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Treinamentofisico de paciente comasindrome de Hallervorden-
Spatz: um relato de caso

Physical training of a patient with Hallervorden-Spatz syndrome: a
case report
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RESUMO

Introdugédo: A Sindrome de Hallervorden-Spatz ¢ uma rara doenga neurodegenerativa, autossdmica recessiva, com alteragdes
caracteristicas do piramidalismo e extrapiramidalismo, além de distarbios emocionais, sendo o diagnostico caracterizado pela
presenca do sinal do olho do tigre, encontrado na ressonancia magnética. Objetivo: Descrever o efeito da intervengdo com
treinamento fisico na Sindrome de Hallervorden-Spatz por meio de um estudo de caso. O protocolo de exercicios fisicos teve
como objetivo reeducagdo da marcha, fortalecimento muscular de (membros superiores) MMSS e (membros inferiores) MMII,
melhora no equilibrio e expansdo pulmonar. Metodologia: Tratou-se de um estudo de caso desenvolvido no Nucleo de Atengdo
Meédica Integrada, de outubro a novembro de 2017, durante 60 minutos, total de 10 atendimentos. Resultados e discussio:
Paciente J.R.G.S., 28 anos, sexo masculino, diagnosticado com sindrome de Hallervorden-Spatz (SHS) ha 8 anos, e, ha 3 anos,
deu inicio ao treinamento fisico, com alongamento, crioestimulacdo, estimula¢do elétrica funcional, plataforma vibratoria,
disco de propriocepgao e barras paralelas, mostrando boa resposta ao tratamento, resultando na melhora da qualidade de vida.
Conclusio: A interveng@o proporcionou um resultado satisfatorio ao paciente, o qual apresentou melhora no equilibrio, na marcha,
na coordenagdo e no ganho na amplitude de movimento.

Palavras-chave: Doengas raras. Prevengao terciaria. Terapéutica. Equilibrio postural.

ABSTRACT

Introduction: Hallervorden-Spatz Syndrome is a rare neurodegenerative, autosomal recessive disease, with characteristic
alterations of pyramidalism and extrapyramidalism, in addition to emotional disturbances, the diagnosis being characterized by the
presence of the sign of the eye of the tiger, found on magnetic resonance imaging. Objective: To describe the effect of intervention
with physical training on Hallervorden-Spatz Syndrome through a case study. The physical exercise protocol aimed at re-education
of gait, muscle strengthening of upper limbs and lower limbs, improvement in lung balance and expansion. Methodology: This
was a case study developed at the Center for Integrated Medical Care, from October to November 2017, for 60 minutes, total of 10
visits. Results and discussion: Patient JRGS, 28 years old, male, diagnosed with Hallervorden-Spatz syndrome (SHS) 8 years ago,
and 3 years ago, started physical training, with stretching, cryostimulation, functional electrical stimulation, vibrating platform,
proprioception disc and parallel bars, showing good response to treatment, resulting in improved quality of life. Conclusion: The
intervention provided a satisfactory result to the patient, which showed improvement in balance, gait, coordination and gain in
range of motion.
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INTRODUGAO

A sindrome de Hallervorden-Spatz (SHS) é uma rara
doenca neurodegenerativa que se caracteriza por disfungdes
extrapiramidais e deméncia. Julius Hallervorden e Hugo
Spatz foram os primeiros a descrevé-la, em 1922, como
uma nova forma de degeneracdo familiar com caracteristicas
histologicas, nomeadas pela deposi¢io de ferro.!

Herdada por heranga genética autossOmica recessiva, com
15% dos pacientes esporadicos. Ocorre em todas as ragas,
com frequéncia similar em ambos os géneros. O inicio tipico
ocorre na infancia, e, com o curso progressivo da doencga, a
maioria dos acometidos tém resultado fatal em 2 a 10 anos. A
incidéncia ¢ de 1-3/1.000.000.2

O acumulo de ferro decorre da mutagdo da proteina pantotenato
quinase (PKAN), mais comum no tipo 2 (PANK2),’ no
cromossomo 20p13-p12.3.*

Nao se sabe ao certo a etiologia dessa afec¢@o. Sugere-se a
peroxidacdo anormal e deficiéncia da cisteina dioxigenase,
resultando no actimulo de ferro no cérebro, especificamente
nos globulos palidos e substancia negra mesencefalica. No
entanto, o papel exato desse metal na etiologia da doenga
permanece desconhecida. A confirmagao pode ser dada pelo
estudo histopatologico ou pela ressonancia magnética (RM),
que apresenta o sinal do olho do tigre.’

As alteracdes sdo progressivas nos sistemas piramidais
(espasticidade) e extrapiramidais (distonia, disartria, rigidez,
e movimentos coreoatetosicos), com achados psiquidtricos
associados (distirbio cognitivo, da fala e agressividade).’

O tratamento farmacoldgico que responde melhor para o
tremor sdo os agentes dopaminérgicos. Ja anticolinérgicos
ajudam na rigidez e tremor e sdo usados para os movimentos
coreoatetdsicos. Sintomas como sialorréia e disartria s@o
problematicos, utilizando-se brometo de metilscopolamina.
Agentes utilizados para aliviar rigidez e espasticidade
podem ser eficazes contra a disartria. A gastrostomia esta
indicada quando a nutri¢do por via oral ndo ¢ possivel.
Injecdes de toxina botulinica podem melhorar a distonia
muscular.®

Um estudo propds protocolo individualizado de tratamento
baseado em treinamento de equilibrio, de coordenagao, de
corre¢do postural, de relaxamento da musculatura hipertonica
e de expansibilidade pulmonar.”

MATERIAL E METODOS

Tratou-se de um estudo de caso de um paciente com
diagnostico clinico de sindrome de Hallervorden-Spatz
(SHS), no Nucleo de Atendimento Médico Integrado
(NAMI), em Fortaleza, durante dois meses, duas vezes por
semana, durante uma hora, totalizando 10 atendimentos.
O presente relato de caso foi aprovado no Comité de Etica
da Universidade de Fortaleza, sob o parecer de niimero
2.300.177.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Paciente J.R.G.S., 28 anos, género masculino, diagnosticado
com sindrome de Hallervorden-Spatz (SHS). Apresenta
consanguinidade positiva, porém, sem relatos da doenca
na familia. Nao foram evidenciados surtos psicoticos e
agressividade durante os atendimentos. Fazuso de Risperidona.®

Genitora relata que o paciente tinha uma vida normal até os
21 anos, quando comegou a cair para trds e apresentar pé
equino. Foi, entdo, encaminhado ao neurologista, que solicitou
ressonancia magnética, comprovando o sinal do olho de tigre,
caracteristico da doenga. Em seguida, foi internado por um més
no hospital Sarah Kubitschek para acompanhamento, tendo
sido encaminhado para tratamento fisioterapico posteriormente.

Durante a avaliagdo, observou-se dificuldade de deambular,
presenca de Orteses em ambas as pernas, movimentos
involuntarios e disartria. A palpagdo, apresentou rigidez
muscular em membros superiores (MMSS) e inferiores
(MMII), encurtamento de isquiotibiais e contraturas em flexores
plantares (gastrocnémios e soleo) e dorso-flexores (tibial
anterior), com grau de for¢a normal nos demais musculos.

A mobilizagdo mostrou posteriorizagdo corporal a
deambulagdo, pé equino (uso de Orteses), movimentos
coreoatetésicos, dificuldade de pegar objetos. Apresentou
ainda clonus e sinal de Babinski presente, sinal de cano de
chumbo, altera¢do no equilibrio dinamico, hipertonia espastica
e hiperreflexia patelar.

A perimetria® de membro superior teve como base a interlinha
do cotovelo, com duas marcagdes, de 10 e 20 centimetros (cm)
acima e abaixo (Tabela 1). Ja no membro inferior a base foi a
regido da fossa poplitea, com trés marcacdes, de 10, 20 e 30
cm, acima e abaixo (Tabela 2).

A goniometria’ foi realizada na articulagdo do tornozelo, a
mais afetada. As demais articulagdes apresentavam amplitudes
de movimento normais (Tabela 3).

O protocolo de exercicios fisicos teve como objetivo
reeducacdo da marcha, fortalecimento muscular de MMSS e
MMII, melhora no equilibrio e expansdo pulmonar, no intuito
de proporcionar melhora do quadro clinico do paciente.

Tabela 1. Perimetria de membros superiores.

Marcagdes da perimetria Membro superior Membro superior

de MMSS direito esquerdo
20cm acima 27cm 26cm
10cm acima 25cm 24cm
10cm abaixo 23,5cm 22,5cm
20cm abaixo 17cm 15cm

MMSS: membros superiores.

Rev Med UFC. 2021;61(1):1-4.



3 Treinamento fisico em doenca rara

Tabela 2. Perimetria de membros inferiores.

Marcagoes da Membro inferior ~ Membro inferior

perimetria de MMII direito esquerdo
30cm acima 47,5cm 46cm
20cm acima 41,5cm 40cm
10cm acima 34,5cm 33,5cm
10cm abaixo 29,5cm 3lcm
20cm abaixo 27cm 25cm
30cm abaixo 2lcm 20cm

MMII: membros inferiores.

Tabela 3. Goniometria de tornozelo.

P¢ direito P¢ esquerdo
Dorso-flexao 05° 00°
Flexao plantar 15° 20°

Os atendimentos comegaram com alongamento de MMII e
mobilizagdo articular de tornozelo e joelho, seguindo-se com
crioestimulacdo na planta do pé para ganho de dorso-flexdo,
no comec¢o do movimento o paciente fazia ativamente e sendo
0 movimento complementado passivamente.

Utilizou-se Estimulagdo Elétrica Funcional (FES)'" em
flexores plantares e dorso-flexores para ganho de forga
muscular, inicialmente, revertendo-se essa aplicacdo
apenas para dorso-flexores devido a melhor resposta do
paciente.

A partir da terceira semana, acrescentou-se treino
muscular em plataforma vibratoria, estando o paciente em
bipedestagdo, associando-se exercicios de cadeia cinética
fechada, com 5 séries de 12 repeti¢des para flexdo plantar
e dorso-flexdao. No intervalo das séries a plataforma nao
era desligada, no total o paciente permanecia 5 minutos.
A Facilitagdo Neuromuscular Proprioceptiva (FNP) visou
a melhora da resposta neuromuscular, sendo realizada em
MMII, nos padrdes extensor e flexor, nas diagonais funcional
e primitiva.

O treinamento de equilibrio deu-se no disco de propriocepgao.
Ja o treino de marcha ocorreu nas barras paralelas, com a
marcha de Tundem, estando o paciente com olhos abertos e
depois fechados, para maior integracao sensorial.

Os resultados obtidos foram satisfatorios, com melhora
na deambulacdo e no equilibrio, ganho de amplitude de
movimento em flexao plantar de ambos os tornozelos, alivio
na contratura de musculos posteriores da coxa, diminui¢do dos
espasmos, controle mais amplo nos movimentos e capacitagdo
para as atividades diarias.

A crioestimulagdo pode promover redugdo da atividade
elétrica muscular e consequente melhora no desempenho

funcional,' aperfeigoando, portanto, a percepgao e arealizagdo
do movimento, como observado no ganho de dorso-flexdo do
referido paciente.

A literatura relata que, apos realizagdo de exercicios de alta
intensidade na plataforma vibratdria, constata-se melhora
na fun¢do motora, na capacidade fisica, no equilibrio e
na percepgdo de fadiga,'? corroborando, assim, a presente
pesquisa, na qual o paciente obteve fortalecimento
motor, mediante elevacdo da amplitude de forga com tal
treinamento.

A estimulagao elétrica funcional (FES) utiliza corrente elétrica
de baixa frequéncia para provocar contragdo de musculos
paralisados ou enfraquecidos decorrentes de lesdo do
neur6nio motor superior.'* Tal aparato foi aqui empregado por
possibilitar a contragdo muscular funcional, por estimula¢do
elétrica, despolarizando o nervo motor e produzindo resposta
sincronica em todas as unidades do musculo, permitindo
movimentos uteis a locomogao.

A FNP promove reaquisi¢do de habilidades de movimentos
perdidos ou com hipofuncdo, levando em consideracao
o processo de neuroplasticidade, proporcionando maior
autonomia e independéncia em pacientes com traumas
neurologicos,' técnica utilizada nesse relato como terapia de
suporte, com o fito de aprimorar informagdes somatossensoriais
para a melhora do equilibrio corporal.

O treinamento do equilibrio pode induzir neuroplasticidade
estrutural, por intermédio do desafio aos sistemas de
percepcao vestibular e sensdrio-motor, comprovada pelo
aumento da espessura cortical em regides especificas de
associacdo visual e equilibrio.”” Nesse sentido, propde-se
que o exercicio com disco de propriocepgao, realizado nesse
estudo, induza uma melhora do desempenho do equilibrio e
da deambulagdo, como observado no paciente em questdo,
promovendo, portanto, uma maior estabilidade do centro de
gravidade deste.

CONCLUSAO

Apesar de rara, estudos cientificos sobre a sindrome de
Hallervorden-Spatz direcionam para o importante papel dos
exercicios fisicos no ganho motor desses pacientes. O relato
de caso em questdo usou como terapéutica exercicios fisicos
para melhora de deambulagdo, coordenacdo, equilibrio e
atividades diarias, com resultados satisfatorios. Evidencia-se,
ainda, a relevancia de mais estudos na literatura que elucidem
protocolos de exercicios como forma de treinamento fisico
e melhora do quadro clinico do paciente com sindrome de
Hallervorden-Spatz.
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