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RESUMO

Artrogripose multipla congénita é uma sindrome rara,
constituida de um conjunto heterogéneo de malformacdes
congénitas, nao-progressiva, de etiologia desconhecida,
multicausal, caracterizada principalmente por multiplas
contraturas articulares. Objetivo: avaliar a importancia da
atuacao fisioterapéutica em pacientes com Artrogripose
Multipla Congénita, bem como os métodos de tratamento
e os beneficios fisicos-motores e psicossociais. Método:
este trabalho compde-se de uma revisdo sistematica no
qual foi realizada buscas de artigos em bases de dados
como PubMed, LILACS, SciELO. As palavras-chave em-
pregadas na pesquisa foram Artrogripose Multipla Con-
génita e Fisioterapia, sem restricdo de idioma. Resultados
e consideracoes finais: ao total, sete artigos cumpriram
todos os critérios de inclusdo. Somente quatro relataram
a avaliacao fisioterapéutica. Foram descritos um nUmero
variado de técnicas de intervencéao e resultados encontra-
dos. Esta revisdo sistematica demonstrou a importancia
da atuacao fisioterapéutica em pacientes com artrogripose
multipla congénita, sendo responsavel em promover be-
neficios fisico-motores e psicossociais. Entanto, parecem
ainda nao estar bem esclarecidos os métodos de inter-
vencao que devem ser propostos a todos os profissionais
fisioterapeutas como conduta, necessitando de maiores
investigacoes.

Palavras-chave: Malformacbes congénitas; Amplitu-
de de movimento,; Funcionalidade

ABSTRACT

Arthrogryposis multiplex congenita is a rare non- pro-
gressive syndrome consists of a heterogeneous group of
congenital malformations of unknown etiology, multifac-
torial, mainly characterized by multiple joint contractures.
Objective: to evaluate the importance of physiotherapy
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performance in patients with arthrogryposis multiplex
congenita, as well as treatment methods and physical-
-motor and psychosocial benefits. Method: this study
consists of a systematic review of articles in which search
was conducted in databases like PubMed, LILACS, SciE-
LO. The keywords used in the search were Arthrogryposis
multiplex congenita and Physiotherapy, without language
restriction. Results and final considerations: in total seven
articles met all inclusion criteria. Only four reported a phy-
sical therapy evaluation. A varied number of intervention
techniques and results were described. This systematic
review demonstrated the importance of physiotherapy
performance in patients with arthrogryposis multiplex
congenita, accounting benefits in promoting physical
and psychosocial engines. It still seems to be very clear,
the methods of intervention that should be offered to all
professionals such as physiotherapists conduct, requiring
further investigation.

Keywords: Congenital malformations; Range of mo-
tion; Functionality.

INTRODUCAOQ

A artrogripose multipla congénita é uma sindrome
rara, constituida de um conjunto heterogéneo de mal-
formagbes congénitas, nao-progressivas, de etiologia
desconhecida, supostamente multicausal, caracterizada
principalmente por multiplas contraturas articulares. Esta
sindrome foi descrita inicialmente em 1841 por Adolf
Wilhem Otto como miodistrofia congénita e, somente em
1923, recebeu sua nomenclatura atual.’?

Dados epidemiolégicos demonstram baixa incidén-
cia mundial, com aproximadamente 3 casos para cada
10.000 nascidos vivos. Nao ha consenso em relacdo a
prevaléncia desta patologia ligada ao sexo, no entanto,
algumas literaturas consideram ser mais frequente em
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homens, em uma propor¢cédo de 2:1, enquanto em outras
descrevem uma prevaléncia maior em mulheres. Diante
disto, estudos eletrofisiolégicos e histolégicos vém sendo
realizados para melhor entendimento.®

A patogénese da artrogripose € ainda fator de inves-
tigacdo, no entanto, acredita-se que a reducao dos movi-
mentos intra-uterinos ou acinesia fetal, a disposicao anémala
dos membros, as disfuncdes de crescimento intra-uterino
e o excesso de liquido amniético estejam relacionados as
contraturas congénitas. Acredita-se que 0s mecanismos
patolégicos sejam devidos doencas neuroldgicas, muscula-
res, esqueléticos, anomalias cromossdmicas, alteracdes do
tecido conjuntivo e a compresséo do bebé.?45

As deformidades caracteristicas da doenca, comu-
mente, se apresentam de forma simétrica e mudltiplas,
com maior gravidade nas extremidades distais. Como
principais manifestacdes clinicas, encontram-se as altera-
coOes da pele (diminuicdo da elasticidade, falta de pregas,
escassez tecido subcutéaneo), atrofia muscular, substitui-
cao da massa muscular por tecido adiposo e fibroso, as
estruturas periarticulares tornam-se mais espessas. Ao
mesmo tempo, as articulacdes encontram-se deformadas,
com restricdo de movimentos, rigidez, podendo haver a
presenca de luxac&o.®’ E importante ressaltar que pacien-
tes com artrogripose nao apresentam déficits intelectuais,
sendo identificados com alto grau de inteligéncia, o que os
auxilia na superacao da incapacidade.®®

Diante das alteracGes e deformidades da doenca,
torna-se indispenséavel a atuacao do fisioterapeuta como
profissional da area da salde, de formacao académica su-
perior a quem atribui métodos e técnicas fisioterapéuticas
com a finalidade de restaurar, desenvolver e conservar a ca-
pacidade fisica do paciente.® Desta maneira, a fisioterapia se
faz imprescindivel no tratamento e na melhora funcional de
paciente com artrogripose multipla congénita. Porém, pouco
se tem estudado a respeito nessa populacédo de pacientes.

Diante do exposto, optamos em realizar esta revisao
sistemética que tem por finalidade avaliar e esclarecer o
papel da fisioterapia no tratamento da Artrogripose Mdiltipla
Congénita, bem como os métodos de tratamento e os be-
neficios fisicos-motores e psicossociais a estes individuos.

METODO

A busca por artigos cientificos foi conduzida por
pesquisadores independentes nas bases de dados eletro-
nicos Medline (Pubmed), LILACS, SciELO desde o inicio
das bases até novembro de 2013, sendo estruturada
na forma PICO, acrémio de Paciente alvo, Intervencao,
Controle, Outcome (desfecho). A procura foi baseada nas
palavras do diciondrio Medical Subject Heading Terms
(MeSH), descritores e operadores boleanos. A primeira
busca foi realizada na base de dados Pubmed conforme
se segue: [physical therapy] and [arthrogryposis]. A busca
nas bases subsequentes teve adequacdes de acordo com
a mesma, porém assemelhando-se a primeira busca. Para
complementar, foi realizada uma busca manual nas refe-
réncias dos artigos incluidos.

A presente revisdo incluiu ensaios clinicos rando-
mizados, longitudinais experimentais e estudos de casos
referentes a artrogripose muiltipla congénita e a atuacao
fisioterapéutica no tratamento destes pacientes. Critérios
de inclusao: sujeitos sem restricao de idade, portadores
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de com artrogripose multipla congénita, que receberam
tratamento fisioterapéutico.

Néo houve restricdo de idioma para as buscas,
e todos os estudos incluidos foram traduzidos quando
necessario e possivel. Também foi critério de exclusao
intervencdes pouco claras, mal descritas ou inadequadas.

RESULTADOS

Dos 56 artigos iniciais encontrados, somente sete
artigos cumpriram todos os critérios de inclusao (Figura 1).
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Figura 1 - Fluxograma descritivo da busca de artigos cientificos.

Os sete artigos'®'® selecionados para andlise nesta
revisdo sistematica, encontram-se descritos na tabela 1.

Nota-se que dos sete estudos encontrados, somente
quatro'®'® relataram a avaliacdo fisioterapéutica anterior-
mente ao tratamento, com métodos e instrumentos para
avaliacao diversificados.

Quanto as intervencoes fisioterapéuticas utiliza-
das para tratamento, sdo descritas variadas técnicas,
dificultando uma andlise comparativa entre os estudos.
Quanto aos resultados encontrados, este também foram
diversificados, podendo-se relatar melhora da amplitude
de movimento, da funcionalidade, forca muscular, das
contraturas, e até mesmo da funcéo social da crianca.

DISCUSSAO

Os movimentos fetais comecam a aparecer pela
primeira vez por volta da 25% semana de gestacdo; a partir
deste periodo a auséncia destes deve servir de alerta para
as maes, uma vez que a movimentacdo intra-uterina é
fundamental para o desenvolvimento das articulacées do
bebé. Qualquer artificio que prejudique a movimentacao
do feto podera levar as contraturas congénitas e caracte-
rizar a artrogripose multipla congénita.®'”

O diagndstico desta doenca pode ser realizado no
periodo pré-natal por meio de ultra-sonografia, ou na fase
pds-natal a partir da presenca dos achados clinicos e bi-
6psia muscular. Em alguns casos, o mapeamento genético
poderé indicar predisposicoes.>"”

Os principais achados radiolégicos na artrogripose
multipla congénita sdo as deformidades articulares, co-
mo, o pé torto (equinovaro), maos em flexdo e em desvio
ulnar, podendo-se observar também a luxacado congénita
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Tabela 1 - Trabalhos utilizados na construcao da discussao.

Autor Amostra Avaliacéo Intervencéo Duracéo/Frequéncia Principais resultados
Pajardi et al™ n=22 criancas NR Alongamento; NR 1 mobilidade das articulacdes de
Mobilizacao articular. punhos e dedos;
| contraturas;
Melhora na capacidade funcional.
Seves, Rossi e Ramella” n=26 criancas NR Movimentacéo passiva, NR 1 amplitude de movimento;
ativo-assistida e ativa; 1 forga;
Ortese. Melhora nos movimentos funcionais
e de pinca.
Bordin, Prigol e Schobert'? n=1 crianca PEDI Mobilizac&o passiva; 15 sessoes, duas 1 autocuidado;
Alongamentos, Enfaixa- vezes por semana por 1 mobilidade;
mento funcional, 50 minutos 1 funcéo social da crianca.
Treino funcional;
Aparelhos acessoérios.
Veiga'® n="1 crianca Anamnese; Hidrocinesioterapia; 10 sessbes 1 amplitude de movimento;

Goniomentria;

Escala de Kendall.

Alongamentos;

Fortalecimento muscular.

1 forca muscular principalmente
em abducéo, aducéo e extensao de

quadril.

Carvalho e Santos™

n=1 crianca

Entrevista com o
responsavel;
Goniometria passiva;
Teste funcional de
equilibrio;

Protocolo de e
SHUMWAY-COOK e
WOLLACO.

Imersédo associado a
mobilizacdo articular;
Movimentacéo voluntéria;

Treino de equilibrio.

16 sessoes, duas
vezes por semana por

30 minutos.

1 amplitude de movimento;
Funcionalidade do membro superior

e o equilibrio ndo foram afetados.

Galiano e Santos'®

n=1 crianca

Goniometria;

Escala de Kendall.

Hidroterapia

20 sessoes, duas
vezes semanais por 50

minutos

1 forca muscular
1 amplitude de movimento do

paciente.

Palmer, MacEwen, Bowen e

Mathews'®

n=95 criancas e

adolescentes

NR

Movimentacéao passiva;

Alongamentos,

4 vezes por dia

1 amplitude de movimento;

| contraturas;

talas.

Melhora da funcionalidade

de quadril, em que estudos demonstraram estar presente
em 15 a 31% dos pacientes com artrogripose. Por meio da
radiologia, pode-se observar alteracoes nos tecidos moles,
como também o declinio em massa muscular e infiltracao
de tecido adiposo. Outro achado radiolégico relevante sao
os ossos mais delgados, tendendo a osteoporose.'®®

Neste sentido, é essencial o acompanhamento do
paciente por equipes multidisciplinares, para avaliacao e
aplicacdo correta de um tratamento reabilitador.?° Diante
disto, a atuacdo fisioterdpica é se fundamental impor-
tancia e deve ser iniciada precocemente, objetivando
nao somente a correcao da deformidade, mas também o
desenvolvimento global do paciente, uma vez que o prog-
nostico da doenca costuma ser favoravel.'®

Como forma de tratamento, ressalta-se a pratica de
exercicios passivos e ativos de mobilizacdo, alongamento
de tecidos encurtados, manutencao/melhora da amplitu-
de de movimento, a utilizacdo de érteses para reducédo
das deformidades, fortalecimento muscular e prevencao
de contraturas. Porém, nestes casos, a criatividade do
fisioterapeuta é fundamental para que o tratamento seja
eficaz, sendo necessdria a reavaliacado periddica das areas
afetadas. E importante ressaltar que além dos ganhos fisi-
cos, a intervencao fisioterapéutica pode atuar na melhora da
auto-estima do paciente, lhe proporcionando maior indepen-
déncia para os cuidados pessoais, indiretamente melhorando
as relacGes de convivio social e qualidade de vida.?'

Sabe-se que o paciente com artrogripose possui ind-
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meras limitacoes e diminuicdo da funcionalidade, devido a
rigidez articular e alteracdes musculares, onde em muitos
casos, o tratamento cirdrgico torna-se imprescindivel.
Nestes casos, o tratamento fisioterapéutico precoce tem
o intuito de reduzir as contraturas articulares e melhorar a
maleabilidade dos tecidos moles, usualmente empregado
no pré-operatério e no pds-operatoério.?’

Estudo realizado com 22 criancas, com tratamento
fisioterapéutico conservador (alongamento e mobilizacédo
articular) na articulacao do punho e dos dedos, observou
um aumento na mobilidade destas articulacdes, diminui-
cao das contraturas e melhora na capacidade funcional.
Ao final, apenas 6 criancas foram encaminhadas para
osteotomia, sendo acompanhadas pela fisioterapia no pré
e pos cirdrgico.®

Em um estudo com pacientes artrogripéticos, inclu-
idos no programa de fisioterapia, houve uma reducédo na
média de procedimentos cirlirgicos necessérios.” Deste
modo, subentende-se que a fisioterapia, quando feita con-
tinuamente e frequentemente, pode retardar ou mesmo
evitar os procedimentos cirdrgicos, sendo importantissi-
ma na reabilitacdo global da crianca.

Em um estudo de caso, vinte e seis criancas artrogri-
péticas foram submetidas a um programa de reabilitacao
no pré e no pds-operatério de punho, sendo aplicada
mobilizacdo passiva, ativo-assistida e ativa, e Orteses.
Com o tratamento, pode-se notar melhora na mobilidade
articular, da forca e aos poucos da funcionalidade."
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Quanto a utilizacdo de intervencoes fisioterapéuti-
cas como forma de tratamento evitando a necessidade
dos procedimentos cirdrgicos nesta doenca, evidéncias
vem sendo relatadas.

Estudo de caso foi realizado com apenas uma pa-
ciente, sendo esta submetida a 15 sessoes de fisioterapia,
duas vezes por semana, com duracdo de 50 minutos,
com o objetivo de verificar a importéncia da fisioterapia
sobre a capacidade funcional e o grau de independéncia
através do teste PEDI (Pediatric Evaluation of Disability
Inventory). As condutas pautaram-se no tratamento con-
servador (mobilizacdo passiva, alongamentos, enfaixamento
funcional, treino funcional por meio de exercicios ludicos,
utilizacdo de aparelhos acessérios, como extensoras de
membros inferiores e faixa abdominal). Como resultado, os
valores do PEDI foram positivos, ficando entre a faixa de 30
a 70 pontos, com melhora na capacidade respectiva ao auto-
cuidado, mobilidade e funcao social da crianca, demonstran-
do o papel indispensével da fisioterapia nestes pacientes.'?

Em um programa abrangente para o tratamento de
artrogripose multipla congénita com 95 criancas e jovens,
buscou-se avaliar a efetividade das movimentacdes pas-
sivas, alongamento e das talas em série para melhorar a
mobilidade articular, sendo os exercicios realizados quatro
vezes ao dia com o auxilio dos pais dos pacientes, que
foram treinados e supervisionados pelo fisioterapeuta.
Nessa amostra, 90% dos pacientes tiveram contraturas
de todas as extremidades, 40% tinham anomalias congé-
nitas multiplas. Apds o programa, observou-se aumento
da amplitude de movimento e da funcionalidade e diminui-
céo das contraturas.'®

Em um estudo de caso, em paciente adulto, em pés
operatdrio de cirurgia para correcdao das deformidades,
realizou-se a aplicacdo de laser para acelerar o processo
de cicatrizacao e assim melhorar a maleabilidade articular,
bem como foi utilizada corrente elétrica para diminuir a hi-
potrofia e consequentemente promover o ganho da forca
muscular; drenagem linfatica manual na reducéo do ede-
ma, mobilizacoes articulares passivas, e ativo-assistidas,
contracdes isométricas, e exercicios para o membro e
para as articulacdes adjacentes. Neste estudo, relatou-se
a importancia de exercicios respiratérios para manter e/ou
aumentar a capacidade respiratéria para evitar possiveis
complicacées que possam dificultar o tratamento.?? Como
mencionado acima, entende-se a importancia ndo somen-
te da fisioterapia motora, mas também da respiratdria,
uma vez que estas complicagdes limitam o tratamento e
também podem piorar a qualidade de vida do paciente.

Outros métodos de intervencao também podem ser
propostos, como terapia pelo fisioterapeuta. Neste con-
texto, a utilizacdo de fisioterapia aquéatica em pacientes
com artrogripose vem apresentando resultados significati-
VOS, pois a mesma promove o movimento através da dimi-
nuicao da gravidade, associada aos efeitos de flutuacao,
pressao hidrostatica e temperaturas mais altas da agua.
Essas temperaturas auxiliam na reducdo da espaticidade,
rigidez, tensdo e espasmo, estimulam o relaxamento dos
tecidos moles e em alguns casos, provocando analgesia.

Em um estudo de caso caso realizado com uma
crianca, durante 10 sessodes, foi utilizada a hidrocinesiote-
rapia para tratamento de membros inferiores (alongamen-
tos, fortalecimento da musculatura anterior e posterior,
exercicios constantes). Apds a intervencao, observou-se
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o0 aumento na amplitude de movimento e forca muscular
principalmente em abducdo, aducao e extensao de qua-
dril, facilitando assim as atividades de vida de diaria do
paciente.'

O efeito da hidrocinesioterapia também ja foi relata-
do em outros, demonstrando como resultado o ganho de
amplitude de movimento, na maioria das articulacoes'*'® e
melhora clinica significativa no aumento de forca muscular.’™

Os exercicios na &gua promovem no organismo
forcas fisicas distintas que resultam em uma variedade
de adaptacodes fisioldgicas. Acredita-se que os beneficios
alcancados devido aos mecanismos fisiolégicos da agua,
deve-se ao fato de que a dgua é capaz de minimizar o
estresse/impacto sobre as articulacées, beneficiando os
movimentos.?®

Embora tenha-se demonstrado a fundamental im-
portancia da atuacao fisioterapeuta nos pacientes com
artrogripose multipla congénita, na melhora da mobilidade
articular, da funcionalidade, contraturas, forca muscular,
dentre outros, através desta revisdo sistematica, demons-
tramos ainda haver uma caréncia de evidéncias cientificas,
com estudos controlados, que consigam determinar os
métodos fisioterapéuticos de intervencdo mais evidentes
para serem utilizados nos programas de tratamento. Da
mesma forma em que, em alguns dos estudos, a amostra
foi de apenas um paciente'?>'® dificultando a generalizagdo
dos resultados.

CONSIDERACOES FINAIS

Esta revisdo sistematica demonstrou a importancia
da atuacao fisioterapéutica em pacientes com artrogripo-
se multipla congénita, sendo responséavel em promover
beneficios fisico-motores e psicossociais. No entanto,
parecem ainda ndo estar bem esclarecidos, os métodos
de intervencao que devem ser propostos a todos os pro-
fissionais fisioterapeutas como conduta, necessitando de
maiores investigacoes.
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