrio SF-36'
e o Exame de Marcha. Os trés testes foram
efetuados conjuntamente um més antes da
cirurgia e apds seis meses da corregdo orto-
pédica, sendo o MFM também aplicado apds
trés meses do procedimento.

Medida de Funcao Motora

A MFM validada em 2007 para o portugués,®®
foi aplicada durante todo o estudo por um
mesmo fisioterapeuta. A avaliacio foi realiza-
da sem o uso de ortese ou sapato como su-
gerido pelo autor da escala. Cada uma das 32
atividades analisadas durante o teste recebeu
uma pontuagdo de zero a trés, sendo zero a
ndo realizacio do movimento e trés o éxito
completo neste.

Depois de terminada a avaliagio foram
calculados os resultados sendo estes classifi-
cados em trés dimensdes (D1 = posicao em
pé e transferéncia, D2 = motricidade axial e
proximal, D3 = motricidade distal), além do
escore total.

Tabela 1- Caracteristicas da Amostra

Pctes Sexo Idade atual Subtipo ENMG Acomet. Presenca I\!D de . Idade de Familiar:es Renda familiar
MMSS de dor cirurgias  acomet. acometidos

1 M 17a Axonal SIM SIM 12 122 Irmao Até 2 Salarios Minimos
2 M 21a Axonal SIM NAO 12 22 Tio Até 4 Salarios Minimos
3 M 18a Mielinico/Axonal NAO NAO 12 112 Primo Até 2 Salarios Minimos
4 F 12a Axonal NAO SIM 12 62 Pai Até 2 Salarios Minimos
5 M 19a Mielinico SIM SIM 22 8 Nega Até 2 Salarios Minimos
6 F 14a Mielinico/Axonal NAO NAO 4a 122 Nega Até 3 Salarios Minimos
7 M 9a Mielinico SIM NAO 12 22 Desconhece Até 2 Salarios Minimos
8 M 54a Mielinico SIM SIM 12 Tl Pai, irmaos, filho Até 2 Salarios Minimos
9 F 23a Mielinico SIM SIM 22 112 Pai e primos Até 2 Salarios Minimos
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Questionario SF-36

O questionario SF-36, validado em 1994 para o
portugués,® foi aplicado aos participantes por
um mesmo profissional treinado antes e apds
seis meses do estudo. Sendo avaliadas suas oito
dimensées (capacidade funcional, limitagio por
aspectos fisicos, dor, estado geral, estado geral
da satde, vitalidade, aspectos sociais, limitagio
por aspectos emocionais, sadde mental).

Exame de Marcha

Jd o exame de marcha foi realizado em um
laboratério especializado da AACD por equi-
pe multiprofissional especializa. Os dados
coletados foram: exame observacional do
padrio de deambulagdo em video, grificos de
cinematica e cinética e tabelas de dados line-
ares. Ao término dos resultados optou-se pela
transformacido dos valores encontrados em
um indice indicativo multifatorial do desvio
de normalidade da marcha, sendo para isso
escolhido o GDI (Gait Index Deviation).??

Tabela 2 - Procedimentos cinirgicos

Pacientes | Procedimentos realizados

1 Alongamento de tendao tibial
posterior D/E, fasciotomia plantar
D/E, tarsectomia D/E, osteotomia de
calcaneo D/E, e encurtamento de
coluna lateral D/E.

2 Tenotomia de psoas intrapélvico,
alongamento dos musculos
fibulares D/E, osteotomia extensora
supracondiliana de fémur D/E,
osteotomia derrotativa interna dos
tomozelos D/E.

3 Alongamento de tendao tibial posterior
D/E, transferéncia do tendao tibial
anterior D/E, fasciotomia plantar D/E e
osteoctomia extensora do 1° raio D/E.

4 Transferéncia do tendao tibial anterior,
alongamento do tendao tibial posterior,
fasciotomia plantar, tarsectomia D/E,
osteotomia de calcineo, encurtamento
de coluna lateral D/E.

5 Transferéncia do tendao tibial posterior
para dorso do pé D/E, tarsectomia D/E,
encurtamento de coluna lateral D/E.

6 Osteotomia extensora supracondiliana
de fémur D/E, osteotomia derrotatéria
interna de fémur D.

7 Retensionamento medial e
alongamento de coluna lateral dos
pés D/E.

8 Fasciotomia plantar, tarsectomia E,
osteotomia de calcaneo E.

9 Retensionamento medial e
alongamento de coluna lateral dos
pés D/E.

Procedimento Cirurgico

As cirurgias corretivas de membros inferiores
foram realizadas no hospital da instituigdo
(Hospital Abreu Sodré). Uma equipe compos-
ta por ortopedistas especializados em doengas
neuromusculares realizava as corre¢des neces-
sdrias baseando-se em dados coletados am-
bulatorialmente e durante a cirurgia. Quando
necessdrio esta avaliacio era complementada
por dados do exame de marcha realizado no
pré-operatério (Tabela 2).

Avaliacao Estatistica

Ao final do estudo, os dados assim obtidos fo-
ram avaliados estatisticamente utilizando-se
os testes e técnicas ndo-paramétricas de Frie-
dman e Wilcoxon, tendo como softwares os
programas SPSS V16, Minitab 15 e Excel Offi-
ce 2007. O nivel de significincia estipulado
para este estudo foi p < 0,05.

I
RESULTADOS

Medida de Funcao Motora

Os resultados obtidos no MFM mostraram me-
lhora estatisticamente significativa nos valores
correspondentes as dimensdes: motricidade
distal, posicio em pé e transferéncia e Escore
Total (Tabela 3). Destas, apenas a Dimensio 1 e
o Escore Total mostraram diferencas estatistica-
mente significativas tanto quando comparados
os valores pos seis meses com os valores pos trés
meses, como quando comparados os valores
pos seis meses com os dados pré-operatérios

(Tabela 4). As médias dos momentos encon-
trados no MFM também apresentaram valores
crescentes de melhora (Figura 1).

Questionario SF-36

Com os resultados obtidos, nota-se que em
todos os dominios houve aumento dos valo-
res aferidos quando comparadas as notas pré-
operatorias com as calculadas apos seis meses
do procedimento. Porém somente no dominio
“Capacidade Funcional” é que essa diferenga
pode ser considerada estatisticamente signifi-
cativa. Jd no dominio “Dor”, embora a diferen-
¢a ndo tenha sido significativa, este valor obte-
ve uma tendéncia a diferenca, uma vez que o
p-valor foi de 0,069 (Figura 2 e Tabela 5).

Exame de Marcha

Houve aumento dos valores da “média” corres-
pondente ao GDI tanto em rala¢io ao membro
inferior direito, quanto ao membro inferior es-
querdo (Figura 3). No exame pré-operatério,
25% da amostra (1° quartil) possufam um
GDI inferior a 68,5 no pé esquerdo e 61,7
no pé direito. Apés a cirurgia, estes valores
aumentaram para 69,9 e 67,6 respectivamen-
te. No tocante a 75% (3° quartil) da amostra,
estes valores variaram de 79,2 (pé esquerdo) e
78,9 (pé direito) a 83,9 e 85,1 respectivamen-
te. No entanto, apesar de ter ocorrido melhora
em todos os valores supracitados os mesmos
ndo foram tao significativos estatisticamente.

Poder do estudo
Este estudo obteve um poder de significincia
de 41%.

I ———
Tabela 3 - Momentos do MFM

MFM Média  Mediana D5Vi® g Q@ N IC p-valor
Padrao
D1 Pré  507% 56,4% 18,8% 43,6% 500% 9  123% 0,001
P6s3  56,1% 59,0% 183% 53,8% 692% 9  120%
Pos6  62,7% 64,1% 14,8% 59,0% 718% 9 97%
D2 Pré  97,8% 100,0% 4,6% 97,2% 1000% 9  3,0% 0,292
Pos3  981% 100,0% 3,1% 97,2% 1000% 9  2,0%
Pos6  99,1% 100,0% 2,8% 100,0% 1000% 9 18%
D3 Pré  82,0% 81,0% 10,0% 81,0% 905% 9  66% 0,021
Pos3  87,8% 90,5% 11,4% 81,0% 952% 9  7,5%
Pos6  89,4% 90,5% 10,0% 85,7% 952% 9 6,6%
Escore |Pré  752% 78,1% 9,5% 67,7% 813% 9  62% 0,002%
Total | o3 788% 81,3% 8,9% 74,0% 865% 9 58%
Pos6  82,2% 84,4% 7,3% 78,1% 875% 9  48%
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Tabela 4 - Analise P-valores nos diversos momentos

Tabela 5 - Momentos dimensbes SF-36

Pré Pés 3

D1 Pos 3 0,093#

Pos 6 0,012* 0,012*
D3 Pos 3 0,176

Pos 6 0,049* 0,180
Escore Pos3 0,123
Total

Pos 6 0,012* 0,012*

1
I
DISCUSSAO

Com o intuito de verificar a influéncia que a ci-
rurgia corretiva de membros inferiores possui so-
bre a qualidade de vida dos pacientes com a do-
enga de CMT foram acompanhados individuos,
portadores desta patologia, entre julho de 2008 e
margo 2009 na AACD, Sao Paulo - Brasil.

Através da utilizagao de quatro formas de
avaliagio (SF-36, MFM, Exame de Marcha e
notas pacientes/cirurgido) objetivou-se aferir
de forma abrangente os resultados encontrados.

A MEFM, criada para avaliacgio do de-
sempenho motor de pacientes com doengas
neuromusculares pontuada neste estudo por
um terapeuta, foi o exame que obteve maior
significancia. Verificou-se melhora estatistica-
mente significativa dos indices referentes as
dimensdes “Motricidade Distal”, “Posicio em
Pé e Transferéncia” e “Escore Total”. Conside-
rando-se que esta doenca progride de forma
centrifuga e ascendente e que, desta maneira,
os procedimentos cirtrgicos realizados foram
voltados principalmente para correcio de de-
formidades distais dos membros inferiores, o
resultado obtido com este trabalho reforca de
maneira explicita os beneficios trazidos pelo
procedimento aos pacientes analisados. Nio
foram encontrados estudos na literatura uti-
lizando a MFM exclusivamente com fungio
comparativa para pacientes com CMT.

Em relagio ao SF-36, no qual o proprio pa-
ciente avaliava sua condigio fisica, psiquica e
social antes e apds o procedimento, os resultados
encontrados também foram positivos. Estabele-
cendo uma andlise comparativa dos valores obti-
dos nos questiondrios pré e pos-cirtrgico notou-
se aumento dos indices computados em todos
os dominios englobados pelo exame, sendo es-
tatisticamente significativo o valor referente ao
dominio “Capacidade Funcional’, com tendén-
cia a diferenca significativa do dominio “Dor”.

SF-36 Média Mediana E:;:’;z Q1 Q@ N IC  p-valor

Cap.Funcional |Pré 572 60,0 37 40,0 650 o 155  0028*
Pés 750 70,0 173 650 20,0 o 13

Aspectos Pe 778 750 232 50,0 1000 9 152 0,02

Fisicos Pos 917 100,0 12,5 750 000 9 82

Dor Pé 571 52,0 287 41,0 740 o 187 0069
Pés 838 820 137 740 04,0 o 89

EstadoGeral |Pé 684 720 95 62,0 77,0 o 62 0258
Pes 732 770 96 67.0 80,0 0 63

Vitalidade Pé 728 750 148 60,0 80,0 o 97 0312
Pés 817 05,0 2119 650 1000 9o 143

Aspectos Pe 778 750 185 62,5 1000 9 121 0462

Sociais P6s 819 875 21,8 625 1000 9 142

Aspecto Pe 704 100,0 423 66,7 1000 9 276 0,02

Emocional P6s 889 100,0 236 1000 1000 9 154

Satide Mental | Pré 662 600 156 56,0 80,0 o 102 0237
Pés 760 800 182 64,0 92,0 0 19

Levando em conta que os objetivos propostos
pelo tratamento cirtrgico sdo principalmente
proporcionar melhora da dor e promover maior
funcionalidade aos pacientes, pode-se dizer que
os resultados encontrados também se mostra-
ram favordveis a qualidade de vida destes pacien-
tes. Apesar de alguns estudos ja terem utilizado
este questiondrio em pacientes com a doenga
de CMT,"'*" nenhum deles empregou o SF-36
com fun¢io comparativa pré e pos cirtirgica, ndo
sendo possivel, desta maneira, estabelecer anali-
ses paralelas deste trabalho com os demais.

J4 no exame de marcha, apesar dos resul-
tados colhidos nao terem obtido valores com
significancia estatistica semelhante ao dos
questiondrios, todas as notas calculadas apre-
sentarem valores gerais crescentes de melhora.
Um estudo prévio realizado por Newman et
al'? demonstrou através de angulages e dados
lineares, a alteragdo do desempenho da marcha
de pacientes com a doenga de CMT quando
comparados a populagio irlandesa em geral.
Em nosso estudo, levando em conta a variedade
da expressio fenotipica da amostra, associado &
diversidade dos procedimentos corretivos reali-
zados, optou-se por ndo fazer uso de parimetros
individuais e sim de um indice multiarticular
que pudesse traduzir de forma geral o desem-
penho motor dos pacientes nos momentos pré
e pos-cirargicos. No entanto, a0 mesmo tempo
em que a escolha deste indice (GDI) possibili-
tou uma andlise ampla da marcha dos pacientes,

pode também té-la tornado pouco sensivel as
pequenas mudangas realizadas nas articulagoes
do membro inferior; fato este que pode expli-
car a nao significdncia estatistica dos resultados
encontrados. Outros motivos que explicariam
a melhora nio significativa dos valores obtidos
no laboratério de marcha estariam diretamente
ligados aos fatores limitantes deste estudo, sen-
do eles: tamanho pequeno da amostra, curto
periodo de seguimento dos participantes no
pos-operatorio e principalmente, o fato de nio
ter havido um programa uniformizado de rea-
bilitagio que poderia ter proporcionando uma
melhor e mais ripida recuperacio motora dos
pacientes, garantindo um melhor desempenho
motor no exame pos-cirargico.

|
CONCLUSAO

Assim, ao término deste estudo, conclui-se que a
cirurgia corretiva de membros inferiores obteve
um impacto positivo na qualidade de vida dos
pacientes com a doenga de CMT, principalmen-
te através da melhora do desempenho motor e da
dor. E necessirio que novos trabalhos sejam rea-
lizados envolvendo maior nimero de pacientes,
maior tempo de seguimento e principalmente in-
cluindo um programa de terapias pés-cirtrgicas
uniformizado possibilitando assim a verificagio
dos beneficios trazidos pela reabilitacio multidis-
ciplinar associada & corregio ortopédica.

4
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