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RESUMO

Introducéo: A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é uma doenca progressiva
ligada ao cromossomo X, causando limitacbes musculares iniciada na infancia.
Diante das complicagBes a fraqueza muscular respiratéria e o aumento da
retracao elastica pulmonar sdo responsaveis por padrdes respiratorios rapidos e
superficiais que levam a retencdo crbnica de gas carbbdnico (CO,), sendo a
principal causa de alteracdes na funcdo pulmonar e morbidades, assim, 0 uso
da ventilacdo nao invasiva (VNI) é primordial para o suporte de vida e aumento
da sobrevida. Objetivo: Sendo assim, partindo do exposto essa revisdo
integrativa tem como o objetivo, verificar a efetividade da VNI na hipoventilacdo
e na funcdo pulmonar de pacientes com distrofia muscular de duchenne.
Delineamento metodolégico: Trata-se de uma reviséo 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 2 a 12 anos em uso
de VNI. Resultados: Apds a identificacdo dos estudos através das bases de
dados pesquisadas, identificou-se um total de 366 artigos, houve uma perda
desses artigos apds andlise dos titulos, duplicacio dos mesmos,
indisponibilidade na integra, de modo que a amostra final foi composta por 4
artigos. Discussdo: Os resultados obtidos neste estudo desvelam que a
ventilacdo ndo invasiva (VNI) quando estabelecida adequadamente e precoce,
com um método de suporte de vida em pacientes portadores da DMD ou
associado a insuficiéncia respiratdria cronica é forma capaz de desacelerar o fim
da funcdo pulmonar e diminuir a hipoventilacdo. Considera¢cfes Finais:
Considerando os resultados expostos no presente estudo, autores mostraram
que a VNI usada precocemente diminui a hipoventilacdo, causando uma boa
resposta na sobrevida e resultando na diminuicdo do declinio da funcéo

pulmonar nos pacientes com DMD.

Palavras-chave: Distrofia Muscular de Duchenne; Ventilagdo Nao Invasiva,

Hipoventilagéo.



ABSTRACT

Introduction: Duchenne muscular dystrophy (DMD) is a progressive disease
linked to the X chromosome, causing muscular limitations that begin in childhood.
In the face of complications, respiratory muscle weakness and increased
pulmonary elastic retraction are responsible for rapid and superficial breathing
patterns that lead to chronic retention of carbon dioxide (CO,), being the main
cause of changes in lung function and morbidities, thus, the use Non-invasive
ventilation (NIV) is essential for life support and increased survival. Objective:
Therefore, based on the above, this integrative review aims to verify the
effectiveness of NIV in hypoventilation and pulmonary function in patients with
Duchenne muscular dystrophy. Methodological design: This is an integrative
review in the MEDLINE, LILACS and SciELO databases, using the Boolean
operator AND as a search strategy. The eligibility criteria were cohort studies and
randomized clinical trials, which addressed individuals aged 2 to 12 years using
NIV. Results: After identifying the studies through the searched databases, a total
of 366 articles were identified, there was a loss of these articles after analyzing
the titles, duplication of them, unavailability in full, so that the final sample was
composed of 4 articles. Discussion: The results obtained in this study reveal that
non-invasive ventilation (NIV), when established properly and early, with a
method of life support in patients with DMD or associated with chronic respiratory
failure is capable of slowing down the end of lung function. and reduce
hypoventilation. Final Considerations: Considering the results presented in the
present study, authors showed that NIV used early reduces hypoventilation,
causing a good survival response and resulting in a reduction in the decline in

lung function in patients with DMD.

Keywords: Duchenne Muscular Dystrophy; Non-invasive ventilation;

Hypoventilation.
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1 INTRODUCAO

A distrofia muscular de duchenne (DMD) é descrita como uma doencga
neuromuscular progressiva e irreversivel de carater recessivo, que tem como
causa a deficiéncia na producdo da distrofina, geralmente as manifestacdes
clinicas se iniciam por volta dos cinco anos, baseados nos estudos realizados, o
sexo masculino é mais afetado, podendo comprometer o seu desenvolvimento
neuropsicomotor ocasionando uma fragueza muscular proximal de tronco e

membros inferiores (Ferreira et al., 2015).

Em relacdo a epidemiologia e etiologia, estudos apontam que a DMD afeta
de 5.000 a 6.000 nascidos vivos do sexo masculino, diante das estatisticas
mundiais a prevaléncia dessa patologia, € de aproximadamente 0,5 por 10.000
habitantes e isso remete a 1.000 casos por ano, grande parte dos pacientes
serao diagnosticados entre 3 e 5 anos, as manifestacdes clinicas deverdo surgir
geralmente nos trés primeiros anos de vida, sendo ela a fraqueza muscular que

€ um dos primeiros sintomas a se tornar evidente (Duan et al., 2021).

Diante dos comprometimentos respiratorios a fraqueza muscular
respiratoria progressiva é uma doenca pulmonar restritiva, que vai levar a uma
reducdo da pressdao inspiratoria e expiratéria maxima, reduzindo a capacidade
vital (CV) abaixo de 1L, no que vai resultar em diminuicdo da sobrevida para 5
anos, o diafragma é o principal masculo da bomba respiratoria, esse musculo
separa a cavidade toracica do abddémen, a fraqueza diafragmatica pode afetar
significativamente os resultados clinicos durante a ventilacdo mecéanica néo

invasiva aumentando o risco de mortalidade (Mhandire et al., 2022).

A ventilagdo ndo invasiva (VNI), é descrita como forma de suporte
ventilatorio que vai ofertar, por meio de mascaras, a melhora da ventilacdo em
virtude do aumento da troca gasosa, esse método nao utiliza recursos invasivos
na via aérea (entubacao orotraqueal — EOT — e traqueostomia), em crescente
uso a utilizacdo desse método tem sido cada vez mais importante no tratamento
dos pacientes com DMD, os objetivos da VNI sao eles: diminuigéo do trabalho
respiratorio, repouso dos musculos respiratérios e melhora da troca gasosa
(Ferreira et al; 2015).



Diante da estratificagdo da fungéo renal vai se ter uma alteracdo do
mecanismo da funcédo respiratéria e favorece o aumento da morbidade, a
insuficiéncia respiratéria € uma condicdo na qual o sistema respiratério néo
consegue mais realizar as trocas gasosas de maneira adequada, prejudicando
todo o funcionamento do organismo principal causa de mortalidade, estima-se
que 55% a 90% vao a oObitos, na faixa etaria entre 16 a 19 anos, e dificiimente
apos os 25 anos, isto €, a infeccdo pulmonar ou a insuficiéncia respiratoria séo

as causas que mais levam a o6bito (De oliveira et al; 2021).

A assisténcia ventilatoria ndo invasiva aumentou a sobrevida dos
pacientes portadores da DMD nas ultimas décadas, o uso da VNI é preferido por
ser menos invasivo, mais confortavel e permite a capacidade da fala, diante da
capacidade vital forcada (CVF) inferior a 40% ou 50%, 0 paciente vai comecar a
apresentar hipoxemia, ou hipercapnia noturna, com sintomas de fadiga, cefaleia
matinal, sonoléncia e perda de apetite, todos esses sinais e sintomas séo

indicativos para o uso da VNI de dois niveis (Araujo et al., 2018).

A maioria dos pacientes com DMD desenvolvem insuficiéncia respiratoria,
principalmente durante a noite, por mais que a VNI demonstre melhora nos
sintomas, nas horas de ventilagdo noturna mesmo contando com um
acompanhamento atento, chegam a ser insuficientes permitindo que a
hipercapnia se manifeste (Mckim et al., 2013). A apneia obstrutiva do sono
agrava geralmente a hipoventilacdo durante o sono, o suporte pressorico nao
invasivo durante a noite vai aumentar a sobrevida, levando a uma melhora dos

sintomas e a hipoventilagédo diurna (Togeiro; Fontes 2010).

Entretanto, a hipoventilagdo noturna vai preceder a hipoventilacao diurna,
isso acontece devido a diminuigdo do impulso respiratorio e a fraqgueza muscular
e muita das vezes coexiste com apneia obstrutiva do sono (AOS) devido a
fraqgueza muscular faringea (Hoque, 2016). Assim, a VNI constitui um recurso
capaz de prolongar a expectativa de vida dos pacientes com DMD, ao mesmo
tempo que previne complicacdes respiratorias (Hess, 2018).

Sendo assim, partindo do exposto essa revisdo integrativa tem como o
objetivo, verificar a efetividade da VNI na hipoventilagéo e na fungéo pulmonar

de pacientes com distrofia muscular de duchenne.



2 REFERENCIAL TEORICO

2.1 Definicéo e aspectos fisiopatoldgicos da Distrofia muscular de
Duchenne (DMD)

A Distrofia muscular de duchenne é descrita como uma patologia
neuromuscular, que vai afetar apenas o sexo masculino. Podemos descrever
que a causa da DMD é por conta de uma mutacdo no gene da distrofina no
cromossomo XP21 , a idade média do diagnostico se déa por volta dos cinco anos
de idade quando aparecem os primeiros sintomas, o gene da distrofina é o maior
gene descrito em seres humanos e seu RNA mensageiro completo é expresso
principalmente no musculo esquelético cardiaco e também em pequenas
quantidades no cérebro, esse gene da distrofina origina trés isoformas completas
por meio de trés promotores independentes, no cérebro, musculo e neurénio
cerebelar de Purkinje, a doenca DMD est4 ligada a mutacbes como delecdes
65%, duplicacdes de 6 a 10% que vai interromper o quadro de leitura aberto do
RNA. (Falzarano et al., 2015).

2.2 Epidemiologia e etiologia

A distrofia muscular de duchenne é descrita como uma patologia que vai
afetar cerca de 5.000 a 6.000 nascidos vivos do sexo masculino em todo o
mundo, diante das estatisticas mundiais a prevaléncia dessa patologia, € de
aproximadamente 0,5 por 10.000 habitantes e isso remete a 1.000 casos, sendo
o tipo de distrofia mais frequente e severa da infancia, a (DMD) vai ser
caracterizada por uma fraqueza muscular progressiva no inicio da primeira
infancia, posteriormente a crianca vai evoluir com complicacbes que levam a

incapacidade, dependéncia e morte prematura (Osorio et al., 2019).

Podemos descrever que a (DMD) é caracterizada por auséncia da
proteina denominada de distrofina, que se tem a funcdo de proporcionar
estabilidade e manutencdo do musculo esquelético, diante disso essa miopatia
vai determinar uma instabilidade e perda da integridade do sarcolema,
conduzindo as fibras musculares a processos necréticos importantes, a
manifestacdo clinica vai comecar a aparecer na infancia, geralmente nos trés
primeiros anos de vida sendo a fragueza muscular um dos primeiros sintomas

que se torna evidente por volta dos cincos anos de idade (SIGOLI 2021).
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2.3 Comprometimentos respiratérios ocasionados pela Distrofia
muscular de Duchenne (DMD)

Os pacientes com DMD na fase mais avancada, vdo desenvolver
complicacBes respiratorias devido a uma fraqueza muscular, ocasionado pela
evolugédo da escoliose (Gomes et al., 2011), os pacientes vao apresentar uma
fraqgueza muscular por volta dos 2-3 anos, essa fragueza muscular respiratéria
progressiva é uma doenca pulmonar restritiva e leva a uma reducdo das
pressfes inspiratérias e expiratéria maxima, em decorréncia dos
comprometimentos respiratorios a morte por insuficiéncia respiratoria ocorre
entre a segunda e a terceira década de vida (Mhandire et al., 2022).

2.4 Insuficiénciarespiratéria e hipoventilacdo associada a apneia
obstrutiva na DMD

A funcéo basica do sistema respiratorio é realizar a troca gasosa entre
oxigénio (0O2) e o diéxido de carbono (CO2), a insuficiéncia respiratéria ocorre
pela incapacidade do sistema respiratorio exercer essa funcéo (Gutiérrez Mufioz,
2010). O comprometimento decorrente dos sistemas cardiaco e respiratério €
a principal causa de 6bito dos pacientes com DMD, os pacientes geralmente
iniciam o uso da ventilagdo nédo invasiva com presséo positiva (VNIPP) para
insuficiéncia respiratdria antes dos 20 anos, dada a diminuicdo natural do
tébnus muscular e do impulso ventilatério durante o sono, as irregularidades
respiratérias nos portadores da DMD tendem a se manifestar primeiro durante
0 sono, ao longo da vida esses pacientes vao apresentar varios distarbios
respiratorios relacionados ao sono (SRBD) incluindo apneia obstrutiva do
sono (AOS), apneia central do sono (CSA) e hipoventilacdo noturna
(MACKINTOSH EW, et al., 2020).

2.5 Ventilacdo n&o invasiva na hipoventilacao e funcé&o pulmonar em
DMD

A ventilacdo ndo invasiva (VNI) € um dos meios de tratamento mais
utilizado pelos pacientes com DMD, frequentemente iniciada para o periodo
noturno pois melhora a mecanica respiratoria, tal como a sintomatologia de
hipoventilacdo. A nivel de fung&o pulmonar, é iniciada quando a CV diminui mais

gue 20% do valor normal e a PaCO2 maior ou igual a 45 mmHg, sendo o seu
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meio de aplicacdo atraves de interfaces, indicadas para cada paciente, podendo
estende o tempo de uso para o dia, dependendo da progressao da doenca e

assisténcia necessaria para a tosse eficaz (Boussaid et al., 2016).

Os aparelhos de VNI proporcionam aos pacientes com DMD repousar e
diminuir o trabalho dos musculos respiratérios, melhorando desta forma as
trocas gasosas, assim como retardando a perda gradual da fungcédo pulmonar,
podem ser utilizados dois meios de ventilagdo por pressdo positiva, o BIPAP
programado com dois niveis de pressdo diferentes, uma pressdo positiva
expiratoria nas vias aéreas (EPAP) e uma pressao positiva inspiratéria nas vias
aéreas (IPAP), fornecendo uma assisténcia inspiratéria com suporte de pressao
que mantém o IPAP sempre constante, assim que termina o fluxo inspiratério, o
suporte de pressdo é descontinuado e a pressao desce até ao EPAP

estabelecido pelo ventilador (Mas, Massip 2014).

2.6 Utilizac&o da ventilac&o néo invasiva diante das complicacdes
respiratorias na Distrofia muscular de Duchenne (DMD)

A ventilacdo nao invasiva (VNI) refere-se ao aporte de uma ventilagao
assistida sem necessitar do uso de tubos endotraqueais ou de traqueostomia, a
VNI é utilizada através de duas pressdes uma positiva e uma negativa (LOH;
CHAN; CHAN 2007). A VNI vem sendo utilizada como uma das opcbes de
tratamento diante das complicacdes respiratorias da DMD, a utilizacdo da VNI
consiste no uso de méascara facial ou um aparelho nasal, o paciente vai ter uma
série de beneficios, incluido a melhoria da funcdo pulmonar, reducdo das
complicacBes respiratérias e ajudar a minimizar a fadiga muscular, mais €&
importante ressaltar que a VNI ndo € indicada para todos os pacientes com DMD
o tratamento deve ser individualizado, levando em consideracdo as

caracteristicas clinicas de cada paciente (Silva el al; 2003).
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3 DELINEAMENTO METODOLOGICO

3.1 Desenho e periodo de estudo

Esta pesquisa trata-se de uma revisdo bibliogréfica do tipo integrativa,

realizada no periodo de fevereiro a junho de 2024.

3.2 Identificacao e selegcdo dos estudos

A etapa de identificacdo dos estudos pré-selecionados foi realizada por
trés pesquisadores independentes, de modo a garantir um rigor cientifico. Para
a selecédo dos artigos que integrariam a amostra, 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 busca dos estudos foram utilizados os descritores de acordo com
Medical Subject Headings (MeSH): Muscular Dystrophy, Duchenne, Noninvaisve
ventilation, Hypoventilation. Também foram utilizados os seguintes descritores
em ciéncia saude (DeCS): Distrofia Muscular de Duchenne, Ventilagdo néo
invasiva, Hipoventilacdo. Para a busca utilizou-se o operador booleano AND em

ambas as bases de dados, conforme estratégia de busca descrita no Quadro 1.

Quadro 1 — Estratégias de buscas nas bases de dados

BASE DE DADOS ESTRATEGIA DE BUSCA

(MEDLINE) via PUBMED Duchenne Muscular Dystrophy AND
Noninvasive Ventilation

(Ventilation) AND (Muscular Dystrophy,
Duchenne)
(LILACS) via BVS Duchenne Muscular Dystrophy AND

Hypoventilation
Duchenne Muscular Dystrophy AND

Noninvasive Ventilation

(SciELO) (Noninvasive ventilation) AND (muscular
dystrophy, duchenne)
(Dystrophy muscular AND (Treatment)
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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 aplicacdo da VNI em
individuos entre 2 a 12, anos com DMD e abordassem desfechos como

hipoventilagéo, e fung&o pulmonar.

Foram excluidos artigos que ndo abordaram a VNI como intervencao,
outras doencas agudas ou cronicas e pacientes com instabilidade

hemodinamica.

Dessa forma, a estratégia utilizada para sele¢cdo dos estudos se deu
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. ApGs a leitura foram escolhidos os artigos que correspondiam aos
critérios de elegibilidade para serem lidos na integra e posterior extracdo de

dados.

Quadro 2 — Critérios de elegibilidade

Critérios Incluséo

P (Populacéao) Paciente com distrofia

muscular de duchenne

I (Intervencéo) Ventilacdo n&o invasiva

C (Controle) Conduta sem pressao
positiva.

@) (Desfecho) Verificar a efetividade da

ventilagdo ndo invasiva e

a fungéo pulmonar.

TIS (Tipos de estudos) Ensaio Clinico

Fonte: Autoria prépria.
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4 RESULTADOS

Apdés a identificacdo dos estudos através das bases de dados
pesquisadas, identificou-se um total de 366 artigos, houve uma perda desses
artigos apos analise dos titulos, duplicacdo dos mesmos, indisponibilidade na
integra e por apresentarem temas tdo amplos referentes a nossa busca, de modo
gue a amostra final foi composta por 4 artigos, conforme fluxograma de selecao

exposto na Figura 1.

Figura 1 - Fluxograma de secédo de estudos para revisao integrativa

)
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o base de dados Registros adicionais por meio de outras fontes:
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AUTOR/ANO TIPO DE | AMOSTRA | OBJETIVOS INTERVENCOES RESULTADOS CONCLUSAO
ESTUDO
FIORENTINO el al., | EC N=4 Avaliar a ventilagdo | O uso de EPAP = | O IPAP foi ajustada entre | As vantagens da VPM
(2016) pacientes bucal (VPM) em | 6cm H,O auxiliou | 10 e 14 cmH20, o que | sobre outros tipos de
pacientes com DMD ndo | na reducdo da | garantiu um  volume | VNI incluem menos
aderentes a VNI. apneia. corrente  ideal (8-10 | problemas de fala,
mL/kg). melhor aparéncia e
menor  impacto  no
paciente, eliminando o
risco de ruptura da pele,
distenséo gastrica,
conjuntivite e
claustrofobia.
MELLIES et al., EC N=5 Investigar o impacto da | Uso da VNI | Reducédo de 183=111 A VNI tem eficicia na
(2003) Pacientes VNI no sono e fungéo | durante 5 | ml (p<0,05) no valor da hipoventilacdo noturna
respiratéria em criangas | anos. Ccv Diurna e CV.

com DMD.

Ajuste do aparelho:
IPAP.13,9=
3.1CMh20
EPAP:4.4=10
CMh20

FR de becakup:
19.6

Aumento de 9,2=
2,6mmHg (p<0,05) no
Pk02.
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= 2.5 bpm.
LOMAURO et al., EC N=23 Identificar a efetividade | Uso da VNI por 6 a | A sobrevida em um ano | Ventilacdo nasal pode
(2017) Pacientes da VNI em pacientes | 12 meses. foi de 85% de 73% em | aumentar sobrevida na
com DMD. dois anos. DMD.
HURVITZ et al., EC N=59 Identificar preditores de | Adesdo a VNI no | No geral, a média + DP | O uso e a adesao a VNI
(2023) Pacientes VNI adeséo em | periodo de 90 dias. | para idade e IMC foram | foram  maiores em

pacientes com DMD.

20,1 + 6,7 anos e 23,8
8,8 kg/m2 )
respectivamente.

adultos com DMD em
comparacdo para as
criangas.

Legendas: DMD: Distrofia muscular de duchenne, VNI: Ventilagdo mecanica néo invasiva, EC: Ensaio clinico, N: NUmero amostral, Epap: Pressao positiva

expiratoria, IPAP: Presséo positiva inspiratoria, DNM: Doenca neuromuscular, Fr: Frequéncia respiratéria, Cv: Capacidade vital.
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Fiorentino et al (2016), Relata que todos os pacientes ja haviam negado
o uso da VNI, mas aceitaram o tratamento por meio da VPM, a opcéo preferida
foi o controle de pressédo, o IPAP foi ajustado entre 10 e 14 cm H,O, o que
certificou um volume corrente ideal (8-10 mL/kg), nenhum percentual de
“backup”, os alarmes de apneia, pressdo minima e volume minimo conseguiriam
ser facilmente desligados para evitar sua ativagdo desnecessaria, a maioria dos
ventiladores domésticos controlados por volume, o alarme de pressdao minima
nado pode ser desativado, por consequéncia € necessario estabelecer uma
pressdo expiratoria final positiva (muitas vezes em 2cm H,0),. No periodo
noturno, foi tratado no modo ST-AVAPS, que possibilitou um maior conforto e
melhor ajuste. O uso de EPAP = 6cm H,O auxiliou na reducédo da apneia, a
presenca de um breve ciclo expiratério foi mais fisiologica, o gatilho com
sensibilidade média foi melhor tolerado, inicialmente o paciente apresentou um
bom pico de fluxo inspiratério e grande numero de ciclos disparados, o paciente
2 apresentou sindrome de hipoventilacdo do sono e adequou-se bem ao modo
ACV, reduzindo o esfor¢o respiratério e melhorando o padrao respiratorio

noturno.

Mellies et al (2003), desenvolveram um ensaio clinico randomizado com
38 pacientes com DMD, onde 8 pacientes foram excluidos do estudo entre 5 e 6
anos porque nao foi possivel obter a funcdo pulmonar e dois porque nao foi
possivel um acompanhamento regular. Os 30 pacientes restantes, 16 sdo do
sexo feminino e 14 do sexo masculino. As indica¢ces para o uso da VNI foram
insuficiéncia ventilatéria diurna (n=14) ou DRS sintométicos (n=16), 9 pacientes
tinham distrofia muscular congénita, os pacientes foram acompanhados
prospectivamente com estudos do sono, espirometria e pico de pressdo
muscular inspiratoria, 10 pacientes foram estudados antes e ap0s 3 noites de
retirada da VNI. A VNI normalizou as trocas gasosas noturnas em todos 0s
pacientes e as trocas gasosas diurnas em pacientes com insuficiéncia
ventilatoria, melhorou o indice de disturbios respiratorios, os despertares do
sono, a frequéncia cardiaca noturna e a arquitetura do sono. A capacidade vital
diminuiu em cinco adolescentes com distrofia muscular de Duchenne, mas
permaneceu estavel em 25 criangcas com outras condi¢des. A retirada da VNI por

trés noites em 10 pacientes previamente estaveis resultou na rapida deterioracao
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do DRS e das trocas gasosas de volta aos valores basais, mas pode ser

instantaneamente normalizada pela retomada da VNI.

LoMauro (2017) e corroboradores, revelam que a utilizagcdo da VNI nos
pacientes com DMD, vai aumentar a sobrevida e a qualidade de vida dos
individuos, este efeito € relacionado com a melhora da qualidade do sono. O
estudo foi dividido em trés estados: vigilia, sono REM e sono NREM, no contexto
da respiracdo durante o sono, os musculos respiratérios dependem de impulsos
provenientes do centro respiratério. Essa revisdo destaca a importancia da
compreensdao dos mecanismos do sono e da respiracdo, bem como a
necessidade de abordar adequadamente os distlrbios do sono, especialmente
em pacientes com condi¢gbes neuromusculares como a DMD. Este achado é
comparado com o estudo de Pascoe et al. (2016), que visa avaliar os efeitos da
VNI no sono em pacientes com DMD por um estudo observacional prospectivo
com 42 pacientes, evidenciando que a VNI vai conseguir aumentar a eficiéncia
do sono, aumentar os niveis de oxigénio e reduziram os 24 niveis de dioxido de
carbono, comprovando que a melhora da qualidade do sono impacta

positivamente na sobrevida.

Hurvitz e colegas (2021), em seu ensaio clinico randomizado envolvendo
59 pacientes com idade média de 20 anos, desenvolveu um estudo que analisou
o percentual de noites utilizadas, com relacdo aos parametros de interesse do
uso da VNI, pareceu ser positivo em pacientes com DMD que tinham idiomas,
diferente do inglés (P= 0,01) com relagdo a pacientes com que nao receberam
prescricdo de deflazacort (P= 0,02) a respeito do uso noturno por hora, que foi
maior em pacientes de etnia hispanica (P=0,01) e renda familia baixa (P= 0,02).
A pesquisa com relacdo a unica variavel explicou a diminuicdo da porcentagem,
presumiu a CVF fraca, mas predito percentual de noites utilizadas. Da mesma
forma, diminuiu a porcentagem, a CVF foi um preditor fraco, mas importante, de
uso médio noturno da VNI em horas. A idade também teve equiparacao fraca,
mas estaticamente consideravel em ambos o0s percentuais de noites utilizadas e

médias de uso noturno da VNI.
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5 DISCUSSAO

Os resultados obtidos neste estudo desvelam que a ventilacdo nao
invasiva (VNI) quando estabelecida adequadamente e precoce, com um método
de suporte de vida em pacientes portadores da DMD ou associado a insuficiéncia
respiratoria cronica é forma capaz de retardar a progressao da funcao pulmonar,
diminuir a hipoventilacdo e a sobrecarga da musculatura respiratéria e aumentar

a sobrevida deste perfil populacional.

Com relacdo a diminuicdo da necessidade de intubacéo, a VNI demonstra
ser uma estratégia capaz de atenuar a progressao da doenca. O estudo de
Fonseca et al., (2008) revela a relacdo em que demonstrou que pacientes com
DMD sofrerdo obrigatoriamente de insuficiéncia respiratoria crénica durante a
ascensdo da doenca. Sem a utilizacdo da ventilagho mecanica (VM), a
morbidade e a morte sdo altamente provaveis de ocorrer no final da segunda

década de vida.

No entanto, Bach e Martinez (2017), expdem que a VNI foi capaz de evitar
intubacdes, acelerar o processo de decanulacdo e permitir a extubacdo dos
pacientes entubados. Assim como, o resultado € reconhecido com o estudo de
Schettino et al., (2007), que teve como objetivo verificar o uso da ventilagdo néo
invasiva para evitar intubacdo durante a insuficiéncia respiratéria e cardiaca,
diminuindo a necessidade de uma intubacéo, melhorando a oxigenacéao e o nivel
de presséo parcial de gas carbdnico (PaCO,), assim reduziu a sensacédo de

dispneia mais cedo em pacientes do grupo controle que n&o utilizaram a VNI.

Neste cenario, no estudo de Santos et al. (2016), foi comprovado 0s
efeitos benéficos da VNI em pacientes com DMD, em uma populacdo com 71
individuos com idade de 16 a 39 anos. Apesar de ndao poder estabelecer uma
causa relacéo entre o inicio da VNI e a desaceleracéo do pulméo, os resultados
do artigo apoiam o comeco precoce da utilizagdo da ventilagdo nao invasiva
durante a trajetéria da DMD. Existem algumas limitacées no estudo, como, por
exemplo, a falta de dados antes do uso da VNI, da populacdo que iniciou o

tratamento precocemente.
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Léotard et al., (2021), realizou um estudo cruzado randomizado que teve
como objetivo comparar a eficacia e a tolerancia de diferentes mascaras
utilizadas na ventilacdo néo invasiva (VNI) durante a noite. Os resultados
mostraram que ndo houve diferencas significativas entre as mascaras em termos
de eficacia da VNI durante a noite e tolerancia & VNI. No entanto, durante a
transicdo entre as interfaces das mascaras, foram observados alguns efeitos
adversos, como diminuicdo da saturacdo de oxigénio, aumento do dioxido de
carbono e aumento de efeitos colaterais, portanto é importante ressaltar que os
pacientes incluidos neste estudo foram tratados com VNI noturna em casa e

tiveram uma adesao adequada ao tratamento

LI, Leping (2023) e corroboradores, destacam a importancia do
monitoramento dos distUrbios respiratorios em pacientes com distrofia muscular,
fizeram a andlise de 104 estudos laborais do sono com 73 pacientes com DM de
cinco tipos mais comuns DMD-Duchenne, DM de Becker, DMC — congénita,
DMC - cinturas e DM — distrofia miotonica). Os resultados obtidos mostram que
todos os tipos de DM apresentam alto risco de apneia do sono devido a alta
prevaléncia e a natureza progressiva das doencas. Pacientes com DMD
apresentaram maior risco de apneia do sono e hipoventilacdo em comparacao
com os outros tipos de DM (OR=5,15, IC 95% 1,47 a 18,0; p=0,003). 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 reduzir os niveis de diéxido
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 hipoventilagdes 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 adaptacéo pode ser realizada em regime

ambulatorial ou domiciliar.
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6 CONSIDERACOES FINAIS

Diante dos resultados expostos no presente estudo, 0os autores sugerem
gue a VNI usada precocemente reduz a hipoventilagdo noturna, possui impacto
na sobrevida e na reducao do declinio da funcdo pulmonar de pacientes com
distrofia muscular de Duchenne, por um satisfatério programa de recuperacao
funcional, visto que, a mesma possui uma ampla via de acesso que impacta

positivamente no sistema respiratorio.

Torna-se necessario a construcdo de novas pesquisas com maior rigor
metodoldgico e sugestdes de protocolos assistenciais, além de condicbes

favoraveis a expanséo desta técnica.
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