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RESUMO

Introdugédo: A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é uma doenga progressiva
ligada ao cromossomo X, causando limitagdes musculares iniciada na infancia.
Dentre as complicagbes a fraqueza muscular respiratéria e o aumento da retragcao
elastica pulmonar sao responsaveis por padroes respiratérios rapidos e superficiais
que levam a retencgéo cronica de gas carbénico (CO,) sendo a principal causa de
alteracbes na funcdo pulmonar e morbidades, assim, o uso da ventilagdo nao
invasiva (VNI) é primordial para o suporte de vida e aumento da sobrevida.
Objetivo: Verificar a efetividade da VNI na hipoventilagdo noturna e seu impacto na
sobrevida e fungdo pulmonar em pacientes com DMD. Delineamento
metodolégico: Trata-se de uma revisao integrativa nas bases de dados MEDLINE,
LILACS e SciELO, utilizando como estratégia de busca o operador booleano AND.
Os critérios de elegibilidade foram estudos de coorte e ensaio clinico randomizado,
que abordassem individuos de 9 a 30 anos em uso de VNI. Resultados e
discussdo: Os resultados dos diversos trabalhos incluidos nesta pesquisa
confirmaram a eficacia da utilizagdo da VNI atenuando o declinio nas taxas de CV,
Plmax e PEmax, comumente iniciada no periodo noturno para melhorar a mecanica
respiratoria, assim como a sintomatologia de hipoventilagdo. Considerag¢oes finais:
Estudos sugerem que a utilizagcdo da VNI preventiva é segura em pacientes com
DMD reduz a hipoventilacdo noturna por possuir impacto na sobrevida e reduz o

declinio da fungéo pulmonar.

Palavras-chave: Distrofia Muscular de Duchenne, Ventilagdo Nao Invasiva;
Hipoventilagdo Noturna; Insuficiéncia Respiratoria; Sobrevida.



ABSTRACT

Introduction: Duchenne muscular dystrophy (DMD) is a progressive disease linked to
the X chromosome causing muscle limitations beginning in childhood. Among the
complications, respiratory muscle weakness and increased lung elastic retraction are
responsible for rapid and shallow breathing patterns that lead to chronic retention of
carbon dioxide (CO2), which is the main cause of changes in lung function and
morbidities. Thus, the use of noninvasive ventilation (NIV) is essential for life support
and increased survival. Objectives: To verify the effectiveness of NIV in nocturnal
hypoventilation and its impact on survival and pulmonary function in patients with
DMD. Methodologial design: This was a narrative review in MEDLINE, LILACS and
SciELO databases, using as search strategy the Boolean operator AND. The
eligibility criteria were systematic review studies, cohort study and randomized
clinical trial, addressing individuals aged 9 to 30 years. Results and discussion: The
results of the various papers included in this research confirmed the efficacy of the
use of NIV attenuating the decline in annual CV, MIP and MEP rates, commonly
initiated in the evening period to improve respiratory mechanics as well as
hypoventilation symptomatology. Final considerations: Studies suggest that the use
of preventive NIV is safe in patients with DMD reduces nocturnal hypoventilation by
having an impact on survival and reduces the decline in lung function.

Keywords: Duchenne Muscular Dystrophy; Noninvasive Ventilation; Nocturnal
Hypoventilatio; Respiratory Failure; Survival.
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1 INTRODUGAO

A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é compreendida como uma doenca
progressiva, ndo inflamatoéria de carater hereditario com heranga recessiva ligada ao
cromossomo X (SANTOS et al.,, 2006). Desta forma, apresenta-se de forma
sintomatica nos homens, enquanto as mulheres apresentam a heranga genética de
modo assintomatica (MAH et al., 2016). Alguns estudos apontam que a DMD
acomete cerca de um individuo em cada 3.500 meninos nascidos vivos. Entre 15,9
e 19,5 por 100.000 nascidos vivos (RYDER et al., 2017).

Possui como principal caracteristica a fraqueza muscular iniciada na infancia
com progressao ascendente com consequentes complicagdes motoras, respiratorias
e cardiacas (SANTOS et al., 2006; MERCURI; MUNTONI, 2013). O avango para o
acometimento da musculatura respiratoria agrava-se apds a primeira década de
vida, pois geralmente é o periodo em que o individuo com DMD inicia a
deambulagao assistida com cadeiras de rodas (SANTOS et al., 2016). Desta forma,
a progressiva fraqueza muscular gera dificuldade na ventilagdo pulmonar e ao tossir,
aumentando assim, os episédios de infecgbes e insuficiéncia respiratéria (MELO;
CARVALHO, 2011).

A insuficiéncia respiratoria € a principal causa de morbidade e mortalidade,
além de exercer negativamente influéncia sobre a qualidade de vida dos individuos
com DMD (GOGOU; PAVLOU; HAIDOUPOLOU, 2019). Inicialmente observa-se a
disfungao respiratéria noturna, que se manifesta através da agitagao durante o sono,
episodios de pesadelos, cefaleia matinal, nauseas, hiporexia, ansiedade e
depressao (FONSECA et al., 2008). Por ndo existir terapéutica de cura clinica para a
DMD, o tratamento é baseado no uso de glicocorticoides e em recursos terapéuticos
para prevenir as complicagdes motoras e pulmonares (MELO; CARVALHO, 2011).

Neste cenario, a ventilagdo n&o invasiva (VNI) é considerada um recurso
padréao para individuos com insuficiéncia respiratoria decorrente de doencas
neuromusculares (HESS, 2018). As primeiras alteragdes gasométricas sao
apresentadas durante a fase do sono caracterizada pelos movimentos rapidos dos
olhos, ou rapideyemovement (REM) (FONSECA, et al., 2008). Inicialmente s&o
observados curtos periodos de hipoxemia, seguindo com quadro de hipercapnia,
que se estendem por periodos maiores do sono antes de se manifestarem durante o
dia (NERBASS et al., 2015). Pacientes com DMD tendem a aumentar o tempo de
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uso da VNI durante o sono noturno, com média de oito horas (SIMONDS et al.,
2018).

Os parametros utilizados na VNI durante o sono ficam entre 800 e 1500 mi
de volume ou entre 18 e 25 cmH20 a pressao (BACH, 2017). O suporte ventilatorio
pressorico nao invasivo noturno pode principalmente, aumentar a sobrevida dos
pacientes com DMD, além de melhorar a qualidade do sono, bem-estar e reduzir o
declinio da fungcdo pulmonar (PASCHOAL; VILLALBA; PEREIRA, 2007). A
hipercapnia diurna comega quando a capacidade vital (CV) cai a menos de 40% do
previsto (SAWNANI, 2019).

Neste cenario, a espirometria, a presenca do disturbio ventilatério restritivo
sdo caracterizadas pela redugdo da capacidade vital forgada (CVF) e capacidade
pulmonar total (CPT), com capacidade funcional residual normal ou baixa e aumento
do volume residual, com fraqueza dos musculos expiratérios. Em medidas seriadas
de CVF, sua redugao para abaixo de 55% indica possibilidade de hipercapnia. A
deterioragdo da fungdo pulmonar (normal 60 — 70ml/kg) € considerada severa
quando a CVF esta abaixo de 30ml/kg (SAWNANI, 2019).

Além disso, € indicada a extensdo do suporte ventilatério pressorico para o
periodo diurno quando for apresentado presséo parcial de gas carbénico (PaCOl])
no sangue arterial maior que 50 mmHg e/ou saturacdo menor que 92% na oximetria
de pulso quando estiver acordado (PASCHOAL; VILLALBA; PEREIRA, 2007). Desta
forma, a VNI se mostra um recurso que pode prolongar a expectativa de vida dos
individuos com DMD além de prevenir complicagdes respiratorias (HESS, 2018).

Portanto, a partir do exposto, os objetivos desta revisdo integrativa é
identificar qual a efetividade da VNI no manejo da hipoventilagdo noturna e seu

impacto na sobrevida e fungcao pulmonar de pacientes com DMD.
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2 REFERENCIAL TEORICO

2.1 Aspectos fisiopatolégicos da Distrofia muscular de Duchenne (DMD)

A doenca degenerativa ligada ao cromossomo x, a DMD aflige cerca de,
3.500 a 5.000 nascidos vivos do sexo masculino. Esse feito € caracterizado pelo
desaparecimento da forga muscular. Alguns meninos exibem atrasos nos marcos
motores com ou sem deficiéncia intelectual. A DMD da-se como consequéncia de
resultados de mutagbes (‘locus’ Xp21.2), que codifica a proteina distrofina 3.
Mutagdes que acarretam o afastamento de distrofina que seguem em degeneragao
irreversivel do tecido muscular, tornando-se responsavel pelo fenétipo DMD
(ARAUJO et al., 2018).

E a doenca mais comum, fatal e de degradacdo muscular da infancia. A
inexisténcia de distrofina transmuda a maquinaria de contracéo e, devido ao ciclo de
degeneragao/regeneracao das fibras, os musculos distroficos exteriorizam fibrose
como resultado da lesdo muscular continua e esgotamento do potencial
regenerativo, simultaneamente com a perda da estabilidade do sarcolema e
aumento da fraqueza muscular, esse estado determina insuficiéncia
cardiaca/respiratoria e morte prematura. Apesar de, as deficiéncias primarias
resumem-se da estrutura do musculo esquelético, existe uma abundancia de
defeitos secundarios envolvendo vias metabdlicas, assim como inflamatdrias
desreguladas. Efetivamente, a infiltragdo de células imunes no musculo esquelético
€ um atributo notavel da fisiopatologia da doencga e esta vigorosamente agregada a
gravidade da doencga (FARINI, 2021).

2.2 Manifestagoes clinicas da Distrofia muscular de Duchenne (DMD)

No principio, os musculos estirados apresentam fraqueza, no entanto, todos os
musculos estirados, envolvendo o coragao e diafragma provavelmente sucumbem.
Os tratamentos atuais sdo abrangentes relacionados a sintomas e aumentam a
sobrevida da segunda para terceira década de vida (PASCOE et al., 2020). Os
disturbios respiratérios do sono na DMD se agravam ao longo dos anos de apneia
obstrutiva do sono (AOS) leve com ou sem hipoventilagdo ténue para insuficiéncia

respiratoria cronica. Disturbios respiratérios do sono sdo narrados tdo cedo quanto



13

12 anos em meninos com DMD em uso de glicocorticoides. Rapazes com DMD e
disturbios respiratorios do sono leves nos estagios iniciais do uso de VNI exibem
sequelas diurnas minimas, se houver, disturbios respiratérios do sono nao resolvidos
(PASCOE et al., 2020). A evolugao da fraqueza muscular respiratoria finaliza na
dependéncia completa da ventilagdo mecanica, fase em que a nao aceitagdo tem
consequéncias desastrosas (SAWNAMI et al., 2020). No mesmo momento, os sinais
clinicos de agravamento motor estao significantemente mais presentes na primeira
década, principalmente apés os 7 anos. Os sinais expostos de comprometimento
respiratorios comumente se tornam oObvios exclusivamente na segunda década, 14
anos. Como uma redugdo continuada % de CVF e geralmente uma participagéo
respiratoria progressiva ja iniciado aos 10 anos (BROGNA et al., 2020).

2.3 Complicagodes respiratorias da Distrofia muscular de Duchenne (DMD)

Individuos com Distrofia muscular de Duchenne (DMD), em fase ambulatorial
avancgada, muitas vezes desenvolvem complicacdes respiratérias devido a fraqueza
muscular dos musculos respiratérios e progressao da escoliose (GOMES et al.,
2011). Dentre essas complicagbes, pode observar-se: tosse ineficaz, infecgao do
trato respiratério inferior (ITR) e a insuficiéncia respiratoria diurna (SHEEHAN et al.,

2018).

2.3.1 Tosse ineficaz e Infecgdes respiratorias

Na distrofia muscular de Duchenne, a perda gradual da fungdo respiratoria tem
como consequéncias as doengas pulmonares restritivas (MURRAY et al., 2021). A
tosse torna-se ineficaz, pois a fraqueza neuromuscular faz com que n&o haja forga
para provocar a velocidade de fluxo necessaria, podendo ocorrer acumulo de
secrecao, o que pode gerar insuficiéncia respiratéria aguda. Podem ocorrer muitas
vezes infecgcdes do trato respiratério superior. No decorrer deste acontecimento, a
disfuncdo pulmonar ja é grave e ainda mais comprometida pela unido do muco
brénquico e pela fadiga e fraqueza dos musculos inspiratérios e expiratérios. Esses

incidentes podem levar a pneumonias recorrentes, internacées, intubacdes traqueais
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e insuficiéncia respiratéria, requerendo suporte ventilatorio (MCDONALD et al.,
2016).

2.3.2 Hipoventilagao e apneia obstrutiva noturna

A distrofia muscular de Duchenne (DMD) liga-se a fraqueza muscular
respiratoria progressiva que motiva uma doenga respiratoria restritiva, ha
comprometimento da depuragcdo de secregdes das vias aeéreas, infeccdes
pulmonares, seguida decorrente de tosse ineficaz, hipoventilagdo e
consequentemente, insuficiéncia respiratéria (MEIER et al., 2017). Entre os
disturbios respiratérios do sono (DRS), a apneia obstrutiva do sono (AOS) é a mais
comum e se caracteriza por episodios recorrentes de obstrugcdo das vias aéreas
superiores durante o sono, podendo ser parcial ou total (NERBASS et al.,2015).
Esses eventos de bloqueio, repetidos ao longo da noite, levam a diminuicdo da
saturacdo da oxi-hemoglobina, além de acordar varias vezes durante a noite
(SAWNANI, 2019). Tais episodios frequentes ao longo de uma noite tém efeitos
deletérios no organismo e na qualidade de vida ao longo da vida do individuo
(NERBASS et al., 2015). A medida que a DMD progride, as complicacdes
respiratdrias durante o sono devem-se principalmente a fraqueza muscular que afeta
o diafragma e outros musculos respiratorios (NERBASS et al., 2015; SAWNANI,
2019). No inicio do sono, individuos com doencas neuromusculares (DNM)
apresentam aumento da resisténcia das vias aéreas superiores € um pequeno
volume pulmonar em repouso, devido ao ténus do musculo intercostal diminuido.
Além de ocorrer reducao da capacidade residual funcional (CRF) com a redugao da
taxa de oxigénio nos alvéolos com consecutivos aumentos dos niveis de gas
carbénico (CO,) (LOMAURO; D’ANGELO; ALIVERTI, 2017). Os padrées restritivos
pulmonares ocasionados pela escoliose e reducdao de complacéncia pulmonar,
com a fraqueza muscular, resultam no padrao hipoventilatorio crénico, os musculos
respiratorios ja fracos sdo ainda mais comprometidos. Isso exacerba ainda mais a
hipoventilagdo e a hipoxemia, levando a um circulo vicioso mortal. Uma possivel
consequéncia da hipoventilagdo noturna, hipoxemia e hipercapnia é que os
quimiorreceptores respiratérios periféricos e centrais podem se tornar menos

sensiveis. Isso suprime o impulso respiratorio e identifica um estado de
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hipoventilacdo alveolar que exacerba ainda mais a insuficiéncia respiratoria
(SAWNANI, 2019; LOMAURO; D’ANGELO; ALIVERTI, 2017).

2.4 Insuficiéncia respiratéria diurna

E notavel que a capacidade vital forcada (CVF) diminui cerca de 60 a 70%,
considerado normal em individuos com DMD entre 12 a 20 anos (GOMES et
al.,2011). Além disso, a CVF possui uma relagdo nao proporcional ao grau de
escoliose do individuo (CHAUSTRE; CHONA, 2011). E esperado que haja a reducdo
de 4% ao ano pelo acometimento muscular da DMD. Quando a CVF for menor que
45 milimetros de mercurio (mmHg), a estimativa de sobrevida é de 3 a 5 anos e
estimado que 55 a 90% dos individuos com DMD venha a obito por insuficiéncia
respiratoria dos 16 aos 19 anos (CHAUSTRE; CHONA, 2011; GOMES et al., 2011).

2.5 A Ventilagao Nao Invasiva (VNI) no manejo das complicagoes respiratorias

da Distrofia muscular de Duchenne (DMD)

O suporte ventilatério tem indicagdo indispensavel, a perda da capacidade vital
forcada prevista (20-25%) comprova a insuficiéncia ventilatéria e a precisdo de
aumentar a intervencdo. A ventilagdo nao invasiva (VNI) prolonga a sobrevida dos
pacientes com DMD. O suporte ventilatorio é escolhido por ser menos invasivo, mais
cdmodo, e mantém a capacidade de fala. A capacidade vital forcada (CVF) menor
que 40%, aparecimento de hipoxemia noturna ou hipercapnia noturna. Com
indicagbes de fadiga, cefaleia matinal, sonoléncia, privagdo a concentragao,
depressao e inapeténcia, sdo referéncias para ventilagdo ndo invasiva em dois
niveis. Deve ser iniciado com via aérea positiva expiratdria baixa (0—4 cmH20) e
uma pressao inspiratoria positiva nas vias aéreas 10 cmH20. A implementacao de
oxigénio deve ser empregue com cautela devido ao alto perigo de hipercapnia
narcose e apneia (ARAUJO et al.,2018).
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3 DELINEAMENTO METODOLOGICO

3.1 Desenho e periodo de estudo
O presente estudo trata-se de uma revisao integrativa, realizada no periodo

de fevereiro a maio de 2022.

3.2 Identificagao e selegao dos estudos

A etapa de identificacdo dos estudos pré-selecionados e selecionados foi
realizada por trés pesquisadoras, de modo a garantir um rigor cientifico. Para a
selecdo dos artigos que participariam da pesquisa, foi realizada uma busca nas
bases de dados Medical Literature Analysis and Retrieval System Online (MEDLINE)
via PUBMED, Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude
(LILACS) via Biblioteca virtual em saude (BVS) e Scientific Eletronic Library Online
(SciELO).

Para a estratégia de busca foram utilizados os seguintes Descritores em
Ciéncia de Saude (DeCS) na linguagem portuguesa: Ventilagdo mecanica nao-
invasiva; Distrofia muscular de Duchenne; Hipoventilagido noturna; e de acordo com
0 Medical Subject Headings (Mesh): Noninvaisve ventilation; Duchenne, muscular
distrophy; Distrophy muscular treatment. Os descritores foram combinados utilizando
o operador booleano “AND” em ambas as bases de dados, conforme a estratégia de

busca descrita no (Quadro 1).

Quadro 1 — Estratégias de buscas nas bases de dados

BASE DE DADOS ESTRATEGIA DE BUSCA

(Noninvasive Ventilation) AND

(Muscular Dystrophy, Duchenne)
MEDLINE via PUBMED

(Ventilation) AND (Muscular Dystrophy,
Duchenne)

mh:((tw:(noninvasive ventilation)) AND
LILACS via BVS (tw:(muscular dystrophy, duchenne)))
AND ( db:("LILACS"))
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mh:((tw:(ventilation)) AND (tw:(muscular
dystrophy, duchenne))) AND
(db:("LILACS"))

(noninvasive ventilation) AND (muscular

dystrophy, duchenne)

SciELO (muscular dystrophy, Duchenne) AND

(ventilation)

(Dystrophy muscular AND (treatment)

3.3 Critérios de Elegibilidade

Os critérios para inclusdo dos estudos nesta revisdo foram artigos publicados
na integra, disponibilizados online, sem restricdo linguistica ou temporal, com
delineamento tipo estudo quase experimental, estudo de coorte e ensaio clinico
randomizado (ECR) que abordassem a aplicagdo da VNI em individuos entre 9 a 30
anos com DMD e abordassem desfechos como hipoventilagdo noturna, sobrevida e
funcdo pulmonar.

Foram excluidos artigos que ndo abordaram a VNI como intervengdo nos
artigos, outras doencas agudas ou crbnicas e pacientes com instabilidade
hemodinamica.

Dessa forma, a estratégia utilizada para selecdo dos estudos iniciou através
da leitura de titulos e resumos de artigos disponiveis nas bases de dados
contempladas, com o intuito de eleger os que se adequariam melhor a proposta do
estudo. Apds a leitura foram escolhidos os artigos que correspondiam aos critérios

de elegibilidade para serem lidos na integra e posterior extracdo de dados.



e Identificacdo

Elegibilidade

Incluido
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4 RESULTADOS

Apos a selecdo dos estudos na base de dados pesquisados, foram
selecionados 602 artigos subdivididos nas bases de dados MEDLINE 567 artigos,
LILACS 21 e 14 no SciELO. Logo sem seguida foram excluidos 189 pelo fato de se
tratar de duplicatas. Restando 413 artigos e destes 397 foram excluidos por néo se
tratarem de usar no seu conteudo a VNI como intervencéo principal. Restando 16
para que se possa fazer uma leitura integral, destes, 10 foram excluidos pelo tipo do
estudo ou ndo apresentarem os desfechos de acordo com o objetivo do trabalho
totalizando 6 artigos, conforme fluxograma de selegéo exposto na Figura 1.

Para a exposicao dos resultados foi utilizado o Quadro 2, que permitiu a
organizagdo das informagdes obtidas em coluna com nome dos autores, ano de
publicagdo, tipo de estudo, caracteristicas da amostra, objetivos, intervengoes,
resultados e concluséo.

Figura 1 - Fluxograma de seleg&o dos estudos.

Registros identificados através da Registros identificados através de
pesquisa no banco de dados outras fontes (n=0)
PubMed/MEDLINE (567)

l l

Registros apds a remogao de duplicatas
(n=413)

!

Registros Excluidos

Registros Rastreados (n=397)
(n=|16)
v
Artigos de Textos Artigos de Textos
completos avaliados para | ___, | completos excluidos (n=
a elegibilidade (n=6) 10) - Ndo preencheram
l os critérios

Estudos incluidos na sintese
guantitativa (n= 6)




Quadro2- Caracteristicas dos estudos incluidos.
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Autor/ano Tipo objetivos intervengdes | resultados Conclusao
estudo
LoMauro. \EC Identificar a | Utilizacdo da | A sobrevida | A ventilagdo
Et al. efetividade da | VNI de 6 a em um ano foi nasal pode
(2017) VNI em | 12 meses. aumentar a
pacientes com de 85% de | sobrevida na
DMD. 73%em  dois DMD.
anos.
Bach e | \EC Descrever o | Utilizagdo da | A VNI  foi | O uso da VNI
Martinez, efeito da VNI na | VNI diurna e | capaz de | pode
(2011) sobrevivéncia noturna permitir a | prolongar a
de pacientes extubacdo dos | vida em
com DMD pacientes. pacientes com
DMD
Santos et | \CR Descrever o | Utilizacdo da | Desaceleragéo | A introducdo
al.(2016) impacto da VNI | VNI durante | do declinio do | da VNI
nos volumes | 4 anos CV, Pimax e | acarretou uma
pulmonares e Pemax. desaceleragao
na pressao das do declinio
vias aéreas nas taxas
anuais de CV,
Pimax e
Pemax
Suh et al, | \EC Investigar os | VNI com | 89,4% dos | O uso da VNI
(2018) resultados  da | interface individuos com | foi tolerado a
VNI em | bocal diurna. | DMD longo prazo
diferentes continuaram a | em aumentos
grupos de DNM usar VNI apds | significativos
durante 5 anos. cinco anos de | ao tempo de
estudo aplicagao
(p<0,001). diaria. Para a
maioria
prolongou a
sobrevida
usando VNI.
Mellies et | \EC Investigar o | Uso da VNI | Redugdo de - | A VNI tem eficacia
al, (2003) impacto  a | durante 51183 = 111 | na hipoventilagdo
longo prazo | anos. mL (p<0,05) | noturna e dirunas e
da VNI no | Ajustes do | no valor da | CV
sono e | aparelho: cv
fungéo IPAP.13.9= Aumento de
respiratoria 3.1CMh20 9,2 =
em criangas | EPAP:4.4 = | 2,6mmHg
com DNM. 1.0 CMh20 (p<0,05) no
FR de backup: | Pk02
196 = 25
bpm.
Toussaint, | \EC Efeitos da | Utilizagdo da | A utilizagdo | Com a ventilagdo
Soudon, VNI na | VNI da VNI | da VNI é possivel
Kinnear carga proporcionou | diminuir a carga
(2009) muscular melhora na | nos musculos
respiratoria siapneia, respiratorios e
e resisténcia diminui¢do dispneia.
em do indice
pacientes tempo
com DMD. tenséo.

Legendas: DMD: distrofia muscular de Duchenne, VNI: ventilagdo nao invasiva, EC: ensaio clinico,
N: nimero amostral, Cv: capacidade vital, Pimax: Pressdo maxima inspiratéria; IPAP: pressao

positiva inspiratdria, Epap: pressao positiva expiratéria, Fr: frequéncia respiratdria, Pemax: pressao
expiratéria maxima
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Através de estudos selecionados, verifica-se que as amostras utilizadas séo
compostas principalmente por criancas, adolescentes e adultas. Em relacdo as
caracteristicas dos estudos incluidos, todos os estudos nao trouxeram grupo
controle, pois com sua utilizagdo, deixaria os estudos com maior rigor metodolégico.
O numero total de participantes encontrados foi de 360 individuos.

A maior parte da amostra de estudo é de Bach e Martinez (2011) a menor
amostra € dos estudos de Mellies et al., (2003). Todos os estudos abordaram a VNI
com dois niveis de pressao (IPAP) e (EPAP). Os estudos de LoMauro (2017) e
Bach e Martinez (2011) utilizaram a VNI no periodo diurno e noturno. A sobrevida
dos portadores DMD foi o desfecho mais avaliados dos 6 estudos, onde 50% destes
analisaram como desfecho. Os métodos de verificagcdo do aumento ou diminuicdo da

sobrevida foram realizados através da utilizacdo da VNI.
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5 DISCUSSAO

Os resultados obtidos neste estudo desvelam que a ventilacdo n&o invasiva
(VNI) quando estabelecida adequadamente e precoce, com um método de suporte
de vida em pacientes portadores da DMD ou associado a insuficiéncia respiratéria
crbnica é forma capaz de desacelerar o fim da funcdo pulmonar, diminuir a
hipoventilagdo noturna e a sobrecarga da musculatura respiratéria e aumentar a
sobrevida deste perfil populacional.

Em relagdo a diminuicdo da necessidade de intubacdo a VNI demonstra ser
uma estratégia capaz de abrandar a progressao da doencga. O estudo de Fonseca et
al., (2012) revelou essa relagcdo em que demonstrou que em pacientes com DMD
inevitavelmente sofrerdo de insuficiéncia respiratoria cronica durante a elevagao da
doenga. Sem a ventilagdo mecanica (VM) a morbidade e a morte s&o altamente
provaveis de ocorrer no final da segunda década da vida.

Bach e Martinez (2011) demonstram que a VNI conseguiu evitar intubacoes,
acelerar o processo de decanulacdo e permitir a extubacdo dos pacientes
entubados. O resultado é ratificado com o estudo de Schettino et al.,(2007) em que
teve o objetivo de verificar o uso da ventilagdo mecanica ndo invasiva para evitar
intubacdo durante insuficiéncia respiratoria e cardiaca, diminui a necessidade de
intubacdo, melhorou a oxigenagdo e o nivel de pressao parcial de gas carbonico
(PaCO,) reduziu a sensagao de dispneia mais cedo em pacientes do grupo controle
que nao utilizaram a VNI.

Alguns meios de cuidados, ainda ndo sao praticados: principalmente nas areas
cardiacas e respiratorias sdao exemplos que se deve ter um cumprimento mais
rigoroso na fase 3, onde ha uma rapida progressao da perda da funcionalidade dos
membros inferiores, explica Flavia Nardes e Clarisse PDD Fortes (2018). Visto um
estudo onde John E. Pascoe (2019), voltado para adesdo da VNI em 42 jovens com
DMD, onde explica disturbios respiratoérios do sono em jovens com 12 anos nos
estagios iniciais do uso da VNI. O avango da fraqueza muscular respiratéria resulta
na dependéncia total da VM. Em relagdo a sobrecarga muscular Toussaint, Soudon,
Kinnear (2009) demonstraram que a VNI foi capaz de amenizar a sobrecargar
muscular dos individuos que a utilizaram.

Neste cenario no estudo de Santos et al. (2016), foi comprovado os efeitos
benéficos da VNI em pacientes com DMD, em uma populagdo com 71 individuos
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com idade de 16 a 39 anos. Apesar de nao poder estabelecer uma causa relagao
entre o inicio da VNI e a desaceleragédo do pulmao, os resultados do artigo apoiam o
comego precoce da utilizagcdo da ventilagdo ndo invasiva durante a trajetéria da
DMD. Existem algumas limitagdes no estudo, como, por exemplo, a falta de dados
antes do uso da VNI, da populacédo que iniciou o tratamento precocemente.

Suh et al. (2018) revelou que a utilizagdo da VNI em pacientes com DMD,
pode aumentar a sobrevida e a qualidade de vida dos individuos, este efeito é
relacionado com a melhora da qualidade do sono. Este achado é ratificado com o
estudo de Boentert et al. (2015) cujo objetivo avaliou os efeitos da VNI no sono em
pacientes com DMD por um estudo observacional prospectivo com 65 pacientes,
evidenciando que a VNI conseguiu aumentar a eficiéncia do sono, aumentar os
niveis de oxigénio e reduziram os niveis de dioéxido de carbono, validando que a
melhora da qualidade do sono impacta positivamente na sobrevida.

Portanto, a VNI deve ser utilizada em pacientes com DMD, iniciando desde as
hipoventilacdes no sono, reduzindo assim as morbidades e as complicagdes de uma
via aérea artificial, além de reduzir o declinio da fungdo pulmonar, culminando em
maior sobrevida, essa adaptagdo pode ser realizada em regime ambulatorial ou

domiciliar.
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6 CONSIDERACOES FINAIS

Diante dos resultados expostos no presente estudo, os autores sugerem que
a VNI usada precocemente reduz a hipoventilacdo noturna, possui impacto na
sobrevida e na reducédo do declinio da funcdo pulmonar de pacientes com distrofia
muscular de Duchenne, por um satisfatorio programa de recuperagéo funcional, visto
que, a mesma possui uma ampla via de acesso que impacta positivamente no
sistema respiratorio.

Torna-se necessario a construgdo de novas pesquisas com maior rigor
metodoldgico e sugestdes de protocolos assistenciais, além de condigbes favoraveis
a expansao desta técnica.
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