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Resumo

Doengas neuromusculares evoluem com o acometimento do sistema respiratério, e a insuficiéncia respi-
ratdria cronica é a principal causa de mortalidade na grande maioria dos pacientes. Fraqueza da musculatura de
inervagdo bulbar ou da musculatura respiratéria podem causar tosse ineficaz e hipoventilacdo alveolar cronica. Dis-
fungGes de deglutigdo, aspiracdo de contelido gastrico, infeccdes de repetigdo e redugdo da complacéncia toracica
sao outras complicacdes pulmonares frequentes. O diagndstico precoce, a prevencao e o tratamento destas compli-
cacdes, como o uso de ventilacdo ndo invasiva e de técnicas de tosse assistida, podem melhorar significativamente
a qualidade de vida e até prolongar a sobrevida destes doentes. O manejo terapéutico deve ser feito por equipe
multidisciplinar, e de acordo com os desejos e preferéncias do paciente.
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Abstract

Neuromuscular diseases interfere with respiratory system function, and chronic respiratory failure is the
main cause of mortality in these patients. Weakness of bulbar and respiratory muscles can impact cough efficacy
and lead to chronic alveolar hypoventilation. Swallowing dysfunction, aspiration of gastric contents, recurrent respi-
ratory infections, and reduction of thoracic compliance are all frequent events during the course of these patients.
Early diagnosing, besides prevention and treatment of these events, surely ameliorate the quality of life of neuro-
muscular patients, and also seem to impact on survival. Therapeutic management should be multidisciplinary and
must take into account the patient desires and preferences.
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Introducao
As doengas neuromusculares incluem diver-
sas enfermidades fenotipicamente distintas, tanto herda-
das quanto adquiridas. A evolugdo para o envolvimento
do sistema respiratorio, e consequente insuficiéncia res-
piratéria cronica é a principal causa de mortalidade na
grande maioria dos pacientes. Embora possam ser di-
ferentes na sua génese, estas afeccdes tém em comum
mecanismos fisiopatoldgicos que levam as complicacdes
respiratdrias. Fraqueza da musculatura de inervagao bul-
bar ou da musculatura respiratdria podem causar tosse
ineficaz (para limpeza das vias aéreas), bem como hipo-
ventilagdo alveolar cronica. DisfungGes de degluticao po-
dem propiciar aspiracao de contelido gastrico e infeccdes
de repeticao. O progressivo desuso da caixa toracica pode
levar a redugdo da complacéncia do sistema toracico e
enrijecimento de suas articulagdes. O diagndstico e o
manejo terapéutico das complicacOes respiratorias, quan-
do feitos precocemente, permitem prevenir a imediata
deterioracao da qualidade de vida que advém por ocasiao
de exacerbagdes do quadro, potencialmente precipitantes
de quadros agudos de faléncia respiratoria, que muitas
vezes redundam na realizacdo de traqueostomia. O cui-
dado por equipes multiprofissionais é essencial, dada a
natureza multidisciplinar da evolugdo das afecgbes neuro-
musculares, e deve incluir, além do profissional médico, fi-
sioterapeutas, nutricionistas, psicologos, fonoaudidlogos.
No quadro 1 estdo mostradas as principais afec-
¢des neuromusculares que, a despeito de sua natureza
herdada ou adquirida, degenerativa, auto imune ou me-
tabdlica, tém mecanismos fisiopatoldgicos comuns, que
podem levar a insuficiéncia respiratoria®.

Quadro 1. Condigdes neuro-musculo-esqueléticas que podem levar a hipoventilagdo cronica

crénica (2), e na figura 2, os exames complementares
e suas indicagles, além de possiveis intervencbes tera-
péuticas.

Manifestacdes clinicas das complica-
coes pulmonares e seu manejo diag-
nostico

A insuficiéncia respiratdria cronica (IRpC) € a cau-
sa mais frequente de morbimortalidade nos doentes neu-
romusculares. Nestes pacientes, a IRpC pode resultar de
doenca pulmonar realmente, ou, mais frequentemente,
decorrer da progressiva e definitiva disfuncdao da bomba
respiratdria (caixa toracica e musculatura respiratdria). A
fraqueza progressiva dos musculos respiratérios pode re-
sultar tanto na reducdo da ventilagdo alveolar quanto na
perda de eficacia da tosse como meio de limpar as vias
respiratorias das secrecdes pulmonares.

O envolvimento dos musculos inspiratdrios (dos
quais o principal é o diafragma) se manifesta pela incapa-
cidade de inflar totalmente os pulmdes. Isso pode causar
reducdo da ventilagdo de partes dos pulmdes, usualmen-
te as porgdes mais dependentes dos lobos inferiores. Pela
reducdo da forca dos musculos inspiratdrios, o doente
neuromuscular desenvolve um padrao restritivo na res-
piracdo, que se reflete na diminuigdo da capacidade vital
(CV), da capacidade pulmonar total (CPT) e da capacida-
de residual funcional (CRF), porém mantendo pouco alte-
rada a relagdo VEF /CVF (volume expiratério forgado no
primeiro segundo / capacidade vital forcada), bem como
os fluxos expiratorios. A queda na CRF resulta da falta de
ténus muscular e diminuigdo da distensibilidade da pare-
de tordacica. Devido a diminuicao de sua expansao pode
ocorrer rigidez das articulacdes; assim, as

Miopatias

alteragdes dos volumes pulmonares sdo
atribuidas a uma combinacao de fatores:

Distrofias
Musculares
Distrofia de Duchene e Becker

distrofia miotonica

Outras distrofias musculares, como limb-girdle, Emery-Dreifuss,
fascio-escapulo-umeral, congénita, autossomica recessiva,

deficiéncia muscular respiratdria associada
com alteragGes das propriedades mecani-
cas dos pulmdes e da parede toracica.

A redugdo dos volumes pulmona-

Miopatias nao-
Duchene

outras doengas sistémicas)

Miopatias metabdlicas ou congénitas, miopatias inflamatdrias
(polimiosite, associadas as doengas do tecido conjuntivo ou a

Doenga da jungdo mio-neural, como miastenia gravis
Miopatias associadas a traumas ou a medicagdes

res favorece o colapso alveolar e altera o
equilibrio ventilacdo-perfusdo, com reper-
cussao nas trocas gasosas e consequente
hipoventilagdo, o que leva a hipoxemia e hi-
percapnia. Pode haver também alteraces

Doengas Neuroldgicas

no ténus de musculatura das vias aéreas

sindrome de Guillain-Barré)

medular

Atrofia muscular espinal, neuropatias (hereditarias, adquiridas,

Doenga do neurdnio motor (ELA), mielopatias, poliomielite,
doengas do tonus supraespinal, esclerose multipla, lesdo

superiores (VAS), com diminuicdo do seu
calibre e aumento da resisténcia durante
a inspiragdo, implicando em sobrecarga
inspiratoria e aumento do trabalho respira-
tdrio. Isso costuma ocorrer principalmente

Na figura 1 pode-se verificar um esquema que
sumariza os topicos abordados neste texto: mecanismos
fisiopatogénicos subjacentes a insuficiéncia respiratdria
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durante o sono, situagdo mais susceptivel
a reducdo da diminuigao do ténus muscular das VAS e a
hipoventilacao®.
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respiratoria cronica

Figura 1. Fisiopatologia das complicagdes respiratérias nas Doengas Neuromusculares. Adaptado de Khatwa.®
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Figura 2. Complicages respiratérias das doengas neuromusculares, exames complementares e medidas terapéuticas indicadas
VI ventilagdo néo invasiva, VI: ventilagdo invasiva; PIM: Pressdo inspiratoria maxima, PEM: Pressdo expiratoria maxima.

*Equipamentos de Cough-Assist, CPAP e BIPAP sGo marcas registradas (®)

Uma tosse que eficazmente limpe as vias aé-
reas de secrecdes respiratorias requer a integracdo e a efi-
ciéncia no funcionamento das musculaturas inspiratéria,
expiratéria e a de inervacdo bulbar. O comprometimento
da musculatura bulbar afeta a fala e a degluticao, o que
favorece a ocorréncia de aspiracdo bronco-pulmonar, da
qual podem decorrer outras complicagGes respiratorias.

Para avaliar a gravidade do envolvimento
respiratdrio, € importante ter a informagdo sobre a prova-
vel forma de evolucdo da doenca de base: a possibilidade
de reversdo, a tendéncia — ou ndo - de estabilidade, a

velocidade de progressao - lenta ou rapida. Em doengas
de progressdo rapida, a avaliagdo e acompanhamento
dos sintomas e fungdes respiratdrias estdo associadas ao
aumento do uso eletivo de ventilagdo ndo invasiva (VNI),
a reducdo das traqueostomias. O uso de VNI em pacien-
tes com fungao bulbar preservada parece ter impacto po-
sitivo também na sobrevida®.

O quadro respiratorio dos pacientes deve ser
frequentemente avaliado, desde o diagndstico da doenca.
E recomendado uma frequéncia trimestral. Na avaliacdo,
pelo menos trés exames sdo necessarios: espirometria
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(CVF), pressoes respiratdrias maximas e pico de fluxo de
tosse (PFT).

A CVF deve ser realizada em duas posigOes, sen-
tada e supina. E mais dificil de ser realizada em posigdo
supina, porém, esta posicdo é mais sensivel para avaliar
a disfuncdo do diafragma e, quedas a partir de 20% indi-
cam fraqueza deste musculoG ¥,

As pressOes respiratorias maximas avaliam a forca
muscular respiratdria, sendo que valores de pressao ins-
piratéria maxima (PIM) maiores que -80cmH,O e de pres-
sdo expiratéria maxima (PEM) maiores que +80cmH,0
excluem fraqueza muscular respiratéria significativa®.

O PFT apresenta-se normal se igual ou superior
a 350 I/min. Quedas abaixo de 270 I/min apontam para
a necessidade de iniciar manobras terapéuticas de tosse
assistida. Valores menores ou iguais a 160 |/min indicam
que o paciente tem risco aumentado de vir a apresentar
exacerbagles pulmonares graves, devido a ineficacia da
tosse, acumulo de secrecGes, ficando mais propenso a
faléncia respiratoria aguda® .

Uma técnica de avaliagdo mais recentemen-
te utilizada, porém nao muito aplicada em nossa pratica
clinica, é o SNIP ou Sniff Nasal (Sniff Nasal Inspiratory
Pressure). Neste procedimento, por meio de uma inspi-
racdo nasal pode-se avaliar a forca muscular inspiratdria
em um aparelho digital. Comparada a CV, a SNIP é mais
sensivel para avaliar o envolvimento precoce da forca
muscular respiratoria, além de ser um melhor preditor
para hipercapnia e morte. Em pacientes com comprome-
timento bulbar grave e dificuldade para realizar os testes
tradicionais de funcao respiratdria, o SNIP parece ser uma
boa alternativa®.

Exames como gasometria arterial, oximetria notur-
na e pressao transcutdnea parcial de didxido de carbono
(tc-PCO,) noturna devem ser considerados sempre que
0 paciente referir alteracdes no padrao de sono, como
sono agitado, pesadelos frequentes, cansaco ao acordar,
cefaleia. Eventualmente, se tais sintomas durante o sono
estdo presentes e sdo importantes, a realizacao de um
exame mais completo como a polissonografia pode ser
necessario ©),

A supervisdo domiciliar da tc-PCO, e a saturagao
de oxigénio € um método pratico e Util para o diagndstico
de hipoventilagdo noturna. A CVF na espirometria pode
predizer o inicio do uso de VNI, porém, nao é confiavel
para prever a existéncia de hipercapnia. A hipercapnia
noturna é comum mesmo nos pacientes com valores diur-
nos normais de PaCO, e até em pacientes que ja estejam
fazendo uso de VNI®,

Tratamento

Técnicas e recursos de fisioterapia respiratoria,
como as de “empilhamento de ar” (air stacking) descri-
tas na literatura, sdo bastante Uteis no manejo clinico
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do doente neuromuscular. Auxiliam na manutencao da
permeabilidade das vias aéreas e ajudam a prevenir o
desenvolvimento de atelectasias e infecgdes pulmonares.

As técnicas de tosse assistida devem ser institu-
idas assim que o paciente apresente valores de PFT in-
satisfatdrios, e podem ser aplicadas de forma manual ou
mecanica. Em pacientes com comprometimento bulbar
grave, a tosse mecanica assistida ndo deve ser aplicada
por meio de mascara; no entanto, se o doente estiver
com traqueostomia, a técnica pode ser utilizada. Nestes
casos de comprometimento bulbar grave, o uso do supor-
te ventilatdrio invasivo parece ser o mais apropriado. Em
doentes neuromusculares estaveis e com progressao nao
acelerada, a VNI, em conjunto com as técnicas de tosse
mecanica assistida, melhoram a sobrevida e a qualidade
de vida®* >7,

A ventilagdo mecanica domiciliar noturna em lon-
go prazo é comumente utilizada para o tratamento de
hipoventilacdo, e ajuda a corrigir a hipercapnia. Conforme
a necessidade e a progressdao da doenca o uso pode se
estender para o periodo diurno. A VNI pode ser uma alter-
nativa a traqueostomia e ventilagdo invasiva para aqueles
pacientes que necessitam de ventilacdo continua.

O uso continuado de VNI promove alivio dos sin-
tomas de hipoventilacdo cronica, reduz as hospitalizagoes
e prolonga a sobrevida® 9 19, Além disso, ao promover
descanso da musculatura inspiratdria e reduzir o trabalho
respiratdrio, melhora as trocas gasosas e contribui para o
alivio dos sintomas como a dispneia.

As interfaces mais comumente utilizadas para apli-
cacao de VNI sdo as mascaras, que podem ser nasais,
faciais e oro-nasais. A melhor opcdo serd aquela que
melhor se adaptar as necessidades do paciente. Existe
também a opcao de utilizar a VNI por meio de peca bu-
cal, utilizada em circuitos de ventilagdo aberto. Segundo
estudos por meio do uso da pega bucal a necessidade de
entubagao endotraqueal pode ser evitada. Seu uso pre-
serva a qualidade de vida daqueles pacientes totalmente
dependentes de suporte ventilatdrio e ajuda a evitar hos-
pitalizagGes recorrentes. Na maioria das vezes pode ser
utilizada como uma interface alternativa durante a venti-
lagao diurna, concomitante ao uso de outras interfaces no
periodo noturno®b,

Terapeutas experientes em VNI relatam a possibi-
lidade de decanulacdo dos pacientes com traqueostomia
e a transicao destes para VNI, mesmo que de aplicacao
continua. Essa conversao de ventilacao invasiva para VNI
geralmente requer, além de seu uso continuo, a concomi-
tancia da utilizacao de técnicas de tosse assistida, e deve
ter como objetivo a manutencdo de ventilagdo alveolar e
niveis de oxigenagao normais em ar ambiente, além de
funcdo bulbar preservadat® 13,

Um estudo inglés observou por 10 anos criancas
com doengas neuromusculares e dependentes de venti-
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lagdo mecanica prolongada. O nimero de pacientes au-
mentou exponencialmente em uma década, de 141 para
933 doentes, porém, o nimero de pacientes com ventila-
gdo invasiva através de traqueostomia diminuiu: apenas
9,5% dos pacientes dependiam desse tipo de ventilacdo,
enquanto 23,4% utilizavam VNI de forma continua. Pro-
vavelmente este fato decorreu de um aumento de experi-
€ncia no manejo desses doentes, e representa uma sim-
plificacdo consideravel nos cuidados em domicilio destes
individuos®.

A VNI é o recurso mais utilizado para o tratamento
dos sintomas na IRpC dos doentes neuromusculares e
deve ser aplicada de modo continuo. A ventilagdo invasi-
va, por meio de traqueostomia, deve ser indicada somen-
te quando o doente apresentar comprometimento bulbar
grave e dependéncia absoluta do equipamento.

O doente neuromuscular se beneficia mais das
possibilidades e opgGes terapéuticas para as complica-
¢Oes respiratdrias de sua doenca quando o diagndstico
das mesmas é realizado precocemente na evolugdo das

enfermidades. Para tanto, as complicagdes pulmonares e
toracicas devem ser buscadas ativa e periodicamente a
partir do momento do diagndstico da doenca. Esta busca
ativa resulta na possibilidade de oferecer ao paciente in-
tervengdes mais eletivas.

Embora a morbidade respiratdria seja determinan-
te na evolucao e qualidade de vida destes doentes, ela
abrange varios sistemas organicos. Por isso, é essencial
que o cuidado seja multidisciplinar, e envolva profissionais
médicos, fisioterapeutas, fonoaudidlogos, psicélogos, nu-
trologos e de enfermagem. Todos os recursos disponiveis
sao de grande valor para a melhora da qualidade de vida
desses pacientes. As condutas e decisdes clinicas devem
sempre ser tomadas em conjunto da equipe multiprofis-
sional com o doente e seus familiares. Idealmente, as
preferéncias e desejos do paciente sobre como devem
ser realizados e implementados os cuidados conforme sua
enfermidade progrida, devem ser abordados e explicita-
dos previamente, para que possam ser respeitados quan-
do se fizer necessario.
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