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RESUMO

A Doenga de Machado-Joseph, também conhecida como ataxia espi-
nocerebelar do tipo 3, é considerada uma doenga hereditdria, progres-
siva, categorizada como uma ataxia cerebelar autossdmica dominante.
Sua sintomatologia estd relacionada a um lento progresso, principal-
mente de manifestacoes clinicas como: alteracées oculomotoras, es-
pasticidade, tremores, marcha atdxica, entre outros. O presente estudo
propds um protocolo fisioterapéutico para melhora do equilibrio e
atividade de vida didria. Foi utilizada a Escala de Equilibrio de Berg e
a Medida de Independéncia Funcional, os testes foram realizados por
um avaliador cego, antes e apds a intervengio. O protocolo propos-
to foi realizado através de duas pistas proprioceptivas, com diferentes
tipos de pisos ¢ obstdculos, utilizando também movimentos oculares.
Neste estudo de caso teve a participagio de um individuo, 27 anos,
do sexo masculino, com o diagnéstico clinico de Doenga de Machado
Joseph. No inicio apresentava dificuldade de equilibrio, marcha com
apoio de bengala e ajuda de terceiro. Ao término do tratamento, ob-
teve melhora do equilibrio, da atividade de vida didria e corregao da
marcha. A realizagio do protocolo fisioterapéutico, pode ser mais um
recurso para minimizar a progressio da doenga, melhorando assim seu
equilibrio e sua independéncia funcional.
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ABSTRACT

The Machado-Joseph disease, also known as spinocerebellar ataxia
kind 3, is considered a hereditary disease, progressive, categorized as
an autosomal dominant cerebellar ataxia. Your symptomatology is re-
lation a slow progress, mainly of clinic manifestation as: ocular motor
alterations, spasticity, tremors, ataxic march, and others. The pres-
ent study proposes a physiotherapeutical protocol for improvement
of balance and daily activities life. Berg Balance Scale and Functional
Independence Measure utilized, the test were accomplished by blind
evaluation in pre- and post-intervention. The protocol was accom-
plished through two avenues proprioceptive with different types of
floors and obstacles, also using eye movements. In this case study had
the participation of an individual, 27 years, old male with a clinical
diagnosis of Machado-Joseph disease. At first had difficulty balanc-
ing, walking with a case support and help from third. At the end of
treatment, had improved balance, activities of daily life and gait cor-
rection. The completion of physical therapy protocol may be more a
feature to minimize disease progression, thereby improving its balance
and its functional independence.
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INTRODUCAO

O cerebelo apresenta grande importincia para
o Sistema Nervoso Central (SNC) pelas suas funcoes e
inter-relages que desempenha'. As principais funcoes
do cerebelo envolvem coordenagio da atividade motora,
equilibrio e tonus muscular. Além disso, o cerebelo é vital
no controle das atividades musculares rédpidas, corregao
e aprendizado motor. Doengas e distdrbios cerebelares
produzem deficiéncias na velocidade, amplitude e forga
do movimento. Dessa forma, a perda dessa drea do en-
céfalo pode resultar em incoordenagio dessas atividades
motoras’.

A ataxia é um sinal neurolégico caracterizado pela
incoordena¢io dos movimentos voluntdrios e ¢ a princi-
pal manifestacio de uma sindrome cerebelar®. Aparece no
tronco, nas extremidades, na cabega, boca e lingua (fala),
multiarticulacoes e padroes de movimento sao mais afeta-
dos do que movimentos de uma tnica articulagao®.

As enfermidades heredo-degenerativas, entre elas
as ataxias cerebelares autossdmicas dominantes, também
conhecidas como ataxia espinocerebelares (SCA3), cor-
respondem a extenso grupo de doencas com grande he-
terogeneidade genética, o que dificulta sobremaneira o
diagndstico clinico. A forma mais comum de SCA3, ¢ a
doenc¢a de Machado-Joseph®.

A Doenga de Machado-Joseph (DM]) é consi-
derada uma doenga hereditdria, progressiva, categoriza-
da como uma ataxia cerebelar autossémica dominante
(ACAD)®’. Estd ligada a expansio de um trinucleotidio
CAG na regiao codificadora do gene da doenca, acarre-
tando a expressio de uma proteina enriquecida em gluta-
mina. Trata-se de uma mutagio instdvel e a correlagio en-
tre o numero de repeti¢coes do cédon e a idade de inicio,
com tendéncia ao fendmeno de antecipagio em geracoes
sucessivas®.

O primeiro aspecto a ser considerado na aborda-
gem de um paciente com ataxia ¢ a sua forma de inicio.
Quadros agudos tomam obrigatdria a exclusao de enfer-
midades focais do cerebelo, transtornos metabdlicos e
infecciosos’.

Geralmente a sintomatologia da DM] esta relacio-
nada a um lento progresso, principalmente de manifesta-
coes cerebelares acompanhadas de vérios outros sintomas

como: disartria, alteracoes oculomotoras, espasticidade,

tremores, marcha atdxica, ataxia e disfagia, distonia, fasci-
culagoes de lingua e face, entre outros’.

Pensando em todas as dificuldades que esta DM]
apresenta, foi elaborado um protocolo fisioterapéutico
ainda nao existente na literatura, que utiliza-se de duas
pistas proprioceptivas com e sem barra, utilizando dife-
rentes tipos de pisos e movimentos oculares, com o intui-
to de melhorar o quadro clinico desta doenga.

O objetivo deste estudo foi propor e verificar a in-
fluéncia do protocolo fisioterapéutico no equilibrio, ati-

vidade motora e de vida didria.

METODO
Estudo de caso

O presente trabalho trata-se de um estudo de caso,
numa pesquisa longitudinal em que o paciente do sexo
masculino, de 27 anos, comegou a sentir dores constantes
nos membros inferiores em fevereiro de 2009, procurou
tratamento médico no Hospital Sao Paulo, no qual fo-
ram feitos uma série de exames que obteve o diagnds-
tico de Ataxia Hereditdria Dominante, e passou a fazer
tratamento medicamentoso. Em julho de 2009 foi feito
o exame genético, resultando no diagndstico de Ataxia
Espinocerebelar tipo 3 (SCA3) Doenca de Machado-
Joseph (DM]). Apds um curto periodo de tempo passou
a apresentar um quadro clinico de perda de equilibrio e
dificuldade na marcha, passando a utilizar uma bengala e
auxilio de terceiros (outra pessoa) para se locomover. Este
estudo obteve aprovacio do Comité de ética em Pesqui-
sa sob o parecer n° 072/2009 do Centro Universitirio
Adventista de Sdo Paulo (UNASP-SP). O individuo foi
avaliado e tratado na Policlinica Universitdria do UNASP,
onde assinou o Termo de Consentimento Livre e Escla-

recido de acordo com a resolu¢ao 196/96 do Conselho

Nacional de Satde.

Procedimentos

Foi proposto um protocolo de tratamento fisiote-
rapéutico aplicado duas vezes por semana, durante seis
semanas com duragao de 30 minutos por sessdo. No qual
inicialmente e a0 término do estudo houve uma avaliagao
cega, através da Escala de Equilibrio Funcional de Berg e
a Medida de Independéncia Funcional (MIF).

A escala de equilibrio funcional de Berg avalia o



equilibrio estdtico e dindmico, baseada em 14 itens co-
muns da vida didria'®, em que o niimero 4 ¢ usado para
indicar que o paciente realiza a tarefa de forma indepen-
dente e de acordo com os critérios de tempo e distincia, e
o nimero 0 ¢é usado para indicar incapacidade de realizar
a tarefa; nesta avaliagao é possivel o méximo de 56 pon-
tos''. Além da Escala de Equilibrio Funcional de Berg os
instrumentos utilizados foram: fita métrica, cronémetro,
banco medindo 52 cm de altura e 62 cm de comprimento
e uma cadeira sem apoio de bragos.

A MIF verifica o desempenho do individuo para
realizagio de um conjunto de 18 tarefas, referentes as
subescalas autocuidados, controle esfincteriano, transfe-
réncia, locomogao, comunicagio e cognicio social'? em
uma escala de um a sete. Nesta escala sio avaliados 18
itens e a pontuagio do paciente vai de no minimo 18 a
no mdximo 126 pontos. A MIF ¢ dividida em dois esco-
res que se subdividem em itens: 1) escore motor: comer,
aprontar-se, banho, vestir parte superior do corpo, vestir
parte inferior do corpo, vaso sanitdrio, controle de bexiga,
controle de intestino, transferéncia da cama para a cadei-
ra de rodas, transferéncia da cadeira de rodas para o vaso
sanitario, transferéncia no banheiro e chuveiro, marcha/
cadeira de rodas, escadas; 2) escore cognitivo: compreen-
sd0, expressio, integracio social, resolugao de problemas
e memoria'?,

O protocolo proposto utiliza-se de duas pistas pro-
prioceptiva com e sem barra. Com uma barra (medindo
26,18 m de comprimento e 1,19 c¢m de largura, sendo
que entre um obstdculo e outro a pista media 4,02 m
de comprimento): 2 pisos de areia, 1 piso de pedra, 2
pisos de terra e 1 degrau de 15 cm de altura. Sem barra
(corredor interno da policlinica com piso, medindo 18
m de comprimento) com os obstdculos no chio: bastoes,
colchonetes, degrau 22 cm de altura e 44 cm de largura
e cama eldstica. Junto com o treino de marcha na pista o
paciente foi orientado través de comandos verbais e vi-
suais com a utilizacdo de bola colorida e a prépria voz
da fisioterapeuta ao olhar para frente, para trds, ora para
direita, ora para esquerda e ponto fixo (Figura 1 e 2).

O protocolo consta de seis etapas descritas a seguir:

Etapa 1 - Adaptagio nas pistas: paciente foi orienta-
do inicialmente a caminhar sobre a pista proprioceptiva,

no inicio utilizou sua bengala s6 para adaptagio.

Figura 1. Pista Propriocep-

tiva com barra.

Figura 2. Pista Propriocep-

tiva sem barra.

Etapa 2 - Corregio da marcha: o paciente recebia
orientagoes da fisioterapeuta para dissociagio de cinturas,
apoio de pés, aten¢do para os movimentos e nio olhar
para o chio.

Etapa 3 - Movimentos oculares: foi proposto ao
paciente para que durante o treino de marcha o mesmo
realizasse movimentos oculares através de estimulos ver-
bais da prépria fisioterapeuta, no qual tinha que olhar ora
para direita, ora para esquerda e ponto fixo.

Etapa 4 - Movimentos de cabeca: assim como na
etapa anterior em que o paciente realizava movimentos
oculares durante a marcha, o mesmo passou a realizar
também movimentos de cabega, com o olhar para frente,
para trds, para direita e para esquerda.

Etapa 5 - Movimentos oculares e de cabeca com utili-
zagdo de bola colorida e comando de voz: de acordo com a
evolugio do paciente, foi pedido a0 mesmo para que du-

rante o treino de marcha acompanhasse os movimentos



realizados pela fisioterapeuta com bola (direita, esquerda,
para cima e para baixo).

Etapa 6 - Circuito: foi elaborado no corredor inter-
no da Policlinica em uma distancia de 18 metros, um cir-
cuito constando quatro tipos de obstdculos, que de forma
progressiva foi aumentando o nimero de obsticulos que
eram dispostos aleatoriamente. Inicialmente foram utiliza-
dos os bastdes, e o paciente tinha que passar sobre e entre
eles colocados na pista. Depois com a sua evolugio foram
acrescentados os colchonetes, e 0 mesmo tinha que passar
sobre eles além dos bastoes. Posteriormente foi acrescen-
tado um degrau de 22 cm de altura e 44 cm de largura,
no qual o paciente tinha que subir e descer alternando os
pés de apoio no degrau ao longo do trajeto estipulado. E
por fim foi colocada em frente ao espaldar (para apoio e
seguranga) uma cama eldstica, sendo que o paciente tinha
que movimentar-se para os lados, para frente e trds fazen-
do descarga de peso.

Durante todas as sessoes foram realizados 15 mi-
nutos de tratamento na pista proprioceptiva com barra e
15 minutos na pista proprioceptiva sem barra. Cada uma
das sessoes obedeceu ao nivel de adaptagao do paciente
nas pistas. A aferi¢io da pressao arterial era realizada antes

e apos as sessoes.

RESULTADOS

Os resultados da presente pesquisa basearam-se na
avaliagdo antes e apds a aplicacdo do protocolo de trata-
mento, no qual foi observado uma melhora no final da
intervencio através da Escala de Berg, que apresentava
inicialmente uma pontuagio de 43, e ao término do tra-
tamento obteve a pontuagio mdxima sendo de 56 pon-
tos. Na MIF o paciente obteve inicialmente resultado de
114 pontos e ap6s a intervengao obteve 122 pontos.

No treino de marcha na pista proprioceptiva o pa-
ciente fez uso de bengala apenas no primeiro dia, pois
sentia-se mais seguro nas demais sessoes. O mesmo reali-
zava a caminhada com disbasia e auséncia de dissociagao
de cinturas, e nas trés Gltimas sessoes jd apresentava dimi-
nui¢io da disbasia e melhora na dissociagao de cinturas
(que foram avaliados e corrigidos de forma observacional,
através de filmagens em todas as sessoes.

No degrau o paciente também apresentou certa

dificuldade para subir e descer com associacio de movi-

mentos oculares e de cabeca. E nas Gltimas sessoes apre-
sentava menos dificuldade.
Sendo assim houve melhora do equilibrio e da in-

dependéncia funcional em um periodo de seis semanas.

DISCUSSAO

O programa de exercicios, utilizando os movimen-
tos oculares propostos, sugere ser uma estratégia simples e
estimuladora, podendo estimular todas as partes do cere-
belo, assim como algumas mais especificamente, poden-
do reintegrar e funcionalizar dreas do tronco cerebral e
cerebelo responsdveis pela ataxia cerebelar dos individuos
portadores de DM]. Poderd apresentar resultados signifi-
cativos, estando adequadamente fundamentada nos mais
recentes modelos tedricos neurofuncionais®.

O tratamento foi baseado em um protocolo ten-
do como base duas pistas proprioceptivas e movimentos
oculares para o tratamento de ataxia espinocerebelar na
DM]J. O desenvolvimento do protocolo foi realizado em
seis etapas, duas vezes por semana durante seis semanas
com dura¢io de 30 minutos, obtendo resultados positi-
vos, pois a doenga encontrava-se no estdgio inicial.

A proposta de tratamento para ataxia cerebelar na
marcha de individuos portadores de DM]J, utilizando os
movimentos oculares, se fundamenta em algumas possi-
bilidades e segue um modelo estruturado em etapas para
a resolu¢do da problemadtica: 1 — existéncia de programas
de reabilitagao funcional por meio de exercicios/ativi-
dades especificas; 2 — substrato tedrico para fundamen-
tagao da proposta; 3 — confirmacio da hipétese tedrica
por estudos especificos; 4 — integragio neuroanatdmica e
neurofuncional entre os movimentos oculares e dreas re-
lacionadas & marcha no SNC; 5 — recuperagio funcional
de dreas prejudicadas do SNC pela utilizagio de movi-
mentos oculares®.

Um programa de tratamento fisioterapéutico pode
ser util para ajudar a manter a fungao do portador de do-
enca cerebelar degenerativa com intuito de alcangar grau
de independéncia, cujo nivel reside nos diferentes fatores
demonstrados nos casos em que hd uma determinagio
progressiva'®'*. No presente estudo os resultados obtidos
foram positivos para independéncia do paciente, pois, no
inicio ele s6 andava com auxilio de bengala e ajuda de ter-

ceiros, e apds o tratamento encontrava-se independente.



Isto pdde ser observado através dos resultados da MIFE.

Foi realizado um estudo com individuos com de-
generagdo cerebelar primdria autossomica dominante
que submeteram-se a um protocolo experimental que
constava em caminhar sobre um circuito de 18 pedras
irregularmente dispostas. Os individuos deveriam efetuar
as passadas, fazendo um ensaio de movimentos sacddicos
ao longo das pedras antes de iniciar uma caminhada. Os
movimentos oculares e as passadas foram monitorados®.
No protocolo foi utilizado além do piso de pedras, piso
com areia, terra e degrau. No qual, foi observado que
estas diferencas de piso resultaram em uma melhora do
equilibrio e da autoconfianga para o paciente andar sem
auxilio de bengala, ajuda de terceiros e também ter mais
controle postural.

Os autores dizem que no controle postural existe
também a parcela de contribui¢io do cerebelo, impul-
sos originados em receptores das articulages, tenddes,
musculos, pele e também de érgaos terminais do sistema
visual, auditivo e vestibular interagindo com o cerebelo
para que ocorra a influéncia do mesmo sobre a atividade
muscular concretizando sua importancia no controle do
movimento'®".

No processo de integragio sensorial, as informa-
¢oes sensoriais sdo integradas pelo sistema de controle
postural e pesos (valor de importincia) sio dados a cada
uma destas informacées visual, vestibular e somatossen-
sorial para tornar o controle postural um processo mais
flexivel, em fun¢io das constantes mudancas na relagao
do individuo com o ambiente'®. Estes pacientes podem
ter dificuldades sensoriais se nio utilizarem atividades
que estimulem principalmente o equilibrio, postura e
movimentos oculares. Pensando nisso foi utilizado co-
mando verbal, visual e alteragoes de percep¢ao quanto ao
desnivel de pisos e ambiente no protocolo proposto.

No decorrer dos atendimentos o paciente teve ini-
cio a um quadro depressivo, e por conta deste fator, foi
aplicado um método de relaxamento, em um ambiente
fechado, calmo, com ilumina¢io baixa, onde o mesmo
mantinha os olhos fechados, prestando aten¢io apenas
na voz da fisioterapeuta, que pedia-o para se concentrar
e imaginar que estava em uma ambiente de seu agrado
realizando movimentos sem qualquer dificuldade, e ao

final pedia lhe para realizar movimentos articulares len-

tamente. Este método de relaxamento foi essencial para
a continuidade do protocolo, sendo assim nao havendo
alteragoes nos resultados obtidos durante o periodo esti-
pulado do tratamento.

O relaxamento ativa o cerebelo e as vias cerebela-
res, sendo um principio fundamental em um programa
de exercicios fisicos®. Por tanto, sugerimos para os préxi-
mos estudos que utilizem também o relaxamento durante
a interven¢ao com pacientes de ataxia espinocerebelar na
DM].

No estudo os resultados obtidos foram em apenas
seis semanas, possibilitando ter uma melhora no equili-
brio do paciente, que foi analisado através da Escala de
Berg, no qual foi observado que para um jovem que estava
dependente da bengala e da ajuda de terceiros favoreceu
muito para sua locomogio. Entretanto, sugerimos novos
estudos que investiguem a efetividade do protocolo e que
utilizem uma demanda maior de pacientes com diagnés-

tico de DM] para obtengio de maiores resultados.

CONCLUSAO

A proposta do protocolo fisioterapéutico com as
utilizagdes das pistas proprioceptivas e movimentos ocu-
lares, foram de fundamental importincia para a melhora

do equilibrio e das atividades de vida didria do paciente
estudado com a DM].
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