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Resumo

Introdugao: A Distrofia Muscular de Duchenne ¢ uma doenga genética que causa fraqueza
muscular progressiva e leva a paralisia total e a morte subita nos tltimos anos da adolescéncia
ou em adultos jovens. Objetivo: Avaliar a importancia da Fisioterapia em criangas com
Distrofia Muscular de Duchenne. Metodologia: Foi realizada uma pesquisa bibliografica
recorrendo as bases de dados PEDro, Pubmed, Web of Science, CINAHL e Scielo, incluindo
artigos randomizados controlados em humanos, artigos em inglés e amostra constituida por
idade inferior a 18 anos. Resultados: Obtiveram-se 67 artigos dos quais foram 5 para o estudo
com um total de 107 participantes de acordo com os critérios de inclusdo e exclusdo. A
qualidade metodoldgica dos artigos utilizados foi recolhida através da Escala de PEDro, tendo-
se obtido um score médio de 5,6. Conclusao: A fisioterapia na vida do paciente DMD parece
ter uma influéncia fundamental e importante para atrasar a progressao da doenca e permitir uma
melhor qualidade de vida. Palavras-chave: “Distrofia Muscular de Duchenne”; “Fisioterapia”;

“Criangas”.

Abstract

Introduction: Duchenne muscular dystrophy is a genetic disease that causes progressive
muscle weakness and leads to total paralysis and sudden death in late adolescence or young
adults. Objective: Evaluate the importance of physical therapy in children with Duchenne
muscular dystrophy. Methodology: A literature search was conducted using PEDro, Pubmed,
Web of Science, CINAHL, and Scielo databases, including human randomized controlled
articles, articles in English, and in a sample constituted under the age of 18 years. Results: 67
articles were obtained of which 5 were for the study with a total of 107 participants according
to the inclusion and exclusion criteria. The methodological quality of the articles used was
collected using the PEDro Scale, and a mean score of 5,6 was obtained. Conclusion:
Physiotherapy in the life of the DMD patient seems to have a fundamental and important
influence in delaying the progression of the disease and allowing a better quality of life.

Keywords: "Duchenne Muscular Dystrophy"; "Physiotherapy"; "Children".



Introduciao

A miopatia de Duchenne ou designada por Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) ¢ uma
doenca hereditaria que se caracteriza por perda muscular progressiva, levando a paralisia total
¢ a morte no inicio da vida adulta (Moraes et al., 2021 ¢ Nunes, et al., 2016).

A DMD ¢ atualmente a distrofia muscular mais comum nas criangas, afetando 250.000 pessoas
em todo o mundo, com uma incidéncia de 1/3.500 nascidos vivos (Le Guen et al., 2021;
Landfeldt et al., 2020 e Lima e Cordeiro, 2020). A DMD ¢ causada por mutagdes no gene da
distrofina que provoca a sua auséncia ou a defeitos estruturais desta proteina. A auséncia de
distrofina funcional altera a estrutura e fun¢do das miofibras, essenciais para o crescimento
fisiolégico do tecido muscular (Birnkrant et al., 2018 e Araujo, et al., 2017). Devido a
localizacdo do gene da distrofina no cromossoma X, a DMD afeta principalmente criangas do
sexo masculino, enquanto que as mulheres sdo suscetiveis de serem "portadoras saudaveis"
assintomaticas (Moraes et al., 2021 e Pereira, Aratijo e Ribeiro, 2020). A DMD ¢ uma doencga
incuréavel, ndo foi encontrada até agora nenhuma terapia curativa (Mournetas et al., 2018). A
média de sobrevivéncia foi melhorada para 30 anos (Moraes et al., 2021; Birnkrant et al., 2018 e
Yiu e Kornberg, 2015).

Relativamente aos sinais e sintomas da DMD, os primeiros sinais clinicos caracterizam-se por
uma degeneracdo progressiva dos musculos esqueléticos assintomdticos desde o nascimento,
sendo que os primeiros sinais aparecem entre os 3 ¢ 5 anos de idade. A crianca cansa-se
rapidamente quando esta envolvida em atividades fisicas (Mournetas et al., 2018). A perda de
for¢a muscular leva a uma perda de mobilidade por volta dos 13 anos de idade, e a crianga
tende a apresentar dificuldade em andar, até ser incapaz de se mover e acabar numa cadeira de
rodas (Moraes et al., 2021; Garcia et al., 2015 e Desguerre e Laugel, 2015). Na primeira fase
da doenga, a crianga apresenta um atraso psicomotor, quedas frequentes, dificuldade em correr,
em subir escadas e em levantar-se do chdo, caminhar na ponta dos pés devido ao surgimento
de contraturas nos tenddes de Aquiles (Martini et al., 2014). Estes sdo os primeiros sinais
clinicos que os pais irdo relatar. A crianga também desenvolve uma marcha com um «Sinal
positivo de Gowers», e com uma acentuagao do balango do corpo denominado marcha anserina,
pendular devido a fraqueza dos abdutores do quadril impede que a pélvis seja mantida (Pereira,
Aratijo e Ribeiro, 2020). Por volta dos 7-8 anos, desenvolve a marcha equina, devido as
contraturas tendinosas dos calcanhares (Case et al., 2018).

A crianga com DMD apresenta uma postura especifica: hiperlordose com protuso do abdémen

(barriga para frente) e uma base de sustentacdo alargada (ombros para tras) (Moraes et al.,



2021). Estes sintomas sdo seguidos por complicagdes cardiacas e problemas respiratorios,
incluindo insuficiéncia respiratoria cronica (Lima, Cordeiro, 2020). Os musculos respiratdrios
e cardiacos serdo rapidamente afetados pela doenca e podem causar a morte da crianca se ndo
forem tratados rapidamente. E por isso de extrema importancia um diagndstico precoce
(Mournetas et al., 2018 e Garcia et al., 2015). O diagnoéstico desta doenga sera feito com base
nos antecedentes familiares, manifestacdes clinicas e analises laboratoriais (um aumento
significativo da CK (creatina kinase)) (Garcia et al., 2015). A biopsia muscular ¢ agora
recomendada, e ¢ um instrumento essencial para estabelecer um diagndstico preciso da DMD.
O diagnostico ¢ feito em média aos 3 ou 4 anos de idade (Birnkrant et al., 2018 e Moraes et al.,
2021).

Apesar do que os terapeutas melhoram o prognostico clinico, a esperanga de vida do paciente
¢ muito baixa. Devido ao diagndstico clinico precoce, a sua duragdo ¢ prolongada (Le Guen et
al., 2021 e Garcia et al., 2015). A evolugdo progressiva e a gravidade das alteragdes relacionadas
com DMD exigem uma abordagem multidisciplinar, combinando fisioterapia, assisténcia
ventilatdria ndo invasiva, tratamento cardiaco e artrodese vertebral. O objetivo consiste em
melhorar a sua qualidade de vida, o seu bem-estar e em adquirir uma certa independéncia nas
atividades de vida diaria. Antes da perda da marcha, o objetivo da terapia serd prevenir e
combater as deformagdes ortopédicas, manter a flexibilidade muscular e evitar ou minimizar a
rigidez articular. Apds a perda da marcha, o objetivo sera preservar a independéncia dos
membros superiores, lutar contra um agravamento dos sintomas (Santos et al., 2020). Apos a
eventual artrodese vertebral, a fisioterapia visara lutar contra as deformag¢des e manter uma
autonomia dos membros superiores. A fisioterapia ¢, assim, fundamental e benéfica para estes
pacientes. O objetivo do tratamento sera lutar contra as complicagdes cardiacas, respiratorias e
musculares do paciente (Case et al., 2018).

O tratamento deve ser realizado de modo a ndo exigir muito esfor¢co ao doente, pois um
tratamento demasiado dificil poderia ser cansativo para o doente e o excesso de solicitagdo
muscular acelera o processo degenerativo (Marconi et al., 2017). Portanto, os tratamentos
fisioterapéuticos para doentes com DMD ndo s3o claramente compreendidos. O papel do
fisioterapeuta nesta doenga ¢ ainda muito discutido.

O objetivo desta revisdo visa avaliar a importancia da Fisioterapia em criangas com Distrofia

Muscular de Duchenne.



Metodologia

Foi realizada uma pesquisa nas bases de dados PEDro, PubMed, Web of Science, Scielo e
CINAHL, no més de junho de 2021 de modo a identificar estudos randomizados controlados
para avaliar a importancia da Fisioterapia em criangas com Distrofia Muscular de Duchenne.
Foi realizada a pesquisa com recurso as palavras-chave: “Duchenne Muscular Dystrophy”,
“Physiotherapy” e “Child*’. Foi usado o operador de logica “AND” para relacionar as
palavras-chave acima mencionadas, proporcionando assim a seguinte combinagdo de pesquisa
“Duchenne Muscular Dystrophy” AND Physiotherapy AND Child*. Na base de dados PEDro,
a pesquisa foi efetuada apenas com as palavras-chave acima mencionadas, sem recorrer ao
operador de l6gica. Como critérios de inclusdo elegeram-se estudos randomizados controlados,
realizados em humanos, com texto disponivel na integra, artigos na lingua inglesa, publicados
nos ultimos 20 anos, artigos cuja amostra seja composta por criangas até aos 18 anos de idade,
com diagnostico de Distrofia Muscular de Duchenne que foram selecionadas para tratamento
fisioterapéutico, artigos cuja qualidade metodologica seja igual ou superior a 5/10 segundo na
escala PEDro. Como critérios de exclusdo elegeram-se, artigos cuja amostra realizasse
tratamento de fisioterapia respiratoria. A avaliacao dos artigos quanto a qualidade metodologica
foi realizada pela autora do trabalho através da escala de PEDro (Physiotherapy Evidence

Database scoring scale).

A combinag¢do das palavras-chave mencionadas permitiu a criagdo do seguinte fluxograma:

67 « Artigos encontrados nas bases de dados Pubmed, PEDro, CINAHL, Web of Science e
. Scielo.
art1gos
53 « Artigos ap6s remogdo de duplicados.
artigos
[~ « Artigos ap0s a leitura do titulo e do abstract.
15
artigos
5 « Artigos ap0s leitura na integra e aplicagdo dos critérios de inclusdo e exclusao.
artigos

Figura 1 — Fluxograma da pesquisa bibliografica



Resultados

Apos a pesquisa nos bases de dados e tendo em conta as palavras-chave mencionadas, foram
encontrados um total de 67 artigos, e depois da remocao de duplicados foram reduzidos para
53. Apos a leitura do titulo e abstract, 15 artigos foram mantidos, estes artigos foram lidos na
sua integridade para ver se preenchiam os critérios de inclusdo e exclusdo previamente
estabelecidos, restando apenas 5 artigos para analise (Figura 1).

A amostra dos artigos incluidos neste estudo apresenta um total de 107 participantes, com
idades compreendidas entre os 7 e os 18 anos. Foi avaliada a qualidade metodologica dos
artigos selecionados, através da escala PEDro (Physiotherapy Evidence Database scoring

scale), de acordo com a tabela 1, obtendo um score médio de 5,6 em 10.

Tabela 1 - Qualidade metodoldgica segundo a Escala PEDro.

Autor/Ano Critérios Total
Jansen, Alfen, Geurts e Groot (2013) 2,4,8,10,11 5/10
Alemdaroglu et al. (2015) 2,4,8,10,11 5/10
Heutinck et al. (2015) 2,4,7,10,11 5/10
Hind et al. (2017) 1,2,3,4,7,8,9,10,11 8/10
Massetti et al. (2018) 2,4,8,10,11 5/10




Tabela 2 - Tabela comparativa dos artigos incluidos na revisao

Autores/Ano  Caracterizagdo = Objetivo do estudo Protocolo/Procedimento  Parametro avaliado Instrumentos de Resultados
da amostra Avaliacio
Jansen, n=30criangas O objetivo era Duragdo: 24 semanas para  Capacidade A MFM, o Nenhuma diferenca significativa
Alfen, Geurts comparar o treino GE e GC. funcional, resisténcia ~A6MCT, o PEDI, na resisténcia e forca muscular
e Groot Género: assistido por bicicleta dos membros teste de tempo, teste  para ambos os grupos. As
(2013) M =30 sem intervengao superiores ¢ muscular através da  capacidades funcionais
fisioterapéutica coma A GE realizou um treino inferiores, forca escala MRC, o aumentaram em 4,9% no GE. A
GE:n=17 intervengdo de bicicleta assistida de 15  muscular, amplitude ~ QMUS, o teste fun¢do motora no GE estavel,
GC:n=13 fisioterapéutica minutos com a perna e 0 de movimento passivo de enquanto que no GC diminuiu.
isolada. brago, 5 vezes por semana  articular. amplitude articular.  Perda de ambula¢do em mais
Idade: média e 0 GC recebeu os participantes no GC. Perda de
10,5 £ 2,6 anos cuidados fisioterapéuticos ROM para extensdo do joelho e
habituais. cotovelo, e dorsiflexdo do
tornozelo, no GE (p=0,03).
Alemdaroglu n=24criangas O objetivo foi Duragdo: 8 semanas para Os parametros Dinamometro Ambos os grupos melhoraram a
et al. (2015) comparar os efeitos GE e GC avaliados foram: Manual, o médulo resisténcia muscular, a

GE:n=12
GC:n=12
Idade: 8 a 12
anos

de um ergdémetro de
brago com exercicios
de amplitude de
movimento dos
membros superiores €
ver a sua eficdcia na
performance dos
pacientes com DMD.

A GE realizou treino de
membros superiores com
um ergometro de brago
durante 40 min
(aquecimento 5 min
passivo e 30 min ativo e
depois repouso 5 min
passivo), 3 vezes por
semana. A GC realizou
exercicios de ROM dos
membros superiores
durante 40 min 5 vezes por
semana.

for¢a muscular,
resisténcia das
extremidades
superiores, forga de
preensao,
funcionalidade dos
bragos, coordenagdo
das maos e marcha do
paciente.

«Grip Track », teste
de AREA, Trés
testes de
performance
cronometrados
diferentes, o teste
de MMDT ¢ o
NSAA.

funcionalidade dos membros
superiores, o estado
deambulag@o e o desempenho
das atividades diarias (p<0,05).

Nenhuma alteragdo na forga
muscular. O ergémetro de brago
parece ser mais eficaz do que
apenas os exercicios de ROM.

Legenda: n — Amostra; GE - Grupo Experimental; GC — Grupo Controlo; DMD - Distrofia Muscular de Duchenne; M - Masculino; min — Minutos; AREA — Arm
Elevation Assessment; MMDT — Minnesota Manual Dexterity Teste; NSAA - North Star Ambulatory Assessment; QMUS - Ecografia quantitativa do musculo; AGMCT -
Assisted 6 Minute Cycle Test; MFM - Motor Function Measure; PEDI — Pediatric Evaluation of Disability Inventory; MRC — Medical Research Council;



Tabela 2 (continuagdo) - Tabela comparativa dos artigos incluidos na revisao

Autores/Ano  Caracterizacgio Objetivo do Protocolo/Procedimento Parametro Instrumentos de Resultados
da amostra estudo avaliado Avaliacio
Heutinck et n=19 O objetivo foi Duracgdo: 20 semanas Fungdo do Modulo PUL, o Nenhuma diferenca
al. (2015) estudar se um jogo O GE praticou exercicios de extensdo e membro QMUS, o significativa entre GE e
Género: de video de elevacao dos seus bracos jogando videojogos  superior, A6MCT, a MFM, GC no desempenho dos
M=19 realidade virtual enquanto usava um apoio dindmico de bragos, forca Abilhand-plus membros superiores
com apoio 5 sessdes por dia. muscular, (medidas (p=0,361).
GE:n=9 dinamico de bragos O GC realizou os cuidados habituais (sem Amplitude habilidade
GC:n=10 tem influéncia na intervencgdo especifica). ativa de manual), O GE melhorou a
perda funcional movimento, questiondrio de amplitude de movimento
Idade: dos membros qualidade de  Kidscreen-52, ativo do cotovelo em
GE: média de superiores. vida. dinamoémetro comparagio com o GC
12,9 + 2,8 anos manual, sistema (p=0,018). GE melhorou
GB: media de de andlise de a forca de extensdo do
12,6 + 3,4 anos movimento brago esquerdo em
VICON, Questdo  comparagio com GC
de saude global. (p=0,038).
Hind et al. n=12 criangas O objetivo foi Duragao: 6 meses Os O 6MWD, o O GE teve melhores
2017) avaliar se A GE recebeu AT durante 30 min, duas vezes  parametros NSAA, aFVC, resultados de 6MWD,
Género: acrescentar a por semana e LBT quatro dias por semana. O  avaliados Indice CHU-9D a  FVC, pontuacdo
M=12 terapia aquatica GC recebeu LBT apenas, 4-6 dias por semana, foram: ACTIVLIM, o CarerQool, testes
ao0s exercicios o numero de sessdes, horario, duragio e marcha, CarerQoL. ACTIVILIM em
GE:n=8 terrestres ¢ mais intensidade foram baseados no nivel de independéncia comparagdo com o GC.
GC:n=4 eficaz do que capacidade da crianga e problemas clinicos. A qualidade de
apenas a terapia AT consistiu em alongamento ativo/assistido  vida, e
terrestre e se ajuda  e/ou passivo, fortalecimento muscular, capacidade
Idade: 7a 16 ou ndo a preservar  aerdbica geral, atividades funcionais, funcional.
anos a forca musculare  exercicios de controlo respiratorio.

a independéncia
em doentes com
DMD.

O LBT consistia em alongamentos
ativos/assistidos e/ou passivos, exercicios
dirigidos de acordo com as necessidades do
paciente.

Legenda: n — Amostra; GE - Grupo Experimental; GC — Grupo Controlo; DMD - Distrofia Muscular de Duchenne; M - Masculino; min — Minutos; AT — (Aquatic
therapy) Terapia aquatica; LBT — (Land-based therapy) Terapia terrestre; Teste; NSAA - North Star Ambulatory Assessment; QMUS - Ecografia quantitativa do musculo;
AG6MCT - Assisted 6 Minute Cycle Test; MFM - Motor Function Measure; 6 MWD — 6-minute walk distance; FVC — Forced Vital Capacity; CHU-9D - Child Health
Utility Index; ACTIVLIM — Activity Limitations Measure; CarerQoL — Care-related Quality of Life; PUL — Performance of the Upper Limb
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Tabela 2 (continuagdo) - Tabela comparativa dos artigos incluidos na revisao

Autores/Ano Caracterizacio Objetivo do Protocolo/Procedimento Parametro Instrumentos de Resultados
da amostra estudo avaliado Avaliacao
Massetti et n=22 O objetivo era Na primeira sequéncia, a Funcao Programa MoVER, teste Os resultados indicam que os
al. (2018) estudar ssuma  GA comegou com a tarefa ~ motora dos de MFM. participantes levaram menos tempo a
Género: tarefa no virtual e a GB comegou membros atingir o alvo na tarefa real (m = 746ms)
M=22 ambiente virtual com a tarefa real, depois superiores. do que na tarefa virtual (m =1011ms)
pode fornecer vice-versa na segunda (p=0,003).
um melhor sequéncia. A tarefa
GA:n=11 d h - 1 S ..
o esempenho do consistia em alcangar um MT diminuiu para todos os participantes
GB:n=11 que uma tarefa obgeto V1r.tual ou real com a entre Al (m =973ms) ¢ A6 (m =783ms)
ks no ambiente mao dominante. (p = 0,026), mas mais pronunciado no
ade. real, ¢ se 0 seu GA do que no GB (p = 0,072).
GA: media de desempenho
148+4 d
> pode ser :
e transferido de O desempenho parece ter s1d9 .
melhorado para todos os participantes.
16,8 + 4 um para o p S P P
outrl?) Nao houve transferéncia de

aprendizagem entre tarefas e ambientes.

Legenda: n — Amostra; M — Masculino; GA — Grupo A; GB - Grupo B; MFM - Motor Function Measure; MT - Movement Time; A1 —etapa 1; A2 — etapa 2; m — Tempo



Discussao

O presente estudo teve com objetivo avaliar a importancia da fisioterapia em criangas com
Distrofia Muscular de Duchenne (DMD). Globalmente, todos os artigos indicam que a
fisioterapia parece melhorar a sua satide geral ou atrasar a progressao da doenca.

O tamanho da amostra dos estudos variou de 12 participantes (Hind et al., 2017) a 30
participantes (Jansen, Alfen, Geurts e Groot, 2013). Os critérios de elegibilidade para os estudos
de Hind et al. (2017), Jansen, Alfen, Geurts e Groot (2013), Massetti et al. (2018), e Heutinck
et al. (2015) incluiram a confirmacdo genética de DMD por testes de ADN. Quatro destes
estudos foram realizados em criancas que tomam medicagdo a base de corticosteroides
(Alemdaroglu et al., 2015; Jansen, Alfen, Geurts, e Groot, 2013; Heutinck et al., 2015 e Hind
et al., 2017). O uso de corticosteroides pode ser um fator de confusdo nos estudos, pois os
autores Mah (2016), Sobierajska-Rek et al. (2020) e Lima e Cordeiro (2020) indicam que, o
uso de corticosteroides, atrasam a progressao da doenga, prolongam a capacidade de caminhar
e atrasam o desenvolvimento de complicagdes secundarias, que podem interferir com o
tratamento.

Os estudos de Alemdaroglu et al. (2015) e Hind et al. (2017), selecionaram apenas criancas
com capacidade para andar. Em comparacdo com os estudos de Jansen, Alfen, Geurts e Groot
(2013), Massetti et al. (2018) e Heutinck et al. (2015), as criangas selecionadas apresentavam
capacidade de caminhar mas numa fase mais avancada da doenga ou j& estavam numa cadeira
de rodas.

Jansen, Alfen, Geurts e Groot (2013) relatam que o declinio funcional é mais rapido depois de
perderem a capacidade de andar do que para os rapazes que ainda andam e, portanto, ainda
numa fase estavel. Este pardmetro de selecdo pode ter influenciado os resultados dos estudos
de Jansen, Alfen, Geurts e Groot (2013), Massetti et al. (2018) e Heutinck et al. (2015). Assim,
¢ melhor selecionar os rapazes numa fase precoce da doenga, pois tém de iniciar o tratamento
de fisioterapia cedo pois o desuso comega numa idade precoce na DMD. Isto ¢ confirmado pelo
estudo de Garcia et al. (2015).

Nos estudos realizados por Jansen, Alfen, Geurts e Groot (2013), Alemdaroglu et al. (2015) e
Heutinck et al. (2015), o treino de fisioterapia foi realizado em média quatro vezes por semana,
no estudo de Hind et al. (2017), seis vezes por semana e no estudo de Massetti et al. (2018),
ndo foi especificada a carga de treino de fisioterapia dos participantes. O autor Heutinck et al.
(2015) menciona que se recomenda seis semanas de treino de exercicios para que haja uma

melhoria da fun¢do muscular induzida pelo treino, mas escolheu uma durag@o mais longa para



reduzir o desuso e prolongar o efeito do treino ao longo do tempo. Nos estudos de Alemdaroglu
et al. (2015) e Heutinck et al. (2015), o grupo de controlo fez os exercicios de forma
independente em casa, o que se tornou dificil de controlar durante o estudo.

Os estudos duraram entre dois e seis meses (Alemdaroglu et al., 2015; Jansen, Alfen, Geurts e
Groot, 2013; Heutinck et al., 2015 e Hind et al., 2017), exceto o estudo Massetti et al. (2018),
para o qual a durag@o ndo ¢ indicada.

A for¢a muscular foi avaliada por um dinamémetro (Alemdaroglu et al., 2015 e Heutinck et al.,
2015) em comparagdo com o estudo de Jansen, Alfen, Geurts e Groot (2013) que utilizou a
escala do Medical Research Council (MRC). Os estudos avaliaram a resisténcia das
extremidades superiores utilizando testes cronometrados (Alemdaroglu et al., 2015 e Jansen,
Alfen, Geurts e Groot, 2013) ou o Assisted 6 Minute Cycle Test (A6MCT) (Jansen, Alfen, Geurts
e Groot, 2013 e Heutinck et al., 2015). Apenas um estudo avaliou o parametro de for¢a de
preensdo com o moddulo “grip-track” (Alemdaroglu et al., 2015). Para o autor Bulut et al.
(2019), este ¢ um parametro importante a avaliar, porque ¢ um instrumento de avaliacdo que
nos permite ter uma ideia da capacidade funcional global da crianga com DMD que ja ndo tem
a capacidade de andar.

O Motor Function Measure (MFM) foi utilizado em trés estudos para avaliar a capacidade
funcional (Jansen, Alfen, Geurts e Groot, 2013; Massetti et al., 2018 e Heutinck et al., 2015),
apenas Heutinck et al. (2015) utilizaram o Performance of the Upper Limb para DMD (PUL)
para este parametro. Bulut et al. (2019) apoia a utilizagdo do PUL para avaliar o desempenho
funcional dos membros superiores.

Jansen, Alfen, Geurts e Groot (2013) pretendiam avaliar a amplitude passiva da articulacao
com o “score” da escala MRC, o estudo de Alemdaroglu et al. (2015) avalia este parametro
com um gonidmetro e o teste AREA (Arm Elevation Assessment). Heutinck et al. (2015),
também avaliaram a amplitude ativa de movimento utilizando o seu sistema VICON.

Dois estudos avaliaram a coordenag¢do das maos, com o Minnesota Manual Dexterity Test
(MMDT) para o estudo de Alemdaroglu et al. (2015) e com o Abilhand-plus para o estudo de
Heutinck et al. (2015). Bulut et al. (2019) apoia a utilizagdo do Abilhand-plus para avaliar a
habilidade manual. A North Star Ambulatory Assessment (NSAA) foi utilizada por Alemdaroglu
et al. (2015) e Hind et al. (2017) para avaliar a capacidade de marcha dos participantes, Hind
et al. (2017) também utilizaram adicionalmente o teste de 6-minute walk distance (6 MWD). O
autor (Lima e Cordeiro, 2020) recomenda a utilizacdo da NSAA e 6MWD para avaliar a
capacidade de marcha. Trés estudos apoiaram os seus resultados com Quantitative Muscle

Ultrasound (OMUS) que fornecem a infiltragdo de tecido conjuntivo e gordura através de

9



ecografia quantitativa de musculo (Heutinck et al., 2015; Alemdaroglu et al., 2015 e Jansen,
Alfen, Geurts e Groot, 2013). Dois estudos avaliaram a qualidade de vida e independéncia dos
doentes utilizando questionarios (Hind et al., 2017; Heutinck et al., 2015 e Jansen, Alfen,
Geurts e Groot, 2013). As medidas de resultados tiveram lugar com intervalos de quatro
semanas para controlar a severidade inicial e a progressdo no estudo de Jansen, Alfen, Geurts
e Groot (2013), constatando que este intervalo de tempo pode ser demasiado longo para
examinar a variabilidade do MFM porque o DMD avanga rapidamente.

No que se refere ao treino de forga, agilidade e resisténcia das extremidades superiores, o estudo
de Alemdaroglu et al. (2015) demostra que ¢ importante preservar a forca e resisténcia dos
membros superiores numa fase precoce da doenga para limitar as perdas de capacidade
funcional e preservar a independéncia em criangcas com DMD, porque a fungdo dos membros
superiores depende da capacidade de andar da crianga, e € pior nas criangas que ndo andam
(Santos et al., 2020). O estudo de Nunes et al. (2016) apoia estes factos, e complementa que a
forca muscular e a fun¢do motora podem ser diferentes em pacientes que ainda podem andar
ou ndo. Além disso, os resultados do estudo de Jansen, Alfen, Geurts e Groot (2013) ¢
Alemdaroglu et al. (2015) mostram que o treino dindmico de baixa a moderada intensidade e
longa duragdo ¢ seguro, mesmo em criangas que perdem a sua capacidade de andar ou sdo
dependentes de cadeira de rodas. Os resultados destes estudos contradizem o ponto de vista
atual de que o treino acelera a progressao da doenca (Marconi et al., 2017).

Para Alemdaroglu et al. (2015) o treino deve ser funcional e global para proteger a forca
muscular proximal (como com o ergémetro do braco) e deve ser realizado nas fases iniciais da
doenga. O estudo mostra que o treino do ergdmetro de brago aumentou a resisténcia muscular,
funcionalidade e for¢a (Alemdaroglu et al., 2015). Comparativamente, o estudo de Jansen,
Alfen, Geurts e Groot (2013), ndo mostrou nenhuma diferencga significativa na resisténcia
global, forca, mobilidade, amplitude articular entre o treino de bicicleta e a fisioterapia isolada.
No entanto, o grupo que praticou ciclismo de brago ou perna mostrou melhores capacidades
funcionais e flexibilidade. Os resultados também pareceram mais fortes e estaveis para as
fungdes motoras distais, mas para os autores, estes resultados sdo coerentes com o facto de os
musculos distais serem afetados mais tarde do que os musculos proximais (Martini et al., 2014
e Bulut et al., 2019).

Estudos de Alemdaroglu et al. (2015) e Jansen, Alfen, Geurts e Groot (2013) mostraram que o
treino atrasa significativamente a deterioracao funcional do paciente DMD.

O estudo de Massetti et al. (2018), mostrou que tanto as tarefas reais como as virtuais

melhoraram o desempenho das criangcas com DMD, mas, o desempenho aprendido ¢ pior na
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tarefa virtual porque ¢ muitas vezes mais dificil e complexo de assimilar do que a tarefa real,
mostrando que as tarefas reais (tacteis) e virtuais (ndo tacteis) ndo conduzem a resultados de
desempenho semelhantes. No estudo de Massetti et al. (2018), ndo houve transferéncia entre
aprendizagem e ambientes (para além dos ambientes praticos), o autor sugere que isto se deve
a diferenca no desempenho da tarefa (contacto fisico). Concordantemente, Freitas et al. (2019)
no seu estudo refere que as caracteristicas tacteis facilitam a aprendizagem em tarefas do
ambiente real porque aumentam a sensibilidade, enquanto que em tarefas virtuais, o
desempenho aprendido ¢ abstrato.

No estudo de Heutinck et al. (2015) também confirmaram melhores capacidades motoras
funcionais no grupo que pratica jogos de video, no entanto o teste utilizado neste estudo, PUL,
ndo mostra sensibilidade suficiente para medir os efeitos funcionais deste treino.
Independentemente dos participantes poderem ou nao andar, este estudo indica que existem
efeitos positivos na forca e amplitude de movimento do cotovelo, o que poderia prolongar a
longo prazo a sua independéncia em atividades da vida diaria, tais como comer.

Quanto a qualidade de vida, os participantes no estudo Heutinck et al. (2015) mencionaram que
se sentiram melhor apos o treino e que sentiram que a sua saude tinha melhorado. Os pais dos
participantes apoiam estes resultados no estudo de Hind et al. (2017), ao afirmarem que as
criangas ganharam confianca em si proprios, e na relacdo com os terapeutas.

No que se refere ao treino de marcha, os exercicios do estudo de Alemdaroglu et al. (2015)
mantiveram a capacidade de marcha das criancas com DMD, sendo apoiado pelo estudo de
Hind et al. (2017), em que os resultados da NS44 e 6MWT foram ligeiramente superiores para
o grupo que realizou o tratamento de terapia aquatica. Estes resultados sdo confirmados pelo
estudo de Lima e Cordeiro (2020), que argumenta que a terapia aquatica melhora a capacidade

funcional e a independéncia.

Limitacgdes

Apesar dos resultados positivos encontrados nestes estudos, existem algumas limitacdes que
vale a pena mencionar. No estudo de Massetti et al. (2018), apenas milissegundos foram
utilizados como variavel na recolha de dados. No estudo de Heutinck et al. (2015), a intensidade
de treino pode ter sido demasiado baixa ou o estimulo do tipo de formagdo demasiado
especifico. As criangas com a mesma forma de DMD devem ser selecionadas em estudos para
reduzir a variabilidade fenotipica. Por exemplo, utilizando a pontuacdo MFM para selecionar
participantes com menor variabilidade (Massetti et al., 2018 e Jansen, Alfen, Geurts e Groot,

2013). No estudo de Heutinck et al. (2015), a percentagem do grupo de controlo dependente de

11



cadeira de rodas era mais elevada, o que pode indicar uma popula¢do mais severa. A fadiga
muscular € um aspeto clinico das criangas que pode interferir com os resultados dos testes, uma
vez que aumenta o esforco muscular (Maciel, Santos e Cardoso de Sa, 2021). Outra limita¢ao
do estudo Heutinck et al. (2015) ¢ a dimensdo da estrutura dindmica de suporte do brago, que
pode ser demasiado grande para uso doméstico. No estudo de Hind et al. (2017), o numero de
participantes era demasiado pequeno para mostrar se a terapia aquatica ¢ ou ndo eficaz. A fadiga
também foi um problema neste estudo. Os longos tempos de deslocagdo aos centros
especializados em terapia aquatica foram uma limitacao neste estudo. A pequena dimensdo da
amostra ¢ um fator limitativo na extrapolac¢ao dos resultados para a populagdo em geral. A falta
de uma abordagem cega dos terapeutas e dos participantes ¢ também uma limitagao.

Constituem limitacdes ao presente estudo, a falta de mais artigos randomizados controlados
sobre os temas abordados, ndo ter encontrado durante a pesquisa artigos experimentais
suficientes e que tivessem metodologias semelhantes, de modo a obter resultados mais precisos.
Uma outra limitagdo prede-se com o facto da pesquisa dos artigos ter sido realizada somente

em inglés.

Conclusao

Perante os estudos analisados na presente revisdo, conclui-se que a terapia aquatica, o
fortalecimento muscular, o treino de resisténcia e agilidade e treino de marcha sdo técnicas de
fisioterapia que parecem ter uma influéncia fundamental e importante para atrasar a progressao
da doenca e permitir uma melhor qualidade de vida de criangas com DMD.

No entanto futuramente deve realizar-se uma investigacao mais aprofundada para verificar os
resultados a longo prazo, bem como, para compreender que tempos de tratamento, durag¢do do
periodo de intervengdo, nimero de repeticdes e regides a intervir sdo ideais nos participantes

com DMD.
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