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A atuacao da fisioterapia nas repercussoes motoras e respiratdrias
dos pacientes com atrofia muscular espinhal tipo |

Physiotherapy performance in motor and respiratory repercussions of patients with spinal muscular
atrophy type |

Rebeca Duarte Diniz Ferreira', Jeanette Janaina Jaber Lucato’

Palavras-chave: Resumo

AenEn Vel EIAESOE  Objetivos: Verificar na literatura os recursos fisioterapéuticos que ja foram utilizados nas repercussdes motoras
Fisioterapia, e respiratérias de pacientes com atrofia muscular espinhal tipo I. Métodos: Trata-se de uma revisdo de literatura
Reabilitag3o. realizada nas bases de dados PubMed, LILACS, SciELO e PEDro, no periodo de junho a agosto de 2019, utilizando as
palavras-chave “atrofia muscular espinhal tipo I” OR “sindrome de Werdnig-Hoffmann” AND “fisioterapia”, bem como
os termos em inglés. Resultados: Foram encontrados 53 artigos, porém apds os critérios de inclusdo, somente 5
foram relevantes para a pesquisa. No sistema respiratorio foram utilizados o Cough Assist®, aspiragdo nasotraqueal,
aceleragdo do fluxo expiratério e drenagem postural, ambas eficazes para a higiene brénquica. A expansao pulmonar
e a ventilagdo ndo invasiva melhoraram a mecanica ventilatdria. No sistema musculoesquelético, os alongamentos,
mobilizagdo articular, cinesioterapia e utilizagdo de drteses propiciaram ganhos na funcionalidade e diminuigdo das
deformidades. Conclusdo: A cinesioterapia proporcionou ganhos motores como o controle cervical, os alongamentos,
mobilizagbes e drteses, auxiliaram na manutengdo da funcionalidade. Nas repercussdes respiratérias, o uso do
Cough Assist®, aspiragdo nasotraqueal, aceleragdao do fluxo expiratério e drenagem postural foram capazes de
diminuir as internagdes por pneumonia. As manobras de expansao pulmonar e ventilagdao ndo invasiva reverteram
microatelectasias, melhoraram a hematose e contribuiram para o aumento da expectativa de vida.
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Abstract

Objectives: To verify in the literature the physiotherapeutic resources that have already been used in the motor and
respiratory repercussions of patients with spinal muscular atrophy type |. Methods: This is a literature review carried
outin the PubMed, LILACS, SciELO and PEDro databases, in period from June to August 2019, using the keywords “spinal
muscular atrophy type 1” OR “Werdnig-Hoffmann syndrome” AND “physiotherapy”, as well as the terms in English.
Results: 53 articles were found, but after the inclusion criteria, only 5 were relevant to the research. In the respiratory
system, Cough Assist®, nasotracheal aspiration, acceleration of expiratory flow and postural drainage were used, both
effective for bronchial hygiene. Pulmonary expansion and noninvasive ventilation improved ventilatory mechanics.
In the musculoskeletal system, stretching, joint mobilization, kinesiotherapy, and use of orthoses provided gains in
functionality and reduced deformities. Conclusions: Kinesiotherapy provided motor gains such as cervical control,
stretching, mobilization and orthoses, helping to maintain functionality. In respiratory repercussions, the use of Cough
Assist®, nasotracheal aspiration, acceleration of expiratory flow and postural drainage were able to reduce hospitalizations
for pneumonia. The pulmonary expansion and noninvasive ventilation maneuvers reversed microatelectasis, improved
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hematosis and contributed to increased life expectancy.

INTRODUCAO

METODOS

A atrofia muscular espinhal (AME) é uma doenga neu-
rodegenerativa de cardter genético autossomico recessivo que
cursa com a degeneragdo dos neurdnios motores alfa localiza-
dos no corno anterior da medula espinhal e tronco encefali-
co?. Ha dois genes que codificam a transcri¢do de proteinas de
sobrevivéncia dos motoneurdnios (SMN), o SMN1 e o SMN21.
O gene principal de sintese dessa proteina é o SMN1, porém na
AME esta ausente no cromossomo 5g13. O SMN2 por sua vez,
encontra-se presente e produz, em pequenas quantidades, a
proteina de sobrevivéncia dos motoneurénios, determinando a
gravidade da patologia, portanto, quanto maior a concentragao
de SMN2, menor a repercussdo funcional?.

Existem quatro variagdes clinicas da patologia, modi-
ficando de acordo com o inicio dos sintomas. A AME tipo | é
conhecida como sindrome de Werdnig-Hoffmann, apresenta
0s primeiros sinais até os 6 meses de idade, com auséncia do
controle cervical. Acabam vindo a 6bito devido as complica-
¢Oes respiratorias e disfungdes bulbares. A tipo Il inicia-se por
volta dos 6 meses e se manifesta até os 18 meses, conseguem
sentar sem apoio, mas ndo sdo capazes de deambular®. A AME
tipo Il ou doencga de Kugelberg-Welander tem inicio apds os
18 meses as criangas adquirem a marcha“. Por fim, a tipo IV é
a mais tardia, seus sintomas aparecem por volta dos 20 anos,
é a menos agressiva em comparagdo com os outros tipos®.

O diagnéstico é feito através do quadro clinico e dos
exames complementares, tais como a eletroneuromiografia,
bidpsia muscular e investigagdo genética®®”.

A participacdo da fisioterapia na reabilitagdo destes
pacientes é fundamental, porque atuard diretamente nas
repercussdes motoras e respiratdrias decorrentes da doenga.
O cuidado multiprofissional atua na prevengao, promogao e
reabilitagdo com o intuito de melhorar a qualidade de vida dos
pacientes e prolongar a expectativa de vida®®.

O presente estudo teve como objetivo verificar os re-
cursos fisioterapéuticos utilizados nas repercussées motoras e
respiratdrias de pacientes com atrofia muscular espinhal tipo I.
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Foi realizada uma revisdo de literatura nas bases de
dados PubMed (National Library of Medicine), LILACS (Litera-
tura Latino Americana em Ciéncias de Saude), PEDro (Physio-
therapy Evidence Database) e na biblioteca eletronica SciELO
(Scientific Electronic Library Online). Os descritores utilizados
foram: atrofia muscular espinhal tipo |, sindrome de Werdnig-
-Hoffmann e fisioterapia, também usados nos idiomas inglés
e espanhol, relacionando-os aos descritores booleanos AND.
Os artigos selecionados foram publicados nos ultimos 10 anos
para obtencdo de informagdes mais atualizadas.

Os critérios de inclusao definidos foram: artigos pu-
blicados nos uUltimos dez anos, nos idiomas inglés, portugués
e espanhol, delineamento do estudo sendo ensaios clinicos
e relato de casos, que abordassem sobre a atuac¢do da fi-
sioterapia motora e respiratdria, a eficacia das técnicas e a
populagdo estudada, sendo pacientes com atrofia muscular
espinhal tipo I.

Foram excluidos artigos de revisdo de literatura, sobre
outras doengas neuromusculares, aqueles que ndo relatarama
eficdcia dos recursos fisioterapéuticos e estudos em pacientes
diagnosticados com AME tipo Il, Il e IV.

RESULTADOS

Foram encontrados no PubMed 32 artigos, ao redu-
zir a pesquisa para artigos com até 10 anos de publicagao,
encontrou-se 22 artigos. Os que tinham como desenho de
estudo ensaios clinicos ou relato de casos, 11 artigos. Estes
foram submetidos a leitura dos resumos e apenas 3 artigos se
enquadraram no tema central de estudo; os outros, abordavam
a atuacdo da fisioterapia em pacientes com AME tipo Il e llI
ou discorriam sobre os efeitos medicamentosos no sistema
motor e respiratério de criangas com AME tipo I.

Na base de dados LILACS foram encontrados 3 artigos,
porém um deles foi publicado ha mais de 10 anos e o outro
abordava sobre doengas neuromusculares em geral, sendo
incluido 1 artigo.



Na biblioteca eletronica SciELO apenas 1 artigo foi en-
contrado e este era 0 mesmo selecionado da base de dados
LILACS. A PEDro ndo possuia nenhum estudo relacionado aos
descritores.

Foi feita busca livre encontrando mais 17 artigos, porém
apenas 1 artigo se relacionava aos critérios de inclusao.

Dos artigos selecionados, 3 artigos discorriam a fi-
sioterapia respiratéria, 1 associava as condutas motoras e
respiratorias, e o Ultimo, somente sobre a fisioterapia motora.

Devido ao numero vasto de técnicas fisioterapéuticas
existentes em pediatria, apenas foram estudadas as mais
citadas, eficazes e frequentes nesta populagdo de pacientes,
segundo os artigos selecionados.

O artigo de Lima et al. (2010)* é um relato de caso de
uma menina de 2 anos de idade com diagndstico de doenca
de Werdnig-Hoffmann. O objetivo do estudo foi verificar a
atuacdo dafisioterapia e seus beneficios. A paciente estava em
internagdo domiciliar com a pressdo inspiratéria de 23cmH,0,
pressdo positiva expiratdria final de 6cmH,0, frequéncia
respiratéria de 30ipm. As condutas fisioterapéuticas foram
realizadas diariamente, 2 vezes ao dia, por um periodo de 8
meses. Foram realizados alongamentos passivos, mobilizacdo
articular e de tronco, dissociacdo de cinturas pélvica e esca-
pular, cinesioterapia passiva, descarga de peso em membros
superiores e inferiores, bombeamento tibio-tarsico, estimular
0s marcos motores ndo adquiridos, como: controle cervical,
linha média e sedestacdo; enfaixamento em 8, uso de ortese
de posicionamento, estimulo proprioceptivo e treino de ortos-
tatismo. O posicionamento no leito foi corrigido e orientado
aos cuidadores sobre as mudancas de decubito. As técnicas
de higiene bronquica utilizadas foram: aspiracdo, manobras
desobstrutivas e drenagem postural. A terapia de reexpansao
pulmonar foi realizada com o aumento da PEEP para 10cmH_O
durante 15 minutos. Apds 4 meses, obteve ganhos funcionais
em quadril, sendo avaliada com grau 2 da escala modificada
de Ashworth. Com 1 ano e 10 meses, ja conseguia manter a
posicdo de flexdo do quadril e joelhos em cadeia fechada e sus-
tentava a contragdo durante 1 minuto. Os autores concluiram
que a fisioterapia auxiliou no desenvolvimento motor, porém
ainda faltam estudos cientificos que comprovem a eficécia do
tratamento fisioterapéutico.

O artigo de Magalh3es et al. (2015)! é um estudo de
caso de um menino com AME tipo |, que aos 11 meses evoluiu
para o quadro de insuficiéncia respiratdria, sendo necessario a
intubacdo orotraqueal. Conectado a VNI, com interface nasal
no modo assistido controlado os parametros eram: pressao
positiva inspiratéria de 20cmH_0, pressdo positiva expiratdria
final de 6cmH,0, fragdo inspirada de oxigénio de 21% e FR de
18ipm. O objetivo do estudo era divulgar a importancia da
manutencdo respiratdria e da fisioterapia na qualidade de
vida do paciente com AME tipo |. As técnicas utilizadas para

higiene bronquica foram o uso do Cough Assist” para auxiliar
a tosse, realizando 5 ciclos de insuflagdo e desinsuflagdo me-
canica com pressbes de +40cmH,0 e -40cmH,0, associados a
aceleracdo do fluxo expiratério e aspiragao nasotraqueal. A
terapia de reexpansdo pulmonar foi realizada com elevagdo
e tracionamento dos membros superiores em conjunto com a
VNI, aumentando a PIP em 5¢cmH,0 por 10 minutos, seguido de
diminui¢do de 1 em 1cmH,0 a cada 5 ciclos respiratérios. Por
fim, posicionamento em prono e utilizagdo de VNI durante o
sono com os parametros ja citados. Nao foi citado no presente
artigo a utilizag¢do diurna da VNI, bem como a adesdo do pa-
ciente quanto ao aparelho. Os resultados foram satisfatdrios,
observou-se que o uso de dispositivos respiratdrios auxiliares
nao invasivos sao eficazes no cuidado do sistema respiratdrio,
bem como as técnicas fisioterapéuticas utilizadas, prevenindo
internagdes e complicagdes do sistema respiratorio.

O estudo de Saquetto et al. (2015)*? teve como deline-
amento o relato de dois casos de pacientes com sindrome de
Werdnig-Hoffmann. Ambos estavam internados na unidade
de terapia intensiva pediatrica de um hospital publico. O ob-
jetivo era investigar os efeitos e a seguranga da mobilizacdo
funcional visando o ganho de flexibilidade nestas criangas que
sdo ventiladas cronicamente. A intervengdo durou 2 meses, o
protocolo era realizado 5 vezes por semana, com duragdo de
30 minutos cada sessdo. Paciente A, sexo masculino, tinha 5
anos e 8 meses de idade e estava internado na UTI pediatrica
desde os 2 meses fazia uso do suporte ventilatério invasivo. Foi
observada hipotonia severa em tronco, membros superiores e
inferiores, com auséncia de contra¢des musculares, impossibi-
litando a movimentacgao ativa das articulagdes. A flexibilidade
das articula¢Oes de cotovelos, joelhos e tornozelos era dimi-
nuida. Paciente B, sexo masculino, com 3 anos e 6 meses de
idade, internado na UTI pedidtrica ha 3 anos, necessitava de
suporte ventilatério invasivo desde a sua admissdo. Na ava-
liacdo inicial apresentou leves contragdes sem movimentagdo
ativa nos membros inferiores, mas os membros superiores
tinham movimentagdo ativa em cotovelos e punhos, porém
com reducdo da for¢a muscular. A amplitude de movimento
foi avaliada e observou-se restri¢cdes de flexibilidade na articu-
lagdo do cotovelo esquerdo, dos joelhos e tornozelos.

Ambos os pacientes utilizavam o modo ventilagdo man-
datdria intermitente sincronizada. O protocolo de mobilizagdo
funcional era composto por transferéncia passiva das posturas
de decubito dorsal para sedestagao, realizando descarga de
peso nos membros inferiores, transferéncia da postura de
sedestacgdo para 4 apoios na bola suica e evolugdo da posi¢ao
de 4 apoios para ajoelhada, semiajoelhada e ortostatismo. As
manobras de higiene brénquica eram realizadas antes do pro-
tocolo e apds as condutas motoras, se necessario. A descarga
de peso em membros superiores e inferiores, bem como a
mobilidade articular era preconizada durante as posturas. Os
autores observaram que apés o periodo de intervengao, os 2
pacientes obtiveram aumento da amplitude de movimento
em todos os segmentos avaliados. O paciente B, por ser mais
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novo, obteve maiores ganhos em comparagdo com o paciente
A, demonstrando que quanto mais precoce é a intervencgao,
maiores sdo os ganhos obtidos.

O artigo de Chatwin et al. (2011)** é um estudo de
coorte descritivo sobre 13 criangas com diagndstico de atrofia
muscular espinhal tipo | que utilizavam ventilagdo mecanica
ndo invasiva com pressdo positiva domiciliar para suporte
ventilatorio e melhora da mecanica respiratéria. O objetivo
deste estudo foi informar as equipes médicas e os pais sobre
as opgOes disponiveis para o manejo respiratorio de criangas
com AME tipo I. Os pacientes foram tratados com VNIPP para
a corre¢do da hipoventilagdo noturna, melhora/estabilizagdo
do padrdo respiratério paradoxal e promover a depuragdo
das secregBes presentes nas vias aéreas. Em lactentes as
pressdes foram baixas, sendo a pressao inspiratéria positiva
das vias aéreas de 12cmH_O e a pressdo expiratdria positiva
das vias aéreas de 4cmH,0, com um backup entre 18 a 35
respiragdes por minuto. Quando o paciente tinha necessida-
de de oxigenoterapia para manter a SpO, maior que 95%, foi
utilizada a maquina de tosse (Cough Assist’) para a remogdo
de secre¢des e manter o quadro estavel. As familias foram
orientadas a realizar diariamente a remogdo das secregdes
das vias aéreas garantindo que ndo houvesse acumulo de
secregOes e para evitar infecgdes respiratorias. A fisioterapia
respiratéria era composta por técnicas como a tapotagem,
aspiracdo nasofaringea, tosse assistida com o Cough Assist” nas
pressdes iniciais de +30 a-30cmH_,O em casos de pacientes com
dificuldades para expectorac¢do devido a fraqueza acentuada
dos musculos abdominais. Os autores concluiram que a VNIPP
pode ser usada para facilitar a alta hospitalar e pode aumentar
a expectativa de vida, permitindo tratamento eficaz durante
os quadros de infec¢des do trato respiratorio. O Cough Assist’
também permitiu que essas criancgas recebessem assisténcia
domiciliar e, em alguns casos, impediu a necessidade de in-
tubacgdo e ventilagdo invasiva.

O artigo de Keating et al. (2011)** é um estudo de caso
sobre uma crianga com AME tipo |, 21 meses de idade, sexo
feminino, que tinha com frequéncia acimulo de secre¢des
traqueobronquicas mesmo com a intervencao fisioterapéutica
e uso do Cough Assist®. Portanto, o objetivo foi relatar os efeitos
no paciente apos a utilizagdo do oscilador de alta frequéncia na
caixa tordcica acoplado a VNI. A pressao era transmitida exter-
namente através de uma jaqueta de plastico que formava uma
vedacdo ao redor do tronco, gerando uma pressao negativa.
Este aparelho possui fungdo tixotrépica nas secre¢des através
das vibragGes, além da modalidade de tosse, que prolonga a
fase inspiratéria com alta pressao, seguida de um curto periodo
expiratorio. O modo de tosse interrompe o modo de vibragao,
de acordo com a frequéncia estabelecida pelo terapeuta. Aos
21 meses de idade, foi internada com aumento do volume
de secregdes e desconforto respiratdrio. Dependente da VNI
para respirar, parametros de PIP: 18cmH,0O e PEEP: 8cmH,0,
necessitava de oxigénio suplementar a 4L/min. Verificou-se
atelectasias em lobo inferior direito e broncogramas aéreos
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no raio-X, sugerindo infecgdo respiratodria. Foi realizada a fisio-
terapia 4 vezes ao dia, utilizando o Cough Assist’, percussdo
manual e aumento da pressao ventilatéria. Como nao houve
melhora, o oscilador de alta frequéncia foi introduzido antes
das sessoes de fisioterapia padrdo. Ao total foram 4 sessdes por
dia, durante 2 semanas e apoés 14 dias, a paciente conseguia
respirar sozinha durante 5 horas consecutivas. A radiografia
de térax demonstrou resolugdo do quadro e a mesma foi
encaminhada para casa. Os autores concluiram que o estudo
é limitado, ja que ndo se pode atribuir a melhora do quadro
clinico ao dispositivo utilizado, porque estava sendo realizada
diversas técnicas fisioterapéuticas em conjunto que contribu-
fram para a desospitalizac3do.

Sendo assim, a fisioterapia tem fundamental impor-
tancia na equipe multiprofissional do cuidado aos pacientes
com atrofia muscular espinhal tipo I, atuando diretamente nas
repercussdes respiratdrias e motoras apresentadas por eles.
Devido a raridade da doenga, ha técnicas fisioterapéuticas
que ainda ndo foram estudadas, se fazendo necessaria novas
pesquisas cientificas.

O sistema respiratério, por ser o mais acometido e
colaborar com a redugdo da expectativa de vida, é o principal
alvo dos estudos cientificos. As técnicas realizadas como a
aspiracdo nasotraqueal e orotraqueal, aceleragdo do fluxo
expiratério, drenagem postural, percussdo manual e equi-
pamentos disponiveis no mercado como o Cough Assist® e o
oscilador de alta frequéncia, tem como finalidade a remogao
das secregdes traqueobrdnquicas, através da modificagdo da
reologia do muco, tornando mais fécil a expectoragao, para
diminuir os quadros de infecgGes respiratdrias e o nimero de
internagdes. As manobras de reexpansdo pulmonar e o uso
da ventilagdo mecanica ndo invasiva auxiliam na reversdo de
microatelectasias, melhoram a oxigenagao, previnem a fadiga
da musculatura respiratéria, contribuindo para o aumento da
expectativa de vida.

No sistema musculoesquelético, a cinesioterapia
proporcionou ganhos motores como o controle cervical e
toracico; os alongamentos, mobilizagGes e orteses, auxiliaram
na manuten¢do da amplitude de movimento, mantendo a
funcionalidade.
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