Ramos FAB, Ordonho MC, Pinto TCVR et al . Forca muscular e peak flow em pacientes com distrofia do tipo Duchenne

Artigo original

Avaliacao da forca muscular respiratoria e do peak flow em
pacientes com distrofia muscular do tipo Duchenne submetidos a
ventilacao nao invasiva e a hidroterapia.

Evaluation of the respiratory muscle force and the peak flow in patients with Duchenne
muscular dystrophy exposed to non-invasive ventilation and hydrotherapy.
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RESUMO

Introducgao: A distrofia muscular descreve um grupo de miopatias geneticamente determinadas com curso progressivo. A
distrofia muscular de Duchenne (DMD) é a mais comum na infancia, sendo uma desordem recessiva ligada ao cromossomo X.
O presente estudo buscou avaliar a forca muscular respiratéria e o peak flow em pacientes com DMD submetidos a ventilacdo
nao invasiva (VNI) e hidroterapia. Metodologia: Participaram 6 voluntarios do sexo masculino, entre 13 e 19 anos, divididos
em dois grupos; controle (tratados com hidroterapia) e experimental (tratados com hidroterapia associada a VNI), os quais
foram avaliados antes e apds a 102 e a 202 sessdo. Resultados: Os resultados mostraram uma diferenca significativa (p<0,05)
guando comparamos a PEméx entre os grupos controle e experimental apds a 102 (p=0,025) e a 202 sessao (p=0,005). Con-
clusao: O estudo demonstrou que a VNI foi capaz de influenciar um aumento de sua expectativa de vida, segundo relato dos
préprios pacientes, e que a hidroterapia foi uma terapéutica favoravel na melhora da musculatura expiratéria em pacientes
com DMD e que ndo sao portadores de escoliose.

Descritores: Distrofia muscular de Duchenne; ventilagdo ndo invasiva; hidroterapia.

ABSTRACT

Introduction: Muscular dystrophy describes a group of genetically determined myopathy with a progressive course. Du-
chenne muscular dystrophy (DMD) is the most frequent type in childhood and is a recessive disorder related to the X chromo-
some. The present study is an effort to evaluate the respiratory muscle force and the peak flow in patients with DMD exposed
to non-invasive ventilation (NIV) and hydrotherapy. Methodology: Six male volunteers between the ages of 13 and 19 were
divided into two groups: control group (treated with hydrotherapy) and experimental group (PIméx < 60cmH,0, treated with
hydrotherapy combined with NIV). The volunteers were analyzed after the 10th and 20th session. Results: Results show a
significant difference (p < 0.05) when comparing PEmax in control and in experimental group after the 10th (p = 0.025) and
20th (p = 0.005) session. Conclusion: The study demonstrated that the NIV was able to promote an increase in the patients’
life expectancy, according to their own reports. It also showed that hydrotherapy was a suitable therapeutics for the impro-
vement of the expiratory musculature in patients with DMD and not carriers of scoliosis.

Keywords: Duchenne muscular dystrophy; non-invasive ventilation; hydrotherapy.
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INTRODUCAO

A distrofia muscular do tipo Duchenne (DMD)
é uma desordem recessiva ligada ao cromossomo X,
caracterizando-se pela fraqueza muscular progressiva,
sendo a forma mais comum de distrofia muscular, com
prevaléncia estimada em torno de 1 para cada 3.500
nascidos vivos do sexo masculino. A doenca é decor-
rente de uma deficiéncia na expressdao da distrofina,
uma proteina subsarcolemal, cujo gene estd localiza-
do no braco curto do cromossomo X (p21)."2 Na DMD
0s sinais e sintomas iniciam por volta dos 2 ou 3 anos,
evoluindo de forma progressiva e irreversivel, com fra-
queza muscular, déficit funcional, contraturas, defor-
midades e diminuicdo da capacidade vital respiratéria.
Acomete principalmente a musculatura esquelética,
podendo atingir a musculatura cardiaca e o sistema
nervoso.>* Um sinal clinico cladssico da DMD seria a
pseudo-hipertrofia dos musculos gastrocnémios, po-
rém, os musculos infra-espinhais e deltéides também
podem estar aumentados.®

Em 1879, William R. Gowers, foi quem descreveu
uma manobra bastante tipica nos pacientes distréficos, a
qual recebeu seu nome e se refere a passagem da posicéo
sentada para bipedestacdo.® O andar digitigrafo,a marcha
anserina e aincapacidade de correr sdo manifestacdes ca-
racteristicas da doenca e o paciente perde a capacidade
de deambulacdo com idade média de 10 anos.”

Os problemas respiratérios sdo as causas mais co-
muns de morbidade e mortalidade em pacientes com
distrofia muscular.® Na DMD, os problemas respirato-
rios sdo a causa da mortalidade em mais de 70% dos
pacientes® e estima-se que 55%'*"" e 90% dos pacien-
tes”'2 morrem de insuficiéncia respiratéria entre 16 e
19 anos de idade.

A reducdo da complacéncia pulmonar e da mobi-
lidade da caixa toracica observada nos pacientes com
doencas neuromuscular aumenta a carga mecanica
sustentada a cada respiracdo pela musculatura ja en-
fraquecida.’* A quantificacdo da pressao inspiratdria
maxima (PImax) e da pressdo expiratéria maxima (PE-
max) pode apresentar reducdes de 50% ou mais, antes
que seja observada queda da capacidade vital (CV) e
do volume expiratério no 1° segundo (VEF,)."

Segundo Carvalho, 69 pacientes com DMD apre-
sentaram uma queda da funcdo respiratéria com a ida-
de que parece estar associado a fraqueza da muscula-
tura inspiratéria. A capacidade vital forcada (CVF) e o
VEF, dos pacientes apresentaram um crescimento até
os 11 anos, decrescendo apds esta idade. Jd a PEmax e
a PIméx atingiram um valor de pico, respectivamente,
aos 9 e 11 anos, reduzindo-se apds estas idades. A al-
tura e a PEmax se mostraram varidveis independentes
para predizer os valores da CVF e do VEF,.

Na fase em que os pacientes estao submetidos ao
uso de cadeira de rodas, pode ser realizado um suporte
ventilatério, chamado de ventilacdo ndo invasiva (VNI),
onde pode ser ofertada pressdo positiva nas vias aé-
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reas, sendo administrada por mascaras nasais, bucais,
oronasais, ou por prongas nasais, facilitando assim a
entrada de ar, auxiliando a musculatura que se encon-
tra enfraquecida.’®

Para a obtencao da pressdo positiva, o ventilador
do tipo BIPAP (bilevel positive pressure airway) é o mais
popular, por ser de manipulacdo simples, que pode
ser feita pela propria familia ou pelo paciente, além
de ser o mais barato.'s Estd indicado na presenca de
sinais de hipoventilacdo alveolar e, pelo menos, um
dos seguintes critérios funcionais: saturacdo de oxigé-
nio < de 88% por mais de 5 minutos, pressao parcial de
gas carbonico (PaCO,)=45mmHg, PImax<60cmH,0 ou
CV<1.200mL ou <50% do previsto."”®

A VNI, inicialmente, pode ser necessaria apenas
nos episodios gripais. Com o evoluir da fraqueza da
musculatura respiratdria, seu uso passa a ser necessa-
rio no periodo noturno e, progressivamente, o niume-
ro de horas vai aumentando até atingir as 24 horas do
dia. Estudos demonstram que o uso da VNI pode dimi-
nuir, significativamente, a incidéncia de hospitalizacdo
devido a quadros respiratdrios e prolongar a vida de
pacientes com distrofia muscular e outras patologias
neuromusculares, em pelo menos 10 anos, sem neces-
sidade de traqueostomia.'®

Outro recurso terapéutico bastante utilizado para
os atendimentos dos portadores de DMD é a hidrote-
rapia, onde a 4gua deve ser aquecida a uma tempera-
turade 30a33°C.2%

A compressao exercida pela pressao hidrostatica
sobre a caixa tordcica altera a dinamica respiratéria,
fazendo com que a musculatura trabalhe constante-
mente contra uma resisténcia. Além disso, as melhores
possibilidades de posicionamento, a diminuicdo da
acao da gravidade e a temperatura da agua auxiliam
nos alongamentos musculares, inclusive da muscula-
tura acesséria da respiracdo.? Caromano verificou, em
seus estudos, pequenas elevacdes nos indicadores de
pressdo inspiratdria maxima, pressao expiratdria maxi-
ma, freqiiéncia cardiaca e saturacao de oxigénio, em
pacientes portadores de distrofia muscular, submeti-
dos a hidroterapia.?

Este estudo tem como objetivo avaliar a forca
muscular respiratéria e o peak flow em pacientes com
distrofia muscular do tipo Duchenne submetidos a
ventilacdo nédo invasiva e a hidroterapia.

METODOLOGIA

O presente estudo foi realizado na Clinica Escola
de Fisioterapia da Faculdade Integrada do Recife (FIR),
Pernambuco, Recife. Este trabalho faz parte de um pro-
jeto cientifico intitulado “Eficacia da ventilacdo néo in-
vasiva na mecanica ventilatéria em pacientes com dis-
trofia muscular progressiva’, apoiado pelo PIBIC/FIR e
PIBIC/FACEPE. O trabalho foi aprovado pelo Comité de
Etica em Pesquisa com Seres Humanos da Faculdade
Integrada do Recife (n° oficio 027/2006).
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A pesquisa caracteriza-se por ser um projeto pilo-
to, composto por uma amostra de 6 voluntarios com
diagnéstico de DMD, do sexo masculino, com idades
entre 13 e 19 anos. Esses voluntérios foram divididos
em dois grupos: grupo controle (n=3), cujos volunta-
rios foram submetidos apenas a hidroterapia e o grupo
experimental (n=3) onde a intervencao da hidrotera-
pia foi associada a VNI. Todos tiveram que comparecer
2 vezes por semana totalizando 20 sessodes.

Os critérios de inclusao foram os seguintes: paciente
possuir vinculo com as disciplinas de fisioterapia aplicada
a pediatria e neurofuncional da FIR, idade entre 13 e 19
anos, ser cadeirante, diagnéstico de DMD, consentimen-
to dos pais ou responsavel, capacidade de realizar o peak
flow (PF) e a manovacuometria (PIMax e PEMéx). Para o
grupo experimental consideramos uma PIMax<60cmH,0.
Critérios de exclusao: instabilidade hemodinamica, inco-
ordenacao entre a degluticdo e a respiracdo e lesdes cuta-
neas que contra-indicassem a hidroterapia.

A VNI foi realizada por um aparelho do tipo BIPAP
da marca BREAS PV - 101 PLUS, através de uma masca-
ra nasal, com duracao de 30 minutos, apds o tratamen-
to da hidroterapia. Durante a VNI, os voluntarios foram
posicionados em decubito elevado de 60°. Preconiza-
mos uma abordagem com a manutencao da pressao
inspiratoria (IPAP) sempre o dobro da pressdao expira-
toria (EPAP) e o fator causal para a mudanca desses pa-
rametros foi a queda da saturacdo de oxigénio abaixo
de 94%. Para inicio da terapia, foram utilizados EPAP de
4cmH,0 e IPAP de 8cmH,0.

Para a hidroterapia, utilizamos um protocolo de
tratamento simples, para ambos 0s grupos, que consis-
tia no alongamento passivo mantido por 30 segundos,
por 2 repeticdes dos musculosisquiotibiais, quadriceps,
triceps surais, ileopsoas, biceps e triceps braquiais. Mo-
bilizacdes passivas e ativo-livres em flexo-extensao de
joelhos e quadris, abducdo e aducdo dos quadris e om-
bros e abducédo e aducao horizontal dos ombros, tive-
ram também uma duracdo de 30 minutos.

As avaliacdes foram realizadas ao primeiro conta-
to com os voluntarios e apos a 102 e 202 sessdes. A ficha
de avaliacdo constava de uma anamnese, medicacdes
utilizadas e quais seriam elas, se o paciente possuia ou
nao disturbio do sono e os parametros pulmonares
PImax, PEmax e peak flow, avaliados por um manova-
cuémetro de marca comercial médica e um peak flow
pediatrico de marca AIR ZONE. Realizamos a medicao
dos parametros avaliados por trés vezes, sendo esco-
Ihida a melhor medida das trés.

As varidveis foram analisadas através do teste t-
student, dependente e independente, com intervalo
de confianca de 95% (p<0,05).

RESULTADOS

A média de idade do grupo controle foi de 13,5
+ 0,5 anos e do grupo experimental foi de 17,6 + 1,2
anos. A Tabela 1 mostra a comparacéo dos valores dos

parametros PIméx, PEmax e peak flow, do grupo expe-
rimental, nos trés momentos de avaliacdo: entre a ava-
liacdo inicial e apos 20 sessdes, entre a avaliacao inicial
e apos 10 sessdes e entre as avaliagdes apos 10 e apds
20 sessoes.

Tabela 1 - Valores da PImax, PEMéx e peak flow no grupo experimental.

Avaliagao PIMax PEMax Peak flow
(Média + DP) (Média+DP) (Média+ DP)
Inicial 24+56 24+56 250+825
20% sessao 226+8.2 226+6,7 250+ 71,1
p 0,74 0,42 1
Inicial 24156 24+56 250+ 825
107 sesséo 293275 28+56 230+ 85,2
p 0,06 0,52 0,34
107 sesséo 293275 28+56 230+ 85,2
20% sessao 226+8.2 226+6,7 250+ 71,1
p 0,2 0,06 0,18

A avaliacdo do grupo experimental ndo demons-
trou diferenca estatistica em nenhum dos parametros
avaliados, como pode ser visualizado na Tabela 1. Tan-
to a PIMax como a PEMax apresentaram uma queda da
avaliacdo inicial para a avaliacdo ap6s a 202 sessdo. Em
relacdo ao PF, houve uma queda da avaliacéo inicial
para a avaliacdo apds a 102 sessdo, porém retornando
ao seu valor inicial apds a 202 sessao.

Na Tabela 2 podemos observar a comparacao das
avaliacdes do grupo controle, entre avaliacao inicial e
avaliacdo apos 20 sessdes, avaliacdo inicial e apds 10
sessdes e entre a avaliacdo apos 10 sessdes e apos 20
sessoes, pelos parametros PImax, PEmax e peak flow.

Tabela 2 - Valores da PIméx, PEMéx e peak flow no grupo controle.

Avaliagao PIMax PEMax Peak flow
(Média + DP) (Média+DP) (Média+ DP)
Antes 453+8,3 386+101 3366 +56,8
207 sessao 46,6 +12.8 493+23 370+ 458
p 0,67 0,21 0,21
Antes 453+8,3 38,6 £+ 10,1 336,6 + 56,8
10? sessao 346+83 426+23 358,3+54,8
P 0,16 0,62 0,31
10? sessao 346+83 426+23 358,3+ 54,8
207 sessao 46,6 +12.8 493+23 370+ 458
p 0,19 0,04 0,19

De acordo com os resultados obtidos, podemos
perceber que a PIMax no grupo controle, apesar de
sofrer um declinio na avaliacdo apds a 102 sessdo e
apresentar, na avaliacdo apds a 202 sessdo, uma mé-
dia acima da avaliacéo inicial, ndo foi suficiente para
apresentar diferenca estatisticamente significante.
Entretanto, ao analisarmos a Pemax, observamos que
houve diferenca significativa apds a 102 e a 202 sessdo
(p=0,037), ou seja, ocorreu um aumento da forca mus-
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cular expiratéria no grupo controle entre a 102 e a 202
sessao. Quanto ao PF, houve um aumento da avaliacdo
inicial até a avaliacdo apds a 202 sessédo, nao sendo, po-
rém, significante estatisticamente.

As comparacdes das trés avaliacdes entre os grupos
controle e experimental podem ser vista na Tabela 3.

Tabela 3 - Valores da PImax, PEMax e peak flow no grupo experimen-
tal e controle.

Avaliagao PIMax PEMax Peak flow
(Média £ DP) (Média = DP) (Média * DP)

Antes 24+586 24+56 250825

(Experimental)

Antes (Controle) 45,3+8,3 386+ 101 336,6 £ 56,8

p 0,03 0,11 0,27

10? sesséo 29375 28+56 230+85,.2

(Experimental)

10° sessé@o 346+83 426+23 358,3+548

(Controle)

p 05 0,03 0,13

20° sessao 226+82 226+86,7 250+711

(Experimental)

20 sessdo 466+ 128 493+23 370+458

(Controle)

p 0,06 0,01 01

Foram comparadas as avaliagdes inicial, ap6s a 102
sessao eapodsa 202 sessdo, entre cada grupo, para os pa-
rametros PlImax, PEmax e peak flow. Ao compararmos a
PEmax nas avaliacbes apds a 102 sessdo (p=0,026) e 202
sessao (p=0,005), constatamos uma diferenca signifi-
cante, existente também para Pimax, quando compa-
ramos os grupos na avaliacao inicial (p=0,026). Apesar
da média do PF do grupo experimental ser menor nas
trés avaliacdes, em relacdo ao grupo controle, também
nao observamos diferenca estatistica.

DISCUSSAO

A DMD apresenta-se de forma progressiva, dimi-
nuindo a forca muscular e, assim, levando os pacientes
a0 Obito, precocemente, devido a faléncia respiratoéria.
A fisioterapia tem uma fundamental importancia em
retardar as complicacdes motora e respiratdria e defor-
midades que podem ser desencadeadas pela doenca,
além de propiciar uma melhora da qualidade de vida
para esses pacientes e conscientizar a todos, cuidado-
res e profissionais da area de salde preventiva, que a
fisioterapia respiratoria e a hidroterapia podem ameni-
zar a evolucdo da patologia.

Os nossos resultados mostraram diferenca signifi-
cativa na PIMax, quando comparamos as condi¢des da
forca muscular inspiratéria na avaliacao inicial entre o
grupo experimental e o grupo controle (p=0,026). Isto
sugere que o grupo controle apresentava um melhor
desempenho da funcao respiratéria que o grupo ex-
perimental, visto que devemos levar em consideracao
que os trés voluntarios do grupo experimental eram
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cadeirantes e 67% deles apresentavam um elevado
grau de escoliose, favorecendo uma desvantagem me-
canica dos musculos respiratérios, principalmente o
musculo diafragma.

Corroborando com essa idéia, Duport et al,* Kurz
et al,*® e Sussman? referem, em seus estudos, que a
funcdo pulmonar esté relacionada diretamente com a
severidade da deformidade da coluna e o prognéstico
de pacientes com DMD, mostrando que, quanto mais
severa for a deformidade, pior serd seu progndstico.
Para o grupo controle, verificamos uma tendéncia
no aumento da PImax, sugerindo que a fisioterapia
aquatica por se s6 seria capaz de alterar a PImax de
pacientes com DMD em fase inicial, uma vez que os
voluntarios do grupo controle desse estudo ndo apre-
sentavam escoliose.

Segundo Inkey et al,'* Smith et al,”’ e Lissoni et
al,® a fraqueza muscular inspiratéria é progressiva e ja
estd comprovada na literatura em pacientes com DMD,
assumindo-se que este é o fator mais importante no
desenvolvimento da insuficiéncia respiratéria. Carva-
Iho™ demonstra, em seu estudo, que a PImax em pa-
cientes com DMD atingem seu valor de pico por volta
dos 11 anos. A partir desse momento, a musculatura
inspiratoria apresenta um decréscimo na sua forga, o
qual pode ser explicado com o fato de que o paciente
com DMD fica restrito a cadeira de rodas com uma ida-
de média de 10 anos.”

Quanto a Pemax, podemos verificar que, no grupo
controle, ela apresentou um aumento, a medida que
progredia o tratamento, diferentemente do grupo expe-
rimental, em que houve um decréscimo em seus valores,
por conta do comprometimento da fun¢ao pulmonar e
da caixa tordcica. Isso demonstra que, através do nosso
estudo, foi possivel alterar a forca muscular expiratéria
de maneira significativa no grupo controle, melhoran-
do, assim, sua qualidade de vida. Baseado em pesquisas,
a literatura atual mostra trabalhos referentes as abor-
dagens respiratdrias em pacientes com DMD, sendo fa-
voraveis a melhora da qualidade de vida, por prevenir
complicacdes pulmonares, diminuicdo das internagdes
hospitalares e, conseqiientemente, de infec¢bes, e até
aumentando a sobrevida desses pacientes.

De acordo com Carvalho,” em seus estudos com
DMD, o valor de pico da PEmax foi atingido por volta
dos nove anos, ocorrendo esse pico mais precocemen-
te que o da forca muscular inspiratéria. O mesmo autor
verificou que, entre os valores da forca muscular inspi-
ratdria e expiratdria, a queda da PEmax com o passar
dos anos deu-se de maneira mais acentuada do que a
queda da PImax.

Alguns dados sugerem que os parametros de
funcdo pulmonar, em pacientes com DMD, atingem
um valor maximo aos 14 anos de idade, sendo pro-
gressivamente reduzido a partir desse momento.?®#
No entanto, Carvalho' mostra, em seu estudo, que o
pico maximo da funcdo pulmonar em pacientes com
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DMD ocorre entre 11 a 12 anos, reduzindo-se apos essa
idade. Isso pode ser explicado pelo fato de que os pa-
cientes portadores de DMD no Brasil tém o pior quadro
de evolucdo da doenca, devido ao menor acesso aos
servicos de saude especializados, ou até a falta deles,
levando a um diagndstico tardio e, por conseqiiéncia,
nao recebendo um tratamento adequado.

Gomez-Merino e Bach® observaram, em um es-
tudo retrospectivo realizado com a utilizacdo da ven-
tilacdo ndo invasiva (VNI) em pacientes portadores
de DMD, que houve um aumento na sobrevida de 17
voluntarios. A populacdo de estudo foi de 91 pacien-
tes, dos quais 40 usavam a VNI de forma intermitente e
51 de forma integral. Esse trabalho concluiu que a VNI
pode prolongar a sobrevida e permitir uma extubacao
ou decanulacéo precoce, decorrente de infeccdes res-
piratérias em pacientes com DMD que ndo toleram a
respiracdo espontanea. Para Vianello et al*® o uso da
VNI pode mostrar um prolongamento da expectativa
de vida para pacientes com doencas neuromusculares.
O presente estudo mostrou que, apesar da VNI ndo
ter melhorado a func¢do pulmonar dos voluntarios do
grupo experimental, os mesmos relataram melhora na
qualidade do sono e de suas atividades do dia-a-dia.

Bach, Ishikawa e Kim?3' relataram que a VNI e a
traqueostomia associada a ventilacdo com pressao po-
sitiva podem prolongar a sobrevida de pacientes com
DMD, mas a traqueostomia estd ligada a numerosas
complicacdes e gastos excessivos, além de necessi-
tar de mais profissionais e servicos médicos. Entao, o
custo beneficio para a utilizacdo da VNI seria um ou-
tro fator importante na escolha do melhor tratamento
para pacientes portadores de DMD, pois a realidade
da nossa economia ndo nos permite utilizar recursos
de alto custo. Também verificaram que o uso da VNI,
associado com a monitorizacdo da oximetria de pul-
so, pode diminuir, significantemente, a incidéncia de
hospitalizacdes por causas respiratérias e prolongar a
sobrevida de pacientes com DMD, sem a necessidade
de uma traqueostomia.

Em contradicdo, Baydur et al** e Fukunaga et al*®
referiram, em seus estudos, que a sobrevida dos pa-
cientes com DMD pode ser aumentada, entre um e
sete anos, naqueles que realizaram traqueostomia e fi-
caram sob suporte ventilatdrio. Esta complicacdo pode
ser explicada pela diminuicdo da PEmax, que levaria a
uma perda da efetividade da tosse e, por consequién-
cia, reducdo do clearence mucociliar, levando a infec-
¢Oes e pneumonias recorrentes3* Nestas condicdes,
0s pacientes seriam levados a um periodo de reducao
de atividades, imobilizacao e internacdo hospitalar, o
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