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Resumo

Introdugdo. A atrofia muscular espinhal (AME) é uma doenga neuromuscular degenerativa
de carater progressiva. Ha diversas abordagens terapéuticas para que se minimize as
progressées advindas da doenca. O progndstico favoravel é altamente dependente tanto do
diagndstico precoce, quanto do inicio prematuro do tratamento medicamentoso e de todas as
intervencGes, dentre elas, a fisioterapia. A intervencdo fisioterapéutica pode proporcionar
maior sobrevida e com maior qualidade de vida aos pacientes. Objetivos. Analisar, por meio
de uma revisdo bibliografica, quais foram as intervencdes fisioterapéuticas aplicadas na atrofia
muscular espinhal nos Ultimos 10 anos. Método. Revisdo bibliografica de artigos publicados
nas bases de dados Biblioteca Virtual em Saude (BVS), Scielo, Pubmed, LILACS, e
Physiotherapy Evidence Database (PEDro). Resultados. Dos 162 artigos encontrados, apenas
6 artigos cumpriram todos os critérios de inclusdao. Foram encontradas formas de avaliacdo e
de recursos fisioterapéuticos utilizados para o tratamento da AME. Conclusdes. Diante da
pesquisa, verificou-se que as principais intervengdes fisioterapéuticas utilizadas na AME nos
ultimos 10 anos foram exercicios em plataformas vibratérias, exercicios de fortalecimento com
resisténcia, exercicios aquaticos e exercicios respiratérios.

Unitermos. AME; fisioterapia; doencas neuromusculares

Abstract

Introduction. Spinal muscular atrophy (SMA) is a progressive degenerative neuromuscular
disease. It has several therapeutic approaches to minimize the progression of the disease. The
favorable prognosis is highly dependent on the early diagnosis, from the beginning to the
treatment with medications and even interventions, among them physiotherapy. Research has
shown that physiotherapeutic intervention provides assistance to patient survival in a better
quality of life. Objective. To measure, through a review of the literature, the physiotherapeutic
interventions implemented in spinal muscular atrophy in the last ten years. Method. A
literature review of articles published in the databases of the Virtual Health Library, Scielo,
Pubmed, LILACS and Physical Therapy Evidence Database (PEDro). Results. Of the 162
articles identified, only six articles met the inclusion criteria. were found various forms
of assessment and of physiotherapeutic resources for the treatment of SMA. Conclusions.
the main physical therapy interventions for SMA in the last ten years were exercises on



vibratory platform, strengthening with resistance exercises, aquatic therapeutic exercises and
breathing exercises were found.
Keywords. SMA; physical therapy; neuromuscular diseases

Resumen

Introduccién. Atrofia muscular espinal (AME) es una enfermedad neuromuscular
degenerativa progresiva. Existen varios enfoques terapéuticos para minimizar la progresion de
la enfermedad. El prondstico favorable depende en gran medida del diagndstico precoz, del
inicio prematuro del tratamiento farmacoldgico y de todas las intervenciones, incluida la
fisioterapia. La intervencidn de fisioterapia puede proporcionar una supervivencia mas larga y
una mejor calidad de vida para los pacientes. Objetivos. Analizar, mediante una revision
bibliografica, cuales fueron las intervenciones de fisioterapia aplicadas en la atrofia muscular
espinal en los ultimos 10 afios. Método. revision bibliografica de los articulos publicados en
las bases de datos de la Biblioteca Virtual en Salud (BVS), Scielo, Pubmed, LILACS vy
Physiotherapy Evidence Database (PEDro). Resultados: De los 162 articulos encontrados, solo
6 articulos cumplieron con todos los criterios de inclusidén. Se encontraron formas de evaluacion
y recursos de fisioterapia utilizados para el tratamiento de la enfermedad. Conclusion. En
vista de la investigacion, se encontrd que las principales intervenciones de fisioterapia
utilizadas en la atrofia muscular espinal en los Ultimos 10 afios fueron ejercicios en plataformas
vibratorias, ejercicios de fortalecimiento con resistencia, ejercicios acuaticos y ejercicios de
respiracion.

Palabras clave. atrofia muscular espinal; fisioterapia; enfermedades neuromusculares
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INTRODUCAO

A atrofia muscular espinhal (AME) é uma doenca
neuromuscular degenerativa, progressiva e debilitante com
incidéncia de 1 em cada 10.000 nascidos vivos. Na AME ha
uma mutacdo ou delecdo do gene de sobrevivéncia de
neurdonio motor 1 (SMN - Survival Motor Neuron). A doenga
é clinicamente dividida em cinco subgrupos de acordo com a
gravidade e idade do inicio dos sintomas, variando entre o
tipo 0, considerado a forma mais grave até o tipo 1V,
considerado a forma mais brandal-2.

O tipo 0 é descrito para neonatos que durante a

gestacao apresentaram fraqueza muscular e hipotonia grave
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com diminuicao dos movimentos fetais. Durante os exames
pré-natais os bebés podem apresentar arreflexia, defeitos do
septo atrial, contraturas articulares e insuficiéncia
respiratoria.

O tipo I, também conhecida como sindrome de
Werdnig-Hoffman, apresenta hipotonia, déficit motor,
fraqueza muscular grave e generalizada associada a
insuficiéncia respiratoria. Ocorrem fasciculagoes,
diminuicdes dos reflexos profundos, além do acometimento
dos pares cranianos.

O tipo II pode apresentar insuficiéncia respiratoria, tera
capacidade de sentar e dificuldade para deambular sem
auxilio, também havera fragueza muscular que afetara
inicialmente os membros inferiores e a regiao proximal do
tronco. A escoliose associada a fraqueza muscular intercostal
pode causar doenca pulmonar restritiva.

O tipo III, também conhecida como doenca de
Kugelberg-Welander, possui atraso no desenvolvimento
neuropsicomotor associado a fadiga muscular leve e
fragueza em regiao proximal do quadril, fazendo com que
possa necessitar do uso de cadeira de rodas ou consiga até
mesmo deambular. Nao apresenta grandes chances de
escolioses e apresenta pouca ou nenhuma fraqueza da
musculatura respiratoria.

Se o inicio dos sintomas for antes dos 3 anos de idade
€ denominado como AME tipo IIla e apds essa idade é
classificado como AME tipo IIIb. A diferenca entre ambas é a

capacidade dos individuos da AME IIla andar até os 20 anos
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de idade, enquanto na AME tipo IIIb permanecem com a
habilidade de deambular durante toda a sua vida.

O tipo IV tem inicio dos sintomas com fraqueza
muscular apenas na fase adulta, havera comprometimento
motor leve, ndo alterando a deambulagao!.

Cerca de 95% dos pacientes com AME tem a auséncia
do gene de sobrevivéncia de neurbnio motor SMN1 por
delecdo ou conversao génica de SMN1 para SMN2. Os 5%
restantes, tém uma mutacao no gene SMN1 que tipicamente
perturba a producdo de proteina SMN totalmente funcional.
Usa-se o gendtipo de SMN1 para diagnosticar AME, onde sdo
realizados estudos genéticos moleculares e analise
quantitativa dos genes SMN, que verificara delecdes e
conversoes do gene SMN1, além de eletromiografia que
verificara se ha acometimento do neurénio motor, de raizes
nervosas, fibras musculares ou de nervos periféricos e a
bidpsia muscular verificara se ha alteracao histopatoldgica®’.

Atualmente a AME ndo tem cura, porém um tratamento
multiprofissional pode aumentar a sobrevida e proporcionar
uma melhor qualidade de vida aos portadores. O tratamento
medicamentoso, consiste em aumentar o nivel de producao
ou estabilizar a proteina SMN®:8:2,

Diferentes abordagens terapéuticas reduzem a
progressao da AME. O progndstico favoravel é altamente
dependente do diagnodstico precoce, inicio do tratamento
medicamentoso e de todas demais intervencgoes. Diante disto
aumentam-se a sobrevida e preserva-se a funcionalidade do

individuo. Entre estas abordagens a intervencdo
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fisioterapéutica auxilia na sobrevivéncia e na qualidade de
vida dos pacientes, o que vem melhorando na ultima década
devido a mudancas e atualizacdo dos cuidados®°.

No exercicio profissional do fisioterapeuta existem
desafios para a sobrevivéncia da crianca com AME, a fim de
reduzir ou evitar complicacdes musculoesqueléticas atuando
na hipotonia, nas deformidades e reduzindo as chances de
complicacdes respiratdrias. A intervencdo fisioterapéutica
durante todo desenvolvimento das criancas com AME é
primordial, levando em consideracao que interacoes
funcionais com o0s segmentos corporais € com 0 meio
ambiente em que residem irao contribuir para que haja
desenvolvimento durante seu crescimento?®.

Assim, o objetivo deste estudo foi descrever por meio
de uma revisao bibliografica as intervencgoes
fisioterapéuticas na atrofia muscular espinhal nos ultimos 10

anos.

METODO

O presente estudo caracterizou-se como uma revisao
de literatura, que abrangeu a leitura, analise e interpretacao
de artigos publicados na integra, em periddicos cientificos
disponibilizados na internet. As bases de dados utilizadas
foram Biblioteca Virtual em Saude (BVS), Scielo, Pubmed,
LILACS, e Physiotherapy Evidence Database (PEDro). Para
realizar a busca nas referidas bases foram utilizados os
seguintes descritores e termos livres: “atrofia muscular

espinhal”, “AME” combinadas com “fisioterapia”. Os
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respectivos termos em inglés “Muscular Atrophy Spinal” e
“physiotherapy” também foram utilizados na busca.

Foram incluidos artigos publicados entre janeiro de
2009 a abril de 2019, disponiveis online na integra, nos
idiomas portugués e inglés, que abordaram a atuacdo da
fisioterapia na atrofia muscular espinhal. Foram adotados
como critérios de exclusdo estudos experimentais,
questionarios e revisdo, e aqueles que nao apresentaram
e/ou detalharam a intervencao fisioterapéutica realizada.

A anadlise dos artigos foi realizada extraindo os
seguintes dados: (a) referéncias; (b) objetivos; (c) tamanho
amostral e classificacao dos pacientes quanto ao tipo de
AME; (d) descricao do tratamento fisioterapéutico; (e)

resultados.

RESULTADOS

Dos 162 artigos encontrados, apenas 6 artigos
cumpriram todos os critérios de inclusao. Destes 162 artigos
encontrados, 141 foram excluidos inicialmente por nao
apresentarem as palavras chaves no titulo ou por nao
possuirem os critérios exigidos no resumo. Dos 21 estudos
selecionados para serem lidos na integra, 15 foram excluidos
por nao se enquadrarem nos critérios de inclusao, como por
exemplo, nao apresentar a fisioterapia detalhada, manobras
apenas para desmame ventilatorio ou por ndao abordar a
AME. As caracteristicas dos estudos selecionados para

analise nesta revisao encontram-se descritos na Tabela 1.
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Tabela 1. Caracteristicas dos estudos encontrados.

AUTOR/
REFERENCIA

TiTuLO

AMOSTRA

AVALIACAO

Stark 20181!

Programa de treinamento domiciliar
assistido por vibragdo para criancas
com atrofia muscular espinhal.

n= 38 individuos

Tipo II = 28
Tipo III = 10

Gross Motor Function Measure
(GMFM-66);
Hammersmith Functional Motor
Scale (HFMS).

Lewelt 201512

Exercicio de treinamento de forga
com resisténcia em criangas com
atrofia muscular espinhal.

n= 9 individuos

TipoII = 6
Tipo III = 3

Dinamometria;
Escala de faces de Wong-
Baker;
Teste muscular manual;
Hammersmith Functional Motor
Scale (HFMS).

Marques 201413

Empilhamento de ar: efeitos sobre a
fungdo pulmonar em pacientes com
atrofia muscular espinhal e em
pacientes com distrofia muscular
congénita (DMC).

n=18 individuos

10 individuos com DMC.

8 individuos com AME.
Tipo II = 4
Tipo III = 4

Pneumotacografia;
Espirometria.

Vry 201414

Treinamento vibratério de corpo

inteiro em criangas com distrofia

muscular de Duchenne (DMD) e
atrofia muscular espinhal.

n= 22 individuos

14 individuos com DMD
8 individuos com AME

Exame clinico geral e
neuroldgico;

Exames laboratoriais;
Teste de caminhada de 6
minutos;
Caminhada de 10 m,
Escala modificada do Medical
Research Council;
Dinamometria de mao;
Goniometria.

Salem 20101>

Terapia aquatica para uma crianga
com atrofia muscular espinhal tipo
III: relato de caso.

n= 1 individuo

Tipo III

Gross Motor Function Measure
(GMFM-88);

Peabody Developmental Motor
Scales-Second Edition (PDMS-
2),

Sistema GAITRIte.

Nygren-Bonnier
200916

Respiracdo glossofaringea para
insuflacdo pulmonar em criangas com
atrofia muscular espinhal tipo II.

n= 11 individuos

Tipo II

Espirometria estatica e
dinamica; antropometria; Borg
Scale CR-10.

Dos seis artigos selecionados, dois estudos abordaram

a terapia com vibracdo, um estudo relatou exercicios de

fortalecimento muscular, outros dois estudos descreveram a

realizacdo de exercicios respiratérios e um estudo abordou

terapia aquatica.

Nota-se que os estudos encontrados

utilizaram instrumentos diversificados para a realizacao da

avaliacdo fisioterapéutica (Tabela 2).
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Tabela 2. Resultados dos estudos encontrados.

AUTOR/ ~ DURAGAO/
REFERENCIA INTERVENGAO FREQUENCIA PRINCIPAIS RESULTADOS
No ambiente hospitalar a

Stark 20181t

Exercicios na plataforma vibratéria
nas posicoes em pé, sentada e de 4

Treinamento de resisténcia funcional,
fisioterapia aquatica e treinamento

apoios.

em esteira.

fisioterapia consistiu em
5 horas. Dentre eles a
vibragdo: 3x ao dia por 3
minutos. Os outros
componentes da
intervengdo foram
aplicados 2 a 3x por
semana durante a
internagao.
Vibragao no ambiente
domiciliar: 10x por
semana por 3 minutos.
A intervencdo foi de 12

Nao houve melhora na fungao

motora grossa (p=0,124);
Melhora na mobilidade

funcional apés 6 meses de
treinamento (p=0,007).

Lewelt 201512

Exercicios resistidos de flexores e

extensores do cotovelo, flexores e
extensores do quadril, e extensores

extensores do ombro, flexores e

do joelho.

semanas, sessdes com
duracao de 60 minutos.
Os participantes
exercitaram-se 3x por
semana, realizando 2
séries de 15 repetigbes.

Aumento de forga (p=0,01)
sem alteragao do esforgo
realizado (p=0,76)
Aumento da fungao motora
(p=0,04);

Houve melhorias no pico de

Marques 201413

Manobras de empilhamento de ar.

Foram submetidos a
manobras diarias de
empilhamento de ar em
casa com ressuscitadores
manuais por 4 a 6
meses.

fluxo de tosse assistida e nao
assistida
(p<0,0001).
Nos pacientes sem escoliose,
houve aumento da capacidade
vital forcada (p<0,05).
Aumento de forga e da funcao

Vry 201414

Exercicio fisico na plataforma
vibratéria.

Duragdo de 3 minutos,

2x por dia com intervalo

minimo de 4 horas entre

as duas sessdes, 5x na
semana;

por 8 semanas.

muscular;

Melhora no teste de caminhada

de 6 minutos (p<0,01);

o grau angular de dorsiflexao

do tornozelo melhorou
ligeiramente.

Salem 201015

Treino de marcha;
treinamento de resisténcia e
equilibrio;
atividades motoras; fortalecimento e
educacao familiar;
aquecimento e exercicios aquaticos.

Fisioterapia aquatica 2x

por semana, duracao de

45 minutos por 14
semanas.

Continuou o tratamento
domiciliar ja existente
com fisioterapia 4x por

semana e terapia
ocupacional 2x por
semana.

Melhora da forga muscular em
MMII;

Melhora dos movimentos

pélvicos durante a caminhada;

reducdo da marcha em

tesoura; Aumento da funcao

motora grossa e fina.

Efeitos positivos na capacidade

Nygren-Bonnier
200916

Video instrutivo, informacgdes por
escrito, treinamento e pratica da

por 8 semanas. Nao foi

4x por vezes por semana

informado a duracdo das

vital inspiratdria, pico de fluxo
expiratério e expansdo

’ sessoOes.

técnica de respiracdo glossofaringea

toracica.

DISCUSSAO
A AME resulta em fraqueza muscular progressiva e

requer um tratamento multiprofissional para uma melhor

qualidade de vida dos individuos, sendo a fisioterapia um dos
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principais tratamentos que buscam minimizar as progressoes
advindas da doencal’. A AME é descrita pela diminuicao da
forca muscular e da fungao motora, onde cerca de 100% dos
pacientes com AME tipo I e 73% dos pacientes com AME tipo
IT precisavam de assisténcia no autocuidado; cerca de 60%
dos pacientes do tipo III obtiveram independéncia
funcional®8,

No quesito mobilidade 90% dos pacientes com AME tipo
I, II, IIIa e 63% do tipo IIIb precisam de assisténcia para
sua mobilidade, sendo constatado que a forca e a funcao
muscular possuem degeneracao progressiva. A fraqueza
generalizada grave € vista em pacientes com AME tipo 0, I e
IT e a fraqueza muscular proximal moderada em paciente
com AME tipo III e IV>1819 Pacientes com AME tipo II e III
possuem perda de 5% da forca extensora do joelho e 20%
para os flexores do joelho e cotovelo comparando com a
populacdo de idade e sexo iguais?®, demonstrando desta
forma a fraqueza progressiva adquira pelos portadores de
AME.

A fadiga muscular € uma queixa comum em pacientes
com doencgas neuroldgicas, dentre elas, a AME, prejudicando
a qualidade de vida desses individuos. Avaliando a gravidade
da fadiga muscular em pacientes com doencas
neuromusculares, inclusive em individuos com AME, foi
investigado se a fadiga é atribuida ao blogueio de conducao
dependente de atividade, através de eletromiografia de fibra
Unica com uma hiperpolarizacdo axonal. Os resultados

mostraram que a porcentagem de pacientes com fadiga foi
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maior no grupo com AME e no grupo com atrofia muscular
bulbo espinhal?!.

Considerando que a AME € uma doencga que apresenta
comprometimento de forca e resisténcia muscular,
determinadas modalidades de treinamento podem ser
promissoras para o tratamento da degeneragcao causada pela
doenca. Foi avaliado o resultado de exercicios de resisténcia
em criangas com AME submetidas a um plano de exercicios
resistido progressivo com o objetivo de aumentar e melhorar
a funcdo motora!?. A intervencao teve duracdo de 12
semanas consecutivas compreendendo um programa
domiciliar supervisionado por um fisioterapeuta. Como
resultados, houve aumento do peso levantado pelos
participantes e o nivel de esforco percebido permaneceu
inalterado. Nos membros superiores, através do teste
muscular manual houve aumento da forca. Esta mudanca foi
atribuida ao aumento da forca em flexores e extensores de
ombro, e flexores de cotovelo. Os escores HFMS
aumentaram, o que demostra que a melhora da forca trouxe
resultados funcionais ao paciente!?.

Estudo aponta que miopatias inflamatdrias idiopaticas
cronicas, possuem reducdao de forca e da resisténcia
muscular, bem como fadiga e mialgia??. Diante disto, o seu
estudo demostrou que o exercicio fisico pode ser uma forma
de neutralizar varios dos mecanismos que possuem um
efeito negativo na fungdo muscular em individuos com
comprometimento degenerativo. Com isso, avaliaram o

potencial benéfico de um programa de treinamento muscular
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resistivo intensivo em pacientes com polimiosite crbénica e
dermatomiosite. Em sete semanas de treinamento de
resisténcia muscular, houve diferenca na forga, deltoide
direito, gastrocnémios e quadriceps esquerdo. Os musculos
deltoide esquerdo, quadriceps direito e musculos abdominais
tiveram um ganho de forgca consideravel. Houve melhora da
resisténcia muscular na flexdo de ombro??. Diante desses
resultados, confirma-se que exercicios resistidos promovem
ganho funcional durante o tratamento de doencas
degenerativas, como a AME. Tratamento este, que
contribuirda para o fortalecimento, manutencao e
funcionalidade destes individuos.

Outra modalidade terapéutica que tem sido utilizada
para incremento da forca muscular é o treinamento em
plataforma vibratdria. Os movimentos oscilatérios realizados
pela vibracao de corpo inteiro sdo de natureza mecanica. Tais
movimentos estimulam fisiologicamente o corpo humano de
forma que haja a busca da estabilizacao postural, assim
como também hd estimulacdo dos fusos musculares
juntamente com a acao dos motoneurbnios que agem na
ativacdo do reflexo de estiramento?3?*, Na AME hd
degeneracdao do motoneurdnio alfa e consequentemente
fraqueza muscular proximal progressiva e atrofia dos
musculos esqueléticos?>. Nos musculos dos portadores de
AME ndo ha o recebimento de estimulos eferente suficiente,
sendo uma das causas da atrofia.

A plataforma vibratéria é benéfica no tratamento em

pacientes com AME atuando diretamente nos musculos
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atrofiados provocando reflexos musculares, fortalecendo e
prevenindo efeitos a longo prazo causados pela
hipomobilidadel!14, Verificou-se o efeito da vibracao em 22
individuos, sendo oito com AME!*. A frequéncia foi
gradativamente aumentada, de 10 Hz no primeiro dia até
24Hz na ultima semana. Foram utilizados testes funcionais,
além de exames de forca muscular através da escala
modificada Medical Research Council (MRC) e grau angular
através do gonidometro. Ao final do estudo ndo houve dados
consideraveis, apenas no teste de caminhada de seis
minutos, porém foi perceptivel a melhora, mesmo que
minima em grande parte das avaliacdes realizadas,
principalmente nos testes funcionais, na forca muscular e
grau angular, visto que por ser uma doenga progressiva nao
obter resultados retrégrados ja é satisfatério, principalmente
por constar que nao ha sequelas advindas do tratamento?“.

Verificou-se o efeito da vibracdo em 38 individuos com
AME tipo II e III, a intervencdo alternou periodos de
internagao hospitalar com tratamento intensivo, associado a
periodos de tratamento domiciliar!l. Foram avaliadas
criancas através das escalas GMFM-66 e HFMS antes da
intervencdo, seis e 12 meses apds. Os resultados mostraram
que as criancas avaliadas através da GMFM-66 nao
apresentaram aumento da fungdao motora grossa apos 12
meses e através da HFMS apresentaram aumento na
mobilidade funcional!!l. Diante destes resultados, é visto que,
diante das diversas abordagens atuais encontradas na

literatura e na pratica clinica, a vibracdo é um meio de
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tratamento relevante, que atuara tanto no fortalecimento
muscular quanto na busca da mobilidade funcional dos
pacientes.

O efeito da plataforma vibratoéria com frequéncia 18 Hz,
foi observado em dois pacientes com doenca de Pompe, onde
foi utilizada a vibracao em membros inferiores (postura em
pé) e nos membros superiores (maos na plataforma,
cotovelo em extensao, ajoelhados no chao)?®. A duracdo da
vibracao foi de 30 segundos em cada regiao, sendo realizado
3 vezes por semana durante 2 anos. Ao final dos 24 meses,
concluiu-se que o tratamento com vibracdo pode ser
utilizado com seguranca em pacientes com doenca de Pompe
e que houve um aumento moderado na forca muscular
destes pacientes?®.

Além da fraqueza e fadiga muscular, pacientes com
AME também apresentam comprometimento respiratorio,
assim como em outras doencas neuromusculares?’. Em
pacientes com doenca neuromuscular, a exigéncia de
consumo de oxigénio é de duas a trés vezes maior. Com isso,
a utilizacdo da musculatura acessoria respiratoria possui
uma carga alta de trabalho, para manter um nivel reduzido
de fungao e homeostase gasosa. Por este motivo, sugere-se
que técnicas de fisioterapia respiratéria possam auxiliar no
manejo de pacientes com AME. Foi avaliado o efeito da
respiracao glossofaringea na funcao pulmonar e na expansao
toracica de criancas com AME do tipo II'®. Criangas que
conseguiram executar esta técnica adequadamente,

obtiveram efeitos positivos do pico de fluxo expiratério (PFE)
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na qual houve uma mudanca média de 116litros/minuto. Na
capacidade vital inspiratéria (CVI) observou-se uma
mudancga média de 0,13l. Na expansao toracica observou-se
um aumento médio de 1,79cm. Concluiram entdo que, uma
vez aprendida a técnica, esta pode ser realizada em casa
com auxilio dos pais para melhorar a CVI e PFE de individuos
que possuem AME tipo II?°,

Um estudo com o objetivo comparar os efeitos da
respiracao glossofaringea com empilhamento de ar em 14
pacientes com doencas neuromusculares, foi observado que
a mediana da capacidade vital no empilhamento de ar
melhorou e a respiragdao glossofaringea aumentou, com
diferenca de 290ml entre as duas técnicas?®. Concluindo que
ambas sao eficazes no tratamento e ressaltaram que os
resultados foram mais positivos no empilhamento de ar
devido a dificuldade no aprendizado da técnica da respiracao
glossofaringea.

Outro estudo buscou determinar os efeitos das
manobras diarias de empilhamento de ar sobre a funcdo
pulmonar em pacientes com AME II e III e distrofia muscular
congénita, além de associar as deformidades da coluna com
os efeitos desta técnical3. A técnica foi realizada com
ressuscitador manual e mascara facial acoplada a face do
paciente. Apds o uso das manobras de empilhamento de ar
no domicilio, houve uma melhora no pico de fluxo de tosse
assistido e nao assistido. Nos pacientes sem escoliose, houve
também aumento na capacidade vital forcada. No grupo de

pacientes sem escoliose, o0 ganho no pico de fluxo de tosse
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assistido e nao assistido foi superior ao do grupo com
escoliose. Apesar das limitagcdes do estudo devido ao
pequeno tamanho de amostra, a dificuldade em realizar as
manobras de empilhamento de ar e a aplicacao nao ser
supervisionada no domicilio, por exemplo, os pesquisadores
concluem que estas manobras devem ser prescritas para
pacientes com doencas neuromusculares a fim de aumentar
o pico de fluxo de tosse!3.

Em pacientes com doencas neuromusculares além da
insuficiéncia da musculatura inspiratéria, a perda
progressiva da capacidade vital e fraqueza dos musculos
expiratorios causam insuficiéncia da tosse, ocasionando
infeccOes recorrentes e atelectasias. Foi verificado o uso de
insuflacdo/exsuflacdo mecanica (MI-E) em 21 pacientes com
doengas neuromusculares que possuiam tosse ineficiente??.
Os pacientes foram instruidos a usar a MI-E duas vezes ao
dia durante 10 minutos a fim de evitar o declinio da
capacidade vital. No primeiro ano, apds o uso regular MI-E
houve um aumento em 28% da capacidade vital e no
segundo ano o aumento permaneceu estavel. O uso da MI-E
pode melhorar a mobilidade do térax rigido e ajudar na
remocdo de secrecoes retidas. Diante disto, concluiram que
a MI-E é eficaz na melhora de microatelectasias e a
complacéncia pulmonar, fato na qual se reduz a
hospitalizacdo e a mortalidade?°.

Disturbios como fraqueza muscular, fadiga e
complicagOes respiratdrias ocasionam disfungdes marcantes

da funcao motora de portadores de AME. Sendo assim, a
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fisioterapia aquatica proporciona o bem-estar do individuo
com e sem lesdo neuroldgica ou com alteracdes musculares,
cardiorrespiratérias ou funcionais. Os exercicios aquaticos
estimulam o ajuste postural para a execucao das habilidades
motoras e reacdoes de equilibrio, além de promover
beneficios terapéuticos e fisioldgicos, como a diminuicao da
dor, consequentemente possibilita a maior mobilidade
funcional dos individuos. Tais ganhos ocasionados pela
fisioterapia aquatica sdao conquistados devido as
propriedades fisicas e a temperatura da agua°.

Em um estudo com o objetivo de avaliar as mudancas
da funcdo motora apds um programa de terapia aquatica em
uma crianca de trés anos com AME tipo III'>, foi realizada
fisioterapia aquatica, duas vezes por semana com duragao
de 45 minutos, por 14 semanas com temperatura da agua
em 33°C. Como resultado da intervencao a pontuacao GMFM
total melhorou em 11%, na dimensdao em pé melhorou 28%
e na dimensao caminhada, corrida e salto aumentou 18%.
Porém a fisioterapia aquatica ndo foi a intervencdo exclusiva,
sendo associada a fisioterapia no solo e a terapia
ocupacionall>.

Em um estudo de caso, com o objetivo de verificar a
interferéncia da fisioterapia aquatica na agilidade de uma
crianca com distrofia muscular de Duchenne nao
deambuladora, com 12 anos de idade, do sexo masculino3’.
Realizou 10 sessoOes de fisioterapia aquatica, em uma piscina
coberta e aquecida com temperatura da agua de 32 °C, com

duracao de 60 minutos cada sessao. A intervencgao foi
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constituida de um protocolo de exercicios com enfoque na
agilidade na cadeira de rodas. Como resultados, houve
melhoras na saturacao de oxigénio (de 93% para 96%), e
pressao inspiratéria (de -40,00 para -45). Diante da
progressao natural da doenca, ao reavaliar a agilidade do
individuo, no teste de zigue-zague houve uma queda de
125s para 100s na execucao dele. Com esses resultados,
houve uma mudanca quantitativa na agilidade do paciente
avaliado, evidenciando uma diminuicao no tempo de
deslocamento na cadeira de rodas e melhorando alguns dos
padroes respiratorios do individuo®!' o que vai ao encontro
dos resultados obtidos na AME?>,

Na AME, especificamente parte dos resultados que se
espera no tratamento na dgua advém dos efeitos térmicos
sobre o tecido muscular, principalmente nos casos de
encurtamento e outra parte se da por questdes mecanicas
como alivio do peso corporal e sobre a mobilidade3?.

Diante de todos os meios buscados a fim de trazer uma
melhor qualidade de vida aos pacientes com AME, em
dezembro de 2016 foi registrado o medicamento
Nusinersena comercializado como Spinraza da empresa
Biogen, aprovado como rétulo amplo, disponivel para todas
as idades e para todos os tipos da doenca. Foi realizado
estudo onde foram selecionadas 126 criancgas, entre 2 e 12
anos, onde 84 foram randomizadas para 0 grupo
nusinersena, ou seja, receberam 12mg da medicagao e 42
no grupo controle, isto &, procedimento simulado33. Os

resultados obtidos mostraram que 57% das criangas no

Rev Neurocienc 2021;29:1-22,

17



grupo nusinersena tiveram um aumento de pelo menos trés
pontos, considerado clinicamente significativo, na escala
HFMS e no grupo controle apenas 26% alcancaram esta
pontuacao. Foi observado que os resultados mais positivos
foram em criancas menores e naquelas que obtiveram o
tratamento logo apds o inicio dos sintomas. No grupo
controle, observou-se uma melhora na pontuacao média até
o sexto més, na qual a diferenca do avancgo entre os grupos
nusinersen e o controle tornaram-se mais aparente. Os
pesquisadores constataram que a melhora inicial observada
no grupo controle nos primeiros meses de tratamento se deu
provavelmente pela combinagao do efeito placebo, da curva
de aprendizado e dos ganhos iniciais de desenvolvimento nas
criancas mais novas. Estes resultados positivos devem levar
em consideracao a necessidade imediata de triagem
neonatal, a fim de iniciar o tratamento no tempo ideal33-3>,
Diante da pesquisa realizada para este estudo
identificou-se como limitagdes o numero escasso de artigos
gue exploraram a fisioterapia na AME e que informassem
quais intervencoes fisioterapéuticas foram realizadas no
tratamento. Assim como, nao foi o propdsito do estudo, cabe
ainda relatar que nao foi encontrado estudos que
associassem a fisioterapia juntamente com o tratamento
medicamentoso. Apesar disso, os estudos encontrados
obtiveram resultados positivos para evitar a progressao da
doenca, fato este totalmente importante para uma melhor

qualidade de vida dos pacientes.
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Os estudos encontrados nesta pesquisa fortalecem a
orientacdo para prescricdo e programacao terapéutica a
partir dos instrumentos de avaliacao identificados, das
rotinas e resultados obtidos. Identificou-se ainda a utilizagao
da escala prépria de avaliagdo para AME, que apesar de ter
sido traduzida e adaptada para o portugués de acordo com
a cultura brasileira3®, ainda precisa ser validada e utilizada
como uma rotina entres os profissionais no Brasil. Todos os
estudos também descreveram o periodo e a intervengao
utilizada no protocolo, informacdes estas pertinentes a todos
fisioterapeutas que procuram o melhor tratamento para seus

pacientes.

CONCLUSAO

Sendo assim, as principais intervencdoes encontradas
para o tratamento fisioterapéutico da AME nos ultimos 10
anos foram exercicios em plataformas vibratérias em
diversas posturas, sendo ou nao associados a exercicios
funcionais em solo, exercicios resistidos, manobras de
empilhamento de ar, exercicios aquaticos e exercicios
respiratorios.

Os resultados encontrados neste estudo apontam para
a necessidade de mais estudos com ensaios clinicos e maior
nimero de individuos para “desfechos” mais fidedigno.
Estudos que tracem protocolos e realizem estudos com
fisioterapia motora e respiratdria associadas, assim como a

fisioterapia associada a medicagao.
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