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PROLOGO

Las ciencias biologicas abarcan diferentes disciplinas, entre ellas la medicina, la
epidemiologia, la biotecnologia y hasta el medio ambiente; que se relacionan con otras
ciencias que estudian la salud como la antropologia médica. Estas aportan las bases
cientificas para el mejoramiento de la vida y la salud. En la actualidad, hay un gran
interés sobre nuevas investigaciones en ciencias biolégicas que ayudan a contestar
diferentes inquietudes ocurridas en la vida cotidiana. En este libro, constituido por
16 capitulos, se enfoca en las disciplinas de la salud, la disciplina biotecnoldgica y la
disciplina del medio ambiente.

En la disciplina “Salud y Practicas”, dos articulos estan vinculados a desafios para
los profesionales de la salud, uno sobre el manejo de la muerte y otro sobre la maternidad
transnacional, en sus aspectos psicosociales y culturales. Estos trabajos son importantes
porque demuestran la importancia de actitudes de humanizaciéon y empatia por parte
de los profesionales de la salud, como parte de sus habilidades y competencias para un
abordaje profesional de la muerte y de la maternidad transnacional.

Por otro lado, capitulos que abordan sobre el tépico neurolégico estan incluidos
en esta area: uno de ellos esta dirigido a los nifios sordos y la aportacion del sentido
de su vista para el mejoramiento de su salud, y el otro articulo esta relacionado con los
masajes para el tratamiento de los pacientes con lumbalgia y ciatalgia. Finalizan esta
seccion trabajos sobre la rehabilitacion motora para los pacientes con enfermedad de
Huntington, asi como un articulo sobre la cadencia musical en la hidrogimnasia y un
estudio relacionado con el uso de cannabis para el tratamiento de las enfermedades
cronicas. Sin duda, estas aportaciones son de gran interés para el area de la salud.

Un estudio de epidemiologia sobre la enfermedad de Chagas en mujeres de edad
fértil en el Centro de Atencion Primaria de la Salud, en la Canada (Argentina), demuestra
que en algunos lugares la prevalencia de esta enfermedad es alta.

En biotecnologia se reportan capitulos sobre el impacto de la malta hacia la
actividad de proteasas, la produccion de proteina de forraje en Clitoria spp, el aislamiento
de bacterias celuloliticas y xilanoliticas en Cachiyacu de Lupuna en Peru, y por ultimo
una evaluacion del efecto gastroprotector de Anacyclus radiatus. Estos trabajos aportan
investigacion nueva sobre aspectos biotecnoldgicos.

En la parte del medio ambiente, un estudio enfocado sobre la relacion del cobre
con la fotosintesis de microalgas, otro capitulo sobre control biologico de Spodoptera
sp. y dos trabajos sobre el uso de sensores remotos y aplicacion en lagos de Chile y la
identificacion de toxicos en efluentes urbanos.

El libro esta dirigido a la comunidad médica y cientifica que aporta informacion
relevante en el area de ciencias bioldgicas; el lector puede tener una vision general de
la investigacion de estas areas y comprender la complejidad y diversidad de topicos
relacionados con la biologia y la salud.

Juan Carlos Cancino-Diaz
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RESUMO: Introducdo: A Doenca de
Huntington (DH) é uma doencga genética neuro-
degenerativa, caracterizada por movimentos
“coreicos” incontrolaveis, défices cognitivos e
problemas emocionais. O exercicio fisico esta
indicado para a reabilitacdo destas pessoas,
contudo o seu beneficio ndo é claramente
evidente. Pretende-se com o presente estudo,
identificar a evidéncia cientifica mais relevante
sobre a eficacia de programas de reabilitacéo
motora na pessoa com DH. Metodologia:
realizou-se uma revisdo sistematica de
eficacia sem metanalise, com recurso aos
motores de busca: EBSCOhost-Research
Databases, PubMed, Cochrane Central
Register for Controlled Trials e PEDro. A
pesquisa decorreu entre maio e julho de 2019,
tendo como limitadores o filtro cronologico
de 2015.01.01 a 201912.31. A extracdo de
dados foi efetuada por dois revisores, tendo
por base uma ferramenta construida para o
efeito, respeitando os principios propostos
pelo Manual do Revisor da Joanna Briggs
Institute. Resultados: foram identificados 615
artigos no total da pesquisa, contudo incluidos
foram apenas 5 estudos primarios (3 ensaios
clinicos randomizados e 2 estudos quase
experimentais). Estes sugerem beneficios
estatisticamente e clinicamente significativos
na reabilitagdo motora na DH, com impacto
significativo no desempenho motor, forca
muscular, equilibrio  corporal, destreza
manual, autonomia, autoeficacia, resisténcia
cardiorrespiratéria, fungcdo cognitiva, fluéncia
verbal e maior bem-estar. Contudo estes
ganhos nao foram transversais, verificando-
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se alguma disparidade de resultados. Conclusdo: um programa de reabilitacdo motora
estruturado e sistematizado, podera gerar ganhos na fungao motora e consequentemente
na qualidade de vida da pessoa com DH.

PALAVRAS-CHAVE: Doenca de Huntington. Reabilitagao. Enfermagem em Reabilitagao.
Exercicio Terapéutico.

MOTOR REHABILITATION PROGRAMS IN PEOPLE WITH HUNTINGTON'S DISEASE:
SYSTEMATIC REVIEW OF EFFECTIVENESS

ABSTRACT: Introduction: Huntington’s disease (HD) is a neuro-degenerative genetic
disease, characterized by uncontrollable “choreic” movements, cognitive deficits, and
emotional problems. Physical exercise is indicated for the rehabilitation of these people;
however, its benefit is not clear. The aim of the present study is to identify the most relevant
scientific evidence on the effectiveness of motor rehabilitation programs in people with
HD. Methodology: A systematic review of effectiveness was carried out without meta-
analysis, using search engines: EBSCOhost-Research Databases, PubMed, Cochrane
Central Register for Controlled Trials and PEDro. The research took place between May
and July 2019, with the chronological filter from 2015.01.01to 2019.12.31 as limiting factors.
Data extraction was performed by two reviewers, based on a tool built for the purpose,
respecting the principles proposed by the Joanna Briggs Institute Reviewer’'s Manual.
Results: 615 articles were identified in the total of the research, however included were
only 5 primary studies (3 randomized clinical trials and 2 quasi-experimental studies).
These suggest statistically and clinically significant benefits in motor rehabilitation in HD,
with significant impact on motor performance, muscle strength, body balance, manual
dexterity, autonomy, self-efficacy, cardiorespiratory resistance, cognitive function, verbal
fluency, and greater well-being. However, these gains were not transversal. Conclusion:
A structured and systematic motor rehabilitation program can generate gains in motor
function and, consequently, in the quality of life of people with HD.

KEYWORDS: Huntington Disease. Rehabilitation. Rehabilitation Nursing. Exercise Therapy.

1INTRODUCAO

A reabilitagdo € um campo de tratamento preventivo, curativo e de capacitagéo,
no qual o Enfermeiro Especialista em Enfermagem de Reabilitacdo desempenha um papel
fundamental. A Doenca de Huntington (DH) despertou em nés interesse pela problematica,
pela sua especificidade, pela pertinéncia e novidade uma vez que se trata de um tema
que tem sido pouco abordado, sobretudo quando recorremos a publicacdes e bibliografia
portuguesa, e com grande interesse para a area de especializacdo em Enfermagem
de Reabilitagdo. De facto, compete a Enfermagem de Reabilitagéo intervir no doente,
familia, conviventes significativos e comunidade, através de um conjunto de intervengcoes
especificas, que passam por: contribuir para um diagnostico precoce, manutencao de
capacidades funcionais, prevencdo de complicacdes, evitar incapacidades, melhorar
funcodes residuais, manter ou recuperar a independéncia nas atividades de vida e minimizar

o impacto das incapacidades instaladas (1).
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A DH é uma doenca neuro-degenerativa, hereditaria, causada por uma mutacao
genética que afeta areas concretas do cérebro, nomeadamente os nucleos da base, que
sdo responsaveis sobretudo pela coordenacdo motora voluntaria. Esta degeneracao
provoca movimentos incontrolaveis, perda das faculdades intelectuais e problemas
emocionais, dependendo da idade de inicio da doencga e da gravidade do defeito genético
(2). A participacdo em programas de reabilitacdo, numa fase precoce e intermédia
da doenca é defendida por alguns autores, contudo o exercicio fisico nem sempre
demonstrou efeitos positivos na DH (3).

A prevaléncia da doenca em Portugal ndo esta devidamente determinada, porém
estima- se que seja semelhante a dos restantes paises europeus, em que cinco a sete
pessoas por cada 100.000 sao portadoras de DH. Sabe-se ainda, que as criangas que
desenvolvem a forma juvenil da doenca raramente vivem até a idade adulta, existindo
uma probabilidade de 50% de herdar o gene fatal dos pais, (4) Trata-se de uma doenca
considerada rara, contudo tem efeitos devastadores nas familias, pois para além de ser
uma doenca atualmente incuravel, incapacitante e com quadros sintomatolégicos graves
pode afetar varios elementos da mesma familia (5).

Nos ultimos anos a DH tem despertado o interesse da comunidade cientifica mundial,
verificado pelo numero de estudos nas bases de dados cientificas, porém em Portugal tem sido
subvalorizada. Neste contexto, torna-se premente a necessidade de sintese do conhecimento
ja existente acerca da tematica em estudo, para que possamos dar-lhe continuidade e trazer
novos aportes nas intervencgodes futuras da Enfermagem de Reabilitagao.

Conscientes da problematica que envolve a DH e o interesse por nos sentido
como estudantes de Especializagdo em Enfermagem de Reabilitagcao, surge a questao de
investigacéo: qual sera a eficacia dos programas de reabilitacdo motora na pessoa com
Doenca de Huntington?

Pretendemos com a presente Revisédo Sistematica da Literatura, avaliar a eficacia
dos programas de reabilitacdo motora na pessoa com doenga de Huntington e deste
modo contribuir para a pratica baseada na evidéncia.

2 METODOLOGIA

O protocolo de pesquisa que se segue, € baseado nas orientacdes do capitulo trés
do Manual do Revisor da Joanna Briggs Institute (6). Atendendo a questéo de investigacao
e ao respetivo objetivo, a presente revisdo é uma “Revisdo Sistematica de Eficacia”, sem
metanalise. Esta, visa identificar a evidéncia cientifica sobre a eficacia de programas de
reabilitacdo motora na pessoa com doenca de Huntington e ser um contributo para a

clarificacao e boas praticas dos Cuidados Especializados em Enfermagem de Reabilitacao.
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Apbs a definicdo do objetivo e questado de investigacao, utilizou-se o método PI[C]

O (cf.Tabela1) para a selecao dos estudos primarios aincluir na presente RSL: participants-

participantes [P]; interventions - intervencoes [ll; comparators — comparacodes [C], caso

existam; outcomes - resultados [O].

Tabela 1. Aplicagcéo do Método PICO.

P Participantes

Quem foi estudado?

Pessoa com doenca de
Huntigton

I Intervencoes

O que foi feito?

Programas de reabilitacéo
motora

C Comparacoes

Sim/ nao

Caso/ Controlo

Outcomes

Resultados/ efeitos ou
consequéncias

Eficacia/ Atraso na
progresséo da doenca/
promogao do autocuidado/

Palavras-chave:
# Huntington
disease
# Rehabilitation
# Exercise therapy
# Nursing

qualidade vida

Para que sejam incluidos na revisdo sistematica, apenas estudos que abordem

a problematica acima apresentada, foram definidos os critérios de selecdo ou de

elegibilidade constantes na tabela 2. Para identificar os estudos mais relevantes para a

presente revisao, isolaram-se os conceitos referentes aos participantes e a intervencao

em estudo, de modo a definir os descritores MeSH (Medical Subject Headings) mais

adequados para a investigagao. De seguida, procedeu-se a selecéo das plataformas de

pesquisas eletronicas: EBSCOhost, PubMed, Cochrane Central Register for Controlled

Trials. Incluiu-se ainda a base de dados em Evidéncias em Fisioterapia PEDro.

Tabela 2. Critérios de Elegibilidade.

Critérios de Selecao

Critérios de Inclusao

Critérios de Exclusao

DESENHO DOS ESTUDOS

Ensaios Clinicos Randomizados
e Controlados; Estudos Quase
Experimentais

Estudos qualitativos
Estudos secundarios
Estudos nao publicados

Tipo de PARTICIPANTES
(fatores demograéficos,
localizacéo)

Pessoas com doenga de Huntington
geneticamente diagnosticada

Patologia psiquiatrica
diagnosticada

Declinio cognitivo

Sintomas neuropsiquiatricos

Tipo de INTERVENCAO
(experimental/ controlo,
variacao intervencoes)

Intervencgdes de reabilitagao motora

Estimulagdo multissensorial,
Musicoterapia, yoga

Tipo de OUTCOMES

Equilibrio

Estabilidade postural

Qualidade de vida

Atividade Fisica

Destreza manual

Forga muscular

Capacidade Funcional

UHDRS - Unified Huntington

Disease Rating Scale (motor section)

Agressao

Mecanismos moleculares
Ideacao suicida
Transtornos de linguagem
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Foi efetuada uma pesquisa 1 nas bases de dados referenciais da EBSCOhost -
Research Databases: CINAHL® Plus with Full Text, Nursing & Allied Health Collection,
Cochrane Plus Collection, MedicLatina, MEDLINE® with Full Text. A féormula de pesquisa
(Booleano/ Frase) utilizada para o presente motor de busca foi: huntington disease AND
(exercise therapy OR rehabilitation). Foram identificados quarenta (40) estudos no total:
MEDLINE Complete (35), CINAHL Complete (4), Nursing & Allied Health Collection:
Comprehensive (1).

A pesquisa 2 foi realizada na PubMed de acordo com os detalhes de pesquisa que se
seguem: (“huntington disease’[MeSH Terms] OR (“huntington”[All Fields] AND “disease”[All
Fields]) OR “huntington disease’[All Fields]) AND (“rehabilitation’[Subheading] OR
“rehabilitation”[All Fields] OR “rehabilitation”[MeSH Terms]) AND (“loattrfull text’[sb] AND
(“2015/01/01”[PDAT]: “2019/12/31’[PDAT]). Foram deste modo identificados 104 estudos.

A pesquisa 3 foi realizada a Cochrane Central Register for Controlled Trials, tendo
revelado 469 estudos correspondentes aos termos de pesquisa: (“huntington disease”)
AND (“rehabilitation”) OR (“exercise based”).

A pesquisa 4 foi realizada na base de dados PEDro, com os termos de pesquisa:
(“huntington”) AND (“rehabilitation”), tendo sido identificados 3 estudos.

A pesquisa nas bases de dados supracitadas decorreu entre 0 més de Maio e
Julho de 2019, tendo como limitadores o filtro cronolégico (2015.01.01 a 2019.12.31).

Do resultado das quatro pesquisas enunciadas anteriormente, resultaram 615
artigos, que foram analisados, num primeiro momento, por dois revisores independentes.
Esta primeira analise teve por base a selecdo dos artigos pela sua relevancia para a
presente RSL (desenho do estudo, participantes, intervencdes e resultados), através da
leitura dos titulos e resumos.

Apos a selecao dos estudos por parte de cada revisor, resultou por consenso, a
excluséao de 604 artigos por nao se relacionarem com a questao de investigagcao ou por
se encontrarem repetidos. Assim, foram identificados 11 artigos com potencial interesse
para andlise integral do texto.

Num segundo momento, os revisores procederam a leitura e analise dos 11 artigos
selecionados, a luz dos critérios de elegibilidade definidos. Resultou assim, a exclusao
de 6 estudos: artigo de Reviséo da Literatura (1); estudo qualitativo (1), excluidos por nao
cumprirem critérios (4). Deste modo, chegamos a um resultado de 5 estudos com critérios
para avaliagdo metodoldgica e posterior inclusdo na presente RSL.

A qualidade metodologica dos estudos foi avaliada de acordo com os as
ferramentas de avaliagdo critica da JBI: “Lista de verificagdo para estudos quase
experimentais (estudos experimentais ndo randomizados)” e “Lista de verificagdo para

ensaios clinicos randomizados” (7).

Ciéncias Bioldgicas e da Saude: Investigacao e Pratica ll Capitulo 5 “



3 RESULTADOS

O fluxograma representado na Figura 1, apresenta o processo de selegdo dos

estudos, representado no fluxograma PRISMA (8).

Figura 1. Processo de pesquisa e selecao dos estudos.

Artigos Artigos Artigos Artigos
10 identificados na identificados na identificados na identificados
8 PubMed: EBSCOhost, Cochrane: na PEDro
8 N=103 N=40 N= 469 N=3
=
e
=
()]
o A4 v v \ 4
=

Artigos excluidos ap6s leitura dos titulos e resumos:
PubMed N= 93 ; Ebscohost N= 39 ; Cochrane N= 469 ; PEDro N=3

(@]
] Artigos em Full Text para anélise,
8 segundo os critérios de
) elegibilidade:
) N=11
)
Artigos excluidos: N= 6
- Artigos de RSL (1)
_g »| _ Estudos Qualitativos (1)
© - N&o cumprem critérios (4)
o
=
&
o Artigos em Full Text para avaliagéo
~— da qualidade metodolégica:
— N=5
L
2
5’ Artigos incluidos nesta RSL:
s}
= N=15
—

Fonte: Adaptado do diagrama de fluxo PRISMA (8).

A extracao de dados foi efetuada por 2 revisores, tendo por base uma ferramenta
construida para o efeito, para minimizar o risco de erro. Os resultados obtidos dos estudos

selecionados sdo apresentados na tabela 3.
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Tabela 3. Resumo dos dados extraidos dos estudos selecionados (adaptado da JBI).

physical function
in Huntington’s
disease.
Cruickshank, T. M.,
Reyes, A. P,
Penailillo, L. E.,
Pulverenti, T.,
Bartlett, D. M.,
Zaenker, P, ...
Ziman, M. R.
Australia (9)

com o terapia
convencional),
na funcao
motora e forga
muscular em
pessoas com
doenca de
Huntington (DH)
manifestada.

- As avaliagdes
foram realizadas
no inicio e na 362
semana.

- Telefonemas de
acompanhamento
foram feitos na
262 semana para
avaliar o estado de
saude e a atividade
fisica.

doentes da area
Metropolitana Norte
do Servico de Saude
Mental, através de
anuncios de jornal.

Amostra randomizada
com racio de 1:1.
- 10 Incluidos na

terapia multidisciplinar

(caso)

- 10 Incluidos na
terapia convencional
(controlo)

Critérios de inclusao:
- Teste genético
positivo para mutagao

HD, diagnostico clinico

de manifestacao da
doenga (UHDRS-TMS
>=5),

capacidade para seguir

instrucdes verbais e

escritas, a capacidade

de realizar exercicio

submaximo e exercicios

cognitivos.

Critérios de exclusio:
- Envolvimento em

outro estudo terapéutico,

abuso de substancias,

condigdes neuroldgicas,

musculosqueléticas
e cardiovasculares
confusas.

-1 Vez por semana, durante
uma hora

Local:

Exercicios em ginasio na
comunidade:

- Aerobicos em bicicleta
ergométrica

- Resistidos em maquinas
de resisténcia

Programa de exercicios
em casa autocontrolados
(com manual de exercicios,
bandas elasticas de
resisténcia e um diario de
treino) Frequéncia:

- 3 \Vezes por semana
durante uma hora
Exercicios:

- Fortalecimento,
caminhada, equilibrio e
motricidade fina. Programa
de reabilitagéo cognitiva
(terapeutas ocupacionais):
Frequéncia:

- Sessobes quinzenais
Exercicios

- Papel e lapis

- Exercicios cognitivos
verbais,

- Jogos de tabuleiro,

- Atividades da vida diaria:

culinaria, planeamento e
organizagéo.

Terapia convencional
Cuidados médicos padrao

Ano/Titulo/ Autor/ | Objetivos Desenho do Nuamero e Tipo Duracao | Intervencdes Resultados Conclusdes
Pais estudo Participantes estudo
(E1) Avaliar os - Estudo - Fisiologista do 36 Terapia multidisciplinar Apos 36 semanas de A terapia

efeitos da Randomizado exercicio, fisioterapeutas | Semanas | (programa de reabilitagdo terapia multidisciplinar, multidisciplinar tem
2018 terapia Controlado e terapeutas motora e cognitiva) os participantes incluidos efeitos positivos
Effects of multidisciplinar i ocupacionais. Programa de exercicios no programa de terapia sobre a destreza
multidisciplinary em ambulatério, | - Avaliadores supervisionados multidisciplinar demonstraram | manual e a forca
therapy on (comparada cegos Recrutamento de Frequéncia: acentuada melhoria da muscular, mas nao

destreza manual (P <0,05) e
forga muscular dos membros
inferiores (P <0,05) em relagao
aos doentes que receberam
cuidados habituais.

Uma analise post hoc revelou
que o grupo de cuidados
habituais teve deterioracéo
significativa no NBT (P =
0,008), enquanto o grupo

de treino nao apresentou
alteracoes (P= 0,174). Uma
analise post hoc revelou
melhoria significativa nos
resultados de forga dos
membros inferiores apenas no
grupo de treino (extensao do
joelho 30°, P<0,001; extensao
isométrica do joelho, P <0,001;
flexao do joelho isométrica,

P = 0,006), sem alteragdes
significativas observadas no
grupo de cuidados habituais.

Né&o foram observadas
diferencas estatisticamente
significativas na mobilidade,
equilibrio, resisténcia
cardiorrespiratoria e forga dos
membros superiores entre

0s grupos apos o periodo de
intervencao.

N&o houve eventos adversos
associados a terapia
multidisciplinar

apresenta efeitos
significativos sobre
a mobilidade,

o equilibrio,

a resisténcia
cardiorrespiratoria
e a forca muscular
dos membros
superiores em
pacientes com HD.

Maiores

ensaios clinicos
randomizados
s80 necessarios
para confirmar os
achados.

Avaliacao da
eficacia do
programa de
reabilitacao

Avaliacbes na semana O e 36. Avaliada manifestagdo motora da doenga de Huntington - Unified Huntington ‘s Disease Rating Scale — Total Motor Score (UHDRS-
TMS), avaliadas alteragdes da mobilidade - 10-m Timed Walk (10 MWT); endurance cardiorrespiratéria- 6 Minute Walk Test, equilibrio corporal - Berg Balance Scale
(BBS), destreza manual - Timed Nut and Bolt Test (NBT), forca muscular dos membros superiores e inferiores - Lafayette instrument (dinamometro de méao), Biodex

medical System (dinamometro isocinético do membro inferior), Sit-To-Stand Repetition Test
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Ano/Titulo/ Objetivos Desenho do Numero e Tipo Duracao | Intervencgdes Resultados Conclusées
Autor/ Pais estudo Participantes estudo
(E2) Investigar se - Estudo Quase - | Amostra: 6 meses | Programa Treino de Adeséo de 92% ao programa de O TE melhorou a
o treino de Experimentalcom |- 13 Participantes Endurance (casos e intervencao e 80% ao grupo de funcéo cardiovascular
2017 . endurance grupo controlo. masculinos com HD controlos) controlo. Nenhum efeito adverso | e a capacidade de
EXGFCIS? (TE) estabiliza i (média + DP, 54,8 + 71 Frequéncia: da intervencao de treino foi resisténcia dos doentes
effects in a progressao - Antes e apds anos) - Trés periodos de treino relatado. com HD, embora sem
Huntington da disfuncéo aintervencao - 15 Controlos de 10 semanas, intercalados . diferencas significativas
disease. motora e de treino, foram masculinos (491 + 6,8 com uma semana de - Durante o periodo de com o grupo controlo.
Frese, S., cognitiva realizadas anos) regeneragao avaliagdo do decurso natural
Petersen, J. A., | e melhora avaliagdes clinicas, - Trés vezes por semana. da doenga, o UHDRS- TMS Doentes com HD
Ligon-Auer, M., | a fungéo testes fisiologicos | Critérios de Incluséo Exercicios: aumentou consideravelmente. atingiram valores pos-
Mueller, S. M., cardiovascular | de exercicio (casos): - 1*10 semanas: 30 min - Durante o periodo de TE, treino VO2peak e pico
Mihaylova, V., em pacientes fisico e dosagem - Sexo masculino, de bicicleta de intensidade houve estabilizagdo do défice de poténcia de bicicleta
Gehrig, S. M,, ... | em HD. da composi¢cao - Niveis séricos de constante a uma poténcia de | motor segundo a UHDRS-TMS aproximando-se dos
Jung, H. H. corporal (biopsia fosfocreatina quinase bicicleta correspondente a (basal: 18,6 + 9,2, pré- treino: 26,0 | valores de pré-treino
Suica (10) muscular de M. (CK) abaixo de 300 U/ I; 65% de VO2pico +13,7; pos-treino: 26,8 +16,4). dos controlos.
vastus lateralis). - Habilidades - 210 semanas (apds a . o
. motoras e cognitivas 12 semana de regeneragéo): | O pico de consumo de Os resultados indicam
- Para examinar que permitam dar treinos intervalados de alta oxigénio (VO2pico) aumentou que pacientes com HD
o decurso natural | consentimento intensidade (por exemplo, significativamente nos doentes submetidos a plano de
da doenga, os informado por escrito e 49 4 min de bicicleta com com HD (D _VO2pico = 0,33 + treino de endurance
doentes com HD realizar TE. uma poténcia de 90-95% do | 9,28 |) tal como nos controlos s&o capazes de
foram avaliados pico da frequéncia cardiaca) | (P-VO2pico = 0,29 + 0,411). aumentar sua aptidao
6 meses antes Critérios de exclusdo durante um total de 8 cardiovascular para o
do TE. (casos): semanas. - Ogrupo caso HD teve nivel dos controlos da
- Contraindicagées = Ultimas 6 semanas de pior desempenho que o mesma idade e também
de TE (problemas treino de resisténcia: duas controlo em todos os testes podem beneficiar com
cardiovasculares, sessoes intervaladas e um neuropsicologicos: escalade | melhor qualidade de
metabolicos ou treino de carga constante avaliacéo de deméncia de Mattis | vida.
ortopédicos). por semana (DRS- 2), a pontuacéo subescala )
_ Durante as semanas de iniciagdo/ perseveragao O presente estudo &
Os dados demogréficos, de regeneracio, 0s da DRS-2, o teste de fluéncia limitado pelo reduzido
historico médico, co- participantes reélizaram dois verbal e de categoria, o teste numero de participantes;
morbilidades, medicacao treinos de carga constante a de aprendizagem verbal de no entanto, os
atual e mutagdo genética 50% VO2pico por 30 min Hopkins, os testes de Stroop, o resultados justificam
da DH (analise de ~ Paramanter a : trail making test part A and B, e uma investigacao
repeticdo CAG, tamanho estimulagéo de treino 0 S- DMT. mais aprofundada dos
dos alelos, laboratorio suficiente, a poténcia foi L . efeitos do exercicio
que realizou a analise, aumentado com base Analise histologica de secgoes em pessoas com HD.
data) foram avaliados no nivel individual dos transversais de fibras musculares | Ensaios multicéntricos
durante a fase de participantes, conforme do vasto lateral ndo mostraram e maiores podem ajudar
triagem. monitorizagéz) da percecio alteracbes patoldgicas claras. aidentificar doentes
de esforco (escala CR10) que poderéo beneficiar
de TE.
Avaliacao da A gravidade dos sinais motores dos doentes com HD foi quantificada através da sec¢do motora da Unified Huntington Disease Rating Scale (UHDRS-TMS). Os testes
eficacia neuropsicologicos foram realizados numa sequéncia fixa e incluiram: o teste de fluéncia verbal - Hopkins Verbal Learning Test-Revised (HVLT-R; [2]) e a escala de deméncia
do (DRS-2). Avaliado o Symbol- Digit Modalities Test (S-DMT), o Stroop color naming, leitura de palavras e testes de interferéncia, o trail making test part A and B e a category-
programa de fluency task. Avaliado o VO2peak e o peak cycling power.
reabilitacdo
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Ano/Titulo/ Objetivos Desenho Numero e Tipo Duracao Intervencoes Resultados Conclusoes
Autor/ Pais estudo Participantes estudo
(E3) Desenvolver - Estudo - 8 Clinicas | 14 Semanas | Intervencéao de coaching de atividade 77% (19) Terminaram | Os resultados
2017 e avaliar a Randomizado especializadas em HD fisica ENGAGE-HD programa intervencéo | sugerem
Physical Activity viabilidade Controlado com intervengcdo no Frequéncia fisica: que uma
Self- de uma - Avaliadores | domicilio. - 6 Visitas domiciliarias durante 14 - Foram atingidos intervencéo
Management intervencdo de | cegos ) semanas (semanas 1,2, 3,6,10 e 14) e 50 objetivos no total: de treino em
and Coaching coaching de - 8 Treinadores 3 chamadas telefonicas intermediarias 19 rel/c caminhada, atividade fisica
Compared to atividade fisica (fisioterapeutas, o (semanas 4, 8 e 12) para incentivar a 21 rel/c exercicio é viavel e pode
Social Interaction | em comparagao terapeutas ocupacionais, adesdo a atividade fisica regular. estruturado, 6 rel/c melhorar a
in Huntington com o contacto enfermeiros) Metas aumento da atividade autoeficacia, o
Disease: Results social na - Os participantes (com seus fisica, 2 rel/c redugao comportamento
From the doenca de - 46 Adultos com treinadores) desenvolveram até trés do tempo sentado, de atividade
ENGAGE-HD Huntington HD confirmada metas realistas de atividade fisica e 2 rel/c desportos e fisica e a
Randomized, (HD). geneticamente, com foram auxiliados com a progresséo da atividades recreativas. cogni¢do em
Controlled Pilot dificuldade na marcha atividade fisica individual por meio da - Dos 19 pessoas com
Feasibility Trial. ou equilibrio (capacidade discussao das mesmas. participantes, 3 ndo HD.
Busse, M, de marcha com minima - O atingimento do objetivo foi avaliado | atingiram a totalidade
Quinn, L., Drew, assisténcia), idade> pelo técnico na ultima visita domiciliaria. | dos objetivos.
C., Kelson, 18 anos, estabilizacao Monitorizacéo exercicio fisico no - Relato 14 quedas
M., Trubey, R, medicamentosa de 4 domicilio durante o periodo do
Mcewan, K,, ... semanas minimo. - Fornecidos, para registar a programa.
Hood, K. Excluid | quantidade e o tipo de envolvimento na - Melhoria do score
Reino Unido (11) - d’.(cf" f95_ pela atividade fisica (caminhada ou uso de do PPT, IPAQ, Loring
condi¢ao 'S'Cg.:? d DVD e pedometro): Scale, 6-minute walk,
ps'lqg'ca impea "’?g de - Diarios de exercicios ICECAP, SDMT e CVF.
go? Iorar,lgncapellm Ia e - Pedémetros - Agravamento TUG
€ fajar a fingua Inglesa, Monitorizacio de eventos adversos:
envolvimento noutros - Diarios de saide e quedas facilitaram | 92% Terminaram
estudos ha menos de 4 a documentagao de quedas, mudangas | programade
semanas. de medicacgéo ou contacto com servigos | intervencéo social:
- Selecionados de saude. - Relato de 24 quedas
aleatoriamente 22 casos < . durante o periodo do
para intervenco fisica Intervgng_ao de contacto social programa.
e 24 controlos para Frequéncia: ) - Melhoria do score
intervencao social - Visitas domiciliarias nas semanas 1,2, | do EQ- 5D, UHDRS
. 3, 6,10 e 14, e telefonemas de apoio nas - Agravamento do
semanas 4, 8 e 12. Numa visita, o coach Loring Scale score
de atividade social integrou o participante | 6-min walk, SMDT, CVF
numa interacéo de fala e comunicagao.
Placas de conversagdo (com imagens e
texto) representando uma ampla gama
de topicos estimularam as discussoes.
Os diarios de saude e quedas foram
completos, mas nao foi pedido
mantivessem registo de exercicios.
Avaliacao da Avaliadas escalas no inicio do programa, na 163 semana e 263 semana: Physical Performance Test (PPT), International Physical Activity Questionnaire (IPAQ), Llife
eficacia do Space (LS), Loring Self Eficacy Scale, Self- reported Falls, Unified Huntington ‘s Disease Rating Scale (UHDRS) modified motor assessment, 6-minute walk test, Timed
programa de Up and Go Test (TUG), EQ-5D, ICECAP-A, Symbol Digit Modality Test (SDMT), verbal category fluency (VCF).
reabilitacao
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Holanda; Miinster,
Alemanha; e Oslo,
Noruega. (12)

Critérios de excluséo:

- Condigao fisica ou psiquiatrica
que impegcam de completar o
programa ou a bateria de escalas;
incapacidade para uso independente
de bicicleta; incapacidade de
compreender e falar lingua inglesa
(UK); envolvimento em outro

estudo terapéutico (ha menos de 4
semanas).

aquecimento de 50

a 60% da FC max
prevista

- Intensidade treino
aerdbico de 65 a 85%
FCAPA.

Terapia convencional
Cuidados médicos
padrao

Ano/Titulo/ Objetivos Desenho do estudo Numero e Tipo Participantes Duracao Intervencoes Resultados Conclusdes
Autor/ Pais estudo

(E4) Avaliar a - Estudo O ensaio foi realizado em seis clinicas | 13 Semanas | Intervencao de | Adesao de 82,4% do Este estudo
2016 viabilidade Randomizado (racio de | especializadas em HD com Registo exercicio estruturado | grupo intervengao demonstra que
A randomized, e beneficio 1:1) e controlado (13/ WA/ 0192) ENROLL-HD. (programa de | e 86,7% do grupo uma intervengéo
controlled de uma . i reabilitagdo motora) controlo. Houve dois de exercicio a
trial of a multi- intervencdo | - Avaliadores cegos | O ENROLL-HD é um estudo Local: eventos adversos no curto prazo é
modal exercise de exercicio L observacional mundial das familias - Ginasio hospitalar grupo de intervencdo, | segura e viavel.
intervention in estruturado - As avaliagées foram | com doenca de Hunington, e fornece - Domicilio com ambos relacionados

Huntington’s empessoas | realizadas no inicio e | uma plataforma para estudos clinicos equipamentos a condicbes meédicas Os individuos
disease. com na 132 semana. para facilitar o recrutamento em fornecidos pela equipa | prévias, e dois eventos | com HD podem
Quinn, L., Hamana, | Doenga de Telef d ensaios clinicos. de pesquisa. adversos graves no beneficiar de
K., Huntington - lelefonemas de Frequéncia: grupo controlo. exerciclos
Kelson, M., Dawes, | (HD) acompanhamento Amostra: - 3 Vezes por estruturados,
H., Collett, J. foram feitos na 264 17 Participantes em grupo de semana, durante 50 O grupo de sendoa
Townson, J, ... semana para avaliar o | intervengao 15 Participantes em minutos Exercicios: intervencéao de intensidade, a
Busse, M. estado de saude e a grupo de controlo. - Programa exercicio estruturado monitorizacao
Cardiff, Reino atividade fisica. L i estruturado de demonstrou: e 0 apoio
Unidos Critérios de Inclusao: . exercicios aersbicos | - Melhor capacidade | importantes
Birmingham, - Diagndstico de HD geneticamente (5" a 25 de bicicleta), aerdbica: diferenca fatores para a
Reino Unido; confirmado; ter mais de 18 anos; de fortalecimento (15’ a | prevista de VO2 max otimizagéo da
Oxford, Reino regime medicamentoso estavel (+ de 20’) e alongamento (5)). | (p=0.002): 492,3 (ml. resposta.
Unido; Leiden, 4 semanas). - Intensidade do min 1), IC 95%

[971%, 887,6];

- Menor UHDSRS-
mMS (p=0.003)
(diferenca 2,9
pontos, 95% [5,42,
0,32])

- Menor peso na
semana 13 (p=0.047)
(diferenca 2,25 kg,

95% IC: [-4,47, - 0,03]).

Sao necessarios
estudos com
maior amostra
para elucidar
completamente
o potencial
clinico do
exercicio da HD

Avaliacéao da
eficacia

do programa de
reabilitacao

Avaliagdes na semana O e 13. Avaliada manifestagéao cognitiva da doenga de Huntington: UHDRS - Symbol Digit Modality Test Cognitive assessment (ULHDRS — SDMT);
avaliada capacidade aerdbica através da avaliagao do Volume de Oxigénio (VO2); avaliada fungédo motora: UDDRS-mMS (modified Motor Scale);15 rep chair stand
time, Three minute walk, Finger Tapping score; avaliada atividade fisica - IPAQ MET- Minutes; capacidade de dupla tarefa - Simple dual task walk time, Complex dual
task walk time; avaliagdo cognitiva - Symbol Digit Modalities Test, Category Verbal Fluency, Stroop colour naming, Word Reading, Trailmaking; avaliagdo depressao -
Hospital Anxiety and Depression scale; satide em geral - EQ-5D-3L; peso em Kg.
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marcadores
periféricos do
dano oxidativo
neuronal na HD.

laboratoriais de rotina).

Critérios de Inclusao
(casos):

- Diagnostico de

HD geneticamente
confirmado

- Estar livre de outras
patologias neuroldgicas
e psiquiatricas

- Capacidade para
realizar os exercicios
propostos pelos
fisioterapeutas

- Autonomia
preservada na
deambulagao
confirmada por uma
pontuagao =1no 99 item
do PPT.

Critérios de exclusdo
(casos):

- Condigao fisica ou
psiquiatrica que impegam
de completar o programa

utilizada para melhorar a
estabilidade postural estatica
e dindmica numa superficie
estatica ou instavel e para
aumentar as habilidades
cinestésicas em pacientes
com deficiéncia propriocetiva.
- Atividades aerdbicas
leves, como ciclismo e
caminhada, uma vez por dia,
por ndo mais de 20 minutos;
- Terapia ocupacional

para restaurar habilidades
funcionais perdidas: controlo
motor global, destreza e
motricidade fina.

Grupo Controlo

Utilizado para exames
laboratoriais. Os habitos
gerais de estilo de vida,
incluindo o consumo diario
atual de antioxidantes

em alimentos e bebidas,
foram cuidadosamente
monitorizados através de um
questionario estruturado.

depois da neuro- reabilitagcao
intensiva.

Os valores de Cu / Zn-SOD

e NSE diminuiram apds a
neuro- reabilitagéo, mas

ainda superiores aos dos
controlos. Cu / Zn-SOD e

NSE correlacionaram-se
positivamente antes (r = 0,659;
p = 0,003) e apds a reabilitagdo
(r=0,553, p = 0,017).

Os valores de 8-OHdG
diminuiram apos a neuro-
reabilitacdo contudo sem
atingir significancia estatistica
quando comparados com 0s
valores basais (p = 0,145).

Né&o foi observada correlagéo
entre o resultado dos
marcadores oxidativos

e a autonomia funcional,
performances motoras ou
habilidades fisicas antes ou
apos a reabilitagdo neuroldgica.

Ano/Titulo/ Objetivos Desenho do Numero e Tipo Duracgao | Intervencoes Resultados Conclusoes
Autor/ Pais estudo Participantes estudo
(E5) Investigar - Estudo Servigo de Neuro- 3 Programa multifuncional Adesao de 100% ao programa, | Os achados relatados no
2015 os efeitos Quase- reabilitacéo de Nova Semanas | de neuro-reabilitacao sem eventos adversos. presente trabalho fornecem
Influence of potenciais de Experimental | Salus Rehabilitation intensivo Apods o programa intensivo evidéncias da eficacia da
intensive um programa Center (NSRC). L de neuro- reabilitacéo, reabilitagdo neuroldgica na
multifunctional multifuncional - Avaliagbes Frequéncia: L foram detetadas melhorias redugéo do dano oxidativo em
neurorehabilitation | de neuro- realizadas no | Amostra: . - Durante um periodo intra- | estatisticamente significativas pacientes em HD e sublinham
on neuronal reabilitagéo inicioenag3a |- 18 _Partlgpantes hospitalar de trés Sémanas | g njvel da autonomia funcional o limite de marcadores
oxidative damage | intensivo nos semana. com HD incluidos no - Duas vezes por dia, seis | (Barthel Index 10 items- Bl), oxidativos séricos para a
in patients with niveis séricos Programa de  Neuro- dias por semana, durante equilibrio e marcha (Tinetti avaliagdo de caracteristicas
Huntington's de Cu/ Zn- reabilitacao pelo menos duas horas por | scale 16 items- TS), teste de clinicas da DH.
disease. superoxido - 10 Voluntarios cada sessao performance motora (Physical o ;
Ciancarellj, I, De dismutase (Cu aparentemente. Exercicios: Performance Test 9 items - Os marcadores oxidativos sao
Amicis, / Zn- SOD), saudaveis incluidos - _Programa ajustado ) PPT), capacidade funcional Ilmlta_dos para a avaliagéo da
D., Di Massimo, enolase no grupo contrqlo individualmente (exe.r’cic_los total (Total Functional Capacity fungao motora.
C., Sandrini, neuroénio- para comparagéo de para melhorar o equilibrio, Scale 5 items- TFCS). Nao A liaca d
G., Pistarini, C., especifica (NSE) marcadores oxidativos a coordenagao, amarcha, a | foram observadas diferencas l]ti? uzra;/ ?ng%%? ggteerri?r:ar
Carolei, A, & Tozzi | e 8- hidroxi-2 (encaminhados ao postura e a forca muscular) | estatisticamente significativas para me't

: ; ; ; NSRC em regime de - Plataforma propriocetiva: a contribuigao do stress
Ciancarelli, M. G. -deoxiguanosina m reg . proprioce entre homens e mulheres no oxidativo como causa ou como
Italia (13) (8-OHdG) como ambulatorio para exames Sistema de Equilibrio Biodex, Bl, TS, PPT e TFCS, antes nem

consequéncia da alteracédo e
perda neuronal que ocorre na
DH, bem como para verificar

a eficacia dos tratamentos
terapéuticos, incluindo a terapia
de reabilitagéo, que vise a
diminuicao do stress oxidativo.

Recomendacées para novas
investigagées:

Os resultados do presente
estudo devem ser validados
por um estudo de caso-
controle multicéntrico, com
alimentacédo adequada,
conduzido para investigar

a eficacia dessa neuro-
reabilitagdo intensiva na
modulagéo do estresse
oxidativo e sua ligagao
potencial com independéncia
funcional e desempenho
motor numa amostra maior de
pessoas com HD nos estadios
iniciais e intermediarios da
doenca.

Avaliacdo da
eficacia do
programa de
reabilitacao

Avaliagdes na semana O e 13. Independéncia e desempenho nas atividades da vida diaria (ADL) através do indice de Barthel (BI) (10-item) e da Escala de Capacidade
Funcional Total (TFCS) (5-item), que é uma secgdo da escala unificada da avaliagédo da doenca de Huntington (UHDRS). Os desempenhos motores nas tarefas funcionais
foram avaliados pelo Teste de Desempenho Fisico (PPT) (9 itens); equilibrio e marcha foram avaliados pela escala de Tinetti (TS) (16 itens).
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4 DISCUSSAO

A presente RSL pretende reunir os estudos disponiveis, que traduzam a melhor
evidéncia cientifica, com o propdsito de avaliar a eficacia dos programas de reabilitacao
motora na pessoa com doenga de Huntington.

Apos pesquisa nas varias bases de dados enumeradas e selecédo criteriosa
dos artigos a incluir, foram selecionados cinco artigos, os quais foram avaliados na sua
qualidade. Os cinco artigos incluidos séo referentes a ensaios clinicos controlados, trés
dos quais sdo randomizados e dois ndo randomizados, traduzindo um nivel de evidéncia
1 e 2 respetivamente (14).

Pretendemos assim favorecer a pratica baseada na evidéncia do enfermeiro
especialista em enfermagem de reabilitagcdo, na sua intervencdo no bem-estar destas
pessoas, apontando recomendacbes sustentadas, processos de implementagao e
utilizacao dos resultados obtidos. Da analise dos cinco ensaios clinicos que constituem
o corpo do presente trabalho emergem, como medida de eficacia dos programas de

reabilitacdo motora, os resultados que se seguem.

41 PROGRAMA DE REABILITAGAO

Numa primeira andlise, verificamos que ndo ha um programa padréo de reabilitacdo
motora para a pessoa com DH. Os programas de treino dos estudos incluidos na presente
RSL sao muito dispares quanto a duracéo, frequéncia e intensidade. O que significa que
um plano de reabilitagcdo da pessoa com DH deve ter em conta a fase da doenca e as
necessidades especificas de cada individuo. A disparidade de programas encontrados
nos artigos selecionados revela também alguma falta de consenso nesta matéria.

O grau de adesao aos programas de reabilitacao foi bastante elevado, revelando
alta recetividade dos doentes e suas familias a estas iniciativas. O E1 obteve uma
percentagem de adesdo de 90% em ambos os grupos. O E2, 92% ao programa de
intervencao e 80% ao grupo de controlo; o E3, 77% ao programa de intervencao e 92%
programa intervencao social (controlo); O E4 82,4% do grupo intervencdo e 86,7% do
grupo controlo; e o E5 uma adeséao de 100% em ambos 0s grupos.

Ainda assim houve alguma variabilidade de adesao, que podera estar associada
ao proprio plano de intervengéo, sendo o E3 direcionado unicamente para o aumento
da atividade fisica, recorrendo a visitas domiciliarias de coaching a cada 2 semanas,
acabando por 33% dos individuos abandonar o plano de reabilitacdo. Por sua vez, o E5
oferece um plano de exercicios estruturado e intensivo em regime intra-hospitalar que

promove um maior acompanhamento e treino supervisionado, contudo & um programa
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apenas de 3 semanas, o que podera ser um fator que justifique também a auséncia de
abandonos.

Durante os periodos de intervencdo de treino, ndo foram observados eventos
adversos nos E1, E2, E3 e E5. Ja no E4 ha relato de dois eventos adversos no grupo de
intervencao, que os investigadores associam a condicées médicas prévias, e dois eventos
adversos graves no grupo controlo.

Seguidamente apresentamos as varias dimensdes avaliadas que apontam para
os resultados da eficacia dos planos de reabilitagcdo instituidos nos estudos incluidos,

avaliando assim a sua eficacia.

4.2 FUNCAO MOTORA

Os movimentos coreicos que caracterizam a DH, sdo como que solavancos
sucessivos, descoordenados, rapidos e curtos, como que de uma danca, (Umphred,
2010). Logicamente, todos os estudos incluidos na presente RSL avaliaram a funcéo
motora antes e depois do programa de reabilitagao instituido. Foram utilizadas para o
efeito, a sub-escala de avaliagdo do desempenho motor da Escala Unificada de Avaliacao
da Doenca de Huntington (Unified Huntington 's Disease Rating Scale Modified Motor
Assessment -UHDRS MMA) e o teste de performance motora (Physical Performance Test
9 items - PPT).

Como resultado, os E3, E4 e E5 revelaram melhoria do desempenho motor
dos grupos submetidos a programa de intervengao motora. Os resultados dos planos
de reabilitacdo diaria dos E3 e E5 revelaram melhorias estatisticamente significativas
no desempenho motor demonstrado pela melhoria do score do Teste de Desempenho
Fisico (Physical Performance Test - PPT). O grupo controlo do E3 teve melhoria no
score da UHDRS MMA e o grupo de caso do E4 demonstrou melhorias estatisticamente
significativas no score UHDSRS-MMA (p=0.003) (diferenca 2,9 pontos, 95% [5,42, 0,32]),
tal como na perda de peso corporal (p=0.047) (diferenca 2,25 kg, 95% IC: [-4,47, -0,03]).

O ES3 revelou também melhoria do nivel de atividade fisica (International Physical
Activity Questionnaire - IPAQ), tal como da velocidade de marcha, alcangando melhoria
do teste de caminhada de 6 minutos (6-minute walk) no grupo de caso e agravamento
no grupo controlo. Também na patologia neurodegenerativa de Parkinson, os efeitos
benéficos do exercicio fisico sdo reconhecidos (15). Em patologias neurodegenerativas,
o exercicio promove um efeito positivo no desempenho de capacidades neuromotoras
envolvidas nos processos degenerativos da DP, importante para a melhor execucgao de

tarefas funcionais como a marcha, precocemente comprometida pela doenca (16).
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Ja os E1 e E2 ndo obtiveram a melhoria desejada, a nivel motor. No E1, apds
36 semanas de terapia multidisciplinar, os participantes demonstraram acentuada
melhoria apenas a nivel da forga muscular dos membros inferiores (p<0,05). Contudo,
contrariamente ao esperado pelos investigadores, ndo foram observadas diferencas
estatisticamente significativas na mobilidade, equilibrio, resisténcia cardiorrespiratoria e
forca dos membros superiores entre os grupos, apos o periodo de intervengao.

No E2, o treino de endurance resultou na estabilizacdo do défice motor segundo
a UHDRS-MMA (basal: 18,6 + 9,2, pré-treino: 26,0 + 13,7; pos-treino: 26,8 + 16,4).
Contudo, é necessario moderagcdo com este tipo de exercicio visto que, em estudos
experimentais em ratos com DH, o treino de endurance pode levar a deterioragcédo do
musculo esquelético (3).

Quanto ao equilibrio corporal, os individuos com DH sado caracterizados por
exibir excesso de movimento, que é evidente no tronco, face e membros (2). Estes
movimentos afetam o equilibrio corporal e consequentemente acrescem risco de queda
aos seus portadores. E essencial que um programa de reabilitacio vise restabelecer o
equilibrio corporal da pessoa com DH. Para tal, existem varias formas de o fazer, desde
0s exercicios mais comuns até a danca (17), exercicios de alongamento (18), exercicio
aquatico (16), feedback visual e auditivo (19) (20), “Wii Balance Board” (21) e outros tipos
de “exergames” (22).

Dos estudos selecionados, os programas de reabilitagao motora demonstraram
o seu impacto no equilibrio corporal, contudo ndo foi um ganho transversal. Dos E1, E3
e E5, apenas E5 demonstrou eficacia na melhoria do equilibrio corporal. Neste estudo,
foi utilizada a plataforma propriocetiva “Sistema de Equilibrio Biodex”, para melhorar a
estabilidade postural estatica e dinamica numa superficie estatica ou instavel e para
aumentar as habilidades cinestésicas em pacientes com deficiéncia propriocetiva. Apos
0 programa intensivo de neuro-reabilitagao, foram detetadas melhorias estatisticamente
significativas a nivel do equilibrio e marcha (Tinetti scale 16 items- TS).

Por outro lado, o E3 demonstrou precisamente o contrario. O grupo caso
apresentou maior risco de queda apos o programa de melhoria de atividade fisica,
revelado pelo agravamento nos resultados do teste de equilibrio (Timed Up and Go -TUG).
Contudo, apesar deste agravamento, durante o periodo do programa, o grupo de caso
fez um autorrelato de quedas inferior (14) ao do grupo controlo (24). O E1 ndo revelou
diferencas estatisticamente significativas no equilibrio entre os grupos.

Na verdade, a capacidade de controlo do tronco é prejudicada nos doentes com

DH, agravando-se na posicao de sentado e em pé, e melhorando na caminhada, (20).
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Esta capacidade esta intimamente ligada ao equilibrio e risco de queda destes doentes.
Os estudos acima referidos podem néo ser conclusivos, contudo ha que destacar os
ganhos que o programa de neuro-reabilitacao intensiva do E5 demonstrou no equilibrio
e marcha. Na DH, também dos movimentos mais finos sdo afetados. Estes tornam-se
desajeitados e lentos (2). Os programas de reabilitacao também demonstraram ganhos a
este nivel refletindo-se na melhoria da destreza manual e autonomia. A destreza manual
foi avaliada apenas no E1, apresentando os participantes incluidos do programa de
terapia multidisciplinar, acentuada melhoria da destreza manual (P <0,05). Uma analise
post hoc revelou que o grupo de controlo teve deterioracao significativa no teste “porca
e parafuso” Timed Nut and Bolt Test (NBT) (P = 0,008), enquanto o grupo de treino nao
apresentou alteracoes (P = 0,174).

Quanto a autonomia, o E3 revelou melhoria na escala de autoeficacia (Loring
Self Efficacy Scale - LSES) no grupo de caso, e agravamento no grupo controlo. O E5
revelou melhorias estatisticamente significativas a nivel da autonomia funcional (Barthel
Index 10 items- BI), capacidade funcional total (Total Functional Capacity Scale 5 items-
TFCS), apds o programa intensivo de neuro-reabilitacdo. Estas melhorias irdo refletir-se
em qualidade de vida, o que corrobora Van Walsem e colaboradores (23), ao concluirem
no seu estudo que os individuos com DH com melhor capacidade funcional total e que
nao necessitem de cuidados de saude possuem melhor qualidade de vida.

A endurance cardiorrespiratoria melhora com o treino aerdbico e resistido, (24).
Também o uso de “exergames” nos programas de reabilitagcdo em diversas populagdes
clinicas se demonstraram eficazes a este nivel (22). Contudo, os programas supracitados
nao abrangeram pessoas com DH.

Dos cinco estudos incluidos na presente RSL, apenas E1, E2 e E4 avaliaram
os ganhos em endurance cardiorrespiratoria. Os trés estudos avaliaram a capacidade
aerobica dos individuos em estudo, através da avaliagdo do volume de oxigénio
consumido (VO2), volume maximo de oxigénio (VO2max - capacidade maxima do corpo
em transportar e metabolizar oxigénio) ou pico de consumo de oxigénio (VO2pico).

A terapia multidisciplinar em ambulatério (E1) ndo demonstrou eficacia a nivel da
endurance cardiorrespiratoria. Contudo, os E2 e E4 demonstraram melhoria a este nivel.
No (E2), o pico de consumo de oxigénio (VO2pico) aumentou significativamente no grupo
de treino de endurance (VO2pico = 0,33 + 0,28 |) tal como nos controlos (VO2pico =
0,29+ 0,411), 0 que seria de esperar uma vez que o grupo controlo também foi submetido
a plano de treino regular. Também o grupo de exercicio estruturado do E4 demonstrou

melhor capacidade aerobica: diferenca prevista de VO2max (p=0.002).
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O dano oxidativo tem sido identificado por varios estudos experimentais em ratos,
como um indicador de doenca neuro-degenerativa, (Agassiz et al., 2018). Recentemente,
num estudo experimental em ratos, descobriu que o musculo esquelético também
desempenha um novo papel na modulagdo da patogénese sistémica da DH, sugerindo
que algumas formas de exercicio fisico podem ser prejudiciais na neurodegeneracao (3).

Os resultados do E5 (programa intensivo de neuro-reabilitacdo) e E2 (treino de
endurance) séo inconclusivos a este nivel. Verificou-se, pois, uma diminuicdo do valor
dos marcadores de dano oxidativo Cu/ Zn-superoxide dismutase (Cu/Zn-SOD) e neuron-
specific enolase (NSE) e 8-hydroxy-2-deoxyguanosine (8-OHdG), contudo sem atingir
significancia estatistica quando comparados com os valores basais (E5). Assim sendo,
nao foi observada correlacéo entre o resultado dos marcadores oxidativos e a autonomia
funcional, performances motoras ou habilidades fisicas antes ou apds a reabilitacao
neuroldgica, o que requere um estudo mais alargado a este nivel (E5). Quanto a possiveis
alteragdes do musculo esquelético apds programa de exercicio fisico, a andlise histolégica
de secgdes transversais de fibras musculares do vasto lateral ndo mostrara alteragdes

patoldgicas claras (E2).

4.3 FUNCAO COGNITIVA E FLUENCIA VERBAL

Apesar da reabilitacéo cognitiva ndo constituir um objetivo principal do presente
estudo, dois estudos incluidos, fizeram intervencdo a este nivel concomitantemente.
Faz sentido que a fungcédo cognitiva interfira na fungao motora. Também a gravidade
do comprometimento do reconhecimento emocional se associa significativamente a
carga da DH, a proximidade do inicio dos sintomas motores e ao comprometimento
cognitivo (25). Van Walsen e colaboradores (23), realizaram um estudo a respeito da
performance cognitiva de pessoas com DH submetidas a um programa intensivo de
reabilitacdo multidisciplinar durante um ano. Este concluiu que a progressao continua
do comprometimento cognitivo foi evidente, sugerindo que a progressao da doenga néo
& interrompida.

Na presente RSL, apenas dois estudos avaliaram a fungdo cognitiva e fluéncia
verbal antes e depois dos programas de reabilitacdo. No E2, o grupo caso teve pior
desempenho que o controlo em todos os testes neuropsicoldgicos: escala de avaliacao
de deméncia de Mattis (DRS-2), a pontuagdo subescala de iniciacdo/ perseveragéao da
DRS-2, o teste de aprendizagem verbal de Hopkins, os testes de Stroop, o Trail Making
Test part A and B, e o S-DMT. O mesmo estudo revelou pior desempenho do grupo em

estudo que o controlo no teste de fluéncia verbal e de categoria (E2).
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Pelo contrario, o E3 obteve melhoria de resultado do desempenho cognitivo
avaliado pelo Teste de Modalidades de Digitos e Simbolos (Symbol Digit Modality Test
- SDMT) e agravamento no grupo controlo, com intervencdo social. O mesmo estudo
revelou melhoria da fluéncia verbal (Verbal Category Fluency - CVF) no grupo caso e
agravamento no grupo controlo.

Como podemos confirmar, os resultados de ambos os estudos sao dispares e
os testes aplicados também. Deste modo, podemos considerar que as diferencas dos
resultados poderao estar associadas ao programa de reabilitacédo, aos instrumentos de
medida utilizados e as caracteristicas da propria amostra como ao estadio e progresséo
da doenca.

4.4 BEM-ESTAR E QUALIDADE DE VIDA

A tipologia dos programas de reabilitacdo deverao ter como objetivo principal
a melhoria da qualidade de vida da pessoa com DH e sua familia, ja que a coreia de
Huntington exerce um impacto negativo sobre esta, interferindo na funcionalidade global
da pessoa, (26). Também Van Walsem e colaboradores (23) confirmam que a qualidade
de vida das pessoas com DH é afetada pela doenca, agravando-se nas fases mais
avancadas (IV e V) e sendo proporcional ao nivel de necessidades nao atendidas.

No E3, o bem-estar e a qualidade de vida sdo indicadores que pretendem
demonstrar o efeito do programa de reabilitagao instituido. O mesmo estudo verificou a
melhoria do bem-estar, definido pelo apego, estabilidade, realizacao, prazer e autonomia
(ICECAP- 5), no grupo de caso. Por outro lado, o grupo de intervencao social (controlo)
confirmou a melhoria da qualidade de vida (EQ-5D).

A este proposito € sabido que os défices de cognicao social sdo potenciais
biomarcadores de inicio e progresséo da DH (25), contudo a satisfacdo das necessidades
melhoram a qualidade de vida (23). Neste sentido, os resultados do E3 estardo muito
provavelmente relacionados com o programa de reabilitacdo dirigido as necessidades

dos doentes.

5 CONCLUSAO

A pratica do enfermeiro especialista em enfermagem de reabilitacdo deve basear-
se na melhor evidéncia cientifica disponivel. Pretendemos com a presente RSL responder
a questao de investigacao: qual a eficacia dos programas de reabilitagdo motora na
pessoa com DH?

Uma caracteristica comum a todos os ensaios clinicos foi o tamanho reduzido

da amostra. A dimensao das amostras para os grupos de caso variou entre 10 e 19 com
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um total de 73 elementos. Dos grupos controlo variou entre 10 e 22 elementos, com um
total de 67 elementos. Visto assim, parece que a dimenséo total das amostras é razoavel.
Contudo, os planos de reabilitagao sao diferentes e os instrumentos de avaliagéo da sua
eficacia também.

Ainda assim, a evidéncia dos cinco estudos incluidos sugere eficacia dos

programas de reabilitagdo motora, estatisticamente significativa, a varios niveis:

«  Melhoria do desempenho motor no E3, E4 e E5 ou estabilizagdo do défice

motor no E2;

» Efeitos positivos sobre a destreza manual e a forca muscular dos membros

inferiores (E1);

. Melhoria do nivel de atividade fisica e velocidade de marcha (E3);

¢ Melhoria do equilibrio corporal apos programa intensivo de neuro-reabilitacao

(E5) [agravamento do equilibrio corporal apds programa de coaching de
atividade fisica no domicilio (E3) e sem correlagdo com o programa de
intervencao multidisciplinar];

«  Melhoria da endurance cardiorrespiratoria E1, E2 e E4;

»  Melhoria da autonomia funcional e capacidade funcional total com o programa

intensivo de neuro-reabilitagdo do E5, e melhoria da autoeficacia no E3;

«  Melhoria dos marcadores oxidativos neuronais Cu/ Zn-SOD e NSE (E5);

+  Melhoria do bem-estar (E3).

Consideramos deste modo, que os programas de reabilitacdo motora parecem
beneficiar os individuos com DH. Estes programas sao dispares quanto ao local em que
ocorrem, a frequéncia, intensidade e tipo de exercicios. Ainda assim, todos demonstraram
a sua eficacia a nivel motor.

Nao podemos deixar de destacar o plano que se demonstrou mais vantajoso:
o programa intensivo de neuro-reabilitagcdo (E5). Este obteve melhoria do desempenho
motor, equilibrio corporal, autonomia funcional, capacidade funcional total e reducéao dos
marcadores oxidativos neuronais apos trés semanas de intervengo intensiva e ajustada.
Contudo, ndo podemos tirar conclusdes seguras quanto ao tipo de programa a adotar
uma vez que os estudos sao limitados pelo reduzido niumero de participantes.

Além destes aspetos, algumas opcdes metodoldgicas durante a pesquisa podem
ter limitado o acesso a outros estudos, nomeadamente a exclusdo de estudos nao
publicados ou em curso, as op¢des relacionadas com a selecao dos descritores, com a

aplicacao dos operadores booleanos e com o periodo temporal de pesquisa dos estudos.
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