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RESUMO: A Sindrome de Prader-Willi é uma desordem genética que afeta o cromossomo 15. E caracterizada por baixa estatura, hipotonia
muscular, retardo mental, anormalidades no comportamento, caracteristicas dismorficas, distirbios respiratorios e apetite excessivo,
com obesidade progressiva. Estes pacientes também apresentam desenvolvimento sexual incompleto e podem ter distirbios visuais e
hipopigmentagdo. A maioria tem redugdo na capacidade de secre¢do do hormonio GH e hipogonadismo hipogonadotropico, sugerindo
uma disfun¢ao hipotalamica-pituitaria. O tratamento fisioterapéutico ¢ indicado com embasamento nas disfung¢des ocasionadas. Entretanto,
evidéncias sugerem melhora da fungdo respiratéria e do condicionamento fisico, promovendo inclusive uma redugdo do peso corporal.
Sendo assim, foram selecionadas 3 criangas em tratamento em uma clinica de fisioterapia da cidade de Maringa, Pr, de ambos os sexos,
idade entre 4 e 5 anos, com diagndstico clinico definido de Sindrome de Prader-Willi. Inicialmente, os pacientes foram avaliados através do
teste de caminhada dos 6 minutos, coletados dados como FC, FR, PA, Sa0O2 ¢ IMC. Durante 3 meses foram submetidos a um tratamento
fisioterapéutico, através de técnicas de reabilitacdo cardiorrespiratoria, duas vezes semanais, com duragdo de 45 minutos. Apos a totalizagio
de 28 sessoes, os pacientes foram reavaliados, possibilitando a comprovagéo dos efeitos das técnicas terapéuticas utilizadas, que, embora
estatisticamente ndo tenham modificado os dados, sugeriram uma melhora geral.
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EFFECTS OF CARDIORRESPIRATORY REHABILITATION TECHNIQUES IN CHILDREN SUFFERING FROM
PRADER-WILLI SYNDROME

ABSTRACT: Prader-Willi Syndrome is a disorder which affects the 15 chromosome. Is characterized by short height, muscular hipotony,
mental disability, behavior abnormality, dismorphic characteristics, respiratory disturbs and obsessive appetite with progressive obesity.
These patients also present incomplete sexual development and may have visual disturbs. Most of them have reduction and hypopigmenta-
tion in GH hormone secretion and hypogonadotropic hypogonadism, suggesting a hypothalamic pituitary dysfunction. The physiotherapy
treatment is recommended based on occasioned dysfunctions, on the other hand, evidences show improvement in the respiratory function
and physical conditionament which causes a body weight reduction. Three children from both sex, age 4-5, were singled out in a physio-
therapy clinic in the city of Maringa-Pr, with Prader Willi Syndrome diagnose. First, these patients were evaluated by a 6-minute walking
test, being collected data such as: FC FR PA SaO2 and IMC. For three months, they went through a physiotherapeutic treatment, by car-
diorrespiratory techniques, twice a week with a 45-minute duration. After 28 sections, they were reevaluated, making it possible to proof of
the effects of therapeutic techniques used, although statistically that did not change the data suggested an overall improvement.
KEYWORDS: Prader-Willi; Cardiorrespiratory physiotherapy; 6-minute walking test.

Introducao

A Sindrome de Prader-Willi (SPW) é uma condigdo
genética descrita pela primeira vez em 1956 por trés médicos
suicos, Prader, Labhart ¢ Willi. Que descobriram um peque-
no grupo de criangas com obesidade, estatura baixa, testicu-
los ndo desenvolvidos e deteriorizacdo mental com histéria
de hipotonia no periodo neonatal (ANGULO, 2005).

E considerada uma desordem neurocomportamental
de natureza genética, de desenvolvimento raro, que pode afe-
tar criangas, independentemente do sexo, raca ou condi¢@o
social. Basicamente um ter¢o das pessoas com Sindrome de
Prader-Willi apresenta falta de uma pequena parte do par do
cromossomo 15, o qual se herda do pai (PARTSCH et al.,
2000).

De acordo com Cassidy e Driscoll (2009), trata-se
de uma alterag@o genética ndo hereditaria, com uma incidén-
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cia aproximada entre 1: 15000 nascidos vivos, que ocasio-
na uma afec¢do multissistémica, com manifestagdes fisicas
e mentais, caracterizadas por diminui¢ao da atividade fetal,
obesidade, hipotonia muscular, baixa estatura, maos e pés
pequenos, hipogonadismo hipogonatrdpico, atraso mental e
alteragdes do comportamento.

As criangas com a doenga podem ndo apresentar to-
das as caracteristicas e sintomas. Porém, a maioria de suas
afec¢bes resultam em um mau funcionamento de uma area
do cérebro, conhecida como hipotalamo. Além de controlar
a temperatura, o hipotalamo controla o apetite e a liberagdo
de varios horménios secretados pela glandula hipéfise ante-
rior, nas quais se inclui o horménio do crescimento (GH),
gonadotropina (FSH/LH), hormonio estimulante da tiredide
(TSH), prolactina e hormonio adrenocorticotréfico (ACTH).
Estes hormonios sdo fundamentais para se obter um cresci-
mento adequado, desenvolvimento sexual e também para ou-
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tras fungdes vitais do corpo (ANGULO, 2005).

Em geral, aceita-se que diversas destas alteragdes
estejam relacionadas ao déficit do GH no organismo do por-
tador. Entre as agdes metabdlicas do hormonio, a alteracdo
da composi¢do corpdrea, com aumento de massa magra e
reducdo de massa gorda ¢ a razdo mais importante para seu
uso tdo generalizado e aceito na Sindrome de Prader-Willi.
Seus efeitos no perfil lipidico implicam redugao de colesterol
total, LDL e triglicérides, fatores importantes na redugdo do
risco cardiometabolico. Entretanto, torna-se necessaria uma
criteriosa avaliacdo da indicagdo e acompanhamento do tra-
tamento, visto que o uso do horménio GH pode piorar o pa-
dréo respiratorio em alguns pacientes (DAMIANI, 2008).

Segundo Herreros e Torres (2004), as manifestagdes
clinicas se apresentam na primeira etapa entre o periodo fetal
e perinatal. A mée geralmente refere movimentos fetais es-
cassos € muito suaves, que pode predispor a uma apresenta-
¢do pélvica. Ao nascer, a crianca mostra um quadro de hipo-
tonia, que afeta particularmente a suc¢do. Neste momento ja
se pode ver o fen6tipo caracteristico de nariz fino, boca com
labio superior fino e angulo da boca para baixo, olhos amen-
doados, escroto hipoplasico, criptorquidia bilateral, pénis pe-
queno e hipoplasia dos labios menores da vagina. Durante o
primeiro ano de vida se observa atraso no desenvolvimento
psicomotor. A crianga senta por volta dos 12 meses e cami-
nha aos 24 meses. A linguagem ¢ tardia e se desenvolve entre
os 18 meses e 5 anos.

Na segunda etapa, entre 2 ¢ 5 anos de idade, se ini-
cia o apetite voraz, hiperfagia e a crianga comeca a aumentar
seu peso, 0 que ndo ¢ visto simplesmente como obesidade
(KUO et al., 2007).

Em consequéncia da hipotonia, ha um grande risco
para o desenvolvimento de escoliose. A fisioterapia, nestes
casos, possui fungdes importantissimas, na correcdo da ma
postura e na redugdo do desenvolvimento de deformidades
(STOKES, 2000).

As infecgdes respiratorias recorrentes ocorrem em
uma porcentagem entre 40-50% dos pacientes. A hipotonia
relacionada a fraqueza da musculatura respiratoria, além da
dificuldade para expectorar, provocam um aumento notavel
das infecgdes respiratorias, que sdo uma das causas princi-
pais da hospitalizagdo e morbi-mortalidade na sindrome
(SCHRANDER-STUMPEL et al., 2004; BUTLER et al.,
2002).

Secundaria & debilidade da musculatura respirato-
ria, a insuficiéncia ventilatoria restritiva ocorre até mesmo
em criancas ndo obesas. Nos testes funcionais respiratorios
observa-se uma diminui¢do da capacidade vital for¢cada e do
volume expiratorio forgado, um aumento do volume residu-
al, e as pressdes inspiratorias e expiratorias visivelmente di-
minuidas (HAKONARSON et al., 1995).

De acordo com Fonseca, Fernandes ¢ Doca (2000),
a obesidade tem implicagdes diretas nas complicagdes car-
diorrespiratorias em adolescentes e adultos com a sindrome.
Em geral o indice de massa corporal (IMC) ¢ significante-
mente e inversamente relacionado com gravidade da dessa-
turagdo noturna de oxigénio e com a apnéia do sono. A alta
incidéncia de faléncia cardiorrespiratoria em portadores da
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sindrome, provavelmente sejam reflexos da sequela de obe-
sidade moérbida e da hipoxemia noturna cronica.

E importante um acompanhamento da equipe mul-
tidisciplinar, através de profissionais como um médico, um
fisioterapéuta, um terapeuta ocupacional, um fonoaudidlogo
e um psicoldogo. Cabe a equipe médica diagnosticar a doen-
ca, prescrever farmacos necessarios, indicar outras técnicas
de terapia e acompanhar a evolucdo dos casos (STOKES,
2000).

Para Park et al. (1998), a fisioterapia executada atra-
vés de exercicios fisicos ¢ um meio para melhorar a forga da
musculatura tordcica, e pode ser muito 1til para melhorar a
capacidade de eliminar as secre¢des ¢ a fungdo pulmonar. A
escoliose, nestes casos também merecem atengdo especial,
pois sua gravidade piora a insuficiéncia ventilatoria restri-
tiva.

As culturas das secre¢des executadas através de um
tratamento antibidtico adaptado e das medidas preventivas da
fisioterapia reforcam a musculatura respiratoria. Os portado-
res podem ter reacdes adversas a doses habituais das drogas.
E necesséria a precaugdo com os medicamentos em todos os
pacientes, especialmente com os farmacos psicotropicos, ja
que esses podem agravar a sonoléncia e os problemas respi-
ratorios habituais (SOLA; GIMENES, 2004).

A abordagem da obesidade deve ser feita através da
educagdo alimentar do paciente ¢ da familia, restri¢do dieté-
tica, exercicios fisicos e, eventualmente, medicamentos que,
em geral, tém pouca efetividade (ALMEIDA et al., 2004).

A presenca de alteragdes, tais como nas fungdes
alimentares e na articulacdo da fala, acometem as fungdes
especificas desempenhadas pelo complexo orofacial. Para a
fonoaudiologia, as estratégias terapéuticas devem focar as-
pectos globais que possam ser trabalhados a fim de reduzir
a influéncia de movimentos ¢ de posturas anormais, dimi-
nuindo a agdo que exercem sobre a area oral (DIAMENT,;
AYPEL, 2005).

De acordo com Ratliffe (2000), varios pontos do
tratamento fisioterapéutico devem ser destacados, entre eles:

1) Fisioterapia em idade pré-escolar: as metas para
este periodo focam as habilidades motoras grosseiras, como
levantar, ficar em pé, agachar, caminhar, pular e correr. Para
atingir a deambulacdo independente, as criangas precisam
que lhes sejam apresentadas situacdes que as estimulem a
levantar e ir. O terapeuta precisa ficar perto o suficiente para
dar apoio se a crianga precisar, de modo que a confianga ndo
fique prejudicada por uma queda.

2) Fisioterapia em idade escolar: os primeiros anos
de escola sdo criticos para desenvolver rotinas que incenti-
vem os padrdes alimentares normais. Portanto, nesta fase,
o controle de peso ¢ essencial, ¢ a fisioterapia auxilia nes-
sa fun¢do, através de um programa de exercicios aerdbicos,
conjuntamente com uma dieta acompanhada por um nutri-
cionista, a qual o paciente deve seguir rigorosamente.

3) Fisioterapia na adolescéncia e na idade adulta:
uma das fungdes ¢ continuar a implementar o programa di-
ario de exercicios. A monitoriza¢do da escoliose deve ser
regular, porque a deformidade pode progredir rapidamente
durante a adolescéncia. O fisioterapeuta, juntamente com a
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equipe multidisciplinar, visa tratar os problemas que cada
crianca apresenta, prevenindo problemas futuros e planejan-
do a transigdo desta etapa para a vida adulta.

Em relagdo a fungdo cardiorrespiratoria, a fisiotera-
pia se faz de extrema importancia na reabilitacdo do pacien-
te. Basicamente o protocolo de tratamento fisioterapéutico
inclui (SOLA; GIMENES, 2004):

1) Aquecimento: visando preparar o paciente para o
inicio da atividade fisica. Os objetivos fisioldgicos do aque-
cimento neste momento ¢ obter elevacdo da temperatura e
preparo do sistema cardiovascular e respiratorio. Podem ser
realizados exercicios respiratorios através de inspirag@o pro-
funda com apnéia pds-inspiratdria e inspiragao fracionada.

2) Exercicios aerobicos: promovem uma melhora
no condicionamento cardiorrespiratorio, além do aumento da
ventilacdo pulmonar, da eficiéncia respiratéria, dos volumes
pulmonares e da capacidade de difusdo, melhorando a con-
centracdo do oxigénio arterial.

3) Desaquecimento: ¢ importante, para que o pa-
ciente possa retornar aos niveis de repouso em todos os sis-
temas organicos, prevenindo possiveis complicagdes apds os
exercicios.

Sendo assim, o objetivo do presente estudo foi rea-
lizar uma analise dos efeitos das técnicas de reabilitacdo car-
diorrespiratorias em trés criangas portadoras da Sindrome de
Prader-Willi, através da avaliagdo do condicionamento fisico
e de dados vitais como a frequéncia respiratoria (FR), frequ-
éncia cardiaca (FC), pressdo arterial (PA), indice de massa
corporal (IMC) e saturagdo de oxigénio (Sa0O,) na evolugdo
do teste de caminhada dos 6 minutos.

Relato de caso

O estudo teve como amostra trés criangas, que es-
tavam em tratamento em uma clinica de fisioterapia con-
vencional da cidade de Maringa, Pr, voltada apenas para o
tratamento de disfungdes neurologicas, sendo uma menina e
dois meninos, idade entre quatro e cinco anos, de classe mé-
dia alta, cor branca, com diagnoéstico clinico de Sindrome de
Prader-Willi, sem a presenga de outras doengas associadas,
porém com nivel intelectual levemente acometido, e que fre-
quentavam escola normal. Possuiam desenvolvimento motor
normal e realizavam tratamento fisioterap€utico desde a ida-
de de doze a dezoito meses, por queixa inicial de atraso no
desenvolvimento motor, ainda ndo apresentando nesta idade
a marcha.

As mesmas foram submetidas, no més de margo de
2007, a uma avaliagdo inicial através do teste de caminhada
dos 6 minutos, extremamente importante na detecgdo de di-
ficuldades cardiorrespiratorias (MOREIRA et al., 2001). O
mesmo foi realizado com monitorizacdo da pressdo arterial
(PA), da frequéncia cardiaca (FC), da frequéncia respiratoria
(FR) e da saturag@o arterial de oxigénio por oximetro de pulso
(Sa02), em um corredor plano, com distancias previamente
demarcadas. O paciente foi acompanhado por um fisiotera-
peuta e incentivado, por estimulo verbal constante, a andar
o mais rapido possivel. A medida da SaO2 foi realizada com
oximetro marca Dixtal modelo Superbright-DX 2455, com

sensor posicionado no 3° dedo da mao direita, sendo a lei-
tura determinada apos estabilizagdo do sinal. Com o mesmo
aparelho foi obtida a FC. Através de um esfigmomandmetro
aner6ide da marca Becton Dickinson (BD) e estetoscopio
biauricular posicionado no membro superior direito relaxado
e com apoio, estando o paciente sentado, foi verificada a PA
e através da contagem do numero de respiragcdes por minuto
foi verificada a FR. Ainda, foram coletados dados referen-
tes a idade, sexo, altura e massa corporal (para o calculo do
indice de massa corporal — IMC), e distancia percorrida no
teste da caminhada antes e apods tratamento. O IMC (indice
de Quetelet) foi calculado através da formula classica: IMC
= peso atual (kg)/ (Altura em metros)>.

Apos avaliagdo os pacientes receberam tratamento
fisioterap€utico por 3 meses, realizado sempre pelo mesmo
profissional, embasado em técnicas de reexpansdo pulmonar
e condicionamento fisico, constituido por exercicios aerdbi-
cos na esteira e bicicleta acompanhados de diferentes treinos
de respiracdo. A terapia foi efetuada duas vezes semanais,
com duragao de 45 minutos, somando 28 sessdes, sempre su-
pervisionadas pelo fisioterapeuta responsavel. Posteriormen-
te, no més de junho, os pacientes foram novamente avaliados
para que, como método comparativo descritivo, fosse possi-
vel observar a eficacia das técnicas empregadas.

Sendo assim, através do estudo realizado com as
criangas portadoras da Sindrome de Prader-Willi, pode-se
observar que:

A massa corporal das trés criangas coletadas antes
do tratamento fisioterapéutico obteve uma média de 27,0 Kg,
sendo o peso maximo verificado de 32,1 Kg e o minimo de
22,0 Kg. O indice de massa corporal (IMC) obteve uma mé-
dia de 23,57, sendo maximo de 26,44 ¢ o minimo de 21,14,
conforme demonstra a Tabela 1.

Tabela 1: Analise da variavel peso (kg) e indice de massa
corporal-IMC (Kg/m?) antes do tratamento fisioterapéutico

Sujeitos Massa Corporal (Kg) IMC
Crianga 1 27,0 23,14
Crianga 2 32,1 26,44
Crianga 3 22,0 21,14

A massa corporal das trés criangas coletadas apds
o tratamento fisioterapéutico imposto obteve uma média de
25.33 Kg, sendo 0 méaximo de 31,1 Kg e o minimo de 20,0
Kg. O IMC encontrado obteve uma média de 21,93, sendo o
maximo de 25,16 ¢ o minimo de 19,22, conforme demonstra
a Tabela 2.

Tabela 2: Analise da variavel peso (kg) e indice de massa
corporal-IMC (Kg/m?) depois do tratamento fisioterapéutico

Sujeitos Massa Corporal (Kg) IMC
Crianga 1 25,0 21,43
Crianga 2 31,1 25,16
Crianga 3 20,0 19,22

Analisando estes dados, observa-se uma reducao de
massa corporal e de IMC, demonstrando a importancia da
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continuidade das condutas impostas, a fim de reduzir ¢ man-
ter estes dados em niveis considerados normais, visto que
todas as criangas do estudo encontravam-se acima da mé-
dia de peso imposta para a idade. Vale salientar que foram
apenas 3 meses de tratamento, ¢ que a redugdo observada se
torna extremamente satisfatoria, pois foi alcancada somente
pela imposicao de atividade fisica, podendo inclusive estes
resultados serem melhorados com o auxilio de uma dieta ali-
mentar balanceada.

Antes do inicio do tratamento fisioterapéutico, as
criangas foram submetidas, como critério de avaliagdo, ao
teste de caminhada dos 6 minutos. Na analise dos dados vi-
tais verificados antes da aplicagdo do teste, a frequéncia car-
diaca (FC) obteve uma média de 99 bpm (batimentos por mi-
nuto), sendo o maximo de 112 bpm e o minimo de 88 bpm. A
frequéncia respiratoria (FR) obteve uma média de 33,66 rpm
(respiragdes por minuto), sendo a maxima 38 rpm e a minima
27 rpm. A pressao arterial sistdlica obteve uma média de 99
mmHg (milimetros de mercurio), sendo a maxima de 104
mmHg e a minima de 96 mmHg e a pressao arterial diastolica
obteve uma média de 66,33 mmHg, sendo a maxima de 68
mmHg e a minima de 64 mmHg. Quanto a saturagio de oxi-
génio (Sa0,) a média foi de 98%, sendo a maxima de 99% e
a minima de 97%, conforme demonstra a Tabela 3.

Tabela 3: Analise dos dados vitais: frequéncia cardiaca (FC),
frequéncia respiratdria (FR), pressao arterial (PA) e saturagédo
de oxigénio (Sa02), antes da aplicagdo do teste dos 6 minu-
tos, antecedente ao inicio do tratamento fisioterapéutico.

Sujeitos FC FR PA Sa0,
Crianga 1 112 38 104/67 97
Crianga 2 97 36 97/68 98
Criancga 3 88 27 96/64 99

Os dados vitais também foram verificados ao final
da aplicagdo do teste de caminhada dos 6 minutos. A frequén-
cia cardiaca obteve uma média de 132,3 bpm, sendo o maxi-
mo de 162 bpm e o minimo de 103 bpm. A frequéncia respi-
ratéria obteve uma média de 52 rpm, sendo a maxima de 56
rpm e a minima de 48 rpm. A pressdo arterial sistolica obteve
uma média de 101,33 mmHg, sendo a maxima de 106 mmHg
e aminima de 97 mmHg e a pressdo arterial diastdlica obteve
uma média de 67 mmHg, sendo a maxima de 69 mmHg e a
minima de 65 mmHg. Quanto a saturagdo de oxigénio, esta
obteve uma média de 93,66%, sendo a maxima de 96% ¢ a
minima de 91%, conforme demonstra a Tabela 4.

Tabela 4: Analise dos dados vitais: frequéncia cardiaca (FC),
frequéncia respiratoria (FR), pressdo arterial (PA) e saturagéo
de oxigénio (Sa02) apods aplicacdo do teste dos 6 minutos,
antecedente ao inicio do tratamento fisioterapéutico.

Sujeitos FC FR PA Sa0,
Crianga 1 162 52 106/67 91
Crianga 2 132 56 101/69 94
Crianca 3 103 48 97/65 96

Estes achados enaltecem a necessidade de uma rea-
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bilitagdo cardiorrespiratoria promovida através de um treino
aerobico, pois os resultados dos dados vitais em periodo an-
tecedente a atividade fisica chamam atencdo para que medi-
das sejam tomadas para controle das condigdes vitais, afinal,
sdo criangas com idade entre 4 e 5 anos. Entretanto, estes
dados se tornam estarrecedores apos a aplica¢do da caminha-
da, compilando para aumentos consideraveis, principalmente
da FC e FR, além de uma queda importante na quantidade de
oxigénio no sangue.

Depois de concluido o periodo proposto de trata-
mento fisioterapéutico, ou seja 28 sessoes, as criangas rea-
lizaram novamente o teste de caminhada dos 6 minutos. A
frequéncia cardiaca obteve uma média de 95 bpm, sendo o
maximo de 103 bpm e o minimo de 85 bpm. A frequéncia
respiratoria obteve uma média de 31,3 rpm, sendo a maxima
35 rpm e a minima 27 rpm. A pressdo arterial sistolica obteve
uma média de 99,66 mmHg, sendo a maxima de 105 mmHg
e aminima de 96 mmHg e a pressdo arterial diastolica obteve
uma média de 65,33 mmHg, sendo a méxima de 67 mmHg e
a minima de 63 mmHg. Quanto a saturacdo de oxigénio foi
observado um valor distinto de 98%, conforme demonstra a
Tabela 5.

Tabela 5: Analise dos dados vitais: frequéncia cardiaca (FC),
frequéncia respiratoria (FR), pressdo arterial (PA) e satura-
¢do de oxigénio (Sa02), antes da aplicagdo do teste dos 6
minutos em periodo posterior ao tratamento fisioterapéutico.

Sujeitos FC FR PA Sa0,
Crianga 1 103 35 105/66 98
Crianga 2 97 32 98/67 98
Crianca 3 85 27 96/63 98

Os dados vitais também foram verificados ao final
da aplicagdo do teste de caminhada dos 6 minutos. A frequén-
cia cardiaca obteve uma média de 123 bpm, sendo 0 maximo
de 136 bpm e o minimo de 103 bpm. A frequéncia respira-
toria obteve uma média de 46 rpm, sendo a maxima 49 rpm
e a minima 41 rpm. A pressdo arterial sistolica obteve uma
média de 100,66 mmHg, sendo a maxima de 105 mmHg e
a minima de 97 mmHg e a pressdo arterial diastdlica obte-
ve uma média de 66 mmHg, sendo a maxima de 67 mmHg
e a minima de 64 mmHg. Quanto & saturacdao de oxigénio,
observou-se uma média de 97,33%, sendo a maxima 98% e a
minima 97%, conforme demonstra a Tabela 6.

Tabela 6: Analise dos dados vitais: frequéncia cardiaca (FC),
frequéncia respiratoria (FR), pressdo arterial (PA) e saturagio
de oxigénio (Sa02) depois da aplicacdo do teste dos 6 minu-
tos, em periodo posterior ao tratamento fisioterapéutico.

Sujeitos FC FR PA Sa0,
Crianga 1 136 48 105/67 97
Crianga 2 130 49 100/67 98
Crianca 3 103 41 97/64 97

E notério como as criangas evoluiram com a ativi-
dade fisica. Afinal, ¢ esperado um aumento fisiologico de da-
dos como a FC, FR e PA ap6s um treino aerobico. Entretanto,
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este aumento deve ser mantido dentro de condigdes propi-
cias, a fim de se manter uma funcionalidade normal e nao
sobrecarga das fungdes vitais. Ainda, as fung¢des respiratorias
foram grandemente beneficiadas através da manuteng&o nor-
mal da Sa0O,, tanto antes quanto ap6s a aplicacdo do teste de
caminhada.

A distancia percorrida pelos pacientes no teste de
caminhada dos 6 minutos foi verificada antes e apos a aplica-
¢do do tratamento fisioterap€utico proposto. Obteve-se uma
melhora consideravel na distdncia executada pelas trés crian-
cas envolvidas, conforme demonstra a Tabela 7.

Tabela 7: Analise da distancia percorrida em metros (m) no
teste de caminhada de 6 minutos antes e depois do tratamento
fisioterapéutico

. . Antes do Depois do
Sujeitos
tratamento tratamento
Crianga 1 865 906
Crianga 2 976 997
Crianga 3 982 1002

Além de as criangas manterem os dados vitais em
condi¢des mais proximais para a idade, melhorarem o aspec-
to da massa corporal ¢ IMC, diminuindo o maior fator de
risco para a doenga, que ¢ a obesidade infantil, ainda promo-
veram aumento da distdncia percorrida, demonstrando um
condicionamento fisico mais satisfatorio. Torna-se importan-
te ressaltar que estas criangas continuaram o tratamento pro-
posto, a fim de adquirir resultados ainda mais plausiveis.

Discussao

A Sindrome de Prader-Willi é considerada uma alte-
ra¢do cromossomica dominante, resultante de uma delecgao
de um ou varios genes do brago longo proximal do cromosso-
ma 15 paterno (70% dos casos). No entanto, em cerca de 25%
dos casos, trata-se de uma dissomia 15 materna uniparental
(BIELINSKE, 2000). Garzuzi et al. (2009) corroboram que
se trata de uma doenga que tem como uma das caracteristicas
a obesidade na infancia e adolescéncia, causada pela falta
de expressdo de genes da regido cromossdmica 15ql11-ql3
paterna, que sofrem o fenémeno de “imprinting” gendémico.
Os critérios da sindrome sdo bem estabelecidos: em 70% dos
casos ha a presenca da delegdo de 15q11-q13 paterna e 25%
tém dissomia uniparental, sendo dois cromossomos 15 de
origem materna e nenhum de origem paterna.

De acordo com Stokes (2000), a fisioterapia para es-
sas criangas deve ter inicio durante os primeiros dias de vida,
logo apds o diagnostico. As interferéncias imediatas procu-
ram estimular a reabilitagdo, ja que elas apresentam hipoto-
nia, diminuindo os riscos do desenvolvimento de escoliose,
bem como melhora da insuficiéncia cardiorrespiratoria e do
desenvolvimento psicomotor.

A utilizagdo do IMC para avaliag@o nutricional de
criancas e adolescentes tornou-se mais comum apos Must et
al. (1991) publicarem valores de percentis de acordo com o
sexo e idade, considerados pela OMS como valores de refe-

réncia para classificar adolescentes com sobrepeso e obesi-
dade. O IMC difere em meninas ¢ meninos, porém dados da
OMS preconiza que em criangas na faixa etaria dos 6 anos
seria considerado normal um percentil na média de 13,7 a
17,2. Acima de 18,0 percentis a crianga ¢ considerada obesa
(ABRANTES; LAMOUNIER; COLOSIMO, 2002).

O estudo verificou que as criangas possuiam um
IMC de 23,57 percentis antes de ser executado o tratamento
fisioterap€utico e, posteriormente, de 21,93 percentis. Um
valor extremamente alto para a idade estudada, classificando
estas criangas como obesas, porém, com uma certeza, de que
esses dados podem ser modificados através da fisioterapia. A
associacdo da atividade fisica promovida por esses profissio-
nais, juntamente com o acompanhamento nutricional, podem
levar as criangas portadoras da sindrome de Prader-Willi a
atingirem valores normais.

O estudo de Mesquita (2007) também encontrou va-
lores extremamente altos de IMC em 11 portadores de Prader-
Willi com idade entre 7 e 16 anos, caracterizados por maus
habitos alimentares e perfis comportamentais alterados.

Uma das caracteristicas comuns nas criangas com a
sindrome ¢ a hiperfagia. No entanto, ha diferencas no padrao
hiperfagico, pois os padrdes comportamentais de privagdo-
saciacao so diferentes. Estudos anteriores demonstram que
os portadores de Prader-Willi ndo manifestam desaceleragéo
do comportamento de comer, o que indica falta de saciagdo
(LINDGREN et al., 2000). Entretanto, pesquisas atuais que
visaram ao estudo de relagdes entre o fendtipo comportamen-
tal hiperfagico e o gendtipo confirmaram associa¢des entre
comportamentos hiperfagicos e disfungdes cerebrais, quando
mapeados potenciais evocados relacionados & percepgao de
estimulos alimentares (KEY; DYKENS, 2008).

O controle de peso nas criangas portadoras da sin-
drome pode ser dificil, devido a presenca de hiperfagia de
causa central (ALMEIDA et al., 2004), porém ndo pode
ser considerado impossivel. O tratamento mais utilizado e
benéfico para a obesidade ¢ baseado na limitagdo caldrica
acompanhada de um programa de exercicios fisicos. Devi-
do a natureza da doenca, a implantacdo de algumas medidas
tornam-se necessarias para um bom resultado, como meios
que interfiram na disponibilidade livre do alimento

Em portadores, a obesidade moérbida contribui para
reducdo da sobrevida, limitada geralmente pelas duas pri-
meiras décadas de vida, sendo a obesidade a maior causa de
morbidade e mortalidade entre os pacientes (ALMEIDA et
al., 2005).

Assim, o desenvolvimento da hiperfagia ¢ conside-
rado um dos sintomas comportamentais de maior gravida-
de na doenga, que se associa ao baixo gasto energético ¢ a
uma composi¢ao corpdrea com pequena massa gorda livre.
Disfun¢des acompanhadas de deficiéncia mental leve a mo-
derada, alteragdes comportamentais do espectro obsessivo-
compulsivo, crises de raiva e violéncia, tendéncia a rigidez,
condutas de oposicionismo (BENARROCH et al., 2007;
DYKENS; ROOF, 2008). Algumas das manifestagdes pa-
toldgicas comportamentais se associam a falta de controle
inibitério ante diversos estimulos, como os alimentares, € a
restricdo dos pais para evitar ingestdes caloricas exageradas
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(NISHIDA et al., 2006).

De acordo com Scharander-Stumpel et al. (2004),
os pacientes tém uma diminui¢do de esperanga de vida com
uma taxa de mortalidade aproximadamente de 3%. As princi-
pais causas sdo a insuficiéncia respiratoria, as patologias car-
diovasculares precoces que estdo relacionadas a obesidade e
os transtornos digestivos.

Na analise dos dados vitais, de acordo com a Ame-
rican Heart Association (2003), os pardmetros normais da
frequéncia cardiaca (FC) na faixa etaria dos 2-10 anos se ba-
seiam em 60-90 bpm- dormindo e 60-140 bpm- acordado;
a pressdo arterial (PA) em 95-105 mmHg sistolica e 53-66
mmHg diastolica ¢ a frequéncia respiratoria (FR) em 22-34
rpm.

Nota-se, neste estudo, que as criangas portadoras da
sindrome apresentavam média de todos os dados vitais em
parametros de normalidade, porém, se analisados individual-
mente os dados de cada crianga, notam-se valores altos de FC
e PA. A FR se manteve em valores considerados normais.

Para Rodrigues et al. (2002), valores acima de 95%
na saturacdo de oxigénio sdo considerados normais. Abaixo
de 92% ha necessidade de uma avaliagdo mais acurada da
fungdo pulmonar, com estudo do sono e gasometria arterial.

Desta forma, este estudo comprovou que a fisiotera-
pia promoveu beneficios em uma manutengao mais saudavel
dos dados vitais, pois antes de o tratamento fisioterapéutico
ser aplicado, as criangas esbogaram antes e apds a aplicagdo
do teste da caminhada dos 6 minutos valores maiores de FC,
FR, PA e Sa02. Ja depois do periodo de tratamento proposto,
as criancas demonstraram uma diminui¢cdo da FC em repou-
so de 99bpm para 95 bpm e depois do teste dos 6 minutos
de 132,33 bpm para 123 bpm. A FR também obteve bons
resultados: em repouso antes do tratamento o valor que era
de 33,66 rpm passou para 31,33 rpm e depois da aplicagdo
do teste, de 52 rpm para 46 rpm. A PA em repouso, que era
de 99/66,33 mmHg, foi para 99,66/65,33 mmHg ¢ apos o
teste da caminhada, a PA, que era de 101,33/67 mmHg foi
para 100,66/66 mmHg. A SaO, também obteve um excelente
resultado, vindo de 93,66% apos a teste da caminhada, para
97,33%.

O desenvolvimento da hiperfagia relacionado ao
baixo gasto energético geralmente promove quadros de obe-
sidade instalados antes dos 6 anos de idade. Em conjunto
com o fator obesidade morbida, alteragcdes na PA, FC e FR
marcam um conjunto de sintomas que prejudicam o funcio-
namento normal do organismo, promovendo dificuldades
para respirar e insuficiéncia cardiaca. Em associagdo com
estes graves achados, ¢ comum os pacientes desenvolverem
distrbios do sono, inclusive casos graves de apnéia, associa-
dos a disturbios primarios do centro de controle respiratdorio
(MESQUITA, 2007).

Condutas fisicas como as impostas neste estudo
devem ser incentivadas, pois Damiani (2008) descreve que
criancas com deficiéncia do horménio GH, como os por-
tadores de Prader-Willi, demonstram aumento do risco de
doengas cardiovasculares, ocasionadas pelo perfil lipidico
desfavoravel, aumento de gordura corporea e aterosclerose
prematura.

SEGURA, et al.

No tratamento da SPW sdo indicados exercicios
respiratorios como a expansdo diafragmatica, de bases, api-
ces, respiragdo com labios semi-abertos, mudanga de ritmo
respiratorio, inspiracdo fracionada ou com apnéia pds-inspi-
ratoria, exercicios de fortalecimento abdominal, para condi-
cionamento cardiorespiratorio. Esta terapia tem a finalidade
de facilitar eliminagdo de secregdes, expansao de tecido pul-
monar, aumento da caixa toracica, da capacidade funcional
total e volume corrente, fortalecimento da musculatura respi-
ratoria e reeducagdo funcional (LIANZA, 2001).

Segundo Azeredo (2002), a fraqueza muscular nas
criangas portadoras da sindrome causa grande disfun¢do no
sistema respiratdrio, por isso ¢ de fundamental importancia
o tratamento fisioterapéutico para treinamento da forca da
musculatura respiratoria, alcangada através da realizacdo de
exercicios de baixas repetigdes e alta intensidade, para dimi-
nui¢do da complacéncia e aumento da resisténcia das vias
adreas.

Para a reeducacdo da atividade respiratoria ¢ ne-
cessaria a corre¢do das alteracdes posturais, bem como as
alteragdes psicomotoras, melhorando a capacidade vital e as
amplitudes de inspirag@o e expiragdo da caixa toracica. Essa
reeducagdo se baseia no trabalho de percepgdo e conscienti-
zagdo do mecanismo respiratoria e controle dindmico cos-
todiafragmatico. Porém, ¢ necessario uma analise especial,
ja que os portadores dessa patologia sdo criangas (LIANZA,
2001).

Enfim, o tratamento voltado aos portadores de Pra-
der-Willi na segunda infancia, como no presente estudo, deve
ser embasado em melhora da estatura, através de tratamen-
to hormonal, que também promove beneficios no desenvol-
vimento das caracteristicas sexuais secundarias e na massa
muscular, e ainda, manutencdo de peso e melhora do IMC.
Deve ser monitorada a ingestdo alimentar e orientados tra-
tamentos associados, como a fonoaudiologia e a fisioterapia
(MESQUITA, 2007).

Conclusao

A Sindrome de Prader-Willi envolve um grande
desafio diagnostico e terapéutico. E uma condigio clinica
caracterizada por hipotonia, fraqueza muscular, disturbios
respiratorios, obesidade morbida, alteragdes metabolicas
e enddcrinas que colocam estas criangas em risco de mor-
te. A atuacdo da equipe multidisciplinar, de forma precoce
e permanente, se faz de suma importancia. A fisioterapia ¢é
capaz de promover uma redugdo de peso, melhora de IMC,
manutenc¢do de dados vitais normais e condigdes aerdbicas
mais propicias para a idade. As técnicas de reabilitacdo car-
diorrespiratoria direcionadas pelo fisioterapeuta é capaz de
melhorar a sobrevida dos pacientes e evitar a progressdo de
diversos sintomas relacionados ao aumento excessivo de
peso. Assim, técnicas assistidas de condicionamento fisico
devem ser sempre incentivadas.
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