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Disturbios dos Neuronios motores inferiores (NMI)

Causas:

* trauma

* infeccoes

* degeneracoes

e doencas vasculares
* tumores

Clinica:

* reducao ou perda dos reflexos profundos
* hipo/atrofia

* paralisia flacida

e fibrilagdes (contragdes fibras individuais)




Caracteristicas

Degeneracao das células do corno anterior da ME*

Doencga genética — autossomica recessiva (95% dos casos)
‘ Frequencia 1:11.000

Diferentes fenotipos

- gravidade ¢ dependente da idade de inicio das manifestagoes
clinicas

>k(deﬁciéncia da proteina SMN — perda seletiva dos neurdnios motores; e talvez disfun¢ao axonal — em

investigacao!!!)



Principais Queixas...

1sfungoes ortopeédicas
* Doencas respiratorias

* Disfunc¢ao nutricional e gastrointestinal



Tipo O

* Manifestacoes intrautero — ja identificada nos neonatos

* Redugao movimentos fetais

* Arreflexia, diplegia facial, defeitos cardiacos e artrogripose

* Faléncia respiratoria nos 6 primeiros meses de vida



Tipo 1 (Werdnig-Hoffman)

* Hipotonia como “frogleg”, pobre controle cabeca

* “nunca irdao sentar-se independentemente”

* protusao de lingua (com fasciculacdes) e sialorréia

* Arreflexia

* Sistema respiratorio

* Torax em sino
* Respiracao paradoxal (curso inverso entre torax e abdome)

* Faléncia respiratoria até 22 ano de vida

* Excelente cognitivo
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Figure 1.
Spinal muscular atrophy type |
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Tipo 2 (Intermediaria)

* Hipotonia menos intensa

* “irdo sentar-se independentemente”

* “nunca irdo deambular independentemente”

* Arreflexia / Hiporreflexia

* Sistema oesteomioarticular

e Escolioses
* Encurtamentos - retracgodes fixas -

* Doenca respiratoria restritiva (escoliose + fraqueza muscular intercostais)

* Excelente cognitivo
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Figure 2.
Spinal Muscular Atrophy type 2
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Tipo 3 (Kulgelberg-Welander)

* Hipotonia menos intensa

* “irao deambular independentemente”

* Podem vir utilizar cadeira de rodas

* Hiporreflexia

* Sistema oesteomioarticular (menos afetado que a tipo 2)

* Escolioses nao causam doenca respiratoria significativa

* Excelente cognitivo

* Expectiativa de vida é boa
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Figure 3.
Spinal Muscular Atrophy type 3
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Tipo 4
* Representam 5% dos AME
* Forma mais branda da AME
* Manifestacao clinica na fase juvenil até depois dos 30 anos
* Excelente cognitivo

* Expectiativa de vida é boa



Fisioterapia

* Qualidade de vida (paciente e cuidadores)
* Independéncia

* Multiplos episédios de desinervacao e reinervacao
* Sistema 0sseo
* Sistema articular
* Sistema muscular
* Sistema respiratorio



Desinervacao e reinervacao

e Cels Schwann sao guias para brotamento

JNM aumentada

NORMAL

Fig 1. Schematic representation of various stages in chronic process
of denervation and reinervation. (1.1) Three motor units, two type 1
units (white) and one type 2 (black). The muscle fibers assume a mo-
saic pattern (type 1 muscle fibers surrounded by type 2 muscle fi-
bers). (1.2) Partial loss of motor neuron leads to muscle fiber atro-
phy secondary to denervation. (1.3) Successful reinervation by col-
lateral sprouts from a nearby intramuscular axon. The mosaic pat-
tern is replaced in part by a group of histochemistry uniform type fi-
bers (type grouping). (14) The enlarged motor unit is denervated, re-
sulting in a group of histochemistry uniform atrophic muscle fibers

(neurogenic amyotrophy)™.
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