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ANALISE DO TREINAMENTO MUSCULAR RESPIRATORIO EM PACIENTES COM
DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE: UMA REVISAO SISTEMATICA

Jordana de Souza Rodrigues, Lara Marielen de Souza e
Rafaela Aparecida Fernandes?

Otavio Henrique Azevedo Campos®

RESUMO

Introducdo: A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é caracterizada como uma
desordem muscular recessiva ligada ao cromossomo X. Possui como caracteristica a
diminuicdo progressiva da forgca muscular, atrofias musculares, com alguns meninos
apresentando atrasos nos marcos motores com ou sem deficiéncia intelectual. A perda
progressiva de funcéo respiratoria se acentua com a evolucdo da doenca e principalmente
a partir do momento em que se faz necessario o uso da cadeira de rodas. O declinio da
funcdo pulmonar esta associado ao aumento da insuficiéncia respiratéria e da ineficiéncia
da tosse. O presente estudo aborda o impacto das técnicas de fisioterapia respiratoria na
fungéo respiratoria dos pacientes com DMD. Objetivos: Avaliar os efeitos das técnicas de
treinamento muscular respiratério na funcao respiratéria de pacientes com DMD. Analisar
gual das manobras se mostrou mais eficaz em manter ou mesmo ganhar expansibilidade
toracica nos pacientes de Distrofia Muscular de Duchenne. Metodologia: trata-se de uma
revisdo sistematica da literatura. Foi realizada uma busca nas bases de dados LILACS,
PEDro, SciELO e PubMed através das seguintes combinagdes: “distrofia muscular de

” “*

Duchenne and ventilagao”, “distrofia muscular de Duchenne and exercicios respiratérios”,
“distrofia muscular de Duchenne and fisioterapia”, “distrofia muscular de Duchenne and
treinamento muscular respiratério”. Apds a triagem de titulos e resumos e aplicagédo dos
critérios de elegibilidade foram validados 7 artigos para esta revisdo. Resultados: Todos
os estudos apresentaram bons resultados no aumento do pico de fluxo de tosse e
aumento da capacidade vital. Dois estudos apontam melhora na expansibilidade toracica
a curto prazo. Conclusédo: as manobras abordadasdurante esses estudos se mostraram

eficazes na melhora da funcéo respiratoria dos pacientes com DMD.

Palavras-chaves: Distrofia Muscular de Duchenne - D020388; Ventilagdo - D014691;
Exercicios Respiratorios - D001945; Fisioterapia - D02676; Treinamento muscular
respiratorio.

ABSTRACT

Introduction: Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) is characterized as an X-linked
recessive muscle disorder. Its characteristic is a progressive decrease in muscle strength,
muscle atrophies, with some boys presenting delays in motor milestones with or without
intellectual disability. The progressive loss of respiratory function is accentuated with the
evolution of the disease and especially from the moment when the use of a wheelchair
becomes necessary. The decline in lung function is associated with increased respiratory
failure and cough inefficiency. The present study addresses the impact of respiratory

1 Discentes do Curso de Bacharelado em Fisioterapia da Universidade Presidente Anténio Carlos - Unipac
2 Orientador Docente do Curso de Bacharelado em Fisioterapia da Universidade Presidente Antdnio Carlos
— Unipac.
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physiotherapy techniques on the respiratory function of patients with DMD. Objectives: To
evaluate the effects of respiratory muscle training techniques on respiratory function in
patients with DMD. To analyze which of the maneuvers proved to be more effective in
maintaining or even gaining chest expansion in Duchenne Muscular Dystrophy patients.
Methodology: this is a systematic review of the literature. A search was performed in the
LILACS, PEDro, SciELO and PubMed databases using the following combinations:
“‘Duchenne muscular dystrophy and ventilation”, “Duchenne muscular dystrophy and
breathing exercises”, “Duchenne muscular dystrophy and physiotherapy”, “dystrophy
Duchenne muscle and respiratory muscle training”. After screening the titles and abstracts
and applying the eligibility criteria, 7 articles were validated for this review. Results: All
studies showed good results in increasing peak cough flow and increasing vital capacity.
Two studies point to short-term improvement in chest expansion. Conclusion: the
maneuvers addressed during these studies proved to be effective in improving the
respiratory function of patients with DMD.

Keywords:Duchenne Muscular Dystrophy - D020388; Ventilation - D014691; Breathing
Exercises - D001945; Physiotherapy - D02676; Respiratorymuscle training;



LISTA DE ABREVIATURAS

Cl - Capacidade inspiratoria

CIM - Capacidade de insuflagdo maxima
CIP - Capacidade de insuflacdo pulmonar
CK- Creatinofosfoquinase

CV - Capacidade vital

CVF - Capacidade vital forcada

DD - Decubito dorsal

DM - Distrofia muscular

DMB - Distrofia muscular de becker
DMD - Distrofia muscular de duchenne
DNA- Acido desoxiribonucléico

DNM - Distrofias neuromusculares

FC- Frequéncia cardiaca

FP- Funcéo pulmonar

PA- Pressao arterial

PE max- Presséao expiratéria maxima
PEEP - Pressao positiva expiratoria final
PFT - Pico de fluxo de tosse

Pl max - Pressao inspiratéria maxima
TMR - Treinamento da musculatura respiratoria
VC - Volume corrente

VEF: - Volume expiratorio forcado

VM - Ventilagdo mecéanica



INTRODUCAO:

A Distrofia muscular de Duchenne (DMD) foi descrita pela primeira vez em 1858 pelo
meédico neurologista francés Guillaune Benjamin Amand Duchenne. Ele documentou em
detalhes o caso de um menino de 9 anos que perdeu a capacidade de deambular por
causa de uma doenca muscular. Dez anos mais tarde, ele publicou 13 casos e inumeras
observacBes sobre os sinais e sintomas clinicos da doenca. Através das suas

observacdes concluiu que a doenca era transmitida através de heranca genética .

A DMD, tem incidéncia de 1:3.500 meninos nascidos vivos e no Brasil, ocorrem cerca de
700 novos casos por ano 2. As distrofias neuromusculares (DNM) fazem parte de um
grupo de miopatias de ordem genética, degenerativas progressivas que podem ser
caracterizadas como autossdmicas ou ligadas ao cromossomo X. Na heranca
autossOmica dominante a crianca recebe o gene defeituoso de um dos pais, 0 que
confere 50% de chance de a crianca herdar e desenvolver a doenca, nesse caso nao
importando o sexo do bebé. Quando a heranca tem carater autossémico recessivo ambos
0s pais carregam o gene defeituoso podendo serem portadores assintomaticos ou
sintomaticos. Nesse segundo caso, a crianga apresenta 25% de chance de desenvolver a
doenca e 50% de chance de ser portadora assintomatica. Ambos os sexos podem ser
afetados. A heranca ligada ao cromossomo X ocorre quando a mae é portadora do gene
defeituoso. Neste caso, os individuos do sexo masculino filhos de méae portadora
apresentam 50% de chance de desenvolver a doenca, uma vez que o homem recebe um
cromossomo X da mde e um Y do pai. Individuos do sexo feminino filhas de mae
portadora também apresentam 50% de chance de receber o gene patolégico, mas em
geral ndo manifestam a doenca ou apresentam apenas sintomas leves de distrofia

muscular 3.

Ainda de acordo com as concepcdes de Brito e Mendes (2017) 3, a DMD é caracterizada
como uma desordem muscular recessiva ligada ao cromossomo X, sendo que o0 gene
anormal estd localizado mais precisamente no lécus Xp21, que é responsavel pela
codificacdo da proteina distrofina, ressalta-se também que a DMD ¢é a distrofia muscular

mais comum na infancia e também o tipo mais severo.

Em razado desta anormalidade no l6cus Xp21, os pacientes de DMD cursam com auséncia
da distrofina, devido a delecdo, ou importante deficiéncia em consequéncia da falha de

sintese do RNA mensageiro #. Esta proteina possibilita a conexdo da membrana celular,
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internamente, ao mecanismo contratii de actina e miosina e externamente, com a
membrana basal. Faz ligagdo com um complexo glicoprotéico, envolvendo o sarcolema e
ligando-se a lamina basal, na matriz celular. Esta deficiéncia facilita a entrada de calcio na
célula e ativacdo de proteases, o que gera necrose das fibras musculares, fagocitose,
reagoes inflamatdrias e infiltracdo adiposa 3.

E possivel observar também anormalidades no tamanho das fibras musculares. As fibras
do tipo Il sdo acometidas por hipertrofia e as fibras do tipo | por atrofia. Estudos mais
recentes ja apontam que ocorre acometimento ndo apenas da musculatura esquelética

como também da musculatura lisa °.

A confirmacgédo do diagndstico de DMD pode se dar através de exame de DNA, niveis
elevados de creatinofosfoquinase (CK), auséncia de distrofina na biopsia muscular ou

presenca de uma delegdo do gene distrofina do braco curto do cromossomo X 4.

A sequéncia de alteracbes citadas confere a DMD a caracteristica de diminuicao
progressiva da forgca muscular, atrofias musculares, com alguns meninos apresentando
atrasos nos marcos motores com ou sem deficiéncia intelectual ®7. Salienta-se que as
manifestacdes clinicas estdo presentes desde o nascimento, porém se tornam mais
evidentes entre os 3 e 5 anos de idade & Observa-se que os sintomas iniciais
identificados na DMD sé&o de fraqueza muscular da cintura pélvica e posteriormente da

cintura escapular 4.

Outras caracteristicas identificadas sdo a pseudo-hipertrofia das panturrilhas e o sinal de
Gowers presentes em todos 0s casos e decorrente, respectivamente, de uma progressiva
necrose muscular, fibrose e infiltracdo gordurosa nos gastrocnémios e de uma fraqueza
da musculatura extensora de joelho e quadril. Esses conjuntos de alteracfes provocam

no paciente uma marcha tipica denominada marcha miopatica ou anserina &.

Souza Et Al (2015) & também dissertam que o comprometimento ocorre de maneira
simétrica. O térax tende a se achatar em sentido antero posterior e € comum o
aparecimento de escoliose. Mais tarde a musculatura do pescoco também é
comprometida. Nesse sentido, destaca-se que a perda da capacidade de deambular
ocorre por volta da primeira década de vida, o que leva os pacientes a necessidade do

uso da cadeira de rodas “.

A perda progressiva de fungdo respiratéria se acentua com a evolugdo da doenga e

principalmente a partir do momento em que se faz necessario o uso da cadeira de rodas
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5. O declinio da fungdo pulmonar estd associado a fraqueza muscular respiratéria, ao
aumento da insuficiéncia respiratéria e da ineficiéncia da tosse. Como mecanismo

compensatério a frequéncia respiratéria tende a aumentar %19,

Por consequéncia da tosse ineficaz ocorre acumulo de secre¢cbes em vias aéreas
inferiores. Pacientes em que o comprometimento € muito grande cursam com congestéo
pulmonar e infec¢des respiratrias. Os pulmbes e a parede tordcica tornam-se pouco
complacentes e com isso, as bases pulmonares ndo séo ventiladas de forma adequada
causando hipoventilagdo noturna, situacdo que causa a diminuicdo da concentracdo de
oxigénio sanguineo (hipoxemia) e aumento da concentragcdo de gas carbdnico no sangue
(hipercapnia). Com a progressao da doenca a hipoventilacdo também pode passar a
ocorrer durante o periodo de vigilia. A CV cai de forma progressiva, a Pimax e a Peméax
diminuem causando uma alteracéo restritiva. Anormalidades toracicas como a escoliose
também podem contribuir para reducdo da expansédo pulmonar, devido a restricdo da

parede toracica 6.

Os pacientes com DMD costumam ir a 0bito entre a segunda e a terceira década de vida.
A infeccéo pulmonar e a insuficiéncia respiratoria sdo responsaveis por cerca de 75% dos
Obitos, sendo consideradas a primeira causa de morte nesses individuos, seguida das

complicagdes cardiacas °.

N&o existe terapéutica curativa para esta patologia, no entanto, a fisioterapia respiratéria é
indicada com o objetivo de prevenir as complicacdes pulmonares e melhorar a qualidade

de vida no portador de DMD 4.

Portanto, o presente estudo teve como objetivo analisar na literatura os efeitos do TMR na
funcao respiratoria de pacientes com DMD e avaliar qual das manobras se mostrou mais

eficaz em manter ou mesmo ganhar expansibilidade toracica nos pacientes de DMD.

METODOS

O presente estudo caracterizou-se como uma revisao sistematica da literatura. Esse tipo
de estudo utiliza como fonte de dados a literatura acerca de determinado tema e,
mediante métodos sistematizados de buscas, apreciacao critica e sintese da informacéo,
disponibiliza um resumo das evidéncias relacionadas a uma determinada intervencao.

Integra as informagbes de um conjunto de estudos realizados separadamente sobre
10



determinada terapéutica/ intervencgéo, que podem apresentar resultados conflitantes e/ou
coincidentes, bem como identificar temas que necessitam de evidéncia, auxiliando na

orientagdo para investigacées futuras 1.

Este estudo seguiu nove etapas previamente estabelecidas: 1) Definicdo do problema; 2)
Desenho do teste de relevancia; 3) Definicdo dos bancos de dados, das palavras-chaves
e levantamento dos dados; 4) Primeira aplicacdo do teste de relevancia - resumo - por
trés examinadores independentes; 5) Segunda aplicacdo do teste de relevancia - texto
completo - por trés examinadores independentes; 6) Aplicacdo da Escala PEDro; 7)
Andlise critica de todos os artigos selecionados; 8) Resumos dos artigos selecionados; 9)

Apresentagao dos resultados.

Para a selecdo dos artigos realizou-se uma busca avancada nas bases de dados
eletrbnicas: Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS),
Physiotherapy Evidence Database (PEDro), PubMed eScientific Electronic Library Online
(SciELO). Foram utilizados como Descritores em Saude (DEC’s) os seguintes termos:
“distrofia muscular de Duchenne”, “ventilacdo”, “exercicios respiratorios”, “fisioterapia”. A
palavra-chave “treinamento muscular respiratério” também foi utilizada como critério de
busca, porém nao apresenta descritor correspondente no DEC’s. Utilizou-se o operador
booleano “and” para juncédo dos termos e utilizacdo das combinacfes de 2 a 2 palavras-
chaves e suas varia¢des nas linguas inglesa e portuguesa. A busca nos bancos de dados

se deu entre marco de 2021 e abril de 2021.

Na primeira aplicacdo do teste de relevancia as publicagcbes foram avaliadas por
titulo/resumo por trés pesquisadores de forma totalmente independente e cegada,
obedecendo de forma rigorosa os critérios de inclusdo e exclusdo previamente
estabelecidos. Apds isto, os trés pesquisadores, de forma independente, realizaram a
leitura do texto completo dos artigos pré-selecionados e aplicaram novamente o0s critérios
de incluséo e excluséo, como forma de certificar que os estudos selecionados obedeciam

integralmente aos critérios propostos.

Foram adotados o0s seguintes critérios de inclusdo: artigos originais; em humanos;
participantes com diagndéstico de DMD; idade a partir de 1 ano; publicados a partir do ano
de 2011; intervencdes descritas como treinamento muscular respiratério em participantes
com distrofia muscular de Duchenne; escritos em lingua portuguesa ou inglesa. Foram

excluidos da pesquisa: artigos com mais de 10 anos de publicacéo; revisdes sistematicas;
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revisdes de literatura; revisdes integrativas, metanalises, intervencdes diferentes do TMR

na DMD; intervengdes que ndo sejam consideradas fisioterapia.

De forma a assegurar o rigor de qualidade metodoldgico, os artigos foram avaliados
através da escala PEDro. A escala € composta por 11 itens. O escore total da escala é
de 10 pontos, sendo escores < 5 considerados de baixa qualidade e escores > 5
considerados de alta qualidade. O critério 1 é referente a elegibilidade dos sujeitos
participantes do estudo e néo € utilizado para o célculo do escore PEDro. O critério 2 trata
sobre a randomizacdo, critério 3 alocacao cega dos voluntarios, critério 4 vinculado aos
indicadores prognésticos, critério 5, 6 e 7 avaliam o cegamento dos sujeitos e dos
avaliadores, critério 8 avalia perda amostral, critério 9 analise por intencao de tratamento,

critérios 10 e 11 informacdes estatisticas.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Foram identificados 774 estudos, reduzidos para 423 apos aplicacéo do filtro de 10 anos,
0s quais foram realizados leitura dos titulos e dos resumos para verificagcdo da
elegibilidade através dos critérios de inclusdo e exclusdo. Apos a aplicacdo dos critérios,
foram pré-selecionados 24 artigos para verificacdo na segunda etapa de elegibilidade,
gue foi realizada com base na leitura do manuscrito completo. Foram eleitos 7 estudos,

envolvendo 246 participantes, que foram incluidos conforme tabela e fluxograma abaixo:

Lilacs 8
Distrofia muscular de
PEDro 15
Duchenne AND .

_ 5 artigos

PubMed ventilagdo 419 validados
SciELO 4
PEDro Distrofia muscular de 1
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PubMed Duchenne AND 29
exercicios .
SGELO 0 0 artigos
Cl r iratori .
espiratérios validados
Lilacs 14
PEDro 5
Distrofia muscular de 1 artigo validado
PubMed Duchenne AND 205
fisioterapia
SciELO 14
Lilacs Distrofia muscular de 0
Duchenne AND
PEDro treinamento muscular 9
respiratério 1 artigo validado
PubMed 48
SciELO 0

Fonte: Dados da pesquisa, elaborado pelos autores

Pesguisa com as palavras
chaves e cc":uir'agﬁea
{ filtro de 10 anos)

Total de artigos:
423

@

Leitura com bases nos tiulos
g MOS resumos.

399 artigos excluidos

Aplicacdo
dos  criterios de
nclusso e exdusdo

Leftura do manuscrito em
texto completo

17 arligos excluidos

7 artigos
validados

Aplicacdo da
analise da
qualidade

mietodoldgica

PEDo
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QUADRO 1. DESCRICAO DAS INTERVENCOES, QUALIDADE

Fonte: Dados da pesquisa, elaborado pelos autores

PRINCIPAIS RESULTADOS DOS ESTUDOS SELECIONADOS:

METODOLOGICA E

AUTOR E
ANO DE
PUBLICAGAO TITULO OBJETIVO AMOSTRA E RESULTADOS E
~ CONCLUSAO
INTERVENCAO
| |
Toussaint M, CoughAugm Comparar os 52 individuos com N&o houve diferenca no
Pernet K, entation in efeitos do diagndstico de DMD. Os pico de fluxo de tosse
Steens M, SubjectsWit  empilhamento participantes foram assistido por empilhamento
Haan J, hDuchenne de ar por meio instruidos a realizar atécnica de ar entre os grupos e
Sheers N. Muscular de uma bolsa de empilhamento de ar ambas as técnicas
. Dystrophy: reanimadora alocada aleatoriamente (VM resultaram em um aumento
Publicado em  comparison  versus ou bolsa ressuscitadora) até médio  significativo  em
2016. of Air ventilacdo a insuflacdo maxima e em comparacdo com o pico de
Escore Stacking via mecéanica em seguida tossir em uma fluxo de tosse néo
Escala a individuos com mascara sem assisténcia assistido. Os  valores
PEDro: 9 Resuscitator  distrofia manual ou compressdo alcancados foram
Bag Versus muscular de abdominal. semelhantes independente
MechanicalV Duchenne. da técnica o que sugere
entilation. que tanto o ventilador
mecanico quanto a bolsa
ressuscitadora podem ser
usados para melhorar a
efichkcia da tosse em
pessoas com DMD.
Stehling F, Mechanical Analisar se o 21 pacientes com No primeiro ano apés as
Bouikidis A, insufflation/e uso regular das diagnéstico de DMD, atrofia insuflacdes-exsuflagbes, o
Schara U, xsufflation insuflacbes- muscular espinhal, miopatia VC apresentou um
Mellies U. improves exsuflagbes 2 congénita sem fraqueza do aumento relativo médio de
. vital capacity vezes ao dia em diafragma e distrofia 28% em 18 dos 21
Publicado em intervalo livre de  muscular congénita com participantes. Depois do
2015 neuromuscul infeccdo é capaz fraqueza do diafragma. Os segundo ano de uso, 0
Escore ar disorders. de retardar o pacientes eram efeito apresentou
Escala declinio anual aconselhados a realizar as estabilidade, 0 que
PEDro: 8 de capacidade insuflagbes-exsuflacdes contribuiu diretamente para
vital ou mesmo duas vezes ao dia por 10 reducdo de hospitalizagédo
melhord-lo em minutos aplicando conjuntos e mortalidade em pacientes
pacientes com de trés respiracdes de com DMD. A intervencao
restricdo de insuflagdo/expiracao para retarda o declinio e até
volume melhorar a desobstrucdo das melhora a capacidade vital
pulmonar vias aéreas independente de em pacientes com DNM.
severa. infeccbes do trato

respiratorio.
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Meric H,
Falaize L,
Pradon D,
Lacombe M,
Petitiean M,
Orlikowski D,
Prigent H,
Lofaso F.

Publicado em
2017.

Escore
Escala
PEDro: 6

LoMauro A,
Banfi P,
D'Angelo

MG, Aliverti
A.

Publicado em
2019.

Escore
Escala
PEDro: 7

Iskandar K,
Sunartini,
Nugrahanto
AP, lima N,
Kalim AS,
Adistyawan
G, Siswanto,
Naning R.

Publicado em
2019.

Escore
Escala
PEDro: 7

Short-term
effect of
volume
recruitment-
derecruitme
nt
manoeuvre
chest-wall
motion in
Duchenne
muscular
dystrophy.

Glossophary
ngeal
breathingca
n allow a
lung
expansiongr
eater than
inspiratory
capacity in
muscular
dystrophy.

Use of air
stacking to
improve
pulmonary
function in
Indonesian
Duchenne
muscular
dystrophy
patients:
bridging the
standard of
care gap in
low middle
income
country
setting.

Avaliar 0s
efeitos de curto
prazo da
insuflacdo

mecénica -

exsuflagdo  na
capacidade vital
e a contribuicdo
para esses
efeitos de cada
compartimento
da parede
toracica.

Comparar 0s
efeitos da
respiracao
glossofaringea
na capacidade
respiratéria em
pacientes com
DM e um MC.

Medir o peffil
respiratério em
pacientes com
DMD nao
ambulatoriais,
afrontar a
necessidade de
dispositivos
respiratorios
adequados e

investigar a
eficacia das
técnicas de
aumento da
tosse.

9 pacientes com diagnostico
de DMD confirmado.Foram
realizadas manobras de
recrutamento/desrecrutamen
to de volume utilizando um
insuflador-exsuflador
mecéanico, com 0 paciente
em DD utiizando uma
mascara facial.

3 participantes: um paciente
com DMD, um paciente com
DMB e um MC. Utilizaram
um sistema OEP de oito
cameras de TV para medir a
parede tordcica e as
variacdes de volume
toracico-abdominais durante
uma respiracdo, Cl e
respiracdo  glossofaringea
auto-aprendido, na posicdo
supina e em posicao
sentado.

8 pacientes indonésios com
diagndstico de DMD.
Mediram a func@o pulmonar
da linha de base, incluindo
CVF e VEF1, utlizando o
espirbmetro. O PFT foi
medido em todos os sujeitos
na linha de base (tosse sem
assisténcia), com
compressao torécica
(manobra de Heimlich), apds
empilhamento de ar com
saco de  ressuscitador.
Todas as medidas foram
feitas com o paciente
sentado.

A CV aumentou de forma
significativa imediatamente
ap6és a manobra, mas
voltou a linha de base na
primeira hora.As manobras
podem ser benéficas em
pacientes com DMD com
sindrome restritiva grave e
devem ser consideradas
como um componente de
cuidados usuais. A curta
duracéo efeito das
manobras de
recrutamento/desrecrutame
nto de volume sugere a
necessidade de repetir as
sessbes em intervalos
menores durante o dia.

Ao final do periodo da
respiracdo glossofaringea
todos 0s sujeitos
expandiram a  parede
toracica bem acima do
volume alcancado, porém o
incremento do  volume
sobre a Cl foi
substancialmente maior
nos pacientes com DM. Os
volumes mudaram em MC
e em paciente leve e grave
de DM.A respiracao
glossofaringea mostrou
ser eficaz na presenca de
disfagia grave e fraqueza
diafragmética grave.

O desempenho de tosse foi
melhorado pelo
empilhamento de ar

usando um saco de
ventilacdo manual. Trés
pacientes que tiveram

hipoventilacdo noturna néo
apresentaram hipercapnia
diurna. A acessibilidade ao
saco de insuflagdo manual
e ventilagcao para
empilhamento de ar para a
técnica combinada permite
a melhoria do PFT média e
ajuda a manter a funcao
respiratoria.
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Avaliacdo da
efetividade e
seguranca
no
treinamento
da manobra
de
empilhament
0 de ar nas
distrofinopati
as.

Lung
inflation
using a
positive end
expiratory
pressure
valve in
neuromuscul

ar disorders

Investigar a
efetividade e a
seguranca desta

manobra
durante um
periodo de um
ano de
treinamento em
pacientes com
DMD.

Testar um
método de
treinamento de
insuflacdo
pulmonar
usando um
método de
valvula PEEP.

Estudo prospectivo realizado

com 60 pacientes com
diagnéstico de DMD,
cardiopatas e nao

cardiopatas, sendo avaliados
a FP, PFT e a resposta
cardiovascular (FC e PA), e
0s sintomas associados,
apresentados antes e ap0s a
manobra de empilhamento
de ar e reavaliados apés um
ano de orientagdo e
treinamento.

93 pacientes portadores de
doencas neuromusculares.
Trata-se de um estudo
prospectivo com uma
amostra de 93 pacientes
com diagnostico clinico de
DMD, na qual foi avaliado a
CV, CIM, PFT e CIP. O
treinamento foi consecutivo,
realizado durante 4 meses
antes e apds o treinamento.

O treinamento da manobra
de empilhamento, durante
um ano, proporcionou
ganho e manutencdo da
funcdo pulmonar, além de
alteracbes cardiacas
significativas associadas a
sintomas apenas durante a
sustentacdo da manobra,
principalmente em
pacientes cardiopatas.

A vélvula PEEP permitiu a
insuflagéo pulmonar
efetiva independentemente
da funcdo da laringea.
Consecutivo o treinamento
pode melhorar a condigcéo
pulmonar, mesmo em
casos avancados. A
introducdo precoce do
treinamento CIP pode ser
eficaz na prevencdo de
complicacdes respiratérias
em pacientes com doencas
neuromusculares.

Fonte: Dados da pesquisa. Elaborado pelos autores.

A degradacao progressiva da funcdo pulmonar justifica a insuficiéncia respiratéria como

sendo a principal causa de morte nesses pacientes. A insuficiéncia respiratéria em

pacientes com DMD se deve a combinacdo entre fraqueza muscular respiratoria,

diminuicdo da complacéncia pulmonar e diminuicdo da expansibilidade toracica. A

fragueza dos musculos respiratorios, associada a ineficiéncia da tosse, acumulo de

secrecbes e hipoventilacdo, resulta em pneumonias de repeticdo, atelectasias, e

insuficiéncia respiratéria durante o sono e vigilia 2.

Meric et al (2017) 13, realizaram um estudo clinico com intuito de avaliar os efeitos a curto

prazo da insuflacdo - exsuflagdo mecénica na capacidade vital e a contribuicdo desses

efeitos para cada compartimento da parede toracica. Participaram da pesquisa nove

pacientes com diagnéstico de DMD. Os pacientes foram posicionados em DD e

conectados ao dispositivo por meio de uma mascara facial. Foram realizadas 15
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insuflagbes - exsuflacdes, cada uma com 30 cmH > O de pressao inspiratéria por 2
segundos (s) e 30 cm H 2 O por 3 s, separados por intervalos de 30 s. A sessao foi
realizada uma Unica vez. A avaliacdo dos parametros respiratérios foi realizada em 3
momentos: imediatamente antes da intervencao, imediatamente apos a intervencéo e 1
hora apoés a intervencao atraves de espirometria e sistema de gravacdo OEP para avaliar
a distribuicdo de volume na parede torécica. Ao final da pesquisa 0s autores compararam
os dados obtidos em cada momento da avaliagdo e observaram que o volume corrente
aumentou significativamente imediatamente apds a intervencdo, porém retornou a linha
de base na primeira hora. Os autores concluem que o aumento do VC pode explicar os
efeitos benéficos a longo prazo da manobra e que a curta duracdo dos efeitos sugere a

necessidade de repetir as manobras em intervalos menores de tempo.

O artigo de Stehling et al (2015) !4, por sua vez, teve como objetivo avaliar os efeitos a
longo prazo das manobras de insuflacdo - exsuflagio mecanica na funcao respiratoria de
individuos com DMD. Para tal, realizaram um estudo de andlise retrospectiva de dados
coletados a partir de 21 pacientes com DMD, atrofia muscular espinhal, miopatia

congénita sem fraqueza do diafragma e com fraqueza do diafragma.

Os participantes foram instruidos a realizar a insuflacdo - exsuflacdo duas vezes ao dia
por 10 minutos aplicando conjuntos de trés insuflacdes - exsuflacbes independente de
infeccdo do trato respiratério. A intervencado foi aplicada por 3 anos. A avaliacdo da
capacidade respiratoria foi realizada através de espirometria antes da intervencdo, um

ano apos e dois anos apos a implementacao da intervencao.

No primeiro ano, os autores observaram um aumento de 28% da CV em 18 dos 21
participantes. No segundo ano o efeito apresentou estabilidade. Em consonancia com a
conclusdo de Meric et al 13, Stehling et al ** concluiram que a intervencéo é capaz de
reduzir o declinio anual de CV em pacientes com DNM e que isto contribui diretamente
para reducdo de hospitalizacdes e mortalidade. Entretanto, é importante ressaltar que o
conjunto de dados analisados estava em partes incompleto e que os autores ndo deixam
claro no estudo se o aumento da CV se deve apenas a insuflacdo pulmonar gerada

durante a manobra ou se deve a adi¢cdo da manobra de insuflacdo - exsuflacéo.

No estudo de Toussaint et al (2016) °, foi realizada uma comparacdo do empilhamento
de ar por meio de uma bolsa ressuscitadora versus VM. Para isso, realizaram um estudo

prospectivo de grupo paralelo comparativo, envolvendo 52 individuos com DMD em VNI.
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Os participantes foram alocados de forma aleatdria a dois subgrupos: grupo ventilador
mecanico (27) e grupo bolsa reanimadora (25). Antes da intervencgao foi realizada a
espirometria, medido o PFT assistido e ndo assistido. O PFT assistido foi obtido através
de respiragdo espontdnea maxima seguida de compressdo téraco-abdominal realizado
por um terapeuta. O empilhamento de ar através de VM foi realizado através de VM
ciclado a volume, mascara nasal e sem alteracdo dos parametros utilizados na VNI
noturna. O empilhamento de ar por meio da bolsa reanimadora foi conduzido por um

terapeuta usando saco de 2 L e mascara facial.

Nesse sentido, os autores ndo encontraram diferenca no PFT assistido entre os grupos. A
alteracdo no PFT individual variou de 20 a 245%, com melhora mais significativa em
participantes que previamente apresentavam Pemax e CVF basais mais baixos. Os
autores concluiram com este estudo que os efeitos a curto prazo no PFT foram
semelhantes entre os grupos e que, portanto, tanto o VM quanto uma bolsa reanimadora

mais barata pode ser usada para melhora da tosse em individuos com DMD.

Corroborando com os achados de Toussaint et al (2016) *°, Iskandar et al (2019) ¢ e
Fernandes (2014) " também registraram aumento do PFT nos pacientes com DMD apés
manobra de empilhamento de ar com bolsa reanimadora. Para tal conclusao, Iskandar et
al (2019) 6 realizaram um estudo com 8 participantes com DMD, avaliaram através da

espirometria a CVF e VEF1. A SpO2, TcCO: e FC foram monitorados durante o sono.

O PFT foi medido em todos os sujeitos na linha de base (tosse sem assisténcia), com
compressao toracica, apos empilhamento de ar com saco ressuscitador e com a técnica
combinada. A manobra completa de empilhamento de ar consistiu em trés insuflacdes
sem exalacdo. Foi solicitado ao paciente que realizasse uma inalacdo profunda sem
exalacdo e apoOs foi realizada compressdo toracica. Trés pacientes que tiveram
hipoventilacdo noturna ndo apresentaram hipercapnia diurna. Os valores de PFT medidos
com compressao toracica apos o empilhamento do ar e com a técnica combinada foram
significativamente superiores aos medidos na linha de base sem qualquer intervencgéo. O
PFT na técnica de compressdo toracica para pacientes com escoliose se mostrou

consideravelmente inferior.

Por sua vez, Fernandes (2014) 17 realizou um estudo longitudinal com medidas
transversais. Participaram 60 pacientes com DMD em uso de corticoterapia. A avaliacao
foi realizada antes da intervencdo e repetida apos 12 meses. Foi coletada a prova de

funcd@o pulmonar, a CVF, VEF1e CIM através do espirébmetro. O PFT foi coletado com o
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Peak Flow. A avaliagéo foi realizada através do aparelho semiautomatico, dados da FC,
PA, sintomas clinicos antes, durante e ap6s uma manobra, bem como no final de 10
manobras. Foi aferida através do monitor a VFC, observando dois subgrupos, o de
cardiopatas e 0 de néo cardiopatas com base nos valores de fracdo de ejecdo. Houve
ganho significativo no PFT em ambas avaliagbes em todos 0s grupos.

Em contrapartida, Matsumura et al (2011) 8, através de um estudo prospectivo de grupo
comparativo, analisaram o efeito de um treinamento de insuflacdo pulmonar com vélvula
PEEP na CIP, CIM e na disfagia de pacientes com DNM. Participaram do estudo 93
pacientes portadores de DMD, ELA e distrofia miotonica. Foram avaliadas a CV, CIM,
PFT, CIP e a PEEP através de um respirdbmetro e o PFT através de um medidor de pico

de fluxo.

Nesse sentido, a CIP foi mensurada apés indexacao de uma valvula PEEP (20 cm H20) a
bolsa reanimadora ajustando firmemente, fornecendo ar até que um vazamento comecgou
a partir da valvula PEEP, liberando a valvula e induzindo a expiragdo maxima. O
procedimento foi realizado 3 vezes e foi considerado o valor maximo. Para avaliar o efeito
da disfagia, os pacientes foram divididos em dois subgrupos de acordo com sua dieta. Os
efeitos a longo prazo foram avaliados em seis pacientes com DMD traqueostomizados,
todos internados. Foram realizados dois conjuntos de cinco insuflagdes pulmonares a 20
cm H20. A PEEP foi aferida 5 dias por semana, durante 4 meses. A CIP maxima antes e
depois do treinamento foram comparados. Nao foram observadas mudancas significativas
no PFT. Entre os pacientes ndo traqueostomizados, o treinamento de CIP mostrou maior
taxa de eficiéncia do que no treinamento de CIM. A CV foi menor no grupo disfagico em
comparacdo com o grupo normal. A longo prazo a CIP de pacientes com DMD
traqueostomizados foi significativamente menor do que o0s pacientes com ELA
traqueostomizados. Mesmo diante disto, observou-se que todos o0s pacientes tiveram
aumento da CIP, exceto um paciente que cursava com grave deformidade escolidtica na

coluna vertebral.

Lomauro et al (2019) °realizaram um ensaio clinico que teve como objetivo comparar os
efeitos da respiracdo glossofaringea na capacidade respiratéria em pacientes com DM e
um MC. Foram recrutados 3 participantes: um com DMB, um com diagndstico DMD e um
MC. As trés fases da respiracdo glossofaringea foram repetidas varias vezes até que uma

expansao pulmonar confortavel fosse alcancada.
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Os pesquisadores utilizaram um sistema de gravacdo OEP para medir a parede toracica e
as variagbes de volume toracico-abdominais durante uma respiragdo, Cl e respiracédo
glossofaringea auto-aprendida, que foi realizado em duas posturas em posi¢ao supina e
em posicao sentado. A CVF e VEF: foram medidos na posicdo sentada utilizando um
espirdbmetro. Todos 0s sujeitos expandiram a parede toracica bem acima do volume
alcancado, porém o incremento do volume sobre a CI foi substancialmente maior nos
pacientes com DM do que no MC. Os pacientes com DM, embora caracterizados pela
restricdo pulmonar, foram capazes de recrutar um volume inspiratorio adicional
substancial usando musculos glossofaringeos. Conclui-se que respiracao glossofaringea
ndo s6 expande o pulmdo além da Cl, mas também reverte o movimento abdominal
respiratério paradoxal com uma expansdo aumentada da base pulmonar, refletida como

um deslocamento maior do diafragma.

Por outro lado, no estudo realizado por Meric et al (2017) '3 foi observado, apés uma
Unica sessao de intervencao de manobra de insuflacéo - exsuflacdo com VM, aumento de
volume no lado ndo dominante e auséncia de alteracdo no lado dominante. Verificou-se
nesse caso que a assimetria anormal de expanséo da parede toracica foi corrigida apés a

manobra e permaneceu por uma hora apés a intervencao.

As duas técnicas demonstram indicios de efeito sobre a melhora da expansibilidade
toracica e complacéncia pulmonar, porém, ao interpretarmos os resultados do estudo de
Lomauro et al (2019) '° devemos levar em consideracdo a amostra restrita de

participantes quando comparado as técnicas de empilhamento de ar.

A idade dos participantes dos estudos selecionados para esta revisao variou de 13 a 41
anos. A maior parte das intervencdes foram realizadas sob supervisdo de pelo menos um
ou mais pesquisadores, exceto nos estudos de Stehling et al (2016)'4 e Fernandes (2014)
17 que realizaram protocolos de tratamento com objetivos de coleta de resultados a longo
prazo e o estudo de Matsumura et al (2011) *® onde a intervencédo a longo prazo foi
acompanhada pelas enfermeiras do hospital onde o0s pacientes encontravam-se

internados.

Os estudos de Meric et al (2017) '3, Stehling et al (2016) 4, Iskandar et al (2019)5,
LoMauro et. Al (2019) *°¢ Matsumura et al (2011) 18, foram compostos por amostra total ou
parcial de pacientes identificados com restricdo pulmonar severa. Os estudos compostos

por amostra mista (pacientes com restricAo severa e restricdo leve a moderada)
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identificaram uma melhora significativa da linha de base de CV e Pemax nos pacientes

com restrigéo grave.

Dois artigos desta revisdo avaliaram o comportamento hemodinamico dos pacientes
durante as manobras de empilhamento de ar. Fernandes et al (2014) 7 constatou que a
PAS e a FC se comportaram de forma distinta entre pacientes ndo cardiopatas e

cardiopatas (disfungéo ventricular esquerda < 40%).

Durante a fase de sustentacdo, apds 12 meses de intervencao, PAS apresentou aumento
significativo neste grupo. Por este motivo, a pesquisadora recomenda que neste grupo de
pacientes a fase de sustentacdo seja reduzida. Os sintomas de baixo débito cardiaco
foram relatados, na maior parte das vezes, em pacientes cardiopatas, 0 que pode

influenciar na prescricdo da técnica.

Em contrapartida Matsumura et al (2011) 8, ndo observaram diferencas significativas nos
sinais vitais dos pacientes traqueostomizados acompanhados por 4 meses com a
manobra de empilhamento de ar com valvula PEEP e com isso afirmam a seguranca do
emprego da técnica, salvo em casos de muita secrecdo, pneumotdrax e insuficiéncia

cardiaca congestiva.

De acordo com os resultados obtidos, observamos indicios de que a técnica de
empilhamento de ar a longo prazo é eficaz no aumento do PFT, aumento ou estabilidade
da CV, melhora da CIM e CIP e que nédo oferece risco hemodinamico importante aos
pacientes durante sua execucdo. Os autores afirmam que a melhora desses parametros
tem impacto direto sobre a taxa de mortalidade e o niumero de hospitalizacbes. Além
disso, os estudos mostraram que a efetividade da manobra é a mesma independente do

uso do VM ou bolsa reanimadora para sua execucao.
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CONCLUSAO

A fragueza muscular respiratoria faz com que a tosse do paciente com DMD se torne
ineficaz. A ineficiéncia de tosse culmina diretamente no acumulo de secrec¢des nas vias
aéreas inferiores. Além disso, a fraqueza muscular respiratéria compromete a
expansibilidade toracica e consequentemente a complacéncia pulmonar, diminuindo a CV.
O emprego de técnicas de fisioterapia respiratéria revela-se imprescindivel tanto na

prevencao das complicacdes respiratérias quanto no manejo das mesmas.

A partir da analise dos estudos contidos nesta revisdo fica evidente a eficacia das
manobras de empilhamento de ar e respiracdo glossofaringea no aumento do pico de
fluxo de tosse e capacidade respiratéria desses pacientes. Também é notério que 0s
efeitos da manobra de empilhamento de ar realizada através do ventilador mecéanico séao

0s mesmos efeitos produzidos quando esta € realizada através de bolsa reanimadora.

Contudo, apesar dos resultados promissores observados nos efeitos sobre a
expansibilidade toracica das técnicas de empilhamento de ar e respiracao glossofaringea
€ indubitavel a necessidade de novas investigacfes acerca dos efeitos a longo prazo

dessas manobras na expansibilidade toracica destes pacientes com diagnostico de DMD.

Sugerimos também que futuras pesquisas avaliem se 0 uso regular das manobras de
empilhamento de ar tem efeitos positivos em relacdo a mortalidade, morbidade ou

gualidade de vida de pacientes com DMD.
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	RESUMO
	Introdução: A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é caracterizada como uma desordem muscular recessiva ligada ao cromossomo X. Possui como característica a diminuição progressiva da força muscular, atrofias musculares, com alguns meninos apresentando...
	Palavras-chaves: Distrofia Muscular de Duchenne - D020388; Ventilação - D014691; Exercícios Respiratórios - D001945; Fisioterapia - D02676; Treinamento muscular respiratório.
	ABSTRACT
	Introduction: Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) is characterized as an X-linked recessive muscle disorder. Its characteristic is a progressive decrease in muscle strength, muscle atrophies, with some boys presenting delays in motor milestones with or ...
	Keywords:Duchenne Muscular Dystrophy - D020388; Ventilation - D014691; Breathing Exercises - D001945; Physiotherapy - D02676; Respiratorymuscle training;
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	INTRODUÇÃO:
	A Distrofia muscular de Duchenne (DMD) foi descrita pela primeira vez em 1858 pelo médico neurologista francês Guillaune Benjamin Amand Duchenne. Ele documentou em detalhes o caso de um menino de 9 anos que perdeu a capacidade de deambular por causa d...
	A DMD, tem incidência de 1:3.500 meninos nascidos vivos e no Brasil, ocorrem cerca de 700 novos casos por ano 2. As distrofias neuromusculares (DNM) fazem parte de um grupo de miopatias de ordem genética, degenerativas progressivas que podem ser carac...
	Ainda de acordo com as concepções de Brito e Mendes (2017) 3, a DMD é caracterizada como uma desordem muscular recessiva ligada ao cromossomo X, sendo que o gene anormal está localizado mais precisamente no lócus Xp21, que é responsável pela codificaç...
	Em razão desta anormalidade no lócus Xp21, os pacientes de DMD cursam com ausência da distrofina, devido a deleção, ou importante deficiência em consequência da falha de síntese do RNA mensageiro 4 . Esta proteína possibilita a conexão da membrana cel...
	É possível observar também anormalidades no tamanho das fibras musculares. As fibras do tipo II são acometidas por hipertrofia e as fibras do tipo I por atrofia. Estudos mais recentes já apontam que ocorre acometimento não apenas da musculatura esquel...
	A confirmação do diagnóstico de DMD pode se dar através de exame de DNA, níveis elevados de creatinofosfoquinase (CK), ausência de distrofina na biópsia muscular ou presença de uma deleção do gene distrofina do braço curto do cromossomo X 4 .
	A sequência de alterações citadas confere à DMD a característica de diminuição progressiva da força muscular, atrofias musculares, com alguns meninos apresentando atrasos nos marcos motores com ou sem deficiência intelectual 6,7. Salienta-se que as ma...
	Outras características identificadas são a pseudo-hipertrofia das panturrilhas e o sinal de Gowers presentes em todos os casos e decorrente, respectivamente, de uma progressiva necrose muscular, fibrose e infiltração gordurosa nos gastrocnêmios e de u...
	Souza Et Al (2015) 8 também dissertam que o comprometimento ocorre de maneira simétrica. O tórax tende a se achatar em sentido antero posterior e é comum o aparecimento de escoliose. Mais tarde a musculatura do pescoço também é comprometida. Nesse se...
	A perda progressiva de função respiratória se acentua com a evolução da doença e principalmente a partir do momento em que se faz necessário o uso da cadeira de rodas 5. O declínio da função pulmonar está associado à fraqueza muscular respiratória, ao...
	Por consequência da tosse ineficaz ocorre acúmulo de secreções em vias aéreas inferiores. Pacientes em que o comprometimento é muito grande cursam com congestão pulmonar e infecções respiratórias. Os pulmões e a parede torácica tornam-se pouco complac...
	Os pacientes com DMD costumam ir a óbito entre a segunda e a terceira década de vida. A infecção pulmonar e a insuficiência respiratória são responsáveis por cerca de 75% dos óbitos, sendo consideradas a primeira causa de morte nesses indivíduos, segu...
	Não existe terapêutica curativa para esta patologia, no entanto, a fisioterapia respiratória é indicada com o objetivo de prevenir as complicações pulmonares e melhorar a qualidade de vida no portador de DMD 4.
	Portanto, o presente estudo teve como objetivo analisar na literatura os efeitos do TMR na função respiratória de pacientes com DMD e avaliar qual das manobras se mostrou mais eficaz em manter ou mesmo ganhar expansibilidade torácica nos pacientes de ...
	MÉTODOS
	O presente estudo caracterizou-se como uma revisão sistemática da literatura. Esse tipo de estudo utiliza como fonte de dados a literatura acerca de determinado tema e, mediante métodos sistematizados de buscas, apreciação crítica e síntese da informa...
	Este estudo seguiu nove etapas previamente estabelecidas: 1) Definição do problema; 2) Desenho do teste de relevância; 3) Definição dos bancos de dados, das palavras-chaves e levantamento dos dados; 4) Primeira aplicação do teste de relevância - resum...
	Para a seleção dos artigos realizou-se uma busca avançada nas bases de dados eletrônicas: Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciências da Saúde (LILACS), Physiotherapy Evidence Database (PEDro), PubMed eScientific Electronic Library Online (Sci...
	Na primeira aplicação do teste de relevância as publicações foram avaliadas por título/resumo por três pesquisadores de forma totalmente independente e cegada, obedecendo de forma rigorosa os critérios de inclusão e exclusão previamente estabelecidos....
	Foram adotados os seguintes critérios de inclusão: artigos originais; em humanos; participantes com diagnóstico de DMD; idade a partir de 1 ano; publicados a partir do ano de 2011; intervenções descritas como treinamento muscular respiratório em parti...
	De forma a assegurar o rigor de qualidade metodológico, os artigos foram avaliados através da escala PEDro.  A escala é composta por 11 itens. O escore total da escala é de 10 pontos, sendo escores < 5 considerados de baixa qualidade e escores > 5 con...
	RESULTADOS E DISCUSSÃO
	Foram identificados 774 estudos, reduzidos para 423 após aplicação do filtro de 10 anos, os quais foram realizados leitura dos títulos e dos resumos para verificação da elegibilidade através dos critérios de inclusão e exclusão. Após a aplicação dos c...
	Fonte: Dados da pesquisa, elaborado pelos autores
	Fonte: Dados da pesquisa, elaborado pelos autores (1)
	QUADRO 1. DESCRIÇÃO DAS INTERVENÇÕES, QUALIDADE METODOLÓGICA E PRINCIPAIS RESULTADOS DOS ESTUDOS SELECIONADOS:
	Fonte: Dados da pesquisa. Elaborado pelos autores.
	A degradação progressiva da função pulmonar justifica a insuficiência respiratória como sendo a principal causa de morte nesses pacientes. A insuficiência respiratória em pacientes com DMD se deve a combinação entre fraqueza muscular respiratória, dim...
	Meric et al (2017) 13, realizaram um estudo clínico com intuito de avaliar os efeitos a curto prazo da insuflação - exsuflação mecânica na capacidade vital e a contribuição desses efeitos para cada compartimento da parede torácica. Participaram da pes...
	O artigo de Stehling et al (2015) 14, por sua vez, teve como objetivo avaliar os efeitos a longo prazo das manobras de insuflação - exsuflação mecânica na função respiratória de indivíduos com DMD. Para tal, realizaram um estudo de análise retrospecti...
	Os participantes foram instruídos a realizar a insuflação - exsuflação duas vezes ao dia por 10 minutos aplicando conjuntos de três insuflações - exsuflações independente de infecção do trato respiratório. A intervenção foi aplicada por 3 anos. A aval...
	No primeiro ano, os autores observaram um aumento de 28% da CV em 18 dos 21 participantes. No segundo ano o efeito apresentou estabilidade. Em consonância com a conclusão de Meric et al 13, Stehling et al 14 concluíram que a intervenção é capaz de red...
	No estudo de Toussaint et al (2016) 15, foi realizada uma comparação do empilhamento de ar por meio de uma bolsa ressuscitadora versus VM. Para isso, realizaram um estudo prospectivo de grupo paralelo comparativo, envolvendo 52 indivíduos com DMD em V...
	Os participantes foram alocados de forma aleatória a dois subgrupos: grupo ventilador mecânico (27) e grupo bolsa reanimadora (25).  Antes da intervenção foi realizada a espirometria, medido o PFT assistido e não assistido. O PFT assistido foi obtido ...
	Nesse sentido, os autores não encontraram diferença no PFT assistido entre os grupos. A alteração no PFT individual variou de 20 a 245%, com melhora mais significativa em participantes que previamente apresentavam Pemáx e CVF basais mais baixos. Os au...
	Corroborando com os achados de Toussaint et al (2016) 15, Iskandar et al (2019) 16 e Fernandes (2014) 17 também registraram aumento do PFT nos pacientes com DMD após manobra de empilhamento de ar com bolsa reanimadora. Para tal conclusão, Iskandar et ...
	O PFT foi medido em todos os sujeitos na linha de base (tosse sem assistência), com compressão torácica, após empilhamento de ar com saco ressuscitador e com a técnica combinada. A manobra completa de empilhamento de ar consistiu em três insuflações s...
	Por sua vez, Fernandes (2014) 17 realizou um estudo longitudinal com medidas transversais. Participaram 60 pacientes com DMD em uso de corticoterapia. A avaliação foi realizada antes da intervenção e repetida após 12 meses. Foi coletada a prova de fun...
	Em contrapartida, Matsumura et al (2011) 18, através de um estudo prospectivo de grupo comparativo, analisaram o efeito de um treinamento de insuflação pulmonar com válvula PEEP na CIP, CIM e na disfagia de pacientes com DNM. Participaram do estudo 93...
	Nesse sentido, a CIP foi mensurada após indexação de uma válvula PEEP (20 cm H2O) à bolsa reanimadora ajustando firmemente, fornecendo ar até que um vazamento começou a partir da válvula PEEP, liberando a válvula e induzindo a expiração máxima. O proc...
	Lomauro et al (2019) 19 realizaram um ensaio clínico que teve como objetivo comparar os efeitos da respiração glossofaríngea na capacidade respiratória em pacientes com DM e um MC.  Foram recrutados 3 participantes: um com DMB, um com diagnóstico DMD ...
	Os pesquisadores utilizaram um sistema de gravação OEP para medir a parede torácica e as variações de volume torácico-abdominais durante uma respiração, CI e respiração glossofaríngea auto-aprendida, que foi realizado em duas posturas em posição supin...
	Por outro lado, no estudo realizado por Meric et al (2017) 13 foi observado, após uma única sessão de intervenção de manobra de insuflação - exsuflação com VM, aumento de volume no lado não dominante e ausência de alteração no lado dominante. Verific...
	As duas técnicas demonstram indícios de efeito sobre a melhora da expansibilidade torácica e complacência pulmonar, porém, ao interpretarmos os resultados do estudo de Lomauro et al (2019) 19, devemos levar em consideração a amostra restrita de parti...
	A idade dos participantes dos estudos selecionados para esta revisão variou de 13 a 41 anos. A maior parte das intervenções foram realizadas sob supervisão de pelo menos um ou mais pesquisadores, exceto nos estudos de Stehling et al (2016)14 e Fernand...
	Os estudos de Meric et al (2017) 13, Stehling et al (2016) 14, Iskandar et al (2019)16, LoMauro et. Al (2019) 19e Matsumura et al (2011) 18, foram compostos por amostra total ou parcial de pacientes identificados com restrição pulmonar severa. Os estu...
	Dois artigos desta revisão avaliaram o comportamento hemodinâmico dos pacientes durante as manobras de empilhamento de ar. Fernandes et al (2014) 17 constatou que a PAS e a FC se comportaram de forma distinta entre pacientes não cardiopatas e cardiopa...
	Durante a fase de sustentação, após 12 meses de intervenção, PAS apresentou aumento significativo neste grupo. Por este motivo, a pesquisadora recomenda que neste grupo de pacientes a fase de sustentação seja reduzida. Os sintomas de baixo débito car...
	Em contrapartida Matsumura et al (2011) 18, não observaram diferenças significativas nos sinais vitais dos pacientes traqueostomizados acompanhados por 4 meses com a manobra de empilhamento de ar com válvula PEEP e com isso afirmam a segurança do empr...
	De acordo com os resultados obtidos, observamos indícios de que a técnica de empilhamento de ar a longo prazo é eficaz no aumento do PFT, aumento ou estabilidade da CV, melhora da CIM e CIP e que não oferece risco hemodinâmico importante aos pacientes...
	CONCLUSÃO
	A fraqueza muscular respiratória faz com que a tosse do paciente com DMD se torne ineficaz. A ineficiência de tosse culmina diretamente no acúmulo de secreções nas vias aéreas inferiores. Além disso, a fraqueza muscular respiratória compromete a expan...
	A partir da análise dos estudos contidos nesta revisão fica evidente a eficácia das manobras de empilhamento de ar e respiração glossofaríngea no aumento do pico de fluxo de tosse e capacidade respiratória desses pacientes. Também é notório que os efe...
	Contudo, apesar dos resultados promissores observados nos efeitos sobre a expansibilidade torácica das técnicas de empilhamento de ar e respiração glossofaríngea é indubitável a necessidade de novas investigações acerca dos efeitos a longo prazo dessa...
	Sugerimos também que futuras pesquisas avaliem se o uso regular das manobras de empilhamento de ar tem efeitos positivos em relação à mortalidade, morbidade ou qualidade de vida de pacientes com DMD.
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