FUNCAO RESPIRATORIA E MECANISMO DA TOSSE
NA DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

Respiratory function and the mechanism of cough in Duchenne
Muscular Dystrophy

Artigo de Revisio

RESUMO

Objetivo: Descrever a relagdo entre a ineficiéncia do mecanismo da tosse ¢ a degradago da
fungdo respiratoria em pacientes com Distrofia Muscular de Duchenne (DMD). Métodos:
Estudo documental realizado a partir das bases de dados Pubmed, Scielo ¢ Cochrane. Os
descritores utilizados foram “DMD?”, “Fungdo Respiratoria” ¢ “Pico de Fluxo da Tosse”
individualmente ou em associagdo. Os artigos que abordavam outros tipos de distrofia
muscular ou ndo se adequavam ao objetivo do estudo foram excluidos. Resultados: A busca
resultou em 294 artigos, ¢ dentre estes 40 foram selecionados. Os achados foram divididos
em quatro categorias: “Mecanismo normal da tosse”; “Mecanismo e pico de fluxo da tosse
na DMD”; “Complicagdes pulmonares” e “Abordagem e tratamento fisioterapeutico”.
Evidenciou-se que no paciente com DMD ocorre redugao da eficiéncia da tosse, secundaria
a fraqueza muscular progressiva, tornando-os susceptiveis a infec¢@o do trato respiratorio. A
produgdo de tosse efetiva ¢ um preditor da fun¢do pulmonar nesses pacientes. Os objetivos
de tratamento devem incluir o aumento da capacidade de insuflagdo maxima, do pico de fluxo
da tosse, ¢ corre¢do da hipopnéia e da hipercapnia. Concluséo: A eficiéncia do mecanismo
da tosse esta relacionada tanto com a capacidade vital e capacidade de insuflagio maxima
quanto com a for¢a da musculatura respiratoria para a producdo de pico de fluxo da tosse.
Esses sdo aspectos a serem abordados no tratamento do paciente com DMD e a avaliagdo
constante durante todo o curso da doenga deve nortear a intervengao.

Descritores: Distrofia Muscular de Duchenne; Testes de Fungido Respiratoria; Pico do Fluxo
Expiratorio; Tosse.

ABSTRACT

Objective: To describe the relationship between the inefficiency of the mechanism of cough

and the degradation of respiratory function in patients with Duchenne Muscular Dystrophy
(DMD). Methods: A documentary study carried out from the following databases: Pubmed,

Cochrane and Scielo. The terms “Duchenne muscular Dystrophy”, “Respiratory Function”
and “Peak Cough Flow” were used as descriptors, individually or in association. Articles
that addressed other types of muscular dystrophy or were not suitable for the aim of the study
were excluded. Results: The search resulted in 294 articles and of these, 40 were selected. The
findings were divided into four categories: “Normal mechanism of cough”; “Mechanism and
peak cough flow in DMD”’; “Pulmonary complications” and “Physiotherapy approach and
treatment”. In patients with DMD, the efficiency of cough occur secondary to progressive
muscle weakness, making them susceptible to respiratory tract infection. The production of
effective cough is a predictor of pulmonary function in these patients. The goals of treatment
should include the increase of both maximum insufflation capacity as the peak cough flow and
the correction of hypopnea and hypercapnia. Conclusion: The efficiency of the mechanism of
cough is associated with both vital capacity and maximum insufflation capacity as with the
strength of respiratory muscles to produce peak cough flow. These are issues to be addressed
in treatment of patients with DMD and constant evaluation during the course of illness
should guide the intervention.

Descriptors: Muscular Dystrophy, Duchenne,; Respiratory Function Tests; Peak Expiratory
Flow Rate; Cough.
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INTRODUCAO

r

O presente trabalho ¢ uma revisdo da literatura
cientifica sobre Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) e
suas repercussdes sobre a fung¢ao respiratdria e 0 mecanismo
da tosse. Visto que uma das maiores complicagdes nos
pacientes com DMD ¢ a insuficiéncia respiratoria por
degradagao progressiva da fun¢do pulmonar e da qualidade
da tosse, com consequente prejuizo significativo na
qualidade de vida desses pacientes’-?.

A DMD ¢ causada por mutagdes no gene que codifica
a enzima distrofina, estando localizado no brago curto
do cromossomo X na regido Xp2l. Aproximadamente
60% das mutacdes na distrofina sdo grandes inser¢des ou
delegdes que levam a erros estruturais na codificagdo dessa
proteina, outros 40% sdo mutagdes pontuais ou pequenos
erros estruturais, a grande maioria dos pacientes com
DMD nao tém essa proteina. A distrofina exerce um papel
fundamental na estrutura muscular, ligando o citoesqueleto
a matriz extracelular, esta organizacdo ¢ desestabilizada
com a auséncia da distrofina. Esse processo leva a uma
progressiva destruigdo das fibras musculares”.

O diagnoéstico clinico ¢ realizado apds exame da
historia, achados fisicos, ¢ elevados niveis séricos de
creatina quinase. O diagndstico ¢ confirmado pelo achado
de anormalidades no gene da proteina distrofina através da
analise da mutacao do acido desoxirribonucléico (DNA)
de leucoécitos no sangue. Se a analise do DNA for normal,
como acontece em 1/3 dos pacientes, o diagndstico pode ser
confirmado pela auséncia ou anormalidades da distrofina,
utilizando imunohistologia ou analise das proteinas no
tecido muscular®.

A DMD ¢ uma doenga caracterizada pela fraqueza
muscular  progressiva e  irreversivel,  resultando
eventualmente em dificuldade para deambular, fraqueza
da musculatura respiratoria, e morte por insuficiéncia
respiratoria’). E associadaa degradagio gradual e progressiva
da fun¢do pulmonar. A fraqueza dos musculos respiratorios,
associada a ineficiéncia da tosse e hipoventilagdo, resulta
em pneumonias de repeti¢do, atelectasias, e insuficiéncia
respiratoria durante o sono e vigilia®.

A fraqueza da musculatura respiratéria diminui a
Capacidade Vital (CV), a complacéncia pulmonar ¢ a
eficiéncia da tosse, causando hipercapnia, aumentando
o risco de microatelectasias e dificultando a remocao de
secregdo das vias aéreas“®”. A hipercapnia progressiva
raramente ¢ a causa da insuficiéncia respiratoria®.
No entanto, cerca de 90% dos casos de insuficiéncia
respiratéria desenvolvem-se subitamente durante uma
infecgdo respiratoria, e ocorrem devido a ineficiéncia em
remover as secre¢des pulmonares™, justificando-se assim a
busca por intervencdes eficazes para retardar esse processo
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e promover melhor qualidade de vida aos pacientes com
DMD.

O objetivo desta revisdo bibliografica ¢ descrever a
relacdo entre os mecanismos responsaveis pela ineficiéncia
do mecanismo da tosse associados a degradacao da fungdo
respiratoria em pacientes com Distrofia Muscular de
Duchenne.

METODOS

O presente trabalho constitui uma revisao da literatura
cientifica, e para tanto realizou uma busca por artigos
publicados entre janeiro/1990 a setembro/ 2008, além
desses, foram utilizados alguns artigos fundamentais para
a estruturacdo conceitual e referencial tedrico do artigo®'?,
Este periodo foi escolhido para buscar as evidéncias mais
recentes acerca da relag@o entre os mecanismos responsaveis
pela ineficiéncia do mecanismo da tosse associados a
degradagdo da funcdo respiratoria em pacientes com
Distrofia Muscular de Duchenne.

A busca foi realizada nas bases de dados Pubmed,
Scielo ¢ Cochrane, foram utilizados como palavras —
chave os termos Distrofia Muscular de Duchenne, Funcao
Respiratéria e Pico de Fluxo da Tosse, individualmente
e associados, e seus correspondentes na lingua Inglesa,
Duchenne Muscular Dystrophy, Respiratory Function and
Peak Cough Flow.

Os critérios de inclusao foram: a) os termos pesquisados
deveriam estar no titulo ¢/ou no resumo dos artigos; b) a
data de corte para os artigos publicados deveria estar entre
janeiro de 1990 e setembro de 2008; c) os artigos deveriam
se relacionar com o tema ¢ o objetivo dessa revisdo. Os
critérios de exclusdo foram: a) artigos que abordavam
outros tipos de distrofia muscular e b) artigos que nao se
adequavam ao objetivo dessa revisdo.

RESULTADOS

Na revisdo bibliografica realizada foram encontrados
294 artigos e, dentre estes artigos, 40 foram selecionados de
acordo com os critérios de inclusdo e exclusdo. Os resultados
apontam que no paciente com Distrofia Muscular de
Duchenne ocorre reducdo da eficiéncia da tosse secundaria
a fraqueza muscular progressiva, tornando esses pacientes
altamente susceptiveis a infecgdo do trato respiratorio?,
Sendo assim, a produgdo de tosse efetiva € um preditor
da fun¢do pulmonar nesses pacientes®. De acordo com a
bibliografia estudada, os objetivos de tratamento devem
englobar o aumento da capacidade de insuflagio maxima,
do pico de fluxo da tosse®!1?, correcdo da hipopnéia e
hipercapnia®!>!4, Entre as intervengdes fisioterapéuticas
estdo a respiragdo glossofaringea, air stacking, assisténcia
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manual a tosse®, inspiragdo e expiragdo mecanica®51>17,
cough assist'® e ventilagdondo invasiva®'*2Y, O treinamento
da musculatura respiratoria ainda ¢ ponto conflitante na
literatura®2¥, A partir da revisdo bibliografica realizada
apresentaremos uma sintese de alguns aspectos importantes
na abordagem do paciente com DMD.

Mecanismo Normal da Tosse

A geragdo de fluxo adequado nas vias aéreas esta
diretamente relacionada a integridade dos componentes
aferentes e eferentes das vias nervosas, assim como a
perfeita integracdo entre o fluxo aéreo e a capacidade de
liberagdo de muco das vias aéreas®'>29),

A tosse desencadeia alto fluxo expiratorio, empregando
energia cinética da musculatura expiratoria e da retracao
elastica pulmonar. O mecanismo da tosse pode ser dividido
em quatro fases: nervosa, inspiratoria, compressiva e
explosiva®,

A fase nervosa ¢é constituida pelo estimulo que segue
por vias aferentes até o centro bulbar e retorna por vias
eferentes para acionar a musculatura respiratoria e a glote.
Na fase inspiratoria ocorre a contracdo dos musculos
inspiratorios e o aumento do volume pulmonar e da forga
de retragdo elastica do parénquima pulmonar. Apds a
inspiracdo a glote se fecha e inicia-se a fase compressiva.
O fechamento da glote ¢ acompanhado por um esforg¢o
expiratorio, a duracdo do fechamento da glote ¢ de cerca
de 0,2 a 0,3 segundos, tempo suficiente para que a pressdo
pleural alcance altos niveis pré-expulsivos®). Quando
essa pressao se iguala a pressao intraluminar bronquica, €
atingido o ponto de igual pressdo, no qual ocorrem redugao
do calibre bronquico e o aumento da velocidade do fluxo de
ar explosivo. Apods a fase compressiva, ocorre a abertura da
glote, provocando alto fluxo expiratério e compressao das
vias aéreas centrais pela pressdo intrapleural desenvolvida.
Portanto, pode-se observar que a tosse efetiva depende de
uma cadeia sequencial de acontecimentos®!32%,

Mecanismo da Tosse na DMD e Pico de Fluxo da
Tosse

A redugdo da eficiéncia da tosse secundaria a fraqueza
muscular progressiva, reducao da capacidade de insuflacao
maxima (CIM) e compressdo dinamica das vias aéreas, entre
outros fatores, tornam os pacientes com DMD altamente
suscetiveis a infec¢do do trato respiratorio!-*®. Portanto,
a produgdo de uma tosse efetiva ¢ um preditor da funcao

pulmonar nesses pacientes®.

A fungdo adequada da musculatura expiratoria ¢
essencial para a remog¢do de secregdes das vias aéreas®®®.
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Nos pacientes com DMD os musculos expiratdrios sdo
similarmente ou até mais severamente afetados que os
musculos inspiratoérios, ¢ como consequéncia, reducdo
significativa na eficiéncia da tosse e no clearance mucociliar
podem ja estar presentes no momento do diagndstico®. A
ineficiéncia da tosse torna-se critica em periodos de infec¢ao
no trato respiratorio, onde ocorre o aumento expressivo
das secrecdes nas vias aéreas e a remog¢ao da secre¢do nio
ocorre de maneira efetiva devido a falha no mecanismo da
tosse®29),

A avaliacdo do mecanismo da tosse inclui medidas de
pressdes inspiratorias e expiratdrias maximas, pico de fluxo
da tosse (PFT), CV e capacidade de inspiratoria®#19),

O pico de fluxo expiratério mede o fluxo expiratorio
com a glote aberta, e o PFT mede o pico de fluxo expiratorio
com a glote fechada. Dessa maneira, a medida de PFT ¢ uma
medida direta da inervagdo bulbar e da fun¢do muscular?.
O pico de fluxo expiratorio pode ser avaliado na auséncia
do PFT, quando a glote ndo pode ser fechada e o risco de
doenca pulmonar ¢ alto®”, no entanto ndo substitui a medida
do PFT na avaliagdo da eficiéncia do mecanismo da tosse®®

O PFT corresponde ao maior valor de fluxo de ar
exalado durante a tosse, e pode ser avaliado a partir de um
aparelho denominado Peak Flow Meter, no qual sujeito ¢
instruido a tossir o mais forte possivel através do aparelho,
e o maior valor obtido ¢ considerado o valor do PFT9,

A producdo do PFT exerce um papel importante na
eficicia do mecanismo da tosse. Pacientes com DMD
ndo sdo capazes de atingir um pico de fluxo adequado®,
podem apresentar tosse prejudicada pela redugdo do PFT
como resultado da fraqueza da musculatura inspiratoria
e expiratdria, o que provoca uma diminui¢do da pressdao
disponivel para impulsionar a manobra da tosse. A disfungao
bulbar impede a abertura rapida da glote e a manutengao
da paténcia das vias aéreas superiores durante a tosse, o
que pode diminuir o PFT, mesmo na presenca de funcdo
muscular respiratoria normal?,

A capacidade de produzir o PFT esta diretamente
relacionada com a geracdo de pressdo expiratdria, pacientes
que apresentam valores significativamente menores de
pressdo expiratoria maxima (PEmax), ndo conseguem
atingir um PFT eficiente, dessa forma, de acordo com a
literatura, valores de PEmax menores que 45 cmH,O ndo
produzem PFT eficaz, valores acima de 60 cmH,O garantem
a produgdo de PFT e, assim, um mecanismo de tosse
eficiente. Portanto, a medida de PEmax é um indicador da
capacidade de gerar PFT®.

O PFT correlaciona-se diretamente com a capacidade
de remover secregdes do trato respiratorio, valores abaixo
de 160L/min tém sido associados a ineficiéncia da tosse em
realizar o clearance mucociliar. Valores acima de PFT 160L/
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min. podem ndo garantir tosse eficaz devido a deterioracao
da musculatura respiratoria durante periodos de infecc¢ao
respiratoria. Por isso, valores de PFT acima de 270L/min.
sdo utilizados para identificar pacientes que sao capazes de
produzir PFT e consequentemente garantir um mecanismo
de tosse eficiente e uma higienizagdo adequada do trato
respiratorio®-39,

A CIM corresponde ao maior volume de ar inspirado
até o fechamento da glote. E influenciada pela for¢a da
musculatura da orofaringe e laringe. Na teoria, a CIM pode
auxiliar durante a tosse assistida por aumentar o volume de
ar expelido®.

Uma pessoa normal precisa alcangar 85 a 90% de
sua CV para produzir um PFT eficiente. A fraqueza dos
musculos inspiratérios presentes na DMD impossibilita
a realiza¢do de inspiragdes profundas, o tecido muscular
comega a sofrer modifica¢des, que reduzem a complacéncia
pulmonar'®, Os pacientes com DMD comegam a apresentar
problemas na primeira fase da tosse, a fase inspiratoria,
¢ afeta diretamente o PFT e a eficiéncia da tosse'®. Um
treinamento com objetivo de auxilio & inspiragdo aumenta
a amplitude de movimento do pulmao, da caixa toracica,
aumenta a CV e consequentemente a CIM, assim como as
técnicas de air stacking e respiragdo glossofaringea®.

A eficiéncia do mecanismo da tosse estd relacionada
tanto com a CV e CIM quanto com a for¢a da musculatura
respiratoria para a producdo de PFT, esses dois aspectos
devem ser abordados durante manobras de tosse assistidas
no tratamento do paciente com DMD®!16,

O PFT apresenta correlagdo positiva com todas as
variaveis espirométricas, em especial com CVF (r = 0,93),
VEF (= 0,94) e pico de fluxo expiratorio (= 0,93)?7.

O teste de PFT e os valores espirométricos devem
ser considerados determinantes na avaliagdo de pacientes
com DMD®?. A determina¢do do PFT ¢é facil, direta e
reprodutivel®). Os valores de PFT e CVF sio fortes
preditores de infecgdo pulmonar severa em pacientes com
DMD®?),

Complica¢des Pulmonares

Estudos demonstram a importdncia da avaliagdo
periddica da funcdo pulmonar durante a vigilia e o
sono em pacientes com doengas neuromusculares como
um componente essencial do cuidado multidisciplinar
que resulta na melhora em longo prazo da morbidade,
sobrevivéncia e qualidade de vida®3?.

Medidas repetidas da Capacidade Vital For¢ada (CVF)
sdo medidas simples e confiaveis para avaliar a progressao
da DMD. A idade na qual esse valor cai abaixo de 1L é um
ponto onde deve se considerar medidas de suporte intensivo
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para o paciente. Dessa forma, a taxa individual de declinio
da CVF ¢ uma variavel importante a ser avaliada durante a
escolha da estratégia de intervengdo®?,

Geralmente a CV em DMD néo apresenta um declinio
antes dos 10 anos de idade, ja as pressdes maximas iniciam
o declinio cedo no curso da doenga. A avaliacdo das
pressdes maximas respiratorias auxilia a detectar a fraqueza
da musculatura respiratéria e, assim como a avaliagdo dos
volumes pulmonares, deve ser considerada na avaliagdo
do paciente com DMD. E ndo s6é a PEmax, mas também
a PImax devem ser consideradas durante a andlise da
efetividade da tosse®?.

Ap0s o primeiro ano de idade sdo considerados valores
normais de PImax entre 80 ¢ 120cmH,O. Pacientes que
apresentam valores menores que 25cmH,O apresentam
maior risco de desenvolver insuficiéncia respiratoria.
Valores de PEméax menores que 30cmH,O a partir da CRF
resultam em ineficiéncia do mecanismo da tosse®?.

Alguns parametros da fung@o pulmonar e da gasometria
arterial tém sido reportados como indicativos de aumento
do risco de complicagdes pulmonares e Obito. Quando
a CVF cai abaixo de 1L é o maior indicador negativo de
sobrevivéncia de pacientes com DMD. Valores do volume
expiratorio forgado no primeiro segundo (VEF)) abaixo de
20% do predito ou menos esta associado a reten¢do de CO,
durante o dia, ou seja, no periodo de vigilia®®.

A avaliag@o da CV ¢ um instrumento util para predizer
hipercapnia noturna, mas se mostrou extremamente sensivel
em predizer hipercapnia diurna. A hipercapnia noturna ¢
susceptivel de se desenvolver em pacientes com CV menor
que 1820 ml, e ¢ um risco evidente de hipercapnia diurna
quando esse valor cai abaixo de 680 mL. Valores de CV
menor ou igual a 680 ml, PImax menor que 22cmH,0 € o
indice volume corrente/CV maior que 0,33 sdo pardmetros
sensiveis em predizer hipercapnia diurna®.

A insuficiéncia respiratdria pode se apresentar de forma
aguda, como resultado de uma pneumonia, ou pode se
desenvolver de forma mais lenta devido a descompensag@o
ventilatoria progressiva®”. A maioria dos casos de piora
do quadro e morte em criangas afetadas com DMD ocorre
devido a infecgdo do trato respiratorio®®. A reducdo do PFT
esta diretamente relacionada com o acimulo de secregdo nas
vias aéreas e, conseqiientemente, com quadro de infeccao
respiratoria nesses pacientes®’2%30

A limitacdo cronica de movimento ¢ atividade
destes pacientes foi sugerida como explicagdo para a
reducdo da complacéncia pulmonar®”. A incapacidade de
produzir inspiragdes profundas e a hipoventilagdo resulta
em restricdo pulmonar progressiva®®. A diminuicdo da
complacéncia pulmonar associada a hipoventilagdo resulta
em microatelectasias, retengdo de secre¢do, hipercapnia
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e hipoxemia. O prognodstico do paciente com DMD esta
relacionado com o grau de comprometimento respiratorio .

Exceto pela auséncia de obstrucdo das vias aéreas, as
criancas com DMD apresentam anormalidades em todos
os outros parametros de fungdo pulmonar®. As mudancas
nos volumes pulmonares sdo todas do tipo restritivo,
caracterizadas por diminui¢ao da capacidade inspiratoria,
deslocamento descendente da posicao de repouso pulmonar
e preservacao do volume residual®, assim como fraqueza
do diafragma, musculos intercostais ¢ acessorios®®. Estes
fatores sugerem que o fator chave das anormalidades na
fun¢do pulmonar em pacientes com DMD ¢ a restrigdo
toracica associada com a redugdo da CV®,

O envolvimento dos musculos respiratorios ¢
caracterizado pela queda progressiva da CV. A queda da
CV ¢ resultante da fraqueza muscular respiratoria associada
ao aumento da carga elastica induzida pela diminui¢do
da complacéncia pulmonar, resultando em aumento do
trabalho respiratorio®®,

Pacientes com DMD apresentam frequentemente
disturbios respiratoérios relacionados ao sono, episodios de
hipopnéia e apnéia com redugdo significativa da saturagio
de oxigénio no sangue. Esses episodios estdo relacionados
com a presenga de hipercapnia e hipoxemia, sintomas
como cefaléia, fadiga, letargia e sonoléncia diurna devem
ser pesquisados nesses pacientes, pois funcionam como
preditores do distarbio do sono!3'*39. A adapta¢do de
ventilagdo ndo-invasiva pode melhorar a qualidade do sono
em individuos com DMDU9,

Abordagem e Tratamento Fisioterapéutico

A abordagem do pacientes com DMD deve ter um
enfoque nas complicagdes pulmonares que incluem a
perda progressiva da forga muscular e o carater restritivo
da patologia, resultando em insuficiéncia respiratoria
e impossibilidade de manter um clearance mucociliar
adequado®!V., Entre os objetivos de tratamento destacam-se
o aumento da CIM, do PFT, corregdo da hipopnéia noturna
¢ hipercapnia®.

Air stacking e respiracdo glossofaringea podem
aumentar a CIM e, conseqiientemente, o PFT®!12. O air
stacking, realizado com o ressuscitador manual (AMBU),
¢ feito através da insuflacdo consecutiva de volumes de
ar fornecidos através de pressdo positiva pelo AMBU,
solicitando ao paciente que mantenha a glote fechada apds
cada insuflagdo, até que os pulmdes estejam insuflados o
maximo possivel. A respiragdo glossofaringea consiste na
inspiragdo de varios “goles” de ar, produzidos pela agdo
dos labios, lingua, palato mole, faringe e laringe, sem
utilizagdo do diafragma. Esses dois métodos t€ém como
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objetivo aumentar a CIM e, consequentemente, o PFT do
paciente® !,

A manuten¢do da clearance mucociliar adequada ¢
um fator determinante no tratamento da DMD, para isso
alguns métodos de auxilio a tosse sdo disponibilizados. A
assisténcia manual associada a respiragdo glossofaringea
ou air stacking®, insuflagdo ¢ expiragdo mecanica®315-19,
aparelhos de auxilio a tosse como o cough assist'®, esses
métodos e instrumentos devem ser utilizados com critério e
com monitoramento adequado do paciente®.

O treinamento da musculatura respiratdria em pacientes
com DMD ainda ¢ um ponto conflitante®”. Resultados
de protocolos de treinamento de for¢a e endurance da
musculatura respiratoria ainda s3o controversos®*?¥,
Existem trabalhos defendendo o treinamento especifico
da musculatura inspiratoria nos estagios iniciais da DMD,
pacientes em estagios mais avangados, que apresentam
valores de CV abaixo de 25% do previsto e PCO, acima
de 45mmHg, n3o se beneficiam com o treinamento
muscular®49. Porém, existem outros trabalhos que relatam
maior degradagdo do tecido muscular com a aplicagdo
de protocolos de for¢a e endurance®?¥. Esses trabalhos
citam a deficiéncia de produ¢@o neuronal de 6xido nitrico
pelas células musculares em pacientes com DMD, esse
mecanismo de produgdo de oxido nitrico no sarcolema
das células musculares esta associado a distrofina e seria
responsavel pela regulagdo do fluxo sanguineo local. O
oxido nitrico tem papel vasodilatador e atua de forma local.
Com a deficiéncia desse mecanismo, durante o exercicio
ocorre vasoconstri¢do tecidual devido ao predominio da
acdo simpatica®?. Ainda nao existem estudos suficientes
para definir o papel do treinamento muscular na DMD®.

A hipoventilagdo e a hipercapnia noturna, depois de
diagnosticadas, podem ser revertidas com o uso de ventilagao
ndo-invasiva durante a noite, com dois niveis de pressdo,
auxiliando a inspiracdo e mantendo as vias aéreas patentes
na expira¢do. Quando a hipercapnia esta presente durante
o dia, em estagios avangados da doenca, deve-se avaliar
a introducdo da ventilagdo ndo invasiva (VNI) também
durante o dia®'*!9), A avaliagdo dos gases respiratorios deve
ser realizada quando valores de VEF < 40% do valor predito
e a polissonografia ¢ indicada quando a PaCO, ¢ maior ou
igual a 45mmHg"®. O valor de pressdo positiva adequada
deve ser determinado com base na polissonografia ¢ ajustado
na beira do leito sempre que necessario, os pacientes devem
ser monitorados com oximetria de pulso durante a noite>-%,
O uso de VNI durante o dia deve ser considerado quando
a PCO,> 50mmHg ou a saturagdo arterial de oxigénio ¢
menor que 92% com o paciente acordado®”. A utilizacdo da
VNI estabiliza a fungdo pulmonar, aumenta a expectativa
de vida e a qualidade de vida nos paciente com DMDG1%-2D,
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CONCLUSAO

A eficiéncia do mecanismo da tosse esta relacionada

tanto com a CV e CIM quanto com a for¢a da musculatura
respiratéria para a produgdo de PFT, esses dois aspectos
devem ser abordados no tratamento do paciente com DMD.
A avaliagdo do paciente com DMD deve ser constante
durante todo o curso da doencga e deve nortear a intervengao.
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