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RESUMO

A Sindrome de Dravet (SDr) é uma epilepsia rara da infancia, que cursa com crises
epilépticas de dificil controle, o progndstico a longo prazo é ruim, com elevadas taxas de morte
subita. O objetivo deste estudo foi descrever as caracteristicas clinicas e molecular da SDr e
verificar a contribuicdo do CBD e THC na diminuicéo das crises epiléticas. Participou deste estudo
uma adolescente com diagndstico clinico e molecular para SDr foi avaliado os tipos de crises
epiléticas, a presenca de status epilepticus, idade de inicio das crises, os fatores precipitantes das
crises epiléticas, a elevagdo minima da temperatura que propicia as crises, frequéncia das crises
antes e ap06s o uso do CBD e do TCH. Dados como estudo genético, historia familiar para SDr,
exames eletroencefalograficos e clinicos também foram coletados. A paciente ndo possui historia
familiar para SDr, apresenta uma mutacdo no gene SCN1A, utilizou amplos esquemas de drogas
antiepiléticas com resultados insatisfatorios revelando que se tratava de uma e epilepsia refrataria
ao tratamento. Iniciou o tratamento com o CBD e TCH ap6s, o Gltimo episédio de status
epilepticus, com melhora no nimero especialmente da intensidade das crises. Acreditamos que 0
nosso estudo permitiu melhor caracterizacdo da SDr e mostrou resultados relevantes em relacdo ao
uso do CBD e THC na diminuicdo do numero e intensidade das crises epiléticas. Contudo,
ressaltamos a necessidade de mais pesquisas a fim de analisar com maior precisdo seu mecanismo

de a¢do do CBD e THC no tratamento da SDr e, em uma popula¢do maior.
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1. INTRODUCAO

A Sindrome de Dravet (SDr; OMIM #607208) também conhecida como Epilepsia
Miocl6nica Grave da Infancia, classificada como uma encefalopatia epilética refrataria rara e grave
da infancia associada ao declinio da funcdo neuropsicomotora (DRAVET et al., 2005a; STERN et
a., 2017).

As crises iniciam no primeiro ano de vida mais precisamente entre cinco e oito meses de
idade e a incidéncia é de 1/20.000 a 40.000 nascimentos (DRAVET, 2011; SCHEFFER, 2012;
TAKAYAMA et al., 2014; BATTAGLIA et al., 2015) e afeta os géneros masculino e feminino na
proporcdo de 1:2 respectivamente (DRAVET et al., 2005b).

Os avancos na biologia molecular permitiram a identificacdo de diversos genes associados
a etiologia de diferentes tipos de epilepsia (HARKIN et al., 2002; HIROSE, 2006; CARVILL et
al., 2014; CENDES- LOPES; RIBEIRO, 2013; MOLLER et al., 2017), neste aspecto destaca-se 0
gene SCN1A (DUTTON et al., 2017), mutacOes neste gene pode ocasionar um espectro de
distarbios epiléticos, onde a SDr é considerada o fendtipo mais grave dentro deste grupo de
epilepsia associada ao gene SCN1A (VADLAMUDI et al., 2010; TAKAORI et al., 2017).

Estudos genéticos identificaram que 80% dos portadores da SDr possuem uma mutagdo no
gene SCN1A (2924.3) que codifica a subunidade alfa do canal de s6dio (HIGURASH]I, et al., 2013)
e, as mutacfes de novo sdo responsaveis pela maioria das mutagdes encontradas nesta sindrome
(NABBOUT et al., 2003; VADLAMUDI et al., 2010; HERNANDEZ et al., 2017). Contudo, 0s
outros 20% dos portadores desta sindrome ndo apresentam a mutacdo no gene SCN1A, e genes
adicionais deverdo ser considerados (JONGHE, 2011).

Neste contexto, a presenca da mutacdo no gene SCN1A ndo determina o diagnostico desta
sindrome, pois nem todos os pacientes portadores desta mutacdo apresentam a SDr, a correlacédo
entre gendtipo e fendtipos ainda ndo estdo estabelecidos e, neste caso especifico o diagndstico
diferencial é baseado em critérios clinico (DRAVET,2011).

Pacientes com a SDr pode evoluir com quatro tipos de crises inicialmente as crises séo
clénicas generalizadas ou unilaterais, de breve ou longa duracdo e, geralmente associada a febre e,
com a evolucdo da doenca as crises podem ocorrer sem a elevagdo da temperatura corporal e por
vezes notam-se status epilepticus, também conhecido como mal epilético e, o segundo tipo séo as

crises mioclonicas, sendo que 0s espasmos mioclénicos ocorrem varias vezes ao dia, o terceiro tipo
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¢ a crise de auséncia atipica e a crise parcial complexa com atonia ou fenémenos autonémicos
corresponde ao quarto tipo de crise que constitui as caracteristicas clinicas da SDr (DRAVET et
al., 2005a; DRAVET et al., 2005b; DRAVET; OGUNI, 2013; MYERS; SCHEFFER, 2017).

Além disso, o desenvolvimento neuropsicomotor (DNPM) é normal antes do inicio dos
quadros epiléticos, porém com o inicio das crises ocorre a deterioracdo do desenvolvimento, ou
seja, a crianga ndo se desenvolve e/ou ndo atinge habilidades segundo a sequéncia de estagios de
desenvolvimento pré-determinados (DALLA et al., 1982; CASSE- PERROT; DRAVET, 2006).

Deste modo, além do atraso no DNPM a SDr esta associada a outros distdrbios como
déficits cognitivos, alteragdes comportamentais (espectro autistico) e elevado risco de morte subita
(DRAVET, 2011; SCHEFFER, 2012; JIANG et al., 2016).

O DNPM torna-se progressivamente mais evidente a partir do segundo ano de vida (BUONI
et al., 2006; RAGONA et al., 2010) e, os sinais neuroldgicos surgem progressivamente e
concomitantemente com o atraso no desenvolvimento assim, os sinais neurolégicos sdo: hipotonia,
ataxia, sinais piramidais, incoordenacdo motora, mioclonia e a associagdo entre hipotonia e ataxia
resulta num padrao de marcha peculiar como se a crianga tivesse pernas de “espaguete” (DRAVET,
2011).

O grau de comprometimento parece estar associado com a gravidade das crises epiléticas
durante os dois primeiros anos de vida (RAGONA, 2011). Os déficits cognitivos e
comportamentais sdo comuns na SDr e sdo homogéneos em qualidade, porém, em graus diferentes
(CASSE-PERROT; WOLFF; DRAVET, 2001; WOLFF; CASSE-PERROT; DRAVET, 2006).

A Cannabis sativa trata-se de uma planta que apresenta propriedades nocivas e também
terapéuticas (SCHIER et al., 2012; PISANTI et al., 2017). O principal elemento psicoativo da
Cannabis sativa € o delta-9-tetrahidrocanabidiol (A9-THC), este composto € responsavel pelos
efeitos psicotrépicos da maconha (MECHOULAM et al., 1970; ILAN et al., 2005; TREAT et al.,
2017) pois, eleva o efluxo pré-sinaptico de dopamina no cortex pre-frontal (CHEN et al., 1990).

O canabidiol (CBD) € outro composto da Cannabis sativa cujos efeitos farmacoldicos séo
diferentes e antagdénicos ao A9-THC (MECHOULAM et al., 2007), ou seja, o CBD é um
canabididide sem  principios  psicoativos (WELTY; LUEBKE; GIDAL, 2014
KALENDEROGLOU; WRIGHT, 2017).

A identificacéo e clonagem dos receptores canabinoides situados no sistema nervoso central
—B1— (MATSUDA et al., 1990) e periférico — Bo— (MUNRO; THOMAS; ABU-SHAAR, 1993)



além, da descoberta dos ligantes canabindides enddgenos (LEWEKE et al., 1999) permitiram
entender alguns aspectos do mecanismo de acdo dos canabindides e a possivel existéncia de um
sistema canabindide neuromodulatério (FERNANDEZ-RUIZ et al., 2000; IRVING; RAE;
COUTTS, 2002).

Os avangos na area da farmacologia permitiram o uso dos canabindides ativos com
propositos terapéuticos, pois € possivel a extracdo destes compostos na sua forma pura, com
composicdo e doses conhecidas (PERTWEE, 2012). Assim, tanto o CBD quanto ao A9-THC
possuem efeitos préprios que sdo diversos e por vezes opostos, ambos apresentam efeitos
terapéuticos, porém com indicag0es e efeitos adversos (CRIPPA et al., 2016).

As propriedades anticonvulsivantes do CBD ocorrem por meio de mecanismos
neuroprotetores, modulacdo do estresse ou balango excitacdo/inibicdo neuronal (GONZALEZ-
REYES et al., 2013; DEVINSKY et al., 2014). Por outro lado, A9-THC principal composto
psicoativo, 0 mecanismo de acdo pode ser explicado pelo mecanismo de perturbagdo da membrana
e interacdo com receptores canabindides especificos (BRAND; ZHAO, 2017).

Recentemente o uso do CBD no tratamento da epilepsia de dificil controle tem sido usado
como uma alternativa de tratamento (O’CONNELL; GLOSS, 2016); mecanismo de acéo, efeitos
em longo prazo, propriedades farmacocinéticas e associagdo com outros farmacos ainda séo
obscuros (BRUCKI et al., 2015; LEO; RUSSO; ELIA, 2016). Ha muitos relatos com éxito de uso
ilegal e sem prescri¢cdo médica do CBD no tratamento das epilepsias de dificil controle, porém com
comprovacao cientifica insuficiente (LOPES, 2014).

A liberacdo do CBD para fins terapéuticos permitem que estudos nesta area sejam mais
consistentes, pois as pesquisas atuais revelam que o CBD pode ser eficiente no tratamento de
epilepsias de dificil controle, em casos especificos, ainda ndo definidos cientificamente (BRUCKI
etal., 2015; MEAD, 2017).

No Brasil, Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (ANVISA) decidiu retirar o canabidiol
da lista de substancias de uso prescrito e publicou a resolugdo - RDC N°- 17, de 6 de maio de 2015
que define os critérios e os procedimentos para a importacdo, em carater de excepcionalidade, de
produto a base de canabidiol em associagcdo com outros canabindides, por pessoa fisica, para uso
proprio, mediante prescricdo de profissional legalmente habilitado, para tratamento de salde
(ANVISA, 2015).



A prescri¢do do CBD ¢ indicada no tratamento de sindromes epiléticas heterogéneas que
ndo respondem ao tratamento medicamentoso ou que evoluiram com efeitos colaterais graves com
0s medicamentos especificos para o controle das crises, ou seja, este composto € indicado quando
0s medicamentos consagrados ndo séo eficientes (DEVINSKY et al., 2014; MUDIGOUDAR;
WEATHERSPOON; WHELESS, 2016; SULAK; SANETO; GOLDSTEIN, 2017).

Assim, sdo necessarios estudos que avaliam a eficacia terapéutica deste composto em curto
e longo prazo e, também analisar os possiveis efeitos colaterais para que este farmaco seja indicado
com seguranca, pois 0 CBD pode ser a substancia mais promissora no tratamento das epilepsias
(BLAIR 2015).

O objetivo deste estudo € descrever as caracteristicas clinicas e molecular da SDr e verificar

a contribuicdo do CBD e THC na diminuicdo das crises epiléticas nesta sindrome.

2. PARTICIPANTE E METODO

Participou deste estudo uma adolescente com diagndstico médico e molecular para SDr.
Foram avaliados os tipos de crises epiléticas, a presenca de status epilepticus, idade de inicio das
crises, os fatores precipitantes das crises epiléticas, a elevacdo minima da temperatura que propicia
as crises, frequéncia das crises antes e ap6s o uso do CBD e também do TCH, se houve ou nédo
controle das crises no decorrer da evolucdo, as medicagfes atuais e tipos de tratamento. Estudo
genético, histéria familiar para SDr, diagndstico de imagem e achados eletrencefalograficos (EEG)
foram coletados, além do exame neuroldgico tradicional que avalia a presenca de ataxia, sinais
piramidais, hipotonia, alteracdo da marcha e disturbio do comportamento. Os dados foram
coletados no Centro Equitacio e Equoterapia do Sul de Minas (EQUOSAUDE).

Para a avaliacdo da ataxia foi utilizada a Escala de Equilibrio Pediétrica (EEP) especifica
para a populacdo infantil e desenvolvida a partir da Escala de Equilibrio de Berg. Na versédo
pediatrica, os 14 itens avaliam atividades funcionais que uma crianca pode realizar em casa, na
escola ou na comunidade, com pontua¢do maxima de 56 pontos e, quanto maior o escore, melhor
o equilibrio. Trata-se de uma escala simples e de facil aplicacdo com tempo médio de aplicagéo de
aproximadamente 15 minutos (RIES et al., 2012).

Este estudo foi submetido & apreciacdo do Comité de Etica em Pesquisa da Fundagéo de

Ensino e Pesquisa do Sul de Minas (Fepesmig) e aprovado conforme o Parecer n® 1.514.361 e



CAAE 53831616.0.0000.5111. O responsavel legal pela adolescente que participou deste estudo
foi devidamente esclarecido quanto as finalidade da pesquisa e assinaram o Termo de

Consentimento Livre e Esclarecido.

3. RESULTADOS

JCE, 12 anos de idade, género feminino, apresentou a primeira crise epilética aos trés meses
de idade associada a febre, com duragéo de cinco minutos, imediatamente iniciou o tratamento com
drogas antiepilépticas (DAE) onde continua até hoje. Ap6s dois dias da primeira crise a participante
apresentou com um episodio de status epilepticus assim, desde o inicio das crises a adolescente
evoluiu com oito episodios de crise convulsiva prolongada ( > cinco minutos), o status epilepticus,
a primeira foi aos trés meses de idade (2005), depois aos trés anos de idade (2008) apresentou dois
episodios de status epilepticus, em 2011, aos seis anos de idade evoluiu com quatro episédio do
status epilepticus sendo que uma delas foi com parada respiratdria e a Ultima crise do tipo status
epilepticus foi aos nove anos de idade.

A paciente ndo possui historia familiar para SDr, € heterozigota para mutagdo
¢.5301_5302dup (p.Ser1768Thrfs*12) no exon 28 do gene SCN1A. O estudo genético dos pais ndo
mostrou presenca da mutacdo ¢.5301_5302dup (p.Ser1768Thrfs*12) no gene SCN1A.

As imagens da tomografia computadorizada (TC) da base a convexidade do cranio revelam
parénquima cerebral com coeficiente de atenuagcdo normal, ndo ha desvios da linha média.

A monitorizacdo Video-EEG (eletroencefalograma) prolongada com 24 horas de duragéo
revelou: atividade de base moderadamente desorganizada; paroxismos epileptiformes em regiao
temporal bilateral, assincronos ativados pelo sono e muito raramente generalizados.

As crises epiléticas (tabela 1) geralmente ocorrem durante o sono e os fatores que
desencadeiam as crises sdo: temperatura a partir de 37,2 graus; atividade fisica intensa e

movimentos bruscos da cabeca.



Tabela 1 — Caracteristicas das crises epiléticas

Tipo de crise Idade de inicio Idade de Término Frequéncia crises
Mioclonia 12 meses Persiste Semanal

CTCG 3 meses Persiste A cada dois dias
CPS 3 meses Persiste Mensal

Auséncia 3 meses Persiste Diariamente

CTCG: Crise ténico-clonico generalizada; CPS: Crise parcial simples.

A tabela 2 revela dados sobre o exame neuroldgico da participante. A ataxia foi
quantificada pela EEP apresentou score total foi de 36 pontos (pontuacgéo total = 56 pontos), foi
observado dificuldades em realizar que o teste com a visdo ocluida porque a adolescente relatava

sinais de tonturas.

Tabela 2 — Exame Neurologico

Ataxia Sinais  Hipotonia Alteracéo da Disturbio do Alteracodes
Piramidais Marcha Comportamento  Ortopédicas
Sim X X X X
Nao X X

Utilizou amplos esquemas antiepiléticos (tabela 3) associados a dieta cetogénica, sem
controle total das crises convulsivas e com internacGes frequente (tabela 4), até 2015 (aos nove
anos) mantinha acesso venoso constante, pois as crises epiléticas cursavam com paradas
respiratorias necessitando de uso endovenoso de diazepam e fenobarbital.

Com a evolucdo da doenca a paciente apresentou um quadro de crise epilética refratarias ao
tratamento medicamentoso com a possibilidade de morte subita justificando a prescri¢cdo do CBD
e posteriormente do TCH. A tabela 4 mostra a frequéncia das crises e internacdes antes e ap0s 0
uso do CBD e THC.



Tabela 3 — Drogas antiepilépticas utilizadas

Tratamento Inicio Término Efeitos colaterais  Melhora Piora
Diazepam 2005 em uso Né&o X

Fenobarbital 2005 em uso Né&o X

Topiramato 2005 em uso Sim X

Fenitoina 2005 2008 Sim X
Acido Valproéico 2007 2010 Sim X
Lamotrigina 2008 2010 Sim X
Levetiracetan 2008 2008 Sim X
Divalproato 2010 2014 Sim X
Carbamazepina 2012 2012 Sim X
Oxcarbazepina 2013 2013 Sim X
Dieta Cetogénica 2014 2015 Sim X

A participante iniciou o tratamento com CBD no dia 07/04/2015, aos nove anos de idade,
com dose inicial de cinco gotas sublingual ao dia, ap6s uma semana a dose foi substituida por 10
gotas/dia, na terceira semana por 15 gotas/dia e dose diaria atual é de 20 gotas sublingual associado
a outros medicamentos como Topiramato 100mg/dia; Fenobarbital 100 mg/dia foi prescrito desde
o dia 07/04/2015 até 31/09/16. Apds avaliacdo da frequéncia e intensidade das crises no dia
01/10/2016 iniciou 0 CBD e THC obedecendo a mesma dosagem descrita acima e a dose diaria
atual é de 20 gotas sublingual associado ao topiramato 100 mg/dia e fenobarbital 100 mg/dia.
Ressaltando que durante as crises a participante usa 0 THC na forma de spray para minimizar a

intensidade das crises.



Tabela 4 — Frequéncia das crises e internacdo e intervencdes hospitalar nos anos de 2014 a 2017

Més Frequéncia

2014 2015 2016 2017
Janeiro 35 127 88 35
Fevereiro 71 108 76 18
Marco 86 88 77 54
Abril 9 131* 30 44
Maio 150 90 26 44
Junho 202 89 23 33
Julho 121 98 27 44
Agosto 94 103 37 34
Setembro 88 87 38 47
Outubro 97 109 44** 26
Novembro 137 104 16
Dezembro 128 107 36
Internacéo 62 88 28 6***

*ano e més que iniciou 0 CBD ** ano e més que iniciou 0 CBD+TCH *** dados referentes até outubro de 2017.

4. DISCUSSAO

A complexidade e heterogeneidade da SDr dificulta 0 manejo desta patologia, o diagndstico
precoce é fundamental para um tratamento eficiente (HELBIG; TAYOUN, 2016). Apesar dos
avancos na biologia molecular e das DAE, ainda existe uma lacuna significativa no tratamento e,
uma grande proporcdo de criancas € refrataria ao tratamento medicamentoso (SOURBRON;
SMOLDERS; DE WITTE; LAGAE, 2017).

Em nosso estudo a participante foi diagnosticada com SDr aos nove anos de idade, o teste
de DNA revelou uma mutacdo nova e assume-se que tenha ocorrido como um acidente genetico,
pois a mutacdo ndo esta presente nos pais.

Inimeras mutagdes do gene SCN1A ja foram previamente descritas como responsaveis pela
SDr (CHOPRA; ISOM, 2014; STERN et al., 2017). A variante ¢.5301_5302dup em SCN1A néo

foi descrita anteriormente, mas trata-se de uma variante com mudangas de janela de leitura
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(frameshift) que ira causar a terminacdo prematura da traducdo (pSER1768Thrfs*12) assim, esta
perfeitamente em concordancia com o fenétipo apresentado pela participante.

A SDr é uma epilepsia refrataria ao tratamento, fato que dificulta a abordagem dessas
criancas (CANAFOLIA et al., 2017). Neste contexto, uma das decisdes mais dificeis no tratamento
da SDr ¢ qual classe de drogas deve ser utilizada no inicio do tratamento. Assim, sdo considerados
medicamento de primeira linha o Acido Valproico e o Clobazam, por outro lado, Estiripentol,
Topiramato e a Dieta Cetogénica sao considerados como segunda linha de tratamento, em ultima
opcéo Levetiracetan e Brometos, devem ser evitados a Carbamazepina, Oxcarbazepina, Fentoina e
Lamotrigina (WIRRELL, 2016).

Uma caracteristica importante no uso terapéutico das DAE é o longo periodo de tratamento
e a politerapia, ou seja, associacao de diversas drogas (KELLOGG; MEADOR, 2017). Além disso,
a grande maioria dos individuos que utilizam esses farmacos sdo criancas (ARAS; ISLA;
MINGORANCE-LE, 2015). As criancas com epilepsia de dificil controle, que utilizam trés ou
mais DAE, compdem o grupo das epilepsias refratarias e, provavelmente, experimentam varias
DAE em doses elevada por toda vida (POOLOS et al., 2017). Corroboramos com esses dados pois
a participante do estudo fez uso de varias classes de DAE atualmente faz uso do fenobarbital,
topiramato e diapezepam, pois, estes medicamentos contribuiram para reducdo do nimero de crises
e, sem grandes efeitos colaterais.

Neste contexto, 0s principais mecanismos de acdo das DAE mais comumente utilizadas
incluem o blogueio dos canais de s6dio ou de calcio dependentes de voltagem, aumento da inibigcdo
mediada por GABA e bloqueio ao glutamato (WHITE; SMITH; WILCOX, 2007).

No género feminino a frequéncia das crises epiléticas muda conforme as flutuagdes nos
niveis dos hormdnios sexuais que ocorre ao longo da vida reprodutiva. Deste modo, a menarca é
um periodo propicio para o inicio das crises, assim como as crises no periodo menstrual séo
desencadeadas com maior frequéncia (HARDEN et al., 1999).

A relagdo entre horménios e a epilepsia € bidirecional, ou seja, a agdo hormonal pode
aumentar a frequéncia das crises, por sua vez, as descargas elétricas podem influenciar o
funcionamento do eixo hipotalamo-hipéfise-gdnadas (KAMINSKI et al., 2005). O estrogeno
exerce um papel importante na excitabilidade neuronal, eles agem modulando a expressédo de
genes, controlando a transmiss@o de neurotransmissores e suas ligagcdes aos receptores especificos
(VELISKOVA, 2007).
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Nosso estudo corrobora com estes dados, apds a menarca que ocorreu em margo de 2015
verificou que durante o periodo menstrual as crises aumentaram em dois aspectos frequéncia e
intensidade. Além disso, os amplos esquemas de DAE utilizados foram insatisfatorios revelando
que se tratava de uma e epilepsia refrataria ao tratamento. A partir destes dados e, associado ao
historico de status epilepticus iniciou o tratamento com o CBD na forma pura. Contudo, ap6s, o
ultimo episodio de status epilepticus e o fato do numero, intensidade e duracéo das crises ainda
apresentar elevados foi iniciado o CDB e TCH.

Estudos atuais Sulak, Saneto e Goldstein (2017), Aguirre-Velazquez (2017) revelam o que
o uso do CBD e TCH sao mais eficientes no controle das crises apesar dos efeitos antagonicos. Por
outro lado, o THC em doses elevadas apresentam efeitos deletérios (CRIPPA et al., 2016).

Considerando que SDr pode apresentar-se em trés estagios: o primeiro estagio, entre um a
um ano e meio de idade, caracteriza-se crises convulsivas associada a febre, porém com o
desenvolvimento normal; o segundo estagio, entre um ano e meio até 6 a 10 anos de idade, com
crises frequentes e de diversos tipos, com estagnacdo do desenvolvimento, disturbios de
comportamento e do sono e, o terceiro estagio, apds os dez anos de idade, diminui¢do do namero,
duracdo e intensidade das crises, deterioragdo da marcha e déficits intelectuais, mas alguns ganhos
no desenvolvimento (CAMFIELD, P; CAMFIELD, C; NOLAN, 2016).

Em nosso estudo observamos que o inicio da crise foi dentro do primeiro ano de idade,
associado a febre e, a frequéncia, duracdo e intensidade aumentaram com o avancar da idade pois,
0 numero de status epilepticus foi maior entre os trés e nove anos de idade uma delas com parada
respiratdria, neste periodo distirbio do comportamento comecaram a ser identificados, com
suspeita de Autismo Infantil.

Assim, déficits cognitivos e os disturbios de comportamento aparecem com a evolucdo da
doenca, de graus variados, sdo diagnosticados depois que eles entram na escola (DRAVET, 2011).

Apls os dez anos de idade as crises diminuiram em todos os aspectos, porém
comprometimentos da marcha tornaram-se evidentes. A SDr é evidenciada por um padrdo de
marcha denominada marcha agachada ou “crouch gait” caracterizada pela flexdo excessiva do
quadril e joelho com dorsiflexdo acentuada do tornozelo, redu¢do dos comprimentos de passos e
passadas; ampliacdo da base de apoio; reducdo da velocidade da marcha e frequéncia de passos
(BLACK; GAEBLER-SPIRA, 2016).
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Em nosso estudo a participante apresenta o padrdo de marcha agachada que ocasiona
alteracdes ortopedicas, de natureza progressiva e, se ndo tratada, pode levar a uma perda
de independéncia funcional e capacidade de deambulacéo.

O prognostico a longo prazo é ruim, com comprometimentos cognitivos persistentes e
disturbios do comportamento além das alteracGes neuroldgicas, assim esta sindrome esta associada
a elevadas taxas de morte subita inesperada em epilepsia (SUDEP), especialmente nos dois
primeiros anos de vida (CONNOLLY, 2016). Os fatores de riscos para SUDEP sdo frequéncia
elevada das crises, presenca de crises noturnas, crises epiléticas refratarias ao tratamento, status
epilepticus e mutagdo no gene SCN1A (SHMUELY etal., 2016). Em nosso estudo, foi identificado
que a participante apresenta todos os fatores de riscos acima citado indicando que se trata de uma
forma grave da doenca. Contudo, 73% de SUDEP na SDr ocorreu antes dos 11 anos de idade e trés
anove por cento, em criangas com menos de dez anos de idade (HASHEF et al., 1995; THURMAN,
2014; CLARK; RINEY, 2016).

Com diagndstico de epilepsia refrataria ao tratamento, elevado risco de morte subita e,
prescricdo médica para o uso do CBD. Por outro lado, sem perspectiva de autorizacdo da
comercializacdo e produgéo do canabidiol em territério nacional, a Unica alternativa na ocasiéo foi
importar o produto, com autorizacdo da ANVISA, o 6leo do CBD (Hemp Qil), foi utilizado durante
trés meses (Abril a Junho/2015), apds esse periodo iniciou a terapia com o 6leo esperanca da
Associacdo Brasileira de Apoio Cannabis Esperanca — ABRACE (Julho/2015), fundada em 2014,
com sede em Jodo Pessoa na Paraiba, trata-se de uma organizacdo sem fins lucrativos cujo objetivo
é dar apoio as familias que necessitam de um tratamento com a Cannabis Medicinal, a ABRACE
possui autorizacdo da ANVISA para o plantio e fabricacdo do 6leo do CBD e THC.

Nos ultimos cinco anos aumentaram o interesse de pesquisa nesta area, somado com a
evolucgéo da farmacoterapia, o estudo do CBD e THC na forma pura, como medicamento, parte do
principio de que um medicamento precisa ter seus principios ativos conhecidos, seu intervalo de
dose terapéutica estabelecida e ai diminuindo o risco de significativos efeitos colaterais
indesejaveis (MALCHER-LOPES, 2014; KAPLAN et al., 2017).

Neste estudo, a participante fazia uso do 6leo CBD e THC cuja composic¢ao ndo se sabe
com exatiddo e nem em que dose deveria ser utilizada. Isto particularmente parece um ato de

irresponsabilidade porém, os resultados revelam uma reducédo consideravel na frequéncia das crises
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e nimero de internacdes, além, da diminuicdo na intensidade das crises especialmente ap6s 0 uso
do THC.

No curso clinico da SDr além das crises convulsivas, é observado também um quadro de
autismo com grave comprometimento do desenvolvimento mental (LI et al., 2011). Este estudo
corrobora com os achados na literatura, onde foi identificado que a participante havia transtorno
de espectro autista.

Ha descricdo em que o CBD foi utilizado oralmente na forma de solucdo de 2,5% em o6leo
de milho, em uma garota de 11 anos de idade, com diagnéstico médico de Sindrome de Lennox-
Gastaut, também caracterizada como uma sindrome epilética grave da infancia. O 6leo foi
ministrado gradativamente até atingir dose maxima de 20 gotas/dia de solu¢édo 2,5% e os resultados
foram reducéo significativa das crises convulsivas tanto em intensidade quanto em frequéncia e as
condigdes gerais da garota melhoraram a ponto de reduzir de forma expressiva o nimero de
internagdes (PELLICIA; ROMANO; CROCCHIOLO, 2005). Entretanto, mesmo sendo sindrome
diferente, porém com perfil das crises semelhantes a Sindrome de Lennox-Gastaut, trata-se de uma
epilepsia refrataria ao tratamento (DUPONT et al., 2017). Assim, corroboramos com esses achados
visto que ndo houve nenhum efeito contra lateral que justificassem a interrup¢do do CBD e THC,
as internagdes, crises e intensidade diminuiram e houve melhora expressiva no quadro geral da
participante do estudo.

Em relacdo ao THC, estudos revelam (LORENZ, 2004) quando ministrado em doses baixas
(0,04 e 0,12 mg/Kg/dia) podem ocasionar beneficios como: aumento de interesse e conexdo com o
meio externo, aumento nas atitudes de iniciativa e reducéo nas crises convulsiva. Neste estudo, foi
observado que THC quando associado ao CBD, além de diminuir a frequéncia e intensidade das
crises, reduziu também sintomas autisticos, melhorando o estado de alerta e capacidade de falar.
Por um lado, ndo se pode rotular o THC apenas por seus efeitos psicotropicos, em baixa
concentracdo pode ser utilizado em alguns tipos de epilepsia e, por outro 0 CBD possui atividade
antiepilética mais consistentes e eficientes que outras drogas (MALCHER-LOPES, 2014).

O objetivo do estudo ndo € incentivar o uso do extrato da maconha, pelo contrério,
afirmamos que os componentes da Cannabis sativa possuem efeitos proprios que sdo diversos e
por vezes opostos. Admitimos que o CBD e o THC apresentam efeitos terapéuticos, porém com
indicacdes e efeitos adversos proprios de cada um, dados que devem ser analisados com uma

populacdo maior e com doses precisas, principalmente, pelo fato dos canabididides ser apontado
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como uma esperanga para reduzir o sofrimento e melhorar a qualidade de vida das criangas com
epilepsia refrataria ao tratamento.

Mesmo observando a grande relevancia dos dados descritos no estudo, infelizmente o
namero reduzido de participantes, a falta de precisdo de algumas varidveis, como a concentra¢cdo
do CBD e THC no extrato utilizado e, a dose ideal para este caso. Mesmo assim, 0s achados
identificados continuam de grande valia, tendo em vista a escassez de estudos sobre o uso CBD e
THC na SDr no Brasil. O estudo além de descrever as caracteristicas clinicas e genéticas da SDr

voltou-se para o tratamento farmacoldgico desta sindrome.

5. CONCLUSAO

A participante do estudo sem historia familiar para SDr, contudo, com mutacdo no gene
SCN1A. Os achados revelam que a sindrome cursa com crises epiléticas refratarias, que levam a
deterioracdo do DNPM. Acreditamos que 0 nosso estudo permitiu melhor caracterizacéo da SDr e
mostrou resultados relevantes em rela¢do ao uso do CBD e THC na diminuicdo do namero e
intensidade das crises epiléticas. As propriedades terapéuticas do CBD e THC requer atencao
especial, necessitando mais pesquisas para maior conhecimento dessa substancia e
consequentemente, analisar com maior precisao seu mecanismo de ag¢do no tratamento da SDr em

uma populacdo maior.
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CLINICAL, GENETIC AND PHARMACOLOGICAL STUDY IN DRAVET SYNDROME:

case report

ABSTRACT

Dravet's Syndrome (SDr) is a rare epilepsy of infancy, which presents with epileptic
seizures of difficult control, the long-term prognosis is poor, with high rates of sudden death. To
describe the clinical and molecular characteristics of RDS and to verify the contribution of CBD /
THC to the reduction of epileptic seizures. Participated in this study a child with clinical and
molecular diagnosis for RDS was evaluated the types of epileptic seizures, the presence of status
epilepticus, age of onset of crises, precipitating factors of epileptic seizures, minimum temperature
elevation that favors seizures, frequency of seizures before and after the use of CBD and HCT.
Data as genetic study, family history for RDS, electroencephalographic and neurological exams
were also collected. The patient does not have a family history for RDS, presented a mutation in
the SCN1A gene, used extensive antiepileptic drug regimens with unsatisfactory results revealing
that it was a refractory epilepsy treatment. He began treatment with CBD and TCH after the last
episode of status epilepticus, with improvement in the number especially of the intensity of seizures.
We believe that our study allowed a better characterization of SDr and showed relevant results
regarding the use of CBD and THC in the reduction of number and intensity of seizures. However,
we emphasize the need for more research in order to more accurately analyze its mechanism of

action of CBD and THC in the treatment of SDR e, in a larger population.

Keywords: Dravet syndrome. Genotype. Clinical study. Cannabioids.
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ANEXO A- Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

NOME DA PESQUISA:

“O Uso Terapéutico do Canabidiol na Sindrome de Dravet: relato de caso”

PESQUISADORA RESPONSAVEL :

Fisioterapeuta Fernanda de Oliveira Yamane

e A crianca é portadora da uma doenca chamada Sindrome de Dravet. As criancas portadoras
desta sindrome apresentam crises epiléticas refratarias ao tratamento medicamentoso que

ocasiona atraso no desenvolvimento neuropsicomotor.

e Obijetivo do estudo: descrever os efeitos do canabidiol na sindrome de Dravet;
descrever as caracteristicas clinicas e moleculares desta sindrome e verificar a

contribuicdo do CDB na diminuigdo das crises epiléticas n sindrome de Dravet.

e A participacdo da crianca no estudo consiste em realizar teste como caminhar a curta
distdncia se possivel, ficar de pé sem apoio de olhos abertos e fechados, realizar
movimentos repetitivos com os membros superiores e inferiores, (exemplo movimento
rapido e alternado das mados, deslizar o calcanhar ao longo da canela) e, no caso o
responsavel devera responder a algumas perguntas como a idade de inicio da doenca,
duracdo da doenca, caracterizar as crises epiléticas e citar os tratamentos utilizados com

destaque o Canabidiol sem qualquer tipo de desconforto ou risco.

e Esta pesquisa ndo trara nenhum beneficio imediato para a crianca. Entretanto, podera
contribuir para que a doenca em outros pacientes seja identificada mais precocemente,

evitando-se demora diagndstica e tratamentos desnecessarios.



e A participacdo da criancga nesta pesquisa é voluntaria e ndo implica em gastos de sua parte,
pois a avaliacéo sera feita no dia da sua sesso de equoterapia na EQUOSAUDE.

e Os responsaveis legais da crianca tém a liberdade de se recusar a participar ou retirar o seu
consentimento e deixar de participar da pesquisa, a qualquer momento, sem penalizacéo
alguma. Se os responsaveis ndo concordard isso ndo afetara o tratamento recebido na
EQUOSAUDE.

e Nos garantimos que 0 nome da crianca serd mantido em segredo. Nés nos comprometemos

em prestar informacdes sobre os resultados na pesquisa a qualquer momento.

Eu, fui
informada (o) dos objetivos da pesquisa acima de maneira clara e detalhada e esclareci minhas

duvidas. Autorizo a participacao da

no estudo: “O Uso Terapéutico do Canabidiol na Sindrome de Dravet: relato de caso”
Sei que em qualquer momento poderei solicitar novas informagfes e motivar minha deciséo se
assim 0 desejar. A pesquisadora do estudo

certificou-me de que todos 0s

dados desta pesquisa serdo confidenciais. Em caso de ddvidas poderei chamar a responsavel pelo
estudo no telefone (35) 98431-7130.

Declaro que concordo em participar desse estudo. Recebi uma cdpia deste termo de consentimento

livre e esclarecido e me foi dada a oportunidade de ler e esclarecer as minhas duvidas.

Varginha, de de 2016.

Pai/Mae ou Representante Legal



APENDICE A- Escala de Equilibrio Pediatrica

INSTRUCOES GERAIS

1. Demonstre cada tarefa e forneca instrugdes conforme descrito. A crianca podera receber
uma demonstracdo pratica em cada item. Se a crianga ndo conseguir completar a tarefa baseada em
sua habilidade para entender as orientacGes, podera ser realizada uma segunda demonstracéo
pratica. Orientacdes visuais e verbais poderdo ser esclarecidas/fornecidas por meio do uso de dicas
fisicas.

2. Cada item deve ser pontuado utilizando-se a escala de 0 a 4. S&o permitidas varias
tentativas em todos os itens. O desempenho da crianca devera ser pontuado baseando-se no menor
critério, que descreve o melhor desempenho da crianga. Se, na primeira tentativa, a crianca receber
a pontuacdo maxima de 4, ndo sera necessario administrar tentativas adicionais. Varios itens
exigem que a crianca mantenha uma determinada posicdo durante um tempo especifico.
Progressivamente, mais pontos sdo descontados se o tempo ou distancia ndo forem alcancados; se
o desempenho do individuo necessita de supervisdo ou se o individuo toca um apoio externo ou
recebe ajuda do examinador. Os individuos devem entender que eles precisam manter o equilibrio
enquanto tentam realizar as tarefas. A escolha sobre qual perna ficar em pé ou qual distancia
alcancar é decidida pelo individuo. Um julgamento pobre ird influenciar de forma negativa o
desempenho e a pontuacdo. Além dos itens de pontuacdo 4, 5, 6, 7, 8, 9, 10 e 13, o examinador

podera escolher registrar o tempo exato em segundos.

Equipamento:

A Escala de Equilibrio Pediatrica foi desenvolvida para exigir utilizacdo minima de
equipamento especializado. A seguir, ha uma lista completa de itens necessarios para administracéo

desta ferramenta:

v Banco de altura ajustavel

v Cadeira com suporte no encosto e descanso para 0s bracgos



N N N R

Cronbmetro ou reldgio de mao

Fita adesiva de 2,5 centimetros de largura

Um apoio para os pés de 15 centimetros de altura
Apagador de quadro negro

Régua ou fita métrica

Um pequeno nivel (instrumento utilizado para verificar se um plano esté horizontal).

Os itens seguintes sdo opcionais e poderdo ser Uteis durante a administragédo do teste:

N NN R

2 moldes dos pés tamanho infantil

Tapa-olhos (venda)

Um objeto bem colorido medindo pelo menos 5 centimetros
Cart0es coloridos

5 centimetros de fita (duplo) velcro

2 fitas de 30 cm de velcro duplo

1. POSICAO SENTADA PARA POSICAO EM PE

* Instrucéo especial: Itens n°. 1 e n° 2 podem ser testados simultaneamente se, na determinagéo

do examinador, puder facilitar o melhor desempenho da crianca.

INSTRUCOES: Pede-se a crian¢a para “Manter os bragos para cima e ficar em pé”. A crianca

podera selecionar a posicao dos bragos.

EQUIPAMENTO: Um banco de altura apropriada para permitir que 0s pés da crianca permanegam

apoiados no chdo com os quadris e joelhos mantidos a 90 graus de flexao.

Melhor das trés tentativas

( ) 4 capaz de levantar-se sem utilizar as maos e estabilizar-se de forma independente
( ) 3 capaz de levantar-se de forma independente utilizando as maos

( ) 2 capaz de levantar-se utilizando as méos apds varias tentativas

( ) 1 necessita de ajuda minima para levantar-se ou estabilizar-se

( ) 0 necessita de ajuda moderada ou maxima para levantar-se



2. POSICAO EM PE PARA POSICAO SENTADA

* Instrucdo especial: Itens n°. 1 e n° 2 podem ser testados simultaneamente se, na determinacéo

do examinador, puder facilitar o melhor desempenho da crianca.

INSTRUCOES: Pede-se & crianca para sentar-se devagar, sem utilizar as maos. A crianca
podera selecionar a posicao dos bragos.

EQUIPAMENTO: Um banco de altura apropriada para permitir que os pés da crianga permanecam

apoiados no chdo com os quadris e joelhos mantidos a 90 graus de flex&o.

Melhor das trés tentativas

( ) 4 senta-se com seguranca com utilizacdo minima das méaos

( ) 3 controla a descida utilizando as maos

() 2 utiliza a parte de trés das pernas contra a cadeira para controlar a descida
( ) 1 senta-se de forma independente, mas tem descida sem controle

( ) 0 necessita de ajuda para sentar-se

3. TRANSFERENCIAS

INSTRUCOES: Arrume as cadeiras perpendicularmente (90 graus) para uma transferéncia em
pivl. Peca a crianca para transferir-se de uma cadeira com apoio de brago para uma cadeira
sem apoio de braco.

EQUIPAMENTO: Duas cadeiras ou uma cadeira e um banco de altura ajustavel. Uma superficie
do assento deve ter bracos. Uma cadeira/banco deve ser de tamanho adulto padrédo e a outra deve
ter altura apropriada para permitir que a crianca sente-se confortavelmente com os pés apoiados no

chéo e a noventa graus de flex&o de quadril e joelho.

Melhor das trés tentativas
( ) 4 capaz de transferir-se com seguranga e uso minimo das méaos

( ) 3 capaz de transferir-se com seguranca com o uso das méaos



( ) 2 capaz de transferir-se seguindo orientacOes verbais e/ou supervisao (observagéo)
( ) 1 necessita de uma pessoa para ajudar
( ) 0 necessita de duas pessoas para ajudar ou supervisionar (monitoramento proximo) para sentir-

Se Seguro

4. EM PE SEM APOIO

INSTRUCOES: Pede-se a crianca que fique em pé por 30 segundos sem se apoiar ou mover
seus pes. Uma fita adesiva ou moldes dos pés poderdo ser colocados no chdo para ajudar a crianga
a manter a posicao estatica dos pés. A crianca podera se envolverem uma conversa ndo estressante
para manter o tempo de atencdo por 30 segundos. Reacdes de troca de peso e equilibrio nos pés
sdo aceitaveis; 0 movimento do pé no espaco (fora da superficie de suporte) indica final do tempo
do teste.
EQUIPAMENTO: Um cronémetro ou relégio de mdo. Uma fita adesiva de 30 cm de comprimento
ou dois moldes dos pés colocados separados equivalente a distancia da largura dos ombros.
( ) 4 capaz de permanecer em pé por 30 segundos
( ) 3 capaz de permanecer em pé por 30 segundos sob supervisao (observagéo)
( ) 2 capaz de permanecer em pé por 15 segundos sem apoio
( ) 1 necessita de varias tentativas para permanecer em pé por 10 segundos sem apoio
( ) 0 incapaz de permanecer em pé por 10 segundos sem ajuda

______Tempo em segundos

*Instrucdes especiais: Se a crianca puder permanecer em pé por 30 segundos sem apoio,

marque pontuacdo maxima para sentar-se sem apoio no item n°.

5. SENTANDO SEM APOIO NAS COSTAS E COM OS PES APOIADOS NO CHAO

INSTRUCOES: Por favor, sente-se com os bracos cruzados sobre seu peito por 30 segundos.
A crianca podera se envolver em uma conversa nao estressante para manter o tempo de atencao
por 30 segundos. O tempo deverd ser interrompido se reagdes de protecdo no tronco ou

extremidades superiores forem observadas.



EQUIPAMENTO: Um crondmetro ou relégio de méo. Um banco de altura apropriada para permitir
que os peés fiquem apoiados no chdo com os quadris e joelhos mantidos a noventa graus de flex&o.
( ) 4 capaz de sentar-se de forma segura por 30 segundos

( ) 3 capaz de sentar-se por 30 segundos sob supervisdo (observagdo) ou pode necessitar de uso
definitivo das extremidades superiores para manter-se na posi¢éo sentada

( ) 2 capaz de sentar-se por 15 segundos

( ) 1 capaz de sentar-se por 10 segundos

( ) 0 incapaz de sentar-se sem apoio por 10 segundos

Tempo em segundos

6. EM PE SEM APOIO COM OS OLHOS FECHADOS

INSTRUCOES: Pede-se a crianca que fique em pé parada com os pés separados equivalente a
largura dos ombros e feche os olhos por 10 segundos. Orientag¢do: “Quando eu disser feche os
olhos, eu quero que vocé fique parada, feche os olhos e mantenha-os fechados até eu dizer para
abri-los”. Se necessario, pode-se usar um tapa-olhos. Reagdes de troca de peso e equilibrio nos pés
sdo aceitaveis; movimento do pé no espaco (fora da superficie de suporte) indica o final do tempo
do teste. Uma fita adesiva ou moldes dos pés poderdo ser colocados no chédo para ajudar a crianca
a manter a posicao estatica dos pés.

EQUIPAMENTO: Um crondmetro ou reldgio de mao. Uma fita adesiva de 30 centimetros ou dois

moldes dos pés colocados separados equivalente a distancia da largura dos ombros, um tapa olhos.

Melhor das trés tentativas

( ) 4 capaz de permanecer em pé por 10 segundos de forma segura

( ) 3 capaz de permanecer em pé por 10 segundos com supervisao

( ) 2 capaz de permanecer em pé por 3 segundos

( ) 1 incapaz de permanecer com os olhos fechados por 3 segundos, mas mantém-se firme
( ) 0 necessita de ajuda para evitar queda

Tempo em segundos



7. EM PE SEM APOIO COM OS PES JUNTOS

INSTRUCOES: Pede-se que a crianca cologque seus pés juntos e fique em pé parada sem
segurar-se. A crianca podera se envolver em uma conversa nao estressante para manter o tempo
de atencdo por 30 segundos. Reacles de troca de peso e equilibrio nos pés sdo aceitaveis;
movimento do pé no espaco (fora da superficie de suporte) indica o final do tempo do teste. Uma
fita adesiva ou moldes dos pés poderdo ser colocados no chdo para ajudar a crianca a manter a
posicao estatica dos pes. EQUIPAMENTO: Um cronémetro ou relégio de mao, uma fita adesiva

de 30 centimetros ou dois moldes dos pés colocados juntos.

Melhor das trés tentativas

( ) 4 capaz de posicionar os pés juntos de forma independente e permanecer em pé por 30 segundos
de forma segura

(') 3 capaz de posicionar os pés juntos de forma independente e permanecer em pé por 30 segundos
com supervisdo (observacéo)

( ) 2 capaz de posicionar os pés juntos de forma independente, mas ndo pode sustentar por 30
segundos

( ) 1 necessita de ajuda para posicionar-se, mas é capaz de permanecer em pé por 30 segundos com
0S pés juntos

( ) 0 necessita de ajuda para posicionar-se e/ou é incapaz de permanecer nessa posi¢do por 30
segundos

Tempo em segundos

8. EM PE SEM APOIO COM UM PE A FRENTE

INSTRUCOES: Pede-se a crianca que fique em pé, com um pé a frente do outro, com o
calcanhar tocando os dedos do pé de tréas. Se a crianga ndo conseguir colocar os pés um a frente
do outro (diretamente na frente), pede-se que dé um passo a frente o suficiente para permitir que o
calcanhar de um pé seja colocado a frente dos dedos do pé fixo. Uma fita adesiva e/ou moldes dos

pés poderado ser colocados no chédo para ajudar a crianga a manter a posicao estatica dos pées. Além



de uma demonstracdo visual, podera ser dada uma dica fisica simples (assisténcia com colocagéo).
A crianca podera se envolver em uma conversa nao estressante para manter o tempo de atencao
por 30 segundos. Reacdes de troca de peso e/ou equilibrio nos pes séo aceitaveis. O tempo do teste
podera ser interrompido se qualquer um dos pés se mover no espaco (deixar a superficie de suporte)
e/ou as extremidades superiores forem utilizadas. EQUIPAMENTO: Um cronémetro ou reldgio de
mao, uma fita adesiva de 30 centimetros ou dois moldes dos pés colocados na dire¢do calcanhar
aos dedos do pe.

Melhor das trés tentativas

( ) 4 capaz de colocar um pé a frente do outro de forma independente e sustentar por 30 segundos
( ) 3 capaz de colocar o pé adiante do outro de forma independente e sustentar por 30 segundos
Obs.: 0o comprimento do passo deve exceder o comprimento do pé fixo, e a largura da posi¢do em
pé deve aproximar-se da largura do passo normal da crianca.

( ) 2 capaz de dar um pequeno passo de forma independente e sustentar por 30 segundos ou
necessita de ajuda para colocar um pé a frente, mas pode ficar em pé por 30 segundos

( ) 1 necessita de ajuda para dar o passo, mas permanece por 15 segundos

( ) 0 perde o equilibrio ao tentar dar o passo ou ficar em pé

Tempo em segundos

9. EM PE SOBRE UMA PERNA

INSTRUCOES: Pede-se que a crianca fique em pé sobre uma perna o maximo que puder sem
se segurar. Se necessario, a crianca podera ser instruida a manter seus bragcos ao longo do corpo
ou com as mdos na cintura. Uma fita adesiva e/ou moldes dos pés poderdo ser colocados no chédo
para ajudar a crianca a manter a posicdo estatica dos pés. Reac¢des de troca de peso e/ou equilibrio
nos pés sao aceitaveis. O tempo do teste podera ser interrompido se 0 pé que esta sustentando o
peso mover-se no espaco (deixar a superficie de suporte); se 0 membro superior tocar a perna
oposta ou se a superficie de apoio e/ou extremidades superiores forem utilizadas para apoio.
EQUIPAMENTO: Um cronémetro ou relégio de méo, uma fita adesiva de 30 centimetros ou dois

moldes dos pés colocadas na dire¢éo calcanhar para os dedos do pé.



Melhor das trés tentativas

( ) 4 capaz de levantar a perna de forma independente e sustentar por 10 segundos

( ) 3 capaz de levantar a perna de forma independente e sustentar de 5 a 9 segundos

( ) 2 capaz de levantar a perna de forma independente e sustentar de 3 a 4 segundos

( ) 1 tenta levantar a perna; é incapaz de sustentar por 3 segundos, mas permanece em pé
( ) 0 incapaz de tentar ou necessita de ajuda para evitar queda

10. GIRAR 360 GRAUS

INSTRUCOES: Pede-se para a crianca girar completamente em torno de si mesma em uma
volta completa, PARE, e entdo gire completamente em torno de si mesma na outra direcéo.
EQUIPAMENTO: Um cronémetro ou relégio de mao.

( ) 4 capaz de girar 360 graus de forma segura em 4 segundos ou menos cada volta (total menor
que 8 segundos)

( ) 3 capaz de girar 360 graus de forma segura somente em uma direcdo em 4 segundos ou menos;
para completar a volta na outra direcdo requer mais que 4 segundos

() 2 capaz de girar 360 graus de forma segura, mas lentamente

() 1 necessita de supervisdo proxima (observagdo) ou dicas verbais constantes

() O necessita de ajuda enquanto gira

______ Tempo em segundos

11. VIRAR E OLHAR PARA TRAS POR CIMA DO OMBRO ESQUERDO E DIREITO
ENQUANTO PERMANECE EM PE

INSTRUCOES: Pede-se a crianca que fique em pé com seus pés parados, fixos em um lugar.
“Siga este objeto conforme eu for movimentando-0. Mantenha o olhar enquanto ele se move,
mas nao movimente os pés”.

EQUIPAMENTO: Um objeto bem colorido medindo pelo menos 5 centimetros ou cartbes
coloridos, uma fita adesiva de 30 centimetros de comprimento ou dois moldes dos pés colocados
separados equivalente a distancia dos ombros.

( ) 4 olha para tras por cima de cada ombro; a troca de peso inclui rotacdo do tronco



( ) 3 olha para tras e sobre 0 ombro com rotacdo do tronco; a troca de peso na diregdo oposta ao
ombro; ndo h& rotagdo do tronco

( ) 2 vira a cabeca para olhar no nivel do ombro; ndo ha rotacdo do tronco

( ) 1 necessita de supervisdo (observacdo) quando vira; 0 queixo movese mais do que a metade da
distancia do ombro

( ) 0 necessita de ajuda para evitar perder o equilibrio ou cair; movimento do queixo € menor do

que a metade da distancia do ombro

12. PEGAR OBJETO DO CHAO A PARTIR DE UMA POSICAO EM PE

INSTRUCOES: Pede-se para que a crianca pegue um apagador de lousa colocado
aproximadamente no comprimento dos seus peés, na frente do seu pé dominante. Em criancas
em que a dominancia ndo é clara, pergunte para ela qual méo ela quer usar e cologue o objeto a
frente do pé correspondente. EQUIPAMENTO: Um apagador de lousa, uma fita adesiva ou moldes
dos pés

( ) 4 capaz de pegar o pagador de forma segura e facilmente

( ) 3 capaz de pegar o pagador, mas necessita de supervisdo (observacéo)

( ) 2 incapaz de pegar o apagador, mas alcanca a distancia de 2 a 5 centimetros do apagador e
mantém o equilibrio de forma independente

( ) 1incapaz de pegar o pagador; necessita de supervisao (observacdo) enquanto esta tentando

( ) 0 incapaz de tentar, necessita de ajuda para evitar a perda do equilibrio ou a queda

13. COLOCAR O PE ALTERNADAMENTE NO APOIO ENQUANTO PERMANECE EM
PE SEM APOIO

INSTRUCOES: Pede-se a crianca que coloque cada pé alternadamente no apoio para os pés
(degrau) e continue até que cada pé tenha tocado o0 apoio quatro vezes.
EQUIPAMENTO: Um degrau/apoio para os pés de 10 centimetros de altura, um cronémetro ou

relégio de mao.



() 4 capaz de permanecer em pé de forma independente e segura e completa 8 toques no apoio em
20 segundos

( ) 3 capaz de permanecer em pé de forma independente e completa 8 toques no apoio em mais
que 20 segundos

() 2 capaz de completar 4 toques no apoio sem ajuda; mas necessita supervisdo préxima
(observagéo)

( ) 1 capaz de completar 2 toques no apoio; necessita de ajuda minima

( ) 0 necessita de ajuda para manter equilibrio ou evitar a queda, incapaz de tentar

14. ALCANCAR A FRENTE COM O BRACO ESTENDIDO PERMANECENDO EM PE

Instrucdo Geral e Instalacdo: Uma fita métrica, fixada na horizontal em uma parede com as fitas

de velcro, seré utilizada como ferramenta de medida. Usa-se uma fita adesiva e/ou moldes dos pés
para manter o pé estatico no chao. Pede-se a crianca que alcance a frente o mais longe possivel sem
cair e sem pisar além da linha. A articulacdo metacarpofalangiana da mao da crianca sera utilizada
como ponto de referéncia anatbmica para as medidas. Ajuda poderad ser dada para posicionar
inicialmente o brago da crianca a 90 graus. N&o serad dado suporte durante o processo de alcance.
Se uma flexdo de 90 graus do ombro ndo for atingida, entdo este item sera omitido.
INSTRUCOES: Pede-se que a crian¢a levante o braco desta maneira “Estique seus dedos,
feche a méo e tente alcancar a frente 0 mais longe que vocé puder sem mover seus pés”.
EQUIPAMENTO: Uma fita métrica ou régua, uma fita adesiva ou moldes dos pés, um pequeno
nivel.
Pontuacdo média das trés tentativas
( ) 4 capaz de alcancar a frente de forma confiante mais que 25 centimetros
( ) 3 capaz de alcancar a frente mais que 12,5 centimetros com seguranca
( ) 2 capaz de alcancar a frente mais que 5 centimetros com seguranca
( ) 1 capaz de alcancar a frente, mas necessita de supervisdo (observacédo)
( ) 0 perde o equilibrio enquanto esta tentando, necessita de apoio externo

Pontuacéo Total do Teste
PONTUACAO MAXIMA = 56
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