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RESUMO

O objetivo deste estudo consiste em identificar e caracterizar os principais testes utilizados na avaliagao da funcao pulmo-
nar de pacientes com doengas neuromusculares citados em artigos cientificos publicados nos ultimos 40 anos. Utilizou-se
de revisao bibliografica incluindo estudos publicados nos anos de 1965 a 2005 encontrados nas bases de dados MEDLINE,
PUBMED, EMBASE, LILACS e SCIELO que utilizaram descritores na lingua portuguesa (doengas neuromusculares, espirome-
tria, capacidade vital, valores de referéncia) e na inglesa (neuromuscular disease, spirometry, vital capacity reference values).
Foram encontrados 9 testes subdivididos em medidas, valores de referéncia e utilidade. Os testes citados foram: testes de
funcao pulmonar que incluem medidas espirométricas, utilizados para avaliar volumes pulmonares, presenga de obstrucao
de vias aéreas, sinais de fraqueza e fadiga dos musculos respiratérios; testes que avaliam a forga dos musculos respiratérios,
utilizados para avaliar a forga dos musculos respiratérios e a atividade diafragmatica isolada; teste que avalia a atividade elétrica
de nervos, jungao neuromuscular e muisculos relacionados a respiragao; testes que avaliam o limiar de fadiga dos musculos
respiratorios; teste que avalia o grau de relaxamento dos musculos respiratérios, utilizado para analisar a recuperacao mus-
cular; testes que avaliam a eficacia da tosse; analise da concentragao de gases arteriais, capnografia e oximetria de pulso,
utilizadas para avaliar principalmente retencao de CO, e presenca de hipoxemia durante o sono, respectivamente.

Unitermos: Doencas neuromusculares, Fisioterapia, Espirometria, Capacidade vital, Valores de referéncia.

Citacao: Maria NNS, Zanelli EM, Silva MB, Asa SKP, Favero FM, Fukujima MM, Oliveira ASB, Fontes SV. Testes utilizados
para avaliacao respiratéria nas doencgas neuromusculares. Rev Neurocienc 2007; 15(1):60-69.

SUMMARY

The aim of the present study was to identify and analyze the main tests used in the pulmonary function assessment of
patients with neuromuscular diseases presented in published articles in the last 40 years. We searched the published articles
from 1965 to 2005, in the databases MEDLINE, PUBMED, EMBASES, LILACS, and SCIELO that used keywords in Portuguese
and in English (neuromuscular disease, spirometry, vital capacity reference values). We found 9 tests related to pulmonaty
function, subdivided in measures, values of reference, and utility. The cited tests were: tests for pulmonary function that includes
measured spirometric, they were used to assess pulmonary volumes, presence of airway obstruction, signals of weakness of
the respiratory muscles and endurance; tests for respiratory muscles strength, they were used to assess the force of inspiratory
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and expiratory muscles or diaphragmatic activity; test for electric activity of nerves, neuromuscular junction, and muscles; tests
for respiratory muscles threshold fatigue; tests for relaxation degree of respiratory muscles, they were used to assess muscular
recovery; tests for effectiveness of the cough; analysis of the arterial gases concentration, capnografy, and pulse oximetry they
were used to assess Co2 retention and presence of hypoxemia during sleep, respectively.

Keywords: Neuromuscular diseases, Physical therapy, Spirometry, Vital capacity, Reference values.
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INTRODUGAO

As doencgas neuromusculares (DNM) compreendem
0 acometimento de estruturas como: neurénio motor
inferior, nervo periférico, jungdo mioneural e musculo
estriado esquelético. Sendo assim, as manifestagoes
clinicas variam e, sé&o dependentes da estrutura neuro-
anatémica acometida’.

A fraqueza dos musculos respiratérios é freqlente
nas doengas neuromusculares (DNM) e esta associada
diretamente a morbidade e mortalidade destes pacien-
tes>*. As DNM mais comuns que causam fraqueza dos
musculos respiratérios e/ou faléncia respiratoria sao:
miastenia grave, sindrome de Guillan Barré, poliomie-
lite, distrofia muscular de Duchenne e esclerose lateral
amiotréfica?,

O comprometimento dos grupos musculares res-
piratérios traz, como consequéncias a hipoventilagao
associada a retengdo de muco brénquico, podendo
evoluir para atelectasia e predisposicao a infeccoes
respiratérias de repeticdo. Estas complicagbes res-
piratérias interferem na condicdo clinica geral destes
pacientes e, podem levar a fadiga e piora da fraqueza
muscular generalizada®.

O grau de disfuncao muscular respiratéria varia
entre as diversas DNM e podem causar sintomas
que vao da dispnéia aos esforcos até o desconforto
respiratério grave. Podemos encontrar pacientes com
DNM crbnica sem sintomas respiratérios, porém com
fraqueza muscular respiratéria evidente6. Além disso, o
comprometimento respiratério também varia de acordo
com a postura adotada como, por exemplo, sentada,
decubito dorsal ou decubito lateral’.

A avaliacdo frequente da fungao pulmonar destes
pacientes é importante para eleger as melhores opgoes
terapéuticas, de maneira a evitar a faléncia respiratéria
precoce e, maximizar a sobrevida destes pacientes®®.

O conjunto de sinais e sintomas clinicos relaciona-
dos a fungéo respiratéria é freqlientemente e, prima-
riamente investigado durante a anamnese e exame
fisico, antes da solicitacdo de exames e ou testes
subsidiarios.

A maioria dos pacientes com DNM apresenta
fraqueza dos musculos estriados esqueléticos apen-
diculares antes dos musculos respiratérios sendo,
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em poucos casos, 0 comprometimento respiratoério, a
queixa ou sintoma primario®.

A dispnéia nas DNM evolui de maneira lenta e insi-
diosa caracterizada, inicialmente pela hipoventilagao
noturna, principalmente durante o sono REM e na posi-
¢ao supina. Portanto, € de fundamental importancia que
0 examinador atente para os sinais de hipoventilagao
noturna: distlrbio do sono com despertar freqlente
ou ins6nia, roncos, asfixia e ou sensagao de sufocar
mesmo na auséncia de queixa de dispnéia. A ortopnéia,
dispnéia ou piora do padrao respiratorio em posicéo su-
pina € uma queixa freqlente de pacientes com extrema
fraqueza do diafragma. Neste caso, o paciente refere
que s6 consegue dormir com mais de um travesseiro
sob a cabecga. Com um sono ineficaz, 0os pacientes
queixam-se de hipersonoléncia diurna, indisposigao,
depressao, dor de cabeca pela manha, perda de me-
moria, sensagao de cansago, fadiga e apresentam uma
aparéncia extremamente exausta'®.

Estes relatos podem estar acompanhados por re-
ducéo do apetite e rapida perda de peso. Pode ocorrer
disturbio de degluticdo associado a disfungao pulmo-
nar. Pacientes e cuidadores notam tosse e engasgos
frequentes durante a degluticao, o que indica aspiracao
Ou microaspiracao’.

A fraqueza dos musculos respiratérios primarios
aumenta o uso da musculatura respiratéria coadjuvante
como, os esternocleidomastéideos e escalenos. O uso
desta musculatura indica que a carga sobre os muscu-
los respiratérios é maior que sua capacidade de con-
tracdo®'°. Se a fraqueza muscular respiratéria progredir,
segue-se 0 aparecimento de respiracdo paradoxal, a
mais tipica alteragdo do exame fisico, sendo este um
sinal de fraqueza diafragmatica importante".

A perda da forca muscular progressiva pode levar a
alteracéo da caixa toracica e coluna vertebral. A esco-
liose, hipercifose, cifoescoliose e retracao esternal2,6
sao alteracdes frequentes que, em associagao com a
perda de forca muscular respiratéria causa diminuigao
da expansibilidade da caixa toracica e aumento do
trabalho respiratério®56,

A anamnese e exame fisico sdo pouco sensiveis e
especificos para quantificar o comprometimento dos
musculos respiratérios, porque alteracbes do exame
fisico s6 aparecem quando a forca muscular € menor
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do que 25% do normal4. Pacientes com com esclerose
lateral amiotrofica (ELA) com capacidade vital forcada
menor que 30% do predito, podem nao apresentar
sintomas de dispnéia’. Portanto, os sintomas de disp-
néia nao sao suficientes para identificar e caracterizar
as disfuncdes pulmonares nestes casos, 0 que torna
necessario a utilizacdo de exames subsidiarios nos
casos de DNM'™,

Dentre os exames subsidiarios destacam-se os exa-
mes de imagem, como o raio-x de térax e o ultra-som de
torax. Estes exames corroboram em relagao a dinamica
ventilatéria, mas nao sdo sensiveis o suficiente para
predizer o grau de disfuncéo muscular respiratéria®.

Além destes exames, existem diversos testes utiliza-
dos para avaliacao da funcao pulmonar de pacientes
com DNM. Estes objetivam identificar e ou quantificar
a gravidade da fraqueza dos musculos respiratérios, o
comprometimento da troca gasosa, a capacidade de
manter o claerence pulmonar; permitem estabelecer a
causa de dispnéia e a presenca de fadiga; determinam
o momento adequado para inserir a ventilagdo mecanica
pulmonar n&o invasiva €, fornecem informacao sobre a
funcao pulmonar do paciente para suportar, se neces-
sario um procedimento cirdrgico.

O conhecimento e aplicagao destes testes na pratica
clinica sdo de fundamental importancia para fornecer a
assisténcia adequada. Sendo assim, o objetivo deste
estudo consiste em identificar e caracterizar os princi-
pais testes utilizados na avaliagédo da funcao pulmonar
de pacientes com doencas neuromusculares citados em
artigos cientificos publicados nos Ultimos 40 anos.

METODO

Para identificagao e caracterizagao dos testes
utilizados na avaliacdo da respiracdo de pacientes
com doengas neuromusculares, utilizou-se de revisao
bibliografica incluindo artigos cientificos publicados nos
anos de 1965 a 2005 encontrados nas bases de dados
MEDLINE, PUBMED, EMBASE, SCIELO e LILACS que
utilizaram descritores na lingua portuguesa (doencas
neuromusculares, espirometria, capacidade vital, valo-
res de referéncia) e na inglesa (neuromuscular disease,
spirometry, vital capacity, reference values) e por busca
manual das referéncias citadas nos artigos encontra-
dos. A estratégia de busca utilizada tanto na MEDLINE
quanto na SCIELO foi: descritor de assunto="doenc¢as
neuromusculares” AND Aspectos = Uso diagndstico
(/DU) AND Espécie = Humanos. Na PUBMED foi:
neuromuscular disease, meansurement AND limits =
humans. E na EMBASE foi: “neuromuscular disease”
/exp OR 'neuromuscular disease’” AND measurement
AND [humans] / lim 1965 a 2005.

Foram excluidos os estudos que utilizaram instru-
mentos de avaliacdao da funcao motora, qualidade de
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vida e, experimentos com animais.

Apbs a selecao dos artigos que preenchiam os crité-
rios de incluséo, foram extraidas informacdes referentes
aos testes de funcao pulmonar utilizados e descritos e
estes foram tabulados segundo o tipo de teste, medidas,
valores de referéncia e utilidade.

RESULTADOS

Foram encontrados 56 artigos cientificos que ci-
tavam um ou varios tipos de testes para avaliagao da
funcao pulmonar de pacientes com DNM. Destes foram
excluidos 38 devido nao incluirem adequadamente a
descricao e ou a utilidade dos testes citados, ou devido
os testes terem sido utilizados para confirmar indicagao
de ventilacdo mecanica e ou para indicar gastrostomia.
Os 18 artigos incluidos reportaram no total 9 testes de
avaliagéo da fungao pulmonar. Os dados relativos a
cada teste foram extraidos e expressos segundo as
medidas, valores de referéncia e utilidade (Tabela 1).

DISCUSSAO

Afalta de especificidade e sensibilidade da anamne-
se, do exame fisico e dos testes subsidiarios mostra a
necessidade de testes que identificam e quantificam o
grau de disfuncéo ventilatéria de pacientes com DNM.

Os diferentes testes encontrados na literatura podem
ser agrupados em testes de: funcao pulmonar (espiro-
metria); forga dos musculos respiratérios e atividade
diafragmética isolada; atividade elétrica de nervos,
juncéo neuromuscular e musculos; fadiga dos muscu-
los respiratérios; eficacia da tosse; e gases arteriais,
principalmente durante o sono.

Os testes citados na literatura, como os mais eficazes
em predizer a fraqueza dos musculos respiratérios, s&o
as medidas invasivas (pressoes esofagica, gastrica e
transdiafragmatica), pois traduzem, exclusivamente o
gradiente de presséo dos musculos respiratérios. Os
Menos invasivos, como a espirometria e a avaliagao
indireta da forca muscular respiratéria (pressoes inspi-
ratorias e expiratorias maximas) refletem todas as forcas
envolvidas na mecanica ventilatoria.

As medidas durante uma manobra nasal podem
ser mais fidedignas em se tratando de pacientes com
DNM, principalmente na presenca de comprometimen-
to bulbar, pois a fraqueza dos musculos orofaringeos
prejudicam o resultado de alguns testes.

Testes de Funcao Pulmonar (espirometria)

Os testes de funcao pulmonar consistem em medi-
das da quantidade de ar inspirado e expirado expressa
em litros, que avaliam a capacidade pulmonar em mover
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Tabela 1. Tabulagao dos testes utilizados para avaliagdo da fun¢do pulmonar em pacientes com DNM segundo o tipo, medidas,
valores de referéncia e utilidade.

Valores de Referéncia (Adulto)

Tipo de teste Medidas Utilidade
H M
. . Estatura x 0,059 — idade x | Estatura x 0,0433 - idade x . 18
Espirometria CVF 0,0229 - 4,569 0,0164 - 2,967 Avaliar volumes pulmonares
Estatura x 0,0473 —idade x| Estatura x 0,0338 —idade x . =
VEF, 0,0281 - 3.145 0,0210 - 1,782 Avaliar obstrugao pulmonar®
VEF /CVF - log idade x 01198 + 4,854| 4,8707-log idade x 01212 | DEterminar o comprometimento pul-

monar'®

FEF25-75%

log estatura x 2,0020 - log
idade x 0,6977-0,3279

log estatura x 1,2843 - log
idade x 0,6546-0,30208

Obstrucdo de VAS mais proximais'

FEF75-85%

log estatura x 2,2537-log
idade x 1,164 - 7,2889

log estatura x 2,0786- log
idade x 1,2686 — 6,1431

Obstrucdo de VAS mais distais'™

Curvas fluxo-volume

Fraqueza dos musculos respiratori-
0515,26,27

VVM >10 L/min >10 L/min Teste de esforgo™®
Manobra Oral: PImax . N
PEmAx -60cmH,0 -60cmH,0 Avalia forga muscular inspiratoria'2
90 cmH,0 90 cmH,0 Avalia forga muscular expiratoria'
Manobra nasal: Pnas,sn
Pes,sn -70 cmH,0 -60 cmH,0 Avalia forga muscular inspiratoria'
Pdi,sn
-80cmH,0 -70 cmH,0 Avalia a forga muscular inspiratoria'
Forga muscular res-
piratoria 100cmH,0 80 cmH,0 Avalia forga muscular diafragmética
Pdi 10 cmH,0 10 cmH,0 Gold standart - forga diafragmatica®®3*
APga/ APdi N . Respiragao paradolx_al/zsi;ﬂwdade di-
afragmatica
Pdi durante EEN do nervo 8.8-33 cmH,0 8.8-33 cmH,0 Atividade muscular diafragmatica’'s
Pdi duranttj E_M do nervo 90 ¢mH.0 90 ¢mH.0 Avalia a1|V|dadle _n:gfecular respira-
frénico 2 2 toria'™
Atividade neuromus- | EMG dos mlfs_CUIos respeyooo L Nervos, JNM intrinseca dos musculos®|
cular ratorios
Fadiga muscular
regpiratéria TTdi >0.15 >0.15 Limiar de fadiga muscular respiratéria
Pdi/Pdimax >04 >04 Limiar de fadiga muscular respiratoria®®
Relaxamento do DiminuigiodaPdi | _______ |  _______ Analisa a recuperagdo muscular®®
 diafragma PFE >160 I/min >160 I/min Avaliar a eficcia da tosse*
Eficdcia da tosse PFT >100 /min >100 /min Avaliar a eficacia da tosse”
Pga durante tosse >160cmH,0 >120cmH,0 Medida nao t\g:ys.%a eficacia da
Gasometria arterial PaC02 <45mmHg <45mmHg Avaliar concentragdo de CO2 arterial43
Pa02 >80mmHg >80mmHg Avaliar concentragao de 02 arterial*24®
$at0?2 590% 590% Avaliar saturaggic:];i‘gng da hemoglo-
Capnografia PetC02-PaC02 <10mmHg <10mmHg Avaliar retentéz%ggvgoz durante o
Oximetria de pulso Sap02 <80% <80% Avaliar hipoxemia durante o sono*“446

CVF- capacidade vital forcada; VEF1- volume expiratério forcado no primeiro segundo; FEF 25-75%, 75-85%, 50% fluxo expiratério forcado em 25
a75%, 75a85% e 50% da curva de fluxo expiratério; TEF25-75% tempo expiratério em 25 a 75% da curva de fluxo; VVM - ventilagao voluntéria
maxima; Plmax e PEmax press&o inspiratéria e expiratéria maximas, Pnmax — pressdo nasal maxima; Pneso — pressdo nasal esofagica; Pndi — pressao
transdiafragmaética durante uma manobra nasal; Pdi — presséo transdiafragmatica; APga / APdi - indice de Gilbert; EEM do nervo frénico - estimulagdo
elétrica magnética do nervo frénico; EM do nervo frénico — estimulagdo magnética do nervo frénico; EMG dos musculos respiratérios — eletromiografia
dos musculos respiratérios; TTdi - indice Tensdo-Tempo; Pdi/Pdimax - pressédo transdiafragmatica para realizar um dado volume corrente (Pdi) sobre
a pressdo transdiafragmatica em uma inspiracdo méaxima (Pdimax); PFE — pico de fluxo expiratério; PFT - pico de fluxo de tosse; PaCO2 - pressao
parcial arterial de oxigénio; PaO2 — pressao parcial arterial de diéxido de carbono; SatO2 - saturacao arterial de oxigénio,; PetCO2-PaCO?2 - diferenca
entre PaCO2 e PetCO2; SapO2 - saturagdo de pulso de oxigénio, L= litros, L/S= litros por segundo.
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rapidamente grandes quantidades de ar e presenca de
obstrugao de vias aéreas'. Estes incluem as seguin-
tes medidas: capacidade vital forcada (CVF), volume
expiratorio forgado no primeiro segundo (VEF,), fluxo
expiratorio forcado em 25 a 75 % e, 75 a 85% da curva
de fluxo expiratério (FEF25-75%, FEF75-85%)°.

A alteracéo da funcéo pulmonar nas DNM é causada
basicamente por reducédo da capacidade de expandir
a caixa toracica, gerando menor pressao negativa ne-
cessaria para produzir fluxo inspiratério e, consequente
reducéo das propriedades viscoelasticas do pulmao™ .
Este mecanismo caracteriza um padrao restritivo nos
testes de funcao pulmonar®¢®. Sendo assim, o desvio
da curva de pressao-volume para a direita e para baixo
em altos volumes pulmonares indica reducao da com-
placéncia pulmonar'.

Os valores obtidos com a espirometria sao interpre-
tados através da comparagao com valores estudados
em amostra selecionada de uma determinada popu-
lagao de referéncia'”. Estes valores sdo baseados em
modelos de regressao linear que permitem a formulagao
de equacoes para idade, sexo, peso, altura'®?2. Muitas
equacobes de referéncia foram propostas para espiro-
metria, mas como existem variacoes entre os valores de
normalidade de cada amostra, estas equacoes podem
subestimar os valores espirométricos analisados, espe-
cialmente nos extremos e nos intervalos entre as idades.
A escolha dos valores de referéncia é essencial no
diagndstico e tratamento das DNM? e, a consequéncia
de uma escolha errada € um aumento na variabilidade
dos valores previstos'”.

Muitas tabelas de valores de referéncia, assim como,
as equacoes lineares sao descritas na literatura’®?2. No
Brasil, valores previstos para os diversos parametros
da curva expiratéria forcada. foram estipulados em
estudo realizado por Pereira e cols.™, sendo os valores
obtidos, semelhantes aos do estudo realizado nos EUA
por Dockery e cols.?.

Na populacdo pediatrica, as equacdes dos valores
preditos apresentam uma grande variagcado entre as
idades. Estas equacoes utilizam idade e altura como
variaveis independentes para os valores de VEF, e
CVF e, estes sao transformados em logaritmos, afim
de tornar linear as variacoes entre idade e altura®*. No
Brasil ndo foram encontrados estudos com valores de
referéncia para a populagéo pediatrica. O estudo eu-
ropeu de Quanjer e cols. apresenta o melhor predito,
além de sugerir a associagao logaritmica entre a matu-
racao pulmonar e a altura da crianca como um modelo
apropriado?,

Pacientes menores do que 6 anos podem apresentar
valores mal interpretados, e diversos artefatos podem
ser encontrados. Durante a adolescéncia, ha uma rela-
¢ao linear entre o crescimento pulmonar e o crescimento
somético, devendo ser considerado a relagéo entre
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idade, peso e altura. No entanto, esta variacao pode nao
ser encontrada nos pacientes com DNM, especialmente
na distrofia muscular de Duchenne?®.

Para a realizagao das medidas, os individuos devem
permanecer sentados confortavelmente com um clipe
nasal e, instruidos sobre o procedimento. Os testes
devem ser realizados com espirdbmetro calibrado diaria-
mente. Pelo menos trés manobras de expiragao forcada
sao utilizadas para a analise dos dados, considerando-
se duas curvas que nao diferem nas medidas de VEF,
e CVF por mais de 5% ou 100ml. Os maiores valores
adquiridos devem ser considerados para a anélise dos
resultados''®. Devem ser excluidas curvas com arte-
fatos de esforco submaximo na moforlogia, tais como
vazamento de ar ou tosse,,.

A CVF esta relacionada com a sobrevida de pacien-
tes com DNM?°. A velocidade de reducao da CVF varia
entre estes pacientes, mas tende a ser linear. A veloci-
dade é descrita entre 2.5 a 8.3% dos valores preditos
por més, com uma média de 3.5%°.

E importante lembrar que no inicio do comprome-
timento respiratério nas DNM, a fungao pulmonar é
normal ou relativamente preservada por um periodo de
tempo. Com o progredir da doenca, o comprometimento
pulmonar pode evoluir rapidamente com uma brusca
reducao da CVF em apenas 6 meses. A CVF < 50% do
predito € um importante estagio da faléncia respiratéria,
onde é de vital importancia a introducéo do suporte
ventilatério'® 6.

Na maioria dos individuos normais, a CVF em posicéo
supina é de 5 a 10 % menor do que em ortostatismo'®,
porém, durante a fraqueza dos musculos respiratérios,
esta reducao é mais intensa. Em pacientes com parali-
sia diafragmatica bilateral, a capacidade vital pode cair
50% do predito quando em posicao supina. A redugao
da CVF de 25% ou mais entre a posicao sentada ou
supina tem sido um indicador sensivel de fraqueza dia-
fragmatica6. Esta mudanga possui uma especificidade
e sensibilidade de 90 % e 79% respectivamente, para o
diagnostico de fraqueza diafragmatica®.

Em individuos saudaveis a comparagao entre idade
e VEF, expressa uma perda anual esperada. De forma
linear, o VEF1 cai 28 ml/ano apds os 25 anos de idade’®.
Nas DNM a redugéo da VEF, € proporcional a redugao
da CVF, e o Indice de Tiffeneau (VEF1/CVF) é normal ou
mesmo aumentado’®.

Testes de funcdo pulmonar regulares sdo necessa-
rios para monitorar a progressao da faléncia respiratéria.
A American Academy of Neurology recomenda medir a
CVF no dia do diagnéstico e a cada trés meses®®.

As vantagens sdo de um instrumento viavel, econ6-
mico e de facil realizagdo com um simples equipamento
portétil, mas depende da colaboragao do paciente para
a sua adequada realizagao'®. Exceto pela variacao en-
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tre posicao sentada e supina, a espirometria € pouco
sensivel e especifica. A sensibilidade é baixa porque
as alteragdes s aparecem quando a forca muscular
€ menor que um terco do normal. A especificidade é
baixa, pois véarias outras doengas pulmonares causam
alteracdes espirométricas mesmo com a fungao muscu-
lar normal (fibrose, DPOC, obesidade). Além disso, uma
baixa CVF em pacientes com comprometimento bulbar
pode ser subestimada e nao significar a real fraqueza,
por isso mais testes podem ser necessarios'.

Curvas fluxo-volume

Alteracdes da curva fluxo-volume podem ser encon-
tradas nas DNM, como queda abrupta no final da curva
expiratéria, indicando intensa fraqueza dos musculos
expiratérios'®; rompimento abrupto do pico de fluxo ins-
piratério ou expiratério e a lentidao para atingir o pico de
fluxo expiratério possuem 90% de sensibilidade e 80%
de especificidade em predizer fraqueza respiratoria26;
e oscilacao nas curvas possuem 90% de especificida-
de e 80% de sensibilidade em predizer fraqueza dos
musculos das vias aéreas superiores®®?’,

Ventilacao voluntaria maxima (VVM)

A VWM é um teste de esforco, realizado durante a
espirometria, que representa os fluxos inspiratério e
expiratério maximos. E determinada pela condutancia
das vias aéreas, forca muscular e volume mobilizado
a cada respiracéo™, e & um dos primeiros indicadores
de fraqueza muscular respiratéria’®, diretamente rela-
cionada com a CVF?, mas as medidas das pressoes
respiratérias ndo podem ser substituidas pela determi-
nacao da VWM, pois a VVM pode estar alterada apenas
quando a forca muscular média estiver menor que 37%
do normal'®.

O paciente deve respirar o maior volume corrente
possivel durante 12 a 15 segundos na faixa intermediaria
da CVF, fator importante para a fase expiratéria pois, a
retracdo elastica pulmonar pode estar levemente au-
mentada. Os valores alcangados por individuos normais
variam de 50 a 250 I/min, porém o limite inferior para
descartar disfungéo ventilatoria € de 10 I/min*®.

A avaliagdo da resisténcia & mais importante que
a da forca muscular respiratéria, na verdade medimos
a forga dos musculos respiratérios como uma medida
indireta da resisténcia. E por que ndo medir a resistén-
cia? Porque para manter a ventilacao em isocapnia sao
necessarios equipamentos sofisticados que oferegam
estimulo visual aos pacientes'. E, é importante lembrar
que em se tratando de pacientes com DNM, o limiar de
fadiga esta reduzido’®.

Forca Muscular Respiratéria (FMR)

Na presenga de DNM, a FMR pode estar reduzida
mesmo com 0s volumes pulmonares normais €, 0
oposto ocorre na presenga de deformidades torécicas,
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quando a FMR esta normal com volumes e capacidades
reduzidos®. Para determinar a causa primaria desta
disfuncéo, a analise das propriedades dos musculos
respiratérios deve ser realizada associada as alteragoes
de volumes e capacidade pulmonares.

As variagbes de pressdes na caixa toracica e na
cavidade abdominal representam a contracao dos
musculos respiratérios. Estas pressdes podem ser
avaliadas pelas vias aéreas superiores (boca, nariz e
faringe), es6fago e estbmago durante manobras com
contragdes voluntarias ou involuntarias.

Nos pacientes com DNM, ao realizar muitos testes
em um mesmo periodo, deve-se considerar a predis-
posicéo a fadiga®.

Pressao inspiratoria e expiratéria maximas

O teste mais utilizado para avaliar a forga muscular
inspiratéria e expiratéria sdo as medidas de pressao
inspiratéria e expiratéria maximas estatica de boca
(PImax e PEmax)®s.

A medida da PImax pode ser realizada a partir da
CRF ou VR e a PEmax é, convencionalmente medida a
partir da capacidade pulmonar total®'.

O valor da PImax representa a pressao desenvol-
vida pelos musculos respiratérios mais a pressao de
recolhimento elastico da parede toracica e do tecido
pulmonar. Quando medida a partir do volume residual,
existe uma desvantagem tedrica causada pelo recolhi-
mento eléstico da parede torécica que contribui para os
valores obtidos' mas, na pratica, os pacientes referem
que a manobra é mais facil de ser realizada a partir do
volume residual em comparacao com a capacidade
residual funcional'®.

Um manovacubmetro ou transdutor de pressao
portatil permite medir a PImax e PEméx, tanto em am-
bulatério como na beira do leito, com a vantagem de ser
um teste nao invasivo'®. Estas medidas sao realizadas
na posicao sentada utilizando um clipe nasal e um bucal
padréo com um orificio de 2 mm para evitar artefatos de
pressao causados pelos musculos faciais®.

O paciente inspira e expira com o méaximo de forca
contra um circuito ocluido conectado ao manovacud-
metro, manobra de Muller e Valsava, respectivamente.
Os maiores valores de pressao obtidos durante 1
segundo representam os valores de PIméx e PEméx a
serem considerados™. Em qualquer um dos métodos
sao feitas 3 medidas, considerando-se o maior valor
obtido daqueles que apresentarem variagao menor
que 20 %',

Os valores de normalidade para PImax esta em torno
de - 80 cmH,0 para homens e - 60 cmH,O para mulhe-
res e, valores de PEmax de 150 cmH,O para homens e
120 cmH,O para mulheres. Uma PIméx com uma alta
negatividade de - 60 cmH,O ou um valor de PEméx com
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uma alta positividade de + 90 cmH,O, de testes tecni-
camente satisfatérios excluem fraqueza dos musculos
respiratérios, se associada a medida de CVF®,

A principal vantagem deste teste volitivo é o de esti-
mar a forga muscular de maneira simples e bem tolerada
pelos pacientes, apesar de nao garantir que esta sendo
realizado um esforgo realmente maximo. Além disso,
a PlIméax e PEmax sao influenciadas pela idade, sexo,
postura, volume pulmonar € o tipo de bucal*?.

Durante o progredir da fraqueza dos musculos
respiratorios, a perda de forga muscular ocorre antes
da reducao do volume pulmonar ser detectada, sendo
assim, a PImax pode ser mais sensivel que a CVF®',

Fatores como esforgo submaximo ou vazamento de
ar ao redor do bucal podem gerar medidas erréneas,
principalmente em individuos com fraqueza nos muscu-
los orofaciais. Por este motivo, manobras simplificadas
ou medidas que ndo requerem uso da musculatura
orofacial tém sido propostas como meios alternativos
para medir a FMR, assim como, o teste de inspiracao
nasal maxima, um método mais facil de realizar em
comparagao com a PIméax, o que permite valores mais
fidedignos.

Pressao nasal maxima (Sniff Nasal Pressure
- Pnas,sn)

A medida da pressao nasal apos uma inspira-
¢do nasal maxima, conhecida como “sniff nasal
pressure”(Pnas,sn), baseia-se na transmissao de
pressdo homogénea por todo espaco pleural, eséfago,
nasofaringe e nariz®. Durante esta manobra ocorre
um pequeno aumento do volume corrente de 500ml
e, o diafragma possui uma contragao relativamente
isométrica’®.

A medida é feita com um cateter conectado a um
transdutor de pressao e introduzido em uma das narinas,
com a narina oposta obstruida e a boca fechada'.

O paciente deve ser orientado a permanecer sentado
e realizar uma inspiracéo nasal maxima e forte (cheirar) a
partir da CRF, 10 vezes e com repouso de 30 segundos,
considerando o maior valor de pressao obtido®.

As medidas também podem ser feitas com um ca-
teter esofagico (Pes,sn), realizando a mesma manobra,
porém com a desvantagem de um método invasivo®'?,
A Pes,sn representa a pressao pleural e ndao tem inter-
feréncia do recolhimento elastico do pulmao, refletindo
a pressao gerada pelos musculos inspiratorios'™.

Valores da Pnas,sn mais negativos que — 70 cmH,O
para homens e — 60 cmH,O para as mulheres excluem
fraqueza dos musculos inspiratérios?.

Os valores de normalidade da Pes,sn durante uma
inspiragdo nasal maxima s&o mais negativos que
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- 80 cmH,O para os homens e - 70cmH,O para as
mulheres™, com uma diferenga de 10 cmH,O entre as
medidas nasal e o esofagico.

A presséo transdiafragmatica também pode ser
avaliada durante uma inspiragao nasal maxima (Pdi,sn),
representando a forga muscular do diafragma. Essa
manobra necessita de um cateter duplo com baléo
esofagico e gastrico. O valor de normalidade é maior
do que 100 cmH,O para homens e maior do que 80
c¢mH,O para mulheres’.

A Pnas,sn possui a vantagem de ser uma manobra
natural, ndo invasiva e de facil realizagao®'®. Em adul-
tos, foi observada uma maior ativacao do diafragma
durante uma inspiragdo nasal maxima em comparagao
com a manobra de PImax, o que torna a manobra mais
fidedigna e reprodutive'®33,

A Pes,sn é uma avaliagdo da FMR global, enquanto
que a Pdi,sn é a medida especifica da forca diafrag-
matica'®. Estas sdo adequadas para pacientes com
comprometimento bulbar®.

Pressoes: esofagica, gastrica, transdiafragmatica e
indice de atividade diafragmética.

Medidas n&o volateis da FMR podem ser feitas atra-
vés de métodos invasivos, analisando-se as pressdes
toracicas e abdominais®4, mensurando as pressoes eso-
fagica (Pes), gastrica (Pga), transdiafragmatica (Pdi)'®.
A Pes reflete a pressao pleural, a Pga reflete a pressao
abdominal e a Pdi representa a forga diafragmatica’™.

Para a anélise da Pes e Pga é necessario inserir
um cateter duplo de polietileno, com dois baldes na
extremidade distal de cada cateter, um no terco médio
do es6fago e outro no interior do estdmago, ambos
conectados a transdutores de pressao®. O volume
dos balonetes, caracteristicas de presséao-volume e
dimensao do cateter podem influenciar as medidas das
pressdes e causar erros'®,

Os tracados das Pes e Pga diferem muito entre indi-
viduos normais, mas quando analisados em pacientes
com DNM, estes tragados sao muito similares®'.

A Pdi é a diferenca entre Pga (presséo abdominal)
e Pes (pressao pleura): Pdi = Pga — Peso e é consi-
derada o Gold Standart da medida da forga muscular
diafragmatica®.

Durante uma inspiragéao até CPT, a Pdi pode alcangar
no minimo 40cmH,O em individuo normal* e, pode va-
riar até 10 cmH,O quando o paciente passa de sentado
para a posicao supina®.

A atividade motora do diafragma pode ser analisada
com o indice de Gilbert, variagao da presséo gastrica so-
bre a variacado da Pdi durante uma inspiracao completa
(APga / APdi). Este indice normalmente é positivo, mas
se torna negativo caso a pressao abdominal cair durante
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ainspiragado, sugerindo uma respiracao paradoxal. Uma
média dos valores, adquiridos durante 2 minutos de
respiracdo tranquila pode ser utilizada na analise dos
dados®. Determina a presenca de respiracao paradoxal,
atividade motora diafragmatica e possui maior relagéao
com os valores espirométricos do que com a Plméax
ou PEmax®.

A vantagem destes testes é a ndo dependéncia de
atividade voluntaria em comparacao com a Pdi, PImax
e Pnas,sn. As desvantagens séo a interferéncia da ati-
vidade abdominal e, ser um teste invasivo®.

Estimulacao Elétrica Magnética (ou eletromagné-
tica?) do Nervo Frénico (EEM)

Permite estudar as duas hemicUpulas diafragméaticas
ou cada uma isoladamente, excluindo os outros mus-
culos respiratérios™.

E necessario localizar no pescoco o local por onde
passa o nervo frénico, para o posicionamento do ele-
trodo, enviando estimulos elétricos dosados e reprodu-
tiveis. O estimulo € aumentado gradativamente até que
seja atingido um valor supraméximo, ou seja, a partir
deste ponto, mesmo aumentando a descarga elétrica,
nao ha aumento da forga gerada. A forca gerada pode
ser obtida através de Pes, Pdi ou da presséo em via aé-
rea proximal (boca, cateter nasal ou tubo traqueal)36.

A série normal descrita é extensa para a Pdi durante
a EEM do nervo frénico (8.8 — 33cmH,0) sem diferenca
entre o sexo masculino e feminino. Um diagndstico Util
para fraqueza muscular grave de pacientes incapazes
de realizar testes volateis e volitivos'®.

Este € um método dificil de realizar, pois se o estimulo
elétrico nao for exatamente no mesmo local, ha muita
variacao na pressao gerada e, em pacientes acordados
o estimulo elétrico pode ser doloroso™.

Estimulagao Magnética do Nervo Frénico (EM)

A EM é realizada da mesma forma que a EEM, mas
nao é dolorosa e nao depende do posicionamento dos
eletrodos tanto como na EEM. Por outro lado, n&o es-
timula s6 o diafragma, mas também outros musculos
respiratorios®.

A estimulagéo supramaxima do nervo frénico,
bilateralmente pode ser atingida utilizando-se uma
bobina circular colocada acima da raiz cervical do
nervo frénico. A descarga da bobina gera um campo
de pulso magnético, que causa uma corrente no tecido
nervoso, sem que 0 campo ao redor cause contragao
muscular. E a estimulacao bilateral, quando anterior,
permite o estudo da funcéo diafragmética na posicao
supina'®=e,

A Pdi durante a EM do nervo frénico atinge valores
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de 20 cmH,0, sem diferenga entre o sexo masculino
e feminino™.

Este teste possui limite inferior de normalidade mais
bem definido que a EEM, além de uma maior relagao
com a Pdi, o que aumenta a sensibilidade diagnostica
em pacientes com fraqueza muscular moderada'®.

Eletromiografia (EMG) dos Musculos Respira-
torios

A EMG é o registro das ondas elétricas geradas
pelo musculo estudado e dos nervos que o estimulam,
portanto, serve para avaliar aspectos da inervacao,
juncéo neuromuscular e atividade intrinseca dos mus-
culos. Permite estudar separadamente o diafragma e
0s musculos toracicos, além de diferenciar as formas
de fadiga e avaliar aquelas de maior importancia para
os musculos respiratérios, como a fadiga aos estimulos
de baixa freqliéncia (20Hz)'®.

Antes de qualquer alteragao clinica, o teste de EMG
ja mostra o aparecimento de fadiga, que se caracteriza
pela troca de sinais elétricos de alta freqUéncia por de
baixa frequéncia®.

A vantagem da EMG esta em nédo ser um método
invasivo e, nao depender da colaboragao do paciente.
A desvantagem & que se trata de um exame dificil de
se realizar e pouco acessivel*’.

Fadiga Muscular Respiratoria

A fadiga muscular respiratéria pode causar falén-
cia da bomba ventilatéria, se a demanda metabdlica
exceder o suprimento energético. A maxima forga de
um musculo e a carga a ele imposta s&o importantes
determinantes de fadiga e resisténcia musculares.

A fadiga ocorre mais frequentemente, quando a
pressao muscular maxima esta reduzida ou quando a
pressao necessaria em qualquer respiragao esté au-
mentada, como quando ocorre aumento da resisténcia
e redugéo da complacéncia?.

A pressao transdiafragméatica para realizar um dado
volume corrente (Pdi) sobre a presséo transdiafragma-
tica em uma inspiragdo maxima (Pi,di,max), permite
avaliar a pressao necessaria para manter uma ventilacao
adequada. O tempo que esta pressao € gerada pode
ser expresso pela relacdo entre o tempo inspiratério (Ti)
e o tempo total do ciclo respiratério (Ttot). Destas duas
relagbes temos o indice Tensdo-Tempo (TTdi), que é
definido pela equacéo: TTdi = Pdi/Pi,di,max x Ti/Ttot.
O limiar de fadiga muscular respiratéria em individuos
normais ocorre quando TTdi é maior que 0.15 ou quando
Pdi/Pdiméax ¢ igual ou maior que 0.438.

Relaxamento muscular do diafragma

Musculos fadigados relaxam lentamente. O rela-
xamento do diafragma pode ser analisado a partir da
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reducao na Pdi. A demora no grau de relaxamento dos
musculos respiratérios, durante uma inspiragao nasal
maxima analisa a recuperagao muscular. O relaxamento
do diafragma, apds uma inspiragao nasal maxima, tam-
bém pode ser analisado a partir dos tracados da Pes,
da pressao na nasofaringe ou na boca®.

Avaliacao da eficacia tosse: Pico de Fluxo Expi-
ratorio e Pico de Fluxo de Tosse

Uma tosse eficaz requer expiracao forcada contra a
gléte fechada, causando um fluxo expiratério explosivo
apos a abertura da glote. Portanto, depende de forga
muscular inspiratoria, expiratoria e da integridade dos
musculos de inervacao bulbar®.

Ao contrario dos inimeros testes de forga muscular
inspiratéria, poucos testes foram desenvolvidos para
acessar a forga muscular expiratéria. Apenas, o teste de
PEmax possui valores de normalidade estabelecidos,
mas com limitagbes similares a Piméx. Para contornar
essas limitacdes, os valores de Pga e Pes durante uma
tosse maxima tém sido estudados, de maneira a adquirir
medidas nao volateis da forga muscular expiratoéria’.
Foram encontrados valores de Pga maiores que 160
cmH,O para os homens e maiores que 120 cmH,0O para
as mulheres, sendo a Pes numericamente similar a Pga
durante a tosse*.

Afraqueza dos musculos expiratorios também pode
causar reducao do fluxo expiratério e do fluxo de tosse.
O pico de fluxo expiratério (PFE) e de tosse (PFT), na
auséncia de obstrugéo brénquica possuem um com-
portamento dindmico com relagao direta ao comporta-
mento estatico da PEméax, com p<0.00140.

Os valores de PFE e PFT sao obtidos com um me-
didor de fluxo (pneumotacdgrafo). As medidas devem
ser realizadas com o paciente sentado, utilizando um
clipe nasal e orientado a tossir o mais forte possivel,
a partir da CPT. Devem ser realizadas trés manobras,
considerando o maior valor obtido. O valor de referéncia
do PFT é maior que 160 I/min e para o PFE maior que
100 I/min, para ambos 0s sexos*.

A desvantagem destes testes em pacientes com
DNM, esta em refletir uma pobre coordenacéo dos mus-
culos respiratérios ao invés de perda de forca muscular
respiratéria per se'®.

Gasometria arterial

No infcio do comprometimento respiratério em pa-
cientes com DNM, a alteracao dos gases acontece du-
rante o sono, por conta da hipotonia fisioldgica durante
esta fase. Quando ha hipercapnia causada exclusiva-
mente por fraqueza muscular, esta deve ser muito grave
e o0 prognostico do paciente costuma ser ruim*.

A presséo arterial de didxido de carbono (PaCO2) é
considerada alta quando > 45mmHg, a pressao arte-
rial de oxigénio (PaO2) é considerada baixa quando <
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80mmHg e a saturagéo arterial de oxigénio (SatO2) ¢
considerada reduzida quando menor que 90%43. Du-
rante a fraqueza moderada dos musculos respiratérios
pode ocorrer pequena hipercapnia, mas quando a forca
muscular esta reduzida em 40% do predito 0 aumento
do PaCO2 é maior®.

A gasometria arterial em pacientes com DNM é um
teste pouco sensivel, porque somente apresenta alte-
ragdo quando a FMR é menor que 30% do normal, e
pouco especifico por estar alterado em outras doencas
pulmonares*.

Capnografia

Capnografia é a analise grafica da concentracéo de
CO2 sobre o tempo. Em geral, essa andlise ocorre a
cada ciclo respiratério. Atualmente, pode ser realizada
por duas técnicas: espectrometria de massa e absorgao
de luz infravermelha®,

Em um individuo normal, a presséao parcial de dioxi-
do de carbono ao final da expiracéo (PetCO2) mantém
relacéo constante com PaCO2, sendo a diferenca entre
PaCO2 e PetCO2 menor que 5 mmHg, sendo a diferenga
maior que 10 mmHg indicativo de comprometimento
pulmonar?,

A elevacao da PaCQO2 implica grave fraqueza mus-
cular respiratéria, particularmente do diafragma, com
pobre prognostico?. Pacientes com hipercapnia sinto-
matica noturna sao, também grandes candidatos para o
suporte ventilatério, mesmo na auséncia de hipercapnia
durante o dia*.

Oximetria de pulso

O oximetro de pulso baseia-se na espectrofotometria
de acordo com o comprimento de onda de luz (600 a
1000 nm), com um sensor que possui um poélo de luz e
outro de registro da onda. Este sensor mede a saturacao
de pulso da hemoglobina (Sap02)*.

Pacientes com DNM evoluem com hipoventilagao,
0 que primariamente aumenta a retengdo de CO,, mas
sem apresentar hipoxemia. A hipoxemia pode ocorrer
quando a disfuncéo ventilatéria atinge estagios mais
avancados, ou na presenca de doengas associadas
Como a pneumonia’.

A oximetria noturna permite identificar alteracoes
significativas para o diagnéstico de hipoventilacéo,
quando a SatO, cai abaixo de 80%, principalmente
durante 0 sono REM*,

CONCLUSAO

Para a avaliagao da funcao pulmonar em pacientes
com doencgas neuromusculares, foram encontrados
nove tipos de testes, tais como: da funcéo pulmonar,
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que inclui medidas espiromeétricas (CVF, VEF,, CVF/VEF,
FEF 25-75%, analise da curva fluxo-volume e VVM) uti-
lizados para avaliar volumes pulmonares, presenca de
obstrugao bronquica, sinais de fraqueza e fadiga dos
musculos respiratorios; de forca dos musculos respi-
ratérios (PImax, PEmax, Pnas,sn, Pes,sn e Pdi,sn, Pes,
Pga e Pdi, APga/APdi, Pdi durante EEM e EM do nervo
frénico), utilizados para avaliar a forga dos musculos
respiratérios e a atividade diafragmatica; da atividade

(EMG dos musculos respiratérios); do limiar de fadiga
dos musculos respiratorios (TTdi e Pdi/Pdimax); do
grau de relaxamento dos musculos respiratérios (di-
minuicao da Pdi), utilizado para analisar a recuperagao
muscular; da eficacia da tosse (PFT e PFE); andlise
da concentragdo de gases arterias (PaCO2, Pa02,
SatO?2), capnografia (PetCO2 — PaCQO2), utilizada para
avaliar, principalmente a retengao de CO, e; oximetria
de pulso ( Sap02), utilizada para avaliar presenca de

elétrica de nervos, jungao neuromuscular e musculos

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS
1. CaliaLC, Annes M. Afeccdes neuroldgicas periféricas. Levy JA, Oliveira ASB. Re-

abilitagdo em Doengas Neurologicas. Sao Paulo: Atheneu; 2003, p31-64.

2. Syabbalo N. Respiratory Muscle Function in patients with neuromuscular disor-

ders and cardiopulmonary diseases. Int J Clin Pract 1998; 52: 319-329.

3. Stambler N, Charatan M, Cedarbaum JM. Prognostic indicators of survival in

ALS. Neurology 1998; 50: 66-72.

4. Gozal D. Pulmonary manifestations of neuromuscular disease with special

reference to duchenne muscular dystrophy and spinal muscular atrophy.
Pediatr Pulmonol 2000; 29: 141-150.

5. Perrin C, Unterborn JN, Ambrosio C, Hill NS. Pulmonary complications of

chronic neuromuscular disease and their management. Muscle Nerve 2004;
29: 5-27.

6. Rochester DF, Sharon AE. Assessment of ventilatory function in patients with

neuromuscular disease. Clin Chest Med 1994; 15: 751-763.

7. Poponick JM, Jacobs |, Supinski G, Dimarco AF. Effect of upper respiratory

tract infection in patients with neuromuscular disease. Am J Respir Crit Care
Med 1997; 156: 659-664.

8. Lyall RA, Donaldson N, Polkey MI, Leigh PN, Moxham J. Respiratory muscle

strength and ventilatory failure in amyotrophic lateral sclerosis. Brain 2001;
124: 2000-2013.

9. Lechtzin N, Rothstein J, Clawson L, Diette GB, Wiener CM. Amyotrophic lateral

10.
11,
12,
13,
14,

16.

16.

17.

18.

19.

20.
21.
22.

23.

24.

REVISTA NEUROCIENCIAS V15 N1 - JAN/MAR, 2007

sclerosis: evaluation and treatment of respiratory impairment ALS and other
motor neuron disorders 2002; 3: 5-13.

Kaplan LM, Hollander D. Respiratory dysfunctions in amyotrophic lateral
sclerosis Clin Chest Med 1994; 15: 675-681.

Hopkins LC, Tatarian GT, Pianta TF. Management of ALS: Respiratory care.
Neurology 1996; 47: S123-S125.

Similowski T, Attali V, Bensimon G. Diaphragmatic dysfunction and dyspneia
in amyotrophic lateral sclerosis. Eur Respir J 2000; 15: 332-337.

Polkey MI, Green M, Moxham J. Measurement of respiratory muscle strength.
Thorax 1995; 50: 1131-1135.

American Association for Respiratory Care Clinical. Pratice Guideline: Spi-
rometry. Respir Crit Care Med 1996; 41: 629-636.

American Thoracic Society/ European Respiratory Society - ATS/ERS. State-
ment on respiratory muscle testing. Am J Respir Crit Care Med 2002; 166:
518-624.

Mendonga EMC, Pereira CAC. Mecénica pulmonar nas doengas neuromus-
culares. J Pneumol. 1984; 10: 223-232.

Kristufek B Brezina M, Ciutti P Strmen J, Mayer M. Reference values and
modeling of lung function development as a transcendent function of age,
body, height and mass. Bull Eur Phys Respir 1987; 23: 139-147.

Pereira CAC, Barreto SR Simbes JG, Pereira FWL, Gerstler JG, Nakatani J.
Valores de referéncia para a espirometria em uma amostra da populagéao
brasileira adulta. J Pneumol 1992; 18: 10-22.

Costa FS, Chueiri EB, Silva WCS, Pereira C, Nakatani J. Valores de referéncia
para espirometria em uma amostra da populagao brasileira adulta da raca
negra. J Pneumol 1996; 22: 165-170.

Baur X, Isringhausen S, Degens P Comparison of lung-function reference
values. Int Arch Occup Environ Health 1999; 72: 69-83.

Quanjer AD, Zomeren BC. Summary equation of reference values. Bull Europ
Phys Resp 1983; 19: 45-51.

Subbarao P, Lebecque R, Corey M, Coates AL. Comparison of spirometric
reference values. Pediatr Pulmonol 2004; 37: 515-522.

Dockery DW, Ware JH, Ferris Jr BG, Glicksberg DS, Fay ME, Spiro Ill A, et
al. Distribution of forced spirometric volumes in one second and forced vital
capacity in health, white, adult never smokers in six U.S. cities. Am Rev Respir
Dis 1985; 131: 511-520.

Quanjer PH, Borsboom GJ, Brunekreff B, Zach M, Forche G, Cotes JE, et al.
Spirometric reference values for white european children and adolescents.
Pediatr Pulmonol. 1995; 19: 135-42.

(61-70)

hipoxemia, principalmente durante o sono.

25.

26.

27.

28.

Miller RG, Rosemberg JA, Gelinas DF. Pratice parameter: the care of pa-
cients with ALS (a evidence based review). Report of the quality standards
subcommittee of American Academy of Neurology. Neurology 1995; 52:
1311-1323.

Vincken WG, Elleker MG, Cosio MG. Flow-volume loop changes reflecting
respiratory muscle weakness in clinical neuromuscular disorders. Am J Med
1987; 83: 673-680.

Vincken WG, Ellerker MG, Cosio MG. Detection of upper airway muscle
involvement in neuromuscular disorders using the flow-volume curve. Chest
1986; 90: 52-57.

Gelinas DF. Vital capacity as an efficacy measure: Summary.

Amyotroph Lateral Scler Other Motor Neuron Disord 2002; 3: S61-S62.
29. Stefanutti D, Fitting JW. Sniff nasal inspiratory pressure. Am J Respir Crit Care

30.

31.

Med 1999; 159: 107-111.

Fromageot C, Lofaso F, Annane D, Falaize L, Lejaille M, Clair B, et al. Supine
fall in lung volumes in the assessment of diaphragmatic weakness in neuro-
muscular disorders. Arch Phys Med Rehabil 2001; 82: 123-128.

Lyall RA, Donaldson N, Polkey M, Leigh PN, Moxham J. Respiratory muscle
strength and ventilatory failure in amyotrophic lateral sclerosis. Brain 2001;
124: 2000-2013.

32. Bruschi C, Cervai |, Zoia MC, Fanfulla F, Fiorentini M, Cosali L, et al. Reference

33.

values of maximal inspiratory mouth pressure: a population based study. Am
Rev Respir Dis 1992; 146: 790-793.

Nara S, Ambrosino N, Crotti D, Franchia C, Dampella C. Recruitment of some
respiratory muscles during the maximal inspiratory maneuver. Thorax 1993;
48: 702-707.

34. Laporta D, Grassino A. Assessment of transdiaphragmatic pressure in humans.

J Appl Physiol 1985; 58: 1469-1476.

35. Gilbert R, Auchinchors J, Reppi P Relationship of rib cage and abdomen motion

to diaphragm function during quite breathing. Chest 1995; 80: 607-612.

36. Man WDC, Moxham J, Polkey MI. Magnetic stimulation for the measurement of

respiratory and skeletal muscle function. Eur Respir J 2004; 24: 846-860.

37. Stewart H, Eisen A, Road J, Mezei M, Weber M. Electromyography of respiratory

muscle in amyotrophic lateral sclerosis. J Neurol Sci 2001; 191: 67-73.

38. Bellemere F, Grassino A. Effect of pressure and timing of contraction on human

39.

40.

41.

42.

43.

44,

45.

46.

diaphragmatic fatigue. J Appl Physiol 1995; 53: 1190-1195.

Koulouris N, Vianna LG, Mulvey DA. Maximal relaxation rates of esophageal,
nose and mouth pressures during sniff reflect inspiratory muscle fatigue. Am
Rev Resp Dis 1985; 139: 1213-1217.

Suérez AA, Pessolano FA, Monteiro SG, Ferreyra G, Capria ME, Mesa L, et
al. Peak Flow and Peak Cough Flow in the evaluation of expiratory muscle
weakness and bulbar impairment in patients with neuromuscular disease.
Am J Phys Med Rehabil 2002; 81: 506-511.

Polkey MI, Lyall RA, Green M, Leigh N, Moxham J. Expiratory muscle func-
tion in amyotrophic lateral sclerosis. Am J Respir Crit Care Med 1998; 158:
734-741.

Hecht MJ, Brow CM, Mittelhamm F, Werner D, Heuss D, Neundorfer B, et al.
Increased hypoxic blood pressure response en patients with amyotrophic
lateral sclerosis. J Neurol Sci 2003; 213: 47-53.

Misuri G, Lanini B, Gigliotti F, landelli I, Pizzi A, Bertlini MG, et al. Mechanism
of CO2 retention in patients with neuromuscular disease. Chest 2000; 117:
447-5583.

Ragette R, Mellies U, Schwake C, Voit T, Teschler H. Patterns and predictors
of sleep disordered breathing in primary myopathies. Thorax 2000; 57:
724-728.

Kotterba S, Patzold T, Malin JE Orth M, Rasche K. Respiratory monitoring in
neuromuscular disease - capnography as an additional tool? Clinical Neu-
rosurgery 2001; 103: 87-91.

Hukins CA, Hillman DR. Daytime predictors of sleep hypoventilation in duch-
enne muscular dystrophy. Am J Respir Crit Care Med 2000; 161: 166-170.



