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Reabilitagao em doen¢as neuromusculares

Leonardo Halley Carvalho Pimentel
Marina Barros e Sousa

As Doencas Neuromusculares (DNMs) afetam o sistema nervoso
periférico, que inclui as raizes e nervos (motores e/ou sensoriais); o sistema
muscular; ou a jun¢do mioneural; doengas do neur6nio motor também
fazem parte deste grupo de patologias. Elas causam comprometimento
progressivo da fungdo motora, inclusive respiratéria, levando a alteragdes
funcionaisedaqualidade devida. Dessaforma, éimportante o conhecimento
sobre a reabilitacdo no tratamento dessas patologias, por causa das muitas
limitagdes que os pacientes comumente apresentam (MARY et al, 2017).
Muitas complicagGes diferentes e potencialmente graves podem acontecer
aolongodaevolucdodesse grupode doencas, e emboratais doencastenham
etiologias diferentes, muitas dessas complica¢des sdo comuns durante o
acompanhamento da maior parte das patologias neuromusculares.

Duas das doencas desse grupo mais estudadas sdo a esclerose
lateral amiotrofica (ELA) e a distrofia muscular de Duchenne (DMD), que
foram usadas como base para abordagem neste texto.

Diferentes campos de atencdo devem ser considerados no
manejo do paciente com DMD envolvendo aspectos relacionados a
avaliacdo ortopédica, abordagem psicossocial, avaliacdo de funcdes
cardiaca e respiratéria, orientacdo nutricional, avaliacdo da degluticdo e
fala, introducdo da corticoterapia, investigacao diagndstica e terapias de
reabilitacdo (FORTES et al., 2018). Exceto a corticoterapia, que é especifica
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da DMD, os demais cuidados sdo comuns e necessarios a maior parte das
DNMs.

No manejo da ELA, o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas
da Esclerose Lateral Amiotrofica do Ministério da Saude aborda sobre o
suporte ventilatério ndo invasivo, afirmando que é a alternativa que mais
aumenta a sobrevida e a qualidade de vida do paciente com ELA. O suporte
multidisciplinar especializado tem sido apontado como um dos principais
fatores de melhoria de qualidade de vida, melhora de salde mental,
funcionamento social e aumento da sobrevida desses pacientes (BRASIL.
Ministério da Saude, 2020).

Cuidados e tratamento

Atualmente ndo hd tratamento curativo disponivel para a Distrofia
Muscular de Duchenne (DMD) e o primeiro tratamento efetivo na reducéo
da velocidade da doenga foi 0 uso de corticosterdides, pratica que mudou
sua histéria natural. Além do uso dessa classe de medicagbes, existem
varias recomendacdes sobre suporte, manejo e cuidados na DMD para
melhor qualidade de vida (CARBONERO et al, 2012; FORTES et al., 2018).
A terapia génica é alvo promissor de pesquisas na area e o ataluren ja vem
sendo utilizado em casos especificos.

O suporte para DMD deve abranger além da corticoterapia,
manejo psicossocial para o paciente, seus familiares e cuidadores,
com farmacoterapia quando necessario e avaliacdo neuropsicoldgica
no diagndstico e antes da escolarizagdo, servico de homecare (quando
impossibilidade de deslocamento); formulacdo de plano de transicao,
atencdo aos cuidados paliativos, sendo importante eleger um coordenador
de cuidados (FORTES et al, 2018). Exceto o tratamento medicamentoso,
muitos desses cuidados sdao comuns também ao paciente com ELA e com
outras DNMs.

O tratamento também inclui o direcionamento ortopédico com
énfase nas Orteses, manejo respiratorio, focando na ventilacdo ndo-
invasiva, ambos comuns também no tratamento da ELA e de outras DNMs,
além do manejo cardiaco, nutricional, gastrointestinal e de linguagem oral
(FORTES et al, 2018).

Em relacdo as condutas a serem aderidas na geréncia multifatorial
daELA, em consonancia com a Portaria Conjuntan?13, DE 13 DE AGOSTO DE
2020 que aprova o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose
Lateral Amiotrdfica, a fusdo de todas as intervengdes terapéuticas
ndo medicamentosas (suporte ventilatdrio, suporte nutricional , suporte
de mobilidade e acessibilidade, e suporte de comunica¢do) propostas
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pela equipe multidisciplinar especializada, somadas ao tratamento
medicamentoso permitem uma visdo do tratamento integral, o que
possibilita, entdo, promover a funcionalidade do paciente e melhorar
a sua habilidade para realizar as atividades de vida didria, garantindo-lhe
maior autonomia, funcionalidade e qualidade de vida, além de aumentar a
sua sobrevida (BRASIL. Ministério da Saude, 2020).

Manejo Respiratorio

Os estudos a respeito da reabilitacdo em doencas neuromusculares
indicam a necessidade de manejo respiratério adequado, em tempo e
condicGes oportunas, para o paciente com doenca neuromuscular (MATOS
et al., 2017). A identificagdo do momento mais adequado para intervencao
€ muito importante no processo.

A deteccdo precoce da fragueza dos musculos respiratérios é
essencial porque pode servir como uma indicacdo para o diagndstico
e prognéstico e para a implementacdo de estratégias terapéuticas.
A introducdo precoce e adequada do suporte ventilatério assim que
necessario é ponto de atencdo muito importante do manejo do paciente
com DNM. Dentre as diversas patologias ja estudadas, para contexto de
reabilitacdo por manejo respiratério pode-se considerar sobretudo a ELA (e
suas variantes), a DMD e outras doenc¢as musculares (MATOS et al., 2017).

A patogénese da disfungdo respiratéria em pacientes com doencas
neuromusculares pode ser analisada por trés varidveis, que sdo ponto de
partida para escolha da melhor abordagem terapéutica, em conjunto com
a histéria natural da doenca. Sa3o elas, a fraqueza muscular inspiratdria, a
fraqueza muscular expiratéria e a fraqueza muscular bulbar (MATOS et al.,
2017).

Nesse contexto, a espirometria é bastante importante na avaliacdo
do paciente, pois é a medi¢do cronometrada dos volumes e capacidades
pulmonares dinamicos durante a expira¢do e inspiracao forcadas para
guantificar a eficdcia e rapidez com que os pulmdes podem ser esvaziados
e preenchidos, trazendo informacgdes Uteis para definicdo de conduta. A
utilizacdo deste teste é de grande relevancia para acompanhar a histdria
natural e a progressdo das doencgas respiratdrias e as vezes sistémicas e
neuromusculares e avaliacdo da resposta ao tratamento nessas condigdes
(PIERCE, 2005).

Existem técnicas e procedimentos que podem ajudar no controle
respiratério, como da tosse mecanicamente assistida, que consiste no
uso de aparelhos capazes de produzir inspiragdes profundas, seguidas
imediatamente por exsuflagbes, sendo as pressGes inspiratdrias e
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expiratdorias e os tempos ajustdveis independentes. Esses aparelhos
promovem o mesmo fluxo expiratério em ambos os bronquios principais,
sem o desconforto da aspiracdo. As sessdes devem ser repetidas até o
paciente parar de eliminar secrecdo e ocorrer melhora da saturacdo. O
numero de vezes que devem ser realizadas depende da condicdo clinica do
paciente. (FONSECA et al., 2008)

Ha ainda manobras que podem ser consideradas como fisioterapia
preventiva, para manutencdo da complacéncia pulmonar e evitar o
surgimento de microatelectasias, sdo as manobras de “air-stacking. Esse
modelo preventivo se caracteriza por realizacdo de acimulos de insuflacdes
(de 2 a4 insuflagcbes), através de uma mascara oronasal ou bucal conectado
a um ressuscitador manual (Ambu) mantendo o volume por seis segundos
com a glote fechada e expirando posteriormente (MATOS et al., 2017).
Estudos tem confirmado a eficacia da técnica de air-stacking em pacientes
com DNM, evidenciando a melhora da capacidade vital funcional,
aumentando o pico de fluxo de tosse e consequentemente melhorando a
eliminacdo de secrec¢des pulmonares, diminuindo afec¢Oes respiratdrias
graves e interferindo positivamente na mortalidade (LIMA et al, 2014).

A instituicdao de ventilagdo nao-invasiva no momento apropriado
e manobras de auxilio a tosse durante exacerbacdes respiratdrias, junto
ao envolvimento multidisciplinar na conducdo dos pacientes e familiares,
contribui para melhora da qualidade de vida e redugdo da mortalidade em
doencgas neuromusculares (MATOS et al, 2017).

O manejo da funcdo respiratéria no paciente com DNM exige
cuidado especial porque a disfungdo ventilatéria pode trazer complicagcbes
graves e potencialmente fatais.

Manejo ortopédico

Deve-se compreender que o manejo do sistemamusculoesquelético
é multifatorial e ndo depende de apenas um profissional, é necessdrio
gue o cirurgido ortopédico esteja atento também as funcbes respiratoria,
cardiaca e nutricional, trabalhando em conjunto com o restante da equipe
de reabilitacdo. Nesse contexto, é imprescindivel saber a histéria natural
da doencga, no intuito de garantir ao paciente o momento ideal para
intervengdes. Na reabilitacdo ortopédica, o tempo é fator preponderante,
visto que para tratamento de deformidades na coluna vertebral por
hipotonia muscular paravertebral, por exemplo, esse fator vai definir qual o
tipo de intervencdo serd mais adequada (MARY et al., 2017).

364

REABILITAQZ‘O EM DOENGAS NEUROMUSCULARES

A investigacdo inicial indica que o paciente deve ser acompanhado
por um médico neurologista para diagndstico e acompanhamento clinico.
De toda forma, o periodo de investigacdo diagndstica da DNM ndo deve
atrapalhar o tratamento nao cirurgico das anomalias ortopédicas, por
exemploviadereabilitacdo ou érteses. O manejo ortopédico, principalmente
infantil, pode ser feito, e muitas vezes é indicado, por tratamento cirurgico,
a fim de postergar efeitos graves das deformidades e melhorar a qualidade
de vida do paciente (MARY et al., 2017).

Antes de partir para os procedimentos invasivos, é importante
ter um conhecimento basico de que as DNMs podem gerar deformidades
Osseas pela fraqueza muscular. Esta caracteristica comum a todas as DNMs
€ a causa primadria, uma vez que a hipoextensibilidade da musculatura
afetada e a distribuicdo assimétrica da fraqueza ocasionam contraturas
musculares, que geram cargas assimétricas nas articulagdes e causam
deformidades dsseas (MARY et al., 2017).

As deformidades de coluna sdo muito comuns na fase avancada
das miopatias principalmente na crianca e o uso de Orteses (coletes ou
cintas) pode ser necessario. As drteses vdo além de reabilitagdo da coluna,
as orteses sao definidas como aparelhos ortopédicos que oferecem apoio,
alinhamento, evitam ou corrigem deformidades de um segmento do corpo
ou melhoram sua fungdo. Elas podem ser classificadas quanto a sua funcao,
sendo estaticas quando imobilizam, limitam e posicionam as articulag¢oes;
ou dindmicas, quando promovem a movimentacdo articular, neutralizacdo
de forgas deformantes, manutencdo e fortalecimento da musculatura
envolvida.

Conforme sua amplitude de assisténcia, existem orteses de
membros inferiores e membros superiores (podem ser usadas no manejo
multifatorial da distrofia muscular de Duchenne) e outras, indicadas pela
equipe multidisciplinar conforme necessidade do paciente (CARBONERO et
al, 2012).

Procedimentos cirdrgicos para deformidades neurogénicas da
coluna em pacientes com doengas neuromusculares, especialmente
criangas com Duchenne podem ser necessdrios, destacando-se o uso de
hastes de crescimento e também a fusdo espinhal (MARY et al., 2017), que
devem ser indicados na época apropriada.

O ortopedista é figura essencial na equipe de reabilitacdo que
trabalha com o paciente DNM, ajudando no manejo clinico e cirdrgico das
deformidades dsseas/articulares tdo comuns nesses pacientes, envolvendo
melhora do posicionamento e avaliagao da dor.
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Manejo fonoaudioldgico

A contribuicdo da Fonoaudiologia, no contexto da reabilitacdo em
doengas neuroldgicas, busca ampliar as perspectivas progndsticas, com a
reducdo da necessidade de internagao e a redugdo na taxa de pneumonias
aspirativas, contribuindo significativamente para a melhoria da qualidade
devida dos pacientes (PARD, 2007). A atuacdo do profissional fonoaudidlogo
na avaliacdo da degluticdo é muito importante no manejo das disfagias
neurogénicas, comuns no paciente com DNM.

A disfagia neurogénica é uma desordem no processo da degluti¢cao
resultante de uma doenga ou trauma neuroldégico ocasionando, na maioria
das vezes, um comprometimento sensério-motor na fase oral e/ou faringea,
podendo gerar impactos diferentes na qualidade de vida dos pacientes,
quando grave pode ser fator complicador extremo causando inclusive risco
de dbito. Existe, entdo, a necessidade de se utilizar protocolos relacionados
a degluticdo na pratica clinica fonoaudioldgica, uma vez que hd influéncia
negativa no individuo promovida pela alteracdo da funcdo de degluticao,
principalmente no que se refere ao isolamento social pela necessidade de
adaptacdo da forma de se alimentar (GONCALVES et al, 2015). Quanto a
gestdo do tratamento, as opcdes de reabilitacdo do paciente dependem
das caracteristicas subjacentes da disfagia do individuo, incluindo se a DMN
é de rapida ou lenta progressao. (BRITTON e/ al, 2018).

Algumas estratégias de manejo sdo uso de agentes espessantes de
agua que podem ser sugeridos para individuos que aspiram liquidos finos
devido a fraqueza e lentiddo do fechamento laringeo; estratégia de giro
ipsilateral da cabeca, que pode reduzir residuos faringeos em individuos com
fraqueza faringea e/ou laringea unilateral; além de estratégias de auxilio a
tosse manual e/ou o uso de insuflagdo e exsuflacdo mecanicas, que sdo
comuns ao manejo respiratoério, o que revela a interagdo multidisciplinar do
tratamento. Intervengdes com exercicios para melhorar a forca, habilidade
ou suporte biomecéanico necessario para engolir sdo necessarios (BRITTON
el al, 2018). O papel do fonoaudidlogo é essencial no manejo dos pacientes
com DNM e disfagia, para selegao das técnicas e intervengdes mais indicadas
para o respectivo momento de evolucdo da doenga.

Consideragoes finais

A reabilitacdo das DNMs deve ser acompanhada por uma equipe
multiprofissional. Dentre as DNMs, ELA e DMD se destacam por sua
incidéncia mundial e gravidade da evolu¢do. Quanto as complicacdes das
DNMs a mais grave é a fraqueza muscular, que pode levar a consequéncias
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fatais, sendo necessario, entdo tratamento precoce em tempo oportuno.
No manejo respiratdrio, pela fraqueza muscular respiratdria, destaca-se
o tratamento por ventilagdo nao-invasiva. Em func¢do das deformidades
Osseas geradas pela maior parte das DNMs durante a sua evolugdo, no
manejo ortopédico sdo frequentemente usadas drteses, que sdo adaptaveis
a necessidade de cada paciente; em alguns casos intervencgdes cirurgicas
também sdo necessdrias. Devido a fraqueza dos musculos da degluticdo,
o manejo fonoaudiolégico é outro componente do tratamento das DNMs,
a fim de reduzir as consequéncias evolutivas das disfagias e melhorar a
gualidade de vida do paciente.

Referéncias bibliograficas

BRASIL. Ministério da Saude. Secretaria de Atencdo Especializada a Saude.
Portaria conjunta n? 13, de 13 de agosto de 2020. Aprova o Protocolo
Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotrdéfica. Brasil,
2020.

BRITTON, Deanna; KARAM, Chafic; SCHINDLER, Joshua S. Swallowing
and secretion management in neuromuscular disease. Clinics in Chest
Medicine, v. 39, n. 2, p. 449-457, 2018. DOI: http://dx.doi.org/10.1016/].
ccm.2018.01.007.

CARBONERO, Flavia Cristina; ZAGO, Gabriela Mariotoni; CAMPOS, Denise.
Tecnologia assistiva na distrofia muscular de Duchenne: aplicabilidade e
beneficios. Revista Neurociéncias, v. 20, n. 1, p. 109-116, 2012.

FORTES, Clarisse Pereira Dias Drumond; KOLLER, Luiza Mendez Araujo;
CAMPOS, Alexandra Prufer Queiroz. Cuidados com a pessoa com distrofia
muscular de Duchenne: revisando as recomendagdes. Revista Brasileira de
Neurologia, v. 54, n. 2, 2018.

GONCALVES, Bruna Franciele da Trindade et al. Utilizacdo de protocolos
de qualidade de vida em disfagia: revisdao de literatura. Revista Cefac,
v. 17, p. 1333-1340, 2015. DOI: http://dx.doi.org/10.1590/1982-
0216201517418014.

MATOS, Lorine Uchoa Inacio; RABAHI, Marcelo Fouad. Manejo respiratorio
em doengas neuromusculares: revisao de literatura. Revista Educagao em
Saude, v. 5, n. 2, p. 121-129, 2017.

MARY, P.; SERVAIS, Laurent; VIALLE, R. Neuromuscular diseases: diagnosis
and management. Orthopaedics & Traumatology: Surgery & Research, v.
104, n. 1, p. s89-s95, 2018.

367



