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RESUMO

Introdugio. Amiotrofia Monomélica (AM) é uma desordem benigna
do neurdnio motor, que afeta particularmente adultos jovens,
ainda de causa desconhecida. Geralmente ¢ considerada “benigna”
e ndo progressiva, devido estabilizar-se apés cinco anos do inicio.
Comumente, apds o diagndstico clinico muitos pacientes procuram
os servicos de reabilitacdo fisica para um melhor gerenciamento das
sequelas mio-articulares oriundas do comprometimento das células
do corno anterior da medula espinhal. Método. Relatamos o caso de
um paciente, 22 anos, que hd aproximadamente 11 anos comegou a
apresentar paresia associada a amiotrofia no membro superior direito
e sugerimos, com base na literatura vigente, possiveis estratégias
reabilitativas para o controle das complicacbes secundérias.
Conclusao. Os profissionais envolvidos na reabilitacio fisica devem
atentar para os riscos de uma demanda metabdlica intensa nas
unidades motoras remanescentes, algumas vezes, provocada pelo
“overuse”.
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ABSTRACT

Introduction. Monomelic Amyotrophy (MA) is a benign motor
neuron disorder, which particularly affects young people and the
etiology is still unknown. Generally, this disease is considered a
“benign” and non-progressive, which stabilizes within five years of
onset. Frequently, after the clinical diagnosis many patients looks
for physical rehabilitation for a better management of the myo-
articulate sequels deriving of the compromise of the cells of anterior
horn of the spinal cord. Method. We report a case of 22 years-old
man, that there is approximately 11 years, presented amyotrophy
associated with paresis of the right upper limb and suggest, based
on the literature, possible rehabilitative strategies for the control of
secondary complications. Conclusion. The professionals involved
in the physical rehabilitation must attempt for the risks of an
intense metabolic demand in the remaining motor units, some
times, provoked by the “overuse”.
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INTRODUGCAO

Amiotrofia Monomélica Benigna (AMB) ¢ uma
desordem rara na qual a amiotrofia neurogénica é res-
trita a 1 membro (superior ou inferior), geralmente
esporddica e caracterizada por inicio gradual e insi-
dioso'?. Difere das outras doencas do neurdnio mo-
tor inferior pois envolve somente um tnico membro,
nao possui sinais de envolvimento do feixe piramidal
e a progressao ¢ lenta, geralmente por meses e anos,
acompanhada por estabilizagio num periodo médio de
4 anos, ap6s o inicio dos primeiros sinais/sintomas’.
AMB afeta adultos jovens (segunda/terceira décadas de
vida), com predominancia para homens e com distri-
buicio geografica tipica. A maioria dos casos sio rela-
tados na Asia, frequentemente no Japio e India. Exis-
tem poucos relatos dessa doenga no Brasil e paises da
América Latina*®.

As limitagoes funcionais impostas pela AMB
podem ocasionar deficiéncias/incapacidades nas ativi-
dades bdsicas e instrumentais da vida didria dos indi-
viduos. A fisioterapia propde-se a gerenciar a fungao
motora, evitar a formacio de retracdes nos tendoes e de
fixacoes nas articulagoes, reeducar a postura, empregar
orteses para auxiliar o paciente em atividades especifi-
cas, manter a flexibilidade articular normal, a ampli-
tude de movimento e diminuir a dor. Atividades e/ou
exercicios que desnecessariamente exijam uma ativida-
de motora intensa, sobrecarregando os motoneurdnios
remanescentes, devem ser evitados”8.

Relatamos o caso de um individuo, 22 anos,
sexo masculino, que hd aproximadamente 11 anos co-
megou a apresentar os primeiros sintomas da doenca
no membro superior direito. Em adigao, tracamos al-
gumas possibilidades fisioterapéuticas para o caso em
questdo e sugestoes para individuos com tal patologia.

METODO
Relato de caso

CRMYJ, 22 anos, homem, estudante de engenha-
ria, foi consultado no Servico de Neurologia (Setor de
Doengas Neuromusculares) do Hospital Universitirio
Antdnio Pedro em dezembro de 2007. Relatara que des-
de fevereiro de 1997, quando completara 11 anos, seus
pais perceberam que o ombro direito apresentava certa
discrepancia (atrofiado) quando comparado ao oposto.
Em 2004, foi sugerido, por parte de um educador fisico,
seu ingresso em um programa de musculagao com pro-
posta de aumentar o trofismo muscular da regido com-
prometida. Entretanto, apés seis meses de treinamento
didrio, precebeu que a forca/resisténcia nos musculos da
regiao estavam ainda mais comprometidos. Aos 18 anos,

o quadro de amiotrofia e paresia acentuou-se e, determi-
nadas atividades funcionais e esportes antes realizados
com facilidade, ficaram bastante comprometidas. Em
dezembro de 2005, sofreu 2 subluxagoes de ombro apds
a prética de natagio. Procurou auxilio médico, entretan-
to, ndo obteve o diagnéstico da doenga, que era conside-
rada pelos profissionais consultados como um problema
de origem traumato-ortopédica.

Em dezembro de 2007, foi orientado a consul-
tar-se no Servigo de Neurologia da Universidade Fede-
ral Fluminense, recebendo o diagnéstico de AMB. Ao
exame fisico apresentava atrofia, paresia e fasciculagoes,
mais evidentes no ter¢o proximal do membro superior
direito. Os reflexos profundos encontravam-se ausentes
ou diminuidos, com excegao do triciptal e flexor dos de-
dos, normorreflexia (Tabela 1). Os musculos proximais
e da cintura escapular apresentavam-se com grau mais
acentuado de paresia quando comparados aos demais
grupamentos musculares do membro em questio (Ta-
bela 2)°. O exame de ressonincia magnética nio apon-
tou alteragdes da medula espinhal a nivel cervical. A ele-

Tabela 1. Reflexos Profundos (Escala de Wexler).

Reflexos Profundos Esquerdo Direito
Biciptal 4 +
Triciptal 4+ i+
Estiloradial 4+ 0
Flexor dos Dedos ++ 4

Tabela 2. Comprometimento da for¢a muscular nos membros in-
feriores. Medical Research Council (MRC)°.
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troneuromiografia revelou desnervagio e recrutamento
neurogénico seguido de reinervacdo nos musculos do
tergo proximal do membro superior direito. Na figura 1
mostramos o paciente com acentuada atrofia da cintura
escapular e ombro a direita. Paciente relata que o quadro
encontra-se estabilizado hd aproximadamente 4 anos.
Um termo de consentimento livre e esclarecido foi assi-
nado pelo paciente e os objetivos do estudo explicados.
O trabalho foi aprovado pelo comité de ética da mesma

universidade (RN:12435689).

DISCUSSAO

AMB foi originalmente descrita no Japao'’, em
pacientes jovens e do sexo masculino com inicio insi-
dioso de amiotrofia na mio e regiio de antebrago em
um unico membro. O primeiro termo utilizado para
caracterizacdo de tal condigio foi “atrofia muscular ju-
venil unilateral da extremidade superior”. O primeiro
relato de amiotrofia unilateral do membro inferior data
de 1981".

O termo “amiotrofia monomélica™, reforcou o
fato da doenga ser restrita a um tinico membro, seja ele
superior ou inferior. Entretanto, tal termo é contestado
por alguns autores devido relatos de envolvimento ele-
trofisiolégico bilateral dos neurdnios do corno anterior
da medula espinhal.

Os principais achados clinicos vistos em pa-
cientes com AMB incluem fraqueza muscular e atrofia
restritas a um tnico membro. O grau de amiotrofia
pode nao correlacionar-se com o grau de fraqueza mus-
cular'®. Observamos em nosso paciente que embora
a amiotrofia tenha sido muito evidente no ter¢o pro-
ximal do membro superior direito e cintura escapu-
lar, o mesmo ainda possuia um grau considerdvel de
forca muscular para realizagao de suas atividades. Em
casos excepcionais, o envolvimento bilateral é observa-
do. Nio foram encontradas, em nosso caso, evidéncias
clinicas e eletrofisiolégicas de envolvimento bilateral.
Tremores distais irregulares (minipolimioclonias) tam-
bém vistos nas atrofias musculares espinhais estao pre-
sentes no membro superior na maioria dos casos de
AMB. Esse tipo de tremor estd presente durante o re-
pouso e piora com o movimento voluntédrio e estresse’.
Menos comumente os pacientes apresentam ciimbras
e distirbios autondmicos tais como hiperhidrose, agra-
vamento dos sintomas em temperaturas baixas e ciano-
se distal'?. Miofasciculacbes sio raramente observadas.
Os reflexos tendinosos tendem a ser normais ou dimi-
nuidos no segmento afetado'. Em nosso caso, foram
observadas somente fasciculagoes em ter¢o proximal
do membro afetado com abolicio de determinados re-

flexos profundos. Gostariamos de atentar para essa rara
forma de distribui¢io de nosso paciente, afetando os
musculos proximais do membro superior. A fraqueza
muscular é especificamente no ombro e cintura esca-
pular a direita, contrariando as localizagdes relatadas
com frequéncia no ter¢o intermedidrio e distal do
membro superior.

Nio existem estudos, na literautra vigente,
que relacionam a AMB 2 terapia fisica. Acreditamos,
entretanto, que um programa voltado a prevencio/
minimizacio de contraturas e treino de habilidades
funcionais possa oferecer beneficios aos pacientes. Os
fisioterapeutas precisam ser cautelosos ao iniciarem as
medidas reabilitativas, principalmente para nao pro-
vocarem uma demanda metabélica intensa sobre os
neurdnios motores remanescentes, contribuindo assim
para um possivel agravamento do quadro®'. Muitos
profissionais acreditam que devido ao cardter benigno
da doenca, os exercicios de fortalecimento devem ser
estimulados diariamente e associados a prética de ati-
vidades fisicas. Atentamos, entretanto, que enquanto o
processo etiolégico da AMB nio for totalmente escla-
recido, tais profissionais ndo devem agir com precipi-
tagdo. Sugerimos para o paciente em questio que evite
exercicios/atividades que exijam movimentos bruscos
e de grande amplitude da articulagio do ombro. Es-
portes de contato também foram considerados de risco
para o agravamento do quadro. A pritica de natagao
e surf, frequentemente realizadas por nosso paciente,
foram suspensas pelo fato de novas possibilidades de
subluxacoes e dores na articulagao do ombro.

As técnicas especificas de Facilitagio Neuromus-
cular Proprioceptiva (FNP) podem ser utilizadas apés
um minuncioso diagndstico cinético-funcional da re-
gido. Nesse caso, os fisioterapeutas devem optar pelo
tratamento indireto através da irradia¢io da forca mus-
cular a partir de regiées nio afetadas para grupamen-
tos musculares injuridos. A combinacio e a escolha
das diagonais de movimento serdo determinadas ap6s
avali¢do da for¢a muscular nos membros superiores,
membros inferiores, tronco e apds observagao da habi-
lidade do paciente na execugao de movimentos requi-
sitados. Os alongamentos devem ser realizados antes e
ap6s a prdtica ambulatorial e ndo devem provocar dor
nem desconforto''®,

A hidroterapia também pode ser indicada para
pacientes com AMB, pois proporciona efeitos que os
favorecem em vdrios aspectos: a flutuagio auxilia na
amplitude dos movimentos, o empuxo permite a re-
alizacio de movimentos com menor resisténcia, além
de promover sustentagio corporal em intimeras po-



sicoes'?!. A temperatura ideal para a reabilitagio em

ambiente aqudtico deve estar na faixa de 32-34°C*>%,
Além das facilidades supracitadas para o tratamento,
a dgua fornece também beneficios terapéuticos como:
aumento da amplitude de movimento, diminui¢io do
quadro dlgico, gerenciamento da for¢a muscular e me-
lhora na execugdo dos padroes da marcha®.

A forga de flutuabilidade a qual o corpo imerso
na dgua estd sujeito, diminui o estresse gravitacional
nos musculos e articulagdes, podendo reduzir as infor-
magodes sensoriais provenientes dos receptores articu-
lares. Esta redugao da informagao proprioceptiva gera
um conflito sensorial e estimula os sistemas envolvidos
com o equilibrio corporal, provocando adptagoes no
processamento central destas informagoes, ajustes mo-
tores e corregdes posturais. Além disto a flutuagao ofe-
rece redugdo do peso corporal, auxiliando os pacientes
a retomarem o controle dos padrées de movimentos
reciprocos e possibilitando mobilidade de forma mais
independente, fato que promove maior motivagio e
autoconfianga!??!:24%,

O estabelecimento de exercicios terapéuticos
nas AMB, deve considerar o curso natural da doen-
ca, as particularidades dos pacientes e a distribuicao/
grau da fraqueza muscular. Protocolos de treinamento
3 base de exercicios devem mensurar os riscos, a inten-
sidade, a duragio, a frequéncia e o tipo®**?. Programas
domiciliares, quando realizados, devem ser cuidadosa-
mente supervisionados. As atividades fisicas devem ser
encaradas como uma maneira de melhorar a qualidade
de vida e nao como uma pritica de exercicios exaus-
tivos e forcados, sendo os objetivos direcionados para
uma melhora no desempenho na esfera profissional e
pessoal®**?. Um dos principais problemas das AMB ¢
o fato de possuir maior incidéncia em adultos jovens
do sexo masculino, que geralmente nao aceitam a do-
enca e buscam métodos compensatdrios que muitas
vezes pioram o quadro clinico e provocam sequelas.
Também hd indicagdo de drteses funcionais que per-
mitem executar fung¢des especificas, sem sobrecarregar
ou permitir o uso de compensagdes musculares e/ou
articulares que possam trazer futuras contraturas e de-
formidades’.

Embora muitos médicos possam sugerir aos in-
dividuos que eles aumentem seus niveis de atividades,
suas sugestoes dificilmente sdo especificas. A realizagao
de exercicios terapéuticos deve ser supervisionada por
fisioterapeutas especializados e encarada como uma
maneira de melhorar a qualidade de vida dos pacien-
tes, € A0 COmo um treinamento exaustivo que aumen-
te a demanda metabdlica sobre as unidades motoras

remanescentes, contribuindo em alguns casos para o
aumento da fraqueza muscular”'%.

CONCLUSAO

A reabilitagio fisica em pacientes com AMB
tém recebido pouco destaque. As metas de tratamento
devem estar voltadas aos problemas secundarios provo-
cados pela lesao dos neur6nios motores inferiores e a
prética de habilidades funcionais. Até 0 momento, nio
existe abordagem comprovada e descrita na literatura
que aborde diretamente o tema®?.
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