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RESUMO

Introducdo: A Atrofia Muscular Espinhal, popularmente conhecida pela sigla AME, é uma
patologia degenerativa que afeta o primeiro neurénio motor localizado no cortex cerebral, que
é responsavel pela transmissdo dos impulsos nervosos, permitindo a movimentagdo voluntéria
dos musculos. Ela caracteriza-se como uma doenca de transmissdo hereditaria e carater
progressivo que se da principalmente no periodo da infancia, mas em alguns casos surge apenas
na fase adulta. Objetivo: Mostrar as intervencdes da fisioterapia neurofuncional no tratamento
do paciente com Atrofia Muscular Espinhal. Método: Trata-se de um estudo de revisdo
integrativa cuja abordagem é descritiva, com artigos obtidos nas bases de dados BVS, PEDro,
Pubmed. na BVS, utilizado nos descritores os cruzamentos atrofia muscular espinhal e
reabilitacdo, utilizando o operador booleano “E”, na PUBMED foi utilizado os descritores:
physiotherapy, rehabilitation, spinal muscular atrophy, utilizando o operador booleano “AND”
e na PEDro foi utilizado o termo spinal muscular atrophy. Foram inclusos artigos nos quais o
foco de pesquisa eram pacientes portadores de atrofia muscular espinhal, que abordavam a
reabilitacdo fisioterapéutica independente do protocolo aplicado, publicados em revistas
cientificas, disponiveis de forma gratuita na integra, no idioma inglés e portugués. Foram
selecionados 14 artigos, apds leitura foram excluidos 7 artigos e incluidos 7 para a presente
pesquisa. Resultados: A fisioterapia faz uso dos mais variados métodos e técnicas no
tratamento das disfuncBes decorrentes da AME visando reduzir a progressdo da doenca e
atenuar complicacdes secundarias, onde, ap0s 0s programas de intervengdo os resultados
mostraram que houve melhora da forca e da funcdo motora desses pacientes, com resultados
satisfatorios em outras complicagdes, como a disfagia, gerando melhora na qualidade de vida.
Conclusdo: Os acometimentos musculoesqueléticos interferem diretamente na qualidade de
vida dos pacientes com AME, com isso a fisioterapia neurofuncional vem se destacando no
tratamento dos mesmos, visando reduzir a progressdo da doenca e atenuar as complicacbes
secundarias consequentes dessa patologia, gerando resultados satisfatorios na melhora da
qualidade de vida desses pacientes.

Palavras-chave:Atrofia Muscular Espinal, Especialidade de Fisioterapia, Protocolos,
Reabilitacéo.



ABSTRACT

Background Spinal Muscular Atrophy, popularly known by the acronym AME, is a
degenerative pathology that affects the first motor neuron located in the cerebral cortex, which
is responsible for transmitting nerve impulses, allowing the voluntary movement of muscles. It
is characterized as a disease of hereditary transmission and progressive character that occurs
mainly in childhood, but in some cases it only appears in adulthood. Objective: To show the
interventions of neurofunctional physiotherapy in the treatment of patients with Spinal
Muscular Atrophy. Method: This is an integrative review study whose approach is descriptive,
with articles obtained from the BVS, PEDro, and Pubmed databases. in the VHL, the crosses
spinal muscular atrophy and rehabilitation, using the Boolean operator “E” were used in the
descriptors; in the PUBMED the following descriptors were used: physiotherapy, rehabilitation,
spinal muscular atrophy, using the Boolean operator “AND” and in PEDro the descriptors were
used. term spinal muscular atrophy. Articles were included in which the research focus was
patients with spinal muscular atrophy, which addressed physical therapy rehabilitation
regardless of the applied protocol, published in scientific journals, available free of charge in
full, in English and Portuguese. 14 articles were selected, after reading, 7 articles were excluded
and 7 were included for this research. Results: Physiotherapy makes use of the most varied
methods and techniques in the treatment of dysfunctions resulting from EBF, aiming to reduce
the progression of the disease and attenuate secondary complications, where, after the
intervention programs, the results showed that there was an improvement in the strength and
motor function of these patients, with satisfactory results in other complications, such as
dysphagia, generating an improvement in quality of life. Conclusion: Musculoskeletal
disorders directly interfere in the quality of life of patients with SMA, with that, neurofunctional
physiotherapy has stood out in their treatment, aiming to reduce the progression of the disease
and attenuate the secondary complications resulting from this pathology, generating satisfactory
results in improving the quality of life of these patients.

Keywords: Spinal Muscular Atrophy, Physical Therapy Specialty, Protocols, Rehabilitation.



INTRODUCAO

A Atrofia Muscular Espinhal, popularmente conhecida pela sigla AME, é uma patologia
degenerativa que afeta o primeiro neurénio motor localizado no cortex cerebral, que é
responsavel pela transmissdo dos impulsos nervosos, permitindo a movimentacao voluntaria
dos musculos. Ela caracteriza-se como uma doenca de transmissdo hereditaria e carater
progressivo (ORSINI, 2008).

A degeneracdo do motoneurdnio inferior tem inicio na fase embrionéaria, afetando o
desenvolvimento da vida fetal, gerando comprometimentos. A progressao da doenca se da
principalmente no periodo da infancia, mas em alguns casos surge apenas na fase adulta. Ela é
a principal causa hereditaria de morte infantil, e atinge criancas de ambos 0s sexos
(SUGARMAN, 2012; KLIEGMAN, 2014).

Os pacientes apresentam como caracteristicas sintomaticas comuns, a fraqueza
muscular e bulbar, posteriormente evoluindo com paresia, amiotrofia, arreflexia e
fasciculacGes. O diagndstico clinico € realizado através de um estudo genético molecular, da
eletroneuromiografia (ENMG), da bidpsia muscular e pela diferenciacdo dos sintomas
apresentados nessa patologia que muitas vezes se assemelham a outras patologias neurologicas
(BAIONI; AMBIEL, 2010).

Na Atrofia Muscular Espinhal ha uma classificacdo de acordo com o inicio da
sintomatologia e gravidade, variando do tipo 0 ao tipo 1V. O tipo 0 tem origem na vida
intrauterina e apresenta-se com quadro progressivo de hipotonia, enquanto os demais tipos
podem ser classificados em AME severa, intermediaria e branda. Existe ainda, a AME tipo 1V,
presente na fase adulta, na qual ocorre limitaces funcionais que geram incapacidades para
realizar atividades basicas da vida (GUERRA, 2019).

O acompanhamento multiprofissional é essencial para o tratamento e cuidado integral a
esses pacientes, visando a melhoria da qualidade de vida deles. Por se tratar de uma doenca de
carater progressivo que afeta diversos sistemas do corpo € indispensavel os cuidados
nutricionais, respiratorios, fisioterapéutico, entre outros. As mais variadas intervencdes
aplicadas em seus portadores visam reduzir a progressao da doenca, porém, a efetividade desse
processo depende muitas vezes do diagndstico precoce (SILVA, 2019).

Por seu conhecimento acerca dos sistemas do corpo humano a fisioterapia neuroldgica
vem se destacando no tratamento dos pacientes com AME buscando proporcionar uma boa
qualidade de vida e 0 maior grau de independéncia e autonomia para 0s mesmos. Os sintomas

consequentes dessa patologia sdo atenuados por meio da utilizagdo de praticas baseadas em



evidéncias e dos mais variados recursos, como técnicas de fortalecimento, alongamento, treinos
proprioceptivos, de equilibrio e marcha, associados a outras terapias (ORSINI, 2008).

Esse estudo visou analisar como a fisioterapia neurofuncional atua no tratamento do
paciente com Atrofia Muscular Espinhal, identificando as contribuigdes do fisioterapeuta nessa

assisténcia.

METODO

Trata-se de um estudo de revisao integrativa cuja abordagem é descritiva. Uma vez que,
segundo Martins (2018) a revisdo integrativa € um metodo planejado para analisar, identificar,
selecionar e avaliar resultados de estudos realizados anteriormente, para gerar um embasamento
teorico cientifico que seja evidente. A populacdo estudada foram entre 5 e 19 anos de idade,
que ndo possuiam outras patologias que ndo estejam associadas a AME. Para a realizacdo da
presente pesquisa foi feita uma busca nas bibliotecas virtuais BVS, PUBMED e no banco de
dados da PEDro, durante o periodo de agosto a outubro de 2021.

Foram inclusos artigos nos quais o foco de pesquisa eram pacientes de atrofia muscular
espinhal, que abordavam a reabilitacdo fisioterapéutica independente do protocolo aplicado,
sendo excluidos os artigos que correspondiam a estudos de revisdo, artigos encontrados de
forma duplicada nos locais de pesquisa e estudos que citavam nos seus resultados participantes
diagnosticados com AME na fase adulta (tipo V).

Foram utilizados nas plataformas digitais supracitadas os descritores em salde e 0s
termos a seguir: na BVS foi utilizado o cruzamento dos descritores atrofia muscular espinhal e
reabilitacdo, utilizando o operador booleano “E”, na PUBMED foi utilizado os descritores:
physiotherapy, rehabilitation, spinal muscular atrophy, utilizando o operador booleano “AND”
e na PEDro foi utilizado o termo spinal muscular atrophy.

Dos 14 artigos estudados, 7 artigos foram selecionados e organizados em tabelas,
analisados de maneira minuciosa a partir da leitura extenuante do pesquisador, onde 0s
resultados foram apresentados conforme o objetivo do estudo segundo o0s critérios

metodologicos.



BVS: 175 artigos, onde 154
eramem inglése 7em
portugués

375 foram encontrados

Foram excluidos artigos de
revisdo, duplicadose
citavam em sua
amostra/resultados
participantes de AME na
fase adulta (tipo 1V)

14 artigos foram estudados

A amostra final foi
constituida por 7 artigos:

3 da base de dados BVS, 3
da PUBMED e 1 na PEDro

RESULTADOS
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PUBMED: 188 artigos em
inglés

PEDro: 12 artigos em inglés

Apos analise dos 14 artigos estudados, 7 artigos foram excluidos com base nos critérios

de exclusdo e a amostra final desta reviséo foi constituida por 7 artigos cientificos selecionados

pelos critérios de inclusdo previamente estabelecidos. A tabela abaixo representa as

especificacdes de cada um dos artigos, onde foi representada com os seguintes dados: autor,

nome do artigo, ano de publicacéo, objetivo, intervencdo e resultado.

Tabela 1Artigos levantados nas bases de dados BVS, PUBMED E PEDro

ARTIGO OBJETIVO INTERVENCAO

RESULTADO

Conduzido em 90
participantes de janeiro a
marco de 2018 usando
questionario validado de
paciente relatado por
correio eletrdnico,
juntamente com Escala
de Gravidade de Fadiga e
ACTIVLIM

Descobrir o efeito
dos prejuizos
relacionados a

doenca no estado

funcional de
individuos com
atrofia muscular
espinhal e
identificar barreiras
percebidas para se
submeter a
fisioterapia

Explorando a atrofia
muscular espinhal e
seu impacto no estado
funcional: cenério
indiano

(Kande et al., 2021)

Os resultados
revelaram que a
dificuldade para

sentar foi decorrente

da escoliose (36%) e
fraqueza muscular
(23%), esta Gltima

também contribuindo

para a dificuldade em
ficar em pé e andar

(59%).



Avaliacdo da
estimulacao elétrica
terapéutica para

Avaliar o efeito da
estimulacdo elétrica
terapéutica noturna

melhorar a forca e de baixa
funcéo muscular em intensidade (TES)
criancas com atrofia na forca e funcéo
muscular espinhal tipo do braco em

/1
(Fehlings et al., 2002)

criancas com atrofia
muscular espinhal
do tipo
intermediario
(SMA).

Servicos de Descrever 0s
fisioterapia recebidos servicos de
por individuos com fisioterapia

atrofia muscular
espinhal (AME).
(Dunaway et al., 2016)

recebidos por
individuos com
atrofia muscular
espinhal

Estratégia de Expor o crescente

fisioterapia na disfagia problema da
associada a atrofia disfagia em

muscular espinhal tipo pacientes com
Ib: Estudo de caso doencas

(Cichocki et al., 2011)  neuromusculares e
sistematizar as
atividades
terapéuticas durante
0 processo de

reabilitacéo.

As criancas foram
avaliadas no inicio do
estudo, 6 e 12 meses. O
TES foi aplicado de 6 a
12 meses no musculo
deltoide e biceps, de um
braco selecionado
aleatoriamente com o
brago oposto recebendo
um estimulador
placebo. Treze
individuos com SMA
entre 5 e 19 anos de
idade foram recrutados
para o estudo e oito
completaram a avaliacio
de 12 meses.

As entrevistas foram
realizadas com pacientes
ou seus cuidadores nos
sites da Rede de Pesquisa
Clinica Neuromuscular
Pediatrica (PNCR) de
outubro de 2011 a
setembro de 2012. As
perguntas incluiram
informacdes sobre o
estado clinico do
paciente, perfil
sociodemogréfico do
paciente ou cuidador e
servigos de fisioterapia
recebidos no ano
passado, incluindo o
ambiente, frequéncia,
duracéo e tipo de terapia
e terapias administradas
por cuidadores.

O paciente foi submetido
a um curso de 8 semanas
de terapia que consistia
em alongamento dos
mausculos cervicais de
acordo com Anderson,
massagem dos tecidos
moles na regido da
ATM, acupressao da
insercdo do musculo
masseter (no 0sso
zigomatico), relaxamento
pos-isométrico dos
musculos masseter (na
dire¢do da abducdo),
movimentos ativos da
ATM, exercicios ativos
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Nao foram
encontradas
diferencas
estatisticamente
significativas entre o
tratamento e o braco
de controle no inicio
do estudo, 6 e 12
meses para 0s
flexores do cotovelo
ou abdutores do
ombro na miometria
guantitativa ou teste
muscular manual.

Oitenta e seis por
cento dos 105
participantes
relataram ter recebido
servicos de
fisioterapia, alguns
em varios ambientes,
62% na clinica
neuromuscular, 38%
na escola, 34% em
casa e 13% em uma
clinica ambulatorial.
A maior frequéncia
de servicos de
fisioterapia recebidos
foi associada a idade
mais jovem e
incapacidade de
andar, mas ndo ao
tipo de atrofia
muscular espinhal.

Observamos melhora
objetiva e subjetiva
apos a fisioterapia do
paciente. A
mobilidade da ATM
aumentou e 0
paciente relatou
melhora subjetiva na
qualidade de vida
manifestada com
maior conforto
durante a
alimentacao,
movimentacao,
mastigacdo e

deglutigdo.



Tomada de decisao
clinica em hipotonia e
atraso motor grosso:
relato de caso de
atrofia muscular
espinhal tipo 1 em
lactente.
(Malerba & Tecklin,
2013)

Exercicio de
treinamento de forca
resistido em criancas
com atrofia muscular

espinhal.
(Lewelt et al., 2015)

Descrever o
processo de tomada
de decisdo clinica
usando o Algoritmo
Orientado por
Hipoteses para
Clinicos Il (HOAC
I1) para um bebé
com hipotonia e
atraso motor
grosso.

Avaliar a
viabilidade, a
seguranga e 0s

efeitos sobre a forca
e a funcdo motora
de um programa de
exercicios de
treinamento de
resisténcia
progressivo
supervisionado
domiciliar em

da lingua e manobras de
deglutigdo. A
reabilitacio foi realizada
conforme a sequéncia
acima, durante sess@es
de 20 minutos, trés vezes
por semana.

Os resultados da
avaliacdo do
fisioterapeuta e as
observagdes clinicas de
hipotonia acentuada,
atraso motor grosso
significativo,
fasciculag@es da lingua,
dificuldades de
alimentacéo e
anormalidades
respiratdrias exigiram o
encaminhamento
necessario para
especialistas. O
reconhecimento de
anormalidades de
desenvolvimento,
neuroldgicas e
respiratorias facilitou a
tomada de deciséo
clinica para determinar o
plano de tratamento
fisioterapéutico
apropriado.

14 musculos proximais
bilaterais foram
exercitados 3 vezes por
semana durante 12
semanas.
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Durante o breve
episodio de
atendimento

fisioterapéutico, a
paciente foi
encaminhada a um
especialista em
alimentacdo e com
diagnostico de
disfasia de fase
faringea e leve
aspiracdo. Fraqueza
global continua,
sinais e sintomas de
atrofia muscular
espinhal tipo 1
(SMA), e
preocupacdes sobre
aumento do trabalho
respiratorio e
comprometimento
respiratério foram

discutidos com o

médico responsavel.
Ap0s testes
laboratoriais
inconclusivos para
etiologias
metabodlicas de
hipotonia, uma
consulta de genética

foi recomendada e

confirmou o
diagnostico de SMA
tipo 1 aos 9 meses de

idade.

Nove criangas com
SMA, com idade de
10,4 + 3,8 anos,
completaram o
programa de
exercicios de
treinamento resistido.
Noventa por cento
das visitas ocorreram
por protocolo. As
sessoes de
treinamento foram



Forca muscular e
fungdo motora em
criangas e adolescentes
com atrofia muscular
espinhal Il e 111
(Kroksmark et al.,
2001)

DISCUSSAO

criangas com atrofia
muscular espinhal
tipos Il e I1I.

Quantificar a forca
muscular isométrica
e a funcdo motora
em criangas e
adolescentes com
atrofia muscular
espinhal (AME) e
analisar o impacto
da reducdo da forca
muscular na funcéo
motora.

Seis criancas e
adolescentes com SMA
Il e oito com SMA 111
foram avaliados quanto a
forca muscular
isométrica e funcédo
motora. A forca
muscular isométrica foi
testada com um
midmetro e os valores
obtidos foram
comparados com dados
normativos. A funcédo
motora foi filmada e 20
movimentos foram
pontuados de acordo
com uma escala de trés
pontos.

sem dor (99,8%), e
nenhum evento
adverso relacionado
ao estudo ocorreu.
Tendéncias em forca
melhorada e fungéo
motora foram
observadas.

Todas as criangas e
adolescentes
avaliados com atrofia
muscular espinhal I
e |1l apresentaram
reducéo da forca
muscular, mas houve
grandes diferencas
dentro do grupo. O
padrao tipico de
fragueza muscular na
atrofia muscular
espinhal, com
fragueza proximal
maior do que distal e
membros inferiores
mais afetados que os
superiores, também
foi observado nessas
criancas. A fraqueza
muscular afetou a
funcdo motora em
todas as criangas
avaliadas. Andar,
passar da posi¢ao
deitada ou sentada
para a ortostatica e
subir escadas foram
possiveis em algumas
criangas, apesar da
reducdo acentuada da
forca muscular.
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Por seu conhecimento acerca dos sistemas do corpo humano a fisioterapia neuroldgica

vem se destacando no tratamento dos individuos com AME buscando proporcionar uma boa

qualidade de vida e o maior grau de independéncia e autonomia para esses pacientes.
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A progresséao da atrofia muscular espinhal afeta a capacidade funcional de forma global
das criangas acometidas pela mesma, influenciando assim diretamente na sua qualidade de vida
e independéncia funcional. De acordo com o estudo de Kandle (2021) onde 90 pacientes foram
avaliados visando descobrir o efeito dos prejuizos relacionados a doenca no estado funcional
de individuos com atrofia muscular espinhal evidenciou-se que 0S mesmos apresentavam
alteraces musculoesqueléticas que interferem na sua qualidade de vida, como dificuldade para
sentar decorrente da escoliose (36%) e fraqueza muscular (23%), contribuindo para a
dificuldade em ficar em pé e andar (59%). No estudo de Kroksmark (2001) onde foi avaliado a
forga muscular isométrica e a fun¢do motora em 6 criangas com AME tipo 11, e 8 adolescentes
com AME tipo Il mostrou que todos apresentaram reducdo da forca muscular, onde também
foi observado o padrdo tipico de fraqueza muscular da AME com fraqueza proximal maior do
que distal e membros inferiores mais afetados que os superiores.

A fisioterapia faz uso dos mais variados métodos e técnicas no tratamento das
disfuncdes decorrentes da AME, como a estimulagédo elétrica terapéutica noturna de baixa
intensidade (TES) que foi avaliada em um ensaio clinico randomizado de Fehlings (2002) para
atenuar a forca e funcdo do braco em criancas com atrofia muscular espinhal do tipo
intermediario, porém, neste estudo ndo houve evidéncia de que o TES melhorou a forca em
criancas e ndo houve diferencas significativas na reavaliacdo feita apos o termino das condutas.

No estudo de Lewelt (2015) para o ganho de forca muscular foi utilizado um programa
de exercicios de treinamento de resisténcia progressivo de 12 semanas supervisionado em um
grupo de 9 criangas, onde apds esse periodo os resultados mostraram que houve melhora tanto
da forca como da funcdo motora.

A disfagia € uma das consequéncias da AME, sendo presente no quadro de uma boa
parcela das criancas. Cichocki (2011) destacou as aquisicdes da fisioterapia nessa condigéo,
onde foi observado melhora objetiva e subjetiva apds a fisioterapia do paciente. A mobilidade
da ATM aumentou e o paciente relatou melhora subjetiva na qualidade de vida manifestada
com maior conforto durante a alimenta¢do, movimentacdo, mastigacao e degluticdo.

Baseado nos temas abordados nos estudos evidencia-se uma varia¢do quanto as técnicas
fisioterapéuticas e abordagens utilizadas no tratamento desses pacientes como a cinesioterapia,
eletroestimulacéo e exercicios resistidos. Porém, € importante destacar que essas medidas séo
utilizadas como um suporte nos pacientes com AME, para minimizar as consequéncias da
progressdo da doenca.

De acordo com o estudo de Dunaway (2016) a maior frequéncia de servicos de

fisioterapia recebidos foi associada a idade mais jovem e devido a incapacidade de andar dos
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pacientes, mas ndo ao tipo de atrofia muscular espinhal. Esses servicos séo realizados em
diversos locais, como escolas, ambulatérios, clinicas neurolégicas e domicilio. A tomada de
decisdes clinicas acerca do tratamento fisioterapéutico desses pacientes depende diretamente
de uma avaliagdo minuciosa, 0 que foi relatado no estudo de Malerba (2013) onde o
reconhecimento de anormalidades de desenvolvimento, neuroldgicas e respiratdrias facilitou a
tomada de decisdo clinica e norteou o profissional na elaboragdo do plano de tratamento
fisioterapéutico apropriado.

O acompanhamento multiprofissional é essencial para o tratamento e cuidado integral
desses pacientes visando a melhoria da qualidade de vida. A fisioterapia neurofuncional
aplicada nas criangas com AME visa reduzir a progressdo da doenca e atenuar complicacGes

secundarias, porém, a efetividade desse processo depende muitas vezes do diagnostico precoce.

CONCLUSAO

Por se tratar de uma doenca de carater progressivo que afeta diversos sistemas do corpo
o cuidado multidisciplinar é imprescindivel e essencial para o tratamento e cuidado integral dos
pacientes com AME, impactando tanto na sua qualidade de vida como na dos seus familiares
que também recebem apoio da equipe. Vale ressaltar que a boa interacdo entre paciente,
familiares e profissionais contribui de maneira significativa na oferta dos cuidados necessarios,
buscando sempre oferecer o melhor para o paciente.

Em consequéncia dos acometimentos musculoesqueléticos que interferem diretamente
na qualidade de vida desses pacientes, a fisioterapia neurofuncional vem se destacando no
tratamento dos mesmos, visando reduzir a progressdo da doenca e atenuar as complicacfes
secundarias consequentes da patologia, gerando resultados satisfatorios na melhora da

qualidade de vida desses pacientes.
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