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RESUMO
INTRODUÇÃO: A Atrofia Muscular Espinhal é a primeira causa de mortalidade genética em lactentes, tendo uma incidência de 1/10000 nascidos, sendo denominada uma doença neurodegenerativa de caráter autossômica e recessiva, na qual é originada da deleção do cromossomo 5q da proteína de sobrevivência do gene SMN1, acarretando a degeneração progressiva dos neurônios motores. Destaca-se a existência de 4 subtipos da doença, sendo o tipo 1 o mais grave, em razão dos primeiros sinais surgirem nos primeiros meses de vida, detendo sua evolução motora. Hipotonia muscular e insuficiência respiratória são as principais fisiopatologias descritas, necessitando da implantação de manejos terapêuticos, associada as novas terapias gênicas, com o intuito de elevar o prognóstico do paciente e sua qualidade de vida. MÉTODOS: Esta pesquisa é uma revisão de literatura através da busca de artigos publicados no período de 2016 à 2021 nas bases Google Acadêmico e Scielo, utilizando das seguintes palavras-chave: Atrofia Muscular Espinhal e manejo terapêutico. Tendo como critérios de inclusão: artigos científicos em português, inglês e espanhol e como critérios de exclusão: estudos sem determinação de metodologia clara, ou outras revisões de literatura. RESULTADOS: É evidenciado os avanços de estudos clínicos publicados na última década por tratar-se de uma doença rara. Sabe-se das evoluções significativas entre a associação de terapias gênicas – Spinraza e Zolgensma – com metodologias terapêuticas, como a respiratória, na qual contribuirão para manutenção da função muscular junto com a reabilitação da musculatura perdida. Isso tudo acontecerá, por meio de sessões intensas e diárias dos diversos manejos em parceria com o apoio dos familiares e até como medidas de prevenção, ou seja, utilização de equipamentos de expansão torácica e exercícios motores, a fim de evitar o enrijecimento muscular e complicações futuras. Com isso, a recuperação do tônus muscular, equilíbrio e deglutição será acelerada com a introdução das terapias gênicas apontadas, tanto para a interrupção da evolução da AME para circunstâncias mais graves no caso do Spinraza e até recuperações surpreendentes com a uso do recente Zolgensma. CONCLUSÕES: Logo, com os conhecimentos acrescentados a partir da literatura analisada, torna-se indispensável destacar a relação entre os dois quesitos – terapias gênicas e os manejos terapêuticos específicos – a fim de aumentar o prognóstico e elevar a expectativa de vida do paciente.
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