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				Resumo

				Introdução

				A Doença de Machado-Joseph (DMJ), também designada ataxia espinocerebelosa tipo 3, configurando-se numa doença neurodegenerativa, segue um padrão de hereditariedade autossómica dominante.1,2 Neste sentido, pode afetar distintas regiões e funções do sistema nervoso central ou periférico, designadamente as áreas de controlo motor, fonoarticulação e deglutição, sendo manifestada por alterações da marcha, postura corporal, motricida-de orofacial, deglutição, sistema oculomotor e coordenação dos membros, mantendo a função cognitiva.1,3 A intervenção de reabilitação, tendo como objetivo a otimização da funcionalidade, a redução da incapacidade e a promoção de uma adaptação positiva, de-sempenha um papel fulcral na melhoria da qualidade de vida e diminuição do impacte da doença na pessoa e família/cuidadores.

				Objetivo

				Mapear a literatura relativamente às intervenções de enfermagem de reabilitação na pessoa com DMJ.

				Método

				Scoping review com base nos princípios preconizados pelo Joanna Briggs Institute – ScR e PRISMA-ScR, com recurso às bases de dados Medline CINAHL, Cochrane Central Re-gister of Controled Trials; Nursing and Allied Health Collection e MedicLatina, da pla-taforma EBSCOhost Integrated Search, Scopus, LILACS e Scielo. Utilizando a estratégia Participants, Concept and Context (PCC), foram incluídos na scoping estudos cujos partici-pantes corresponderam a pessoas portadoras de DMJ, que abordassem intervenções de re-abilitação, considerando todos os contextos de intervenção. Revisores em pares analisaram a relevância dos estudos, extração e síntese dos dados. 

				Resultados

				Foram incluídos dez estudos na revisão. Relativamente às intervenções são relatadas várias intervenções de reabilitação, nomeadamente treino de marcha, treino de equilíbrio, treino das atividades de vida diárias, treino de tonificação muscular, força e resistência e exercícios propriocetivos.4,5 Os resultados das intervenções de reabilitação demonstram a sua efetivi-dade, através da evidência de melhoria da mobilidade e equilíbrio, melhoria da velocidade e condição da marcha, aumento da coordenação motora, diminuição do tempo de resposta à realização de tarefas e diminuição do risco de queda.

				Discussão

				A maioria dos estudos apresentam resultados com melhoria da independência funcional, da marcha, do equilíbrio, e da coordenação motora traduzindo-se numa melhoria da qua-lidade de vida, na independência funcional e na redução do risco de queda. Os resultados apresentados sugerem intervenções de reabilitação com base na maioria das limitações mo-toras, porém nenhum focou cenários de reabilitação relacionados com a fonoarticulação e motricidade orofacial. É importante realçar que poucos estudos atribuíram relevância à capacitação da pessoa para a autogestão da doença.
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				Conclusão

				As características da intervenção, duração e instrumentos de avalia-ção e tomada de decisão diferem entre os estudos. Existe a neces-sidade de elaborar mais estudos de design experimental para que haja maior nível de evidência sobre o impacte das intervenções de reabilitação e quais as intervenções efetivas.
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Enfermagem de reabilitagao a pessoa com doenga

de Machado Joseph: scoping review

Resumo

Introdugio

A Doenga de Machado-Joseph (DM]), também designada ataxia espinocerebelosa tipo 3,
configurando-se numa doenga neurodegenerativa, segue um padrio de hereditariedade
autossémica dominante.'? Neste sentido, pode afetar distintas regices e fungées do sistema
nervoso central ou periférico, designadamente as 4reas de controlo motor, fonoarticulagao
e deglutiao, sendo manifestada por alteragdes da marcha, postura corporal, motricida-
de orofacial, deglutio, sistema oculomotor e coordenagio dos membros, mantendo a
fungdo cognitiva."? A intervengio de reabilitagio, tendo como objetivo a otimizagdo da
funcionalidade, a redugio da incapacidade e a promogio de uma adaptagio positiva, de-
sempenha um papel fulcral na melhoria da qualidade de vida e diminuigao do impacte da
doenga na pessoa e familia/cuidadores.

Objetivo
Mapear a literatura relativamente s intervengoes de enfermagem de reabilitagio na pessoa
com DM]J.

Método

Scoping review com base nos principios preconizados pelo joanna Briggs Institute — ScR e
PRISMA-ScR, com recurso as bases de dados Medline CINAHL, Cochrane Central Re-
gister of Controled Trials; Nursing and Allied Health Collection e MedicLatina, da pla-
taforma EBSCOhost Integrated Search, Scopus, LILACS e Scielo. Utilizando a estratégia
Parricipanss, Concept and Context (PCC), foram incluidos na scoping estudos cujos partici-
pantes corresponderam a pessoas portadoras de DM], que abordassem intervengoes de re-
abilitago, considerando todos os contextos de intervengio. Revisores em pares analisaram
a relevancia dos estudos, extragio e sintese dos dados.

Resultados

Foram incluidos dez estudos na revisio. Relativamente as intervengdes sio relatadas virias
intervengoes de reabilitagio, nomeadamente treino de marcha, treino de equilibrio, treino
das atividades de vida didrias, treino de tonificagio muscular, forga e resisténcia e exercicios
propriocetivos.*’ Os resultados das intervengoes de reabilitagio demonstram a sua efetivi-
dade, através da evidéncia de melhoria da mobilidade e equilibrio, melhoria da velocidade
e condigdio da marcha, aumento da coordenagio motora, diminuigio do tempo de resposta
A realizagio de tarefas e diminuigio do risco de queda.

Discussio

A maioria dos estudos apresentam resultados com melhoria da independéncia funcional,
da marcha, do equilibrio, e da coordenagio motora traduzindo-se numa melhoria da qua-
lidade de vida, na independéncia funcional e na reducao do risco de queda. Os resultados
apresentados sugerem intervengdes de reabilitagio com base na maioria das limitagoes mo-
toras, porém nenhum focou cendrios de reabilitago relacionados com a fonoarticulagao
e motricidade orofacial. E importante realgar que poucos estudos atribuiram relevincia 2
capacitagao da pessoa para a autogestdo da doenga.
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