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A IMPORTANCIA DA FISIOTERAPIA NO TRATAMENTO DE PACIENTES COM
ATROFIA MUSCULAR ESPINHAL: REVISAO BIBLIOGRAFICA

THE IMPORTANCE OF PHYSIOTHERAPY IN THE TREATMENT OF PATIENTS
WITH SPINAL MUSCULAR ATROPHY: A LITERATURE REVIEW
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RESUMO: A Atrofia Muscular Espinhal (AME) € uma doenga genética rara, de
herangca autossémica recessiva, caracterizada pela degeneragdo progressiva dos
neurénios motores, resultando em fraqueza e atrofia muscular. Com prevaléncia
aproximada de 1 a cada 10.000 nascimentos vivos, € considerada a principal causa
genética de mortalidade infantil, impactando diretamente fungdes essenciais como
respiracdo, degluticdo e mobilidade. Este estudo teve como objetivo revisar, de
forma narrativa, a importancia da fisioterapia no manejo da AME, considerando seus
aspectos clinicos, funcionais e terapéuticos. Para isso, foram analisados artigos
publicados entre 2010 e 2025 nas bases PubMed e Biblioteca Virtual em Saude,
além de diretrizes e manuais de referéncia. Os achados demonstram que a
fisioterapia desempenha papel fundamental na manutencdo da funcionalidade
motora, prevengcdo de complicagbes respiratorias e ortopédicas e promogado da
autonomia. Observa-se que a intervengao precoce, associada aos avancos recentes
em terapias modificadoras da doencga, potencializa os resultados funcionais e
contribui para melhor participagao nas atividades da vida diaria. Portanto, a atuacao
fisioterapéutica continua e baseada em evidéncias constitui elemento essencial no
cuidado integral de individuos com AME.

Palavras-chave: Atrofia Muscular Espinhal; Fisioterapia; Neurdnios motores;
Reabilitacdo; Qualidade de vida.

ABSTRACT: Spinal Muscular Atrophy (SMA) is a rare genetic disease with
autosomal recessive inheritance, characterized by progressive degeneration of motor
neurons, resulting in muscle weakness and atrophy. With an estimated prevalence of
approximately 1 in 10,000 live births, it is considered the leading genetic cause of
infant mortality, directly affecting essential functions such as breathing, swallowing,
and mobility. This study aimed to narratively review the role of physiotherapy in the
management of SMA, considering its clinical, functional, and therapeutic aspects. For
this purpose, articles published between 2010 and 2025 were analyzed in the
PubMed and Virtual Health Library databases, in addition to clinical guidelines and
reference manuals. The findings demonstrate that physiotherapy plays a
fundamental role in maintaining motor functionality, preventing respiratory and
orthopedic complications, and promoting autonomy. Early intervention, combined
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with recent advances in disease-modifying therapies, enhances functional outcomes
and contributes to greater participation in daily life activities. Therefore, continuous
and evidence-based physiotherapeutic care is essential in the comprehensive
management of individuals with SMA.

Keywords: Spinal Muscular Atrophy; Physiotherapy; Motor neurons; Rehabilitation;
Quality of life.

1 INTRODUGAO

A Atrofia Muscular Espinhal (AME) é uma doenga genética rara, de heranca
autossOmica recessiva, caracterizada pela degeneragédo progressiva dos neurdnios
motores da medula espinhal e dos nucleos motores do tronco encefalico, resultando
em fraqueza muscular e atrofia progressiva. Estima-se que ocorra em
aproximadamente 1 a cada 10.000 nascimentos vivos, sendo considerada a principal
causa genética de mortalidade infantil. A perda desses neurdnios compromete
fungdes essenciais como locomogédo, degluticdo e respiracéo, tornando a doenca
altamente incapacitante e com grande impacto social e familiar (Zanotelli et al.,
2020; INAME, 2020).

A AME é causada por alteragées no gene SMN1, localizado no cromossomo 5q,
responsavel pela producdo da proteina SMN, essencial para a sobrevivéncia dos
neurénios motores. A redugdo ou auséncia dessa proteina leva a degeneragao
progressiva desses neurénios, resultando em fraqueza muscular e atrofia. A doenga
geralmente ocorre quando a pessoa herda duas copias alteradas do gene SMN1,
sendo uma do pai e outra da mae. Em cerca de 97% dos casos, essa alteragao
decorre de delegdo do gene SMN1. A AME acomete igualmente individuos de
ambos os sexos e diferentes grupos étnicos (Kolb et al., 2015).

Clinicamente, a AME apresenta diferentes subtipos, definidos de acordo com a idade
de inicio dos sintomas e os marcos motores alcangados. As manifestacbes variam
desde formas graves, como a AME tipo 1, que se inicia nos primeiros meses de vida,
até formas mais brandas, como a AME tipo 4, com inicio na vida adulta. Em todos os
casos, a perda progressiva da funcdo motora repercute na autonomia € no bem-
estar dos individuos, exigindo acompanhamento continuo e multidisciplinar (Darras,
2019).

A AME tipo |, também chamada forma infantil, manifesta-se nos primeiros meses de
vida e é considerada a forma mais grave, apresentando hipotonia acentuada,
fraqueza muscular generalizada e comprometimento respiratério precoce. A AME
tipo Il surge entre 6 e 18 meses; nesses casos, a crianga consegue sentar sem
apoio, mas geralmente ndo adquire a marcha independente, sendo comum o
desenvolvimento de escoliose e redugédo da capacidade respiratoria. Na AME tipo lll,
de inicio ap6s 18 meses ou na adolescéncia, os pacientes adquirem a marcha,
porém podem perdé-la ao longo da vida devido a fraqueza progressiva,
principalmente em membros inferiores. Ja a AME tipo IV apresenta inicio na vida
adulta, com evolucado lenta e menor comprometimento funcional. Em todos os
subtipos, a fisioterapia desempenha papel essencial na manutengdo das
capacidades motoras e respiratérias (lannaccone et al., 2013).

Nas ultimas décadas, o avango das terapias modificadoras da doenca, aliado a
ampliacdo do acesso ao diagnodstico genético, tem possibilitado maior sobrevida e
melhor progndstico aos pacientes. Nesse cenario, a fisioterapia se destaca como
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parte indispensavel da abordagem terapéutica, contribuindo para a preservagao da
funcdo motora, a prevencdo de complicagdes respiratorias e ortopédicas, e a
promocgao da qualidade de vida. A atuacgao fisioterapéutica precoce, individualizada
e baseada em evidéncias é apontada pela literatura como fator decisivo para o
manejo da doenca (Silva et al., 2024).

Além das repercussdes clinicas, a Atrofia Muscular Espinhal também imp&e desafios
emocionais e sociais as familias, exigindo suporte multiprofissional continuo. O
fisioterapeuta, inserido nesse contexto, desempenha papel ndo apenas na
reabilitacdo fisica, mas também na educacdo em saude, na orientagdo aos
cuidadores e na adaptagao das rotinas diarias, contribuindo para a melhora global
da qualidade de vida. Estudos recentes reforcam que o suporte fisioterapéutico
domiciliar e o acompanhamento longitudinal favorecem a ades&o terapéutica e o
bem-estar (Dangouloff et al., 2019).

Nos ultimos anos, o cenario clinico da AME tem sido transformado por avancos no
diagnostico e nas opgdes terapéuticas. Contudo, ainda podem ocorrer atrasos
significativos no reconhecimento dos primeiros sinais clinicos, 0 que impacta
diretamente o inicio do tratamento adequado e o progndstico dos pacientes (Mercuri
et al., 2018). Dados epidemioldgicos nacionais apontam que a AME tipo 1
permanece como a forma mais prevalente no pais, seguida pelos tipos 2 e 3, além
de evidenciar atrasos no diagnostico, principalmente nas formas de inicio mais
tardio, o que reforga a necessidade de estratégias de conscientizacado e capacitagao
de profissionais de saude (Mendonga et al., 2024).

Outro avango importante no contexto da AME é a incorporagao de terapias
modificadoras da doenga, como nusinersena, risdiplam e terapia génica, que tém
contribuido para a melhoria da sobrevida e da funcionalidade, principalmente em
criancas diagnosticadas precocemente (Finkel et al., 2016). Estudos indicam que o
inicio precoce do tratamento estd associado a melhores resultados funcionais e a
aquisicao de marcos motores (Dangouloff; Servais, 2019).

Entretanto, mesmo diante desses avangos, o manejo da AME continua exigindo
acompanhamento continuo e multiprofissional, no qual a fisioterapia assume papel
fundamental. A intervencgao fisioterapéutica precoce auxilia na manutencao da forca
muscular, preservacdo das habilidades motoras, prevengdo de complicagbes
respiratorias e ortopédicas, além de favorecer autonomia funcional e melhor
qualidade de vida (Lewelt et al., 2015).

Além do comprometimento motor e respiratério, a AME apresenta impacto
significativo sobre a saude musculoesquelética, podendo gerar contraturas,
escoliose e dor crbénica, que comprometem a funcionalidade e a participagao social
ao longo da vida (Pane et al., 2019).

Diretrizes internacionais reforcam que o manejo da AME deve ser continuo,
individualizado e conduzido por uma equipe multiprofissional especializada, capaz
de intervir de forma preventiva e terapéutica nos diversos sistemas afetados
(European SMA Guidelines, 2020).

No Brasil, o maior levantamento nacional envolvendo 706 pacientes evidenciou
predominaéncia da AME tipo 1, atraso diagndstico e dependéncia de suporte
terapéutico continuo (Mendonga et al., 2024).
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Com a chegada das terapias modificadoras, houve melhoria significativa na
sobrevida e no desenvolvimento motor, especialmente quando associadas a
programas estruturados de reabilitacdo (Finkel et al., 2016).

Estudos em reabilitacdo tém demonstrado que a integracdo de tecnologias
assistivas, técnicas respiratorias avangadas e estratégias motoras especificas
contribui para manutengao da funcionalidade e prevencédo de complicagdes (Stark et
al., 2018).

A fisioterapia permanece como um dos pilares essenciais do cuidado, atuando de
forma continua para garantir qualidade de vida, preservagao funcional e participagao
ativa na sociedade (lannaccone et al., 2013).

Diante disso, este estudo tem como objetivo revisar, por meio de analise
bibliografica, a importadncia da fisioterapia no tratamento da Atrofia Muscular
Espinhal, considerando seus aspectos clinicos, genéticos e funcionais. Além disso,
busca descrever os principais subtipos da doenca e suas caracteristicas, analisar as
intervencgdes fisioterapéuticas empregadas no manejo da AME e avaliar, com base
na literatura recente, os impactos dessas abordagens na funcionalidade, na
qualidade de vida e na prevencgao de complicagdes.

2 REVISAO DE LITERATURA
2.1 ASPECTOS GENETICOS E FISIOPATOLOGICOS DA AME

A Atrofia Muscular Espinhal (AME) é causada pela deficiéncia da proteina SMN
(Survival Motor Neuron), essencial para a sobrevivéncia dos neurbnios motores
localizados na medula espinhal. Essa deficiéncia decorre, principalmente, da
delecédo ou mutagédo do gene SMN1, localizado no cromossomo 5g13, resultando em
producao insuficiente da proteina e degeneracao progressiva dos neurdnios motores
(Kolb et al., 2015).

O gene SMN2, também presente nesse cromossomo, atua como modulador da
gravidade da doencga, uma vez que produz pequenas quantidades funcionais da
proteina SMN. Assim, o numero de copias do SMN2 influencia o grau de
comprometimento clinico: quanto maior a quantidade de copias, mais leve tende a
ser a manifestagédo (Darras, 2019).

A perda progressiva dos neurbnios motores leva a fraqueza muscular, hipotonia,
dificuldade de controle postural e comprometimento respiratorio, impactando
diretamente a funcionalidade e a autonomia do individuo.

2.2 CLASSIFICAGAO CLINICA DA AME

Quadro 1 — Classifica¢ao clinica da Atrofia Muscular Espinhal (AME)

. Inicio dos Marco motor o -
Tipo - Aot Caracteristicas clinicas
sintomas principal
0 Pré-natal/ Ao Auséncia de Forma mais grave; fraqueza extrema ao nascer,
nascer marcos motores insuficiéncia respiratdria imediata, alta mortalidade
I < 6 meses Nao senta Evolugao grave, insuficiéncia respiratoria precoce
Il 6-18 meses Senta. ndo Risco de escoliose e declinio respiratério progressivo

114



‘ SALESIANO CIEN'CIA NA ISSN: 2966-0106

. ) PRATI A v. 05, n. 01, 2026
CENTRO UNIVERSITARIO CATOLICO c DO 10.65458/v5n1 11125

. Inicio dos Marco motor i .-
Tipo ] s Caracteristicas clinicas
sintomas principal
deambula
i > 18 meses _E_)e_ambula Perda gradual da marcha ao longo dos anos
inicialmente
v Vida adulta Sintomas leves Progressao lenta e estabilidade funcional prolongada

Fonte: Adaptado de Darras (2019) e European SMA Guidelines (2020)

2.3 AVALIACAO FUNCIONAL

A avaliacao fisioterapéutica deve ser continua e padronizada, a fim de monitorar a
progressdo da doenca e orientar o plano terapéutico. A escala HFMSE
(Hammersmith Functional Motor Scale Expanded) é amplamente utilizada para
avaliacdo de habilidades motoras globais, enquanto a escala CHOP INTEND é
direcionada aos pacientes com AME tipo |, fornecendo medidas sensiveis de
pequenos ganhos motores. Para individuos que ndo deambulam, o mdodulo revisado
de membros superiores (RULM) permite analise especifica da funcionalidade dos
membros superiores. Ja a escala MFM (Motor Function Measure) possibilita
avaliacdo global em diferentes posturas, contribuindo para uma visdo integrada do
desempenho motor (Pane et al., 2019).

Além das escalas especificas, a avaliagdo funcional na AME deve incluir ainda
medidas respiratérias, ortopédicas e de desempenho diario, garantindo uma
compreensao multidimensional do paciente. A analise da fungdo pulmonar, como a
capacidade vital forcada (CVF) e o pico de tosse, € essencial devido ao risco
elevado de insuficiéncia respiratoria progressiva. Paralelamente, instrumentos de
relato do paciente e dos cuidadores tém ganhado destaque por refletirem a real
capacidade nas atividades de vida diaria e a qualidade de vida, complementando as
escalas motoras tradicionais e favorecendo intervengbes mais centradas no
individuo (Finkel et al., 2018).

2.4 COMPROMETIMENTOS MUSCULOESQUELETICOS E MANEJO POSTURAL

A progressdo da AME pode resultar em contraturas articulares, deformidades
estruturais, dor musculoesquelética e escoliose. A escoliose € uma complicacéo
frequente, especialmente em pacientes ndo deambuladores, podendo estar
associada a alteragdes da mecanica toracica e ao comprometimento respiratério
(Mercuri et al., 2018). O manejo terapéutico inclui mobilizagdes, alongamentos
globais, posicionamento adequado e o uso de érteses, como oérteses tornozelo-pé,
suportes de punho e coletes posturais, com o objetivo de melhorar o alinhamento
corporal e prevenir deformidades (Fauroux et al., 2020). A prescrigdo deve
considerar conforto, funcionalidade e adesao familiar.

2.5 PAPEL DA FISIOTERAPIA NO MANEJO DA AME

A fisioterapia desempenha papel essencial no acompanhamento continuo, buscando
preservar a mobilidade, retardar a perda funcional e promover autonomia. As
intervengdes devem priorizar exercicios de baixa intensidade e evitar fadiga
excessiva, uma vez que o esforgo prolongado pode acelerar a fraqueza muscular
(Lewelt et al, 2015). A fisioterapia desempenha papel essencial no
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acompanhamento continuo, buscando preservar a mobilidade, retardar a perda
funcional e promover autonomia. As intervengdes devem priorizar exercicios de
baixa intensidade e evitar fadiga excessiva, uma vez que o esforgo prolongado pode
acelerar a fraqueza muscular (Lewelt et al., 2015). Estratégias terapéuticas incluem
treino motor orientado para a fungao, exercicios respiratorios, técnicas de higiene
brénquica, estimulacéo ativa dentro da tolerancia e orientagcbes para adaptacédo das
atividades da vida diaria, devendo as intervengdes ser individualizadas conforme as
necessidades funcionais de cada paciente (Mercuri et al., 2018).

2.6 AVANCOS TERAPEUTICOS E INTEGRAGCAO COM A REABILITACAO

Apesar dos avangos farmacolégicos e das terapias modificadoras da doenca, a
intervencgao fisioterapéutica permanece essencial no manejo da AME, contribuindo
para a manutencgao da funcionalidade e para a prevencao de complicagbes motoras,
ortopédicas e respiratorias (Fauroux et al., 2020).

3 METODOLOGIA

Trata-se de uma revisdo narrativa da literatura, realizada por meio de uma busca
estruturada, de carater descritivo e abordagem qualitativa, com o objetivo de reunir e
analisar evidéncias cientificas sobre a Atrofia Muscular Espinhal (AME) e a
relevancia da fisioterapia no seu manejo clinico.

A busca foi realizada entre julho e novembro de 2025 nas bases PubMed, Biblioteca
Virtual em Saude (BVS) e em periddicos indexados pela SAGE Publications,
contemplando literatura nacional e internacional. Para garantir padronizagao
terminologica e precisdo na identificagdo dos estudos, foram utilizados descritores
controlados dos vocabularios MeSH (Medical Subject Headings) e DeCS
(Descritores em Ciéncias da Saude), combinados com operadores booleanos AND e
OR. Os descritores empregados incluiram, no MeSH, os termos “Spinal Muscular
Atrophy", "Motor Neurons", "Physical Therapy Modalities", "Rehabilitation" e "SMN1
gene”, enquanto no DeCS foram utilizados "atrofia muscular espinhal”, "neurénios
motores”, "fisioterapia”, "reabilitacao"” e "gene SMN1". As estratégias de busca foram
estruturadas com diferentes combinagbes booleanas, como (“Spinal Muscular
Atrophy" AND "Physical Therapy") OR ("SMA" AND "Rehabilitation") e ("SMN1 gene"
AND "motor neuron disease”), adaptadas conforme a especificidade de cada base
de dados.

Foram incluidos artigos cientificos originais, revisdes, diretrizes clinicas, manuais
técnicos e capitulos de livros publicados entre 2010 e 2025, com texto completo
disponivel em portugués ou inglés, desde que abordassem aspectos clinicos,
fisiopatologicos ou terapéuticos relacionados a Atrofia Muscular Espinhal, com
énfase na atuacao fisioterapéutica. Foram excluidos estudos duplicados, pesquisas
sem relagao direta com reabilitacdo ou fisioterapia, trabalhos com amostras nao
humanas, resumos sem disponibilizacdo do texto completo e materiais fora do
recorte temporal estabelecido.

A analise dos materiais selecionados foi conduzida de forma qualitativa e
interpretativa, priorizando a identificagdo de convergéncias entre os achados,
especialmente no que diz respeito as manifestacdes clinicas da AME, aos métodos
diagnosticos e as intervengdes fisioterapéuticas aplicadas em diferentes contextos
de reabilitagcdo. Embora o estudo seja caracterizado como uma revisao narrativa, a
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adocdao de uma busca estruturada, com critérios previamente definidos para
identificacdo, triagem, elegibilidade e inclusdo dos estudos, teve como objetivo
conferir maior transparéncia e reprodutibilidade ao processo de selegao. No total,
foram identificados aproximadamente 45 estudos, dos quais 11 atenderam
integralmente aos critérios de inclusdo. A selecdo final considerou a relevancia
cientifica, o nivel de evidéncia e a pertinéncia tematica, possibilitando uma
discussao aprofundada e alinhada aos objetivos desta revisao.

Quadro 2 — Processo de identificagdo, triagem, elegibilidade e inclusado dos estudos

c a Numero de
Etapa Descrigao estudos
Estudos identificados nas bases PubMed, BVS e SAGE 45
Identificacao
Registros adicionais identificados por outras fontes 0
Registros apds remocgao de duplicatas 40
Tri Registros excluidos apés leitura de titulos e resumos 25
riagem
Motivos: ndo tratavam de AME; ndo abordavam fisioterapia; foco .
exclusivo em genética ou terapias sem reabilitagao.
Artigos avaliados na integra 15
Elegibilidade Artigos excluidos apds leitura completa 4
Motivos: auséncia de intervencgao fisioterapéutica; dados .
insuficientes; amostra ndo humana; fora do recorte temporal.
Inclusao Estudos incluidos na reviséo final 1
Fonte: Elaboragao prépria
4 RESULTADOS E DISCUSSAO
Quadro 3 — Resumo dos artigos selecionados
ESTUDO OBJETIVOS RESULTADOS
Mercuri et al. (2018) Revisar o diagnéstico e o A AME apresenta variag&o clinica conforme

manejo da Atrofia Muscular o tipo da doenga, afetando a forga
Diagnéstico e manejo da Espinhal, destacando terapias | muscular, mobilidade e a fungao
atrofia muscular espinhal | e abordagem multidisciplinar  [respiratéria. O diagnostico é principalmente

(AME): Parte 1: confirmado por analise genética do gene
Recomendagdes para SMN1. Intervengbes multidisciplinares,
diagnéstico, reabilitagao, incluindo fisioterapia, cuidados respiratérios
cuidados ortopédicos e e ortopédicos, sao eficazes na melhora da
nutricionais qualidade de vida e na prolongacgéo da

sobrevida dos pacientes. Destaca-se a
abordagem individualizada e
acompanhamento continuo para otimizar os
resultados clinicos
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ESTUDO OBJETIVOS RESULTADOS

Mercuri et al. (2018) Revisar e atualizar as O tratamento envolve uma abordagem
diretrizes de manejo da AME, | multidisciplinar, incluindo fisioterapia,

Diagnéstico e tratamento | incorporando avangos no suporte respiratério, nutricao e
da atrofia muscular diagndstico e nas opgdes intervengoes ortopédicas. Além disso,
espinhal (AME): Parte 2: terapéuticas disponiveis até terapias modificadoras da doenga, como o
Cuidados pulmonares e 2018 uso de nusinersena, mostraram beneficios
agudos; medicamentos, significativos na melhora da fungdo motora
suplementos e € na sobrevida dos pacientes

imunizagdes; outros
sistemas organicos; e ética

Fauroux et al. (2020) Revisar as abordagens O artigo destaca que a fisioterapia é
terapéuticas disponiveis para 0 | essencial para a manutengao da fungao
Atrofia Muscular Espinhal: |tratamento da AME, incluindo motora, prevengao de complicagbes

Uma Revisdo Abrangente |terapias modificadoras da ortopédicas e respiratérias, e promogéao da
das Estratégias Atuais de |doenca, suporte respiratorio, qualidade de vida em pacientes com AME
Tratamento fisioterapia e intervengoes
nutricionais
Lewelt et al. (2015) Avaliar a viabilidade, Houve uma tendéncia de melhora na forga
seguranga e efeitos de um muscular e na fungdo motora, indicando
Exercicio de Treinamento |programa domiciliar que o programa foi viavel, seguro e bem
de Forga com Resisténcia |supervisionado de tolerado

em Criangas com Atrofia  |treinamento de forga
Muscular Espinhal (AME) |progressivo em criangas com
AME tipos Il e lll, focando no
impacto na forgca muscular

Bach et al. (2015) Avaliar a eficacia da MIE Observou-se aumento significativo da
associada ao suporte capacidade vital, com adequada saturagéo
Eficacia da Insuflagéo- ventilatério ndo invasivo de oxigénio, reducdo de complicagbes
Exsuflagdo Mecénica (MIE) | continuo (CNVS) em pacientes | respiratdrias e evitando a necessidade de
na Extubacao de Pacientes | com disturbios pulmonares traqueostomia em quase todos os casos.
Nao Desmamaveis com restritivos que ndo conseguiam | Os achados reforcam que a combinacao de
Disturbios Pulmonares ser desmamados do ventilador | CNVS com MIE é uma alternativa eficaz e
Restritivos e seu impacto na capacidade |segura para a extubagéo de pacientes com

vital, saturacédo de oxigénio e |fraqueza muscular respiratéria grave
sucesso da extubagao

Stark et al. (2018) Determinar o efeito de um Houve um aumento discreto na GMFM-66,
novo método de reabilitagdo mas a HFMS apresentou ganho
Programa de Treinamento |neuromuscular assistida por significativo, indicando melhora funcional na

Domiciliar Assistido por vibracao (vibration-assisted mobilidade. O programa mostrou-se seguro
Vibragao para Criangas neuromuscular rehabilitation) | e viavel para o uso domiciliar, com potencial
com Atrofia Muscular em criangas com AME tipos Il | de apoiar a manutencéo ou melhora das
Espinhal (AME) e lll, avaliada pelo GMFM-66 | habilidades motoras em criangas com AME
Marques et al. (2014) Avaliar os efeitos do Melhora significativa no pico de fluxo de
treinamento domiciliar com tosse (PFT) ndo assistido e assistida em
Efeitos do treinamento de | manobras de empilhamento de |todos os pacientes. Em individuos sem
empilhamento de ar na ar na fungao pulmonar de escoliose, houve também aumento
fungao pulmonar de pacientes com AME e DMC, significativo da capacidade vital forgada. O
pacientes com amiotrofia além de investigar se a ganho nas medidas de PFT foi maior no
espinhal (AME) e distrofia |presenca de escoliose grupo sem escoliose, indicando que a
muscular congénita (DMC) |influencia os resultados deformidade da coluna pode limitar

parcialmente os beneficios do treinamento
de empilhamento de ar na fungéo pulmonar
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Bach et al. (2010) Desenvolver e testar um
protocolo especifico de
extubagao para pacientes com
doengas neuromusculares
(DNM) que nao conseguiam ser
desmamados da ventilagao
mecanica pelos métodos
convencionais, utilizando
ventilagdo nao invasiva (VNI) e
tosse assistida mecanicamente
(MAC)

Avaliar os efeitos a longo
prazo do uso regular da
insuflacdo-exsuflacao
mecanica sobre a capacidade
vital de pacientes com

O novo protocolo permitiu extubagcdo bem-
sucedida em 95% dos 157 pacientes
estudados, mesmo em casos em que 0s
testes convencionais de respiragao
espontanea haviam falhado. Todos os
pacientes com pico de fluxo de tosse
assistido 2160 L/min tiveram sucesso na
extubacdo. O uso prévio e continuo de VNI
e MAC foi um fator determinante para o
sucesso do processo

Extubacao de Pacientes
com Fraqueza
Neuromuscular: um novo
paradigma de gestao

Stehling et al. (2015) O uso regular do método aumentou em
média 28% a capacidade vital no primeiro
ano e manteve os valores estaveis no
segundo ano. O estudo demonstrou que a

técnica melhora a fungao pulmonar e

Insuflagdo-Exsuflagéao
Mecénica Melhora a
Capacidade Vital em

Doengas Neuromusculares

doengas neuromusculares e
restricdo severa de volume
pulmonar

reduziu o declinio progressivo da
capacidade vital em doencgas
neuromusculares

Chatwin et al, (2018)

Técnicas de desobstrugao

Revisar e explicar as principais
técnicas usadas para limpar as
vias respiratorias em pessoas

A técnica de insuflagao e exsuflagdo
mecanica foi a mais eficaz para pacientes
com maior fraqueza. Métodos manuais e

das vias aéreas em
doencgas neuromusculares:
uma revisao do estado da
Arte

com doengas neuromusculares,
mostrando como, quando e em
quem cada método deve ser
aplicado, além de padronizar
formas de medir sua eficacia.

de empilhamento de ar também
melhoraram a tosse em casos mais leves.
O estudo recomenda personalizar o
tratamento e acompanhar o pico de fluxo
da tosse.

Mendonca et al. (2024) Descrever as caracteristicas
clinicas, genéticas e
demograficas de pacientes
brasileiros com AME e analisar
a evolugao da doenga, o
acesso as terapias e os
cuidados multidisciplinares

oferecidos pelo INAME.

Em 706 pacientes, o tipo 1 foi o mais
comum. As terapias recentes e o cuidado
multidisciplinar melhoraram a sobrevida e
a qualidade de vida. Mais da metade
realizava fisioterapia motora e respiratoria
regularmente.

Um cadastro brasileiro
autorrelatado de atrofia
muscular espinhal 5q:
dados de histéria natural,
caracteristicas genéticas e
cuidados multidisciplinares

Fonte: Elaboragao propria

A anadlise dos onze artigos incluidos nesta revisdo evidencia de maneira uniforme
que a fisioterapia desempenha um papel essencial na abordagem da Atrofia
Muscular Espinhal (AME). As publicagbes demonstram que a atuagao
fisioterapéutica contribui tanto para preservar a funcionalidade motora quanto para
manter a estabilidade respiratéria, integrando-se de forma decisiva ao cuidado
multiprofissional. Mesmo com o avango das terapias modificadoras da doencga, os
estudos reforcam que a reabilitagcdo permanece indispensavel, pois favorece
autonomia, reduz complicagdes e melhora de forma significativa a qualidade de vida
dos pacientes.

As diretrizes internacionais elaboradas por Mercuri et al. (2018) constituem
referéncia essencial para a pratica clinica na AME, apresentadas em duas partes
complementares. Na parte 1, os autores reforcam que a intervencgao fisioterapéutica
deve iniciar imediatamente apdés o diagndstico e se manter de forma continua e
preventiva, com foco em preservar mobilidade, for¢a residual e fungado motora. Entre
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as recomendacgdes, destacam-se o0 monitoramento constante das amplitudes
articulares, o uso de técnicas de mobilizacdo passiva e ativa assistida, e o incentivo
a postura adequada em diferentes posi¢coes, a fim de evitar a instalagdo de
contraturas, escoliose e deformidades toracicas, que comprometem tanto o
movimento quanto a capacidade respiratoria. Outro ponto relevante é a importancia
de orientar cuidadores quanto ao posicionamento correto e ao manuseio seguro do
paciente no ambiente domiciliar, reduzindo riscos de lesdes e favorecendo estimulos
motores continuos.

Ja na parte 2, Mercuri et al. (2018) ampliam o enfoque para o cuidado respiratério e
a integracéo entre fisioterapia, pneumologia e ortopedia. O documento descreve a
necessidade de avaliagbes regulares da fungdo pulmonar e do padrao respiratério,
incluindo treinamento de respiracdo diafragmatica, higiene brdonquica e técnicas
especificas para otimizar a tosse, quando necessario. A atuagao conjunta com a
ortopedia também é essencial para prevenir e tratar deformidades estruturais que
surgem em decorréncia da fraqueza muscular axial e do tempo prolongado em
sedestacdo. Esses autores reforcam, ainda, que a reabilitacdo deve respeitar os
limites fisioldgicos, evitando esforgcos que levem a fadiga excessiva, e que os planos
terapéuticos devem ser revistos periodicamente de acordo com a evolugao clinica e
os marcos funcionais atingidos.

Dessa forma, os estudos demonstram que a fisioterapia nao se limita a intervencgdes
motoras pontuais: ela envolve planejamento cuidadoso, acompanhamento
longitudinal e suporte continuo ao paciente e a familia, funcionando como eixo
fundamental da manutengao funcional, do suporte respiratério e da qualidade de
vida. Assim, o fisioterapeuta assume papel central na equipe multidisciplinar,
atuando de forma estratégica para retardar a progressdo das incapacidades e
favorecer o maximo potencial de independéncia em cada etapa da doenca (Mercuri
et al., 2018a; Mercuri et al., 2018b).

A revisdo conduzida por Fauroux et al. (2020) aprofunda a discussao sobre as
abordagens terapéuticas contemporédneas para a AME, destacando o papel
complementar da fisioterapia frente aos avangos farmacoldgicos. O estudo evidencia
que, mesmo com o surgimento de medicamentos capazes de alterar o curso da
doencga, a reabilitacdo fisioterapéutica continua sendo indispensavel. O trabalho
mostra que os exercicios terapéuticos, o posicionamento adequado, a mobilizacéo e
0 uso de dispositivos de assisténcia respiratoria sdo determinantes para a prevengao
de complicacbes e para a manutencdo da qualidade de vida. A atuacéo
fisioterapéutica, segundo os autores, deve ser continua e adaptada as necessidades
de cada paciente, o que refor¢ca a importancia de uma abordagem individualizada e
baseada em evidéncias.

Entre os estudos de maior impacto clinico, os de Bach et al. (2010; 2015) se
destacam pela énfase no manejo respiratério de pacientes com fraqueza muscular
severa. No primeiro trabalho, os autores propuseram um protocolo inovador de
extubagao, utilizando ventilagdo nao invasiva (VNI) associada a tosse assistida
mecanicamente (MAC). O resultado foi extremamente positivo: 95% dos pacientes
considerados “ndo desmamaveis” conseguiram ser extubados com sucesso, sem
necessidade de traqueostomia. Esse achado reforca o quanto a intervencao
fisioterapéutica respiratoria € essencial para garantir a estabilidade clinica, reduzir
complicagdes e otimizar a ventilagdo. No segundo estudo, de 2015, os mesmos
autores avaliaram a eficacia da insuflacdo-exsuflacdo mecénica (MI-E) em pacientes
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com disturbios pulmonares restritivos e observaram melhora expressiva na
capacidade vital e na saturagdo de oxigénio. Além disso, a técnica mostrou-se
segura, pratica e eficiente na eliminagdo de secreg¢des, prevenindo episédios de
insuficiéncia respiratéria. Esses resultados evidenciam o quanto o fisioterapeuta
desempenha papel determinante na promogdo da ventilagdo adequada e na
prevencao de complicacdes respiratérias em pacientes com AME.

Complementando essa linha de investigagao, Marques et al. (2014) analisaram o
uso do empilhamento de ar, uma técnica simples que pode ser aplicada em
ambiente domiciliar sob orientagao fisioterapéutica. Os resultados mostraram
melhora significativa no pico de fluxo de tosse e na capacidade vital forgada,
principalmente em pacientes sem escoliose. O estudo também observou que a
presengca de deformidades na coluna pode limitar parcialmente os ganhos, o que
reforca a importdncia do acompanhamento postural e ortopédico dentro do
tratamento fisioterapéutico. A pratica regular do empilhamento de ar demonstrou ser
uma estratégia eficaz para manter a fungao pulmonar e reduzir o risco de infecgdes
respiratérias — uma das principais causas de morbidade na AME.

Além do enfoque respiratorio, varios estudos exploraram os beneficios da
fisioterapia motora. Lewelt et al. (2015) desenvolveram um programa de treinamento
de forga progressivo e supervisionado em criangas com AME tipos Il e Ill, mostrando
que o fortalecimento muscular pode ser realizado de forma segura e benéfica, sem
agravar a fraqueza. Os participantes apresentaram melhora na forga muscular € no
desempenho em testes funcionais, o que demonstra que a atividade fisica
controlada e orientada € um recurso importante para manter as capacidades
motoras. Ja Stark et al. (2018) propuseram um programa domiciliar assistido por
vibracdo, que também mostrou efeitos positivos na fungdo motora, principalmente
em medidas de equilibrio e mobilidade. Esse tipo de intervencgao € interessante por
ser viavel em casa, favorecendo a adesao ao tratamento e o envolvimento familiar,
fatores que aumentam a efetividade do processo de reabilitagao.

Outro estudo importante € o de Stehling et al. (2015), que acompanhou pacientes
com doencas neuromusculares utilizando regularmente a insuflacdo-exsuflacéo
mecanica. O uso da técnica duas vezes ao dia promoveu um aumento de
aproximadamente 28% na capacidade vital no primeiro ano e estabilizou o declinio
funcional nos anos seguintes. Esse resultado mostra que a fisioterapia respiratoria,
quando aplicada com regularidade, tem efeito protetor sobre a fungcado pulmonar,
contribuindo para a manutencao da ventilagao e a reducéo de hospitalizacoes.

Os estudos analisados reforcam que a fisioterapia desempenha papel central no
manejo da AME ao atuar em aspectos motores, respiratorios e funcionais. No
contexto brasileiro, dados recentes mostram que 75,6% dos pacientes realizam
fisioterapia motora semanalmente e 58,2% recebem atendimento fisioterapéutico
respiratorio como parte do tratamento continuo da doenga (Mendonca et al., 2024).

A necessidade de suporte respiratério torna-se mais evidente em pacientes com
AME tipo 1, dos quais 60,5% fazem uso de ventilagdo invasiva. Ja os tipos 2 e 3
apresentam menor dependéncia de ventiladores, mas igualmente necessitam de
estratégias preventivas para evitar quedas da funcdo pulmonar e internagbes
recorrentes. A fisioterapia respiratoria, com técnicas como tosse assistida,
insuflagao-exsuflagdo mecanica, mobilizacdo de secregbes e treinamentos de
expansao toracica, contribui para reduzir infeccdes pulmonares e manter uma
ventilagdo mais eficaz.
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Por fim, o estudo de Chatwin et al. (2018) revisou as técnicas de desobstrucédo das
vias aéreas em doengas neuromusculares, incluindo a AME, e destacou que ha
fortes evidéncias para o uso de métodos como a tosse assistida mecanica e a
mobilizacdo de secregdes. Os autores reforcam que essas praticas, quando
aplicadas por fisioterapeutas capacitados, previnem infeccées respiratorias e
melhoram a troca gasosa, reduzindo a necessidade de suporte invasivo. O estudo
ainda propde protocolos clinicos padronizados que orientam o fisioterapeuta sobre
como adaptar as técnicas de acordo com a idade, o tipo de AME e o grau de
comprometimento motor.

Nas ultimas décadas, observa-se também uma crescente incorporagao de
tecnologias assistivas e ferramentas digitais no contexto da reabilitagao.
Equipamentos de suporte ventilatério avangado, sistemas robdticos, plataformas de
teleatendimento e recursos interativos t€ém complementado a pratica fisioterapéutica
tradicional, ampliando as possibilidades de intervencdo e faciltando o
acompanhamento continuo, inclusive no ambiente domiciliar. Essas estratégias
tecnolégicas, quando integradas ao tratamento convencional, tendem a otimizar o
desempenho funcional e reduzir a ocorréncia de complicagdes respiratorias (Stark et
al., 2018; Stehling et al., 2015).

De modo geral, a literatura aponta de forma convergente que as intervencoes
fisioterapéuticas influenciam diretamente a evolugdo funcional dos pacientes com
AME. Tanto Mercuri et al. (2018) quanto Fauroux et al. (2020) destacam que o inicio
precoce e a continuidade do tratamento s&o determinantes, permitindo ajustar os
objetivos terapéuticos conforme o fendtipo da doenca e o progresso clinico. Essa
condugao personalizada contribui para minimizar complicacdes
musculoesqueléticas, como encurtamentos, contraturas e deformidades decorrentes
da imobilidade prolongada.

A analise comparativa entre os estudos evidencia que a fisioterapia possui impacto
direto na evolugao funcional dos pacientes com Atrofia Muscular Espinhal (AME),
atuando tanto na prevencdo de complicacbes quanto na maximizacido das
capacidades motoras preservadas. Conforme destacam Mercuri et al. (2018) e
Fauroux et al. (2020), a intervencao fisioterapéutica deve ser precoce e continua,
adaptando-se as necessidades de cada paciente e ao tipo de AME diagnosticado.
Essa abordagem individualizada permite ajustar as metas terapéuticas e prevenir
complicagbes associadas a imobilidade prolongada, como retragdées musculares,
contraturas e deformidades posturais.

Do ponto de vista funcional, os estudos de Lewelt et al. (2015) e Stark et al. (2018)
demonstram que programas estruturados de exercicios terapéuticos, mesmo em
contextos domiciliares, sao seguros e eficazes para criangas com AME tipos Il e .
Esses achados contradizem antigas concepgdes de que o esforgo fisico poderia
acelerar a degeneracdo muscular, evidenciando que o fortalecimento controlado e
supervisionado promove estabilidade articular, melhora da forca residual e
manutengdo da independéncia funcional. A literatura recente reforca que o
fisioterapeuta deve empregar protocolos graduais, respeitando a fadiga muscular e
priorizando exercicios de baixo impacto, posturais e respiratérios.

No ambito respiratorio, os estudos de Bach et al. (2010; 2015) e Stehling et al.
(2015) reforgam que a fisioterapia tem papel determinante na preservagao da fungao
pulmonar e na prevengao de complicagbes respiratérias graves. O uso da ventilagao
nao invasiva (VNI) e da insuflacdo-exsuflagdo mecéanica (MI-E) foi associado a
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aumentos significativos da capacidade vital e a redugcdo da necessidade de
tragueostomia, mostrando-se estratégias eficazes e seguras em pacientes com
fraqueza muscular respiratoria severa. Esses resultados corroboram as observagdes
de Marques et al. (2014), que identificaram melhora expressiva no pico de fluxo de
tosse (PFT) e na capacidade vital forcada apds o treinamento de empilhamento de
ar, principalmente em pacientes sem deformidades estruturais da coluna.

Além dos ganhos motores e respiratorios, a literatura revisada também destaca o
impacto psicossocial positivo da fisioterapia. Segundo Fauroux et al. (2020), o
acompanhamento fisioterapéutico continuo contribui para a estabilidade emocional e
para o fortalecimento da relagcdo paciente-familia-equipe de saude, favorecendo a
adesao ao tratamento e o enfrentamento das limitagdes impostas pela doencga. O
fisioterapeuta, portanto, atua ndo apenas como agente reabilitador, mas também
como educador e facilitador da autonomia.

Outra tendéncia observada nos estudos mais recentes € a incorporacao de
tecnologias assistivas e recursos digitais a pratica fisioterapéutica. Dispositivos de
reabilitacdo robodtica, sistemas de vibracdo assistida, plataformas de
telemonitoramento e exercicios em realidade virtual vém sendo empregados como
complementos a terapia convencional, ampliando as possibilidades de intervencao
(Stark et al., 2018). Essas inovagdes permitem acompanhamento remoto, maior
engajamento dos pacientes e continuidade terapéutica em ambientes domiciliares, o
que se mostra especialmente relevante em doencgas cronicas e progressivas como a
AME.

Dessa forma, observa-se que a atuacao fisioterapéutica na AME é integral,
abrangendo aspectos motores, respiratorios, funcionais e emocionais. A pratica
baseada em evidéncias, associada a interdisciplinaridade e a humanizagdo do
cuidado, constitui o alicerce para o tratamento eficaz e integral. Assim, o
fisioterapeuta se consolida como um dos protagonistas no manejo clinico da doenca,
desempenhando papel essencial na manutengdo da qualidade de vida e na
promogao da independéncia funcional dos pacientes.

5 CONSIDERAGOES FINAIS

A Atrofia Muscular Espinhal (AME) é uma condicdo neuromuscular complexa e
progressiva que compromete tanto a fungdo motora quanto a respiratéria, exigindo
uma abordagem interdisciplinar e continua. A partir da analise dos estudos
revisados, ficou evidente que a fisioterapia exerce papel essencial e insubstituivel no
manejo dessa patologia, sendo responsavel por promover a manutencao da forga
muscular, a prevengao de complicagdes ortopédicas e respiratérias e a melhora da
qualidade de vida dos pacientes.

Os resultados demonstraram que a intervencao fisioterapéutica precoce e continua
contribui de forma significativa para a preservagao da funcionalidade, permitindo que
o individuo alcance maior autonomia e independéncia nas atividades diarias.
Técnicas como a insuflacdo-exsuflacdo mecanica, a ventilagdo nao invasiva, o
empilhamento de ar e os programas de treinamento motor progressivo mostraram-se
eficazes e seguros, reduzindo complicagdes respiratorias e retardando a perda
funcional associada a doenca.

Além disso, observou-se que o fisioterapeuta atua como elo fundamental entre as
terapias farmacolégicas e os cuidados diarios, adaptando as condutas conforme o
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estagio clinico e as necessidades de cada paciente. O acompanhamento constante,
associado a orientacbes domiciliares e a participacao familiar, fortalece o vinculo
terapéutico e garante melhores resultados a longo prazo.

Os achados indicam que a fisioterapia ndo € apenas um complemento, mas um dos
pilares do tratamento da Atrofia Muscular Espinhal. Sua atuacdo baseada em
evidéncias cientificas € decisiva para garantir a funcionalidade, prevenir
complicagbes e promover qualidade de vida. Recomenda-se que novos estudos
continuem explorando intervengdes fisioterapéuticas especificas e tecnologias
assistivas aplicadas a AME, a fim de ampliar o conhecimento clinico e aperfeigoar as
praticas de reabilitagdo nessa populagéo.
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