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SILVA, E. M. ATUA(;AO FISIOTERAPEUTICA NA CRIANCA COM
LEUCINOSE: UM RELATO DE CASO. Monografia de Conclusédo de Curso. Centro
Universitario Doutor Ledo Sampaio. 62 p. Juazeiro do Norte-CE. Dez. 2018

RESUMO

Introducdo: A Leucinose, também denominada doengca da urina em xarope de bordo,
caracteriza-se como uma doenca congénita, de carater metabolico que decorre de uma alteragdo
genética que provoca um déficit enzimatico na degradacdo dos aminoécidos de cadeia
ramificada como a leucina, a isoleucina e a valina, caracterizada por um acumulo tecidual
destes aminoacidos e seus respectivos cetoacidos, propiciando uma involu¢do no
desenvolvimento neuropsicomotor e alterando o tdnus da crianca acometida pela patologia.
Objetivo: relatar o caso de um paciente portador de Leucinose e descrever os efeitos da aplicacdo
de recursos fisioterapéuticos realizados na Clinica Escola do Centro Universitario Doutor Ledo
Sampaio. Método: Trata-se de um estudo do tipo Relato de Caso, retrospectivo, descritivo. As
informacdes acerca da crianca foram obtidas por meio de reviséo dos prontuarios de atendimento
em Fisioterapia pediatrica motora e respiratdria, entrevista com a mae do paciente, registro
fotogréafico, condutas fisioterapéuticas aos quais o paciente foi submetido e revisao da literatura.
Resultados: Apos avaliagéo cinesiologica funcional realizada no setor de Fisioterapia pediatrica
motora e respiratdria, foram propostas as seguintes condutas: Cinesioterapia; Bobath; Kabat;
Metddo Padovan; Estimulagdo de Padrdes Motores Normais; Estimulos Tateis; Estimulos Visuais
e Auditivos; Exercicio de Ponte Passiva; Exercicios Abdominais; Exercicios para Controle
Cervical/Tronco; Técnicas para desobstrucao bronquica, Reexpansao Pulmonar e Fortalecimento
da musculatura respiratoria. Tais condutas corroboraram para o desenvolvimento
neuropsicomotor do paciente e preveniram o aparecimento de outras complicagbes motoras e
respiratorias. Consideracdes finais: As caracteristicas clinicas do caso estudado estiveram de
acordo com as informagdes contidas na literatura. O tratamento fundamenta-se no conhecimento
cientifico existente da doenca e nas técnicas fisioterapéuticas atuais mais eficazes utilizadas para
intervir nas sequelas que essa patologia provoca no paciente pediatrico. Dessa forma, o
profissional fisioterapeuta pode auxiliar no tratamento do paciente com leucinose atuando nas
sequelas motoras e respiratorias, estimulando o seu desenvolvimento e impedindo a insercdo de
complicac@es ortopédicas e pulmonares.

Palavras-chave: Fisioterapia, Doenga da Urina em Xarope de Bordo, Leucinose, Erro Inato do
Metabolismo.



SILVA, E. M. PHYSIOTHERAPEUTICAL ACTIVITY IN CHILDREN WITH
LEUCINOSIS: A CASE REPORT. Monografia de Conclusdo de Curso. Centro
Universitario Doutor Ledo Sampaio. 62 p. Juazeiro do Norte-CE. Dez. 2018

ABSTRACT

Introduction: Leucinose, also known as maple syrup urine disease, is a congenital, metabolic
disease that results from a genetic alteration that causes an enzymatic deficit in the degradation
of branched-chain amino acids such as leucine, isoleucine and valine, characterized by a tissue
accumulation of these amino acids and their respective ketoacids, providing an involution in
neuropsychomotor development and altering the tone of the child affected by the pathology.
Objective: to report the case of a patient with Leucinosis and to describe the effects of the
application of physical therapy resources performed at the School Clinic of the Doutor Leédo
Sampaio University Center. Method: This is a retrospective, descriptive Case Report. The
information about the child was obtained by means of a review of the medical records of pediatric
motor and respiratory physiotherapy, interview with the patient's mother, photographic record,
physiotherapeutic procedures to which the patient was submitted and literature review. Results:
After functional kinesiological evaluation performed in the field of pediatric motor and
respiratory physiotherapy, the following conducts were proposed: Kinesiotherapy; Bobath;
Kabat; Padovan Method; Normal Motor Pattern Stimulation; Tactile Stimuli; Visual and Hearing
Stimuli; Passive Bridge Exercise; Abdominal exercises; Exercises for Cervical Control / Trunk;
Techniques for bronchial clearance, Pulmonary Reexpansion and Strengthening of the respiratory
muscles. These conducts corroborated the neuropsychomotor development of the patient and
prevented the appearance of other motor and respiratory complications. Final considerations:
The clinical characteristics of the case studied were in agreement with the information contained
in the literature. The treatment is based on existing scientific knowledge of the disease and the
most effective current physiotherapeutic techniques used to intervene in the sequelae that this
pathology causes in the pediatric patient. Thus, the professional physiotherapist can assist in the
treatment of patients with leucosis, acting on motor and respiratory sequelae, stimulating their
development and preventing the insertion of orthopedic and pulmonary complications.

Key words: Physiotherapy, Urinary Tract Syrup Disease, Leucinosis, Innate Metabolism Error.
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1. INTRODUCAO

A Leucinose ou Doenca do Xarope do Bordo (DXB) é uma doenca hereditaria do
metabolismo dos aminoacidos de cadeia ramificada resultante de um déficit ao nivel do
complexo enzimatico de descarboxilacdo da leucina, isoleucina e valina. Trata-se de uma
doenca de transmissdo autossdmica recessiva, sendo ja descritas mais de 150 mutaces.
Hé varias formas de apresentacdo da doenca, sendo que, na maioria dos doentes ela se
manifesta na forma classica (MENKES, 1959)

Existem cinco formas clinicas da DXB: a classica, a intermediaria intermitente, a
tiamina-responsivo e a diidrolipoil desidrogenase (E3) — deficiente (CHUANG et al,
2001).

A forma classica da doenca é considerada a mais grave e corresponde a 80% dos
casos. Nessa forma, os sintomas surgem entre 4 a 7 dias de vida, onde ha frequentes
alteragBes respiratorias, encefalopatia, odor caracteristico, convulsGes e coma
(SAUDUBRAY E CHARPENTIER, 2001).

Os sintomas da DXB podem ser notados desde a primeira semana de vida. Em sua
grande maioria, 0s recém-nascidos apresentam baixo peso, apnéia, cetoacidose, crises
convulsivas, coma e retardo psicomotor. Além do mais, os pacientes desenvolvem um
quadro de lesdo cerebral, apresentando edema no Sistema Nervoso Central, atrofia
cerebral e retardo mental (ZIELK et al 1997).

A Leucinose é grave o bastante para provocar um desfecho fatal em um ndmero
significativo de pacientes, se ndo diagnosticada e tratada previamente. Os sintomas sdo
variaveis, pois dependem da severidade da doenca, de acordo com cada fendtipo clinico
(CHUANG et al, 2001)

De acordo com Andrade e cols (2010), o diagnéstico precoce da doenca é
imprescindivel na prevencdo do quadro severo de alteracdes neuroldgicas que se instalam.
Pode ser laboratorial no recém-nascido e efetua-se atravées da elevacdo dos aminoacidos
no sangue, plasma e urina. Pode ser realizado ainda no pré-natal através da amniocentese.

Ap0s diagnostico, o respectivo tratamento deve comecar o mais rapido possivel
no intuito de evitar maiores déficits no desenvolvimento da crianga portadora e outras
complicacdes ortopédicas, pulmonares ou dérmicas. O tratamento atual é realizado por
meio do controle dos niveis teciduais de amino&cidos e seus catabdlitos. A fisioterapia
complementa o tratamento que deve ser multiprofissional, através de técnicas que

estimulem o desenvolvimento neuropsicomotor da crianga (MARCUCCI, 2004).
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O presente estudo justifica-se pelo interesse da pesquisadora no tema em questéo
e suas peculiaridades. Sabe-se que essa é uma patologia rara e pouco estudada no ambito
fisioterapéutico, e isso despertou o desejo da mesma em relatar o caso do paciente
pediatrico, notificado e cadastrado no estado do Ceara, afim de fomentar em outros
profissionais da area a curiosidade sobre determinada patologia e sobre a importante
contribuicdo do fisioterapeuta no tratamento de portadores da mesma. O profissional
fisioterapeuta pode auxiliar no tratamento do paciente com leucinose atuando nas
sequelas motoras e respiratorias, estimulando o seu desenvolvimento e impedindo a
insercdo de complicagdes ortopédicas e pulmonares.

Este estudo tem como objetivo relatar o caso de um paciente portador de
Leucinose e descrever os efeitos do tratamento fisioterapéutico realizado na Clinica
Escola do Centro Universitario Doutor Ledo Sampaio. Visto que ha uma escassez de
trabalhos que abordem sobre a intervencdo fisioterapéutica nesta patologia, surgiu o
anseio de explanar sobre o tema pouco estudado, todavia, com grande relevancia
cientifica, afim de proporcionar aos pacientes uma maior qualidade de vida e prevenir
eventuais alteracdes de origem osteomioarticular ou pulmonar que possam surgir com o

decorrer da doenca e esclarecer aos profissionais de fisioterapia sobre essa tematica.
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2. OBJETIVOS

2.1. OBJETIVO GERAL

Relatar o caso de um paciente portador de Leucinose e descrever os efeitos da
aplicacdo de recursos fisioterapéuticos realizados na Clinica Escola do Centro

Universitario Doutor Ledo Sampaio.

2.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Analisar as respostas neuroevolutivas do DNPM durante o tratamento fisioterapéutico
neuroestimulativo no portador de Leucinose;
e Descrever as etapas evolutivas pds tratamento fisioterapéutico, em tempo

determinado, de uma crianca portadora de Leucinose.
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3. REFERENCIAL TEORICO
3.1 Definigéo

A Leucinose ou doenca da urina de xarope de bordo (DXB), também conhecida
em inglés por Maple Syrup Urine Disease (MSUD), é uma doenca incomum, do tipo
autossdmica recessiva, que quando ndo tratada, resulta em graves sequelas neuroldgicas.
E uma patologia, de carater metabolico hereditario (DMH), provocada pelo déficit na
atividade do complexo desidrogenase dos cetoacidos de cadeia ramificada (AACR),
levando ao conglomerada dos a-cetoacidos (A-a-CCR), ou seja, dos &cidos a-
cetoisocaproico, a-cetoisovalérico, a-ceto-b-metilvalérico, tal como de seus aminoécidos
predecessores, leucina, valina e isoleucina (CHUANG e SHIH, 2001; BAULNY e
SAUDUBRAY, 2002; ROCHA et al, 2007; NOBUKUNI et al, 1992).

3.2 Etiologia e déficit enzimatico

Constantemente as proteinas do organismo se renovam, e por meio do seu
catabolismo originam-se aminoacidos que serdo reutilizados na sintese de novas proteinas
(CHUANG e SHIH, 2001).

Aminoacidos sdo compostos organicos envolvidos na estruturacdo de proteinas,
quando ligados covalentemente em cadeia, e também no desenvolvimento de &cidos
graxos, ao serem metabolizados. Os aminoacidos sdo constituidos por um grupo
carboxila, um grupo amina e um radical variavel que difere em cada um deles (VOET et
al, 2000).

A leucina, isoleucina e valina sdo classificadas como aminoécidos de cadeia
ramificada essenciais, uma vez que o organismo ndo é capaz de sintetizar, sendo forcado
a adquiri-los por meio do processo alimentar (CHUANG e SHIH, 2001). Esses trés
aminoacidos sdo catabolizados nos tecidos extra-hepaticos tais como o tecido muscular,
adiposo, renal e cerebral, servindo de combustiveis ao serem oxidados (LEHNINGER et
al, 1995).

Os AACR, adquiridos mediante a ingestdo de proteinas, contribuem com mais de
60% na concentragdo de aminoacidos totais no plasma (RODRIGUES, 2002).

Existem diferencas entre as concentraces plasmaticas de aminoacidos em jejum

e depois de uma refeicdo. Geralmente, as concentracfes de AACR sdo maiores apds o
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jejum do que no periodo pds-prandial (sem levar em conta o processo de oxidacao desses
aminoacidos, somente o percurso natural do catabolismo proteico). Todavia, nos
pacientes acometidos com leucinose as alteracbes dos AACR plasmaticos ndo sdo as
mesmas que nos individuos normais, pois, nessa doenca existe uma formacdo de AACR
resultantes do catabolismo proteico que, por causa dos defeitos metabolicos, ndo sdo

oxidados e aumentam de forma progressiva (SCHWANN et al, 1998).

Em individuos normais as concentragdes de AACR no plasma estdo reduzidas
durante o jejum, pois a oxidacdo de aminoacidos € maior que a entrada de proteinas no
plasma. Nestes individuos a leucina é retirada do plasma para ser empregada na sintese
proteica ou para ser oxidada. Em pacientes com leucinose cléssica a oxidagdo é
irrelevante e a excrecdo urinaria de leucina é diminuta (CHUANG e SHIH, 2001;
SCHWANN et al, 1998).

Dessa forma, nota-se que a taxa plasmatica de leucina € reflexo do equilibrio entre

a ingestao proteica alimentar, sintese e catabolismo proteico (SCHWANN et al, 1998).

A administracdo individual de AACR em pacientes com leucinose mostrou que a
leucina aumentada estava associada ao surgimento de sintomas neurologicos, a0 mesmo
tempo que o aumento de isoleucina apenas exacerbava o odor caracteristico a acucar
queimado da urina. Este odor “adocicado” advém do composto 4,5-dimetil-3-hidroxi-
2[5H]-furanona, também designado por sotolona (RODRIGUES, 2002; WALTER,
2001). Normalmente, a valina ndo tem qualquer efeito clinico evidente (CHUANG e
SHIH, 2001).

Na leucinose ha uma deficiéncia enzimatica no complexo da desidrogenase para
cadeia ramificada, impossibilitando sua transformagdo em compostos energéticos. Dessa
forma, ocorre 0 acimulo de oc-cetoacidos de cadeia ramificada, que sdo agentes toXicos
quando em alta concentragéo, e sua excrecao pela urina ou suor levam a um odor parecido
com o xarope de bordo ou aglcar queimado, caracteristico desta doenca (LEHNINGER
et al, 1995).

Nota-se que os efeitos lesivos manisfestam-se principalmente no tecido dérmico,

no sistema nervoso, no sistema imune e sanguineo (MARCUCCI, 2004).
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3.3 Incidéncia

As DMH constituem cerca de 10% de todas as doencgas genéticas (ARAUJO,
2004; SOUZA, 2002). A Incidéncia isolada de cada uma dessas doencas é minima, tendo
em vista que trata-se de doencas que, em geral, tém heranca autossémica recessiva.
Entretanto, se forem contabilizados os dados dos cerca de 500 distdrbios conhecidos, a
frequéncia torna-se mais relevante, atingindo um em cada 5.000 nascidos vivos (SOUZA,
2002; MARTINS, 2003).

No tocante a DXB, as taxas mundiais encontradas sdo bastante distintas. De
acordo com Andrade (2008) e Gibson e cols (1996) a incidéncia dessa doenca é de 1 em
200.000 nascidos vivos. Esta incidéncia ocorre também paises desenvolvidos (CASELLA
et al, 2007).

De acordo com Souza (2002), no Brasil a incidéncia é maior, sendo de 1 em

43.000 recém-nascidos vivos.

Vale salientar que a prevaléncia é superior em comunidades onde a
consanguinidade ¢ frequente (WENDEL e BAULNY, 2006).

3.4 Diagnostico

O diagndstico da Leucinose é basicamente laboratorial e € realizado por meio do
aumento dos AACR e A-a-CCR no sangue, plasma ou urina e mediante a detecc¢do sérica
de aloisoleucina que, quando presente no plasma, € vista como sinal caracteristico da
doenca. Em contrapartida ao aumento plasméatico dos AACR, nota-se uma reducéo de
outros aminoacidos neutros, tal como o triptofano, a tirosina, a metionina e a fenilalanina
(SCHADEWALDT et al, 1999; RODRIGUES, 2002).

Jé& o diagndstico neonatal, pode ser feito por meio da determinacdo da deficiéncia
na descarboxilacdo da leucina, isoleucina e valina nos leucdécitos e cultivos de linfoblastos
ou fibroblastos dos pacientes com Leucinose (RODRIGUES, 2002).

O diagnostico da DXB também pode ser realizado durante o pré-natal através da
amniocentese (com células do liquido amniotico) no periodo de 142 e 182 semanas
gestacionais ou por meio de uma analise direta do tecido de vilosidades coribnicas e
cultura de células das mesmas (CHUANG e SHIH, 2001).
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3.4.1 Diagnostico Diferencial

Meningite e Sepse sdo provaveis diagnosticos que podem ser confundidos com a
Leucinose. Realiza-se 0 exame de cromatografia sanguinea de aminoacidos, que
manifestando aumento dos niveis de leucina e menor propor¢do de valina e isoleucina,
confirma-se a suspeita da DBX (VALADARES et al, 2010).

E importante ressaltar que um diagndstico precoce é essencial na prevencio da
degradacéo neuroldgica que se instala na falta de implementacao da nutricao terapéutica
apropriada (SCHADEWALDT et al,1999; WAJNER et al, 2000; ROUVRAY et al,
2011).

3.5 Prognostico

As variadas formas de manifestacdo da Leucinose condicionam estados de
gravidade diferenciados. A maioria dos pacientes acometidos pela forma classica dessa
doenca, se ndo tratados, podem chegar a ébito nos primeiros trés meses de vida, como
consequéncia das crises metabolicas e da degradacdo neuroldgica, com todas as suas
implicacdes. Tais crises podem ser precipitadas por infeccdes ou outros eventos que
tenham relacdo com o catabolismo, por exemplo, vacinaces e cirurgias (ANDRADE et
al, 2012).

E rapida a progresséo da doenca, proporcionando aumento da letargia, convulses
e respiracdo irregular. Coma e Obito, podem ser resultado de uma grave cetoacidose. Os
pacientes que ndo forem tratados precocemente, estdo sujeitos a progredir com retardo
mental grave, espasticidade e cegueira (CHUANG e SHIH, 2001; ROCHA et al, 2007,
FUNCHAL, 2005).

3.6 Sinais e Sintomas

Geralmente, a crianca nasce sem intercorréncias no parto e desenvolve-se
normalmente até os primeiros sinais resultantes do acimulo de cetoacidos que se
modificam de acordo com cada tipo da doenca (CHAKRAPANI et al, 2001).

Dentre 0os aminoécidos que sofrem aumento, destaca-se a elevacdo das
concentragfes plasmaticas de leucina. As crises metabdlicas ocorrem no periodo de
quatro a sete dias ap6s o nascimento da crianca, manifestando-se com letargia, alteracdes
no ténus, solucos, dificuldades para succéo, além de sinais mais caracteristicos, como a

urina com odor de agUcar queimado e a intoxicacgdo neurologica (ANDRADE et al, 2012).
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3.7 Classificacdo da Leucinose (DXB)

Em virtude da grande variedade dos genes responsaveis pela codificacdo da DXB
estarem situados em diferentes cromossomos, a doenca também se manifesta sob
diferentes formas, denominadas: forma classica, forma intermediaria, forma intermitente,
forma tiamina-responsivel e forma di-hidrolipoli desidrogenase (E3) -deficiente. Dessas,
a forma classica é a mais prevalente e que propicia mais riscos ao paciente, por ser a que
apresenta maior déficit na atividade do complexo desidrogenase dos a-cetoacidos de
cadeia ramificada. O acimulo de leucina resultante dessa deficiéncia no complexo causa
graves neuropatias (NELLIS et al, 2003).

A Leucinose de forma classica apresenta sinais e sintomas tais como: a letargia,
recusa alimentar, perda de peso, grave cetoacidose, cheiro caracteristico de acUcar
queimado na urina e sinais neuroldgicos de intoxicacdo. Nesta forma de leucinose a
crianca nasce sem sinais da doenca e passa a manifesta-los no periodo de quatro a sete
dias apds o nascimento (WENDEL e BAULNY, 2006).

Os sinais surgem logo ap0ds ao nascimento com a ingestao do leite materno. Apds
uma semana, a succdo e degluticdo sdo deficitarias, ocorrem refluxos, vémitos e torpor.
O neonato pode apresentar uma respiracao irregular e perda de reflexo de Moro entre
outros. A presenca de alteragdes no ténus e convulsdes é frequente. Se ndo for tratada,
evoluird ao coma e posteriormente ao Obito. Esta caracteristica d& a doenca um caréter
mais fulminante e maligno do que a fenilcetondria, patologia mais comum e conhecida
dentre os erros inatos do metabolismo (MARCONDES, 1992; SHILS et al, 1999).

A Leucinose Intermediaria é a forma mais moderada e evolui com 0s mesmos
sintomas da leucinose classica, porém de forma mais demorada. Os pacientes apresentam
de 2 a 8% da atividade enzimética normal (BEHRMAN et al, 2000).

Essa forma tem um inicio mais tardio, e geralmente o diagndstico é realizado entre
cinco meses e sete anos de idade, mediante a percepc¢do de sinais neurolégicos como
convulsdo, além do atraso no desenvolvimento neuropsicomotor e cetoacidose
(CHUANG e SHIH, 2001).

Na forma intermitente os sintomas sdo semelhantes aos manifestados na forma
classica e intermediaria, porém, apresenta periodos intermitentes de remissao e ativacao,
que em geral ocorrem apos infeccBes ou cirurgias. A atividade enzimética varia entre 8 a
16%, além do mais, o paciente pode manter uma dieta normal nos periodos de remissao

(BEHRMAN et al,2000). Esta forma geralmente e diagnosticada entre cinco meses e dois
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anos de idade, apés situacbes de estresse que podem propiciar descompensacoes
metabdlicas (CHUANG e SHIH, 2001).

A Leucinose na forma tiamina-responsivel e di-hidrolipoli deseidrogenase (E3)-
deficiente se assemelham a forma intermediaria, contudo a segunda é a mais rara e
acompanhada de acidose latica grave (CHUANG e SHIH, 2001).

3.8 Comprometimento Metabolico e Neuroldgico

Geralmente a acidose metabdlica estid presente por causa do acimulo de
cetoacidos na circulacdo sanguinea que gera aumento compensatdrio da frequéncia
respiratoria para expelir mais o C02. A hipoglicemia esta presente em 50% dos casos
e seu mecanismo ¢ certamente multifatorial, sendo o aumento da secrecéo de insulina
e o defeito na gliconeogénese 0s mais relevantes. A sintese proteica é alterada pela
deficiéncia no transporte de aminoacidos e pela reducdo da transcri¢cdo genética de
proteinas (VOLPE, 2001).

Os sinais neuroldgicos também sdo resultantes do acimulo de cc-cetoécidos,
até mesmo no liquido cefalorraquidiano, e de seus efeitos sobre as cadeias
enzimaticas. Estudos por microscopia mostram que ha ocorréncia de astrocitose e
mielinizacdo deficiente em pacientes cronicos com leucinose. As falhas citoldgicas
na mielina estabelecem uma superficie esponjosa, no entanto estas falhas ocorrem
apenas sobre 0s trajetos mielinicos constituidos depois do nascimento, uma vez que
a filtracdo transplacentaria retira os aminoacidos e cetodcidos do sangue fetal
(STANBURY, 1978).

A mielinizacdo deficitaria sucede devido a inibicdo competitiva que o0s
cetoacidos exercem sobre a descarboxilacdo do acido L-glutdmico que é importante
na formacdo da mielina, e além disso também serve como substrato para a
constituicdo do A&cido ct-aminobutirico (GABA), provocando uma reducdo da
quantidade deste neurotransmissor (VOLPE, 2001).

O GABA ¢é um neurotransmissor inibitorio do SNC, e seu déficit pode
ocasionar hipertonia e crises convulsivas. Em geral, pode-se encontrar nas criangas
com leucinose uma interferéncia na maturagdo normal do SNC, dessa forma, a
citoarquitetura cortical apresenta um reduzido nimero de camadas celulares e o atraso
na migracdo de neuroblastos propicia formacdes neurais Heterotopicas (ROWLAND,
1986).
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Estudos indicam que leucina, isoleucina e seus derivados inibem a reentrada
de glutamato em 60% nos neur6nios pré-sinépticos. Este evento acontece certamente
devido a competicdo pelos sitios de ligacdo, desse modo o nivel sindptico de
glutamato eleva-se acarretando uma excitotoxicidade neural (TAVARES et al, 2000).

Esta toxicidade € gerada porque o glutamato € um neurotransmissor
excitatorio, cujo excesso provoca um elevado influxo de Ca2+ que ativa enzimas
enddgenas, originando radicais livres e determinando danos celulares. Este acimulo
sinaptico também pode ser uma das explicacdes para os sintomas agudos como
convulsdes e hipertonia (MARCUCCI, 2004).

3.9 Tratamento

E baseado na prescricdo de uma dieta hipoproteica, hipercalérica e restrita em
AACR; dessa forma os alimentos ricos em proteinas sdo excluidos e se deve acrescentar
suplementacdo de minerais e vitaminas, além de um acompanhamento rigoroso pela
equipe multidisciplinar de saude. Vale destacar que as necessidades em AACR sdo muito
variaveis em funcdo da idade, taxa de crescimento e déficit enzimatico (CHUANG E
SHIH,2001).

Dentre as preparacOes dietéticas especificas para pacientes portadores de DXB,
destaca-se a administracéo de leite adaptado, com baixas concentragdes de valina, leucina
e isoleucina, o mais precoce possivel, além do controle na ingestdo de proteina natural
(VALADARES et al, 2010; ROUVRAY et al,2011).

E importante que as medidas terapéuticas sejam iniciadas logo no periodo
neonatal, pois a literatura preconiza que se essas medidas se iniciarem apds 10-14 dias
existira problemas neuroldgicos na evolugdo do quadro clinico e podem perdurar por toda
avida do paciente. A eficacia do tratamento esta diretamente relacionada a introducédo da
dieta precocemente e ao controle do estado de catabolismo no decorrer de quadros
infecciosos (FUNCHAL, 2005; SNYDERMAN et al,1964).

Os objetivos do tratamento da Leucinose se baseiam na limitagdo ou suspenséo
do aporte exdgeno de proteinas derivadas dos alimentos, reducdo do catabolismo proteico
(evitando que nos periodos de jejum, quando ha diminuicdo do aporte de glicose, seja
feito catabolismo proteico na tentativa de gerar energia e, consequentemente, formacéo
de leucina) e a estimulacéo da sintese proteica que fornece suplementacéo de aminoacidos
essenciais ndo precursores, com a finalidade de elevar a sintese proteica (RODRIGUES,
2002).



25

Faz-se necessario o controle rigoroso dos niveis de AACR no inicio desta doenga,
sendo que leucina, isoleucina e valina devem manter-se dentro de pardmetros para que
impossibilitem o catabolismo proteico enddgeno, visto que, se um deles diminui para
niveis inferiores ao limite minimo, provocara aumento dos outros dois. Por isso a
importancia do aporte caldrico, impedindo esse catabolismo enddgeno e viabilizando o
anabolismo e a depuracdo endégena (CHUANG e SHIH, 2001; RODRIGUES, 2002).

Ap0s o descobrimento da doenga, geralmente opta-se por retirar rapidamente o0s
metabolitos toxicos, ja que a terapia nutricional isolada oferece uma depuracéo endogena
mais lenta e pode levar a danos maiores, inclusive a morte. Assim, o uso de técnicas de
depuracdo exodgena, como dialise peritoneal, exsanguino-transfusdo, hemodialise e
hemofiltracdo sdo métodos de primeira escolha (BAULNY e SAUDUBRAY, 2002;
ROUVRAY et al, 2011; JOUVET et al, 2001).

Importante salientar que alguns autores optam somente por técnicas
extracorporeas se 0 diagndstico da doenga for obtido em oito a dez dias apds 0 nascimento
e houver explicito risco de vida. Esse manejo se deve aos riscos que cada técnica de
depuracdo exdgena dispde. Em criancas com ate trés dias de vida e diagndstico realizado
antes de uma crise metabolica, apenas a terapia nutricional agressiva é suficiente
(THOMPSON et al, 1991).

Segundo Funchal (2005), em casos mais graves é realizado o transplante de
figado, onde ha a substituicdo do 6rgdo com o gene alterado por um 6rgdo normal, de

modo que 0s AACR sejam metabolizados normalmente.

3.9.1 Dietoterapia

A fim de proporcionar uma boa qualidade de vida ao portador de Leucinose, faz-
se necessario seguir uma dieta adequada, cuja prescricdo deve ser mantida durante toda a
vida do paciente, com objetivo de melhorar a situacdo desses individuos
(SCHADEWALDT et al, 1999).

A leucina ndo pode ser removida por completo da dieta, por estar presente na
estrutura de diversas proteinas. O déficit proteico propicia a desnutricdo aguda, altera o
trofismo dérmico, provocando a formacao de escaras e dermatites em dobras cutaneas,
edema de face (face em lua), alem da queda constante de cabelos, diminui¢do da
imunidade, facilitando a instalacdo de infecgdes que influenciam no desenvolvimento
estrutural da crianca (MARCONDES, 1992; SHILS et al, 1999).
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Nos estados agudos da aminoacidemia, os aminoacidos relacionados devem ser
retirados da dieta e, em casos mais graves, pode haver a necessidade da remog&o por meio
de hemodidlise, visto que a depuracdo renal desses compostos € lenta e somente a
hidratacdo ndo promove uma rapida melhora (BEHRMAN, 2000).

Por promover uma melhora no quadro enzimatico, a tiamina deve ser administrada
em altas doses (SHILS et al, 1999).

Torna-se imprescindivel que a dieta se adeque de acordo com o aumento dos
niveis de carboidratos, lipidios e minerais, para que o crescimento da crianca ndo seja
prejudicado. O nivel de aminoacido de cadeia ramificada deve ser monitorado de maneira
constante e ao atingir um nivel aceitavel, deve-se reinserir os aminoacidos de forma
gradativa e monitorada (STANBURY, 1978).

3.10 Atuacdo da Fisioterapia

3.10.1 Desenvolvimento NeuropsicoMotor (DNPM)

O desenvolvimento infantil € um processo que se inicia desde a vida intra-uterina
e envolve variados aspectos, como a maturacdo neurolégica, o crescimento fisico e a
construcdo de habilidades pertinentes ao comportamento e as esferas cognitiva, afetiva e
social da crianca (MIRANDA et al, 2003).

Os riscos para atraso no DNPM estdo associados a uma infinidade de fatores
classificados como bioldgicos, sociais e ambientais. A soma desses fatores de risco
acresce a probabilidade de existir comprometimento no desenvolvimento infantil
(WEISELS e WASIK,1990; SAMEROFF et al, 1987).

Esses fatores podem interferir no desenvolvimento motor, podendo acarretar um
atraso da funcionalidade. Existem vérias causas que afetardo na progressdo motora, como
0 baixo peso ao nascer, distarbios neurolégicos, respiratorios e cardiovasculares, baixa
condicdo socioeconémica, infeccdo neonatal, nivel baixo de educacdo, desnutricdo e
prematuridade (WILLRICH; AZEVEDO; FERNANDES, 2009).

Identificar precocemente as alteraces no desenvolvimento é uma tarefa complexa
para profissionais que atuam na atencdo priméaria. Em razdo da plasticidade do DNPM da
crianga, torna-se necessario que a avaliacdo seja repetida, sobretudo durante os primeiros
anos de vida, quando o desenvolvimento € mais veloz e o efeito do atraso é mais relevante.

Por meio desta identificacdo pode ser possivel o estabelecimento de programas de
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intervencao que objetivem a prevencao de disturbios do desenvolvimento (DWORKIN,
1989).

No diagnostico e tratamento de disturbios do desenvolvimento, o fisioterapeuta
tem um papel essencial, avaliando e identificando qualquer alteracdo no quadro
neuropsicomotor (KATHERINE e RATLIFFE, 2000; SILVA e ACHKAR, 2001;
LEINIG, 1977).

A atuacdo interventiva deste profissional propde-se estabelecer e/ou restabelecer
a funcionalidade do movimento, trabalhando no sentido de ensinar a crianca posturas e
movimentos funcionais, especialmente através da promocdo de experiéncias motoras
adequadas. Com a fisioterapia sendo inserida precocemente, é possivel trabalhar esse
processo de ensino-aprendizagem, fazendo com que a crianca com atraso do DNPM
torne-se capaz de realizar as suas necessidades e interagir no meio em que vive, de acordo
com o seu contexto de vida (KATHERINE e RATLIFFE, 2000; SILVA e ACHKAR,
2001; LEINIG, 1977).

O acompanhamento regular na primeira infancia e avaliagdes fisioterapéuticas
programadas possibilitam a detec¢do precoce de atrasos ou desvios. Quanto mais precoce
der inicio as intervencdes, maiores as chances de normalizacdo sem defasagem no
desenvolvimento (MAGALHAES et al., 2003).

Em criangas que apresentam atraso no desenvolvimento neuropsicomotor, a
intervencdo fisioterapéutica é feita por meio da inducdo e facilitagdo de movimentos
normais, a inibicdo de padrdes anormais de movimento e postura, melhora da
sensibilidade tatil e sinestésica, estimulacdo proprioceptiva nas diferentes posturas,
desenvolvimento de reacBes de protecdo, de retificacdo e de equilibrio (SHEPERD,
2002).

O Fisioterapeuta ira desafiar a crianca a vivéncia de novas sensacdes, posturas e
movimentos que diversas vezes uma incapacidade ndo possibilita realizar de maneira
espontanea, oportunizando condicdes para esta nova habilidade (NEWCOMBE, 1999).

A Atividades ludica é valioso instrumento de auxilio a terapia. Brinquedos podem
ser usados nas sessOes de Fisioterapia para ajudar a crianga a aprender a rolar, apoiar-se
no antebrago ou desviar o centro de gravidade e sentar, utilizando, desta forma, as
atividades ludicas como um meio de alcancar os objetivos terapéuticos. Tatames
coloridos com desenhos infantis facilitam no processo de adaptacéo da crianga e cangdes
infantis associadas a terapia também podem ser utilizadas (KATHERINE e RATLIFFE,
2000; SILVA e ACHKAR, 2001; LEINIG, 1977).



28

3.10.2 Intervencdo Respiratoria Preventiva e Reabilitativa

A abordagem da fisioterapia deve ser de inicio precoce, de cunho preventivo e
tem como principais objetivos a manutencdo da complacéncia pulmonar e da parede
torécica, facilitar o clearance das vias aéreas, proporcionar ventilacao e perfuséo alveolar
adequadas com normalizacdo dos gases sanguineos, e acima de tudo oferecer uma
adequada qualidade de vida (BACH, 2004).

A fisioterapia de carater respiratdrio € um processo dindmico que deve ser visto
como uma aplicacdo terapéutica de intervencdes mecanicas, baseadas na fisiologia das
vias aéreas. Seus objetivos consistem na prevengdo ou reducdo das consequéncias da
obstrucdo por secrecdo, tais como hiperinsuflacdo, atelectasia, ma distribuicdo da
ventilacdo, alteracdo da relacdo ventilacdo/perfusdo e aumento do trabalho respiratério
(POP, 2015).

Sua atuacdo consiste na prevencdo e no tratamento das doencas respiratorias
utilizando-se de diversas técnicas e procedimentos terapéuticos tanto em nivel
ambulatorial, hospitalar ou de terapia intensiva (ABREU et al., 2007)

Abrange técnicas como exercicios respiratorios, mobilizacdo, manobras de
reexpansdo pulmonar associadas com o recurso da ventilagdo otimizando o conforto do
paciente e a preservacao e restauracdo dos volumes e capacidades pulmonares (HOUGH
et al, 2008).

A abordagem fisioterapéutica pediatrica diferencia-se de forma substancial das
praticas empregadas no adulto, devendo ser ininterruptamente adaptada a esses pacientes
em constante crescimento e desenvolvimento. A emprego das técnicas deve respeitar 0s
seguintes fatores: - idade e fatores anatdmicos e fisioldgicos relativos; doenca pulmonar
e associadas; estado clinico e evolucdo do quadro; cooperacdo e adesdo ao tratamento;

crescimento e desenvolvimento neuropsicomotor (POP, 2015).
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4. METODOLOGIA

4.1 CARACTERIZACAO DA PESQUISA

A pesquisa foi desenvolvida como um relato de caso do tipo Retrospectivo
Descritivo, baseado nos prontuarios de um portador de Leucinose (DXB), com intuito de
acompanhar evolucdo do desenvolvimento neuropsicomotor mediante o tratamento
Fisioterapéutico.

O Relato de Caso é uma fonte de informacdo relevante que, geralmente €
esquecida ou excluida dos grandes estudos multicéntricos, pode fornecer elementos
fundamentais para o melhor tratamento dos pacientes em determinadas situagdes
(COHEN, 2006).

De acordo com Brodell (2000) é tido por alguns autores como a mais simples
forma de producédo cientifica. Em um momento em que a producdo cientifica € tdo
estimada no meio académico, a publicacdo de um caso clinico ou de uma pequena série
de casos pode ser um importante instrumento de aprendizagem e de contato com a
producdo cientifica.

Na pesquisa retrospectiva, o estudo é desenhado para explorar fatos do passado,
podendo ser delineado para regressar, do periodo atual até um determinado ponto no
passado (SILVA e MENEZES, 2001; SILVA, 2004; MARCONI e LAKATOS, 2005)

A Pesquisa descritiva é aquela que permite apenas a observacdo, registro e
descricdo das caracteristicas de um determinado fenémeno ocorrido em uma amostra ou
populacdo, porém sem analisar o mérito de seu conteido (MARCONI e LAKATOS,
2005).

4.2 SUJEITO DA PESQUISA

O estudo envolveu um paciente de iniciais J.H.L, sexo masculino, com 1 ano e 5

meses de idade e portador de Leucinose (Doenca da Urina em Xarope de bordo).

43 LOCAL, PERIODO DE REALIZACAO E PROCEDIMENTO
AVALIATIVO

O presente estudo foi realizado na Clinica Escola de Fisioterapia do Centro
Universitario Doutor Ledo Sampaio — UNILEAO, na cidade de Juazeiro do Norte-CE, no

periodo de Outubro e Novembro de 2018.
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A responsavel pela crianga foi informada e esclarecida sobre a veracidade, 0s
riscos e beneficios do estudo, aceitando e concordando em participar da pesquisa por meio
do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido —-TCLE (ANEXO 1), p6s-esclarecido —
TCPE (ANEXO I1), Declaracdo de anuéncia (ANEXO 111) e Termo de Autorizacdo de
Uso de imagem e voz (ANEXO V).

Foi realizada uma entrevista com a responsavel da crianga, onde a mesma contou
toda a historia clinica da crianca, desde o periodo gestacional até a descoberta do
diagnostico e todos os procedimentos realizados apds o mesmo. Utilizou-se um gravador
portatil de marca sony PX 312, para gravar toda a entrevista, e que, por conseguinte fosse
transcrita. O conteudo de &udio da entrevista e imagens da crianga foram permitidas por
meio da assinatura do termo de autorizagdo de imagem e voz.

A obtencéo de dados foi realizada através da investigacdo dos prontuarios desde
0 més de abril a novembro de 2018, mediante autorizacdo da Coordenacdo do curso de
Fisioterapia, considerando obter um compromisso relativo na utilizagdo das informacgoes
apresentadas. A coleta foi realizada no més de Outubro e Novembro de 2018. Nas fichas
que foram disponibilizadas para a pesquisa, buscou-se a avaliacdo cinética funcional da

crianca e as condutas fisioterapéuticas mais utilizadas nesse periodo.

4.4 ESTRATEGIA DE ANALISE DE DADOS

A analise dos dados se deu por meio da descri¢do dos dados contidos no prontuario
do paciente, acerca da avaliacdo cinética funcional e condutas fisioterapéuticas propostas.
Os dados foram tabulados e analisados no programa Microsoft Excel -Versdo 2013, onde
realizou-se a estatistica descritiva simples em forma tabelas para melhor compreenséo e
visualizacdo aos seus utilizadores de maneira sucinta na interpretacdo das informacdes
obtidas.
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4.5 ASPECTOS ETICOS

A pesquisa foi realizada de acordo com a resolucdo 466/12 e 510/16, que trata de
pesquisa envolvendo seres humanos e resguarda os direitos e deveres dos participantes e
dos pesquisadores envolvidos na pesquisa. Diante dessa resolucdo deve ser preservado o
respeito ao participante em sua dignidade e autonomia, reconhecendo sua vulnerabilidade
e garantindo seu desejo de contribuir e permanecer, ou ndo, no presente estudo, por meio
da manifestacdo expressa livre e esclarecida.

Este estudo foi submetido & Plataforma Brasil e encaminhado ao Comité de Etica
e Pesquisa da UNILEAO- Centro Universitario Ledo Sampaio, assegurando a coleta de
dados que teve inicio de posse do Parecer Consubstanciado, assim como Carta de
Anuéncia.

Ao participante da pesquisa foi oferecida uma copia do Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido e Pds Esclarecido, assegurando-os quanto ao principio da nao
maleficéncia e garantido o sigilo absoluto com relacdo aos dados encontrados nesta
pesquisa.

O presente estudo apresenta risco minimo, estando relacionado ao desconforto em
responder as perguntas realizadas pela pesquisadora durante a entrevista. Para amenizar
este desconforto a investigacdo foi realizada em uma sala onde permanecera somente o
pesquisador responsavel e o participante da pesquisa, que podera interromper caso sinta-
se desconfortavel ou queira desistir da pesquisa sem 6nus algum. O participante da
pesquisa teve confidencialidade dos seus dados.

A pesquisa teve como beneficio informacdes de cunho cientifico ao meio
académico e possibilitou descobertas na area em questdo, ampliando assim, as

possibilidades de novas pesquisas.
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5. CASO CLINICO

O estudo apresentado é um relato de caso, baseado no atendimento
fisioterapéutico realizado em uma Clinica Escola de uma IES em Juazeiro do Norte, no
interior do Ceara, de um paciente em portador de Leucinose. A publicacdo do estudo
foi permitida pelo comité de ética em pesquisa do Centro Universitario Doutor Le&o
Sampaio.

O paciente J.H.L., do sexo masculino, 1 ano e 5 meses, nasceu de parto cesarea,
de 39 semanas e 4 dias de gestagdo, sem intercorréncias, com boas condigdes vitais
(APGAR 9 no primeiro minuto e 10 no quinto). A mée realizou o acompanhamento
pré-natal, a mesma ndo possuia patologias associadas e nem com relacdo a Leucinose,
porém desconhece se na familia paterna existe algum caso, isso se deu porque o paciente

néo foi reconhecido pelo pai, e 0 mesmo o abandonou antes mesmo do nascimento.

A alimentagdo unicamente através do leite materno foi inserida e, assim, a
crianca evoluiu com uma sintomatologia de choro constante, engasgos com expulsdo

do leite materno pela boca e narinas.

Aos 5 dias de nascido, apresentou episodios convulsivos frequentes e apds as
crises convulsivas 0 mesmo apresentava sudorese excessiva. A crianca foi levada por
familiares para o servico de saude onde recebeu atendimento médico, e constatou-se
que a crianga apresentava-se hipersecretivo e com presenga de crise de garganta. A
medicacdo foi solicitada e concedida a alta hospitalar.

Apos 11 dias, a crianca foi levada novamente ao servico de saude, por nao
apresentar melhora do quadro clinico. Apds avaliacdo médica, houve suspeita de
pneumonia, que foi confirmada através de uma radiografia de térax. Foi solicitada a

medicacdo e a crianca foi encaminhada para casa.

Até entdo a crianga continuava sendo amamentada. Aos 15 dias de nascido,
ocorreu outro episddio de engasgos que propiciou cianose, entdo foi levado ao Psic-
Pronto Socorro Infantil do Cariri, em Juazeiro do Norte- CE. Ao chegar ao servico de
salde teve uma Parada Cardiorrespiratoria (PCR), que teve duragdo de 5 minutos, foi

reanimado e encaminhado para ficar em oxigenioterapia.

Foi transferido para o Hospital Maternidade S&o Lucas, situado em Juazeiro do

Norte- CE, no mesmo dia, onde foi internado. Apresentava uma pneumonia Grave.



33

Durante o internamento, foi notada a presenga de “movimentos de boxeador e de
pedalar” sendo sugestivo de convulsdes. Deu-se continuidade na oxigenioterapia,

utilizou-se sedagéo e foi introduzida a medicacdo anticonvulsivante.

Observou-se que a crianga apresentava urina com odor adocicado, mais
precisamente cheiro de caramelo. A médica responsavel pelo caso clinico, suspendeu
o leite materno apds sintomatologia manifesta e histdria contada pela mée do paciente

por suspeitar que o diagnostico fosse Leucinose.

A crianga permaneceu por 40 dias na UTI neonatal, sem necessidade de
Ventilagdo Mecénica. Foi solicitada uma tomografia computadorizada que mostrou
uma falha na mielinizacdo (chamada de doenca branca) causada pela Leucinose. Teve
pneumonia de repeticdo, e fazia uso de Fenobarbital. Realizou o teste do pezinho

simples, porém o mesmo n&o confirmou o diagnostico da Leucinose.

A crianga ndo reagia a estimulos visuais, ndo acompanhava objetos com o olhar.
E seria necessario realizar uma Fundoscopia para investigagdo mais minuciosa.
Entretanto esse exame so era realizado em Fortaleza- CE. A crianga foi encaminhada

para casa, ficou fazendo uso da medicacdo Fenobarbital e Domperidona.

Com 3 meses de idade, foi levado ao Hospital Infantil Albert Sabin, situado em
Fortaleza- CE para uma consulta de rotina com Neurologista Pediatrica, onde foi
observado a presenca de obstrucdo nasal, choro inconsolavel e atraso no
desenvolvimento neuropsicomotor (apresentava dificuldade de sustentacéo cefélica e
hipotonia), sendo indicada internacdo hospitalar para investigacdo adicional. Foi
realizado screening para erros inatos do metabolismo. Através de RNM de cranio e de
Cromatografia de aminoacidos, a crianca foi diagnosticada com LEUCINOSE (Doenca
da urina do xarope de bordo — deficiéncia do complexo da enzima alfa- cetoécida

desidrogenase causando acumulo de leucina, isoleucina e valina).

Apos diagnostico, foram iniciados os cuidados especificos com dietoterapia e
anticonvulsivantes. Quando a crianca estava com 10 meses e 57 dias de vida, atraves
de avaliacdo do quadro psicomotor, constatou-se a presenca do reflexo de Moro e do
RTCA (reflexo tonico-cervical assimétrico), sucgédo, voracidade, preensdo palmar e

plantar.
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A crianga apresentava auséncia do sustento cefalico, ndo realizava lateralizagdo
da cabeca em decubito ventral, ndo acompanhava com o olhar, ndo seguia objetos
luminosos, e nem seguia a face humana. Apresentou forca minima grau 3, tonus e

trofismo adequados e pés planos e abduzidos.

Apos constatacdo de atraso no desenvolvimento neuropsicomotor da crianca, a

Neuropediatra encaminhou o paciente para realizar tratamento fisioterapéutico.

O servico de fisioterapia da Clinica Escola do Centro Universitario Doutor Ledo
Sampaio iniciou 0 acompanhamento da crianga a partir de abril de 2018, realizando os
atendimentos fisioterapéuticos tanto no setor de pediatria motora (4 vezes por semana)
quanto no setor de pediatria respiratéria (5 vezes por semana), onde as sessées duram
em média 50 minutos.

O presente estudo foi consentido pelo Coordenador Responsavel da Clinica Escola
do Centro Universitario Doutor Ledo Sampaio e autorizado oficialmente pela familia e

ambos colaboraram através da complementacdo de dados e suporte técnico.
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6. RESULTADOS E DISSCUSAO

Realizou-se avaliacdo do quadro psicomotor em consulta com um Neuropediatra,
quando a crianca estava com 10 meses e 57 dias de vida e constatou-se a presenca do
reflexo de Moro e do RTCA (reflexo tonico-cervical assimétrico), succdo, voracidade,
preensédo palmar e plantar.

A crianca apresentava auséncia do sustento cefalico, ndo realizava lateralizacéo
da cabeca em decubito ventral, ndo acompanhava objetos com o olhar, ndo seguia
objetos luminosos, e nem seguia a face humana. Apresentou for¢a minima grau 3, tonus
e trofismo adequados e pés planos e abduzidos.

Ao chegar ao setor de fisioterapia da Clinica Escola do Centro Universitario
Doutor Ledo Sampaio em abril de 2018, realizou-se a avaliacdo cinética funcional do
paciente e sucessivamente todos os meses foi realizada uma nova avaliacdo. Segue abaixo
a tabela 1, que apresenta informacgfes contidas nas avaliagdes cinéticas funcionais do
paciente J.H.L., no periodo de abril a novembro de 2018.

Tabela 1: Avaliacdo Fisioterapéutica (Pediatria Motora)

Toénus muscular Normotonia
Padrao postural Extensor de MMSS E MMI|I
Trofismo Normotrofia
Forca Grau 3 MMSS E Grau 2 MMII
Coordenacéao Grossa Presente
Equilibrio Controle Cervical E Tronco
Sensibilidade Presente
Marcha Néo Realiza
Reflexos Normorreflexia
Tendinosos

Reflexos primitivos | Preenséo plantar (-); Reagdo De Protegdo (-); Reflexo De Marcha
Automatica (-); Reacdo De Anfibio (-); Reacdo De Paraquedas (-).
Padrdes motores | Controle Cervical Parcial; Rola Parcialmente; Fica em Decubito
ventral; Ndo Arrasta; Ndo Senta; Ndo Fica de 4 Apoios; Nao
Engatinha; ndo fica em Bipedestacéo.
Habilidades Acompanha objetos e sons com 0s olhos; consegue pegar objetos;
motoras leva a mao a boca; alcanca o pé em Decubito ventral; rola
parcialmente; Controle Cervical parcial.

Na tabela 2, estd contida informacOes sobre a proposta de protocolo

fisioterapéutico a curto, médio e longo prazo, elaborado para este caso em questéo.
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Tabela 2: Principais Condutas Fisioterapéuticas Motoras Propostas no caso
estudado

Bobath
Cinesioterapia: Fortalecimento Muscular de MMII, Alongamento Muscular, Exercicios
para promover equilibrio/coordenacdo motora, Mobilizacdo Articular.
Estimulacdo de Padrbes Motores Normais
Estimulos Tateis
Estimulos Visuais e Auditivos
Exercicio de Ponte Passiva
Exercicios Abdominais;
Exercicios para Controle Cervical/Tronco
Kabat - Facilitagdo Neuromuscular Proprioceptiva (FNP)
Método Padovan

Os comprometimentos da crianca portadora de leucinose sao variaveis, € 0
fisioterapeuta precisa estar apto para flexibilizar seus objetivos de acordo com progresso
ou involucédo do quadro clinico (MARCUCCI, 2004).

As condutas fisioterapéuticas ao serem inseridas de forma precoce auxiliam na
prevencdo de complicacdes ortopédicas e no tratamento da espasticidade (MAZAUX et
al, 2001).

O tonus alterado e os padrfes de sinergia em massa anormais, sdo 0s principais
fatores que interferem nas fungGes motoras em patologias neuroldgicas. O tratamento
baseia-se em inibir a espasticidade e facilitar a realizacdo de padrdes de movimentos
normais (MARCUCCI, 2004).

O quadro de hipertonia, manifesta-se por influéncia excitatoria descendente ndo
modulada decorrente do cortex alterando diretamente a funcdo dos neur6nios motores
secundarios. A longo prazo, com a instalacdo da imobilidade dos elementos passivos e
ativos dos musculos, pode ocorrer a proliferacdo de colageno associado a atrofia de fibras
musculares gerando o encurtamento e a rigidez (SINGER et al, 2001).

Para evitar tais complicac0es, utilizou-se no tratamento: manobras de mobilizacao
passiva em membros superiores e inferiores, posturas que diminuem a espasticidade
(como decubito ventral ou sentar com apoio no tronco anterior) e alongamentos (com
énfase nos grupos musculares que ja tinham algum comprometimento de amplitude de
movimento).

Outra alteracao de tdnus que pode estar presente em pacientes com leucinose é a

hipotonia a qual geralmente atinge a musculatura axial. Caso haja involugdo do quadro,
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primeiro ocorre a perda da deambulacdo, do sentar, da comunicacao verbal e por fim
surgem os déficits de succéo e degluticdo (TOLEDO e HADDAD, 1999).

Devido a involucdo neurolégica, algumas criangas com leucinose podem voltar a
apresentar reflexos primitivos como o reflexo de Moro, 0 RTCA, o RTL (reflexo ténico-
labirintico), o reflexo cutaneo-plantar em extensdo, aducéo fixa de polegar ou padrGes de
sinergismo em massa em membros. O quadro motor da leucinose pode manifestar uma
evolucdo com o tratamento dietético e estimulagdo apropriada (BARTLET et al, 2000).

De acordo com Marcucci (2004) realizar exercicios e posi¢cGes gque incitem o
controle da cabeca, como por exemplo o decubito ventral e a posic¢ao sentada que provoca
a extensdo ou contragcdo dos musculos cervicais. Estes sdo essenciais para a estimulacao
da percepcdo postural e a atividade voluntaria para a extensdo. Para tal atividade, a
utilizacdo de bolas ou de rolos facilita o trabalho e torna a terapia mais interativa. Mesmo
que a crian¢a ndo tenha a habilidade de sustentar a cabeca, a percepcéo da posicdo ereta
ou ventral ja é suficiente para estimular a propriocepgao.

De modo geral, a estimulacdo esta interligada com a liberacdo de fatores
neurotroficos (BALKOWIEC e KATZ, 2000).

Segundo Volpe (2001), estes fatores sdo liberados por receptores sensitivos, fibras
musculares e células da glia, e colaboram para que ocorra regeneracdo e remielinizagdo
dos axonios.

Visto que uma das principais alteracGes da leucinose é a mielinizacdo deficiente,
tanto nos axénios do SNC quanto no Sistema Nervoso Periférico (SNP), a énfase na
promoc¢do de estimulos é de suma importancia na atuacdo fisioterapéutica. Os sinais
sonoros agradaveis que atraiam a atencdo da crianga ou os estimulos visuais de colora¢des
avivadas e contrastadas sao pertinentes para motivar o paciente a movimentar de maneira
voluntaria a cabeca ou membros. Os estimulos tateis, em diversidade de texturas e formas,
sdo importantes para potencializar a sensibilidade tatil e espacial (MARCUCCI, 2004).

Para a estimulacdo visual do paciente, utilizou-se brinquedos coloridos,
preferencialmente os de cores primarias que tendem a chamar mais atenc¢éo da crianca.
Na estimulacdo auditiva utilizou-se chocalhos. E para estimulacéo tatil foram utilizados
brinquedos de formas variadas (bolas, bonecos, carrinhos, pelucias).

Dentro do protocolo elaborado para o paciente J.H.L, foi acrescentada técnicas
baseadas em métodos e conceitos como Padovan, Kabat (FNP) e Bobath, afim de

contribuir para a evolugdo do tratamento.
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O Bobath € um conceito que teve origem aproximadamente no ano de 1940,
fundado pelo casal Berta Bobath (fisioterapeuta) e Karel Bobath (neurologista e
psiquiatra). Tem o objetivo de solucionar os problemas empregando atividades com
movimentos funcionais, analisando os individuos com alteracdo de funcdo, movimentos
e postural por lesdes no SNC (EFFGEN, 2007).

FIGURA 1: Bobath com uso de Bola Suica

Fonte: SITE FACA FISIOTERAPIA (2018)

A intervencdo divide-se em técnicas que sdo essas: a facilitacdo, inibicdo e
estimulacdo. As primeiras supracitadas sao feitas por meio de pontos chaves de controle
que sdo as articulagBes proximais ou distais, € importante que em qualquer realizacéo de
facilitacdo é extremamente necessario que o tbnus muscular seja adequado por intermédio
de uma inibicdo ou estimulag&o que vai modificar de acordo com o ténus que o paciente
exibe (CASTILHO-WEINERT e FORTI-BELLANI, 2011).

FIGURA 2: Bobath com uso de rolo

Fonte: SITE NEUROVITAL (2018)
A técnica de Bobath é tida como a estimulacéo tatil proprioceptiva a transferéncia
de peso, o tapping, o halding, o placing. Tem a finalidade de trabalhar o0 aumento do ténus

postural, regular a acdo sincrona dos musculos agonistas, antagonistas e sinergistas. E
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primordial estimular a transferéncia de peso para que regifes que ndo sustentam peso
possam exercer movimento, j& o placing e o holding melhoram as habilidades e
manutencdo de movimentos e posi¢cdes de maneira espontanea e automatica, o tapping
tem o propdsito de aumentar o tbnus por meio de estimulo tatil proprioceptivo, sendo
realizado através de estimulos sobre o segmento (DUARTE e RABELLO, 2015).

A facilitacdo neuromuscular proprioceptiva foi criada na década de 40 pelo
médico Kabat e por duas fisioterapeutas Maggie Knott e Dorothy Voss. Essa técnica
trabalha com padrées do desenvolvimento motor utilizando estratégias especificas para
viabilizar o aprendizado, funcdo motora e a forga, trabalhando o alongamento das
estruturas para aumento da amplitude de movimento e melhor coordenagdo (DUTTON,
2013).

O método de FNP (Facilitacdo neuromuscular proprioceptiva) trabalha com
padrdes singulares de movimento através incentivos aferentes para estimular o potencial
neuromuscular. Desta maneira é realizado por meio de contraces musculares
concéntricas, excéntricas e estaticas articulados, aplica-se uma resisténcia que facilita os
movimentos apropriados, sendo estes movimentos em espiral e diagonal associando a
flexdo, extensdo, aducdo e rotacdes, sdo dados alguns estimulos sensérios como visuais,

cutaneo, proprioceptivo, auditivo por meio do comando verbal. (ROSARIO, 2012).

A organizacdo neuroldgica € um processo dindmico e complexo, porém natural,
propiciando uma maturacdo do SNC, tornando o individuo apto a desempenhar o seu
potencial genético, ou seja, pronto para adquirir todas as suas capacidades, incluindo a
locomocdo, a linguagem e o pensamento (PADOVAN, 1997).

O Método Padovan, foi criado por Beatriz Padovan no inicio da década de 70,
baseado nos ensinamentos de Rudolf Steiner, filésofo e pedagogo alemao-austriaco
(1861-1925), sobre a natureza do ser humano; e nas pesquisas da reorganizacao
neuroldgica, desenvolvida por Temple Fay, neurologista e neurocirurgido (PADOVAN,
1994).
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FIGURA 3: Método Padovan em tatame

Fonte: SITE VISIO3 (2016)

Esse método consiste na recapitulacdo das fases do desenvolvimento natural do
ser humano, e dessa maneira, vai preencher eventuais falhas da organizacéo neurologica,
sendo dada atencdo a todas as funcdes de maneira global. Os exercicios tém um ritmo,
estabelecido de maneira natural, sem esforc¢o, sendo respeitado a fase do desenvolviemnto
na qual o paciente se encontra (PADOVAN, 1976).

O principio basico é o respeito a sequéncia dos movimentos da neuroevolucao
natural, que deve ser seguida e respeitada, estdo na memoria genética das células nervosas
e dependem da maturacdo do Sistema Nervoso Central. Apesar de serem simples, e por
isso, € imprescindivel atencdo aos detalhes, pois 0s movimentos devem ser feitos 0 mais
perfeito possiveis (GURFINKEL, et al, 2007).

FIGURA 4: Método Padovan (treino em posicéo de 4 apoios)

Fonte: VIVER BEM - YOUTUBE (2014)



41

O Método Padovan utiliza uma sequéncia de exercicios motores, respiratorios e
de estimulo &s fungdes reflexo-vegetativas orais, com exercicios de balango, que
estimulam o sistema vestibular, exercicios motores de membros superiores e inferiores
(MMII/MMSS), cabeca e maos (dentro da programacdo ontogenética propria), que
incitam os receptores proprioceptivos articulares e dos fusos musculares, servindo como
“input” positivo & neurogénese e a sinaptogénese, exercicios oculares foto- motores com
uso de lanterna, exercicios respiratorios com apitos no nariz e na boca, estimulacdo do
diafragma e laringe, exercicios vibratorios na face e intraoral, exercicios para a suc¢édo e
degluticdo, tendo-se deste modo, uma reorganizacdo neuroldgica de todas as etapas
proprias do desenvolvimento humano (PADOVAN, 1994).

E recomendado para todas as idades como proposta alternativa de método
curativo, preventivo ou de manutencdo do sistema nervoso e para sua ndao ha contra-
indicacdo (GURFINKEL, et al, 2007).

A Cinesioterapia é a terapia ou tratamento que se dar por meio do movimento e
que se utiliza de recursos e técnicas variados, incluindo mobilizacdo ativa e passiva,
alongamento muscular, exercicios respiratorios, exercicios para o fortalecimento
muscular, reeducacdo da postura, coordenacdo motora, equilibrio, entre outros. Seus
procedimentos empregam o movimento dos musculos, articulagdes, ligamentos, tendGes
e estruturas ligadas ao sistema nervoso central e periférico, tendo como objetivo restaurar
a funcdo dos mesmos (RIVOREDO, 2016).

Sabendo-se da importancia da Cinesioterapia no tratamento fisioterapéutico
pediatrico, utilizou-se técnicas de alongamento muscular, mobilizacdo articular,
exercicios para equilibrio e coordenacdo motora, e fortalecimento muscular de MMII e
MMSS.

O tronco tem por funcdo promover estabilidade e mobilidade para que as
atividades funcionais possam ser realizadas. Deste modo, a manutencéo do equilibrio e
as transferéncias de peso ou qualquer outra atividade funcional torna-se impossivel na
auséncia de controle de tronco. Os movimentos do tronco e do pescoco influenciam no
tdnus dos membros e vice-versa; essa fungdo depende, entre outras coisas, do movimento
(FERNANDES et al, 2007).

Por esse motivo empregou-se exercicios de ponte passiva e exercicios abominais
no caso em questdo, pela razdo de promoverem estabilidade e mobilidade ao tronco da
crianca, visando a realizagéo das atividades funcionais e aprimoramento das mesmas ao

longo do desenvolvimento.
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Durante o tratamento fisioterapéutico no setor de Pediatria Motora, observou-se
que a crianca apresentava dificuldades na funcéo respiratoria e manifestava um quando
de hipersecretividade. Percebeu-se a necessidade de atendimento fisioterapéutico também
no setor de Pediatria Respiratoria. Assim, o paciente foi encaminhado para dar inicio ao
tratamento também neste outro setor.

Importante salientar que a neuropediatra ndo fez esta solicitacdo, todavia,
mediante ao convivio com o paciente durante a realizacdo da terapia no setor de
fisioterapia motora, 0s estagiarios tiveram a percepcdo de que se fazia necessario o
acompanhamento no setor de fisioterapia respiratoria pediatrica, a fim de reabilitar e
prevenir maiores complicacBes que pudesse acometer o sistema respiratorio da crianga.

Realizou-se a avaliacdo respiratoria do paciente e sucessivamente todos 0s meses
foi realizada uma nova avaliacdo. Segue abaixo a tabela 3, que apresenta informacoes

contidas nas avaliacdes do paciente J.H.L., no periodo de abril a novembro de 2018.

Tabela 3: Avaliacdo Fisioterapéutica (Pediatria Respiratoria)

Queixa principal Secrecdo
Espirros Intermitentes
Expectoracéo Purulenta
Percusséo Claro Pulmonar
Prurido Persistente
Tosse N&o produtiva / Intermitente
Via de acesso Bucal

Na tabela 4, encontra-se informacGes sobre a proposta de protocolo
fisioterapéutico respiratorio, para curto, médio e longo prazo, elaborado para este caso

em questéo.
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Tabela 4: Principais Condutas Fisioterapéuticas Respiratdrias propostas no caso

estudado

Oscilacdo oral de alta
frequéncia (OOAF) : Acapela

Aparelho portétil que gera uma pressdo
positiva  oscilatéria  controlada e
interrupcéo do fluxo expiratorio, quando se
expira atraves dele.

Aumento do fluxo expiratorio
(AFE)

Técnica de favorecimento de desobstrucdo
bronquica caracterizada por pressao
manual toracoabdominal sincronizada,
realizada pelo fisioterapeuta durante o
tempo expiratorio.

Percussdo toracica- tapotagem ;
Vibrocompressao

Aplicacdo de energia mecanica sobre a
parede torécica utilizando-se as mdos ou
alguns dispositivos elétricos ou
pneumaticos.

Drenagem Postural (DP)

Utilizacdo da  gravidade e do
posicionamento corporal para mobilizacdo
de secrecGes pulmonares de vias aéreas
distais para proximais.

Higiene Nasal

Instilacdo nasal de solucdo fisiologica a
0,9%, com posicionamento da cabeca
facilitando a fluidificacdo da secrecdo dos
seios da face.

Epap
(Carga Linear)

A técnica de pressdo expiratoria positiva
nas vias aéreas (EPAP) convencional
consiste em um método de aplicacdo de
pressao positiva na expiracdo através de
uma mascara nasal ou orotraqueal que é
acoplada a um sistema de valvulas.

Manobra de Compressdo e
Descompressao

A técnica consiste em uma compressdo
manual da regido do térax, respeitando a
anatomia dos arcos costais, com os dedos
entre 0s mesmos para evitar desconforto ao
paciente. A compressdo é realizada na fase
final da expiracdo, sustentada até o terco
inicial da fase inspiratéria, quando a
compressdo é liberada abruptamente.

Liberacdo Diafragmaética

A técnica é realizada aplicando-se uma
tensdo paralela e perpendicular sobre a
fascia muscular diafragmatica, resultando
em um relaxamento do masculo, o que pode
levar a um aumento das pressdes
respiratorias.
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Essas condutas tém por objetivo promover maior expansibilidade e mobilidade
da caixa toracica, melhorar as condicGes ventilatorias, prevenir o surgimento de infec¢des
respiratdrias, fortalecer a musculatura respiratorias, realizar desobstrucao das vias aéreas
e mobilizar secrecBes. A ocorréncia de complicacdes no aparelho respiratério eleva-se
com a inatividade de pacientes com disfungdo motora, principalmente os que se
encontram em contato com o ambiente hospitalar, claramente caracteristico neste caso
estudado.

Manobras que proporcionem um melhor padréo respiratorio tais como 0 apoio
diafragmatico e estimulos tateis abdominais, tendem a melhorar o sinergismo téraco-
abdominal e a propriocepcao respiratdria. As mudancas de decubitos, sobretudo o ventral,
e a posicdo sentada estdo relacionados com um melhor desempenho diafragmético. A
elevacdo dos MMII favorece a inspiracdo e expiracdo que pode ser auxiliada pela pressédo
expiratoria toracica (PET) ou abdominal, contribuindo para uma adequada ventilacdo
pulmonar (MARCUCCI, 2004).

As manobras ou técnicas de desobstrucdo brénquica sdo apresentadas
tradicionalmente na literatura como fisioterapia respiratoria convencional (FRC).
Consistem em varios procedimentos manuais, posturais e cinéticos dos componentes
toraco-abdominais, que podem ser aplicadas isoladamente ou em conjunto com outras
técnicas (BALACHANDRAN et al, 2005; CARVALHO, 2001).

A escolha da terapia pediatrica para depuracdo das vias aéreas deve ter como
principios fundamentais as diferencas anatémicas, fisioldgicas, os processos patoldgicos
em vigor e as especificidades dos grupos etarios (SCHECHTER, 2007).

Retencdo abundante de secrecBes nas vias aéreas e presenca de muco espesso
comprometem a funcdo normal e os constituintes fisico-quimicos biologicos do sistema
de defesa pulmonar. As secrecGes em excesso ou armazenadas sofrem alteracdes
qualitativas para se tornar espessa, pegajosa, infecciosa e eventualmente lesionam o
tecido pulmonar saudavel, desordenando as trocas de oxigénio e gas carbdnico (SEDDON
e KHAN, 2003).

Criancas com mecanica respiratoria e tosse ineficiente, paralisia das cordas vocais,
lesdo do tronco cerebral e doengas neuromusculares sdo as mais favorecidas com a
utilizacdo das técnicas de higiene bronquica (BALACHANDRAN et al, 2005).

A manobra de compressdo e descompressao toracica (MCDT), também conhecida
como manobra de pressdo negativa € uma técnica de reexpansdo pulmonar utilizada na

pratica da fisioterapia respiratoria (JERRE et al, 2007).
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Embora seja amplamente empregada nos pacientes, sdo escassos 0s estudos na
literatura que d&o énfase a efetividade da MCDT utilizada pelo fisioterapeuta
(BRUNETTO et al, 1999).

O principal efeito fisiologico da manobra de compressdo e descompressao
toracica, notado na préatica, € o recrutamento dos alvéolos colapsados por meio do
aumento do gradiente de pressdo transpulmonar, direcionando o fluxo e o volume de ar
para as vias aéreas (SCALAN e WILKINS, 2000).

A técnica de EPAP, utilizada na fisioterapia respiratoria, € uma forma de aplicacéo
de resisténcia a fase expiratoria, objetivando a abertura de unidades pulmonares mal
ventiladas ou mesmo a manutengéo dessa abertura, visando melhorar a oxigenagéo por
implementar a troca gasosa (HSU et al, 2005).

E caracterizada por uma inspiracio seguida de uma expiracao contra a resisténcia
estabelecida pelo gerador de fluxo, ou seja, na medida em que a inspiracdo € efetivada,
esta se relaciona ao nivel de esforgo expiratdrio, originando aumento da capacidade de
expansdo pulmonar (PISSINATO et al., 2010).

Hoje em dia diz-se que o uso da EPAP promove o recrutamento alveolar. A
eficacia potencial da técnica de EPAP fundamenta-se no argumento tedrico da diminuicéo
relativa da resisténcia ao fluxo nos circuitos da ventilacdo colateral, quando a resisténcia
das vias aéreas principais esta acrescida. Com efeito, nas condigdes fisioldgicas habituais,
a resisténcia ao fluxo é mais elevada nos canais laterais. Em contrapartida, em condicdes
patoldgicas de um aumento da resisténcia nos brénquios de pequeno calibre obstruidos
ou estreitados por demasia de muco, a rede colateral torna-se relativamente menos
resistiva (LUISE et al, 2004.; POSTIAUX, 2004.; SARDET, 2001.; TECKLIN, 2002;
HSU et al, 2005).

Esse recurso apresenta um vasto campo de aplicabilidade, sendo que 0 mesmo
pode ser utilizado tanto na prevencédo quanto na reabilitacdo das funcdes respiratdrias que
sofreram alterac@o ao longo do periodo de internagdo (PISSINATO et al., 2010).

A respiragdo é um processo mecéanico, automatico, ritmico e regulado pelo sistema
nervoso central. E a contragdo e o relaxamento dos musculos diafragma, abdominais e o
movimento da caixa tordcica e do abdémen que geram a conducgdo do ar para dentro e
para fora das unidades terminais respiratorias do pulméo (BERNE et al., 2000).

O diafragma é o principal masculo da inspiragdo. E inervado pelos nervos
frénicos a partir dos segmentos cervicais 3, 4 e 5 e formado por fibras estriadas, com

caracteristicas proprias por ter maior composi¢do de fibras vermelhas ou oxidativas e,
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assim, mais resistentes a fadiga. Deste modo, com um padréo de distribuicéo distinto dos
demais musculos esqueléticos do corpo (SAAD et al., 2002; WEST,2002).

O alongamento é uma manobra terapéutica empregada para aumentar a
mobilidade dos tecidos moles por originar aumento do comprimento das estruturas que
tiveram encurtamento adaptativo (KISNER e COLBY, 2003), podendo ser definido
também como técnica aplicada para aumentar a extensibilidade musculotendinea e do
tecido conjuntivo periarticular, contribuindo para o aumento da flexibilidade articular, ou
seja, aumentar a ADM. Suas modalidades sdo: alongamento estatico, alongamento
balistico e alongamento por FNP (HALL e BROD, 2007).

A liberacdo diafragmatica é uma técnica manual que gera um reflexo de
estiramento na regido diafragmética. A técnica é realizada aplicando-se uma tenséao
paralela e perpendicular sobre a fascia muscular diafragmatica, resultando em um
relaxamento do musculo, o que pode levar a um aumento das pressdes respiratorias
(BIENFAIT, 1997).

O treinamento da musculatura respiratoria tem como papel habilitar musculos
especificos a realizarem com maior facilidade a funcdo para qual sdo destinados,
objetivando tanto forca muscular quanto endurance. Desta forma, é imprescindivel que
esses musculos apresentem minimas condicdes fisiolégicas como a integridade da
conducéo nervosa e circulacdo adequada (SOUZA et al., 2008).

O treinamento muscular inspiratdrio é uma intervencdo que tem sido adotada para
melhorar a forca e a resisténcia a fadiga dos musculos inspiratérios em pacientes com
alteracdo da funcdo respiratéria e cardiaca (CHIAPPA, 2003).

O caso clinico apresentado corroborou com os dados literarios, no que se refere
aos aspectos clinicos e laboratoriais. O tratamento fisioterapéutico proposto na Clinica
Escola de Fisioterapia do Centro Universitario Doutor Lefo Sampaio — UNILEAO,
elaborado pelos estagiarios do 10° Semestre, baseou-se em diferentes técnicas e
abordagens que melhor se adaptassem ao quadro clinico, de acordo com a evolugdo ou
involucédo do paciente no periodo em que recebeu atendimento. Importante salientar que
ndo ha dados literarios especificos para o tratamento da leucinose. Os objetivos do
tratamento, em longo prazo, basearam-se no desenvolvimento dos aspectos psicomotores,
que ndo puderam ser quantificados devido a evolucdo lenta da patologia. Os objetivos
imediatos, como impedir o0 agravamento de complicacbes pulmonares e
osteomioarticulares, foram alcancados uma vez que ndo houve progressdo de

encurtamentos musculares, bem como ndo houve formacédo de escaras de decubito ou o
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declinio do sistema respiratério. N&o foi possivel realizar comparagdo dos resultados
terapéuticos encontrados neste caso com outros, devido ao carater raro da doenca e a
escassez de estudos nessa tematica.
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7. CONSIDERACOES FINAIS

Este trabalho foi elaborado, baseando-se em informagdes encontradas na literatura
atual, tendo em vista uma base conceitual para o tratamento de pacientes com distarbios
metabolicos que comprometam o desenvolvimento neuropsicomotor, especialmente a
leucinose.

A leucinose ou doenga da urina de xarope de bordo € um exemplo de distdrbio
metabolico hereditario que, assim sendo como o0s demais, conta com sintomas
inespecificos, que incluem cetoacidose, hipoglicemia, recusa alimentar, apneia, retardo
mental, convulsdes, encefalopatia e coma. Destaca-se que a falta de conhecimento sobre
a doenca contribui para a dificuldade na realizacdo do diagnostico, impossibilitando a
terapéutica ideal e reduzindo as chances de sobrevida do paciente.

A obtencdo precoce do diagndstico, possibilita a aplicabilidade de um tratamento
adequado, com depuracdo dos metabolitos téxicos e prevencdo da caréncia de
amino&cidos essenciais e outros nutrientes, a fim de evitar sequelas neuroldgicas.
Todavia, a triagem neonatal, capaz de identificar a doenca antes que ela se agrave, ainda
n&o é contemplada pelo Sistema Unico de Sadde no Brasil.

A interacdo da equipe multidisciplinar é de suma importancia, para o tratamento
do paciente com leucinose, visto que essa € uma patologia de carater progressivo quando
ndo tratada de maneira adequada. Vale salientar que ha necessidade da aplicabilidade de
diferentes abordagens profissionais para que se alcance um bom progndstico. Desta
forma, destaca-se a indispensavel atuacdo do fisioterapeuta e terapeuta ocupacional, do
nutricionista, da enfermagem, do médico neuropediatra, do fonoaudidlogo e de outros
profissionais que possam contribuir para melhoria da qualidade de vida do portador de
Leucinose e promover eficacia no tratamento.

Para o fisioterapeuta, o tratamento da leucinose ainda é um desafio. A busca de
evidéncias sobre a eficacia do tratamento deve orientar a conduta do fisioterapeuta a fim
de proporcionar um melhor resultado ao paciente. O profissional deve ter aptiddo para
insercdo no tratamento de patologias de caréter raro, ter perceptibilidade dos objetivos e
ser flexivel no uso de técnicas variadas.

Torna-se imprescindivel, entretanto, destacar que outros estudos envolvendo essa
tematica abordada, se fazem necessarios para elucidar novos resultados ou até mesmo

corroborarem o estudo em questéo.
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ANEXO | - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Prezado Sr.(a)

YASKARA AMORIM FILGUEIRA, CPF 61423378334 docente do CENTRO
UNIVERSITARIO DOUTOR LEAO SAMPAIO esté realizando a pesquisa intitulada
ATUACAO FISIOTERAPEUTICA NA CRIANCA COM LEUCINOSE: UM RELATO
DE CASO juntamente com a discente Erika Martins da Silva CPF 041595833-42 que tem
como objetivos: Relatar o caso de um paciente portador de Leucinose e descrever 0s
efeitos da aplicag&o de recursos fisioterapéuticos realizados na Clinica Escola do Centro
Universitario Doutor Ledo Sampaio; Analisar as respostas neuroevolutivas do DNPM
durante o tratamento fisioterapéutico neuroestimulativo no portador de Leucinose;
Descrever as etapas evolutivas pos tratamento fisioterapéutico, em tempo determinado,
de uma crianga portadora de Leucinose.

Para isso, estd desenvolvendo um estudo que consta das seguintes etapas:
Entrevista com o (a) responsavel da crianga acerca da histéria da doenga e obtengdo de
dados através dos prontuarios da Clinica Escola do Centro Universitario Doutor Ledo
Sampaio, setor de Fisioterapia Motora e Respiratoria (Pediatrica).

O presente estudo apresenta risco minimo, estando relacionado ao desconforto em
responder as perguntas realizadas pela pesquisadora durante a entrevista. Para amenizar
este desconforto a investigacdo sera realizada em uma sala onde permanecera somente o
pesquisador responsavel e o participante da pesquisa, que podera interromper caso sinta-
se desconfortavel ou queira desistir da pesquisa sem dnus algum.

A pesquisa tem como beneficio fornecer informacdes de cunho cientifico ao meio
académico e ira possibilitar descobertas na area em questdo, ampliando assim, as
possibilidades de novas pesquisas.

Toda informacdo que o (a) Sr.(a) nos fornecer sera utilizada somente para esta
pesquisa. Os dados coletados serdo confidenciais e seu nome ndo aparecerd nos
protocolos de entrevista ou coleta de dados, inclusive quando os resultados forem
apresentados.

A sua participacdo em qualquer tipo de pesquisa é voluntaria. Caso aceite
participar, ndo recebera nenhuma compensacdo financeira. Também n&o sofrera qualquer
prejuizo se ndo aceitar ou desistir apos inicio da pesquisa. Se tiver alguma duvida a
respeito dos objetivos da pesquisa e/ou dos métodos utilizados na mesma, pode entrar em
contato com ERIKA MARTINS DA SILVA, Rua Madre Maria Vilac, 301, Bairro
Limoeiro, Juazeiro do Norte-CE, Tel: (88) 997154819- de segunda a sexta-feira no
horario de 08h00min as 12h00min.

Se desejar obter informacdes sobre 0s seus direitos e 0s aspectos éticos envolvidos
na pesquisa podera consultar o Comité de Etica em Pesquisa — CEP 63040.405 do Centro
Universitario Dr. Ledo Sampaio, localizado a Rua Maria Leticia Leite s/n, Lagoa Seca,
Juazeiro do Norte-CE, telefone (88) 2101.1046 ramal (88) 2101.1033. Caso esteja de
acordo em participar da pesquisa, deve preencher e assinar o Termo de Consentimento
Pds-Esclarecido que se segue, recebendo uma copia do mesmo.
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Local e data

Assinatura do Pesquisador

Assinatura do participante

ou Representante legal

Impressao dactiloscopica
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ANEXO Il - TERMO DE CONSENTIMENTO POS-ESCLARECIDO

Pelo presente instrumento que atende as exigéncias legais, ©

Sr.(a) , portador(a) da cédula de

identidade , declara que, apo0s leitura minuciosa do

TCLE, teve oportunidade de fazer perguntas, esclarecer davidas que foram devidamente
explicadas pelos pesquisadores, ciente dos servicos e procedimentos aos quais sera
submetido e, ndo restando quaisquer dividas a respeito do lido e explicado, firma seu
CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO em participar voluntariamente desta
pesquisa.

E, por estar de acordo, assina o presente termo.

Juazeiro do Norte -Ce., de de

Assinatura do participante

ou Representante legal

Impressao dactiloscopica

Assinatura do Pesquisador
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ANEXO |11 - DECLARACAO DE ANUENCIA

£ UNILEAO

Centro Universitaria

Declaragdo de Anuéncia da Instituigdo
Co-participante

Eu. Gardénia Maria Marting de Oliveira Costa, RG 5086493, CPF T728753301
Coordenadora do Cursp de Fisioterapia do Centro Universitario Doutor Leao
Sampaio, declaro ter lido o projeto intitulado: ATUACAO FISIOTERAPEUTICA NA
CRIANCA COM LEUCINOSE: UM RELATO DE CASO de responsabilidade da
pesquisadora, Yaskdra Amarim Filgueira, CPF: §14.233.783-34. RO 254771793,
juntamente com a discente Erika Martins da Silva, CPF: 04158583242 & RG:
2008029305083 que uma vez apresentado a esta instituico o parceer de aprovacao
do CEP do CENTRO UNIVERSITARIO DR. LEAO SAMPAID, autorizaremos a
realizagdo deste projeto no Centro Universitario Dr. Leao Sampaio, tendo em vista
conhecer e fazer cumprir as Resolugtes Eticas Brasileiras, em especial a Resolugao
CNS 486/12. Declaramos ainda que esta instilicio estd ciente de suss co-
fesponsabilidades como instituigao co-participante do presente projeto de pesquisa,
e de seu compromisso no resguardo da seguranga e bem-estar dos sujeitos de
pesquisa nela recrutados, dispondo de infraestrutura necessaria para a garantia de

tal seguranca e bem estar,

,J;*_Ec.w_n-' r‘_‘fw C  2ispzom
Local e data

" Cardéndn MY Mariing
tqare daFisic.arafia |
— =1’?'1'?‘f|‘rﬂ.xwm
Assinalura’e carimbo do respansavel instituciona
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ANEXO IV - TERMO DE AUTORIZACAO DE USO DE IMAGEM E

VOZ
Eu , portador(a) da
Carteira de Identidade n° e do CPF n °
, residente a Rua , bairro

, na cidade de

, autorizo o uso de minha imagem e voz, no

trabalho sobre titulo
produzido pelos alunos do curso de , semestre

, turma , Sob orientacdo do(a)
Professor(a) . A presente

autorizacdo é concedida a titulo gratuito, abrangendo o uso da imagem e voz acima

mencionadas em todo territério nacional e no exterior.

Por esta ser a expressédo de minha vontade, declaro que autorizo o uso acima
descrito sem que nada haja a ser reclamado a titulo de direitos e assino a presente

autorizacdo em 02 (duas) vias de igual teor e forma.

Juazeiro do Norte, de de

Cedente
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