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6ssea em 5 anos.’

Embora a preocupacdo com a potencial sobrecarga
hepdtica do uso de um EAA oral como a oxandrolona sempre
tenha existido,> no presente estudo, ambas as revisbes
sistematicas e meta analises ndo observaram aumento da
disfuncdo hepatica em curto ou longo prazo,*> corroborando
também outros achados prévios de adequada seguranga clinica
sem alto risco de hepatotoxicidade.®’

Outro fator importante, foi a significativa redugao do tempo
de cicatrizacdo do local doador (-2,755 a -4,414 dias) e a
reducdo do tempo de internagdo (-3,025 a -5,754 dias),
favorecendo (embora ndo visto como desfecho nas analises
apresentadas) a redugdo dos custos em saude, geralmente
altos em pacientes queimados®® (custo médio didrio de
1330,48 ddlares em um hospital universitdrio brasileiro,’ versus
custo médio didrio de 20,2 délares para o uso de 20 mg
oxandrolona (www.drugs.com/price-guide/oxandrolona).
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Hereditariedade,

A distrofia muscular de cintura/Limb Girdle Muscular
Distrophy (DMC/LGMD) é causada por muta¢des do gene
CAPN3 que codifica a proteina Calpaina, que desempenha um
papel na manutencdo da integridade e funcdo muscular. A
deficiéncia de calpaina 3 produz altera¢cGes sarcoméricas que
eventualmente levam a morte das fibras musculares. As
Calpainopatias ndo sdo sindrémicas, tem implicacdo do
musculo esquelético. Geralmente com heranga autossémica
recessiva do gene CAPN3.

Embora, existem formas autossomicas dominantes. A
prevaléncia varia de 1 a 9 casos por 100.000 pessoas, e
representa 30% de todos os casos de DMC em populagdes.
Caracteriza-se por fraqueza simétrica de desenvolvimento
progressivo em musculos axiais do tronco e proximais dos
quatro membros, sem acometimento cardiaco, facial nem
cognitivo. Com as mudangas na estrutura poderia se evidenciar
musculos bem modelados do compartimento anterior das
coxas, provavelmente de origem compensatéria, hiperlordose
e escapula alada simétrica. RetragGes moderadas com maior
frequéncia no tend3o do calcaneo, a marcha é bamboleante.

Afeta primeiro o compartimento posterior da coxa e
posteriormente o compartimento dos adutores, déficit na
elevacdo dos bragos, abdémen proeminente. A incapacidade
resultante tém um impacto significativo na manutengdo da
posicdo em pé e nas transferéncias. Em razdo da sobreposicao
de sintomas e sinais das distrofinopatias dificulta o diagndstico
clinico.

Objetivo

Relatar o caso de paciente com LGDM e orientar sobre a
importancia da reabilitacdo como tratamento e prevencdo de
complicagOes

Relato de Caso

Paciente feminina de 52 anos sem historia patoldgica
pregressa, antecedente familiar de distrofia de Duchenne.
Inicio com sintomas de sensacdo de cansaco e fraqueza
muscular em membros inferiores que progrediu na média de
seis anos até membros superiores. Posterior alteracdo da
marcha que evoluiu a tetraparesia aos 23 anos de idade. O
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diagndstico de Distrofia de Cinturas foi esclarecido no ano 2016
apds nova bidpsia do musculo biceps braquial que mostrou
padrao miopatico.

Resultados

Foi utilizada a Escala de Kendall para a avaliagdo do grau de
forgca e o questionario de Medida de Independéncia Funcional.
Realizando a comparag¢do da primeira e ultima avaliagdo com
finalidade de identificar a progressdo da doenga e o impacto
gue ela tem nas atividades da vida diaria e na funcionalidade
considerando 27 anos de evolu¢do da doencga. Na comparacgao
das porcentagens de medida de independéncia funcional inicial
evidenciou-se a diminuicdo de 11 % e na atual 52%. Na analise
da forga muscular tanto em membros superiores quanto
inferiores evidenciou-se diminuicdo significativa simétrica com
predominio na musculatura das cinturas. Musculatura distal
com diminuicdo mas que ainda conserva movimentos que
proporcionam funcionalidade a paciente.

O desenvolvimento de ferramentas diagndsticas de
histologia, histoquimica, ultraestrutura, eletrodiagnédstico e
mostraram que a entidade, como originalmente descrita, é
composta por uma variedade de disturbios neuromusculares.
Estudos moleculares e genéticos evidenciou a Calpaina CAPN3
como o gene responsavel pelo LGMDR e foi denominada como
Calpainopatia, proteina multifuncional. Assim, o conceito de
LGMD como entidade nosolégica foi desafiado, e agora é justo
considera-lo como um conjunto de sintomas complexo que
consiste em pelo menos quatro distdrbios com padrdes de
herancga e etiologias variadas.

Conclusdo

As doengas raras sdo um desafio tanto para o médico
quanto para o paciente, deve-se considerar a anamnese com
énfase na histdria familiar, caracteristicas da progressao da
doencga, um exame fisico detalhado e investiga¢cdo e com ajuda
de métodos diagnodsticos. J& que é uma doenga que,
atualmente, ndo tem tratamento farmacolédgico que modifique
o curso da doenca. Porém, um diagndstico oportuno poderia
ajudar o médico a prescrever um programa terapéutico
multidisciplinar individualizado oferecendo uma melhor
qualidade de vida para o paciente.
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Palavras-chave: Doencga dos Neurénios

Polineuropatias, Reabilitacdo

Motores,

Neuropatia motora multifocal (NMM), doenga crénica
inflamatdria, desmielinizante, incapacitante, de baixa
prevaléncia. Caracteriza-se por fraqueza muscular progressiva,
assimétrica e distal, fasciculagGes, arreflexia, mioquimias e
cdibras. Pode mimetizar a esclerose lateral amiotréfica, outras
variantes da doenca do neurGnio motor e polineuropatias
inflamatdrias desmielinizantes cronicas. O principal achado
eletrofisiolégico é o bloqueio de neurocondugdo na auséncia
de anormalidades sensitivas. Anticorpos anti-gangliosideo IgM
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