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RESUMO

Introducdo. A doenca de Charcot-Marrie-Tooth (CMT) é uma
neuropatiaperiféricahereditariacaracterizadaporatrofiamuscular
ehipoestesiadistaldosmembrospodendoestarassociadaahipoto-
nia, fraqueza muscular, diminui¢do dos reflexos profundos, fadiga
ealteragéesrespiratorias. O objetivodoestudofoiavaliar os efeitos
dafisioterapiamotora,dotreinamentodecondicionamentofisicoe
dotreinomuscularrespiratérioemuma pacientecomadoencade
CMT. Método. As varidveis analisadas foram: Pressdo Inspirato-
ria Maxima (PImax), Pressao Expiratéria Maxima (PEmax), Teste
de Caminhada de 6 minutos, Timed upand go, os Testes de Veloci-
dade Média da Marcha, Subida e Descida de Escadas e o Questio-
nério de Qualidade de Vida SF-36. Resultados. Apds 8 semanas
de tratamento foram encontrados aumento dos valores da PIméx
e PEmax, da distancia percorrida no teste de caminhada de 6 mi-
nutos,napontuac¢doatingidanoquestionario SF-36,navelocidade
médiadamarchaenostemposderealizacdodostestesdesubidae
descida de escadas. Houve diminuicdo no tempo de realizacdo do
timedupandgo.Conclusdo.Otreinodeforcamuscularrespiratdria
eotreinamentofisicoassociadosafisioterapiaconvencionalneuro-
I6gicapodempotencializarafuncionalidademotoraerespiratériae
prevenir a fadiga em pacientes com doenca de CMT.
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SUMMARY

Introduction. Charcot-Marie-Tooth (CMT) disease is a
peripheral hereditary neuropathy with distal muscle atrophy
andhypoaesthesia.ltcanbeassociated tootherssignssuchas:
hypotonia,weakness,deeptendonreflexesdecreased,fatigue,
and clinical respiratory abnormalities. This study was carried
outtoevaluate and the effects of motor physiotherapy associ-
ated to physical conditioning training in a patient with CMT
disease. Method. Maximal inspiratory pressure (MIP), maxi-
mal expiratory pressure (MEP), 6 minutes walk test, timed up
and go test, upstairs and downstairs test, speed gait test, and
SF-36 questionary were measured. Results. After 8 weeks of
treatment were found values increased in the following itens,
MIP, MEP, 6-minute walk test, scores from SF-36, speed gait
test, upstairs, and downstairs test. The patient presented an
improvement of performance during timed up and go test.
Conclusion. Respiratory muscle training and physical condi-
tioningassociatedtoconventional physiotherapy mightmaxi-
mize motorandrespiratoryfunctionsandto preventfatiguein
patients with CMT disease.
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INTRODUGCAO

A doenca de Charcot-Marie-Tooth (CMT),
também conhecida como neuropatia hereditéria
sensitiva motora (NHSM), é a mais freqiiente das
doencasneuromusculareshereditarias,podendoser
classificada em diversos tipos distintos'.

A doenca de CMT ¢é comumente
classificada como tipo | (desmielinizante), em
que ocorre desmielinizacdo e grande reducao
na velocidade de condug¢do nervosa ou tipo Il
(axonal), em que ocorre degeneracdo axonal
primaria e a velocidade de condugao nervosa
estd normal ou ligeiramente comprometida*®.
Clinicamente a doencga de CMT é caracterizada
por amiotrofia, paresia, hipoestesia e arreflexia
distalem membrosinferiores, podendo também
acometer os membros superiores'?* Seus
primeiros sintomas geralmente aparecem na
12 ou 22 décadas de vida®*, com disturbios na
marchaocasionados pelaquedadopéereducao
dapropriocepgao® Comaevolucdodadoenga, o
individuo pode apresentar outros sintomas, tais
como escoliose, pé cavo e tremor nas maos**’.

A maioria das causas de morbidade e
mortalidade dos pacientescom doencgas neuro-
musculares é afalénciarespiratéria®®. O primei-
ro relato de disfuncao respiratéria na doenca
CMT foi descrita por Chan et al., os quais des-
creveram 2 pacientes com fraqueza diafragma-
tica'". Posteriormente, Larocheetal.,também
descreveram 2 pacientes com CMT com a mes-
ma alteragdo no diafragma'’ e Gilchrist et al.,
encontraramatrofianeurogénicadiafragmatica
ealteracéesnonervofrénicoemautdpsiade pa-
cientes, com doenca de CMT, que morreram de
faléncia respiratéria 2,

A presencadafraqueza dos musculosres-
piratérios associada a imobilidade, geralmente
apresentadaporpacientesportadoresdedoen-
¢as neuromusculares, pode levar o individuo a
um quadro de descondicionamento' e conse-
qlientemente a um importante quadro de limi-
tagdes fisicas.

Analisando estefato elevando em considera-
¢ao a escassez de estudos associando a fisioterapia
motora, ao treino muscular respiratério e ao treina-
mentodecondicionamentofisiconospacientescom
doenca de CMT, o objetivo do presente estudo des-
tina-se a avaliar os efeitos da associacdo dessas trés
modalidades de tratamento em um paciente com
essa doenca.

METODO
Relato do Caso

Paciente IMR, sexo feminino, 49 anos, com
diagnéstico da doenca de CMT 1A confirmado por
examegenéticohdumano,foiadmitidaeavaliadana
Clinica-EscoladeFisioterapiadaUniversidade Fede-
ral dos Vales do Jequitinhonha e Mucuri (UFVJM).
A paciente apresentava marcha escarvante, atrofia,
fraqueza e hipotoniamuscular,com predominioem
membros inferiores, hipoestesia e hiporreflexia dis-
tal,bemcomoescolioseetremornasmaos.Segundo
apaciente, elaapresentavadificuldades paradeam-
bular,sentar-seemlocaisbaixos,manter-sedepépor
tempo prolongado, subir e descer escadas. Ha dois
anosrelatoudispnéiaacompanhadadefadigaaode-
ambular em solos inclinados.

Procedimento

Apds entender o protocolo experimental e
concordar em participar do estudo, a paciente assi-
nou um termo de consentimento livre e esclarecido
deacordo com aresolucao 196/96 do Conselho Na-
cional de Saude e, em sequida, foi avaliada. Foram
realizadasavaliagbesneuroldgicaserespiratoriasde
modo a coletar dados objetivos, além da avaliacao
cardiorrespiratoria através do Teste de Caminhada
de 6 Minutos. Para a coleta de dados subjetivos foi
aplicado o Questionario de Qualidade de Vida (SF-
36). Todos os procedimentos foram realizados na
Clinica-Escola de Fisioterapia da UFVJM no perio-
do de outubro a dezembro de 2006.

Naavaliagdoneurolégicaforam coletados da-
dos especificos referentes a uma avaliacdo de leséo
de nervos periféricos, como forca, tonus, reflexos,
sensibilidade e equilibrio. Além disso, foram aplica-
dosostestesTimedUpandGo,VelocidadedaMarcha
e Subida e Descida de Escadas.

Na avaliagao respiratéria foram coletados da-
dos referentes a forca da musculatura respiratoria
atravésdas medidasdaPressao Inspiratéria Maxima
(PImax) e da Pressdo Expiratéria Maxima (PEmax).

Para as medidas da forca da musculatura res-
piratériafoiusadoumManovacuémetroMV-150/300
fabricante Ger-Arcalibrado e um bucal descartavel. A
pacienteestavaemposicaosentadacomonarizoclui-
doporumnasoclip.Osesforcosrespiratoriosmaximos
foramsustentadosdurantepelomenosdoissegundos,
sem deixar que o ar escapasse. Foi anotada a pressao
mais alta alcancada apés o primeiro segundo. As ma-
nobrasforam repetidas por,nomaximo, cincovezese
trésdessasmedidasforamconsideradasreprodutiveis,



desde que os dois valores mais baixos nao diferissem
em 10% do valor mais elevado. Foram dados 2 minu-
tos de descanso entre uma manobra e outra™.

Apos a avaliacdo inicial foram programadas
8 semanas de tratamento, de modo que em 5 dias
semanais a paciente receberia o treino muscular
respiratorio especifico, 3 dias o treinamento de con-
dicionamento fisico e 2 dias receberia o tratamento
neurolégico convencional proposto.

As avaliacoes fisioterapéuticas foram realiza-
dasimediatamenteanteseapdsotratamento,sendo
que ao final da 42 semana as variaveis respiratorias,
PIméax e PEmax, foram mensuradas novamente. A
distancia percorrida no Teste de Caminhada de 6
Minutos',oTimedUpandGo's,oTestedeVelocidade
da Marcha, o Teste de Subida e Descida de Escadas
e o Questiondrio de Qualidade de Vida SF-36 sé fo-
ram mensurados no inicio e ao final do tratamento.

Aandlise estatistica dos resultados foi realiza-
da através de uma avaliacdo descritiva simples.

Tratamento

A paciente compareceu a Clinica-Escola de
Fisioterapia da UFVJM, cinco vezes por semana,
parareceberotratamentodafisioterapiarespiratéria
e,duasvezesporsemana, parareceberotratamento
da fisioterapia neurolégica convencional.

O tratamento dafisioterapia respiratéria con-
sistiu no seguinte protocolo: treinamento de condi-
cionamento fisico na bicicleta ergométrica e treino
de fortalecimento dos musculos inspiratorios.

O treino de condicionamento fisico foi realiza-
dotrés vezes por semana por 30 minutos na bicicleta
ergométrica, sendo que os 5 minutos iniciais e os 5
minutosfinaisconsistiamdeaquecimentoedesaque-
cimento, respectivamente, nos quais a paciente foi
orientada a pedalar o mais lentamente possivel. Nos
20 minutos intermediarios a paciente foi orientada
apedalar através de porcentagens da sua freqliéncia
cardiaca maxima (FCmax) prevista para a idade e
sexo. Na primeira semana ela foi instruida a pedalar
a 70% de sua FCmax, progredindo para 80% na se-
gunda e terceira semanas e, posteriormente, estabili-
zando a 90% até o final do tratamento. Aintensidade
dotreinamentofoicontroladaatravésdoaumentona
velocidade de pedalagem na bicicleta ergométrica.

A freqiiéncia cardiaca da paciente foi moni-
toradaatravésdoCardiofreqliencimetroPolarS-810i,e
o calculo da FCmax foi realizado por meio da fér-
mula (210-idade)". Além disso, a pressao arterial
da paciente foi aferida antes e apés a realizacao do

exercicio na bicicleta ergométrica, juntamente com
a aplicacao da Escala de Borg Andlogo Visual'@,

Otreinoespecificodosmusculosinspiratdrios
foirealizado com o aparelho de carga limiar inspira-
tériaThresholdTMInspiratoryMuscleTrainer,Healths-
can, New Jersey, USA, cinco vezes por semana com
duracdo aproximada de 40 minutos cada sessdo. A
partir do valor obtido da PIméx coletada antes do
tratamento, foi calculado o valor da carga imposta
no Threshold. O protocolo foiiniciado com uma car-
gade 15%dovalordaPlmaxobtidae, semanalmen-
te, até a 42 semana, a carga foi aumentada em 15%,
totalizando em 60% ao final desta. Antes de iniciar
a 52 semana foi realizada uma outra mensuracao
da PImax a fim de calcular a nova carga que seria
imposta no Threshold. J4 que este nao era capaz de
atingir uma carga de 60% da nova PImax, a carga
ficou no valor maximo do aparelho (41 cm H,0). A
partir dai, este valor foi mantido até a 82 semana. A
pacientefoiinstruidaarespirar peloaparelhopor 10
minutos seqlienciais e, posteriormente, adescansar
por2minutos, repetindo o procedimentotrésvezes.

O tratamento da fisioterapia motora conven-
cionalenfatizouasalteracdesneurolégicaseortopé-
dicas causadas pela doenca. A sessao, que teve du-
racdo aproximada de 50 minutos, foi composta de
exerciciosparamelhoraraflexibilidadedosmusculos
flexoresplantareseinclinadoresdotronco,exercicios
para treino de equilibrio e exercicios para treino de
dissociacao de cinturas. Foram enfatizadas também
atividades para promover o ganho de forca da mus-
culaturados membrosinferiores (musculos flexores
dequadril,extensoresdejoelhoedorsiflexores),bem
comodamusculaturadosmembrossuperiores(mus-
culosflexoresdocotoveloeombroerotadoresinter-
nos e externos do ombro) e realizacdo de atividades
funcionais.Alémdisso,foramfornecidasorientacoes
apaciente para o uso de enfaixamento com atadura
para auxilio durante a marcha. Todas as atividades
foram realizadas com o objetivo de melhorar a fun-
cionalidade e a agilidade da paciente.

RESULTADOS

Ao final de 8 semanas de tratamento, totali-
zando 53 sessdes de fisioterapia respiratéria (32 de
treinomuscularrespiratérioe21decondicionamen-
tofisico) e 14 sessdes defisioterapia motoraconven-
cional, foram observadas algumas alteracbes, tanto
nas varidveis respiratérias quanto nas varidveis da
analise funcional.



A paciente apresentou melhora de 66,66%
nos valores de PImax e 25% nos valores de PEmax
apos a intervencao (Tabela 1).

Houve também aumento de 33,53% na dis-
tancia percorrida no Teste de Caminhada de 6 Mi-
nutos (Tabela 2) e de 56,66% na Velocidade Média
alcancada na marcha (Tabela 3). Com relagao ao
tempoderealizacdodotesteTimedUpandGohouve
reducao de 20,79% (Tabela 3).

Os tempos dos testes de Subida e Descida de
Escadas, embora tenham aumentado seus valores,
sofreramalteracdesmenosevidentesalcancandoin-
dicesde 0,20% para o tempo de subida e de 5% para
o tempo de descida (Tabela 4).

Apesar de a paciente ter reduzido em 10% a
sua capacidade funcional no Questionario de Qua-
lidade de Vida SF-36, a sua saude mental e o seu
estado geral de saude aumentaram em 4% e 35%,
respectivamente (Tabela 5).

DISCUSSAO

As avaliacoes das pressdes respiratorias maxi-
masedacapacidadevitalsaorecursosfreqiientemen-
teutilizadosparadeterminaragravidade,asconsequ-
énciasfuncionaiseoprogressodediversasdisfungdes
pulmonares e neuromusculares'. Um teste das pres-
sdesrespiratériasqueresulteemumaPlmaxaltamen-
te negativa (em torno de 80 cm H,O) ou uma PEmax
positiva (90 cm H,0) exclui fraqueza muscular inspi-
ratéria ou expiratéria, clinicamente importante?,

Analisando os valores das pressoes respiraté-
riasmdaximasdapacienteelevandoemconsideracao
os valores de referéncia preditos para idade e sexo
proposto'4, foiobservadoquehouveumaumentona
forca, tanto dos musculos inspiratérios quanto dos
musculos expiratorios, apos a realizacdao do progra-
ma de tratamento.

O aumento da forca muscular inspiratéria foi
alcancado devido ao programa especifico de treina-
mento paraessamusculatura.Emumestudocom pa-
cientes portadores de Doenca Pulmonar Obstrutiva
Crbnica, quando ha uma sobrecarga adequada aos
musculosinspiratérios,hdumaumentonacapacidade

Tabela 2. Distancias percorridas no Teste de Caminhada de 6 Minutos
apos a avaliacéo fisioterapéutica inicial e final.

Avaliacdo Avaliagdo o .
Variavel Inicial Final % de dlferﬁngfi
(12Semana) | (8 Semana) entre as avaliagoes
Distancia
percorrida 318* 424,65%* +33,53%
(m)

*[ndice 1 de dispnéia e 2 de fadiga na Escala de Borg Analogo Visual®® apés a
realizacao do teste.

** [ndice 1 de dispnéia e 1 de fadiga na Escala de Borg Anélogo Visual®® apés a
realizacao do teste.

degerarforgaporpartedosmesmos?'.Emoutroestu-
doemlongo prazoenvolvendo 27 pacientes comdo-
encgasneuromusculares,ospesquisadoresrealizaram
otreinodamusculaturainspiratéria nesses pacientes
e também encontraram resultados satisfatérios com
relacdo a melhora da forca e da resisténcia nos mus-
culosrespiratérios. Neste mesmo estudo, eles sugeri-
ram que o treino de forca dos musculos inspiratorios
é extremamente importante para prevenir afaléncia
respiratdria precoce, bem como para potencializar a
qualidade de vida desses pacientes®.

Embora no presente estudo a paciente nao te-
nha realizado o treino especifico da musculatura ex-
piratoria, foi observado aumento no valor da PEmax.
Uma das hipdteses propostas para justificar o resul-
tadoencontrado estarelacionadacomuma provavel
melhoradocondicionamentoadquiridopelapaciente
através da realizacdo do treinamento fisico. Em um
trabalho com criangas asmaticas também foram ob-
servadosaumentosnosvaloresdaforcadamusculatu-
raexpiratériacomotreinamentodecondicionamento
fisico®. A outra hipotese seriaa de que oaumentoda
PImaxpossibilitaumamelhoranaexpansibilidadeto-
racica,oquefavorece,conseqlientemente,oaumento
da forca dos musculos expiratorios®.

Com relagédo ao treinamento fisico proposto
foi observada uma melhora no condicionamento
da paciente, uma vez que houve um aumento na
distancia percorrida por ela no teste de caminhada
de 6 minutos, o qual pode ser usado para monito-
rar a capacidade cardiorrespiratéria do individuo.
Além disso, houve uma reducao nos indices de fa-
diga alcancados pela paciente ap6s a aplicacdao da

Tabela 1.Varidveis respiratdrias analisadas ap6s avaliagoes fisioterapéuticas da 12, 42 e 82 semanas e valores de referéncia preditos para sexo e idade da

paciente.
o - Avaliacdo Inicial Avaliacéo Final . o
Varidveis Valores de Referéncia 42 Semana % de diferenca entre as avaliagoes
(12 Semana) (82 Semana)
PImax 87 +32% 60 100 +66,66%
(cm HZO)
PEmax 152 + 54* 60 75 +25%
(cm H20)

*Valores de referéncia segundo Black e Hyatt?'.



Escala de Borg Andlogo Visual®. Esse achado esta
de acordo com os dados descritos por Moura et al.,
em um estudo com pacientes que sofreram Aciden-
te Vascular Encefélico, o qual relaciona a melhora
na distancia percorrida no teste de caminhada de 6
minutos com a melhora no condicionamento fisico,
adquirido apds um treinamento com uma bicicleta
ergométrica®*. Em outro estudo também foi encon-
tradaumarelacdo diretaentre oaumento nadistan-
ciapercorridanotestede caminhadade 6 minutose
otreinamentofisico,em pacientes com Doenca Pul-
monar Obstrutiva CrOnica?.

Medidas da velocidade da marcha sdo utili-
zadascomoindicadoresdodesempenhodestainde-
pendéncia, capacidade de realizacdo de atividades
sociaisefuncionais,demostrando-sesensiveiseconfi-
aveisparaavaliarosganhosfuncionaisconquistados
comotratamentofisioterapéutico??. Haevidéncias
da relacdo do aumento da velocidade da marcha
comotreinamento de forcados membrosinferiores
edotreinode condicionamento fisico em pacientes
neurolégicos cronicos?’. No presente estudo houve
aumentonavelocidadedamarchada pacienteestu-
dada, o que pode ser atribuido, segundo Jette et al.,
aoganhodeforca,resisténcia,flexibilidademuscular
e equilibrio obtidos com a instituicdo do protocolo
de tratamento proposto?-%,

O Timed Up and Go é um importante indica-
dor funcional, pois verifica a mobilidade funcional
basica do individuo'*. Em nosso estudo, houve
melhora na funcionalidade dos membros inferiores
da paciente com CMT, uma vez que o tempo ne-
cessario a realizacdo deste teste reduziu. Isto pode
ser decorrente das melhorias da forca muscular, da
mobilidade e do padrao de marcha obtidas apds as
intervencodes da fisioterapia convencional.

A habilidade para subir e descer degraus é
uma condicdo importante para a independéncia
funcional nas atividades de vida diaria, como, por
exemplo, transporomeiofioeutilizartransporte pu-
blico, bem como paraampliar o convivio social, me-
Ihorandoaqualidadedevidadospacientes.Ostestes

Tabela 3. Valores dos Testes de Velocidade da Marcha e Timed Up And
Go obtidos na avaliagao fisioterapéutica inicial e final.

Avaliagao Avaliagao % de diferenca
Variavel Inicial Final entre as
(12 Semana) | (82 Semana) avaliagcoes
Velocidade da 0
Marcha (m/s) 0,9 1,41 + 56,66%
Timed Up and 13,52 10,71 -20,79%
Go (s)

Tabela 4.Valores dos Testes de Subida e Descida de Escadas obtidos na
avaliacdo fisioterapéutica inicial e final.

Avaliacdo Avaliacdo % de diferenca
Variavel Inicial Final entre as
(12 Semana) (82 Semana) avaliacoes
Tempo de o
Subida (s) 4,22 4,23 +0,2%
Tempo de o
Descida (s) 3,59 3,77 +5%

deSubidaeDescidadeEscadastambémvém sendo
utilizadosparaobservacaodebeneficiosfuncionaise
evolucdesconquistadascomotratamentofisiotera-
péutico?’?,No presenteestudo,houveumpequeno
acréscimonotempodespendidoarealizacaodestes
testes,oquepodeserexplicado peloprocessodere-
aprendizado motor vivenciado pela paciente. Para
queesseprocessosejaconquistado,oindividuopas-
sa por trés etapas (cognitiva, associativa e automa-
tica). Até que o movimento se torne automatico, é
necessdria maior concentracdo e atencao, exigindo,
conseqlientemente, maiortempoparaaexecucaoda
tarefa. Dessa forma, o movimento é realizado com
maiorqualidadeeeficicia,aproximando-sedosmo-
vimentos fisiol6gicos*.

O SF-36 é um instrumento genérico de ava-
liacdo daqualidade de vida, defaciladministracaoe
compreensao®'. Ele apresenta um escorede 0a 100
pontos, no qual zero corresponde ao pior e 100 ao
melhor estado geral de saude. Este questionario foi
validado e traduzido para a lingua portuguesa em
um estudo com 50 pacientes portadores de artrite
reumatoéide®’. Embora em nosso estudo tenha sido
observadaumapequenareducaonacapacidadefun-
cionaldapaciente,houvemanutencaodapontuacado
nosaspectosfisicosemelhoraemseuestadogeralde
salide eem sua saude mental, o quejustificaa maior
pontuacao no SF-36 apds o término do tratamento,
indicando assim, melhor qualidade de vida percebi-
da e relatada por ela.

Tabela 5. Valores obtidos no Questionario de Qualidade de Vida SF-
36 apos a avaliacao fisioterapéutica inicial e final.

Dominios Avaliacdo Inicial Avaliacdo Final
(12 Semana) (82 Semana)
Capacidade Funcional 65 55
Aspectos Fisicos 100 100
Dor 100 100
Vitalidade 100 100
Aspectos Sociais 100 100
Aspectos Emocionais 100 100
Saude Mental 96 100
Estado Geral de Saude 42 77




CONCLUSAO

Embora a doenca de CMT seja uma doenca do
sistema nervoso periférico de carater progressivo, pou-
cos estudos foram publicados sobre a atuacédo da fisio-
terapia nesta doenca. Na literatura pesquisada, ndo foi
encontrado nenhum estudo que associa a fisioterapia
convencional a fisioterapia respiratéria e ao condicio-
namento fisico neste tipo de doenca, considerando a
qualidade de vida para estes pacientes.

Analisando os resultados apresentados, pode-
mos concluir que o treino muscular respiratério e o
treinamento de condicionamento fisico associados a
fisioterapia motora podem beneficiar pacientes com
a doenga de CMT minimizando suas incapacidades e
mantendo suas habilidades funcionais. Entretanto, nao
podemos estender essas conclusdes a todos os pacien-
tes com esta doenga, uma vez que este estudo trata-se
do relato de um caso clinico descritivo. Além disso, este
estudo serve para encorajar novas pesquisas propor-
cionando, cada vez mais, fontes de conhecimento ba-
seadas em evidéncia cientifica para o tratamento dessa

doenca.
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