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ABSTRAK

Spinal Muscular Athrophy (SMA) adalah penyakit autosomal resesif yang terjadi akibat adanya
delesi ataupun mutasi pada protein survival motor neuron (SMN). Tujuan penelitian ini adalah untuk
mengetahui penanganan fisioterapi pada anak dengan SMA melalui tinjauan literatur. Metode yang
digunakan adalah mencari sumber data menggunakan delapan mesin pencarian (Scholar, PubMed,
Orphanet, PlosOne, Sage publication,BMC,PEDro dan Cochrane). Menggabungkan kata kunci
dengan menggunakan pencarian “Spinal Muscular Athropy” atau “Spinal Muscular Atrophy and
Physyical therapy. Hasilnya dari seratus jurnal yang di temukan, terdapat enam jurnal yang
membahas penanganan fisioterapi pada kasus SMA beserta dosisnya.

Kata Kunci: Spinal Muscular Atrophy, Fisioterapi

ABSTRACT
Spinal Muscular Atrophy (SMA) is an autosomal recessive disease that occurs due to deletions or
mutations in the motor neuron survival protein (SMN). The purpose of this study was to determine
the treatment of physiotherapy in children with high school through a literature review. The method
used is to search for data sources using eight search engines (Scholar, PubMed, Orphanet, PlosOne,
Sage publication, BMC, PEDro and Cochrane). Combine keywords using the search “Spinal
Muscular Atrophy” or “Spinal Muscular Atrophy and Physyical therapy. The results of the hundred
journals found, there are six journals that discuss the handling of physiotherapy in high school cases
and their dosages.
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Pendahuluan

Spinal Muscular Atrophy (SMA)
adalah kelainan yang diturunkan secara genetik
yang disebabkan oleh degenerasi pada alpha
motor neuron yang terletak di anterior horn
pada spinal cord (Boyer, Bowerman, &
Kothary, 2010) akibat dari adanya delesi atau
mutasi dari survival motot neuronl dan 2
(SMN1 & SMN2) (O’Connor, 2017). Angka
kejadian SMA adalah 1 dari 10.000 kelahiran
dan diperikirakan terdapat 1 hingga 4 orang per
100.000 orang di dunia yang mengidap SMA,
meskipun begitu belum terdapat jumlah pasti
tentang angka kejadian SMA di Indonesia
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(Lally et al., 2017), hal ini disebabkan oleh
terbatasnya alat pemeriksaan serta ciri-ciri
spesifik dari SMA.

Sebagai  bagian dari  penyakit
neurodegenerative, SMA dibagi menjadi tiga
tipe dengan SMA tipe | adalah bentuk kelainan
paling parah dengan harapan hidup rendah
(Iftikhar, Frey, Shohan, Malek, & Mousa,
2021).Spinal Muscular Atrophy menyebabkan
terjadinya kelemahan otot secara progresive
termasuk kelemahan pada otot-otot pernafasan
yang juga menjadi salah satu penyebab utama
kematian pada anak yang mengidap SMA
(Ramsey et al., 2017; Rose et al., 2018).
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Seiring berjalannya waktu tipe dari
kasus SMA dibagi kedalam 5 jenis, diantaranya
tipe 0 dengan perkiraan bertahan hidup kurang
dari 6 bulan setelah lahir, gejala yang muncul
adalah hipotina berat, dan gagal nafas. Pada
tipe | (Kugelberg- Welander disease) gejala
akan muncul di usia 0-6 bulan dengan perkiraan
hidup kurang dari 2 tahun akibat gagal nafas
dan tidak pernah bisa duduk. Anak dengan
SMA tipe Il (Dubowitz disease) akan
menampakan gejala di usia 6-18 bulan berupa
kelemahan otot tungkai bawah progresive serta
keterbatasan dalam bernafas sebagian besar
hanya mampu untuk duduk, dan maksimal
hanya mampu untuk berdiri. Bentul selanjutnya
adalah tipe Il dan IV dengan gejala yang
muncul diatas usia 18 bulan dan bisa hidup
normal (Trabacca et al., 2020).

Perawatan SMA memerlukan peran
dari berbagai disiplin ilmu kesehatan termasuk
perawatan fisioterapi(Dunaway et al., 2016).
Secara umum tujuan di berikannya tindakan
fisioterapi adalah untuk menjaga agar tidak
terjadi  penurunan kekuatan otot secara
progresif, mencegah kontraktur sejak dini,
mencegah skoliosis, perawatan fungsi paru
serta meningkatkan kemampuan aktifitas
fungsional sesuai masing-masing tipe yang di
derita oleh anak dengan SMA(Bulut et al.,
2019; Mercuri et al., 2018).

Meskipun sebagian teknik fisioterapi
sudah banyak digunakan, sebuah penelitian
cochrane systematic review menyatakan bahwa
latihan penguatan yang dikombinasikan dengan
latihan aerobik masih belum memiliki dasar
yang jelas dan kualitas pembuktiannya masih
rendah, namun proses fisioterapi yang
diberikan menunjukan hasil yang cukup baik
dalam beberapa peningkatan kemampuan
fungsional serta fungsi pernafasan(Bartels,
Montes, Van Der Pol, & De Groot, 2019).
Mengingat perlu adanya penelitian lanjutan,
tujuan dari literature review ini adalah untuk
mensintesis bukti saat ini tentang apa saja
penanganan fisioterapi yang dapat diberikan
pada anak dengan spinal muscular atrophy.
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Metode Penelitian

Penelitian dilakukan dengan mecari
literature melalui beberapa sumber data
(Google Scholar, PubMed, Orphanet Journal,
PLoSONE, Sage publication,BMC,PEDro dan
Cochrane Databased Systematic Review) dari
berbagai tahun, pencarian dimulai pada 26 juli
2021. Strategi pencarian adalah dengan
menggabungkan kalimat “Spinal Muscular
Atrophy” ; ‘Penanganan Fisioterapi’
‘Modalitas Fisioterapi’ pada ‘Spinal Muscular
Atrophy’.

Setelah dilakukan pencarian sumber
data, jurnal disaring kembali dengan
menganalisa judul serta dosis latihan yang di
cantumkan di dalam jurnal untuk selanjutnya di
kelompokan ke dalam sebuah tabel. Responden
dalam penelitian berkisar pada usia 56-89
bulan, intervensi yang diberikan adalah
multimodalitas brupa latihan yang berfokus
pada latiahn aerobik, latihan penguatan serta
menjaga postural. Alat ukur atau pemeriksaan
yang digunakan adalah skala Hammersmith,
GMFM, Oksimeter, PedsQL dan peak flow
meter. Kriteria inklusi dalam pencarian artikel
adalah artikel berisi full text dalam bahasa
Inggris maupun Indonesia, artikel hanya terkait
dengan manusia dan memiliki responden
berupa anak dengan spinal muscular atrophy.
Sedangkan kriteria eklusinya yaitu artikel tidak
bersifat full text, artikel berbahasa lain selain
bahasa Inggris dan Indonesia.

atau

Hasil

Dari hasil pencarian didapat 100 jurnal
yang membahas tentang spinal muscular
atrophy. Artikel kemudian di saring termasuk
duplikasi artikel, screening abstrak, full text dan
flow chart.

Pada screening full text artikel di saring
kembali dengan melihat kriteria inklusi dan
eklusi yang telah di tentukan.Studi artikel di
tinjau secara independent berdasarkan kriteria
tersebut, kemudian pada saringan terakhir
terdapat 6 artikel yang akan dilakukan tahap
review akhir sesuai dengan flow chart seleksi
literatur.



Berdasarkan artikel yang telah di dapat
untuk  peninjauan lanjutan, selanjutnya
dilakukan ekstraksi data untuk mengelompokan
beberapa hal penting didalam artikel seperti
judul, penulis, tahun terbit artikel, Kkriteria
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responden, dan intervensi fisioterapi beserta
dosis dalam terapi tersebut yang dapat dilihat
pada tabel 1.

e BMC (n=2)

e PEDro(n=2)

Hasil pencarian berdasarkan database (n=100)

e Google Scholar (n=59)
e PubMed (n=23)
e Orphanet (n=4)
e PLOSONE (=3)
e Sage Publication (n=6)

e Cochrane Database (n=1)

Jurnal Duplikasi yang dihapus (n=12)

v

Artikel yang dipilih
berdasarkan kriteria inklusi
dan eklusi (n=8)

y

Total artikel untuk di
literature review (n=6)

Skema 1.1 Flowchart
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Table 1.
Karakteristik Penelitian
No Judul Penelitian Penulis Responden Intervensi
1 The effect of two different | Bulutet | Anak laki-laki Ergometer training.
aerobic training modalities | al usia 60 bulan. Dilaksanakan 3x/ minggu
in a child with spinal | (2017) Belum mampu selama 12 minggu.
muscular atrophy type II: a berdiri dan Diberikan 60%-70% HRmax
case report. berjalan diusia yang diukur menggunakan
16 bulan, oksimeter dengan ketentuan
keterbatasan 5 menit pemanasan, 20
kontrol kepala, menit active cycle
hypotonia dan ergometer dan 5 menit
kelemahan pendingan.
menyeluruh
pada  seluruh Aguatherapy. Dilaksankan
extremitas. setelah 6 bulan selesai
Hasil  analisa ergometer training.
DNA terdapat Menggunakan metode
delesi gen Halliwick selama 45 menit
SMN1 dan dalam 2x/minggu untuk 12
terdapat 2 minggu. Temperatur air
salinan gen 30°-32°C. Ketentuan latihan
SMN2. 5-10 menit pemanasan, 40
menit Halliwick concept
kemudian  5-10  menit
latihan pendingan.
Kemudian dilanjutkan
latihan fisioterapi
konvesional.
2 Diagnosis and management | Finkel et | Anak  dengan Non-sitters :
of spinal muscular atrophy : | al spunal membersihkan jalan nafas
part 2: Pulmonary and acute | (2018) muscular dengan oral suction,
care;medication,suplements atrophy parah manual chest therapy, dan
and immunization ; other dan sedang latihan batuk yang
organ system; and ethics menjalani dievaluasi setiap 3 bulan
pengobatan lalu 6 bulan.
(anak yang
mampu  duduk | b. Sitters : membersihkan
maupun  tidak jalan nafas dengan oral
mampu duduk ) suction, manual chest
therapy, dan latihan batuk
yang dievaluasi setiap 6
bulan.
3 Diagnosis and management | Mercuri | Anak  dengan Non-sitters Kontrol
of spinal muscular atrophy: | et al spinal muscular postural dengan
part 1. Recomendation for | (2018) atrophy  yang posisioning dan

diagnosis,rehabilitation,

mampu  duduk,

penggunaan brace berupa
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No

Judul Penelitian

Penulis

Responden

Intervensi

orthopedic and nutritional
care

tidak  mampu
duduk dan dapat
melakukan
ambulasi
(berjalan)

orthoses yang diaplikasikan
>60 menit setiap malam,
Stretching bisa
menggunakan AFO; dan
KAFO, yang juga
digunakan sebagai
positioning, dan
penggunaan TLSOs dengan
frequensi latihan 3-
5x/minggu. Supported
standing dan chest
physiotherapy.

Sitters: Kontrol postural
dengan bracing dan
positioning menggunakan
orthoses >60 menit setiap
malam, penanganan
skoliosis dan pelvic yang
asimetris dengan bracing
5x/minggu, stretching 5-
7x/minggu, supported
standing diatas 60 menit
dengan  frekuensi 3-
5x/minggu, optimalnya 5-
7x/minggu,  peningkatan
aktifitas fungsional dan
mobilitas dengan latihan
yang berfokus pada fungsi,
kekuatan, ROM, daya
tahan, ADLs, partisipasi dan
keseimbangan yang
direkomendasikan dengan
berenang, hippotherapy dan
bantuan kursi roda dan
chest physiotherapy.

Walking: Peningkatan
fungsi dan  mobilitas
direkomendasikan dengan
aerobik dan latihan dalam
kondisi umum untuk pasien
SMA yang mampu berjalan
seperti berenang, berjalan,
bersepeda , yoga,
hippotherapy yang diawasi
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No Judul Penelitian Penulis Responden Intervensi
dan di desain oleh terapi
fisik dengan durasi latihan
30 menit, stretching 2-
3x/minggu atau optimalnya
3-5x/minggu, dan
postioning and bracing

4 Effect of Arm Cycling | Boraet | Anakusia59-89 | Selama 12 minggu pasien akan
Exercise in Spinal Muscular | al, 2018 | bulan yang di | melakukan latihan dengan arm-
Atrophy Types Il Patients: diagnosa SMA | cycle ergometer dalam 60%
A Pilot Study tipe 2 dan tidak | HRmax yang diukur

dapat  berdiri | menggunakan pulse oximeter.

maupun Latihan pada extremitas atas

berjalan namun | dilakukan 3x/minggu setiap

mampu  duduk | sesi sudah termasuk 5 menit

secara mandiri | pemanasan dan pendinginan

dan kooperatif | dengan total durasi activ dan
pasive cycling selama 30
menit.

5 | Vibration-Assited  Home | Stark et | Sebanyak 38 | Menggabungkan 2 program
Training Program for Child | al, 2018 | anak yang di | berupa program saat rawat inap
With  Spinal  Muscular diagnosa dan latihan dirumah. Saat rawat
Atrophy mengalami inap latihan terdiri dari 4-5 jam

SMA tipe Il dan | latihan  fisioterapi  harian
I, minimal | ditambah latihan  tahanan,
memenuhi latihan dikolam ,dan latihan
pemeriksaan dengan treadmill 2-3x/minggu.
pada 1 alat ukur | Setelah 13 hari latihan dalam
(GMFM-66 dan | masa rawat inap, pasien
Hammersmith) | melakukan side alternanting
whole body vibration
10x/minggu selama 3 menit
dalam  waktu 3  bulan,
kemudian melakukan
perawatan kembali selama 6
hari dan latihan dirumah 3
bulan.

6 Rehabilitation of spinal | Yi You | Anak dengan |a. Positioning and bracing
muscular atrophy: current | et al, | diagnosa SMA dapat menggunakan head
consensus  and  future | 2020 tipe 111, dan 11l and neck collar,spinal
direction (tidak  mampu orthoses, hand splints yang

duduk, mampu direkomendasikan  untuk
duduk dan stretching dan positioning.
mampu Lower limb orthoses untuk
berjalan) ankle dan knee dapat

digunakan 5x/minggu
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No Judul Penelitian Penulis

Responden Intervensi

minimal 60 menit setiap
malam.

b. Supporetd
dilakukan 5-7x/minggu
minimal 3-5x/minggu
selama 60 menit

c. Thoracolumbal  orthosis
dan static thoracic bracing

d. Stretching exercise pada
anak yang tidak dapat
berjalan dilakukan
optimalnya  5-7x/minggu
dan pada anak yang mampu
berjalan direkomendasikan
3-5x/minggu.
Assistive device

f.  Pulmonary rehabilitation

standing

Pembahasan

Pelayanan fisioterapi menjadi salah
satu perawatan kesehatan yang cukup penting
dalam kasus spinal muscular atrophy sebagai
upaya untuk meminimalisir munculnya gejala
yang semakin parah serta mempertahankan
kemampuan fungsional paling maksimal yang
dimiliki anak dengan SMA. Berdasarkan
tinjauan literatur yang telah di saring dari 100
jurnal, terdapat 6 jurnal yang membahas cukup
detail tentang perawatan anak dengan SMA
beserta dosis latihan dalam pendekatan
fisioterapi.

Sebagian besar fokus pembahasan dari
ke enam jurnal yang di review adalah meneliti
ke efektifan latihan dalam upaya meningkatkan
fungsi paru, perbaikan postur,meningkatkan
kekuatan otot serta meningkatkan kemampuan
fungsional pada anak dengan SMA. Score pada
skala Hammersmith dan GMFM menjadi tolak
ukur utama dalam menilai kemampuan
fungsional.  Namun, meskipun  hampir
keseluruhan tujuan penelitian, bentuk latihan
atau pemberian intervensi sama, semua masih
memiliki kekurangan dan diperlukan penelitian
lebih lanjut untuk mencapai kesepakatan dalam
penyusunan guidline fisioterapi pada kasus
SMA.
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Menurut Bulut et al (2017) dalam study
case nya menyatakan bahwa terdapat
peningkatan nilai HMFM dan GMFM setelah di
lakukan latihan aerobik dengan aquatic therapy
dan ergometer training dalam hal ini aquatic
therapy memiliki hasil yang lebih efektif.
Begitupula dalam penelitian yang dilakukan
oleh Bora et al (2018) menyebutkan bahwa nilai
HMFM hanya mengalami sedikit peningkatan
setelah dilakukan arm cycling exercise.

Selain hasil yang di dapat dari skala
HMFM dan GMFM, upaya peningkatan
kapasitas fungsi paru juga menjadi perhatian
penting, mengingat penyebab kematian paling
banyak pada anak dengan SMA adalah
terjadinya gagal nafas. Sebagian besar peneliti
menyatakan tidak banyak peningkatan yang
ditemukan, khususnya pada SMA tipe | dan Il
yang tetap memerlukan bantuan dari mesin
ventilator  ataupun  obat-obatan  berupa
nusinersen dan salbutamol untuk bernafas serta
tidak adanya pengaruh pada quality of life
pasien dengan SMA melalui penanganan
fisioterapi.

Kesimpulan
Kesimpulan dari tinjauan literatur pada
artikel ini menunjukan bahwa dasar perawatan



fisioterapi masih belum jelas dan belum
menemukan kesepakatan dalam protokol
perawatan fisioterapi pada anak dengan semua
tipe SMA. Hal ini disebabkan oleh banyak
faktor seperti belum di temukannya cara
maupun kesepakatan dalam menemukan
frekuensi, intesitas serta lama pelaksanaan dari
setiap latihan yang diberikan, selain itu
penelitian masih di lakukan secara umum tanpa
memperhatikan ~ kesesuaian  usia, gender
maupun kondisi psikologis masing-masing
anak dalam menjalani terapi. Namun dalam
berbagai bentuk latihan yang telah di teliti
sama-sama memiliki bukti adanya peningkatan
pada kemampuan fungsional anak berdasarkan
hasil penilaian skala HMFM dan GMFM
khususnya pada anak tipe Il dan IV yang
mampu bertahan hidup dengan SMA sepanjang
hidupnya.
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