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Resumo

Introducao: pacientes com atrofia muscular espinhal apresentam fraqueza muscular, problemas
ortopédicos, complicacGes alimentares e declinio da funcdo respiratoria. Alteragdes na massa magra
e na massa gorda também sdo esperadas. Objetivo: verificar a composicdo corporal e a expansao
toracica de pacientes com atrofia muscular espinhal tipo II e III. Método: foram avaliados 14
individuos, sete no Grupo I (pacientes) com 9 (7 - 12) anos, 29,7 (23,5 - 60,0) kg; e sete no Grupo
IT (sem a doenca) com 9 (9-12) anos, 31,0 (27,8 - 54,1) kg. A analise da composicdo corporal foi
obtida pela bioimpedancia elétrica monofrequencial. Os perimetros de térax, quadril e abdéomen
foram medidos com uma fita métrica. As analises estatisticas foram realizadas no programa SPSS
(p < 0,05). Resultados: os pacientes apresentaram maior impedéancia: 1416,9 (850,5 - 1559,1) vs
788,0 (68 3, 6 - 853,8), P < 0,05; e percentual de gordura: 31,2 (23,9 - 46,6) vs 19,1
(14,9 - 27,0) %, P<0,05. A diferenca entre a perimetria de térax em inspiracdo forcada e em
expiracao forcada foi menor para os pacientes em comparagao com o Grupo II: 3,0 (0,8 - 4,4) vs.
5,0(3,9-6,5)cm, P <0,05. Conclusao: pacientes com amiotrofia muscular espinhal apresentaram
maior adiposidade e menor expansdo toracica.

Palavras-chave: doencas neuromusculares; impedancia elétrica; distribuicdo da gordura corporal;
antropometria; pulmao.

Abstract

Introduction: spinal muscular atrophy patients present muscle weakness, orthopedic problems,
nutritional complications and respiratory impairment. Lean mass and fat mass modifications are
also expected in this population. Objective: to verify the body composition and chest expansion of
type II and III spinal muscular atrophy patients. Method: fourteen individuals were evaluated:
seven patients in Group I of 9 (7-12) years of age, weighing 29.7 (23.5-60.0) kg; and seven children
without the disease in Group II of 9 (9-12) years, weighing 31.0 (27.8-54.1) kg. Patients’
monofrequency bioelectrical impedance was used for analyze body composition. Chest, hip and
abdominal girths were measured by a flexible steel tape. The SPSS program was used to statistical
analysis (p < 0.05). Results: patients presented higher impedance: 1416.9 (850.5-1559.1) vs
788.0 (683.6-853.8), P < 0.05; and fat percentage: 31.2 (23.9-46.6) vs 19.1 (14.9-27.0)%, P < 0.05.
The difference between forced inspiration and forced expiration thorax girth was smaller for patients
when comparing to Group II: 3.0 (0.8-4.4) vs. 5.0 (3.9-6.5) cm, P<0.05. Conclusions: patients
with spinal muscular atrophy presented higher adiposity and lower chest expansion.

Key words: neuromuscular diseases; electric impedance; body fat distribution; anthropometry;
lung.
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INTRODUCAO

A atrofia muscular espinhal (AME) é uma
doenca neuromuscular autossémica recessiva
caracterizada pela degeneracdao de motoneuroénios
do corno anterior da medula espinhal e da regido
inferior do bulbo'>. E classificada de acordo com a
gravidade da doenga e o inicio da manifestacdo dos
sintomas, sendo o tipo I o mais grave e o tipo IV o
que apresenta menos complicagbes' 38, Criancas
com AME do tipo II chegam a sentar e apresentam
deformidade toracica por debilidade dos musculos,
causando desvios na coluna. O tipo III pode ter seu
inicio na adolescéncia ou na fase adulta. Sdo
pacientes que conseguem sentar e deambular
sozinhos, podendo manter ou ndo a independéncia
nessas habilidades motoras quando se tornam
adultost3%7, Pacientes com AME apresentam
fraqueza proximal simétrica progressiva e
hipotoniat+%8, com integridade da parte sensorial,
uma vez que a doenga interfere apenas no neurdnio
motor’. Além da fraqueza muscular, sdo
particularmente importantes os problemas
respiratorios®, os ortopédicos® e os nutricionais!®2,

Dentre as técnicas para avaliar a composicdo
corporal em criancas, destaca-se a bioimpedéancia
elétrica como uma forma ndo invasiva e indolor, ja
utilizada por outros autores na avaliagdo de
individuos com AME!3, assim como em criancas e
adolescentes em geral'#16, Medidas antropométricas
de perimetros corporais sdao bastante utilizadas na
pratica profissionall”.'8 em virtude de sua praticidade
e baixo custo. A perimetria do térax ja vem sendo
estudada buscando uma associacdo com a fungao
pulmonar'®, sem o objetivo de substituir as medidas
classicas de espirometria, mas para verificar a
possibilidade de fazer um acompanhamento mais
freqlente da funcdo pulmonar.

Criangas com AME tém o seu desenvolvimento
prejudicado devido a alteracdes no estado
nutricional, muscular, postural e respiratério. A
avaliacao da composicdo corporal nesses pacientes
se justifica, pois, segundo Caromano et al.??, existe
correlacdo entre a porcentagem de gordura e a forca
muscular geral em pacientes com doengas
neuromusculares. Poucos sdo os estudos que
avaliaram esses pacientes com técnicas mais
acessiveis, como a bioimpedancia elétrica e a
perimetria.

Dessa forma, o objetivo € verificar a composigao
corporal e a expansdo toracica de pacientes com
atrofia muscular espinhal tipo II e III.

METODO

Protocolo do Estudo e Amostra

Foram avaliados sete pacientes (Grupo I) com
diagndstico de AME (cinco do tipo II e dois do tipo
I1I), recrutados no ambulatério de neuropediatria
do Instituto de Puericultura e Pediatria Martagao
Gesteira (IPPMG) da Universidade Federal do Rio
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de Janeiro (UFRJ) e encaminhados para a avaliagao
nos laboratérios do Programa de Pds-Graduagdo em
Ciéncias da Reabilitagdo, no Centro Universitario
Augusto Motta (UNISUAM). Para comparacgao, foram
selecionados sete individuos (Grupo II) da Escola
Municipal Rui Barbosa (Bonsucesso — Rio de Janeiro,
RJ), que haviam participado previamente de outro
projeto de pesquisa na UNISUAM, com
caracteristicas de idade, sexo, peso e altura
pareadas as dos pacientes (Tabela 1).

Avaliacoes Realizadas
Peso

A medida da massa corporal total foi feita
em uma balanca (R110, Welmy - Santa Barbara
d’Oeste, Sao Paulo, Brasil) com precisdo de 0,1 kg.
O avaliado foi instruido a manter ambos os pés sobre
a plataforma, sem suporte e com o peso dividido
nos dois membros inferiores?'. Para os que nao
conseguiam ficar em ortostatismo, a medida foi feita
com o avaliado sendo sustentado por uma pessoa
auxiliar e, apds medir apenas o auxiliar, foi feita
subtracdo para identificar o peso do paciente.

Estatura

Em virtude de muitos pacientes ndo
conseguirem permanecer na posicdo de pé, foi
realizada uma estimativa da estatura para todos os
participantes do estudo a partir da aplicacdo da
formula proposta na literatura para dados
brasileiros??: Estatura (cm) = 63,525-3,237*(S)-
0,06904*(A)+1,293*(HS), sendo S = sexo
(masculino = 1; feminino = 2); A = idade (anos) e
HS = semienvergadura (cm, distancia entre o
esterno e a falange distal do dedo médio, passando
a fita métrica paralelamente a clavicula®).

Bioimpedancia Elétrica

A verificacdo da composicao corporal foi feita
através do Analisador de Bioimpedéancia BIA 310e
(Biodynamics, Seattle, Washington, USA). Foram
colocados dois eletrodos na mado e no pé (regido
dorsal). O exame foi realizado em decubito dorsal
e os avaliados receberam recomendagdes pré-teste,
como ndo realizar exercicios, ndo tomar cafeina,
nem se alimentar nas Gltimas quatro horas e urinar
pelo menos 30 minutos antes do teste. Os valores
de resisténcia e reatancia detectados no teste foram
aplicados em uma formula especifica para
criangas!#!5; MM = 2,33 + 0,588*(E?/Z) + 0,211%*
P, sendo MM = massa magra (kg); E = estatura
(cm); Z = impedéancia (Resisténcia?+Reatéancia?)/2
(W); P = peso (kg)'*. Para o calculo do percentual
de gordura, foram aplicadas as seguintes equacoes:
MG = P - MM; e %G = (MG/P)*100, sendo MG =
massa gorda (kg), P = peso (kg), MM = massa
magra (kg), e %G = percentual de gordura (%).

Além dessas variadveis, foram utilizadas
equacldes!! para calcular o indice de massa
corporal (IMC = P/E?), indice de massa magra
(IMM = MM/E?) e indice de massa gorda
(IMG = MG/E?).
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Perimetria

Os perimetros foram medidos utilizando uma
fita métrica (Terrazul, Cambuci, Sdo Paulo, Brasil).
Para medir o abdémen, o individuo foi posicionado
de pé e a fita métrica foi alinhada na altura da
cicatriz umbilical?*. Para medir o quadril, com o
individuo em pé e com os pés unidos, alinhou-se a
fita métrica na regido do quadril, ao nivel da maior
protuberancia posterior, aproximadamente na linha
da sinfise pubica?l. Para os pacientes que ndo
conseguiam ficarem em posicdo ortostatica, as
medidas foram realizadas com auxiliares que
sustentavam o peso do paciente enquanto o
avaliador realizava a medida. Para medir o térax,
bracos ligeiramente abduzidos, foi alinhada a fita
métrica na regido do térax, ao nivel mesoesternal?!.
Para os pacientes que nao conseguiam ficar em
posicdo ortostatica, a medida foi feita com o
individuo sentado, preferencialmente sem encosto.
Foram feitas trés medidas de torax: 1) Padrdo
(Torax): ap6s uma expiragdo normal?!; 2) Inspiragdo
maxima (ToraxInsp): apds uma inspiragdo forcada;
e 3) Expiracdo maxima (ToraxExp): apds uma
expiracdo forcada. A diferenca entre a perimetria
em inspiracdo maxima e aquela em expiracao
maxima foi chamada de expansdo toracica.

Aspectos Eticos

Todos os responsaveis assinaram um termo
de consentimento livre e esclarecido e as criangas
e adolescentes assinaram um termo de
assentimento. O protocolo experimental foi

Tabela 1: Variaveis demograficas, de composicdo

Variaveis/Grupos Grupo I (n = 7)

Semienvergadura (cm) 65,1 (60,3-77,0)
1416 (850-1557)
51 (43-68)

1416,9 (850,5-1559,1)

Resisténcia (W)
Reatancia (W)
Impedancia (W)

MG (kg) 9,3 (5,7-27,7)
IMG (kg/m?) 54 (2,7-11,1)
MM (kg) 20,3 (16,0-26,7)
IMM (kg/m?2) 9,5 (7,1-11,9)
Torax (cm) 64,2 (56,5-79,1)

ToraxInsp (cm) 69,0 (60,3-86,8)
63,5 (56,1-78,1)
3,0 (0,8-4,4)

60,5 (49,9-82,3)

72,0 (60,0-80,6)

ToraxExp (cm)
Expansdo toracica (cm)
Abdémen (cm)

Quadril (cm)
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aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do
Centro Universitario Augusto Motta (CAAE:
0028.0.307.000-11).

Andlise Estatistica

Em virtude do pequeno tamanho amostral,
abordagens ndo paramétricas foram selecionadas
para a analise dos dados. Os dados foram expressos
como mediana (intervalo interquartil). O teste Mann
Whitney U foi utilizado para comparar os grupos,
sendo utilizada a simulacao de Monte Carlo com
10.000 reamostragens para contornar a limitacao
do tamanho amostral. Todas as analises foram
realizadas no programa SPSS versdo 13.0,
considerando um nivel de significancia de 5%.

RESULTADOS

A faixa etaria do Grupo I foi de 9 (7-12) anos,
similar ao Grupo II, com 9 (9-12) anos (P = 0,509).
Os grupos também foram comparaveis quanto ao
peso, estatura e IMC: 29,7 (23,5-60,0) vs. 31,0
(27,8-54,1) kg, P = 0,618; 1,45 (1,40-1,58) vs.
1,55(1,45-1,63) m, P=0,262; e 15,3 (9,8 - 21,3)
vs. 14,0 (12,9 - 18,8) kg/m?, P = 0,905,
respectivamente.

O Grupo I apresentou maior resisténcia,
impedancia e percentual de gordura. Menores
valores de expansdo toracica, massa magra e IMM
também foram identificados, porém os dois Ultimos
sem significancia estatistica (Tabela 1, Figura 1).

corporal e perimetria

Grupo II (n = 7) P-valor*
74,0 (66,0-80,0) 0,171
785 (681-849) 0,005
60 (54-70) 0,267
788,0 (683,6-853,8) 0,008
5,3 (4,6-13,7) 0,320
2,6 (1,9-4,8) 0,169
26,4 (24,2-33,6) 0,055
12,1 (10,9-12,9) 0,055
63,2 (60,5-78,5) 0,624
67,1 (66,0-79,0) 0,757
63,2 (59,5-77,5) 0,624
5,0 (3,9-6,5) 0,049
60,7 (57,0-75,0) 0,945
70,5 (66,0-81,0) 0,811

Dados expressos como mediana (intervalo interquartil). * Teste Mann-Whitney U, com simulagdo de Monte Carlo.
MG = massa gorda; IMG = indice de massa gorda; MM = massa magra; IMM = indice de massa magra;
Torax = perimetria do térax apds uma expiracdo normal; ToraxInsp = perimetria do térax apds uma inspiragdo
forcada; ToraxExp = perimetria do térax apos uma expiracao forcada.
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Figura 1: Box Plot (minimo, 1° quartil, mediana, 3° quartil e maximo) do percentual de gordura dos
Grupos I e II. * p < 0,05 (Teste Mann Whitney U, com simulacdo de Monte Carlo).

DISCUSSAO

O grupo I, composto por pacientes com AME,
apresentou maior adiposidade corporal (maior
impedancia e maior percentual de gordura corporal)
quando comparado ao grupo II. Leroy-Willig e
colaboradores?s, utilizando ressonancia magnética
e técnicas antropométricas para a verificacdo da
composicao corporal em 11 criancas com doencas
neuromusculares, verificaram valor médio de
percentual de gordura de 35,9% (dobras cutaneas),
similar ao valor mediano verificado no presente
estudo (31,2%). Entretanto, esses autores
investigaram somente trés pacientes com AME tipo
II e ndo investigaram a expansdo toracica desses
pacientes.

Nos Estados Unidos'!, também foram
observados maior percentual de gordura e IMG
quando os 25 pacientes com AME tipos I, II e III
foram comparados com valores normativos norte-
americanos para sexo, idade e raga. Outro grupo
de pesquisadores desse mesmo pais mostrou que
21 pacientes com AME tipos II e III possuem maior
nivel de adiposidade do que individuos sem a
doenca, tanto ao comparar a espessura da gordura
subcutanea como ao utilizar a impedancia
(resisténcia, reatancia e angulo de fase) oferecida
a correntes elétricas aplicadas (bioimpedéancia

-4 -

multifrequencial)!3. Ainda nos EUA, a gordura
subcuténea avaliada em 25 pacientes com AME (15
com tipo II e 10 com tipo III) com compasso de
dobras cutaneas se mostrou maior (média de 12,5
mm para tipo II e 8,82 mm para tipo III) em
comparacdo aos valores de individuos que nao
apresentavam a doenca (média de 5,37 mm)?,
corroborando os resultados do presente estudo.

Um estudo realizado no Rio Grande do Norte,
Brasil?” avaliou o percentual de gordura em 25
pacientes com doencas neuromusculares. Em 48%
dos pacientes foram observados valores 6timos,
ficando o restante nas faixas de “baixo” e “muito
baixo”, resultado que ndo corrobora o alto nivel de
adiposidade encontrado no presente estudo. Cabe
ressaltar que os métodos de avaliagdo foram
diferentes (dobras cutdneas vs. bioimpedéancia), e
que o grupo continha pacientes com diversas
doencas neuromusculares, sendo apenas quatro os
com AME.

Em uma atualizacdo recente, Markowitz et
al.? afirmam que pacientes com AME apresentam
massa gorda excessiva em relacdo a sua massa
muscular, mesmo com o IMC normal, corroborando
o encontrado no Grupo I. Esse fato pode sugerir ao
profissional de nutricdo que avalia o paciente com
AME apenas pelo IMC, a prescrever dieta alimentar
com objetivo de aumento de peso®, reforcando ainda
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mais o alto acimulo de gordura nessa populagao.
Tais achados justificam a realizacdo de medidas de
composicdao corporal nesses pacientes. Esse
acumulo de peso ocorre principalmente em
pacientes com AME tipos II, III e IV®, pois os
pacientes do tipo I apresentam complicagdes
bulbares que resultam em reducdo brusca de peso,
decorrente, dentre outros fatores, da dificuldade
de deglutigdo. O processo pelo qual o acumulo de
gordura acontece nessa populagdo ainda ndo esta
elucidado, sendo a troca de midcitos por tecido
conjuntivo e gordura®®* uma hipdtese plausivel na
doenca crbénica mais avancgada.

A massa magra dos pacientes mostrou-se
menor em relagdo ao grupo de escolares, porém
sem significancia estatistica. A menor quantidade
de massa muscular corrobora o quadro clinico de
fraqueza presente nesses pacientes'#®8, Em um
estudo nacional recente?’, foi observado que 90%
dos pacientes avaliados apresentavam deplecao
grave da reserva muscular, corroborando os achados
do presente estudo. O fato de pacientes
apresentarem baixo nivel de atividade fisica (em
virtude da fraqueza e das contraturas) reforgca um
baixo gasto energético, aumentando ainda mais o
risco de obesidade®. A massa gorda aumentada
representa ameaga adicional aos musculos ja
comprometidos pela fraqueza, levando,
possivelmente, a reducdo da fungdo motoral.

Cabe ressaltar que, na formula para o calculo
de massa magra utilizada no presente estudo?'4,
foi utilizado o valor de estatura estimado pela
equacao sugerida por Rabito et al??, em cujo estudo
o coeficiente de determinacao (em relacdo ao
medido) foi de 0,88, um indice considerado de
muito bom a excelente?®, parecendo, assim, uma
boa estratégia para a utilizacdo da férmula mesmo
em pessoas que nNao conseguem permanecer na
posicdo de pé para medir a estatura. H& um
consenso na literatura acerca da dificuldade em
se obter medidas de estatura acuradas em virtude
das contraturas ou inabilidade de permanecer de
pé, sendo sugerido o uso de comprimentos de
alguns segmentos e a semienvergadura, utilizada
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nesse estudo, para estimar a estatura do paciente®.
A envergadura de trés pacientes com AME, em um
estudo anterior?®, apresentou valor médio de 140
cm, bastante similar ao dobro da semienvergadura
média verificada em nosso estudo para os
pacientes (67,87 cm x 2 = 135,74 cm).

Dados de funcao pulmonar (espirometria)
de estudo prévio?® mostram o disturbio restritivo
caracteristico dessa populacdo, resultante da
fraqueza dos musculos respiratorios, da redugdo
da complacéncia pulmonar e da parede toracica.
Menores valores de expansdo toracica para os
pacientes confirmam essa restricdo e mostram
que medidas realizadas com equipamentos
simples, como a fita métrica, podem auxiliar no
acompanhamento da funcdo pulmonar desses
pacientes. Segundo Lima e Lima?3°, utilizar a
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restritiva e a evolugdo da doenca.

Em conclusdo, os pacientes com pacientes
com atrofia muscular espinhal tipo II e III
apresentam maior adiposidade corporal e menor
expansdo toracica quando comparados ao grupo
sem a doenca.
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