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RESUMO

A fraqueza da musculatura respiratéria ¢ a principal respon-sdvel
por insuficiéncia respiratéria na Distrofia Muscular de Duchenne
(DMD). Objetivo. Avaliar os efeitos do treinamento muscular inspi-
ratério na forca respiratéria de pacientes com DMD. Método. Série
de casos com cinco criangas portadoras da DMD, idade de 11,4+2,6
anos, avaliados pela Manovacuometria e Pico de Fluxo Expiratério
(PFE) nos momentos inicial (basal), quinta e décima sessio. Realizou-
-se treino muscular inspiratério, com 30% da PImdx em dispositivo
de carga linear (Threshold®), com cinco séries de 10 repeti¢oes, totali-
zando 10 sessdes, trés vezes por semana. Resultados. Valores médios
inicial, quinta e décima sessdo, respectivamente: PImax (cmH20):
-64, -69,8 ¢ -86,8 (p=0,006) melhora de 29% inicial para 10 sessoes;
PEmax (cmH2O): 64, 67 ¢ 73,6 (p=0,003) melhora de 25% inicial
para 10 sessoes e PFE (L/min): 210, 218 ¢ 232 (p=0,012) melhora de
9% inicial para 10 sessoes. Conclusao. O programa de treinamento
muscular inspiratdrio proposto mostrou-se eficaz tanto no ganho de
forga inspiratdria quanto expiratdria, proporcionando também o au-
mento do pico de fluxo expiratdrio.
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ABSTRACT

The weakness of the respiratory muscles is the main responsible for
respiratory failure in Duchenne Muscular Dystrophy (DMD). Objec-
tive. Evaluate the effects of inspiratory muscle training on respiratory
strength in patients with DMD. Method. A clinical trial of single
group of five children with DMD, aged 11.4+2.6 years, assessed by
Manovacuometry and Peak Expiratory Flow (PEF) for the initial time
(baseline), fifth and tenth session . Held inspiratory muscle training,
with 30% of PImax in linear load (Threshold®) device with five sets of
10 repetitions, totaling 10 sessions, three times a week. Results. Mean
values initial, fifth and 10th session, respectively: PImax (cmH2O):
-64 , -69.8 and -86.8 (p=0.006) improvement of 29% in 10 sessions;
PEmax (cmH2O) : 64, 67 and 73.6 (p=0.003) improvement of 25%
in 10 sessions and PEF (L/min): 210 , 218 and 232 (p=0.012) im-
provement of 9% in 10 sessions. Conclusion. The inspiratory muscle
training program proposed proved to be effective in both the inspi-
ratory and expiratory force gain, providing also the increased peak
expiratory flow.
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INTRODUCAO

As distrofias musculares sio doencas, na maioria
das vezes, de cardter hereditdrio, caracterizadas pela de-
generagio progressiva dos musculos esqueléticos devido
a auséncia, diminui¢do ou inalteragio da produgio da
proteina distrofina na membrana muscular'. Em geral, se
diferem clinicamente pela idade de inicio da apresentagao
dos sintomas, pela distribuicao da fraqueza da muscula-
tura, pela associa¢io com doengas cardiacas e/ou pelo en-
volvimento do sistema nervoso central ou periférico’.

Dentre os diferentes tipos de distrofias muscula-
res progressivas, a distrofia muscular do tipo Duchenne
(DMD) ¢ considerada a mais frequente e grave®. A alte-
ragdo ¢ geneticamente recessiva € 0COITe NO CroMOSSOMO
X devido a mutacio, deleao e duplica¢io no gene que
codifica a proteina distrofina, acometendo na sua maioria
individuos do sexo masculino (1:3.500 nascidos vivos) e
as mulheres sio geralmente portadoras assintomdticas®’.
Os pacientes com DMD tém importante deficiéncia da
distrofina, apresentando menos que 3% do total presente
em um individuo normal. Esta deficiéncia facilita a en-
trada de célcio na célula e a ativagio de proteases, o que
provoca a necrose das fibras musculares, fagocitose e as
reagdes inflamatdrias com posterior proliferacao de tecido
conjuntivo e infiltragao adiposa’.

As manifestagoes clinicas da DMD estao presen-
tes desde o nascimento e tornam-se mais evidentes entre
os trés e cinco anos de idade. Como principal caracte-
ristica clinica estd a perda progressiva da for¢a muscular
primeiramente na musculatura proximal dos membros e
pelos musculos flexores do pescogo. Posteriormente, os
pacientes perdem a capacidade de deambulagio e apre-
sentam sinais de fraqueza muscular e sensagao de cansago
ao realizar atividades de esforco. Aos 12 anos de idade, a
maioria dos pacientes estd confinada 4 cadeira de rodas®.
A fraqueza da musculatura respiratéria ¢ indicada por
anormalidades das pressoes respiratérias méximas e pelo
distarbio respiratério restritivo, que reduz a capacidade
pulmonar total (CPT) e a capacidade vital (CV). Tais al-
teraghes se tornam mais evidentes entre oito e 10 anos de
idade.

Os musculos intercostais internos e abdominais,
que auxiliam a expira¢io, quando acometidos reduzem

a efetividade da tosse e dificultam a eliminagio de secre-

¢oes. O diafragma ¢ o tltimo musculo a apresentar aco-
metimento, o que pode ser considerado uma vantagem
visto que este é o principal musculo responsavel pela res-
piragao’.

Os problemas respiratdrios sao causados pela fra-
queza dos musculos do diafragma, dos intercostais ¢ da
musculatura acesséria da respiragio que posteriormente
leva ao quadro de faléncia ventilatéria. O declinio pro-
gressivo da funcio pulmonar se inicia principalmente
apds o confinamento a cadeira de rodas que se associa a
hipoventilacio e a ineficiéncia da tosse®.

A fisioterapia tem atuado de forma muito satis-
fatéria como forma de tratamento das distrofias muscula-
res. Seu maior objetivo é manter e prolongar ao méximo
a fun¢do muscular e retardar ou evitar o aparecimento de
contraturas ¢ deformidades na coluna (escoliose) no pa-
ciente com DMD. A terapia respiratdria é fundamental,
pois prorroga o quadro de insuficiéncia respiratéria nestes
pacientes®.

O treinamento muscular respiratério (TMR)
tem se mostrado eficaz para amenizar os quadros de com-
plicagdes respiratérias e é mais efetivo na fase inicial do
desenvolvimento da doenga, pois os pardmetros da fun-
¢ao pulmonar ainda encontram-se preservados. Porém,
devido as condig¢ées proporcionadas ao paciente pela dis-
trofia muscular, cargas baixas promovem efeito positivo
nos musculos respiratérios®.

Os objetivos das intervencoes no TMR, bem
como dos exercicios respiratérios, consistem em melhorar
ou redistribuir a ventilacio, melhorar a forga, a resistén-
cia a fadiga e a coordenagio dos musculos respiratdrios;
evitar complicacdes pulmonares pds-cirtirgicas; aumentar
a efetividade da tosse e promover limpeza das vias aére-
as; corrigir padroes respiratérios ineficientes e diminuir
o trabalho respiratério; melhorar a capacidade funcional
geral do paciente para atividades de vida didria’.

O método mais frequente e seguro utilizado
para TMR encontrado na literatura é a utilizacio da
carga li-near pressérica, na qual é possivel um ajuste di-
reto da carga (pressdo) de treinamento (Threshold®). O
Threshold”IMT ¢é um dispositivo que oferece uma resis-
téncia 4 inspiragio por meio de um sistema de mola com
uma vdlvula unidirecional. Durante o ato expiratério

nao hi resisténcia, pois a vélvula unidirecional se abre.



J4 na inspira¢io ocorre o fechamento da valvula, ocasio-
nando uma resisténcia. Para iniciar o treinamento com
o Threshold”IMT ¢ necessdrio definir a resisténcia a ser
aplicada em cmH2O a partir das medidas de PImax pelo
manovacudmetro'’.

Assim, este estudo teve como objetivo avaliar os
efeitos do treinamento muscular inspiratério na forga res-
piratéria de pacientes portadores de Distrofia Muscular

de Duchenne.

METODO
Amostra

Foi realizado série de casos, com uma amostra
constituida de cinco individuos, com idade entre oito e
quinze anos (média de 11,4+2,6 anos), com DMD diag-
nosticada clinicamente no Instituto Central do HCEF-
MUSP, apés realizagao de exames laboratoriais, eletro-
neuromiografia e biopsia muscular, CID G71.0.

Em relagio a condigao clinica dos pacientes, to-
dos eram nao deambuladores (exceto o paciente de oito
anos que ainda apresentava marcha com dificuldade),
nao apresentavam infec¢oes recentes e nenhum fazia uso
de dispositivo para auxiliar a respira¢do. Todos estavam
em tratamento na clinica de Fisioterapia da Universidade
Federal de Alfenas, campus Santa Clara na cidade de Al-
fenas-MG e atendiam os critérios de inclusio do estudo.

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de
Etica em Pesquisa da Universidade Federal de Alfenas-
MG, protocolo n° 164.671/2012; os responsaveis assina-

ram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.

Procedimento

A forca dos musculos respiratorios e a funcio
pulmonar foram avaliadas em trés momentos: antes do
inicio do tratamento, apds a quinta sessio e ao final da
décima sessao do tratamento.

A avaliagdo da for¢a muscular respiratéria foi re-
alizada pelo manovacudémetro analégico (MV120°) com
a medicdo das pressoes inspiratéria e expiratria méxi-
mas (PImax e PEmax, respectivamente), realizados trés
esforos de inspiragio e expiragio médximas, mantidos por
no minimo 1 segundo e foi considerada para o estudo, a

medida de maior valor. Foi realizada a medigao do pico

de fluxo expiratério (PFE), através do Peak-Flow Meter
(ASSESS®), foi solicitada uma inspiragio médxima e em
seguida uma expira¢do mdxima e rdpida; realizado trés
medidas e considerada a de maior valor.

Foi realizado treino muscular inspiratério, com
30% da PImax obtida, em dispositivo de carga linear
pressorica (Threshold® IMT). Os pacientes foram sub-
metidos a cinco séries de dez repeticoes, totalizando dez

SCSSéCS, trés vezes por semana.

Anilise Estatistica
A melhora nas varidveis analisadas (PImax, PEmax
e PFE) foi apresentada por meio de porcentagem pela f6r-

mula abaixo:

gscore final - escore inicial

% (porcentagem de melhora) = p—— x100

Para a anilise inter-sujeitos do grupo estudado
utilizou-se a andlise de variincia de medidas repetidas de
Friedmann, complementada por meio do teste de compa-
racoes multiplas de Dunn para cada uma das varidveis em
estudo, com nivel de significAncia 5%. Os procedimentos
estatisticos foram realizados pelo Statistical Package for the
Social Sciences (SPSS, versao 21.0) for Windows.

RESULTADOS

Os resultados da avaliacio inicial e apds o trei-
namento muscular inspiratério (quinta e décima ses-
s20) estdo apresentados nas Figuras 1, 2 e 3, com valor
inicial, quinta e décima sessdo, respectivamente: PImax
(cmH20): -64, -69,8 ¢ -86,8; PEmax (cmH20): 64, 67
e 73,6 e PFE (L/min): 210, 218 e 232.

A Tabela 1 mostra o resultado da comparagio da
porcentagem de melhora nos trés momentos de avaliagao
(inicial, quinta e décima sessao). Para a PImax, observou-
-se aumento da quinta para a décima sessao (p=0,04) e da
inicial para a décima (p=0,007), tendo 29% de melhora
entre inicial e final. Na PEmax observou-se aumento ape-
nas da inicial para a décima sessio (p=0,004), mostrando

25% de melhora entre inicial e final. No PFE observou-
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Figura 1. Média e desvio padrio dos valores de PImax para um grupo
de cinco voluntdrios com DMD nos momentos inicial, quinta e déci-
ma sessdo de tratamento. Houve 29% de melhora.

-se aumento da quinta para a décima sessao (p=0,027) e
da inicial para a décima (p=0,011), com 9% de melhora
entre inicial e final.

Os resultados positivos foram observados ao fi-
nal da quinta e décima sessdes de treinamento muscular
inspiratério com Threshold” IMT. Ao final da quinta ses-
sd0, observou-se pequena melhora nas pressoes respira-
torias méximas e no valor do PFE. Na décima sessao, foi

observada melhora para as mesmas varidveis.

DISCUSSAO
A fraqueza dos musculos respiratdrios é frequen-

te nas doengas neuromusculares e estd associada direta-
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Figura 3.Média e desvio padrao dos valores de PFE para um grupo de
cinco voluntdrios com DMD nos momentos inicial, quinta e décima
sessdo de tratamento. Houve 9% de melhora.
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Figura 2. Média e desvio padrio dos valores de PEmax para um grupo
de cinco voluntdrios com DMD nos momentos inicial, quinta e déci-
ma sessdo de tratamento. Houve 25% de melhora.

mente 2 morbidade e mortalidade destes pacientes'.
Virias sao as complica¢des que podem acometer os por-
tadores de DMD, sendo que basicamente todas as alte-
ragdes respiratorias se devem, essencialmente, ao fato de
ocorrer fraqueza muscular respiratéria progressiva, assim
como nos demais musculos esqueléticos que sao afetados
por esta doenga'>'?.

Quando existe fraqueza da musculatura respira-
téria hd elevada incidéncia de insuficiéncia ventilatéria,
justificando assim o fortalecimento dos musculos respi-
ratérios como forma de prevengio'>®. O método mais
frequente e seguro utilizado para treinamento de forga
muscular encontrado na literatura é a utilizacio da car-

ga linear pressérica, que possibilita um ajuste direto da

Varidveis Valor p Comparagdes multiplas %
(exato) melhora
Teste de
Friedmann
PImax inicial 0,06 PImax (1x5); p=0,527 29%
PImax 5 sessoes PImax (5x10); p=0,040
PImax 10 sessoes PImax (1x10); p=0,007
PEmax inicial 0,03 PEmax (1x5); p=0,343 25%
PEmax 5 sessoes PEmax (5x10); p=0,058
PEmax 10 sessoes PEmax (1x10); p=0,004
PFE inicial 0,012 PFE (1x5); p=0,752 9%

PFE 5 sessoes
PFE 10 sessoes

PEE (5x10); p=0,027
PFE (1x10); p=0,011

Tabela 1. Resultado da comparagio da melhora, de um grupo de cin-
co voluntdrios com Distrofia Muscular de Duchenne, submetidos a
intervengao ﬁsioterapéutica respiratdria entre trés momentos: inicial,
cinco sessoes e 10 sessoes, segundo as varidveis PImax, PEmax e PFE.



carga (pressao) de treinamento (Threshold®). Porém, exis-
tem ainda algumas hipSteses contrarias ao fortalecimen-
to muscular em doencas neuromusculares, onde autores
ressaltam que a fraqueza do musculo esquelético presente
nesses pacientes torna-o incapaz de tolerar o treino de
forga muscular',

Quando realizado o TMR ¢ fundamental para a
manutencio da funcionalidade do sistema cardiorrespira-
tério. Os valores de pressoes estdticas maximas podem ser
significantes apds a aplicacio de protocolos que incluam
o minimo de seis semanas de TMR em pacientes pouco
acometidos pela doenga; porém, no presente estudo foi
observado melhora significante nas pressoes estdticas mé-
ximas e no PFE com trés semanas de treinamento'".

A fraqueza muscular respiratéria em pacientes
com doenga grave aumenta o trabalho respiratério e os
musculos ficam susceptiveis a lesdes. Estudos prévios
mostraram que treino com baixas cargas (30% da PImax)
tem efeito positivo nos masculos respiratérios e é um esti-
mulo de treino adequado para melhorar for¢a e enduran-
ce*®5, Dessa forma, para evitar riscos de lesio muscular
respiratdria, optou-se no presente estudo por um treino
de baixa intensidade com carga de 30% da PImax calcu-
lada para cada individuo. Lembrando que os musculos
destes pacientes nio respondem de maneira adequada ao
tratamento, uma vez que a CPT, a CV, o pico de fluxo
de tosse, a PEmax e, eventualmente, a PImax sofrem um
declinio intimamente ligado com o estdgio de acometi-
mento muscular, e progressao da doenga'"'®.

A fraqueza progressiva muscular inspiratéria em
pacientes com DMD j4 estd comprovada na literatura,
mostrando que esse é o fator mais importante no desen-
volvimento da insuficiéncia respiratéria'”*®. Foi observa-
do que a PImax em pacientes com DMD atinge seu valor
de pico por volta dos 11 anos". A partir desse momento,
a musculatura inspiratéria apresenta decréscimo na sua
forga, que pode ser explicada com o fato de que o pacien-
te com DMD fica restrito a cadeira de rodas com idade
média de 10 anos.

O valor de pico da PEmax foi atingido por volta
dos nove anos, ocorrendo mais precocemente que a for-
¢a muscular inspiratéria’. O mesmo autor verificou que,
entre os valores da for¢a muscular inspiratéria e expiraté-

ria, a queda da PEmax com o passar dos anos deu-se de

maneira mais acentuada do que a queda da PImax.

No presente estudo, a mensuragio do PFE mos-
trou diferenca entre o inicio e a décima sessao, com valo-
res acima de 160L/min e 9% de melhora, por consequ-
éncia, melhora na eficiéncia da tosse desses pacientes. A
diferenca entre o PFE e o pico de fluxo de tosse mostrou
resultado similar entre pacientes com DMD e criancas
normais, com média de idade de 13+5 anos e 15+2 anos,
respectivamente®.

No presente estudo, embora observado aumento
da PEmax e do PFE, ainda nao foi atingido valor ideal;
quando o PFE situa-se entre 160 e 270L/min, o paciente
pode apresentar risco de reten¢do de secrecoes, devido a
relagdo com a tosse eficaz’’. Outros estudos também re-
latam correlagio da PImax e PEmax com a efetividade da
tosse*?2. Em pacientes com DMD, a forga para tossir ¢
reduzida a medida da progressao da fraqueza dos muscu-
los expiratérios. Quando o PFE situa-se abaixo de 160L/
min, a tosse nio ¢ eficaz para promover clearance muco-
ciliar®. Dessa forma, no presente estudo, observou-se que
os pacientes apresentam tosse eficaz, porém ainda com
risco de retencao de secrecio.

Alguns autores documentaram que nao houve
melhora na forca e endurance dos musculos respiratérios
ap6s o TMR, porém os exercicios foram realizados em
regime domiciliar e nao havia controle quanto a prescri-
¢ao de treino realmente exercida pelo préprio paciente®.
Outros estudos foram realizados com sistemas de treinos
individuais através dos quais era possivel identificar se o
paciente havia realizado o treino proposto e se as mano-
bras respiratérias haviam sido realizadas de forma satisfa-
téria, mesmo sendo realizado em regime domiciliar, pois
o ntimero de manobras e fluxo de ar obtido em cada uma
delas ficava armazenado na memdria do sistema compu-
tadorizado, porém estes equipamentos tem a finalidade
experimental e nem sempre estao disponiveis em clinicas
de reabilitagio! 4%,

A frequéncia de intervengao fisioterapéutica pul-
monar e pico de fluxo expiratério em um periodo de seis
meses em pacientes com DMD foi de trés vezes na se-
mana, realizada com a supervisio do fisioterapeuta, foi
observada melhora nas pressoes respiratrias maximas e
manuten¢io da capacidade respiratéria, esses resultados

também concordam com o presente estudo®.



O TMR mais utilizado na literatura é pela resis-
téncia linear pressérica (Threshold” IMT) com cargas de
alta intensidade, 70% da PImax, e com baixas repeti¢oes
para promover o aumento da for¢a e a hipertrofia muscu-
lar ou cargas reduzidas e altas repeti¢oes para promover a
endurance muscular*?. No presente estudo apesar de ser
utilizada carga de intensidade baixa “confortdvel” e pre-
ventiva para fadiga muscular respiratéria, foi observado
aumento da forga respiratéria e do pico de fluxo.

Estudo realizado com TMR em portadores de
DMD durante seis meses utilizando Threshold* IMT com
carga de 40% da PImax e constataram aumento do valor
da PImax e PEmax de 25% e 24% respectivamente. No
presente estudo obteve-se aumento de 29% na PImax e
de 25% na PEmax, mesmo com menor carga de resistén-
cia®.

Um programa de treinamento para os muscu-
los inspiratérios, durante seis meses com portadores de
DMD. Em dez pacientes analisados, os parimetros da
funcdo respiratéria melhoraram significativamente apds
um més de treinamento, e em trés pacientes, apds seis

meses>.

TMR com o Threshold® IMT em pacientes te-
traplégicos, a resisténcia utilizada também foi de 30% da
PImax, assim como no presente estudo; com duragio de
15 minutos cada atendimento sendo realizados trés vezes
por semana, totalizando 30 atendimentos®. Apés as in-
tervengoes, observou-se aumento significativo da PImax
e melhora na qualidade de vida evidenciada pelos valores
encontrados pela Escala de Borg modificada na reavalia-
¢do, demonstrando melhora no condicionamento mus-
cular respiratdrio.

Protocolo de 12 semanas de treinamento com
um resistor linear graduado em 30% da PImax, sete vezes
por semana durante trinta minutos”. Havia incremento
na carga a medida que havia a evolu¢io dos pacientes.
Verificou-se melhora da PImax, da sensagio de dispneia
e da tolerdncia ao esfor¢o. O que pode se assemelhar ao
presente estudo, que a partir da quinta sessio também foi
evidenciado melhora significante na PImax.

Estudo realizado com seis pacien-tes de DMD
foram submetidos ao treinamento muscular respiratdrio
com Threshold” IMT a 30% da PImax, trés sessoes sema-

nais du-rante seis meses, foi observado aumento significa-

tivo da PImax e da PEmax, concordando com o presente
estudo®.

Relato de caso de paciente portador de DMD e
asma, seguiram um protocolo de treinamento muscular
inspiratério usando o Threshold® IMT graduado em 20%
da PImax por 10 minutos, sete vezes por semana durante
doze semanas consecutivas®. Observaram aumento das
pressoes respiratérias méximas a partir da segunda sema-
na até a sétima semana de treinamento, estabilizando a
partir desta até o final do protocolo. No presente estudo
com treino de 30% da PImax no Threshold®, foi obtido
aumento das pressoes respiratérias a partir da terceira se-
mana.

Os resultados positivos encontrados no presente
estudo podem colaborar com a intervencio fisioterapéu-
tica em DMD, concordando com a literatura apresen-
tada. Porém, recomendam-se continuidade das pesquisas

nesta populagdo para confirmar o padrio ideal de TMR.

CONCLUSAO

O programa de treinamento muscular inspi-
ratério proposto mostrou-se eficaz tanto no ganho de
fora inspiratéria quanto expiratdria, proporcionan-
do também o aumento do pico de fluxo expiratério.
Devido a progressio das complicacoes respiratérias na
DMD, sugere-se tratamento permanente visando a

manutengio e aumento da for¢a muscular respiratdria.
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