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A distrofia muscular de Becker (DMB) integra as
distrofinopatias que ocorrem devido a mutagoes genéticas
que expressam a proteina distrofina no cromossomo X. O
inicio dos sintomas neuromusculares normalmente precede
o comprometimento da fungdo cardiaca, podendo acontecer
inversamente pela insuficiéncia cardiaca (IC). O treinamento
fisico é bem estabelecido na IC, porém, quando associada a
DMB, é controverso e sem fundamento cientifico.

Apresentamos o caso de um paciente com DMB associada
a1C em fila de transplante cardiaco submetido a um programa
de treinamento fisico.

Becker muscular dystrophy (BMD) integrates dystrophy
occurring due to genetic mutations that express the dystrophin
protein in chromosome X. The onset of neuromuscular
symptoms usually precedes the impairment of cardiac
function, and may conversely happen by heart failure (HF).
Physical training is well established in HF, however, when
combined with BMD, it is controversial and without any
scientific basis.

This study presents the case of a patient with BMD
associated with HF in cardiac transplant waiting list undergoing
a physical training program.

Introducao

A distrofia muscular de Becker (DMB) faz parte das
distrofinopatias que ocorrem devida mutagoes no gene que
expressa a proteina distrofina, localizado no cromossomo X'.
A distrofina esta presente no citoesqueleto muscular e sua
deficiéncia causa instabilidade e rompimento do sarcolema.
Esse parece ser o principal fator da miopatia ocorrida na DMB,
resultando em fraqueza muscular progressivaZ.

O comprometimento da fungao cardiaca ocorre na
maioria dos casos de DMB, com o miocardio afetado pelo
processo miopdtico, sendo sua progressao imprevisivel e
com papel determinante na sobrevida de tais pacientes'.
Normalmente, o inicio dos sintomas neuromusculares precede
o comprometimento cardiaco, mas, em alguns casos, isto
pode acontecer de maneira inversa. A gravidade da disfungao
cardiaca neste grupo de pacientes pode levar ao transplante
deste 6rgao’.

Na avaliagdo eletromiografica (EMG) dos pacientes
com DMB, mudancas miopaticas sdo encontradas como
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potenciais de unidades motoras pequenas e polifasicas com
um recrutamento precoce®. Fibrilagoes e descargas complexas
repetitivas séo comumente vistas nos misculos em repouso,
especialmente nos proximal e paraspinhal®.

A realizagao de atividade fisica na DMB é controversa,
pois o treinamento de alta intensidade e atividade
muscular excéntrica pode ser prejudicial em pacientes com
distrofinopatias, no entanto, o exercicio de resisténcia com
baixa intensidade é capaz de melhorar a forga, a resisténcia e
a fadiga, sem efeitos deletérios muscular®. Contudo, quando
se trata de paciente com DMB associada a IC, esses dados
nao estao totalmente esclarecidos.

Assim, o objetivo desse relato de caso foi avaliar a forca
e a atividade eletromiografica muscular, ap6s programa
de atividade fisica, em paciente com DMB em fila de
transplante cardiaco.

Relato do Caso

Individuo aparentemente saudavel do sexo masculino,
de 25 anos, sentiu falta de ar e fadiga em 2005, fato que
o levou a procurar atendimento médico, onde sendo
constatada congestao pulmonar durante a avaliagao clinica.
Nessa oportunidade, o paciente foi tratado com diuréticos e
orientado a diminuir a atividade fisica até a estabilizacao do
quadro clinico para melhor investigagao. No retorno, o paciente
referiu dificuldade progressiva para subir escadas e levantar-se.
Durante a anamnese, o paciente relatou histéria familiar de trés
primos com DMB, sendo encaminhado para um neurologista
especialista em distrofias musculares. Com a avaliagdo clinica
associada ao elevado nivel de creatina quinase, o paciente foi
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encaminhado para a realizacdo de exame genético, onde se
confirmou a suspeita diagndstica de DMB.

No final de 2007, o paciente queixou-se de cansaco
aos pequenos esforcos sendo encaminhado para avaliagao
cardiovascular. O ecocardiograma mostrou aumento
significativo da drea cardiaca, insuficiéncia mitral e fragao
de ejegao do ventriculo esquerdo de 20,0%. O estudo de
ventriculografia radioisotopica mostrou redugao da fungao
dos ventriculos direito e esquerdo em grau moderado e grave,
respectivamente. O consumo de oxigénio de pico, avaliado
durante o teste de esforgo cardiopulmonar em esteira, foi
de 10,3 ml/kg/min”. A inclinacdo da reta entre ventilagdo
e producdo de diéxido de carbono (slope VE/VCO,) foi
de 31,8. Com o quadro clinico do paciente e os exames
complementares, IC classe funcional IV foi diagnosticada.

Apbs 6 meses da introdugao e otimizagdo medicamentosa
(carvedilol 75 mg, losartan 100 mg, digoxina 0,25 mg,
aldactone 25 mg, monocardil 80 mg e furosemida 80 mg),
o paciente foi reavaliado, porém seu quadro clinico nao
apresentou boa evolugdo. Assim, a equipe clinica optou em
inclui-lo na fila dnica de candidatos ao transplante cardiaco.
Posteriormente, o paciente solicitou a equipe médica
orientagdo para pratica de atividade fisica, sendo liberado
e encaminhado ao Laboratério de Atividade Fisica e Satde
para reabilitacao fisica.

No inicio 2008, foram realizados teste de forca muscular
no quadriceps direito e avaliagao da atividade eletromiografica
dos miusculos vasto medial e lateral do mesmo membro,
antes e depois do treinamento. Para aferigdo de forga, o
paciente foi posicionado sentado a uma altura em que os
pés nao tocassem o solo e, a partir de 902 de flexdo do
joelho (dominante), foi realizada a extensao do mesmo. Trés
movimentos foram realizados ap6és o comando verbal ao
paciente, e aceito o maior deles. A mensuracao foi realizada
com um dinamémetro modelo Crow AT (Filizola). No mesmo
movimento de extensao de joelho, foi realizada a mensuragao
da amplitude eletromiografica de superficie do vasto medial e
lateral. Para essa mensuragdo, um médulo condicionado de
sinal eletromiografico de dois canais (Phoenix USB 2 V4.01
R8) foi utilizado. Eletrodos de superficie foram utilizados
para captagao da atividade elétrica dos musculos, conforme
as recomendacgoes do Surface EMG for the Non-Invasive
Assessment of Muscles’.

Entre abril e agosto de 2008, iniciou-se o programa de
treinamento fisico, duas vezes por semana, por um periodo
de trés meses em ambiente fechado, com temperatura
controlada a 22°C. O exercicio aerébico foi realizado
em esteira elétrica e o paciente foi orientado a controlar
a velocidade da caminhada entre 11 e 13 da Escala de
Borg®, com duragao inicial de dois minutos, evoluindo
gradualmente até atingir 12 minutos. O treinamento resistido
foi realizado em estacao de musculacao da marca NAKAGYM
com graduagdo de peso de um a 21 kg. Inicialmente,
foi realizada uma série de trés repeticoes de movimento
concéntrico ativo assistido e excéntrico ativo resistido com
carga minima, evoluindo para movimento ativo nao assistido,
mantendo-se o mesmo niimero de séries, repeticoes e carga.
Os exercicios realizados foram: Leg Extension, Leg Curl, Lat
Pulldown, Peck Deck e Press Peitoral. Para a monitorizacao

da frequéncia cardiaca, frequencimetro de pulso da marca
Polar foi utilizado.

Este protocolo teve aprovacao do Comité de Ftica e o paciente
assinou o termo de consentimento. Os resultados obtidos neste
estudo de caso demonstraram que apesar do quadro clinico
estavel e inalterado, ocorreu aumento discreto no VO, pico, na
forca muscular e na atividade eletromiografica (Tabela 1).

Discussao

Neste estudo, descrevemos de forma pioneira, o efeito do
treinamento fisico na forca muscular esquelética e na atividade
eletromiografica em um paciente com DMB associada a IC.

Na avaliagao da forga muscular de quadriceps direito ap6s
treinamento, observou-se aumento de 20,0% em relagao a
condicao pré-treinamento. Em estudo prévio, foi demonstrado
em pacientes com DMB, treinados em ciclo ergdmetro, que
houve melhora de 40,0% da forga de extensao de quadriceps®.
Entretanto, neste estudo, os pacientes apresentavam apenas
DMB sem comprometimento da funcao cardiaca associada,
mostrando que programa de treinamento fisico para paciente
com DMB associado a IC pode ter impacto positivo no
desempenho muscular. Além disso, também foi mostrado
que apds treinamento ocorreu aumento de 47,0% no VO,
de pico’. No estudo HF-ACTION, observou-se um ganho de
4,0% no VO, de pico no grupo de pacientes que realizou
atividade fisica, no entanto, a expectativa era de melhora de
10,0% apos treinamento’.

Nosso estudo com DMB associado a IC apresentou
uma melhora de 10,0% no VO, de pico apés o periodo de
treinamento, resultado este que é normalmente considerado
relevante. Essas diferencas observadas nestes estudos

Dados do paciente

Antes Depois

Dados antropométricos

IMC 24,7 253

Cintura (cm) 88 92
Teste cardiopulmonar

Peak VO, mlO, kg™'.min" 10,3 111

VE/VCO, slope 31,8 29

NYHA 4 4

MLHFQ 59 58
Teste forga muscular

MID kg 5 6
Eletromiografia

VMO repouso pV 10 13

VMO pico pV 107 156

VL repouso pV 10 19

VL pico pV 159 232

V02 - consumo de oxigénio; NYHA - New York Heart Association; MLHFQ -
questionario de qualidade de vida de Minnesot; MDI - membro inferior direito;
VMO - vasto medial obliquo; VL - vasto lateral.
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sao provavelmente decorrentes da debilidade musculo-
esqueléticos, do comprometimento cardiaco e da condigao
fisica inicial, ou seja, a melhora da capacidade fisica é
inversamente proporcional as limitagoes do paciente. Além
disso, os pacientes realizaram o teste cardiopulmonar pré e
p6s com tempos distintos de treinamentos, o que indica que
tais diferencas devem ser interpretadas com cautela.

Em estudo prévio, na andlise da amplitude eletromiografica
pré e pos treinamento do musculo vasto medial obliquo,
observou-se elevagdo na microvoltagem, tanto no repouso
como no pico da contragdo muscular, demonstrando
que a forca muscular na DMB sofre mudangas suaves e

compensadas, porém é preservada na maioria dos masculos,
pelo menos no inicio da doenga'. O ganho de forca
muscular e a maior atividade eletromiogréfica, avaliada apds
treinamento neste estudo, podem ser sugestivos de possivel
retardamento do processo esperado na DMB.

Nosso estudo de caso demonstrou resultados semelhantes
obtidos no vasto lateral (Figuras 1A e 1B) e que a atividade
fisica na DMB associada a IC promoveu ganho de consumo de
oxigénio, de forga muscular e pequena elevagao da atividade
eletromiografica. Novos estudos poderao elucidar com mais
detalhes as alteragbes eletromiogréficas e cardiolégicas na
DMB associada a IC.
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Fig. 1- A - pré-treino; Canal A1 - vasto medial obliquo (VMO); Canal A2 - vasto lateral (VL); B - pds-treino; Canal A1 - vasto medial obliquo (VMO); Canal A2 - vasto

lateral (VL).
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