o
vla Interdisciplinar (la Pensamento Cientifico

/ A “}/ v ~

www.reinpec.org

A DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE E A ASSISTENCIA
INTEGRAL PELO SUS.

Amanda A. Matos da Silva Souza*
Académica de Medicina pela UniRedentor.

Hielen Aquino da Cruz Machado ®
Académica de Medicina pela UniRedentor.

Kyssila Marques da Silva Paschoal’
Académica de Medicina pela UniRedentor.

Renata Souza Poubel de Paula®

Mestre em Planejamento Regional e Gestao da Cidade (UCAM-Campos) e Académica em
Medicina pela UniRedentor.

Afranio Simées Pecanha?
Mestre em Cirurgia Geral - Setor de Cirurgia Toracica - UFRJ
Residéncia e Especializacdo em Cirurgia Oncoldgica — INCA.

André Silveira Poubel®

Mestrando em Anestesiologia pela Santa Casa de Belo Horizonte; Especialista em
Anestesiologia pela Sociedade Brasileira de Anestesiologia.

Carlito Lessa da Silva“’
Doutor em Cardiologia pela Universidade Federal do Rio de Janeiro (2016)

Subespecializacdo em Cardiologia Nuclear pela Clinica de Diagnéstico por Imagem em
2013 (CDPI-Leblon).

Claudio dos Santos Dias Cola®

Mestre em Tecnologia Educacional nas Ciéncias da Saude pela
Universidade Federal do Rio de Janeiro.

! UniRedentor, Medicina, Itaperuna-RJ, email: amandamattossouza@gmail.com

UniRedentor, Medicina, Itaperuna-RJ, email: afraniosimoes@bol.com
% UniRedentor, Medicina, Itaperuna- RJ, email: andrepoubel@ hotmail.com
4 UniRedentor, Medicina, Itaperuna-RJ, email: carlitolessa@hotmail.com
® UniRedentor, Medicina, Itaperuna-RJ, email: claudiodiascola@gmail.com
® UniRedentor, Medicina, Itaperuna-RJ, email hielencruz@gmail.com
"UniRedentor, Medicina, Itaperuna-RJ, email kyssilams@hotmail.com
8UniRedentor, Medicina, Itaperuna-RJ, email renatapoubel85@gmail.com

ISSN: 2446-6778 — REINPEC - Péagina 285


mailto:amandamattossouza@gmail.com
mailto:afraniosimoes@bol.com
mailto:andrepoubel@hotmail.com
mailto:carlitolessa@hotmail.com
mailto:claudiodiascola@gmail.com
mailto:hielencruz@gmail.com
mailto:kyssilams@hotmail.com
mailto:renatapoubel85@gmail.com

Resumo

A Distrofia Muscular Progressiva é uma doenca genética que causa degeneracdo muscular,
comprometendo varias partes do corpo inclusive a postura e a marcha. Sao varios tipos de
distrofia catalogados na literatura médica, dentre ela a Distrofia Muscular de Duchenne -
DMD, podendo acometer criancas e adultos, principalmente do sexo masculino. O objetivo
desse artigo € conhecer mais sobre a doenca e sobre suas manifestacées que progridem
rapidamente. Realizaremos uma Revisao Bibliografica sobre o tema, bem como uma analise
da legislacdo vigente sobre o SUS. Analisaremos as medidas fisiatricas e a necessidade de
atendimento domiciliar. A area de reabilitacdo tem obtido sucesso com a utilizacdo da
realidade virtual que visa a recuperacdo de movimentos, equilibrio, atencdo e meméria.

Palavras-chave: Distrofia  Muscular; Degeneracdo; Atendimento Domiciliar; Reabilitacao;

Realidade Virtual.

Abstract

Progressive Muscular Dystrophy is a genetic disease that causes muscle degeneration,
compromising various parts of the body including posture and gait. There are several types
of dystrophy cataloged in the medical literature, among them Duchenne Muscular Dystrophy
- DMD, which can affect children and adults, mainly males. The purpose of this article is to
know more about the disease and its rapidly progressing manifestations. We will make a
Bibliographic Review on the subject, as well as an analysis of the current legislation on SUS.
We will analyze the physiological measures and the need for home care. The rehabilitation
area has been successful with the use of virtual reality that aims at recovery of movement,
balance, attention and memory.

Keywords: Muscular Dystrophy; Degeneration;Home Care; Rehabilitation; Virtual Reality.

INTRODUCAO

As distrofias musculares séo classificadas como miopatias primarias, geneticamente
determinadas. Sabe-se, contudo, que algumas delas podem manifestar alteracbes ndo s6
na fibra muscular, mas também do Sistema Nervoso Central (SNC). Até o momento, foram
descritas altera¢des neurais na distrofia muscular congénita, na distrofia muscular mioténica
tipo | e na distrofia muscular de Duchenne (DMD). As alteracdes genéticas do cromossomo

X, séo caracteristicas da Distrofia Muscular de Duchenne (DMD), que alteram a expressao
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da proteina distrofina ndo s6 nas células musculares, mas também em outros 6rgaos e
sistemas como na retina, nos rins e no SNC.A distrofina completa, também denominada
Dp427, pode ser dividida em quatro dominios, considerando que no SNC, trés outras
proteinas menores sdo codificadas na porcao distal no gene: as isoformas Dpl116, Dp140 e
Dp71. Ressalta-se que, as duas ultimas tém maior expressdo no Sistema Nervoso Central,
interferindo principalmente nas funcdes cognitivas. (MONTEIRO, C.B. D. M., & HA, T. H.
FRANCIS MEIRE FA, 2015).

Dentre os diversos tipos de distrofias, a distrofia muscular tipo Duchenne é a mais
comum, ocorrendo em um a cada 3.500 nascidos vivos, sendo gque a primeira manifestacao
acontece entre os 3-5 anos de idade. (CLEMENTE, 2010).

A distrofia muscular de Duchenne, consiste em um distdrbio neuromuscular genético
de heranca autossbmica recessiva, ligados ao cromossomo X, sendo considerado de

natureza incuravel e progressiva, com maior incidéncia nos pacientes do sexo masculino.

A causa da DMD esta relacionada a perda funcional da distrofina, uma proteina do
complexo distroglicano, responsavel por estabilizar a membrana do sarcolema durante a
contracdo e relaxamento muscular. A auséncia dessa proteina, ocasiona uma série de
eventos fisiopatologicos celulares, sobretudo a anormalidade na homeostase de calcio,
apoptose celular, estresse oxidativo entre outros fatores danosos a integridade da
membrana celular. De forma fisioldgica, a contracdo muscular causa danos nas fibras
musculares, sendo a distrofina responsavel pela estabilidade da membrana durante a
contracdo, na sua auséncia consequente da Distrofia Muscular de Duchenne, a membrana

do musculo distrofico fica mais suscetivel a injurias. (HORITA e colaboradores, 2017).

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é a doenca neuromuscular mais frequente
na faixa etaria pediatrica, com incidéncia de 1 para cada 3500 recém- nascidos do sexo
masculino. E uma doenca progressiva que leva a importante limitacdo motora, com perda da
deambulacao por volta da segunda década de vida e 6bito em torno de 20 anos de idade.
(MOREIRA,2009).

Os sinais primordiais comumente observados nas criancas acometidas de DMD,
geralmente estdo relacionadas a fraqueza muscular, que de acordo com CLEMENTE, evolui
simetricamente, com predominio proximal, deterioracdo, destruicao e regeneracédo das fibras
musculares, com uma tendéncia a predominancia da fibra tipo I. Durante o processo, as
fibras sdo gradualmente substituidas por tecidos fibrosos e gordurosos, caracterizados por

pseudo- hipertrofia.
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As criangas que possuem DMD apresentam sinal caracteristico para se levantarem,
denominado Sinal de Gowers (levantamento miotético), em que realizam um rolamento para
ficarem de joelhos e, com o0s antebragos estendidos, apoiam-se no chdo, com o intuito de
levantar as nadegas e os joelhos para poderem se erguer (SILVA; COSTA; CRUZ, 2003).

O diagnéstico da doenca, se da por meio de exames que demostram nivel acentuado
da enzima creatinina fosfoquinase (CK), sendo esta sinalizadora de lesdo no musculo
esquelético. Sugere-se ainda biopsia muscular, eletromiografia e andlise de DNA.
(ZACHI,2009)

1.1 — ASPECTOS NEUROLOGICOS

A distrofina é expressa durante o desenvolvimento embrionario do SNC e pode
regular a neurogénese, migracdo neuronal e diferenciagdo celular. Essa participacdo em
acOes embriondrias moduladoras de vias neurais, poderia justificar as alteracfes
morfofuncionais do SNC nos pacientes com DMD. Alteracdes neuronais podem ocorrer em
diversas regifes do Sistema Nervoso Central, dentre elas, o cortex cerebral, o cerebelo e a
formacédo hipocampal. (MONTEIRO, C. B. D. M., & HA, T. H. FRANCIS MEIRE FA)

Em situacdes fisioldgicas, a proteina distrofina é expressa no cerebelo, cortex e
hipocampo. No tronco encefélico, apresenta-se no nucleo facial e complexo trigeminal.
Entretanto, a sequéncia de aminoacidos expressa no cértex ndo corresponde exatamente a
mesma do muasculo, uma vez que o primeiro éxon codifica 11 aminoacidos musculares e 3
no cortex cerebral. (ZACHI,2009)

Os autores, CYRULNIK (2008) e HINTON (2009) destacaram evidéncias
morfolégicas, funcionais e comportamentais que reforcam a hipétese de que déficits
cognitivos em pacientes portadores da DMD, sejam resultantes de alteracées nos circuitos
cérebro-cerebelares e nas células de Purkinje do cerebelo, devido a caréncia de distrofina.
Afirmam ainda, que a auséncia de distrofina no cérebro fetal, seria responsavel por
ocasionar a interrupcdo adequada de sinapses, especialmente no cerebelo, gerando

possivelmente consequéncias na aprendizagem.

MESQUITA relata que sinais clinicos como retardo mental nao progressivo, déficit de
atencdo e memoria, estdo presentes em 1/3 dos pacientes com DMD. Estudos
comprovaram que dificuldades de aprendizagem e baixo Ql estdo relacionadas aos
pacientes com acometimento da isoforma DP71, tendo em vista que é a mais abundante no

sistema nervoso. Outros sinais analisados segundo o autor, seria 0 comprometimento da
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visdo de cores, disturbio de atengdo visual- espacial, comprometimento da linguagem,
comportamento adaptativo, habilidade visual-espacial e motoras finas e atraso no
desenvolvimento motor ndo associado a fraqueza muscular também foram descritos.
Individuos com DMD apresentaram uma diminuicdo da excitabilidade no cortex motor apés
a estimulacdo magnética transcraniana. Foram identificadas desordem da arquitetura
cortical, predominantemente na regido frontotemporal, migracbes neurais alteradas e
orientagdo neuronal anormal, com arborizacdo do terminal dendritico atenuada. Além do
cerebelo, outras regides comprometidas pela falta de distrofina, como o cortex pré-frontal e
a formacédo hipocampal, que fazem parte de circuitos que integram atencéo e informacdes
sensoriomotoras necessarias para as fungdes cognitivas e comportamentais, tanto durante o
desenvolvimento, quanto na idade adulta. (MESQUITA,2011)

Estudos baseados em autdpsias de pacientes humanos com Distrofia Muscular de
Duchenne, e que apresentavam distlrbios intelectuais, revelam anormalidades celulares,
entre elas a auséncia de distrofina nas densidades pés- sinapticas do cértex cerebral, bem
como a auséncia completa da distrofina em neurbnios cerebrais e cerebelares. Observou-se
ainda, por meio de exames de neurocimagem, a reducdo do metabolismo de glicose nas
areas do cerebelo, estruturas temporais mediais, area sensoriomotora e neocortex temporal
(CYRULNIK, 2008 & HINTON, 2009).

1.2 -ASPECTOS GENETICOS

A distrofia muscular de Duchenne é uma patologia neuromuscular ligada ao cromossomo X
e com predominéncia de acometimento sobre 0 sexo masculino. A incidéncia de casos é de

aproximadamente 1:3500 individuos do sexo masculino nascidos vivos.

SANTOS, relata entretanto, que este distirbio também é ocasionalmente relatado em
individuos do sexo feminino, quando ocorrem casos de inativacdo ou anormalidade do
cromossomo X. Cita ainda, que as mutacdes que alteram a transcricdo do RNAm, sdo as
responsaveis pela producdo da molécula de distrofina alterada, com auséncia da carboxila
terminal, ligando incorretamente as proteinas associadas a distrofina ha membrana celular,

resultando numa grave deficiéncia de distrofina no fenétipo de DMD.
2- A LEGISLACAO E O SISTEMA UNICO DE SAUDE

A salde no Brasil avancou a partir das décadas de 80 e 90, principalmente com a
promulgacdo da Constituicdo Federal de 1988, que alterou a politica de saude vigente e

pelo compromisso firmado do pais com as Nacdes Unidas através da assinatura da
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“Declaragdo Mundial sobre a Sobrevivéncia, a Protecéo e o Desenvolvimento da Crianga” °e
do “Plano de Ac&o”, ambos instrumentos que visam melhorar a saude das criangas e

erradicar doengas que levam milhares de pessoas a morte.

Com a implementacdo do SUS, ocorreu uma nova formulacdo politica e
organizacional dos servi¢os ligados a saude. Principios como Universalidade, Equidade e
Integralidade passaram a reordenar a prestacdo de assisténcia. A partir disso, a Atencéo
Primaria fortaleceu o atendimento a populacédo com a criacdo do Programa de Estratégia da
Saude da Familia — ESF e, a atencao integral passou a atuar na Rede de Atencéo a Pessoal

com Deficiéncia (Brasil, 2014).

O esforco de garantir e ampliar a participacdo da sociedade brasileira nas
decisbes governamentais acerca das pessoas portadoras de deficiéncia foi
materializado na realizacdo de duas Conferéncias Nacionais sobre os
Direitos das Pessoas Portadores de Deficiéncia nos anos de 2006 a 2008. E
essencial destacar o papel dos conselhos de pessoas com deficiéncia, que
definiu os rumos da Politica Nacional de Inclusédo da Pessoa Portadora de
Deficiéncia em nosso pais, por meio das deliberagcbes das conferéncias
nacionais, fortalecendo o carater deliberativo e participativo da sociedade
civil no processo de desenvolvimento do pais. (DOS SANTOS, 2017, p. 4).

Dessa forma, o atendimento de criancas e pessoas portadoras de doengcas como a

Distrofia Muscular Progressiva de Duchenne ganham atencao e prioridade. Entretanto, os

desafios sdo muitos quando se trata de doencgas raras e a eficacia do seu tratamento.

De acordo com o Art.8° da Portaria n° 199, de 30 de janeiro de 2014, que
institui a Politica Nacional de Atencdo Integral as Doencas Raras, séo
responsabilidades comuns do Ministério da Salde, das Secretarias de
Saude dos Estados, do Distrito Federal e dos Municipios em seu ambito de
atuacao: garantir que todos os servigos de salde que prestam atendimentos
a pessoas com doencas raras possuam infraestrutura adequada, recursos
humanos capacitados e qualificados, recursos materiais, equipamentos e
insumos, de maneira a garantir o cuidado necessario. (DOS SANTOS,
2017, p. 8).

A Distrofia Muscular Progressiva afeta gradualmente os musculos e compromete a
capacidade vital dos portadores dessa doenca, que desenvolvem problemas respiratorios
sérios, que podem evoluir para faléncia respiratéria. Dependendo do estado clinico em que
se encontra o paciente, o uso de equipamentos de ventilacdo nasal € imprescindivel. Para
isso, a Portaria n°® 1531 de setembro de 2001, artigo 1°, institui no ambito do SUS, o
Programa de Assisténcia Ventilatéria Nao Invasiva a pacientes portadores de Distrofia
Muscular Progressiva. Esse é um exemplo de medidas adotadas para melhorar a qualidade

e expectativa de vida dos pacientes.

®> O Encontro Mundial de Cupula pela Crianca foi realizado nas Nag8es Unidas, em Nova
lorque, no dia 30 de setembro de 1990
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A Portaria 370, de 4 de julho de 2008, mais recente do que a portaria citada no paragrafo
anterior, veio complementar a assisténcia ventilatéria para portadores de doencas
neuromusculares. Dentre as distrofias contempladas estdo: autossdmica recessiva, infantil,
semelhante a Duchenne ou Becker; Benigna Becher; cinturas escapular e pélvica; distal;
Escépulo-peronial benigna com contraturas precoce (EmeryDreifuss); escépulo-peronial;
fascio-escapulo-umeral; grave (Duchenne); ocular; 6culo-faringea. Tal equipamento garante
alivio dos sintomas de hipoventilagdo crénica em curto prazo, aumento de sobrevida e

melhora da qualidade de vida, assim disposto no anexo Il dessa Portaria.

Logo, as Secretarias de Saude dos Estados, do Distrito Federal e dos Municipios deverao
adotar as providéncias necessarias para implantar o Programa de Assisténcia Ventilatéria
aos Portadores de Doengas Neuromusculares. A dependéncia de equipamento tecnoldgico
artificial criou a possibilidade de internagdo domiciliar como uma alternativa de sucesso de
reducdo de despesas hospitalares. (COSTA, 2011). Entretanto, existem divergéncias quanto
esse tema, como o perfil da familia e dos recursos oferecidos. Maiores debates, pesquisas e
estudos sdo necessarios para ajudar a compreender a resolutividade e qualidade de

prestacdo dessa assisténcia.

3- MEDIDAS FISIATRICAS: TRATAMENTO FISIOTERAPICO, REABILITACIONAL E A
UTILIZACAO DA REALIDADE VIRTUAL

O objetivo maior que visa o tratamento da DMD ¢ a reabilitacdo que possa promover
a independéncia da capacidade de andar do paciente e que isso leve qualidade de vida para
0 mesmo. A incapacidade fisica causada pelo enfraguecimento muscular pode apresentar-
se inicialmente de maneira minima ou moderada. Com a evolucao da doenca, o paciente ir
apresentar dificuldade para executar tarefas simples do seu dia-dia, como levantar-se da
cadeira ou subir e descer degraus de uma escada. Assim, a doenca poderd comprometer
toda sua independéncia para seu deslocamento, o que levara a necessidade do auxilio da
cadeira de rodas. Quando chega nessa fase, o paciente apresenta diversas complica¢es
clinicas (ARAUJO, 2006).

Dentre os varios tratamentos indicados para os pacientes portadores de DMD,
podemos destacar a fisioterapia, com a utilizagdo de exercicios de alongamento aplicados
aos membros inferiores e superiores. De acordo com ARAUJO (2006, p. 16), devem ser
trabalhados principalmente “os musculos das panturriihas (musculos da parte posterior da
perna), os flexores dos joelhos, os flexores dos quadris e o tensor da fascia lata, assim

como os musculos dos membros superiores”.
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E fundamental o monitoramento das condicdes neuromotoras dos pacientes. Em
alguns casos, recomenda-se a utilizacdo de 6rteses® para os membros inferiores, como por

exemplo, a utilizagdo de calhas noturnas que visem o alongamento dos tenddes de Aquiles.

No caso de pacientes que ja ndo se deslocam mais, deve-se intensificar os
exercicios respiratérios diafragmaticos, pois a musculatura toracica fica prejudicada,
podendo alterar alguns sinais clinicos como o volume de voz e a capacidade vital pela
espirometria. A cirurgia da coluna vertebral também é um recurso para tentar atenuar os

efeitos da doenca, principalmente o comprometimento cardio-pulmonar.

Além do tratamento descrito anteriormente, surgem pesquisas inovadoras ligadas ao
Sistema Nervoso Central (SNC), que tem obtido bons resultados para os pacientes,
principalmente na &rea do Comportamento Motor. Para MONTEIRO (2015, p.183) é
necessario “enfatizar que todo comportamento motor envolve processos neurais especificos,
gue ocorrem desde a percepgdo do estimulo até a efetivagdo da resposta selecionada”.
Dessa forma, avancos tecnoldgicos que utilizam a Realidade Virtual (RV) facilitam a
reabilitacdo, uma vez que viabilizam motivacdo por utilizarem um tratamento Iludico e

recreativo, facilitando a percepcao de estimulos, o que melhora a habilidade motora.

Verificou-se que em pessoas com DMD pode-se inferir aprendizagem motora
mediante tarefa de Timing Coincidente em ambiente virtual, entretanto na interface com
contato fisico os individuos obtiveram melhor desempenho quando comparada a interface
sem contato fisico. (MONTEIRO, 2015, p.261).

Assim, podemos refletir que os individuos portadores da DMD tém muito a ganhar
com a utilizagéo da RV que promove melhor capacidade de movimentag&o devido as novas

habilidades motoras estimuladas e adquiridas.

Um estudo testado por uma equipe multidisciplinar e que se encontra disponivel no
livro “Realidade Virtual em Distrofias Musculares”, utilizou o sistema GenVirtual para a
reabilitacdo de portadores de DMD, isso possibilitou maximizar a autonomia desses
pacientes, apesar de sua limitagdo funcional. Logo, tais pesquisas servem como sugestdes

para auxiliar na reabilitagédo, fato que precisa de maiores investimentos.

® De acordo com a definicdo ISO, drtese é um apoio ou dispositivo externo aplicado ao corpo
para modificar os aspectos funcionais ou estruturais do sistema neuromusculo-esquelético para
obtencédo de alguma vantagem mecanica ou ortopédica.
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O software GenVirtual desenvolvido para contribuir no tratamento e reabilitacdo
motora serve para associar a musica a tecnologia, ampliando a fun¢do cognitiva do
individuo. A USP realizou a pesquisa no Laboratério de Sistemas Integraveis do
Departamento de Sistemas Eletronicos da Poli e beneficiou diversos pacientes com as

seguintes vantagens:

Criangas com distrofia muscular, por exemplo, conseguiram realizar uma série de
exercicios terapéuticos, como amplitude de cotovelo e ombros ou movimentos de punho e
dedos. Além disso, elas também puderam produzir sons de diversos instrumentos, inclusive
daqueles que nao sdo capazes de tocar por ndo terem a for¢ca necessaria. Outro beneficio
do programa esta relacionado as criancas com paralisia cerebral ou outras deficiéncias
cognitivas. (AUN — USP, 2014).

Por fim, o programa GenVirtual encontra-se disponivel e gratuito, tornando-se facil
sua aplicabilidade, podendo ser utilizado por qualquer pessoa que possua um computador e
uma camera. Dessa forma, é possivel que os pacientes possam dar continuidade no
tratamento em suas residéncias, pois de acordo com a pesquisadora Ana Grasielle Dionisio
Corréa, o programa tem “o objetivo de integrar a familia em atividades de assisténcia
domiciliar focando na manutencdo motora e cognitiva de individuos com necessidades
especiais”. (Corréa, 2008, p.17). Isso ira proporcionar qualidade de vida para esses

pacientes.
4- ATENCAO DOMICILIAR EM CASOS MAIS COMPLEXOS

A partir da década de 1990, observou-se o crescimento da necessidade de Atencao
Domiciliar no Brasil, com a criagcdo de varios programas e ac¢des por todo o pais, que
visavam a busca da interdisciplinaridade na assisténcia em casos mais complexos e
especificos. (SILVA, 2007). MENDES (2000), aponta que as intervencbes e o0s
procedimentos realizados na aten¢cdo domiciliar tém por finalidade dois alvos, sendo um
deles a assisténcia por curto tempo que se baseia em situagbes mais agudas, que visa a
conclusdo terapéutica ou reabilitacdo, e sendo realizada também por situacbes que

manejam longo periodo em casos intensivos.

Segundo SILVA (2013), o cuidador tem um papel muito importante na equipe, pois
sera ele quem relatara e possibilitara o vinculo da equipe com o paciente, mantendo assim
uma estabilidade nas trocas de informacBes. A assisténcia domiciliar busca elevar a

independéncia do paciente diminuindo seus efeitos limitantes com inclusdo da perspectiva
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de cura, ao promover, manter e restaurar a salde em seu aspecto biopsicossocial.
(MARELLI, 1997 apud GIACOMOZZI et al, 2006).

A atencdo domiciliar € considerada por MAZZA (2004), um dos meios de incluir o
paciente, a familia e a comunidade, para que ambos possam estar inseridos no
planejamento, na organizacdo, na operagdo, e no controle, mediante aos recursos locais
possiveis. Vale ressaltar que para diferentes casos ha necessidade de servigcos
estruturados, para que se possa atender as demandas mais complexas conforme o
primérdio de integridade total. (SIQUEIRA, 2014).

Para que a assisténcia domiciliar seja eficaz a equipe deve possuir certo controle,
uma dessas equipes é a Paid’ que busca sempre o didlogo permanente, sempre a comegar
pela discussdo de casos coletivos, possibilitando que o profissional exponha casos e suas
realidades e que outros da equipe possam dar opinibes, promovendo a consolidacdo desses
servigos de forma constante. Os cuidados da atencdo domiciliar prestados englobam desde
a prevenc¢do primaria, até os cuidados paliativos, representando assim um grande campo de
atividades da assisténcia prestada ao individuo. (MELIES, 1997 et al LACERDA, 2006).

Cabe salientar que a compreensdo entre 0s servicos ocorre pela averiguagdo da
interdependéncia dos prestadores e organizacdes em regime de constatacdo de recursos
em que cada uma se disp6e, em que nenhuma ha uma totalidade para a resolucéo isolada
dos problemas apanhados. (LINARD, et al., 2011). Portanto, percebe-se mediante o que foi
exposto, que a atencdo domiciliar em casos complexos se faz necesséria e deve possuir um
suporte que promova uma assisténcia regulamentada e organizada entre as equipes na
busca de possibilitar melhor qualidade de vida ao paciente, promovendo a ética moral e
profissional, utilizando dos avancgos tecnoldgicos (DUARTE, 2000).

CONSIDERACOES FINAIS

Em sintese, conclui-se a partir de revisdo bibliografica, que a perda funcional da

proteina distrofina, causa da DMD, ocasiona a instabilidade da membrana d sarcolema

’” Programa de Assisténcia e Internacdo Domiciliar (Paid) , que serve para promover uma
assisténcia médica através de equipe multiprofissional na residéncia de pessoas debilitadas
que ndo conseguem procurar o SUS.
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durante a contracdo e relaxamento muscular, gerando danos neuromusculares de natureza
genética e irreversivel, pelo dano a fibra muscular, devido ao estresse gerado pela auséncia
da proteina supracitada. Autores afirmam ainda, a interligagdo entre a Distrofia e danos
intelectuais, entretanto com uma conformacéo diferenciada na sequéncia de aminoacidos da
Distrofina muscular esquelética. Considerando-se que fisiologicamente € expressa no
cerebelo, cortex e hipocampo, sdo evidenciados déficits nos aspectos funcionais e
comportamentais, sugerindo que a limitagdo cognitiva em portadores da DMD, esteja
relacionada as alteragcdes nos circuitos cérebro-cerebelares e nas células de Purkinje do

cerebelo, devido a caréncia de distrofina.

A literatura limita-se em poucos aspectos relacionados ao Sistema Unico de Saude
(SUS), estando eles pautados na assisténcia de cuidados paliativos, sobretudo com a
fisioterapia, buscando oferecer melhor qualidade de vida ao paciente durante a progressao
da doenca, entretanto, em casos onde h& avanco progressivo, gerando limitacdo dos
musculos respiratérios, hd a necessidade de intervir com assisténcia ventilatoria, com o uso
de equipamentos de ventilacdo nasal. No aspecto neuromotor, autores destacam avanc¢os
tecnoldgicos, como a Realidade Virtual, que promove a reabilitagdo por meios ludicos e
recreativos ao paciente, sugerindo que ocorra melhora na capacidade motora a partir da
percepcdo de estimulos e, por fim, que o paciente possa encontrar uma alternativa a

progressao da doenca.
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A DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE E A
ASSISTENGIA INTEGRAL PELO SUS

Uma abordagem sobre os aspectos neurolégicos da DMD e da
fisioterapia neurofuncional através da Realidade Virtual.

Apresentacao

A Distrofia Muscular Progressiva € uma doenca
genética que causa degeneragdo muscular,
comprometendo varias partes do corpo inclusive
a postura e a marcha. Sao varios tipos de distro-
fia catalogados na literatura médica, dentre elas
a Distrofia Muscular de Duchenne - DMD, po-
dendo acometer criangas e adultos, principal-
mente do sexo masculino, com ocorréncia de
um a cada 3.500 nascidos vivos, sendo que a
primeira manifestacdo acontece entre os 3-5
anos de idade. (CLEMENTE, 2010).

Objetivo

O objetivo desse artigo € conhecer mais sobre a
doencga e sobre suas manifestagdes que prog-
ridem rapidamente, incluindo algumas medidas
fisiatricas e a necessidade de atendimento dom-
iciliar, assim como apoio de profissionais espe-
cializados no processo de reabilitagao.

Metodologia

Foi realizada uma Revisao Bibliografica sobre o
tema, bem como uma analise da legislagéo vi-
gente sobre o SUS e algumas portarias que tratam
de aspectos relacionados a Politica Nacional de
Atencéo Integral as Doencas Raras, que sao re-
sponsabilidades comuns do Ministério da Saude.

Resultados

Os autores, CYRULNIK (2008) e HINTON (2009)
destacaram evidéncias morfolégicas, funcionais
e comportamentais que reforcam a hipotese de
que déficits cognitivos em pacientes portadores
da DMD, sejam resultantes de alteragbes nos
circuitoscérebro-cerebelares e nas células de
Purkinje do cerebelo, devido a caréncia de
distrofina. Os autores afirmam que a auséncia
dedistrofina no cérebro fetal seria responsavel
por ocasionar a interrupgdo adequada de,

sinapses especialmente no cerebelo, gerando
possivelmente consequéncias na aprendizagem.
Alteracoes neuronais podem ocorrer em diversas
regides do SNC, dentre elas, o cortex cerebral, o
cerebelo e a formagao hipocampal.

Conclusao
Apesar da relevancia do tema para a medicina,
verificou-se poucos estudos com énfase nos aspec-
tos neurologicos da DMD e sobre a assisténcia inte-
gral ofertada pelo SUS para portadores dessa
doenca. Estes sdo, em sua maioria, provenientes da
literatura estrangeira, o que ressalta a importancia
da medicina brasileira conhecer e desenvolver mais
pesquisas sobre o tema. A area de reabilitacdo tem
obtido sucesso com a utilizagdo da realidade virtual
que visa a recuperagdao de movimentos, equilibrio,
atencdo e memoria.
Paciente com
distrofia muscular de
Duchenne recebe
tratamento através

do programa
GenVirtual.
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