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RESUMO

Introducéo: A Distrofia Muscular de Duchene (DMD) € uma doenca hereditaria ligada
ao cromossomo X, ocasionando uma auséncia na distrofina, causando fraquezas
musculares que acomete, basicamente, criancas do sexo masculino, onde suas
manifestacdes clinicas comecam a surgem entre trés e cinco anos de idade e entre
estas, a que causa o maior indice de morte: as complicacdes respiratorias. Como a
fraqueza muscular respiratéria € o primeiro componente que afeta a fungéo pulmonar
dos musculatura respiratoria tém sido realizados através de programas de treinamento
musculares respiratorio. Objetivo: Evidenciar a eficdcia do Threshold como potencial
tratamento, favorecendo uma melhor qualidade de vida aos portadores de DMD.
Deleniamento Metodologico: O presente estudo trata-se de uma pesquisa
qualitativa de carater bibliogréfico, realizada no periodo de Agosto a Outubro de 2022.
Como critérios de elegibilidade, foram incluidos nesta reviséo, artigos de pesquisa que
abordassem a distrofia muscular de duchenne (DMD), o tratamento, eficacia do
threshold, treinamento muscular respiratério e qualidade de vida em criangas com
DMD. Como critérios de exclusdo: estudos que ndo apresentassem a eficacia do
threshold como tratamento da musculatura respiratéria na DMD e artigos que tivessem
mais de 12 anos de publicacdo. Resultados: Obteve-se 31 artigos, no qual foram
excluidos 14 artigos, e inclusos 17, que possuiam tema e informacdes relevantes para
a pesquisa. Dentre os artigos dos estudos selecionados, observa-se na maioria dos
estudos realizados por diferentes autores, que houve uma melhora no quadro clinico
dos pacientes, utilizando o threshold. Conclusdo: O Treinamento muscular
respiratério com a utilizagdo do threshold, mostrou-se eficaz, porém, com a
progressdo da doenca, sugere-se tratamento permanente.

Palavras - Chaves: Distrofia Muscular de duchenne, execircio respiratério,

Fisioterapia.



ABSTRACT

Introduction: Duchene Muscular Dystrophy (DMD) is a hereditary disease linked to
the X chromosome, causing an absence in dystrophy, causing muscle weakness that
basically affects male children, where its clinical manifestations begin to appear
between three and five years of age and between these, which causes the highest
death rate: respiratory complications. As respiratory muscle weakness is the first
component that affects lung function of respiratory muscles have been performed
through respiratory muscle training programs. Objective: To demonstrate the
effectiveness of Threshold as a potential treatment, favoring a better quality of life for
DMD patients. Methods: The present study is a qualitative bibliographic research,
carried out from August to October 2022. As eligibility criteria, research articles that
addressed Duchenne muscular dystrophy (DMD), treatment, threshold efficacy,
respiratory muscle training and quality of life in children with DMD. As exclusion criteria:
studies that did not present the effectiveness of the threshold as a treatment of the
respiratory muscles in DMD and articles that had more than 12 years of publication.
Results: 31 articles were obtained, in which 14 articles were excluded, and 17 were
included, which had a theme and information relevant to the research. Among the
articles of the selected studies, it is observed in most of the studies carried out by
different authors, that there was an improvement in the clinical condition of the patients,
using the threshold. Conclusion: Respiratory muscle training using the threshold
proved to be effective, however, with the progression of the disease, permanent
treatment is suggested.

Keywords: Duchenne Muscular Dystrophy, respiratory exercise, Physiotherapy.
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1 INTRODUCAO

A Distrofia muscular de Duchenne (DMD) é uma doenca caracterizada pela
fraqueza muscular progressiva em individuos portadores de uma mutacéo ligado ao
cromossomo X, clinicamente € manifestada em criancas do sexo masculino, podendo
ser identificada com seus sinais a partir do primeiro trimestre de vida, sendo mais

comum de trés a cinco anos de idade (BULUT et al. 2022.).

A DMD caracteriza-se clinicamente por sinais de fraqueza da musculatura
proximal, presenca de sinal de Gowers, marcha anserina, pseudo-hipertrofia de
panturrilhas, atraso do Desenvolvimento Neuropsicomotor, quedas frequentes,
dificuldade em subir e descer escadas, tais caracteristicas auxiliam no fechamento do
diagnostico (FORTES; KOILER; ARAUJO, 2018).

A Incidéncia de nascidos vivos com a DMD é de 1 a cada 3.500 criangas. A
maioria dos casos que levam ao 0bito séo por insuficiéncia respiratoria por volta dos
16-19 anos de idade, com uma estimativa de 55% a 90% dos casos, sendo em
algumas situacoes raras, apds os 25 anos de idade (BULUT et al. 2022; OLIVEIRA,
et al. 2017).

A queda progressiva da funcédo respiratoria é proporcional a fraqgueza muscular,
que se intensifica apds o confinamento na cadeira de rodas. A fungédo pulmonar é
afetada devido a progressdo na escoliose, deformidade na caixa toracica,
hipoventilacdo noturna e comprometimentoa capacidade pulmonar. Em associacao a
esses fatores, ha ineficiéncia nas fases da tosse, prejudicando a capacidade de
.protecdo pulmonar e evoluindo para a insuficiéncia respiratéria. (MORALES;
PAVON, 2018).

A Distrofia ndo tem cura, porém existem tratamentos medicamentosos e
fisioterapéuticos utilizados para que se delongue a expectativa de vida e proporcione
aos afetados uma melhor qualidade de vida. Prolongando a independéncia funcional,
minimizando a progressao da doenca e preservando a funcao respiratéria e cardiaca
0 maior tempo possivel. A DMD néo tem cura ou uma abordagem que impeca a
progressdo dessa enfermidade, porém, faz-se nescessario realizar programas de
reabilitacdo com o objetivo de tratar as complicacfes e dar uma melhor qualidade de

vida a esses pacientes. O tratamento deve ser global e multidisciplinar, dando énfase
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a programas de reabilitacdo para sua melhora fisica e funcional. (DE LIMA et al.,
2017).

A fisioterapia tem um papel importante, tendo como objetivo a manutencéo da
func@o pulmonar dentro de paramentos de modalidade por maior tempo possivel,
retardando ou evitando o aparecimento das contraturas e deformidades
Osteoarticulares e musculares (NASCIMENTO; 2015). Na fase inicial da doenca,
guando os parametros da funcdo pulmonar ainda estdo preservados, € indicado o
inicio do treinamento muscular respiratoria. (NASCIMENTO; 2015), a fim de readaptar

o diafragma, com pouco gasto de energia e maior eficiéncia ventilatério.

E preciso uma observacao e cuidado no treinamento muscular respiratorio, pois
a fadiga é inevitavel, uma vez que a fraqueza muscular respiratéria € o componente
primario na alteracdo da capacidade pulmonar destes pacientes, desta forma, o
fisioterapeuta precisa trabalhar tanto a parte respiratoria como a motora (BEZERRA;
BORGES; BRUNHEROTTI, 2010;SILVA; SANTOS; SARDELICH, 2016).

Estudos apontam que programas regulares de Treinamento Muscular
Respiratorio (TMR), buscando a melhora da forca muscular e do endurance, resultam
na preservacao dos parametros da funcdo pulmonar. O TMR envolve os musculos
inspiratérios, principalmente o diafragma e pode contribuir para a melhora do quadro
clinico respiratério dos pacientes com DMD (BEZERRA; BORGES; BRUNHEROTTI,
2010.; SILVA; SANTOS; SARDELICH, 2016).

O método mais frequente e seguro utilizado para TMR encontrado na literatura
€ a utilizacdo da carga linear pressérica, na qual é possivel um ajuste direto da carga
(pressao) de treinamento (Threshold). O Threshold de treinmento muscular inpiratério
(IMT) é um dispositivo que oferece uma resisténcia a inspiracdo por meio de um
sistema de mola com uma valvula unidirecional. Durante o ato expiratorio ndo ha
resisténcia, pois, a valvula unidirecional se abre. Ja na inspiracdo ocorre o fechamento
da valvula, ocasionando uma resisténcia. Para iniciar o treinamento com o Threshold
IMT é necesséario definir a resisténcia a ser aplicada em cmH20, a partir das medidas
de PImax (Pressao Inspiratoria Maxima) pelo Manovacuémetro (SOUZA et al., 2015;
NASCIMENTO et al., 2015).

Por isso que é recomendado incluir o treinamento muscular respiratorio o mais

precoce possivel, j& que no estégio inicial da doenca uma quantidade substancial de



tecido muscular de contragdo responde ao programa de treinamento, resultando
positivamente nos musculos respiratérios em baixas cargas pressoricas lineares,
melhorando a forca e endurance promovendo resultados benéficos na Plmax e
PEmax, tendo melhoras dos niveis da presséao respiratéria, contribuindo na melhora
da ventilacdo pulmonar (DE OLIVEIRA et al . apud De LIMA et al.,2017).

Relacionando PIMax e qualidade de vida na doencas neuromusculares, e 0s
dados encontrados refletem que, quando pior os valores de pressdes respiratorias,
piores também os escores de qualidade de vida, fadiga, qualidade do sono,
demonstrando o impacto da doenca na percepcéo de qualidade de vida dos pacientes
(SCHOSER et al., 2017).

Diante disso, o objetivo desse trabalho é evidenciar efeitos do Threshold como
potencial de tratamento e ajudando numa melhor qualidade de vida dos portadores de
DMD.

2 REFERENCIAL TEORICO

1 Definicéo

A Distrofia Muscular de Duchene (DMD) é uma, doenca hereditaria ligada ao
cromossomo X, ocasionando uma auséncia na distrofina, causando fraquezas

musculares em individuos, basicamente do sexo masculino (SANTOS et al., 2010).

1.1 Etiologia

E um distarbio genético de caréater recessivo com grande incidéncia em humanos
do sexo masculino, causando uma mutacdo no gene Xp21 que por sua vez leva a
auséncia de proteina distrofina, ocasionando uma perda de massa muscular
irreversivel. Sendo considerada raras, as doenc¢as neuromusculares requerem muita
atencdo pela degradacdo e gravidade importante nos sintomas, sendo necessario
acompanhamentos multiprofissionais e avaliagbes dos mesmos, estas patologias

evoluem com pequenas alteracdes respiratorias ou nenhuma na primeira década de
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vida, o que ja ndo € comum encontrar na segunda década, que apresentam evolucdo
como fraqueza muscular respiratoria, levando ao acometimento da sua capacidade
funcional (NUMAN, 2021; PONTES et al. 2012).

1.2 Epidemiologia

Aincidéncia é de 1 a cada 3500 nascidos vivos segundo Bulut, et al., 2021, sendo
cerca de dois tercos € decorrente a um defeito genético da distrofina devido a herancga
genética da progenitora, que é uma portadora que nao apresenta sintomas
adventicios, enquanto no terco restante, sdo derivados a uma nova mutacao
(BALTAZAR, et al. 2019). Metade das criancas nascidas de uma portadora, sao
acometidas por essa mutagdo, enquanto a o outra metade (do sexo feminino) é
portadora do gene mutado (BIANCO, et al. 2017).

1.3 Fisiopatologia

As alterac6es musculares se iniciam na infancia, apos os trés primeiros anos de
vida, afetando assim as suas funcdes. Aos poucos as fraquezas musculares
aumentam gradativamente, de forma bilateral e progressivamente. Iniciando se na
cintura pélvica e extensores de tronco com progressao para 0s membros superiores
e musculares do sistema respiratério (DE SOUZA et al, 2015).

As fibras musculares estriadas esqueléticas contém no seu sarcoplasma as
miofibrilas, que, por sua vez, sdo formadas pela continuidade em série de
varios sarcémeros, unidades funcionais dessas células. O arranjo de
microfilamentos espessos e finos dos sarcémeros é responsavel pelo padrdo
em bandas. A actina e a miosina interagem, gerando uma for¢a de contracéo.
A linha Z, por sua vez, forma um suporte transversal para o sarcomero,
garantindo a transmisséo eficiente da forca gerada. Para formar uma rede de
sustentacdo para a linha Z, a desmina, uma proteina que forma filamentos
intermediarios, se estende entre as linhas Z de miofibrilas adjacentes e se
insere em placas especializadas, associadas ao sarcolema, denominadas
costameros. Os costadmeros, atuando em conjunto com 0s complexos
proteicos associados a distrofina, traduzem a forca contratil da linha Z até a
lamina basal, mantendo a integridade estrutural do sarcolema e estabilizando
a posicao das miofibrilas no sarcoplasma. (BALTAZAR, et al., 2019).

A falta ou alteracdo na distrofina acomete um excesso de calcio na membrana
celular, derivando um acumulo de agua na mitocéndria, os musculos acometidos pela

auséncia da distrofina, sofre distrofia ocasionada pela disfuncdo mitocondrial e
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necrose (BIANCO et al., 2017).

As funcdes da distrofina séo: transferéncia de forca entre as estruturas contrateis
e a matriz extracelular, obtendo maior estabilidade do sarcolema no periodo de
contracao e protecao das fibras musculares de danos. Com isso os danos causados
pela auséncia de distrofina sdo: falta da contragdo necessaria acometendo a
instabilidade sarcolemal e danos nas fibras musculares. Eventos de desordem de ciclo
reparos teciduais e necrose, com reproducao insuficiente de células satélites. Com
estruturas de fibras inadequadas, afetando diretamente a mobilidade, com intensidade
de estresse mecéanico com exacerbagdo progressiva do quadro do paciente
(BALTAZAR, et al., 2019).

1.3.1 Distrofina

A distrofina é uma proteina endocelular agregada ao sarcolema, que se expressa
em grande quantidade em mdusculos lisos, esqueléticos, cardiacos e em alguns
neurénios. Formando um grupo com outras proteinas, originando um complexo cujo o
nome é distrofina-glicoproteinas que atuam na padronizacdo da permeabilidade da
membrana celular e na estabilizacdo do sarcolema no decorrer da mecanizacdo da
contracdo muscular. A destruturacdo do sarcolema é causado pela auséncia ou
insuficiéncia da distrofina, facilitando uma grande falha na entrada de ions calcio no
interior da célula, aumentando o niumero de enzimas com a Creatinoquinase (CK),
Piruvato-quinase (PK) entre outras. um grande numero de ions calcio no meio
intracelular, resultando uma maior liberacdo de enzimas proteoliticas, com isso, as
fibras musculares sofre uma degradacéo, pela incapacidade do sacolema regenerar
0s musculos. Onde os locais necrosados sdo completados com tecido adiposo e
conjuntivo (SOUZA, et al., 2015).

2 Manifestacdes Clinicas

A Crianca portadora da DMD passa a apresentar frequentes quedas decorrente

da perda da estabilidade, de equilibrio e das for¢as nas pernas. Em consequéncia das
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deformidades ortopédicas nas articula¢des do tornozelo e cotovelo, passam a adquirir
dificuldades de pular, saltar, correr, subir escadas e levantarem quando se encontram
na posicao de decubito dorsal, desencadeando o sinal de gowers, que consiste no ato
do paciente quando se encontra na postura de sedestacdo, apoiar-se nas pernas,
joelho e quadril para assumir o ortostatismo, como se ascendesse sobre si. Dentre as
diversas deformidades osteomusculares, apresentam acentuacéo da lordose lombar,
desenvolvendo a marcha anserina ou “andar do pato” que é uma anormalidade
locomotora que exige uma sobrecarga maior dos musculos da panturrilha
(gastrocnémio e soleo) para compensar a tendencia de flexao de joelhos na fase de
apoio, resultando em pseudo-hipertrofia das panturrilhas que € o resultado da
infiltracdo e aumento anormal do tecido intersticial adiposo em fibras musculares (DE
SOUZA, et al. 2015).

Em seu quadro evolutivo, a DMD afeta a musculatura respiratoria apresentando
fragueza na mesma, sendo indicada por anormalidades das pressfes respiratorias
maximas e pelo distlrbio respiratério restritivo e a associacdo da escoliose com
deformidades toracicas que resulta na reducao da capacidade pulmonar total (CPT) e
a capacidade vital (CV) (DE SOUZA, et al, 2015; NASCIMENTO, et al. 2015).

3 Tratamento Fisioterapéutico

Recomendam-se exercicios fisioterapicos regulares de alongamento passivo e
ativo assistido por, pelo menos, 4 a 6 vezes por semana a fim de prevenir ou minimizar
contraturas e também exercicios aerdbicos de baixa intensidade para evitar atrofia
muscular e complicagdes secundarias pelo desuso. E importante salientar, entretanto,
gue exercicios de alta intensidade, bem como atividades excéntricas sdo contra-
indicadas em pacientes com DMD devido a leséo de fibras musculares induzida pela
contracdo muscular. Nesse cenario, a hidroterapia, com alongamentos e treinamentos
musculares, vem como uma opcéo altamente recomendada aos acometidos pela
DMD (BALTAZAR et al, 2019).
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3.1 Fisioterapia Respiratoria

Os Cuidados respiratorios para pacientes com DMD tém melhorado ao longo
dos ultimos 15 anos. Como resultado, tanto a qualidade de vida, como a sobrevida
tem aumentado significativamente. A intervengao precoce e efetiva da fisioterapia
respiratoria é essencial para evitar e minimizar maiores complicagfes futuras. Como
a fraqgueza muscular respiratéria € o primeiro componente que afeta a funcéo
pulmonar dos pacientes com distrofia muscular, varios estudos para melhorar ou
preservar a musculatura respiratéria tém sido realizados através de programas de

treinamento muscular respiratério. (SILVA et al, 2016).

A Fisioterapia respiratoria e motora deve ser utilizada desde o diagnadstico,
tendo como finalidade: dominio do equilibrio e coordenacdo geral; controle da
fraqgueza da musculatura da cintura pélvica e escapular; ajuste do alinhamento
postural; impedimento da fadiga; desenvolvimento da forca contratil dos musculos
respiratorios e dominio da respiracédo pelo uso correto do diafragma; precavimento do
encurtamento muscular precoce para evitar as complicacdes; oferecer uma adequada
qualidade de vida. O treino muscular respiratorio € importante, porém tem risco de
faléncia e fadiga se ndo for ajustada uma carga de acordo com as condi¢cdes do
paciente (OLIVEIRA et al, 2017).

O Programa de treinamento deve ser iniciado nos estagios precoces da
doenca, quando ainda ha uma quantidade substancial de tecido muscular contrétil que
responde ao treinamento, utilizacdo de baixas cargas presséricas linear tem efeito
positivo nos musculos respiratérios, melhorando a for¢a e endurance, por se tratar de
uma doenca onde suas complicacdes tendem a evoluir rapido e em pouco tempo
recomenda-se o treinamento da musculatura respiratoria o quanto antes (OLIVEIRA
et al, 2017).

A Utilizacdo do aparelho Threshold para treino da musculatura inspiratoria e
expiratéria, tem um grande espaco na literatura e no meio da reabilitacdo, pois
proporciona resultados satisfatorios em relacdo a PImax e PEmax, sua utilizagao leva

a melhora dos niveis de pressao respiratoria, favorecendo uma melhor ventilagéo
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pulmonar mantendo as capacidades dos pacientes que apresentam DMD, através do
fortalecimento da musculatura respiratéria, sendo assim a forma mais eficaz.
(OLIVEIRA et al, 2017).

3.1.1 Threshold

O Threshold é um dispositivo de carga linear pressorica que oferece uma
resisténcia a inspiracdo por meio de um sistema de mola com uma valvula
unidirecional. Durante o ato expiratorio ndo ha resisténcia, pois a valvula unidirecional
se abre. J& na inspiracdo ocorre o fechamento da vélvula, ocasionando uma
resisténcia. Para iniciar o treinamento com o Threshold € necesséario definir a
resisténcia a ser aplicada em cmH20 a partir das medidas de Plmax pelo
manovacudmetro, que € um dispositivo que avalia a forca da musculatura respiratéria
com a medi¢do das pressdes inspiratoria e expiratoria maximas (Plmax e PEmax,
respectivamente), realizados trés esforcos de inspiracdo e expiracdo maximas,
mantidos por no minimo 1 segundo e considerada a medida de maior valor
(NASCIMENTO et al, 2015).
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3 DELINEAMENTO METODOLOGIA

3.1 Tipo de pesquisa e periodo

O presente estudo trata-se de uma pesquisa qualitativa de carater bibliografico,
realizada no periodo de Agosto a Outubro de 2022, foram elegidos estudos cientificos
pré-selecionadas e selecionados nos ultimos 12 anos que abordassem o tema e

objetivo proposto.

3.2 Bases de dados e técnicas de pesquisa

A busca foi realizada em um periodo aproximado de 12 semanas, utilizando as
bases de dados online: Medical Literature Analysis and Retroevel systrm Online —
MEDLINE ( PUBMED), literatura latino — americana e do caribe em ciéncias de saude
— LILACS, biblioteca virtual Scientific Eletronic Library Online — Scielo, Biblioteca
Virtual em Saude (BVS). Sendo utilizados artigos de estudo de caso, revisao

sistematica e estudos randomizados.

3.3 Critérios de elegibilidade

Como critérios de elegibilidade, foram incluidos nesta revisdo artigos de
pesquisa que abordassem a distrofia muscular de duchenne, o tratamento, eficacia do
threshould em criancas com distrofia muscular de duchenne, treinamento muscular
respiratorio em pacientes com duchenne e qualidade de vida em criancas com DMD.
E excluidos os estudos que ndo apresentassem foco na eficacia do threshould como
tratamento da musculatura respiratéria, criancas com outras patologias neurologicas,

outras abordagens fisioterapéuticas respiratorias que nao utilizassem o threshold.
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3.4 Descritores e estratégia de busca

Para a localizacdo dos artigos foram utilizados os termos segundo o0s
descritores da ciéncia em saude (DeCS) na lingua Portuguesa “Distrofia Muscular”,
“Distrofia Muscular de duchenne”, “exercicio respiratério” ou na lingua inglesa
“muscular Dystrophy, Duchenne”, “Breathing Exercises”. Os descritores e palavras
chaves foram combinados entre si utilizando o operador booleano AND. Foram
elegidos estudos publicados nos ultimos 12 anos, de 2010 até 2022.

Quadro 1. - Estratégia de busca nas bases de dados incluidas.

Base de Dados Estratégia de busca

MEDLINe via PubMed (Breathing Exercises) and (Duchenne)
(Threshould) and (Duchenne)

LILACS via BVS (Exercicio  respiratério) and (Distrofia

muscular de duchenne)

Scielo (Breathing  Exercises) and (Muscular

Dystropy, Duchenne)

Fonte: autoria propria

A selecéo inicial dos artigos foi baseada pela leitura de titulo e resumo com mencao
de Distrofia Muscular de Duchenne disponiveis nas bases de dados. Em seguida,
selecionamos os artigos que apresentassem relagcdo com o tema proposto, de acordo
com os critérios de elegibilidade. Em seguida os artigos foram lidos na integra e na
sequéncia realizada a compilacdo de dados. Os desfechos considerados para o
estudo foram: Efeitos do Threshold no treinamento muscular respiratério e qualidade

de vida em criangas com distrofia muscular de duchenne: reviséo bibliogréafica.
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3.5 Motivacao da Pesquisa

A Distrofia muscular de duchenne é uma doenga que ndo apresenta cura, traz
diversas repercussfes clinicas e funcionais, a fisioterapia pode ajudar em seu
controle retardando os seus efeitos degradantes na musculatura dos pacientes,
controlando os sintomas e melhorando a sua qualidade de vida. Além de melhorar a
forca e fungbes da musculatura esquelética e cardiopulmonar, por meio de

intervencdes e exercicios especificos com a utilizacdo do threshould.
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4. RESULTADOS

Obteve-se 31 artigos, no qual foram excluidos 14 artigos que nao continham
relevancia significativa para o presente trabalho e que ndo se enquadravam no
periodo de pesquisa determinado. Dos artigos inclusos foram selecionados 17 que

possuiam tema e informacdes relevantes para a pesquisa.

Figura 1: Fluxograma do processo de selecdo dos artigos

=]

Eige]

E Os artigos foram identificados através das bases de dados eletronicas:
= Medline(n= 12); LiLacs(n=6); SciElo(n=1); Outras bases de dados(n=12)
=

o

s

& Artigos excluidos pelo titulo(n=11)

=

s

8 Artigos que ndo se encaixam com os critérios de

(=T} I

uij elegibilidade(n=3)

= N total de artigos= 17

=

Fonte: autoria prépria.



Figura 2: Caracteristicas dos estudos incluidos

Autor (data)

Desfechos

Métodos de avaliacao

Resultados

SOUZA et al (2015)

Atualmente ndo existe cura disponivel
para DMD, apenas algumas terapias
paliativas, com o intuito de tentar aliviar as
dores, oferecer o maximo de qualidade de
vida e bem estar ao paciente e tentar
retardar sua progressdo. Existe um
grande otimismo em relacdo a terapia
génica e de células tronco, no entanto, ha
um longo caminho para que o tratamento
esteja disponivel para humanos, que até
0 presente momento ndo tem uma
resposta efetiva de cura para esta
patologia.

Metodologia ndo descrita pelo autor.

Existe um grande otimismo em relacao a
terapia génica e de células tronco, no
entanto, ha um longo caminho para que o
tratamento  esteja  disponivel para
humanos, que até o presente momento
ndo tem uma resposta efetiva de cura
para esta patologia.

BALTAZAR et al
(2019)

Apbs, aproximadamente, um ano de uso
do Ataluren, néo foi observada
progressdo da doenca e ndo houve
efeitos adversos impeditivos ao uso do
medicamento. N&o houve melhora no
guadro clinico com o uso do Ataluren, o
gue ja era esperado, visto que as lesdes
musculares prévias séo irreversiveis.

Trata-se de um trabalho
investigativo e retrospectivo por
meio de revisdo da literatura e relato
de caso (com andlise de prontuario).
Foi realizada revisdo bibliografica
dos dltimos 10 anos através de
pesquisa nas bases de dados
PubMed e Clinicalkey. Foram
também consultados alguns livros
de referéncia sobre o assunto em
questdo. Os artigos obtidos foram
lidos na integra e selecionados de
acordo com a relevancia
apresentada.

No caso relatado, ndo houve melhora no
quadro clinico com o uso do Ataluren
(como ja esperado, visto que as lesdes
musculares prévias sdo irreversiveis),
entretanto ndo foi observado até o
momento progressdo da doenca e nao
houve efeitos adversos impeditivos ao
uso do medicamento.

SILVA et al

avaliar se o0 treinamento muscular
respiratério € eficaz na melhora da funcao
pulmonar e forca muscular respiratoria no

Foi realizado treinamento muscular
respiratério em um paciente com
DMD, através do Threshold®, duas

verificou-se melhora na forgca muscular
respiratéria e dos valores analisados
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(2016) paciente com Distrofia Muscular de | vezes na semana, durante 12 | através da prova de funcdo pulmonar.
Duchenne (DMD). semanas. O mesmo foi avaliado
através de espirometria e
manovacuometria.
OLIVEIRA et al | Os estudos apontam para resultados | O estudo foi realizado através de | Os pesquisadores dao énfase na
satisfatdrios quando expostos ao TMR e | uma revisdo sistematica da | importancia do treinamento muscular
(2017) X . . . ~ A .
gue o método Threshold é o principal | literatura. A elaboracdo teve como | respiratério em pacientes com DMD
citado e exposto na literatura, porém ha | ferramenta principal, material | contribuindo com a reducdo das
descricdo na hidroterapia, empilhamento | publicado sobre o tema; livros, | complicagdes respiratérias devido a
de ar com bolsa de ar e compressédo | artigos  cientificos, publicacbes | progresséo da doenca.

toracica e ioga. Contudo ha auséncia de
consenso no protelar da evolucdo da
doenca e suas complicacdes. A
Fisioterapia Respiratéria é mais uma
proposta na qualidade funcional destes
pacientes. Os dados apresentados foram
frutos de um processo de leitura e
pesquisa sobre o assunto. Este trabalho,
portanto, abre uma proposta de
conhecimento e novas pesquisas para o
entendimento sobre os efeitos dos TMRs
na DMD.

periédicas e materiais na Internet
disponiveis nos seguintes bancos de
dados: SCIELO, BIREME, PubMed,
Medline, LILACS. Utilizando-se
como limite publicacdes entre os
anos de 2004 a 2017 nos idiomas
portugués e inglés.

DRUMMOND et al

(2018)

Nesta revisdo foi encontrado um artigo
com recomendacdes gerais para a DMD,
com o diferencial de que seu objetivo é a
promocdo da Qualidade de Vida.
Segundo os autores a utilizacdo correta
da ventilacdo ndo-invasiva e tratamento
de desordens respiratérias do sono, o
tratamento medicamentoso e cirlrgico de
complicacbes cardiacas, a manutencdo
da mobilidade e da independéncia
funcional, da nutricdo e peso corporal
adequados e a oferta de cuidados
paliativos e participacdo de decisbes
pelos pacientes e familiares, sdo medidas
promotoras de qualidade de vida.

Para esta revisdo, utilizamos a
metodologia adaptada dos
Pareceres Técnico-Cientificos.

Trata-se de buscasistematica numa
revisdio de literatura simples,
visando o estado da arte do assunto.
Assim, garante-se a inclusdo de um
maior numero de trabalhos
potencialmente Uteis para a revisao.

concluimos que apesar dos varios
trabalhos posteriores ao consenso, as
recomendacfes ali contidas permanecem
atuais, mas ha potenciais acréscimos que
deveriam ser considerados em uma nova
reunido de consenso.
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BEZERRA et al | Avaliar forca muscular respiratéria e | Seis pacientes com DMD, idade | Verificou-se aumento significativo da
(2010) capacidades pulmonares de pacientes _19,511,64 anos, foram avaliados .Pllm'éx (p<0,05) em relagcao a avaliagao
com DMD submetidos a um programa de | inicialmente e apés 1, 3 e 6 meses | inicial apés 1 més e da PEmax (p<0,05)
reabilitacdo dos musculos respiratérios, | de intervencao. Avaliacdo | ap6s 3 meses de intervencédo, mantendo
durante seis meses. compreendia medicdo da pressdo | os ganhos obtidos no periodo de seis
inspiratdria maxima (PIméx), | meses. A CVF e o PF ndo sofreram
pressao expiratoria maxima | alterac@es significativas.
(PEméax), capacidade vital forcada
(CVF) e pico de fluxo expiratério
(PF). O programa de reabilitacdo foi
composto por treino muscular
respiratério em trés sessdes
semanais, utilizando dispositivo de
carga linear pressérica a 30% da
PImax, padrdes musculares
respiratérios e selo d’agua com
capacidade expiratéria maxima.
LIMA et al A maioria dos estudos investigou | Os dados extraidos foram alocados | Conclui-se que a caracterizacdo da
alteracbes pulmonares e controle | em trés categorias: (1) | amostra com o uso da escala Vignos ou
(2020) postural/desempenho funcional, poucos | caracterizacdo dos registros, (2) | outro instrumento de estadiamento da
avaliaram os efeitos no sistema cardiaco. | informages referentes a fisioterapia | doenga séo fundamentais para identificar
Recomenda-se usar a Egen | aquatica e (3) componentes | os efeitos da fisioterapia aquatica em
Klassifikation, a North Star | mensurados. Foram encontrados | diferentes fase do comprometimento da
AmbulatoryAssessment e fazer o teste de | 556 registros e, destes, | doenca e futuramente identificar os
caminhada de seis minutos. selecionados 20. As amostras dos | efeitos dessa intervencdo. Além disso,
estudos selecionados incluiram, na | recomenda-se usar a EK, a North Star
maioria, individuos com distrofia | AmbulatoryAssessment e fazer o TC6M.
muscular de Duchenne, com idade
entre 5 e 22anos, que fizeram
fisioterapia aquéatica com duracgéo
média de 45 minutos uma ou duas
vezes por semana, por 21 semanas
Foram analisados os ECG de 131
pacientes com diagnéstico de DMD.
SANTOS et al | E conhecido o envolvimento cardiaco em | Avaliaram-se  diversas variaveis | O ECG estava anormal em 78,6% dos
pacientes com distrofia muscular de | eletrocardiograficas, sendo o0s | pacientes. Todos apresentavam ritmo
(2010) ; . . : :
Duchenne (DMD). O eletrocardiograma | pacientes separados em dois | sinusal. Foram o0s seguintes 0s
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(ECG) apresenta algumas altera¢des
tipicas na DMD, fato que o torna um
exame Ut no diagnéstico da lesao
cardiaca nessa patologia.

grupos: aqueles com e sem
alteracdes, por variavel estudada.
Fez-se a correlacdo desses dois
grupos com a idade dos pacientes.
Foram utilizados os critérios de
Garson para estabelecer o0s
parédmetros eletrocardiograficos de
normalidade.

percentuais encontrados para as
principais variaveis estudadas: PR curto =
18,3%, ondas R anormais em V1 = 29,7%,
ondas Q anormais em V6 = 21,3%,
alteracdes da repolarizacao ventricular =
54,9%, ondas QS anormais em paredes
inferior e/ou lateral alta = 37,4%,
distarbios de conducéo pelo ramo direito
= 55,7%, intervalo QTC prolongado =
35,8% e alargamento do QRS = 23,6%. O
teste t ndo pareado foi utilizado para se
estabelecer a correlacdo da idade com as
varidveis eletrocardiogréficas estudadas
nos dois grupos e, apenas a variavel
alteracdo da repolarizagdo mostrou
diferenca estatisticamente significante.

BIANCO et al

(2017)

Relata-se caso de diagndstico genético
pré-implantacional associado a distrofia
muscular de Duchenne.

Relatamos um caso de diagndéstico
genético pré-implantagéo associado
a distrofia muscular de Duchenne. O
casal E.P.R., 38 anos, heterozigota,
sintomatica para uma mutacdo de
delecdo dos éxons 2 a 47 no gene
DMD e G.T.S., 39 anos, buscaram
aconselhamento genético sobre o
processo de diagnéstico genético
pré-implantacéo.

Concluimos que a andlise de embribes
utilizando técnicas associadas de PCR e
CGH array mostrou-se segura para a
selecdo de embribes em casos de
doencas ligadas ao X, como a distrofia
muscular de Duchenne.

BULUT et al

(2022)

TM e FL estdo aumentados em criangas
com DMD em comparagdo com seus
pares DT. Além disso, a arquitetura
muscular parece ser afetada mesmo nos
estagios iniciais da doencga.

Trinta criangas com DMD (15 Grau
1 e 15 Grau 2 de acordo com a
Escala de Vignos) e cinco colegas
DT foram incluidos. A
ultrassonografia foi usada para
medir a espessura muscular (EM), o
comprimento do fasciculo (FL) e o
angulo de penetragcdo (PA) dos
musculos vasto lateral (VL) e
gastrocnémio medial (MG)
bilateralmente.

Os valores de EM e FL para VL e os
valores de EM, FL e PA para musculos
MG foram maiores em criangas com DMD
em compara¢do com os de seus pares DT
(p<0,05). O FL do VL € 0 EM e o FL dos
musculos GM de criancas com DMD Grau
2 foram maiores do que aqueles de
criancas com DMD Grau 1 (p<0,05)
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PONTES et al
(2012)

Os resultados deste estudo mostram a
importancia da avaliagcdo multidisciplinar
ao se estabelecer o diagnostico da
doenca neuromuscular na infancia,
objetivando o inicio do tratamento
precoce com terapias adequadas. As
alteracdes musculares respiratorias,
posturais e  nutricionais  estavam
presentes na populacdo em estudo,
apesar do estadio clinico inicial das
doencas estudadas.

Foram estudados pacientes com

diferentes doencas
neuromusculares por meio da
verificacdo da forca muscular

respiratéria, da avaliagcao nutricional
de massa muscular, do indice de
massa corpérea e da porcentagem
(%) de gordura corporal, além de
avaliacdo postural e dos padrdes de
movimento.

Foram avaliados 41 sujeitos. As criancas
do sexo masculino predominaram na
populacdo em estudo, sendo 82,9% dela
(n = 34), e os outros 17,1% (n = 7) eram
do sexo feminino. A médiade idade
encontrada foi de 9,65 + 3,11 anos. O
principal diagnéstico encontrado foi
Distrofia Muscular de Duchenne, 43,9% (n

= 18), seqguido de Atrofia Muscular
Espinhal, 9,75% (n = 4), Distrofia
Congénita, 7,31% (n = 3), Distrofia

Muscular de Cinturas, Polineuropatia e
Miopatia Congénita, todos com 4,9% (n =
2), além de Distrofia  Muscular
Progressiva, Miastenia Gravis, Charcoot
Marie Toot, EmeryDreifuss, encontrados
em 2,43% (n = 1). Foi verificada uma
diminuicao da for¢ca muscular respiratoria
(PIméax = 81 = 24,3 cmH20, 91% predito
e PEmax = 70 + 29,6 cmH20, 72%
predito), mais evidente nos musculos
expiratérios. A Hiperlordose lombar foi
encontrada em 26 pacientes (64%) e 9
pacientes (22%) j4 haviam perdido a
capacidade de deambular. Em relacéo ao
perfil nutricional, 90% dos pacientes (n =
30) mostraram uma alta incidéncia de
perda de reserva muscular e 52% deles (n
= 13) apresentaram a porcentagem de
gordura corporal abaixo do aceitavel.

WOSZEZENKI et al,
(2017)

O TMI foi mais utilizado em pacientes
com desordens neuromusculares.
Embora ndo exista um consenso quanto
as caracteristicas dos protocolos, a
escolha da carga deve levar em conta o
propésito do TMI e a gravidade da
doenca.

Revisdo integrativa da literatura
com buscas nas bases de dados
Pubmed, Scielo, PEDro e Embase,
utilizando a seguinte estratégia:
threshold OR inspiratorymuscle
training OR muscleendurance OR
muscleresistance  OR endurance
training OR maximal

Foram incluidos 17 estudos. Destes, 11
realizaram TMI em pacientes com alguma
desordem neuromuscular, sendo a
distrofia muscular de duchenne a mais

comum. Os artigos selecionados
totalizaram uma amostra de 327
participantes. Em relacédo as
caracteristicas dos  protocolos, 7
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inspiratorypressure AND
respiratorymuscle. Foram
selecionados ensaios clinicos que
realizaram TMI em criancas e
adolescentes (0 a 18 anos), com

realizaram treinamento de forca, 5 de
endurance e 5 de forca e endurance. A
carga de treinamento variou de 30 a 80%
da pressdo inspiratéria maxima. Além
disso, 8 estudos realizaram TMI 2 vezes

algum diagndstico clinico, nos | ao dia e o tempo de duracdo da sesséo e
idiomas inglés, portugués e | do periodo de treinamento variou entre 10
espanhol. e 30 minutos e de 3 semanas a 24 meses,
respectivamente.
SCHOSER et al, | Nestarevisao abrangente, investigamos o | incluimos estudos clinicos que | nossa analise apoia 0 uso da PImax como
(2017). uso da PIméx como medida da forca | usaram a PImax como medida de | diagndstico de disfungdo muscular

muscular respiratéria em ensaios clinicos
de terapias direcionadas ao musculo
respiratério, examinamos a correlagdo da
PIméx com sobrevida, qualidade de vida
e outras medidas de fung&o pulmonar e
descrevemos o papel da PIméax. PIméx
como uma medida de resultado
clinicamente significativa.

desfecho clinico primario ou
secundario e relataram uma relacdo
entre PIméx e sobrevida, qualidade
de vida, desfechos funcionais
pulmonares e/ou ndo pulmonares.

respiratéria em pacientes com DNMs
cronicos e sua utilidade como desfecho
em futuros ensaios clinicos que
monitoram a eficicia da terapéutica em
doencas neuromusculares.
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MORALES et al,
(2017).

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD)
€ uma doencga neuromuscular (DNM) com
comprometimento respiratorio
progressivo, portanto, a avaliacao
precoce da funcao pulmonar é importante
tanto para prevenir complicacdes, definir
a progresséo da doenca e decidir sobre a

Os seguintes testes de funcao
pulmonar s@o mencionados nesta
revisdo:  espirometria, volumes
pulmonares, pressodes bucais
maximas, pico de fluxo de tosse,
ventilagdo voluntaria maxima e
oscilometria de impulso.

ter uma CVF melhor foi associado a um
valor de reaténcia menor em relacdo ao
valor previsto, enquanto ter uma CVF pior
foi associado a valores mais normais de
X15 e X20Hz.

implementacao de intervencdes
terapéuticas.
NASCIMENTO et al, | Avaliar os efeitos do treinamento | Série de casos com cinco criangas | Valores médios inicial, quinta e décima

(2015).

muscular inspiratério na forca respiratoria
de pacientes com DMD.

portadoras da DMD, idade de
11,4+2,6 anos, avaliados pela
Manovacuometria e Pico de Fluxo
Expiratério (PFE) nos momentos
inicial (basal), quinta e décima
sessdo. Realizou-se treino muscular
inspiratério, com 30% da PImax em
dispositvo  de  carga linear
(Threshold®), com cinco séries de
10 repeticbes, totalizando 10
sessdes, trés vezes por semana.

sessao, respectivamente: Plmax
(cmH20): -64, -69,8 e -86,8 (p=0,006)
melhora de 29% inicial para 10 sessoes;
PEmax (cmH20): 64, 67 e 73,6 (p=0,003)
melhora de 25% inicial para 10 sessdes e
PFE (L/min): 210, 218 e 232 (p=0,012)
melhora de 9% inicial para 10 sessoes.
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WALLIAMSON et al,
(2019).

Este estudo relata o efeito do treinamento
muscular respiratério na forga e
resisténcia em individuos com distrofia
muscular de Duchenne.

Foram revisados artigos publicados
de 1984 a 2017. Seis artigos
preencheram os critérios de incluséo
que incluiram controle intraindividuo
ou grupo-controle inter-sujeito,
participantes com diagnéstico de

apenas distrofia  muscular de
Duchenne, participacdo em
intervencédo de treinamento

muscular respiratério e medidas de
resultados de resisténcia e for¢a. Os
tamanhos de efeito foram calculados
para cada estudo e os tamanhos de
efeito médios ponderados gerais
para medidas de resultados de forca
e resisténcia.

Houve um grande efeito para a melhora
da resisténcia respiratéria e um efeito
moderado para a forca muscular. No
entanto, esses efeitos ndo foram
significativos.

Fonte: Elaborado pelo autores.
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5 DISCUSSAO

A indicacdo do TMI nas doencas neuromusculares é controversa na
literatura. Nascimento et al. (2015) relatam sobre a incapacidade do individuo em
tolerar o treinamento devido a fraqueza muscular. Wanke et al. (1994)
consideram o TMI como perigoso, pois pode acelerar a fadiga em musculos ja
enfraquecidos, sendo, ndo recomendado, apesar de se observar melhora na
funcdo muscular inspiratorio. Sendo assim, tratamentos que visam o0 ganho de

forca e resisténcia sdo desafiadores nesses pacientes.

Todavia € necessario uma observacdo e cuidado no treinamento
muscular respiratorio, pois a fadiga é inevitavel, uma vez que a fraqueza
muscular respiratéria € o componente primario na alteracdo da capacidade
pulmonar destes pacientes (BEZERRA et al, 2010). Contudo deve ser
evidenciado os efeitos causados pelo Threshold no treinamento muscular
respiratério no tratamento da DMD, afim de minimizar a perda da funcdo

pulmonar e obter uma melhora na qualidade vida.

Oliveira et al, (2017) descreve que pacientes com DMD apresentam
fraqueza muscular decorrente a evolucéo da patologia. mas a sua qualidade de
vida e o retardo da progressdo pode ser obtido com o treinamento muscular
respiratério, quando é efetivado precocemente, pois ainda pode ser encontrado
musculatura respondendo aos estimulos e melhorando assim a forca e
endurence, Dessa forma, no caso da DMD, o programa de treinamento da
musculatura respiratoria se faz necessaria nos estagios iniciais da doenca, em
que h& uma quantidade de tecido muscular contratii que responde ao
treinamento. Entdo, por se tratar de uma doenca de rapida evolugéo, recomenda-
se que o TMI seja realizado o quanto antes. Utilizando baixa cargas pressoricas
lineares, com resultados muito eficazes, o Threshold melhora a ventilacao

respiratoéria dos pacientes tanto na expiragdo quanto na inspiracao.
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Segundo Bezerra et al (2010), o0 método mais frequente e seguro utilizado
para treinamento de forca muscular encontrado na literatura é a utilizagéo da
carga linear pressorica, que possibilita um ajuste direto da carga (pressao) de
treinamento (Threshold®). Corroborando com silva, santos e sardelich (2016)
onde afirma que threshold IMT é o dispositivo mais utilizado e adequado, pois
permite melhor graduacdo e controle de carga; por esse motivo, garantem

melhores resultados pressoéridos.

Os autores relatam que existem ainda algumas hipéteses contrarias ao
fortalecimento muscular em doencas neuromusculares, ressaltam que a
fraqueza do musculo esquelético presente nesses pacientes torna-os incapaz de
tolerar o treino de forca muscular. Os achados na literatura contestam ao
contrario, Nascimento et al (2015), relataram em seu estudo melhora da PImax
e PEmax utilizando o threshold com carga de 30% da PImax, realizando o treino

por 15 minutos, trés vezes na semana, durante quatro semanas.

Bezerra et al (2010), citam em sua pesquisa que cargas de alta
intensidade (70% da PIméax) com baixas repeticdes aumentam a forca e
ocasionam hipertrofia do muasculo, sendo assim, alguns autores tem proposto
treino de forca e endurance com alta intensidade.Entretanto, defendem que a
fraqueza muscular respiratéria em pacientes com doenca severa aumenta o
trabalho respiratério e os musculos podem ficar susceptiveis a lesdes, relatando
que estudos prévios tem mostrado que treino com baixas cargas (30% da PImax)
tem um efeito positivo sobre os musculos respiratérios e € um estimulo de treino
adequado para a melhora da forca e endurance e ele comprova esse achado em
seu proprio estudo quando diz ter obtido um aumento na PIméax , PEméax e
manutencao de CVFE, utilizando um protocolo com carga pressorica de 30% da
PImax, realizando por trés vezes na semana, durante 60 minutos, em 24

semanas.

Silva et al (2016) confirmam, esse resultado positivo a0 mencionar que
também obtiveram em seu estudo, melhora na forgca muscular respiratoria,
principalmente nos musculos expiratérios realizaram o treino muscular
respiratorio utilizando o threshold em 30%, sendo duas vezes por semana, por

30 minutos, durante 12 semanas.
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Nos achados do presente estudo, observou-se uma caracteristica relevante
quanto a utilizacdo do Threshold no treinamento muscular respiratério em
pacientes com DMD, em todos os casos que utilizaram o threshold com carga
pressorica de 30% na PImax e PEmax obteve-se resultados positivos, levando
em conta o tempo de treino e idade dos individuos, sendo a forma de tratamento
predominante nas publicagdes encontradas. Contudo, nos achados na literatura
presentes nesse estudo nao mostram os efeitos nocivos causados pelo
Threshold numa carga pressorica mais elevada, considerando que cada caso de
pacientes com DMD tem suas particularidades, faltam estudos que contemplem

melhor esta abordagem.
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6 CONSIDERACOES FINAIS

O Treinamento muscular respiratorio, quando realizado, principalmente,
com dispositivo linear, como o Threshold IMT mostrou-se eficaz na melhora da
forca muscular respiratoria e funcado pulmonar dos pacientes, porém, devido a
progressdo das complicacdes respiratérias na DMD, sugere-se tratamento
permanente visando a manutencao e o aumento da forca muscular respiratoria,
estabelecendo assim uma maior qualidade de vida quanto ao tempo de

sobrevida.

N&o ha consenso na literatura sobre o protocolo ideal de treinamento,
necessitando de programas mais intensivos, com maior quantidade de
participantes, monitoracdo das variaveis avaliadas, testes mais frequentes ou
maiores periodos de treinamento Sendo assim, S80 necessario mais estudos
com utilizacdo de Threshold e outros recursos fisioterapéuticos que enfatize e
associe na qualidade de vida quanto ao ganho de tempo e retardo na progressao
da doenca, a fim de que se determine a melhor intensidade, volume e tempo de

treinamento.
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