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RESUMO

Objetivo: Avaliar o papel da fisioterapia na abordagem das doencas neuromusculares
(DNM), com énfase nos aspectos preventivos e terapéuticos da fisioterapia respiratoria.
Método: Revisdo bibliografica ndo sistematica, abrangendo os ultimos vinte anos, utilizando
as bases de dados MEDLINE e LILACS, através dos seguintes descritores: Doencas
neuromusculares, fisioterapia, capacidade vital e insuficiéncia respiratéria. Resultados:
Os artigos pesquisados sugerem a necessidade de se estabelecer uma rotina de avaliagdo
periodica da fungdo respiratéria a fim de se introduzir medidas fisioterapéuticas pertinentes
a cada estagio da doenga. O acompanhamento deve incluir provas de fun¢@o pulmonar, bem
como técnicas especificas de fisioterapia respiratoria, a fim de se evitar complicagdes como
insuficiéncia respiratoria. Conclusdo: O acompanhamento periodico e a introducdo de
medidas preventivas de fisioterapia tém contribuido para aumentar a sobrevida ¢ melhoraria
da qualidade de vida dos pacientes com doengas neuromusculares.

Descritores: Doengas Neuromusculares; Fisioterapia; Capacidade Vital; Insuficiéncia
Respiratoria.

ABSTRACT

Objective: To assess the role of physiotherapy in approaching neuromuscular disease (NMD),
with emphasis on preventive and therapeutic aspects of respiratory therapy. Methods: A non-
systematic literature review covering the past twenty years, using the databases MEDLINE
and LILACS through the following descriptors: neuromuscular diseases, physical therapy,
vital capacity and respiratory failure. Results: The studies reviewed show the need to establish
a routine periodic evaluation of respiratory function in order to introduce physical therapy
measures relevant to each stage of the disease. The monitoring should include pulmonary
function tests and specific techniques of chest physiotherapy, in order to avoid complications
such as respiratory failure. Conclusion: The introduction of regular monitoring and
preventive physiotherapy measures have helped to increase survival and improve quality of
life of patients with neuromuscular diseases.

Descriptors: Neuromuscular Diseases;, Physical Therapy; Vital Capacity; Respiratory
Failure.
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Fisioterapia respiratéria nas doengas neuromusculares

INTRODUCAO

As doengas neuromusculares (DNM) constituem um
grupo de doengas que podem ser genéticas ou adquiridas.
Elas s3o doengas do sistema neuromuscular periférico,
podendo acometer o neurénio motor inferior, os nervos
periféricos, as jun¢des mioneurais ou a fibra muscular. Elas
se diferenciam quanto ao tipo de musculatura atingida, a
idade de inicio dos sintomas e o quadro evolutivo especifico
de cada doenga®.

Nas DNM, a insuficiéncia respiratéria ¢ decorrente
de um processo de disfung@o ventilatdria, onde a fraqueza
da musculatura respiratoria leva a alteragdo na mecanica
respiratoria seguida de episddios de hipoventilagdo
alveolar. Em decorréncia deste processo, instala-se um
quadro caracterizado por hipercapnia cronica e hipoxemia
secundaria a elevacdo da pressdo parcial de dioxido de
carbono no sangue arterial (PaCO,).

Inicialmente, a hipercapnia e hipoxemia se manifestam
principalmente durante a fase do sono, conhecida como
rapid eye movement (REM), momento em que se observa
uma menor atividade dos musculos diafragma e intercostais.
Entretanto, progressivamente, outras partes do sono ¢ do
dia sdo acometidas. O desenvolvimento de hipoventilagao
noturna ¢ consequéncia da associa¢do de fatores como a
fraqueza de musculatura inspiratdria, e a propria diminui¢@o
do drive ventilatério induzido pelo sono®.

Clinicamente os  sintomas caracteristicos de
hipoventilagdo alveolar noturna podem se manifestar
através de varios sinais e/ou sintomas, dentre eles
fadiga, dispnéia, cefaléia matinal, despertares noturnos,
hipersonoléncia, entre outros, que devem ser pesquisados
rotineiramente durante a avaliagdo fisioterapéutica,
procurando-se  detectar a insuficiéncia ventilatoria
precocemente®®.

Essa insuficiéncia ventilatéria nos pacientes com
DNM pode se instalar, tanto de forma aguda, decorrente
de complicagdes como pneumonias e /ou atelectasias,
ou de maneira lenta e insidiosa, resultado da propria
descompensagio ventilatoria®.

A abordagem da fisioterapia respiratoria através da
assisténcia normatizada ¢ utilizada tanto nos aspectos
preventivos quanto terapéuticos, sendo importante na
reducdo da principal causa de morbi-mortalidade em
pacientes pediatricos com DNM, que sdo os episodios de
insuficiéncia ventilatoria aguda na vigéncia de infecgdes do
trato respiratorio superior®.

O objetivo do presente estudo ¢ avaliar a evolucao do
papel da fisioterapia na abordagem das DNM, com énfase
nos aspectos preventivos e terapéuticos da fisioterapia
respiratoria.
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METODOS

O estudo consiste numa revisdo ndo sistematica da
literatura sobre os aspectos fisioterapicos preventivos e
terapéuticos da fisioterapia respiratoria nas DNM, buscando
artigos dos ultimos vinte anos. As bases de dados utilizadas
foram MEDLINE e LILACS, ¢ para a pesquisa utilizou-
se os descritores: Doengas neuromusculares, fisioterapia,
capacidade vital e insuficiéncia respiratoria (Neuromuscular
diseases, physical therapy, vital capacity and respiratory
failure).

Os critérios utilizados para a selegdo dos artigos foram:
todos aqueles relevantes sobre fisioterapia respiratéria, que
foram reconhecidos a partir de sua citagdo ou utilizagdo
como referéncia base de estudos posteriores, as diretrizes
nacionais e internacionais em criangas, adolescentes e
adultos. Foram excluidos estudos sobre fisioterapia motora
nas DNM.

Apesar desta importancia da fisioterapia respiratoria
nos pacientes com DNM, na atual pesquisa bibliografica
encontrou-se apenas um estudo brasileiro de revisdo sobre
o manejo fisioterapéutico destas doengas®™.

SINTESE DE DADOS

A avaliacio da funcio respiratoria

Durante a avaliagdo da fungdo respiratoria de criangas
com DNM deve-se tentar se estabelecer uma rotina
de avaliagdo periddica a fim de se introduzir medidas
terapéuticas pertinentes a cada estagio da doenca. Apesar
do frequente acometimento dos musculos respiratorios, a
repercussdo na fun¢do respiratoria dependera da extensao
¢ intensidade da fraqueza muscular e da faixa etaria do
paciente.

A espirometria ¢ um teste que permite o diagndstico
e a quantificacdo dos disturbios ventilatérios, desta forma,
corrobora com a identificacdo de alteragdoes de volume
pulmonar em pacientes com DNM. Um dos parametros
avaliados por este exame ¢ a medida de capacidade vital
(CV), que representa o maior volume de ar mobilizado,
podendo ser medido tanto na inspiragdo quanto na
expira¢dao®,

Em situagdes normais, o tecido pulmonar atinge sua
maturidade em torno dos 19 anos de idade, época em que a
CV atinge seu pico. Entretanto, nas DNM, com a redug@o
progressiva dos volumes pulmonares, determinadas areas
do pulmdo ndo serdo plenamente expandidas, podendo
acarretar hipodesenvolvimento e redugdo da complacéncia
pulmonar, além da instalagdo de deformidades toracicas®.
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Esta perda de volume pulmonar se torna mais aparente
especialmente apds o inicio do uso da cadeira de rodas,
além do desenvolvimento de escoliose também contribuir
para tal. A reducgdo nos valores de CV superiores a 25%
do predito quando adotada a posicdo supina devem ser
investigadas, pois as varias DNM podem afetar a fungao
diafragmatica de maneira bastante desproporcional?.

Sao aspectos importantes ainda se forem avaliados os
valores absolutos de CV, pois quando estes se encontram
inferiores a 1.820 mL sugerem instalagdo de hipercapnia
noturna. Ja sinais de hipercapnia diurna sdo apenas
encontrados em pacientes no estagio final da doenga,
quando os valores de CV caem abaixo de 680 ml®.

Outro parametro espirométrico utilizado na avaliagdo
funcional ¢ a medida do volume expirado no primeiro
segundo (VEF,) durante a realizagdo da manobra de
capacidade vital forcada (CVF), e quando se encontra
abaixo de 40% do valor predito apresenta forte correlagdo
com as manifestacdes clinicas de hipoventilagdo alveolar
noturna®®,

Além da espirometria, as medidas das pressdes
respiratorias maximas (PI . e PE ) fazem parte da
avaliagdo clinica do paciente com doenga neuromuscular,
com o objetivo de mensurar o progresso de deterioriza¢do
da fungdo pulmonar. Define-se PI . como a maior pressdo
capaz de ser gerada durante esforgos de inspiragdo, contra
uma via aérea completamente ocluida, sendo a PE_, medida
durante a expiracao®.

Valores normais de PI e PE  ~ apos o primeiro
ano de vida, variam de 80 a 120cm H,0"?. As pessoas
capazes de gerar valores de pressdo expiratéria maxima
superiores a 60cm H,O sdo capazes de gerar fluxos a¢reos
suficientes para que se garanta uma tosse efetiva. Em
contrapartida, valores inferiores a 45cm H,O apresentam
alto risco de desenvolvimento de faléncia ventilatoria, com
maior predisposi¢do a acimulo de secre¢des bronquiais'’.
Contudo, baixos valores de PI . e PE . ndo implicam
necessariamente em fraqueza muscular, pois os valores
podem ser provenientes de uma baixa performance no
teste!!?,

O pico do fluxo da tosse (PFT) ¢ um teste importante
na avaliacdo pulmonar, uma vez que representa a melhor
maneira de se avaliar a tosse!'?. Valores de referéncia em
adultos demonstram que redugdes no PFT inferiores a 160L/
min sdo associadas a alta propensdo de desenvolvimento
de complicac¢des durante as infecgdes do trato respiratorio
superior, ndo garantindo uma adequada protegdo de vias
aéreas, devido a tosse fraca. Quando sao observados valores
inferiores a 270L/min, é recomendado entdo que se iniciem
manobras fisioterapicas de assisténcia a tosse!'*!9,
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O mecanismo de cleareance mucociliar ¢ afetado pela
fraqueza da musculatura expiratoria, levando a redugao
na efetividade da tosse, e consequente sobrecarga na
musculatura respiratoria na presenca de excesso de secre¢ao
bronquica. Uma vez que a demanda ventilatoria excede a
capacidade de trabalho dos musculos respiratdrios, ha um
aumento do trabalho respiratdrio e consequente aumento no
gasto energético'®).

As infecgdoes do trato respiratério superior (ITRS)
constituem o fator mais importante para a eclevacido da
morbi-mortalidade dos pacientes com DNM, desta forma a
prevencao de suas complicacdes deve ser tida como o maior
objetivo no tratamento destas criangas 7.

Os estudos acima citados ressaltam a importancia da
avaliagdo dos par@metros de fungdo pulmonar (CV, VEF ,
PI . ,PE . e PFT), uma vez que estes auxiliam as decisdes
fisioterapicas na implementacdo de medidas de prevengéo
e tratamento.

Abordagem Preventiva e Terapéutica

A abordagem da fisioterapia deve ser de inicio precoce,
de cunho preventivo e tem como principais objetivos
a manuten¢ao da complacéncia pulmonar e da parede
toracica, facilitar o clearance das vias aéreas, proporcionar
ventilagdo e perfusdo alveolar adequadas com normalizagdo
dos gases sanguineos, e acima de tudo oferecer uma
adequada qualidade de vida. Tais objetivos em longo prazo
podem prevenir episédios de insuficiéncia respiratoria
aguda, bem como hospitaliza¢des e prolongar a sobrevida
destes pacientes sem a necessidade destes se submeterem a
traqueostomia®.

Com vistas a atender estes objetivos, a fisioterapia
utiliza varias técnicas, que serdo descritas abaixo.

Manutencio da elasticidade do pulméao e parede
toracica

Com o objetivo de manter a elasticidade do pulmao e
parede toracica, e promover o crescimento adequado dos
pulmdes®, a técnica do air-stacking auxilia a expansdo
pulmonar através de consecutivos empilhamento de ar
nos pulmodes através do fechamento da glote apos cada
insuflacdo. Atinge-se, desta forma, a capacidade de
insuflagdo maxima, sendo esta o maior volume de ar
sustentado pelo paciente com a glote fechada.

O estaqueamento pode ser realizado com auxilio de
ressuscitadores manuais, de ventiladores, ou através da
respiragdo glossofaringea, e deve-se iniciar a técnica do
air-stacking quando a CV se encontrar abaixo de 70% do
previsto. Apesar de a doenga neuromuscular ter carater
progressivo, com o treino didrio, esses pacientes melhoram
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a capacidade de insuflagdio maxima, resultando em uma
maior efetividade da tosse, evidenciada pelo aumento
do PFT apds a manobra, evitando possiveis contraturas
musculo-esqueléticas™®,

A respiragdo glossofaringea (RGF) consiste na proje-
¢do de bolus de ar para os pulmdes, através do auxilio das
musculaturas faringea e oral, seguidos do fechamento da
glote a cada golpe de ar. Os musculos faringeos e laringeos
podem ser considerados acessorios da inspiracdo quando
utilizados na RGF, uma vez que através deste artificio, ¢
possivel gerar volume corrente adequado®!19),

A RGF e o air-stacking aumentam o volume pulmonar
e, consequentemente, otimizam o pico do fluxo da tosse,
podendo ser utilizados tanto preventivamente, mas também
no tratamento de atelectasias. A respira¢do glossofaringea
também € uma técnica importante para se reduzir o tempo
de ventilagdo ndo invasiva diurna’, podendo ser utilizada
como back-up durante um evento de falha elétrica em
pacientes em uso de VNI, devendo ser estimulada por ser
uma técnica fisioterapica de auto cuidado.

Facilitacao da limpeza (clearance) de vias areas

A tosse ¢ um reflexo protetor vital que desempenha
fungdo essencial na eliminacdo de secre¢des traqueobron-
quicas. Logo, sua deteriorizagdo pode levar a complicagdes
como, atelectasias e /ou infecgdes pulmonares. Criangas
com DNM apresentam déficit em cada uma das etapas da
tosse devido a progressiva fraqueza de musculatura respi-
ratoria e bulbar(!®.

Uma das técnicas de facilitagdo do clearance de vias
aéreas ¢ a tosse manualmente assistida, que consiste em
gerar uma pressdo abdominal ou téracoabdominal para se
auxiliar o fluxo expiratorio apés uma insuflagdo maxima.
Entretanto, uma boa manobra da tosse ndo pode ser obtida
apenas pela assisténcia a musculatura expiratoria em
pacientes com capacidades inspiratdrias significativamente
baixas. Assim, podem-se associar manobras de air-stacking,
previamente a realizagdo da assisténcia a tosse, triplicando
os valores do PFT!%29_ Contudo, a assisténcia manual pode
ser prejudicada por presenga de escoliose e a sua eficacia
ira depender da habilidade técnica do fisioterapeuta em
coordenar a manobra com o paciente!?.

A tosse pode ser assistida também de forma mecanica,
proporcionada por aparelhos de tosse como o Cough-
assist® ou IN-Exsufflator®. Sua fun¢do é promover uma
maxima insuflacdo pulmonar através da aplicagdo de altos
valores de pressdo positiva, seguida de uma negativagao
abrupta desta pressdo. A rapida diferenca de pressao
proporcionada pelo aparelho tem como objetivo estimular o
fluxo expiratério, auxiliando a tosse e, consequentemente,
0 cleareance pulmonar®’. Para se potencializar ainda

RBPS, Fortaleza, 23(1): 92-98, jan./mar., 2010

mais o efeito da técnica, pode-se realizar o auxilio manual
concomitantemente ao auxilio mecanico.

Outra opcao terapéutica que implementa o clearance
das vias aéreas ¢ a ventilacdo percussiva intrapulmonar
(VPI). O aparelho impde uma frequéncia respiratoria
extremamente elevada (50-550 ciclos/minuto), criando um
efeito interno de percussdo global pulmonar ??, levando a
mobilizagdo de secregdes, o aumento do volume pulmonar,
além de um adequado recrutamento alveolar, sendo

importante no tratamento de atelectasias.

Os treinos de forca e endurance da musculatura
respiratoria através de equipamentos que impdem
sobrecarga sdo controversos. Ademais, tal treinamento ¢
potencialmente arriscado em se tratando de pacientes com
fungdo diafragmatica comprometida (CV< 25% do predito
e/ou PaCO,> 45 mmHg), devido a sobrecarga imposta
pelo treinamento, acelerando o processo de deteriorizagao
das fibras musculares. Por outro lado, melhora na funcao
de musculatura inspiratoria foi relatada, por meio de
treinamentos especificos nos estagios iniciais de Distrofia
Muscular de Duchenne (DMD)@?,

A figura 1 mostra o roteiro de medidas fisioterapéuticas
seguido o consenso de 1999. (Figura 1)
Respiracéo

7 | CV=1,5L0U = 70% Previsto |
| PFT = 270 L/min |
Glossofaringea

7| CV = 40% previsto |
Tosse Assistida

| Plmax = 60% previsto |

| PaCO2 = 45 mmHg |

/| Sintomas de Hipoventilagao |

N | SpO2 < 88% acima de 5 minutos

Air Stacking

| CV sentada > supina (queda > 40%)

Figura 1 — Roteiro para instituicdo de medidas fisioterapéuticas
(adaptado-Consensus Conference. Clinical Indications for Noninvasive
Positive Pressure Ventilation in Chronic Respiratory Failure Due to
Restrictive Lung Disease, COPD and Nocturnal Hipoventilation-A
consensus conference report. Chest 1999; 116:521-34.)

CV: Capacidade vital

PFT: Pico do fluxo da tosse

PI_, : Pressdo inspiratoria maxima

VNI: Ventilagdo ndo invasiva

PaCO,: Pressio parcial de dioxido de carbono no sangue arterial
S,0,: Saturagdo periférica de oxigénio
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Manutencio da ventilacdo alveolar

Com a progressdo da fraqueza muscular, os sinais de
hipoventilagdo alveolar noturna, a queda da SpO, abaixo de
88%, os valores de CV abaixo de 40% do previsto € PI_,
abaixo de 60% do previsto, deve se avaliar a instalagdo da
Ventila¢do ndo invasiva (VNI)@¥,

Inicialmente, a VNI pode ser utilizada apenas no
periodo noturno, com objetivos de normalizar os gases
sanguineos e reduzir o esfor¢o respiratorio. Porém, com o
agravamento da doenga, a elevacdo da PaCO, e a redugdo
da SpO, poderdo ocorrer no periodo diurno, e a introdugdo
diurna devera ser considerada®?.

A instalag@o precoce da VNI apresenta vantagens como
a diminui¢ao das complica¢des respiratorias e diminui¢ao
das taxas de admissdo hospitalar. Ademais, quando
comparada a ventilagdo mecanica invasiva (VMI), existe
uma maior aceita¢do, tanto por parte dos pacientes quanto
de seus familiares, devido sua seguranga, conveniéncia,
conforto, praticidade, facilidade para as atividades da vida
diaria (dormir, conversar), preservacao da capacidade de
degluti¢do e aparéncia’®. Ainda que seja escolhida a VMI,
essa ¢ associada a inimeras intercorréncias relacionadas
tdo somente a traqueostomia, sendo necessarias, além de
despesas financeiras, cuidados com a incisdo, além de um
impacto negativo na qualidade de vida destes pacientes”.

CONCLUSAO

A revisdo da literatura do presente artigo sobre
os aspectos preventivos e terapéuticos da fisioterapia
respiratoria em pacientes com DNM demonstrou que
a avaliacdo fisioterdpica rotineira através dos sintomas
clinicos de hipoventila¢do alveolar, das medidas funcionais
respiratorias (CV, VEF,, PFT, PI . e PE_ ) permitem a
instalag¢@o de técnicas fisioterapicas como o air-stacking ¢ a
respiracao glossofaringea em cada momento da doenca. Os
recursos da fisioterapia, juntamente com o acompanhamento
de uma equipe multidisciplinar, podem promover melhoria
na qualidade de vida, inclusive de pacientes que se
encontram em VNI, trazendo inegavel contribui¢do social
para os pacientes e seus familiares.
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