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RESUMO
As ataxias espinocerebelares (AEC) formam um grupo heterogéneo de doengas degenerativas
do sistema nervoso central, com disfungdo cerebelar manifestada por ataxia da marcha,
incoordenagdo e disartria. A ataxia da marcha pode eventualmente progredir para incoordenagao
de membros, seguida de sinais piramidais e oftalmoplegia. O conhecimento e a aprendizagem
dos mecanismos de controle motor sdo essenciais para tratar esses pacientes; é adequada pois
a abordagem de treino funcional voltado a tarefa, também conhecida como abordagem do controle
motor ou de aprendizagem motora. Este estudo visou verificar a melhora da independéncia
funcional em atividades didrias e no equilibrio ap6s treinamento especifico de aquisicbes motoras
estaticas e dinamicas em uma paciente com AEC. Foram feitas duas coleta de dados: linha de
base e apds intervencdo de 16 semanas, aplicando o indice de Barthel (IB) e a avaliacao do
equilibrio de Berg. O tratamento consistiu em treino funcional direcionado a tarefa, atividades
de equilibrio estatico e dindmico, de transferéncia de posicoes, marcha, alcance e
movimentos finos. Houve ganho no controle motor nas atividades funcionais e consequente
transferéncia deste para as atividades diarias, demonstrado pelo aumento do 1B (35%) e do
equilibrio (37,8%). Conclui-se que houve ganho de funcdo e equilibrio, confirmando a
intervencao proposta como opc¢ao terapéutica no tratamento da AEC.
Descritores: Aquisicoes motoras; Ataxia espinocerebelar; Cerebelo; Equilibrio

ABSTRACT

Spinocerebellar ataxias (SCA) form a heterogeneous group of degenerative diseases of the
central nervous system, where cerebellar disorders reflect in gait ataxia, incoordination and
dysarthria. Gait ataxia may occasionally lead to limb incoordination, followed by pyramidal
signs and ophthalmoplegia. Knowledge of, and learning the mechanisms of motor control is
essential to these patients treatment; hence the functional training, task-oriented rehabilitation
approach. An SCA patient was submitted to a learning-based specific motor training in view
of improving balance and functional independence in daily activities. Data (Barthel index and
Berg's balance evaluation) were collected at base line and after the 16-week program,
consisting of task-oriented functional training in position transference, static and dynamic
balance, gait, reach and fine movements. Results showed increase in balance (37.8%) and in
the Barthel index (35%). Motor control gains were transferred to daily activities, thus showing
the proposed training is a valid therapeutic option in the treatment of SCA.

Key words: Cerebellum; Motor acquisitions/balance; Spinocerebellar ataxias
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INTRODUCAO

Estrutura localizada na base do cérebro, o cerebelo tem grande importancia no
sistema nervoso pelas funcdes e inter-relagdes que desempenhal. Recebe informagoes
da medula espinhal, que lhe fornece feedback sobre os movimentos, e do cortex
cerebral, que lhe fornece informagdes sobre o planejamento dos movimentos, além
de transferir resultados para o tronco cerebrall,2. Assim, o cerebelo desempenha
funcdes importantes no controle motor. Uma delas € ajustar as respostas motoras por
meio de uma comparacao do resultado pretendido com os sinais sensoriais; outra é
atualizar os comandos de movimentos, caso desviem do trajeto pretendido. Além
disso, o cerebelo modula a forgca e a amplitude dos movimentos e estd envolvido na
aprendizagem motora3.

Doengas e distirbios cerebelares produzem deficiéncias na velocidade,
amplitude e forca do movimento. Uma vez que o cerebelo controla o equilibrio e as
atividades musculares rapidas, tais como corrida, datilografia, tocar piano e até
mesmo falar, pelo seqlienciamento das atividades motoras, fazendo os ajustes
necessarios, atendendo aos sinais motores dirigidos pelo cortex motor e por outras
partes do cérebro, a perda dessa drea do encéfalo pode resultar em incoordenagao
dessas atividades motoras4.

Dentre as disfuncdes cerebelares, a ataxia espinocerebelar é uma patologia
hereditaria de alteracbes neurodegenerativas, caracterizada clinicamente por
progressiva oscilacdo postural associada com oftalmoplegia, disartria, disfagia e sinais
piramidais e extrapiramidais. Geneticamente, essa desordem pode ser dividida em
autossdmica recessiva, dominante e casos isolados>. Com os avancos recentes na
area, pode-se utilizar uma subclassificacio em trés grupos distintos, baseados no
principal mecanismo patogénico. O primeiro grupo é de doengas da poliglutamina
(como as AEC tipos 1, 2, 3, 7, 17), que resultam da agdo de proteinas (ataxinas) com
tratos — toéxicos— de poliglutamina. O segundo grupo é representado pelas
canalopatias (incluindo as AEC tipos 6 e episddicas tipo 1 e 2, por exemplo), que
resultam da disfungdo de canais de potdssio e calcio. O ultimo grupo é representado
pelos transtornos de expressao de genes (AEC tipos 8, 10 e 12), que resultam de
expansdes repetidas localizadas fora das regides de codificagdo, mas que podem
alterar a expressao génica. As AEC tipos 4, 5,9, 11, 13-16, 18,19, 21, 23, 24 e 25 sao
ainda consideradas de etiologia idiopatica>.

A AEC tipo 7 é claramente distinta das demais pela presenca concomitante de
distrofia macular pigmentar. Enevoldson et al.11 descreveram 54 membros afetados de
8 familias. A idade de inicio da doenca é extremamente variavel (6 meses-60 anos),
com progressdo mais rdpida nos casos de inicio mais precoce. Os sintomas de inicio
sdo ataxia (2/3 dos casos) e/ou perda visual. O grau de retinopatia é varidvel, muitas
vezes discreto, e geralmente inicia-se na drea macular. Observa-se o fenébmeno de
antecipacao em descendentes de pais afetados (transmissdao paterna). Além de um
inicio mais precoce, o curso da doencga é mais grave em descendentes paternos!1.

As disfungdes no cerebelo resultam em trés défices principais: hipotonia, ataxia
e tremor intencional. A ataxia é um défice na execucdo de movimentos coordenados
e caracteriza-se pela dismetria (erros na métrica do movimento), disdiadococinesia
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(incapacidade de manter um movimento regular de ritmo alternado) e dissinergia
(erros na regulagao do tempo de movimentos de articulagdes mdltiplas)2. A marcha
ataxica apresentada por esses individuos assemelha-se a marcha de alguém embriagado.
O balanco dos bragos tipicamente nao existe. O individuo pode nao andar em linha
reta sem cair. O comprimento dos passos € desigual, e os pés podem ficar préximos
ou distantes demais, ou podem levantar sem um ritmo ou altura regulares. O
comprometimento da marcha pode ser resultado de erros na velocidade e nivel
absoluto de forca de contracdo muscular e podem acompanhar a dismetria de
movimentos isolados12. Os musculos da fonacdo sao acometidos, nos casos
adiantados, com fala explosiva, mal modulada, terminando em disartria de grau tao
acentuado que a fala torna-se inteligivel13. Os movimentos voluntdrios dos olhos
também sdo afetados. Um distdrbio relativamente comum no movimento dos olhos é
o nistagmo provocado pelo ato de olhar13. Os reflexos dos membros inferiores estao
quase sempre ausentes; ja os reflexos dos membros superiores, nas fases iniciais, estao
presentes, porém podem desaparecer nas fases tardias13.

O conhecimento da fisiologia e da fisiopatologia do controle motor € essencial
para examinar e tratar esses pacientes. Esse conhecimento permite que o terapeuta
forme suposigoes iniciais em relagdo aos défices funcionais e provaveis comprometimentos
subjacentes. O plano de tratamento do controle motor varia de acordo com o
conjunto de comprometimentos e o grau em que o paciente desenvolveu estratégias
compensatérias. Os objetivos de uma abordagem orientada ao retreinamento do
controle postural e da mobilidade incluem prevenir comprometimentos, desenvolver
e adotar estratégias eficazes e especificas a tarefa, de forma que as tarefas funcionais
possam ser executadas em contextos ambientais mutaveis14.

Muitas técnicas terapéuticas sdo usadas para aprendizagem motora. Provavelmente,
a melhora do movimento coordenado pode ser alcangado com a repetigdo e a pratica
de um movimento funcional e especifico a tarefa. Uma vez que a exigéncia da
acuidade cria demandas crescentes para a coordenacdo, o terapeuta pode selecionar
tarefas funcionais com demandas crescentes de acuidade, durante o treinamento do
paciente2. Para isso, o tratamento desses pacientes consiste em: ganhar forca muscular, a
fim de modular o ténus; exercicios para melhorar a estabilidade do tronco; treinar o
paciente a realizar as transferéncias (de deitado para sentado, de sentado para em pé);
normalizar a velocidade do movimento; treino de marcha (utilizando pisos regulares e
irregulares, rampas, escadas); descarga e transferéncia de peso; em suma, fazer com
que o paciente obtenha a maior independéncia possivel12,14. Dessa forma, a utilizagao
de abordagem de treino funcional voltada a tarefa, também conhecida como abordagem
do controle motor. pode beneficiar pacientes com disfun¢des espinocerebelares.

Este estudo teve como objetivo verificar a melhora da independéncia funcional
em atividades diarias e no equilibrio ap6s treinamento especifico de aquisicdes
motoras estaticas e dindmicas em uma paciente com ataxia espinocerebelar.

METODOLOGIA

Este estudo foi realizado no Setor de Neurologia da Clinica-Escola de
Fisioterapia da Unifran (Universidade de Franca), sendo aprovado pelo Comité de
Ftica dessa instituicio. Foi utilizado o delineamento de sujeito Gnico como seu
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proprio controle com duas fases distintas de coleta de dados: linha de base (avaliagao
inicial) e ap6s intervencdo (avaliagdo final). A paciente foi submetida a 48 sessoes, a
razao de trés por semana, com duragdo de 50 minutos cada. Os dados de linha de
base foram obtidos na primeira sessdo, quando foi realizada a avaliacao fisioterapéutica
inicial. Foi aplicada a escala de avaliacao funcional e indice de Barthel (IB), a fim de
obter dados referentes a realizagdo das atividades de vida didria (AVD)15, em que
zero equivale a completa dependéncia em todas as atividades, e 100 equivale a
completa independéncia em todas as atividades. O IB mede o grau de assisténcia
exigido por um individuo em 10 itens de AVD envolvendo mobilidade e cuidados
pessoais!5. Cada item do desempenho é avaliado em uma escala ordinal, com um
nimero especifico de pontos assinalados para cada nivel ou classificagdao. Pesos
varidveis foram estabelecidos pelo grupo que desenvolveu o IB para cada item, com
base no julgamento clinico ou em outros critérios implicitos. Um individuo que se
utiliza de ajuda humana para comer, por exemplo, receberia 5 pontos; a
independéncia para comer receberia um escore de 10 pontos. Uma pontuagdo global
simples, oscilando entre 0 e 100, é obtida calculando-se a soma de todas as
pontuagdes de itens individualmente ponderados.

Aplicou-se também a escala de equilibrio de Bergl6, no qual se avaliam 14
tarefas em uma escala de 0 a 4, em um total maximo de 56 pontos: 4 pontos indicam
que o paciente realiza a tarefa de forma independente e de acordo com os critérios de
tempo e distancia, e 0 indica incapacidade de realizar a tarefa.

Foi proposto como tratamento o treino funcional direcionado a tarefa,
recorrendo a simulagdes das atividades realizadas no dia-a-dia, treino de equilibrio
estatico e dinamico, treinamento de transferéncia de posi¢oes, treino de marcha em
diversos ambientes (utilizando pisos regulares, irregulares, rampas, escadas,
obstaculos, zig-zag, circuitos), treinamento do alcance e movimentos finos.

Caso

Paciente E.R.C.Z., sexo feminino, 27 anos, tendo como diagndstico clinico
ataxia espinocerebelar tipo 7 (decorrente de mutacdo dindmica no cromossomo
3p12.p13), cujo produto génico é responsdvel pelo efeito téxico nos neurénios do
cerebelo, tronco cerebral e retina. A paciente apresentava ataxia da marcha,
diminuicao da acuidade visual, incoordenagao motora, défice de equilibrio estatico e
dindmico e disartria.

RESULTADOS

A evolucdo da paciente, ao longo de 48 sessdes, pode ser observada nos
Gréficos 1 e 2, que mostram dados sobre atividades diarias (IB) e equilibrio. O Indice
de Barthel, aplicado no inicio e no final do estudo, mostrou sensivel melhora nas
atividades de vida didria da paciente: no inicio do estudo, a paciente obteve 65
pontos e, no final do tratamento proposto, obteve 90 pontos (Gréafico 1). Nos valores
obtidos na escala de equilibrio de Berg pode-se observar uma evolugao maior, mesmo
porque o tratamento realizado focalizou principalmente a marcha: no inicio do
estudo a paciente obteve 23 pontos (dos 56 pontos da escala) e, no final do
tratamento, obteve 44 pontos (Grafico 2).

inserir gréficos 1 e 2
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Grafico 1 Atividades da vida didria: pontuacio obtida pela paciente no Indice de Barthel
antes e apo6s tratamento fisioterapéutico

Grafico 2 Equilibrio: pontuagdo obtida pela paciente na escala de equilibrio de Berg antes e
apos tratamento fisioterapéutico

DISCUSSAO

Os resultados obtidos neste estudo sao de grande relevancia clinica, uma vez
que boa parte da literatura estuda mecanismos de aprendizado motor envolvidos em
lesdes cerebelares. Levando em consideracao a dificuldade em promover estudos com
grupos de individuos com disfuncao cerebelar, devido as diferengas de faixa etdria,
local, evolugdo da lesdao e comprometimentos, o estudo de sujeito Gnico vem
acrescentar dados a essa drea.

As ataxias cerebelares hereditarias formam um grupo de doencas
neurodegenerativas que tém em comum o envolvimento do cerebelo e suas conexdes.
As dificuldades na classificacdo nosolégica e na correlacdo anatomo-clinica das
diversas formas de AECs devem-se a variabilidade fenotipica inter e intrafamiliar,
observada principalmente nas formas autossémicas dominantes, além da falta de
uniformidade e padronizacdo das observacdes clinicas e neuropatolégicas de casos
isolados e de familias afetadas10.

Alguns experimentos foram conduzidos para determinar o efeito das lesoes
cerebelares sobre a capacidade de reconsiderar as respostas posturais nas condigdes
mutdveis de tarefa. Nashner et al. 17 mostraram que criangas com AEC revelaram uma
capacidade significativamente reduzida de manter o equilibrio em condi¢des nas
quais as informacdes sensoriais sdo reduzidas. Isso sugere que o cerebelo pode estar
envolvido no processamento de informacdes associadas a organizagdo central e a
adaptagao das respostas posturais.

A aprendizagem motora pode ser definida como um conjunto de processos
internos, associados a prdtica ou experiéncia, que levam a mudangas permanentes na
capacidade de apresentar um comportamento de habilidade. O treinamento
direcionado a tarefa pode pois contribuir para a aquisicao de posturas e realizagao de
movimentos mais coordenados!2. Os pacientes sdo instruidos a praticar as tarefas que
lhes sdo dificeis e a praticd-las em ambientes diferentes. Diversas estratégias cognitivas,
perceptivas, biomecanicas e de aprendizagem motora sdao usadas para melhorar a
funcdo. Além dos movimentos funcionais, o terapeuta pode instruir o paciente a
praticar movimentos nao-funcionais, a fim de melhorar a coordenagao3. Exemplos
destes Ultimos sdao os movimentos alternados rapidos, movimentos reciprocos das
maos e dos pés e desenho de formatos e ndmeros, como o nimero 8, com um dos
membros2. Essa abordagem representa uma mudanca em relacdo ao enfoque nos
comprometimentos. Pacientes que apresentam dano neurolégico severo e
comprometimento cognitivo nao se beneficiam com essa abordagem.

Neste estudo, a abordagem de treino funcional voltado a tarefa incrementou o
controle motor, observado pelo ganho de equilibrio e independéncia funcional. A
paciente foi incentivada a ser um participante ativo do processo de aprendizagem,
usando o processamento de informacdes preceptivo-cognitivas para decidir sobre a
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melhor abordagem para o movimento. Assim, essa melhora foi obtida pela repeticao,
aprendizado motor e plasticidade neural, que esta presente nesses individuos.

Para verificar a evolucdo do equilibrio foi utilizada a escala de equilibrio de
Berg. Foi relatado que este teste apresenta boa objetividade de teste-reteste e
consegue discriminar maior propensdo a quedas!6. O declinio nas pontuagdes dessa
escala é associado a um risco elevado de queda, porém essa relacdao nao é linear. Na
amplitude de 56 a 54, cada ponto a menos na escala de Berg é associado a um
aumento de 3 a 4% no risco de quedas. No entanto, na amplitude de 54 a 46, uma
alteracdo de um ponto na escala é associada a um aumento de 6 a 8% no risco de
quedas. Abaixo de 36, o risco é préximo dos 100%18. Portanto, uma mudanga de
ponto na escala de Berg pode levar a previsdes muito diferentes de probabilidade de
quedas, dependendo de onde a pontuacdo de linha-base se encontra na escala2,16.
Neste caso, em que a pontuagdo da paciente passou de 23 para 44, houve sensivel
reducdo do risco de queda. A paciente apresentou melhora principalmente nos
movimentos realizados em pé e sem apoio. Isso mostrou a importancia do treino na
postura de bipedestacao e marcha em diferentes situagcoes e ambientes.

A evolugdo da paciente também pdde ser observada pela pontuagao no IB. O IB
tem sido amplamente utilizado na monitoracdo das alteragdes funcionais em
individuos que estejam recebendo reabilitacdo. Embora nao tenham sido completamente
avaliadas suas propriedades psicométricas, o Indice de Barthel tem atingido elevadas
correlagdes com outras medidas de incapacidade fisica2.

Granger et al.19,20 relataram que uma pontuacdo de 60 no IB foi fundamental
para determinar a conquista da independéncia assistida. Os pacientes com AVC que
obtiveram pontuagdo abaixo desse nivel apresentaram acentuada dependéncia,
enquanto as pontuacdes inferiores a 40 corresponderam a dependéncia grave. Esses
pacientes tipicamente tiveram estadas mais longas de reabilitagdo, apresentando
menor possibilidade de receber alta. No caso aqui estudado, o IB mostrou-se mais
sensivel as transferéncias e aos movimentos de subir e descer escadas, refletindo o
ganho de equilibrio e coordenagdo motora apresentado por essa paciente.

CONCLUSAO

Os resultados obtidos mostram que, apds o tratamento fisioterapéutico, houve
aprendizado motor para as atividades treinadas, tendo havido ganho de independéncia
funcional, resultando em maior equilibrio para realizar as atividades de vida didria.
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