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Resumo
Introducao: As doengas neuromusculares infantis sdo cronicas, degenerativas e determinam alteragdes
funcionais, musculares e nutricionais. Objetivos: Avaliar sistematicamente a forca muscular respiratdria e
o perfil postural e nutricional de criangas com doengas neuromusculares em seguimento multidisciplinar
institucional. Materiais e métodos: Foram estudados pacientes com diferentes doengas neuromusculares
por meio da verificagdo da for¢a muscular respiratdria, da avaliagdo nutricional de massa muscular, do indi-
ce de massa corpérea e da porcentagem (%) de gordura corporal, além de avaliagdo postural e dos padrdes
de movimento. Resultados: Foram avaliados 41 sujeitos. As criangas do sexo masculino predominaram na
populagio em estudo, sendo 82,9% dela (n = 34), e os outros 17,1% (n = 7) eram do sexo feminino. A média
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Abstract

de idade encontrada foi de 9,65 * 3,11 anos. O principal diagnéstico encontrado foi Distrofia Muscular de
Duchenne, 43,9% (n = 18), seguido de Atrofia Muscular Espinhal, 9,75% (n = 4), Distrofia Congénita, 7,31%
(n = 3), Distrofia Muscular de Cinturas, Polineuropatia e Miopatia Congénita, todos com 4,9% (n = 2), além
de Distrofia Muscular Progressiva, Miastenia Gravis, Charcoot Marie Toot, Emery Dreifuss, encontrados em
2,43% (n = 1). Foi verificada uma diminui¢ao da for¢ca muscular respiratoria (PImax = 81 * 24,3 cmH,0,91%
predito e PEmax =70 + 29,6 cmH,0, 72% predito), mais evidente nos musculos expiratérios. A Hiperlordose
lombar foi encontrada em 26 pacientes (64%) e 9 pacientes (22%) ja haviam perdido a capacidade de de-
ambular. Em relagdo ao perfil nutricional, 90% dos pacientes (n = 30) mostraram uma alta incidéncia de
perda de reserva muscular e 52% deles (n = 13) apresentaram a porcentagem de gordura corporal abai-
xo do aceitavel. Conclusao: A avaliagdo multidisciplinar das doengas neuromusculares pediatricas podem
auxiliar no estabelecimento de tratamento precoce da Fisioterapia para melhorar a qualidade de vida dos
pacientes e cuidadores.

Palavras-chave: Doencas neuromusculares. Musculos respiratoérios. Postura.

Introduction: Neuromuscular diseases that affect childrens are degenerative and chronic disorders that lead to
functional, muscular and nutritional impairments. Objective: Assess respiratory strength, postural and nutri-
tional profile in childrens with neuromuscular disorder followed in on ambulatory outpatients clinics. Materials
and methods: Patients with neuromuscular diseases were assessed in relation to respiratory muscle strength
(PImax and PEmax), postural profile, walk capacity and nutrition assessment that includes body mass index,
muscular mass and body fat percentage. Results: Forty-one patients were included in the study. Male chil-
dren’s were predominant in the group, 82,9% (n = 34) of them, while female were 17,1% (n = 7). The mean age
was 9,65 + 3,11 years. The most common disorder was Duchenne Miotonic Dystrophy, found in 43.9% (n = 18)
of the children, followed by Spinal Muscular Atrophy, 9,75% (n = 4), Congenital muscular dystrophy, 7,31%
(n = 3), Erb’s scapulohumeral Dystrophy, Polyneuropathy and Congenital Myopathy, all in 4,9% (n = 2), while
Progressive Muscular Dystrophy, Myasthenia Gravis, Charcoot Marie Toot, Emery Dreifuss was found in 2,43%
(n = 1) of them. We found a decrease in respiratory muscle strength (PImax = 81 + 24,3 cmH, 0, 91% predict and
PEmax =70 #+ 29,6 cmH,0, 72% predict), more evident in expiratory muscles. Lumbar hyperlordosis were found
in 26 (64%) of the patients, 9 patients (22%) lost their ability to walk. In relation to nutritional profile, 90%
(n = 30) showed one high incidence of muscular reserve loss and 52% (n = 13) of the patient’s body fat was bel-
low acceptable range. Conclusion: Multidisciplinary evaluation of children neuromuscular diseases may assist
in establishing early Physical Therapy intervention to improve the quality of life of both patients and caregivers.

Keywords: Neuromuscular diseases. Respiratory muscles. Posture.

Introducao

As doencgas neuromusculares sdo variadas e ca-
racterizam-se, geralmente, por distirbios isolados
raros, hereditarios ou adquiridos, os quais levam a
incapacidade fisica por perda de forga. Sdo causa-
das primariamente pelo envolvimento da unidade
motora e frequentemente determinam a perda da
deambulacio, relacionada a diminui¢do da for¢a dos
musculos respiratdrios que leva a morte por insufici-
éncia respiratoria (1, 2). Apesar de serem considera-
das raras, as doengas neuromusculares apresentam

importancia crescente, em decorréncia da gravidade
e da necessidade de avaliacdo e acompanhamento
multidisciplinar.

A diminuicdo da funcionalidade esta intimamen-
te relacionada com as doengas neuromusculares
cuja progressdo compromete atividades simples
e cotidianas, como a perda de fung¢des basicas e a
inabilidade para realizacdo dos cuidados pessoais
(3-5). Ao mesmo tempo, a deterioragdo dos musculos
respiratérios em funcdo dessas doengas contribui
significativamente para a morbidade e/ou morta-
lidade. Muitas doengas neuromusculares evoluem
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com pouca ou nenhuma alteragdo respiratéria na
primeira década; no entanto, muitas apresentam fra-
queza muscular progressiva, exibindo um declinio da
fungdo muscular respiratéria por volta da segunda
década de vida (6). A diminui¢do da for¢ca muscu-
lar respiratdria esta intimamente relacionada com
as alteragdes posturais e a perda de capacidade de
deambulagdo, pois os musculos respiratdrios aces-
sorios arespiracao funcionalmente sdo considerados
estruturais e estabilizadores do tronco e da cintura
pélvica (7, 8).

Os problemas ocasionados por alimentacdo ina-
dequada e ma-nutri¢do relacionam-se com o quadro
clinico da doenga, potencializando as dificuldades
motoras e respiratorias. A obesidade tem implicacdes
negativas para a func¢do respiratéria, a mobilidade e a
recuperacdo no pds-operatdrio e pode estar relacio-
nada ao metabolismo lento, associado a um consumo
calérico maior do que o gasto energético habitual.
Com a progressdo das doengas neuromusculares, um
quadro hipermetabélico é instalado, o que explica o
rapido declinio de peso nas fases avancadas da do-
enca (9, 10).

Na pratica clinica da fisioterapia, apesar das ha-
bilidades adquiridas ao longo dos anos em diversas
areas como a Fisioterapia Pediatrica e a Respiratoria,
muitas vezes os profissionais atuam isoladamente,
sem compartilhar com colegas as necessidades de
avalia¢des conjuntas e de inovagdes terapéuticas para
seus pacientes. O objetivo deste estudo foi avaliar
sistematicamente a for¢a muscular respiratéria e o
perfil postural e nutricional de crian¢as com doengas
neuromusculares em seguimento multidisciplinar
institucional.

Materiais e métodos
Cuidados éticos

Foram incluidos no estudo todos os pacientes
cujos responsaveis foram informados da natureza
e da proposta do estudo e assinaram um Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE). As ava-
liagdes foram iniciadas apds consentimento por
escrito do proprio paciente ou de seu responsavel
legal. A pesquisa foi conduzida de acordo com a re-
solugdo 196/96, do Conselho Nacional de Satde, ten-
do sido analisada e aprovada pelo Comité de Etica e
Pesquisa Hospitalar (CEP n. 18.2005).

Amostra do estudo

Trata-se de um estudo observacional descritivo.
Foram incluidos no estudo pacientes com doengas
neuromusculares, cujos familiares foram aborda-
dos em um dia de visita médica no ambulatério de
Neuropediatra do Hospital Universitario Pediatrico.
Foram excluidos os pacientes que, por algum moti-
vo de incapacidade técnica, ndo podiam realizar as
avaliagdes propostas e aqueles que por motivos pes-
soais ndo aceitaram participar da pesquisa e aceitar
o TCLE.

Métodos de avaliacdo

Todos os pacientes selecionados foram subme-
tidos a uma avaliagdo fisioterapéutica padronizada,
composta de identificagdo, histéria clinica e exame
fisico, verificacdo da forga muscular respiratoria, da
postura e dos padrdes de movimento, além de uma
avalia¢do nutricional antropométrica.

Func¢do Muscular Respiratdria: as pressdes respi-
ratérias maximas (PImax e PEmax) foram avaliadas
seguindo-se o procedimento proposto nas diretri-
zes brasileiras para testes de fungdo pulmonar. Os
testes foram realizados com os pacientes sentados,
imediatamente apos a realizacdo da prova de fun¢io
pulmonar, porém respeitando um periodo de descan-
so entre os testes. Antes de cada teste, os pacientes
foram detalhadamente orientados sobre os proce-
dimentos, e os resultados obtidos foram avaliados
nos seus valores absolutos e relativos. Na realiza¢do
da PImax, foi solicitado aos pacientes que realizas-
sem uma expiracdo maxima (préxima a VR) seguida
de uma inspira¢cdo maxima (préxima a Capacidade
Pulmonar Total). Para obten¢do da PEmax, foi soli-
citado aos pacientes que realizassem uma inspiracdo
maxima seguida de uma expiragdo maxima (11). Os
valores obtidos foram comparados com uma curva
de normalidade previamente descrita para criancas
(12), sendo que o equipamento utilizado foi o mano-
vacudmetro analégico com variagio de + 300 cmH,0
(GeRar®, Sao Paulo, Brasil). Devido a auséncia de va-
lores de referéncia para a populagio infantil nacional
em relacdo as pressoes respiratérias maximas, foram
adotados os pontos de corte para fraqueza muscu-
lar inspiratdria e expiratoéria estabelecidos, respec-
tivamente, como a média menos 1,96 vezes o desvio
padrido para a populacdo nas faixas etarias de 8-10
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anos - 18,24 cmH,0 e 28,36 cmH,0 -, 11-14 anos -
50,24 cmH,0 e 80,36 cmH,0 - e 15-17 anos - 81,86
cmH,0 e 95,72 cmH,0 -, previamente publicados e
definidos (13).

Avaliacdo Postural: A avaliagdo postural resumi-
da foi utilizada para avaliar importantes aspectos
das doencas neuromusculares. Tal avaliacdo foi rea-
lizada com o paciente em bipedestag¢do, observando
os seguintes aspectos: a) vista posterior - a altura
do angulo inferior da escapula; e b) vista lateral -
as curvaturas da coluna vertebral, a conformacgio
das panturrilhas.

Os padrdes de movimento foram analisados ten-
do-se por base a capacidade de deambulagao, solici-
tando ao paciente que fizesse uma caminhada o mais
préxima possivel do natural, repetindo umaida e vol-
ta em um espago de 3 metros, e, depois, registrando a
necessidade ou ndo do uso de dispositivos auxiliares
alocomocgdo, como cadeira de rodas ou orteses.

Avaliacdo Nutricional: Para auferi¢io do peso
atual, foi utilizada uma balanga eletrénica Glass 200
(SOEHNLE, Leifheitstrafie, Alemanha). A estatura foi
avaliada com o uso de um estadidémetro afixado a
parede, de capacidade maxima de 220 cm (Tonelli
e Gomes, Criciuma-SC, Brasil). Os dados de peso e
estatura dos pacientes foram analisados com base
no calculo do indice de massa corporal (IMC = peso
corporal (kg) / altura ao quadrado (m?)) para esta-
belecer os percentuais referentes, classificando-se as
criancas e os adolescentes de acordo com os pontos
de corte previamente publicados para definicdo do
estado nutricional antropométrico, por meio do IMC
(14, 15).

A estimativa do percentual de gordura corporal
foi realizada por meio das equagdes estabelecidas
previamente, utilizando-se do somatério das pregas
cutaneas triciptal e subescapular (16), avaliadas
com o uso de adipometro (Lange Beta Technology
Incorporated, Cambridge, MA, EUA) com precisdo de
0,5 mm. Para classificacdo do percentual de gordura
corporal, foram considerados os graficos preestabele-
cidos por Lohman etal. (15). As medidas da circunfe-
réncia do brago (CB) foram avaliadas com fita métrica
estreita (0,1 cm), flexivel e extensivel no ponto mar-
cado. Os critérios de classificagdo da circunferéncia
do brago para avaliagdo da reserva muscular foram
aqueles definidos na literatura segundo Frisancho
(17). A medida da area muscular do brago corrigida
exclui a area 6ssea e reflete mais adequadamente a
reserva muscular.

Andlise estatistica

Foi realizada uma analise descritiva das variaveis
e os valores estdo expressos em média + desvio-pa-
drao. A normalidade da distribuicdo da amostra foi
verificada por meio do teste de Shapiro-Wilk. Para
o tratamento estatistico dos dados, foi empregada a
analise de correlagdo Pearson, sendo considerado um
p < 0.05 como significante. Foi utilizado o software
GraphPad Prism (Prism 5 for MAC OS X).

Resultados

Foram avaliados 41 sujeitos. As criangas do sexo
masculino predominaram na populagdo em estudo,
sendo elas 82,9% (n = 34) do total, além de 17,1%
(n = 7) do sexo feminino. A média de idade encon-
trada foi de 9,65 * 3,11 anos. O principal diagnésti-
co encontrado foi Distrofia Muscular de Duchenne,
em 43,9% das criangas (n = 18), seguido de Atrofia
Espinhal, em 9,75% (n = 4), Distrofia Congénita,
em 7,31% (n = 3), Distrofia Muscular de Cinturas,
Polineuropatia e Miopatia Congénita, todos em 4,9%
(n = 2) do total, ao passo que Distrofia Muscular
Progressiva, Miastenia Gravis, Charcoot Marie Toot e
Emery Dreifuss foram encontrados em 2,43% (n = 1).
Em 14,63% da amostra (n = 6) ndo foi possivel esta-
belecer o diagnéstico, sendo este esclarecido apenas
por meio de diagnoéstico molecular, que ndo pdde ser
realizado. Do total de pacientes estudados, apenas
39% (n = 16) possuiam diagndstico molecular, todos
com DMD. Nao foram encontradas relagdes entre a
forca muscular respiratoria, o perfil postural e o per-
fil nutricional na andlise de 18 pacientes, as quais
poderiam ser incluidas nessas variaveis para serem
analisadas.

Em relacdo as pressoes respiratérias maximas,
foi verificada uma diminuigao da for¢a muscular res-
piratoria (PImax = 81 + 24,3 cmH,0, 91% predito e
PEmax = 70 + 29,6 cmH,0, 72% predito), mais evi-
dente nos musculos expiratérios. Em 56,09% dos
pacientes (n = 23), todos do sexo masculino, tal di-
minuicdo foi considerada tecnicamente aceitavel. Os
valores absolutos da PImax e da PEmax, considerados
os pontos de cortes calculados, demonstraram que
apenas um paciente da faixa etaria de 15-17 anos foi
considerado como tendo fraqueza muscular inspira-
téria. Foi observada uma fraca tendéncia de aumento
da forca muscular linear em relagdo aidade de 5a 10
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anos, com uma tendéncia a estabilizacdo dos valores
na faixa etaria de 10 a 13 anos e uma tendéncia de
queda apos esta idade (Grafico 1). Os valores abso-
lutos de PEmax demonstraram que quatro pacien-
tes da faixa etaria de 11 a 14 anos e um paciente da
faixa etaria de 15 a 17 anos apresentavam fraqueza
muscular expiratéria, tendo em vista os pontos de
corte adotados.

Os valores preditos da PImax e da PEmax foram
considerados em 43,9% dos pacientes (n = 18). Cinco
pacientes da amostra considerada tecnicamente acei-
tavel para analise da for¢a muscular respiratdria fo-
ram excluidos, devido a dificuldade para obtencao dos
valores antropométricos de peso e altura necessarios
para o célculo dos valores preditos. Foi observado
que 10 pacientes apresentaram PImax abaixo de
100% dos valores preditos, sendo cinco entre 80%
e 100% predito, um entre 60% e 80% predito, dois

entre 40% e 60%predito e trés entre 20% e 40%
predito (Grafico 1A). Ao mesmo tempo, foi obser-
vada uma tendéncia a correlagdo negativa entre a
idade e a PImax em % do predito (- 0,458, p =0,0558)
(Grafico 1C). Em % do predito para a PEmax foi obser-
vado que 15 pacientes se encontravam com valores
abaixo de 100%. Desses, trés pacientes tinham entre
80% e 100% predito, sete entre 60% e 80% predito,
um entre 40% e 60% predito, trés entre 20% e 40%
predito e um entre 0 e 20% predito (Grafico 1B). Foi
encontrada uma correlagido negativa inversa entre a
idade e a PEmax em % de valores preditos (- 0,5387,
p =0,0211), como observado no Grafico 1D.

Na Tabela 1, podemos observar os resultados em
relagdo a avaliacdo postural. Cabe ressaltar que, em
24% (n =10) dos casos, o uso de értese e de cadeira
de rodas ndo permitiu uma avaliacdo postural deta-
lhada das curvaturas vertebrais.
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Grafico 1 - As linhas tracejadas nos gréaficos A e B representam a faixa na qual se enquadrariam pacientes com fraqueza

muscular segundo dados previamente publicados
Fonte: Steier, Kaul, Seymour, Jolley, Rafferty, Man, et al. (13).
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Tabela 1 - Avaliacdo postural das criangas com doencas neuromusculares

Hiperlordose lombar  Escapula alada

Pseudo-hipertrofia m. triceps sural

Capacidade de deambular

Flexao dorsal 26 (64%) 16 (39%)
Flexao plantar 5 (12%) 25 (61%)
Nao avaliado 10 (24%) =

9 (22%) 32 (78%)
32 (78%) 9 (22%)

Fonte: Dados da pesquisa.

Em relacdo a deambulagido, é importante salien-
tar que apenas 17% (n = 7) faziam uso de cadeira
de rodas, em detrimento de 93% (n = 34) que ndo
possuiam a ortese para auxilio a locomogdo devido
a condicdes financeiras precarias.

Da amostra total de 41 pacientes, 36 foram avalia-
dos em relacdo ao estado nutricional antropométrico.
Em 25 pacientes foi tecnicamente possivel avaliar a
percentagem de gordura, sendo que os demais ndo
foram avaliados devido a dificuldade apresentada pelo
uso de ortese. Quanto a porcentagem de gordura, 48%
dos pacientes (n = 12) foram classificados na faixa 6ti-
mo, 40% (n = 10) ficaram abaixo dos parametros acei-
taveis e 12% (n = 3) foram classificados com indice
muito baixo (Grafico 2A). Segundo o IMC, foi observa-
do que 52,8% dos pacientes (n = 19) apresentavam-se
eutroficos, 30,6% (n = 11) tinham baixo peso, 8,36%
(n = 3) tinham sobrepeso e 8,36% (n = 3) foram clas-
sificados como obesos (Grafico 2B). Na avaliacdo da
reserva muscular, verificou-se que 90% (n = 30) tinha
deplecdo grave e 5% (n = 3) tinha deple¢do leve ou
moderada, sendo que 5% (n = 3) apresentavam-se
eutroficos, como observado na Grafico 2C.

Discussao

O presente estudo teve como objetivo avaliar
sistematicamente a forga muscular respiratoria e os
perfis postural e nutricional de criangas com doencas
neuromusculares em seguimento multidisciplinar
institucional. Foram constatadas redugio da forga
muscular respiratoéria, mais evidente nos musculos
expiratorios, alteragdes posturais, mais evidenciadas
como a hiperlordose lombar, perda da capacidade de
deambular e elevada incidéncia de perda da reserva
muscular grave.

A forca dos musculos expiratdrios apresentou-se
mais alterada que a dos musculos inspiratérios em
todas as idades avaliadas, sugerindo que a perda de

®
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Grafico 2 - Estado nutricional antropométrico das criangas
com doencas neuromusculares
Fonte: World Health Organization; Lohman et al.; Slaughter et al.;
Frisancho (14-17).
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forca muscular respiratdria inicia-se pelos musculos
expiratdrios. Recentemente, outros autores definiram
esse padrdo de alteragdo muscular respiratoria es-
pecificamente para pacientes com Distrofia Muscular
Duchenne, a qual agora é confirmada pelos nossos
resultados (6, 18, 19). A fraqueza muscular inspira-
téria também ja foi verificada em outros estudos com
criangas com doengas neuromusculares, sendo consi-
derada um importante fator no desenvolvimento da
insuficiéncia respiratdria (20-22). A perda de forga
muscular respiratdria esta diretamente relacionada
com a génese das alteragcdes pulmonares e com a pro-
gressdo das doencas neuromusculares. Varios traba-
lhos sugerem essa relagdo por meio da observagdo
de que, previamente a perda de fun¢do pulmonar, as
alteragdes musculares ja estdo instaladas em doengas
neuromusculares (23-26).

Cronologicamente, pode-se situar a génese das
complicac¢des respiratorias, inicialmente pela altera-
¢do primaria dos musculos respiratdrios que deter-
mina altera¢des secundarias nos pulmdes e na caixa
toracica. Essas alteracdes associadas determinam, em
longo prazo, modificagdes nos centros respiratérios
e, consequentemente, no volume corrente e nas de-
mais variaveis do padrao respiratdrio (27-29). Tais
modifica¢des prejudicam a mecanica respiratoria,
ocasionando hipoventilacdo alveolar, microatelec-
tasias, reducdo da complacéncia pulmonar, redugdo
da mobilidade da caixa toracica e limitagao da capa-
cidade metabdlica do diafragma, estabelecida pela
diminui¢do do tempo de relaxamento que ocorre
durante o tempo expiratério do ciclo respiratério
(30). O comprometimento do padrio respiratorio,
combinado com a fraqueza muscular respiratoria,
propicia alteragdes gasométricas, determinando o
desenvolvimento da insuficiéncia respiratoria, que é
normalmente precedida de pneumonias por incapa-
cidade de expectoracdo, determinada pela fraqueza
dos musculos expiratdrios (27-28).

As alteragbes na forca muscular respiratoria e es-
quelética repercutem diretamente na funcionalidade
dos doentes neuromusculares, especialmente nos
musculos expiratdrios, influenciando as atividades
motoras dinamicas e estaticas (31). No presente es-
tudo, foram evidenciadas, na avaliacdo dos padrdes
de movimento e da postura, principalmente altera-
¢Oes relacionadas a capacidade de deambular. Nas
doencas neuromusculares pediatricas, a fraqueza
muscular é primeiramente percebida nos musculos
da cintura pélvica, evoluindo, progressivamente,

para a cintura escapular e afetando os grupos mus-
culares de forma simétrica, porém desigual entre
agonistas e antagonistas, levando a uma desarmo-
nia de forgas entre grupos musculares antagonicos
(32). A progressao da doenga pode ser predita com
frequéncia pela diminui¢do da cadéncia da marcha,
pela fraca dorsiflexdo no choque de calcanhar e pela
inclinacao anterior da pelve (aumento da lordose
lombar), secundaria a fraqueza do musculo glateo
maximo (33, 34). Essa é uma postura compensa-
toria, usada para estabilizar biomecanicamente as
articulagdes visando a manutenc¢do da postura em
pé, predispondo a contraturas antes de assumir de-
pendéncia de cadeira de rodas. Em nosso estudo,
a postura dos pacientes estava comprometida com
relacdo a hiperlodorse lombar, a escapula alada e
aos pés equinovaros, sendo alteragdes frequentes
nos doentes neuromusculares (32-35).

As alteragdes posturais modificam substancial-
mente a mecanica ortostatica e a mecanica respira-
toria. Alguns autores sugerem que, devido as fung¢des
fasicas e tonicas dos musculos expiratérios, sua fra-
queza ocorreria mais precocemente por overuse. Em
suas atividades, incluem-se contracgdes fasicas duran-
te geracdo de fluxo para tosse e contragdes tonicas na
manutengio da postura, muitas vezes compensatéria
para manter a biomecanica em resposta a alteragdes
posturais como a hiperlodorse lombar, a anteversao
do quadril e a escoliose (36, 37). Biomecanicamente,
a protusdo abdominal, favorecida pelas alteracées
posturais, esta associada a perda de for¢a muscular
expiratoria, caracterizada fisicamente pelo abdomen
flacido e protuso.

A mais importante constatacdo do presente traba-
lho em relacdo ao estado nutricional foi a grave perda
de reserva muscular, alteragio classificada como des-
nutricdo grave. A reserva muscular esta relacionada
ao processo de desenvolvimento funcional e fisico e
tem influéncia sobre o desenvolvimento mental, dian-
te da incapacidade de realizar atividades fisicas e de
vida diaria que fisiologicamente o desenvolvimento
motor normal possibilita (38, 39). A perda grave de
reserva muscular determina crian¢as com estatura e
peso abaixo do normal, em relagio a idade e a curva
de crescimento. Apesar dos resultados encontrados
e da importancia do seguimento nutricional desses
pacientes, trabalhos recentes, em paises desenvolvi-
dos, indicam a auséncia de atencdo nutricional nos
cuidados de criancas com doengas neuromusculares,
especialmente da Distrofia Muscular Duchenne (40).
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Este estudo apresenta algumas limitagdes que
merecem ser destacadas. As caracteristicas dos pa-
cientes, criangas com doeng¢as neuromusculares,
impdem uma série de dificuldades para o processo
de avaliagdo das fisioterapias respiratdria, neurope-
diatrica e nutricional. A dificuldade de colaboragio
no processo de avaliacdo muscular respiratdria, a
qual resulta em testes tecnicamente ndo aceitaveis,
o potencial cansaco pelo processo de avaliagdo e
a fatiga implicaram um numero razoavel de testes
ndo reprodutiveis. Por outro lado, a dependéncia de
orteses como a cadeira de rodas e as deformidades
que algumas criancas desenvolvem dificultam tanto
aavaliacdo da fisioterapia neuropediatrica como a da
fisioterapia nutricional. E importante ressaltar que,
apesar das dificuldades, o trabalho multidisciplinar
realizado no acompanhamento dos pacientes pode
melhorar o acesso aos servicos de saide e a qualidade
de vida dos pacientes e de seus familiares.

Conclusoes

Os resultados deste estudo mostram a importan-
cia da avaliagdo multidisciplinar ao se estabelecer o
diagnéstico da doenga neuromuscular na infancia,
objetivando o inicio do tratamento precoce com te-
rapias adequadas. As alteracdes musculares respi-
ratdrias, posturais e nutricionais estavam presentes
na populacdo em estudo, apesar do estadio clinico
inicial das doencas estudadas.
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