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RESUMO

A Paraparesia Espastica Hereditaria (PEH) ou doenca de Strum-
pell-Lorrain é uma desordem progressiva formada por um gru-
podecondi¢éesneurodegenerativascujaprincipal caracteristica
clinica é a fraqueza muscular associada a graus variados de es-
pasticidade nos membros inferiores, sendo causada por um dis-
turbionodesenvolvimento oudegeneracdo progressivadofeixe
piramidal. Aespasticidadetemsidodescritacomoumadesordem
motora, caracterizada peloaumento davelocidade-dependente
nosreflexos tonicos de estiramento e hiperatividade dos reflexos
profundos. Pacientes com PEH declaram que inimeras habilida-
desfuncionaistornam-seprejudicadaspelaassociacdodafraque-
za muscular e espasticidade. A hidroterapia e suas propriedades
constituemumaalternativa paraareabilitacdofisicadepacientes
neuroldgicos. Relatamos o caso de um paciente com PEH e suge-
rimos algumas propostas de reabilitacdo em ambiente aquatico.
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SUMMARY

The hereditary spastic paraparesis (HSP) or Strumpell-Lorrain
diseaseisaprogressive disorderformed by a group of neurode-
generative conditions whose main clinical characteristic is the
muscular weakness associated the varied degrees of spasticity
in the lower limbs, being caused for a disturbance in the de-
velopment or gradual degeneration of the pyramidal tract. The
spasticityhasbeendescribed asamotordisorder, characterized
fortheincrease of the speed-dependent in the reflexes tonic of
stretching and hyperactivity of the deep reflexes. Patients with
HSP declare that innumerable functional abilities become in-
juredbytheassociationofthemuscularweaknessandspasticity.
Thehydrotherapyanditspropertiesconstituteanalternativefor
the physical rehabilitation of neurological patients. We report
the case of a patient with HSP and suggest some proposals of
rehabilitation in aquatic environment.
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INTRODUGCAO
A paraparesia espastica hereditaria (PEH), ou
doenca de Striimpell-Lorrain, € uma doenga neuro-
degenerativaincomum, caracterizada por fraqueza
muscular e espasticidade lentamente progressiva
dos membros inferiores'. Subdivide-se em formas
pura ou complicada, dependendo da paraparesia
seracompanhada ou nao de outras anormalidades
(neuroldgicas ou nao neuroldgicas)?. O padrao de
hereditariedade pode ser autossomico dominante,
autossémico recessivo e ligado ao cromossomo X,
com consideravel heterogeneidade genética'3.
Areabilitagaofisicaéumcomponentevitalno
gerenciamentodaespasticidade.Autilizagadodeme-
dicagbes orais, aplicagao de toxina botulinica (tipo
A) intramuscular ou intratecal, e/ou outras modali-
dadescomoaaplicacdode calor, crioterapia, terapia
por ultrasom, estimulacéo elétrica funcional (FES),
biofeedback(EMG)ecirurgias,tambémpodemseruti-
lizadas como estratégias para a funcionalizacdo do
tonusmuscular,recrutamentomuscular,diminuicao
do quadro algico e, logicamente, melhora nos pa-
drées de marcha em individuos com PEH*,
Ahidroterapiaéumdosmétodosterapéuticos
maisantigosutilizadosparaogerenciamentodedis-
funcgoesfisicas.Aspropriedadesdesuporte,assistén-
ciaeresisténciadaaguafavorecemosfisioterapeutas
epacientesnaexecucaode programasvoltadospara
melhoradaamplitudedemovimento,recrutamento
muscular, exerciciosderesisténciae notreinamento
de deambulacao e equilibrio®.
Relatamosocasodeumpaciente,56anos,que
ha 2 anos obteve a confirmacao da doenca e propu-
semosalgumasestratégias dereabilitacdofisica, en-
fatizando o treinamento no ambiente aquatico.

RELATO DE CASO

ABN, sexo masculino, 56 anos, empresario,
relata que ha aproximadamente 8 anos comecou a
apresentar um quadro marcado por “endurecimen-
to” dos membros inferiores e dificuldade na realiza-
¢do dos padrdes de marcha. Associava tais dificulda-
des ao excesso de peso e ao sedentarismo. Em julho
de 2006, procurou auxilio médico, pois tropecava e
sofria quedas com frequéncia. Recebeu o diagnosti-
co de PEH em agosto do mesmo ano. O exame de
DNA identificou uma mutacdo SPG4, indicativo de
PEH forma autossémica dominante. Ao exame fisico
apresentouumaparaparesiaassociadaaespasticidade
emdeterminadosgrupamentosmusculars,deacordo
comakEscaladeForcaestabelecidapelaMRC(Medical

ResearchCouncil)’eaEscalade AshworthModificada®
(Quadros 1 e 2). Os reflexos patelares e aquileus esta-
vam exacerbados. Pelo fato de apresentar dores mio-
articulares e deambular com extrema dificuldade, foi
orientado a realizar hidroterapia. O programa tera-
pelticoimplementado,apdsminuciosoodiagnéstico
cinético-funcional,objetivaumaadequacdodotonus
muscular,incrementaramobilidadeedissociacaodas
cinturas (escapular e pélvica); controlar a dor, facilitar
dafasedeoscilacdo damarcha, treinar transferéncias
adequadas de peso e melhorar as rea¢des de equili-
brio e protecao (Quadro 3). Resultados ainda nao fo-
rampossiveisdevidoaoingressorecentedoindividuo
na proposta terapéutica. O paciente foi orientado a
realiza-lo com uma frequéncia de 3 atendimentos
semanais e duracdo aproximada de 50 minutos. As
particularidadesdadoencaedoindividuoforamleva-
dasem consideracdo. Umareavaliacdo serarealizada
apdésvinteecincoatendimentos.Apiscinaterapéutica
possui metragem de 5,5 m por 2,5 m com cerca de
1,20 cm de profundidade e temperaturaemtorno de
33-34 graus.

DISCUSSAO

A PEH é formada por um grupo de condic¢bes
neurodegenerativas cuja principal caracteristicacli-
nica é a paresia espastica progressiva dos membros
inferiores, causada por um disturbio no desenvolvi-
mentooudegeneracao progressivadotratocoértico-
espinhal®. Classicamente a PEH é subdividida em
formas pura e complicada. O paciente do presente
estudo enquadra-se na forma pura da doenca com
evidentessinaisde piramidalismoeausénciadema-
nifestacdes relacionadas a outros 6érgaos/sistemas.

Quadro 1. Comprometimento da for¢a muscular nos membros inferio-
respeloMedicalResearchCouncil(0.Ndoexistecontragdgomuscular; 1.Ha
contracdoperceptivelsemhaver,noentanto,movimento;2.Movimento
é realizado quando a gravidade é eliminada; 3. Movimento é realizado
contraagravidade;4.Movimento érealizado contraagravidade, porém
com resisténcia; 5. Forca normal).
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A forma pura da doenca, na qual a parapare-
sia espastica ocorre deformarelativamenteisolada,
é forma mais comumente encontrada® As manifes-
tacdes cardinais no exame dos pacientes com PEH
saoespasticidade eresposta plantarextensora,com
fraqueza de distribuicdo piramidal nos membrosin-
feriores. A espasticidade é o achado predominante,
especialmente nos musculos posteriores de coxa,
quadriceps e do tornozelo. Uma caracteristica pre-
dominante na PEH é a marcada discrepancia en-
tre espasticidade grave e fraqueza muscular leve ou
mesmo ausente?. Quando presente a fraqueza pre-
dominanosmusculosdistais,especialmentenotibial
anteriorenosmusculosintrinsecos dos pés,eocorre
principalmente nosindividuos com maisde 10anos
de evolucdo da doenca®™®, Em nosso paciente a es-
pasticidade preponderounos musculos quadriceps
femoral, adutores da coxa e flexores plantares. Ob-
servamostambémapredominanciadaespasticidade
quando comparada a fraqueza muscular, essa mar-
cante somente no musculo tibial anterior.

Outras caracteristicas incluem reflexo aqui-
leu abolido, pé cavo, disturbios esfincterianos, leve
ataxia nos membros superiores'®'". Alteracdes sen-
soriais sao encontradas em 10-65% dos casos de
PEH pura e é mais comum nos pacientes com lon-
go tempo de evolucao da doenca. Em geral sdo en-
contradas diminuicao da sensibilidade vibratéria, e
menosfreqlientementealteracdesdapropriocepcdo
consciente nas extremidades dos membros inferio-
res®'. O pé cavo, presente em cercade umterco dos
pacientes, costuma refletir a gravidade e/ou longa
duracédo da doenca. O envolvimento dos membros
superioreséincomum,egeralmenteconsistedeuma
leve hiperreflexia, que pode estar presente no esta-
gioinicialdadoenca®. Apés minuciosaavaliacdodos

Quadro 2. Avaliagao da hipertonia nos musculos dos membros inferio-
res pelaEscalade Ashworth Modificada (0. Semaumento do ténus mus-
cular; 1. leve aumento do tdnus muscular, manifestado por uma tensao
momentaneaou por resisténciaminima, no final daamplitude de movi-
mento articular (ADM); 1+. leve aumento do tdnus muscular, manifes-
tado por tensdo abrupta, seguida de resisténcia minima em menos da
metadeda ADMrestante;2.aumento mais marcantedotonus muscular,
durante a maior parte da ADM, mas a regiao é movida facilmente; 3.
consideravelaumentodoténus muscular,o movimento passivo édificil;
4, parte afetada rigida em flexao ou extensao).

Musculos Avaliados Grau de hipertonia | Grau de hipertonia
Esquerdo Direito
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Quadriceps 4 4
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Flexores Plantares 3 3

membrossuperioresdenossopacienteconstatamos
que as funcdes (motora, reflexa e sensitiva) esavam
normais. Urgéncia urinaria e presenca de pé cavo
estavam presentes em nosso caso.

O prognéstico e a gravidade da PEH sao ex-
tremamente variaveis, entretanto a expectativa de
vida é normal. Em geral os individuos com inicio
precoce, antes dos 35 anos, possuem uma evolugdo
mais lenta, sendo capazes de deambular durante a
maior parte de suas vidas. Jad aqueles com inicio tar-
dioapresentamrapidaevolucdo dadoenca, perma-
necendoconfinadosacadeiraderodasemtornodos
60 0ou 70anos'. Pelofato de o paciente do presente
estudoterapresentadoosprimeirossinais/sintomas
dadoencaemtornodasextadécadadevida,acredi-
tamos que o prognostico seja mais reservado.

Na forma complicada da PEH as manifesta-
¢Oesclinicassdoaltamente varidveis, ea paraparesia
espasticaéapenasmaisumacaracteristicadeumfe-
notipo extremamente complexo. A PEH pode estar
associadaaatrofiadptica,retinopatia,manifestacoes
extrapiramidias deméncia, ataxia, retardo mental,
neuropatiaperiféricaeepilepsia’. Algumasmanifes-
tacdessdoextremamenteraraseforamrelatadasem
apenas uma familia.

A PEH é considerada um diagnéstico de ex-
clusao.Eimportanteaexclusaodeoutras patologias
como deficiéncia de vitamina B12, distonia respon-
siva a dopamina, disturbios estruturais da medula
espinhal,esclerosemultiplaeoutrasdoencasdoneu-
ronio motor'. Os estudos laboratoriais sdo Uteis para
exclusao de outros diagndsticos, mas nao apresen-
tam achados especificos para a PEH. Os estudos de
conducao nervosae eletromiografiasdonormais na
maioria dos casos da forma pura da PEH. Os poten-
ciasevocadossomatossensitivosestdodiminuidosou
ausentes,principalmentenosmembrosinferiores'>'3,
A ressonancia magnética (RM) da medula espinhal
mostra atrofia, mas outrasanormalidades ndo estao
presentes.Existemrelatosdeatrofialeveamoderada
de estruturas intracranianas, especialmente do cor-
po caloso, além de lesdes na substancia branca dos
hemisférios cerebrais''. Apds andlise da ressonan-
ciamagnéticadamedulaespinhal,constatamosum
comprometimento (atrofia) a nivel lombossacro.

A principal caracteristica neuropatolégica da
PEH ¢é a degeneracdo axonal da medula espinhal.
Desmielinizacdo e gliose podemacompanhara per-
da axonal. As principais vias afetadas sdo os tratos
cortico-espinhais e ofasciculo gracil. O envolvimen-
to dos tratos espino-cerebelares é visto em cerca de



50% dos casos'. Nosso paciente nao apresentous si-
naisde comprometimentodo cordao posteriornem
de ataxia ebriosa.

A diversidade clinica da PEH pode ser expli-
cadaporsuagrande heterogeneidade genética.Até
0 momento, ao menos 26 locus foram identifica-
dos, associados a herancas autossomicas dominan-
te, autossdmica recessiva ou ligada ao cromossomo
X6, A PEH autossémica dominante é a forma mais
frequente, sendo encontrada em mais de 80% das
familias'’. Mutagdes no gene SPG4 no cromossomo
2 sdo a forma mias comum de PEH, responsdveis
por40a50% de todos os casos de PEH autossémica
dominante. Alteracdes no cromossomo 14 (SPG3) é
o segundo tipo mais comum, com uma freqiiéncia
estimada em 10 a 15% dos casos'®. O resultado do
exame genéticorealizado pornosso pacienteapon-
toucomprometimento no gene SPG4 no cromosso-
ma 2p22-p21.

A doenca recessiva é menos comum que a
forma dominante, sendo encontrada tanto na for-
ma pura quanto nas complicadas. Foram mapea-
dos locus no cromossomo 8p'?, cromossomo 16g%
e no cromossomo 15¢2'. Embora a PEH ligada ao
cromossomo X seja rara, sua base genética é rela-
tivamentebem conhecida.Foramidentificados dois
locus ligadas ao cromossomo X, SPG1 e SPG2%2%,
Familias com a forma complicada da PEH tém sido
ligadas tanto ao SPG1 quanto ao SPG2, enquanto a
forma pura esta associada apenas ao SPG1.

O uso de drogas antiespasticas associado a
fisioterapia permanece como a principal escolha
terapéutica?*. Um dos aspectos mais incapacitantes

Quadro 3. Protocolo Hidroterapéutico desenvolvido.

1.Alogamento Passivo dos musculos dos membros superiores e infe-
riores: aproximadamente 30 segundos por grupamento muscular.

2. Treinamento de Transferéncias para Entrada e Saida da Piscina
Terapéutica.

3. Mobilizagdo Passiva dos Membros Inferiores.

4.Treinamento de Rotagao Ativa de Cintura Pélvica para fortaleci-
mento da musculatura obliqua e lateral de tronco.

5.Treinamento de Marcha, enfatizando a fase de oscilagao.

6. Treinamento de Equilibrio (Apoio Monopodal) e de Transferéncia
de Peso.

7.Fortalecimento Muscular.Os padrées selecionados foram:rotacao,
flexao e extensdo do tronco com cargas e repeti¢des progressivas;
padrées de membro inferior como extensao — abducéo - rotacdo
medial do quadril - extensdo do joelho - flexdo plantar e eversédo do
pé; flexdo - aducdo - rotacdo lateral do quadril - flexdo do joelho
- dorsiflexdo - inversao do pé ; abducgdo unilateral e bilateral de
membros inferiores.

8. Relaxamento (Watsu).

dadoencarefere-seaespasticidadeeafraquezados
membros inferiores, com comprometimento pro-
gressivo da marcha, podendo levar os individuos a
permanecerem confinados a cadeira de rodas. A fi-
sioterapiapodecontribuirparaareabilitacdofuncio-
naldestesindividuosatravésdetécnicasquevisema
adequacao doténus,ganho dearco de movimento,
prevencaode contraturase melhorados padrdesde
marcha?. Nosso paciente realiza tratamento medi-
camentoso para minimizacdo da espasticidade.

A hidroterapia em piscina aquecida pode
ser uma estratégia eficaz no controle da espasti-
cidade por atuar de modo a deprimir a sensibili-
dade do fuso muscular e reduzir a atividade das
fibrasgama“. As propriedadesdadgua promovem
efeitos benéficos como orelaxamento musculare
diminuicdo do espasmo, reducao da sensibilida-
de a dor, além da sensacdo de independéncia e
bem-estar. A viscosidade e a flutuacao favorecem
a melhora do equilibrio e auxiliam na deambu-
lacdo?5%. A hidroterapia pode ser um importante
método auxiliar, a ponto de permitir areducdo da
dose de medicacdo necessaria para o controle da
espasticidade*.Técnicascinesioterapéuticasestao
sendo empregadas em ambiente aquatico. Tais
manobras utilizam posturas e exercicios, visando
aintroducdodepadréesfuncionais,comobjetivos
deadequacaotoénica,fortalecimentodamuscula-
tura,manutencaodasamplitudesde movimentos
articulareseestimulacdosensoriale propriocepti-
va?®2°,_ Optamos pelo tratamento reabilitativo em
ambiente aquatico por trés razbées: 1) sobrepeso
do paciente edores mio-articulares nos membros
inferiores; 2) extremo gasto energético quando
deambulava no ambulatério do servico de reabi-
litacdo; 3) medodo paciente devidoaos episédios
prévios de quedas e instabilidade postural.

CONCLUSAO

Ultimamente a hidroterapia vem sendo ex-
plorada pelos fisioterapeutas como um recurso
importantenareabilitacdodepacientesneurolégi-
cos. Determinadas propostas terapéuticas podem
ser dificultadas no ambiente ambulatorial devido,
principalmente, aorisco de quedas.Emboradados
referentes ao desempenho funcional de pacientes
com PEH ao programa hidroterapéutico sugerido
naoexistiremnomomento,acreditamosqueomes-
mo ira beneficiar-se da proposta, apesar do carater
progressivo da doenca.
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