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Progressão do desempenho funcional

na Distrofia Muscular de Duchenne:

revisão integrativa

Progression of functional performance in

Duchenne Muscular Dystrophy: integrative review 

Resumo: A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é um distúrbio genético 

que consiste na mais grave e a mais comum das distrofias. As disfunções 

motoras decorrentes da alteração do gene Xp21 surgem nos primeiros anos 

de vida, com evolução progressiva e rápida, que afeta gradualmente a força 

muscular e a capacidade funcional. O presente estudo visou revisar a 

literatura e descrever a progressão da função motora na DMD em tarefas 

funcionais e analisar os principais testes utilizados para mensurar a 

progressão da função motora utilizados nos estudos. Realizou-se uma 

revisão de literatura dos últimos 10 anos (2014 – 2024) nas bases de dados 

PubMed/MEDLINE, SCOPUS e SCIELO utilizando-se os termos "Duchenne 

muscular dystrophy" AND "motor function".  Após filtragem por título, foram 

selecionados 31 estudos, que foram lidos na íntegra.É interessante observar 

que estudos mais antigos utilizaram a medida de função motora (MFM), 

enquanto estudos mais recentes utilizaram a North Star Ambulatory 

Assessment (NSAA). A maioria dos estudos avaliaram deambuladores do 

que cadeirantes e mais estudos avaliaram tarefas envolvendo membros 

inferiores do que membros superiores. O presente estudo descreveu 

muitas estratégias para avaliação da progressão da DMD. A corticoterapia e 

novas terapias genéticas estão mudando a história natural da doença e 

protocolos precisos de avaliação são essenciais para mensuração desses 

efeitos. Testes como NSAA, Teste de Caminhada dos 6 minutos, Teste de 

Caminhada dos 10 metros, Testes cronometrados de função e MFM têm sido 

muito utilizados e se mostram eficientes para avaliação e seguimento dos 

pacientes com DMD. 

Palavras-chave: Avaliação; Distrofia Muscular de Duchenne; Reabilitação.

Abstract: Duchenne muscular dystrophy (DMD) is a genetic 

disorder that is the most serious and common dystrophy. 

Motor dysfunctions resulting from alterations in the Xp21 

gene appear in the first years of life, with progressive and 

rapid evolution, which gradually affects muscle strength and 

functional capacity. The present study aimed to review the 

literature and describe the progression of motor function in 

DMD in functional tasks and analyze the main tests used to 

measure the progression of motor function used in the 

studies. A literature review of the last 10 years (2014 – 2024) 

was carried out in the PubMed/MEDLINE, SCOPUS and 

SCIELO databases using the terms "Duchenne muscular 

dystrophy" AND "motor function".  After filtering by title, 31 

studies were selected, which were read in full. It is 

interesting to note that older studies used the motor 

function measure (MFM), while more recent studies used 

the North Star Ambulatory Assessment (NSAA). Most 

studies evaluated walkers than wheelchair users and more 

studies evaluated tasks involving lower limbs than upper 

limbs. The present study described many strategies for 

assessing DMD progression. Corticosteroid therapy and 

new genetic therapies are changing the natural history of the 

disease and precise assessment protocols are essential for 

measuring these effects. Tests such as NSAA, 6-minute walk 

test, 10-meter walk test, timed function tests and MFM have 

been widely used and have proven to be efficient for 

evaluating and monitoring patients with DMD.

Keywords: Assessment; Duchenne Muscular Dystrophy; 

Rehabilitation.

INTRODUÇÃO

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é 

classificada como um distúrbio genético de caráter 

recessivo, ligada ao cromossomo X, em decorrência 

de alteração do gene localizado no braço curto do 
1 , 2cromossomo X do locus Xp21 . Esse gene é 

responsável por codificar a proteína distrofina, 

fundamental para a manutenção da membrana da 

célula muscular. A ausência ou deficiência desta 

proteína acarreta o desenvolvimento de lesões nas 

fibras musculares, causando uma ruptura na 
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1-4membrana do sarcômero . A DMD manifesta-se 

predominantemente em indivíduos do sexo 

masculino, com incidência de cerca de 1:3500 

nascidos vivos, com prevalência de 1 em 18.000 

homens, sendo considerada a segunda doença 
4,5genética mais comum .

Na maioria dos casos, é possível estabelecer o 

diagnóstico através da história familiar, de achados 

clínicos, laboratoriais e genéticos, e ocasionalmente 

exames eletrofisiológicos ou histológicos. Além disso, 

a biópsia muscular e o estudo do DNA, por meio da 

identificação de uma deleção ou mutação do DNA na 

região Xp21 e dos níveis de enzimas musculares 

esqueléticas, principalmente a creatinoquinase (CK) 

sérica são muito utilizados na caracterização da 
6-8doença . A ausência da distrofina acarreta alta 

incidência de necrose espontânea de fibras 

musculares, seguida de inflamação, regeneração e 
6-8fibrose, culminando em atrofia muscular . A atrofia é 

identificada nos tipos de fibras I, IIa e IIb. Nos fusos 

musculares ocorrem alterações degenerativas, atrofia 

e  desaparec imento de fibras  intrafusa is  e 
9,10espessamento da cápsula do fuso .

Clinicamente, a DMD é caracterizada por fraqueza 

muscular progressiva e irreversível resultando na 
2,11morte precoce . A doença apresenta como sintomas 

iniciais a perda da força muscular bilateral, simétrica e 

num primeiro estágio costuma ser maior nas regiões 
4,12proximais do que distais . O diagnóstico geralmente 

ocorre entre três e sete anos de idade, por atraso no 
13,14  desenvolvimento e dificuldade de deambulação .As 

adaptações biomecânicas e musculares explicam 

como crianças com DMD são capazes de caminhar por 

algum período, com força muscular limitada. A 

fraqueza muscular dos glúteos acarreta inclinação 

anterior da pelve (anteversão), resultando numa 

hiperlordose lombar, geralmente associada a um 

desequilíbrio de forças entre dorsiflexores e flexores 

plantares, que acarreta a adoção de uma marcha 
15,16  digitígrada, ou anserina .A doença evolui, tornando 

a criança incapaz de deambular por volta dos doze 

anos de idade. A diminuição da velocidade da marcha 
12,17e da cadência indicam a progressão da doença . 

Diversas comorbidades podem afetar indivíduos com 

DMD, dentre elas, as cardiomiopatias, a insuficiência 
4,18respiratória e o comprometimento cognitivo .

O aumento da fraqueza muscular e das contraturas 

determina um quadro de limitações dos movimentos. 

A adoção de movimentos compensatórios é uma 

forma de prolongar a realização das atividades 
15motoras funcionais . É comum que crianças menores 

de quatro anos já apresentem estratégias atípicas 

para manter a capacidade funcional de pular com uma 

perna só, erguer a cabeça isoladamente, adotar a 
19postura ortostática a partir da sedestação .

A quantificação, descrição e mensuração do tempo 

necessário para a realização das tarefas funcionais, 

bem como dos movimentos compensatórios 

decorrentes da fraqueza e do encurtamento 

muscular, em atividades funcionais é de grande 

relevância clínica. Atividades funcionais, como, por 

exemplo, sentar-se e levantar-se da cadeira e do chão; 

subir e descer degraus e deambular por 10 metros, 

têm sido utilizadas para a avaliação de meninos 
2 0 - 2 2deambuladores com DMD . A avaliação da 

progressão da DMD permite melhor acurácia na 

tomada de decisão clínica, por exemplo, na ocasião da 

prescrição da cadeira de rodas, quando piora a função 
23-26da marcha.

Neste contexto, o presente estudo teve por objetivos 

revisar a literatura e descrever a avaliação da 

progressão da função motora na DMD em tarefas 

funcionais, como sentar-se e levantar-se da cadeira e 

do chão, realizar trocas posturais, subir e descer 

degraus, caminhar, correr, saltar, alcançar, segurar e 

transportar objetos. Além disso, o estudo visou 

analisar os principais testes empregados para 

mensurar a progressão da função motora.

MATERIAL E MÉTODOS

Foi feita uma revisão de literatura dos últimos 10 anos 

(2014 – 2024) nas bases de dados PUBMED/ MEDLINE, 

SCOPUS e SCIELO.  Foram utilizados os termos 

"Duchenne muscular dystrophy" AND "motor 

function" A pergunta norteadora foi: Como evoluem 

motoramente as pessoas com distrofia muscular de 

Duchenne? Foram incluídos estudos de história 

natural e com intervenções também. Foram excluídos 

estudos que não tinham a evolução motora como foco 

central, estudos que não estivessem publicados em 

inglês e duplicatas.

Foram localizados 163 resultados. Foram eliminados 

os duplicados (n=33) e os que não abordavam o tema 

do presente estudo (n=82).

Na primeira etapa de avaliação, os resultados foram 

filtrados por título, restando 48 selecionados. Na 

segunda etapa de avaliação, os 48 resumos foram 

lidos e foram mantidos 28 estudos, que foram lidos na 

íntegra. Os 20 estudos eliminados não discutiam a 

e v o l u ç ã o  d e  p a c i e n t e s  c o m  D M D ,  o u  n ã o 

apresentavam avaliações padronizadas. Essa etapa foi 

realizada por dois examinadores, que avaliaram cada 

um dos 48 resumos. Foram incluídos mais três 
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estudos, localizados nas referências, que abordavam 

o assunto do presente estudo.

Os dados foram extraídos dos 31 estudos 

( informações gerais ,  método,  resultados e 

conclusões) e são apresentados por meio de tabelas 

descritivas, apresentadas a seguir.

RESULTADOS E DISCUSSÃO

A seguir, apresentamos, por meio de tabelas 

descritivas, objetivo principal e os resultados 

principais de cada um dos estudos incluídos.
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Em relação aos instrumentos de avaliação utilizados 

para a avaliação da função motora, é interessante 

observar que os estudos mais antigos utilizaram a 
49,51 27,28,30MFM,  enquanto estudos mais recentes  

uti l izaram a NSAA. Mais estudos aval iaram 

deambuladores do que cadeirantes. Mais estudos 

avaliaram tarefas envolvendo membros inferiores do 

que membros superiores (quadro 2).

O presente estudo revisou a literatura e descreveu a 

progressão da função motora na DMD em tarefas 

funcionais, como por exemplo, sentar-se e levantar-se 

da cadeira e do chão, realizar trocas posturais, subir e 

descer degraus, caminhar, correr, saltar, alcançar, 

segurar e transportar objetos. Meninos com DMD 

apresentam trajetória heterogênea da função motora, 

o que representa um obstáculo significativo ao 

monitoramento. Ensaios clínicos têm evidenciado a 

necessidade de estudos de história natural, definindo 
34,39,41,48,49,53a progressão da DMD.

Estudos de história natural podem informar as 

características da DMD e os dados desses estudos 

podem ser usados   para planejar e projetar ensaios 

clínicos e como controles externos para estudos de 
27longo prazo . Em estudos comparativos, os efeitos do 

tratamento são normalmente avaliados num 

momento específico. Quando os dados são coletados 

periodicamente, pode ser utilizada uma abordagem 

alternativa e clinicamente significativa para avaliar a 

totalidade dos efeitos do tratamento. Dessa forma, 

esse estudo se justifica, pois, a compreensão da 

evolução clínica-funcional da DMD e dos fatores que 

interferem, ao longo do tempo, na realização de 

atividades funcionais, por meio da análise do tempo 
55-60das atividades funcionais , dos movimentos 

55-60 55-60compensatórios  e da idade , são aspectos 

importantes para auxiliar no planejamento e 

acompanhamento de intervenções e pesquisas 

clínicas com crianças com DMD.

A descrição de movimentos compensatórios pode ser 

útil para a tomada de decisão envolvendo atividades 

clínicas, incluindo locomoção e atividades funcionais 
5 5 - 6 0em geral, de pacientes com DMD.  Escalas 

funcionais são utilizadas para fornecer uma avaliação 
12geral de atividades funcionais específicas . Escalas 

classificatórias, como Vignos e Brooke, permitem o 

estadiamento da doença e abordam atividades 

funcionais que envolvem os membros inferiores e 

superiores que são consideradas como marco no 
4,18processo da evolução da doença . Testes envolvendo 

a medida do tempo de atividades motoras também 

são utilizados para avaliar a evolução da DMD. O Q
u
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tempo é afetado quando ocorre o aumento do 

número de movimentos compensatórios na 

realização das atividades, podendo ser um indicativo 
20da progressão .

A DMD é caracterizada por um aumento inicial na 

função motora seguido por uma fase de platô e 

depois entrando em uma fase de declínio constante. 

Em estudo realizado ao longo de um ano com crianças 

com DMD observou, na avaliação inicial, uma alta 

correlação entre idade, tempo para levantar-se do 

chão e tempo de execução do teste de caminhada de 

seis minutos (Tc6). Foram observadas evoluções 

diferentes das atividades e muitos pacientes 

perderam a capacidade de levantar-se do chão sem 

apoio, mas continuaram a apresentar marcha. O 

tempo necessário para levantar-se do chão pode 

associado ao TC6 e à idade,  como fatores 
23prognósticos da DMD .

Um estudo de coorte com 92 pacientes com DMD 

descreveu que 21 perderam a marcha após 36 meses 

do início do estudo. Trinta e cinco dos 92 pacientes 

tinham menos de 7 anos de idade e 57 tinham 7 anos 

ou mais. No TC6 foi encontrada diferença entre os 

meninos que iniciaram o estudo abaixo ou acima dos 

7  a n o s  d e  i d a d e  a p ó s  2 4  e  3 6  m e s e s  d e 

acompanhamento. Trinta e quatro dos 92 pacientes 

percorriam uma distância abaixo de 350m na 

avaliação inicial. Nenhuma diferença nos valores 

médios do TC6 foi encontrada entre pacientes com ou 

sem esteroides no início do estudo ou após 12, 24 e 36 
24meses .

Em outro estudo, com 96 meninos, o TC6 mostrou um 

declínio geral médio de 215 m (DP 77 m) em 12 meses, 

de 259 m (DP 126 m) em 24 meses e de 104 m (DP 146 

m) em 36 meses, o que foi estatisticamente 

significativo. As alterações foram diferentes em 

grupos com idade basal abaixo ou acima de sete anos. 

Meninos abaixo de sete anos permaneceram na 

média estável, com leve aumento aos 12 meses e aos 

24 meses e diminuição após 36 meses. Meninos 

acima de sete anos apresentaram diminuição de 

cerca de 30 m já após 12 meses de acompanhamento, 

de cerca de 100 m após 24 meses e de cerca de 150 m 

após 36 meses. O TC6 diminuiu mais rapidamente de 

acordo com o valor basal (acima ou abaixo de 350m). 

As alterações foram diferentes de acordo com o 

tratamento com esteroides: meninos que não fizeram 

tratamento tiveram maiores perdas ao longo de 36 
25meses .

Acredita-se que a ausência de distrofina no cérebro 

seja agravada pelos quadros cognitivos presentes na 

DMD. Os desafios cognitivos e motores observados na 

DMD poderiam potencialmente dificultar a execução 
26de tarefas duplas, que são muito comuns no dia a dia . 

O desempenho de sentar-se, levantar-se e caminhar 

por três metros pode ser avaliado pelo Timed Up and 

Go (TUG) nas condições de tarefa única e dupla (motor-

motora, cognitivo-motora). O nível funcional foi 

avaliado por meio da MFM, da escala de Brooke para 

membros superiores e da escala de Vignos. O 

equilíbrio pode ser avaliado por meio do Balance 

Master System e do teste de alcance funcional 

pediátrico (Pediatric Functional Reach Test, PFRT). 

Existe correlação entre desempenho em tarefa dupla, 

mobilidade funcional e equilíbrio em crianças com 

DMD. Pontuações mais baixas na MFM em crianças 

com DMD estão  corre lac ionadas  com p ior 

desempenho no TUG. Os desafios de tarefa dupla em 

indivíduos com DMD têm natureza multifacetada. Essa 

compreensão mais profunda das implicações da 

tarefa dupla é fundamental para as estratégias de 
26reabilitação .

Dentre as tarefas mais avaliadas nos estudos 

revisados está a marcha (tanto em estudos que 

verificam a eficácia de medicamentos, quanto em 

outros tipos de estudo). Como o maior foco foi o 

estudo da marcha, poucos estudos incluíram 

cadeirantes. O teste de caminhada dos 6 minutos 
24-26,31,33,35,39,42,44,45,47,52(TC6) , a North Star Ambulatory 

Assessment, Escala de Avaliação para Deambuladores 
27,28,30,31,33,34,38,42,43,45de North Star (NSAA) , o Timed Function 

T e s t s ,  t e s t e s  d e  f u n ç ã o  c r o n o m e t r a d a 
25,27,28,30,35,37,41,44,47,50(TFT) , a Motor Function Measure, 

32,36,37,39,40,46,49,51,52Medida de Função Motora (MFM)  e o Ten 

Meters Walking Test, teste de caminhada dos 10 
28,31,33,35,37,52metros (TC10)  envolvem avaliação da 

marcha. Levantar-se do chão, levantar-se da cadeira e 

subir degraus estão entre as outras tarefas avaliadas.

O esforço do grupo brasileiro de pesquisa sobre 

recursos de avaliação da funcionalidade na 
15,21,22,55-60 DMD gerou uma escala (FES-DMD) que permite 

a avaliação de atividades de vida diária de forma a 

pontuar todas as compensações posturais e de 

movimento realizadas pelos pacientes, permitindo 

desta forma, uma compreensão detalhada da 

evolução funcional. A FES-DMD sugere a gravação da 

atividade (como sentar e levantar do chão e da cadeira 

ou a caminhada de 10 metros) para posterior análise 

de vídeo, evitando assim a fadiga do paciente e 

promovendo um registro comparável, editável e mais 

fácil de ser pesquisado pelo clínico.

Na ausência de um tratamento curativo para a DMD, a 
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Quadro 2. Instrumentos de avaliação utilizados nos estudos da revisão.

Parâmetro de Avaliação  Instrumento  
Estudos 

Capacidade e  

Independência Funcional  

Teste  de caminhada dos 6 minutos  24 -26, 

31,33,35,39,42,44,45,47,52 

Teste de caminhada dos 10 metros  28,31,33,35,37,52 

Escala de Vignos (EV)  36 

Função Motora  

NSAA  27,28,30,31,33,34,38,42,43,4

5 

Teste de função cronometrada (TFT)  25,27,28,30,35,37,41,44,47,5

0 

Medida de Função Motora (MFM)  32,36,37,39,40,46,49,51,52 

Escala de Brooke (MMSS)  29,36,54 

Função motora grossa (GMFM)  41,50 

Bruininks Oseretsky Test  45 

Força Muscular  

Força por resistência manual (MMT)  48,51 

Dinamometria  36,54 

Função Cardiopulmonar  

Provas de função pulmonar  27,53 

Ecocardiograma  27,53 

Amplitude de Movimento  
Goniometria  29,35,42,48 

Equilíbrio  

Timed Up and Go  36 

Plataforma de força  36 

Qualidade de Vida  

Questionário autoadministrado EuroQoL 5 

Dimension versão de três níveis (EQ-5D-3L) 

 

27 

 
corticoterapia (prednisona, deflazacort) tem sido 

adotada como padrão de tratamento, pois retarda a 

progressão da fraqueza muscular e permite maior 
3 1 , 3 3 , 4 7 , 4 9 , 5 3retenção da mobilidade funcional.  O 

desenvolvimento contínuo de novos agentes 

farmacológicos que visam o defeito genético 

subjacente à DMD oferece esperança de uma 

alteração significativa na progressão da doença; no 

entanto, a comprovação da eficácia terapêutica 

revelou-se um desafio. Alterações na progressão da 

doença secundárias à corticoterapia não estão bem 

descritas, tornando difícil determinar os benefícios de 

n o v o s  a g e n t e s ,  m u i t a s  v e z e s  t o m a d o s 

concomitantemente com corticosteroides. Os 

corticosteroides são eficazes para melhorar a função 

motora em pacientes com DMD, mas não há consenso 

sobre um regime que equilibre eficácia e efeitos 

colaterais.

CONCLUSÃO

O presente estudo descreveu muitas estratégias para 

avaliação da progressão da DMD. A corticoterapia e 

novas terapias genéticas estão mudando a história 

natural da doença e protocolos precisos de avaliação 
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são essenciais para mensuração desses efeitos.

Testes como North Star Ambulatory Assessment, Teste 

de Caminhada dos 6 minutos, Teste de Caminhada 

dos 10 metros, Testes cronometrados de função e 

Medida de Função Motora têm sido muito utilizados e 

se mostram eficientes para avaliação e seguimento 

dos pacientes com DMD. Estudos mais recentes têm 

substituído a Medida de Função Motora pela North 

Star Ambulatory Assessment em protocolos que 

avaliam apenas deambuladores. Escala brasileira está 

disponível para avaliação funcional cinesiológica 

detalhada.
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