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Resumo

A artrogripose multipla congénita (AMC) ¢ um termo gené-
rico usado para descrever um grupo de doengas que tém como
caracteristica comum a contratura de duas ou mais articula¢oes ao
nascimento, que dificultam a movimentacao e a funcionalidade dos
pacientes. O presente estudo teve como objetivo avaliar o efeito
do fortalecimento muscular no desempenho da marcha em uma
crianca com AMC. O participante realizava marcha com értese do
tipo HKAFO e andador e nio realizava fortalecimento muscular
na fisioterapia. Foram realizadas 90 sessoes de fortalecimento mus-
cular de membros inferiores, trés vezes por semana, durante oito
meses. Houve aumento da forca muscular de todos os miisculos
envolvidos no tratamento, exceto dos musculos do tornozelo, que
nio apresentaram contragio muscular devido a fibrose. A marcha
doméstica passou a ser realizada com 6rtese AFO e muletas cana-
denses e a marcha comunitdria com KAFO e muletas canadenses.
Conclui-se que o fortalecimento muscular parece ser um recurso
eficaz para promover aumento da for¢a muscular em criangas com
AMC, além de permitir a aquisi¢io de marcha com 6rteses menores
e mais leves e dispositivos auxiliares mais funcionais que promovem
maior independéncia e funcionalidade para a marcha da crianca.
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Abstract

Arthrogryposis multiplex congenita (AMC) is a generic term
used to describe a group of diseases which have as common cha-
racteristic the presence of multiple congenital contractures at birth,
and limited movements and functionality. The aim of this study
was to evaluate the effect of muscle strengthening to improve gait
performance in a child with AMC. The participant gait was with the
aid of a Hip-Knee-Ankle-Foot-Orthosis and walker, with no muscle
strengthening during physical therapy. 90 sessions of lower limb
muscle strengthening were carried out, three times a week, during
eight months. There was a marked increase in muscular strength
of all muscles involved in the treatment, except the ankle muscles,
which did not present muscular contraction due to fibrosis. The
gait was carried out with Ankle-Foot-Orthosis and forearm crutch.
Muscle strengthening can be shown to be an effective resource to
promote residual muscular strength increase in children with AMC,
in addition to allowing gait acquisition with a smaller, lightweight
orthosis and more functional aid devices that provide more inde-
pendence and functionality for the child gait.
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Introducao

As contraturas congénitas podem ser classificadas em
dois grupos, contraturas congénitas isoladas, ou contraturas
congénitas multiplas. As contraturas congénitas isoladas ocor-
rem quando somente um segmento do corpo ¢ acometido,
como o pé torto congénito. O termo Artrogripose Miltipla
Congénita (AMC) ¢ utilizado para descrever as contraturas
congénitas multiplas que acometem duas ou mais dreas do
corpo, levando a multiplas contraturas articulares e fraqueza
ou desequilibrio muscular [1]. A AMC nao é um diagndstico
especifico, mas um achado clinico que caracteriza mais de 300
doengas diferentes e estd relacionado 2 diminuigio na mo-
vimentagao fetal em fases precoces do desenvolvimento. Sua
incidéncia mundial é de 1 para cada 3.000 nascidos vivos [2].

As causas da maioria das sindromes artrogripéticas sio
desconhecidas, mas acredita-se que sejam multifatoriais. Al-
gumas etiologias tém sido consideradas como anormalidades
neuropdticas (cérebro, medula e nervos periféricos), anorma-
lidades na estrutura e funcio muscular (distrofias musculares,
doencas mitocondriais), anormalidades do tecido conectivo
(displasia diatréfica, artrogripose distal), diminuicio de es-
paco intrauterino (gemelares), doengas maternas (esclerose
multiplas, miastenia gravis, trauma) [3] e vascularizagio
intrauterina ou fetal diminuida [4].

O termo AMC ¢ muito utilizado na literatura, para des-
crever a forma mais comum de artrogripose, a amioplasia.
Porém nem todos os pacientes com AMC possuem amioplasia
[5]. A amioplasia acontece de forma esporddica e apresenta
caracteristicas congénitas como substitui¢cio de tecido mus-
cular por tecido fibroso e gorduroso, contraturas articulares,
aspecto fusiforme dos membros, podendo existir também
a presenca de hemangiomas, fécies arredondadas, narinas
antevertidas, micrognatismo, auséncia de pregas cutdneas
nos dedos ¢ hipoplasia da genitdlia externa. O grau de afec-
¢io pode ocorrer de formas diferentes, mas as deformidades
cldssicas sdo bilaterais e simétricas [2].

As criangas com o diagnéstico de artrogripose terdo pro-
blemas ortopédicos que requerem intenso acompanhamento
da fisioterapia e da terapia ocupacional [6,7]. A principal
finalidade do tratamento dessas criangas é possibilitar a
méxima independéncia na marcha e nas suas atividades de
vida didria [3].

Devido a falta de massa muscular, a forca muscular estd
diminuida nas criancas com artrogripose, prejudicando sua
funcionalidade, especialmente em relagio a marcha. E con-
senso na literatura que o musculo é pldstico e se adapta as
diferentes demandas, como imobilizacio e exercicios. O mus-
culo esquelético pode ser condicionado ou descondicionado
dependendo do estimulo que recebe, o que pode influenciar
as propriedades como forga, velocidade e resisténcia do
musculo [8].

Apesar de ser conhecido que o treino de forga proporciona
alterages no sistema nervoso central, possibilitando o aumento
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do ntimero de unidades motoras recrutadas e a frequéncia de
disparo dos motoneurénios, o que reflete na melhoria da sincro-
nia da marcha [9], pouco é relatado em estudos longitudinais da
evolugio muscular ao longo dos anos [10], ou no emprego do
fortalecimento em criancas com AMC [6], bem como descricoes
sobre a conduta fisioterapéutica adequada e seus resultados.

Diante das consideragées, o objetivo deste estudo foi
verificar o efeito do fortalecimento muscular no ganho de
forca e uso de mobilidade assistida durante a marcha de uma
crianga com artrogripose multipla congénita.

Material e métodos
Apresentacao do caso

Este estudo longitudinal, do tipo estudo de caso, contou
com a participagio de uma crianca, do sexo feminino, selecio-
nada por conveniéncia, com idade de 6 anos e 8 meses, nascida
a termo (idade gestacional: 37 semanas), com diagndstico
clinico de artrogripose multipla congénita do tipo amioplasia
de membros inferiores. O estudo foi aprovado pelo Comité
de Etica em Pesquisa da Universidade de Ribeirdo Preto (n°
038/09) e os responsdveis pela crianga assinaram o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido autorizando a participagio
da crianga no estudo.

A paciente apresentava marcha com 6rtese do tipo HKA-
FO (Hip-Knee-Ankle-Foor-Orthesis) e utilizava andador para
deambular. De acordo com o histérico clinico, a crianga apre-
sentava, ao nascimento, contraturas em flexdo dos quadris,
flexdo dos joelhos, pés com deformidades em equinovaro e
hipotrofia dos mesmos. Até o inicio do estudo, a crianga havia
sido submetida aos seguintes tratamentos ortopédicos: gesso
seriado do nascimento até os sete meses para ganho de ampli-
tude articular e para facilitar a posterior correcio cirtrgica da
deformidade dos pés e mais trés cirurgias ortopédicas, sendo
duas para corregio da flexdo dos quadris e uma osteotomia
extensora nos joelhos. A crianca teve acompanhamento fisio-
terapéutico em consultério particular desde o nascimento,
porém com énfase em alongamentos e mobilizacoes.

Neste estudo, a crian¢a foi acompanhada longitudinal-
mente durante oito meses consecutivos, em uma clinica par-
ticular de fisioterapia na cidade de Ribeirao Preto-SP. Nesse
periodo, foi realizada a avaliagio da forca muscular através
da Escala de Forca Muscular Manual de Kendall [11] e a
avaliacio do tipo de drteses e dispositivos auxiliares utiliza-
dos para a realizacio da marcha. A Escala de Forca Muscular
Manual de Kendall segue a seguinte graduacio: (0) Nao ha
evidéncias visiveis ou palpdveis de qualquer contragio mus-
cular; (1) Ligeira contracio, nenhum movimento; (2) Realiza
movimento na auséncia da forca da gravidade; (3) Realiza
movimento contra a forca da gravidade; (4) Realiza movi-
mento completo contra a forca da gravidade com resisténcia
parcial; (5) Realiza 0 movimento contra a for¢a da gravidade
com resisténcia maxima [11]. Os dados sobre o tipo de drtese
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e dispositivos auxiliares foram registrados em uma ficha de
avaliacdo destinada para este fim.

O estudo contou com uma avaliagao inicial, 90 sessoes
de fortalecimento muscular, avaliacoes periddicas a cada
dois meses e uma avaliagio final apés oito meses do inicio
do estudo. Na avaliacio inicial, foram coletados os dados da
ficha de anamnese, que continham informagoes sobre dados
pessoais e histérico clinico da crianga. A seguir, na mesma
sessio, foi realizado o teste para aferi¢do da for¢a muscular dos
seguintes grupos musculares: flexores e extensores de tronco;
flexores, extensores, abdutores e adutores do quadril; flexores
e extensores de joelho; dorsiflexores e flexores plantares de
tornozelo, bem como a avaliagio do tipo de érteses e dispo-
sitivos auxiliares utilizados para a realizagio da marcha. Todos
os dados foram coletados por um tnico avaliador experiente
em relacdo 2 aplicagdo dos testes.

Os materiais utilizados nas sessoes de fortalecimento mus-
cular foram um tatame colorido, elastico de calibre médio de
coloracdo amarela (7hera-Band Professional Resistance Tubing”),
dois pares de caneleiras de 0,5 kg e 1,0 kg , 6rteses dos tipos
HKAFO (Hip-Knee-Ankle-Foor-Orthesis), KAFO (Knee-
-Ankle-Foot-Orthesis) e AFO (Ankle-Foot-Orthesis), andador
com pés fixos e bengala canadense. A frequéncia de aplicacio
do protocolo de fortalecimento muscular foi de trés sessoes
semanais, com dura¢io de 60 minutos cada sessdo, durante
oito meses consecutivos, totalizando 90 sessoes de tratamento.
O fortalecimento muscular foi realizado de forma concéntrica
e excéntrica, direcionado para os musculos envolvidos na
marcha: flexores, extensores, abdutores e adutores de qua-
dril, flexores e extensores de joelho, dorsiflexores e flexores
plantares de tornozelo, flexores e extensores de tronco. Para
os musculos dos membros superiores, os exercicios de forta-
lecimento tinham o objetivo de manter a forca existente, ji
que todos possuiam grau méximo de for¢a muscular (grau 5).

A cada dois meses, a crianca foi reavaliada em relagio a
forca muscular e ao uso de 6rteses e dispositivos auxiliares para
a marcha, totalizando cinco avaliagées. A Tabela I apresenta
os dados referentes ao teste de for¢a muscular, segundo a
Escala de For¢a Muscular Manual de Kendall, em cada uma
das cinco avaliacées, considerando-se os musculos dos lados
direito e esquerdo da paciente.

De acordo com a Tabela I, houve ganho de for¢a dos
musculos do quadril, do joelho e do tronco apés 2 semanas
de treino. Entre a quarta e a quinta avaliagoes, observa-se a
manutencio dos resultados para todos os grupos musculares
avaliados. Somente os abdutores do quadril direito e os flexo-
res e extensores de tronco atingiram o grau médximo de for¢a
muscular com o treino e os musculos dorsiflexores e flexores
plantares permaneceram com graduagio zero (sem contragio
muscular) durante todo o periodo de treino.

Na primeira avaliagdo, a crian¢a utilizava HKAFO e
andador anterior (Figuras 1A e 2A) para realizar marcha
terapéutica e domiciliar e no realizava marcha comunitéria.

Figura 1 - Crianga fazendo uso de HKAFO e andador (A), KAFO
e bengala canadense (B) e AFO e bengala canadense (C) durante
a marcha — vista anterior.

C|

Figura 2 - Crianga fazendo uso de HKAFO e andador (A), KAFO
e bengala canadense (B) e AFO e bengala canadense (C) durante
a marcha — vista lateral.

Tabela I - Graus de forca muscular do lado direito (D) e esquerdo (E) da paciente.

Musculos Avaliagéo 1 Avaliacéo 2 Avaliagéo 3 Avaliacéo 4 Avaliacéo 5

Flexores de quadril D (0) E (0) D(1)E(1) D(2)E (2 D (3) E(2) D (3)E(2)
Extensores de quadril D(2) E(2) D (3) E (3) D (3) E (3) D (4) E (4) D (4) E (4)
Abdutores de quadril D(2) E(2) D (3) E (3) D (4) E (3) D (5) E (4) D (5) E (4)
Adutores de quadril D (1)E(1) D(2)E(2) D (2) E (3) D (3) E (3) D (3) E(3)
Flexores de joelho D (0) E (0) D(1 ) D(1)E(1) D (2)E(2) D (2)E(2)
Extensores de joelho D (0) E (0) D (2)E(2) D (3) E(3) D (4) E (3) D (4) E (3)
Dorsiflexores D (0) E (0) D (0) E (0) D (0) E (0) D (0) E (0) D (0) E (0)
Flexores plantares D (0) E (0) D (0) E (0) D (0) E (0) D (0) E (0) D (0) E (0)
Flexores de tronco (2) (4) (5) (5)

Extensores de tronco (3) (4) 5) 5)
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Na segunda avaliacdo, dois meses apds o inicio do trata-
mento, a crianga passou a utilizar KAFO e bengala canadense
(Figuras 1B e 2B) para realizar marcha terapéutica, domiciliar
e comunitdria. O mesmo tipo de 6rtese e equipamento auxiliar
para marcha foi observado na terceira avaliagio, quatro meses
ap6s o inicio do tratamento. Na quarta avaliago, seis meses
apés o inicio do tratamento, a crianga passou a utilizar AFO
e bengala canadense para realizar marcha terapéutica (Figura
3), sendo necessrio o uso de KAFO para realizar marcha
domiciliar e comunitdria. Na tltima avaliagio, oito meses apds
o inicio do tratamento, a crianca passou a realizar também a
marcha domiciliar com AFO e bengala canadense (Figuras
1C e 2C) e continuou realizando marcha comunitdria com

KAFO e bengala canadense.

Figura 3 - Paciente fazendo uso de AFO e bengala canadense
durante a marcha.

Resultado e Discussao

Pelo histérico clinico apresentado, a crianga nasceu com
contraturas em membros inferiores, em flexao dos quadris,
flexdo dos joelhos e pés em equinovaro, que exigiram a realiza-
¢do de diversos procedimentos cirtrgicos e acompanhamento
especializado para que, na idade de seis anos, ela conseguisse
deambular com HKAFO e andador. Nota-se na literatura que
as intervengoes cirurgicas so de grande importancia para as
criangas com artrogripose [12-14].

Mercuri er al. [15] avaliaram longitudinalmente uma
crianga com amioplasia, a qual apresentava contraturas
multiplas e movimentos antigravitacionais diminuidos,
através de ressonincias magnéticas musculares realizadas aos
quatro e dezoito meses e aos 6 anos. O estudo relata pouca
mudangca do primeiro para o segundo exame, porém notou-
-se hipertrofia dos musculos preservados e também daqueles
previamente acometidos, demonstrando que o crescimento
muscular pds-natal aconteceu concomitante as melhoras
clinicas demonstradas pela crianga.

Para que a crianga com artrogripose apresente crescimen-
to e desenvolvimento neuromuscular e musculoesquelético
adequados, hd necessidade de um acompanhamento individu-
alizado. Muitas criangas com artrogripose podem deambular

apés intervencdes cirdrgicas e reabilitagio [16]. Um estudo
constatou que 85% das criangas com amioplasia atingiram
deambulacio funcional por volta dos cinco anos de idade
mediante acompanhamento de um programa de reabilitagao
[17]. No presente estudo, a crianga tinha idade de seis anos e
realizava a marcha com dispositivos de auxilio que ofereciam
grande suporte, o que limitava a independéncia funcional da
crianga. O treino favoreceu a diminuicio da grande necessi-
dade de suporte, dado pelas 6rteses, melhorando a funciona-
lidade da crianga em relagio a sua mobilidade.

No inicio do tratamento, observa-se que a crianga apre-
sentava pronunciada fraqueza em musculatura do quadril,
joelho e tornozelo, a qual a impossibilitava de realizar as fases
da marcha adequadamente. Devido ao desequilibrio muscular
¢ a falta de for¢a em musculatura agonista e antagonista de
membros inferiores, a marcha era precdria e exigia suporte em
cintura pélvica para que a crianga conseguisse manter-se e dar
alguns passos com o apoio anterior propiciado pelo andador.

O treino de forga foi importante para que a crianga adqui-
risse melhor controle motor, especialmente de musculatura
de quadril, permitindo a retirada do suporte do quadril para
que ela pudesse fazer uso da értese KAFO, o que foi conse-
guido apds dois meses de tratamento. Staheli ez 4/, [18] tém
caracterizado as criangas com amioplasia como potenciais
deambuladoras segundo alguns requisitos como flexao do qua-
dril com menos de 20 graus e forga nos extensores de quadril
com grau maior ou igual a 4, o que também foi observado no
presente estudo apds quatro meses de treino de forga.

Outros requisitos relatados no estudo de Staheli ez /. [18]
foram quadriceps com grau de for¢a igual a 4 ou quadriceps
com grau de for¢a igual a 3, joelho com contratura em flexao
menor que 20 graus, boa forca de tronco, equilibrio sentado,
fungio depressora de ombro presente e alteragoes inexistentes
ou leves em membros superiores. Todos esses requisitos foram
observados na tltima avaliacdo, apés a aplicacio do programa
de fortalecimento muscular, exceto para a forga de flexores de
quadril esquerdo. Este dado explica o fato de a crianca ainda
apresentar movimento compensatério na fase de balango da
marcha (utilizando abdutores de quadril e quadrado lombar)
para compensar a forca insuficiente gerada pelos flexores de
quadril. Esses movimentos compensatérios sio comuns em
criangas com artrogripose devido a fraqueza muscular [19].

Seis meses apés o inicio do tratamento, a melhora da forga
da musculatura de quadril e joelho permitiu que a crianga nao
necessitasse mais de suporte para os joelhos (KAFO) e passasse
a utilizar értese AFO para caminhar distincias pequenas. Os
musculos do tornozelo nio tiveram mudangas nos graus de
forga e observa-se clinicamente que esta é uma regido com
intensa hipotrofia. Dillon et 4/. [16] avaliaram quantitativa-
mente a atividade fisica e a capacidade de deambulagao de
jovens com amioplasia submetidos a intervenc¢des cirtrgicas
e terapéuticas, comparando-os com um grupo controle. Seus
resultados mostraram que o grupo com amioplasia demons-
trou atividades significativamente menores em quantidade e
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complexidade, com menos niimeros de passos totais ao dia e
menor capacidade de realizar altos niveis de atividade devido
a diminuigao da forca muscular, & diminui¢io de endurance
e devido as limitagées articulares. No presente estudo, a
avaliagao do nivel de atividade fisica ocorreu indiretamente,
por meio da capacidade da crianca em realizar a marcha co-
munitdria com menor nimero de dispositivos de auxilio. Em
oito meses de treino, os resultados mostraram-se satisfatérios;
entretanto, hd necessidade de continuidade do treino para que
a crianca continue evoluindo motoramente.

Outro aspecto importante a ser destacado ¢ a idade da
crianga. Os pré-escolares apresentam duas fases distintas de
crescimento: estirdo, entre os dois e cinco anos, e crescimento
lento, entre os cinco e sete anos de idade [20]. Mudancas
rapidas no crescimento, especialmente aquela que ocorre
posteriormente, na fase puerperal, resultam em alteragio na
relacio entre os bracos de alavanca articulares em detrimento
da fun¢io, exigindo um periodo de adaptacio do sistema de
controle motor.

Diante dessas constatagdes, pode-se dizer que, além de
promover a independéncia da paciente, o fortalecimento
muscular tornou-se imprescindivel na manutengao do ali-
nhamento biomecanico das articulagoes, que se agrava com
a fraqueza muscular. Segundo o estudo de Kroksmark ez /.
[6] com pacientes com amioplasia, deve-se dar énfase ao trata-
mento do desenvolvimento da for¢a muscular e proporcionar
condi¢des que estimulem os movimentos ativos no inicio da
vida, minimizando o tempo de imobilizagio, uma vez que a
forca muscular afeta a funcio motora de forma mais signifi-
cativa do que a amplitude de movimento.

Este estudo apresentou algumas limitagées, que foram
a falta de aferi¢io da forca por meio do dinamémetro e dos
parimetros cinemdticos da marcha. Entretanto, apresentou
resultados e argumentos que enfatizam a importincia dos
exercicios de fortalecimento muscular no programa de rea-
bilitagao das criangas com AMC.

Conclusao

O fortalecimento muscular foi um recurso eficaz para
promover aumento da for¢a muscular na crianca com AMC
e permitiu a aquisi¢do de marcha com 6rteses menores e mais
leves e dispositivos auxiliares mais funcionais que promove-
ram maior independéncia e funcionalidade para a marcha
da crianga. Os bons resultados obtidos no presente estudo
podem ter sido favorecidos pela faixa etdria na qual a crianca
se encontrava durante o tratamento de fortalecimento mus-
cular. Portanto, sugere-se que esse protocolo seja testado em
pacientes na fase de estirdo de crescimento, durante o periodo
puerperal, para que se possa confirmar esta afirmagio.
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