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A IMPORTANCIA DA ATUAGAO DA FISIOTERAPIA NO TRATAMENTO DA ATROFIA
MUSCULAR ESPINHAL: UMA REVISAO INTEGRATIVA

Giovanna Guedes Galiza', Jodo Gabriel de Santana Ribeiro?, Maria Gabriela Araujo de

Sales®, Rdmulo Rodrigues Tavares*, Yohanna Maria da Silva®

RESUMO

Introdugdo. A Atrofia muscular espinhal (AME) é uma doeng¢a neuromuscular
degenerativa, com heranga genética autossémica recessiva, rara e progressiva. Seu
diagndstico € dado a partir de exame genético com base na quantidade dos genes SMN
(Survival Motor Neuron), porém também se utiliza da EMG (eletromiografia), estudos de
conducado nervosa, Amniocentese, e bidpsia muscular para verificar se ha alteragao
histopatolégica. Apesar de n&o ter cura existem tratamentos que promovem melhoria
para os individuos acometidos por tal patologia. Ter um progndstico positivo esta
diretamente relacionado ao diagndstico precoce, além do inicio de todo tratamento,
sendo terapéutico e medicamentoso. Objetivos. Analisar, por meio de uma revisao
literaria, a atuacao fisioterapéuticas em individuos diagnosticados com atrofia muscular
espinhal nos ultimos 10 anos. Método. Revisao da literatura de artigos publicados nas
bases de dados online pubmed, medline, pedro, scielo, e neuromuscular disorders.
Resultados. Dos 65 artigos encontrados, apenas 12 artigos cumpriram todos os critérios
de inclusdo. Conclusdes. verificou-se que as principais intervengoes fisioterapéuticas
utilizadas na AME nos ultimos 10 anos foram, terapia de remog¢ao com insuflagdo e
exsuflacao mecanica (cough assist), exercicios resistido, exercicios
forga,posicionamento para promover a drenagem postural, aspiragao oral, técnica de
tosse mecanicamente assistida juntamente a utilizacdo de VNI, exercicios aerobicos,
exercicios de equilibrio, alongamentos e mobilidade, utilizacdo de rolos, puff ou
travesseiros para ajudar na postura. Exercicios voltados para promog¢ao das Atividades
de vida diarias estardo sempre presente na vida dos portadores de AME. Foram
encontrados mais estudos publicados referente as abordagens respiratérias do que

motoras. Os resultados apontam a necessidade de pesquisas futuras.



PALAVRAS-CHAVE: Fisioterapia, atrofia muscular espinhal, disfuncdes

neuromusculares, Spinal muscular atrophy, Doenca neuromuscular,

ABSTRACT

Introduction. Spinal muscle atrophy (SMA) is a degenerative neuromuscular
disease, with recessive, rare and progressive autosomal genetic inheritance. Its
diagnosis is given based on a genetic examination based on the amount of SMN genes.
But it also uses EMG, studies of nervous conduit, amniocentesis, and muscle biopsy to
check if there is histopathological change. Although there is no cure, there are treatments
that promote improvement for individuals affected by such a pathology. Having a positive
prognosis is directly related to early diagnosis, in addition to the beginning of all
treatment itself, both therapeutic and pharmacological. Objectives.To analyze, through a
literary review, the physiotherapeutic performance of individuals diagnosed with spinal
muscular atrophy in the last 10 years. Method. Review of the literature of articles
published in the online databases pubmed, medline, pedro, scielo, and Neuromuscular
Disorders. Results. Of the total of 65 articles found, only 12 articles met all the inclusion
criteria. Conclusions. It was found that the main physiotherapeutic intentions used in EBF
in the last 10 years were, removal therapy with swelling and mechanical insulation
(cough assist), resistance exercises, strength exercises, positioning to promote postural
drainage, oral aspiration, mechanically assisted cough technique, along with the use of
NIV, aerobic exercises, balance exercises, stretching and mobility, and the use of rollers,
puffs, or pillows to help in posture. Exercises aimed at promoting daily life activities will
always be present in the lives of patients with EBF. More published studies regarding
respiratory than motor approaches were found. The results point to the need for future

research.



INTRODUGCAO

A Atrofia muscular espinhal (AME) é uma doenga neuromuscular degenerativa,
com heranca genética autossdmica recessiva, rara e progressiva. E considerada a
segunda principal desordem, ficando atras apenas da fibrose cistica. Sua incidéncia € de
1:6.000 para cada 1:10.000 nascidos vivos, com frequéncia de um para cada 40 a 60
individuos. E causada devido a uma mutacéo ou delecdo do gene de sobrevivéncia do
neurénio motor 1, que é responsavel pela sintese proteica do neurdénio motor (SMN).
Ocorrendo a mutacdo o gene SMN1 acaba sendo convertido em SMN2. Ambiel et al
(2010); Macedo et al (2021)

Seu diagnéstico € dado a partir de exame genético com base na quantidade dos
genes SMN, porém também se utiliza da Eletromiografia (EMG), estudos de condugao
nervosa, Amniocentese, e bidpsia muscular para verificar se ha alteracao
histopatolégica. Os numeros de copias do gene SMN2 acaba determinando o grau da
doenga. A falta da proteina SMN leva a degeneracdo de motoneurdnios alfa (a)
resultando em fraqueza e paralisia muscular proximal progressiva e simétrica. A AME &
classificada por graus com base na gravidade e faixa etaria inicial dos sintomas, sendo

determinados cinco tipos. Ambiel et al (2010); Macedo et al (2021)

Tipo 0: podendo ser conhecida como AME tipo 1A. Diagnosticada no pré-natal,
considerada uma das mais graves, tendo como caracteristica funcional a hipotonia
profunda e insuficiéncia respiratéria grave ao nascer. Nao atinge marcos motores.
Ambiel et al (2010); Macedo et al (2021)

Tipo I: é considerado também grave, podendo ser denominada como doenga de
Werdnig-Hoffmann ou AME aguda. Tem o inicio precoce entre 0 e 6 meses de idade sua
expectativa de vida é de geralmente no maximo dois anos. Sua caracteristica funcional é

nao conseguir sentar sem apoio. Ambiel et al (2010); Macedo et al (2021)

Tipo Il: também conhecida como AME crénica, sintomatico entre 6 e 18 meses de
idade. Sua caracteristica funcional € permanecer sentado de forma independente sendo
sozinho ou posicionado, porém nao consegue andar de forma independente, a
expectativa de vida gira em torno de 10 a 40 anos. Ambiel et al (2010); Macedo et al
(2021)



Tipo Ill: podendo ser chamada de AME juvenil ou doenga de Kugelberg-Welander,
pode ser subdividida em tipo IlIA e tipo IlIB de acordo com Wirth et al.10. Tendo como
caracteristica funcional a capacidade de andar de forma independente, porém podendo
perder esta habilidade com o progresso da doenga. Sintomas aparecem apos os 18
meses, podendo variar a idade inicial. A expectativa de vida desse grupo € indefinida.
Ambiel et al (2010); Macedo et al (2021)

Tipo IV: Alguns estudos indicam que esse tipo inicia-se apds os 10 anos de idade
e outros apoés os 20 anos de idade. De forma que é considerado o tipo mais tardio e grau
mais leve da patologia. Sua caracteristica funcional € a capacidade de andar e nao
perder essa habilidade, podendo apresentar certa fraqueza muscular. Possui uma

expectativa de vida normal. Ambiel et al (2010); Macedo et al (2021)

Apesar de nao ter cura existem tratamentos que promovem melhoria para os
individuos acometidos por tal patologia. Sempre presente uma equipe multidisciplinar,
pois dessa forma a evolugdo dos portadores acaba sendo mais rapida, pois serao
trabalhados todos os aspectos causados pela doenga. Ter um progndstico positivo esta
diretamente relacionado ao diagndstico precoce, além do inicio de todo tratamento,
sendo terapéutico e medicamentoso. Ambiel et al (2010); Macedo et al (2021) . Em 2020
o Senado Federal estabeleceu que o dia 8 de agosto € o Dia Nacional da Pessoa com

Atrofia Muscular Espinhal.

Diante desse cenario, surgiu a seguinte pergunta norteadora: qual a atuacao
fisioterapéutica no tratamento da AME? O presente estudo tem como foco os
tratamentos fisioterapéuticos trazendo estudos e dados que evidenciam a importancia de
tal. Por se tratar de uma doencga rara e com poucas pesquisas publicadas na area da
fisioterapia existem diversos desafios a serem quebrados com o passar dos anos.
Porém, pode ser comprovado que a fisioterapia proporciona uma melhora significativa
na qualidade de vida, além de trazer um aumento na expectativa de vida dos pacientes.
Ambiel et al (2010); Macedo et al (2021)



METODOLOGIA

Trata-se de uma revisao integrativa da literatura , na qual foram utilizados as
bases de dados online Descritores em Ciéncias da Saude (DESC), pubmed, medline,
pedro, scielo, e neuromuscular disorders, a fim de verificar a existéncia de algum estudo
relacionado ao tema proposto. Foram utilizados os seguintes descritores: “fisioterapia”;
“atrofia muscular espinhal”’; “doenga neuromuscular”, assim como “Muscular Atrophy

Spinal”, “physiotherapy”. A pesquisa ocorreu de setembro a outubro de 2023.

Foram incluidos artigos publicados entre os anos de 2013 a 2022, que tinham
como foco principal a abordagem fisioterapéutica na atrofia muscular espinhal nos
idiomas inglés, portugués, japonés e espanhol. Como critério de exclusdo foram
descartados artigos que n&o apresentaram e/ou detalharam a intervencao
fisioterapéutica realizada, revisdes literarias, e trabalhos duplicados. Foram encontrados
no total 65 artigos, dos quais apds passar pelos critérios de exclusao, foram utilizados 12
artigos para o estudo, conforme o fluxograma (figural). Apds analise criteriosa dos
artigos escolhidos foram extraidos os seguintes dados: (a) classificagdao dos pacientes
quanto ao tipo de AME; (b) referéncias; (c) descricao do tratamento fisioterapéutico; (d)

objetivos; (e) resultados.

Figura 1. Fluxograma de busca e sele¢ao dos artigos

FLUXOGRAMA

PUBLICACOES ENCONTRADAS NAS BASES
DE DADOS PELOS CRITERIOS DE BUSCA:
65 ARTIGOS: 1 PEDRO, 24 MEDLINE, 5
SCIELO, 24 PUBMED, 10 NEUROMUSCULAR
DISORDERS

l

PUBLICACOES SELECIONADAS PELA
LEITURA DE TITULOS E RESUMOS :
1PEDRO, 5 MEDLIN, 1 SCILEO, 13 PUBMED,
5 NEUROMUSCULAR DISCORDS

l

PUBLICACOES SELECIONADAS APOS LEITURA
DO TEXTO INTEGRAL E APLICADO 0S
CRITERIOS DE INCLUSAO E EXCLUSAO:

5 MEDLINE, 1 SCIELO, 4 PUBMED, 2
NEUROMUSCULA DISCORDS

33.3%

8.3%

ND
16.7%

Fonte: Dados de pesquisa, 2023.



RESULTADOS

O presente estudo apresenta como formagdo uma revisao integrativa da

literatura, tendo como base 12 artigos finais, escolhidos criteriosamente apds analise

nas bases de dados. Perante analise foram encontrados 65 artigos, onde ndo passaram

nos critérios de inclusdo. Dentre os selecionados, foi realizada caracterizagcdo geral dos

dados por autor e ano de publicacéo, base de dados, titulo e objetivo de acordo com o

quadro 1.
AUTOR/ANO BASE DE TiTULO OBJETIVO
DADOS
Caracterizacion clinica y funcional de | Caracterizar clinica e funcionalmente
Cardona N et al, medline pacientes con atrofia muscular | uma série de casos de atrofia muscular

2022

espinal en el centro occidente

colombiano

espinhal do centro-oeste da Colémbia.

Finkel S. R et al,
2018

Neuromuscular
Disorders

Diagndstico e manejo da atrofia
muscular espinhal: Parte 2: Cuidados

pulmonares e agudos;
medicamentos, suplementos e
imunizagoes; outros sistemas

organicos; e ética.

Recomendagbes atualizadas sobre o
manejo pulmonar e questbes de
cuidados agudos, e topicos que
surgiram nos Uultimos anos, como o
envolvimento de outros 6rgdaos nas
formas graves de atrofia muscular
espinhal e o papel dos medicamentos.
Questdes éticas e a escolha de
cuidados paliativos.

Diagnostico e manejo da atrofia

Evidéncias sdo os métodos utilizados

muscular  espinhal: Parte 1: | para atingir essas recomendacgoes,
Recomendagbes para diagndstico, | além de wuma atualizagdo sobre
Finkel S. R et al, | Neuromuscular | reabilitagdo, cuidados ortopédicos e | diagnostico, reabilitacao, manejo
2018 Disorders nutricionais ortopédico e da coluna vertebral; e
manejo nutricional, da degluticdo e
gastrointestinal.

Dispositivos ventilatérios nao | Relato de caso de menor diagnosticado
invasivos em criangas portadoras de | com AME 1 que aos 11 meses foi
amiotrofia espinhal do tipo 1: relato | submetido a ventilagdo mecanica
Magalhaes P. A. Scielo de caso invasiva (VMI) por 76 dias, obtendo
F et al, 2015 sucesso no desmame apos aplicagao
de um protocolo de fisioterapia
respiratoria, incluindo a utilizagdo de
tosse mecanicamente assistida e

ventilagdo nao invasiva (VNI).
Efeito de Nusinersen na Func¢do | Determinar se e como o nusinersen
LoMauro A et al, Pubmed Muscular Respiratéria em Diferentes | afeta a funcdo respiratéria na forma

2019

Subtipos de  Atrofia  Muscular

Espinhal Tipo 1

mais grave da doenga.
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Preenchendo as lacunas na tradugao
do conhecimento: Recomendacgdes

Descrever o panorama atual das
recomendagdes de pratica de
fisioterapia nos Estados Unidos para

Trenkle A. B. J Medline fisioterapéuticas para individuos com | criangcas com problemas na coluna
et al, 2021 atrofia muscular espinhal | vertebral. atrofia muscular (AME) e sua
comparadas as diretrizes padrdo de | relacdo com as diretrizes atuais do
cuidados. padrao de tratamento da AME
(AME-SOC)
Identificar a variedade e a ocorréncia
Tratamento funcional e cirlrgico em | de atividades motoras e, finalmente,
pacientes com atrofia muscular | esclarecer se 0s diferentes
C. Boulay et al, Medline espinhal (AME) tratamentos, incluindo terapias
2020 inovadoras, levam a melhora funcional
desses pacientes.
Impacto da fisioterapia e de | Objetivar melhor  desfecho em
i Nusinersen no resultado da | pacientes com AME que recebem
Mirea A et al, Pubmed reabilitagdo da atrofia muscular | tratamento de nusinersen e fisioterapia.
2022 espinhal
Mudando as expectativas | Revisdo das estratégias disponiveis
respiratérias com a nova trajetdria da | para apoiar criangas com complica¢des
doenga da atrofia muscular espinhal | respiratérias, com énfase particular na
Fitzgerald D. A. . [AME] tratada por nusinersen tipo 1 AME Tipo 1
et al, 2018 Medline
Avaliar a segurancga e a viabilidade de
. o um programa de exercicios de PRT de
Lewelt A et al, Pubmed Exercicio resistido de forga em | 3 dias/semana, supervisionado e
2016 criangas  com atrofia  muscular | gomiciliar de 12 semanas, em criangas
espinhal com AME tipos Il e lll.
Um caso de atrofia muscular espinhal | Relatar ganhos encontrados com
e bulbar com melhora da capacidade | treinamento de marcha com membro
Mizui D et al Pubmed de marcha apds treinamento de | auxiliar hibrido (HAL)

marcha usando o membro assistivo
hibrido (HAL)

QUADRO 1: caracterizagao dos artigos selecionados, 2023.

Foram analisados as intervengdes fisioterapéuticas voltadas para a atrofia

muscular espinhal (AME) com isso os estudos foram organizados confirma autor e ano

de publicacao, intervencgdes fisioterapéuticas e resultados encontrados de acordo com o

quadro 2.
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Autor/ Ano

Intervencgao fisioterapéutica

Resultado

Cardona N et al, 2022

Foi realizado um estudo descritivo
transversal entre 2007 e 2020 de
pacientes com diagnédstico clinico e

molecular de atrofia muscular espinhal
consultados no centro de atendimento. A
avaliagdo funcional foi realizada por meio
das escalas Hammersmith e Chop Intend.
Foram analisados 14 pacientes, sendo 8
mulheres e 6 homens. A atrofia muscular
espinhal mais prevalente foi a tipo Il, que
ocorreu em 10 casos.

A variabilidade fenotipica em termos de
funcionalidade foi encontrada em alguns
pacientes com atrofia muscular espinhal tipo
Il, cinco dos quais conseguiram alcangar a
marcha. A estimativa de sobrevida foi de
28,6 anos. os escores da escala de
Hammersmith revisada e expandida foram
consistentes com a gravidade da doenca.

Finkel S. R et al, 2018

Recomendacgdes para diagnostico,
reabilitagdo, cuidados ortopédicos e
nutricionais

Identificaram os aspectos que constituem o
cuidado ideal, mas considerando que
algumas das recomendagdes podem nao ser
facilmente aplicaveis em centros ou paises
COM Menos recursos

Finkel S. R et al, 2018

Cuidados pulmonares e agudos,

A escassez de recomendacgdes baseadas em
evidéncias. As recomendagdes agora sao
baseadas no estado funcional atual do
paciente: ndo sitter, sitter e walker, mais
trabalhos também s&o necessarios para
abordar questdes relacionadas a populagao
idosa, incluindo adolescentes e adultos.

Magalhaes P. A. F et al,
2015

Relato de caso de menor diagnosticado
com AME 1 que aos 11 meses foi
submetido a ventilagdo mecanica invasiva
(VMI) por 76 dias, incluindo a utilizagao de
tosse mecanicamente assistida e
ventilagdo nao invasiva (VNI).

Obteve sucesso no desmame apés aplicagéo
do protocolo de fisioterapia respiratéria

LoMauro A et al, 2019

O estudo foi realizado em 32 pacientes
com AME1 nao tratados, que podem ser
considerados um grupo controle de
pacientes com histéria natural. No
presente estudo, os dados de fungao
respiratéria do grupo controle foram
comparados com os obtidos em uma nova
coorte de 27 lactentes e criangas com
AME1 que foram tratados com nusinersen.

Embora um numero crescente de pacientes
possa agora se beneficiar dos tratamentos
aprovados ou de outras drogas que estao
atualmente em desenvolvimento clinico,0
paciente deve ser adequadamente manejado
de acordo com as recomendacdes padrao de
cuidados para AME. A fungao respiratéria em
pacientes com AME deve ser testada em um
futuro préximo.

Trenkle A. B. J et al, 2021

Fisioterapeutas pediatricos foram
pesquisados para determinar o]
conhecimento das diretrizes da AME-SOC,
e o tipo, duracdo e frequéncia de
intervencdo que recomendam para
criangas com AME, bem como percebida
barreiras e facilitadores para o progresso
na fisioterapia

As diretrizes do SUS foram benéficas para
sua pratica. O principal facilitador para
progredir foi o apoio dos pais/cuidadores,
enquanto a principal barreira foi o acesso
limitado aos recursos.

12




Avaliacgdo e manejo de pacientes | Pode-se identificar que o objetivo do
C. Boulay et al, 2020 diagnosticados com atrofia muscular | tratamento ndo é mais apenas evitar a
espinhal (AME), assim como seu |degradagdo neuro-ortopédica, mas também
tratamento funcional e cirurgico. promover e estimular a aquisicdo de
habilidades motoras, apesar da gravidade da
doenca.
Mirea A et al, 2022 Observagéao de 55 pacientes | A melhora das habilidades motoras foi

(criancas/adolescentes) com diagnostico
de atrofia muscular espinhal (AME), que
receberam terapia com nusinersen. Para
investigar os beneficios da fisioterapia nos
resultados da reabilitacdo Comparacgao da
evolugdo motora dos pacientes que
receberam nusinersen e realizaram
fisioterapia diaria (grupo estudo) com os
do grupo controle, que receberam apenas
terapia nusinersen.

estatisticamente significante (p < 0,001)
maior no grupo estudo, sendo quase quatro
vezes melhor (12,66%), tamanho do efeito,
em comparagéo ao grupo controle (3,18%).

Fitzgerald D.A. et al, 2018

Um estudo foi aberto em 20 bebés
pré-sintomaticos que iniciaram tratamento
intratecal com menos de 1 més de idade, e
com idade de até 2,5 anos. Nao relatou
mortes ou insuficiéncia respiratéria que
necessitasse de suporte respiratério por >
16 anos. Continuamente por > 7 dias e

progresso na obtencdo de marcos
motores. O maior ensaio clinico
randomizado “ENDEAR” de 122 bebés

sintomaticos com AME geneticamente
comprovada com idade <7 meses, que nao
estavam hipoxémicos no inicio do estudo.

O paradigma de tratamento para SMA Tipo 1
estd mudando com tratamentos como
nusinersen intratecal e, mais recentemente,
terapia de reposicao genética intravenosa de
dose unica. Os médicos terdo que ajustar a
sua estrutura de gestdo conceitual para
‘AME Tipo 1 tratada”. Parte desta mudanca
na pratica refletira, essencialmente, a
mudanga das expectativas da sociedade e
um maior empoderamento dos pacientes e
familiares na tomada de decisbes clinicas.
Em suma, um rastreio mais agressivo para
hipoventilacao e alteragoes.

Lewelt A et al, 2016

Avaliar a viabilidade, a seguranga e os
efeitos na forca e fungdo motora de um
programa domiciliar de treinamento
progressivo de forgca em criangas com
AME tipos Il e Ill. Até 14 mdusculos
proximais bilaterais foram exercitados 3
vezes por semana durante 12 semanas.

Nove criangas com AME, com idades entre
10,4 + 3,8 anos, completaram o programa de
exercicios resistidos. 90% das visitas
ocorreram por protocolo. As sessbes de
treinamento foram livres de dor (99,8%) e
nao ocorreram eventos adversos
relacionados ao estudo. Tendéncias de
melhora da forga e da fungao motora foram
observadas.

Mizui D et al, 2017

Um homem de 64 anos foi diagnosticado
com atrofia muscular espinhal e bulbar
(AMBC) em 2014 e iniciou o treinamento
de marcha com o membro auxiliar hibrido
(HAL) em 2017.

O treinamento de marcha baseado em HAL
pode ser efetivo para melhorar e manter a
capacidade de marcha na SBMA.

QUADRO 2: caracterizagao dos artigos conforme autor/ano, intervencgao

fisioterapéutica e resultado, 2023.
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DISCUSSAO

A atuacgao fisioterapéutica em pacientes com ame é crucial e deve ser continua,
por se tratar de uma doenga neurodegenerativa progressiva a evolugdo do quadro
muitas vezes € acelerada, principalmente sem os cuidados devidos. A conduta
multidisciplinar € de extrema importancia, ja que a patologia acaba afetando diversos
aspectos funcionais. O seu tratamento deve ser feito isoladamente para cada area
afetada, porém com a conduta elaborada visando a melhoria do todo, além da
comunicagcao presente entre todos os profissionais para obtencdo de um resultado

promissor. (Finkel et al, 2018).

Tanto o tratamento respiratorio como o motor estdo presentes durante toda a vida
do portador da AME. Por ter a chance de apresentar hipoventilacdo, deformidades,
contraturas, perda de mobilidade e forca, atelectasia, infeccbes recorrentes, escoliose
entre outros aspectos os pacientes necessitam dessa reabilitacdo. Estudos da historia
evolutiva da doenga comprovam que houve aumento significativo da expectativa de vida
dos portadores a partir da disponibilizagdo de cuidados de suporte e terapéuticos,
ressalta que em muitos casos o uso da ventilagdo nao invasiva (VNI) ou da ventilagao
mecanica invasiva (VMI) pode ser indicada, principalmente no caso de pacientes com
insuficiéncia respiratéria aguda ou crbénica. (Brasil, Ministério da Saude, 2021). O
presente estudo tem como intuito trazer os dados referente aos tratamentos, condutas,
resultados e objetivos realizados nos tratamentos respiratorios e motores de individuos

com atrofia muscular espinhal, através de uma reviséo integrativa da literatura.

Finkel et al (2018), divide seu estudo em duas partes visando atualizar os padrbes
de recomendacbes de cuidados publicados em 2007. Na primeira parte os mesmos
abordam a parte neuro motora com énfase no trabalho multidisciplinar, ja na segunda
parte seu foco € mais voltado para a parte respiratoria. P6de-se notar em ambos os
estudos que os mesmo realizaram subdivisbes em pacientes nao sitters (ndo sentam ou
ndo assistentes), sitters (que sentam ou assistentes) e pacientes caminhantes. O foco
na avaliagdo € de suma importancia, visando principalmente a funcionalidade do

indevido.

A avaliacao fisica foi utilizada como base para escolha da melhor conduta a ser

realizada. Foram realizados o estudo do sono ou pneumogramas, avaliagao clinica do
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refluxo gastroesofagico e avaliagao da hiperventilagdo com pesquisa detalhada de sinais
de hipoventilagao noturna, espirometria, avaliacdo da eficacia da tosse . Vale ressaltar
que um estudo do sono pode ser eficaz para identificar se o paciente tem disturbios
respiratorios de sono ou insuficiéncia respiratdria e consequentemente a possibilidade
de utilizacdo da VNI. Na analise motora foram utilizados em pacientes nao sitters e
sitters a avaliacdo de controle postural, luxacdo do quadril, tolerancia sentado,
deformidades toracicas, contraturas, nivel de amplitude de movimento (ADM),
goniometria, avaliagdo da fraqueza muscular e desenvolvimento motor. Ja em pacientes
caminhantes foram feitos apenas testes de contratura, ADM, controle postural, escoliose
e luxagdo do quadril. A utilizagdo da abordagem proativa traz resultados mais eficazes
na atualidade, também destaca a importancia de um terapeuta respiratério desde o inicio

de toda conduta realizada com esses pacientes. (Finkel et al, 2018).

Com base nas avaliacbes realizadas, os mesmos puderam chegar a conclusao
que para desobstrugdo das vias aéreas, a combinagdo da terapia de remog¢ao com
insuflagdo-exsuflagdo mecénica adicionando a fisioterapia toracica manual é
considerada a principal terapia, tanto para pacientes sitters como nao sitters. Técnicas
como esta devem ser levadas em consideragdo com base na analise clinica da eficacia
da tosse ou na medicéo do pico de fluxo da tosse, lembrando que esses testes ndo sao
comuns em lactentes. Apesar desse beneficio para parte respiratoria os dispositivos
auxiliares de tosse, como Cough Assist®, podem levar a distensao gastrica e aerofagia
assim como o risco de aspiracdo, porém tem a possibilidade de ser amenizado por

outras técnicas realizadas pela equipe multidisciplinar. (Finkel et al, 2018).

A aspiracdo oral também € uma técnica bastante utilizada, principalmente em
pacientes com tosse ineficaz. A terapia de oscilagao da parede toracica ndo teve uma
perspectiva positiva na eliminagao de secrecao, nao foi visto melhora em pacientes com
ou sem tosse eficaz. No caso da ventilagdo é recomendada para ambos os pacientes
sintomaticos, evidenciando os pacientes lactentes. A presséo positiva continua nas vias
aéreas (CPAP) ndo é recomendada para tratamento de insuficiéncia respiratéria cronica,
porém temporariamente ajuda a manter a capacidade residual funcional (CRF) em
pacientes que nao conseguem sincronizar no modo VNI. Existe também a possibilidade

da traqueostomia (TQT) no caso de pacientes que ndao conseguem se adaptar de
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nenhuma forma ao VNI, ou caso nao tenha interface efetiva. Os portadores da AME em

nao sitters estdo mais propicios a ventilagéo por TQT. (Finkel et al, 2018)

Para a parte motora a abordagem foi um pouco diferente, foi constatado pelo
estudo que a fisioterapia € o diferencial no tratamento dos pacientes com AME,
avaliacdo feita durante 12 meses pode constatar que as alteracdes funcionais foram
minimas quando a fisioterapia estava presente no tratamento convencional. Visto isso
pode-se realizar um comparativo e chegar a conclusao de que em pacientes nao sitters
0s objetivos principais sao otimizagéo da fungao, minimizagdo do comprometimento e
otimizacdo da tolerancia a varias posi¢coes, ja nos pacientes sitters os objetivos
principais sdo prevenir contraturas e escoliose, e manter, restaurar ou promover a
funcdo e mobilidade. A utilizagdo de orteses, podendo ser, toracicas, cervicais, assim
como de membros superiores e inferiores, talas € comum assim como realizagdo de

técnicas ativas- assistidas e passivas e técnicas de posicionamento. (Finkel et al, 2018)

O estudo traz consigo o correto posicionado assim como a mobilidade e
exercicios eficazes para melhora e mantimento da qualidade de vida dos pacientes.
Pode ser visto que para postura deve ser utilizado assentos, rolos para ajudar no
posicionamento supino, podendo ser substituidos por pufes, travesseiros moldados ou
cunhas, assim como adaptar a posicdo de dormida desses individuos, cadeira de rodas
e carrinho de bebés reclinados sdo recomendados para mobilidade e transferéncias. E
comum o uso das Orteses, como a cervical que ajuda na seguranga e transporte, as
sacrais e toracolombares para postura e melhora da fungcdo assim como as érteses
estatica, dindmicas e funcionais sao utilizadas para ajudar no posicionamento em pé.
Para os pacientes com melhores condicbes socio econbmicas € recomendado
dispositivos de rastreamento ocular para ajudar na comunicagao assim como técnicas
assistivas e equipamentos adaptativos. Devem utilizar cadeira de rodas manuais leves
ou motorizadas para garantir a independéncia funcional, caso a resisténcia seja limitada,
cadeira de rodas adaptadas e personalizadas para suas limitagdes. Pacientes com AME
devem ser estimulados constantemente, atividades que estimulem seus musculos,
melhores a forga, amplitude, resisténcia, atividade de vida diaria (AVD), suas funcgbes

como um todo. (Finkel et al, 2018)
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Pode ser realizado terapias aquaticas, exercicios aerobicos, exercicios que
estimulem seu desenvolvimento neuropsicomotor. Os exercicios aquaticos em nao
sitters, devem ser feitos com suportes adequados, como para cabeca e pescoco, além
da supervisdo continua. O primordial € promover e manter suas fungdes, mobilidade e
amplitude, além de ajudar com a resisténcia e equilibrio dos mesmos. O estudo ainda
enaltece a alta prevaléncia de escoliose em pacientes com AME, evidenciando os
individuos com AME tipo | e Il. Relata incidéncia de 60% a 90% de presenca inicial na
primeira infancia. Também pode ser visto cifose toracica em graus variados da doenca.
(Finkel et al, 2018)

Fitzgerald et al (2018), trouxe um estudo baseado na agdo do nusinersen no
tratamento da AME. Visto que o nusinersen € uma droga projetada para alterar o RNA
percursos da proteina SMN2, aumentando a funcionalidade da proteina motora de
sobrevivéncia faltante (SMN). Enfatiza que as infecgdes recorrentes no trato respiratoria
tem como um dos motivos principais o atraso nos marcos motores, por na maioria das
vezes acaba prejudicando a fungao bulbar isso acarreta varios fatores prejudiciais, como
infecgdes ou aspiracdo pulmonar, secregdes orais acumuladas, ma coordenacdo da
degluticdo ou eliminagao prejudicada das secregdes das vias aéreas devido a fraqueza
muscular do peito. A fisioterapia respiratéria tem como objetivo amenizar a progressao
da doenca, os mesmos confirmam por exemplo que a técnica para ajudar na eficacia da

tosse trouxe resultados benéficos para os pacientes.

A evolugdo do comprometimento respiratério pode ser amenizada ou agravada
dependendo dos tratamentos e condutas abordadas. Para que o paciente nao tenha
nenhum desconforto respiratério € necessario que haja um equilibrio fisiolégico entre a
atuacdo dos musculos respiratorios mais a carga respiratéria, que por sua vez é
determinada pela mecéanica pulmonar, vias aéreas e parede toracica. No impulso
respiratério normal a forgca muscular excede a carga fazendo com que seja fornecido
ventilagdo normal, o individuo estando em repouso, se exercitando e até mesmo
dormindo. Ja na fraqueza neuromuscular ocorre o inverso, a carga excede a poténcia
muscular, podendo exigir duas a trés vezes mais oxigénio dos musculos inspiratérios e
do diafragma para manter um nivel regular. Existem alguns fatores que acabam levando
ao aumento dessa carga, como microatelectasias e “enrijecimento” da caixa toracica.
(Fitzgerald et al, 2018)

17



LoMauro et al (2019) , enfatiza que em um ensaio clinico randomizado o
tratamento com nusinersen, trazendo mais beneficios motores do que respiratorio,
devido a isso realizou um estudo para verificar a veracidade dos fatos. Os mesmos
realizaram um comparativo com 32 pacientes acometidos com AME1 nao tratados e 27
lactentes e criangas com AME1 tratados com nusinersen. O estudo realizou a subdivisdo
em AME1a, AME1b e AME1c conforme idade dos mesmos. Nos pacientes usuarios da
medicacao tipo AME1c pode ser notado o desaparecimento do movimento paradoxal da
caixa toracica, demonstraram também auséncia de assincronia respiratoria
toracoabdominal, redugao significativa do indice toracico em forma de sino e diminui¢cao
nas horas diarias de ventilagdo mecanica, porém paciente tipo AME1a e AME1b nao
tiveram tanto éxito quando comparado com os pacientes nao tratados com a droga,
esses pacientes demonstram mais resultados positivos na fungdo motora. Os autores
ainda trazem como importancia a continuidade dos estudos nesse tema para maior

descobertas e melhorias para tais individuos.

Andradede et al (2022), ja evidencia os resultados motores mais eficazes trazidos
pela jungdo da medicagdo com o tratamento funcional. Nesse estudo foram avaliado
pacientes com AME tipo |, Il e lll, sendo registrados os marcos no inicio do tratamento
com nusinersen, seis meses apos o inicio € um ano apos o inicio. A fisioterapia foi
realizada pelo menos cinco vezes por semana. Como resultado foi visto que sim, a
medicacao juntamente a fisioterapia estabiliza e melhora o estado motor em criancas
com AME. Foi notado melhora na amplitude de movimento, postura, fortalecimento
muscular assim como redugao da rigidez. Foram utilizadas como base as normas de
atendimento para a AME. Pode ser concluido pelo estudo que a fisioterapia é de
extrema importancia para a prognostico dos pacientes, principalmente feita

regularmente.

No estudo realizado por Cardona N. et al (2022) péde ser visto a importancia do
trabalho multidisciplinar. Para realizacdo da pesquisa foi necessario avaliacido de
geneticista, fisiatra, fisioterapeuta e médico treinado, confirmando de fato, mais uma vez,
essa tese. Seu objetivo foi analisar a funcionalidade de pessoas com AME através de
escalas funcionais. Nesse estudo foram utilizados prontuarios de 14 pacientes
diagnosticados com atrofia muscular espinhal tipo I, Il e lll. Para avaliacao funcional dos

mesmos foram escolhidas as escalas de Hammersmith revisada e expandida nos

18



pacientes com ame tipo | e Il, ja nos pacientes com AME tipo | foi utilizada a escala de
Chop Intend. Apods feita toda analise pdde-se concluir que as escalas funcionais sao
eficientes para ajudar no diagnostico funcional do paciente. Os resultados sao

consistentes com o grau da doenga avaliada.

Magalhdes et al (2015), trouxe um relato de caso feito com uma crianga de 11
meses diagnosticada com AME tipo |, o presente estudo demonstra a atuacédo do
fisioterapeuta respiratério no paciente utilizador de VNI, além dos prés e contras das
técnicas aplicadas, a presenga multidisciplinar no estudo € bem evidenciada. Como a
doenga compromete os musculos de forma rapida, o relato de insuficiéncia respiratéria
geralmente esta presente. Inclusive, os pacientes costumam ficar estaveis até de fato
ocorrer complicagcbes respiratorias. Como base para o estudo foram analisados os
protocolos utilizados no paciente. Assim como no estudo publicado por Finkel S. R et al,
2018, pode ser visto a utilizacao do Cough Assist como aparelho de suporte para ajudar
na técnica de tosse mecanicamente assistida (TMA), também foi utilizado terapia de
expansdo pulmonar (TEP) juntamente com ajuste da VNI, assim como VNI durante o
sono. No 1° dia pos extubacédo tentou-se tirar a VNI do paciente, porém sem sucesso. O
mesmo apresentou episodio de broncoespasmo e queda de spO2, além do desconforto
respiratorio e espasticidade. No 3° dia o mesmo comegou o desmame da VNI, onde
passava uma hora por dia, duas vezes ao dia, respirando em ar ambiente. No 5° dia o
desmame teve que ser suspenso devido um pneumotérax, sendo realizado uma
drenagem toracica (DT).Apos raio x (RX) foi detectado uma atelectasia, dessa forma a
equipe presente realizou a TEP posicionando o paciente em prono. A técnica teve uma
resposta positiva pois apos realizacao de RX foi confirmado resolugdo da atelectasia.
Devido ao grau do mesmo no dia do ocorrido, o paciente nao foi submetido a respiracao

espontanea (RE) assim como a técnica de TMA.

O lactante s6 voltou ao desmame trés dias apds o procedimento, onde foi
realizado o desmame por uma hora e meia, duas vezes ao dia, aumentando essa
duracdo durante os dias seguintes. Trés dias apds o inicio do desmame foi realizada a
retirada da VNI durante todo o dia, sendo realizada apenas a noite e durante o sono
vespertino. Apds essa conduta as sessodes de fisioterapia continuaram sem interrupgao
levando ao décimo quarto dia onde foi solicitado o internamento domiciliar e iniciou-se o

treinamento familiar. Apds 8 meses de alta hospitalar a crianga continuou as sessodes e
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acompanhamento fisioterapéutico onde eram realizadas duas vezes ao dia, sendo
utilizada a TMA e VNI apenas durante o sono e por duas horas durante o dia. Alguns
estudos trazem a VNI por traqueostomia (TQT) como vildo, pois essa conduta diminui a
qualidade de vida do paciente assim como sua expectativa de vida. Contrapartida a VNI
vem sendo bem vista por ser uma alternativa que mostra eficacia, pois reduz o trabalho
respiratorio, melhora a troca gasosa, diminui a necessidade de sedacgao, pode evitar a
intubacao orotraqueal além de manter as barreiras de defesa natural. Com base nesse
estudo chegou-se a concluséo que a fisioterapia individual juntamente com o uso de VNI
€ de grande importancia para os resultados positivos dos pacientes acometidos com as

disfungdes respiratérias causadas pela AME. (Magalhaes et al, 2015).

Trenkle et al (2021), publicou um estudo que traz os dados referentes a pratica de
condutas fisioterapéuticas em criangas com AME e problemas de coluna nos Estados
Unidos, juntamente com as diretrizes atuais do patrao de tratamento da AME. O estudo
foi baseado em 172 respostas de profissionais na area. Confirmando que a fisioterapia &
essencial para o tratamento de pacientes diagnosticados com AME. No caso de
pacientes que utilizam de medicagbes auxiliares foi recomendado o aumento na
frequéncia e duragdao da fisioterapia , além disso ter um conhecimento sobre as
diretrizes trouxe beneficios para os profissionais no momento da aplicagcdo das
condutas, porém a limitagdo dos recursos acabou se tornando um empecilho. Foram
abordadas cinco condutas como base para o estudo, tais quais foram: ficar de pée,

exercicios aerobicos, fortalecimento, alongamento e equilibrio.

Dentre as modalidades escolhidas, ficar de pé foi a recomendagéo mais comum,
totalizando 97%, com indicacdo para uso de suportes, aparelhos ortopédicos, andadores
ou muletas e barras paralelas. O estudo enfatiza a utilizagao de standers, principalmente
em criangas portadores da AME tipo | e Il. Com o decorrer do tratamento é necessario
sempre reavaliar o paciente , pois o mesmo demonstrando ganho das fungdes a
necessidade de adaptacado da conduta € essencial. Os alongamentos atingiram 92,4%
das recomendacgdes, sendo o segundo mais recomendado. Alongamentos passivos,
talas ou orteses diurnas e noturnas, alongamentos ativo-assistido, standers ou em pé,
posicionamento em prono e alongamentos ativos, foram algumas das técnicas citadas.
Cada individuo requer uma conduta individual, por esse motivo a duragao dos exercicios

acaba sendo relativa, além disso é necessario ser avaliado o grau do paciente e o ganho
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projetado pelo profissional. Os alongamentos passivos sao os mais utilizados e
recomendados. O estudo ainda evidencia que a pratica de alongamentos em disturbios
neuromusculares (DNM) sé tem impacto duradouro apos sete meses de pratica.
Entender sobre a fisiopatologia € um diferencial enorme para os profissionais. (Trenkle et
al, 2021)

Ja o fortalecimento foi relatado 87% de recomendacdo, entre elas
natacao/esportes aquaticos, exercicios resistidos progressivos, caminhada, mobilidade
em cadeira de rodas, tipoias e videogames ativos como WiiTM e Kinect™. O foco acaba
sendo o fortalecimento dos musculos centrais e axiais, assim como da musculatura
proximal e distal. Ndo existem tantos estudos para essa conduta, o estudo mostra o
quao é necessario pesquisas futuras nessa area. Os exercicios aerobicos tiveram 71,4%
de recomendacao, relatando cinco exercicios como base. Natacdo, caminhada, ciclismo,
esteira e videogame ativo. Caracteriza-se como o menos recomendado. Esse aspecto
pode ser dado devido a situagdo socioeconOmica , a escassez de recursos ou
profissionais ndo qualificados, por exemplo. E um protocolo que também precisa de
pesquisas futuras, as pesquisas atuais sao bem limitadas. No caso do ciclismo existem
prés e contras por se tratar de um exercicio que causa fadiga mais rapido, entdo é
necessario avaliar bem o pacientes antes de adicionar esse exercicio a conduta.
Atividades relacionadas ao equilibrio como exercicios de equilibrio em cadeia fechada,
aberta e estatica foram recomendadas por 86,4%. Esse tipo de exercicio acaba sendo
indicado para todo tipo de AME, aos nao sitters, sitters e caminhantes. Essa conduta
traz uma melhora significativa no controle postural, de tronco e de cabeca. Pacientes
com escoliose sao individuos promissores para realizagao de exercicios de equilibrio. O
estudo informa que plataforma vibracional, como mesa ortostatica, sdo equipamentos

com grande funcionalidade para esse tipo de atividade. (Trenkle et al, 2021 )

C. Boulay et al (2020), salienta os tratamentos funcionais e ortopédicos em
pacientes diagnosticados com AME tipo I, Il e lll. Nele pode ser visto também a
importancia do trabalho multidisciplinar, os autores apontam a pratica da
multidisciplinaridade durante todo o tratamento, além da abordagem proativa. Pode ser
notado que a cirurgia de escoliose € mais presente em pacientes diagnosticados com
AME tipo Il, apesar de ser realizada em ambos os tipos. Com incidéncia de aparigéo no

inicio da infancia de 90%. Para fisioterapia de pacientes com AME tipo I, o estudo traz
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exercicios aerdbicos e utilizagcao de orteses, como exemplo. Os mesmos ressaltam que
o objetivo principal é o controle de tronco, prevengdo de contraturas e luxagdes tal qual
promover qualidade de vida para os mesmos. Trazem a utilizagao de cintas, assim como
sistemas de assento como suporte na fisioterapia. A cirurgia de escoliose ndo é tao

comum, apesar de estar presente 31% em pacientes com AME tipo Ic.

Na AME tipo Il a cirurgia de coluna é mais presente dando o fato de que as lesbes
acabam sendo mais graves devido ao grau da deformidade. O ideal é que seja realizada
o mais tarde possivel. E utilizado como base tratamentos que ajudam no mantimento da
postura e fungdo. Assim como na AME tipo | também é recomendada a utilizagdo do
sistema de assento, standers, cadeira de rodas adaptadas e exercicios aerébicos (a
depender do nivel de fraqueza presente). Na AME tipo Il o objetivo ndo se diferencia
das demais, a preservagcao e prevencao das funcbes estdo sempre ligadas aos
pacientes com doenga neuromuscular (DNM), além de exercicios voltados para ADM,
alongamentos, mobilidades, utilizacdo de oOrteses, exercicios aerdbicos como natagéo,
caminhada e equoterapia, assim como cadeira de rodas elétricas. Nesses casos a
cirurgia esta mais ligada a perda da fungéo, paciente com perda de deambulagédo sao

mais propicios ao procedimento. (C. Boulay et al, 2020)

Lewelt et al (2016), realizou um estudo voltado para seguranga e viabilidade de
um programa de exercicios em pacientes com AME tipo I, Il e lll. Para isso foram
avaliados nove criancas por seis fisioterapeutas diferentes, passando ainda por uma
banca de pesquisa para maior credibilidade. Foram utilizadas para avaliacdo e
realizagdo de condutas as escalas de Hammersmith estendida (MHFMS-Extend), teste
muscular manual (MMT), dinamémetro manual (DMH), analise muscular quantitativa
(QMA), escala de exercicio resistido OMNI e a escala de faces de dor de Wong-Baker.
Tais avaliacbes foram realizadas no inicio do estudo, apds seis semanas € 12 semanas
apos o inicio. QMA e DMH séo utilizadas para quantificar a forgca muscular, o MMT é
comumente utilizado em exames neurolégicos , ja o MHFMS-Extend para avaliar a
fungcdo motora, como implementa a avaliagdo do desenvolvimento motor grosso acaba
sendo o teste mais indicado. Foram avaliados tanto pacientes domiciliar como
ambulatorial, ambos realizaram exercicios de extensido e flexdo de cotovelo e ombro ,
assim como exercicios voltados para os musculos proximais. Extensao de quadril e

joelho foram feitas apenas pelos pacientes ambulatoriais. As sessdes tiveram uma

22



duracao de 45 a 60 minutos, iniciando com cinco minutos de aquecimento. A frequéncia
foi de trés vezes por semana com duas séries com 15 repeticdes. Com base nessa

frequéncia , séries e repeticdes foi feita a evolucdo dos mesmos.

ApOs o0s pacientes conseguirem realizar a conduta completa iniciou-se o
treinamento de resisténcia, feito com pesos de tornozelo e punho. Alguns exercicios
tiveram que ser modificados para realidade de cada paciente. O objetivo para o treino de
resisténcia era que os pacientes chegassem a pelo menos 6/10 ou 8/10 na escala de
resisténcia e a mudanca de peso era realizada apds pelo menos uma semana de
exercicio com o peso anterior. Apos toda analise foi visto que no quesito forga os
pacientes tiveram um aumento no MMT assim como MHFMS-Extend, porém de uma
forma geral a forgca ndo teve uma mudanga significativa. DHH n&o houve nenhuma
mudanga e QMA foi muito baixo. Na fungdo motora ocorreu uma melhora consideravel ,
ja o nivel de esfor¢o continuou sem alteragdo. A escala de faces de dor de Wong-Baker
praticamente n&o detectou dor nos pacientes, pouco mais de 90% nao sentiu nenhuma
dor. Com isso o estudo conclui que exercicios resistidos trazem beneficios sim para
pacientes diagnosticados com AME, e que podem ser feitos com seguranga nos
mesmos. Evidencia também a importancia de estudos complementares para aumento da

credibilidade e criagao de futuros protocolos. (Lewelt et al , 2016)

Mizui et al (2019), traz um estudo baseado na utilizacdo de um membro hibrido
assistido (HAL). O paciente modelo foi uma idoso de 64 anos diagnosticada com AME
que tinha como queixa principal diminuicdo da mobilidade, 0 mesmo n&ao conseguia subir
escadas, dessa forma o objetivo foi melhorar sua capacidade de locomogédo. O HAL
utiliza as informagdes sensoriais e os biopotenciais para controlar o movimento dos
usuarios, além da aplicacdo de unidades de poténcia nas articulagdes. O dispositivo €
bem elaborado e foi criado pensando no bem estar do paciente, o usuario néo sente o
peso e consegue realizar movimentos como levantar, caminhar, sentar, entre outros. O
estudo foi dividido em duas etapas onde foi realizado uma pausa de trés meses entre
elas, com durabilidade de 15 dias cada etapa e sessbes com média de 40 minutos.
Para avaliagcdo do estudo foram realizados os testes de caminhada e teste Timed Up &
Go, sendo analisada velocidade e tempo da caminhada. Os testes foram realizados
antes, durante e apds a finalizagdo do estudo. Apds passar por toda analise foi

concluido que o HAL traz melhorias para as fungdes motoras, os pacientes sentem que
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aumenta a estabilidade na caminhada além de trazer mais confianca aos mesmos. Por
se tratar de um tratamento inovador e recente, estudos futuros devem ser realizados

para melhor analise e planejamento de condutas.
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CONCLUSAO

O estudo pdde concluir que a atuagao fisioterapéutica é de grande valia para os
pacientes diagnosticados com AME. O tratamento multidisciplinar esta sempre presente,
pois essa patologia acaba acometendo diversas fungdes sistémicas. Verificou-se que as
principais intervencdes fisioterapéuticas utilizadas na AME foram, terapia de remocgéao
com insuflagdo e exsuflagdo mecanica (cough assist), posicionamento para promover a
drenagem postural,aspiragao oral,técnica de tosse mecanicamente assistida juntamente
a utilizacao de VNI, assim como exercicios resistido, exercicios de forga, exercicios
aerobicos, exercicios de equilibrio, alongamentos e mobilidade, utilizagdo de rolos, puff
ou travesseiros para ajudar na postura. Exercicios voltados para promog¢do das
atividades de vida diarias estardo sempre presente na vida dos portadores de AME.
Foram encontrados mais estudos publicados referente as abordagens respiratérias do
que motoras. Os resultados apontam a necessidade de pesquisas futuras. Apesar dos
estudos publicados trazerem confiabilidade e ajudar no entendimento de tal patologia e
condutas que devem ser aplicadas, ainda existem diversas lacunas a serem
preenchidas. Apenas um dos estudos teve como foco as abordagem de conduta
respiratérias e motoras juntamente, estudos que avaliem ambas as fungbes séao
extremamente escassos, confirmando mais uma vez a necessidade de pesquisas

futuras.
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