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RESUMO

Introdugdo. A doenga de Charcot-Marrie-Tooth (CMT) ¢ uma
neuropatia periférica hereditaria caracterizada por atrofia muscular
¢ hipoestesia distal dos membros podendo estar associada a hipoto-
nia, fraqueza muscular, diminuigio dos reflexos profundos, fadiga
e alteragdes respiratorias. O objetivo do estudo foi avaliar os efeitos
da fisioterapia motora, do treinamento de condicionamento fisico e
do treino muscular respiratério em uma paciente com a doenca de
CMT. Método. As variaveis analisadas foram: Pressao Inspirato-
ria Maxima (PImax), Pressao Expiratoria Maxima (PEmax), Teste
de Caminhada de 6 minutos, Timed up and go, os Testes de Veloci-
dade Média da Marcha, Subida e Descida de Escadas e o Questio-
nario de Qualidade de Vida SF-36. Resultados. Apos 8 semanas
de tratamento foram encontrados aumento dos valores da PImax
¢ PEmax, da distancia percorrida no teste de caminhada de 6 mi-
nutos, na pontuagao atingida no questionario SF-36, na velocidade
média da marcha e nos tempos de realizagdo dos testes de subida e
descida de escadas. Houve diminuigdo no tempo de realizagio do
timed up and go. Concluséo. O treino de for¢a muscular respiratoria
e o treinamento fisico associados a fisioterapia convencional neuro-
légica podem potencializar a funcionalidade motora e respiratoria e
prevenir a fadiga em pacientes com doenga de CMT.
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SUMMARY

Introduction. Charcot-Marie-Tooth (CMT) disease is a
peripheral hereditary neuropathy with distal muscle atrophy
and hypoaesthesia. It can be associated to others signs such as:
hypotonia, weakness, deep tendon reflexes decreased, fatigue,
and clinical respiratory abnormalities. This study was carried
out to evaluate 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-
tioning associated to conventional physiotherapy might maxi-
mize motor and respiratory functions and to prevent fatigue in
patients with CMT disease.
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INTRODUCAO

A doenca de Charcot-Marie-Tooth (CMT),
também conhecida como neuropatia hereditaria
sensitiva motora (NHSM), é a mais freqiiente das
doengas neuromusculares hereditarias, podendo ser
classificada em diversos tipos distintos'~.

A doenca de CMT ¢
classificada como tipo I (desmielinizante), em
que ocorre desmielinizagdo e grande redugdo
na velocidade de condugdo nervosa ou tipo II
(axonal), em que ocorre degeneracao axonal
primaria e a velocidade de condugao nervosa
estd normal ou ligeiramente comprometida®®.
Clinicamente a doenca de CMT ¢é caracterizada
por amiotrofia, paresia, hipoestesia e arreflexia
distal em membros inferiores, podendo também
acometer os membros b2t Seus
primeiros sintomas geralmente aparecem na
12 ou 22 décadas de vida*', com distirbios na
marcha ocasionados pela queda do pé e reducao
da propriocepgao?’. Com a evolucao da doenga, o
individuo pode apresentar outros sintomas, tais
como escoliose, pé cavo e tremor nas maos**’.

A maioria das causas de morbidade ¢
mortalidade dos pacientes com doencas neuro-
musculares ¢ a faléncia respiratoria®’. O primei-
ro relato de disfuncdo respiratéria na doenca
CMT foi descrita por Ghan et al., os quais des-
creveram 2 pacientes com fraqueza diafragma-
tica!®!', Posteriormente, Laroche ef al., também
descreveram 2 pacientes com GMT com a mes-
ma alteracdo no diafragma'' e Gilchrist et al.,
encontraram atrofla neurogénica diafragmatica
e alteracdes no nervo frénico em autépsia de pa-
cientes, com doenca de CM'T, que morreram de
faléncia respiratoria'’'2.

A presenga da fraqueza dos musculos res-
piratorios associada a imobilidade, geralmente
apresentada por pacientes portadores de doen-
¢as neuromusculares, pode levar o individuo a
um quadro de descondicionamento' e conse-
quentemente a um importante quadro de limi-
tacdes fisicas.

Analisando este fato e levando em considera-
cao a escassez de estudos associando a fisioterapia
motora, ao treino muscular respiratério e ao treina-
mento de condicionamento fisico nos pacientes com
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.

comumente

superiores

METODO

Relato do Caso

Paciente IMR, sexo feminino, 49 anos, com
diagnéstico da doenga de CMT 1A confirmado por
exame genético ha um ano, foi admitida e avaliada na
Clinica-Escola de Fisioterapia da Universidade Fede-
ral dos Vales do Jequitinhonha e Mucuri (UFVJM).
A paciente apresentava marcha escarvante, atrofia,
fraqueza e hipotonia muscular, com predominio em
membros inferiores, hipoestesia e hiporreflexia dis-
tal, bem como escoliose e tremor nas maos. Segundo
a paciente, ela apresentava dificuldades para deam-
bular, sentar-se em locais baixos, manter-se de pé por
tempo prolongado, subir e descer escadas. Ha dois
anos relatou dispnéia acompanhada de fadiga ao de-
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
de acordo com a resolucdo 196/96 do Conselho Na-
cional de Satde e, em seguida, foi avaliada. Foram
realizadas avaliagdes neurologicas e respiratorias de
modo a coletar dados objetivos, além da avaliacio
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 UFV]JM no perio-
do de outubro a dezembro de 2006.

Na avaliagio neurologica foram coletados da-
dos especificos referentes a uma avaliacdo de lesdo
de nervos periféricos, como forca, tonus, reflexos,
sensibilidade e equilibrio. Além disso, foram aplica-
dos os testes Timed Up and Go, Velocidade da Marcha
e Subida e Descida de Escadas.

Na avaliagao respiratéria foram coletados da-
dos referentes a for¢a da musculatura respiratoria
através das medidas da Pressao Inspiratoria Méaxima
(PImax) e da Pressdo Expiratoria Maxima (PEmax).

Para as medidas da forca da musculatura res-
piratoria foi usado um Manovacudmetro MV-150/300
fabricante Ger-Ar calibrado e um bucal descartavel. A
paciente estava em posi¢ao sentada com o nariz oclui-
do por um nasoclip. Os esfor¢os respiratérios maximos
foram sustentados durante pelo menos dois segundos,
sem deixar que o ar escapasse. Iol anotada a pressao
mais alta alcancada ap6s o primeiro segundo. As ma-
nobras foram repetidas por, no maximo, cinco vezes ¢



trés dessas medidas foram consideradas reprodutiveis,
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'*.

Apds a avaliagdo 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 avaliagbes fisioterapéuticas foram realiza-
das imediatamente antes e ap6s o tratamento, sendo
que ao final da 4* semana as variaveis respiratorias,
PImax e PEmax, foram mensuradas novamente. A
distancia percorrida no Teste de Caminhada de 6
Minutos'®, o Timed Up and Go'®, o Teste de Velocidade
da Marcha, o Teste de Subida e Descida de Escadas
e 0 Questionario de Qualidade de Vida SF-36 s6 fo-
ram mensurados no inicio e ao final do tratamento.

A analise estatistica dos resultados foi realiza-
da através de uma avaliagao descritiva simples.

Tratamento

A paciente compareceu a Clinica-Escola de
Fisioterapia da UFV]JM, cinco vezes por semana,
parareceber o tratamento da fisioterapia respiratoria
e, duas vezes por semana, para receber o tratamento
da fisioterapia neurologica convencional.

O tratamento da fisioterapia respiratoria 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-
do trés vezes por semana por 30 minutos na bicicleta
ergométrica, sendo que os 5 minutos iniciais ¢ 0s 5
minutos finais consistiam de aquecimento e desaque-
cimento, respectivamente, nos quais a paciente foi
orientada a pedalar o mais lentamente possivel. Nos
20 minutos intermediarios a paciente foi orientada
a pedalar através de porcentagens da sua freqiiéncia
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. A intensidade
do treinamento foi controlada através do aumento na
velocidade de pedalagem na bicicleta ergométrica.

A freqiiéncia cardiaca da paciente fol moni-
torada através do Cardiofreqiiencimetro Polar S-8101, e
o céalculo da FCmax foi realizado por meio da for-
mula (210-idade)'’. Além disso, a pressdo arterial

da paciente foi aferida antes e ap6s a realizacao do
exercicio na bicicleta ergométrica, juntamente com
a aplicac@o da Escala de Borg Analogo Visual'®.

O treino especifico dos muisculos inspiratorios
foi realizado com o aparelho de carga limiar inspira-
toria Threshold TM Inspiratory Muscle Trainer, Healths-
can, New Jersey, USA, cinco vezes por semana com
duragao aproximada de 40 minutos cada sessdo. A
partir do valor obtido da PImax coletada antes do
tratamento, foi calculado o valor da carga imposta
no 71 hreshold. O protocolo foi iniciado com uma car-
ga de 15% do valor da PIméax obtida e, semanalmen-
te, até a 4* semana, a carga fol aumentada em 15%,
totalizando em 60% ao final desta. Antes de iniciar
a 5% semana fol realizada uma outra mensuragao
da PImax a fim de calcular a nova carga que seria
imposta no Threshold. Ja que este ndo era capaz de
atingir uma carga de 60% da nova PImax, a carga
ficou no valor méximo do aparelho (41 cm H,O). A
partir dai, este valor foi mantido até a 8* semana. A
paciente foi instruida a respirar pelo aparelho por 10
minutos seqlienciais e, posteriormente, a descansar
por 2 minutos, repetindo o procedimento trés vezes.

O tratamento da fisioterapia motora conven-
cional enfatizou as alteracdes neurologicas e ortopé-
dicas causadas pela doenca. A sessdao, que teve du-
ragao aproximada de 50 minutos, foi composta de
exercicios para melhorar a flexibilidade dos miisculos
flexores plantares e inclinadores do tronco, exercicios
para treino de equilibrio e exercicios para treino de
dissociagao de cinturas. Foram enfatizadas também
atividades para promover o ganho de for¢a da mus-
culatura dos membros inferiores (musculos flexores
de quadril, extensores de joelho e dorsiflexores), bem
como da musculatura dos membros superiores (mus-
culos flexores do cotovelo e ombro e rotadores inter-
nos e externos do ombro) e realizacao de atividades
funcionais. Além disso, foram fornecidas orientagoes
a paciente 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 sessoes de fisioterapia respiratoria (32 de
treino muscular respiratorio e 21 de condicionamen-
to fisico) e 14 sessdes de fisioterapia motora conven-
cional, foram observadas algumas alteracoes, tanto
nas variaveis respiratérias quanto nas variaveis da
analise funcional.



A paciente apresentou melhora de 66,66%
nos valores de PImax e 25% nos valores de PEmax
apo6s 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 relacao ao
tempo de realizacao do teste Tumed Up and Go houve
reducdo de 20,79% (Tabela 3).

Os tempos dos testes de Subida e Descida de
Escadas, embora tenham aumentado seus valores,
sofreram altera¢oes menos evidentes alcancando in-
dices de 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 satde mental e o seu
estado geral de saide aumentaram em 4% e 35%,
respectivamente (Tabela 5).

DISCUSSAO

As avaliagOes das pressoes respiratorias maxi-
mas e da capacidade vital sao recursos freqiientemen-
te utilizados para determinar a gravidade, as conseq-
éncias funcionais e o progresso de diversas disfuncoes
pulmonares e neuromusculares'. Um teste das pres-
sOes respiratorias que resulte em uma PImax altamen-
te negativa (em torno de 80 cm H,0O) ou uma PEmax
positiva (90 cm H,O) exclui fraqueza muscular inspi-
ratéria ou expiratoria, clinicamente importante®.

Analisando os valores das pressdes respirato-
rias maximas da paciente e levando em consideragao
os valores de referéncia preditos para idade e sexo
proposto'*, foi observado que houve um aumento na
forca, tanto dos musculos inspiratorios quanto dos
musculos expiratorios, apos a realizacao do progra-
ma de tratamento.

O aumento da for¢a muscular inspiratéria foi
alcancado devido ao programa especifico de treina-
mento para essa musculatura. Em um estudo com pa-
cientes portadores de Doenca Pulmonar Obstrutiva
Cronica, quando ha uma sobrecarga adequada aos
musculos inspiratérios, ha um aumento na capacidade

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

Avaliacao Avaliacao
Variavel Inicial Final
(1* Semana) | (8" Semana)

% de diferenca
entre as avaliacoes

Distancia
percorrida 318*
(m)
* Indice 1 de dispnéia e 2 de fadiga na Escala de Borg Analogo Visual? ap6s a
realizagao do teste.

#% [ndice 1 de dispnéia ¢ 1 de fadiga na Escala de Borg Analogo Visual® apés a
realizagao do teste.

424,65%* +33,53%

de gerar forca por parte dos mesmos®'. Em outro estu-
do em longo prazo envolvendo 27 pacientes com do-
encas neuromusculares, os pesquisadores realizaram
o treino da musculatura inspiratoria nesses pacientes
e também encontraram resultados satisfatorios com
relacdo a melhora da forca e da resisténcia nos mas-
culos respiratérios. Neste mesmo estudo, eles sugeri-
ram que o treino de for¢a dos musculos inspiratorios
¢ extremamente importante para prevenir a faléncia
respiratoria precoce, bem como para potencializar a
qualidade de vida desses pacientes’.

Embora no presente estudo a paciente ndo te-
nha realizado o treino especifico da musculatura ex-
piratoria, foi observado aumento no valor da PEméx.
Uma das hipoteses propostas para justificar o resul-
tado encontrado esta relacionada com uma provavel
melhora do condicionamento adquirido pela paciente
através da realizagdo do treinamento fisico. Em um
trabalho com criangas asmaticas também foram ob-
servados aumentos nos valores da for¢a da musculatu-
ra expiratoria com o treinamento de condicionamento
fisico™. A outra hipotese seria a de que o aumento da
PImax possibilita uma melhora na expansibilidade to-
racica, o que favorece, conseqiientemente, o aumento
da for¢a dos musculos expiratorios™.

Com relagio 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 cardiorrespiratoria do individuo.
Além disso, houve uma reducao nos indices de fa-
diga alcancados pela paciente apods a aplicagdo da

Tabela 1. Variaveis respiratorias analisadas apo6s avaliagdes fisioterapéuticas da 1%, 4" e 8" semanas e valores de referéncia preditos para sexo e idade da

paciente.

Variaveis Valores de Referéncia Aval:agao Inicial 4" Semana Availagao Final % de diferenca entre as avalia¢oes

(1* Semana) (8* Semana)
PImax
+ 39% 0
(cm H,0) 87+ 32 60 100 +66,66%
PEmax
52 + 54* + 25
(cm H,0) 152 + 54 60 75 25%

* Valores de referéncia segundo Black e Hyatt*'.



Escala de Borg Analogo Visual*. Esse achado esta
de acordo com os dados descritos por Moura ¢t al.,
em um estudo com pacientes que sofreram Aciden-
te Vascular Encefalico, o qual relaciona a melhora
na distancia percorrida no teste de caminhada de 6
minutos com a melhora no condicionamento fisico,
adquirido ap6s um treinamento com uma bicicleta
ergométrica®. Em outro estudo também foi encon-
trada uma relacao direta entre o aumento na distan-
cia percorrida no teste de caminhada de 6 minutos e
o treinamento fisico, em pacientes com Doenca Pul-
monar Obstrutiva Cronica®.

Medidas da velocidade da marcha sao utili-
zadas como indicadores do desempenho desta inde-
pendéncia, capacidade de realizagdo de atividades
sociais e funcionais, demostrando-se sensiveis e confi-
aveis para avaliar os ganhos funcionais conquistados
com o tratamento fisioterapéutico”*®. H4 evidéncias
da relacdo do aumento da velocidade da marcha
com o treinamento de forca dos membros inferiores
e do treino de condicionamento fisico em pacientes
neurologicos cronicos”. No presente estudo houve
aumento na velocidade da marcha da paciente estu-
dada, o que pode ser atribuido, segundo Jette et al.,
ao ganho de forga, resisténcia, flexibilidade muscular
e equilibrio obtidos com a instituigdo 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 realizagao deste teste reduziu. Isto pode
ser decorrente das melhorias da for¢ca muscular, da
mobilidade e do padrdao de marcha obtidas apos as
intervencgoes 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, transpor o meio fio e utilizar transporte pt-
blico, bem como para ampliar o convivio social, me-
lhorando a qualidade de vida dos pacientes. Os testes

Tabela 3. Valores dos Testes de Velocidade da Marcha e Timed Up And

Go obtidos na avaliacao fisioterapéutica inicial e final.

Avaliac¢do Avaliacao % de diferenga
Variavel Inicial Final entre as
(1* Semana) | (8* Semana) avaliacdes
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
avaliacao fisioterapéutica inicial e final.

Avaliagiao Avaliagido % de diferenca
Variavel Inicial Final entre as
(1* Semana) (8* Semana) avaliagGes

Tempo de

C C + 90
Subida (3 4,22 4,23 0,2%
Tempo de -

+ o

Descida (5 3,59 3,77 5%

de Subida e Descida de Escadas também vém sendo
utilizados para observacdo de beneficios funcionais e
evolucoes conquistadas com o tratamento fisiotera-
péutico?*®. No presente estudo, houve um pequeno
acréscimo no tempo despendido a realizagao destes
testes, o que pode ser explicado pelo processo de re-
aprendizado motor vivenciado pela paciente. Para
que esse processo seja conquistado, o individuo pas-
sa por trés etapas (cognitiva, associativa e automa-
tica). Até que o movimento se torne automatico, ¢
necessaria maior concentracao e atencao, exigindo,
conseqiientemente, maior tempo para a execugao da
tarefa. Dessa forma, o movimento ¢é realizado com
maior qualidade e eficacia, aproximando-se dos mo-
vimentos fisiologicos™.

O SF-36 ¢ um instrumento genérico de ava-
liacao da qualidade de vida, de facil administracdo e
compreensao®’. Ele apresenta um escore de 0 a 100
pontos, no qual zero corresponde ao pior e 100 ao
melhor estado geral de satde. Este questionario foi
validado e traduzido para a lingua portuguesa em
um estudo com 50 pacientes portadores de artrite
reumatéide®. Embora em nosso estudo tenha sido
observada uma pequena redugdo na capacidade fun-
cional da paciente, houve manutengao da pontuagao
nos aspectos fisicos e melhora em seu estado geral de
saude e em sua satide mental, o que justifica a maior
pontuacdo 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 avaliacdo fisioterapéutica inicial e final.

Dominios Avaliagao Inicial | Avaliagdo Final
(1* Semana) (8* Semana)
Capacidade Funcional 65 55
Aspectos Fisicos 100 100
Dor 100 100
Vitalidade 100 100
Aspectos Sociais 100 100
Aspectos Emocionais 100 100
Satde Mental 96 100
Estado Geral de Satde 42 77




CONCLUSAO

Embora a doenca de CMT seja uma doenca
do sistema nervoso periférico de carater progressivo,
poucos estudos foram publicados sobre a atuagio da
fisioterapia nesta doenga. Na literatura pesquisada,
nao foi encontrado nenhum estudo que associa a fi-
sioterapia convencional a fisioterapia respiratoria e
ao condicionamento fisico neste tipo de doenga, con-
siderando a qualidade de vida para estes pacientes.

Analisando os resultados apresentados, pode-
mos concluir que o treino muscular respiratorio e o
treinamento de condicionamento fisico associados a
fisioterapia motora podem beneficiar pacientes com
a doenga de CM'T minimizando suas incapacidades
e mantendo suas habilidades funcionais. Entretanto,
nao podemos estender essas conclusdes a todos os
pacientes com esta doenca, uma vez que este estu-
do trata-se do relato de um caso clinico descritivo.
Além disso, este estudo serve para encorajar novas
pesquisas proporcionando, cada vez mais, fontes de
conhecimento baseadas em evidéncia cientifica para
o tratamento dessa doenga.
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