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O que @ distrofia muscular
de Duchenne (DMD)??

A distrofia muscular de Duchenne (DMD)
€ a forma mais comum da doencga em
criancas. E um problema genético que
se caracteriza pela degeneracgéao e
fraqueza progressivas dos musculos
que controlam os movimentos.

A DMD ocorre pela falta de distrofina —
proteina responsavel pela estabilidade

da membrana do musculo. O
enfraguecimento é progressivo, gerando
dificuldade para caminhar, correr,

pular, se levantar e, nos estagios mais
avancados, para respirar. Nessa fase, a
pessoa com DMD necessita de ajuda para
realizar inclusive tarefas simples diarias.

A DMD geralmente se manifesta em
meninos, enquanto as meninas podem
carregar a mutagao genética que
causa a doenga, mas que raramente
apresentam sintomas.

Para pacientes com DMD ¢é
recomendavel o acompanhamento de
diversos profissionais da saude que
poderdo, dentro da sua experiéncia

e especialidade, colaborar com o
tratamento visando garantir qualidade
de vida e preservar a forgca muscular
dos pacientes por mais tempo.

As principais areas da saude no
acompanhamento multidisciplinar de
pessoas diagnosticadas com DMD sao:

Alongamentos diarios podem evitar que
algumas deformidades 6sseas aparegcam,
como a escoliose e 0 pé equino, além de
manter o bom funcionamento de cada
articulacdo. Quando as deformidades
sao inevitaveis, as cirurgias ortopédicas
surgem como uma opgao, mas devem
sempre ser recomendadas por médicos.

Exercicios fisicos devem ser prescritos
de forma individualizada de acordo com
a necessidade de cada paciente. Uma
das opcdes recomendadas e de baixo
impacto € a hidroterapia. Suplementos
como a vitamina D e o calcio também
podem ajudar a manter 0s 0Ss0s
fortalecidos e prevenir fraturas, quando
prescritas por especialistas.

Criancas com DMD apresentam perdas
motoras significativas, iniciando com
fraqueza nas pernas, levando a dificuldade
para caminhar, subir e descer escadas,
correr e levantar-se do chao. Com a
progressao da doenca, essa fraqueza
pode acometer também a musculatura
respiratoria, troncos e bragos.

Durante todo o desenvolvimento da
crianca ha a necessidade de cuidados
especificos de reabilitacdo. Na
fisioterapia € essencial o foco nos
aspectos motores e respiratorios e
esses cuidados devem existir desde o



diagndstico para evitar complicacdes
secundarias, como deformidades
(escolioses, por exemplo) e progresséo
da fraqueza muscular, mantendo a
funcionalidade dessas criancas por
tempo mais prolongado.

Os exercicios recomendados na
fisioterapia dependem do estagio da
DMD e do quadro individual de cada
tanto para os aspectos motores quanto
respiratorios, respeitando as limitagdes e
capacidades de cada paciente.

As orientagdes domiciliares sdo de
extrema importancia para o processo de
reabilitacdo, pois geralmente a crianga
realiza fisioterapia de uma a duas vezes
por semana, com sessdes de uma hora,
aproximadamente.

Por ser uma doenca progressiva, a
crianca com DMD necessita realizar pelo
menos alongamentos e mobilizagdes
diarias para manter o comprimento
muscular, evitando deformidades, além
de exercicios respiratérios para manter
a mobilidade da caixa toracica e dos
pulmades. Deve-se atentar aos cuidados
relativos aos exercicios recomendados
pelos fisioterapeutas aos cuidadores
de modo a respeitar o tempo de cada
alongamento e mobilizagao, e dos
exercicios respiratorios, nao atingindo
jamais o limite de dor e desconforto de
cada paciente.

Na DMD, a crianca pode passar a andar na
ponta dos pés por conta de um possivel
encurtamento dos tenddes do calcanhar,
contribuindo para criar dificuldades na
marcha. Esse problema é combatido com
0 uso de oOrteses — aparelhos externos
aplicados a determinados locais do corpo
para melhorar o posicionamento ou fungao
daquela regido.
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A oOrtese mais utilizada na DMD ¢é a
tornozelo-pé, chamada de MAFO, que
tem como funcao prevenir a deformidade
do tendao. Os efeitos benéficos das
Orteses sdo ampliados quando se
associa a reabilitacdo motora através da
fisioterapia. Exercicios de alongamento
sao importantes e devem ser feitos de
forma regular por todos os pacientes
com a distrofia muscular de Duchenne.

Manter um acompanhamento
psicoterapéutico durante as fases da
doenca é importante para o fortalecimento
emocional de todos os envolvidos:
pacientes, familiares e cuidadores.

ESTAGIO 1:

As informacdes sobre a doenca e o suporte
emocional para os membros da familia

sao cruciais no momento do diagnostico.

O principal objetivo nesta fase € ajudar a
manter o crescimento e o desenvolvimento
tao normais quanto possivel.

A crianga passa por um processo
continuo de socializagao que se

inicia no nascimento e a familia tem
papel decisivo nessa evolugdo. O
desenvolvimento social daqueles que
tem prej uizos motores dependera em
grande parte das oportunidades que os
pais ou responsaveis |lhe proporcionam,
evitando a superprotecdo, negacao da
realidade, ansiedade ou culpa.

E na familia que a crianca aprende a se
relacionar, a se descobrir, a iniciar o seu
processo de autonomia.
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da doenca (de dois a sete anos
deidade) - Deambula¢ao precoce

fase inicial dos sintomas

Nesta fase, a prioridade é a prevencao
da progressao da perda da fungao
motora. O fato de a crianga ter uma
deficiéncia motora nao significa que a
sua capacidade cognitiva esteja afetada.

Algumas criangas que tomam
corticoesteroides podem ter dificuldade
no controle dos impulsos, raiva,

alteracdes de humor, atencdo e meméoria.

Se forem encontrados atrasos no
desenvolvimento e/ou aprendizado,
uma avaliagdo de um psicologo ou
neuropsicologo pode ajudar a definir
guestdes especificas, além de fornecer
recomendacdes para ajudar a atingir
todo o potencial. Questdes emocionais
e comportamentais ndo sao incomuns
e sao mais bem manejadas se forem
abordadas precocemente. O apoio da
familia € essencial.

fase de transicao -
Deambulacao tardia

Ha uma rapida progressao da perda

da funcdo dos membros inferiores. O
paciente passa a necessitar de apoio
para andar ou de cadeiras de rodas. No
terceiro estagio da doencga, as mudangas
no comportamento sdo mais evidentes,
sendo necessario fazer diagnoésticos
diferenciais entre transtorno de déficit
de atencdo, hiperatividade e oposicao e

comportamentos obsessivo-compulsivos,
com o objetivo de oferecer o tratamento
mais adequado.

E necessério incentivar a participacéo
na vida escolar e atividades da
adolescéncia, além de lembrar da
importancia do suporte pedagodgico.

Os familiares e pacientes precisam
receber apoio para manter o cronograma
escolar, sem sobrecarga motora e sem
perda de conteudo.

A avaliagao continua relativa a
atrasos ou dificuldades especificas de
aprendizagem sao importantes.

Psicologos e neuropsicologos podem
ajudar a identificar o que atende melhor
a cada necessidade educacional.

estagio inicial de perda
de deambulacao - Fase de
nao deambulac¢ao precoce
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4
(<

Nesta fase o paciente ja depende do uso
de cadeira de rodas para se locomover.
Os cuidados do estagio 3 devem ser
mantidos ou até intensificados. E
importante estimular a autonomia, 0s
interesses pessoais, a socializagao e

a rotina escolar, que nesse momento
geralmente comeca a ser afetada. Alguns
pacientes de DMD podem apresentar
problemas psicossociais.

estagio avancado da doenca

(final da adolescéncia até adulto) -
Fase de nao deambulac¢ao tardia




Uma vida plena e produtiva como um
adulto independente com DMD requer
planejamento. O desenvolvimento de
um plano de transigcao da adolescéncia
para a idade adulta deve comecar aos
13 ou 14 anos e deve se basear nas
expectativas e metas desenvolvidas.

Questdes psicossociais e emocionais
podem surgir a qualguer momento da vida
e sao uma parte importante da saude que
ndo devem ser ignoradas. Embora seja
importante que o individuo com Duchenne
receba apoio psicossocial e emocional,
esse diagnostico afeta toda a familia.

Pais, responsaveis, irmaos e outras
pessoas do circulo também podem

estar em risco de isolamento social e
depressdo. Existem varias intervengdes
conhecidas para ajudar em varias

areas da psicoterapia. Isso inclui
treinamento para na tentativa de lidar
com comportamentos e conflitos, terapia
individual ou familiar e intervencdes
comportamentais.

Ao passar da adolescéncia para a idade
adulta jovem, o individuo com Duchenne
deve explorar niveis desejados de vida
independente, bem como 0s recursos

e apoios necessarios para facilitar a
independéncia ideal.

As relagdes sociais sdo extremamente
importantes para garantir salde, bem-
estar e qualidade de vida. Muitas vezes,
as oportunidades de contato pessoal

e envolvimento social ndo acontecem
naturalmente e exigem um esforco

para promover e facilitar conexdes com
outras pessoas.

E importante falar sobre
relacionamentos, namoro, orientagao
sexual e casamento com um amigo,
um familiar de confianga e/ou um
profissional da saude.
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O comprometimento respiratorio passa
a aparecer nas fases mais avancgadas da
DMD. Os pulmdes permanecem normais,
mas 0Ss sintomas respiratoérios — como
cansaco e falta de ar — ocorrem pela
fraqueza da musculatura responsavel
pelos movimentos de inspiragcao e
expiragao.

Esta complicacao limita muito a
qualidade de vida dos pacientes e
representa uma das principais causas
de morte. Muitas vezes, a presencga
de escoliose € um agravante para o
problema respiratorio.

Todo paciente deve ser avaliado
rotineiramente quanto a sintomas
respiratorios e, a partir dos 5-6 anos,
recomenda-se avaliacdo anual com
espirometria. Medidas preventivas
devem ser tomadas precocemente,
como a vacinagdo (contra pneumococo
e influenza) e medidas de fisioterapia
respiratoria. Em geral, ao final da 2@
década de vida, equipamentos de
respiracao assistida nao invasivos e
para aspiragao de secregcdes passam

a ser necessarios. Nesta fase, o
acompanhamento com equipe de
pneumologia e reabilitacao respiratoria
torna-se fundamental.

O musculo do coracao também pode ser
afetado. Quando isto ocorre, ha prejuizo
na funcionalidade e até na sobrevida
destas pessoas. Por esta razéo, o
cuidado cardioldgico na DMD vem
recebendo cada vez mais atencgao.

Sintomas como palpitagdes, dor no
peito e cansaco devem ser relatados



ao médico. E importante que todo
paciente faca uma avaliacao cardiaca
com exames complementares, como
0 ecocardiograma ou a ressonancia
magneética cardiaca, anualmente.

Um aspecto fundamental sobre o
cuidado cardioldgico se refere as maes
portadoras. Elas muito raramente
manifestam sintomas musculares,

mas podem desenvolver tardiamente
cardiomiopatia. Por isso, recomenda-
se que elas fagam uma avaliagao inicial
clinica e laboratorial no inicio da vida
adulta e depois repitam a cada 5 anos
(ou antes, caso surjam sintomas).

O cuidado nutricional na DMD e
considerado uma parte muito importante
do tratamento.

Tanto as alteracdes causadas pela
doenca quanto os medicamentos
utilizados para tratamento levam a
modificagcbes no estado nutricional dos
pacientes, que necessitam de atencao
continua.

Com os avancos no tratamento da DMD
nos ultimos anos, observou-se que a
evolugado da doenca pode ser modificada
por intervencdes nas manifestagdes e
nas complicacdes conhecidas, a fim de
proporcionar e/ou preservar a qualidade
e a expectativa de vida dos pacientes.

Entre as manifestacdes, é possivel
destacar as alteracdes do estado
nutricional, que vdo desde sobrepeso ou
obesidade até baixo peso ou desnutri¢cao
e podem ocorrer em diferentes idades e
circunstancias, piorando a capacidade
fisica dos portadores de DMD.
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* Ao diagnéstico;

* No inicio do uso de corticoides;

* Quando houver a transigao para a
cadeira de rodas;

+ Se apresentar baixo peso ou ocorrer
perda de peso de maneira nao intencional,;

+ Se estiver ganhando muito peso ou ja
estiver acima do peso ideal;

* Se uma grande cirurgia estiver
programada;

O excesso de peso costuma ocorrer

no inicio do curso da doenca e pode

ser observado ja aos 7 anos de idade.

No entanto, € mais comum quando

0s pacientes perdem a capacidade de
andar. Acredita-se que o0 ganho de peso
esta relacionado a um desequilibrio entre
0 consumo e o gasto caldérico pelo corpo,
devido aos seguintes fatores:



* Redu¢ao do metabolismo pela perda
de massa muscular;

* Diminuigcao da atividade fisica,
especialmente ap6s a transigao para
a cadeira de rodas;

« Aumento do apetite causado pelos
medicamentos;

* Elevado consumo de calorias através
da alimentacao.

O ganho de peso excessivo € prejudicial
para pacientes com distrofia muscular
de Duchenne, pois:

- Piora a fraqueza muscular (maior
esforgo para os musculos que ja

estao fracos), comprometendo a
movimenta¢ao, podendo antecipar a ida
para a cadeira de rodas;

* Gerarisco de afetar os beneficios
obtidos com o tratamento com
corticoides;

« Aumenta as chances de
desenvolvimento de escoliose
(deformidade na coluna), pressao
alta, alteragdes na glicose sanguinea
e no colesterol;

« Compromete o funcionamento do
pulmao e do coracgao;

* Dificulta o transporte, a interagao
e/ou o desenvolvimento psicossocial
dos pacientes;

* Interfere no cuidado, especialmente
ap6s a perda da marcha, tornando as
atividades de vida diarias mais dificeis,
afetando a qualidade de vida de toda a
familia.
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Os pacientes com distrofia muscular de
Duchenne (DMD) necessitam de menor
quantidade de calorias na alimentacéao
para manter o adequado funcionamento
do organismo, quando comparados com
criangas da mesma faixa etaria sem

a doenca. Os que andam precisam de
cerca de 80%, enquanto 0s que estdo na
cadeira de rodas necessitam de 70%.

Por isso, reduzir a ingestao de calorias
por meio de uma alimentacdo saudavel
e adequada é fundamental para néao
ocorrer ganho de peso excessivo. As
dicas a seguir ajudarao os pacientes, de
modo que figuem mais saciados com
as refeicdes, reduzam a quantidade de
alimentos ingeridos, consequentemente
a quantidade de calorias e melhorem a
qualidade da alimentacéao:

« Comer devagar, mastigando bem os
alimentos;

* Manter o prato colorido, usando
diferentes tipos de alimentos e
preparacgoes, crus e cozidos;

« Estabelecer horarios regulares para

as refeigoes, evitando ficar longos
periodos sem se alimentar;

* Nao esperar sentir fome, pois podera
comer mais do que o necessario;

« Fazer de 4 a 6 refei¢cOes ao dia e

procurar comer de 3 em 3 horas, em
pequenas quantidades;

« Evitar “beliscar” entre as refeigoes;

« Comecgar as refeigdoes com um prato
de salada crua, variada e colorida;



* Ingerir boa quantidade de agua durante
o dia, evitando liquidos durante as
refeigoes;

* Nao realizar atividades junto com
as refeicdoes, como comer em frente a
televisao, pois isso desvia a atencgao,
prejudicando a visualizagao dos
alimentos que estao sendo ingeridos;

« Fazer as refeicdes em um ambiente
tranquilo;

* Reduzir a ingestao de alimentos
gordurosos como: manteiga, margarina,
maionese, torresmo, bacon, linguiga,
empanados de frango, salsicha, carnes
gordas, frituras etc;

« Quando usar margarina, manteiga,
maionese ou requeijao nos paes ou
biscoitos, usar em pequena quantidade.
Mesmo que sejam light, devem ser
consumidos com moderagao;

- Dar preferéncia a preparagodes cozidas,
assadas ou grelhadas, ao invés de fritas;

- Consumir queijos brancos (tipo cottage,
minas frescal ou ricota), leite e iogurte
desnatados;

- Utilizar 6leo vegetal (soja, milho,
girassol, canola, azeite) em pequenas
quantidades;

« Consumir diariamente verduras e
legumes crus e cozidos;

« Evitar molhos gordurosos para
temperar as saladas, como maionese,
6leos e catchup;

* Nao consumir alimentos ricos em
carboidratos em uma mesma refeigao;

* O arroz pode ser substituido por igual
quantidade de massa (macarrao, farinha,
angu, batata inglesa, batata doce, batata
baroa, inhame, milho verde);
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« Consumir os legumes brancos (batata,
inhame, mandioca, batata doce, baroa)
cozidos ou ensopados, ao invés de fritos,
e molhos de macarrao pouco gordurosos,
sem queijo ou molho branco;

* Comer 2 a 4 porgdes de frutas por dia;
* Escolher alimentos frescos e da época;

* Reduzir a ingestao de doces, balas,
chicletes, chocolates, paes, bolos

e biscoitos recheados, além de
refrigerantes e sucos artificiais. Evitar
achocolatados, especialmente os prontos
para consumo;

* Evitar o consumo de alimentos muito
salgados ou temperados, como linguiga,
enlatados, salsicha, salgadinhos,
empanados etc., pois além de serem
muito caldricos, ajudam a reter liquido,
causando inchago;

« Consumir com moderagao (no maximo
1 vez por semana), em pequenas
porgcdes, alimentos muito caléricos,
como: pizza, sanduiches e alimentos
rapidos (fast food), cachorro quente,
salgadinhos, chips, salgados etc.

Baixo peso/desnutricdo entre pacientes
com distrofia muscular de Duchenne
(DMD) é mais comum com 0 avancgar

da idade, especialmente apds os 18
anos. A perda progressiva de massa
muscular devido a evolugao da doenca é
a principal causa da reducdo do peso e
agravada pelos seguintes motivos:

* Perda de apetite;

* Engasgos durante a alimentacgao
relacionados a fraqueza dos musculos
envolvidos na deglutigao;



 Dificuldade para abrir a boca e mastigar
os alimentos;

 Dificuldade para se alimentar sozinho,
aumentando o tempo para as refeigoes

e reduzindo a quantidade de alimentos

ingeridos;

* Baixa ingestao de calorias;

* Problemas na digestao dos alimentos e
refluxo;

« Aumento das necessidades de energia
do corpo devido a maior dificuldade para
respirar. O baixo peso ou desnutri¢cao
também é prejudicial para os pacientes,
pois:

« Compromete a imunidade e aumenta o
risco de desenvolvimento de infecgoes
pulmonares;

- Aumenta a fraqueza muscular;

« Favorece o desenvolvimento de feridas
no corpo (Ulceras por pressao ou
escaras), devido a menor mobilizagao e
dificuldade de cicatrizagao.

Abaixo sdo apresentadas algumas dicas
para ajudar na recuperacao nutricional
ou evitar maior perda de peso do
paciente com a distrofia muscular de
Duchenne. Sdo medidas que auxiliam a
elevar a quantidade de calorias ingeridas
durante o dia, sem aumentar muito a
quantidade de alimentos, o que favorece
0 ganho de peso.
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* Fazer no minimo 6 pequenas refeigoes
durante o dia, em intervalos de no
maximo 3 horas. O fracionamento das
refeicoes em menores quantidades
contribuira para o aumento do consumo
de calorias no decorrer do dia;

* Oferecer os alimentos que o paciente
mais gostar, pois contribuem para uma
melhor ingestao;

* Variar os alimentos, evitando a
monotonia da alimentagao;

+ Oferecer refeigbes coloridas, que
estimulem o apetite;

« Evitar alimentos de baixa caloria, como
chas, sucos light, se forem tirar o apetite
naquela refeigcao;

* Utilizar molhos e temperos variados
para estimular o apetite;

* Tornar o momento da refeicao mais
prazeroso. Comer sempre que possivel
em familia ou com amigos, em ambiente
tranquilo e agradavel;

+ Comegar as refeicées com os alimentos
que contém mais proteinas, como carne,
leite, ovos;

« Adocar todas as bebidas (sucos, chas,
café, leite, vitaminas de frutas) com
acgucar, leite condensado ou mel;

* Para aumentar mais a quantidade de
calorias sem adogar muito as bebidas,
acrescentar maltodextrina (pelo menos
1 medida ou colher) nas preparagoes
liquidas. Aumentar a quantidade a
medida que o paciente for tolerando;

* Pode ser acrescentado também
as bebidas um complemento
protéicocalédrico industrializado
em po, disponivel em farmacias e
supermercados;



+ Acrescentar a preparagoes com leite

ou ao iogurte: leite em pd, mel, agucar,
creme de leite, sorvete, leite condensado,
farinhas, aveia ou cereais instantaneos;

« Preferir ofertar ao paciente vitaminas,
mingau, milkshake etc.,
ao invés de leite puro;

« Acrescentar aos paes, torradas,
biscoitos e cereais: geleia, mel,
manteiga, margarina, maionese, queijo,
presunto, ovo;

 Evitar comer frutas puras. Acrescentar a
elas: agucar, farinhas, leite condensado,
creme de leite, mel, aveia, leite em po,
chocolate em po6, doce de leite, sorvete,
granola. Pode-se também salpicar
maltodextrina ou um complemento
calérico na salada de frutas;

* No almogo e jantar consumir, além do
arroz, uma porc¢ao de: macarrao, angu,
farofa, batatas, puré, mandioca, cara,
inhame ou farinha de milho;

« Acrescentar nas sopas e purés: azeite
ou Oleo vegetal, margarina, queijo,
requeijao cremoso, presunto, maionese,
leite em po6 ou creme de leite;

« Consumir carne ou ovo em quantidades
normais. Variar o tipo de preparacgao
(ensopada, grelhada, assada, frita ou
empanada a milanesa ou a doré);

* Preparar legumes e verduras refogados
em 6leo ou em preparagdées como
suflés, gratinados ou com molho

branco. Misturar manteiga ou margarina
derretida, queijo, requeijao ou creme de
leite nestas preparagdes;

* Acrescentar as saladas: azeite ou éleo
vegetal, ovos, creme de leite, maionese;

« Consumir diariamente pelo menos uma
sobremesa na forma de doce: cocada,
pé de moleque, chocolates, goiabada,
bananada, doce de leite, pudim e outros;
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De acordo com a preferéncia,
o jantar pode ser substituido por:

O lanche da noite (ceia) é fundamental
na recuperac¢ao nutricional. Oferecer

mingau, achocolatado, iogurte, vitamina
de frutas, de acordo com a preferéncia
do paciente.

Para pacientes de DMD que apresentam
dificuldade para mastigar ou engolir,
recomendacbes adicionais sdo
necessarias para evitar a perda de
peso, desde que a alimentacao oral
seja permitida apo6s avaliagcdo de um
fonoaudidlogo. Séo elas:

Com o objetivo de complementar a
ingestao calorica por via oral ou quando
ha dificuldade extrema de degluticao
pela fragueza muscular, pode ser
indicada a passagem de sonda para



nutricdo. Esta aumenta o risco de
pneumonia pela passagem de alimentos
nas vias respiratoérias (pneumonia por
aspiracdo). Tal indicagédo é realizada
normalmente com o avancar da idade

e da DMD, apos avaliagéao criteriosa
realizada por fonoaudiélogo, médico,

e nutricionista, considerando todos 0s
riscos e beneficios.

Os corticoides sao medicamentos
com acao anti-inflamatodria e, quando
recomendados pelo médico, podem
ser uma importante ferramenta no
tratamento da DMD. Embora ndo seja
curativo, diversos estudos cientificos
demonstram que o uso de corticoides
€ capaz de retardar a velocidade da
perda de funcdo muscular, aumentar
o tempo de deambulacéao, retardar

o desenvolvimento de escoliose

e a capacidade tanto respiratoria
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guanto cardiaca. Em geral, e a livre
critério do médico, sdo utilizados
prednisona/prednisolona (0,75mg/kg)

e deflazacort (0,9mg/kg). Apesar do
seu efeito benéfico, existem também
efeitos adversos associados ao uso
dos corticoides. Por esta razao, deve
haver um monitoramento continuo de
pacientes de DMD que fagam uso dessa
classe terapéutica.

Os pacientes com DMD devem receber
todas as imunizagdes previstas no
calendario vacinal. Algumas vacinas,
entretanto, devem ser administradas
antes da introducao dos corticoides,
pois sdo contraindicadas na vigéncia
de imunossupressédo (pelas altas doses
de corticoide). Estas sdo as vacinas de
virus vivos atenuadas, como as vacinas
de varicela, Sabin para poliomielite,
Febre amarela e triplice viral.
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Movimento Duchenne tem uma area destinada a médicos e profissionais de
salde, com informacoes sobre a distrofia muscular de Duchenne.

Acesse o site e cadastre-se
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