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Resumo

Introdugdo: A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é uma desordem genética, caracterizada pela
perda progressiva e irreversivel da musculatura esquelética. Objetivo: Este estudo objetiva correlacionar
a porcentagem e a massa de gordura com a idade em pacientes com DMD. Metodologia: Foram sele-
cionados 68 individuos com idades entre 5 e 20 anos, com diagnéstico molecular de certeza para DMD,
residentes na cidade de Sao Paulo. Todos foram submetidos a mensuragio do peso e altura e também
ao teste de analise de composi¢do corporal com o uso da bioimpedancia, no periodo da manha, todas
no mesmo dia. Resultados e discussdo: Os resultados foram analisados agrupando os individuos em
quartis de idade e mostraram um indice de massa corpéreo (IMC) de 21 + 8 kg/m? Assim, observou-se
que, com a idade e o grau de sedentarismo imposto pela doenc¢a, houve um acimulo de gordura corporal
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e perda de massa magra. Conclusdo: Sio necessarios mais estudos relacionados as caracteristicas nutri-
cionais desses individuos, para que se esclarecam melhor os efeitos da doenga e da alimenta¢iao no ganho
de porcentagem e massa de gordura.

Palavras-chave: Distrofia muscular de Duchenne. Composi¢ao corporal. Idade.

Abstract

Introduction: The Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) is a genetic disorder, characterized by the progressive
and irreversible loss of skeletal muscle. Purpose: This study aims to correlate the percentage and mass of fat to the
age of patients with DMD. Methods: It was selected 68 individuals aged between 5 and 20 years, with molecular
diagnosis of certainty for DMD, residents in the city of Sdo Paulo. All the them were submitted to weight and
height measurement and also to the test of body composition analysis with the use of bioelectrical impedance, in the
morning period, all the same day. Results and discussion: The results were analyzed by grouping individuals
into quartiles of age and showed a body mass index (BMI) of 21 + 8 kg / m?. Thus, it was observed that with the age
and the degree of inactivity imposed by the disease, there was an accumulation of body fat and loss of lean mass.
Conclusion: Further studies related to the nutritional characteristics of these individuals are necessary to clarify
the effects of disease and food in the gain on the percentage of body and mass fat.

Keywords: Duchenne muscular Dystrophy. Body composition. Age.

Introdugao

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) ¢ a segunda desordem genética mais comum em huma-
nos. Constitui um disturbio genético de carater recessivo, com alta taxa de mutagdao, em um gene localizado
no cromossomo Xp21, responsavel por um defeito na membrana muscular que causa auséncia ou diminuigao
da produgcao de distrofina, proteina responsavel, entre outras fun¢oes, pela integridade da membrana basal da
fibra muscular. O quadro clinico da DMD caracteriza-se principalmente pela perda progressiva e irreversivel da
musculatura esquelética, morte celular com a substitui¢ao de células musculares por fibrose e gordura (1, 2, 3).

As manifestagoes clinicas estido presentes desde o nascimento, mas se tornam evidentes entre os 3
e 5 anos de idade. Caracterizam-se por perda progressiva da for¢a muscular, com predilecio pelos musculos
proximais dos membros e pelos musculos flexores do pescogo (4). F comum apresentarem comprometimento
intelectual e terem degeneragao miocardica, que desencadeia insuficiéncia cardfaca direita insidiosa (5).

De acordo com Willing (6), a DMD ¢ uma desordem muscular progressiva, cujo curso pode ser
afetado por graves problemas nutricionais. A obesidade, que pode afetar a vida cotidiana de meninos pré-
adolescentes, muitas vezes ocorre na mesma época que a perda da deambulagao, que pode ocorrer entre 7 ¢
12 anos de idade (7).

Pacientes com DMD aumentam de peso conforme a doenga progride, ndo sendo incomum os
meninos terem maior peso € menor massa muscular que garotos normais da mesma idade (8).

O diagnostico precoce s6 é possivel com o reconhecimento dos sintomas, solicitagao do teste de
triagem dosagem sérica de creatinofosfoquinase e encaminhamento para especialistas capazes de realizarem o
diagndstico definitivo, por meio de analise molecular e/ou biopsia muscular com imuno-histoquimica (9, 10).

Aratjo (11) mostra que ha geralmente ha demora no diagnéstico de DMD, ocasionada pela pouca
importancia dada aos sinais precoces, pela triagem nas condutas, ou pela dificuldade de acesso aos locais onde
o diagnostico correto poderia ser oferecido.

A obesidade é comum na DMD (12-16). Um estudo com nove criangas portadoras de DMD comidade
de 6 a 12 anos mostrou que cerca da metade desenvolveu obesidade, o que constitui sobrecarga ao trabalho
desenvolvido pela musculatura esquelética (17). Segundo Hankard (18), a obesidade pode ser desencadeada
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pelo desequilibrio entre o consumo e o gasto de energia dessas criangas, e acentuada pelo sedentarismo, a
partir do momento que os movimentos da crianca se tornam comprometidos.

Bahareh (19) afirma que os portadores de DMD possuem nutri¢ao inadequada por causa da ausén-
cia de informagdo sobre a quantidade que deve ser consumida de caloria (proteina, carboidrato e gordura),
vitaminas e minerais, e também pela mobilidade prejudicada pela doenca. Estudo realizado pelos autores com
29 pacientes com DMD e 22 pacientes com outras distrofias demonstrou uma correlagao entre massa e forca
muscular e caracteristicas nutricionais desses individuos, associadas principalmente ao desequilibrio entre a
sintese e degradacao de proteina, caracteristico da doenga.

De acordo com Satomura (20), observa-se perda de peso corporal parodoxical em portadores de
DMD a partir dos 13 anos de vida, em fungdo de ativagao simpatica, que resulta no aumento da produgao
de calor no tecido adiposo marrom e, por consequéncia, no aumento do consumo de energia. Esse processo
requer a ampliacdo da ingestao calérica quando se deseja a manutencao do peso corporal, importante na
melhora do progndstico da fun¢ao motora respiratoria.

Um estudo apresentado por Berlit (21), utilizando analise de composi¢ao corporal por meio de
bioimpedancia, com 21 garotos portadores de DMD e 20 normais (grupo controle), encontrou que a massa
de gordura corporal era maior no grupo de DMD (38,8 + 7,1 contra 16,4 + 5,3), enquanto que a massa livre
de gordura diminuiu em comparagao com o controle (46,9 £ 11,6 contra 58,9 * 10,0). Esse estudo concluiu
haver uma correlagao significativa entre gordura corporal e a duragao de vida das criangas portadoras de DMD,
demonstrando que quanto maior a porcentagem de gordura corporal, menor o tempo de vida. Segundo os
autores, porcentagem de gordura corporal pode entdo ser um preditor de sobrecarga e expectativa de vida.

Estudo realizado por McDonald (22) utilizando o método dual energy x-ray absorptionmetry e a técnica de bio-
impedancia, com 46 participantes (12 ndo obesos, 19 obesos e 15 portadores de DMD) com idade entre 6 e 13 anos,
mostrou que a porcentagem de gordura desses portadores nao foi diferente do grupo de obesos e nao obesos normatis.

Eiholzer et al. (23) estudaram a evolucao do crescimento, de forma retrospectiva, e demonstraram
que a pequena estatura ¢ um achado comum na DMD, mesmo no inicio da vida ou em estagios pré-clinicos
da doenca. Demonstraram ainda que mesmo criangas nascidas com peso e altura normais apresentam uma
curva de crescimento que decai lentamente ja no primeiro ano de vida, embora a maturagao éssea fosse nor-
mal. Decorre que, em funcao dos achados dos autores, ¢ possivel classificar o IMC (indice de massa corporal)
dentro da normalidade, caso se desconsidere a idade.

Diante do fato da composi¢ao corporal dos portadores de DMD ser alterada, e esta alteragdo estar
associada a diferentes causas, o estudo desta em populagdes com caracteristicas proprias pode auxiliar na
compreensao da evolugao e na condugao clinica.

Este estudo teve por objetivo descrever a porcentagem e a massa de gordura avaliada por meio de
bioimpedancia, bem como correlacionar estes dados com a idade, em uma amostra brasileira de portadores
de Distrofia Muscular de Duchenne, moradores da cidade de Sao Paulo, Brasil.

Método

Delineamento da pesquisa

Estudo retrospectivo utilizando banco de dados, cuja coleta fora previamente padronizada por meio
de protocolo de avaliagao.

Amostra

Dados relativos a 68 individuos com diagnéstico molecular de certeza para Distrofia Muscular de
Duchenne, com idade minima de 5 anos e maxima de 20, nao cadeirantes, residentes na cidade de Sao Paulo,
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em tratamento fisioterapéutico na Associagao Brasileira de Distrofia Muscular (ABDIM). Os critérios de
exclusiao foram: nao ter Distrofia Muscular de Duchenne comprovada por DNA, auséncia de concordancia
dos pais ou da crianga e ndo seguir as orientacdes dadas para o exame de bioimpedancia, como, por exemplo,
ter tomado café ou comido chocolate. Nao houve perdas na amostra.

Procedimento

Os individuos foram submetidos a medi¢ao de peso e altura no momento da coleta, utilizando
uma balanca (Fillizolla®), e ao teste de anilise de composicio corporal pela porcentagem de gordura por
meio de impedancia (Biodinamics®), durante o periodo da manha, todas no mesmo dia, com a presenga e
consentimento pos-informado dos pais ou responsavel e aceite da crianga apés demonstragao dos procedi-
mentos. Os responsaveis pelos participantes foram orientados verbalmente e por escrito a nao fornecerem
alimentos ou bebidas como alcool, café, chocolate, cha preto ou diuréticos, e fornecer refei¢cdes leves nas
24 horas que precediam o exame. Requisitou-se para nao portarem roupas sintéticas, dando preferéncia as
de algodao. A analise de composi¢ao corporal foi realizada com o objetivo de mensurar a porcentagem e a
massa de gordura corporal.

A técnica de avaliagdo da composi¢do corporal por meio de impedancia elétrica ou bioimpedancia
nao ¢ invasiva, ¢ simples e de rapida aplicagao, utilizando equipamento facil de ser transportado e relativamente
barato. Se realizada em condi¢des padronizadas, fornece dados confiaveis e reproduziveis (24, 25), permitindo
a quantificacio detalhada dos componentes da estrutura corporal (26, 27). E considerado um método seguro
para avaliagio da composi¢ao corporal no acompanhamento clinico dos portadores de DMD (28). Todos os
dados foram coletados por um tnico pesquisador devidamente treinado.

Analise de dados

Para estudo da idade dividiram-se os individuos pesquisados em quartis, obtendo-se grupos com
idades afins. Realizou-se analise estatistica descritiva para as variaveis estudadas.

O percentil de crescimento, o peso, a altura e o IMC (indice de massa corporal) foram com-
parados com padrdes estabelecidos pelo National Center for Health Statistics (NCHS) e CDC Growth
Charts: United States (2000), elaborados para individuos com idade entre 2 e 20 anos. A massa de
gordura encontrada foi comparada com dados publicados por McDonald (22) em um estudo de ava-
liacio da composigdo corporal com 46 individuos participantes, sendo 12 ndo obesos, 19 obesos e 15
portadores de DMD com idade entre 6 e 13 anos, e a porcentagem de gordura foi comparada com os
valores fornecidos por Deurenberg (28) a partir de estudo de 378 meninos e meninas normais, com
idade entre 7 e 20 anos.

Resultados e discussiao

Apbs a divisao dos individuos em quartis, encontrando quatro grupos com idades afins, foi realizada
analise estatistica descritiva para as variaveis estudadas (Tabelal). Os participantes do Grupo 1 (G1), com
idades entre 5 e 8 anos, apresentaram altura de 122 + 7,6 cm, o que ¢ considerado eutrofia (normal) segundo
Krause (25) e a tabela do NCHS. Para esse grupo, verificou-se que a DMD nao interferiu no desenvolvimento
do crescimento, expresso pela altura. O peso dessas criangas foi 22,71 & 5,78 kg e o indice de massa corporea
(IMC) 14 + 0,02 kg/m?, com percentil 46°, considerados normais conforme a literatura. A porcentagem de
gordura desse grupo foide 41,1 £ 20,5% encontrando-se elevada quando comparada com os valores descritos
por Deurenberg (28). A massa de gordura foi de 8,46 + 6,21 kg, compativel com o encontrado no estudo de
McDonald (22), cujos valores apresentados foram de 10,5 * 2,1 kg,
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Tabela 1 - Comparacido dos valores obtidos com traqueias de diferentes didmetros
Desvio-padrio Média
G1 G2 G3 G4
5 a 8 anos 9 a 11 anos 12 a 13 anos 14 a 20 anos

Altura (cm) 122+7,6 130,5+9,3 141,3+13,5 157£10,5 139,2+17
Peso (kg) 22,71%5,78 37,81£11,84 36,83£10,59 57,29£15,59 40,83%+17,44
IMC (P/H? - kg/m?) 14+0,02 2140,2 2140,11 2440,7 2110,8
Porcentagem de gordura 41,1£20,5 52,4111,4 48 4+17,9 49,7+12,3 48,5+15,3
Massa (kg) 8,46+6,21 19,5247,35 17,9549,47 28,48+10,11 19,87+11,04

No Grupo 2 (G2), com participantes com idades entre 9 e 11 anos, a altura foi de 130,5 £ 9,3 cm,
compativel com os valores da normalidade (29). Apresentaram peso de 37,81 = 11,84 kg, considerado acima
da normalidade. Essas criancas apresentaram IMC de 21 + 0,2 kg/m? e percentil de 95°, estando classificadas
como obesas segundo a tabela NCHS. A porcentagem de gordura encontrada foi de 52,4 £ 11,4% e a massa
de gordura, de 19,52 £ 7,35 kg.

Os participantes do Grupo 3 (G3), com idades de 12 e 13 anos, apresentaram altura de 141,3 = 13,5
cm, verificando-se que houve um déficit no crescimento. A porcentagem de gordura foi de 48,4 + 17,9%.

Os participantes do Grupo 4 (G4), com idades entre 14 e 20 anos, apresentaram altura de 157 *
10,5 cm, com déficit no crescimento concordando com Zatz (30). O peso foi de 57,29 + 15,59 kg e IMC 24
+ 0,7 kg/m? com percentil 70° considerados normais conforme NCHS. Encontrou-se aumento na porcen-
tagem de gordura, 49,7 = 12,3%, verificando-se que a porcentagem de gordura nos individuos com DMD ¢é
aumentada. A massa de gordura desse grupo foi de 28,48 = 10,11 kg

Na populacao estudada, podemos afirmar que nas criangas de 5 a 8 anos de idade (grupo 1) a DMD nao
interferiu no crescimento. Isso contradiz os resultados de Eiholzer (23), que mostraram que a pequena estatura
¢ um achado comum na DMD e também nao interferiu no peso dessas criancas. Elas, no entanto, ja iniciavam o
acumulo de gordura caracteristico da doenga, dados compativeis com os achados de Cole (31), que definiu o padrao
de sobrepeso e obesidade em um estudo com 97.876 homens e 94.851 mulheres com idade de zero a 25 anos.

O que nos chamou a aten¢ao nos individuos com idades entre 9 e 11 anos (G2) foi o aumento na
porcentagem de gordura e na massa com quadro de obesidade, provavelmente desencadeada pela diminuigao
da atividade fisica.

Os individuos com idades entre 12 e 13 anos (G3) apresentaram diminuigao no crescimento e peso
adequado para faixa etaria (0 que caracterizava meninos pequenos). A porcentagem e a massa de gordura
também se encontraram acima dos valores normais.

Os participantes com idade entre 14 e 20 anos (G4) também apresentaram uma diminui¢ao no cres-
cimento, peso e IMC compativeis com a idade e aumento na porcentagem e na massa de gordura.

Conclusao
Conforme a idade e o grau de sedentarismo imposto pela doenga, os participantes passaram a acu-

mular gordura corporal. Como esse aumento nao se refletiu no peso, acredita-se que ocorreu perda de massa
magra, especialmente dos tecidos do sistema musculo-esquelético.
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Sugerimos estudos relacionando idade, composi¢ao corporal, dados antropométricos e caracteristicas
nutricionais, que poderao esclarecer melhor a influéncia da doenga e da alimentagao no ganho de porcentagem
e massa de gordura.
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