Qual o seu diagndstico?

DADOS CLINICOS

Paciente feminina de 20 anos, branca, sol-
teira, estudante, natural do Rio de Janeiro, quei-
xando-se de dispnéia de cardter progressivo,
iniciada nos ultimos dois anos. E encaminhada
ao Setor de Provas de Funcdo Pulmonar para
realizacdo de espirometria e medida de forca
muscular (Quadro 1). A Figura 1 mostra a alca

fluxo-volume.

Quadro 1 - Resultados dos testes de fungao respiratdria
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Tedrico Observado % Tedrico
ESPIROMETRIA
CVF (L) 4.44 319 72
VEF; (L) 375 2,99 80
VEF1/CVF (%) 85 94
FEFmax (L/s) 7,58 5,04 66
FORGA MUSCULAR
Pimaxr (cmHz0) 94 T 75
Pemaxcer (cmH20) 159 66 42
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Figura 1 - Curva fluxo-volume. O gréfico era reprodutivel.
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DIAGNOSTICO
Distrofia muscular.

COMENTARIOS

A espirometria mostra reducao da capacidade vi-
tal forcada (CVF), com relacao VEF, (volume expiratério
forcado no primeiro segundo)/CVF preservada. Na fal-
ta de informacdes clinicas sobre o diagnéstico, o lau-
do poderia registrar um possivel disturbio ventilatério
restritivo e sugerir a medida da capacidade pulmonar
total (CPT), ja que restricao é caracterizada fisiologica-
mente por reducdo de CPT.!

Na espirometria, além da caracterizacao do disturbio
ventilatdrio, é importante a analise das curvas. Na curva
fluxo-volume, a forma da fase expiratéria, em individuos
normais, demonstra uma linha reta para o eixo de volu-
me; o fluxo é maximo logo no inicio da expiracao, proxi-
mo a CPT, e cai progressivamente a medida que o volume
pulmonar se aproxima do volume residual (VR). No caso
em questdo, a inspecao da curva expiratdria mostra dois
aspectos que podem ser Uteis
g na elucidacdo do diagndsti-
. co: 1) o pico de fluxo (FEF_,)
. ' retardado, reduzido (66% do
44/ tedrico) e algo arredondado
|/ (Figura 2, seta 1); 2) o término

4/ N o .
0l \ - expiratério abrupto (Flgu~ra
1\ | 2, seta 2). Esses achados sao
i 4 compativeis com fraqueza
-4 muscular respiratoria, que re-

| tarda o pico de fluxo, colocan-
' do-o mais para o meio da cur-
. va expiratéria; além do mais, a
compressao da caixa toracica
em baixos volumes exige for-

Figura 2 — Curva fluxo-volume.
Notar o pico de fluxo reduzi-

Resposta do dilema

do, retardado e arredondado
(seta 1) e o término expiratd-
rio abrupto (seta 2).

¢a muscular adicional, o que
justifica a queda abrupta do
fluxo ao final da curva.

Na presenca desses achados na curva fluxo-volume,
torna-se imprescindivel a medida das pressoes respirato-
rias maximas — que se mostraram reduzidas no presente
caso. A medida de forca muscular é realizada com esforco
voluntario, utilizando-se manovacudémetro eletrénico ou
mecanico. Apesar de sua simplicidade, é ferramenta bas-
tante util diante de afec¢bes que possam comprometer
a musculatura respiratéria e, desse modo, deve ser incor-
porada na rotina dos testes de fun¢ao pulmonar.
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A paciente era portadora de distrofia muscular e refe-
ria dispnéia de cardter progressivo, iniciada ha dois anos.

As distrofias musculares sdo miopatias hereditarias,
de etiologia desconhecida, associadas a debilidade mus-
cular progressiva, destruicdo e regeneracao das fibras
musculares e, finalmente, substituicdo das fibras muscu-
lares por tecido fibroso e conjuntivo.? Nestes pacientes,
os testes de funcdo pulmonar - incluindo a espirometria
e a medida de forca muscular - podem ser Uteis no mo-
nitoramento da progressao da lesdo neuromuscular.

Na avaliacdo de doenca neuromuscular, o para-
metro espirométrico mais importante é a CVF; uma vez
que sua medida depende de inspiracdo maxima segui-
da de expiracéo forcada, ela reflete a capacidade tanto
dos musculos inspiratérios quanto dos expiratérios.
Entretanto, como mostrado acima, a inspec¢ao da curva
fluxo-volume pode trazer informacgdes bastante Uteis.

Em estudo de Vincker e colaboradores, a presenca
de pico de fluxo retardado e reduzido, associada a tér-
mino expiratdrio abrupto, apresentou sensibilidade e
especificidade de 90% e 80%, respectivamente, para o
diagnostico de doenca neuromuscular?® Nesse trabalho,
entretanto, a amostra foi constituida exclusivamente
por pacientes com diagndstico firmado de doenca neu-
romuscular, o que torna incerto a utilizacdo desses acha-
dos como parametros de screenning para o diagnéstico
de fraqueza muscular na populagdo em geral.

As medidas das pressoes inspiratoria e expiratoria
maximas sao largamente utilizadas para o diagnostico
e acompanhamento das afeccdes neuromusculares que
comprometem a caixa toracica. Entretanto, o volume
pulmonar no qual as manobras sao iniciadas afeta, sig-
nificativamente, a contracao “6tima” dos musculos respi-
ratérios, ja que a musculatura ndo se encontrara no com-
primento ideal para a geracdo de forca. Considerando,
entao, o fato de que a fraqueza da musculatura inspirato-
ria reduz a CPT e que a fraqueza da musculatura expiraté-
ria aumenta o VR, as doencas neuromusculares poderao
causar diminuicdo nas pressées maximas, primariamen-
te, por seu efeito nos volumes pulmonares, o que pode
confundir a avaliacdo da forca muscular per se.*

Outros testes que podem ser importantes nas
distrofias musculares sdo a gasometria e a polissono-
grafia, indicadas especialmente nos pacientes que se
tornam sintomaticos; nestes casos, as medidas podem
ser Uteis para o diagnostico de hipoventilacdao noturna
ou sindrome da apnéia-hipopnéia do sono.?
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