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RESUMO | A ataxia espinocerebelar (SCA) é uma afeccao
hereditdria que cursa com a degeneracdo progressiva do
cerebelo e suas vias, causando alteracdes do equilibrio e
de outras funcoes. O efeito das abordagens da fisioterapia
no tratamento da SCA e a qualidade metodologica des-
ses estudos foram analisados. Foi investigado ainda se 0s
beneficios alcancados com o tratamento sdo retidos. As
intervencdes encontradas incluem treino do equilibrio,
marcha e coordenacgao; fortalecimento; caneleiras nos
membros durante exercicios e aplicacdo de estimulacdo
magneética transcraniana. A retencdo das melhoras obti-
das com o tratamento foi relacionada ao grau de evolucao
da SCA e a continuidade da pratica de exercicios. Porém,
novos estudos com maior rigor cientifico sao necessarios
para eleger as abordagens mais adeguadas para o trata-
mento de portadores de SCA.

ataxias espinocerebelares; fisioterapia;
ataxias hereditarias.

ABSTRACT | The spinocerebellar ataxia (SCA) is an in-
herited disorder that leads to progressive degeneration
of the cerebellum and its pathways with impairments of
balance and other functions. Physical therapy studies for
SCA treatment and their methodological quality were
examined. We also investigated if the benefits achieved
with treatment can be retained. The interventions iden-
tified included balance, gait and coordination training;
strengthening; weights around the limbs during exercise

and transcranial magnetic stimulation. The long-term im-
provements were related to the degree of SCA evolution
and the continuity of exercise practice. Nevertheless,
further studies with higher scientific accuracy are neces-
sary to elect the best physical therapy approaches for
SCA patients.

spinocerebellar ataxia; physiotherapy;
hereditary ataxia.

RESUMEN | La ataxia espinocerebelosa (SCA) es una afec-
cion hereditaria que cursa con la degeneracion progresiva
del cerebelo y de sus vias, 1o que causa alteraciones del
equilibrio y de otras funciones. El resultado de los aborda-
jes de la fisioterapia en el tratamiento de la SCA vy la cuali-
dad metodoldgica de estos estudios fueron analizados. Se
investigo si los beneficios alcanzados con el tratamiento
fueron retenidos. Las intervenciones encontradas incluyen
entrenamiento del equilibrio, marcha y coordinacion; forta-
lecimiento; canilleras en los miembros durante ejercicios y
aplicacion de la estimulacion magnética transcraneana. La
retencion de las mejorias obtenidas con el tratamiento fue
relacionada al grado de evolucion de la SCA 'y a la continui-
dad de la practica de ejercicios. Aungue nuevos estudios
con mayor caracter cientifico son necesarios para elegir
los abordajes mas adecuados para el tratamiento de los
portadores de la SCA.

ataxias espinocerebelosas; fisioterapia;
ataxias hereditarias.
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INTRODUCAO

O relato pioneiro da ataxia cerebelar autossomica do-
minante (ACAD) foi feito por Pierre Marie em 1893".
Desde entdo, virias classificacbes para essas ataxias
foram propostas por diferentes autores. A classificagio
de Harding? tornou-se amplamente aceita, agrupando
as ACAD pelas caracteristicas clinicas (ACAD I a III).
A evolugio da pesquisa genética permitiu vincular os
transtornos clinicos da ataxia ao 16cus cromossomial afe-
tado. Ap6s a descri¢io do primeiro gene defeituoso cau-
sador de ACAD, cada novo gene defeituoso descoberto
recebeu uma numeragio® e 2 ACAD passou a ser chama-
da de ataxia espinocerebelar (SCA, do inglés spinocere-
bellar ataxia). A atual classificagdo baseada nas alteragoes
genéticas compreende 31 tipos de SCA?®. Sua prevalén-
cia é de 0,9 a 3:100.000, variando conforme o tipo e o
continente®. As SCA1, 3 e 6 sdo as mais frequentes em
todo o mundo!. No Brasil,a SCA3, também denominada
Doenga de Machado-Joseph, é o tipo mais prevalente®*.

Todos os tipos de SCA provocam degeneragio pro-
gressiva do cerebelo, mas cada um cursa com caracteris-
ticas clinicas adicionais, relacionadas as demais regioes
acometidas peculiarmente por cada tipo (tronco ence-
falico, cértex, medula, nervos cranianos e diencéfalo)?.
Por exemplo, a SCA7 é acompanhada de perda visual e
a SCA4 de ataxia sensorial’. A degeneragio ocasionada
pela SCA gera, entre outros problemas, alteragoes do
equilibrio e da marcha, o que aumenta o risco de quedas.
De fato, Van de Warrenburg et al.’’, em 1 estudo com
42 portadores de SCA, demonstraram que 93% destes
relataram uma ou mais quedas no periodo de 1 ano.
Essas quedas podem induzir um circulo vicioso de imo-
bilidade e medo de cair™®. O cariter progressivo da SCA,
somado a esse circulo vicioso, leva ao acimulo de perdas
motoras, produzindo um quadro inexorédvel de imobilis-
mo e dependéncia da cadeira de rodas por volta do 15°
ano de evolugio da doenga’.

Ha evidéncias sobre uma importante contribuicdo
do cerebelo no processo de aprendizagem motora™.
Virios estudos tém demonstrado que pacientes com
lesdes cerebelares podem apresentar deficiéncias no
aprendizado de tarefas motoras'®'®. Por essa razdo, al-
guns autores questionam se a reabilitacdo dos portado-
res de SCA poderia surtir algum efeito positivo sobre
seu quadro motor. A validade da reabilitagio nesses
casos torna-se ainda mais controversa, dado o cariter
progressivo da doenga: é questionavel se os possiveis ga-
nhos funcionais obtidos com as intervengdes fisiotera-
péuticas podem ser mantidos a longo prazo.
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Neste contexto, os objetivos desta revisio sio: (1)
identificar as abordagens atuais da fisioterapia no tra-
tamento da SCA; (2) analisar a qualidade metodolégica
dos estudos disponiveis acerca do tratamento das seque-
las motoras da SCA; (3) avaliar se os beneficios alcanga-
dos com o tratamento podem ser retidos a longo prazo.

METODOLOGIA

Foi realizada uma revisdo sistemdtica da literatura
nas bases de dados eletronicas MEDLINE, SciELO,
PEDro, Cochrane e Scopus, utilizando os seguintes
descritores MeSH, com suas respectivas tradugdes para
o portugués: “spinocerebellar ataxia’, “spinocerebellar de-
generations”, “Machado~Joseph disease”, “progressive ata-
xia’, “rebabilitation” e “physiotherapy”. Cada busca era
feita com pelo menos dois descritores combinados de
maneira que um deles fosse relacionado a patologia (ex.:
“spinocerebellar ataxia”; “Machado-Joseph disease”) e outro
ao tratamento (ex.: “rebabilitation™; “physiotherapy”). A
busca foi complementada pelas referéncias pertinentes
citadas pelas publicagdes encontradas.

Foram incluidos ensaios clinicos publicados em por-
tugués, inglés e espanhol, a partir de 2000. Nio houve
restri¢do quanto ao tipo de intervengio fisioterapéutica
utilizada. A identificago, a sele¢io e a posterior avali¢do
da qualidade dos artigos por meio da physiotherapy evi-
dence database scale (PEDro)" foram feitas por dois pes-
quisadores, de maneira independente. Os artigos foram
incluidos quando recebiam pelo menos cinco do total

de dez pontos da escala PEDro.

RESULTADOS

Por meio da busca realizada, foram encontrados 252 es-
tudos. Destes, 246 foram excluidos por ndo cumprirem
os critérios de inclusdo. Entre os seis estudos elegiveis,
um deles nio alcangou a pontuagido minima para ser in-
cluido (Figura 1 e Tabela 1). Assim, cinco artigos foram
incluidos nesta revisao.

1,20

Ilg et al.? realizaram um treino de equilibrio, coor-
denagio, amplitude de movimento e prevengio de que-
das em seis portadores de ataxia sensitiva e em dez por-
tadores de ataxia cerebelar (trés SCA6 e seis com outras
formas de ataxia). O treino foi realizado trés vezes por

semana, durante quatro semanas (1h/dia). Passadas



Tabela 1. Avaliacao da qualidade por meio da escala Physiotherapy Evidence Database Scale

Item

Os critérios de elegibilidade foram especificados
Os suijeitos foram aleatoriamente distribuidos por grupos
A alocacao dos sujeitos foi secreta

Os grupos eram semelhantes no que diz respeito aos indicadores de
prognostico mais importantes

Todos os sujeitos participaram de forma cega
Todos os terapeutas que administraram a terapia fizeram-no de forma cega

Todos os avaliadores que mediram pelo menos um resultado-chave,
fizeram-no de forma cega

Mensuracdes de pelo menos um resultado-chave foram de ao menos
um resultado-chave e foram obtidas em mais de 85% dos sujeitos
inicialmente distribuidos pelos grupos

Todos 0s sujeitos para 0s quais as medidas estavam disponiveis
receberam o tratamento ou condi¢cdo de controle tal como foi atribuida
ou fez-se a andlise dos dados para pelo menos um dos resultados-chave
por “intencao de tratamento”

Os resultados das comparacdes estatisticas intergrupos foram descritos
para pelo menos um resultado-chave

O estudo apresenta tanto medidas de precisao como medidas de
variabilidade para pelo menos um resultado-chave

Total

quatro semanas, os pacientes treinavam no domicilio
por oito semanas. Foram aplicadas escalas que avaliam o
estadiamento da ataxia (severidade do acometimento):
SARA (Scale for the Assessment and Rating of Ataxia) e
ICARS (International Cooperative Ataxia Rating Scale)
para objetivos de tratamento do paciente, a GAS (Goa/
Attainment Score); andlise quantitativa da marcha (cine-
metria) e avaliagdo do equilibrio (estabilometria, escala
de Berg e tarefa de reagio antecipatoria). Apés o treino,
houve melhora do estadiamento da doencga de todos os
pacientes. Apenas o grupo com ataxia cerebelar obteve
melhora significativa do equilibrio, aumento da veloci-
dade e do comprimento do passo, mantendo os benefi-
cios apds oito semanas. Essa retenc¢io nio se correlacio-
nou com o estadiamento da ataxia.

Para avaliar a eficicia a longo prazo desse protocolo,
Ilg et al.?! compararam os resultados antes e apés 4 se-
manas do treino com os resultados apresentados ao final
de 1 ano, por 14 dos 16 pacientes utilizados no estudo
anterior. Os pacientes realizaram os mesmos exercicios
no domicilio (1h/dia), excetuando aqueles que os colo-
cassem em risco de queda, por 1 ano. Apds esse periodo,
o estadiamento da ataxia ainda permaneceu significa-
tivamente melhor do que os valores pré-intervencio.
A melhora na GAS também foi retida. Os beneficios
sobre o equilibrio e a velocidade da marcha, no entanto,
ndo se mantiveram significativos. Os autores conclui-
ram que o tratamento foi eficaz a longo prazo.

Autor
Shiga Miyai Dias Pérez-Avila
20 21
LG LG etal.? etal.® etal.® etal®
Nao Nao Nao Sim Sim Ndo
Nao Nao Nao Sim Sim Nado
Ndo Nao Nao Sim Nao Ndo
SIm Sim Nao Sim Sim Ndo
Ndo Nao Sim Nao Nao Ndo
Nado Nao Nao Nao Nao Nado
Sim Sim Sim Nao Nao Nao
Sim Sim Sim Sim Sim Sim
Sim Sim Sim Sim Sim Sim
Sim Sim Sim Sim Sim Ndo
Sim Sim Sim Sim Sim Sim
6 6 6 7 6 3
Repetidos

77

Artigos excluidos
246

Outro desenho de estudo

Artigos encontrados 169
252
Avrtigos selecionados para Artigos incluidos
avaliagao da qualidade 5

6

Figura 1. Fluxograma da selecdo dos artigos

Shiga et al.* convocaram 74 portadores de SCA
e de outras ataxias e aplicaram estimulagdo magnéti-
ca transcraniana (EMT) sobre o cerebelo de 39 deles
(grupo estimulagio), enquanto 35 receberam uma falsa
estimulagdo (grupo placebo). Dez pulsos simples de
EMT foram aplicados uma vez por dia, durante 21 dias.
O grupo estimulagdo apresentou melhora significativa
da cadéncia e do tempo gasto no teste de caminhada
de 10 m, além de aumento do nimero de passos pos-
siveis em tandem e da capacidade de ficar em pé. Apés
os 21 dias de estimulagdo, 1 grupo de pacientes con-
tinuou a receber pulsos de EMT 1 ou 2 vezes por se-
mana. Eles mantiveram as melhoras obtidas no estudo
por pelo menos seis meses. Outro grupo recebeu pulsos
de EMT somente a cada duas semanas. Nesse grupo,
as pontuagdes nas avaliagdes empregadas retornaram 2
linha de base apds duas semanas do fim das aplicagdes.
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Miyai et al.*® avaliaram os efeitos a curto prazo de
um tratamento em 16 portadores de ataxia idiopatica
e 26 SCA, dividindo-os em 2 grupos (imediato e con-
trole) com 21 pacientes cada. Apenas o grupo imediato
realizou um treino didrio, de 1 hora de duragio, com
exercicios de condicionamento, amplitude de movi-
mento, fortalecimento muscular, escadas, equilibrio es-
tatico e marcha por quatro semanas. Para a avaliagio de
ambos os grupos, foi utilizada a SARA, MIF (medida
de independéncia funcional), categorias de deambula-
¢do funcional, e velocidade/cadéncia da marcha, além
do nimero de quedas por semana. Depois do treino, o
grupo imediato apresentou melhora em todas as avalia-
¢oes, exceto cadéncia, quando comparado ao grupo con-
trole. Apds as quatro semanas, o grupo controle também
foi treinado e seus dados foram analisados em conjunto
com o grupo imediato, perfazendo um total de 42 pa-
cientes avaliados antes, logo apds e 4, 12 e 24 semanas
ap6s a intervengdo. Apés dois anos, apenas a melhora na
velocidade da marcha foi mantida. Entretanto, foi cons-
tatado que 22 dos 42 pacientes haviam retido a melhora
em pelo menos um dos pardmetros avaliados durante o
periodo. Por meio de uma anilise de correlagio entre
o estadiamento e os pardmetros avaliados, concluiu-se
que os pacientes que retiveram alguma melhora foram
aqueles com o grau menos severo de ataxia.

Dias et al.* realizaram treino de marcha em 10
pacientes (5 SCA), usando uma caneleira de 500 g
em cada membro inferior (grupo com peso), e em 11
pacientes (6 SCA) sem a caneleira (grupo sem peso).
O treino consistiu de marcha lateral, em linha reta, com
obsticulos e com movimentagdo dos membros superio-
res. Apos 20 sessoes de 30 min, houve melhora signi-
ficativa no equilibrio, no risco de quedas, na MIF e no
estadiamento da ataxia, apenas para o grupo com peso.
Esses resultados foram mantidos apés 30 dias do fim da
intervengdo. Os autores defendem a melhora da marcha
embora sem diferencas relatadas na pontuagio da escala
Dynamic Gait Index.

DISCUSSAO

Dos cinco estudos discutidos nesta revisio (Tabela 2), ne-
nhum investigou apenas portadores de SCA. Portadores
de ataxia de outras etiologias também foram incluidos.
Mesmo assim, os estudos relatam um impacto positi-
vo da fisioterapia sobre portadores de SCA. Isso sugere
que as intervenc¢des utilizadas para as ataxias de outras

296

etiologias podem ser Uteis também para o tratamento da
SCA, embora isso nio esteja completamente esclarecido.

Apenas trés estudos??*

compararam o desempenho
do grupo treinado com um grupo controle. Essa limita-
¢do ndo permite descartar o efeito placebo nem avaliar
se os beneficios por eles relatados se devem unicamente
a0 treino proposto.

Apenas Dias et al.?* avaliaram se os protocolos ti-
veram impacto sobre o desempenho nas atividades e
sobre a independéncia do paciente. Isso é fundamen-
tal para a constatagdo da melhora da qualidade da sua
vida cotidiana.

Dos cinco estudos desta revisio, quatro®?*2* des-
creveram o estadiamento da SCA. Isso é necessério para
investigar se, apés o tratamento, o quadro clinico do pa-
ciente, em curto e longo prazo, evoluiu para piora ou
melhora ou ficou estivel. Essa descri¢do também pode
auxiliar a identificar tratamentos adequados a diferentes
fases da doenga. Ilg et al.*°, Mliyai et al.” e Dias et al.**
relataram melhoras do estadiamento da ataxia apds o
tratamento. Ilg et al.?® afirmaram que apds um curto
prazo do fim da intervengdo proposta em seu estudo,
a melhora obtida nas avaliacbes ndo tinha correlagdo
com o estadiamento da SCA. A longo prazo, Miyai

et al.?

observaram que os pacientes que mais retiveram
as melhoras foram aqueles com o grau de ataxia menos
severo. Ilg et al.?! demostraram que apés 1 ano do fim
de seu protocolo, os pacientes tinham uma pontuagio
na SARA ainda significativamente melhor do que a da
primeira avaliagdo.

Aparentemente, manter a melhora obtida com as in-
tervencoes depende da continuidade da pratica de exer-
cicios. Ilg et al.?**' ¢ Miyai* recomendaram a pritica
didria de seus protocolos aos pacientes para depois ava-
liar se havia reten¢io a longo prazo, o que aconteceu em
todos os casos. Shiga® também manteve a aplicagio dos
pulsos de EMT com melhores resultados no grupo que
continuou a receber aplica¢des frequentes. Por outro
lado, Dias et al.** relatam manuten¢io das melhorias
ap6s 30 dias do fim da intervengio, mesmo sem a con-
tinuidade do treino. A retengdo dos ganhos descrita em
alguns estudos pode indicar que os portadores de lesoes
cerebelares sdo capazes de reter o aprendizado, apesar de
as suas lesdes se situarem no cerebelo, drea tio impor-
tante para o aprendizado motor. Ainda assim, ¢ dificil
distinguir se a falta de reteng¢do de beneficios ap6s um
programa de exercicios se deve a progressiva degenera-
¢do caracteristica da doenga, a inabilidade de reter pa-
drdes de movimentos aprendidos ou a necessidade de
eleger exercicios mais apropriados para esses pacientes.



Tabela 2. Resumo dos artigos analisados

Autor, Ano Etiologia Controle Avaliacao
SCA, SARA, ICARS, GAS,
llgetal?2009 idiopdticae - estabilometria Berg e
sensitiva cinemetria
SCA, SARA, ICARS, GAS,
llg et al, # 2010 idiopdticae - estabilometriaBerg e
sensitiva cinemetria
Teste de 10 m,
Shiga et al, % SCAe Estimulacao passos em tandem,
2002 adquirida placebo capacidade de ficar
em pé e andar
- _ SARA, MIF, cadéncia/
Miyai et al, 2 2012 SCA e? : Ndo recebia velocidade da marcha
idiopatica tratamento ,
e numero de quedas
SCAe Sem ICARS, MIF, DGI
) 2 , MIF, 3
DlEgEt el = 2008 adquirida caneleira equiscale BERG

A maioria dos estudos encontrados empregou exer-
cicios de equilibrio, marcha, fortalecimento muscular,
alongamento e coordena¢io. Porém, nenhum deter-
minou qual destes era o mais eficaz. Assim, os bons
resultados encontrados nesses estudos indicam que
diferentes tipos de exercicio poderiam ser igualmente
benéficos para esses pacientes. De fato, Fryer et al.?
constataram um efeito benéfico do emprego de exer-
cicios nio especificos sobre a progressio da degene-
ragio cerebelar em ratos com SCAIL. Esses achados
podem corroborar a ideia de que o imobilismo leva
a perdas motoras que vio além daquelas promovidas
pela degeneragio caracteristica da SCA em si. Desse
modo, parece que manter os pacientes ativos, por si
$6, ja poderia trazer algum beneficio. Adicionalmente,
Dias et al.** evidenciaram que, independente do tipo
de exercicio empregado, o uso de caneleiras nos mem-
bros inferiores durante sua pratica parece incrementar
seu efeito benéfico.

A maioria dos estudos, excetuando-se o de Ilg et al.*,
nio descreve o protocolo de interveng¢do de maneira de-
talhada. Esse detalhamento ¢ relevante para garantir a
replicabilidade em novos estudos, incluindo ensaios cli-
nicos multicéntricos, e para permitir a reproducio do
protocolo na pritica clinica.

CONCLUSAO

Nesta revisio, foram identificados estudos demonstran-
do efeitos positivos das intervenges para tratar as seque-
las da SCA: treino do equilibrio, marcha e coordenagio,

Estadiamento Avaliacdo a longo prazo

ICARS

Intervencao

8 semanas SARA, Treino de equilibrio,
SARA e ICARS  equilibrio, velocidade e coordenacdo, amplitude de
comprimento do passo movimento e contra quedas
Treino de equilibrio,
SARA e ICARS  1ano SARA, GAS coordenacdo, amplitude de

movimento e contra quedas

6 meses Teste de 10

m, passos em tandem,
capacidade de ficar em pé
e andar

EMT

Treino de equilibrio,
24 semanas Velocidade da condicionamento, marcha,

SARA

marcha amplitude de movimento,
fortalecimento, escadas
Treino de marcha lateral e

30 dias ICARS, BERG e MIF  com obstaculos, associacdo de

membros, caneleiras em MMII

fortalecimento e alongamento muscular, uso de canelei-
ras nos membros e aplicagio de pulsos de EMT sobre
o cerebelo. O tratamento parece ser mais eficaz nos pa-
cientes menos comprometidos. Além disso, a retengio
das melhoras obtidas a longo prazo foi relacionada ao
grau de evolugdo da doenca e a pritica continuada de
exercicios, mesmo que domiciliares. Futuros estudos,
incluindo apenas portadores de SCA, descrevendo o
estadiamento da doenga, incluindo um grupo controle
adequado, avaliadores cegos, descri¢io do impacto do
tratamento sobre atividades e participagdo e contendo
a descrigdo detalhada do protocolo de intervengio sio
necessdrios para a selegio das abordagens mais adequa-
das para o tratamento de portadores de SCA. Esses es-
tudos podem contribuir para a elaboragio de protocolos
baseados em evidéncias de grande valia para o enfrenta-
mento adequado dos problemas ocasionados pela SCA.
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