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NOTA EXPLICATIVA

De acordo com as normas estabelecidas pelo Colegiado do Programa de
Ciéncias da Salde — Area de Concentracdo Saude da Crianga e do Adolescente
da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais, a

dissertacéo sera apresentada sob a forma de dois artigos:

Artigo 1 (Revisdo): O pico do fluxo da tosse e os parametros clinicos e funcionais

nas doencas neuromusculares.

Artigo 2 (Original): Correlagdo entre o pico do fluxo da tosse e os parametros

clinicos e funcionais nas doencas neuromusculares.

No artigo original, foi realizado o mais alto nimero de andlises, de forma a
explorar ao maximo os dados obtidos. O numero de tabelas e de referéncias
apresentadas supera o preconizado pelas normas editoriais vigentes e, apés
discussdo e recomendacdo dos examinadores, a versdo a ser submetida a

publicacdo contera menor numero delas.



“O correr da vida embrulha tudo, a vida é assim:
esquenta e esfria, aperta e dai afrouxa, sossega e depois desinquieta.

O que ela quer da gente é coragem.”

Guimaraes Rosa.
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1 CONSIDERACOES INICIAIS

Durante a Faculdade de Fisioterapia, tive a oportunidade de acompanhar o caso
de uma crianca com distrofia muscular de Duchenne, época em que fui monitora
dos alunos do 8° periodo no ambulatério de fisioterapia respiratoria. Nessa
ocasiao, intrigou-me o motivo pelo qual ndo foram abordados pelos professores
0s aspectos relevantes da avaliacao respiratoria e o tratamento de pacientes com
doencas neuromusculares (DNM).

Posteriormente, durante a especializacdo em fisioterapia respiratoria, integrei a
equipe de doencas neuromusculares do Hospital das Clinicas da UFMG e, a partir
dai, iniciei o acompanhamento de criancas e adolescentes com diferentes
diagnésticos de DNM. Pude familiarizar-me com a medida do pico do fluxo da

tosse (PFT), ainda pouco utilizada por profissionais da area da saude.

Logo surgiu a necessidade de estudar de forma mais detalhada a literatura
disponivel sobre o pico do fluxo da tosse e a abordagem pneumoldgica nesse
grupo de doencas, entretanto, algumas duavidas ainda n&do conseguiam ser
respondidas pelos estudos, tais como: durante a rotina de acompanhamento a
essas criancas e adolescentes, quais sdo 0os métodos de avaliacdo respiratoria
mais indicados? Qual a periodicidade dessas avaliagcbes? Qual a relevancia da
medida do pico do fluxo da tosse e sua correlagdo com os parametros de

avaliagédo clinico-funcional nesses pacientes?

Essas questbes, aliadas ao fato de que a cada dia numero mais elevado de
criangas e adolescentes é referido aos servicos de pneumologia e neurologia
pediatrica do Hospital das Clinicas, estimularam o desenvolvimento desta

pesquisa.

Para tanto, a equipe investiu em equipamentos que possibilitassem a avaliagcéo
respiratoria das criancas e adolescentes com DNM e, ainda, permitiu o

desenvolvimento desta pesquisa com vistas a ndo somente contribuir para o
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conhecimento sobre a avaliacao respiratéria nas DNMs, mas também possibilitar
a implementacdo de acompanhamento pneumoldgico a esses pacientes com

equipamentos especificos e indispensaveis ao proposito.

Portanto, o presente estudo tem como objetivo avaliar a correlagdo do PFT com
0s parametros clinicos e funcionais de crian¢cas e adolescentes com DNM, uma
vez que o equipamento no qual se mede o PFT é um instrumento de medida de
baixo custo financeiro, portatil e de facil manuseio. Essas caracteristicas, aliadas
as perspectivas futuras de tratamento dessas doencas, tornam o PFT de
importante valor clinico na monitoracéo de criancas e adolescentes com DNM de
forma acessivel a toda a equipe multidisciplinar, ao préprio paciente e seus

familiares.
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2 ARTIGO 1 - O PICO DO FLUXO DA TOSSE E OS PARAMETROS
CLINICOS E FUNCIONAIS NAS DOENCAS NEUROMUSCULARES

Resumo

Objetivo: rever a literatura existente sobre o pico do fluxo da tosse e os parametros
clinicos e funcionais em pacientes com doengas neuromusculares, bem como sua
utilizacdo como método de avaliacdo e acompanhamento nesse grupo de pacientes.
Fonte de dados: revisdo bibliografica ndo sistematica, referente ao periodo 1966-
2010, utilizando as base de dados PubMed/ MEDLINE e LILACS, a partir das
seguintes palavras-chave: doencas neuromusculares, tosse, musculos respiratorios,
espirometria e hipoventilagdo. Sintese dos dados: em pacientes com doencas
neuromusculares, a principal causa do comprometimento respiratério € a fraqueza
muscular. Em decorréncia dessa fraqueza, ocorre reducdo da ventilagdo pulmonar,
episodios de hipoventilacdo noturna e tosse ineficaz. A abordagem a esses pacientes
deve ser estabelecida de acordo com cada fase evolutiva da doencga e incluir medidas
do pico do fluxo da tosse, provas de funcdo pulmonar e investigagdo dos sintomas
clinicos de hipoventilacdo noturna, de forma a prevenir episédios de insuficiéncia
ventilatéria aguda, principal causa de morbimortalidade entre pacientes com doencas
neuromusculares. Conclusdo: o acompanhamento periddico de pacientes com
doencas neuromusculares incluindo medidas do pico do fluxo da tosse, provas de
funcdo pulmonar e investigacdo dos sintomas clinicos de hipoventilacdo noturna
auxilia na implementacédo de medidas de prevencdo e tratamento de complicacoes
respiratorias.

Palavras-chave: Doengas neuromusculares. Tosse. Mdsculos respiratorios.
Espirometria. Hipoventilagéo.

Abstract

Objective: To review the literature on the peak cough flow and functional and clinical
parameters in patients with neuromuscular diseases, as well as its use as a method of
assessment and monitoring this group of patients. Data Sources: This is a non-
systematic review of PubMed / MEDLINE and LILACS databases, covering the period
of 1966-2010, using the following key words: neuromuscular diseases, cough,
respiratory muscles, spirometry and hypoventilation. Summary of the findings: In
patients with neuromuscular diseases, the leading cause of respiratory adversities is
the muscle weakness. Due to this weakness, there is a reduction of pulmonary
ventilation, episodes of nocturnal hypoventilation and ineffective cough. The approach
in these patients should be established according to each phase of the disease and
include investigation of the clinical symptoms of nocturnal hypoventilation, pulmonary
function tests and measures of peak cough flow in order to prevent acute respiratory
failure episodes, the main cause of morbidity and mortality among patients with
neuromuscular diseases. Conclusions: The regular monitoring of patients with
neuromuscular diseases, including measures of peak cough flow, pulmonary function
tests and investigation of the clinical symptoms of nocturnal hypoventilation assists in
implementing measures to prevent and treat respiratory complications.

Key words: Neuromuscular diseases. Cough. Respiratory muscles. Spirometry.
Hypoventilation.
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2.1 Introducéao

As doencas neuromusculares (DNM) constituem um grupo de doencas que
podem ser de origem genética ou adquirida. Sdo doencas do sistema
neuromuscular periférico, podendo acometer os neurbnios do corno anterior da
medula, a raiz nervosa, 0s nervos periféricos, a juncdo mioneural ou a fibra
muscular. O comprometimento dos musculos respiratorios € frequente, porém
variavel. Sua repercusséo na funcéo respiratoria vai depender da extensao e da
intensidade da fraqueza muscular?,

A fraqueza dos musculos respiratérios resulta em tosse ineficaz, reducéo
da ventilacdo, da complacéncia pulmonar e episodios de hipoventilacdo noturna.
Em decorréncia dessas alteracdes, a insuficiéncia ventilatéria implica elevada
morbimortalidade em pacientes com DNM*.

Para prevenir essas complicacfes, € necessario entender a mecéanica do
sistema respiratério para adequada avaliacdo respiratoria desses pacientes. A
avaliacao rotineira dos mesmos engloba monitoracdo do pico do fluxo da tosse
(PFT), realizacdo de provas de funcdo pulmonar e investigacdo dos sintomas
clinicos de hipoventilacéo alveolar®”.

Esta revisdo teve como objetivo abordar o0s principais aspectos
relacionados ao pico do fluxo da tosse e os parametros clinicos e funcionais nas

doencas neuromusculares.

2.1.1 Fisiopatologia do acometimento respiratério nas doencgas

neuromusculares

Os musculos respiratorios sdo responsaveis por deslocarem ritmicamente
a parede do térax a fim de possibilitar a ventilacdo pulmonar e manter os gases
sanguineos dentro dos limites da normalidade. Durante a inspiracdo, o volume
pulmonar aumenta devido a contragdo do musculo diafragma e intercostais. Na
expiracdo, o diafragma relaxa e é a retracdo elastica da parede toracica a
responsavel pela saida de ar dos pulmdes®®.

As secrecdes respiratorias normalmente sdo mobilizadas pelo movimento

mucociliar. Quando ocorre aumento na sua produgdo, como, por exemplo,
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durante processos infecciosos de via aérea superior, a tosse, reflexa ou
voluntéria, é de extrema importancia™.

Nas DNMs, a fraqueza dos musculos respiratérios repercute na eficacia da
ventilacdo e a medida que se verifica progressdo da doencga, com acentuacao da
restricdo pulmonar, desenvolvem-se episodios de hipoventilagdo alveolar noturna.
Em decorréncia, instala-se quadro caracterizado por hipercapnia crénica e
hipoxemia secundéaria a elevacdo da pressdo parcial arterial do dioxido de
carbono (PaCQO,). Inicialmente, a hipoventilacdo noturna manifesta-se durante a
fase do sono conhecida como REM (rapid eye movement) e progressivamente
outros momentos do sono também serdo acometidos™.

Em pessoas saudaveis, a fase REM do sono caracteriza-se por reducéo
fisiolégica do tobnus da musculatura esquelética respiratdria, causando reducao do
volume pulmonar e alteracdo do padrdo respiratorio, sem acarretar repercussdes
importantes no processo de troca gasosa. No paciente com DNM, o
desenvolvimento de episédios de hipoventilacdo noturna € consequéncia da
associacdo desses fatores a fraqueza dos musculos respiratérios*>*2.

Clinicamente, os sinais e sintomas sugestivos de hipoventilacdo alveolar
noturna podem manifestar-se por cefaleia matinal, fadiga e dispneia (aos
pequenos e médios esfor¢os), episddios de despertar noturno com falta de ar ou
taquicardia ou desejo de urinar, pesadelos frequentes, sonoléncia diurna,
dificuldade de concentracdo (diminuicdo no rendimento escolar), irritabilidade e/
ou ansiedade, dores musculares, entre outros>’*? (Quadro 1).

Desta forma, nas DNMs, o acometimento dos musculos respiratérios
implica alteracdes nas propriedades mecéanicas dos pulmdes, resultando em
episédios de hipoventilagdo noturna, aumento do trabalho respiratério, reducao
progressiva dos volumes de ar e comprometimento da eficacia da tosse™.
Episodios de infeccdo respiratdria, microatelectasias, pneumonias de repeticao e,
finalmente, insuficiéncia ventilatéria aguda (IVA) sao consequéncias do
enfraquecimento dos musculos respiratérios e, principalmente, da reducédo da
capacidade da tosse em pacientes com DNM.

A insuficiéncia ventilatoria pode se instalar tanto de forma aguda,
decorrente de complicacbes como pneumonias e /ou atelectasias, ou de maneira
lenta e insidiosa, resultado da prépria descompensacao ventilatéria. Cerca de

90% dos casos de insuficiéncia ventilatoria desenvolvem-se subitamente na
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vigéncia de processos infecciosos do trato respiratério superior e ocorrem devido

a ineficacia em remover secrecées pulmonares™.
2.1.2 Avaliacéo clinico-funcional nas doencas neuromusculares

A avaliacdo da funcéo respiratéria de criancas e adolescentes com DNM é
realizada a partir de exames clinico-funcionais periodicos pertinentes a cada
estagio evolutivo da doenca, a fim de se introduzirem medidas terapéuticas de
acordo com cada estdgio. Apesar do frequente acometimento dos musculos
respiratérios, a repercussao na funcdo respiratoria dependera da extensdo e
intensidade da fraqueza muscular e da faixa etaria do paciente. A avaliacao
respiratoria desses pacientes deve abranger a medida do pico do fluxo da tosse,
as provas de funcdo pulmonar, as medidas das pressodes respiratdérias maximas e

a investigacdo dos episddios de hipoventilagéo noturna®’.
2.1.3 Pico do fluxo da tosse

O reflexo da tosse é o principal mecanismo fisiolégico de eliminacao de
secrecbes pulmonares e pode ser dividido em quatro fases distintas, a saber;
nervosa, inspiratéria, compressiva e explosiva®®.

A fase nervosa inicia-se a partir de um estimulo que segue por vias
aferentes até o centro bulbar e retorna por vias eferentes ativando a musculatura
respiratoria. Na fase inspiratoria, a contragdo dos mausculos diafragma e
intercostais permite o aumento do volume pulmonar e da forca de retragéo
elastica do parénquima pulmonar. Para que a tosse ocorra, 0s musculos
inspiratorios devem gerar insuflagcédo pulmonar de aproximadamente 85 a 90% da
capacidade pulmonar total*®’.

Em seguida, na fase compressiva, registra-se o fechamento glético com
duracédo de aproximadamente 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 brénquica, é atingido o ponto de igual pressdo, no
qual ocorrem reduc¢ao do calibre brénquico e aumento da velocidade do fluxo de
ar explosivo. Logo, a glote se abre, expulsando em alta velocidade o volume de ar

intrapulmonar sob pressado®“!®. Na tosse normal, 2,3 + 0,5 L de ar s&o expelidos a
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taxa de fluxo de 360 a 1.200 L/min*®?># Portanto, quanto maior for o volume
pulmonar, maior serd a forca eldstica da musculatura expiratéria e mais eficaz
sera a tosse.

Nos pacientes com DNM, cada etapa do reflexo de tosse pode estar
comprometida, seja pela fraqueza dos musculos inspiratérios (no qual o individuo
nao alcanca inspiracédo prévia), bulbares (causando pobre fechamento glético) ou
expiratérios (levando a incapacidade de compressdo das vias aéreas
centrais)**?32?*. Assim, a tosse depende das fun¢des preservadas dos musculos
inspiratérios, expiratorios e bulbares e tosse eficaz ndo pode ser obtida se uma de
suas fases falhar'®'’,

A reducdo da eficacia da tosse secundaria a fragueza dos musculos
respiratorios torna os pacientes com DNM susceptiveis a complicacbes
respiratérias especialmente durante episodios de infeccdo do trato respiratorio
superior. Desta forma, uma vez que a demanda ventilatéria desses pacientes
excede a capacidade de trabalho dos musculos respiratérios, ha aumento do
trabalho respiratorio, do gasto energético e consequente ineficacia da tosse.

A Figura 2.1 descreve um diagrama esquematico sobre os trés principais
componentes da insuficiéncia ventilatéria em pacientes com DNM referidos

anteriormente.
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Incapacidade de Ventilacdo Risco de Aspiracéo
Fraqueza dos musculos Fraqueza dos musculos de
inspiratorios \ / via aérea superior

INSUFICIENCIA
VENTILATORIA

f

Tosse Fraca

Fragueza dos musculos inspiratérios
Fraqueza dos musculos expiratérios
Fragueza dos musculos de via aérea superior (glote)

Figura 2.1 - Os trés principais componentes da insuficiéncia ventilatéria em pacientes

com DNM.
Fonte: Adaptada de Benditt (2006)™.

s

Por essas razbes, a avaliacdo da tosse € essencial durante o
acompanhamento a criancas e adolescentes com DNM e pode ser mensurada de
forma objetiva por meio do pico do fluxo da tosse (PFT). Este corresponde ao
mais alto valor de fluxo de ar exalado durante a tosse e pode ser medido com o
auxilio de um peak flow meter, o0 mesmo aparelho utilizado para avaliar o pico do
fluxo expiratério (PFE) em pacientes asmaticos (Figura 2.2)%1320.2>27,

O primeiro estudo descrevendo os valores normais do PFT em adultos
saudaveis foi publicado em 196628, Entretanto, a primeira pesquisa para avaliacao
clinica do PFT foi realizada em 1996%°, envolvendo pacientes adultos com
diversas DNMs, com o objetivo de analisar os fatores preditivos para o éxito do
desmame da ventilacdo mecénica. Os pesquisadores demonstraram que nos
pacientes nos quais o PFT excedeu 160 L/min, a extubag&o ou decanulacao foi
realizada com sucesso, entretanto, nenhum caso de PFT inferior a esse valor
obteve éxito nesses recursos. Concluiram que o valor do PFT de 160 L/min € o

minimo necessario para a limpeza das vias aéreas?’.
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Os mesmos autores, em 1997, pesquisaram quais seriam o0s valores do
PFT que poderiam predizer a insuficiéncia ventilatéria aguda e destacaram que
nenhum paciente com valores de PFT acima de 270 L/min desenvolveu
insuficiéncia respiratoria. E importante ressaltar que esse estudo foi realizado em
adultos com diagndstico de distrofia muscular de Duchenne (DMD).

Como as infeccdes respiratérias sdo as principais causas de
morbimortalidade nas DNMs, a partir desses estudos pioneiros do Professor John
Bach, varias pesquisas comecaram a direcionar-se para pacientes pediatricos,
corroborando a importancia do PFT?"3133,

Em 2000, avaliou-se a efetividade da implementacdo de um protocolo de
avaliacdo respiratéria com instituicdo de medidas terapéuticas em pacientes
adultos e pediatricos portadores de diversas doencas neuromusculares. As taxas
de hospitalizacdo anuais de pacientes com o PFT inferior a 270 L/min incluidos no
grupo de intervencdo (protocolo) foram significativamente (p<0,004) mais
baixas*2.

Posteriormente, pesquisa feita com 47 criancas e adolescentes com DMD,
com o objetivo de definir se os valores de capacidade vital poderiam predizer o
momento em que os valores do PFT fossem inferiores a 270 L/min. Salientou-se
que o risco do PFT estar abaixo de 270 L/min foi 4,8 vezes (IC 95%, 1,72-13,40)
mais alto quando os valores de capacidade vital encontravam-se inferiores a 2
L3, O estudo acrescentou, ainda, que valores superiores a 160 L/min, porém
menores que 270 L/min, ndo garantem adequada protecdo ao trato respiratorio,
uma vez que a fraqueza da musculatura respiratoria tende a agravar-se durante
episodios infecciosos. Por esse motivo, o valor de pico de fluxo da tosse de 270
L/min tem sido utilizado na literatura para que se iniciem manobras fisioterapicas
de assisténcia a tosse®?*2%31:32,

Corroborando os valores do PFT do estudo citado, pesquisa envolvendo 46
criangas e adolescentes com diferentes diagnésticos de DNM demonstrou que 0s
valores de PFT < 160 L/min apresentaram sensibilidade e especificidade de 75 e
79%, respectivamente, para predizer o risco de infeccdo pulmonar3,

Os vérios trabalhos da literatura culminaram com a elaboracdo de uma
classificacdo de risco dos valores absolutos do PFT de grande importancia clinica.
Esta se subdivide em: < 160 L/min (alto risco); 160-270 L/min (médio risco); 270-

360 L/min (baixo risco); e > 360 L/min (auséncia de risco)*0?#29:30:3435
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Como se pode observar, os valores de risco do PFT foram inicialmente
estabelecidos em adultos, porém os estudos subsequentes extrapolaram esses
valores para criancas e adolescentes e encontraram correlagdes clinicas
pertinentes a populacao pediatrica.

Vindo ao encontro dessa necessidade, estudo pioneiro envolvendo 649
criancas e adolescentes sadios procurou determinar os valores de referéncia
previstos do PFT na populacdo pediatrica®’. Os autores preconizaram que futuros
estudos sdo necessarios para determinar os pontos de corte dos valores de
referéncia do PFT estabelecidos, para que estes possam acarretar medidas de

assisténcia a tosse e, consequentemente, menos risco de complicacdo

respiratéria®’.

Figura 2.2 - Medida do pico do fluxo da tosse.

2.1.4 Capacidade vital

Os valores de capacidade vital (CV) e capacidade vital forcada (CVF)
representam o maior volume de ar exalado, podendo ser medidos por meio da
espirometria e/ou da ventilometria - com a utilizacdo do ventildbmetro de Wright
(Figura 2.3) - e proporcionam avaliacdo global da fungdo da musculatura
respiratoria®.

Em situa¢gBes normais, o tecido pulmonar atinge sua maturidade em torno
dos 19 anos de idade, época em que a CV atinge seu pico. Entretanto, nas
DNMs, com a reducéo progressiva dos volumes pulmonares, determinadas areas
do pulmdo ndo serdao plenamente expandidas, podendo acarretar
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hipodesenvolvimento e reducdo da complacéncia pulmonar, além da instalagéo
de deformidades torécicas®. Desta forma, funcionalmente, pacientes com DNM
geralmente apresentam reducédo na capacidade vital em decorréncia da perda da
forca de musculatura inspiratéria®,

Os valores de CV podem mostrar variagcbes de acordo com a posicéo
adotada no momento da avaliacdo, seja esta sentada, em decubito dorsal ou
lateral. Alguns estudos relatam que a queda da CV na postura deitada observada
em pessoas sadias € de aproximadamente 7%, portanto, qualquer valor superior
a este pode ser indicativo de fraqueza diafragmaética®?’.

Para avaliacdo acurada da forca diafragmética, é utilizada a medida da
pressdo transdiafragmatica, entretanto, essa medida € realizada de forma
invasiva pela insercdo de um cateter esofagogastrico®. Assim, algumas
pesquisas objetivaram analisar a fraqueza diafragmatica a partir de testes mais
simples e de carater ndo invasivo.

Um desses estudos, que investigou de forma ndo invasiva a funcéo
diafragmatica, foi realizado na Franca e envolveu 24 pacientes com diversas
DNMs*®. Nessa pesquisa, a CV foi avaliada nas posturas sentada e supina e
correlacionada com a pressao transdiafragmatica. Constatou-se forte correlacéo
(r=0,7; p<0,001) entre as duas medidas e evidenciou-se que a reducdo nos
valores de CV superiores a 25%, quando adotada a posicdo supina, representou
um indicador de fraqueza diafragmatica em pacientes com DNM, com
sensibilidade e especificidade de 79 e 90%, respectivamente. Portanto, a simples
medida de CV em duas posicdes pode ser util para detectar a fragueza
diafragmatica®®.

Em pesquisa envolvendo pacientes adultos com diagndéstico de esclerose
lateral amiotréfica (ELA) e criancas e adolescentes com DMD, encontrou-se
diferenca estatisticamente significante (p<0,001) entre os valores da CV sentada e
deitada apenas nos pacientes com ELAY. A queda da CV em supino néo foi
estatisticamente significante nos pacientes com DMD, pois, nestes, a funcdo
diafragmatica € relativamente preservada, apesar da disfuncdo muscular
generalizada®’.

Além das medidas da CV em diferentes posic¢des, é importante conhecer a
histéria natural da progresséo da fraqueza muscular em pacientes com DNM para

estimar a idade de instituicdo de medidas terapéuticas e do suporte ventilatorio.
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Essa evolugédo tem sido mais descrita em pacientes com distrofia muscular de
Duchenne, por ser a DNM mais prevalente. Nesses pacientes, os valores de CV
apresentam média de declinio de 8 a 8,5% ao ano apés 10-12 anos de idade™.

Em estudo de coorte historica realizada em 2001, objetivou-se analisar a
evolucdo da capacidade vital como preditora de sobrevida. A andlise multivariada
revelou que apenas a idade cujos valores de CV atingem 1 L e os valores
medianos da taxa de declinio da CV de 8% foram estatisticamente significantes
para predizer a sobrevida aos 20,5 anos™.

Do exposto, pode-se concluir que os pacientes com DNM devem ser
avaliados com repetidas medidas da CV e do PFT para avaliar a progresséao da
doenca e instituir o planejamento terapéutico, entretanto, € necessario
correlacionar essas medidas, uma vez que ambas avaliam a funcdo da via aérea,
pulm&o e caixa torécica.

Entre os estudos que procuraram estabelecer a correlagéo entre o PFT e a
CV, destacam-se alguns realizados em pacientes adultos com diversos
diagnésticos de DNM cujos pesquisadores encontraram correlacdées moderada
(r=0,6) e forte (r=0,8)?**?. Comprovando ainda a importancia dessa correlacéo,
outros trabalhos, dessa vez conduzidos em criancas e adolescentes, também
encontraram fortes correlagdes®’ 332,

Os pesquisadores tém elaborado consensos procurando determinar a
periodicidade da avaliacdo da CV nas diversas DNMs, porém, devido a elevada
prevaléncia da DMD, os documentos tém dado mais enfoque a essa doenca. De
acordo com o consenso redigido sob a coordenacdo da American Thoracic
Society, de 2004, os pacientes com DMD devem ser avaliados quanto a funcao
respiratéria duas vezes ao ano nas seguintes situacdes, a saber: a partir do
momento em que estes perdem a capacidade de marcha; quando os valores de
CV encontram-se abaixo de 80% do previsto; e/ou quando atingirem 12 anos de
idade®.

Mais recentemente, cita-se a necessidade desses pacientes serem
avaliados quanto a CVF pelo menos anualmente a partir dos seis anos de idade,
apos a perda da capacidade de marcha, essses devem ser avaliados pelo menos
a cada seis meses’.

Em documento publicado no ano de 2007, que enfocou a avaliacdo e

tratamento da amiotrofia espinhal progressiva (AME), preconiza-se a frequéncia
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dessa avaliacdo de acordo com a capacidade motora do paciente, que deve ser
realizada a cada trés a seis meses. Em criancas que nao possuem a capacidade
de assentar-se independentemente, essa avaliagcdo pode ser mais frequente. E
em pacientes com habilidade de assentar e deambular, o intervalo entre as

avaliacbes pode ser mais longo™®.

Figura 2.3 - Medida de capacidade vital
utilizando-se o ventildometro de Wright.

2.1.5 Volume expiratério forcado do primeiro segundo

Outro parametro espirométrico utilizado na avaliacédo funcional € a medida
do volume expiratério forcado do primeiro segundo (VEF;). Este representa o
volume de ar exalado no primeiro segundo da manobra de CVF e pode, em
pacientes com DNM, encontrar-se reduzido secundariamente a reducdo da CVF,
porém a relacdo VEF;/ CVF se mantém normal®*.

Em estudo realizado na Australia envolvendo 28 pacientes com DMD e que
objetivou determinar a correlacdo entre os parametros de funcdo pulmonar e
hipoventilagdo noturna, os pesquisadores observaram forte correlacdo entre os
valores de VEF; e os valores de PaCO; (r=-0,7; p<0,001). Realgaram, ainda, que
os valores de VEF; inferiores a 40% do previsto apresentaram sensibilidade de
91%, porem especificidade de 50% para predizer a hipoventilacdo noturna. Desta

forma, recomendaram testes mais especificos, neste caso, a polissonografia®*.
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Com vistas a investigar a correlagdo entre o PFT e o VEF;, alguns
pesquisadores encontraram fortes correlacdes entre esses parametros,
justificando-as com a reducéo do VEF; secundaria a reducédo da CVF31%.

Apesar desses estudos, 0s consensos ndo tém recomendado a avaliacéo

rotineira do VEF; em pacientes com DNM’.

2.1.6 Pressdes respiratorias maximas

Além da espirometria, as medidas da pressao inspiratéria maxima (Plnax) €
da pressao expiratoria maxima (PEnax) também fazem parte da avaliacdo clinica
do paciente com doenca neuromuscular e sdo consideradas indice de forca dos
musculos respiratérios3®444°,

A Plhax € a maior pressdo capaz de ser gerada durante esforcos de
inspiracdo, contra uma via aérea completamente ocluida, sendo a PEsx medida
durante a expiracdo. Essas medidas sao realizadas com a utilizacdo de um
manovacuémetro®.

Apbés o primeiro ano de vida, os valores normais de Plphax € PEmax
encontram-se na faixa de 80 a 120 cm H,0*. Em pacientes com DNM, valores de
PEmax superiores a 60 cm H,O sdo capazes de gerar fluxos aéreos suficientes
para que se garanta uma tosse eficaz. Em contrapartida, valores inferiores a 45
cm H,O apresentam alto risco de desenvolvimento de faléncia ventilatéria, com
mais predisposicdo a acimulo de secre¢des bronquiais*. Contudo, baixos valores
de Plnhax € PEmax ndo implicam necessariamente fraqueza da musculatura
respiratéria, pois podem ser provenientes de baixa performance na realizacédo do
teste®>*’,

A correlagdo entre Plnsa, PEmax € PFT foi analisada em estudo recente
envolvendo pacientes adultos e pediatricos com diferentes diagnosticos de DNM.
Em adultos com ELA, a correlacdo do PFT com a Pl foi fraca (r=0,3), porém
com a PEmax mostrou-se moderada (r=0,5). A explicagcao dada pelos autores para
esses resultados foi que, nesses pacientes, a insuflacdo que precede a tosse e o
fechamento glotico encontram-se prejudicados pela fraqueza dos musculos
bulbares. Todavia, nessa mesma pesquisa nos resultados para criancas e

adolescentes com DMD, ambas as correlacdes (r=0,6) foram moderadas®’.
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Como se pode observar, os estudos que avaliaram as pressoes
respiratérias maximas demonstram que essas sdo medidas esforco dependentes
e suas correlacdes com o PFT foram de moderadas a fracas. Corroborando as
pesquisas citadas, a avaliacdo dessas medidas em pacientes com DMD é

sugerida, em recente consenso, como opcional apés a perda da marcha’.

2.1.7 Capacidade de insuflagcdo maxima

A capacidade de insuflacdo méaxima (CIM) corresponde ao maior volume
de ar sustentado pelo paciente com a glote fechada, cujo objetivo é manter a
elasticidade do pulmdo e da parede toracica e promover a expansao e O
crescimento adequado dos pulmdes®“2.

A CIM é realizada por meio da técnica do air-stacking ou empilhamento de
ar e consiste na administracao de sucessivos volumes de ar ao paciente, sem que
ele os exale, mantendo a glote fechada (Figura 2.4). Esses volumes podem ser
administrados com o auxilio de ressuscitadores manuais, de ventiladores ou o
proprio paciente pode obté-los utilizando a respiracédo glossofaringea (RGF). Essa
respiracdo funciona como uma ajuda da glote para impulsionar bolus de ar para
os pulmdes*®°.

A literatura tem recomendado a instituicdo da técnica do air-stacking
guando os valores de CV se encontram inferiores a 1.500 mL ou 70% do
previsto'®°%2,

Entretanto, as recomendacfes preconizadas em pacientes com DMD por
recente consenso determinam o valor de CV < 40% do previsto para que se inicie

essa técnica’.
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Figura 2.4 - Técnica do air-stacking para medida de capacidade de insuflacéo

maxima.

2.1.8 Investigacgéo de hipoventilagdo noturna

Em pessoas saudaveis, podem ocorrer episodios de hipoventilacdo relativa
durante o sono, devido a atenuagdo do drive ventilatorio. Como consequéncia,
detecta-se reducdo de 25% no volume corrente, aumento da PaCO, de 3 a 4
mmHg e reducdo da pressado arterial parcial de oxigénio (PaO;) de semelhante
magnitude®?.

Em pacientes com DNM, a fraqueza dos musculos respiratorios,
principalmente inspiratorios, acentua os distlrbios respiratorios durante o sono e
sintomas sugestivos de hipoventilacdo noturna s&o comuns e normalmente
refletem a retencéo de didxido de carbono (CO)**%.

A hipoventilacdo noturna, em pacientes adultos, é definida por sintomas
sugestivos de hipoventilagdo associados a PaCO, > 60 mmHg ou dessaturacao
de oxigénio < 88% por mais de cinco minutos consecutivos durante o sono>3. Em
criancas, essa definicdo ainda ndo esta claramente estabelecida®.

A hipoventilagdo alveolar noturna manifesta-se clinicamente a partir de
varios sinais e/ou sintomas como cefaleia matinal, fadiga e dispneia (aos
pequenos e médios esfor¢os), episodios de despertar noturno com falta de ar ou
taquicardia ou desejo de urinar, pesadelos frequentes, sonoléncia diurna,
dificuldade de concentrag&o (diminuigdo no rendimento escolar), irritabilidade e/ou
ansiedade, dores musculares, entre outros. E importante a investigacdo desses
sinais e /ou sintomas, pois contribuem para a tomada de decisdo sobre a melhor
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terapéutica pertinente a cada estagio evolutivo da doenca®’****. O Quadro 2.1

apresenta os principais sinais e sintomas sugestivos de hipoventilagdo noturna.

Fadiga
Dispneia (particularmente em pacientes
capazes de deambular)
Cefaleia matinal ou continua
Despertar noturno frequente com
dispneia e taquicardia
Hipersonoléncia diurna
Dificuldade de concentracao
Pesadelos frequentes
Pesadelos sobre dificuldade de respirar
Edema de membros inferiores

Irritabilidade
Ansiedade
Despertar noturno para urinar
Alteragéo da fungéo intelectual
Depresséo
Diminuigcao da libido
Perda ou ganho de peso excessivo
Dores musculares
Diminuicdo da memoria
Pobre controle de secrecao de via
aérea superior

Quadro 2.1 - Sinais e sintomas sugestivos de hipoventilacdo noturna.

Fonte: Adaptado de Bach (2004)°.

Existem varios métodos para a avaliacdo dos episédios de hipoventilagdo

noturna: investigacdo dos sintomas; avaliacdo da funcdo pulmonar, da forca dos

musculos respiratérios e da troca gasosa; e a monitoracdo noturna™>>*. Esses

métodos encontram-se descritos no Quadro 2.2.

Sintomas

Funcéao pulmonar
CV (sentado e supino)
PFT

Troca gasosa
SpO,

Monitoragcao noturna
Oximetria noturna
Polissonografia

Cefaleia matinal, fadiga, dispneia,

despertar noturno, pesadelos frequentes,
sonoléncia diurna, dificuldade de concentracéo,
irritabilidade e/ou ansiedade, dores musculares

Forca dos musculos respiratorios
Pressdes respiratdrias maximas
Presséo inspiratdria nasal durante o fungar (SNIP)

Monitoracdo da PaO, (capnografia)

Quadro 2.2 - Métodos de avaliacdo dos episodios de hipoventilagdo noturna.

Fonte: Adaptado de Piper (2010)*.
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Em pesquisa envolvendo 34 criancas e adolescentes com DMD, n&o houve
associacdo estatisticamente significante (p=0,14) entre o0s sintomas de
hipoventilacdo noturna e a CVF. Os autores concluiram que os sinais e sintomas,
por si sO0s, ndo sdo capazes de prever com precisdo a gravidade desses
distarbios e recomendam a realizacdo de testes mais acurados diante desses
sintomas®™.

Os valores de CV inferiores a 40/50% do previsto ou abaixo de 1 L podem
predizer hipoventilagdo noturna e a necessidade de instituicdo de ventilacdo ndo
invasiva (VNI). No entanto, a CV pode permanecer relativamente preservada
mesmo em pacientes com importante fraqueza dos musculos respiratorios. E a
medida de CV nas posi¢cdes sentada e supino — indicador de fraqueza da
musculatura diafragmatica — se superior a 25% sugere episodios de
hipoventilagdo noturna®**3%.

Embora inespecificos, sinais e sintomas sugestivos de hipoventilacao
noturna indicam a necessidade de se realizarem exames mais acurados para
detectar-se a hipoventilacéo e, portanto, devem ser valorizados.

Entre os métodos mais simples para avaliacdo dos sintomas de
hipoventilagdo, a oximetria de pulso destaca-se como nao invasiva, que avalia a
saturacéo periférica de oxigénio (SpO,). Em condi¢cdes normais, a SpO, encontra-
se igual ou superior a 95%. Duas sdo as causas responsaveis por sua queda:
hipoventilacdo alveolar noturna, gerando aumento da PaCO,; e/ou obstrucdo de
vias aéreas por excesso de secrecdo bronquica®”.

Atualmente, a oximetria tem sido recomendada a cada seis meses apos a
perda da marcha e, sobretudo, durante as infec¢cfes respiratérias, com o PFT <
270 L/min e sempre que o PFT estiver < 160 L/min, seja na presenca de infec¢ao
respiratéria ou ndo’.

Nas DNMs, a hipoventilacdo inicia-se durante o periodo noturno e a
oximetria noturna é indicada nas seguintes situacfes: na presenca de sintomas
sugestivos de hipoventilagao noturna; valores de CV < 40% do previsto; niveis de
CO, superiores a 44 mmHg; e quando a SpO, apresenta quedas < 95% no
periodo diurno, na auséncia de suspeita de obstrucdo por secrecdo ou

pneumonia’*.
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A procura por métodos que avaliem mais objetivamente os episddios de
dessaturacdo noturna tem levado a realizacdo de pesquisas com equipamentos
de mais elevado custo e/ ou de métodos mais invasivos.

Destaca-se um estudo envolvendo 28 pacientes com DMD avaliados a
partir de testes de funcdo pulmonar, gasometria arterial e polissonografia. Esse
trabalho demonstrou que a PaCO, = 45 mmHg apresentou sensibilidade e
especificidade de 91 e 75%, respectivamente, como preditora dos episédios de
hipoventilagdo noturna. Ainda, os valores do base excess = 4 mmol/L exibiram
alta especificidade (100%), porém baixa sensibilidade (55%). Concluiu-se que a
polissonografia deve ser considerada quando a PaCO, = 45 e o base excess = 4
mmol/L*.

Contudo, em pesquisa envolvendo 31 pacientes com diversas DNMs na
qual os pacientes foram submetidos ao estudo do sono por polissonografia,
enfatizou-se que a gravidade da disfungéo respiratoria noturna néo foi refletida
pelo exame. Ademais, este exame é operacionalmente mais complexo, quando
comparado a oximetria noturna, exigindo laboratério do sono e elevados custos
para sua realizagéo®®.

A medida da concentracdo do CO, pode ser feita por meio da gasometria
arterial, porém, trata-se de exame invasivo associado a dor, que pode induzir a
hiperventilacdo do paciente e, desta forma, alterar os resultados®. Vindo ao
encontro da necessidade de monitorizacdo mais efetiva sem o0s inconvenientes da
gasometria arterial, a determinacdo dos gases sanguineos por meio de
capnografia, que mensura a concentracdo do CO, exalado ou transcutaneo, pode
ser o exame de escolha, uma vez que em pacientes com DNM a concentragao do
CO, exalado é semelhante a do sangue circulante®*3*’,

Em trabalho cujo objetivo foi avaliar se a capnografia seria um exame Uutil
na abordagem dos portadores de DNM, foram pesquisados 19 pacientes com
diferentes DNMs. A capnografia pareceu ser indicador mais sensivel para detectar
a insuficiéncia ventilatéria®®. Em pacientes com distrofia muscular de Duchenne, a
capnografia é recomendada quando, ja na cadeira de rodas, eles apresentarem
suspeita de hipoventilacdo ou CVF inferior a 50% do previsto ou em uso de
ventilagéo assistida’.

Um teste que tem sido utilizado para demonstrar episodios de

dessaturacdo noturna e, concomitantemente, avaliar a forca da musculatura
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inspiratoria é a pressao do sniff nasal (SNIP), que consiste na determinacédo da
pressdo inspiratéria nasal durante o ato de fungar. Trata-se de técnica simples,
realizada em equipamento ja disponibilizado comercialmente, sendo também
utilizada para mensuracao da Plmace>.

Com vistas a verificar se o SNIP tem valor prognéstico na esclerose lateral
amiotréfica, conduziu-se pesquisa de coorte prospectiva em 98 pacientes. A
medida do SNIP < 40 cm H,O foi estatisticamente associada a dessaturacao
noturna (p=0,01) e os pacientes tiveram nove vezes mais risco de 6bito numa
mediana de tempo de seis meses (hazard ratio=9,1; p<0,001). E importante
ressaltar que esse estudo demonstrou que 66% dos pacientes com CV > 50% do
previsto tinham SNIP < 40 cm H;0O, sugerindo que esse teste pode ser um
sensivel marcador para a identificacdo de disturbios respiratorios do sono, mesmo
antes de serem percebidas alteragbes na CV e, consequentemente, a

necessidade de instituicdo de ventilac&o nao invasiva™.

2.2 Consideracdes finais

A avaliacdo dos parametros de funcdo pulmonar (PFT, CV, VEF;, Plnax,
PEmax) € dos sintomas clinicos sugestivos de hipoventilacdo noturna é importante
na monitoracao de pacientes com doencas neuromusculares, uma vez que auxilia
nas decisdes fisioterdpicas, na implementacdo de medidas de prevencédo e
tratamento e na monitoracéo da evolucéo do processo de perda funcional.

Uma medida por si so, porém, ndo é capaz de analisar a funcéo pulmonar
do paciente como um todo, devendo ser utilizada de forma complementar. Ainda,
a medida do PFT é preconizada como avaliacdo de forca dos musculos
inspiratorios e expiratorios para monitorar a eficacia da tosse, sendo de muita
utilidade principalmente na vigéncia de infeccdo do trato respiratério superior.

Os estudos aqui revisados salientaram a necessidade de investigacdo dos
sintomas clinicos de hipoventilacdo noturna, pois, associados as medidas
funcionais, sugerem a realizacdo de exames mais especificos para monitoracéo
da hipoventilagdo noturna.

Como se pode ver, a troca gasosa exige mais do que bons pulmbes e as

DNM s ilustram muito bem o conceito explicado nesta afirmac&o®.
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Assim, é preciso mais do que bons pulmbes, sdo necessarios bons

musculos!
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3 ARTIGO 2 - CORRELACAO ENTRE O PICO DO FLUXO DA
TOSSE E OS PARAMETROS CLINICOS E FUNCIONAIS NAS
DOENCAS NEUROMUSCULARES

Resumo

Objetivo: avaliar a correlacdo entre o pico do fluxo da tosse (PFT) e os parametros
clinicos e funcionais em criancgas e adolescentes com DNM. Métodos: realizou-se estudo
transversal envolvendo 52 criancas e adolescentes com diferentes doencas
neuromusculares, na faixa etaria compreendida entre seis e 19 anos. Foram obtidas as
seguintes medidas funcionais: PFT, capacidade vital, capacidade de insuflacdo maxima,
pico do fluxo expiratério, pressdo inspiratéria maxima, pressao expiratéria maxima,
volume expiratorio forgcado do primeiro segundo e saturacao periférica de oxigénio. Foram
investigados, ainda, os sinais e/ou sintomas de hipoventilagdo noturna. Todas as
medidas foram obtidas por um Unico pesquisador. Para analise da correlacdo entre o pico
do fluxo da tosse e os parametros clinicos e funcionais, foi utilizada a correlagdo de
Pearson e Spearman. Resultados: o PFT apresentou correlagdo estatisticamente
significante (p<0,001) com as medidas do pico do fluxo expiratério (r=0,9), capacidade
vital (r=0,8), volume expiratorio forcado do primeiro segundo (r=0,8), pressdo expiratoria
maxima (r=0,5) e pressao inspiratoria maxima (r=0,3). N&ao foi observada correla¢éo entre
o PFT, a saturagdo periférica de oxigénio (r= -0,03) e a pontuacdo dos parametros
clinicos de hipoventilagdo noturna (r=0,2). Conclusdo: o presente estudo demonstrou
gue os parametros funcionais correlacionam-se com o PFT em criancas e adolescentes
com doencas neuromusculares, sendo de grande utilidade na monitoragdo rotineira
desses pacientes, por ser obtidos por meio de equipamento portatil, ndo invasivo e de
baixo custo.

Palavras-chave: Doengas neuromusculares. Tosse. Musculos respiratorios.
Espirometria. Hipoventilag&o.

Abstract

Objective: To evaluate the correlation between peak cough flow (PCF) and the functional
and clinical parameters in children and adolescents with NMD. Methods: A transversal
study involving 52 children and adolescents with various neuromuscular diseases with
ages between six and 19 years old. The following functional parameters were obtained:
PCF, vital capacity, maximum insufflation capacity, peak expiratory flow, maximal
inspiratory pressure, maximal expiratory pressure, forced expiratory volume in one second
and peripheral oxygen saturation. We also investigated the signs and/or symptoms of
nocturnal hypoventilation. All measurements were obtained by a single researcher. For
the analysis of the correlation between peak cough flow and the clinical and functional
parameters, the Pearson and Spearman correlation was used. Results: PCF showed a
statistically significant correlation (p <0.001) with peak expiratory flow (r = 0.9), vital
capacity (r = 0.8), forced expiratory volume in one second (r=0,8), maximal expiratory
pressure (r = 0.5) and maximal inspiratory pressure (r=0.3). There was no correlation
between PCF and peripheral oxygen saturation (r= -0.03) and the clinical parameters of
nocturnal hypoventilation (r=0.2). Conclusion: This study demonstrated that functional
parameters are correlated with the PCF in children and adolescents with neuromuscular
diseases. It is useful in the routine monitoring of these patients, since it's obtained by a
portable, noninvasive and low cost device.

Key words: Neuromuscular diseases. Cough. respiratory muscles. spirometry.
Hypoventilation.
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3.1 Introducéao

Sob a denominagdo genérica de doencas neuromusculares (DNM),
agrupam-se diferentes afeccdes decorrentes do acometimento primario da
unidade motora, composta pelo motoneurbnio medular, raiz nervosa, nervo
periférico, juncdo mioneural e muasculo. Em pediatria, a maior parte dessas
afeccdes € geneticamente determinada e o acometimento primério da unidade
motora leva a fraqueza muscular®.

Em decorréncia da fraqueza dos musculos respiratorios, pacientes com
DNM néo sdo capazes de expandir o pulméo até a capacidade pulmonar total e
de realizar a compressao das vias aéreas de forma satisfatoria durante a tosse,
prejudicando, assim, o processo de clearance mucociliar®>.

A tosse ineficaz associada a hipoventilacdo noturna culmina em quadros
agudos de insuficiéncia ventilatéria, responsaveis por elevada morbimortalidade
nos pacientes com DNM*. Por essas razdes, a avaliacdo da tosse é essencial
durante o acompanhamento a esses pacientes e pode ser mensurada
objetivamente por meio do pico do fluxo da tosse, realizada por aparelho simples,
o mesmo utilizado no pico do fluxo expiratério (PFE) em asmaticos™®.

O pico do fluxo da tosse correlaciona-se diretamente com a capacidade de
remover secrecdes do trato respiratério e valores inferiores a 160 L/min tém sido
associados a ineficacia da tosse. Entretanto, valores superiores, porém muito
préximos de 270 L/min, ndo garantem tosse eficaz, devido a acentuacdo da
fragueza de musculatura respiratoria durante episoédios de infeccdo das vias
aéreas superiores*®0 .

As criangas e adolescentes com DNM séo avaliados rotineiramente a partir
de mensuragdes do pico do fluxo da tosse (PFT), das provas de fung&o pulmonar
- com medidas de capacidade vital (CV), volume expiratorio forcado do primeiro
segundo (VEF,), pressoes respiratérias maximas (PEmnax € Plnax) -, da avaliagao
dos sintomas clinicos de hipoventilagdo noturna e da oximetria de pulso®*t12,

S&o0 escassos os estudos na literatura que avaliaram a correlacdo entre
esses parametros em criancas e adolescentes. Duas pesquisas com amostra

conjunta de pacientes adultos e pediatricos apresentando diversas DNMs
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encontraram forte correlacdo entre o PFT e as pressdes respiratorias
méximas'**,

Em criancas e adolescentes, duas publicacbes avaliaram a correlacéo
entre as medidas funcionais e o pico do fluxo da tosse. Em um desses estudos, a
capacidade vital e o volume expiratério forcado do primeiro segundo
apresentaram forte correlagdo com o PFT. No outro, foi avaliada a correlacdo
entre o PFT e as pressdes respiratorias maximas, sendo encontrada fraca
correlacdo com a Pl € moderada com a PEma>°.

Na revisdo de literatura, nenhum trabalho que avaliasse conjuntamente
todos os parametros clinico-funcionais e sua correlacio com o PFT foi
identificado. Com base nessas consideragfes, esta pesquisa teve como objetivo
avaliar a correlacdo entre o pico do fluxo da tosse, os parametros clinicos,

funcionais e a oximetria de pulso de criangas e adolescentes com DNM.

3.2 Pacientes e métodos

Foi realizado estudo transversal envolvendo 52 pacientes com diagnéstico
de DNM, encaminhados pelo Ambulatério de Doencas Neuromusculares do
Hospital das Clinicas da Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG) para
avaliacdo respiratoria no Ambulatério de Pneumologia Pediatrica, no periodo
compreendido entre marco de 2009 e marco de 2010, em Belo Horizonte, Minas

Gerais.

3.2.1 Critérios de incluséo

Incluiram-se criangcas e adolescentes com diagnostico de DNM, na faixa
etaria compreendida entre seis e 19 anos, aptos a executarem as manobras
necesséarias a realizacdo dos testes de funcdo pulmonar, cujo diagnostico foi

firmado pela neurologista-pediatra da equipe.

3.2.2 Critérios de exclusao
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As criangcas e adolescentes que ndo compreendiam as manobras
necessarias a realizacdo dos testes funcionais ou que se recusaram a participar

foram excluidas da investigacao.

3.2.3 Procedimentos

Protocolo padronizado (Apéndice A) foi elaborado especialmente para a
pesquisa. As criancas e adolescentes foram avaliados pela mesma fisioterapeuta,
sempre no periodo da manhd, entre 8:00 e 12:00 horas. Para a realizagdo de
todas as medidas funcionais, a utilizagéo de um clipe nasal evitou que o paciente
respirasse pelo nariz.

Todos os pacientes realizaram a medida de capacidade vital (CV) a partir
do ventildmetro de Wright® (Mark 8, Ferraris Development & Engineering Co, Ltd,
London, UK). A CV foi mensurada utilizando-se uma peca bocal, nas posturas
sentada e deitada. Foi solicitada ao paciente uma inspiracdo maxima até a
capacidade pulmonar total, seguida de expiracdo até o volume residual no
aparelho. As medidas foram obtidas até que se atingissem trés valores com
variacéo inferior a 5% ou 150 mL (o que fosse maior), tendo sido considerado
para analise o mais alto valor obtido, de acordo com as normas da American
Thoracic Society (ATS). A CV mensurada no ventilometro foi correlacionada
também com a CV obtida na espirometria mais recente'’.

Para a medida de capacidade de insuflacdo maxima (CIM), utilizou-se a
manobra denominada air-stacking, na qual foi solicitado ao paciente que
inspirasse profundamente e, com o auxilio de um ressuscitador manual (AMBU)
conectado a uma peca bocal - especialmente idealizada e confeccionada para
esta pesquisa -, ofertou-se o maior volume de ar que 0 paciente conseguisse
sustentar com a glote fechada. Em seguida, com o auxilio do ventildmetro de
Wright®, ele foi orientado a exalar todo o volume de ar ofertado através do AMBU.
Foram realizadas no minimo trés tentativas, sendo a de valor mais alto
selecionada para anélise®®.

Ja para a mensuracao do pico do fluxo da tosse (PFT), que corresponde ao
mais alto valor de fluxo de ar exalado durante a tosse, foi utilizado o Peak Flow
Meter (Asses®, Respironics, Cedar Gove, NJ). Inicialmente, foram realizadas

varias tentativas até que se obtivesse a compreensao e o dominio da técnica pelo
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paciente. Este era entdo incentivado a tossir o mais forte possivel dentro do
aparelho a partir de uma inspiragdo profunda. Foram feitas no minimo trés
medidas, escolhendo-se o valor mais elevado para posterior analise do PFT
previsto segundo Bianchi'®. Os valores absolutos do PFT foram subdivididos em
<160L/min, 160 — 270 L/min, 270 — 360 L/min e > 360 L/min*"%20??,

A outra medida realizada foi o pico do fluxo expiratério (PFE), que
corresponde ao maior fluxo obtido em uma expiracéo forcada, a partir de uma
inspiracdo completa. Para isso, empregou-se o0 mesmo aparelho do PFT. Foi
solicitado ao paciente que realizasse uma inspiracdo profunda seguida de
expiracdo maxima dentro do aparelho. A técnica correta exige no minimo trés
medidas, escolhendo-se o valor mais elevado para posterior analise do PFE
previsto de acordo com a tabela proposta por Polgar e Promadhat®*.

Para medir as pressdes respiratorias maximas (PEmax € Plmax), foi adotado
o manovacudmetro M120® (Indumed, Comercial Médica Ltda.), na posicdo
sentada. Para medir a PEns, Solicitou-se ao paciente que realizasse uma
inspiracdo maxima seguida de um esfor¢co expiratério maximo no aparelho. A
Plnax foi medida a partir de um esforco inspiratério maximo no mesmo aparelho,
apos uma exalacdo completa. Para a analise, utilizou-se o mais alto valor
absoluto obtido desde que a diferenca entre eles néo fosse superior a 5%2*.

A medida do VEF; foi realizada com um equipamento portatil PikKo -1® (ATS
Scale, Pulmonary Data Services, Inc. Louisville, CO) especifico para essa medida.
Foi solicitado ao paciente que inspirasse profundamente e em seguida exalasse
dentro do aparelho. As medidas foram realizadas até que se atingissem trés
valores com variacao inferior a 5% ou 150 mL (o que fosse maior), sendo
considerado para analise o valor mais elevado obtido, de acordo com as normas
da American Thoracic Society*’.

Para obter-se a mensuracdo da saturacao periférica de oxigénio, usou-se
um oximetro de pulso (Onyx® 9550, Nonin Medical, Inc). Os valores = 95% foram
considerados normais®*.

Os sintomas clinicos de hipoventilagcdo noturna foram avaliados pontuando-
se como “zero” a auséncia dos sintomas e “um” a presenca destes. Foram
considerados sintomas clinicos de hipoventilacdo noturna: cefaleia matinal, fadiga
e dispneia (aos pequenos e médios esfor¢os), episédios de despertar noturno

com falta de ar ou taquicardia ou desejo de urinar, pesadelos frequentes,
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sonoléncia diurna, dificuldade de concentracdo (diminuicdo no rendimento

escolar), irritabilidade e/ou ansiedade e dores musculares (Apéndice B)°.

3.2.4 Aspectos estatisticos

Tamanho amostral

A amostra foi ndo probabilistica e, de acordo com os critérios de inclusao,

selecionou-se o total de 52 pacientes portadores de DNM.

Andalise estatistica

Para comparacdo entre médias e medianas, utilizaram-se os testes t de
Student e Mann-Whitney, respectivamente.

Para andlise da correlacdo entre o PFT, os parametros funcionais e
clinicos de hipoventilacdo noturna e a oximetria de pulso, usou-se a correlacao de
Pearson ou Spearman, de acordo com a distribuicdo dos dados. Empregou-se,
ainda, a regresséao linear simples cuja variavel resposta foi a capacidade vital
sentada; e a variavel preditora, o pico do fluxo da tosse.

O valor de significancia final considerado foi p<0,05.

3.2.5 Aspectos éticos

O protocolo de estudo e os termos de consentimento livre e esclarecido
foram aprovados pelo Comité de Etica e Pesquisa da UFMG (Anexo A). Os
pacientes foram avaliados apos leitura e assinatura do Termo de Consentimento

Livre e Esclarecido (Apéndice C).

3.3 Resultados

Foram selecionados, de acordo com os critérios de inclusdo, 55 pacientes;
trés deles ndo foram capazes de compreender as manobras necessarias a
realizacdo dos testes funcionais, desta forma, a amostra foi constituida de 52

pacientes.
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A Tabela 3.1 apresenta as caracteristicas sociodemograficas e clinicas dos
pacientes do estudo.

TABELA 3.1 - Caracteristicas gerais das criancas e adolescentes com DNM (N=52)

Variavel N % Média £
SD

Género

Masculino 45 86,5

Feminino 7 13,5
Doenca

DMD 34 65,4

DMC 7 13,5

MC 6 11,5

DMB 4 7,7

DMCI 1 1,9
Cuidador responséavel

Mae 45 86,5

Pai 3 5,8

Outros 4 7,7
Idade a avaliacao (anos) 12,9+ 3,3
Idade do inicio dos sintomas (anos)4 ¢ 43+23
Idade ao diagnostico (anos)e 8,0+3,2
Idade a admissao (anos)+ 7,2+3.2
Idade a perda da marcha (anos)(n=27) 95+2,7
Tempo de aquisicdo de cadeira (meses) 8,4+10,8

4 p< 0,001, ¢ p< 0,001
DMD= Distrofia muscular de Duchenne, DMC= Distrofia muscular congénita, MC= Miopatia
congénita, DMB= Distrofia muscular de Becker, DMCI= Distrofia muscular de cinturas.

Os dados da Tabela 3.1 demonstram que a média de idade dos pacientes
a avaliacdo foi de 12,9 anos e 86,5% (n= 45) eram do sexo masculino. Entre as
doencas, destacou-se alto percentual de distrofia muscular de Duchenne, com o

total de 34 pacientes (65,4%), seguido de distrofia congénita com sete pacientes



43

(13,5%) e miopatia congénita (11,5%). A distrofia muscular de Becker e a distrofia
muscular de cinturas corresponderam a baixo percentual da amostra.

Observa-se que a média de idade do inicio dos sintomas e do diagnostico
foi de 4,3+ 2,27 e 8 + 3,17 anos, respectivamente, com diferenca estatisticamente
significante entre elas (p<0,001).

A média de idade a admissdo dos pacientes no ambulatério de doencas
neuromusculares foi de 7,25 + 3,2 anos, apesar dos sintomas terem sido
percebidos pelos familiares com média de 4,3 + 2,27 anos (p< 0,001).

A Tabela 3.2 apresenta os valores dos parametros clinicos e funcionais dos

pacientes avaliados.

TABELA 3.2 - Distribuicdo dos parametros clinicos e funcionais

Variavel Média+ SD  Mediana (Amplitude)
PFT (L/min) 267,5+76,9 250 (130 - 470)
PFT (%) 61 +12,7 62,5 (33 -91)
PFE (L/min) 2494+ 8 235 (120 - 420)
PFE (%) 72 +16,1 72 (40 - 103)
CV sentado (mL) & 2.103 +£ 784 2.005 (780 - 4.400)
CV sentado (%) 73,7+ 16,8 77 (35 - 116)
CV deitado (mL) 1.963 + 804 1.690 (750 - 4150)
CV deitado (%) 68,5+17,2 69 (65 - 109)
CIM (mL)e 2.314 £ 921 2.100 (1.020 - 4.900)
VEF; (mL) 1.745 + 796 1.600 (590 - 3.530)
VEF;1 (%) 67,5+ 20,6 70 (23 - 106)
Pl max (cm / H,0) 76,3+42,7 66,5 (20 - 300)
PE max (cm / H20) 71,7 + 38,3 64 (34 - 300)
SpO; (%) 98 + 1,06 98 (94 -100)
Pontuacdo dos parametros clinicos 16+15 1,0 (0-5)

sugestivos de hipoventilacdo

& p<0,001

PFT= Pico do fluxo da tosse, PFE= Pico do fluxo expiratorio, CV= capacidade vital, Plys=
Pressao inspiratéria maxima, PE. = Pressdo expiratéria maxima, VEF;= Volume expiratdrio
forcado do primeiro segundo, CIM= Capacidade de insuflacdo maxima, SpO,= Saturacdo
periférica de oxigénio.
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Pode-se verificar que os valores médios do pico do fluxo da tosse (267,5 +
76,9) excedem o pico do fluxo expiratorio (249,4 + 82), uma vez que o fechamento
glético é indispenséavel para a manobra de tosse.

Os valores médios de capacidade vital realizados com o paciente sentado
foram superiores aos valores mensurados na posicdo deitada, sem diferenca
estatisticamente significante (p=0,3). Em trés pacientes nao foi possivel realizar a
medida da CV deitada.

Os valores minimos de capacidade de insuflacdo maxima foram superiores
a 1.020 mL, com média de 2.314 + 921 e diferenca estatisticamente significante
quando comparada a capacidade vital basal do paciente (p<0,001).

Quanto as medidas indiretas de forgca muscular (Plmax € PEmax), constata-se
gue os valores medianos da Plns foram mais altos que os da PEmax.

A pontuagéo total dos sinais e sintomas clinicos de hipoventilacdo noturna
obteve valores medianos de 1,0. Entre estes, os mais frequentes foram:
dificuldade de concentracao (32,7%), fadiga (28,9%) e dor em membros inferiores
(28,9%).

A Tabela 3.3 apresenta a classificagéo de risco do pico do fluxo da tosse.

TABELA 3.3 - Distribuicdo dos pacientes segundo a classificacéo de risco do pico

do fluxo da tosse

PFT Classificagao Tosse N (%)
< 160 L/min Alto risco Ineficaz 3,9%
160 — 270 L/min Médio risco Fraca 57, 7%
270 — 360 L/min Baixo risco Fraca 26,9%
> 360 L/min Auséncia de risco Eficaz 11,5%

A maioria dos pacientes (57,7%) encontra-se na faixa considerada de
médio risco.
A Tabela 3.4 apresenta os valores do pico do fluxo da tosse entre os

pacientes com e sem capacidade de marcha.
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TABELA 3.4 — Distribuicdo dos valores do pico do fluxo da tosse segundo a

capacidade de marcha

Deambula (n=26) N&o deambula (n=26)
Variavel Média + SD Mediana Média + SD Mediana p
(amplitude) (amplitude)

PFT (Umin) 294+71 300 (200-470) 240+ 74 230 (130-430) 0,01

Entre os pacientes estudados, 50% deles possuiam capacidade de marcha
e houve diferenca estatisticamente significante (p=0,01) do pico do fluxo da tosse
entre agueles com e sem capacidade de marcha.

A Tabela 3.5 traz os valores do coeficiente de correlacéo entre o PFT e os

parametros clinicos, funcionais e de oximetria de pulso.

TABELA 3.5 - Correlagéo entre o pico do fluxo da tosse e os parametros

clinicos, funcionais e de oximetria de pulso

Variavel Correlagéo Valor p
(r)
PFT e PFE 0,9 <0,001
PFT e CV 0,8 <0,001
PFT e VEF; 0,8 <0,001
PFT e PE max 0,5 <0,001
PFT e Pl max 0,3 0,016
PFT e SpO, -0,03 0,8
PFT e Pontuacéo dos parametros clinicos 0,2 0,3

PFT= Pico do fluxo da tosse, PFE= Pico do fluxo expiratério, CV= capacidade vital, Pl =
Pressdo inspiratéria maxima, PE.s= Pressdo expiratéria maxima, VEF;= Volume
expiratorio forcado do primeiro segundo, CIM= Capacidade de insuflagdo méaxima, SpO,=
Saturacao periférica de oxigénio.

Os dados da Tabela 3.5 evidenciam que os valores do PFT apresentaram
forte correlacdo com a capacidade vital (r=0,8), o pico do fluxo expiratério (r=0,9)

e o0 volume expiratério forcado do primeiro segundo (r=0,8). Em relacdo as
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medidas indiretas de forca muscular, houve correlacdo moderada (r=0,5) entre o
PFT e a PEnax € correlagao fraca (r=0,3) com a Plpax.

N&o foi observada correlacdo entre o PFT, a saturacdo periférica de
oxigénio e a pontuacao dos parametros clinicos de hipoventilacdo noturna.

No Grafico 3.1 percebe-se a média dos valores de capacidade vital e
capacidade de insuflagdo maxima e seus respectivos intervalos de confianca a
95%.
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GRAFICO 3.1 — Distribui¢éo dos valores da capacidade vital e capacidade de
insuflacdo maxima (média + desvio-padréo).

CV = Capacidade vital; CIM= Capacidade de insuflagdo méaxima.

Constatou-se elevacdo média de 200 mL apds a manobra do air-stacking,
com diferenca estatisticamente significante (p<0,001).
O Grafico 3.2 mostra a correlagcéo entre as capacidades vitais mensuradas

a partir do ventildmetro de Wright e do espirbmetro.
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GRAFICO 3.2 — Correlacdo entre capacidade vital mensurada pelo
ventildbmetro e pela espirometria.

Como se pode se observar, houve forte correlacédo entre as duas medidas.
O Gréfico 3.3 mostra a regressao linear simples entre o pico do fluxo da tosse e a
capacidade vital sentada e sua respectiva equacéao.
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Correlagao entre a capacidade vital e o pico do fluxo da tosse
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GRAFICO 3.3 - Correlacéo entre a capacidade vital e o pico do fluxo da tosse.

A equacéo da regresséo linear simples correspondente ao Gréfico 3 € Y=-100,7 + 8,240 PFT.

Preditor Coef SE Coef T P
Constante -100,7 235,7 -0,43 0,671
PFT 8,2397 0,8474 9,72 0,000

S =465537 R-Sq=654% R-Sq(adj) = 64,7%

A equacdo demonstra que o pico do fluxo da tosse explica

aproximadamente 65% da variacdo da capacidade vital.

3.4 Discussao

O presente estudo demonstrou, em relacdo as caracteristicas gerais, que
as criangas iniciaram seus sintomas com média de idade de 4,3 anos, entretanto
as idades de encaminhamento ao ambulatorio especializado de neurologia e do
diagnostico (Tabela 3.1) foram de 7,2 (p<0,001) e oito anos (p<0,001),
respectivamente. Estes resultados revelam importante atraso no diagndstico
desses pacientes, que poderia ser explicado pela falha na percepc¢éo dos pais ou
pelo atraso no encaminhamento assim que 0s primeiros sinais e sintomas sejam
observados. Com o diagndéstico precoce pode-se iniciar a abordagem

multidisciplinar imprescindivel no manejo terapéutico das DNMs?°.
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A média de idade ao diagndstico encontrada neste trabalho (Tabela 3.1) foi
de oito anos, superior a descrita em pesquisas realizadas na Franca e Espanha,
que foi de 5,3 e quatro anos, respectivamente®”?,

A mais alta prevaléncia (86,6%) do sexo masculino e da distrofia muscular
de Duchenne (65,4%) aqui registrada (Tabela 3.1) reflete a elevada incidéncia da
DMD, sendo essa de 1:3.300 meninos nascidos vivos®® .

Ainda em relacdo as caracteristicas gerais, o cuidador responsavel, em
85,6% das criancas e adolescentes do presente estudo, foi a mae (Tabela 3.1).
Em se tratando de pacientes com doencas graves e debilitantes, ha necessidade
de maior envolvimento social que proporcione a mae 0 suporte psiquico e
financeiro necessario para lidar com as dificeis situacdes pelas quais os pais de
portadores de DNMs tém que enfrentar. Como se pode ver, o tempo médio
desses pacientes aguardando uma cadeira de rodas foi de 8,4 meses,
ressaltando a dificuldade dos pais em consegui-la, instrumento indispenséavel a
vida de um ser humano que perdeu a capacidade de marcha e a de sua familia.

Nesta investigacdo, os valores médios do PFT encontrados (Tabela 3.2)
foram de 267,5 L/min, correspondendo a 61% do previsto; e 57,7% dos pacientes
encontravam-se sob a classificagdo de médio risco (Tabela 3.3). Estes dados tém
importancia clinica, pois durante os episédios de infeccao respiratoria o PFT deve
ser monitorado a fim de se evitarem complicacdes, ja que quadros infecciosos de
vias aéreas superiores aumentam a producao de secrecdo e causam acentuacao
da fraqueza da musculatura respiratéria. Apesar de sua importancia, o PFT néo
tem sido avaliado rotineiramente em muitos centros™>.

O PFE é uma medida realizada com a glote aberta, diferentemente do PFT,
em que a medida do fluxo expiratério depende do fechamento glético. Os valores
semelhantes dessas duas medidas séo indicativos de fraqueza de musculatura
bulbar. No entanto, os pacientes com DNM que n&do cursam com fraqueza da
musculatura bulbar durante a infancia e adolescéncia conseguem realizar ambas
as manobras de forma satisfatéria, sendo a medida do PFT superior a do
PFE*°3L. No presente estudo encontrou-se forte correlagéo (Tabela 3.5) entre o
PFT e o PFE (r=0,9; p<0,001) e os valores médios do PFT (267,5 = 76,9) foram
superiores aos valores do PFE (249,4 + 82).

Em avaliacdo realizada na Australia envolvendo 47 criancas e

adolescentes com DMD, a correlagdo encontrada entre o PFT e o PFE foi
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moderada (r=0,5)'°. Esses autores relatam que seus pacientes escontravam-se
adaptados aos testes de funcédo pulmonar mensurados pela espirometria, mas
nenhum deles havia realizado o PFT anteriormente. Desta forma, as diferencas
das correlacdes entre o PFT e o PFE referidas neste trabalho (r=0,9) e no estudo
australiano (r=0,5) poderiam ser explicadas pelo fato de que nossos pacientes ja
se encontravam adaptados ha bastante tempo a realizarem as manobras do PFT.

Em estudo envolvendo 649 criancas sadias, a correlacdo encontrada entre
o PFT e o PFE (r=0,9) mostrou-se semelhante a encontrada (r=0,9) na presente
investigacdo’®. Essa consisténcia entre os resultados pode ser justificada pelo
fato de que 0s nossos pacientes ainda nao apresentavam fragueza dos musculos
bulbares, obtendo bom desempenho em ambas as técnicas.

Nos pacientes com diagnéstico de DNM, a insuflacdo que precede a tosse
é diminuida devido a fraqueza dos musculos inspiratorios, principalmente em
pacientes cuja capacidade vital encontra-se inferior a 1.500 mL>. No presente
estudo, a mediana de capacidade vital foi de 2.005 mL (Tabela 3.2) e detectou-se
forte correlacédo (r=0,8; p<0,001) entre o pico do fluxo da tosse e a capacidade
vital (Tabela 3.5). A andlise da regressao linear simples demonstrou que o PFT
explica aproximadamente 65% da variacao de CV (Grafico 3.3). Observaram-se,
ainda, pacientes com CV inferior a 50% do previsto (Tabela 3.2), valor
preconizado para, juntamente com outras medidas, instituir suporte ventilatorio.

Em trabalhos conduzidos tanto a pacientes adultos quanto pediatricos com
diversas DNMs, foram encontradas correlacdes entre esses dois parametros
funcionais™>%%. Semelhantemente aos nossos achados, em estudo conduzido
apenas em pacientes adultos com diferentes DNMs, a CV explicou cerca de 60%
da variacéo do PFT*2,

As medidas de CV e PFT medem a funcéo das vias aéreas, do pulméo e
da caixa toracica, desta forma, seria esperado encontrar correlacbes entre as
duas medidas. Entretanto, a medida do PFT é realizada com equipamento de
custo mais acessivel que a medida da CV, a qual é mensurada por meio do
ventildbmetro de Wright ou espirometria. Em algumas situacdes, nas quais o
fisioterapeuta ndo disponha de equipamentos mais sofisticados para realizacédo
da CV, pode-se utilizar o PFT isoladamente, principalmente para monitorar a
inefichcia da tosse durante os episédios de infeccéo respiratéria. Ademais, sua

simplicidade operacional permite sua utilizacdo domiciliar e no autocuidado.
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Porém, a existéncia de correlacdo entre o PFT e a CV nao deve ser
interpretada como medidas excludentes, mas complementares na avaliacdo
clinico-funcional de criancas e adolescentes com DNM.

E importante ressaltar que o presente estudo adotou o ventildmetro de
Wright para a realizagdo das medidas de capacidade vital. Objetivando
demonstrar a confiabilidade e precisdo das medidas efetuadas por esse
equipamento, procurou-se correlacionar a capacidade vital mensurada com o
ventildbmetro e a obtida por meio da espirometria (Grafico 3.2), observando-se
forte correlagdo entre elas (r=0,9; p<0,001). Salienta-se que a ventilometria é
operacionalmente mais simples de ser procedida em ambulatérios que a
espirometria convencional e tem sido utilizada em varias pesquisas™*3%33,

As DNMs afetam a funcdo do musculo diafragma de maneira
desproporcional e suspeita-se de fragqueza diafragmatica quando ocorre queda
superior a 25% da capacidade vital medida na posi¢cao supina em comparagao a
posicdo sentada®. Em nosso estudo, os valores médios da CV sentada e deitada
foram, respectivamente, 2.103 +* 784 e 1.963 + 804, sem diferenca
estatisticamente significante (Tabela 3.2). Verificou-se queda de CV acima de
25% em apenas 5% dos pacientes. A possivel explicacao para esses resultados é
que a maior propor¢cdo da presente amostra é constituida por pacientes com
DMD, cuja funcdo do musculo diafragma mantém sua funcdo como musculo
primario da inspiracdo, ndo havendo diferenca entre as medidas de CV nas
posturas sentada e deitada.

Destaca-se recente pesquisa que comparou a medida da CV nas posturas
sentada e supino em pacientes adultos e pediatricos com DMD, reportando
valores médios de 1.342 + 506 e 1.304 + 500, respectivamente. A semelhanca
dos presentes achados, os autores também ndo encontraram diferenca
estatisticamente significante™®.

Entre os pacientes com indicacdo para a realizacdo da técnica do air-
stacking (n=26), a diferenca entre as meédias (Tabela 3.2) de CV (2.103 + 784) e
capacidade de insuflagdo maxima (2.314 + 921) foi estatisticamente significante
(p<0,001) (Gréfico 3.1). Este resultado sugere que pacientes com baixos valores
de CV cuja funcéo orofaringea e laringea encontra-se preservada beneficiam-se
da técnica do air-stacking, alcancando valores de CIM superiores a capacidade

vital e, desta forma, sdo capazes de produzir tosse eficaz*®>2.
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Nossos resultados sdo consistentes com o Unico estudo pediatrico
encontrado na literatura, cujos valores médios de CV e CIM foram de 1.474 + 632
e 1.918 + 586, respectivamente, com diferenca estatisticamente significante
(p<0,001). Os autores recomendaram a utilizagdo do air-stacking com vistas a
aumentar o volume inspiratério de criancas e adolescentes com DNM e,
consequentemente, o PFT®,

Em recente consenso sobre o manejo terapéutico na DMD, a indicagéo
para a realizacdo da técnica do air-stacking € preconizada quando os valores de
CVF encontram-se inferiores a 40% do previsto®, muito inferiores aos
preconizados na literatura'®*>*. Neste trabalho foi adotado o valor de CV inferior
a 70% do previsto para iniciar a técnica em gquestdo, pois observou-se que a
instituicdo de manobras ventilatorias requer o treinamento de pais e cuidadores,
necessitando de tempo para que estas sejam ensinadas. Os valores de CV
inferiores a 40% j& seriam indicacdo de suporte ventilatério noturno”°.

A mediana dos valores de VEF; foi de 70% do previsto (Tabela 3.2) e
encontrou-se forte correlacdo (Tabela 3.5) entre o PFT e o VEF; (r=0,8). O
resultado foi similar aos de dois estudos pediatricos, que encontraram forte
correlacdo (r=0,9; r=0,7)*>'®. Os valores inferiores a 70% do previsto neste
trabalho podem ser explicados pela reducdo da capacidade vital, por distarbio
restritivo secundario & fraqueza muscular®*.

Em relacéo as pressdes respiratdrias maximas, 42% dos pacientes (Tabela
3.2) apresentaram valores de PEnax inferiores a 60 cm/H,O e houve correlagéo
(Tabela 3.5) moderada entre o PFT e a PEmax (r=0,5; p<0,001). A correlagédo com
a medida de Plsx encontrada foi fraca (r=0,3; p=0,01).

Estes resultados sao consistentes aos encontrados em pesquisa
envolvendo a 46 criancas e adolescentes com diversos diagnosticos de DNM,
cujos valores de correlacdo entre o PFT, PEqax € Plnhax foram de r=0,5 e r=0,4,
respectivamente®. Em recente pesquisa envolvendo pacientes com esclerose
lateral amiotréfica (ELA), registrou-se fraca correlacdo entre o PFT e a Plnax
(r=0,3) e moderada com a PEmsx (r=0,5)*.

As pressdes respiratérias maximas sao as medidas funcionais
operacionalmente mais complexas de serem realizadas e 0S consensos

internacionais recomendam-nas no controle ambulatorial como opcionais®.
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As correlagbes entre as medidas funcionais e o PFT aqui encontradas
foram fortes (Tabela 3.2), com excecdo das correlacdes com a PEnsx € Plmax.
Como demonstrado, a medida do PFT avalia a efichcia da tosse e,
consequentemente, a forca dos musculos inspiratorios e expiratorios. A possivel
explicacdo para a reduzida correlagdo do PFT e as pressfes respiratorias
méaximas estd no fato de que, como as medidas de PEnsx € Plmax requerem
esforco maximo, aptidao, cooperacdo, motivacdo e coordenacao, seus resultados
podem implicar esforcos submaximos. Mesmo individuos saudaveis submetidos a
essas mensuracfes acham-nas dificeis, cansativas e desconfortaveis, o que
explica, em parte, sua baixa sensibilidade para identificar pacientes com fraqueza
dos musculos respiratérios®?*.

A mediana da pontuacdo dos parametros clinicos sugestivos de
hipoventilacdo noturna foi de um e constatou-se (Tabela 3.5) correlagéo fraca
(r=0,1) e estatisticamente nao significante (p =0,4) entre o PFT e a pontuacao
desses parametros. Todavia, a literatura recomenda que eles sejam investigados
rotineiramente, pois sinais sutis podem indicar hipoventilagdo noturna®.

Além disso, ndo foi encontrada na literatura qualquer publicacdo que tenha
avaliado a correlacdo entre o PFT e os sintomas clinicos de hipoventilacao
noturna. Contudo, em pesquisa que objetivou avaliar a associacdo entre 0s
sintomas de hipoventilacdo noturna e a CVF, ndo se observou correlacédo
estatisticamente significante (p=0,14)*".

Os sintomas de hipoventilagdo noturna e a avaliacdo da fungéo pulmonar
nao sao parametros adequados para se avaliar isoladamente a hipoventilacédo
noturna, entretanto, sua pesquisa é necessaria para alertar o clinico sobre a
possibilidade de monitoracdo mais objetiva®°.

Apesar desses sinais e sintomas terem sido investigados pelo mesmo
pesquisador, pode-se observar dificuldade na interpretacdo dos mesmos. Essas
observacfes vém ao encontro da literatura, a qual descreve que os episédios de
hipoventilacdo noturna devem ser avaliados no contexto clinico e funcional do
paciente, uma vez que os sintomas podem ser sutis e de deteccéo tardia.

A oximetria de pulso € método simples para avaliar a saturacao periférica
de oxigénio (SpOy), sendo que valores diurnos de SpO, < 95% podem ser
atribuidos & hipoxemia associada a episédios de hipoventilacdo noturna*. Apenas

um paciente apresentou SpO, diurna abaixo de 95% e né&o foi observada
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correlagcado entre o PFT e SpO,. Este resultado era esperado, uma vez que a
maioria de nossos pacientes ndo apresentava sinais e sintomas de hipoventilacédo
noturna. Porém, a medida da oximetria noturna e/ou capnografia poderia ter
avaliado esses episédios com mais precisdo. A oximetria de pulso deve ser
realizada durante a rotina de avaliacdo desses pacientes, pois é infrequente a
dessaturacéo noturna quando os valores de SpO, encontram-se superiores a
94%%,

Ainda, foi avaliada a influéncia da perda da marcha sobre o PFT, visto que
esta € um marco de grande importancia clinica nas DNMs. Os valores medianos
do PFT (Tabela 3.3) foram superiores nos pacientes que ainda deambulavam
(p=0,01) comparados aos que perderam a capacidade de marcha. Estes dados
apontam que a capacidade de tosse pode estar ainda mais comprometida a partir
do momento em que a crianga ou o adolescente perdem a marcha, deixando-os
ainda mais sujeitos a complicacfes respiratérias. Assim, deve-se dar redobrada
atencao a esses pacientes, principalmente durante episddios de infeccdo do trato
respiratorio superior, monitorando-se o PFT em curtos intervalos.

Embora as medidas funcionais sejam dependentes de esforco e motivacao,
a literatura ndo relata que este seja um fator de confusdo, desde que as medidas
sejam obtidas no mesmo dia, pelo mesmo examinador e apenas 0 mais alto valor
de trés tentativas seja utilizado para analise®. A semelhanca dessa publicacéo,
nossas medidas foram realizadas pela mesma fisioterapeuta, no mesmo dia e
horario. Ademais, os pacientes ja se encontravam adaptados a realizacdo das
medidas funcionais e entre elas foi estabelecido periodo de repouso de dois

minutos.

3.5 Concluséo

O presente estudo demonstrou que o pico do fluxo da tosse apresentou
forte correlacdo com as medidas de capacidade vital, pico do fluxo expiratorio e
volume expiratério forcado do primeiro segundo. Em relacdo as pressodes
respiratorias maximas, o pico do fluxo da tosse obteve correlacdo moderada com
a PEmax € fraca com a Pl Nao houve correlacdo com a oximetria de pulso e os

parametros clinicos de hipoventilagdo noturna.
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Estes resultados indicam que os parametros funcionais estéao relacionados
ao pico do fluxo da tosse e, por isso, este pode ser utilizado em criancas e
adolescentes com DNM, com vistas a quantificar de forma simples a eficacia da
tosse.

Assim, o pico do fluxo da tosse € uma medida util na avaliacdo rotineira
desses pacientes, uma vez que € obtido com aparelho portétil, ndo invasivo, de
facil operacionalizac&o e de baixo custo.

A auséncia de correlacdo entre os parametros clinicos de hipoventilacdo
noturna e o pico do fluxo da tosse reforca a importancia de outras formas de
monitoragao, principalmente nos pacientes cadeirantes nos quais houve reducao

dos valores do PFT.
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4 CONSIDERACOES FINAIS

A abordagem respiratoria € importante no contexto do cuidado multidisciplinar e
tem como objetivo preservar a qualidade da funcdo respiratoria, limitando ou
compensando as consequéncias da fraqueza muscular, melhorando e
prolongando a qualidade de vida dos pacientes. Com a perspectiva de novos
tratamentos e a instituicdo de suporte ventilatério cada vez mais avancado, as
medidas de avaliacdo funcional ocupam importante lugar e deve-se procurar

torna-las cada vez mais acuradas.

A facilidade, objetividade e os baixos custos do pico do fluxo da tosse permitirdo a
construcdo de um protocolo para avaliacao respiratéria dos pacientes com DNM,
o qual sera implantado no Ambulatério de Doencas Neuromusculares do HC-
UFMG.



APENDICES E ANEXO

APENDICE A - PROTOCOLO DO ESTUDO

AVALIACAO CLINICO-FUNCIONAL DAS DOENCAS NEUROMUSCULARES

| — IDENTIFICACAO

Nome do paciente:

Nome da mae:

Nome do cuidador:

Endereco:

Telefone: ( )

Il - DADOS SOCIODEMOGRAFICOS

1-Iniciais do nome:

2-Prontuério:

3-Numero da pesquisa:

4-Data de nascimento: / /

5-Data da avaliagcao: / /

6-Diagnostico:

7-Método Diagnostico:
1- Biopsia 2- DNA 4- ENMG 8- Enzima

8-Escolaridade (anos estudo):

9-Renda familiar per capita:

10-NuUmero de Filhos:




Il - HISTORIA PREGRESSA

Idade de inicio sintomas (meses):

Idade ao diagndstico (meses):

Idade ao encaminhamento (meses):

Idade de inicio dos sinais e sintomas motores (meses):
Idade de inicio dos sinais e sintomas respiratorios (meses):
Idade da perda de marcha (meses):

Sinais e sintomas motores iniciais:

1-dificuldade para subir /descer escadas

2- quedas frequentes

4- fraqueza muscular

8- dificuldade de marcha

16- hipotonia

32- atraso no desenvolvimento motor normal
64- dor em membros inferiores

Numero de internacfes anteriores:

Numero de internacfes nos ultimos 12 meses:

Diagnostico da dltima internacgéo:

1- Pneumonia 2- Atelectasia 4- Insuficiéncia Ventilatéria
8- Sepse 16- Outros

Idade de inicio do corticoide (meses):
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IV - AVALIACAO FUNCIONAL

Altura (metros):
Peso (Kg):

Envergadura:

Ausculta Pulmonatr:

SpOq: %
PFE (L/min):

PFE: %
PFT (L/min):

PFT: %
CVF (mL):

CVF: %

CV sentado (mL):

CV sentado: %

CV deitado (mL):

CV deitado: %
VEF1(mL):

VEF;: %

Plmax (cmH20):
CIM (mL):

PFE: Pico do fluxo expiratério

PFT: Pico do fluxo da tosse

CVF: Capacidade vital forcada

CV: Capacidade vital

VEF;: Volume expirado forgado no primeiro segundo
PEmax: Presséo expiratoria maxima

Plnax: Pressao inspiratéria maxima

CIM: Capacidade de insuflagdo maxima
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V - AVALIACAO DOS SINTOMAS CLINICOS
NOTURNA

63

DE HIPOVENTILACAO

Cefaleia matinal

Fadiga

Dispneia

Despertar noturno

Pesadelos

Sonoléncia diurna

Dificuldade de concentracao

Irritabilidade / ansiedade

Dores musculares

Total

1 - Presenca dos sintomas
0 - Auséncia dos sintomas



APENDICE B - SINAIS E SINTOMAS SUGESTIVOS DE HIPOVENTILACAO

NOTURNA

64

Fadiga
Dispneia
(particularmente em pacientes capazes
de deambular)

Cefaleia matinal ou continua
Despertar noturno frequente com
dispneia e taquicardia
Hipersonoléncia diurna
Dificuldade de concentracao
Pesadelos frequentes
Pesadelos sobre dificuldade de respirar
Edema de membros inferiores

Irritabilidade
Ansiedade
Despertar noturno para urinar
Alteracéo da funcao intelectual
Depresséao
Diminuicéo da libido
Perda ou ganho de peso excessivo
Dores musculares
Diminuicdo da memodria
Pobre controle de secrecao de via
aérea superior
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APENDICE C - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

(Adolescentes entre 13 e 17 anos)

Projeto de pesquisa: Correlacédo entre o pico do fluxo da tosse e os parametros
clinicos e funcionais dos pacientes com doencas neuromusculares do Ambulatorio
de Pneumologia Pediatrica do Hospital das Clinicas da UFMG
Investigadoras responsaveis: Priscilla Barreto Paula

Dr2. Laura Maria de Lima Belizario Facury Lasmar

Dr2. Maria Teresa Mohallem Fonseca
Objetivo da pesquisa:

Eu entendo que fui convidado(a) a participar de um projeto de pesquisa
envolvendo individuos com diagnéstico confirmado de doenca neuromuscular. O
objetivo geral da pesquisa € verificar a correlacdo dos exames de espirometria
que eu faco rotineiramente e o pico do fluxo da tosse. A avaliacdo destes
parametros e sua correlacdo permitirdo melhor avaliacdo do meu quadro clinico.

Procedimento:

Eu entendo que se concordar em participar deste estudo, eu serei
submetido(a) a avaliacao da tosse a partir do pico do fluxo da tosse, no qual basta
gue eu tussa no aparelho e do exame de espirometria que sera realizado com
agendamento prévio. Este exame ndo é invasivo e é realizado de rotina, nao
acarretando risco para quem o esta realizando. Os resultados sdo importantes,

porque ajudardo a tomar decisdes em aspectos do tratamento.

Risco e desconforto:

Eu entendo que ao aceitar participar dessa pesquisa poderei sentir 0s
desconfortos habituais devido aos esforcos respiratérios necessarios para a
realizacdo dos exames, entretanto, ndo serei submetido(a) a nenhum risco.

Vantagens:
Eu entendo que com a minha participacdo neste estudo os dados

fornecidos pela pesquisa poderdo ajudar no acompanhamento do meu quadro
clinico.

Sigilo:

Eu entendo que toda informacdo médica, assim como os resultados dos
exames, fardo parte do meu prontuario médico.

Se os resultados, informac¢des ou imagens obtidas forem utilizados para
fins de publicagéo cientifica, nenhum nome sera utilizado e nas fotos ser&o
utilizadas tarjas pretas sobre os olhos.

Recusa ou descontinuacéo da participacao:

Eu entendo que a minha participacdo € voluntaria e que eu posso me
recusar a participar do estudo a qualquer momento sem comprometer 0s
cuidados médicos que recebo atualmente ou receberei no HC-UFMG. Eu
reconheco também que Priscilla Barreto Paula ou a Dr2. Laura Maria de Lima
Belizario Facury Lasmar podem interromper minha participacdo neste estudo a
qualquer momento que julgar apropriado.
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Eu confirmo que a fisioterapeuta Priscilla Barreto Paula ou a Dr2.Laura
Maria de Lima Belizario Facury Lasmar me explicaram o objetivo do estudo, os
procedimentos aos quais serei submetido(a) e as possiveis vantagens advindas
deste projeto de pesquisa. Eu li e/ou me foi explicado, assim como compreendi
este formulario de consentimento e estou de pleno acordo em participar deste
estudo.

Nome do participante:

Assinatura do participante:

Data: / /

Responsabilidade do Pesquisador:

Eu expliquei a o]
objetivo do estudo, os procedimentos requeridos e as possiveis vantagens que
dele poderao advir, usando o melhor do meu conhecimento. Eu me comprometo a
fornecer uma coépia deste formulario de consentimento ao participante ou
responsavel.

Nome do pesquisador ou associado:

Assinatura do pesquisador ou associado:

Data: / /
Pesquisadores Responsaveis
Comité de Etica em Pesquisa-UFMG Priscilla Barreto Paula
Prof®. Maria Elena de Lima Perez Garcia Profa. Laura Maria de Lima Belizario
Unidade Administrativa 11-2° andar-sala Facury Lasmar
2.005 - Avenida Antdnio Carlos, 6.627- Departamento de Pediatria-FM/UFMG
Pampulha. Fone: 3409-4592 Avenida Alfredo Balena,190- 4° andar
Fone: 3248-3773
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TERMO DE CONSENTIMENTO INFORMADO
(Pais de adolescentes)

Projeto de pesquisa: Correlacédo entre o pico do fluxo da tosse e os parametros
clinicos e funcionais dos pacientes com doencas neuromusculares do Ambulatorio
de Pneumologia Pediatrica do Hospital das Clinicas da UFMG

Investigadoras responsaveis: Priscilla Barreto Paula
Dr®. Laura Maria de Lima Belizario Facury Lasmar
Dr2. Maria Teresa Mohallen Fonseca

Objetivo da pesquisa:

Eu entendo que meu filho(a) foi convidado(a) a participar de um projeto de
pesquisa envolvendo individuos com diagnostico confirmado de doenca
neuromuscular. O objetivo geral da pesquisa € verificar a correlacdo dos exames
de espirometria que meu(minha) filho(a) faz rotineiramente e o pico do fluxo da
tosse. A avaliacdo destes parametros e sua correlacdo permitirdo melhor
avaliagdo do quadro clinico de meu(minha) filho(a).

Procedimento:

Eu entendo que se concordar em participar deste estudo, meu(minha)
filho(a) serd submetido(a) a avaliacdo da tosse a partir do pico do fluxo da tosse,
no qual basta que ele(a) tussa no aparelho, e do exame de espirometria que sera
realizado com agendamento prévio. Este exame nao € invasivo e € realizado de
rotina, ndo acarretando risco para quem o esta realizando. Os resultados sdo
importantes, porque ajudardo a tomar decisdes em aspectos do tratamento.

Risco e desconforto:

Eu entendo que ao aceitar que meu(minha) filho(a) participe desta
pesquisa ele(a) podera sentir os desconfortos habituais devido os esforcos
respiratérios necessarios para a realizacdo dos exames, entretanto, ndo sera
submetido(a) a qualquer risco.

Vantagens:
Eu entendo que com a participacdo de meu(minha) filho(a) neste estudo os

dados fornecidos pela pesquisa poderdo ajudar no acompanhamento de seu
quadro clinico.

Sigilo:

Eu entendo que toda informacdo médica, assim como os resultados dos
exames, fardo parte do prontuario médico de meu(minha) filho(a).

Se os resultados, informacdes ou imagens obtidas forem utilizados para
fins de publicagéo cientifica, nenhum nome sera utilizado e nas fotos serédo
utilizadas tarjas pretas sobre os olhos.

Recusa ou descontinuacao da participacao:

Eu entendo que a participacdo de meu(minha) filho(a) é voluntaria e que eu
posso recusar a participar do estudo a qualguer momento sem comprometer os
cuidados médicos que ele(a) recebe atualmente ou recebera no HC-UFMG. Eu
reconheco também que Priscilla Barreto Paula ou a Dr2. Laura Maria de Lima
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Belizario Facury Lasmar podem interromper a participacdo de meu(minha) filho(a)
neste estudo a qualquer momento que julgar apropriado.

Eu confirmo que a fisioterapeuta Priscilla Barreto Paula ou a Dr2.Laura
Maria de Lima Belizario Facury Lasmar me explicaram o objetivo do estudo, os
procedimentos aos quais meu(minha) filho(a) serd submetido(a) e as possiveis
vantagens advindas deste projeto de pesquisa. Eu li e/ou me foi explicado, assim
como compreendi este formulario de consentimento e estou de pleno acordo com
a participacao de meu(minha) filho(a) neste estudo.

Nome do responsavel:

Assinatura do responsavel:

Data: / /

Responsabilidade do Pesquisador:

Eu expliquei a o]
objetivo do estudo, os procedimentos requeridos e as possiveis vantagens que
dele poderéo advir do estudo, usando o melhor do meu conhecimento. Eu me
comprometo a fornecer uma copia deste formulario de consentimento ao
participante ou responsavel.

Nome do pesquisador ou associado:

Assinatura do pesquisador ou associado:

Data: / /
Pesquisadores Responsaveis
Comité de ética em pesquisa-UFMG Priscilla Barreto Paula
Prof®. Maria Elena de Lima Perez Garcia Prof2, Laura Maria de Lima Belizario
Unidade Administrativa II-2° andar-sala Facury Lasmar -Departamento de
2.005- Avenida Antbnio Carlos, 6.627- Pediatria-FM/UFMG.Avenida Alfredo
Pampulha - Fone: 3409-4592 Balena,190- 4° andar -Fone: 3248-3773
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TERMO DE CONSENTIMENTO INFORMADO
(Criancas entre sete e 12 anos)

Projeto de pesquisa: Correlacédo entre o pico do fluxo da tosse e os parametros
clinicos e funcionais dos pacientes com doencas neuromusculares do Ambulatorio
de Pneumologia Pediatrica do Hospital das Clinicas da UFMG

Investigadoras responsaveis: Priscilla Barreto Paula
Dr®. Laura Maria de Lima Belizario Facury Lasmar
Dr2. Maria Teresa Mohallen Fonseca

Objetivo da pesquisa:

Eu entendo que meu(minha) filho(a) foi convidado(a) a participar de um
projeto de pesquisa envolvendo individuos com diagnéstico confirmado de doenca
neuromuscular. O objetivo geral da pesquisa € verificar a correlacdo dos exames
de espirometria que meu(minha) filho(a) faz rotineiramente e o pico do fluxo da
tosse. A avaliacdo destes parametros e sua correlacdo permitirdo melhor
avaliagdo do quadro clinico de meu(minha) filho(a).

Procedimento:

Eu entendo que se concordar em participar deste estudo, meu(minha)
filho(a) sera submetido a avaliacdo da tosse a partir do pico do fluxo da tosse, no
qual basta que ele(a) tussa no aparelho, e do exame de espirometria que sera
realizado com agendamento prévio. Este exame nao € invasivo e € realizado de
rotina, ndo acarretando risco para quem o esta realizando. Os resultados sdo
importantes, porque ajudardo a tomar decisdes em aspectos do tratamento.

Risco e desconforto:

Eu entendo que ao aceitar que meu(minha) filho(a) participe desta
pesquisa ele(a) podera sentir os desconfortos habituais devido aos esforcos
respiratérios necessarios para a realizacdo dos exames, entretanto, ndo sera
submetido(a) a qualquer risco.

Vantagens:
Eu entendo que com a participacdo de meu(minha) filho(a) neste estudo,

os dados fornecidos pela pesquisa poderdo ajudar no acompanhamento de seu
quadro clinico.

Sigilo:

Eu entendo que toda informacdo médica, assim como os resultados dos
exames, fardo parte do prontuario médico de meu(minha) filho(a).

Se os resultados, informacdes ou imagens obtidas forem utilizados para
fins de publicagdo cientifica, nenhum nome sera utilizado e nas fotos serédo
utilizadas tarjas pretas sobre os olhos.

Recusa ou descontinuacao da participacao:

Eu entendo que a participacdo de meu(minha) filho(a) é voluntaria e que eu
pOosSso recusar a participar do estudo a qualguer momento sem comprometer 0s
cuidados médicos que ele(a) recebe atualmente ou recebera no HC-UFMG. Eu
reconheco também que Priscilla Barreto Paula ou a Dr2. Laura Maria de Lima




70

Belizario Facury Lasmar podem interromper a participacdo de meu(minha) filho(a)
neste estudo a qualguer momento que julgar apropriado.

Eu confirmo que a fisioterapeuta Priscilla Barreto Paula ou a Dr2.Laura
Maria de Lima Belizario Facury Lasmar me explicaram o objetivo do estudo, os
procedimentos aos quais meu(minha) filho(a) serd submetido(a) e as possiveis
vantagens advindas deste projeto de pesquisa. Eu li e/ou me foi explicado, assim
como compreendi este formulario de consentimento e estou de pleno acordo com
a participacao de meu(minha) filho(a) neste estudo.

Nome do responsavel:

Assinatura do responsavel:

Nome da crianca:

Assinatura da crianga:

Data: / /

Responsabilidade do pesquisador:

Eu expliquei a

o

objetivo do estudo, os procedimentos requeridos e as possiveis vantagens que
dele poderao advir, usando o melhor do meu conhecimento. Eu me comprometo a
fornecer uma copia deste formulario de consentimento ao participante ou

responsavel.

Nome do pesquisador ou associado:

Assinatura do pesquisador ou associado:

Data: / /

Comité de ética em pesquisa-UFMG
Prof?. Maria Elena de Lima Perez Garcia
Unidade Administrativa 11-2° andar-sala
2.005
Avenida Antdnio Carlos, 6.627-
Pampulha.
Fone: 3409-4592

Pesquisadores Responsaveis
Priscilla Barreto Paula
Prof2. Laura Maria de Lima Belizario
Facury Lasmar
Departamento de Pediatria-FM/UFMG
Avenida Alfredo Balena,190- 4° andar
Fone: 3248-3773
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TERMO DE CONSENTIMENTO INFORMADO
(Criancas até seis anos)

Projeto de pesquisa: Correlacdo entre o pico do fluxo da tosse e os parametros
clinicos e funcionais dos pacientes com doencas neuromusculares do Ambulatorio
de Pneumologia Pediatrica do Hospital das Clinicas da UFMG

Investigadoras responsaveis: Priscilla Barreto Paula
Dr®. Laura Maria de Lima Belizario Facury Lasmar
Dr2. Maria Teresa Mohallen Fonseca

Objetivo da pesquisa:

Eu entendo que meu(minha) filho(a) foi convidado(a) a participar de um
projeto de pesquisa envolvendo individuos com diagnéstico confirmado de doenca
neuromuscular. O objetivo geral da pesquisa € verificar a correlacdo dos exames
de espirometria que meu(minha) filho(a) faz rotineiramente e o pico do fluxo da
tosse. A avaliacdo destes parametros e sua correlacdo permitirdo melhor
avaliagdo do quadro clinico de meu(minha) filho(a).

Procedimento:

Eu entendo que se concordar em participar deste estudo, meu(minha)
filho(a) serd submetido(a) a avaliacdo da tosse a partir do pico do fluxo da tosse,
no qual basta que ele(a) tussa no aparelho e do exame de espirometria que sera
realizado com agendamento prévio. Este exame nao € invasivo e € realizado de
rotina, ndo acarretando risco para quem o esta realizando. Os resultados sdo
importantes, porque ajudardo a tomar decisdes em aspectos do tratamento.

Risco e desconforto:

Eu entendo que ao aceitar que meu(minha) filho(a) participe desta
pesquisa ele(a) podera sentir os desconfortos habituais devido aos esforcos
respiratérios necessarios para a realizacdo dos exames, entretanto, ndo sera
submetido(a) a qualquer risco.

Vantagens:
Eu entendo que com a participacdo de meu(minha) filho(a) neste estudo,

os dados fornecidos pela pesquisa poderdo ajudar no acompanhamento de seu
quadro clinico.

Sigilo:

Eu entendo que toda informacdo médica, assim como os resultados dos
exames, fardo parte do prontuario medico de meu(minha) filho(a).

Se os resultados, informacdes ou imagens obtidas forem utilizados para
fins de publicagéo cientifica, nenhum nome sera utilizado e nas fotos ser&o
utilizadas tarjas pretas sobre os olhos.

Recusa ou descontinuacao da participacao:

Eu entendo que a participacdo de meu(minha) filho(a) é voluntaria e que eu
posso recusar a participar do estudo a qualguer momento sem comprometer os
cuidados médicos que ele(a) recebe atualmente ou recebera no HC-UFMG. Eu
reconheco também que Priscilla Barreto Paula ou a Dr2. Laura Maria de Lima
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Belizario Facury Lasmar podem interromper a participacdo de meu(minha) filho(a)
neste estudo a qualguer momento que julgar apropriado.

Eu confirmo que a fisioterapeuta Priscilla Barreto Paula ou a Dr2. Laura
Maria de Lima Belizario Facury Lasmar me explicaram o objetivo do estudo, os
procedimentos aos quais meu(minha) filho(a) serd submetido(a) e as possiveis
vantagens advindas deste projeto de pesquisa. Eu li e/ou me foi explicado, assim
como compreendi este formulario de consentimento e estou de pleno acordo com
a participacao de meu(minha) filho(a) neste estudo

Nome do responsavel:

Assinatura do responsavel:

Data: / /

Responsabilidade do pesquisador:

Eu expliquei a o]
objetivo do estudo, os procedimentos requeridos e as possiveis vantagens que
dele poderao advir, usando o melhor do meu conhecimento. Eu me comprometo a
fornecer uma coépia deste formulario de consentimento ao participante ou
responsavel.

Nome do pesquisador ou associado:

Assinatura do pesquisador ou associado:

Data: / /
Pesquisadores Responsaveis
Comité de ética em pesquisa-UFMG Priscilla Barreto Paula

Prof®. Maria Elena de Lima Perez Garcia Prof2. Laura Maria de Lima Belizario
Unidade Administrativa 11-2° andar-sala Facury Lasmar

2.005 - Avenida Antdnio Carlos, 6.627- Departamento de Pediatria-FM/UFMG

Pampulha. Fone: 3409-4592 Avenida Alfredo Balena, 190- 4°
andar. Fone: 3248-3773
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ANEXO A - CARTA DE APROVAGCAO DO PROJETO NO COMITE DE ETICA
EM PESQUISA DA UFMG

UF/V\G | Universidade Federal de Minas Gerais

Comité de Etica em Pesquisa da UFMG - COEP

Parecer n®. ETIC 594/07

Interessadofa): Profa. Maria Teresa Mohallem Fonseca
Departamento de Pediatria
Faculdade de Medicina-UFMG

DECISAO

O Comité de Etica em Pesquisa da UFMG - COEP aprovou, no
dia 12 de dezembro de 2007, o projeto de pesquisa intitulado "Pico do
fluxo da tosse como parametro de fung¢ao pulmonar nas criangas
com doengas neuromusculares” bem como o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido.

O relatério final ou parcial devera ser encaminhado ao COEP um

ano apos o inicio do projeto.

Profa. Maria Teresa Marques Amaral
Coordenadora do COEP-UFMG

[



