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RESUMO

Introdugdo: Atrofia Muscular Espinhal (AME) ¢ uma doenca neurodegenerativa que atinge os
neurdnios motores, resultando em fraqueza muscular e atrofia. O tipo II da doenga surge na
infancia e afeta principalmente os membros inferiores. Objetivo: O presente estudo teve como
objetivo identificar as abordagens terapéuticas da fisioterapia que apresentam evidéncias de
efeito na melhora e preservagdo da funcdo muscular de pacientes com AME tipo II
Metodologia: Foi realizado uma revisao integrativa da literatura, analisando estudos publicados
entre 2015 a 2024 nas bases de dados PubMed, Cochrane e PeDro. Os critérios de inclusdo
abrangem estudos com intervengdes fisioterapéuticas com pacientes diagnosticados com AME
tipo 11, estudo com humanos e publicados entre 2015 a 2024. Resultados: Foram encontrados
72 artigos relacionados a atuacdo da fisioterapia na preservagdo e fortalecimento da funcdo
muscular em pacientes acometidos com AME tipo I, analisados 27 artigos, dos quais 07 foram
selecionados com bases nos critérios de inclusdo. A fisioterapia por meio de exercicios
1sométricos de membros superiores € de membros inferiores, exercicios no cicloergdmetro,
hidroterapia, dispositivos ortopédicos e exercicios de fortalecimento de musculatura
respiratoria resulta em preservacao e ganho de funcionalidade muscular em pacientes com AME
tipo II. Conclusdes: A fisioterapia desempenha papel fundamental para o manejo da AME tipo
II, por meio da preservagdo e do fortalecimento da funcdo muscular e melhora da qualidade de
vida. No entanto, mais estudos sdo necessarios para ampliar o conhecimento e a eficacia das
abordagens fisioterapéuticas nos pacientes com AME tipo II.

Palavras-chaves: Atrofia Muscular Espinhal. Fortalecimento Muscular. Fisioterapia. AME
tipo I1.

https://periodicos.uniateneu.edu.br/index.php/RICIS/index -
1


https://periodicos.uniateneu.edu.br/index.php/RICIS/index

RICIS - Revista Interdisciplinar de Cuidados e Inovagio em Saude  ISSN: 3085-9735
Fortaleza, v. 1, n.1, 2025
Centro Universitario Ateneu (UniATENEU)

Physiotherapeutic interventions in spinal muscular atrophy type II

ABSTRACT

Introduction: Spinal Muscular Atrophy (EMA) is a neurodegenerative disease that affects
motor neurons, resulting in muscle weakness and atrophy. Type II of the disease arises in
childhood and mainly affects the lower limbs. Objective: This study aimed to identify the
therapeutic approaches of physiotherapy that show evidence of effect on the improvement and
preservation of muscle function of patients with type II SMA Methodology: An integrative
review of the literature was conducted, analyzing studies published between 2015 and 2024 in
the PubMed, Cochrane and PeDro databases. The inclusion criteria include studies with
physiotherapeutic interventions with patients diagnosed with type Il EME, study with humans
and published between 2015 and 2024. Results: 72 articles related to the performance of
physiotherapy in the preservation and strengthening of muscle function in patients with type II
EBF were found, 27 articles were analyzed, of which 07 were selected based on the inclusion
criteria. Physiotherapy through isometric exercises of upper limbs and lower limbs, cycle
ergometer exercises, hydrotherapy, orthopedic devices and respiratory muscle strengthening
exercises results in preservation and gain of muscle functionality in patients with type 11 EBF.
Conclusions: Physiotherapy plays a fundamental role in the management of type II EBF,
through the preservation and strengthening of muscle function and improvement of quality of
life. However, more studies are needed to expand the knowledge and efficacy of
physiotherapeutic approaches in patients with type I1 SMA.

Keywords: Spinal Muscular Atrophy. Muscle Strengthening. Physiotherapy. AME type II.

1-INTRODUCAO

A atrofia muscular espinhal (AME) ¢ uma doenca genética de heranca autossomica
que afeta o neur6nio motor do corno anterior da medula espinhal, causada por mutagdes do
gene SMNI1. Nessa doenca acontece a morte celular de neurénios motores (Magalhaes, et al.,
2015).

Os neuronios motores sao células que conectam a medula espinhal aos musculos do
corpo, sendo responsaveis por coordenar fun¢des musculares como andar, falar, deglutir e
respirar (Junior, et al., 2020). Os portadores de AME tipo dois apresentam auséncia ou
deficiéncia na proteina responsavel pela manutencdo destes neuronios, a SMN (proteina de

sobrevivéncia do neurdnio motor). Sem a quantidade necessaria da SMN, os neur6nios motores
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sofrem morte celular, resultando em fraqueza muscular de forma progressiva dos movimentos
e em alguns casos em paralisia muscular (Sales, et al., 2022).

A AME pode ser classificada em cinco tipos, com base na idade de inicio da doenca e
no nivel e fun¢do motora adquirida. O tipo I, surge entre 0 a 6 meses de idade e ¢ a forma mais
grave da doenca, com inicio precoce e expectativa de vida de até 24 meses. O tipo II, se
manifesta entre 7 a 18 meses, ¢ uma forma cronica, com expectativa de vida de até¢ 18 anos. O
tipo III, chamado juvenil, ocorre ap6s os 18 meses, e o tipo IV, adulta, surge geralmente na
segunda ou terceira década de vida, sem expectativa de vida diferenciada em relacdo a
populagdo geral. Os tipos I, III e IV, de gravidade intermedidria, sdo os mais comuns entre 0s
individuos com AME (Baioni; Ambiel, 2010; Junior, et al., 2020).

A AME tipo II caracteriza-se por sinais e sintomas menos intensos, manifestando-se
antes dos 18 meses de vida. O sinal mais evidente ¢ o atraso motor. Embora mantenham uma
expressdo facial fisiologica, enfrentam comprometimento grave dos membros, especialmente
nos musculos proximais, com maiores prejuizos nos membros inferiores. As criancas sao
capazes de sentar-se sem apoio, porém geralmente ndo conseguem a deambular (Zanoteli, et
al.,2021).

O diagnostico da AME ¢ complexo e desafiador, pois a AME consiste em uma doenca
neurologica que pode ser confundida com outras doencas neurodegenerativas que apresentam
sintomas semelhantes, como hipotonia, paresia e arreflexia. O diagnostico ¢ geralmente
realizado por meio de eletroneuromiografia (ENMG) e bidpsia muscular, que evidenciam a
desenervagdo muscular genético (Gloria et al., 2023).

O tratamento da AME envolve abordagem multidisciplinar, que inclui terapias com
medicamentos, fisioterapia, terapia ocupacional e suporte nutricional. Intervengdes terapéuticas
precoces e abrangentes sdo cruciais para maximizar os resultados e melhorar a qualidade de
vida dos pacientes com AME. Embora ndo tenha cura para a AME tipo 2, o tratamento
multiprofissional pode prolongar a sobrevida e melhorar a qualidade de vida dos portadores da
doenca. As diferentes abordagens terapéuticas podem reduzir a progressao da doenca, aumentar
e preservar a sobrevida e a funcionalidade do individuo proporcionando melhor progndstico

(Finkel et al., 2018; Mercuri et al., 2018; Silva et al,2021).
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A fisioterapia em pacientes com AME tem como objetivo reduzir ou prevenir
complicagdes musculoesqueléticas atuando na reducdo da hipotonia, prevencao de
deformidades musculoesqueléticas e melhora das disfungdes respiratérias. E importante
destacar que as condutas fisioterapéuticas devem ser cuidadosamente planejadas, considerando
os efeitos dos exercicios sobre as adaptacdes moleculares e a individualidade dos pacientes
(Silva, et al., 2021; Mouzinho, et al., 2021).

Diante da complicagdo e gravidade da doenga, ¢ importante atrair atengdo para este
tema, visando ampliar os estudos para identificar e avaliar estratégias fisioterapéuticas eficazes.
Embora seja reconhecido que a fisioterapia ¢ benéfica, entender quais técnicas especificas
oferecem os melhores resultados e seus beneficios, com base na literatura existente, pode ajudar
os profissionais a escolherem as abordagens mais adequadas.

Dessa forma, o objetivo geral do presente estudo ¢ identificar as abordagens

terapéuticas da fisioterapia que apresentam evidéncias de efeitos na melhora e preservagao da

fun¢do muscular de pacientes com AME tipo II.

2-METODOLOGIA

O presente estudo foi conduzido por meio de uma revisdo integrativa da literatura de
ensaio clinicos.

1* etapa: Os artigos selecionados foram coletados nas bases de dados PubMed, Cochrane
e PeDro. Os descritores selecionados, conforme apresentados no DECS/MeSH, foram:
“Crianca”, “Pediatria”, “Atrofia Muscular Espinal”, “Atrofias Musculares Espinais da
Infancia” e “Fisioterapia”, com seus correspondentes em inglés e os operadores booleanos
“OR” e “AND’’. Nos critérios de inclusdo, foram considerados os artigos que apresentavam as
palavras-chaves nos titulos e resumos, disponibilizados na internet de forma integral, escritos
em portugués ou inglés, abordando a tematica proposta e publicados entre 2015 a 2024, estudos
realizados com humanos, ndo duplicados, sendo selecionados ensaios clinicos realizados na
populagdo infanto-juvenil com AME tipo II como clinica principal e que tenham realizado

fisioterapia.
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2% etapa: Foi realizada a coleta de dados que consistiu na identificagdo dos artigos
selecionados e pré-selecionados, abrangendo uma revisdo detalhada dos titulos e
posteriormente dos resumos. Sendo excluidos artigos que ndo estavam de acordo com os
critérios de inclusdo determinados. Apds a selecdo dos estudos, foi realizado triagem das

duplicatas, e posteriormente feita a leitura na integra.

3% etapa: Nesta etapa foi realizada analise critica dos artigos selecionados. Os estudos
foram avaliados de acordo com a concordancia da metodologia utilizada, relevancia e precisao

dos objetivos dos resultados.

4* etapa: Os dados foram analisados com base nas informagdes coletadas permitindo
discussdo integrada dos estudos selecionados e possibilitando a identificagdo de qualidades e
discordancias nos achados, destacando as principais relevancias das intervengdes

fisioterapéuticas (Figura 1).

Deste modo, foi realizada analise tematica dos artigos obtidos nessas bases de dados e
realizada uma andlise cuidadosa e detalhada das bibliografias, a fim de obter uma descrigao
objetiva das informagdes e dos dados adquiridos para permitir a admissao desta informagao. De
cada artigo foram extraidas as seguintes informacdes: autor, metodologia e principais
resultados.

Um quadro de revisao foi preenchido com essas informagdes: autor/ano, metodologia e

principais resultados.
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Figura 1 — Fluxograma das diferentes fases da revisdo integrativa.
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3 -RESULTADOS

Foram selecionados 72 artigos de estudos cientificos com abordagens fisioterapéuticas
em pacientes acometidos com AME tipo II, 27 artigos foram avaliados na triagem, dos quais
foram analisados e utilizados 07, conforme demonstrado no fluxograma (Figura 1). A seguir
(Quadro 1), apresentamos os estudos do tipo ensaio clinico que apresentam diferentes

abordagens fisioterapéuticas e os seus efeitos em pacientes com AME tipo II.

Quadro 1: Caracteristicas dos estudos selecionados.

Autor/Ano Pais do Tipo de estudo Populacio Numero de
estudo pacientes
Lewelt 2015 EUA Ensaio clinico Criangas com AME tipo 11 9 pacientes
controlado
Kant- Smiths 2023  [NR Ensaio clinico Criangas com AME tipo 1 e| 16 pacientes
randomiz ado 1
Di Pede 2019 ITA Ensaio clinico Criangas com AME tipo 1l | 6 pacientes
controlado
Bora 2018 TR Ensaio clinico Pacientes com AME tipo Il | 5 pacientes
controlado
Montes 2021 EUA Ensaio clinico Pacientes ambulatoriais | 19 pacientes
controlado com
AME
CumplidoTrasmonte |[ESP Ensaio clinico Criangas com AME tipo 11 | 3 pacientes
C 2022 randomizado
Novikov RUS Ensaio clinico Criangas ¢ adultos com 36
2024 randomizado AME tipo 1l participantes

Fonte: Elaborada pelos autores.
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Quadro 2: Resultados das buscas e das intervenc¢oes nas bases de dados: PubMed, Cochrane ¢

PeDro
Autor/ Objetivo Metodologia Intervencde s Resultados
Ano
Lewelt |Avaliar a seguranca e a| Avaliou a viabilidade, a seguranga |Fortalecimen to Nove das dez criancas
2015 efetividade de e os efeitos sobre muscular completaram o
exercicios com a forca e a fungdo motora de um programa de 12
resisténcia na programa de exercicios semanas. Foi
AME tipo 11 de treinamento de forga de demonstrada elevada
resisténcia progressiva adesdo de 99,8% das
supervisionado e domiciliar sessdes, sem dor ou
em criancas com AME tipos incidentes negativos.
II. Até 14 musculos proximais As intervengdes
bilaterais foram exercitados 3 resultaram em ganho
vezes por semana durante 12 de forga muscular e da fungio
semanas. motora.
Os resultados indicam
que o programa foi
seguro e
potencialmente benéfico.
Bora Analisar os impactos | Cinco criangas com AME tipo II | Programa de | A partir do treinamento
2018 do ciclo ergémetro de (4- 7 anos). exercicios com proposto foi
membros O estudo realizou um programa de|ciclotelémetr |demonstrado melhora do
superiores na exercicios de 12 semanas. o para avaliar a desempenho nas
aptiddo fisica de eficiéneia.  |atividades didrias, porém ndo
pacientes com AME se viu um aumento nos
tipo II. niveis de SMN.
Di Avaliar o impacto do | Seis criangas com AME tipo Ortese espinhal,| O uso suporte espinhal nio
Pede uso da Ortese de 11 foram submetidas a um uso de e prejudicou a fungdo
2019 suporte espinhal na cinta espinhal e foram testes [ pulmonar e deu suporte a
fungdo muscular  |osteriormente avaliadas por testes| — de funcéo manobras de tosse.
respiratéria da AME de fungdo pulmonar. pulmonar.
tipo II.
Montes |Avaliar a absor¢io de O teste de exercicio Teste de A menor percentagem de
2021 oxigénio pelos cardiopulmonar mediu a exercicio massa magra esta
musculos e mensurar | capacidade aerobica maxima e a | cardiopulmo |relacionada a uma maior
a carga de trabalho em 19 nar, sensacao de fadiga.
exaustdo muscular pacientes ambulatoriais com resisténcia
durante a atividade AME. Foi realizado um exercicio maxima.

fisica em pessoas
ambulatoriais com
AME tipo II.

submaximo a 40% durante 10
minutos. A
mudanca na hemoglobina
desoxigenada do vasto lateral,
avaliada através de
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espectroscopia de
infravermelho. A
absorbancia de raios-X de dupla
energia mediu a
porcentagem de massa gorda
livre. A exaustdo foi avaliada

de trabalho ou na
distancia no primeiro minuto de

fadiga em relagdo ao

de caminhada de seis minutos.

pela mudanga percentual na carga

ultimo minuto, bem como no teste

Cumpli do-| Avaliar os efeitos na
Trasmo nte| amplitude de
C movimento e na
2022 forca isométrica

maxima nas
articulagdes de
quadril, joelhos e
tornozelos de
criangas com AME
tipo II apods o uso do
exoesqueleto ATLAS
2030.

Trés criangas (5- 7 anos), foram
submetidas a nove sessoes
quinzenais de 60
minutos com o ATLAS
2030. A extensdo do movimento
foi mensurada através da

medida com um dinamometro
manual. Foram realizados
testes em todos os modos de
utilizacdo do exoesqueleto:
levantar e sentar, andar para
frente e para tras, e marchar nos
modos automatico e assistido.

goniometria e a forga muscular foi

Uso de
exoesqueleto e
avaliagdo pos
uso utilizando
goniometria e
dinamometri
a.

Foi demonstrado melhora da
forga
muscular, amplitude de
movimentos das
articulagdes do quadril e
tornozelo. No entanto, ndo foi
demonstrado
ganho de amplitude de
movimentos dos joelhos.

Kantsmiths
2023

Avaliar a viabilida de e
a eficacia
do treinamento
muscular
respiratorio (RTM)
em pacientes com

AME tipo I

Foi realizado o programa de
RMT, que consiste em
treinamento muscular

inspiratdrio e expiratdrio
individualizado e domiciliar
envolvendo 30 ciclos
respiratorios, em 10 sessdes de
treinamento, 5 a 7 dias por
semana.

Treinamento
muscular
respiratorio

Foi demonstrado
elevagdo na forga
muscular, com o Teste
Manual de Forca
Muscular (MMT) total
aumentando em 3,3
(P=0,01) e na fungido motora,
onde o Escala
de Medicao da Fun¢édo
Motora - Versao
Estendida (MHFMSExtend)
aumentou de
30,0 para 32,0 pontos
(P=0,04). A confiabilidade
teste-
reteste foi alta, com
Coeficiente de
Correlagdo Intraclasse
(ICC) variando de 0,86
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a 1,00 para a maioria
dos musculos avaliados.
Esses achados indicam que o
Treinamento de
Resisténcia Progressiva
(PRT) ¢ viavel, seguro e
eficaz para melhorar a
for¢a e a fungdo motora em
criangas com Atrofia
Muscular Espinhal
(AME).

Noviko Avaliar os beneficios

v da estimulagio

2024 transcutanea medular
nao

invasiva em
paciente com AME
tipo II submetidos a

fisioterapia.

Envolveu a aplicagdo de
estimulacdo transcutanea da
medula espinhal (tSCS). Os

participantes foram
avaliados quanto a sua
funcionalidade, passaram por
sessoes de tSCS, que foram
realizadas em um periodo de
12 dias em sessoes de 20 a 40
minutos e com uma intensidade
de corrente ajustada para cada

grupo.

Eletroestimul
acdo nao
invasivo

associado aos

demais
tratamentos
fisioterapicos

O tratamento com
estimula¢do melhorou a
fungdo motora e resultou
em consequente ganho de
funcionalidade
motora, especialmente entre
aqueles que ja
apresentavam alguma
capacidade de sentar.
Isso sugere que a estimulagdo
pode ser
uma estratégia valiosa na
reabilitagdo de pacientes com
AME tipo 11.

Fonte: Elaborada pelos autores.

4 — DISCUSSAO

A Fisioterapia por meio de atividades de resisténcia, foram aceitas de forma positivas

pelas criangas acometidas com AME tipo II, ndo havendo circunstincias adversas

significativas (Lewelt et al., 2015). Nesse sentido, o uso do exoesqueleto ATLAS 2030

apresenta efetividade e seguranca, permitindo que os pacientes finalizem todas as sessoes

r

propostas sem intercorréncias. No entanto, ¢ importante destacar que se faz necessario a

avaliacdo Fisioterapéutica para o planejamento e elabora¢do adequada de um programa de

exercicios para os pacientes diagnosticados com AME tipo II (Cumplido-Transmonte, 2022).

Nesse sentido, a literatura destaca que se faz necessario a avaliagdo da composi¢ao corporal

dos pacientes, isso porque a porcentagem de massa magra esta relacionada com o cansago e

com o desempenho fisico (Montes, 2021).
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As formas de exercicios resistidos realizados com o Fisioterapeuta pode ser de diversas
formas, desde atividades no leito, solo a atividades na 4agua (hidroterapia). Nesse sentido, um
estudo de caso demonstrou efeitos positivos oriundos da hidroterapia em pacientes com AME
tipo 1II, os efeitos sdo de fortalecimento muscular, melhora da funcdo respiratoria e da
coordenagao motora. No entanto, o uso de ergdmetros e exoesqueletos podem ser mais
eficientes para o fortalecimento muscular se comparado a hidroterapia (Bulut, 2019). Nesse
sentido, o ciclo ergdmetro utilizado nos membros superiores em um programa de 12 semanas,
proporcionou melhora do desempenho das atividades da vida didria. No entanto, nao
apresentou elevacdo na quantidade da proteina SMN (Bora, 2018). Os pacientes com AME
tipo II apresentam reducdo ou auséncia da proteina SMN, proteina responsavel pela
manuten¢do de neurdnios motores. Sem a quantidade necessaria da SMN, os neurdnios
motores sofrem morte celular, resultando em fraqueza muscular de forma progressiva dos
movimentos e em alguns casos em paralisia dos membros (Sales, et al.,, 2022). Diante disso,
sugerimos que que o ciclo ergdmetro utilizado nos membros superiores apresenta os seus
efeitos positivos na realizagao das atividades da vida diaria nesses pacientes por meio de outras
vias (Sales, et al., 2022).

A Fisioterapia por meio da estimulacgdo transcutanea na medula espinhal apresenta uma
diversidade de beneficios para os pacientes com AME tipo II. Entre esses foram demonstrados
melhora da fungdo motora, principalmente dos pacientes que nao possuiam capacidade de
sentarse (Novikov, 2024).

Como estratégia de fortalecimento muscular com o objetivo de melhora dos sinais e
sintomas dos pacientes com AME tipo I, destacasse a necessidade da manutencdo da postura
corporal, com o objetivo de melhora da fungdo motora e do sistema respiratorio. Para isso sdo
utilizados assentos com suporte postural para pessoas que nao conseguem se sentar sem apoio,
assim como, carrinhos e cadeiras de rodas elétricas com assentos adaptados para auxiliar na
mobilidade e nas transferéncias. Além disso, as orteses sdo constantemente utilizadas, entre
essas destacasse as Orteses cervicais, toracolombosacrais, tordcica estdtica e para tornozelo e
pé, utilizadas para promover o controle postural e alongamento muscular, fornecendo o

Melhor posicionamento do paciente (Yi et al., 2020). E importante destacar que a
literatura demonstra que o uso de drteses para corre¢des posturais em pacientes com AME tipo
IT ndo causa disfungdes respiratorias, ou seja, mesmo com o uso de orteses para corre¢ao da

escoliose ndo ¢ demonstrado alteragdes no sistema respiratério (Di Pede et al., 2019).
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Apesar da superioridade de algumas técnicas sobre outras para o ganho de forca
muscular nos pacientes com AME tipo II, podemos utilizar a conciliagdo de modalidades com
o objetivo de potencializar os ganhos funcionais e de oferecer uma conduta mais abrangente
(Montes, 2021).

As pesquisas indicam que programas personalizados, que incorporam atividades fisicas
de fortalecimento, proporcionam os melhores resultados para a preservacao da for¢a muscular
¢ da mobilidade articular de pacientes com AME tipo II. No entanto, ¢ importante destacar que
estes programas necessitam de planejamento e supervisdo de fisioterapeutas qualificados para
potencializar os beneficios e evitar complicacdes (Di Pede et al., 2019).

A auséncia de estudos, o nimero reduzido de participantes € o resumido periodo de
intervengdo precisam ser levadas em consideracdo para uma melhoria significativa dos
achados. Estudos futuros com amostras ¢ seguimentos prolongados sdo fundamentais para
confirmar os beneficios da Fisioterapia para a preservagao e para o fortalecimento muscular
no AME tipo II. Além disso, para entender os efeitos dessas estratégias a longo prazo e o seu

mecanismo de ac¢ao (Bora, 2018).

4 — CONSIDERACOES FINAIS

Os resultados evidenciam a importancia da fisioterapia no fortalecimento e preservacdo da
funcdo muscular em pacientes com AME tipo II. Intervengdes como exercicios resistidos e praticas
aerdbicas monitoradas melhoram a fun¢do muscular, resultando em independéncia e reduzindo a fadiga

muscular.

Portanto, a fisioterapia ¢ essencial no manejo da AME tipo I, melhorando a qualidade de vida
dos pacientes. As intervengdes devem ser individualizadas, considerando as particularidades de cada
paciente, para alcangar melhores resultados. No entanto, sdo necessarios mais estudos de longo prazo e
com protocolos padronizados para confirmar as estratégias fisioterapéuticas mais eficazes para os

pacientes com AME tipo II.
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