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INSPIRATORIO NA FUNCAO PULMONAR DE UM INDIVIDUO COM DISTROFIA
MUSCULAR DE DUCHENNE

ANDRADE, L. G.*
SILVA, G. M.2

RESUMO

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é caracterizada por uma patologia
progressiva com manifestaces como fraqueza muscular, hipotonia generalizada e
perdas motoras irreversiveis. Cerca 50% a 85% dos pacientes tendem a desenvolver
complicacBes respiratorias, que se intensificam apds o uso da cadeira de rodas e séo
relacionadas a uma alteracdo restritiva, causada por fraqueza dos musculos
diafragma, intercostais e acessorios, que levam cerca de 55% a 90% dos pacientes a
Obito entre 16 e 19 anos. O treinamento muscular respiratério (TMR), pode prolongar
a funcé@o muscular e prorrogar o quadro de insuficiéncia respiratoria. Este estudo teve
como objetivo analisar a eficacia do treinamento muscular respiratério em um paciente
com DMD. Tratou-se de um estudo de caso, duplo cego, com um Unico participante,
submetido a avaliacdo da funcdo pulmonar através de 2 métodos: Espirometria e
Manovacuometria, e posteriormente ao TMR composto por manobras de Air Stacking
associado a Valvula de Pressédo Expiratoria Final Positiva (PEEP), e treinamento
muscular inspiratério com o Threshold®IMT. Apds aplicacdo do protocolo de
tratamento, observou-se incremento significativo de 18% no Pico de Fluxo expiratério,
36,5% na Pressdo inspiratdria maxima e 12,8% na Pressao expiratéria maxima.
Conclui-se que as técnicas aplicadas sao eficazes, sendo que o incremento observado
€ crucial para manutencédo da funcédo ventilatoria e prevencao de complicagdes como
0 acumulo de secrecao e insuficiéncia respiratéria.

Palavras-chave: Distrofia Muscular de Duchenne. Fisioterapia Respiratoria. Testes
de Funcéo Respiratdria. Reabilitacéo.

ABSTRACT

Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) is characterized by a progressive pathology with
manifestations such as muscle weakness, generalized hypotonia and irreversible
motor losses. Around 50% to 85% of patients tend to develop respiratory
complications, which intensify after using a wheelchair and are related to a restrictive
change, caused by weakness of the diaphragm, intercostal and accessory muscles,
leading around 55% of 90% of patients to die between 16 and 19 years old. Respiratory
muscle training (RMT) can prolong muscle function and prolong respiratory failure.
This study aimed to analyze the effectiveness of respiratory muscle training in a patient
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with DMD. This was a double-blind case study, with a single participant, who
underwent pulmonary function assessment using 2 methods: Spirometry and
Manovacuometry, and subsequently TMR consisting of Air Stacking maneuvers
associated with a positive end-expiratory pressure valve (PEEP), and inspiratory
muscle training with Threshold®IMT. After applying the treatment protocol, a significant
increase of 18% in Peak Expiratory Flow, 36.5% in Maximum Inspiratory Pressure and
12.8% in Maximum Expiratory Pressure was observed. It is concluded that the
techniques applied in this study are effective, and the observed increase is crucial for
maintaining ventilatory function and preventing complications such as secretion
accumulation and respiratory failure.

Keywords: Duchenne Muscular Dystrophy. Respiratory Physiotherapy. Respiratory
Function Tests. Rehabilitation.

INTRODUCAO

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é a segunda doenca geneticamente
hereditaria mais comum, sendo um disturbio ligado ao cromossomo X, que afeta
criancas principalmente do sexo masculino (Fonseca; Machado e Ferraz, 2007). Sua
incidéncia é de 1:3500 nascidos vivos, e afeta cerca de 700 pessoas a cada ano
(Brasil, 2023).

A DMD é caracterizada por uma patologia progressiva com manifestacdes
como fraqueza muscular, hipotonia generalizada podendo evoluir para perdas
motoras irreversiveis (Santos et al., 2018). Tem inicio na infancia, e geralmente afeta
a musculatura da cintura pélvica e escapular, levando ao desenvolvimento de pseudo-
hipertrofia dos musculos, seguida de atrofia, hiperlordose lombar e andar gingado
peculiar, mantendo-se as pernas abduzidas e com deformidades (Frezza; Silva,
Fagundes, 2004). A evolucdo da doenca gera disturbios na funcionalidade do
organismo que sao evidentes e constituem desafios diarios ao individuo, diminuindo

sua longevidade, que se estende na maioria dos casos até 20 anos (Pria et al., 2021).

Grande parte dos O6bitos em portadores de DMD acontece por
comprometimento cardiaco (10% a 20% dos casos). Porém, 50% a 85% tendem a
desenvolver complicacdes respiratorias, que sao relacionadas a uma alteracao
restritiva, causada por fragueza dos musculos diafragma, intercostais e acessorios,
gue levam cerca de 55% a 90% dos pacientes a 6bito entre 16 e 19 anos. Esse declinio

progressivo da fungdo pulmonar se inicia principalmente ap6s o uso da cadeira de



rodas, podendo causar diversas disfuncées, como tosse ineficaz, acumulo de
secrecdes e respiracao superficial - hipoventilacdo (Fonseca; Machado; Ferraz, 2007).
Decorrente disso, o paciente vem a desenvolver baixa complacéncia pulmonar,

hipoxemia, hipercapnia, pneumonias por broncoaspiracdo, entre outras complicacoes.

Quando o portador perde a capacidade de deambulacdo também se
desenvolve escoliose, ja que ha perda de forca muscular principalmente no tronco,
comprometendo cada vez mais a funcdo respiratéria e a complacéncia pulmonar
(Frezza; Silva; Fagundes, 2004).

Devido as inumeras complicacdes e riscos que o portador de DMD é
predisposto em decorréncia das complicacdes respiratorias, € fundamental que haja
um treinamento da musculatura respiratoria (TMR) eficaz, seguro e que aumente a
longevidade. A fisioterapia tem atuado de forma satisfatéria em pacientes com DMD,
buscando prolongar ao maximo a funcdo muscular e prorrogar o quadro de
insuficiéncia respiratéria (Nascimento et al., 2014). A utilizacdo de técnicas para
ventilacdo adequada e para higiene brénquica sdo empregadas como tratamento para
pacientes com DMD.

A manobra de Air Stacking pode evitar contraturas da parede toracica e a
restricdo pulmonar, além de promover melhor expansao, pico de fluxo da tosse e a
capacidade de insuflacdo méaxima (Lima et al., 2014). Essa técnica busca atingir a
capacidade maxima de insuflacdo pulmonar através do empilhamento de ar realizado
pelo ressuscitador manual (Ambu®) e pode ser aprimorado através da utilizacdo de
recursos acessorios como a valvula de pressédo expiratoria final positiva (PEEP). O
uso da valvula PEEP acoplada ao Ambu® tem por objetivo melhorar a oxigenacéo,
além de poder aumentar o recrutamento alveolar que pode apresentar resposta
positiva na forca inspiratoria e expiratoria.

Outro método seguro de treinamento da musculatura inspiratoria é o
Threshold®IMT, que oferece uma resisténcia linear pressorica regulada no proprio
dispositivo, durante a fase inspiratoria. Seu sistema é controlado por uma valvula
unidirecional que se fecha durante a inspiracdo gerando a resisténcia e fortalecimento
dessa musculatura e que se abre durante a expiracdo, diferente do uso da valvula
PEEP que aplica sua resisténcia na fase expiratoria (Silva et al., 2020).

Sendo assim, diante de toda a repercussao da doenca na capacidade pulmonar

dos individuos e a necessidade de abordagens eficazes no manejo desta condi¢ao, o



objetivo desse estudo foi analisar a eficacia do treinamento muscular respiratério em

um paciente com DMD.

METODOLOGIA

Foi realizado um ensaio clinico, analitico, experimental e exploratério, duplo-
cego, com abordagem quantitativa, caracterizado como estudo de caso. O participante
da pesquisa foi um paciente, selecionado por conveniéncia, a partir dos usuarios que
acessam uma Clinica Escola de uma Instituicdo de Ensino Superior no norte do
Parand, convidado através dos responsaveis legais a participar por livre e espontanea
vontade do estudo clinico. O individuo foi selecionado contemplando os seguintes
critérios de inclusdo: apresentar diagndstico de DMD, idade entre 10 e 20 anos, ambos
0S sexos e que fizesse uso de cadeira de rodas para locomocao. Foram excluidos os
individuos que apresentaram déficits auditivos e alteracbes cognitivas que

impedissem a compreensao ou execu¢ao dos exercicios propostos.

O presente estudo seguiu 0s aspectos éticos estabelecidos pela Resolucéo
466/2012 do Conselho Nacional de Saude. A coleta dos dados foi iniciada apos a
assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) pelos
responsaveis legais, pelo paciente e com anuéncia expressa do mesmo,
demonstrando total acordo com o estudo. A coleta de dados somente foi iniciada apds
aprovacao da pesquisa pelo CEP-FAP, através do parecer 6.869.068, emito em 05 de
Junho de 2024.

O individuo primeiramente foi avaliado por uma ficha de avaliacdo
pneumofuncional utilizada no estagio curricular do curso de Fisioterapia da Faculdade
de Apucarana, a qual contém dados pessoais do paciente como nome, data de
nascimento, nome e contato dos responsaveis, juntamente com diagnéstico clinico,
antecedentes familiares, medicamentos em uso, exame fisico, saturacdo de 032

avaliacdo postural, de tosse e mobilidade de térax.

Posteriormente foi submetido a avaliagdo da funcdo pulmonar através de 2
métodos: Espirometria realizada em uma clinica externa e a Manovacuometria (Figura
1), a qual foi executada por dois avaliadores externos selecionados e treinados para
aplicar os testes nos periodos pré e pos intervencdo, sem que 0S MesSmMos

conhecessem o protocolo proposto.



A espirometria ou prova de funcdo pulmonar foi criada por Tiffeneau e
Gaensler (1950), sendo o exame mais utilizado na avaliacdo funcional respiratoria.
Mede o volume e os fluxos aéreos derivados de manobras inspiratorias e expiratorias
méaximas forcadas (CVF) ou lentas (CVL). Varios parametros podem ser derivados,
sendo os mais utilizados na pratica clinica: a Capacidade Vital (CV) que representa o
maior volume de ar mobilizado em uma expiracdo; Volume expiratério forcado no
primeiro segundo (VEF1) - representa o volume de ar exalado no primeiro segundo
durante a manobra de CVF; Relagcdo VEF1/CV razéo entre volume expiratorio forcado
no primeiro segundo e a capacidade vital, Fluxo expiratorio forcado intermediario
(FEF25-75%) - representa o fluxo expiratorio forcado médio obtido durante a manobra
de CVF, na faixa intermediéria entre 25% e 75% da CVF; Pico de fluxo expiratério
(PFE) - representa o fluxo méximo de ar durante a manobra de CVF; Curva fluxo-
volume - é uma analise gréfica do fluxo gerado durante a manobra de CVF desenhado
contra a mudanca de volume. E realizada utilizando um aparelho chamado
pneumotacoégrafo, semelhante a um tubo, que é capaz de medir a velocidade do ar
gue entra e sai do corpo do paciente (Ramos et al., 2009).

A manovacuometria é um teste simples, rapido e ndo invasivo por meio do
manovacudmetro, na qual a pressao inspiratéria maxima (PImax) e a pressao
expiratéria maxima (PEmax) sédo obtidas, a fim de auxiliar na avaliagdo muscular
respiratoria (Santos et al., 2017). Desta forma, foram realizadas 3 manobras para
avaliar a PImadx e PEmax, conforme os critérios propostos por Machado (2008).
Utilizou-se um manovacudbmetro da marca GERAR®, conectado por um
prolongamento ao bocal e um clipe nasal para evitar a respiragdo nasal, sendo
considerado para a analise o maior valor obtido entre as manobras. Os valores de
referéncia para as pressfes respiratorias maximas foram aqueles estabelecidos por
Neder et al.,, 1999 para a populagcdo masculina, através das seguintes formulas:
PIlmax: y =-0,80 x idade + 155,3 e PEmax: y = -0,81 x idade + 165,3.

A intervencdo foi realizada mediante a aplicagdo de um protocolo
fisioterapéutico personalizado, composto pela manobra de Air Stacking (Figuras 2 e
3) com a utilizacéo do ressuscitador manual (Ambu®) acoplado a valvula de presséo
positiva (PEEP) e treinamento muscular inspiratério com o Threshold®IMT. O
protocolo consistiu em 15 repeticdes da manobra Air Stacking, sendo que a cada

repeticdo o paciente fez uma expiracdo forcada dentro da mascara, sofrendo uma



resisténcia pressorica ofertada pela valvula PEEP que fortalece a musculatura
respiratoria e aumenta a oxigenacao. Em cada repeticdo foram aplicadas cerca de 5
insuflacdes, até atingir a capacidade pulmonar maxima, respeitando o linear de
seguranca de 40 cm de H20 (mensurado por mandmetro acoplado ao Ambu®), com
periodos de descanso de no minimo 2 minutos. Ao final de cada manobra a expiracao

ocorreu contra resisténcia da valvula PEEP.

Posteriormente, estando o paciente em sedestacdo, foi realizado o
treinamento muscular inspiratério com o Threshold®IMT, utilizando-se do clipe nasal,
garantindo respiracdo exclusivamente oral, associado a periodos de respiracéo
espontanea, com intensidade de 40 cm de H20, equivalente a cerca de 30% da Piméax
obtida na manovacuometria. Foram realizadas 12 séries de 6 repeti¢fes, nas quais, 0
paciente foi instruido a realizar uma inspiracdo oral maxima contra resisténcia ofertada
pelo aparelho.

O protocolo foi aplicado na frequéncia de 3 vezes por semana, durante 4,5
semanas, com duracdo de 45 minutos cada atendimento, totalizando 10
atendimentos.

Durante os atendimentos, além da utilizacdo do Threshold®IMT e da técnica
de Air Stacking associada a vélvula PEEP, foram utilizados bastdes e theraband para
realizacdo de exercicios de mobilizacdo de tronco que foram combinados as técnicas

citadas.

Posteriormente ao periodo de intervencéo proposto, o individuo foi submetido
novamente ao exame de espirometria na mesma prestadora de servico e ao teste de
manovacuometria realizado por um avaliador distinto, a fim de avaliar o impacto do

protocolo na funcao respiratéria do participante.



Figura 1, 2 e 3 — Teste de Manovacometria e manobra de Air Stacking.

Fonte: Autores da pesquisa (2024).

Os resultados foram apresentados de maneira descritiva e quantitativa
através da comparacao dos resultados dos exames realizados no periodo pré e pos
intervencdo. Também foi utilizada representacéo visual através de tabelas a fim de

facilitar a compreensao dos resultados.

RESULTADOS E DISCUSSAO

A amostra da pesquisa foi composta por um paciente do sexo masculino, 11
anos de idade, residente em uma cidade do Norte do Parana, diagnosticado com
DMD. Iniciou uso de cadeira de rodas a um més devido as quedas frequentes.
Apresentou hipotonia muscular; paresia da musculatura abdominal, cintura escapular
e pélvica; tronco posteriorizado, resultando em hiperlordose da coluna vertebral;
marcha com apoio, do tipo Anserina, caracterizada por base de sustentagao alargada
e déficit grave do equilibrio.

Ao analisar os resultados dos exames, foi encontrado déficit significativo no
Pico de Fluxo Expiratério (PEF), além da pressao inspiratéria maxima (PImax) e da
pressao expiratéria maxima (PEmax), quando comparados aos valores de referéncia
no periodo pré intervencdo. Apds aplicacdo do protocolo observou-se incremento
significativo no PEF, que teve aumento de 18%, além da PImax, com aumento de

36,5% e da PEmax, com aumento de 12,8% (Tabelas 1 e 2).



Tabela 1 — Valores espirométricos nos periodos pré e pés intervengao.

Pré Intervengao Pés Intervengao
Parametros BTPS Prev Pre % Prev. Prev. Pre % Prev. % de
aumento
FVC L 1,80 1,80 100 1,80 1,79 99 0%
FEV1 L 1,67 1,72 103 1,67 1,78 106 3%
FEV1% % 93,0 95,6 103 93,0 994 107 4%
PEF L\s 435 2,96 68 435 3,76 86 18%

Fonte: Autor do trabalho (2024).

Legenda: FVC: Capacidade Vital Forcada; FEV1: Volume Expiratorio For¢gado no primeiro segundo;
PEF: Pico de fluxo expiratério; FEV1%: Percentagem do volume expiratorio; BTPS: Condi¢cbes
corporais (temperatura e pressao ambiente saturado com vapor d’agua); Prev.: Capacidade prevista,

PRE: Capacidade alcancada; %Prev.. Capacidade alcancada em relacdo a prevista.

Tabela 2 — Valores das pressdes respiratorias maximas nos periodos pré e pés

intervengao.
Pré intervengao Pés intervencgao
Pimax Pemax Pimax Pemax
Predito (cmH20) 146,5 156,39 146,5 156,39
Obtido (cmH20) 36,6 40 a0 60
% de aumento 36,5% 12,8%

Fonte: Autor do trabalho (2024).

O aumento dos parametros ventilatorios apresentados tem impacto significativo
no padrao respiratorio do paciente, que acaba exercendo uma respiracido superficial
devido ao longo tempo de permanéncia em sedestagdo, embora tenha uma fungao
ainda preservada associada ao curto periodo de alocagdo na cadeira de rodas. O
incremento observado € crucial para manutencao da fungao ventilatoria e prevengao

de complicagdes como o acumulo de secrecgao e insuficiéncia respiratoria.

DISCUSSAO

A DMD ¢é caracterizada pela hipotonia generalizada e leva a perda da
deambulagéo por volta da primeira década de vida. O tempo de longa permanéncia
na cadeira de rodas, acarreta principalmente fraqueza da musculatura respiratoria e
perda da capacidade pulmonar total, aumentando a probabilidade de complicagcbes
respiratorias, que levam cerca de 55% a 90% dos pacientes a 6bito entre 16 e 19 anos



(Melo; Carvalho, 2011). Sendo assim, este estudo buscou avaliar a eficacia do
treinamento muscular respiratério associado a técnica de Air Stacking e Valvula PEEP
em um paciente com DMD.

Selestrin (2014), realizou avaliagbes da funcado respiratéria de 101 pacientes
com DMD, onde aproximadamente 45% dos avaliados possuiam entre 60% a 89% de
capacidade vital forgcada em relagdo ao seu predito. Nas demais variaveis
espirométricas, os valores mais altos foram obtidos na faixa etaria de 13 e 15 anos,
seguida de um declinio da fungéo respiratdria. Apés os 18 anos de idade, todos os
parametros foram menores do que 50% em relagcdo ao predito. Semelhante a
avaliagao deste estudo no periodo pré-intervengao, o paciente analisado apresentou
indicios de declinio da funcdo respiratéria, enfatizando a necessidade de uma
intervencgao precoce e preventiva.

Melo e Carvalho em 2022, realizaram um estudo sobre o treinamento muscular
respiratorio em uma crianga de 9 anos portador de DMD. Foi utilizado como programa
de tratamento o resistor linear pressorico (Threshold IMT®), exercicios para
dissociagao de cintura escapular e fortalecimento da musculatura diafragmatica. Apos
5 meses de tratamento, o paciente apresentou melhoras significativas com relagao a
forgca muscular respiratoria, como aumento da PiMax, PeMax, da CVF e da mobilidade
téraco-abdominal.

Bezerra et al., (2013), desenvolveram um estudo com 6 individuos com DMD,
durante 6 meses, 3 vezes na semana. Foi utilizado como protocolo de atendimento o
dispositivo de carga linear pressoérica (Threshold IMT®), com carga equivalente e
mantida a 30% da PImax, além de padrdes musculares respiratorios realizados apos
5 minutos de descanso, realizando 10 inspiragdes estaticas maximas seguidas de
expiracdo em selo d’agua com capacidade expiratéria maxima, contra uma coluna de
5 cmH20 de agua, com 20 segundos de descanso entre elas. Apds reavaliagao o
programa mostrou-se eficaz para estabilizacdo da CV, melhorando a forgca muscular
respiratoria, podendo evitar o progressivo declinio das capacidades pulmonares a
partir do primeiro més de tratamento.

Bach et al., (2007), realizaram um estudo com uso da respiragao glossofaringea
(GPB) e do empilhamento de ar para aumentar os volumes pulmonares e os picos de
fluxo de tosse (CPF), e da GPB para aumentar a capacidade de respiragdo sem

ventilador (VFBA), em 78 pacientes com DMD. Todos os pacientes foram submetidos



ao treinamento e monitoramento da eficacia do empilhamento de ar até a capacidade
maxima de insuflacdo. A capacidade de aumentar o volume pulmonar por
empilhamento de ar foi melhor retida do que a capacidade de aumentar o volume
pulmonar por GPB.

Corroborando os estudos apresentados, o paciente apresentou melhora
significativa nos parametros ventilatérios semelhantes aos resultados encontrados na
literatura citada. Houve uma inconformidade sobre as idades apresentadas por
Selestrin (2014), onde os valores mais altos para as variaveis respiratérias foram
obtidos na faixa etaria de 13 e 15 anos. Embora seja o mais encontrado na literatura,
0 paciente deste estudo ja apresentou declinios aos 11 anos, visto que cada paciente
apresenta um caso clinico, evolutivo e um prognostico distinto e individualizado.

As observacbes deste estudo demonstram a efetividade das técnicas
empregadas na melhora e manutengao da mecanica ventilatéria no perfil de paciente
analisado, gerando impacto positivo na qualidade de vida e postergando a evolugao

das complicagdes respiratérias.

CONCLUSAO

A DMD causa multiplas disfungdes, tendo como principal caracteristica a
hipotonia generalizada, que acomete primeiramente na cintura escapular e pélvica,
seguida dos membros inferiores, comprometendo a capacidade de deambulagéao e
equilibrio, e por fim causando complicagdes cardiorrespiratérias, levando grande parte
dos pacientes a obito entre 16 a 19 anos.

O protocolo fisioterapico de treinamento muscular respiratorio realizado nesse
estudo, apresentou eficacia com apenas 10 atendimentos, com aumento de 36,5% na
Plmax e de 12,8% na PEmax, além do PEF com aumento de 18%, mensurados pela
manovacuometria e espirometria, respectivamente.

O presente estudo apresentou limitacdes devido a amostra reduzida de um
unico paciente, baixo numero de atendimentos quando comparado aos estudos
referenciados neste trabalho, e a escassez de estudos sobre Air Stacking associado
a Valvula PEEP fora do ambito da Unidade de Terapia Intensiva.

Tendo em vista os aspectos observados, a interveng¢ao na funcao respiratéria

em pacientes com DMD deve ser iniciada antes do aparecimento de complicacdes,



visando postergar o previsto comprometimento respiratorio. Embora tenha-se
mostrado eficaz, evidencia-se a necessidade de novos estudos, com maiores
amostras e tempo de tratamento, a fim de comprovar cientificamente os beneficios

do treinamento muscular respiratério na DMD.
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