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Resumo: A Atrofia Muscular Espinhal (AME) é uma doenca degenerativa que possui tendéncia
progressiva e pertence ao grupo de sindromes hereditarias. Determina lesdo no neurdnio motor
inferior, especificamente na estrutura do corno anterior da medula. O referido estudo tem como
objetivo identificar o desempenho efetivo da atuacéo fisioterapéutica na reabilitacdo de portadores de
AME, detectando os possiveis niveis de intervencdo da fisioterapia no que concerne a prevencao e
tratamento da doenca. A presente pesquisa classificou 12 artigos em portugués e inglés como
condizentes para realizacdo deste estudo e houve uma seletiva busca de artigos que envolvesse a
tematica no que se refere a atuacdo fisioterapéutica na amiotrofia espinhal com os seguintes
descritores: doenca neurodegenerativa, atrofia muscular espinhal e fisioterapia. A publicacdo dos
dados coletados ocorreu entre os anos de 2002 e 2014, sendo ordenada nas subsequentes bases de
dados: Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS), Scientific Eletronic
Library Online (SciELO) e Medical Literature Analysis and Retrieval System Online/Biblioteca
Virtual em Saude (MEDLINE/BVS). Durante a pesquisa foi observada que a atuacéo fisioterapéutica
depende muito do estagio da AME e de suas alteracfes. O modo que a fisioterapia apresenta para lidar
com tais complicagcbes respiratorias € de carater precoce e preventivo, e objetiva manter a
complacéncia dos pulmdes. Demais pesquisadores reconhecem que quando iniciada precocemente, a
fisioterapia consegue precaver possiveis complicacBes motoras e, sobretudo, respiratdrias. Os
resultados identificados totalizaram que a fisioterapia intervém de maneira apropriada para que as
manifestacbes clinicas dos pacientes com AME sejam retrocedidas. Assim, é necessario que haja
planejamento satisfatorio para um programa de recuperacdo funcional e que este passe a intervir
diretamente no comprometimento da mobilidade e do sistema respiratorio.

Palavras-chave: Doenca neurodegenerativa, atrofia muscular espinhal, fisioterapia.

INTRODUCAO

A Atrofia Muscular Espinhal (AME), também conhecida como Amiotrofia Espinal, é
uma doenca degenerativa, de tendéncia progressiva, pertencente ao grupamento de sindromes
hereditarias com transmissao autossémica recessiva, que inflige lesdo no segundo neurdnio
motor, especificamente na estrutura do corno anterior da medula (ORSINI, et al. 2008).

Nessa doenca, o processo de degeneracdo do motoneurénio inferior é iniciado ainda na
etapa embrionéria, ou seja, o desenvolvimento da vida fetal € comprometido e sua progressao
se expande principalmente na infancia, podendo também em alguns casos aparecer na fase
adulta (KLIEGMAN, 2014).
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Esse distdrbio neuromuscular de baixa incidéncia, afeta cerca de um a cada dez mil
nascimentos, dispondo aos portadores algumas graves consequéncias, como a fraqueza,
também nomeada de hipotonia, caracterizada pela diminuicdo de tonus e a paralisia muscular
que acomete as areas proximais, de modo simétrico e evolutivo, sendo um dos responsaveis
pelos maiores indices de mortalidade de criancas em fase de desenvolvimento
(BAIONI;AMBIEL, 2010).

A causa da patologia é determinada por uma condicdo genética, onde ha a delecdo de
um segmento do cromossomo que altera a duracdo do gene do motoneurdnio e inibe a sua
permanéncia por um longo periodo de tempo. Essa alteragdo resulta na diminuicdo de alguns
niveis de composicdo biolégica, como por exemplo, a proteina de conservacdo do neurdnio
motor, fazendo com que o portador de AME apresente deterioracdo em sua estrutura e
consequentemente evidencie uma atividade neural contingente, com fraqueza e outras
caracteristicas (BAIONI;AMBIEL, 2010).

Essa possivel causa esta relacionada a dois tipos de moléculas transmissoras de codigo
genético, a SMN1 e a SMN2. Uma e outra sdo encontradas no cromossomo cinco, e possuem
a funcdo de produzir uma proteina especifica que totaliza a composi¢do dos neurénios da
medula espinal. A diminuicdo dessa proteina prejudica a colocacdo dos neurdnios,
desencadeando uma perda degenerativa cuja alteracdo é denominada de atrofia (ALVES,
2009).

Quanto a classificacdo, a AME revela quatro categorias, sendo os trés principais tipos
(AME I, 11 e 1111) infantis e o outro (AME 1V) uma forma adulta. Ha também outras variantes
que estdo associadas a desordens celulares graves ou progressivas da ponta anterior da
medula. Estudos enfatizam que quanto mais cedo a crian¢a demonstrar sinais especificos da
doenca, logo nos primeiros meses de vida, maior sera o grau de acometimento e complicacédo
(UMPHRED, 2004).

E de acordo com o periodo de instauracio e seriedade da doenca que a divisdo de
categorias € atribuida a doenca. Cada classe apresenta suas particularidades e atributos em
conformidade com a progressao. Devido a gravidade que envolve a funcionalidade do sistema
motor, é inegavel a presenca da fraqueza em conjunto ao definhamento dos musculos em
ambas as condi¢des (FONSECA, 2002).

Em meio as diversas manifestacdes clinicas decorrentes de alteragdes no sistema
nervoso (SN), a AME desmistifica alguns outros sinais que tornam o comprometimento

evidente, sobretudo, o dano ao sistema nervoso central (SNC) que afeta a motricidade
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voluntéria do corpo, levando a crianga a um quadro motor com paresia que retrata a fraqueza
ao tentar realizar algum movimento, arreflexia que frisa a auséncia de reflexos e respostas e as
persistentes fasciculagbes que aparecem no interior das fibras musculares (ARAUJO, et al.
2005).

O diagndstico clinico é decretado por meio da coleta e investigagdo dos sinais
presentes no quadro de manifestacbes, assim como, pelos desfechos do exame
neurofisiolégico da eletroneuromiografia (ENMG), pelo procedimento de retirada de tecido
muscular através de uma amostra minima, com a bidépsia muscular, e por meio da verificacdo
da variabilidade genética (ARAUJO, et al. 2005).

Sabe-se que os portadores da AME necessitam de uma assisténcia multiprofissional,
sobretudo do servico fisioterapéutico, que por meio das diversas estratégias e técnicas fornece
aos pacientes um atendimento particularizado, capaz de produzir visivel progresséo na
qualidade de vida (QV), amenizar os danos da patologia, restabelecer a situacdo pulmonar,
potencializar a mecanica de expurgacdo das secrecdes facilitando assim o mecanismo
respiratorio e, tomar precaucdes para evitar ou corrigir a complexidade dos efeitos clinicos
que acometem a entrada e saida de ar nos pulmdes (SOARES, et al. 2006).

Sendo assim, a presente pesquisa tem em si 0 objetivo de identificar o desempenho
efetivo da atuacdo fisioterapéutica na reabilitacdo de portadores de AME, detectando 0s
possiveis niveis de intervencdo da fisioterapia no que concerne a prevencao e tratamento da

doenca.

METODOLOGIA

A tipologia da pesquisa presente neste trabalho foi constituida pela modalidade
exploratdria, que permitiu maior conhecimento sobre o designio a ser estudado e também se
caracterizou por sinal explicativo, cujo perfil foi dado por meio de uma coleta com
levantamento bibliografico, a fim de constatar os motivos contribuintes para o acontecimento
de tais evidéncias (GIL, 2008).

Com relacdo aos processos técnicos, a exploracdo no ambito cientifico foi
desenvolvida com fundamentacdo em materiais ja existentes, composta de livros e artigos
cientificos. Foi realizada uma seletiva busca de artigos em portugués e inglés com o0s
sequintes descritores: doenga neurodegenerativa; atrofia muscular espinhal; fisioterapia.
Foram observados 23 artigos, sendo que apenas 12 tiveram uso para producgédo desta pesquisa
e 0s demais foram excluidos por ndo apresentarem
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contetdo fidedigno a atuag@ofisioterapéutica na amiotrofia espinhal. Os artigos selecionados
tiveram publicacdo entre os anos de 2002 e 2014 em periddicos (jornais e revistas) e foram
ordenados nas subsequentes bases de dados: Literatura Latino-Americana e do Caribe em
Ciéncias da Saude (LILACS), Scientific Eletronic Library Online (SciELO) e Medical
Literature Analysis and Retrieval System Online/Biblioteca Virtual em Saude
(MEDLINE/BVS).

RESULTADOS E DISCUSSAO

No decorrer da pesquisa foi observado que, ainda que a atrofia muscular espinhal seja
descrita na literatura de modo pertinente, alguns casos na pratica podem exibir um tipo de
progresso ndo condizente aos dados encontrados.

No que se refere ao género, a AME tipo | corresponde a um percentual de 25% de
criangas com a patologia de Werdnig-Hoffman, sendo também considerada como a forma
mais grave em que a doenga pode se manifestar, tendo como persistente caracteristica a severa
fraqueza muscular nos membros do corpo (KLIEGMAN, 2014).

Para Orsini et al. (2008), este primeiro caso é considerado como sendo 0 mais severo,
pois desde o inicio, ainda quando recém-nascido (RN), a hipotonia aparece num quadro
bastante acentuado, fazendo com que 0os musculos dos membros inferiores (MMII)
permanegam constantemente em extensdo, abducdo e rotacdo externa, numa posi¢do mais
largada, enquanto a musculatura dos membros superiores (MS) mantém-se quase paralisada.

Ja o segundo nivel, isto é, a AME tipo Il, é vista como o modo mais demorado da
doenca. Os sinais presentes evidenciam dificuldade para realizar a movimentacdo dos
membros, flacidez difusa e déficits nos padrbes motores de sustento cefalico, sedestacdo e
poténcia insatisfatdria para reagdes que visam a nocao de equilibrio e protecdo. Segundo
Orsini et al. (2008), uma peculiaridade também importante a ser reconhecida é a escoliose em
companhia de alguns problemas respiratorios provenientes da agressdo aos musculos
paravertebrais e abdominais.

No tipo 111, a AME pode ser chamada de doenca de Kulgelberg-Welander e costuma
ser considerada como a forma crénica ou juvenil da patologia. Nesse estagio a fraqueza
muscular global é persistente e torna o individuo incapacitado para realizar uma boa
deambulagdo. Vale ressaltar que, nessa etapa as disfun¢fes no sistema respiratorio junto com

0 cansaco e as contragbes musculares involuntarias transitorias denominadas cdibras se
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repetem muitas vezes conforme o progresso da doenca (ORSINI, et al. 2008).

Orsini et al. (2008) opina que a AME tipo 1V é pouco relatada em estudos académicos,
mas sabe-se que a mesma € especifica para a fase adulta. Os tracos clinicos revelam profunda
perda de forca, diminuigdo da amplitude de movimento (ADM), atrofia muscular e arreflexia.
Geralmente, os portadores fazem uso de cadeira de rodas e ndo possuem qualificagcdo para
efetuar a marcha. Os musculos acessorios da respiracdo encontram-se altamente agravados e a
deformidade toracica resultante da escoliose torna-se mais acentuada.

O modo que a fisioterapia apresenta para lidar com tais complicacGes respiratorias,
segundo Bach (2004), é de carater precoce e preventivo, e objetiva manter a complacéncia dos
pulmdes, favorecer o clearance das vias respiratérias, tornar oportuna a adequacdo da
ventilacdo e perfusdo alveolar, considerando 0s gases sanguineos presentes dentro da
normalidade, e além de tudo, conceder ao paciente uma conveniente qualidade de vida (QV).

Demais pesquisadores reconhecem que quando iniciada precocemente, a fisioterapia
consegue precaver ocorréncias de insuficiéncia respiratoria aguda (IRpA), tal como

internacdes e submissdo ao procedimento cirurgico de traqueostomia (TQT).

Tabela 1 — Técnicas fisioterapéuticas e procedimentos mais utilizados no tratamento da atrofia muscular
espinhal (AME)

ALVES (2009) Fisioterapia com suporte respiratorio através de ventilagdo mecanica (VM),

podendo ser obtido pelo método de TQT

100S, et al. (2004) Aplicacéo de técnicas de higiene brénquica (THB), uso de ventilagéo néo-

invasiva e invasiva por meio de TQT

LIMA, et al. (2010) Cinesioterapia global, estimulagdo motora, manobras de terapia de
expansao pulmonar (TEP) e de higiene brénquica

MISKE, et al. (2004) Ventilagdo ndo-invasiva (VNI) e suporte ventilatorio invasivo com canula
de TQT
ORSINI, et al. (2008) Procedimentos cinesioterapéuticos, treinamento de controle motor,

alongamento muscular, mobilizag&o articular, ajuste postural, TEP, THB e
treinamento muscular respiratério

RICS, et al. (2011) Fisioterapia respirat6ria de carater invasivo através de VM em TQT

VASCONCELLOS, et al. (2013) Medidas de suporte global por meio de fisioterapia motora e respiratoria,

com aquisicédo das habilidades motoras e assisténcia ventilatéria adequada

Fonte: Dados da pesquisa.

Alves (2009) segue o0 argumento supracitado e conta que o suporte ventilatorio

fornecido pela ventilagdo mecénica, por meio da TQT,
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desempenha uma continuidade de vida para o paciente, e que este método exige ndo sO a
participacdo decisiva da familia como também necessita da disposicdo de uma equipe
multidisciplinar.

Posto isto, loos et al. (2004) e Miske et al. (2004) concordam que a finalidade da
fisioterapia respiratéria tem o objetivo de reparar o acimulo de liquidos pulmonares,
estabelecer controle sobre a atelectasia e evitar pleno desgaste da musculatura respiratoria,
além do que, também existem outros riscos como a broncoaspiracdo, déficit para tossir e
consequentemente, eliminar as secrecOes. Dessa forma, ambos o0s autores defendem a
aplicacdo de técnicas de THB para remocdo de secrecdo e suporte ventilatorio invasivo em
canula de TQT. loos et al. (2004) também utilizam em sua pratica a tosse assistida e a
ventilacdo intermitente por pressdo positiva (IPPV). Miske et al. (2004) ainda apresentam o
insuflador-exsuflador mecanico como recurso da VNI.

Lima et al. (2010) elegem como conduta terapéutica a cinesioterapia, estimulacao
motora, TEP e THB. Também salientam uso de TQT, mas que quando utilizada por longo
periodo de tempo, pode ocasionar irregularidades como a desconexao de tubos, decanulagédo
acidental, morte instantanea decorrente de obstrucdo secretiva por rolhas, déficit na execucéao
do transporte mucociliar, incentivo ao acimulo de secrecao e sangramentos.

De acordo com Orsini et al. (2008), a atuacdo do fisioterapeuta depende muito do
estagio da AME e de suas alteracfes. Na parte motora, a cinesioterapia global com exercicios
e treinos de controle motor, juntamente com o alongamento muscular, mobilizacéo articular e
ajustes posturais sao acdes aceitas pelos profissionais. No plano respiratorio, a TEP e a THB
sdo meios eficazes para liberar obstrucdes das vias aéreas e pulmdes. E ainda que haja um
elevado comprometimento dos musculos da respiracdo, o proceder para realizacdo do
treinamento da musculatura respiratoria ndo deve jamais funcionar de maneira exaustiva, pelo
contrario, a acao do profissional deve priorizar, sobretudo, a otimizacdo da QV dos pacientes,
sem maiores desgastes.

Tendo em conta que a fisioterapia respiratoria de carater invasivo resulta em VM e
TQT, Rics et al. (2011) consideram que a TQT é um dos procedimentos com maior eficacia,
pois além de facilitar a ventilacio mecanica (VM) de modo direto, colabora também no
processo de aspiracdo de fluidos secretivos. Dessa forma, a resultdncia encontrada na
literatura é de que 100% dos casos com AME infantil sdo submetidos a TQT, em virtude do
agravamento de problemas que comprometem a biomecéanica do sistema respiratorio na fase

inicial da vida.
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Vasconcellos et al. (2013) relatam que as distintas condutas terapéuticas expostas nos
artigos outrora pesquisados comprovam os beneficios e vantagens do atendimento domiciliar
em referéncia ao internamento hospitalar. A atencdo precoce por parte da fisioterapia também
possui prioridade primordial para que haja progresso no tratamento, logo, destaca-se para isto
a aplicacdo da reabilitacdo motora com aquisi¢cdo das habilidades motoras fundamentais e,
sobretudo, assisténcia ventilatoria adequada. Ambas devem colaborar para que o paciente em

atendimento desfrute de conforto e supere também os riscos de morte.

CONSIDERACOES FINAIS

Os resultados identificados no presente estudo totalizam que a fisioterapia intervém de
maneira apropriada para que as manifestagdes clinicas dos pacientes com AME sejam
retrocedidas e que a terapia quando executada passe a contribuir para uma melhor qualidade e
prolongamento de vida, sem maiores riscos de morte aos pacientes.

Assim, a AME necessita de um satisfatorio programa de recuperacdo funcional, visto
que, a mesma possui uma ampla via de acesso para complicacdes na mobilidade em relacéo

ao aspecto motor e incapacidades que impactam o sistema respiratorio.
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