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RESUMO

Obijetivo: Avaliar o gasto energético na marcha em pacientes com
mucopolissacaridose, utilizando uma metodologia simples e aplicavel
ao ambiente clinico. Métodos: Realizou-se estudo transversal compa-
rando-se 0 gasto energético da marcha de 19 pacientes portadores
de mucopolissacaridose (Grupo MPS) com 19 individuos assinto-
maéticos da comunidade (Grupo Comparagao). O gasto energético
foi mensurado em Cal por um reldgio da marca Polar (modelo FT7)
durante uma caminhada de 50 metros. Foram também avaliados
idade, peso, altura, IMC, frequéncia cardiaca inicial, frequéncia cardi-
aca final, e tempo de marcha. Resultados: O Grupo MPS teve gasto
energético na marcha de 2,84 Cal(+1,01), versus 1,42 Cal(=0,51),
sendo 100% maior que o Grupo Comparagao; também em relacao
ao Grupo Comparagéo, o Grupo MPS teve frequéncia cardiaca inicial
22% maior, frequéncia cardiaca final 13% e tempo da caminhada 25%
maiores. Conclusdes: O gasto energético na marcha de pacientes
com mucopolissacaridose é duas vezes mais alto em comparagao
com individuos assintométicos e a metodologia usada para avaliacao
mostrou-se alternativa eficiente para o ambiente clinico convencional.
Nivel de Evidencia Ill, Estudo Transversal Comparativo.

Descritores: Mucopolissacaridose |. Avaliagdo. Marcha.

ABSTRACT

Objective: The aim of this study is to evaluate energy expendi-
ture during gait in patients with mucopolysaccharidosis using a
simple methodology applicable to the clinical setting. Methods:
A cross-sectional study was carried out comparing energy ex-
penditure during gait in 19 patients with mucopolysaccharidosis
(MPS Group) with 19 control individuals from the community
(Comparison Group). Energy expenditure was measured in calo-
ries using a Polar telemetric watch (model FT7) in a 50-meters
walking. Variables such as age, weight, height, BMI, initial hart
rate, final hart rate, and gait time were recorded. Results: MPS
Group showed an expenditure during gait of 2.84 Cal (= 1.01)
versus 1.42 Cal (£ 0.57), being 100% higher than the Com-
parison Group, MPS Group had also increased initial hart rate
(22% higher), final hart rate (13% higher), and time waking (13%
faster). Conclusions: Energy expenditure during gait in MPS
patients was twice higher compared to control individuals and
the methodology for evaluation proved an efficient alternative
to conventional clinical setting. Evidence Level Ill, Cross-
sectional Comparative Study.
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INTRODUGAO

As mucopolissacaridoses (MPS) sdo um grupo heterogéneo de
doengas de deposito lisossomal que se caracterizam por acimulo
intracelular de glicosaminoglicanas ou GAGs, determinando lesao
e disfungéo de variados graus em multiplos 6rgaos e sistemas, de
forma progressiva e letal.!

O acometimento do sistema musculoesquelético ou “disostose
multipla” € um ponto comum em todas as MPS.'? Este acometi-
mento é caracterizado por deformidades osteoarticulares (cifose,

escoliose, joelho valgo, pé equino), rigidez articular com perda

de amplitude de movimentos (ADM) e acometimento do neurénio
motor superior (mielopatia, hipertonia e espasticidade).!?

A progressao das manifestagdes motora, tais como capacidade de
marcha e deambulagéo, sedestragéo e independéncia funcional
para as atividades da vida diéria, tem relagdo direta com a gravi-
dade clinica geral da doenca.'®

O gasto energético na marcha obtido por calorimetria indireta € o
padréao ouro para avaliagao da eficiéncia do aparelho locomotor e
poderia ser utilizado para avaliar o grau de acometimento do siste-
ma musculoesquelético de pacientes com MPS, entretanto, devido
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a suas caracteristicas, s6 pode ser realizado em laboratérios de
testes metabdlicos.* Por este motivo, metodologias alternativas
mais simples foram propostas para fornecer estimativas de gasto
energético, sendo que as mais difundidas sdo baseadas na taxa
cardiaca.>”’

A medida da estimativa do gasto energético na marcha por me-
todologia objetiva, simples e aplicavel ao ambiente clinico pode
fornecer um indicador confiavel para avaliagéo da capacidade de
marcha, do acometimento motor e, consequentemente, da gra-
vidade clinica em individuos com MPS. O objetivo deste estudo
¢ avaliar o gasto energético na marcha em pacientes com muco-
polissacaridose, utilizando uma metodologia simples e aplicavel
ao ambiente clinico.

PACIENTES E METODOS

Realizou-se estudo transversal comparativo do gasto energético
da marcha de pacientes portadores de mucopolissacaridose em
relagdo a individuos assintomaticos da comunidade. O estudo foi
aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa intitucional; todos os
pacientes ou seus responsaveis foram informados de riscos e be-
neficios do estudo e assinaram Consentimento Livre e Esclarecido.
O grupo MPS foi composto por 19 pacientes portadores de muco-
polissacaridose regularmente matriculados no Servico de Genética
Médica do HUPES-UFBA. Por se tratar de uma doenga rara, todos
0s pacientes em tratamento na unidade foram arrolados no estudo
sem a necessidade de calculo do tamanho amostral. Outros 19
individuos originario da comunidade (igreja evangélica da comu-
nidade do bairro de Plataforma — Salvador/BA), com idades seme-
lhantes aos pacientes MPS, que foram avaliados por questionério
de saulde e considerados como saudaveis, foram selecionados
para a composicao do Grupo Comparacao.

Nos dois grupos foram colhidos dados sécio-demogréficos de for-
ma padronizada, que constou das variaveis idade, género, peso,
altura e IMC (indice de massa corpérea). No grupo de pacientes
com MPS foram ainda colhidos dados a respeito da doenga, tais
como tipo clinico de MPS, capacidade para atividades da vida
diaria e marcha, e quadro clinico atual.

O consumo energético na marcha foi avaliado durante a realizagao
de uma caminhada de 50 metros. Este tipo de método é comu-
mente preconizado para avaliagdo do custo calérico em atividades
tidas com subméaximas, nas quais a tarefa realizada é semelhante
ou inferior as tarefas exigidas nas atividades da vida diaria.*8
Todos os individuos dos dois grupos foram inicialmente orienta-
dos a respeito da realizagao do teste e realizaram uma simulagao
prévia para garantir que houve entendimento completo da tarefa.
Depois disto, cada individuo foi orientado a permanecer sentado,
em descanso, por um periodo minimo de cinco minutos antes
da realizagdo do teste real. Apds o periodo de descanso, cada
individuo foi solicitado a caminhar no plano, da forma e velocidade
mais confortaveis que desejasse por distancia de 50 metros, ndo
sendo permitida a corrida.

Para efeito de célculo do gasto energético durante a marcha, re-
gistrou-se diretamente a frequéncia cardiaca inicial (imediatamente
apos o repouso), frequéncia cardiaca ao final da caminhada, e
tempo total da tarefa. Estes dados foram coletados pelo relégio
telemétrico digital da marca Polar (modelo FT7). A estimativa do
gasto energético na macha em Cal também foi fornecida pelo
telemétrico FT7, de acordo com os parémetros estabelecidos pelo
software do fabricante, baseado na taxa cardiaca e em parametros
antropométricos.*

Os dados obtidos dos dois grupos foram distribuidos em tabelas
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por frequéncia para variaveis discretas ou em média e desvio padréo
para variaveis continuas. A comparacao entre os grupos foi realizada
pelo teste t de Student para variaveis continuas, ou qui-quadrado
guando as variaveis eram discretas. O nivel de 0,05 foi adotado como
critério de significancia estatistica em todos os testes.

RESULTADOS

Todos os individuos dos dois grupos entenderam as orientagoes e
foram capazes de realizar tanto o pré-teste de simulagéo quanto o
teste real sem qualquer dificuldade. Mesmo no grupo de pacien-
tes com MPS n&o houve qualquer dificuldade para marcha com
velocidade confortavel e esponténea. O teste de caminhada de
50 metros para obtencéo do gasto energético mostrou-se de f4cil
execugao e eficiente da maneira realizada. Deste modo, os dados
foram colhidos sem dificuldade e o teste realizado de forma ideal.
Os dados referentes ao Grupo MPS estdo na Tabela 1; os dados
referentes ao Grupo Comparagéo sao apresentados na Tabela 2;
na Tabela 3 estdo apresentadas as comparacgoes entre médias e
desvios-padrdes nos dois grupos, com os respectivos valores de p.
Os dados obtidos demonstram que os dois grupos foram seme-
lhantes de acordo com a média de idade, género e com IMC: este
fato valida o Grupo Comparacgéo para a realizacéo do estudo. Em
todas as outras variaveis os dois grupos se mostraram diferentes
estatisticamente. Em relacdo ao Grupo Comparagéo, o Grupo
MPS teve gasto energético na marcha 100% maior, frequéncia
cardiaca inicial 22% maior, frequéncia cardiaca final 13% e tempo
da caminhada 25% maior.

Tabela 1. Distribuigao das varidveis no grupo de pacientes com mucopo-
lissacaridose (Grupo MPS).

Pacientes| 20| (0o | A e | POl Fe e | T | el
1 19 41 1,33 |23,18 75 108 50 2
2 | 22|33 |115a95) 76 | 135 | 52 | 3
3 |2t |56 153|392 8 [ w0 | e |2
4 | 16 325|133 [1837] 116 | 118 | s | 3
5 | 15 |31 137 |1652] 108 | 113 | 85 | 4
6 | 13|43 (135|235 & | 100 | 49 | 2
7 | 10 [244] 122 [1639) 115 | 123 | 38 | 2
8 | 14 167|101 |1637] 110 | 128 | 60 | 2
o | 11 ] 1509|1811 119 | 130 | s | 4
10 | 15 |385] 137 [2051] 94 | 114 | 55 | 2
11 | 12 [213] 096 [2311] 100 | 149 | 79 [ 3
12 | 10 | 23| 106 [047] 104 | 127 | 75 | 2
13 | 2 | 15|097 1594 156 | 163 | 63 | 5
4 | 7 |28 |118f011] 90 | 122 | 58 | 3
5 | 3 | 15|09 (1772 118 | 125 | 63 | 2
6 | 4 | 1409 [1728) 140 | 164 | 98 | 5
17 | 3 | 14 |094 (1584 118 | 13 | 6 | 3
8 | 9 |30 13 [1775] 115 | 127 | 83 | 3
19 | 9 | 18| 111 [1461 120 | 128 | 58 | 2

IMC - indice de massa corpérea; FC — frequéncia cardiaca; PCI — indice de custo fisiolégico; bpm —
batimentos por minuto; Cal - calorias.
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Tabela 2. Distribuicao das variaveis no grupo de individuos saudaveis (Grupo Comparagao).

Pacientes Idade Peso Altura IMC FC inicial FC final Tempo Cal
(anos) (Kg) (m) (bpm) (bpm) (s)
1 11 50 1,63 21,36 93 117 50 1
2 19 70 1,72 23,66 72 89 49 1
3 9 48 1,1 39,67 89 125 46 2
4 8 52 1,42 25,79 83 122 52 2
5 10 39 1,35 21,40 83 122 49 2
6 16 45 1,6 17,58 83 103 51 1
7 12 39 1,52 16,88 96 112 43 1
8 7 32 0,9 39,51 94 107 51 2
9 10 32 1,47 14,81 98 125 55 1
10 18 66 1,68 23,38 75 88 49 1
11 10 27 1,4 13,78 92 116 48 2
12 11 40 1,4 20,41 88 118 51 2
13 8 33 1,29 19,83 92 119 47 1
14 9 40 1,28 24,41 90 119 49 1
15 11 45 1,52 19,48 90 103 48 1
16 12 47 1,55 19,56 83 112 51 2
17 11 36 1,48 16,44 88 113 52 1
18 10 33 1,42 16,37 99 116 50 2
19 17 65 1,66 23,59 82 96 49 1

IMC - indice de massa corpérea; FC - frequéncia cardiaca em bpm; PCI — indice de custo fisioldgico; bpm — batimentos por minuto; Cal — calorias.

Tabela 3. Distribuicao das variaveis nos dois Grupos de individuos.

Variaveis Grupo MPS | Grupo Comparacéo P
Idade (anos) 11,32( 5,95) 11,53( 3,47) 0,895
Género 0,313
Masculino 10 14
Feminino 5
Peso (Kg) 26,81( 11,85) 44,16( 12,23) 0,000
Altura (m) 1,15( 0,20) 1,44( 0,20) 0,000
IMC 19,20( 3,21) 21,99( 7,05) 0,125
FC inicial (bpm) 107,53( 21,32) 87,89( 7,26) 0,000
FC final (bpm) 126,68( 18,79) 111,68( 11,25) 0,005
Tempo do teste (s) 61,84( 13,74) 49,47( 2,57) 0,000
Gasto energético (Cal) 2,84( 1,01) 1,42( 0,51) 0,000

IMC - indice de massa corpoérea; FC - frequéncia cardiaca; PCI - indice de custo fisiologico;
bpm - batimentos por minuto; Cal — calorias.

DISCUSSAO

No presente estudo, portadores de mucopolissacaridoses tive-
ram gasto energético na marcha de 2,84 Cal, enquanto o Grupo
Controle atingiu 1,42 Cal. Este gasto representou consumo ener-
gético significativamente maior e duas vezes superior ao gasto
dos individuos controles para a mesma tarefa. Os pacientes com
MPS néo diferiram significativamente dos individuos controles com
relagdo a idade, género e IMC, embora tenham diferido quanto
a altura e peso.

Durante a marcha, os pacientes com MPS apresentaram frequéncia
cardiaca inicial e final superior aos controles e também um tempo

maior para realizar a caminhada de 50 metros, em comparagao aos
controles. Estes dados indicam que a taxa cardiaca dos portadores
de MPS é maior mesmo na avaliagado basal, o que influenciou o
desempenho; também o aumento do tempo da marcha revela maior
dificuldade destes individuos em realizarem a tarefa.

Por ser uma doenga multissitémica, a MPS apresenta tanto aco-
metimento do aparelho locomotor quanto cardiopulmonar. Estes
pacientes, portanto, teriam dificuldade para a deambulacéo as-
sociada a capacidade vital e funcional diminuidas. A frequéncia
cardiaca basal aumentada reflete claramente a capacidade car-
diopulmonar (vital) diminuida, enquanto que o tempo maior na
marcha reflete a limitagdo motora.

A relagado do gasto energético durante a marcha com a integri-
dade do sistema locomotor, com a capacidade funcional global
e com a eficiéncia para realizagdo de atividades da vida diaria
esta definida na literatura.® Estudos envolvendo gasto energético
na marcha vém sendo utilizados por diversos autores com fina-
lidade de mensurar gravidade de quadros clinicos e respostas a
tratamentos, especialmente em doengas que acometem o sistema
cardiorrespiratério.

Os pacientes com MPS apresentam um quadro musculoesque-
lético caracterizado por rigidez e deformidades articulares que
incapacitam e dificultam a marcha normal. Este fato por si ja seria
capaz de justificar maior custo caldrico na marcha.'? Entretan-
to, além das deformidades osteoarticulares, os pacientes com
MPS apresentam importantes complicacdes clinicas sistémicas
tais como obstrugcdo das vias aéreas superiores, hepatoesple-
nomegalia, doenca cardiopulmonar, hidrocefalia e compressao
medular.'?'® Estas comorbidades diminuem a capacidade vital,
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aumentando ainda mais o consumo energético basal e o conse-
quente dispéndio caldrico nas atividades fisicas de vida diaria.™
A energia gasta na marcha, portanto, representa um indicador
da eficiéncia fisiologica motora e clinica global nestes pacientes.
Esta hipdtese esté apoiada em resultados de estudos clinicos que
avaliaram melhora no tratamento da MPS com o uso de terapia
de reposigéo enzimatica. Nestes estudos a capacidade motora e
funcional dos pacientes foi avaliada pelo teste da caminhada de
seis ou 12 minutos, no qual se avalia a distancia que o paciente é
capaz de andar nestes respectivos tempos. Baseado neste teste,
foi possivel confirmar que o desempenho de pacientes com mu-
copolissacaridose teve relagdo direta com a gravidade do acome-
timento e que o tratamento era capaz de melhorar o desempenho
deste teste & medida que havia melhora clinica.'>'®

Embora o teste da caminhada de 12 (ou seis minutos) seja um
bom método para avaliagao do aparelho cardiorrespiratério e apre-
sente boa correlagdo (r=0,73) com o consumo de oxigénio em
pacientes pneumopatas, '® este teste apresenta algumas limitagoes
para utilizac&o em pacientes com mucopolissacaridoses. Sua exe-
cugao ¢ dificil para pacientes e examinadores; muitos pacientes
também n&o suportam uma carga de exercicio por periodo igual
ou maior que 6 minutos;' o teste tem o potencial de desencadear
transtornos cardiopulmonares durante sua execugao, especial-
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