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RESUMO

As mucopolissacaridoses sdo um grupo de doencas hereditarias
que causam deformidades esqueléticas, sendo a compressao
medular uma complicagdo importante, causando paraplegia
espastica. Objetivo. Avaliar a efetividade da fisioterapia nas mu-
copolissacaridoses através de um estudo de caso. Relato de caso.
participou deste estudo um paciente de 18 anos, sexo masculino,
portador de mucopolissacaridose. O tratamento fisioterapéutico
foi realizado na clinica de fisioterapia da Universidade Paulista,
campus Anchieta, pelo periodo de 20 meses, sendo avaliado no
inicio e no final do periodo estabelecido. Resultados. Verificou-
se hipertonia elastica grau 1 na escala de Ashworth modificada,
tanto em membro superior esquerdo ¢ em membros inferiores,
melhora na mobilidade articular do tornozelo e maior facilidade
nas mudangas de dectbito. Conclusdo. A fisioterapia auxiliou na
redugao da hipertonia elastica adequando o téonus para o mais
préximo do normal possivel.
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SUMMARY

Mucopolysaccharidoses is a group of metabolic inherited illness
that leads to skeletal deformities and spinal cord compression,
causing muscle spasticity. Objective. To assess the efficiency of
physiotherapy in cases of Mucopolysaccharidoses using a case
study. Case study. An 18 year-old male patient suffering from
Mucopolysaccharidoses was enrolled in this study. The physical
therapy treatment took place in the Physical Therapy clinic of
the Paulista University, Anchieta campus, for 20 months, and
was evaluated at the beginning and the end of the pre-establi-
shed period for the study. Results. The treatment disclosed an
elastic hypertonia grade 1 in the modified Ashworth scale, in the
left arm and both legs, an improvement in the articular mobility
of the ankle and an increased easiness in changing lying posi-
tions. Conclusion. Physiotherapy helped to reduce elastic hyper-
tonia, adjusting the tonus to close to normal.
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INTRODUGCAO

As mucopolissacaridoses constituem um gru-
po de doencas hereditarias, caracterizadas pela
anormalidade do metabolismo de moléculas de hi-
dratos de carbono de alto peso molecular, contendo
glicosaminoglicanos, normalmente encontrados na
matriz celular'?, sendo responséaveis por 32% dos er-
ros inatos do metabolismo®.

Todas as entidades catalogadas como muco-
polissacaridoses parecem estar associadas a uma mu-
tacdo que, resultando numa diminuigao da atividade
enzimatica lisossomal, leva ao consequiente impedi-
mento na degradagao dos glicosaminoglicanos. Com
excecao da moléstia de Hunter ou Mucopolissacari-
dose Tipo 11, que estd ligada ao sexo, todas as outras
sa0 do tipo autossdmico recessivo'~.

E importante ressaltar que a crianga é normal
ao nascimento, mas paralelamente ao actmulo de
mucopolissacarides, surgem deformidades progres-
sivas®.

A Mucopolissacaridose tipo IV (MPS IV) ou
Sindrome de Moérquio ¢ uma doenca autossomica
recessiva causada pela deficiéncia enzimatica da N-
acetil-galactosamina-6-sulfatase e galactose-6-sul-
fatase (tipo A) e deficiéncia enzimatica da beta-ga-
lactosidade (tipo B). Ambos levam a alteragao dos
mucopolissacarides com excre¢do aumentada na uri-
na de ceratan-sulfato, que ¢ um glicosaminoglicano
usualmente encontrado no tecido cartilagenoso'".

Ocorre aproximadamente em 1 entre cada
40.000 nascimentos’, sendo caracterizada por um
nanismo extremo, com anormalidades esqueléticas
diversas. Uma complicagdo importante da deforma-
cao esquelética é a compressao medular devido a
aplasia ou hipoplasia odontéide e subluxacdo atlan-
to-axial. Isso podera resultar em paraplegia espasti-
ca ou tetraplegia/paresia ¢ paralisia respiratoria. O
desenvolvimento genital é normal ¢ nao ha déficit
menta'>,

O objetivo deste estudo ¢é avaliar a efetividade
da fisioterapia em um paciente portador de mucopo-
lissacaridose.

ESTUDO DE CASO

Foi realizado estudo de caso do paciente
SLBK, 18 anos, sexo masculino, portador de muco-
polissacaridose, que até o presente momento nao foi
identificado o tipo, porém os achados clinicos suge-
rem que seja do tipo IV ou Sindrome de Moérquio.

Aos 5 anos de idade, constatou-se deformagao
em garra dos dedos da mao, compressao do tunel

carpal assintomatico, diagnosticado através de ele-
troneuromiografia, e marcha de apoio positivo. Aos
14 anos comegou a apresentar as primeiras com-
plicacdes musculo-esqueléticas, deambulando com
auxilio, apresentando déficit importante no controle
de tronco e membros inferiores (MMII) e evoluindo
rapidamente para a cadeira de rodas. A ressonancia
magnética evidenciou compressao medular alta, ao
nivel das primeiras vértebras cervicais, e ap6s 60 dias
foi realizada cirurgia de descompressao medular e
laminectomia entre C1 e C4.

Em relacdo ao exame fisico-funcional apre-
sentava hiperreflexia bicipital a esquerda além de
patelar e aquileu bilateralmente; sem alteracoes de
sensibilidade e trofismo. Presenca de hipertonia elas-
tica grau 3 na escala de Ashworth modificada’ no
membro superior esquerdo (MSE), especialmente no
musculo biceps braquial, e grau 2 nos MMII, espe-
cialmente nos musculos isquiotibiais, clonus bilate-
ralmente, e forca muscular grau 2 nos dorsiflexores.
Presenca de encurtamentos importantes em MMII
(isquiotibiais, adutores e triceps sural) e MSE (pei-
toral maior, biceps braquial, pronador redondo e
flexores superficiais e profundos dos dedos), defor-
midade em garra na mao esquerda, espessamento
Osseo da ulna, rotacdo externa de fémur esquerdo, e
p¢é eqiiino bilateral. Realizou o rolar de supino para
decubito lateral (DL) e depois para prono, bilateral-
mente, sem dissociacdo. O rolar de prono para DL
foi realizado somente com auxilio na pelve. Passou
para a postura sentada a partir de prono usando
apoio de membro superior direito (MSD) com pouca
dissociagdo de cintura, mantendo-se sobre o sacro.
Nao conseguia adotar postura de gato, ajoelhado e
semi-ajoelhado devido a fraqueza em musculaturas
abdominais, quadrado lombar, e falta de seletividade
no movimento pélvico e escapular. Manteve ortosta-
se somente com apoio nas barras paralelas ou para-
podium, apoiando-se sobre os membros superiores
(MMSS), apresentando postura cifética, semi-flexao
de joclho, rotagdo externa de membro inferior es-
querdo (MIE) e nao deambulava. Apresentava opa-
cidade corneana, maturidade intelectual compativel
com a idade, 40 pontos no indice de Barthel'’ e fazia
uso de Lioresal 2 comprimidos de 10 mg 3 vezes ao

dia.

PROCEDIMENTO

O tratamento fisioterapéutico foi realizado
na clinica de fisioterapia da Universidade Paulista
(UNIP) campus Anchieta, num periodo de 20 meses,



2 vezes por semana, sendo 2 terapias no solo com
duragao de 45 minutos ¢ 1 na hidroterapia com du-
ragao de 35 minutos. Em outubro de 2003 fez a 1°
aplicagao de Toxina Botulinica nos musculos prona-
dor redondo bilateral, flexor radial do carpo bilate-
ral, palmar longo bilateral, peitoral maior esquerdo,
gastrocnémio medial e lateral bilateral e solear bila-
teral.

Apos a aplicacao da toxina, a fisioterapia foi
intensificada para 4 vezes por semana, sendo 4 te-
rapias em solo, 2 na hidro e 1 aplicacdo de eletroes-
timulacao funcional (FES).

Nas terapias em solo foram enfatizadas a me-
lhora da amplitude de movimento (ADM) de MSE e
MMII, for¢a muscular dos MMII, melhora do con-
trole motor voluntario, melhora dos componentes da
marcha e adequacao do ténus através de mobilizacao
da cintura escapular esquerda, alongamentos mus-
culares de peitoral maior esquerdo, biceps braquial
esquerdo, cadeia flexora de antebraco, punho e mao,
fortalecimento de cadeia muscular do MSE através
das diagonais de Kabat, alongamento dos musculos
da cadeia posterior dos MMII, mobilizacao passiva e
ativa dos MMII, exercicio passivo de dorsiflexao dos
tornozelos, e estimulacdo da ortostase e mobilidade
funcional de MMSS no parap6édium. Na hidrotera-
pia foram enfatizados o fortalecimento da muscula-
tura abdominal dos MMII e dos MMSS e a estimu-
lagao da ortostase e da marcha através das técnicas
de Halliwick'"'? ¢ de Bad Ragaz'""? enfatizando os
padrdes de MMSS e MMII, utilizando-se da piscina
terapéutica aquecida a 34°C.

As aplicagoes de FES foram realizadas para
estimular a inibi¢do reciproca e aumentar a forca
muscular da musculatura extensora dos MMII com
o aparelho Physiotonus Four — TENS & FES elec-
trostimulator 4 channel da marca Bioset nos muscu-
los quadriceps e tibial anterior bilateralmente com
os seguintes parametros : Ton 8seg., Toftf 12seg.,
Rise 3seg., Decay 2seg., FF 80Hz e T 200ps.

Ao final do periodo o paciente foi reavaliado
verificando-se os reflexos profundos bicipital, trici-
pital, patelar e aquileu, tonus muscular de MMSS
e MMII.

RESULTADOS

Apoés o periodo de tratamento verificou-se
que o tonus, através de mobilizagdo passiva, apre-
sentava uma hipertonia elastica grau 1 na tabela

Ashworth modificada’ tanto em MSE quanto em
MMII.

Obtivemos uma melhora do posicionamento
do pé, advindo do trabalho de fortalecimento e po-
siclonamento, sendo que o pé esquerdo apresentou
for¢ca muscular grau 4 e o pé direito grau 3 nos dor-
siflexores.

Em relacao as atividades funcionais verificou-
se que ao rolar o paciente realizou com mais faci-
lidade a passagem de supino para prono pelo lado
esquerdo utilizando-se o MSD como apoio. A pas-
sagem de supino para sentado realizou-se com mais
facilidade pelo lado esquerdo. A passagem de gato
foi realizada de prono com auxilio do terapeuta pela
cintura pélvica. Colocou-se um rolo sob o tronco e
o paciente adotou a posicao de gato, ficando assim
por alguns instantes. O ajoelhar somente foi realiza-
do com auxilio do terapeuta, através da posigao de
gato, limitada pela dor no joelho quando houve a
descarga de peso. A posi¢ao de semi-ajoelhado nao
foi realizada devido a fraqueza abdominal, da regiao
lombar e cintura pélvica e dos MMII. A ortostase foi
conseguida somente com uso de parapoédium e nao
foi realizada a marcha.

DISCUSSAO

Este estudo demonstra os beneficios que a fi-
sioterapia pode trazer para um paciente portador de
mucopolissacaridose, porem sem atuar diretamente
sobre a doenca, pois trata-se de uma sindrome que
acomete o sistema metabolico, atuando sobre os efei-
tos desta nos sistemas musculo-esquelético e neuro-
logico'®.

Dentre os achados clinicos deste paciente, en-
contramos alteracoes de tonus e espasticidade e as
alteragoes das atividades funcionais, encontradas no
exame fisico, sao decorrentes da espasticidade e hi-
pertonia pois geram fraqueza muscular e diminuigao
do controle motor'*!.

Nas terapias em solo foram utilizadas técnicas
de cinesioterapia, com resisténcias manuais devido
a sua facilidade na aplicacdo, pois na maioria das
vezes 0s pacientes nao possuem condicoes economi-
cas para adquirirem aparelhos e/ou equipamentos,
além do fato da facil aplicabilidade em quase toda
situagao e localidade, como na residéncia do pacien-
te ou na clinica de fisioterapia. Como a clinica escola
possui aparelhos de eletroterapia e uma piscina tera-
péutica, fizemos uso desses recursos.

A Hidroterapia é um recurso excelente na
reabilitacdo de pacientes neurologicos, pois através
dos métodos de Halliwick e Bad Ragaz, além da pro-
pria acao da agua aquecida, conseguem readequar



o ténus muscular, através do relaxamento das fibras
musculares, e também melhoraram o fortalecimento
muscular, promovendo uma melhor independéncia
funcional 121316,

O recurso eletroterapéutico, através do uso do
aparelho de FES, foi utilizado para tentar melhorar
o fortalecimento muscular e melhorar o mecanismo
de inibicdo reciproca, pois através destes consegui-
mos melhorar o controle motor que por conseqiién-
cia melhora a independéncia funcional'’-".

A toxina botulinica foi aplicada no paciente
para tratar a espasticidade, melhorando o controle
motor, prevenindo contraturas e inibindo posturas
incapacitantes'. Apos esta aplicacio, a fisioterapia,
foi intensificada para que se pudesse aproveitar e oti-
mizar os efeitos positivos da toxina, e os resultados
obtidos demonstram que a associacao do uso de to-
xina botulinica com a fisioterapia é positiva para o
tratamento da espasticidade.

CONCLUSAO

Através deste trabalho podemos concluir
que a cinesioterapia e a hidroterapia favorecem
a reabilitacdo de pacientes portadores de muco-
polissacaridose que apresentam espasticidade. E
importante ressaltar que apenas um caso nao € su-
ficiente para demonstrar a eficicia da fisioterapia
nesta doenga, porém os resultados obtidos neste
estudo sugerem que o tratamento fisioterapéutico
pode ser atil no tratamento da mucopolissacarido-
se, e que a toxina botulinica pode ser um aliado na
reabilitagdo desses pacientes.
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