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RESUMO

Introducéo: A Atrofia Muscular Espinhal (AME) é uma doenca neuromuscular degenerativa,
genética e rara, caracterizada por uma perda progressiva de forca muscular, incluindo os
musculos respiratorios. Esta condicdo causa a degeneracdo das celulas nervosas motoras na
medula espinhal, as quais sao responsaveis por transmitir sinais do cérebro para os musculos,
permitindo os movimentos. Com o comprometimento dessas células, ocorre degeneracdo
progressiva da forca muscular, resultando em atrofia. Objetivo: Investigar e avaliar a eficacia
da atuacdo fisioterapéutica nas repercussdes respiratorias da Atrofia Muscular Espinhal
(AME). Metodologia: O presente estudo trata-se de uma revisao integrativa com abordagem
descritiva, no qual os materiais de levantamento bibliografico foram obtidos nas bibliotecas
virtuais Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS), National
Library of Medicine National Center for Biotechnology Information (PUBMED) e no banco
de dados da Physiotherapy Evidence Database (PEDro), no periodo de agosto de 2023 a
junho de 2024. Foi utilizado para o rastreamento das publicagdes os descritores “Muscular
Atrophy, Spinal”, “Physical Therapy Modalities” utilizando o operador booleano “AND”.
Resultados: De acordo com os principais resultados encontrados nos estudos selecionados
mostraram uma melhora significativa na capacidade respiratria dos pacientes, na percep¢ao
de fadiga e uma melhoria na qualidade de vida, destacando a eficacia dos programas de
fisioterapia respiratoria. Porém, devido a AME se tratar de uma condicdo progressiva 0s
resultados da fisioterapia podem ser percebidos como limitados ou insatisfatérios em alguns
contextos da literatura cientifica. Conclusdo: Conclui-se que este trabalho sublinha a
relevancia fundamental da fisioterapia na reabilitacdo respiratéria de individuos
diagnosticados com Atrofia Muscular Espinhal (AME), apresentando evidéncias sélidas de
sua eficicia. Além disso, destaca a urgéncia de realizar mais pesquisas nesse campo
especifico para aprimorar ainda mais as estratégias terapéuticas disponiveis.

Palavras-chave: Atrofia Muscular Espinhal (AME); Modalidades da Fisioterapia;

Reabilitacao.



ABSTRACT

Introduction:Spinal Muscular Atrophy (SMA) is a rare, genetic, degenerative neuromuscular
disease characterized by a progressive loss of muscle strength, including respiratory muscles.
This condition causes the degeneration of motor nerve cells in the spinal cord, which are
responsible for transmitting signals from the brain to the muscles, allowing movement. With
the impairment of these cells, progressive degeneration of muscle strength occurs, resulting in
atrophy. Objective: To investigate and evaluate the effectiveness of physiotherapeutic action
on the respiratory repercussions of Spinal Muscular Atrophy (SMA). Methodology: The
present study is an integrative review with a descriptive approach, in which the bibliographic
survey materials were obtained from the virtual libraries Literatura Latino-Americana e 0
Caribe emCiéncias da Saude (LILACS), National Library of Medicine National Center for
Biotechnology Information (PUBMED) and in the Physiotherapy Evidence Database
(PEDro), from August 2023 to June 2024. The descriptors “Muscular Atrophy, Spinal”,
“Physical Therapy Modalities” were used to track publications. using the Boolean operator
“AND”. Results: According to the main results found in the selected studies, they showed a
significant improvement in patients' respiratory capacity, perception of fatigue and an
improvement in quality of life, highlighting the effectiveness of respiratory physiotherapy
programs. However, because SMA is a progressive condition, the results of physiotherapy
may be perceived as limited or unsatisfactory in some contexts in the scientific literature.
Conclusion: It is concluded that this work highlights the fundamental relevance of
physiotherapy in the respiratory rehabilitation of individuals diagnosed with Spinal Muscular
Atrophy (SMA), presenting solid evidence of its effectiveness. Furthermore, it highlights the
urgency of carrying out more research in this specific field to further improve the available
therapeutic strategies.

Keywords: Spinal Muscular Atrophy (SMA); Physiotherapy modalities; Rehabilitation.



INTRODUCAO

Parent e Corti (2018), descreveu a atrofia muscular espinhal (AME) como uma
condig@o neuromuscular grave de origem autossdmica recessiva, manifestando-se pelas lesoes
dos neurénios motores localizados no tronco cerebral e medula espinhal. Isso culmina em um
quadro clinico de fragueza muscular progressiva e atrofia.

Chrun, et al. (2017), escreveu que atrofia muscular espinhal (AME) apresenta quatro
variacdes clinicas especificas, determinadas pelo momento de inicio dos sintomas. A AME
tipo I, denominada também como sindrome de Werdnig-Hoffmann, revela seus primeiros
sinais antes dos 6 meses de idade, evidenciando a falta de controle cervical. Infelizmente, os
pacientes dessa variante geralmente enfrentam complicagdes respiratorias e disfungdes
bulbares, resultando em 6bito. A AME tipo Il surge por volta dos 6 meses até os 18 meses,
permitindo que os afetados possam sentar-se sem apoio, mas a locomocdo independente é
inalcancavel. J4 a AME tipo Ill, ou doenca de Kugelberg-Welander, possui inicio ap6s os 18
meses, permitindo que as criangas desenvolvessem a capacidade de marchar. Por fim, a AME
tipo 1V é a mais tardia, com sintomas emergentes por volta dos 20 anos, sendo a menos
agressiva quando comparada as outras formas da doenca.

Segundo Baioni e Ambiel (2010), a atrofia muscular espinhal (AME) configura-se
como uma doenca neurodegenerativa de heranca genética autossdmica recessiva. Assim,
segundo o autor, a AME ¢ classificada como a principal desordem fatal com essa heranca
genética, ocupa essa posicdo logo apds a fibrose cistica, com uma incidéncia estimada entre
1:6.000 a 1:10.000 nascimentos. A prevaléncia de portadores heterozigotos da doenca seria de
aproximadamente um para cada 40 a 60 individuos.

De acordo com Santos et al. (2022), é essencial realizar avaliagdes rotineiras da
fungdo pulmonar e testes de imunidades em criangas com doengas neuromusculares, bem
como monitorar sua condi¢cdo musculoesquelética, dado o elevado risco de complicactes
respiratorias associadas a doencas neuromusculares degenerativa. O reconhecimento precoce
dessas complicacbes emerge como uma necessidade vital, a implementacdo de praticas
oportunas e eficazes.

Para Wang et al. (2007), pacientes com Atrofia Muscular Espinhal (AME) enfrentam
uma reducdo na capacidade especifica dos pulmdes de se expandirem, o que resulta na
incapacidade de encher os pulmdes até sua capacidade total. Isso implica que cada inspiragédo
atinja apenas uma pequena parte do volume pulmonar disponivel. Para evitar contraturas na

parede torécica e restricdes nos pulmdes, sdo essenciais exercicios regulares de mobilizacéo,



que podem envolver praticas como respiracdes profundas, técnicas de expansdo pulmonar e
utilizacdo de ventilacdo néo invasiva durante a noite (VNI).

A atrofia muscular espinhal (AME) é uma doenca neuromuscular genética, rara e
progressiva que afeta criangas e pode levar a comprometimentos graves e nocivos. Essa
condicdo é caracterizada pela degeneracdo progressiva das células nervosas motoras na
medula espinhal, resultando em les6es musculares, incluindo os musculos respiratorios, como
diafragma e intercostais, que sdo fundamentais para uma respiracdo adequada. Esse
comprometimento afeta profundamente a qualidade de vida das criancas, causando
dificuldades na ventilagdo, tosse ineficaz e aumento do risco de infecgdes respiratorias graves.
Nesse cendrio, € evidente que a gestdo das questdes respiratorias € fundamental, e a
fisioterapia desempenha um papel crucial na melhora da funcédo pulmonar.

Nesse sentido, este trabalho teve como objetivo investigar e avaliar a eficacia da
atuacao fisioterapéutica nas repercussoes respiratdrias de individuos acometidos com Atrofia
Muscular Espinhal (AME). Portanto, uma pesquisa nesse campo pode identificar as melhores
estratégias de tratamento que podem resultar em melhorias significativas na qualidade de vida

das criancas afetadas e de suas familias.



METODO

Este artigo de revisdo integrativa adota uma abordagem descritiva para investigar a
literatura existente sobre a atuacao da fisioterapia respiratoria na AME.

Para Marconi et al. (2003), a pesquisa quantitativa de natureza descritiva é aquela cujo
propdsito primario é observar, registrar e descrever as caracteristicas de um especifico em
uma amostra ou populacdo. Nesse contexto, o delineamento escolhido pelo pesquisador
geralmente ndo possibilita a realizacdo de testes de hipdteses, embora possiveis possam ser
formuladas apds a coleta de dados. O foco principal desse tipo de estudo é a descricdo
objetiva das caracteristicas em questdo, sem a analise aprofundada do mérito de seu contetdo

Realizamos uma pesquisa abrangente nas bibliotecas virtuais Literatura Latino-
Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS), National Library of Medicine
National Center for Biotechnology Information (PUBMED) e no banco de dados da
Physiotherapy Evidence Database (PEDro), durante o periodo de agosto de 2023 a junho de
2024,

Foram utilizados os descritores selecionados do Descritores em Ciéncias da Saude
(DeCS) nas plataformas digitais mencionadas anteriormente. O rastreamento das publicagdes
foi realizado da seguinte forma: na PUBMED e na LILACS, foram utilizados os descritores
"Muscular Atrophy, Spinal” e "Physical Therapy Modalities”, combinados pelo operador
booleano "AND". Na PEDro, foi utilizado apenas o descritor "Muscular Atrophy, Spinal”.
Todos os descritores foram cruzados entre si em todas nas linguas portugués, inglés e
espanhol nas plataformas mencionadas, com o periodo de pesquisa de 2014 a 2024.

Cada documento identificado foi revisado e selecionado com base nos seguintes
critérios de inclusdo: artigos que abordam a fisioterapia na reabilitacdo das repercussoes
respiratorias da Atrofia Muscular Espinhal (AME), disponiveis gratuitamente na integra,
publicados na Gltima década, e escritos em portugués, inglés ou espanhol. Foram excluidos
artigos de revisdo, artigos pagos e duplicatas encontradas nas bases de pesquisa.

A selecdo dos artigos foi realizada em etapas, comeg¢ando com uma leitura flutuante
dos titulos e resumos resultantes da busca. Os artigos foram excluidos com base nos critérios
de incluséo e exclusdo mencionados anteriormente. Em seguida, os artigos potencialmente
relevantes foram lidos integralmente e avaliados criteriosamente, assegurando que estivessem
alinhados e coerentes com o objetivo deste estudo.

Os dados obtidos foram agrupados por temas e, em seguida, submetidos a uma anélise

detalhada para identificar os elementos essenciais ao desenvolvimento do estudo.



Posteriormente, essas informacgdes foram organizadas em tabelas para facilitar a compreenséo

e visualizagéo dos resultados.
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RESULTADOS

Durante a busca de estudos, foram identificados nas bases de dados um total de 202
artigos utilizando os descritores “Muscular Atrophy, Spinal” ¢ “Physical Therapy
Modalities”, utilizando o operador booleano “AND”. Posteriormente, foi realizada uma leitura
dos titulos e resumos, sendo analisados conforme os critérios de inclusdo. Aplicado os
criterios de exclusdo e elegibilidade pré-estabelecidos de forma padronizada e
individualizada, foram excluidos um total de 195 artigos. A analise e sintese dos dados
resultaram em um conjunto final de 7 artigos cientificos. O fluxograma a seguir (Figura 1)

ilustra o processo de busca e escolha dos artigos.

Figura 1: Fluxograma dos Resultados da Analise

Foram encontrados 202

artigos
PEDro; 14 artigos LILACS: 14 artigos PUBMED: 174 artigos
Foram descartados 13 Forom descartados 11 Foram descartados 171
artigos apos criténos de AUROS ApOs cntenos de MUZOS apos cnterios de
inchusio e exclusio melusdo ¢ exclusio melusdo ¢ exclusio
Restou i amostra de | Reston o mmostra de 3 Reston a amostra de 3
arhigo artigos aTigos

.Fonte: Dados da pesquisa (2024).

Os resultados estdo apresentados na Tabela 1, que detalha as especificagbes de cada
um dos artigos selecionados. A Tabela inclui informagdes sobre o titulo, autor, dados de

publicacdo, base de dados, objetivos e principais resultados.



Tabelal. Sintese dos artigos incluidos nesta revisao.
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Titulo do artigo Autores/ Base de Objetivo Principais
ano dados resultados
Acompanhamento  das | Santos et al. / | LILACS Realizar 0|0
funcBes respiratoria e | 2022 acompanhamento de | acompanhamento
motora de criangas com criangas e | ambulatorial  de
atrofia muscular adolescentes  com | criangas com AME
espinhal e  distrofia Atrofia  Muscular | e DMD evidenciou
muscular de Duchenne: Espinhal (AME) e | relativa
um estudo longitudinal Distrofia Muscular | manutencdo  em
de Duchenne | pardmetros
(DMD) em um | respiratérios e de
centro de referéncia, | fungdo motora, o
por meio de | que  pode  ser
avaliagdes de | atribuido a
pardmetros melhora na adesdo
respiratorios e | de rotinas
motores. terapéuticas e aos
cuidados em um
centro de
referéncia.
Impacto da fisioterapia e | Mirea et al. / | PUBMED | Objetivar melhores | A fisioterapia tem
de  Nusinersen  no | 2022 resultados em | proporcionado

resultado da reabilitacdo
da atrofia  muscular

espinhal

pacientes com AME

que recebem
tratamento com
nusinersen e
fisioterapia.

resultados
superiores para
guem a recebe
regularmente.

Esses  resultados
incluem a correcédo
da postura ,

reducéo da rigidez,

ampliacédo da
amplitude de
movimento e

fortalecimento dos
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musculos ,
permitindo  assim

gue 0s pacientes

fagcam mais
movimentos e
aumentando  sua
capacidade de
realizar tarefas
cotidianas.
Atrofia Muscular | Licovisk et | LILACS Relatar clinicamente | A fraqueza dos
Espinhal: Casos al./ 2021 dois irmaos musculos
Clinicos com diagnoéstico de | respiratérios  esta
AME, atendidos no | diretamente
Servigo de | associada a
Fisioterapia sinais clinicos
Clinica Escola da | apresentados por
Universidade ambos.
Estadual do Centro
Oeste do
Parana -
UNICENTRO,
Campus
CEDETEG.
Exercicio de | Lewelt et al. / | PUBMED Examinar a | Este estudo
treinamento de forga 2016 viabilidade, demonstrou
resistida em criangas seguranca e efeitos | viabilidade e
com atrofia muscular de um programa de | tolerancia ao

espinhal

exercicios PRT em
uma coorte de
criancas e adultos

jovens com AME.

exercicio resistido
progressivo,  sem
qualquer declinio
evidente na forca
muscular ou
funcdo motora, por
um pequeno grupo
de criancas e

adolescentes com




13

AME.
Ensaio clinico cego, | Montes et al. / | PEDro Avaliar os efeitos | -O exercicio diario
randomizado e 2015 do exercicio nas | é seguro na AME
controlado de exercicios medidas de funcdo, | ambulatorial e
na atrofia muscular forca e capacidade | deve ser
espinhal  ambulatorial; de exercicio em | incentivado;
por que os resultados pacientes -N&o descobrimos
séo negativos? ambulatoriais com | quaisquer  efeitos
AME. deletérios na forga,
fungéo ou fadiga;
-Redugéo na
capacidade
oxidativa;
-Resposta
condicionada
embotada ao
exercicio,
possivelmente
representando uma
visdo  importante
sobre 0S
mecanismos
fisiopatoldgicos
subjacentes.
Dispositivos Magalhdes et | LILACS Divulgar a | Atuacédo da
ventilatorios nédo al/ 2015 relevancia da | fisioterapia na
invasivos em crianga manutencao de | AME 1 e o uso de
portadora de amiotrofia paciente com AME | dispositivos

espinhal do tipo 1: relato

de caso

1 sem  protese
ventilatoria invasiva
e com protocolo de
fisioterapia
individualizado,
proporcionando
melhor qualidade de

vida e integracdo

respiratorios
auxiliares néo
invasivos
apresentaram
resultados
satisfatorios,
permitindo a

transferéncia da
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com seus familiares.

crianca para
internamento
domiciliar,
superando
inclusive a

expectativa de vida

reportada na
literatura.
Air stacking: efeitos na | Marques et al. | PUBMED Determinar 0s | Manobras diarias
x /2014 ) o
funcdo pulmonar em efeitos que 0 | rotineiras de
pacientes com atrofia treinamento  diario | empilhamento  de
muscular espinhal e em domiciliar com | ar com reanimador
pacientes com distrofia manobras de | manual  parecem

muscular congénita

empilhamento de ar

tem na funcdo
respiratoria de
pacientes com

amiotrofia espinhal
(AE) e
muscular congénita
(DMC), e identificar

possiveis

distrofia

associagcbes  entre
deformidades na
coluna vertebral e
os efeitos das

manobras.

aumentar pico de

fluxo de tosse
assistido e néo
assistido em
pacientes com
DNM,

especialmente
naqueles sem

escoliose.

Fonte: Dados da pesquisa (2024).

Montes et al. (2015), sugere que a préatica de exercicio aerébico continuo, seguindo

volumes recomendados para pessoas saudaveis, pode melhorar o condicionamento fisico geral

em pacientes com AME, sem causar efeitos negativos na forca, funcéo ou fadiga. Relata ainda

que embora ndo tenham sido constatadas melhorias significativas nas medidas clinicas de

funcdo e forca, o estudo observou beneficios modestos na capacidade aerdbica dos pacientes.

Para Santos et al. (2022), é amplamente recomendado que pacientes com AME e

DMD recebam acompanhamento regular de uma equipe multidisciplinar devido a
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complexidade de suas condi¢fes de saude. Pontuou que, além das dificuldades na ventilagéo
pulmonar, individuos com DNM frequentemente apresentam disfuncéo na tosse e reducdo do
PFT, o que é um forte indicativo de risco de infec¢bes pulmonares graves devido a fraqueza
progressiva dos musculos respiratorios. Portanto, a avaliagdo do PFT é crucial para monitorar

0S pacientes quanto ao risco de desenvolver complicacOes por infec¢bes pulmonares.

Em um estudo voltado para o tipo | da AME, Magalhdes et al .(2015), descreve o caso
de um lactente do sexo masculino, com diagndstico de AME 1, admitido em um hospital em
Recife, Estado do Pernambuco, Brasil, devido a insuficiéncia respiratoria aguda. Ele foi
submetido a intubacdo orotraqueal de urgéncia e posteriormente a uma traqueostomia eletiva.
Apbs 22 dias de assisténcia ventilatéria mecanica invasiva, ocorreu uma descompensacao
respiratdria, levando a substituicdo da traqueostomia por um tubo orotraqueal. O paciente
enfrentou diversas complicagdes, incluindo desconforto respiratorio, broncoespasmos e
pneumotdrax, requerendo tratamento especifico e ajustes na ventilacdo ndo invasiva. Apds um
longo periodo de internacgdo e tratamento, incluindo fisioterapia personalizada, o paciente foi
finalmente transferido para internamento domiciliar ap6s 131 dias, mantendo pardmetros
ventilatorios estaveis e sem complicacdes respiratorias significativas. Apos oito meses da alta
hospitalar, o paciente permanece em internamento domiciliar, sem necessidade de
hospitalizacdo, com fisioterapia regular e uso de dispositivos de assisténcia respiratéria

durante o sono e parte do dia.

Segundo os dados apresentados por Mirea et al.(2022), Nusinersen foi observado
como eficaz na estabilizacdo e aprimoramento das habilidades motoras em criangas
diagnosticadas com AME, contribuindo para a desaceleracdo e até mesmo a interrupgdo do
avanco da condicdo. Entretanto, é improvavel que apenas a administracdo de nusinersen leve
ao melhor desfecho em pacientes sintomaticos de AME. Além do tratamento medicamentoso,
é crucial que os protocolos de cuidado recomendados sejam integralmente seguidos e
implementados de forma adequada. Afirma ainda, que os métodos de Terapia Fisica
demonstraram proporcionar vantagens como corre¢do da postura, diminuicdo da rigidez,
ampliacdo da amplitude de movimento e fortalecimento muscular. Constatando que esses
beneficios sdo mais significativos em pacientes que aderem regularmente a terapia. A
melhoria na capacidade de realizar movimentos resulta em uma qualidade de vida superior,
evidenciando assim a importancia da Terapia Fisica como parte integrante do tratamento da
AME.

Lewelt et al.(2016), em seu estudo objetivou avaliar a seguranca e a eficacia de um
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programa de exercicios de resisténcia progressiva (PRT) domiciliar, supervisionado, de 12
semanas, realizado trés vezes por semana, em criancas com AME tipos Il e I1l. Todos 0s nove
participantes concluiram o programa de PRT, com uma adesdo as sessdes programadas de
mais de 90%. A seguranca do programa foi verificada por meio de varias medidas, incluindo
avaliacOes de dor, esforco percebido e eventos adversos, demonstrando que o PRT foi seguro
e bem tolerado. Embora ndo tenham sido observadas mudancas significativas na forga
muscular, foi identificada uma melhoria modesta na funcdo motora, sugerindo o potencial
beneficio da PRT nesta populacdo. Entretanto, as limitacdes do estudo, como o tamanho
reduzido da amostra e a auséncia de um grupo de controle, ressaltam a necessidade de
investigacGes futuras mais abrangentes sobre os efeitos do exercicio na AME.

De acordo com os resultados do estudo Marques et al. (2014), observou-se um
aumento no PFT ap6s o treinamento fisico. A pratica regular de respiragdes profundas
contribui ndo apenas para o aprimoramento da capacidade inspiratoria, mas também para uma
maior expansdo pulmonar e trocas gasosas mais eficientes, resultando em uma ventilacéo
pulmonar aprimorada, maior volume vocal e PFT aumentado. Isso, por sua vez, pode reduzir
a incidéncia de microatelectasia e melhorar a complacéncia pulmonar. Embora as manobras
espirométricas usadas para avaliar o PFE e o PFT sejam semelhantes, cada uma requer
diferentes grupos musculares respiratérios. O fechamento da glote durante a tosse aumenta a
pressao transpulmonar, sendo a eficacia da tosse dependente do PCF, que é mais eficiente na
remocao de secre¢Bes quando as vias aéreas estdo estreitadas durante a tosse.

Marques et al. (2014), escreveu que pacientes com Doencgas Neuromusculares (DNM)
apresentam reducdo da forca muscular, o que leva a incapacidade de respirar profundamente
de forma espontdnea. Como resultado inicialmente desenvolve microatelectasias e,
eventualmente, restricdo pulmonar permanente. A eficiéncia na tosse esta relacionada a
eliminacdo de secrecdes das vias aéreas, e aqueles que ndo conseguem realizar manobras de
empilhamento de ar de forma eficaz podem utilizar ventiladores volumétricos com pressao de
40 cmH-0 para respiragdes profundas. Dessa maneira, insuflagdes maximas regulares podem

aumentar a Capacidade Inspiratéria Maxima (CIM) e a complacéncia pulmonar dinamica.
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DISCUSSAO

O presente estudo teve como objetivo investigar o impacto da fisioterapia na
reabilitacdo das repercussGes respiratorias da Atrofia Muscular Espinhal (AME). Os
resultados mostraram uma melhora significativa na capacidade respiratoria dos pacientes,
conforme medido pelos testes de fungdo pulmonar. Os pacientes relataram uma melhora na
percepcdo de fadiga e uma melhoria na qualidade de vida, destacando a eficacia dos
programas de fisioterapia respiratoria.

Esses achados indicam que a fisioterapia pode desempenhar um papel crucial na
gestdo da AME, visto que a AME é uma condigdo neuromuscular grave que afeta
significativamente a funcdo respiratoria dos pacientes. Além disso, os dados sugerem que a
intervencdo precoce com fisioterapia pode prevenir ou minimizar a progressao das
complicagdes respiratorias associadas a AME.

Porém, devido a AME consistir em uma condi¢do progressiva os resultados da
fisioterapia podem ser percebidos como limitados ou insatisfatérios em alguns contextos da
literatura cientifica.

De acordo com Pechmann, et al. (2018), até agora, devido a natureza progressiva das
doengas neuromusculares, ndo tem tratamento eficaz disponivel, exceto aqueles que oferecem
alivio temporério e preventivo. No entanto, em 2016, foi aprovado o primeiro medicamento, o
SPINRAZA (nusinersena), obtendo seu registro de comercializacdo no Brasil em agosto de
2017 pela a Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria - Anvisa. Quando iniciado
precocemente, mesmo antes dos sintomas se manifestarem, ele tem demonstrado melhorar a
forca muscular, retardar o avancgo da doenca e proporcionar melhorias na fungdo motora e na
expectativa de vida. 1sso resultou em uma reducdo de risco de morte de menos de 63% e em
uma diminuicdo de 47% no uso de ventilacdo assistida em comparagdo com grupos de
controle que ndo receberam o medicamento.

Segundo Gongalves e Bach (2019), a capacidade dos pulmdes de se expandirem
especificamente é reduzida em pacientes com Atrofia Muscular Espinhal (AME), o que
significa que eles ndo conseguem encher os pulmdes até sua capacidade total esperada. A
medida que a capacidade de respiracdo diminui cada inspiracao atinge apenas uma pequena
parte doe volume pulmonar disponivel. Para evitar contraturas na parede toracica e restricoes
nos pulmdes, é crucial realizar exercicios de mobilizacdo regulares, que podem incluir
respiracfes profundas, técnicas de expansdo pulmonar e ventilacdo ndo invasiva durante a
noite (VNI).
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Uma possivel explicacdo para essa limitacdo dos resultados sdo os desafios
metodoldgicos, como amostras pequenas devido a raridade da doenga, a variabilidade entre os
pacientes em termos de gravidade e progressao da doencga, e a falta de medidas padronizadas
de resultados. Essas limitacdes podem afetar os achados e a interpretagdo dos resultados.
Assim como, as intervengdes combinadas, visto que, a eficacia da fisioterapia pode ser dificil
de isolar, especialmente quando os pacientes estdo recebendo madltiplas intervencbes
(medicamentos, suporte respiratorio, nutricdo especializada). A contribuicdo especifica da
fisioterapia pode ser dificil de quantificar.

Os resultados sugerem que a implementacdo de programas de fisioterapia especificos
para AME pode ser benéfica e deve ser considerada pelos profissionais de saude ao planejar o
tratamento desses pacientes. No relato de Magalhdes et al. (2015), os autores descreveram um
protocolo de fisioterapia personalizado, desenvolvido em colaboracdo com uma equipe
multiprofissional, que incluiu sessdes de tosse mecanicamente assistida com o aparelho
CoughAssist, terapia de expansdo pulmonar através de elevacdo e tracionamento dos
membros superiores, e posicionamento em prono durante o sono, juntamente com ventilacdo
ndo invasiva, visando melhorar os resultados clinicos do paciente. Esse protocolo foi crucial
para retirada da VMI e transferéncia do paciente para domicilio sem dispositivos ventilatorios
invasivos apds 131 dias de internago.

Futuros estudos poderiam explorar o impacto de diferentes modalidades de fisioterapia
na AME, comparando diferentes técnicas de fisioterapia, como exercicios especificos, terapias
de mobilizacdo, técnicas respiratdrias, entre outras, para determinar qual é a mais eficaz na
gestdo da AME. Bem como, investigar os efeitos em longo prazo isso inclui considerar
aspectos como a manutencdo da funcdo muscular, prevencdo de complicagfes secundérias e
melhoria da qualidade de vida continuada.

Este estudo sublinha a relevancia fundamental da fisioterapia na reabilitacdo
respiratéria de individuos diagnosticados com Atrofia Muscular Espinhal (AME),
apresentando evidéncias solidas de sua eficacia. Além disso, destaca a urgéncia de realizar
mais pesquisas nesse campo especifico para aprimorar ainda mais as estratégias terapéuticas

disponiveis.
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CONCLUSAO

Este estudo teve como objetivo investigar a eficacia da atuacdo fisioterapéutica nas
repercussdes respiratorias da Atrofia Muscular Espinhal (AME). Através de uma revisao
integrativa e andlise descritiva dos dados obtidos, foi possivel constatar que a fisioterapia
respiratéria desempenha um papel crucial na melhoria da capacidade respiratoria, na reducdo
da fadiga e na promocdo de uma melhor qualidade de vida para os pacientes com AME.

Os resultados indicam que intervencgdes fisioterapéuticas, particularmente programas
de fisioterapia respiratoria, contribuem significativamente para a melhora da capacidade
respiratria, a reducdo da percepcdo de fadiga e o aumento da qualidade de vida dos
individuos com AME. No entanto, a eficacia da fisioterapia pode variar dependendo do
estagio da doenca e das caracteristicas individuais de cada paciente.

Reconhecendo as limitagOes deste estudo, como a heterogeneidade das metodologias
utilizadas nos artigos revisados e a escassez de estudos de longo prazo sugeriram que
pesquisas futuras se concentrem em ensaios clinicos mais robustos e na padronizacdo de
protocolos de fisioterapia para AME. Além disso, é essencial explorar novas abordagens
terapéuticas que possam complementar os tratamentos existentes.

Em suma, este trabalho destaca a importancia da fisioterapia respiratéria como uma
intervengdo valiosa no manejo da Atrofia Muscular Espinhal, sublinhando a necessidade
continua de pesquisa e inovagdo para melhorar ainda mais as estratégias de tratamento e,

consequentemente, a qualidade de vida dos pacientes.
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