EFEITOS DA FISIOTERAPIA NA FUNCAO MOTORA EM PORTADORES DE
DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE — REVISAO INTEGRATIVA

EFFECTS OF PHYSIOTHERAPY ON MOTOR FUNCTION IN PATIENTS WITH
DUCHENNE MUSCLE DYSTROPHY - INTEGRATIVE REVIEW

Gabrieli de Fatima Castagnollit

Franciele Aparecida Amaral?

1Discente do Curso de Fisioterapia Bacharel pelo Centro Universitario UniGuairaca/
Guarapuava/PR Brasil

2 Docente, Prof.2 MS., do Curso de Fisioterapia Bacharel pelo Centro Universitario
Uniguairacd, Guarapuava/PR, Brasil

Endereco postal: Rua Luiz F. de Oliveira, 93 — Guarapuava/PR, Brasil —
CEP: 85065-450

E-mail: gabrielicastagnolli@outlook.com



RESUMO

Introducédo: A distrofia muscular de Duchenne é uma doenca genética, sendo a
doenca neuromuscular mais frequente. As manifestagfes clinicas séo percebidas logo
na infancia, com alteracdes funcionais, enfraquecimento muscular gradual de forma
ascendente, simétrica e bilateral. O diagndstico pode ser estabelecido através do
histérico familiar, de achados clinicos, laboratoriais e genéticos, bidépsia muscular,
podem também ser usados dados eletrofisioldgicos e histoldgicos. A fisioterapia é um
dos tratamentos proposto, pois busca reduzir os danos decorrentes da evolucao da
doenca, prevenir complicacdes, prolongar a mobilidade e oferecer uma melhor
qualidade de vida ao paciente. Objetivo: Analisar os efeitos da fisioterapia na
funcionalidade motora dos portadores DMD. Materiais e métodos: Realizada uma
Revisao Integrativa através das bases de dados PubMed, PEDro, SciELO e LILACS.
A busca realizada foi alinhada a partir da utilizacdo de termos identificados no
vocabulario na base dos Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS) e selecionados
trabalhos publicados entre os anos de 2011 e 2021. Resultados e Discusséo: Foram
identificados, apGs busca nas bases de dados, total de 234 artigos. Inicialmente foram
descartados 223 pelos titulos, das onze publicacbes selecionadas, sete foram
excluidas por serem avaliagbes sem intervencao fisioterapéutica. Para elaboracdo de
resultados, restaram quatro artigos que contemplaram os critérios de inclusao e
exclusdo elencados. Conclusdo: conclui-se a importancia da fisioterapia no
prolongamento da funcionalidade, entretanto ndo existindo um consenso sobre quais

modalidade fisioterapéutica séo indicadas.
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ABSTRACT

Introduction: Duchenne muscular dystrophy is a genetic disease, being the most
frequent neuromuscular disease. Clinical manifestations are noticed early in childhood,
with functional changes, gradual muscle weakness, ascending, symmetrical and
bilaterally. Diagnosis can be established through family history, clinical, laboratory and
genetic findings, muscle biopsy, electrophysiological and histological data can also be
used. Physiotherapy is one of the treatments proposed, as it seeks to reduce the
damage resulting from the evolution of the disease, prevent complications, prolong
mobility and offer a better quality of life for the patient. Objective: To analyze the
effects of physical therapy on the motor functionality of DMD patients. Materials and
methods: An integrative review was carried out using PubMed, PEDro, SciELO and
LILACS databases. The search performed was based on the use of terms identified in
the vocabulary based on the Health Sciences Descriptors (DeCS) and selected works
published between 2011 and 2021. Results and Discussion: After a search in the
databases, one was identified, of 234 articles. Initially, 223 were discarded by titles, of
the eleven selected publications, seven were excluded because they were
assessments without physical therapy intervention. For the elaboration of results, four
articles remained that met the inclusion and exclusion criteria listed. Conclusion: it is
concluded the importance of physical therapy in the extension of functionality, however
there is no consensus on which physical therapy modality is indicated.

Key- words: Physiotherapy, Duchenne Muscular Dystrophy, Functionalities.



INTRODUCAO:

A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é a doenca neuromuscular mais
frequente, apresenta um padréo de heranca genética recessiva ligada ao cromossomo
X, afetando os individuos do sexo masculino, enquanto os do sexo feminino séo
portadores. O gene anormal localiza-se no braco curto do cromossomo X, sendo
responsavel pela producédo de uma proteina chamada distrofina?.

Segundo os autores Chinen et al, (2019) a DMD apresenta algumas
manifestagcdes clinicas que sé@o percebidas ja na infancia. A partir do terceiro ano de
vida as alterac@es funcionais que ocorrem séo: o enfraquecimento muscular gradual
de forma ascendente, simétrica e bilateral. Este inicia-se com fraqueza muscular na
cintura pélvica e membros inferiores, progredindo para musculatura de tronco e para
a musculatura responsavel pela sustentacdo da postura bipede, cintura escapular,
membros superiores, pesco¢o e musculos respiratoérios.

A partir dos cinco anos de idade, inicia a dificuldade de deambular, pular e
correr, as quedas tornam-se mais frequentes, a forca muscular tanto extensora do
joelho quanto do quadril ndo é suficiente para permitir a extenséo voluntaria do tronco
guando o paciente levanta-se do solo, desencadeando o sinal de Gowersz2.

O sinal de GOWERS é compensatorio para o corpo passar da posicao sentado
ou deitado para em pé, utiliza-se de suas maos apoiadas nos joelhos mantendo-os
em extenséo, de maneira a impulsionar o tronco para cima, ou seja, escalando o seu
préprio corpo, isso é necessario, devido a fraqueza dos musculos gliteo maximo e
abdominais que fazem com que a pelve figue em antero-versdao comprometendo o
ortostatismo. Devido a essas alteracdes € observada a marcha anserina assim como
as deformidades na coluna vertebral como a hiperlordose lombar e a escoliose 3*.

O diagndstico pode ser estabelecido na maioria dos casos, através do histérico
familiar, de achados clinicos, laboratoriais e genéticos, podem também ser usados
dados eletrofisiologicos e histologicos. A bidpsia muscular € agora recomendada, e é
um instrumento essencial para estabelecer um diagnostico preciso da DMD, o exame
é feito em média aos 3 ou 4 anos de idade > 6.

Com o avanco da doenca os portadores de DMD néo séo capazes de andar
apos os 12 seis anos de idade. O tratamento € extremamente limitado, pois a doenca
€ incuravel, ndo existe até o momento uma terapia efetiva em bloquear ou reverter o

processo da distrofia muscular .67,



O tratamento deve ser multidisciplinar, visando o bem estar e tendo como
principal objetivo o tratamento sintomatico, com a finalidade de melhorar a habilidade
funcional e a qualidade de vida do portador de DMD, ja que se trata de uma desordem
progressiva 8910

Dentre os tratamentos propostos aos pacientes, a intervencao fisioterapéutica
é indicado, pois busca reduzir os danos decorrentes da evolucdo da doencga, prevé
complicacbes, prolonga a mobilidade e consequentemente espera-se oferecer uma
melhor qualidade de vida ao paciente®°19,

O tratamento fisioterapéutico € responsavel pela manutencdo da
funcionalidade; manutencdo da forca muscular; manutencdo da capacidade
respiratoria; evitar contraturas e deformidades, orientacdes para uso de Orteses e
manejo da dor 8 A fisioterapia busca a independéncia para as atividades de vida
diarias e, consequentemente, a melhora da qualidade de vida desses pacientes, com
0 cuidado de nao fadigar o paciente, visto que 0 excesso de exigéncia muscular leva

a uma aceleracdo no processo degenerativo - 11,

MATERIAIS E METODOS:

O presente trabalho € uma revisao de literatura sobre a Distrofia Muscular de
Duchenne (DMD). Para o desenvolvimento da pesquisa foi seguidas as seguintes
etapas: identificacdo da questdo norteadora (problema); elaboracdo do objetivo do
estudo; selecdo da amostragem (critérios de incluséo e excluséo); categorizacdo dos
estudos (definicdo das informacfes a serem extraidas dos estudos); avaliacdo dos
estudos incluidos; interpretacao dos resultados; sintese do conhecimento.

Foram utilizados as bases de dados da Scientific Electronic Library Online
(SciELO), Literatura Latino-Americana do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS),
Physiotherapy Evidence Database (PEDro), National Center For Biotechnology
Information (PubMed). A busca realizada foi alinhada a partir da utilizacdo de termos
identificados no vocabulario na base dos Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS)
nos titulos e resumos dos estudos. Para selecdo dos artigos, foram utilizados os
descritores “Distrofia Muscular de Duchenne”, “Fisioterapia”, “Qualidade de Vida”,
“Sobrevida” e “Exercicios” colocando o operador booleano “AND” entre os descritores.

A pesquisa bibliogréafica foi realizada entre os meses de fevereiro de 2021 a
agosto de 2021, e na revisao foram considerados trabalhos publicados entre os anos

de 2011 e 2021. Os critérios de inclusdo definidos na presente revisao integrativa,



estdo os artigos originais clinicos disponibilizados na integra e na forma online,
publicados no idioma portugués, e inglés. Os critérios de exclusdo definidos foram:
artigos que nao citam a fisioterapia como forma de tratamento e que ndo descrevem
métodos usados, artigos em outros idiomas, artigos de revisdo sistematica e/ou
integrativa.

Os dados identificados nas publicagbes selecionadas e considerados
relevantes foram extraidos e sintetizados em tabelas de informacgfes alimentado em
um banco de dados no Software Microsoft Excel com os seguintes itens dos artigos
elegidos: Amostra do estudo (sujeitos); Objetivos; Delineamento metodoldgico;
Resultados e conclusoes.

O presente estudo tem por objetivo abordar a importancia da fisioterapia na

funcionalidade motora em portadores de distrofia muscular de Duchenne (DMD).

RESULTADOS:

Foram identificados, ap6s busca nas bases de dados, um total de 234 artigos.
Inicialmente foram descartados 220 pelos critérios de exclusdo, e por ndo conter
tratamentos fisioterapéuticos. Das 11 publicacdes selecionadas, 7 foram excluidas por
serem avaliacbes sem intervencao fisioterapéutica. Para montagem de resultados,
restaram 4 artigos que contemplaram os critérios de inclusdo e excluséo elencados.

A figura 1 mostra o fluxograma dos estudos incluidos nesta revisao integrativa.



} ‘STEUY SOPEUODARE Sofnry

() SOPET0IR[RS S05 Ty

[ SOPEUQIR[Rs S08 NIy

() SOPETORR SO5 IRy

| SOpmpxg

[ Adermofsmg

NV SDRxg (Y Aqdonsip Eosnw auseng
‘0g3eWqIm0d B SOPRAT0INY

7 S0pmpEg
7 %DR® NV 20BN Aydonsiq Euosny
02SEUIgI00D B SOPENUOINT

R
£ 37730 Aend) pue AydossAp MO AU N]
0%3EUIqUI0D B SOPEAOITY

DT AERD
NV EAATS Ny Aydonsdp Emasnm summpng [~
OBSemIqum0d BN SOpENUOIT

§ S0P
¢ “Adermodsmg Qv AydorsAp EmOsnm AURTIQ
‘0eJewqIm0d B SOPEAT0IY

039130 Ay gsopmpRg |
ONV [FAWTS NV Aqdonsip Eosmo auwpng [ | £ EAIAIIE AURIPI
0EJEWIqI0) Bl SOPERUOINT 0EJEUIq0) T SOPERUOINT
A = AN A gm M“wﬂa_u”m o
0 SEUIqUI0 BU SOPEAUOINT T
{ Sopmpxg ( S0pm[axg
T {EAIARIS (Y 2wRtpnp Agdoms&p Epasnpy [~ | | “Adenmporiyd aumpng |
,oﬁmcSEB EU SOPERU0INT ”oﬁmﬁﬁﬁou ElL S0PEQUOIUT
b sopmpxy
( Adenmodsig Ny 2wweipnp AydonsAp mmosngy | £ AWpIJ |
0EJEMIqUI0) B SOPEATOIT] ‘0ESEMIqUI0) BN SOPEAUOINT
L ‘sopmpEg [1 SOpmpEg
[ RN QY WRpNg [ | {1 SPRR 2RI [ |
0EJEWIqUR0) BT SOPEAUOITT 0EJEWqUO) BT SOPERNOITT
SIVIIT 0IQ1d

£ SOPEU0TR[es SRy

6 s0pmpEg

§ AderRoismg

NV *PR¥ (NV Aqdonsip EmOsE umRipng
‘0BJEIqIO) U SOpEANodU

£0 sopmpxy
§0 2sPRR (N Aumng Kydonsiq Emasnyy
“0g3emqumod et SOPEAUOIT

£€ SOpRpXY
££ 23750 Aupend) pue Sydonsip Femostan RPN
‘OEJEWIQU0) U SOPERUOIUY

¢ Sopmpxy

£ T30 YN

NV [FAWMS NV Aqdomsip E[osnn aumipng
‘0BSemqmod eu sopenuodug

§1 sopmpxg

91 AdeIU0As g (N AYdonsip RS AR
0gSemqm0d B SOPEAH0IT

0plg

P

[EUT ENSOUE Ep SOSTLE 50D 0232s 2 E36ng

Figura 1: Fluxograma dos estudos incluidos. Fonte: base de dados PubMed, SciELO, PEDro, LILACS.



A seguir, na Tabela 1, estdo descritos os artigos selecionados para a presente pesquisa
que contemplaram os critérios de inclusdo e exclusdo. Os artigos estdo numerados e
apresentam informacfes como autor (es) e ano de publicacao, titulo do artigo, base de
dados, revista e ano de publicacdo, objetivos, delineamento, métodos, principais

resultados e concluséo da intervengéo fisioterapéutica.



Tabela 1 — Caracteristicas dos artigos selecionados
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ABMCT - Assisted 6 Minute Cycle Test; MFM - Motor Function Measure; 6MWD — 6-minute walk distance; CHU-9D - Child
Health Utility Index; ACTIVLIM — Activity Limitations Measure; CarerQolL — Care-related Quality of Life;

DISCUSSAO:

A DMD é uma doenga genética caracterizada pela fraqueza muscular
progressiva com compensacdes posturais, que podem evoluir para contraturas e
deformidades. A fisioterapia esta presente no tratamento de portadores de DMD e tem
como obijetivo retardar a evolucéo clinica dessa patologia e melhorar a qualidade de
vida dos pacientes 121,

As amostras dos estudos variaram de 12 a 40 participantes. O estudo realizado
por Hind et al*31® incluiu 12 participantes, na amostra de Jansen et al** foram
selecionados 30 participantes e Alemdaroglu et al'®> em comparagdo aos anteriores
optaram por 24 meninos, a idade nos estudos variou entre 7 a 16 anos.

As criancgas por volta de 7 a 8 anos de idade comecam a desenvolver a marcha
equina, andar nas pontas dos pés devido as contraturas da pseudo-hipertrofia do
triceps surral, por volta dos 12 a 13 anos de idade, a crianca tem a perda de forca
muscular, levando a uma perda de mobilidade e apresenta dificuldade para andar, até
ser incapaz de se locomover e necessitar de cadeira de rodas 1617,

Nos estudos de Alemdaroglu et al*®> e Hindet al'®1¢ foram selecionadas criancas
capazes de deambular sem auxilio, diferente do estudo de Jansen et al'* que optou
por criancas na fase mais avancada da doenca ou que dependesse da cadeira de
rodas, ambos os trabalhos tiveram grupo controle.

Hind et al'®® avalia se é eficaz a terapia aquatica associada com exercicios
em solo, e se auxilia na preservagdo da forca muscular e independéncia. Em seu
estudo a intervencéo foi realizada durante um periodo de 6 meses, sendo 2 vezes na
semana, cada sessdo com duragdo de 30 minutos. Para o grupo experimental foi
realizado fisioterapia aquatica com exercicios, e para o grupo controle foi determinado
exercicios em solo, 4 a 6 dias por semana, o numero de sessdes foi adaptado a
capacidade de cada crianca. Hind et al**1¢ conclui em seu estudo que o acréscimo da
terapia aquatica aos exercicios de solo € mais eficaz do que somente a terapia em
solo.

Hind et al'®'® em seus resultados obteve melhora no grupo que realizou o
tratamento de terapia aquética. Para Lima e Cordeiro®, a terapia aquatica melhora a
capacidade funcional e a independéncia dos portadores de DMD. Em contrapartida

Lott et al*® em seu estudo, mostraram que o treinamento com exercicios isométricos
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melhorou notavelmente a forca e a capacidade funcional dos participantes, 0os seus
resultados demonstraram que 0s exercicios isométricos de leve a moderado néo
causam danos musculares agudo em meninos com DMD.

Ferreira et al'® comparou a fisioterapia em solo e na agua, mostraram que as
abordagens feitas na agua possuem maior resultado para a manutencdo e
independéncia nas atividades. A fisioterapia é capaz de avaliar o individuo e adequar
um plano de tratamento ao paciente, de acordo com as necessidades do mesmo,
promovendo o maximo de manutencdo da independéncia funcional e qualidade de
vida.

Jansen et al'* compara o treino assistido por bicicleta sem intervencao
fisioterapéutica com a intervencéo fisioterapéutica isolada. A intervencdo ocorreu ao
longo de 24 semanas para ambos 0s grupos, o grupo experimental recebeu um treino
de bicicleta assistida, durante 15 minutos para membro superior e membro inferior,
sendo 5 vezes por semana, ja o grupo controle realizou fisioterapia convencional. Os
seus resultados ndo mostraram nenhuma diferenca na amplitude articular, forca,
mobilidade, resisténcia global, entre o treino de bicicleta e a fisioterapia convencional.
Mas o0 grupo que praticou o treino de bicicleta para membro superior e membro inferior
mostrou melhores capacidades funcionais e flexibilidade. Os movimentos sdo mais
fortes e estaveis para as fungdes motoras distais, devido aos musculos distais serem
afetados mais tarde do que os musculos proximais 2021,

Alemdaroglu®® et al'® estabeleceu um protocolo de 8 semanas de exercicios,
dividido em grupo controle e grupo experimental, ambos com duragcéo de 40 minutos
cada. O grupo controle realizou exercicios para a promocéo da melhora da amplitude
de movimento de membros superiores 5 vezes por semana, ja o grupo experimental
a intervencao foi realizada 3 vezes na semana com duragdo de 40 minutos, com
treinos para membros superiores com o ergdmetro de braco, aguecimentos passivo e
ativo, e repouso.

As medidas para avaliar a forca muscular, foram realizadas por um aparelho
portatil dinamémetro, mensurado antes e apds 0s treinamentos, algumas diferencas
foram encontradas em favor do grupo controle, demonstraram que o treinamento da
extremidade superior com um ergébmetro de braco é mais eficaz na preservacéao e
melhora do nivel funcional de pacientes com DMD em estagio inicial'®. Para Bulut® et
al (2019) este € um parametro importante de avaliar, 0 dinambémetro pode ser uma

opcao pratica para estimar rapidamente a capacidade funcional global de criancas
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com DMD na fase tardia da doenca. De maneira semelhante, Lott'8 et al, (2020)
avaliou com o dinamémetro a forgca muscular isométrica em membros inferiores, com
contracdo maxima de 30% a 50%. Diversas escalas sao utilizadas para avaliar a forca
muscular e a funcionalidade dos pacientes, sdo essenciais para o planejamento de
tratamentos, de forma global sdo instrumentos que avaliam a funcdo motora,
habilidade funcional, e forca muscular??

A North Star Ambulatory Assessment (NSAA) e a escala de Medida da Funcéo
Motora (MFM) avalia o estado ambulatorial de criancas com DMD, ambas consistem
em itens que avalia as fungdes e habilidade funcionais da marcha e os dependentes
de cadeira de rodas 13151622.24,14

Lima e Cordeiro® (2020) recomenda a utilizacdo das escalas North Star
Ambulatory Assessment (NSAA), e o teste de caminha de 6 minutos (TC6M) para
avaliar a capacidade de marcha na DMD. Corroborando com os demais, Silva?3(2017)
enfatiza que o teste de caminhada de 6 minutos tem sido utilizado para analisar a
capacidade funcional por meio da avaliacdo da funcédo e da resisténcia, importante
para saber em qual estagio a doenca se encontra.

E de suma importancia a discuss&o de como as avaliagdes s&o realizadas pois
sdo por meio dessas que se tem conhecimento o quao benéfico ou ndo foram as
condutas escolhidas.

Os resultados do estudo de Alemdaroglu et al'® e Jansen et al** mostram que o
exercicio dindmico de baixa a moderada intensidade e longa duracéo € seguro mesmo
em criangas que perdem a sua capacidade de andar ou que sdo dependentes de
cadeira de rodas. Marconi et al*! relata que os resultados destes estudos contradizem
0 ponto de vista atual de que o treino acelera a progressdo da doenca, em
contrapartida Lott et al'® demonstra que exercicios isométricos com intensidade de
leve a moderado é seguro e tem um efeito positivo na forca muscular em meninos que
ainda realizam o treino de marcha.

Os exercicios isométricos sdo mais eficaz para a melhoria da funcionalidade e
para o fortalecimento muscular, obtendo uma resisténcia a fadiga. As contracfes
isométricas precisam ser mantidas contra resisténcia por pelo menos 6 segundos,

esse tempo é necessario para ocorrer o desenvolvimento de pico de tensédo?®.



13

CONCLUSAO

Perante os estudos analisados na presente revisao, conclui-se que a distrofia
muscular de Duchenne é uma doenca incuravel, e que até 0 momento ndo ha um
tratamento que reverta a progresséo da doenca.

Podemos ver a importancia da fisioterapia no prolongamento da funcionalidade,
entretanto ndo existindo um consenso sobre quais modalidades fisioterapéutica séo
indicadas. Torna-se indispensavel a realizacdo de novos estudos, para explorar mais

a fundo sobre os efeitos dos exercicios na distrofia muscular de Duchenne.
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