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Fisioterapia para pacientes com
Mucopolissacaridose

Dra. Erika Menegatti Anastacio
Dra. Elaine Fraccaro

Objetivos:

A Fisioterapia compreende:

= 0 trabalho de alongamentos e fortalecimento muscular através de exercicios para prevenir
deformidades articulares, melhorar a postura e 0s movimentos do corpo;

= 0 trabalho através de exercicios respiratorios para prevenir as complicagdes pulmonares.

Com a pratica diaria de exercicios, buscamos manter os movimentos do corpo e prevenir o encurtamento da
musculatura do paciente com Mucopolisacaridose.

Para obter sucesso com a fisioterapia, 0s exercicios devem ser realizados 02 a 03 vezes por dia, todos os dias.
Além disso, toda oportunidade como brincadeiras e atividades da vida diaria devem ser aproveitadas como
forma de atividade fisica.

A visita ao fisioterapeuta deve ser realizada 2 vezes por semana, caso esteja seguindo as orientacfes dos
exercicios em casa. Caso contrario, deverd ser realizada todos os dias.

1 - Massagem

A massagem ajuda no relaxamento da musculatura, sendo
realizada antes de iniciar os exercicios do dia. Pode ser feita na
regido posterior das articulagdes dos cotovelos, punhos, méaos,
dedos, joelhos, tornozelos e pés.

Em movimentos de pequena pressédo no
sentido de abrir as articulagdes, use os
dedos para massagear cada uma delas.

2 - Relaxamento muscular

Realizar o movimento das articulagbes e a massagem dentro
da 4gua morna auxilia o relaxamento muscular, antes dos
exercicios diarios.



3 - Alongamento e movimentos

Os exercicios de alongamento e movimentos devem ser sempre orientados pelo fisioterapeuta.

A seguir, apresentamos uma serie de exercicios basicos que devem ser executados todos os dias, 10 vezes cada
um, 02 vezes ao dia, como frequéncia ideal.

Os exercicios devem ser realizados de forma lenta e cuidadosa, sem exceder os limites da dor, porém com
aumento gradual da extensédo do movimento de acordo com a melhora da articulacéo.

Alongamento e movimento de bracos e punhos

Segure o antebraco da
crianca e faga movimentos
Segure o braco da crianga conforme o desenho de dobrar e esticar, conforme

e faca 0 movimento de abrir e fechar. o desenho.

Segure a méo da crianga como um cumprimento
até o punho, e faca movimentos de esticar e
dobrar o punho, realizando nas duas méos.

Segure a mao da crianca e alongue os dedos,
mantendo-os esticados por alguns segundos.



Alongamento e movimento de pernas

Segure a perna e a planta do pé da crianca e realize o
movimento de abrir e fechar a perna lentamente sem
dobrar o joelho, conforme desenho.

De barriga para cima, segure a perna e a planta do
pé, realize movimentos de dobrar e esticar o joelho,
como se pedalasse uma bicicleta, conforme desenho.

4 - Exercicios respiratorios

Os exercicios respiratorios devem ser realizados 03 vezes por dia, 10 vezes cada um. Eles vao ajudar a
expectorar a secre¢do pulmonar.

TAPOTAGEM: Mantenha a méo “em concha” e
com o punho ligeiramente solto, dé pequenas
batidas nas costas, que vdo produzir um som
oco sempre comegando debaixo para cima e

nunca o inverso.

LEMBRE-SE: N&o pode ficar vermelho ou doer,
€aso isso ocorra 0 movimento estara errado.

Sentado em uma cadeira, com as costas e 0s pés
corretamente apoiados. Inspire fundo pelo nariz
enguanto estica e sobe lentamente os bragos.
Enquanto expira o ar pela boca, desca lentamente os
bracos. Faca este exercicio bem devagar.

@

Sentado em uma cadeira, com as costas e 0s pés
corretamente apoiados. Inspire fundo pelo nariz,
conte até 5 e expire pela boca, lentamente. Faca este
exercicio bem devagar.



5 - A ajuda dos pais na fisioterapia

O papel dos pais na qualidade de vida do paciente com Mucopolissacaridose é fundamental ao:

= manter uma rotina cuidadosa, aproveitando as atividades do dia como alimentacéo, escola, passeio e
descanso para realizar atividades adequadas e reservar um periodo do dia para os exercicios fisicos e
respiratérios orientados pelo fisioterapeuta;

= incentivar as atividades da vida diéria.

A independéncia € muito importante para o desenvolvimento da crianca. Por isso, seguem algumas orientagdes
que visam estimular o aprendizado e a independéncia da crianca:

POSTURAS

= Estimular a crianca a alimentar-se sozinha. Para
isto, adapte pratos, talheres e a mobilia da casa as
necessidades dela.

= Estimular a crianca a vestir-se sozinha. Para isto,
tenha roupas faceis de vestir e despir, use botdes
grandes, velcros e tecidos macios.

= Estimular a crianca a tomar banho sozinha. Para
isto, cuide para que o banheiro néo seja
escorregadio para evitar possiveis tombos -
podem ser colocados tapetes anti-derrapantes - e
tente estimular o banho com esponjas coloridas e
sabdo espumoso.

= A mobilia da casa, ou pelo menos aquelas de uso
da crianca, devem ter seu tamanho adequado
para favorecer as ATIVIDADES DA VIDA DIARIA.
Uma cadeira com altura correta para o apoio dos
pés no chao e um apoio para 0s pés na hora de
calcar o sapato sdo Uteis e ajudam a ndo forcar a

coluna. < ERRADO

= Estimular a crianga a cuidar dos seus pertences e
brinquedos, reservando um local de facil acesso
para esta tarefa.

Lembre-se sempre de
manter a posicao
correta da coluna (90°)
e dos pés (apoiados no
ché&o).

= Lembre-se sempre: locais altos, que necessitem
de movimentos bruscos com a cabega para tras
(hiperextenséo da cabeca) séo proibidos para
criangas com Mucopolissacaridose.
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adequadas a cada idade que devem ser
incentivadas como uma forma de terapia,
como dangar, encher bexigas, etc.
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Cuidados especiais

EVITAR A HIPEREXTENSAO DA CABECA

A hiperextenséo da cabeca, ou seja, forcar a cabeca para tras com
movimentos bruscos, deve ser evitada em todas as situagdes: durante os
exercicios, na postura sentada ou deitada, nas brincadeiras e nas atividades
da vida diéria.

CABECEIRA DA CAMA ELEVADA A 45°

Durante o sono, é importante manter a cabeceira elevada a 45°. ( Elevar a
cabeceira da cama com 0 uso de travesseiros.)

MANTER AS MAOS, PUNHOS E COTOVELOS ESTICADOS DURANTE O SONO

Procure manter os dedos e o0s cotovelos esticados e 0s punhos alinhados durante o sono, para ndo manté-los
fechados:

= utilize um rolo de espuma macio ou uma toalha enrolada
para manter os dedos abertos e o punho esticado;

= enrole um pequeno travesseiro de espuma no cotovelo
para manté-lo esticado. Ndo use amarras.

MANTENHA O AMBIENTE SECO E LIVRE DE POEIRAS

Mantenha o ambiente sempre limpo, livre de poeiras. Evite objetos que acumulam p6, como bichos de pel(cia,
cortinas, tapetes, livros e revistas. Evite ambientes Umidos.

EVITE MOVIMENTOS RADICAIS

Todas as articulacbes sdo sensiveis. Por isso, evite sempre 0s movimentos radicais. Faga movimentos suaves e
prefira atividades que tranquilizem a crianca.



O sono em pacientes com
Mucopolissacaridose

Dr. Gustavo Moreira

Problemas com o sono sdo frequientes em criangas com mucopolissacaridose.

As duas queixas mais comuns sao dificuldade para dormir e ronco noturno. O ronco € a queixa mais freqiente
e esta associado a uma doenca chamada APNEIA OBSTRUTIVA DO SONO (AOS).

1 - Apnéia Obstrutiva do Sono

A Apnéia Obstrutiva do Sono é uma doenca que ocorre em criangas que tém estreitamento e/ou flacidez de
nariz e garganta. Com o relaxamento dos musculos, que acontece durante o sono, h4 uma obstrucdo na
garganta que impede a passagem de ar para dentro dos pulmdes e a conseqlente interrup¢éo do sono
(despertar). Essa obstruc@o é chamada de apnéia obstrutiva.

2 - Consequéncias da Apnéia Obstrutiva do Sono

A apnéia obstrutiva do sono afeta a qualidade de vida da crianga com mucopolissacaridose. O sono é
importante para o crescimento e desenvolvimento das criangas. A Apnéia Obstrutiva do Sono grave, pode
alterar o crescimento e prejudicar o coragdo. Além disso, pode levar a sonoléncia excessiva durante o dia,
agressividade, falta de atencédo e problemas de aprendizado.

3 - Porgue as criancas com mucopolissacaridose apresentam Apnéia
Obstrutiva do Sono
As alteracbes genéticas presentes nas criangas com MPS levam a um menor crescimento do nariz e garganta.

Além disso, ha um estreitamento devido ao crescimento das amigdalas e adendides (carne enponjosa) e
acumulo dos glicosaminoglicanos no nariz e na garganta.




4 - Como é feito o diagndstico da AOS

As criangas que apresentam ronco noturno devem fazer uma avaliagdo
clinica no ambulatério de sono e realizar um estudo do sono -
polissonografia.

A polissonografia € realizada durante a noite no laboratério de sono
com a presenca dos pais. A polissonografia € um exame sem dor, onde
diversos fios e cintas s@o colados na crianca para medir as alteracdes
neurolégicas e respiratérias do sono.

5 - Tratamentos recomendados para Apnéia Obstrutiva do Sono

Cirurgia - Adenoamigdalectomia

A retirada de amigdalas e adendide abre as vias aéreas, permitindo a melhor passagem de ar para 0s pulmdes.

A cirurgia é o primeiro recurso para tratar da apnéia obstrutiva do sono.

CPAP nasal
Uma outra alternativa € o uso do CPAP nasal.

O CPAP nasal é um aparelho portatil semelhante a um aspirador de p6 com o fluxo de ar em sentido contrario.
O CPAP nasal funciona mantendo uma pressdo de ar no nariz € na garganta, evitando a ocorréncia da Apnéia
Obstrutiva.

Para que o tratamento seja eficiente, o CPAP nasal deve ser utilizado todas as noites.

O equipamento tem uma mascara nasal feita de silicone, um tubo de plastico e uma bomba de ar (CPAP). O
aparelho é ligado somente na eletricidade (110 e 220 V), ndo havendo necessidade de tubo de oxigénio ou ar
comprimido.



Fonoaudiologia para pacientes com
Mucopolissacaridose

Profa. Dra. Zelita Guedes

Objetivos:

O trabalho de fonoaudiologia, realizado pela fonoaudiéloga, é necessario em func¢éo das altera¢des da fungdo
dos musculos, a audicdo, da aprendizagem, fala e linguagem caracteristicas dos pacientes com
mucopolisacaridose.

Estes pacientes tém normalmente os labios grossos e flacidos, a boca entreaberta, a postura da lingua entre os
dentes e alteracBes de mastigacdo e degluticio. A respiragdo é ruidosa, a voz grave e alguns apresentam
alteracdo da linguagem.

1 - Exercicios recomendados para boca e lingua

Exercicios que melhorem a forca dos labios, da lingua e das bochechas devem ser realizados diariamente com a
crianca:
= Estalidos de labios e lingua;
= Bicos e sorrisos;
= Bochechos com &gua fria;

= Mastigagdo de alimentos mais sélidos. Se néo for possivel, executar
0 exercicio de mastigagdo com um mordedor ou garrote.

A lingua flacida tem menos mobilidade. Por isso, 0s exercicios de lingua sdo muito importantes e podem ser
realizados nas atividades da vida diaria, como:

= Retirar alimentos do céu da boca

= Movimentar a lingua de um lado para o outro, de cima para
3 baixo e em rotagéo;

* Passar a cerda da escova de dentes nas bordas laterais da
lingua e na regido central, de tras para a frente.

2 - Mastigacéao e degluticao

O momento da alimentagdo para os pacientes com mucopolissacaridose merece atencédo especial.
= Esta atividade deve ser executada com calma e dedicagéo.

A postura ereta € recomendada para todos, mas especialmente para aqueles que apresentam dificuldade para
mastigacao e degluticdo acentuada devem ser seguidas estas recomendacoes:

= Posicione a crianca de forma ereta. Se precisar, utilize almofadas;
= Procure posicionar-se de frente para a crianca;

= Evite que a crianca se deite apds alimentar-se, para que ndo haja qualquer tipo de refluxo que
contribua para as pneumonias;

&



= Prefira alimentos pastosos, preparados picadinhos ou
amassados.

= O uso do liquidificador deve ser evitado, assim como alimentos
liquidos;

= Utilize uma colher pequena ou média, para criancas;

= Introduza a colher na boca com cuidado e de forma correta,
com a quantidade de alimento adequada ao seu tamanho e a
sua dificuldade de mastigacéo e degluti¢céo.

Quando a crianga apresenta alteragdes das articulagdes temporomandibulares (articulagdes na frente dos
ouvidos), e tem dificuldade para abrir a boca, devem ser realizados diariamente 0s seguintes exercicios:

= Abrir e fechar a boca, como se estivesse bocejando;

= Introduzir espatulas de madeira na boca da crianca, em posi¢do
transversal. A introducdo deve ser gradativa de 1 a 5 espétulas.

3 - Fala e aprendizagem

Pacientes com mucopolissacaridose podem apresentar dificuldades graves de linguagem e aprendizagem. A fala
pode desenvolver-se, mas com o tempo regride totalmente.

Os pais e familiares que convivem com a crianga devem estar sempre atentos as suas manifestagdes, olhares e
gestos. Deve-se manter um canal de comunicacado nao verbal para que a crianga possa expressar suas

necessidades mais prementes.
F =
N
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Odontologia para pacientes com
Mucopolissacaridose

Dra. Jane Sanchez

Objetivos:

S&o descritas alteragBes dentarias nos pacientes de todos tipos de mucopolissacaridoses, principalmente
defeitos no esmalte de dentes deciduos e permanentes, alteragdes no nimero e anatomia (formato) dos
dentes, hipertrofia gengival (aumento do volume gengival), problemas ortoddnticos (mordida aberta anterior,
mordida cruzada, palato estreito e profundo ), limitacdo articular para abertura bucal, bruxismo (ranger dos
dentes), atraso na erupcdo dentaria permanente, caries, lingua em protrusdo (para fora da boca).

O dentista é um importante aliado para o bem-estar da crianga com mucopolissacaridose, mantendo boas
condi¢des bucais, evitando complicacdes na mastigacdo e degluticdo, focos de inflamacéo e infec¢do que
causam dor e podem afetar a satide geral do paciente.

A manutenc¢do da salde bucal vai depender de uma adequada higiene oral e de visitas periddicas ao dentista,
desde antes do nascimento do primeiro dente de leite.

1 - Dentes de leite e permanentes

A primeira denticdo, ou denti¢do de leite, deve merecer o mesmo cuidado da denticdo permanente. Precisam
estar saudaveis para o proprio bem-estar da crianca, assim como para facilitar a mastigacao e degluticdo dos
alimentos. Além disso, muitas criangas com mucopolissacaridose podem néo desenvolver um ou outro dente
permanente, o que significa que ela terd o dente de leite por toda a vida.

2 - Cuidados com os dentes

Todas as criangas com menos de seis anos ndo conseguem escovar 0s dentes corretamente. As criangas porta-
doras de mucopolissacaridose também ndo conseguem, mas para elas € ainda mais importante a satiide bucal.

= Os pais devem realizar a escovagao, mas ndo devem impedir que a prépria
crianga tente escovar seus dentes, sem pasta, tornando a escovagdo uma
atividade agradavel.

= A gengiva pode estar hipertréfica, ou seja, com o seu volume aumentado, mas
néo deve sangrar. O sangramento pode ser consequéncia de uma escovacéo
deficiente. Escove adequadamente por alguns dias, ndo desaparecendo o
sangramento, procure um dentista 0 mais rapido possivel.

= A crianga tem que se acostumar a esta limpeza, para que mais tarde permita
que os pais e o dentista mexam em sua boca.




Os bebés também precisam da higiene oral. Seus poucos dentinhos devem ser limpos com o auxilio de uma
fralda embebida em agua, apos as refeicdes e antes de dormir.

3 - Como manter dentes limpos e saudaveis

Através da escovacao

= Escolha uma escova de dentes com a cabeca pequena, cabo reto e cerdas macias;
= Realize a escovagdo com calma e dedicacao, apos as refeicbes principais e apéds os lanches durante o dia.

= E importante seguir a técnica de escovagao:

Faca movimentos de cima para baixo nas faces Faca movimentos de “vai-e-vem” sobre o dente
interna e externa dos dentes; e também sobre a superficie que tritura os
alimentos;

Repita 0 movimento nos dentes inferiores; Escove também a lingua, de dentro para fora.

Complementando a escovacao:

1. Usando fio dental para limpar os lugares onde a escova nao alcanca;
2. Utilizando uma fralda embebida em &gua para os lugares onde a escovacéo for impossibilitada;

3. Para criangas que consigam bochechar, é interessante a utilizagao de flGor tépico ap6s a ultima
escovacao, antes de dormir;

4. Alguns produtos especificos para a gengiva poderdo ser utilizados mediante indica¢io do dentista.

4 - Recomendacdes gerais

= Os pais devem estar atentos as manifestac@es da crianca, que
muitas vezes Nnao conseguem expressar seus sentimentos, como
dor de dente, sangramento gengival, alteracdo na cor da gengiva
(que deve ser résea e podera apresentar-se avermelhada e
brilhante), ou se tiver um processo inflamatario.




O uso de um aparelho para correcao da posi¢do dos dentes podera ser recomendado pelo dentista com o
objetivo de facilitar a alimentacéo, a higieniza¢do dos dentes e a fala da crianca.

= Para acompanhar a evolucdo da denticéo, a visita ao dentista deve ser feita a cada trés meses, quando
sera efetuado um exame bucal de rotina, profilaxia e aplicacéo topica de flior para prevenir o
aparecimento de caries, controlar habitos de higiene e detectar anormalidades que necessitem de
tratamento especializado.

Muitas medidas podem ser adotadas com sucesso para amenizar os problemas bucais das criangas com
mucopolissacaridose. O dentista é o profissional indicado para fornecer as informagdes necessarias.

Contetdo extraido do Manual de Orientagdes
Mucopolissacaridose - Centro de Referéncia ems Erros Inatos
do Metabolismo - Centro de Genética Médica - Unifesp -
Escola Paulista de Medicina
Coordenacao:
Profa. Dra. Ana Maria Martins
Equipe Multidisciplinar:
Hepatologia - Prof. Dr. Ramiro Antero de Azevedo
Fonoaudiologia - Profa. DRa. Zelita Caldeira Ferreira Guedes
Psicologia - Profa. Dra. Marcia Pedromonico; Edna Tiemi
Sakata; Ana Christina Carneiro Presto]
Geneticistas - Dra. Cecilia Micheletti (mestre, assistente
chefe); Dra. Sandra Obikawa Kyosen
Neurologia - Dra. Carmen Silvia Curiati Mendes; Dra. Maret
Holanda Rand
Fisioterapia - Elaine Fraccaro; Erika Menegatti

Nutricdo - Beatriz Jurkiewicz Frangipani; Renata Bernardes de
Oliveira

Para esclarecer suas duvidas e/ou obter maiores informacoes,
envie uma mensagem para:

geneticamed@epm.br
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