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Introducdo: As Paraparesias Espasticas Hereditarias (PEH) compreendem um grupo de
doencas genéticas neurodegenerativas sem tratamento especifico, cuja historia natural é
desconhecida. Objetivamos avaliar os achados motores da histéria natural das PEH e definir a
sensibilidade a mudanca, a diferenga minima clinicamente relevante (DMCR) e a validade de
diferentes instrumentos de avaliacdo do movimento.

Meétodos: O estudo MOVESPAST é constituido de duas fases, sendo a primeira um estudo
transversal e a segunda um estudo de coorte. Todos os individuos que tiveram o diagndstico
molecular de PEH no ambulatério de neurogenética do Servico de Genética Médica do
Hospital de Clinicas de Porto Alegre foram recrutados. Spastic Paraplegia Rating Scale
(SPRS), teste da caminhada de 6 minutos (TC6MIN), teste da caminhada de 10 metros
(TC10M), teste Timed-Up-and-Go (TUG), indice de reabilitacdo locomotora (IRL) e
parametros espaco-temporais da marcha (avaliados pelo Vicon Motion Capture System)
foram aplicados em 0, 12 e 24 meses. Os resultados da avaliacdo basal foram comparados
com os dados de individuos saudaveis de acordo com idade e sexo.

Resultados: Vinte e trés pacientes (12 com SPG4, 4 SPG11, 4 SPG5, 2 xantomatose
cerebrotendinea e 1 SPG7) foram avaliados na analise interina da fase transversal. Dezessete
pacientes conseguiram realizar os instrumentos funcionais, sendo a performance no TC6MIN,
TC10 na velocidade autosselecionada e TUG pior nos casos do que nos individuos saudaveis
(p<0,05 para todas as comparacgdes). Todos os testes funcionais apresentaram correlagdes
significativas (p<0,05) com magnitudes moderadas a muito fortes com a SPRS (R=0,509-
0,906) e com o estagio da doenca (R=0,570-0,819). Na andlise preliminar dos testes de
biomecanica (N=12) apenas a frequéncia média dos passos se correlacionou com a SPRS e 0
estagio da doenca. Foi estimada a DMCR de todos os instrumentos atraves do método
distributivo.

Conclusdo: Todos instrumentos funcionais cronometrados, que sdo de rapida aplicacdo e
teoricamente mais sensiveis a mudanca, apresentaram adequada validade de face, construto e
discriminatoria para as PEH. Nossos resultados trardo conhecimentos fundamentais para um
melhor entendimento da histdria natural das PEH e para desenho de futuros ensaios clinicos
randomizados.
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