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Resumo

O presente estudo teve como objetivo realizar uma scoping review, focando-se nas
caracteristicas das amostras/casos estudados, nas estratégias de intervencao
terapéuticas aplicadas, bem como nos instrumentos de avaliacdo utilizados e o
respetivo ambito de aplicacdo. Realizou-se uma pesquisa bibliografica na base de
dados da Web of Science, na PubMed e na EBSCO recorrendo as seguintes
combinacdes de palavras-chave: ("Ataxia telangiectasia") AND ("child*") AND
("physical therapy" OR "rehabilitation"). Foram inicialmente encontrados 45 artigos,
dos quais 11 cumpriram os critérios de inclusdo. Destes, sinalizaram-se 6 artigos
com aplicacao de programas de intervencao, 4 que abordavam apenas ferramentas
de avaliacdo e 1 de caracter narrativo com recomendacdes multidisciplinares.
Conclui-se que a maioria dos estudos incluiu criangas com A-T classica, com idades
entre os 9 e os 14 anos e com predominio do sexo masculino. Nas ferramentas,
destacaram-se as escalas SARA, ICARS e BARS, assim como a eletromiografia e a
analise do movimento. Quanto as estratégias, salienta-se o papel positivo da
fisioterapia, através de programas centrados no equilibrio, no controlo postural, na
mobilidade global e no treino respiratdrio. Torna-se essencial desenvolver
estratégias mais especificas e adaptadas, com foco no controlo postural do tronco,
na fadiga muscular e na dinamica dos musculos estabilizadores do tronco e cintura
pélvica.

Palavras-Chave: Ataxia Telangiectasia; Infancia; Fisioterapia; Reabilitacao.

Abstract

The present study aimed to conduct a Scoping Review, focusing on the
characteristics of the studied samples/cases, the therapeutic intervention strategies
used, as well as the assessment tools applied and their respective scope. A literature
search was carried out in the Web of Science and PubMed databases using the
following keyword combinations: ("Ataxia telangiectasia") AND ("child*") AND
("physical therapy" OR "rehabilitation"). A total of 45 articles were initially identified,
of which 11 met the inclusion criteria. Among these, 6 articles reported the
application of intervention programs, 4 addressed only assessment tools, and 1 was
a narrative study with multidisciplinary recommendations. It was concluded that
most studies included children with classic A-T, aged between 9 and 14 years, with
a predominance of male participants. Among the assessment tools, the SARA,
ICARS, and BARS scales stood out, along with electromyography and motion
analysis. Regarding intervention strategies, the positive role of physiotherapy was
emphasized, particularly through programs focused on balance, postural control,
global mobility, and respiratory training. It is essential to develop more specific and
tailored strategies, with emphasis on trunk postural control, muscle fatigue, and the
dynamics of trunk and pelvic stabilizer muscles.

Keywords: Ataxia telangiectasia; Child; Physical Therapy; Rehabilitation.



1. Introducdo

A Ataxia-Telangiectasia (A-T) é uma doenca genética rara, autossomica recessiva
com caracter multissistémico e neurodegenerativo. Foi descrita pela primeira vez
em 1941 por Denise Louis-Bar, que observou a associacao entre ataxia cerebelosa
progressiva e telangiectasias cutdneas e conjuntivas numa crianca de nove anos.
Posteriormente, Boder e Sedgwick em 1957, citado por Coon e colaboradores
(2018), consolidaram o conceito da A-T enquanto sindrome hereditaria, incluindo o
comprometimento imunoldgico e pulmonar e estabelecendo o termo "ataxia-

telangiectasia" como nomenclatura dominante na literatura clinica e cientifica.

A A-T apresenta-se sob duas formas clinicas principais: a forma classica e a variante.
Ambas sao causadas por mutacOes bialélicas no gene ATM (ataxia telangiectasia
mutated), localizado no cromossoma 11q22.3. Este gene codifica uma proteina
quinase de serina/treonina envolvida em processos essenciais como a reparagao da
cadeia dupla de ADN em caso de quebras, manutencao da estabilidade genémica e
regulacao da homeostase neuronal, imunoldgica e metabdlica (Rothblum-Oviatt et
al., 2016; Amirifar et al., 2020; Veenhuis et al., 2021). A prevaléncia mundial da A-
T é estimada entre 1 em 40.000 a 1 em 300.000 nascimentos (Amirifar et al., 2020).

Um dos sinais clinicos mais distintivos da A-T s3o as telangiectasias, que surgem
em ambas as formas. Estas dilatacdes dos vasos sanguineos sdo Vvisiveis
principalmente na conjuntiva ocular e em regides da pele mais expostas a luz solar,
como o rosto, nariz e pavilhao auricular. Normalmente, manifestam-se apos o inicio
dos primeiros sintomas, 0 que costuma ocorrer por volta dos cinco anos de idade,
podendo por isso ser um sinal clinico util no processo de diagnostico (Rothblum-
Oviatt et al., 2016). Embora possam tornar-se bastante visiveis, estas lesdes nao
comprometem a visao (Amirifar et al., 2020).

A forma classica da doenca manifesta-se geralmente entre os 12 e os 18 meses de
idade, sendo notdrio na sequéncia de sentado para de pé a instabilidade do tronco
(Petley et al., 2022). Nesta patologia, as criancas apresentam uma marcha de base
estreita, tendo tendéncia a acelerar a marcha ou mesmo correr, contrariamente a

outras patologias (Rothblum-Oviatt et al., 2016). Apesar de ser diagnosticada antes



dos quatro anos, por volta dos 10 anos, a literatura refere que a crianca fica com
incapacidade de andar necessitando do recurso a cadeira de rodas para as
deslocacdes na segunda década de vida e raramente sobrevive para além dos 30
anos. Ao longo dos anos e com o avanco da doenca, ocorre uma deterioragao
neuroldgica gradual, incluindo a apraxia oculomotora, disturbios extrapiramidais
(distonia, coreoatetose e tremores), neuropatia periférica, disartria, disfagia e
défices cognitivos ligeiros (Petley et al., 2022). E caracterizada por ataxia cerebelosa
progressiva, telangiectasias oculocutaneas, imunodeficiéncia, infecoes respiratorias,
insuficiéncia respiratdria e um risco significativamente aumentado, especialmente
de leucemias e linfomas (Amirifar et al., 2020). Esta forma esta associada a auséncia
completa de atividade da proteina ATM (Veenhuis et al., 2021; Amirifar et al., 2020).

Em contraste, a forma variante da A-T caracteriza-se por um fenétipo mais ligeiro,
com inicio tardio da ataxia, muitas vezes apos os 10 anos de idade e com uma
progressao neuroldgica mais lenta. Nestes casos, a proteina ATM mantém alguma
atividade residual, o que contribui para manifestacbes clinicas menos severas
(Veenhuis et al., 2021). As manifestacdes neuroldgicas podem ter um predominio
extrapiramidal, como a distonia, tremores e bradicinesia, podendo inclusive ocorrer
sem ataxia evidente. Caso exista risco de imunodeficiéncia e neoplasias, estas
tendem a ser menos agressivas, embora haja maior incidéncia de tumores sélidos
apos os 20 anos de idade, como cancro da mama, estomago e figado (Blanchard-
Rohner et al., 2022).

Devido a elevada radiossensibilidade destas criancas, € fundamental adotar
precaucoes rigorosas face a exposicao da radiacdo ionizante, como raios X e raios
gama, uma vez que o risco de danos celulares é significativamente superior ao da

populacao geral (Rothblum-Oviatt et al., 2016).

A distincdo entre as duas formas é essencial, uma vez que a variante pode ser
confundida com outras doencas do movimento, o que frequentemente atrasa o
diagndstico (Moeini Shad et al., 2022).



A auséncia de telangiectasias ndo exclui o diagndstico, podendo mesmo contribuir
para o atraso em alguns casos (Rothblum-Oviatt et al., 2016). O diagndstico
definitivo baseia-se na andlise genética, com identificacdo das mutacdes no
gene ATM, complementada por testes funcionais que avaliem a atividade da
proteina ATM (Moeini Shad et al., 2022).

Nas criancas com A-T, o controlo do tronco encontra-se comprometido. A
degenerescéncia do sistema nervoso central (SNC) afeta o tédnus e a coordenacao
muscular, dificultando a manutencao da postura. Os musculos do tronco, essenciais
para a estabilidade e sustentacdo, estdo em défice nesta condicdo
neurodegenerativa. O controlo postural do tronco em criancas com A-T vai
diminuindo, ndo s6 ao nivel das respostas reflexas, mas também ao nivel dos
mecanismos antecipatorios, com alteracdo do esquema corporal interno e na
integragdo de informagdes sensoriais dos sistemas visual, vestibular e
somatossensorial. A disfuncao cerebelosa caracteristica da A-T, contribui também
para o comprometimento da integracdao de todas estas informacOes aferentes,
resultando numa instabilidade postural, oscilagbes excessivas do tronco e

dificuldades na manutencao do equilibrio (Ivanenko & Gurfinkel, 2018).

Em situacbes de alteracdes no controlo postural, é fundamental recorrer a
instrumentos da biomecanica, como a analise cinética, cinematica e a
eletromiografia de superficie. Para medir variaveis cinéticas, nomeadamente o
comportamento do centro de pressao (COP), recorre-se, frequentemente, a
plataforma de forcas para registar as forcas de reacao do solo. O comportamento
do COP tem sido usado para quantificar a oscilagao postural, permitindo perceber
as estratégias que a crianca usa para organizar o seu controlo postural (Wickstrom
et al., 2017). A cinematica, descrita como analise do movimento tridimensional, é
também uma ferramenta poderosa para avaliagdo quantitativa do movimento em
todos os graus de liberdade, fornecendo uma descricao objetiva do desempenho
dos membros com base em medicdes como angulos articulares, duragao, velocidade

e trajetdéria do movimento (Franco de Moura et al., 2016).



A eletromiografia de superficie pode ser usada para avaliar a integridade do sistema
neuromuscular e o comprometimento em desordens neuroldgicas. O registo do sinal
elétrico, fornece uma medida direta da atividade muscular controlada pelo SNC,
nomeadamente a capacidade de recrutamento, fadiga, ativacao sinérgica, co-
contracgoes, contribuindo para a evidéncia da eficacia de um plano de reabilitacao
(Cappellini et al., 2020).

A A-T é uma doenga complexa, para a qual ainda ndo existe cura nem tratamento.
Uma abordagem centrada no controlo dos sintomas e na familia é essencial para
melhorar a qualidade de vida destas criancas. O acompanhamento requer uma
intervencao multidisciplinar, com destaque para a fisioterapia, terapia ocupacional
e terapia da fala. A fisioterapia visa manter a forca, mobilidade e controlo postural,
enquanto a terapia da fala atua na disartria e na prevencao da disfagia e aspiracao.
Para evitar infecdes respiratorias, utilizam-se antibidticos profilaticos,
imunoglobulina e, por vezes, corticosteroides. As vacinas recomendadas incluem
pneumococos, gripe sazonal e SARS-CoV-2, sendo contraindicadas as vacinas vivas.
A imunoglobulina é indicada em casos de défice de IgG ou resposta vacinal
insuficiente. Além disso, recomendam-se avaliacOes respiratérias anuais,
cinesioterapia e rastreios regulares para detecao precoce de neoplasias, com

exames isentos de radiacao (Van Os et al., 2017).

Assim sendo, o0 objetivo do presente estudo foi realizar uma scoping review que
descreva as ferramentas de avaliacdo e/ ou estratégias de intervencao
fisioterapéuticas em criancas com a condicdo neurodegenerativa, A-T. As questoes
de investigacao incidiram-se essencialmente nas caracteristicas das amostras das
criancas, nas ferramentas de avaliacdo utilizadas e quais as estratégias e
procedimentos fisioterapéuticos descritos na literatura. Procurou-se, ainda, com
base nos artigos selecionados, aprofundar o conhecimento existente acerca desta

condigao.



2. Métodos

O presente estudo foi conduzido utilizando algumas guidelines da metodologia
PRISMA, "Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analysis
extension for Scoping Reviews (PRISMA- ScR)” (Tricco et al., 2018).

2.1. Questoes de investigacao
Neste estudo, foram formuladas trés questoes de investigacao, sendo elas:
1) Que caracteristicas apresentam as amostras das criancas com diagndstico
definido de A-T?
2) Que ferramentas de avaliacao sao utilizados nos estudos com criangas com
A-T e qual o respetivo ambito de aplicacdo?
3) Que estratégias e procedimentos de intervencdo fisioterapéuticas estdo

descritas na literatura?

2.2. Estratégias de pesquisa
Realizou-se uma pesquisa eletronica em trés bases de dados, na Web of Science
(WoS), na PubMed e na EBSCO.
Foram utilizadas as seguintes combinacOes de palavras-chave: ("Ataxia
telangiectasia") AND ("child*") AND ("physical therapy" OR "rehabilitation").

2.3. Critérios de inclusao e exclusao
Nesta scoping review foram considerados todos os artigos encontrados nas trés
bases de dados e que cumprissem com todos os critérios previamente definidos.
Utilizaram-se palavras-chave para selecionar artigos cientificos completos,
disponiveis integralmente e redigidos na lingua inglesa. A recolha dos dados

decorreu entre os dias 9 de margo e 23 de abril de 2025.

Nesta revisdao foram incluidos todos os artigos:
(1) realizados em criancas com ataxia telangiectasia e com idades compreendidas

entre os 0 e os 18 anos;



(2) que descrevessem ferramentas de avaliacdo e estratégias/procedimentos de
intervencado terapéuticas que se relacionam com a pratica clinica da fisioterapia,

nomeadamente ao nivel da funcdo motora e respiratoria.

Foram excluidos todos os artigos que:
(1) descrevessem exclusivamente terapéuticas/intervencdes farmacoldgicas e/ou

genéticas e/ou imunoldgicas e/ou oncoldgicas e/ou psicoldgicas/emocionais;

2.4. Numero de artigos obtidos
Apos a pesquisa realizada nas trés bases de dados, identificou-se um total de 45
artigos, tal como apresentado na tabela 1. Apds a eliminacao dos duplicados, foram

considerados 39 artigos para analise.

Estes foram posteriormente avaliados quanto a sua elegibilidade, tendo sido
excluidos 25 deles pelas seguintes razoes: 10 artigos referentes a estudos
genéticos; 4 artigos relacionados com estudos farmacoldgicos; 1 artigo que
combinava genética e farmacologia; 2 artigos descritivos de diferentes ataxias por
paralisia cerebral; 2 artigos em idade adulta; 2 artigos eram de caracter bibliografico
da doenca; 2 artigos abordavam a componente genética na predisposicao para o
cancro na A-T; 1 artigo abordava exclusivamente a componente psicoldgica e

emocional; 1 artigo trata-se de uma scoping review.

Dos 14 artigos selecionados para leitura completa, 5 foram excluidos: 1 artigo
completo estava indisponivel; 2 artigos eram exclusivamente em idade adulta; 1

artigo avaliava a funcao da fala; 1 artigo abordava apenas a funcao visual.

Apos leitura completa dos artigos, foram incluidos 2 artigos através da estratégia
de snowballtotalizando um total de 11 artigos. Deste modo, 6 artigos abordam uma
aplicacao de programas de intervencao (2, 3, 4, 7, 8, 11); 4 abordam apenas
ferramentas de avaliacao (1, 6, 9, 10) e 1 artigo tem caracter narrativo das
recomendacgoes multidisciplinares (5). A figura 1 ilustra a estruturacao desta scoping

review, com revisao dos critérios de inclusdo e exclusao.



Tabela 1- Nimero de artigos recolhidos nas bases de dados

Palavras-Chave Web of Science PubMed EBSCO
("Ataxia telangiectasia") AND
("child*") AND ("physical therapy" 7 38 0
OR "rehabilitation")

Identificacao

Rastreio

Elegibilidade

Inclusdo

45 artigos identificados através de pesquisas em 3 bases de dados

U

39 artigos, depois de excluir todos os duplicados

A4

25 abstracts foram excluidos pelas seguintes razbes:

10 artigos referentes a estudos genéticos

4 artigos relacionados com estudos farmacoldgicos
1 artigo que combinava genética e farmacologia

2 artigos descritivos de diferentes ataxias por paralisia
cerebral

2 artigos em idade adulta

2 artigos de caracter bibliografico da doenca

2 artigos abordavam a componente genética na
predisposicdo para o cancro na A-T

1 artigo abordava exclusivamente a componente
psicoldgica e emocional nas criancas com A-T

1 artigo tratava-se de uma scoping review

14 artigos
completos foram
avaliados para
elegibilidade

4

5 artigos completos foram excluidos pelas
seguintes razoes:
e 1 artigo completo ndo estava disponivel
e 2 artigos em idade adulta
e 1 artigo que avaliava a fungdo da fala
e 1 artigo avaliava a fungdo visual

9 artigos incluidos:

avaliagao;

apenas ferramentas de

e 1 artigo narrativo com
recomendacoes
multidisciplinares;

2 artigos foram incluidos através da

e 4 artigos com aplicagao de E:> estratégia de snowball
programas de intervencao;
e 4 artigos que abordam

e 2 artigos com aplicacdo de
programas de intervencao

11 artigos incluidos que descrevem as ferramentas de avaliacao e/ou
estratégias/procedimentos de intervencao fisioterapéuticas em criangas com A-T

Figura 1: Estrutura da revisao, com critérios de inclusao e exclusao




2.5. Extracao de dados
Dos artigos incluidos foram extraidos usando uma tabela de extracao de dados que
indica o autor, o ano de publicacao, o tipo e o objetivo do estudo, as caracteristicas
da amostra, as ferramentas de avaliagdo, as estratégias e procedimentos de

intervencao fisioterapéuticos e as principais conclusdes de cada um dos artigos.
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3. Resultados

3.1.

Informacoes recolhidas

Tabela 2- Autores e ano, objetivos do estudo, caracteristicas da amostra/caso, ferramentas de avaliacdo, estratégias e procedimentos terapéuticos e

principais conclusoes.

Autores e ano

Tipo e objetivo do
estudo

Caracteristicas da
amostra/caso

Ferramentas de avaliacao

Estratégias e
procedimentos
fisioterapéuticos

Principais conclusdes

1- Kwast &
Ignatowicz,
1989

Estudo clinico
observacional
transversal, que analisa
a degeneragao
progressiva dos
neuronios periféricos em
criangas com ataxia-
telangiectasia por meio
de estudos
eletrofisioldgicos.

e Criancas com A-T
n=32 (18 M; 14 F)
Idades = 3 a 17 anos

e Eletromiografia com agulha
concéntrica nos muisculos
biceps braquial, abdutor
curto do polegar, tibial
anterior e extensor curto
dos dedos;

e Condugdo nervosa nos
nervos motores (mediano e
peroneal) e nos nervos
sensitivos (mediano e
sural);

e Em alguns casos foram
detetadas potenciais
respostas somatossensoriais
cervicais e corticais apds a
estimulagdo do nervo
mediano ao nivel do punho.

A degeneracao neurogénica
foi mais evidente nos
musculos distais das pernas
em criangas mais velhas.

A redugdo progressiva da
amplitude dos potenciais de
acao sensoriais (SNAP) esta
relacionada com a idade.

O comprometimento
sensitivo precoce esta
associado com as alteragdes
que surgem antes dos
sintomas, confirmando-se
assim a degeneragdo
espinocerebelar hereditaria.

2- Barlow etal,,
2007

Avaliar se o TSP
(Training and Support
Programme) é uma
intervencdo viavel para
melhorar o bem-estar
psicoldgico dos pais € a
sua percegao sobre o
bem-estar geral dos
seus filhos, sendo este
um tipo de estudo piloto

e Criangas com ataxia

n=24

Idade média= 12,5 anos.

= 22 criangas com ataxia de
Friedreich;

= 2 criangas com A-T.

Escalas

e  GSES (Generalized Self-
Efficacy Scale);

e  PSES (Parent’s Self-Efficacy
Scale);

e HADS (Hospital Anxiety and
Depression Scale);

e  SWLS (Satisfaction with Life
Scale);

Training and Support

Programme

e Treino pratico de técnicas
simples de massagem para 0s
pais.

e Durante 8 semanas com uma
hora por semana.

Os pais aplicavam técnicas de

massagem nos seus filhos em

casa de forma a diminuir a

O TSP levou a redugdes
significativas na ansiedade,
depressao e stress entre os
pais.

Houve melhoria na
autoeficacia, satisfacdo e na
percecao da qualidade de
vida.

Os pais relataram que as
criangas estavam mais
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Autores e ano

Tipo e objetivo do
estudo

Caracteristicas da
amostra/caso

Ferramentas de avaliagao

Estratégias e
procedimentos
fisioterapéuticos

Principais conclusdes

de abordagem
qualitativa e
quantitativa.

e  PSS10 (Perceived Stress
Scale);

e  Escala Visual Analdgica;

Questionario

e PGI (Parent Generated
Index).

ansiedade, depressao e o stress e
a aumentar a mobilidade bem
como a autoeficacia parental.

relaxadas, felizes, com
melhorias na qualidade do
sono e mais energéticas,
incluindo que uma crianga
comegou a usar uma
tricicleta e outra passou a
recorrer com menor
frequéncia ao andarilho.

3- Synofzik et al.,
2013

Avaliar a eficacia dos
treinos de coordenacgao
e equilibrio baseados em
videojogos numa
criangas com A-T, sendo
este um estudo de caso.

Crianga do género masculino com
10 anos

Escalas

e  SARA (Scale for the
Assessment and Rating of
Ataxia);

e GAS (Goal Attainment
Scaling).

Tarefa

e Andlise quantitativa do
movimento na posicao de
sentado e em pé.

Jogos de equilibrio

(Presencial)

e  Programa de treino de
equilibrio e coordenacdo ao
longo de 12 semanas.

e Jogos “Balance Bubble”,
“Table Tilt”, “Ski Skalo”,
“Tightrope Walk” e “Penguin
Slide".

O estudo demonstrou
eficacia dos treinos de
coordenacao e equilibrio
baseados em videojogos em
criangas com esta condigao.
O treino interativo
recorrendo ao uso de
tecnologia demonstrou
melhorias na postura
corporal, em pé e sentado.

4- Félixetal,
2014

Estudo observacional
longitudinal que avaliou
a eficacia do treino dos
musculos inspiratorios
no volume pulmonar, na
forga muscular
respiratoria e na
qualidade de vida.

e Criancas com A-T
n=11

Idade média= 14,64 * 4,22 anos.

e Criancas sem A-T
n=9

Idade média= 15,89 + 3,14 anos.

Ventilometria

e volume corrente,
capacidade vital, frequéncia
respiratoria.

Forca muscular respiratoria
e  Pressao expiratdria e
inspiratoria maxima.

Dispneia
e Escala de Borg.

Qualidade de vida

Treino dos misculos

inspiratorios

e Realizado em casa

e 5x por semana durante 20
minutos num periodo de 24
semanas.

Carga inicial de 40% da Pressao

Inspiratdria Maxima na primeira

semana, aumentando 5% por

semana até atingir 60%. Esta

carga foi entdo mantida até ao

final do protocolo.

O treino dos musculos
inspiratdrios melhorou a
mecanica respiratoria, a forca
muscular, a ventilagdo e a
qualidade de vida das
criangas com A-T.

A pressao inspiratdria
maxima e a pressao
expiratoria maxima também
demonstraram melhorias
significativas.

Houve também uma melhoria
na escala SF-36 e na escala
de Borg.
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Autores e ano

Tipo e objetivo do
estudo

Caracteristicas da
amostra/caso

Ferramentas de avaliagao

Estratégias e
procedimentos
fisioterapéuticos

Principais conclusdes

e Questionario SF-36 (36-
Item Short Form Health
Survey).

5- VanOsetal,
2017

Este estudo com cariz
narrativo focou-se em
apresentar
recomendagOes para um
tratamento
multidisciplinar na A-T.

Fisioterapia

e Reforgo Muscular;

e  Treino dos musculos
respiratorios;

e Cough-assist.

Nutricdo
Terapia da Fala
Terapia Ocupacional

A disfuncdo motora deve ser
tratada com uma abordagem
multidisciplinar.

A fisioterapia respiratoria,
assim como os dispositivos
de assisténcia a tosse sdo
Gteis para melhorar a fungao
pulmonar e reduzir a
aspiracao.

6- Perdomo- O estudo observacional e Criangas com A-T Escala Segundo os resultados obtidos na
Rebollo & teve como objetivo n=14 (6 M; 8 F) e  BARS (Brief Ataxia Rating escala BARS:
Kleinert- avaliar a condicdo clinica | = 3 derivadas da Sindrome de Scale). e Criangas derivadas da
Altamirano, das criangas com A-T, 4H; sindrome de 4H,
2017 das diferentes etiologias | = 3 com Ataxia Telangiectasia apresentaram um pior
através da escala BARS. congénita; desempenho na escala,
= 2 derivadas da Paralisia comparativamente com as
Cerebral Ataxica; outras etiologias.
= 6 associadas a outras causas. e Criangas com etiologia
Idades = 4 e 18 anos indefinida, obtiveram melhor
média na escala.
Inicialmente, o estudo envolveu 25 e Criangas com Paralisia
criancas, tendo saido 11 casos pelo Cerebral Ataxica, obtiveram
seguinte motivos: 1 falecimento, 2 pior resultado
irmas receberam alta antes da comparativamente as
aplicagdo da escala e 8 por criangas com A-T congénita.
apresentarem défice cognitivo.
7- Unesetal, Estudo de caso que Crianga do género feminino e com Escalas Exercicios de equilibrio e e  Melhorias significativas no
2021 avaliou os efeitos da 9 anos e  Trunk Control Measurement | fortalecimento: controlo do tronco, no
fisioterapia Scale; e Ponte (com um ou dois MI) equilibrio, na forca muscular,

individualizada, numa

e Rastejar

no desempenho motor
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Autores e ano

Tipo e objetivo do
estudo

Caracteristicas da
amostra/caso

Ferramentas de avaliagao

Estratégias e
procedimentos
fisioterapéuticos

Principais conclusdes

crianga com foco nas
fungdes corporais,
capacidades motoras,
participagao nas
atividades diarias e
qualidade de vida,
segundo a CIF-CJ.

e  Pediatric Berg Balance
Scale;

e  Gross Motor Function
Measurement;
Life Habits Questionnaire;
PedsQL (Paediatric Quality
of Life Inventory);

Testes

e 1-minute-walk-test;

e Timed up and Go Test;
e Box and Block Test.

e Alcancar objetos em
diferentes posigdes
e  Subir degraus.

Jogos de equilibrio

(Presencial)

e Modelo Nintendo Wii Fit
Balance Board;

e  Jogos “Balance Bubble” e
“Penguin Slide”;

e Ultimos 15 minutos de cada
Sessao.

Nos dias em que ndo havia
sessOes, a crianga seguia um
programa domiciliario com os
mesmos exercicios, realizados 3x
por dia, num periodo de 3 meses
com 3 sessdes por semana.

global, na qualidade de vida,
na reducao da fadiga e um
aumento da autonomia.
Houve melhorias também
nos testes GMFM, TUG,
1MWT e no BBT.

8- Blanchard- Descrever e analisar seis | ¢  Criancas com A-T classica Escalas Fisioterapia Criangas com 4 e 7 anos
Rohner et al., estudos de casos clinicos | n=3 e  SARA (Scale for the Terapia da Fala apenas foram avaliadas, nao
2022 com A-T nas suas Idades: 4, 7 e 10 anos Assessment and Rating of Terapia Ocupacional tendo, por isso, termo de

formas, classica e Ataxia); comparagao com a
variante. ¢ Individuos com A-T e ICARS (International Estas intervengdes foram reavaliagao.
variante Cooperative Ataxia Rating realizadas de forma No Unico caso pediatrico que
n=3 Scale). individualizada, no entanto, o teve intervencdo da
Idades=14, 25 e 29 anos estudo ndo detalha nenhum fisioterapia, a crianga com 10
protocolo especifico. anos teve um agravamento
nos resultados reavaliados.
9- McGlashan et O estudo com caracter e Avaliagao Questionarios As criangas relataram uma

al., 2022

observacional e teve
como objetivo analisar a
relagdo entre a fungao
neuroldgica e a

n=24 criangas com A-T (13 M;11 F)

Idade média = 11,2 anos

e  PedsQL (Paediatric Quality
of Life Inventory);

qualidade de vida mais
positiva do que aquela
percebida pelos pais.
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Autores e ano

Tipo e objetivo do
estudo

Caracteristicas da
amostra/caso

Ferramentas de avaliacao

Estratégias e
procedimentos
fisioterapéuticos

Principais conclusdes

qualidade de vida,
considerando tanto a
perspetiva das criangas
com A-T como a dos
seus pais.

e Reavaliagao (3,4 anos
depois)

n=14 criangas com A-T (9 M; 5 F),

mas s6 12 criancas entregaram o

PedsQL

Idade média = 14,4 anos

e Grupo Controlo

n=20 criangas saudaveis (10 M; 10
F)

Idade média = 14,4 anos

e A-TNEST (Ataxia-
Telangiectasia Neurological
Examination Scale Toolkit);

e IDACI (Income Deprivation
Affecting Children Index).

Com o avango da idade
correlacionou-se com uma
menor qualidade de vida
segundo os pais, mas nao
segundo as criangas.
Criangas com A-T em
comparagao com criangas
saudaveis, a qualidade de
vida significativamente
inferior.

Segundo os pais, a
dificuldades na fala e a
neuropatia foram os
principais preditores de uma
menor qualidade de vida.

10- Lee et al., 2023

O estudo observacional
transversal visou
desenvolver e validar
uma nova abordagem
para criangas com A-T,
utilizando 2 sensores
inerciais colocados nos
tornozelos durante a
marcha.

e Criancas com A-T
n=20
Idades= 3 aos 15 anos

e Grupo Controlo
n=13 criangas saudaveis
Idades= 2 aos 16 anos

Equipamento

e  Opal Movement Monitor-
Sensores inerciais de 9
eixos nos tornozelos;

Tarefa

e marcha de 5 metros a
velocidade normal da
crianca, com retorno a
posicao inicial;

e analise dos submovimentos-
voluntarios e involuntarios.

Escalas

e  SARA (Scale for the
Assessment and Rating of
Ataxia);

e ICARS (International
Cooperative Ataxia Rating
Scale);

O modelo estimou a
gravidade da ataxia com alta
correlagdo com as avaliagOes
clinicas.

Os submovimentos
capturaram com precisao
movimentos segmentados e
instaveis em criangas com A-
T, demonstrando validade
para avaliagOes e
diagndsticos a distancia.

Nos casos mais graves,
notou-se um aumento
significativo dos
submovimentos
involuntarios, sendo este um
dos parametros com grande
importéncia na avaliagdo
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Autores e ano

Tipo e objetivo do
estudo

Caracteristicas da
amostra/caso

Ferramentas de avaliagao

Estratégias e
procedimentos
fisioterapéuticos

Principais conclusdes

BARS (Brief Ataxia Rating
Scale).

11- Razzaqi et al.,
2025

Estudo de caso que
avalia os efeitos da
fisioterapia
individualizada, através
de exercicios de
fortalecimento, de
coordenagao motora e
de equilibrio.

Crianga do género feminino e com
9 anos

Escalas

Trunk Control Measurement
Scale;

Pediatric Berg Balance
Scale;

Gross Motor Function
Measurement.

Prescrigao de produtos de

apoio

e Andarilho posterior pediatrico
utilizado diariamente.

Atividades manuais diarias

e Desenhar, pintar, cortar e
colar;

e Andar de bicicleta.

Exercicios de fortalecimento
e  Abdominal;

e  Membros Superiores;

e Membros Inferiores.

Exercicios de coordenacao,
equilibrio e estabilidade
e Marcha com obstaculos e ou

pesos;
e Pegar objetos;
e Ponte.

Os exercicios foram realizados
com alta intensidade nos
primeiros 2 meses (4 séries de 12
repetices diarias) e nos 8 meses
seguintes, com menor intensidade
(3 séries de 10 repeticbes, 4
vezes por semana)

Houve melhorias na
independéncia funcional da
crianga, na forga muscular,
no controlo postural, na
motricidade fina e na
redugdo dos sintomas da
ataxia.

A crianga passou a realizar
atividades funcionais com
apoio do andarilho posterior.

LEGENDA

M — Masculino

F — Feminino

MI — Membros inferiores

CIF-CJ - Classificagao Internacional da Funcionalidade, Incapacidade e Satde — Criangas e Jovens
GMFM - Gross Motor Function Measurement
TUG - Timed up and Go Test

1IMWT - 1-minute-walk-test
BBT — Box and Block Test
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3.2. Informacoes recolhidas sobre as amostras

Dos 11 artigos incluidos nesta revisdo, 5 comparam a populacdo entre criancas com
A-T classica e criangas com variantes ou sem A-T ou com diferentes etiologias
(4, 6, 8,9, 10); lartigo analisa apenas criancas com A-T classica (1); 1 analisa tanto
criancas com A-T classica como criancas com ataxia de Friedreich (2) e 3 artigos
descrevem estudos de caso (3, 7, 11). Por fim, ha 1 artigo que nao fornece

informacgdo sobre as caracteristicas da amostra analisada. (5).

Quanto as amostras, dos 5 artigos que comparam os dois tipos de populacao, 4
apresentam um ndmero superior de casos no grupo de criancas com A-T
comparativamente com os outros grupos (4, 6, 9, 10); 1 artigo apresenta

exatamente o mesmo nimero nos dois grupos (8).

No que respeita a caracterizagdo da amostra quanto ao género, observa-se uma
maior representatividade do sexo masculino (1, 3, 8, 9) em comparacao com 0 Sexo
feminino (6, 7, 11). No entanto, quatro dos artigos nao apresentam essa informagao
(2, 4, 5, 10).

Relativamente a clareza dos critérios de inclusao e exclusdo, apenas 2 artigos
apresentam essa informagao de forma clara e detalhada (4, 10); 5 artigos referem-
se as amostras, mas nao descrevem de forma explicita os critérios utilizados para a
sua selecao (1, 2, 6, 8, 9); 3 dos artigos, por se tratarem de estudos de caso
individuais, ndo estabeleceram critérios formais de inclusao ou exclusao (3, 7, 11);

1 dos artigos nao inclui qualquer amostra, por se tratar de um artigo narrativo (5).

Todos os artigos incluidos, referem a faixa etaria dos participantes, a excecao de
um artigo que nao fornece qualquer informacao sobre a amostra (5). Dos artigos
gue apresentam essa informacao, 3 indicam a idade exata das criangas, uma vez
que se tratam de estudos de caso (3, 7, 11); 4 artigos apresentam a idade dos
participantes sob a forma de intervalo etario, compreendido entre os 3 e os 18 anos
(1, 6, 8, 10); 3 artigos fornecem a média das idades, que variam desde os 11, 2 até
aos 14,64 + 4,22 anos (2, 4, 9). Deste modo, 9 artigos tém prevaléncia de idades
entreos9eos 14 anos (1, 2, 3,6,7,8,9, 10, 11).
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Desde 1986 que a Organizacao Mundial da Saude (OMS) refere que a infancia vai
dos 0 aos 9 anos e a adolescéncia dos 10 aos 19 anos. Neste sentido, 2 artigos
analisam a infancia (7, 11); 2 artigos abordam a adolescéncia (2, 3, 4, 9); 4 artigos
combinam tanto na infancia como na adolescéncia (1, 6, 8, 10) e 1 artigo nao

fornece qualquer informacao (5).

3.3. Ferramentas de avaliacao utilizadas e respetivo ambito de
aplicagao

Dos 11 artigos incluidos nesta revisdo, 4 recorreram exclusivamente a escalas (2,
6, 8, 11); 1 utilizou apenas questionarios (9), 1 combinou a aplicagado de escalas e
testes motores (7); 1 artigo baseou-se na eletromiografia (1); 2 integraram tanto
as escalas como a andlise de movimento (3, 10); 1 adotou uma metodologia
multimodal, focando-se na ventilometria, na forca muscular respiratdria, na
aplicacao de uma escala e questionario (4) e apenas 1 ndo forneceu qualquer
descricao das ferramentas de avaliacao utilizadas, por se tratar de um artigo

narrativo com recomendagdes multidisciplinares (5).

4 artigos avaliaram a qualidade de vida (2, 4, 7, 9), sendo que 3 recorreram apenas
ao uso de questionarios, como o SF-36 (4), que permite uma analise da saude fisica
e mental; o PedsQL (7, 9), mais centrado na qualidade de vida pediatrica e o Life
Habits Questionnaire (7), direcionado sobretudo para a participacao em atividades
do quotidiano. Somente 1 artigo recorreu simultaneamente a uma escala, a SWLS
e a um questionario, o PGI para avaliar a qualidade de vida a partir da perspetiva

dos pais (2).

Foram utilizadas escalas como a GSES e a PSES, para medir a percecao da
autoeficacia (2); o PSS10 e o HADS para avaliar o stress e os sintomas da ansiedade
e depressao (2); o IDACI, para avaliar o indicador socio-econdmico (9) bem como

0 GAS (3), funcionando como indicador de satisfacao com a intervencao.

5 artigos avaliaram o dominio postural (3, 7, 8, 10, 11), sendo que 2 estudaram o
controlo do tronco em diferentes posicoes através do Trunk Control Measurement

Scale (7, 11); 2 artigos mediram a funcao motora global com foco na estabilidade
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postural através da GMFM (7, 11); 3 artigos utilizaram a escala SARA (3, 8, 10) e 2
utilizam a ICARS (8, 10), sendo que ambas contemplam componentes relacionadas

com a marcha, postura e coordenacao.

6 artigos analisaram o equilibrio (3, 6, 7, 8, 10, 11), onde 2 utilizaram a Pediatric
Berg Balance Scale (7, 11), para avaliar a capacidade de manter o equilibrio em
diferentes posicoes e movimentos e 1 artigo recorreu adicionalmente ao TUG (7),
sendo este um teste utilizado para avaliar a mobilidade e a estabilidade postural.
Para além destas ferramentas, escalas como a SARA (3, 8, 10), a ICARS (8, 10) e
a BARS (6, 10) também foram empregues por incluirem parametros diretamente

relacionados ao equilibrio.

Apenas 2 artigos estudaram a capacidade funcional e o desempenho motor (7, 11),
através da GMFM (7, 11), bem como por testes especificos: o 1-Minute Walk Test
(7), que mede a resisténcia e a mobilidade na marcha; o Box and Block Test (7),
que avalia a destreza manual e o TUG (7), que avalia a mobilidade e a estabilidade

postural.

No que respeita a capacidade respiratoria e a percecao dos sintomas, apenas 1
artigo (4) incluiu na sua avaliagao, recorrendo a medicoes de ventilometria (volume
corrente, capacidade vital e frequéncia respiratdria), a avaliagdo da forca muscular
respiratdria (pressao inspiratoria e expiratdria maximas) e a aplicacdo da escala de

Borg, utilizada para medir a percecao subjetiva de dispneia durante o esforco.

3.4. Estratégias e procedimentos de intervencao fisioterapéuticas

Dos 11 artigos que compOem esta revisao, 5 recorreram a programas de
intervencdo presencial ou domicilidria (2, 3, 4, 7, 11); 1 artigo implementou
exclusivamente exercicios respiratorios (4); 2 artigos conjugaram estratégias da
area da fisioterapia combinadas num tratamento multidisciplinar nomeadamente
terapia da fala, terapia ocupacional e nutricao (5, 8); 2 artigos desenvolveram uma
proposta de treino tecnoldgico com recurso a videojogos (3, 7); 1 artigo consistiu
numa intervencao parental centrada na massagem (2); apenas 1 artigo sugeriu

diretrizes terapéuticas no ambito de uma abordagem multidisciplinar, sem aplicacao
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de intervencao direta (5); 4 artigos ndo descreveram qualquer tipo de estratégia de

intervencao fisioterapéutica, apenas ferramentas para avaliacao.

2 artigos destacaram o uso de video-jogos (Nintendo Wii Fit), apenas nas sessoes
com supervisao do fisioterapeuta, como uma ferramenta terapéutica para melhorar

o equilibrio e a coordenacao (3, 7).

2 artigos descreveram intervencoes fisioterapéuticas com foco na mobilidade global,
incluindo atividades como a marcha com obstaculos, exercicios de ponte, subir
degraus e exercicios de destreza manual. Ambas as intervencoes foram intensivas,
realizadas 3 a 4 vezes por semana, sendo complementadas com programas

domiciliarios (7, 11).

No dominio respiratdrio, 1 artigo implementou um treino dos musculos inspiratorios,
melhorando a capacidade ventilatéria, a forca muscular respiratéria e a percecao

da dispneia (4).

Apenas um artigo nao apresentou um plano de intervencao especifico, mas reforcou
a importancia da fisioterapia como parte de uma equipa multidisciplinar, destacando

o papel do treino respiratério e dos dispositivos de assisténcia a tosse (5).

1 artigo, destaca um programa de suporte domiciliario para os cuidadores com foco
na massagem como estratégia complementar, criando um impacto positivo tanto

nas criangas como nos seus cuidadores (2).

1 artigo, ndo descreve especificamente nenhuma estratégia de intervencao
fisioterapéutica, no entanto, destaca a importancia de um tratamento

multidisciplinar, nomeadamente com a terapia ocupacional e a terapia da fala (8).
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4. Discussao

A A-T é uma doenca neurodegenerativa rara que compromete de forma significativa
o desenvolvimento motor e a funcionalidade das criangas. Esta scoping review teve
como objetivo analisar os estudos existentes no que diz respeito a caracterizacao
das amostras, as ferramentas de avaliagdo utilizadas e as estratégias de intervencao

fisioterapéutica aplicadas.

A maioria dos estudos incluiu criancas com A-T classica (1, 2, 3, 4, 6, 7, 8, 9, 10,
11), com idades compreendidas entre os 9 e os 14 anos (1, 2, 3,6, 7, 8, 9, 10, 11),
sendo estas idades mais tardias comparativamente a Distrofia Muscular de
Duchenne e mais precoces do que na Doenca de Wilson (Lorincz, 2010) e com
predominio do sexo masculino (1, 3, 8, 9), sendo igualmente prevalente noutras
patologias neurodegenerativas, como & o caso da Distrofia Muscular de Duchenne
(DMD) (Ali A., 2024). No entanto, poucos estudos indicaram a fase da doenca

aquando do momento da recolha de dados dos estudos.

No que respeita a avaliacao, foi possivel identificar uma variedade de ferramentas,
destacando-se escalas como a SARA, ICARS e BARS (3, 6, 8, 10), que permitiram
avaliar aspetos como a marcha, o equilibrio e a coordenacao, especificas da ataxia.
Testes motores como a GMFM (7, 11), o TUG (7) e o 1-Minute Walk Test (7) também
foram utilizados, fornecendo dados importantes para a analise da marcha. Estes
testes sdo também usados noutras patologias, como é o caso da Paralisia Cerebral
(Chrysagis et al., 2014). A qualidade de vida foi avaliada com recurso a
guestionarios como o PedsQL (7, 9), o SF-36 (4) e o Life Habits Questionnaire (7),
sendo também utilizados na avaliacdo de condicdes pediatricas reumaticas
(Trapanotto et al., 2009), renais crénicas (Abrado et al., 2021) entre outros,

permitindo compreender tanto a percegao da crianca como dos seus cuidadores.

Apenas 2 estudos recorrem a avaliacOes objetivas e quantitativas do movimento (1,
10), sendo que 1 estudo recorreu a eletromiografia (1) e outro ao uso de sensores
inerciais (10). Estas ferramentas sao fundamentais em casos de alteragdes no
controlo postural, pois permitem uma analise mais precisa das funcdes motoras,

através da medicao da atividade elétrica muscular (eletromiografia), da avaliacao
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das forcas envolvidas nos movimentos (analise cinética) e do estudo detalhado dos
padroes de movimento (andlise cinematica). Estes instrumentos sdo transversais
nas avaliacOes de disfuncdes neuroldgicas. A avaliacdo da capacidade respiratoria
foi também pouco explorada, talvez porque as criangas ainda nao tinham essa
incapacidade, sendo abordada de forma sistematica apenas num artigo (4), que
integrou medicdes de ventilometria, forca muscular respiratéria e percecao de

dispneia.

Em relacdo as estratégias de intervencdo fisioterapéuticas, foram descritas
intervencdes baseadas sobretudo em exercicios de equilibrio, treino motor e de
coordenacao, treino respiratorio com videojogos e programas domiciliarios (2, 3, 4,
7, 11). Destacou-se ainda a utilizacdo de treino dos musculos inspiratorios, que

demonstrou efeitos positivos na funcao respiratdria (4).

As praticas centradas na familia (2, 4, 7), sao fundamentais para promover a
adesdo, a funcionalidade e a participacao das criancas na vida didria (Phiri et al.,
2020). Esta abordagem € muito valorizada nas doengas neuromusculares,
nomeadamente na DMD, onde se da maior énfase a prevencao precoce de
deformidades, ao reforco muscular adaptado e a preservacao da funcao respiratdria
(Caso et al., 2018).

A comparagao entre a A-T e a DMD evidencia desafios comuns, como a fraqueza
muscular progressiva, a instabilidade postural e o declinio funcional, com impacto
direto na autonomia e participacao das criangas. No entanto, a pratica clinica na A-
T ainda carece de uma abordagem preventiva bem estruturada, especialmente no
qgue toca ao controlo postural e a funcdo motora. As lacunas identificadas nos
estudos, nomeadamente na compreensao da fadiga muscular, do controlo do tronco
e da interacdo entre musculos agonistas e antagonistas, reforcam essa necessidade.
Para controlar de forma objetiva a progressdao da doenca, a eletromiografia é
importante, pois facilita tanto nas tomadas de decisdao como nas estratégias a serem

implementadas.
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No que concerne ao controlo postural, a relacdao entre musculos agonistas e
antagonistas, particularmente os abdominais e paravertebrais, assumem especial
importancia. A estabilidade do tronco depende de um equilibrio entre estes grupos
musculares (Dinis, 2019). No entanto, em contextos de disfun¢do do SNC, como é
o caso da A-T, este equilibrio tende a ser substituido por padroes inadequados,
como o aumento da tensao excessiva com co-ativacdao persistente ou, pelo
contrario, uma instabilidade devido a défices no recrutamento muscular. A literatura
atualmente disponivel pouco explora esta problematica, o que dificulta o
desenvolvimento de programas de intervencao que tenham como objetivo de

modelar a sinergia muscular envolvida na estabilizagao central.

O controlo postural é assim uma area central, mas a sua avaliacdo objetiva e
quantitativa é pouco explorada. A biomecanica funcional é outra dimensao onde se
constatam limitagOes evidentes nas abordagens descritas. A A-T afeta a capacidade
de organizar o movimento de forma coordenada e eficaz, 0 que conduz a uma
sobrecarga de padroes compensatorios. Criancas com défices neuromotores
apresentam alteragdes significativas no recrutamento muscular, nomeadamente
niveis elevados de co-ativacao e uma descoordenacao entre os grupos musculares
proximais e distais. No caso especifico da A-T, é expectavel que estas alteracoes
biomecanicas se manifestem de forma acentuada ao nivel do tronco, especialmente
na capacidade de estabilizacao e na manutencao do alinhamento postural (Ortolan
et al., 2001). Contudo, a escassez de estudos que utilizem ferramentas como
plataforma de pressoes, eletromiografia de superficie ou andlise tridimensional do

movimento limita uma compreensao mais aprofundada destas alteracoes.

A fadiga muscular destaca-se também como uma problematica critica na A-T. Sendo
uma condicdo de progressao lenta, verifica-se uma perda gradual da resisténcia ao
esforco, que leva a uma crescente dependéncia funcional. Tal como acontece na
DMD, esta evolugao culmina muitas vezes na necessidade de cadeira de rodas
durante a adolescéncia (Mutlu et al., 2018). No entanto, os estudos que avaliam

este fendmeno de forma sistematica sao escassos e poucos analisam o seu impacto
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funcional a médio e longo prazo. Esta limitacdo dificulta a personalizacao dos

programas de intervencao e compromete a sua eficacia na vida diaria das criancas.

Embora esta scoping review inclua artigos que propdem intervencoes
fisioterapéuticas, verificou-se que muitos desses programas sao pouco detalhados,
particularmente no que diz respeito ao recrutamento da musculatura do core/tronco
inferior. Essa intervencdo continua escassa e a maioria das estratégias descritas
centra-se sobretudo, na mobilidade global ou em exercicios pouco especificos. A
falta de planos terapéuticos que visem o recrutamento seletivo de musculos
profundos, como o transverso do abdomen ou os multifidos, limita
significativamente os ganhos em termos do controlo postural e de eficiéncia do
movimento. Esta € uma lacuna relevante, pois a ativacao e a coordenacao destes
musculos ndo sé potenciam a estabilidade como beneficiam também funcoes
essenciais como a respiracao, a degluticao, a fala bem como a realizagao de

atividades da vida diaria.

Apesar de existirem contributos relevantes na literatura, esta scoping review
evidenciou limitacdes na resposta as questdes de investigacao, nomeadamente na
descricao do perfil funcional das criancas com A-T e na sensibilidade das
ferramentas de avaliacdo utilizadas. As intervencoes fisioterapéuticas identificadas
revelam-se pouco especificas, carecendo de maior foco nos aspetos biomecanicos

€ neuromusculares, essenciais para a funcionalidade.

Torna-se, assim, necessaria uma reformulacdo da pratica clinica e da investigacao,
com foco sistematico na fadiga muscular, no controlo postural do tronco e na
dinamica dos musculos estabilizadores do tronco e cintura pélvica. O
aprofundamento destes dominios é fundamental para otimizar a abordagem
fisioterapéutica na A-T, bem como noutros quadros neurodegenerativos,
promovendo uma autonomia possivel, funcionalidade e qualidade de vida para estas

criangas.
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5. Conclusao

A presente scoping review permitiu reunir e analisar os principais contributos
cientificos relativamente as ferramentas de avaliacao e estratégias de intervencao
fisioterapéuticas aplicadas em criancas com A-T. Apesar de se tratar de uma
condicao rara e complexa, os dados analisados evidenciam esforcos crescentes no
sentido de compreender melhor as necessidades clinicas desta populagdo, embora

ainda se verifiquem lacunas significativas na literatura.

No que respeita as caracteristicas das amostras, os estudos incluiram
maioritariamente criancas com A-T classica, refletindo o padrdo clinico mais
prevalente desta condicdo. A faixa etaria dos participantes situou-se, na maioria dos
casos, entre os 9 e os 14 anos, uma fase critica do desenvolvimento motor e
funcional em que a progressao da doenca tende a acentuar-se. Verificou-se também

um predominio do sexo masculino nas amostras analisadas.

As ferramentas de avaliacao utilizadas foram maioritariamente generalistas e
adaptadas de outras patologias neuromotoras, com destaque para as escalas SARA,
ICARS e BARS, bem como para instrumentos como a GMFM e a PedsQL. Contudo,
a auséncia de instrumentos validados especificamente para a A-T limita a
sensibilidade e a especificidade da avaliacao, dificultando a personalizacao e
monitorizacao eficaz das intervencoes. Deste modo, ferramentas mais avancadas
como a, o estudo do COP ou a analise tridimensional do movimento sao
escassamente exploradas, o que restringe o conhecimento aprofundado sobre os

défices biomecanicos e neuromusculares da doenca.

No que respeita as estratégias de intervencao, os estudos analisados destacam o
papel positivo da fisioterapia através de programas centrados no equilibrio, no
controlo postural, na mobilidade global e no treino respiratério. A inclusdao de
tecnologias interativas, como videojogos, demonstrou potencial para melhorar a
adesdo e o envolvimento terapéutico. No entanto, observou-se uma escassez de

programas estruturados com foco nos musculos estabilizadores profundos do
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tronco, cuja ativacado e coordenacao sao fundamentais para melhorar a

funcionalidade e a qualidade de vida destas criangas.

Esta scoping review aponta também para a importancia de uma abordagem
multidisciplinar e centrada na familia, sendo crucial envolver os cuidadores no
processo terapéutico, ndo sé para reforcar os ganhos funcionais, mas também para

promover o bem-estar emocional e social do nucleo familiar.

Face as limitacOes identificadas, é essencial promover investigacdes futuras que
integrem metodologias mais robustas, instrumentos de avaliagdo especificos e
programas de intervencao focados em aspetos biomecanicos e neuromusculares.
Este avanco permitird construir uma pratica fisioterapéutica mais eficaz,
individualizada e com maior impacto na autonomia e participagcao das criangas com

A-T no seu quotidiano.
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