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Introducao

Abstract

Marfan syndrome is an autosomal dominant disorder with a prevalence of 1/5 000 individuals, caused
by a mutation on chromosome 15. This mutation leads to dysfunction in the synthesis of fibrillin and,
consequently, in disorders in various systems. It is mainly characterized by alterations in musculoskeletal,
cardiovascular, pulmonary and ocular system. Tall stature, pectus excavatum, scoliosis, kyphosis, joint
hypermobility, dilatation and aortic dissection, mitral valve prolapse, aortic requrgitation are common
findings. This group of systemic changes hamper an important therapeutic intervention: physical exerci-
se. Although some studlies have explored the acute and chronic impact of this intervention, the literature
is still lacking in information. The reviews on exercise and Marfan syndrome have adequately addressed
the clinical manifestations of the disease and the management of patients with Marfan syndrome.
However, little has been explored about the interaction of several physiological systems and physical
exercise. The present review aims to bring to the attention of the readers not only the aspects of the
interaction between systems and exercise, but also a more detailed prescription of a program of physical
exercises for patients with Marfan syndrome. The prescription of exercise for such patients has been a
challenge. However, detailed clinical and laboratory evaluations, associated with the growing body of
research in the area and the concept of specificity of training reinforce the indication and safety of an
exercise program.

Key words: Marfan syndrome, physical exercise, resistance exercise, exercise prescription, cardiovascular
disease

Resumo

A sindrome de Marfan é uma doenca autossémica (una enfermedad autosémica) dominante, com pre-
valéncia de 1/5 000 individuos, causada por uma mutacdo no cromossomo 15. Essa mutacao acarreta
em disfuncao na sintese de fibrilina (conduce a la disfuncion en la sintesis de la fibrilina) e consequente-
mente em alteracoes em diversos sistemas. Caracteriza-se principalmente por desordens musculoesque-
léticas, cardiovasculares, pulmonares e oculares. Estatura elevada, pectus excavatum, escoliose, cifose
(cifosis), hipermobilidade articular, dilatacao e disseccao adrtica, prolapso de vélvula mitral, regurgitagao
aortica (requrgitacion adrtica) e alteracdes oculares sdo achados comuns (son hallazgos comunes). Esse
conjunto de alteracdes sistémicas tem dificultado uma importante intervencéo terapéutica, o exercicio
fisico. Embora (Aunque) alguns estudos tenham explorado o impacto agudo e crénico desta inter-
vencao, a literatura ainda é (la literatura aun es) bastante carente de informacoes. As revisdes sobre
exercicio fisico e a sindrome de Marfan tém abordado adequadamente as manifestacdes clinicas da
doenca e o manejo do (y el abordaje del) paciente com sindrome de Marfan. Entretanto, pouco tem-se
explorado sobre a interagao dos (Sin embargo, poco se ha explorado respecto de la interaccion de los)
diversos sistemas fisiologicos e o exercicio fisico. A presente revisdo tem como proposito trazer a luz
(sacar a la luz) dos leitores ndo sé os aspectos sobre a interagdo entre os sistemas e o exercicio, mas
também um prescricdo mais detalhada de um programa de exercicios fisico para o paciente com sin-
drome de Marfan. A prescricdo de exercicios fisicos para pacientes com sindrome de Marfan tem sido
um desafio. Porém, avaliacbes clinicas e laboratoriais minuciosas, associados ao crescente nimero de
pesquisas na area e ao conceito (en el drea y al concepto) de especificidade de treinamento fortalecem
a indicacao e a seguranca de um programa de exercicios fisicos.

Palavras chave: sindrome de Marfan, exercicio fisico, exercicio resistido, prescricao do exercicio, doenca
cardiovascular

fibrilina é uma glicoproteina altamente resistente, sendo

A pratica de exercicios fisicos (EF) e/ou atividades es-
portivas nao s6 promovem maior (no sélo promueve una
mayor) integracdo social e bem estar emocional, mas
também importantes alteracoes fisiolégicas de carater
cardiovascular, respiratério e neuromotor. Sendo assim,
a prética (Por lo tanto, la practica) de exercicios fisicos é
uma das principais recomendacdes da OMS para a mel-
hora da qualidade de vida.

A sindrome de Marfan (SM) é uma doenca (constituye
una enfermedad) autossdmica dominante, com preva-
|éncia de 1/5 000 individuos, causada por uma mutagao
no cromossomo 15.2 A expressao fenotipica da doenca é
bastante diversa e aproximadamente 30% dos individuos
afetados podem apresentar novas mutacdes, mais (nue-
vas mutaciones, mas) de 400 mutacoes ja foram identifi-
cadas (ya han sido identificadas).>#

A mutacao no cromossomo 15 acarreta em alteracdes
estruturais e qualitativas na sintese da proteina fibrilina. A
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um dos (y es uno de los) principais constituintes da matriz
extracelular do tecido (del tejido) conjuntivo e se apresen-
ta distribuida por todo o corpo. Porém a sua participacao
constitucional é ainda maior no (Pero su participacion
constitucional es aun mayor en el) sistema cardiovascu-
lar, sistema ocular, sistema esquelético e no sistema te-
gumentar.*>

A expectativa de vida de pacientes com SM, sem tra-
tamento otimizado, esta entre 32 a 40 anos, entretanto,
diante de uma (frente a una) adequada intervencao mul-
tiprofissional, a probabilidade acumulada de expectativa
de vida é de 72 anos.® Desta forma, a préatica de EF, den-
tro de um conjunto de intervencées, tem importante pa-
pel em uma conduta terapéutica que visa reduzir a (con
vistas a reducir la) morbimortalidade.

Esta revisao, realizada nas bases Medline, Embase,
Pedro, Scielo, LILACS, CINAHL teve como propdsito apre-
sentar a seguranca e possiveis complicacdes da interacao



EF e a SM, assim como uma orientacao sobre a prescricao
do EF. Utilizou-se os seguintes termos (Se utilizaron los si-
guientes términos) de busca: Sindrome de Marfan, capa-
cidade funcional, exercicio fisico, exercicio aerébio (EA),
exercicio resistido (ER).

Diagnostico

O diagnostico é realizado por meio da identificacdo
de alteracées clinicas tipicas, por meio dos Critérios de
Ghent (Tabela 1), acompanhadas ou nao (acompafadas
0 no) de histérico familiar positivo. As alteracdes podem
ser idade dependentes e sdo divididas (dependientes de
la edad y se dividen) em critérios diagnosticos maiores e
menores, sendo que a presenca de um sinal clinico maior
em dois (la presencia de un signo clinico mayor en dos)
sistemas e um sinal clinico menor em um terceiro sistema
corroboram, mas ndo concluem o (pero no concluyen el)
diagnostico. Atualmente a identificacdo da mutacao per
se confirma o diagndstico, porém, ndo exclui a avaliacdo
(sin embargo, no excluye la evaluacién) fenotipica.*>’
Recentemente, certos aspectos dos critérios de Ghent
passaram a ser mais valorizados, assim como a analise
genética e andlises complementares quando pertinente.
Adotando-se, consequentemente uma nova estratégia
de diagnostico denominada Critérios de Ghent Revisados
(Tabela 2).8

Interacdo sindrome de Marfan e exercicio
fisico
Sistema musculoesquelético

Deformidade toracica. Alteracdes na caixa (de la caja)
toracica podem estar presentes em aproximadamente
66% dos pacientes com SM.° Mais especificamente pec-
tus carinatum (70.8%), pectus escavatum (29.1%), esco-
liose (89.9%) e cifose (54.4%),'° resultados semelhantes
a um estudo brasileiro onde observou-se pectus carina-
tum (61%) e associacdo de pectus e escoliose (73%)."
A hipermobilidade articular associado ao expressivo
crescimento longitudinal sdo os responsaveis por estas
deformidades. Essas deformidades podem se acentuar
diante de uma (pueden acentuarse frente a una) conduta
inadequada da equipe de saude, tanto no poés operato-
rio imediato quanto no tardio (del equipo de salud, tan-
to en el posoperatorio inmediato como en el tardio) de
cirurgias toracicas. A associacao das deformidades com
as alteracoes de coluna ou alteracoes musculares podem
contribuir com a reducéo das (la reduccion de las) capaci-
dades pulmonares'®'? e cardiacas.”'* Independentemen-
te da reducédo ou ndo das (de /la reduccién o no de las)
capacidades pulmonares, a deformidade toracica ndo é
um limitador do EF e pode até se beneficiar (y puede aun
beneficiarse) de intervencdes como RPG,' Pilates'®'” e
outros.'® Ja as limitacdes na funcao cardiaca, decorrentes
da (Las limitaciones en la funcion cardiaca, como resulta-
do de la) deformidade torécica, podem impactar negati-
vamente na performance fisica e as intervencoes cirur-
gicas tem conduzido estes pacientes a uma significativa
melhora.'1419

Alteracées na coluna (de la columna). Ocorrem em
aproximadamente 62%?2° dos pacientes, mais especifica-
mente, a escoliose acomete aproximadamente 89.9% e
a cifose 54.4%.'° A acentuacdo destes desalinhamentos
progride (desalineamientos evoluciona) mais intensamen-
te nos individuos com maiores curvaturas e podem se
agravar durante o crescimento rapido, tal como na ado-
lescéncia.?’ Mais uma vez, a associagao entre a hipermo-
bilidade articular e o expressivo crescimento longitudinal
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Tabela 1. Critérios maiores e menores (Ghent criteria) para diagnéstico de
Sindrome de Marfan.

Dilatacao da artéria
pulmonar
Dilatacdo da aorta
descendente ou
dissecgéo (< 50 anos)

Cardiovascular Dilatacéo da aorta ASC

Disseccédo da aorta

Prolapso da valva mitral

Calcificacéo do anel
mitral (< 40 anos)

Pectus carinatum

Musculoesquelético Alteracdes faciais tipicas

Pectus escavatum
(+CC)

Relacéo E/A > 1.05 ou
SS/SI > 0.86

Pectus escavatum (-CC)

Hipermobilidade articular

Hipermobilidade do
pulso e polegar
Escoliose > 20° ou
espondilolistese
Extens&o do cotovelo

Palato arqueado

> 170°
Pés planus
Protrusdo acetabular
Ocular Ectopia do cristalino Miopia
Cornea aplanada
Hipoplasia de musculos
ciliares e iris
SNC Ectasia dural lombo-
sacra
Pulmonar Pneumotérax
Bolhas apicais
Estrias cutaneas
Pele .
atréficas
Hérnias incisionais
recorrentes

Para o sistema musculoesquelético sédo necessarios no minimo dois
critérios menores.

ASC, ascendente; E/A, relacé@o envergadura/altura; SS/SI, relagédo
segmento superior/segmento inferior; SNC, sistema nervoso central.

Tabela 2. Critérios de Ghent Revisados.

1-Ao (Z=2)eEL=indica SM?

2-Ao0 (Z22)eFBN, =indica SM

3 —Ao (Z > 2) e score sistémico (= 7 pontos) = indica SM?

4 — EL e FBN, identificada em individuos com Ao = indica SM

EL com ou sem score sistémico, sem mutagdo em FBN, ou com mutagéo
nao relacionada com Ao = indica ELS

Ao (Z > 2) e score sistémico (Z > 5 pontos) sem ELS = indica MASS

PVM e Ao (Z > 2) e score sistémico (< 5 pontos) sem EL = indica SPVM

5 — EL e HF de SM (como definido acima) = indica SM

6 — Score sistémico (> 7 pontos) e HF de SM (como definido acima) =
indica SM?

7 — Ao (Z = 2 com mais de 20 anos, Z > 3 abaixo de 20 anos), mais HF de
SM (como definido acima) = indica SM?

a descartar sindrome de Shprintzen-Goldberg, sindrome de Loeys-Dietz
y sindrome de Ehlers-Danlos. Realizar estudos de mutagcdes TGFBR1,
TGFBR2 e COL3AL1 e bioquimica de colageno.

Ao, didmetro de la aorta en los senos de Valsalva o diseccion de la raiz
de la aorta; EL, ectopia lentis; ELS, sindrome de ectopia lentis; FBN1,
mutacion del gen FBN1; MASS, miopia, prolapso de la valvula mitral,
dilatacion limitrofe de la aorta (Z < 2), estrias, hallazgos esqueléticos; SM,
sindrome de Marfan; PVM, prolapso de la valvula mitral; SPVM, sindrome
de prolapso de la valvula mitral; HF, antecedentes familiares; Z, puntaje Z.

parece ser o responsavel por essas deformidades. So-
mam-se outros fatores, tais como vertebras de transicao
(de transicion), vertebras com bi-concavidade, processo
odontéide anormal, alargamento interpedicular e outras
alteracoes anatdmicas.?'?? A subluxacao atlanto-occipital
também pode estar presente, sendo de baixa inciden-
cia,?® porém de altissima relevancia clinica.?*
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A ectasia dural (La ectasia dural) é caracterizada pe-
lo enfraquecimento do tecido conjuntivo do saco dural
e tem como sintomas a dor lombar, dor na perna, dor
de cabeca, dor abdominal e sintomas neurolégicos nas
extremidades inferiores.?> Acomete 63% dos pacientes,?®
porém a incidéncia de ectasia dural sem sintomas de dor
também ¢é relevante, aproximadamente 41%.%” Esse en-
fraquecimento do tecido conjuntivo do saco dural pode
contribuir com o vazamento de liquido cérebro-espinhal
(la fuga de liquido cefalorraquideo), levando a hipoten-
sdo intracraniana.?® Desta forma e diante do aumento
da pressao arterial (PA) e da pressdo intracraniana que
ocorrem durante o EF de alta intensidade,?® se faz neces-
sario uma adequada investigacao prévia, mesmo diante
da auséncia de sintomas, e uma adequada prescricao do
programa de EF, buscando-se evitar tais niveis de esforco.

Hipermobilidade articular. A hipermobilidade articular
¢ uma manifestacdo comum e de relevancia clinica na
SM, acometendo 85% das criancas e 56% dos adultos.°
Ha uma possivel associacdo com a incidéncia de dor mus-
culoesquelética e lesdes, principalmente luxagao glenou-
meral, entorse de tornozelo (esguince de tobillo) e ruptu-
ra do ligamento cruzado anterior.'

Embora a (Aunque la) hipermobilidade articular esteja
presente em diversas outras doencas, e a sua relacdo com
a incidéncia de lesdo articular ndo seja clara, uma pres-
cricdo adequada de exercicios fisicos se faz necessario. EF
ou esportes que envolvam impacto ou forte contato fisi-
co, tais como futebol, basquete e artes marciais sao cla-
ramente contraindicados. O relato de caso sobre a morte
subita, decorrente de uma subluxacdo atlanto-occipital
(como resultado de una subluxacién atlantooccipital), em
um paciente com SM, é clara justificativa para a contrain-
dicacao deste tipo de EF.?*

A hipermobilidade articular ndo parece ser uma contra-
indicacdo absoluta para todos os tipos de EF ou esportes,
uma vez que os estabilizadores dinamicos podem pro-
mover uma movimentacao adequada. O fator limitante
reside na presenca de dor e/ou subluxacdes recorrentes
(en presencia de dolor o subluxaciones recurrentes), justi-
ficando assim as intervencoes cirdrgicas,?? principalmente
diante de instabilidade articular associada a ndo matu-
racao esquelético, como observado em criancas (entre los
ninos) com SM.33

A intervencao cirrgica é uma opgdo na hipermobilida-
de articular, porém deve ser precedida por intervencoes
conservadoras. O ganho da forca muscular (La ganancia
de fuerza muscular), principalmente poténcia muscular e
a melhora da propriocepcao articular e condicionamento
fisico geral, visando a reducao do risco de lesdo, sao ob-
jetivos a serem alcancados.?*3°

Pé plano. A incidéncia de pé plano é de aproximada-
mente 25.2%, sendo consequéncia da hipermobilida-
de articular. Orteses que visam a manutencdo do arco
plantar (Ortesis destinadas a mantener el arco plantar) e
promovem uma melhora na biomecanica do pé e uma
reducao do custo (en la biomecanica del pie y una reduc-
cion en el costo) energético da caminhada.*® Além disso
(Ademas), a associacdo com exercicios de fortalecimento
da musculatura intrinseca e extrinseca do pé (del pie), se
mostra como uma conduta ainda mais eficiente.>’

Protrusdo acetabular (Protrusion acetabular). A pro-
trusdo acetabular pode acometer (puede afectar) de
20% a 45% dos pacientes com SM. Essa é definida como
uma deformidade da parede medial do acetdbulo com
migracdo progressiva (con migracion progresiva) da ca-
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beca do fémur para o interior da pelve (de la pelvis). O
diagnostico é principalmente radiolégico.?3° Embora seja
inexistente (Aunque es inexistente) uma correlacao direta
entre a protrusdo e sintomas clinicos, tem-se observado
limitagdo do arco de movimento, rigidez articular e dor
em (y dolor en) pacientes com SM.*°

A articulacdo do quadril humano (La articulacion de la
cadera humana) é submetida a grandes forcas de contato
(fuerzas de contacto) durante as atividades diarias, con-
sequentemente, esta suscetivel a desgastes estruturais e
lesdes (y lesiones). Desta forma, os EFs que envolvem im-
pacto dever ser contraindicados, e exercicios para o forta-
lecimento dos musculos do quadril devem estar inseridos
no programa geral (insertados en el programa general).
Gluteo médio, méximo, iliopsoas, e isquiotibiais sao os
musculos do quadril que contribuem mais significativa-
mente para estabilizacdo e absorcdo das forcas de con-
tato durante a marcha.*® Sendo assim, se faz necessario
uma maior atencdo para esses musculos.

Densidade mineral dssea. As alteracbes na sintese de
fibrilina, na mineralizacdo da matriz 6ssea e o sedenta-
rismo podem afetar as (pueden afectar las) propriedades
biomecanicas do tecido 6sseo (del tejido dseo) devido a
interferéncia na distribuicdo da tensao mecanica e con-
sequentemente no desenvolvimento do (en el desarrollo
del) esqueleto.*"*? Nao é clara a associacao da reducéo da
densidade éssea com o risco (No esta clara la asociacion
entre la reduccion de la densidad 6sea y el riesgo) de fra-
turas ou alteragdes no eixo (en el eje) da coluna na SM.*?

O EF tem sido utilizado como estratégia terapéutica
em alteracoes da densidade éssea,** com destaque para
o (destacando el) ER.*> A literatura é carente de estudos
sobre o impacto do EF na densidade éssea de pacientes
com SM. Entretanto, é clara a sua (es clara su) eficiéncia e
seguranca em pacientes osteoporoticos,*® criancas,*’ ido-
s0s* e cardiopatas.®

Sistema cardiovascular

As alteracoes no tecido conjuntivo observadas na SM
sao as principais responsaveis pelas alteracdes (por las al-
teraciones) cardiovasculares. Destacando-se a dilatacao,
disseccdo e ruptura da aorta, infarto do miocardio, pro-
lapso e regurgitacdo mitral, dilatacdo da artéria pulmo-
nar, hipertrofia ventricular e insuficiéncia cardiaca.?

A dilatacdo e a disseccdo da aorta séo os achados mais
comuns e os (son los hallazgos mas comunes y los) prin-
cipais responsaveis pelo aumento da (por e/ aumento de
la) morbidade e mortalidade.® A dilatacdo da aorta esta
presente em mais de 50% dos pacientes e a auséncia (y la
ausencia) de cirurgia reparadora preventiva pode reduzir
a expectativa de vida para proximos dos 40 anos.*® A dis-
seccao da aorta é a principal preocupacao da equipe de
salde. Pacientes com dilatagdo menor que 2.75 cm/m?
sao classificados como baixo risco (bajo riesgo); entre
2.75 a 4.24 cm/m? séo de risco moderado e acima de
(v por encima de) 4.25 cm/m? sdo de alto risco para dis-
seccdo da aorta.? Outros fatores sao: avanco da (avance
de la) dilatacdo maior que 2 mm/ano; diametro da raiz
da aorta maior que 5 cm; progressiva dilatacdo da aorta
além dos seios de (ademas de los senos de) Valsalva e
historico familiar de disseccao da aorta.?

Esta mesma preocupacdo com a disseccao da aorta es-
td presente quando o paciente com SM é submetido a
um (se somete a un) programa de EF. Ha relatos de disse-
ccoes decorrentes do (derivados del) EF.>' Desta forma, a
avaliacdo ultrassonogréfica é de extrema importancia no



processo de avaliacdo e acompanhamento destes (eva-
luacién y sequimiento de estos) pacientes. A possibilidade
de disseccdo da aorta ou os riscos inerentes do pds ope-
ratério recente ou tardio de reparacdo adrtica apontam
para um cenario intimidador (apuntan a un escenario
intimidante). Contudo (Sin embargo), tem-se observado
significativa melhora funcional (teste incremental = 62.7
+ 11.8 para 91.6 = 16.5 watts [p = 0.002]) e seguranca
cardiovascular em pacientes submetidos a EF, apds cirur-
gia reparadora de disseccao aortica.>?

A distensibilidade dos (La distensibilidad de los) vasos
sanguineos se encontra diminuida e pode contribuir para
uma inadequada distribuicdo sanguinea. Um estudo que
avaliou 405 jovens observou uma significativa correlacao
inversa entre o VO, maximo e rigidez arterial.>® Peres y
col, conduziram um interessante estudo que comparou
a velocidade da onda pulso (de la onda de pulso) (VOP)
de pacientes com SM (dilatacao adrtica leve) versus con-
troles saudaveis, antes e apds o (antes y luego del) exer-
cicio incremental em bicicleta estacionaria. Os autores
ndo observaram diferencas significativas na VOP entre
0s grupos SM vs. controle e entre os subgrupos (beta-
blogueado vs. ndo betabloqueado). Outras variaveis car-
diometabodlicas, tais como (tal como) frequéncia cardiaca
(FC), PA e lactato, também apresentaram comportamen-
to normal.>

Atencéo especial deve ser dada aos pacientes com hi-
pertrofia ventricular devido a predisposicao a arritmias.
Contudo, o EA tem apresentado efeitos significativos
no aumento da fracao de ejecdo e na reducdo da mas-
sa, espessura e (y la reduccion de la masa, el espesor y)
diametros ventriculares na SM.>

Sistema respiratdrio

As alteracoes no sistema respiratoério sdo muito fre-
guentes na sindrome de Marfan, principalmente as re-
lacionadas as alteracoes da caixa toracica. A reducao da
capacidades pulmonares e do volume expiratério forcado
no primeiro segundo (VEF,) estdo presentes nesta po-
pulacao' (y el volumen espiratorio forzado en el primer
segundo [VEF,] estan presentes en esta poblacion), es-
tando essa reducao correlacionada com o agravamento
da deformidade toracica,’®'? entretanto, a adequacao de
férmulas de predicao se faz necessario nessa (es necesaria
en esta) populacdo, devido as particularidades antropo-
meétricas.

Embora a integridade do sistema respiratorio seja fun-
damental para a pratica de EF e de extrema importancia
para a performance fisica, essa ndo parece ser um limita-
dor nos pacientes com SM."™ Giske y col., avaliaram 17
individuos com SM que apresentavam baixos valores de
captagdo maxima de oxigénio (VO, pico), e nao se ob-
servou diferencas significativas na ventilacdo no pico do
(significativas de la ventilacion en el pico del) exercicio
corrigida pela maxima ventilacdo voluntéria em repouso
(en reposo) (VE__/VV,). Entretanto, estes pacientes ndo
apresentavam valores anormais da capacidade vital forca-
da (CVF) e VEF, no repouso, sugerindo que o baixo VO,
observado é devido ao descondicionamento decorrente
do sedentarismo (lo que sugiere que el bajo VO, obser-
vado se debe al desacondicionamiento resultante del se-
dentarismo).>® E importante citar que o pectus escavatum
pode conduzir a (el pectus excavatum puede conducir a)
alteracdes na funcao pulmonar.''

Embora, de uma forma geral o (Aunque, en general, el)
sistema respiratério ndo se mostre como um limitador da
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pratica de EF na SM,' dois aspectos devem ser levanta-
dos: i. Um certo cuidado deve ser tomado diante da (fren-
te a la) hiper-responsividade brénquica, que pode estar
presente nesta populacao, principalmente em criancas,®’
justificando assim uma adequada avaliacao prévia e me-
didas terapéuticas se necessario. ii. A literatura atual é
carente de informacoes sobre o comportamento dos pa-
cientes com SM que apresentam significativas reducoes
das capacidades pulmonares em repouso, quando sub-
metidos ao (cuando son sometidos al) EF, principalmen-
te de alta intensidade. Diante desta alteracdo, o treina-
mento da musculatura respiratéria talvez se mostre como
uma estratégia terapéutica de impacto positivo.'2°8

As deformidades tordcicas associadas a pratica do EF
mal planejado (mal planificado), podem contribuir para o
agravamento das alteracdes posturais, devido aos encur-
tamentos (debido a los acortamientos) musculares e in-
cogruencias nas articulacoes costovertebral e costotrans-
versal. Desta forma, se faz necessério a implementacdo
de programas de correcdo postural, tais como RPG,"
Pilates'®'” e outros.'

Prescricao do exercicio fisico
Contraindicagbes e precaugbes

O consenso sobre “triagem cardiovascular pré-partici-
pacao (monitorizacion cardiovascular preparticipacion) de
jovens atletas competitivos para a prevencdo de morte
subita” é leitura obrigatéria para os profissionais que tra-
balham com SM e EF.>® Profissionais da area de saude,
envolvidos no processo de avaliacao (involucrados en el
proceso de evaluacion), devem redobrar a atengao nos
detalhes desta complexa sindrome. A liberagcdo e enca-
minhamento para a pratica de EF requer atencdo espe-
cial, assim como as reavaliacoes a cada 6 meses.

A quantidades de sistemas comprometidos, assim co-
mo o grau de disfuncdo podem variar acentuadamen-
te na SM, assim como as contraindicacdes, porém, trés
orientacoes se sobressaem.®0-6?

i — Atletas com SM podem participar de esportes es-
taticos de leve a moderados e dinamicos de intensidade
leve, se nao apresentarem (cuando no presenten): dila-
tacao adrtica > 40 mm em adultos; insuficiéncia mitral
de moderada a grave intensidade e histéria familiar de
disseccao adrtica e morte subita em parente com SM.

i — Atletas com dilatacao adrtica > 40 mm, antes de
cirurgia adrtica reconstrutiva, disseccdo cronica adrtica
ou outra artéria, infarto moderado-grave e histéria fa-
miliar de disseccdo podem participar apenas de esportes
competitivos estaticos de baixa intensidade como golfe,
bilhar, boliche.

iii — Atletas com SM, historia familiar de aneurisma aér-
tico ou ruptura ou vélvula adrtica bicUspide com algum
grau de alargamento adrtico ndo devem participar de es-
portes com potencial risco de colisdo.

Recomendacdes mais detalhadas e maiores cuidados
para liberacao e prescricdo do exercicio fisico podem ser
observadas na Figura 1.%" Assim como a classificacdo do
esporte em funcao do predominio do componente estati-
co e dinamico (Figura 2).63

Os servicos de reabilitacdo devem estar aptos para
atender as eventuais emergéncias. Todos os membros
da equipe necessitam de treinamento em primeiros soco-
rros e conhecimento de procedimentos de ressuscitagao
cardiorrespiratéria e atendimento a emergéncia clinica e
cardiolégica.®*

A possivel coexisténcia de disfuncdo cardiaca e pulmo-
nar implica o uso do teste ergoespirométrico nao sé para
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a avaliacao (uso de la prueba ergoespirométrica no sélo
para la evaluacion) das capacidades e riscos, mas tam-
bém para uma adequada prescricdo do EF. A avaliacdo
musculoesquelética deve ser realizado por profissional
gue tenha experiéncia com a SM, assim como a avaliacao
oftalmoldgica.®®-?

Atencdo redobrada e adequacdo (Mayor atencion y
adecuacion) das modalidades e das intensidades dos
exercicios se faz necessaria nos pacientes em terapia an-
ticoagulante. Exercicios isométricos e impacto corpéreo
aumentam o risco de dilatacdo e disseccao da aorta. Es-
portes de impacto ou pliométricos, exercicios de grande
componente isométrico e atividades com intenso deslo-
camento de trajetoria (desplazamiento de trayectoria) ou
subita aceleracdo e desaceleracdo sdo contraindicados
em funcao (estan contraindicados debido) do grau de hi-
permobilidade articular.50-62

Orientacdes claras e objetivas sobre precaucdes neces-
sarias durante a pratica dos exercicios, assim como os si-
nais e sintomas que obrigam a interrupcao, devem ser
ministradas por profissional habilitado.®>-62

Exercicio aerdbio

O EA é fundamental para a melhora das capacidades
pulmonares e cardiacas. Exercicios dinamicos de mode-
rada intensidade 50% a 60% da capa-
cidade aerébia, por 30 minutos, reali-
zados no minimo 3 vezes na semana
sdo recomendados.®®¢? Da-se preferén-
cia pela bicicleta estacionaria, uma vez
que permite uma melhor avaliacdo da
frequéncia respiratéria, PA, FC e ECG.
Além de proporcionar uma mecanica de
movimento mais estavel que a caminha-
da ou a corrida (mas estable que cami-
nar o correr).

E muito frequente o uso de medi-
cacao betabloqueadora na SM. Tem-se
recomendado nao exceder 100 bpm
nesta populacdo durante o exerci-
€io,%%%2 contudo outros estudos tém
demonstrado seguranca e eficiéncia em
intensidades maiores de esforco.”*> A
correcao da FC de treinamento (La co-
rreccion de la FC de entrenamiento) por
meio de férmulas matematicas, volta-
das para usuarios de Betablogueador,
¢ uma adequacdo primorosa,® assim como o adequado
ajuste da FC em pacientes com angina ou arritmia ventri-
cular (con angina de pecho o arritmia ventricular) depen-
dente de frequéncia.

| - Estéatico Baixo
< 20% MVC

20%-50% MVC

Il - Estatico alto
>50% MVC

Exercicio resistido

O ER é de extrema importancia em pacientes com
SM,®%62 ndo s6 devido a reducao da forca muscular®®°
mas também devido aos inimeros beneficios dessa mo-
dalidade. O ganho de forca (La ganacia de fuerza) é fun-
damental para aumento da funcionalidade, prevencao de
lesdes articulares e menor estresse cardiovascular durante
a realizacao de tarefas.

Deve-se priorizar os grandes grupos musculares e os
exercicios que envolvam mais do que uma articulacdo.
Um programa de intensidade leve a moderada (30% a
60% de 1 RM), em cadeia cinética fechada (en cadena
cinética cerrada), com alto nimero de repeticoes (12 a 25
repeticoes) realizados 3 vezes na semana sao 0s mais (son
los més) adequados. A cadeia cinética fechada promove

Il - Estatico moderado

1) Atletas com SM podem participar de esportes com baixo e moderado
componentes estatico e dinamico (classes IA e IIA), se ndo possuirem
as seguintes condigdes:

a) Dilatacéo da raiz adrtica (dimenséo transversa igual ou maior que
40mm em adultos ou mais que 2 desvios-padrdo da média da area
de superficie corporal em criancas e adolescentes; z-scores > 2).

b) Insuficiéncia mitral de moderada a severa.

¢) Histéria familiar de disseccé@o ou morte stbita em familiares com
SM.

E recomendavel que esses atletas tenham medidas
ecocardiograficas da dimens&o da raiz adrtica a cada 6 meses para
uma vigilancia rigorosa do aumento da aorta

2) Atletas com dilatagdo inequivoca da raiz da aorta (dimenséo
transversa igual ou maior que 40mm em adultos ou mais que 2
desvios-padrdo da média da area de superficie corporal em criancas e
adolescentes; z-scores > 2), cirurgia anterior de reconstrugdo da raiz
da aorta, disseccéo cronica da aorta ou outra artéria, e moderada a
severa insuficiéncia mitral ou histéria familiar de dissecgéo ou morte
subita, podem participar, apenas, de esportes competitivos com baixo
componente estatico (IA).

3) Atletas com SM, aneurisma adrtico familiar ou dissec¢ao, valvula
aortica bicuspide ou qualquer grau de aumento adrtico (como definido
nos itens 1 e 2) ndo deveriam participar de esportes que envolvam risco
potencial de colis&o corporal.

4) As recomendacdes relacionadas a regurgitacdo adrtica séo as
mesmas do capitulo destinado a essa condi¢édo patolégica contidas na
362 Conferéncia de Bethesda.

Figura 1. Recomendagdes e cuidados para liberagdo e prescrigdo de exer-
cicios fisicos em pacientes com sindrome de Marfan.5!

A - Dindmico baixo B - Dindmico moderado C - Dinamico alto

< 40% do VO,max 40%-70% do VO,max > 70% do VO,max
Ani Cross Country
A Ténis de Mesa
Bilhar X i
Boliche Beisbol CBad_:jmntES
Voleibol @it (L))
Golfe Esgrima Futebol*
Squash
Ténis
Saltos
. B
Futebol Americano 2 asquete
Arco e Flecha Corrida (AV) Héquei no gelo
Corrida automobilista*" Rgbi* Corrida (MD)
Surft Natacao
Nado Sincronizado** IRETdlElnE
Ginastica Boxe*
Karate
judé Musculagédo*t g?ggfjg
Vela Luta Romana*" E——-
Esqui Aquatico ** Remo
Escalar Montanhas Triatlon*!

Windsurfe*!

Figura 2. Classificagdo dos esportes baseado no componente estatico e dinamico.®

*Risco de colisdo corporal; TAumento do risco de ocorrer sincope.
MVC, méxima contragdo voluntéria; LD, longa distancia; MD, média distancia; AV, alta velocidade.

maior estabilizacao articular e treinamento propriocepti-
vo, e embora o ER seja seguro (es seguro) para cardiopa-
tas se faz necessario o adequado acompanhamento da
pressao arterial durante a execucdo. Vale lembrar que a
pressao arterial também aumenta em funcéo do ndmero
de repeticbes executadas. A manobra de Valsalva tam-
bém deve ser desencorajada.?

Exercicio complementares

O termo (El término) complementar aqui utilizado ndo
se refere a secundéario ou de menor relevancia, uma vez
que a combinacdo de alteracdes presentes na SM exige
uma abordagem abrangente e eficiente (un enfoque in-
tegral y eficiente).

Exercicios de propriocepcado, de correcao postural e de
fortalecimento da musculatura intrinseca e extrinseca dos
pés e das maos (de los pies y de las manos), assim como
0s exercicios respiratérios devem ser realizados de 1 ou
2/semana. Ja os alongaments s6 devem ser realizados
guando identificado algum encurtamento muscular.



Conclusao

A complexidade e os diferentes graus de comprometi-
mento das disfuncdes que caracterizam SM contribuem
para o sedentarismo severo e consequentemente com
0 aumento da morbimortalidade. Dessa forma, a pres-
cricdo de exercicios fisicos para pacientes com sindrome
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Informacion relevante

Exercicio fisico em pacientes com
sindrome de Marfan

Respecto al autor

LIMIFESE

Wladimir Musetti Medeiros. Posdoctorado en neumologia, fisiologia clinica del ejercicio,
Doctor en cardiologia, Universidade Federal de Sdo Paulo (UNIFESP), San Pablo, Brasil.
Posgrado en fisiologia del ejercicio aplicado a la salud y enfermedad, Universidade de Séo
Paulo (USP), San Pablo, Brasil. Posgrado en fisioterapia deportiva, Universidade Bandeirante
de Sao Paulo (UNIBAN), San Pablo, Brasil. MBA en administracion hospitalar; graduado

en fisioterapia, Universidade de Santo Amaro (UNISA), San Pablo, Brasil. Recibié diversos
premios por mérito cientifico. Experiencia en el area de docencia y fisioterapia ambulatoria,
focalizada en fisioterapia cardioldgica, respiratoria, ejercicios terapéuticos, fisiologia clinica
del ejercicio y electroterapia, principalmente en los temas: rehabilitacién, cardiopatias,
neumopatias, hipertension, obesidad, diabetes y accidente vascular encefélico.

Respecto al articulo

El autor pregunta
Introduccion: La diferenciacion entre los determinantes de desempenio fisico y sus limitantes en pacientes
con sindrome de Marfan es fundamental en la evaluacion clinica y la prescripcion de ejercicio fisico.

¢Cual de estas alteraciones tipicas en el sindrome de Marfan son, respectivamente,
un posible determinante y un posible factor limitante del desempefo durante una prueba
de carga fisica creciente?

_A) Dilatacion adrtica y ectasia dural.

g) Pectum escavatum e hipermobilidad articular.

Q) Dilatacion ventricular izquierda y pectum escavatum.
D) Pectum escavatum y dilatacion acrtica.

Q Cifosis y pectus carinatum.
Corrobore su respuesta: www.siicsalud.com/dato/evaluaciones.php/140298

Lista de abreviaturas y siglas

EF, ejercicio fisico, OMS, Organizacion Mundial de la Salud; SM, sindrome de Marfan; EA, ejercicio aerdbico;
ER, ejercicio de resistencia; ASC, ascendente; E/A, relacién envergadura/altura; SS/SI, relacién segmento
superior/segmento inferior; SNC, sistema nervioso central; Ao, didmetro de la aorta en los senos de Valsalva;
EL, ectopia lentis; ELS, sindrome de ectopia lentis; FBN1, mutacion del gen FBN7; MASS, miopia, prolapso de la
valvula mitral, dilatacion limitrofe de la aorta, estrias, hallazgos esqueléticos; PVM, prolapso de la valvula mitral;
SPVM, sindrome de prolapso de la vélvula mitral; HF, antecedentes familiares; Z, puntaje Z; PA, presion arterial;
MVC, méaxima contraccion voluntaria; LD, distancia larga; MD, distancia media; AV, alta velocidad; VOP, velocidad
de la onda de pulso; FC, frecuencia cardiaca; CVF, capacidad vital forzada; VEF,, volumen espiratorio forzado
en el primer segundo.
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