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AME

* Doenca rara;
* Principal sintoma: fraqueza muscular progressiva;
e Classificacao clinica em quatro tipos;

* |dade de inicio dos sintomas e a maior funcao motora alcancada.



AME tipo 3
e Perfil diferente;

* Ampla heterogeneidade;

* Inicio dos sintomas ainda na infancia (18 meses de idade), capazes de
andar e nao necessitam de suporte ventilatorio;

* Menor gravidade.



Prejuizos da AME tipo 3

* Apos os 11 anos de idade, perda progressiva na velocidade na marcha
(KROSSCHELL et al., 2022);

* Apos os 20 anos de idade, diminuicao média de 9,7 m no TC6M
(MONTES et al., 2018);

* ApoOs os 44 anos de idade, risco aumentado de perda da marcha
(APONTE RIBERO et al., 2023);

* Piora progressiva da funcao respiratoria e dos MMSS (WOLFE et al.,
2021);

* Perda progressiva de habilidades motoras (HFMSE) (MENDONCA et
al., 2021; CORATTI et al., 2024).



HFMSE
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AME + Envelhecimento

* Risco de quedas;

* Fraturas;

* Perda da marcha;

e Perda de forca muscular pelo imobilismo;

* ComplicacoOes respiratorias e necessidade de suporte ventilatorio;
* Diminuicao significativa da autonomia;

e Afastamento do trabalho;

* Necessidade de cuidados especializados.



Nusinersena nao é cura!

* Mudanca no curso natural da doenca;
* Diminuir os impactos e consequéncias da AME;

* Ganhos nas escala HFMSE, RULM e no TC6M (HAGENACKER et al.,
2025).



HFMSE
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HFMSE
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TCoM

52,8% dos estudos
apresentaram uma
mudanca clinicamente
significativa entre 3 e 4 anos
de acompanhamento
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TCoM
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Futuros estudos
* Fadiga;

* Equilibrio corporal;

« Risco de quedas;

* Pratica de esportes e atividade fisica.
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