ATUALIZACAO DO TRATAMENTO
FISIOTERAPEUTICO DAS DISTROFIAS
MUSCULARES DE DUCHENNE E DE BECKER

Update on the physical therapeutic treatment of the muscular
distrophies of Duchenne and Becker.

Artigo de revisio

RESUMO

Asdistrofias muscul ares de Duchenne (DMD) e de Becker (DMB) consistem em distirbios
neuromusculares genéticos de heranga autossomica recessiva, ligados ao cromossomo X,

incuraveis e progressivos. O papel do profissional fisioterapeuta diante desses agravos
ainda se encontra muito segmentério, com opinides e condutas bastante controversas.

Este estudo consiste em umarevisdo bibliografica sobre o tratamento fisioterapéutico das

distrofias de Duchenne (DMD) e de Becker (DMB) e pretende evidenciar aimportancia
darealizagdo de Fisioterapia nessas doencas. Portanto, foi realizada pesquisa bibliogréfica
dos ultimos 12 anos abordando ostemas: DMD e DMB, alterag6es cardiorrespiratérias e
o tratamento fisioterapéutico. O trabal ho foi realizado nas bibliotecas do Centro Universitério

Feevale com busca em centro de informagdes, sites especializados, bancos de dados e em

revistas de maior impacto internacional . As referéncias pesquisadas sugerem que pacientes

com DMD e DMB necessitam de tratamento fisioterapéutico, que os procedimentos devem

ser adaptados afaixaetériae que visam retardar aevolugao clinicae prevenir complicagdes

secundariasdadoenca. A evolug&o de novastécnicaseinstrumentos utilizaveisnafisioterapia
tém contribuido sobremaneira para o objetivo de melhoria de qualidade de vida e a
funcionalidade desses pacientes.

Descritores: Distrofiasmusculares, DistrofiaMuscular de Duchenne, DistrofiaMuscular
de Becker, Fisioterapia

ABSTRACT

The muscular distrophies of Duchenne (DMD) and Becker (DMB) are neuromuscular
disturbances of recessive autossomic heritage linked to the X comossome. The role of the
physiotherapist in face of these illnesses is still controvertial. The study consists of an
update bibliographical revision on the physical therapeutic treatment of DMD and BMD.
It intends to evidence the importance of accomplishing Physical therapy in these ilInesses.
Therefore, areview of the last 12 years studies and scientific articles on DMD and BMD
— their cardiac and respiratory alterations and physical therapeutic treatment — was
accomplished. The study washeld inthelibraries of Feevale University Center by searching
in sites of the InterNet, as well as publications of international impact. The references
suggest that patients with DMD and BMD need physical therapeutic treatment, that the
procedures need to be adapted to the patients’ age and that they aim at delaying the
clinical evolution and preventing secondary complications of the diseases. The evolution
of new techniques and instruments applied in Physical therapy greatly contribute to the
aim of improving these patients quality of life and their functional abilities.

Descriptors: Muscular dystrophies, Duchenne Muscular Dystrophy, Becker Muscular
Dystrophy, Physical therapy.
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INTRODUCAO

Pacientes com distrofias musculares ndo s&o raros nos
consultorios e clinicas de Fisioterapia. Apesar disso, ainda
ha uma visdo muito segmentaria de atendimento
fisioterapéutico destes pacientes: na clinica faz-se o
atendimento neurofuncional, e, se 0 paciente necessitar de
internacdo, no hospital faz-se o atendimento
cardiopneumofunional.

O termo distrofia (do gr. dys, ‘md’, ‘anormal’; trophen,
‘nutricdo’) refere-se a anomalia do desenvolvimento por
formag&o imperfeitade certos tecidos e, conseqiientemente,
dos 6rgaos por ele formados®.

[...] Distrofia muscular de Duchenne [...] o tipo mais
comum e grave de distrofia muscular pseudo-hipertrofica;
comega nainfancia, é crénica e progressiva e se caracteriza
por fraqueza crescente nas cinturas pélvica e escapular,
pseudo-hipertrofiados muscul os seguidade atrofia, lordose
e andar gingado peculiar mantendo-se as pernas separadas
@

[...] Distrofia muscular de Becker [...] forma que se
parece muito com a distrofia muscular pseudo-hipertroéfica,
mas com inicio tardio e curso lentamente progressivo;
transmitida como caracteristica recessiva ligada ao
cromossomax @,

As distrofias musculares de Duchenne (DMD) e de
Becker (DMB) sdo distlrbios neuromusculares miotdnicos
recessivosligadosamutagdes do brago curto do cromossomo
X, no gen dabandap21 (que produz a proteinadistrofina)®,
especificadamente naregido Xp21.2 ®. A distrofina parece
ligar o sarcolema a |lamina basal, promovendo maior
€l asticidade ao sarcolema (ou sej a, faz parte do citoesguel eto).
Sem ela podem ocorrer rompimentos tanto na membrana
celular quanto nalédminabasal, 0 que impossibilita o influxo
normal decélcio, acarretando areas de necrose segmentarias.
As mulheres podem fazer exames de CPK e/ou bidpsia, para
verificar se sdo portadoras do gene daDMD®),

O diagnostico diferencial da DMD de outras doencas
pertencentes ao grande grupo dasdistrofiasmuscularesedas
doencas pseudomiopéti cas costumanao ser dificil. Noscasos
duvidosos, a€eletromiografia, dosagens enzimaticas e bidpsia
muscular permitem fazer o diagnéstico correto®.
Clinicamente, o diagndstico é confirmado depois de se
considerar ahistoria, osachadosfisicoseum nivele elevado
de creatino-quinase sérica, sendo confirmado por alguma
anormalidade encontrada no gene da distrofina através da
analise de mutagdo do DNA dos | eucdcitos sangtiineos. Em
aproximadamente 1/3 dos pacientes, a analise de DNA é
normal, eo diagndstico deveriaser confirmado pelaauséncia
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ou ndo de distrofina anormal, usando imuno-histologia ou
andlise de proteina do tecido muscular®.

Ostratamentos propostos com vasodilatadores, gel éias
hiperprotéicas e insulinando alteram a evolugao da doenca.
Apenas a fisioterapia motora pode retardar sua evolucgéo e
prolongar o tempo de marcha®. Por outro lado, umapesquisa
comparou o efeito de duas medicac8es sobre o periodo de
deambulag&o de 3 grupos: o grupo | (n=8) recebeu esteroides,
0 grupo 2 (n=13) recebeu um medicamento ayurvédico
(utilizado por umaforma de medicina alternativa), e o grupo
controle (n=7). Os 3 grupos realizaram exercicios de yoga,
fisioterapiaefizeram uso de érteses. ApGs 7 meses, 0Sgrupos
foram reavaliados. O grupo | ndo apresentou melhora ou
deterioracdo significativa, apenas um leve ganho de peso. O
grupo Il apresentou significativa piora na execucdo das
atividades propostas. Ja 0 grupo controle apresentou piora
significativa da classe funcional. Isso sugeriu, aos autores,
gueosesteroidespodem estabilizar aprogressdo dadoenca®.

DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

E a distrofia muscular progressiva mais comum,
ocorrendo numa frequéncia de 1:3.500 nascidos
vivos®2101L12) e cercade 30% dos casos apresentam retardo
mental(®.

A DM pseudo-hipertréfica de Duchenne ocorre na
infancia e segue até a adolescéncia. Os primeiros sinais
aparecem por volta dos 2-3anos, acometendo mais
precocemente acinturapélvica. Jano ano seguinte (aoinicio
dos primeiros sinais) pode ocorrer a pseudo-hipertrofia do
triceps sural e alteragdo da marcha®.

O esteredtipo é de umacrianga com antebracos e pernas
com musculos volumosos (infiltragBes lipidicas e fibrosas)
e atrofia de misculos das coxas, bragos, tronco, cinturas
escapular e pélvica. No entanto, a pseudo-hipertrofianéo é
regraparatodos os casos®9).

Embora alguns autores digam que a DMD ocorra
predominantemente em meninos (jaque o padréo de heranca
genética é recessivo ligado ao cromossomo X), a maioria
concorda, no entanto, que a DMD ocorre exclusivamente
masculina (visto que um dos genes X ficainativado no sexo
feminino)® 6. 7.8.9, 10

Devido a fragueza dos musculos da cintura pélvica e
dosparavertebrais, acriancafaz basculaalternadade quadril
e desenvolve lordose lombar(”. A marcha é bamboleante e
débil (anexo 1) com muita dificuldade para subir e descer
escadas. Para ficar em pé a partir do decubito prono,
desenvolvem uma escalada sobre si mesmos (manobra de
Gowers ou levantar miopéatico — anexo 1). Contraturas e
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retracBes dostenddes|evam algunspacientesaandar naponta
dospés®?,

Entre os mecanismos que patofisioldgicos que
promovem manifestacdes respiratorias em pacientes com
doencas neuromusculares, como a DMD, esté a fraqueza
muscular, que tem um papel determinante na funcéo
pulmonar, na troca gasosa e no clearance mucociliar®®, Em
torno de 75% dos casos de DMD, a fraqueza muscul ar
respiratéria € a maior responsavel pelo niumero de
complicagdes respiratérias que levam ao 6bito (por voltada
22 ou 32 décadade vida) @ 5612, Raramente ocorre dispnéia
aos esforgos nas criangas com DM D, o crescimento do torax
€ quase normal (o que preserva os volumes e capacidades
pulmonares).

A faixa etaria na qual a crianca esta incapacitada para
deambular € por voltados 8-12anos (segundo algunsautores),
mas pode ser até, aproximadamente, 14anos(@® 5 7 8).
Concomitantemente, a capacidade vital (CV) tende a cair,
pois atinge seu pico méximo em torno dos 10-12anos. O
pico da CV pode proporcionar uma estimativa do periodo
devidaque aindaresta, frente a capacidade de deambular®.
Associada a perda da deambulacdo e diminuicdo da (CV), a
crianca com DM D também desenvolve escoliose (anexo 2),
gue também compromete a funcéo respiratéria, 0 que,
provavelmente, ocorre pela perda de forca muscular do
tronco®. Umapesquisacomparou acapacidadevital forcada
em criangas, portadoras de DM D com escoliose, que fizeram
cirurgia para estabilizag8o espinal (n=17, média de idade de
14,9anos, angulo de Cobb médio = 57+/-16,4° e que nédo
realizaram a cirurgia (n=21, média de idade de 15 anos,
angulo de Cobb médio = 45+/-29,9°). Apds um periodo de
acompanhamento de aproximadamente 7anos, constatou-se
que tal cirurgia ndo altera o declinio da funcdo pulmonar,
nem aumenta a sobrevida dos portadores de DM D™,

A medidaqueaDMD progride, afraquezadosmuscul os
cervicais, acessorios, abdominais e respiratorios evolui. A
falta de forca destes grupos musculares pode acarretar
insuficiéncia respiratéria e tornar a tosse ineficaz. 1sso
predispbe aestase e broncoaspiragéo, quelevaapneumonias
(principalmente delobosinferiores). M edidas desobstrutivas,
medicamentos, suporte nutricional e respiragdo por pressao
positivaintermitente (RPPI) nasal ajudam aprolongar avida
do paciente9),

Pacientes com DMD podem apresentar taquicardia
sinusal, 3% ou 42 bulhas a ausculta cardiaca e perda de fibras
miocardicas por substituicdo por tecido adiposo. A
insuficiéncia cardiaca pode ocorrer em estagios pré-terminal
ou ser precipitada por infecgdes, causando a morte de 10-
20% dos pacientes9),
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DISTROFIA MUSCULAR DE BECKER

A DMB é menos comum, mas a fraqueza muscular é
semel hante, histol gica e anatamopatol ogicamente, apenas
com periodos de inicio (11anos) e de morte (42 anos) mais
tardios*19), A incidénciaé cercade 10 vezes menor do quea
da DMD, ocorrendo 1 caso a cada 30.000 nascimentos
masculinos®,

NaDM B, osmiécitos possuem distrofinaem quantidade
normal, porém com estrutura anormal*®. As alteracGes
cromossdmicas permitem a ancoragem do musculo a
membrana basal, produzindo uma forma branda de DMD,
ou seja, a DMBW®. Cerca de 65% dos afetados pela DMB
também apresentam deleg6es no gene da distrofina
(encontrando-se alterada quantitativaou qual itativamente)*2,

Asfibras muscularestipo |1B se mantém normais e ndo
ha o predominio de fibras tipo 1. Além disso, o processo
necrose-regeneragdo-proliferagio-conjuntiva-involugéo
gordurosaémaisleve. O diagnéstico diferencial entre DMD
e DMB é realizado por imunorreacdo da distrofina, no qual
hafalhas segmentares quando € DM B, e negativo quando é
DMD.

Entretanto, os primeiros sinais de DMB ocorrem apés
os 10anosesuaevolugdo émaislenta. A perdadacapacidade
de andar ocorre ap6s 0s 25an0s, as alteragdes respiratérias
s80 mai sdiscretas, mas 0 acometimento cardiaco émaissério
(hipertrofiaventricular direitae/ou esquerda— HVD/HVE)®),

Esta revisdo de literatura, sobre distrofias musculares
de Duchenne e de Becker e suas implicagbes
cardiorrespiratérias, pretende mostrar a importancia do
tratamento fisioterapéutico.

METODOS

O estudo consiste numarevisao bibliogréficaatualizada
realizada nas bibliotecas do Centro Universitario Feevale e
sites de internet (Medline Pubmed, Biblioteca Cochrane,
M edstudents, Centro de Estudosdo GenomaHumano) esites
derevistas deimpacto (Chest, American Journal Respiratory
Critical Care, Lancet, Thorax, European Journal of
Neurology, Neuromuscular Disorders, Pediatric Physical
Therapy, Developmental Medicine and Child Neurology,
Pediatric Rehabilitation, Journal of Developmental and
Behavioral Pediatrics, Muscle & Nerve, Disability &
Rehabilitation, Journal of Rehabilitation Medicine, The
Journal of Bone & Joint Surgery, Clinical Rehabilitation,
Medicine& Sciencein Sports& Exercise). Foramprocurados
trabal hos e artigos que falassem sobre distrofia muscular de
Duchenne, distrofia muscular de Becker, tratamento
fisioterapéutico ealteragGescardiorrespiratorias. A resultante
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foi umacoleténeados dados submetidaaoperagdo de sintese,
integrando os dados coletados. A maioria dos dados
encontrados comentava somente sobre alteracdes
ortopédicas, sendo, portanto, excluidos.

Alteracdes cardiorrespiratorias Causadas pelasDMD e
DMB

Um estudo com 19 jovens (13 a 24 anos) com DMD
tinha o objetivo de descrever ahabilidade funcional, aforga
muscular, a capacidade vital forcada e eventos clinicos em
estagios ndo ambulatoriais da doenca. Os jovens foram
avaliados 1 vez ao ano durante 5 anos. Dezesseis dos
participantes apresentaram algum evento cardiorrespiratorio,
gue levou a 6bito 5 deles®. Além disso, as criancas com
DMD frequentemente desenvolvem obesidade®>". Os
motivosatribuidos sio asuperprotecao, dietas hipercal 6ricas
e/ou faltade mobilidade. Hoje, sabe-seosefeitosprejudiciais
que a obesidade tem sobre 0s sistemas cardiorrespiratorio e
locomotor.

Se o paciente com DMD estausando cadeiraderodas, €
muito importante realizar alguma forma de treino da
muscul atura respiratéria, visto que ele comegara a perder
capacidades e volumes pulmonares e aumentar o volume
residual. Além disso, posteriormente, ird perder a eficacia
da tosse (0 que promovera retencdo de secrecdes,
predispondo o aparecimento de pneumonias) e desenvolver
insuficiéncia respiratéria.

Como a DMB apresenta alteracfes respiratorias mais
discretas, o paciente precisaser treinado pararetardar aperda
dafunc&o motora. O acometimento cardiaco, amédio elongo
prazo, pode limitar ainda mais as atividades fisicas: a
hipertrofiado ventriculo esquerdo (HVE) e/ou direito (HV D)
podem promover o aparecimento de hipertensdo arterial
sistémica e/ou pulmonar ou insuficiéncias mitral e/ou
triclspide, que podem levar a insuficiéncia cardiaca
congestiva (ICC). Caso aHVE/HVD cause edemade pulmao
ou aumento da pressdo arterial (PA), o uso de pressdo
expiratoriafinal positiva(positive end expiratory pressure—
PEEP), promoveria drenagem do infiltrado para o espacgo
intersticial e redugcédo do retorno venoso ao coragéo,
diminuindo a TA.

Na DMB néo ocorrem alteragOes cardiacas™. Porém,
tanto DMD quanto DMB s&o as principais causas de
miocardiopatia dilatada de origem familiar®”. O
envolvimento cardiaco € a segunda causa mais comum de
morte desses pacientes A cardiomiopatiadilatadapodelevar
a dispnéia e sintomas de insuficiéncia cardiaca congestiva
®

E muito importante que o tratamento fisioterapéutico
planejado contemple objetivos e condutas a médio e longo
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prazos (treinamento muscul ar respiratério especifico eformas
de promover higiene brénquica). Sefor necessario, e houver
condicdes, alguma forma de suporte ventilatério pode
também vir a ser usado, como a pressdo positiva continua
nas vias aéreas (continuous positive airway pressure —
CPAP). Pacientes com severa reducdo da forga muscular e,
portanto, redugdo dos movimentos mecénicos dos pulmdes
parecem beneficiar-se da terapia com CPAP também devido
a uma alteracdo positiva do clearance mucociliar
bronquiolar®®. O uso daventilagdo com 2 niveis de pressao
positivapor vianasal (mais conhecido comobilevel positive
airway pressure, ou BiPAP) durante o sono parece reduzir
as complicagBes das desordens respiratérias do sono,
especialmente das apnéias e hipopnéias obstrutivas. 1sso
parece resultar em aumento da sobrevida, melhora da
gualidade do sono, reducéo da sonolénciaexcessivadiurna,
melhora do bem-estar e independéncia, melhora das trocas
gasosasdiurnas e menosredugdesdafrequiénciade declinio
na fungdo pulmonar, quando comparado com o ndo uso da
ventilagdo ndo invasiva®. Por outrolado, o uso deventilagdo
por pressdo positivanasal intermitente (6h durante o sono),
de forma preventiva, foi contra-indicado para pacientes
portadores de DMD que apresentassem capacidade vital
forcada entre 20 e 50% do previsto®?,

A transferéncia de peso em diversas posturas ndo é um
objetivo, mas sim uma conduta, pois ao transferir o peso, o
paciente esta fazendo um treino muscular generalizado
(inclusive treinamento respiratorio inespecifico). Ha que se
pensar, caso seja DMD, no possivel aparecimento de
escoliose, pelafraguezadosmuscul osdo tronco (quetambém
pode provocar alteracBes respiratérias). A cifoescoliose é
dedificil prevencdo, mas pode-se usar cintas e aparelhos de
suporte. Porém, quando acriancajaestanacadeiraderodas,
o papel fisioterapéutico € desanimador, poisaescoliosetende
aprogredir rapidamente. E, caso seinstale, hacontrovérsias
quanto arealizagdo decirurgias corretivas”. Em umarevisio
do acompanhamento radiol 6gico de 51 criangas com DMD,
gue ndo receberam tratamento cirdrgico para escoliose,
observou-se que, quando a curvaturada escoliose eramaior
do que 35°, a capacidade vital forcada era menor do que
40% do previsto. Assim, os autores sugerem que aartrodese
de coluna de rotina, quando os pacientes ndo podem mais
deambular, é um fato a ser considerado®. Uma vez que a
escoliose alcance 30°, 0 seu avanco é muito répido, e, caso
se cogite realizar algumaintervencéo cirldrgica, €importante
realizé-la enquanto a fungdo pulmonar € satisfatoria e antes
gue a cardiopatia torne-se severa para ser um risco sob
anestesia®.

Desta forma, o objetivo fisioterapéutico motor de
melhorar o equilibrio do paciente € indtil, pois a fraqueza
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cronica dos muscul os (inclusive estaticos e do tronco) ndo
permitird que ele seja alcangcado. Nem mesmo aumentar
estabilidade de tronco (pelo mesmo motivo). Porém, pode-
se pensar em retardar ainstabilidade do tronco e em retardar
perda do equilibrio, pois o treinamento muscular continuo
pode fazé-lo, mas ndo evité-lo. Uchikawa, Liu, Hanayama,
et a. avaliaram o grau de limitagdo que a DMD impde a 27
criangas entre 7 e 14 anos que viviam na comunidade e
correlacionaram com o grau de forga muscular. Houve
correlacdo daidade e daMedidade I ndependénciaFuncional
(MIF) (rho=-0,52, p<0,01) e da MIF e do teste manua de
forca muscular (rho=0,77, p<0,01). Esses pacientes
precisavam de assi sténcia méximaou total nas atividades de
vidadidriaquando o grau de forgaera <39, O relato de um
caso de um paciente de 26 anos mostra a importancia da
assisténciafisioterapéuti caaos cuidadores e a esses pacientes,
visando (por meio da utilizagéo de tecnologia assistiva)
manter o maximo grau de mobilidade independente e
minimizar a assisténcia dos cuidadores(??23),

TRATAMENTO FISIOTERAPEUTICO

Atéalgunsanosatras, otratamentofisicodaDMD visava
preservar e estimular a mobilidade e motilidade (dentro do
possivel) por meio de* ginasticacorretiva, natagdo, profilaxia
de contraturas, combate a inatividade e ao repouso
desnecessario no leito.” © o qué consistiano tratamento ndo-
medicamentoso. Contudo, a Fisioterapia € muito mais do
gue “ginastica corretiva’, “natacdo” e “combate a
inatividade”. A Fisioterapia traga seu tratamento com
condutas baseadas em objetivos.

Os objetivos da Fisioterapia visam capacitar acriancaa
adquirir dominio sobre seus movimentos possiveis, equilibrio
e coordenacdo geral, retardar a fragueza da musculatura da
cintura pélvica e escapular, corrigir o alinhamento postural
(em pé, sentado, deitado ou durante os movimentos),
equilibrar o trabalho muscular, evitar afadiga, desenvolver
aforcga contrétil dos misculos respiratérios e o controle da
respiracdo pelo uso correto do diafragma, prevenir o
encurtamento muscular precocel®.

Paraatingir essas metas, € proposto umtratamento | tdico
paraas brincadeiras desses pacientes, poisaindasio criancas
e seentediam facilmente. Os procedi mentosfisioterapéuticos
devem ser adaptados para a faixa etariaem que acrianga se
encontraevisam, principalmente, retardar aevolucao clinica
e prevenir complicagdes secundérias (p.e. contraturas e
deformidades)®.Em alguns casos, cirurgias corretivas e
Orteses auxiliam no tratamento®©,

S&0 propostos exercicios ativos e isométricos livres.
Brincar de boneco de madeira, pois 0s movimentos sdo
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monoarticulares, solicitando a contragdo de um musculo ou
um grupo reduzido de muasculos; de 4 apoios, pois fortalece
cintura escapular e pélvica. Durante a execucdo destes
exercicios, buscar avaliar aamplitude de movimento (ADM)
eforcamuscular, solicitar contragdesisomeétricas durante os
movimentos, efazer uso dagravidade e do peso do segmento
como resisténcia para o grupo muscular trabal hado®?.

Osexerciciosrespiratorios propostosincluem motivacdo
como “aspirar a flor” e “apagar a vela’, desde que em
decubito dorsal a 45° de inclinagdo, sem exceder nem o
volume de reserva inspiratério (VRI), nem o volume de
reservaexpiratorio (VRE), sem usar os muscul 0s acessorios,
nem fazer resisténcia a expiracédo. Os efeitos do treinamento
resistido inspiratério na fungdo muscular respiratdria foram
pesquisados por DiMarco, Kelling, DiMarco, et al. (2004).
Os autores avaliaram 11 pacientes com DMD e distrofia
muscular facioescapuloumeral, apds o treinamento
respiratério, que consistiaem 2 sessdes de 15min por diaem
casa por 6 semanas, houve um aumento significativo na
endurance muscular respiratéria, correlacionada
positivamente com a capacidade vital (r=0,84, p<0,05) e
pressdo maxima inspiratoria (r=0,76, p<0,05). Segundo os
autores, a melhora da funcdo muscular respiratéria pode
retardar a instalagcéo de complicacGes respiratérias nesses
pacientes¥. Em outra pesguisa sobre treinamento muscul ar
respiratdrio, com pacientes com DMD e atrofia muscular
espinal, percebeu-se que os ganhos de forga muscular
expiratéria eram rapidamente perdidos com o fim do
tratamento. No entanto, a percepcédo de esforco respiratério
permanecia por um periodo maior, 0 que poderia estar
associado a uma reducgéo dos sintomas respiratorios?¥. Em
uma pesquisa sobre treinamento muscular inspiratorio
especifico por um periodo de 6 mesesem portadoresde DMD
em estagios avancados, 0s autores perceberam que, mesmo
6 meses apos encerrar o protocolo de treinamento, os
beneficios respiratérios permaneciam por um grande periodo
detempo(?520),

As atividades nas bolas terapéuticas favorecem o
alinhamento e flexibilidade da coluna vertebral, estimulam
0smecanoreceptores e proprioceptoresarticulares, melhoram
o tono e aforga muscular, coordenacéo e equilibrio.

O uso de hidroterapia, com métodos adaptados de
Halliwick e Bad Ragaz, é um recurso complementar a
cinesioterapia em terra, com finalidade de melhorar a forca
muscul ar, acapacidade respiratéria, asamplitudesarticulares
e evitar os encurtamentos musculares (anexo 2).

As causas das contraturas ortopédicas nos pacientes
neurol 6gicos sdo a imobiliza¢do, a fragueza muscular e a
espasticidade. A literatura descreve como técnicas de
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tratamento de contraturas os alongamentos passivos, a
mobilizacdo passivacontinua, astalas, aestimul agéo el étrica,

injecBes de toxinabotul inicaetenotomias. N&o haconsenso
sobre 0 melhor modo de uso das técnicas tratamento das

contraturas, se combinadas ou isoladas em séries®?.

Alongamento muscular detricepssural, ilio-psoas e isquios-
tibiais devem ser estimulados nas fases iniciais. Orteses

curtas, do tipo pé-tornozelo (ankle-foot orthosis — AFO), e
longas, dotipo pé-tornozel o-joel ho (knee-ankle-foot orthosis
— KAFO) (anexo 3), devem ser usadas no periodo noturno
paraprevenir encurtamentos muscul ares. Parao alinhamento
postural, instruir a crianga a ndo permanecer muito tempo
na mesma posiGao e proporciona a ela a maior consciéncia
corporal possivel. Os pais devem ser orientados e treinados
a continuar o tratamento em domicilio e a estimularem seus
filhos afazerem atividades recreativas orientadas paraidade
gue proporcionem equilibrio, forca e coordenagdo motora
grossa®. Umapesquisaacompanhou 144 garotoscom DMD,

por um periodo de 8,9 anos em média, em um centro de
estudos nos Estados Unidos. Ela oportunizou acompanhar
os efeitos da fisioterapia e do tratamento ortopédico nas

contraturas de membros inferiores (MMI1) e a duragédo da
habilidade de caminhar. As contraturasde MM foram mais

bem controladas quando os pacientes realizavam uma
combinacdo de al ongamentos passivosdiarios, permaneciam
em pé e caminhavam durante alguns periodos do dia, faziam
tenotomiade tenddo cal céneo, transferénciado tenddo tibial

posterior e aplicavam 6rtesesdo tipo KAFO. Apds 2 anos de
uso de bracing, as contraturas calcaneas eram idénticas
naqueles pacientes que realizaram e que ndo realizaram
cirurgias. Proximo ao quarto ano pds bracing, contudo, os
pacientes que ndo realizaram cirurgia apresentavam
contraturas mais severas. Cinco a 7anos depois da operacao
e da utilizag8o de bracing, 0 manejo das contraturas ainda
era bom, principalmente naqueles pacientes que realizaram
transferéncia do tendao tibial posterior. Contraturas de
joelhos foram controlas 5 a 7 anos ap6s a colocagdo do
bracing, com ou sem cirurgia. Pacientes que usaram bracing
puderam caminhar até uma média de 13,6 anos, e, mesmo

depois de perder a habilidade de caminhar com bracing, o
uso de Orteses permitiu a esses pacientes permanecer em
ortostase por um periodo adicional de 2 anos®?®. Outro estudo
também reforca o prolongamento do periodo de marcha e
ortostase com o auxilio de 6rteses do tipo KAFO, mas ndo
h& esclarecimento se é possivel prolongar a marcha
funcionalmente 9.
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Esses procedimentos séo apenas sugestfes. Cabe ao
fisioterapeuta a escolha dos recursos mais indicados e
disponiveis aos seus pacientes. E importante comentar que,
cansaco e mialgia no dia seguinte a sessdo fisioterapéutica
indicam que houve excesso na quantidade de exercicios e
suas repeticdes, devendo se diminuir a intensidade e
proporcionar mais tempo para descanso.

Portanto, o objetivo principal aser alcancado éamelhora
da qualidade de vida e afuncionalidade dessas criangas. A
gualidade de vida de um adulto pode ser melhorada a partir
do aumento da suaindependéncia. Paraacrianca, amelhoria
de sua qualidade de vida implica a agéo de brincar. No
entanto, brincar de uma forma funcional.

Ja nos estégios finais da vida do portador de DMD, o
objetivo é o conforto do paciente: tratar a dor e adispnéia,
tratamentos paliativos, atender as necessidades psicossociais
e espirituais do paciente e familiares, e respeitar as escolhas
do paciente e familiares no que diz respeito aos exames e ao
tratamento.

CONSIDERAGOESFINAIS

A Fisioterapia Neurofuncional tem muito ainda a
pesquisar sobre DMD e DMB, pois pacientes com essas
patologias ndo podem ser vistos além de suas limitacdes,
causadas pelas doencas neurol dgicas, que necessitam ndo
apenasde cuidados motores. E preci so que sejam vistoscomo
pessoas que necessitam daatuacdo interdisciplinar, visto que
as complicagdes se dao nos campos ortopédico e
cardiorrespiratorio (sem contar outras necessidades, como
acompanhamento psicoldgico, nutricional,...).

Os testes especiais, que permitem o acompanhamento
mais preciso da evolugdo da doenca, e ferramentas que
avaliam aqualidade de vida devem ser utilizados ndo s6 nos
meios académicos. Todavia, existem parafacilitar o registro
de informagdes, para publicaces posteriores em ambito
profissional.

Como a evolucdo natural dessas patologias j& €
conhecida, justifica-se a atuagdo cada vez mais precoce do
fisioterapeuta. Cabe-nos, também, a fungdo de orientar os
cuidadores destas criancas (pais, professores e familiares)
para que sejam realizada as adaptacfes necessarias nos
domicilios, escolas e banheiros. Além disso, adaptaces em
brincadeiras e esportes podem mel horar avidasocial dessas
criangas.
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ANEXOS

Anexo 1 — Alteracdes histoldgicas de DMD

Imagem de necrose com reacdo macrofagica em
grupos, observando ainda algumas fibras hialinas
circundadas por proliferacdo conjuntivaendomisial [4].

Anexo 2—Testepositivo paraportadorado genedeDMD

Observa-se um pequeno grupo de fibras
negativas para distrofina X 125 em portadora de
Duchenne [4].

Anexo 3 — Sinais clinicos de DMD

Figura VI-7 - Postura e marcha na distrofia muscular progressiva. A)
Ombro para tras. B) Bascula da bacia

Marcha anserina na DMD [6].

Anexo 4 — Sinais clinicos de DMD

“1])
[/’ﬁ?ﬁ f'

Figura VI-8 - Distrofia muscular progressiva. Sinal de Gowers. Pseudo-
hipertrofia.

Levantar miopatico e pseudo-hipertrofiade panturrilha[6].

Anexo 5 — Sinais clinicos de DMD

.,
£ 1

Sinal de Gowers e pseudo-hipertrofia da
panturrilha [13].

Anexo 6 — Sinais clinicos de DMD

Deformidade em hiperlordose lombar, escoliose e
pé eqliino [13].
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