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DESEMPENHO COGNITIVO ATRAVES DO MINI-
EXAME DO ESTADO MENTAL NA DISTROFIA
MUSCULAR DE DUCHENNE

COGNITIVE PERFORMANCE BY MINI MENTAL STATE EXAMINATION IN

DUCHENNE MUSCULAR DYSTROPHY

FiGvia Nardes', Alexandra Prufer de Queiroz Campos Aradjo?, Mdarcia Ribeiro Gongalves?

RESUMO

Objetivo: A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é frequentemen-
te associada a deficiéncia intelectual (DI) e ao prejuizo de funcdes
superiores como leitura, raciocinio, l6gica, e meméria. O objetivo do
estudo foi avaliar o desempenho cognitivo de pacientes com DMD
através do Mini-Exame do Estado Mental (MEEM), um teste simples
e rapido, usado como primeiro rastreio intelectual, principalmente
quando baterias psicométricas complexas, dependentes de psicélo-
gos especializados, ndo estdo disponiveis.

Método: Foi realizado um estudo observacional de trinta e quatro
meninos com DMD, com idades entre 8 e 22 anos, separados em dois
grupos de acordo com a presenca de DI moderada-grave, conforme
a definicdo clinica do funcionamento adaptativo do Manual Estatis-
tico e Diagnostico de Desordens Mentais 5° edicdo (DSM-5). Foram
avaliados a pontuacao no MEEM, marcos do desenvolvimento, inde-
pendéncia nas atividades de vida cotidiana e capacidade de alfabe-
tizacdo.

Resultados: Os marcos motores e de linguagem estavam atrasados
(16 meses), e a média no MEEM foi 21, ponto de corte mais baixo do
que verificado em pares da mesma idade. O grupo com DI modera-
da-grave apresentou uma média de 12 no MEEM, e os subtestes de
orientacdo, atencdo e calculo e linguagem foram os que demonstra-
ram piores desempenhos. O ponto de corte de maior acuracia para
distinguir DI moderada-grave nos pacientes com DMD foi 21.
Conclusdo: O MEEM apresentou adequada sensibilidade (100%) e es-
pecificidade (90%) para o ponto de corte de 21, revelando-se um bom
método de triagem cognitiva para DI moderada-grave na DMD.

Palavras-chave: inteligéncia, distrofia muscular de Duchenne, defi-
ciéncia intelectual, e mini-exame do estado mental

ABSTRACT

Background: Duchenne muscular dystrophy (DMD) is often asso-
ciated with intellectual disability (ID) and with impairment of higher
mental functions as reading, learning, logical thinking and memory.
The goal of this study was evaluate the cognitive performance of
DMD patients by Mini-Mental State Examination (MMSE), first bed-
side screening test, widely used in pediatrics, when neuropsycholo-
gic batteries, dependent on specialized psychologists, are not easily
available in public health system.

Methods: An observational study of thirty-four boys with DMD, aged
8-22 years, was performed, spliting this group into two sub-groups,
according to the presence of moderate-severe, defined by Diagnostic
and Statistical Manual of Mental Disorders (DSM-5) adaptative func-
tioning clinical criteria. The MMSE scores, developmental milestones,
independence in daily life activities and literacy skills were evaluated.
Results: Motor and language milestones were reached with 16 mon-
ths, later than usual and mean on MMSE was 21, lower than in heal-
thy pairs. In assessment by groups, patients with moderate-severe
intellectual disability presented a performance in total MMSE (12) and
orientation, attention/calculation and language MMSE subtests lower
than patients without ID. The most accurate cutoff value on MMSE
to distinguish moderate-severe intellectual disability in DMD patients
was 21.

Conclusion: This study has shown adequate sensitivity and specificity
of the MMSE for detection of moderate-severe intellectual disability,
with almost 100% sensitivity and 90% specificity for cutoff values of
21 points in DMD.

Keywords: intelligence, duchenne muscular dystrophy, intellectual
disability, mini-mental state examination
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INTRODUGAO

A distrofia muscular de Duchenne (DMD) ¢ a
doenga muscular hereditaria mais frequente da infancia,
com uma incidéncia estimada de 1 em 3.500 meninos'.
Uma revisao sistematica populacional mais recente encon-
trou uma prevaléncia de 4.78 e incidéncia de 10.71 a 27.78
por 100.000 meninos, respectivamente®. Trata-se de uma
desordem de origem genética, ligada ao X, caracterizada
pela degeneracdo muscular progressiva em todos os meni-
nos, e deficiéncia cognitiva ndo-progressiva em apenas um
percentual deles. As mutagdes ocorrem no gene dmd, as
quais afetam a expressao da proteina distrofina (Dp 427)°.
Foi demonstrado que sua auséncia em estruturas cerebrais
como hipocampo, neocodrtex, cerebelo e amigdala tem sido
associada a problemas de aprendizado e memoria*. O coe-
ficiente de inteligéncia neste grupo de pacientes encontra-
-se cerca de um desvio-padrdo abaixo da média para os
pares de mesma idade, embora haja aumento da pontuacao
ao longo da idade. Também foi verificado aumento de ris-
co de autismo (3,1%), déficit de atenc@o e hiperatividade
(11,7%) e transtorno obscessivo-compulsivo nesta doenca.
A deficiéncia intelectual (DI) tem sido reportada em apro-
ximadamente um tergo (34.8%) dos pacientes com DMD>”,

Estdo disponiveis diversas baterias neuropsico-
logicas para quantificacdo das fungdes corticais superio-
res, permitindo a avaliagdo precisa de desvios de desen-
volvimento e inteligéncia na infancia. Entretanto, essas
testagens requerem qualificagdo profissional, treinamento
especifico e longos periodos de administragdo. Nardes e
colaboradores em revisdo sobre a deficiéncia intelectual na
DMD descreveram diferentes métodos de avaliagdo cogni-
tiva, como escala de Standford-Binet, Wechsler, matrizes
de Raven, dentre outras no periodo de 1969-2009'°. Contu-
do, nenhum estudo até o momento prop0s-se a avaliar o de-
sempenho cognitivo da DMD através de testes de triagem
simples e aplicaveis durante a consulta neuropediatrica. O
Mini-Exame do Estado Mental (MEEM)!! ¢ uma avalia¢ao
facil, rapida e confidvel das fun¢des mentais, administra-
vel em 5 minutos durante o atendimento ao paciente. O
MEEM baseia-se em perguntas sobre orientacdo no tempo
e espago (0-10 pontos), memoria de registro (0-3 pontos),
atencdo e calculo (0-5 pontos), memoéria de evocagao (0-3
pontos) e linguagem (0-9 pontos), possibilitando um es-
core final de 0 a 30 pontos. A educagdo formal parece nao
exercer um importante efeito de confundimento sobre a
linguagem, memoria de registro ¢ memoria de evocagao,

itens pertencentes ao MEEM 2. Na infancia, os resultados

6

no MEEM ultrapassam 24 pontos geralmente apos 6 anos
de idade e atingem um plato aos 10 anos, sendo este o pon-
to de corte habitualmente usado em adultos com prejuizo
cognitivo'. Ja foi verificado que 0o MEEM tem correlagao
estatistica com o WISC-III (Wechsler Intelligence Scale
for children — III), e que portanto, pode ser utilizado como
ferramenta de triagem para detecgdo de dificuldades de
aprendizagem e problemas psicossociais'.

A partir da quinta edigdo do Manual Diagnostico e
Estatistico de Desordens Mentais (DSM-5), a gravidade da
DI (leve, moderada, grave e profunda) passou a ser defini-
da sob critérios clinicos, baseados nas fun¢des adaptativas
(critério B) dos dominios conceitual/académico, social e
pratico. Os quocientes de inteligéncia (QI), obtidos a partir
de testes psicométricos validos e culturalmente apropria-
dos, sdo importantes na avaliacdo das fungdes intelectuais
(critério A) tais como raciocinio, solucdo de problemas,
planejamento, pensamento abstrato, julgamento, apren-
dizado académico e aprendizado a partir da experiéncia.
Portanto, a partir desta edi¢@o a gravidade da DI baseou-se
no funcionamento adaptativo, pois julgou-se que a capaci-
dade de soluc¢ao de problemas do cotidiano e habilidades
praticas sao mais fidedignas para mensuragdo do impacto
na qualidade de vida *.

Assim, desenhou-se um estudo com o objetivo de
verificar o desempenho do MEEM em meninos com DMD
e verificar como se comporta sua pontuagdo em dois gru-
pos, sendo um com deficiéncia intelectual moderada-grave
e o outro sem, definida pelos critérios clinicos adaptativos
do DSM-5.

METODOS

Foi realizado um estudo transversal, observacio-
nal e descritivo de 34 meninos com DMD por técnica de
amostragem por conveniéncia, regularmente acompanha-
dos no ambulatério de neuropediatria do Instituto de Pue-
ricultura e Pediatria Martagdo Gesteira (IPPMG) da Uni-
versidade Federal do Rio de Janeiro (UFRJ), durante um
periodo de 8 meses, apos aceite de termo de consentimen-
to livre e esclarecido e termo de assentimento. O estudo
foi aprovado pelo comité de ética e pesquisa do IPPMG
(CAAE: 43450415.0.0000.5264) e nao houve suporte fi-
nanceiro externo de apoio a pesquisa. Os critérios de in-
clusdo foram: i) confirmacdo da DMD foi realizada através
de testes genéticos por técnicas de PCR (polimerase chain
reaction), MLPA (multiplex ligation-dependent probe am-

plification), sequenciamento exdmico ou bidpsia muscular
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com técnica de imunohistoquimica; ii) idade acima de 8
anos; iii) no minimo 3 anos de escolaridade formal. Os
critérios de exclusdo foram: i) mutismo seletivo; ii) even-
to hipoxico-isquémico pré, peri ou pds-natal, historia de
hiperbilirrubinemia neonatal, hipotireoidismo neonatal,
neonatos pequenos para a idade gestacional ou com cresci-
mento intrauterino restrito ¢ histdria gestacional de abuso
de alcool, drogas e medicagdes teratogénicas que possam
ter afetado as fungdes corticais superiores; iii) paciente em
uso de ventilagdo mecanica invasiva ou ndo-invasiva com
incapacidade de falar, e portanto incapaz de responder as
perguntas orais do MEEM,; iv) incapacidade de flexionar
dedos e punho para escrita, impossibilitando a realiza¢ao
dos itens escritos do MEEM; v) depressao ou disturbio do
humor grave, os quais pudessem mascarar as respostas no
MEEM.

Dos trinta e quatro pacientes da amostra, apenas
30 puderam entrar no estudo de acordo com os critérios de
inclusdo e exclusdo pré-determinados. Um paciente estava
em ventilagdo mecanica ndo-invasiva diurna e 3 pacientes
apresentavam-se em fase 5 da doenga com forga grau 1
em flexores os dedos, impossibilitando a escrita. Os pa-
cientes foram avaliados durante suas consultas regulares
no ambulatdrio durante um periodo de oito meses ¢ as ida-
des variaram de 8 a 22 anos. A presenca de DI moderada-
-grave foi definida prospectiva e retrospectivamente pelo
pesquisador principal durante a consulta médica e teve
como critérios diagnosticos padrdo-ouro os pardmetros
académicos, sociais e praticos do funcionamento adapta-
tivo do DSM-5', a saber: 1) lentificacdo para aquisi¢do de
linguagem e conceitos pré-académicos na fase pré-escolar;
2) dificuldades marcantes na leitura, escrita, aritmética e
compreensao de ideias abstratas como tempo e dinheiro na
fase escolar; 3) desempenho social com os pares inferior
ao esperado para a idade cronologica; e 4) necessidade de
auxilio em atividades de vida diaria (alimentar-se, vestir-
-se, despir-se e higienizar-se) aos 5 anos. A necessidade de
auxilio para as atividades de vida diaria (AVD) foi verifi-
cada aos 5 anos e ndo no final da fase escolar e adolescén-
cia porque a fraqueza muscular tipica da doenga de base
pode limitar tais capacidades em fases mais avancadas, e
com isso, pretendeu-se afastar um viés de confundimen-
to. Ademais, optou-se pela categoria de pacientes com DI
moderada-grave ao invés de DI leve justamente porque os
critérios clinicos que permitem a identificagdo da primeira
serem mais objetivos, € por isso, menos passiveis de erros

de selegdo. Outras variaveis coletadas retrospectivamente
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a partir dos registros em prontuarios médicos foram idade
das primeiras palavras, idade da marcha, idade da perda da
marcha, alfabetizagdo aos 8 anos, escolaridade >= 4 anos e
capacidade de realizar de forma independente as atividade
de vida diaria aos 5 anos. O MEEM foi aplicado prospec-
tivamente durante o trancorrer do exame fisico. Toda ava-
liagdo clinica ¢ administragdo do teste foram feitas pelo
mesmo pesquisador médico.

Testes quantitativos iniciais como o MEEM, com
a finalidade de triagem intelectual, ndo substituem os testes
psicométricos, necessarios para avaliacdo acurada das fun-
cdes corticais superiores. Contudo, podem ser uteis para
antecipacao de problemas de alfabetizagdo e otimizagdo
da identificacdo de pacientes que necessitardo de estudos
neuropsicologicos mais detalhados no seguimento clinico.
Nesta etapa da pesquisa ndo foi realizada a comparacgao
estatistica das pontuagdes do MEEM com nenhum teste
neuropsicoldgico quantitativo, pois o objetivo inicial foi
apenas observar o desempenho do teste de triagem em dois
grupos distintos de pacientes com DMD, aqueles com ¢
sem DI moderada-grave.

De acordo com a definicdo clinica do funciona-
mento adaptativo do DSM-5", os pacientes foram dividi-
dos em dois grupos, conforme a presenca ou auséncia de
DI moderada-grave, com intuito de justamente separar os
pacientes com maiores deficiéncias cognitivas. As varia-
veis numéricas (idade cronolédgica, pontuagdo no MEEM e
seus subtestes, idade da marcha sem apoio, idade das pri-
meiras palavras e idade da perda da marcha) e categoricas
(pacientes nao-ambulantes, capacidade de alfabetizagdo
aos 8§ anos, escolaridade >= 4 anos e independéncia nas
atividades de vida diaria aos 5 anos) foram organizadas em
planilhas do programa Microsoft® Excel® for Mac 2011
Versao 14.7.2. Optou-se por ndo estratificar a pontuacao
do MEEM por faixa etaria uma vez que estudos prévios!>!4
j& demonstraram que a partir de 6 anos a pontuacdo ja
alcanga 24/30, antingindo um platd aos 10 anos a seme-
lhanga das pontuagdes normais em adultos. Além disso, a
grande maioria dos pacientes apresentou idades entre 10
e 12 anos. A analise estatistica foi realizada com auxilio
do programa IBM SPSS Statistics® 20. As variaveis cate-
goéricas foram apresentadas em percentual. Procedeu-se a
analise comparativa das medidas de tendéncia central nas
variaveis continuas entre os grupos com e sem DI, apli-
cando-se o teste T naquelas com distribuicdo paramétrica
e o teste de Mann-Witney naquelas com distribui¢do nao-

-paramétrica. Para o estudo de correlagdes entre variaveis
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numéricas foram aplicados os testes de Pearson (distribui-
¢do paramétrica) ou Spearman (distribuicdo nao-parameé-
trica). Ao final, diferentes pontos de corte no MEEM total
foram avaliados quanto a sensibilidade e especificidade
para triagem de DI moderada-grave, e suas significancias
estatisticas foram calculadas pelo quiquadrado e teste de
Pearson. Os pontos do MEEM também foram avaliados
graficamente pela curva ROC, correlacionando-se a sensi-
bilidade e o inverso da especificidade a fim de obter-se a

area total sob a curva.

RESULTADOS:

A média de idade no grupo DMD foi de 12.5
anos (+ 3,6) e o percentual de DI moderada-grave foi de
33% (10/30). Nao foi identificado nenhum paciente com
DI profunda. A média de idade para aquisicdo da mar-
cha sem apoio e primeiras palavras foi de 16.27 (£5.5) e
16.10 (£6.4) meses, respectivamente. 19 (63%) pacientes
encontravam-se em fase nao-ambulatoria e 11 (36%) em
fase ambulatoria da doenga. A média de idade de perda da
marcha foi de 9,75 anos (£1.88). A pontuacdo média no
MEEM foi 21 (min-méx 7-30), 66.7% (20/30 pacientes)
alcancaram a alfabetizacao e 70% (21/30) adquiriam a in-
dependéncia nas atividades de vida diaria aos 5 anos. Foi
verificada uma correlagdo fraca entre as variaveis idade,
idade das primeiras palavras e idade da marcha e pontua-
¢do no MEEM (tabela 1).

Tabela 1: Andlise Descritiva

Grupo DMD ( 30 pacientes)
Variaveis Numeéricas i Desvio-  Minimo
Média Mediana Moda . L.
padrao  Maximo
|dade (anos) 12.53 12 9 +3.6 8-22
I imei [
dade das primeiras palavras 16.10 19 19 164 10-36
(meses)
|dade da marcha sem apoio
16.27 14.5 12 +5.5 10-30
(meses)
|dade da perda da marcha 9.75 10 10 1.88 7-13
MEEM 21 23 23 +7.2 7-30

Correlagéo Idade - MEEM

Correlagéo Primeiras
Palavras - MEEM

Correlagéo Marcha - MEEM
Variaveis Categoricas

r=0.134 (Pearson)

r=-0.035 (Spearman)

r=0.002 (Spearman)
Percentual / Frequéncia
63% (19 pacientes)

N&o-ambulates

Tempo de Escolaridade (>=

70.0% (21 pacientes;
4 anos) bletp )

Alfabetizacdo aos 8 anos 66.7% (20 pacientes)

Indenpendéncia nas
atividades de vida didria aos
5 anos

70.0% (21 pacientes)

Deficiéncia intelectual )
33.3% (10 pacientes)
moderada

DMD — Distrofia Muscular de Duchenne; MEEM- Mini-Exame do Estado Mental

A tabela 2 resume idade das primeiras palavras,
idade da marcha sem apoio, pontuagdo do MEEM e pon-
tuacdes em seus subtestes (orientacdo no tempo-espago,
memoria de registro, atencao e calculo, memoria de evo-
cacdo e linguagem) nos grupos com DI moderada-grave
e sem DI moderada-grave. A média de idade cronologica,
idade das primeiras palavras e idade da marcha foram 11.9
anos, 15.20 meses e 17.2 meses no grupo com DI mode-
rada-grave e 12.8 anos, 16.5 meses e 15.8 meses no grupo
sem DI, valores similares em ambos os grupos. A pon-
tuagdo total do MEEM apresentou distribuicdo paramétri-
ca em ambos os grupos, e a média do MEEM no grupo
com DI moderada-grave foi de 12.2 (9.2-15.1) e no grupo
sem DI foi 25.75 (24.3-27.1), diferengas estatisticamente
significativas (p < 0.001). De forma similar, os subtestes
de orientagdo no tempo-espago (3.5 min-max 1.7-5.2),
atencao/calculo (0.3 min-max 0.3-0.9) e linguagem (4.4
min-max 3.1-5.6) apresentaram pontuagdes mais baixas
no grupo com DI moderada-grave (p < 0.001). Os sub-
testes de memoria de registro e memoria de evocagao nao
demonstraram diferengas significativas entre os grupos, €
nao houve discrepancias no tempo escolaridade entre eles.

A terceira etapa da analise foi calcular os valores
de sensibilidade e especificidade do teste MEEM dos 30
pacientes, utilizando-se como teste padrao-ouro a defini-
cdo clinica de DI moderada-grave determinada pelos cri-
térios do DSM-5', Foram desenhadas manualmente trés
tabelas 2 x 2. Na primeira, as duas linhas correspondiam a
pontuagdo <= 21 e > 21 e as duas colunas correspondiam
a presenca ou auséncia de DI moderada-grave, respecti-
vamente. Na segunda e terceira tabelas as linhas corres-
pondiam as pontuagdes <=22 ¢ > 22 e, <=23 e >23. A
sensibilidade e especificidade foram verificadas quanto a
significancia estatistica através dos testes do quidradrado e
Person. Todos os valores do MEEM foram avaliados gra-
ficamente através da curva ROC, estabelecendo-se a cor-
relagdo entre sensibilidade e inverso da especificidade. A
area total sob a curva ROC foi de 0,998 ¢ o ponto de corte
do MEEM com melhor sensibilidade (1) e especificidade
(0.9) para rastrear a DI moderada-grave foi 21 (tabela 3).
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Tabela 2: Pontuagdo do MEEM e seus subtestes nos grupos com e sem DI moderada

MEEM na Distrofia Muscular de Duchenne

. L. DI Moderada-Grave Sem DI Analise Comparativa
Variaveis Numéricas . .
(10 pacientes) (20 pacientes) (p-valor)
Média/Mediana 11.9/10.5 12.85/12 0.588 (Mann-Whitney)
|dade (anos) Desvio-padrao +3.3 +3.8
Minimo/Méximo 8-19 8-22
Média / Mediana 15.20/12.0 16.5/13.5 0.619 (Mann-Whitney)
|dade das primeiras palavras (meses) Desvio-padrao +5.6 +6.8
Minimo/Méximo 12-27 10-36
Média 17.2/14.5 15.8/14.5 0.619 ( Mann-Whitney)
|dade da marcha sem apoio - -
Desvio-padrao +5.7 +55
(meses)
Minimo/Méximo 12-27 10-30
Média / IC (95%) 12.2/9.2-15.1 25.75/24.3-27.1 < 0.001 (t-test)
MEEM Mediana/Moda 11.5/10 26.0/23
(pontuagéo 0-30) Desvio-padrao +4.1 +2.9
Minimo/Méximo 7-20 20-30
Média / IC (95%) 3.5/1.7-5.2 8.9/8.3-9.4 < 0.001(t-test)
MEEM Mediana/Moda 3.5/5 9.0/5
Orientacd@o no tempo-espago S 02 »
(pontuagao 0-10) esvio-padrdo +2. +1.
Minimo/Méximo 0-8 6-10
Média / IC (95%) 2.8/23-32 3 0.161(t-test)
) MEEM ) Mediana / Moda 3.0/3 3.0/3
Memoria de Registro —— 00 00
(pontuagdo 0-3) esvio-padrédo +0. +0.
Minimo/Méximo 1-3 3-3
Média / IC (95%) 0.3/-0.3-0.9 4.3/3.7-4.9 < 0.001(t-test)
MEEM Mediana/Moda 0 5.0/5
Atencao e Célculo A— 09 >
(pontuagdo 0-5) esvio-padrdo +0. +1.
Minimo/Méximo 0-3 0-5
Média / IC (95%) 1.2/0.3-2.0 21/15-2.6 0.055(t-test)
) .MEEM . Mediana/Moda 1.01 3.0/3
Memoria de Evocagao —— » »
(pontuagdo 0-3) esvio-padrédo +1. +1.
Minimo/Méximo 0-3 0-3
Média / IC (95%) 4.4/31-56 7.4/6.7-8 < 0.001(t-test)
) MEEM Mediana/Moda 4.5/2 8.0/8
Linguagem — T ”
(pontuagdo 0-9) esvio-padréo +1. +1.
Minimo-Maximo 2-7 5-9
L L. DI Moderada-Grave Sem DI
Variaveis Categoricas . ) p-valor
(10 pacientes) (20 pacientes)
Anos de escolaridade (>= 4 anos) 80% 65% 0.744

DMD - Distrofia Muscular de Duchenne; MEEM — Mini-exame do estado mental

Tabela 3: Pontos de corte no MEEM dos 30 pacientes

Pontos de corte . . Quiquadrado/Teste
Sensibilidade  Especificidade
no MEEM Pearson
MMSE <=21 1 0.9 <0.001
MMSE <=23 1 0.7 <0.001
MMSE <=25 1 0.6 0.002

DISCUSSAO:

O MEEM nesta amostra demonstrou ser uma ava-
liagdo capaz de distinguir dois grupos distintos, aquele
com acometimento cognitivo mais significativo, daquele
sem ou com comprometimento leve.

Trinta e trés por cento dos pacientes preencheram
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todos os critérios clinicos para DI moderada-grave segun-
do DSM-5', percentual mais alto que aqueles descritos
por Cotton e colaboradores. De acordo com esses autores,
22% dos pacientes com DMD possuem DI leve, 5% DI
moderada e apenas uma minoria deles possuem DI grave
ou profunda, quando se utilizam os critérios da Associagdo
Americana de Deficiéncia Intelectual’®. Na amostra nao
houve nenhum paciente com DI profunda. A predominan-
cia de DI moderada-grave em nossa amostra provavelmen-
te reflete um somatodrio de etiologias, isto €, agrega pri-
vagdo socio-econdmica e dificuldades de acesso a saude,
educacdo e terapias de estimulacdo ao ja inerente potencial

genético cognitivo desfavoravel da doenca de base.
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As idades da marcha independente (16 meses) e
das primeiras palavras (16 meses) foram cerca de 4 meses
atrasados em relag@o ao previsto em um neurodesenvolvi-
mento normal. Parsons e colaboradores relataram 13 me-
ses em média para aquisicdo da fala e 16 meses para a mar-
cha sem apoio'®. Segundo Cirulnik e colaboradores, 70%
e 42% das criangas com DMD retardam marcos motores
e de linguagem, respectivamente®. O atraso nas condutas
do desenvolvimento ¢ um importante sinal de triagem para
deteccdo precoce da doenga, conforme ja foi explorado por
diversos estudos prévios>7-!¢.

Setenta por cento dos pacientes alcangaram inde-
pendéncia nas atividades de vida cotidiana aos 5 anos, e
67% adquiriram a alfabetizacdo, cifras reduzidas que po-
dem ser explicadas pela elevada prevaléncia de DI nesta
populagdo. Prejuizos nas fungdes adaptativas em criangas
jovens com DMD e ainda sem incapacidade motora ja fo-
ram verificados por outros trabalhos!’.

A média no MEEM total foi 21 entre os pacien-
tes com DMD no presente estudo, valor mais baixo que a
média de 24 aos seis anos de idade encontrado por Rubial-
-Alvarez e colaboradores entre criancas saudaveis. Estes
autores observaram que um platd de pontuacdo era alcan-
cado aos 10 anos, com correlagdes estatisticamente signifi-
cativas entre o mesmo e idade cronoldgica, idade mental e
teste de inteligéncia verbal de Kauffman !*. Existe uma re-
lativa escassez de trabalhos na literatura cientifica direcio-
nados a validacdo do MEEM em criangas, com determina-
¢do de diferentes pontos de corte por idade cronologica e
comparacao de resultados entre diferentes doencas neuro-
logicas. O primeiro estudo utilizando o MEEM como teste
de rastreio em criangas foi feito por Ouvrier e colaborado-
res em 19938, e seguiram-se outros similares em 1997 ¢
2005%. Contudo, a maioria destas avalia¢des foram feitas a
partir de pequenas modifica¢des no teste original, de forma
a adaptar as perguntas a infancia. Entretanto, tais ajustes
podem comprometer a andlise e comparagdes estatisticas
entre o MEEM original e o MEEM adaptado. Mais recen-
temente, Scarpa e colaboradores estudaram 807 criancas
saudaveis entre 6 e 13 anos com adapatagdes do MEEM de
acordo com o grau escolar?'. Entretanto, estas adaptagdes
para o nivel académico sao bastante similares as perguntas
originais, ndo nos parecendo adicionar informacdes além
das obtidas com a ferramenta tradicional. De uma forma
geral, a maioria dos autores acima descritos, concordam
que o MEEM ¢ um instrumento adequado para avaliar de

forma inicial as fungdes mentais superiores em criangas
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com idade acima de 6 anos.

A analise comparativa entre os grupos de pacien-
tes DMD com e sem DI moderada-grave nao mostrou
diferengas significativas para varidveis relacionadas ao
neurodesenvolvimento, provavelmente em decorréncia do
pequeno quantitativo da amostra. Ao contrario, o desempe-
nho no MEEM foi significativamente menor no grupo com
DI moderada-grave (12.2) que no grupo sem DI (25.7),
diferencas mais evidentes nos subtestes de orientagdo no
tempo e espago, atencao e calculo e linguagem (p<0.001).
O tempo de escolaridade foi similar em ambos os grupos,
de modo a reduzir viés de confundimento. Outros possi-
veis fatores de confundimento, tais como dependéncia de
ventilagdo mecanica com incapacidade de fala e impossi-
bilidade de escrita foram afastados pelos critérios de ex-
clusdo. Sessenta e trés por cento dos pacientes eram nao-
-ambulantes no momento do exame, mas todos ainda apre-
sentavam for¢a de extensdo e flexdo em dedos e punhos
que os permitia participar de forma adequada do MEEM.
Tais resultados vado ao encontro de observacdes similares
j& publicadas, reforcando os prejuizos de linguagem re-
ceptiva, linguagem expressiva, habilidades visuoespaciais,
atencéo e memoria presentes na doenga®”-*1°, Verificou-se
que o MEEM possui sensibilidade (100%) e especificidade
(90%) adequadas para a triagem de DI moderada-grave em
pacientes com DMD, com acuracia de 0.998 (area sob a
curva ROC) para o ponto de corte de 21.

O beneficio do MEEM aplicado no inicio da ida-
de escolar em meninos com DMD ¢ permitir uma medida
cognitiva preliminar que possa reforgar a identificagao de
dificuldades escolares aos pais e professores, ¢ ratificar a
necessidade de fonoterapia, terapia ocupacional e aulas de
refor¢o pedagodgico, especialmente na fase critica de alfa-
betizagdo. Além disso, um teste de triagem pode ajudar a
selecdo de pacientes que demandardo baterias neuropsico-
logicas, especialmente nos contextos de satide publica em
que tais ferramentas nao estao disponiveis a todos.

As maiores limitagcdes do estudo foram a impossi-
bilidade de selecdo dos pacientes com DI leve e a ndo rea-
lizacdo de um teste neuropsicoldgico diagnostico compa-
rativo. Os critérios clinicos de deficiéncia intelectual leve
a partir das fungoes adaptativas dos dominios académicos,
sociais e praticos do DSM-5'5 ndo permitem a identificag¢ao
inequivoca do quadro em criancas de 10 anos, devido a
subjetividade dos itens e a fase de desenvolvimento. A
realizagdo concorrente de um teste neuropsicologico ao

MEEM permitira a comparacdo de faixas de pontuacio,
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esclarecendo se existe a possibilidade do MEEM ser usado
como triagem para DI leve. A continuagdo deste estudo
ja esta curso, prevendo a necessaria ampliagdo do tama-
nho amostral e aplicacdo do WISC-IV e MEEM na analise
cognitiva dos pacientes com DMD.

Este ¢ o primeiro estudo que avalia o desempenho
do MEEM original em meninos com DMD, e a despeito do
pequeno tamanho amostral, foram alcangados dados des-
critivos consistentes com a literatura e boa acuracia do tes-
te como ferramenta premilinar de triagem cognitiva para
casos de DI moderada-grave nesta populacdo. Por tratar-se
de teste exequivel por qualquer médico ganha importancia

como instrumento de uso mais abrangente.
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