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Reabilitacao Funcional - um Componente Fundamental
do Tratamento das Miopatias Inflamatarias

Functional Rehabilitation - a Fundamental Component
of Treatment of Inflammatory Myopathies

Sabrina Pimentel® I lva Brito®?

Resumo

As miopatias inflamatérias (miosites) sdo doencas auto-imunes sistémicas caraterizadas por inflamagao
muscular crénica de causa desconhecida. Clinicamente, traduzem-se por diminuicdo da forca e endurance
musculares. O seu tratamento é essencialmente farmacolégico, contemplando corticoterapia e
imunossupressores. A intervencdo da Medicina Fisica e de Reabilitacdo visa a prevencdo de complicagdes, a
otimizagdo da funcdo, a promog¢do da autonomia na realizacdao das atividades quotidianas e a melhoria da
qualidade de vida.

Este artigo de revisdo pretende ser demonstrativo da intervencdo da Medicina Fisica e de Reabilitacdo no
tratamento das miopatias inflamatérias. Para tal, efetuou-se uma pesquisa bibliografica em bases de dados
como PubMed, EMBASE WebSPIRS, Cochrane Library e Cochrane Database of Systematic Reviews de artigos
originais relevantes, revisdes sistematicas e meta-analises, utilizando “miopatias inflamatorias” e
“reabilitacdo” como termos MeSH (Medical Subject Headings).

A intervencao da Medicina Fisica e de Reabilitacdo parece ser fundamental, contribuindo significativamente
para a melhoria da capacidade funcional e da qualidade de vida dos doentes com estas patologias. No
entanto, para conclusdes mais assertivas, serdo necessarios mais e maiores estudos randomizados e
controlados.
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Abstract

Inflammatory myopathies are systemic autoimmune diseases characterized by chronic muscle inflammation of
unknown etiology. Clinically, there is reduced muscle strength and endurance. Its treatment is mainly
pharmacological, including corticoids and imunossupressants. The intervention of Physical and Rehabilitation
Medicine intends to prevent complications, to optimize function, to promote autonomy in daily activities and
to improve quality of life.

This review article pretends to demonstrate the intervention of Physical and Rehabilitation Medicine in the
treatment of inflammatory myopathies.Therefore, PubMed database, EMBASE WebSPIRS, Cochrane Library
and Cochrane Database of Systematic Reviews were searched for relevant original articles, systematic reviews
and meta-analysis using “myositis” and “rehabilitation” as MeSH terms.

The intervention of Physical and Rehabilitation Medicine seems to be fundamental, significantly contributing
to the improvement of functional capacity and quality of life. Though, further randomized and controlled
studies with larger sample sizes are necessary to take more assertive conclusions.
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Introducao

As miopatias inflamatoérias (M), também denominadas
por miosites, sdo doencas auto-imunes sistémicas
caraterizadas por inflamacdo muscular crénica de
causa desconhecida." Clinicamente, traduzem-se por
diminuicdo da forca muscular e da endurance
muscular.?

A sua etiologia ndo esta claramente definida, mas
pensa-se que resultam de inflamacdo croénica
relacionada com predisposi¢do genética, acrescida de
diversos fatores ambientais.** O papel etioldgico de
agentes infeciosos, sobretudo virus, tem sido
mencionado em varios estudos.® A radiacdo,
particularmente a ultravioleta-B, pode despoletar o
inicio da doenca.® Outros fatores ambientais, como o
tabagismo e a ingestdo de etanol e certos farmacos,
podem também originar altera¢des nos processos
imunoldgicos.’

Os mecanismos imunolégicos implicados na génese da
inflamacdo muscular ocorrem a nivel de imunidade
humoral e celular.® Os auto-anticorpos associados a
miosite (myositis-associated autoantibodies — MAA)
estdo presentes em cerca de 90% dos doentes e
demonstram elevada especificidade, apesar de terem
baixa sensibilidade; podem ser Uteis para a
confirmacdo do diagndstico e na evolucdo clinica.
Estdo descritos varios MAA (anti-sintetase, anti-Mi-2,
anti-SRP, anti-MAS, anti-MJ), que definem subgrupos
distintos de doentes em termos de sintomatologia e
progndstico, como 0s auto-anticorpos anti-sintetase
(ex: anti-Jo-1), que se associam a prognéstico
desfavoravel a nivel pulmonar.®*"

As M| podem ocorrer associadas a outras doencas
auto-imunes sistémicas, sendo as mais comuns a
esclerose sistémica progressiva (também denominada
esclerodermia), doenca mista do tecido conjuntivo,
[Upus eritematoso sistémico, sindrome de Sjogren e
artrite reumatoide.' "

As formas clinicas mais comuns de Ml sdo polimiosite
(PM), dermatomiosite (DM) e miosite de corpos de
inclusdo (MCI); contudo, estdo também descritos
outros fendtipos, com fatores de risco e prognosticos
distintos.?

A DM e a PM, embora raras, sdo duas vezes mais
comuns no sexo feminino, enquanto a MCl é duas
vezes mais comum no masculino.?" As MI ocorrem
sobretudo em adultos; a DM é das trés a que mais
pode surgir em idade pediatrica (DM juvenil). A MCl
manifesta-se geralmente a partir da sexta década de
vida.”

A DM e a PM caraterizam-se por inicio insidioso
de fraqueza muscular simétrica progressiva
predominantemente em musculos proximais®®,
originando dificuldades em atividades quotidianas
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gue os solicitam, como subir e descer escadas,
levantar-se de um assento ou levantar cargas.®” Os
musculos distais também sdo afetados, embora em
menor grau.?’ Além de fraqueza muscular, pode haver
dor e atrofia musculares. Sintomas constitucionais
incluem fadiga, astenia e perda de peso. Artralgia e
artrite podem também ocorrer.® Na DM, existem,
adicionalmente, achados dermatolégicos tipicos -
heliotropo, rash malar e papulas de Gottron (papulas
eritematosas na face dorsal das articulacdes
metacarpofalangicas e interfalangicas). As
manifesta¢cdes cutaneas e pulmonares podem ser, no
entanto, inaugurais.

Na MCI, a fraqueza ocorre quer nos musculos
proximais quer nos distais. Tipicamente, ha atrofia e
fraqueza dos musculos quadricipites femorais, dos
musculos do compartimento anterior da perna e dos
musculos flexores dos punhos e dos dedos.® Assim, os
doentes comumente tém histéria de quedas
frequentes (por envolvimento precoce dos
quadricipites femorais e dos musculos do
compartimento anterior da perna), assim como
dificuldades em executar tarefas que requerem uso
de musculos distais (como incapacidade de segurar
certos objetos, dificuldade em abrir portas, realizar
atividades de destreza manual, manusear objetos
pequenos, apertar botdes, etc.).t

A fraqueza dos musculos faciais ocorre
ocasionalmente na MCl e apenas raramente na PM e
na DM.®** Dado que todos os musculos estriados
podem ser afectados, também pode haver
dificuldades na mastigacdo, degluticao e respiracdo.

A medida que a doenca progride, pode haver
atingimento de outros 6rgdos. O envolvimento
multiorganico conduz geralmente a complicacdes
severas e acarreta pior prognéstico. Pode haver
envolvimento do miocardio™™* e a capacidade
aerébia estar diminuida.? Pode ocorrer atingimento
do sistema respiratério (fraqueza do diafragma e
musculos intercostais, sindrome ventilatoria restritiva
e doenca pulmonar intersticial) **, sendo os doentes
com auto-anticorpos anti-sintetase (anti-Jo-1) os que
tém maior probabilidade de atingimento pulmonar
severo.’* Pode também ocorrer envolvimento do
sistema gastrintestinal (na forma de disfagia, refluxo
gastro-esofagico, dismotilidade intestinal ou vasculite
intestinal).”

Classicamente, os critérios diagnosticos mais
utilizados sdo os propostos por Bohan e Peter'™,
gue combinam carateristicas clinicas, laboratoriais
e patologicas: fraqueza muscular de predominio
proximal simétrica, alteracdes na bidpsia muscular,
niveis séricos de enzimas elevados (creatina-cinase
(CK), desidrogénase lactica e aldélase), eletromiografia
com alteracdes miopdaticas e manifestacdes cutaneas
tipicas (na DM).
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Além de uma cuidadosa histéria pessoal e familiar e
de exames laboratoriais, sdo necessarios
eletromiografia e  exames imagiolégicos,
particularmente a ressonancia magnética nuclear.” O
diagnéstico definitivo de MI requer a realizacdo de
biopsia muscular (onde predominam as células
inflamatoérias). O diagnoéstico deve ser aprimorado e
precoce, uma vez que o prognostico depende do
inicio precoce quer do tratamento medicamentoso
qguer do ndo medicamentoso.

O diagnéstico diferencial das Ml é amplo e inclui
condicdes que apresentam mialgia, fraqueza
muscular, elevacdo da CK sérica ou qualquer
combinacdo destes achados.* Doencas
neuromusculares (exemplos: doencas do musculo,
doencas da juncdo neuromuscular ou doencas do
neurénio motor), patologias endécrinas (exemplos:
hipotiroidismo, hipertiroidismo, hiperparatiroidismo,
sindrome de Cushing, deficiéncia de vitamina D),
patologias metabolicas (exs: doencas de acumulacdo
do glicogénio), infecdes (viricas, bacterianas, fungicas
ou parasitarias), polimialgia reumatica, fibromialgia,
sarcoidose, uso excessivo de medicamentos e/ou
toxinas, entre outras, devem ser consideradas.

Nas M, constituem fatores de pior prognostico: idade
mais avancada, sexo masculino, raca ndo caucasiana,
envolvimento severo pulmonar, envolvimento
cardiaco ou gastrintestinal, associacdo a neoplasia,
presenca de MAA (ex.: anti-Jo-1), tratamento
inapropriado e atraso no estabelecimento do
diagnéstico e no inicio do tratamento.*

Atualmente, as MI associam-se a mortalidade
reduzida e sobrevida favoravel. No entanto,
provocam um significativo impato nas atividades de
vida diaria, tanto a curto como a longo-prazo.

O tratamento das MI visa o controlo e a remissdo
clinica, o tratamento das alteracdes sistémicas, a
prevencao de complica¢des, a otimizagdo da funcao,
a promocao da autonomia na realizacdo das
atividades quotidianas e a melhoria da qualidade
de vida. Os corticosterdides sdo tratamento
farmacolégico de primeira linha, associados a
farmacos imunossupressores ou, em casos refratarios,
a imunoglobulinas intravenosas ou terapias
biolégicas. A intervencdo de Medicina Fisica e de
Reabilitacdo (MFR) é também um componente
importante na otimizacdo do tratamento e na
melhoria do prognéstico funcional destes doentes.

A reabilitacio como componente
fundamental do tratamento das
miopatias inflamatorias idiopaticas

A abordagem terapéutica pela MFR deve
compreender uma avaliacdo clinica completa,
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cuidadosa e detalhada no que concerne a duracdo da
doenca, medicacdes e dificuldades em areas como
atividades de vida diaria, mobilidade, fala e
degluticdo, bem como altera¢des relevantes a nivel
dos sistemas musculo-esquelético, respiratério e
cardiovascular e a nivel da marcha. Limita¢des nas
atividades de vida diaria e na mobilidade, for¢a
muscular e degluticao devem®**ser quantitativamente
avaliadas.” Testes musculares manuais formais e
parametros de endurance na realizacdo de certas
atividades quotidianas sdo ferramentas Uteis de
avaliacdo.”® Adicionalmente, a dinamometria
isocinética pode proporcionar dados mais precisos.

Os questionarios habitualmente utilizados para
medir a qualidade de vida e a capacidade funcional
dos doentes sdo a Short-Form 36 (SF-36) e o Health
Assessment Questionnaire, respetivamente. Quando
questionados, os doentes com PM e DM reportam
baixa qualidade de vida® e identificam a marcha, o
sono, a atividade sexual e atividades sociais como
estando limitadas.' Os doentes com MCI referem
igualmente baixa qualidade de vida no que respeita
a funcdo fisica, saude geral e funcionamento social.*

Nos doentes com MI, a perda da funcdao muscular
pode ter consequéncias a longo-prazo; o decréscimo
na capacidade funcional e na qualidade de vida pode
culminar em aumento da incapacidade e da
dependéncia de terceiros. No sentido de tentar
minimizar o anteriormente referido, o tratamento de
MFR deve ser instituido precocemente. Na auséncia
de um programa de reabilitacdo, a inatividade
prolongada aumenta a atrofia muscular, agrava a
fraqueza muscular e predispde ao desenvolvimento
de contraturas articulares, a perda de massa 6ssea e a
outras sequelas nefastas da imobilidade.

Na literatura, hd cada vez mais evidéncia a
demonstrar que o tratamento de MFR é benéfico e
melhora a funcdo nas MI sem exacerba-las.2262%333

Associado ao tratamento farmacolégico, o
tratamento de MFR é efetivo na PM e na DM#2:33,
melhora a forca muscular, previne a atrofia muscular,
reduz a fadiga (devido a melhoria da condicdo
cardiovascular, com maiores capacidade aerébia e
tolerancia ao exercicio), mantém as amplitudes
articulares e previne o desenvolvimento de
contraturas musculares. Na MCl, o tratamento de
MFR é igualmente crucial, de tal modo que parece ser
o0 que desempenha o papel mais importante nos
cuidados a longo-prazo da doenca.™

O programa de tratamento de MFR deve ser integral
e dinamico e envolver uma equipa multiprofissional e
multidisciplinar constituida por médicos fisiatras e
médicos de outras especialidades, fisioterapeutas,
terapeutas ocupacionais, terapeutas da fala e
enfermeiros de reabilitacdo. Deve ser individualizado
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e ter em vista reduzir os défices, minimizar a
incapacidade, recuperar a funcdo e reintegrar o
doente na familia e na comunidade.

Pode englobar interven¢des variadas, como
realizacdo de exercicio terapéutico, termoterapia,
massoterapia, treino de atividades de vida diaria,
treino de marcha, fornecimento de produtos de
apoio, técnicas de terapia ocupacional, cinesiterapia
respiratéria, recondicionamento cardiaco, tratamento
das alteracdes da fala e da degluticdo e educacdo do
doente e familiares / cuidadores.

Até ha relativamente pouco tempo atras, defendia-se
qgue os doentes com miopatias inflamatorias deviam
evitar exercicio activo, com receio que a inflamagao
muscular aumentasse. Os primeiros estudos®*¥ a
reportar a seguranca do exercicio foram publicados
em 1993. Desde entdo, inUmeros estudos tém
demonstrado os efeitos benéficos do exercicio de
resisténcia na PM e na DM quer quando crénicas e
estaveis quer quando ativas e de inicio recente; tem
sido evidenciada a melhoria da funcdo muscular e da
salde em geral.>**"*2 Na MCl, os efeitos benéficos do
exercicio sdo igualmente claros® e ndo havendo
também aumento da inflamacdo despertado pelo
exercicio.” Um estudo demonstrou que a combinagao
de exercicio fisico e suplementos de creatina parece
ser bem tolerada e mais efetiva para melhorar a
capacidade fisica e a funcdo muscular do que o
exercicio isoladamente.®

A constatacdo de que o exercicio tem efeitos
benéficos na inflamacdo provem de observa¢des
feitas em individuos saudaveis; por exemplo,
individuos fisicamente ativos tém niveis de
marcadores inflamatérios sistémicos (como proteina
C reactiva e interleucina-6) inferiores aos de
individuos fisicamente inativos.® Também em
individuos com doencas inflamatérias o exercicio
fisico ou a actividade fisica regular podem baixar os
parametros inflamatérios sistémicos.** Assim, o
exercicio, sempre que possivel, parece reduzir a
inflamacao local e sistémica, o que real¢a o seu papel
como intervencdo anti-inflamatéria, incluindo nas
doencas musculares inflamatorias.

A nivel do musculo esquelético, comparativamente a
individuos saudaveis, os doentes com PM ou DM tém
uma proporcao de fibras musculares do tipo IIB e lIC
superior e uma proporcdo de fibras musculares do
tipo | inferior, o que pode contribuir para a reduzida
endurance muscular destes doentes.* O mecanismo
pelo qual isto acontece nao é claro, mas pode ser uma
consequéncia a longo-prazo de doenca inflamatéria
crénica ou de corticoterapia prolongada ou pode
dever-se a reduzida atividade fisica, dado que esta
composicdo muscular anémala ndo esta presente em
bidpsias efectuadas aquando do diagnoéstico de
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miosite.”* Apds um programa de exercicio, verifica-se
aumento da proporcdo de fibras musculares do tipo |,
diminuicdo da proporgdo de fibras musculares do tipo
IIC e aumento da area de secdo transversal das fibras
musculares do tipo II**, assim como reduc¢do marcada
na expressdo de genes de substancias pro-
inflamatorias e pro-fibréticas e decréscimo da fibrose
tecidual e do contetdo de colagénio tipo 1" Além
disto, consistente com o incremento na capacidade
aerdbia maxima associada ao exercicio, registam-se
alteracbes nas vias metabdlicas em favor do
metabolismo oxidativo. Portanto, o exercicio de
resisténcia pode induzir, no musculo esquelético,
diminuicdo da inflamacao e da fibrose.”’

Assim, o exercicio é um aspecto importante do
tratamento das MI, contribuindo para a melhoria da
capacidade funcional e da qualidade de vida.®*®%®
Parece ser seguro e eficaz nas MI, quer estaveis e
inativas quer ativas.>*®*¢' Porém, sdao necessarios mais
estudos controlados que apoiem esta convic¢ao.®®*'

Os programas de exercicio terapéutico devem ser
iniciados precocemente?” e englobar exercicios de
mobilizacdo articular, exercicios de fortalecimento
muscular e realizacdo de estiramentos musculo-
tendinosos.” Devem incluir exercicios isométricos e
isoténicos (concéntricos e excéntricos)®**, exercicios
resistidos e exercicios de carga, mas devem ser
progressivos®? e adaptados a condicdo e forca
muscular do doente (por exemplo, um doente
acamado que nao consiga efetuar um programa de
exercicios ativos resistidos pode beneficiar de
termoterapia e massoterapia previamente a
exercicios passivos e estiramentos musculo-
tendinosos).®

A intensidade dos exercicios de fortalecimento
muscular pode ser manipulada fazendo variar a
resisténcia, a duracdo do tempo de repouso, o
numero de repeticdes ou o numero de séries
executadas. Os exercicios de resisténcia moderada a
intensa e os exercicios aerébios sdo bem tolerados e
reduzem a incapacidade em doentes com miosites
cronicas e pouco ativas. Os exercicios de resisténcia
leve a moderada sao bem tolerados em doentes com
miosites ativas de inicio precoce.® Na MCl, porém, os
resultados encorajadores dos efeitos benéficos do
exercicio de resisténcia e do exercicio aerdbio
necessitam de ser confirmados em estudos com maior
tamanho amostral.®

Em caso de agravamento das dores ou da fraqueza
musculares, a intensidade do exercicio deve ser
reduzida. Deve ser prestada atencdo especial a
individuos com patologias adicionais osteoarticulares,
nos quais os programas de exercicio devem ser
contextualizados.*®
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Os exercicios de fortalecimento muscular, em
combinacdo com os exercicios aerébios, parecem ter
um efeito positivo nas funcdes corporais, nas
atividades e na participagao social.®

Até a data, tanto quanto se sabe, desconhece-se qual
o programa de exercicio mais benéfico.®* Neste
sentido, seria desejavel a realizacdo de estudos
randomizados controlados multicéntricos nestas
patologias.

Os doentes com M| tém capacidade aerébia limitada
devido a inatividade e/ou envolvimento sistémico,
particularmente cardiopulmonar” O exercicio
aerdbio proporciona beneficios na PM ou DM néo s6
inativa e estavel, mas também ativa, assim como na
MCI®® E bem tolerado e efectivo na melhoria da
capacidade aerdbia e for¢a muscular.24

Para exercicios aerébios, a American College of Sports
Medicine (ACSM) recomenda a realiza¢do de 30-60
minutos de exercicio fisico moderado cinco vezes por
semana, ou 20-60 minutos de exercicio fisico vigoroso
trés vezes por semana®. Estas recomendag¢des podem
ser extrapoladas nas miosites, sem ocorréncia de
efeitos adversos.

Tanto os programas de treino aerébio como os de
fortalecimento muscular devem durar pelo menos
dez semanas.® A resposta ao exercicio pode variar,
dependendo da atividade da doenca, farmacos e
grau de incapacidade. Individuos com doenca estavel
e crénica podem tolerar programas de
fortalecimento muscular mais intensos™ do que
individuos com doenca ativa e de inicio recente.

As alteracoes respiratorias podem ser atenuadas
através de reabilitacdo respiratéria. A reabilitacdo
respiratoria (incluindo técnicas de cinesiterapia
respiratéria, treino de forca e de endurance dos
musculos dos membros superiores e inferiores e
ensino de técnicas de conservacdo de energia e de
controlo da ansiedade) reduz a dispneia, aumenta a
capacidade de exercicio, melhora a qualidade de vida
e reduz as hospitaliza¢des. Assim, a funcdo pulmonar
sofre melhorias significativas, as quais relacionam-se
com aumento da for¢a dos musculos respiratérios.”

A disfagia é uma complicacdo severa nas Ml e pode
surgir em qualquer altura. Deve-se a disfuncdo
orofaringea e cricofaringea e afecta primariamente a
fase voluntéria orofaringea da degluticido. E mais
comum, mais grave e mais refratéria a terapéutica na
MClI do que na PM ou na DM.* Pode levar a
pneumonia de aspiracdo, défices nutricionais, baixa
qualidade de vida, prognéstico desfavoravel e
mortalidade de cerca de 30%.¢

Diversas intervencdes terapéuticas sdo utilizadas para
tratar a disfagia associada as MI. O tratamento
médico enfatiza o controlo do processo patolégico,
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enquanto o tratamento de reabilitacdo focaliza-se
em exercicios e treino de degluticdo, manobras
compensatorias para disfagia, alteracdes na dieta e
instrucdes acerca de técnicas de alimentacdo.®* A
manobra de Mendelsohn (prolongamento voluntario
da elevacdao da laringe durante a degluticdo), em
particular, é benéfica para doentes com M, incluindo
MCI.** Medidas interventivas incluem dilatacdo
esofagica ou cricofaringea, miotomia cricofaringea e
injecoes de toxina botulinica no esfincter esofagico
superior. Em doentes com disfagia severa, a
alimentacdo por sonda nasogastrica pode ajudar a
reduzir o risco de aspiracdo e pneumonia de
aspiracdo (a qual é a principal causa de morte), assim
como a alimentacdo por gastrostomia endoscépica
percutanea.

Os doentes com MI podem necessitar de produtos de
apoio, que podem ser variados (produtos de apoio
para cuidados pessoais de higiene, para cuidados
domeésticos, para a mobilidade, entre outros). Para
um doente com significativa fraqueza muscular
proximal nos membros inferiores, um produto de
apoio Util pode ser um elevador de assento; para um
doente com significativa fraqueza muscular distal nos
membros superiores, um produto de apoio Util pode
ser um abridor de frascos. Quando existem
dificuldades na marcha, podem ser necessarios
auxiliares de marcha. Em certos casos, pode justificar-
se 0 uso de ortoteses (por exemplo, no caso de défice
importante de forca muscular nos musculos do
compartimento anterior da perna, em que pode ser
necessaria uma ortotese para a tibiotarsica e pé).

Finalmente, a educacdo dos doentes e dos seus
familiares / cuidadores é também um aspeto
relevante e deve versar técnicas de conservacao de
energia, medidas de protecdo articular, estratégias
vocacionais e adaptacdes ambientais.

Conclusao

Prescrever um programa de tratamento adequado
exige um pleno conhecimento da incapacidade e do
progndstico esperados associados com a causa
especifica da miopatia em questdo, bem como o seu
grau de extensdo do ponto de vista clinico (multiplas
complicacdes de diferentes 6rgdos) versus rapidez de
progressao.

Uma reabilitacdo multiprofissional e multidisciplinar
permite maximizar as capacidades funcionais,
prolongar ou manter locomo¢dao e funcdo
independentes, prevenir as complicacdes médicas e
deformidades fisicas e proporcionar acesso para
integracdo e participacdo na sociedade com
qualidade de vida.
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