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Introdução: As paraparesias espásticas hereditárias (PEH) são um grupo 

heterogêneo de doenças neurodegenerativas cuja história natural é pouco 

conhecida. Objetivo: Determinar a progressão da doença após 4.5 anos de 

seguimento por meio da Spastic-Paraplegia-Rating-Scale (SPRS) e de testes 

funcionais cronometrados (TFC) da marcha. Metodologia: Estudo coorte de 

pacientes com diagnóstico molecular confirmado de PEH. Aplicamos a SPRS, 

os testes de caminhada de 6 minutos (TC6MIN), de 10 metros (TC10M) e Timed-

Up-and-Go (TUG) em velocidade autosselecionada (VAS) e máxima (Vmáx) 

após 1.5 e 4.5 anos da avaliação inicial. Resultados: Foram analisados 24, 18 

e 12 pacientes aos 0, 1.5 e 4.5 anos. Houve piora no desempenho da marcha 

em todos os TFC após 4.5 anos de seguimento com diferença estatística 

significativa (p<0,05), exceto para TC10-Vmáx. Houve correlação moderada 

entre a média da progressão da SPRS e mSPRS com a média da progressão 
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dos testes o TC10M em ambas as velocidades (rho=0,679 - 0,548; p<0,02); para 

os demais TFCs não houve correlação. Foi determinada progressão da doença 

por ano mostrando diferença estatística significativa (p<0,05), nos testes 

mSPRS, TC10M-VAS, TC10M-Vmáx, TUG-MAX e TC6M; o IRL e TUG-VAS não 

mostraram diferença. Conclusões: Apesar das PEH apresentam lenta 

progressão ao longo tempo, é possível identificar mudanças significativas por 

meio dos TFCs após 3 anos de evolução da doença. A SPRS apresentou 

correlação moderada com TC10M em ambas velocidades aos 1.5 e 4.5 anos, 

sendo possível realizar uma inferência da gravidade da doença avaliada pela 

escala com a velocidade da marcha.  
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