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RESUMO

Introdugédo: A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é uma doenga neuromuscular
causada por mutagdes no gene da distrofina, que acomete as fungdes motoras e
cardiorrespiratorias do individuo. Devido aos problemas respiratérios associados a
essa condicdo, o uso da Ventilagdo N&o Invasiva (VNI) pode ser um tratamento
eficaz por agir como suporte ventilatorio, diminuindo a hipoventilagdo, melhorando a
funcdo pulmonar e progredindo na qualidade de vida do paciente. Objetivos:
Evidenciar a efetividade da VNI como suporte ventilatério no manejo da
hipoventilacdo e sua importancia na melhoria da fungdo pulmonar na sobrevida do
paciente. Delineamento Metodolégico: Esse estudo trata-se de uma reviséo
integrativa efetuada nas bases de dados: MEDLINE via PUBMED, LILACS via BVS,
e SCIELO. Com os descritores: “noninvasive ventilation”, “muscular dystrophy,
duchenne”, “respiratory function tests”, “hypoventilation”, “effectiveness” e “lung
function”. Resultados: Foram encontrados 302 artigos, sendo 260 excluidos por
serem duplicatas, restando apenas 42 artigos a serem analisados. Apos isso, 31
artigos foram excluidos com base no titulo e resumos por ndo estarem de acordo
com os critérios de elegibilidade e 6 artigos foram excluidos apos a leitura na
integra. Dessa forma, 5 artigos foram selecionados seguindo os critérios de
elegibilidade, ambos abordaram a eficiéncia da VNI na insuficiéncia respiratéria
seguindo os desfechos apresentados neste trabalho. Consideragdes Finais: Diante
do exposto, a VNI tem um papel importante nos disturbios respiratérios ocasionados
em pessoas com Distrofia Muscular de Duchenne, visto que serve como recurso
terapéutico para as complicacbes respiratérias e aumenta a expectativa de vida
desses individuos. Além disso, este método proporciona a reducdo do esforgo
respiratorio, por tratar a hipoventilacdo de forma eficaz resultando em uma evolugao

na saude do paciente e prevenindo a traqueostomia.

Palavras-chave: Ventilacdo n&o invasiva; distrofia muscular de duchenne;

hipoventilagcédo; sobrevida; funcao pulmonar.



ABSTRACT

Introduction: Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) is a neuromuscular disease
caused by mutations in the dystrophin gene, which affects the individual's motor and
cardiorespiratory functions. Due to the respiratory problems associated with this
condition, the use of Non-Invasive Ventilation (NIV) can be an effective treatment as
it acts as ventilatory support, reducing hypoventilation, improving lung function and
improving the patient's quality of life. Objectives: To demonstrate the effectiveness
of NIV as ventilatory support in the management of hypoventilation and its
importance in improving lung function and patient survival. Methodological Design:
This study is an integrative review carried out on the following databases: MEDLINE
via PUBMED, LILACS via BVS, and SCIELO. The descriptors used were:
"noninvasive ventilation", "muscular dystrophy, duchenne", "respiratory function
tests", "hypoventilation", "effectiveness" and "lung function". Results: 302 articles
were found, 260 of which were excluded for being duplicates, leaving only 42 articles
to be analyzed. After this, 31 articles were excluded based on the title and abstracts
because they did not meet the eligibility criteria and 6 articles were excluded after
reading them in full. Thus, 5 articles were selected according to the eligibility criteria,
both of which addressed the efficiency of NIV in respiratory failure following the
outcomes presented in this study. Final Considerations: In view of the above, NIV
plays an important role in respiratory disorders caused by people with Duchenne
Muscular Dystrophy, since it serves as a therapeutic resource for respiratory
complications and increases the life expectancy of these individuals. In addition, this
method reduces respiratory effort by effectively treating hypoventilation, resulting in

an improvement in the patient's health and preventing tracheostomy.

Keywords: Non-invasive ventilation; duchenne muscular dystrophy; hypoventilation;

survival; lung function.
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1 INTRODUGCAO

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é uma doenga neuromuscular
comum causada por mutagdes no gene da distrofina, referenciada ao cromossomo
X, ocasionando uma fraqueza muscular progressiva e que pode ser letal. Esta
doenga pode ocorrer de forma hereditaria e gradativamente desde os primeiros anos
de vida. Podendo ser diagnosticada através de histéricos familiares, realizando
assim, exames fisicos e laboratoriais, que apresentam a confirmagao por meio da
genética (San Martin P.; Solis F.; Cavada CH., 2018).

Além disso, essa doenga € uma miopatia que se destaca pela sua incidéncia
e gravidade, afetando cerca de 1 a cada 3.500 nascidos vivos do sexo masculino.
Os sintomas dessa patologia geralmente sao identificados por volta de 3 a 5 anos de
idade, sendo reconhecidos pela principal alteracao funcional que se trata da
diminuicdo ou perda da for¢a muscular. Posteriormente, progredindo para problemas
nas fungdes motoras e cardiorrespiratérias (Brandao et al., 2022).

Dessa forma, com sua evolugao afetando o sistema cardiorrespiratorio, ocorre
uma fraqueza diafragmatica, na qual os pacientes comegam a apresentar uma falha
na capacidade de respirar e tossir de forma independente. Dados mostram que a
insuficiéncia respiratéria € o principal fator causador de mortalidade nos pacientes
que possuem. (Hnaini et al., 2023).

Neste cenario, a espirometria identifica a presenga do disturbio ventilatorio
restritivo que sdo caracterizados pela reducédo da Capacidade Vital Forgada (CVF) e
Capacidade Pulmonar Total (CPT), causando fraqueza nos musculos expiratérios.
Em medidas seriadas de CVF, sua redugao para abaixo de 55% indica possibilidade
de hipercapnia. A deterioracdo da fungdo pulmonar (normal 60 — 70ml/kg) é
considerada severa quando a CVF esta abaixo de 30ml/kg (Sawnani, 2019).

Eventualmente, observa-se a disfuncao respiratéria noturna, que se manifesta
através da agitacdo durante o sono, episddios de pesadelos, cefaleia matinal,
nauseas, hiporexia, ansiedade e depressao (Fonseca et al., 2008). Por nao existir
intervencao curativa, o tratamento & baseado no uso de glicocorticoides e em
recursos terapéuticos para prevenir as complicagées motoras e pulmonares (Melo;
Carvalho, 2011).

Com o intuito de melhorar o quadro cardiorrespiratorio, a Ventilagdo Nao
Invasiva € considerada um recurso padrdo para individuos com insuficiéncia

respiratoria decorrente de doencas neuromusculares. Tendo em vista que nesse
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caso inicialmente sdo 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).

Certamente a Ventilagdo N&o Invasiva (VNI) é um modo simples e eficaz de
suporte respiratério, por aumentar a pressao positiva continua nas vias aéreas com
insuflacbes sobrepostas para uma pressao de pico definida sendo administrada por
mascaras nasais ou prongas, podendo elas serem curtas, longas, simples ou
binasais (Lemyre et al., 2017).

Além desse modo, existe a Pressdo Positiva em Dois Niveis (Bi-PAP) que
pode prevenir a obstrucido das vias aéreas da mesma forma que a Pressao Positiva
Continua (CPAP) de nivel unico, abrindo uma via aérea obstruida durante a
expiragcao. Este modo também proporciona a reducdo do esforco muscular
respiratorio, o que, ao propiciar descanso aos musculos fatigados durante a noite,
pode ser a base para a melhoria ventilatdria sustentada que persiste durante o dia
(Mercuri; Muntoni, 2013).

Visto que a utilizagdo de Ventilagdo Nao Invasiva € primordial, os seus
parametros utilizados durante o sono ficam entre 800 e 1500 ml de volume ou entre
18 e 25 cmH20 a pressao (Bach, 2017). Logo, o suporte ventilatério pressorico néo
invasivo noturno pode, principalmente, aumentar a sobrevida destes pacientes, além
de melhorar a qualidade do sono, bem-estar e reduzir o declinio da fungao pulmonar
(Paschoal; Villalba; Pereira, 2007).

Como também, é indicada a extensao do suporte ventilatério pressorico para
o periodo diurno quando for apresentado pressao parcial de gas carbénico (PaCO,)
no sangue arterial maior que 50 mmHg e/ou saturagdo menor que 92% na oximetria
de pulso quando estiver acordado. Desta forma, a Ventilagdo Nao Invasiva se
mostra um recurso que pode prolongar a expectativa de vida destes individuos, além
de prevenir complicagdes respiratorias (Hess, 2018).

Portanto, a partir das evidéncias expostas, o objetivo desta revisao integrativa
€ evidenciar a efetividade da Ventilagado Nao Invasiva como suporte ventilatério no
manejo da hipoventilagdo e sua importancia na melhoria da fungdo pulmonar na

sobrevida do paciente.
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2 REFERENCIAL TEORICO

2.1 Aspectos fisiopatolégicos da Distrofia Muscular de Duchenne

A Distrofia Muscular de Duchenne é um disturbio recessivo ligado ao
cromossomo X, causada por mutagdo no gene que codifica a distrofina, uma
proteina localizada no sarcolema das fibras musculares. Além disso, o déficit da
distrofina é um dos fatores iniciais nas lesbes das membranas das fibras
musculares, permitindo maior ingresso de calcio intracelular e ativagado de proteases,
determinando a necrose das fibras, fagocitose, reagbes inflamatdrias e posterior
proliferacdo de tecido conjuntivo e infiltragao adiposa (Gevaerd et al., 2010).

Esta patologia € caracterizada por padrées bem conhecidos de degeneragao
e fraqueza muscular progressivas, compensagdes posturais, risco de contratura e
deformidade. O comprometimento grave, progressivo e irreversivel da musculatura
esquelética ocorre devido a um defeito bioquimico intrinseco da célula muscular
denominada distrofina. Com o aumento da idade, isso causa uma perda progressiva
de habilidades funcionais que afetam a mobilidade, atividades da vida diaria e,
eventualmente, a respiragao (Bonifacio; Matos; Silva, 2022).

O termo "distrofia muscular" incorpora uma variedade de disturbios
hereditarios que levam a doengas progressivas e generalizadas do musculo,
causadas por glicoproteinas inadequadas ou ausentes na membrana plasmatica das
células musculares. Essa doenca ndo transmissivel tem variagdes abundantes e
cada uma delas vem com seu padrao de herancga, periodo de inicio e taxa de perda
muscular (Fiorentino et al., 2016).

Tendo em vista a influéncia genética, existem alteracbes em genes
especificos que podem causar diferentes representacbes resultando em
glicoproteinas defeituosas. Cada tipo de distrofia muscular resulta em diferentes
delecbes genéticas, causando varios defeitos enzimaticos ou metabdlicos. O gene
da distrofina € o maior do genoma humano, com 79 exons (sequéncias de bases
transcritas e traduzidas), devido a isso, esta sujeito a uma alta taxa de mutacgdes
espontaneas, se tornando o principal causador da distrofia muscular (Lapelusa;
Kentris, 2023).

Os principios de reabilitagdo sdo fundamentais para o gerenciamento de
individuos, logo, as opg¢des de tratamentos sdo cada vez mais bem-sucedidos.

Avangos e expansdo na avaliagdo do portador tém ampliado o tratamento, e
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estimulado as condutas fisioterapéuticas que visam o sistema cardiorrespiratorio,
geréncia preventiva de contratura muscular, deformidade Osseas, tecnologia
assistida, inteligente e robodtica, com énfase crescente em fungao, participagcao e

autopromogao (Case et al., 2018).

2.2 Manifestagoes clinicas da Distrofia Muscular de Duchenne

Segundo pesquisas a incidéncia de Distrofia Muscular de Duchenne é de
aproximadamente um individuo para cada 3.500 meninos nascidos vivos. A mae é
portadora do cromossomo X21 responsavel pelo surgimento da doenga. As
manifestacdes clinicas sédo voltadas para individuos do sexo masculino e aparecem
entre 3 e 5 anos, através de dificuldade de deambulacdo e quedas com frequéncia,
além de dificuldade para correr ou saltar. A manobra de Gowers € um sinal médico
que indica a fraqueza dos musculos proximais, especificamente aqueles do membro
inferior, devido a atrofia muscular evidente (Pena; Rosolém; Alpino, 2008).

Préximo aos 8 anos de idade as contraturas dos corddes tendineos do
calcanhar e das faixas iliotibiais levam a marcha sobre os artelhos. Entre 12 e 13
anos ocorre perda da deambulagdo, que evolui para a utilizagdo de cadeiras de
rodas. A insuficiéncia respiratéria constitui uma complicagdo frequentemente
presente nos estagios mais avancados da doenca, dado o comprometimento
progressivo dos musculos respiratorios (Nerbass et al., 2015).

As manifestag¢des primarias e complicagdes secundarias da Distrofia Muscular
de Duchenne junto com os cuidados contemporéneos foram moldadas pela
disponibilidade de técnicas de diagndstico mais sensiveis e utilizagdo precoce de
intervengdes terapéuticas, que tém o potencial de melhorar a duragao e a qualidade
de vida dos pacientes. Visto que novas consideragdes sobre cuidados reconhecem
os efeitos do uso prolongado de glicocorticéides e a necessidade de orientagao
sobre cuidados ao longo da vida, a medida que os pacientes vivem mais (Bushby et
al., 2010).

A fraqueza muscular comega ja aos 2 ou 3 anos de idade, afetando primeiro
0s musculos proximais, e progredindo negativamente no ato de saltar, correr e
caminhar fazendo com que a maioria dos pacientes use cadeira de rodas no inicio
da adolescéncia. Outros sinais tipicos sao derivados de deformidades

musculoesqueléticas, assim como a escoliose que pode resultar em
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comprometimento precoce da fungdo pulmonar, geralmente por volta dos 20 anos de
idade (Birnkrant et al., 2018).

2.2.1 Evolugbes clinicas da Distrofia Muscular de Duchenne

Pacientes com estas condicdes morrem entre a terceira e quarta década de
vida por insuficiéncia cardiaca e/ou respiratéria. No entanto, os padrbes de
tratamento para esta patologia evoluiram, visto que considerag¢des atualizadas sobre
cuidados foram publicadas recentemente, incluindo recomendagdes sobre o uso
padrao de glicocorticoides orais, manejo cardiaco e pulmonar, vacinas, fisioterapia,
manejo nutricional e saude 6ssea com o objetivo de melhorar a sobrevivéncia a
longo prazo, manter a mobilidade e a independéncia do individuo (Ricci et al., 2022).

Algumas consideragdes defenderam uma abordagem multidisciplinar para o
manejo desta doenga neuromuscular grave e progressiva. Ha uma série de assuntos
que caracterizam os cuidados contemporaneos dessa patologia, comegando pela
crescente complexidade dos cuidados e a necessidade de uma equipe clinica
multidisciplinar com utilizagdo de técnicas de diagndstico para intervencgdes
terapéuticas mais precoces com a expectativa de prolongar a vida, suscitando a

necessidade de orientagdes sobre cuidados (Birnkrant et al., 2018).

2.3 Complicagoes respiratérias na Distrofia Muscular de Duchenne

A Distrofia Muscular de Duchenne € uma das doencgas neuromusculares
mais comuns causada por mutagdes no gene da distrofina que se trata de uma
proteina que garante a capacidade de estabilizagdo muscular durante a contragéo
do musculo. Logo a decadéncia dessa proteina pode ocasionar problemas no
sistema cardiorrespiratério provocando fraqueza na musculatura respiratéria,
hipoventilacdo e disturbios respiratérios durante o sono, além de outras disfungdes
graves, tornando assim a insuficiéncia respiratéria uma das principais causas de

mortalidade nestes pacientes (Mhandire et al., 2022).

2.3.1 Tosse ineficaz e infecgbes respiratorias na Distrofia Muscular de Duchenne

Pessoas com enfermidades neuromusculares podem apresentar o quadro de
tosse prejudicada que consequentemente vai gerar a permanéncia de secregado nas

vias aéreas, provocando o surgimento de pneumonias e atelectasia, além de outras
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disfungdes pulmonares que afetam a qualidade de vida do individuo de forma
progressiva (Katz et al., 2022).

Os individuos podem adquirir uma degeneracdo muscular associada a
respiragao resultando em uma tosse ineficaz, diminuindo a depuragao do liquido nas
vias aéreas, provocando assim uma insuficiéncia respiratdéria que pode ser letal.
Algumas técnicas terapéuticas podem ser usadas para melhorar a eficiéncia da
tosse, como por exemplo manobras manuais, mecanismo de mobilizacdo do muco,
respiracdo glossofaringea e ventilagdo mecanica. Com a utilizagdo desses métodos,
pode-se reduzir a incidéncia de mortalidade e morbidade neste publico portador da

doenga (Camela; Galucci; Ricci, 2019).

2.3.2 Hipoventilagdo e apnéia obstrutiva noturna na Distrofia Muscular de Duchenne

Disturbios respiratérios em periodos noturnos e relacionados ao sono sao
bastante frequentes em pacientes com doengas neuromusculares. As complicagdes
respiratorias sao diligentes, geralmente causados por hipoventilagao, hipercapnia e
apneia durante o sono, o0 que pode evoluir para insuficiéncia cardiorrespiratoria. As
principais causas de apneia obstrutiva podem ser derivadas pela auséncia de
atividades fisicas, sobrepeso e uso de corticoéides. Ja a hipoventilagdo sucede o
enfraquecimento dos musculos respiratorios e principalmente pela debilidade do
diafragma (Lomauro; D’angelo; Aliverti, 2017).

De acordo com Kerby, Mayer e Pingleton (1986), pacientes acometidos por
doenga neuromuscular com insuficiéncia respiratdria causada pela hipoventilagao
noturna e apneia obstrutiva do sono sdo prejudicados por problemas secundarios,
assim como apuramento de secreg¢ao nas vias aéreas acometendo a capacidade de
respirar ocasionando sintomas de cansaco, dores de cabeca, comprometimento

motor, intelectual e insénia.

2.4 Insuficiéncia respiratéria diurna na Distrofia Muscular de Duchenne

Segundo Summer (2001), a insuficiéncia respiratdria pode ser definida como
um disturbio funcional causado por qualquer condicdo que afete a capacidade do
pulm&o de manter a oxigenagao arterial ou eliminar o gas carbénico. O autor divide
em duas etapas a insuficiéncia respiratéria: faléncia de trocas gasosas, que se
manifestam por uma hipdxia (PaO2 < 60mmHg), e a faléncia na ventilagdo, que se

apresenta por uma hipercapnia ou a dificuldade de exalar quantidades corretas de
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CO2 (PaC02 > 50mmHg). Slutzky (1997), apresenta a insuficiéncia respiratéria como
uma das complicagbes mais severas da Distrofia Muscular de Duchenne, que surge
na fase mais tardia da doenca. Inicialmente, temos a presenca de uma hipodxia leve,
porém nao de forma inalteravel.

A complacéncia pulmonar e da parede toracica estdo reduzidas devido a
fraqueza musculatura respiratéria que ocasiona uma alteracdo do trabalho
respiratorio resultando em uma hipercapnia, hipoventilagdo pulmonar e, como
decorréncia, a hipoxia, resultando em uma faléncia da ventilagdo (Badke et al.,
2003). Com o tempo, esses pacientes evoluem para um estado de hipoventilagao
constante afetando o periodo do dia, ocasionando uma insuficiéncia respiratéria
diurna (Souza, 2015).

De acordo com Birnkrant (2002), as diversas complicagbes como: a
hipoventilacdo, a diminuicdo da complacéncia pulmonar, a menor expansibilidade
toracica, tosse ineficaz e padrdées anormais tornam o paciente sujeito a adquirir
infeccoes e obstrugdes das vias aéreas. Por este motivo que se faz necessario o uso
da Ventilacdo Nao Invasiva de forma constante para tratar as complicagoes,

prevenindo a evolugao para uma insuficiéncia respiratoria.

2.5 A Ventilagao Nao Invasiva no manejo das complicagcées respiratérias da
Distrofia Muscular de Duchenne

A Ventilacdo N&o Invasiva consiste no suporte ventilatério sem invasao das
vias aéreas, principalmente, em pacientes hipercapnicos. Atualmente, esse método
€ considerado padrdo no tratamento da insuficiéncia respiratéria causada por
doengas neuromusculares, isto por se tratar de uma forma que apresenta diversos

beneficios e uma baixa gravidade de suas complicagbes (Carrasco et al., 2014).

2.5.1 Beneficios da Ventilagdo Nao Invasiva na Distrofia Muscular de Duchenne

Segundo Dealis, Benvenga e Negreiros (2000), a importancia deste recurso &
evidenciada quando se trata do grande interesse das Unidades de Terapia Intensiva
(UTI) e das Unidades de Pronto Atendimento (UPA), onde os resultados apresentam
grande eficiéncia do método na insuficiéncia respiratéria. As autoras relatam que os
beneficios da Ventilagdo Nao Invasiva sdo os mesmos da Ventilagdo Mecanica

Invasiva (VMI), entretanto sem contar com as complicagdes da invasiva, além disso
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apresenta uma melhora na condigao clinica do paciente, de facil aplicagcao e baixo
custo.

Este método em pacientes que apresentam o declinio de sua Capacidade
Vital (CV) trouxe resultados positivos, onde os valores foram reduzidos de forma
excepcional. Em estudo feito cerca de 75% dos pacientes apresentaram uma
reducdo no declinio dos valores da CV, tendo assim uma melhora na taxa de
mortalidade (Rideau et al., 1995). Alguns estudos feitos com Ventilagao Nao Invasiva
em pacientes com Distrofia Muscular de Duchenne comprovaram a eficacia do
método, chegando ao mesmo resultado, ocorreu um aumento da PaO2 e reducao da
PaCO2 (Chevrolet et al., 2002).

2.5.2 Aplicabilidade da Ventilagdo Néo Invasiva na Distrofia Muscular de Duchenne

A Ventilagdo Nao Invasiva apresenta modalidades que aumentam a
ventilagdo alveolar e diminuem o trabalho respiratério podendo ser administrado
através de mascaras nasais ou faciais que fazem a conexao paciente e ventilador,
sem que haja a necessidade de usar proteses invasivas (Costa, 1999).

Além disso, este recurso fornece suporte ventilatério através de mascaras ou
outras interfaces que podem melhorar as condi¢gdes sintomaticas que causam a
insuficiéncia respiratéria no individuo. O surgimento desse método através de uma
presséo positiva nas vias aéreas pode ser gerado por meio de determinantes como
volume ou pressao, portanto o fluxo de ar pode ser produzido por ventiladores
volumétricos ou barométricos (Holanda et al., 2001)

O ventilador volumétrico possui um sistema que libera ar durante a inspiragéao
até que um volume predeterminado seja alcangado, independente da pressdo que
seja necessaria. O sistema acoplado ao ventilador dispara quando temos a presenca
de um fluxo de ar maior que a pressao no sistema determinada, prevenindo o risco
de barotrauma. Este tipo de ventilagdo apresenta mais beneficios do que a
ventilagdo por presséo negativa, sendo elas: uma menor fuga, ndo ocorrem apneias,
sem deformidades toracicas, equipamento portatil e de facil manejo, o que torna o
paciente mais independente (Lobato et al., 1996).

Segundo Badke et al. (2003), varias sao as modalidades apresentadas por
este dispositivo,, porém as mais utilizadas sao: Pressdo Positiva em Dois Niveis
(BIPAP) e Pressao Positiva Continua (CPAP). O BIPAP apresenta um ajuste

respiratorio nos dois niveis de pressao (inspiratorio e expiratério). No periodo inicial
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do ciclo respiratério, o ventilador nota uma variagéo na pressao ou fluxo, e logo em
seguida, uma valvula de fluxo é aberta e pressuriza o sistema até o nivel
determinado de pressao inspiratodria. O final do ciclo inicia com a queda da taxa de
fluxo inspiratério em cerca de 25% do ciclo inicial (Vianna et al., 2002).

O CPAP nas vias aéreas é realizado através de um fluxo continuo ou por
valvula de demanda. E indicado para o paciente que possui estimulo respiratério,
para manter as vias aéreas abertas e realizar o recrutamento de unidades
alveolares, fazendo com que seja evitado o colapso alveolar e diminua o esforgo
muscular respiratorio (David, 2000). O uso do CPAP nas vias aéreas através de
mascaras nasofaciais, apresentou uma melhora na eficiéncia diafragmatica,
diminuicdo do trabalho inspiratério e expiratério e evita a fadiga muscular
(Scarpinella-Bueno et al., 1997).

A Ventilagdo N&o Invasiva na insuficiéncia respiratéria diurna deve ser
aplicada de forma constante, a técnica mais utilizada neste caso € a ventilagdo com
pressdo positiva intermitente no bocal. Esta técnica utiliza um bocal, que fica
proximo a boca, vai ser acoplado a cadeira através de um pescog¢o de ganso flexivel
e um ventilador ciclado com assisténcia-controle, o paciente posiciona o bocal nos
labios e inspira em intervalos regulares. E um método que tem apresentado sucesso
nos pacientes com CVF média de 0,6L por mais de 8 anos, além disso o0 uso do
bocal tem sido bem tolerado e nao interfere na fala e alimentagcdo (Bach et al.,
1987).

E notavel a melhora nas complicacdes e sobrevida nos individuos através do
uso combinado de ventilagdo diurna e ventilagdo nasal noturna (Boussaid et al.,
2020). Sendo assim, o uso deste suporte respiratério a longo prazo apresentou
resultados positivos, como a estabilizagdo da fungdo pulmonar e prolongamento da

expectativa de vida (Piper; Ellis, 2002).
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3 DELINEAMENTO METODOLOGICO

3.1 Desenho e periodo de estudo
O atual estudo trata-se de uma revisao bibliografica do tipo integrativa, que

ocorreu de agosto até novembro de 2023.

3.2 Identificagao e selegdo dos estudos

Para realizacdo das buscas, foram selecionados trés revisores que,
independentemente, fizeram pesquisas nas bases de dados e selecionaram os
estudos que correspondiam aos critérios. Todas as informacgdes coletadas para o
levantamento da pesquisa foram descritas de forma estruturada e coerente, os
artigos foram selecionados segundo a sua objetividade e relevancia para o tema. As
bases de dados utilizadas para o levantamento bibliografico dos artigos foram
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 Cientific Electronic Library Online (SCIELO).

Para a estratégia de buscas das pesquisas foram utilizados os descritores de

” 111

acordo com Medical Subject Headings (MeSH): “noninvasive ventilation”, “muscular
dystrophy, duchenne”, “respiratory function tests”, “hypoventilation”, “effectiveness” e
“lung function”.

Também foram utilizados os seguintes descritores em ciéncia saude (DeCS):”

” »

ventilagdo nao invasiva”,” distrofia muscular de duchenne”, “testes de fungdes
respiratérias”,” hipoventilacdo”, “eficacia” e “funcdo pulmonar”. Para a busca
utilizou-se os operadores booleanos AND em ambas as bases de dados, conforme

estratégia de busca descrita no Quadro 1.

Quadro 1 — Estratégia de busca utilizada em cada base de dado incluida

Base de dados Estratégia de busca

(noninvasive ventilation) AND (muscular dystrophy, duchenne) AND
MEDLINE via (respiratory function tests)

PUBMED (hypoventilation) AND (muscular dystrophy, duchenne) AND (noninvasive
ventilation)

(effectiveness) AND (noninvasive ventilation) AND (respiratory function
tests)

(noninvasive ventilation) AND (duchenne muscular dystrophy) AND (lung
function)

(noninvasive ventilation) AND (muscular dystrophy, duchenne) AND
LILACS via BVS (respiratory function tests)

(hypoventilation) AND (muscular dystrophy, duchenne) AND (noninvasive
ventilation)
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(effectiveness) AND (noninvasive ventilation) AND (respiratory function
tests)

(noninvasive ventilation) AND (duchenne muscular dystrophy) AND (lung
function)

(noninvasive ventilation) AND (muscular dystrophy, duchenne) AND

SCIELO (respiratory function tests)
(hypoventilation) AND (muscular dystrophy, duchenne) AND (noninvasive
ventilation)
(effectiveness) AND (noninvasive ventilation) AND (respiratory function
tests)
(noninvasive ventilation) AND (duchenne muscular dystrophy) AND (lung
function)

Fonte: autoria propria.

3.3 Critérios de elegibilidade (PICOT)

Os estudos foram escolhidos através dos critérios de elegibilidade, e
selecionados através de ensaios clinicos sem restricdo temporal e linguistica. Ao
desenvolver esses preceitos, a populagcdo selecionada foram individuos que
possuem Distrofia Muscular de Duchenne, foi selecionada como intervengao a
Ventilacdo Nao Invasiva, o desfecho esta relacionado a melhora da hipoventilagao,

sobrevida e fungdo pulmonar, conforme mostra o Quadro 2.

Quadro 2 - Critérios de Elegibilidade

CRITERIOS INCLUSAO EXCLUSAO
P Populagio / Paciente Individuos com Distrofia Muscular de Pacientes instaveis
Duchenne de 3 a 40 anos hemodinamicamente
I Intervengao Ventilagdo N&o Invasiva Pacientes com

necessidade do uso
da via aérea artificial

C Controle / Comparagao X X

(o] Outcome / Desfechos Hipoventilagéo, FUn(}éO PUlmonar, X
Sobrevida

TIS Tipo de Estudo Ensaios clinicos e Estudos de coortes X

Fonte: autoria prépria.

Os artigos excluidos nao seguiam os critérios de elegibilidade:
populacdo/paciente, intervengao, controle/comparacao, outcomes/desfechos e tipo
de estudo, sendo assim alguns nao estavam disponiveis na integra e outros fugiam

do presente tema e assunto por ndo se enquadrar no objetivo desta revisdo. A
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sintese dos artigos escolhidos foi feita de forma descritiva, com o objetivo de
transmitir conhecimentos sobre a efetividade da Ventilacdo N&o Invasiva na
hipoventilacdo, sobrevida e fungdo pulmonar em pacientes com Distrofia Muscular

de Duchenne.
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Apos a analise dos estudos através das bases de dados pesquisadas, foi

encontrado um total de 302 artigos, houve uma exclusdo de 260 artigos por serem

duplicatas, 31 foram removidos apds analise dos titulos e resumos, 6 apresentavam

indisponibilidade na integra relacionados a busca, de forma que a amostra final foi

composta por 5 artigos selecionados de acordo com os critérios, conforme o

fluxograma de seleg¢ao exposto na Figura 1.

Figura 1 - Fluxograma de sec¢ao de estudos para revisao integrativa

Registros identificados apds a busca na
base de dados;
Lilacs {(n=8), 8CielLQ {n= 1) e MEDLINE
(n= 293)

(n=302)

Registros adicionais por meio de
outras fontes:
Analise de Referéncias dos
artigos incluidos

(n=10)

(n=42)

Registros depois das duplicatas serem removidas:

|

Registros analisados:
(n=42)

Artigos de texto completo avaliados
na elegibilidade:
{n=23)

Estudos incluidos:
(n=35)

Registros excluidos com base nos
titulos:
(n=19)

Excluidos com base nos resumos
(n=12);

Excluidos apos leitura na integra
(n= B);

Justificativas:
Tema nao frisado (n= 8);

Revis&o de Literatura (n= 4);
Indisponiveis na integra (n= 6);
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Fonte: Fluxograma desenvolvido pelo PRISMA (Preferred Reporting Items for Systematic Reviews

and Meta-Analyses) e adaptado pelos autores. Disponivel em: prisma-statement.org.

Para a exposicao dos resultados foi utilizado o Quadro 3, que possibilitou a
organizagao das informagdes obtidas em coluna com nome dos autores, ano de
publicagdo, tipo de estudo, caracteristicas da amostra, objetivos, intervengoes,

resultados e concluso.



Quadro 3 - Caracteristicas dos estudos incluidos
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AUTOR/ANO

TIPO DE
ESTUDO

AMOSTRAS

OBJETIVOS

INTERVENGOES

RESULTADOS

CONCLUSAO

Toussaint; Soudon;
Kinnear, 2008

Ensaio clinico
randomizado.

Foram avaliados 50
pacientes com DMD.

Analisar a eficacia da VNI
através da pressao
positiva no tratamento da
fraqueza muscular
respiratoria em individuos
com DMD.

Pacientes com
hipoventilagdo noturna
receberam VNI no
periodo da noite;
aqueles com dispneia
diurna também
receberam VNI durante
o dia através de um
bocal.

Os pacientes com
dispneia
(pontuagédo de Borg
> 2,5/10)
apresentaram
aumento no Tlim e
diminuicdono TT
(0,1) apos a VNI.

A carga do
musculo
respiratorio
diminui e a
capacidade de
resisténcia
aumentou com o
uso da VNI
revertendo assim
a dispneia em
pacientes com
DMD.
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Bach; Martinez, 2011

Ensaio clinico
randomizado.

101 pacientes em
uso de VNI.

Analisar o uso da VNI
como suporte ventilatério
para a sobrevivéncia de

pacientes com DMD.

Utilizagao de VNI

continua e tosse

mecanicamente
assistida.

A VNI permitiu que
0s pacientes
retornassem a
Spo2>=95% e
garantiu a
extubacao
juntamente com a
tosse mecanica
assistida.

A VNI continua
com a supervisao
da oximetria e
tosse mecanica
assistida garantiu
a sobrevida e
evitou a
traqueostomia em
pacientes com
DMD.

Hess, 2012

Ensaio clinico
randomizado.

Trés grupos de

pacientes com DMD:

Grupo 1: Os
pacientes nao foram
tratados com
nenhum dos
recursos
apresentados;

Grupo 2: Os
pacientes foram
submetidos a
traqueostomia;

Grupo 3: Os
pacientes foram
tratados com VNI.

Verificar a potencialidade
da VNI na sobrevida de
pacientes com DMD.

Traqueostomia, VNI e
medicamentos
cardioprotetores.

56 pacientes do
Grupo 1 faleceram
aos 18,6 £ 2,9
anos; os 21
pacientes do Grupo
2 faleceram aos
28,1 + 8,3 anos,
sendo 3 ainda
vivos; e os 88
pacientes que
usaram VNI tiveram
sobrevida de 50%
até 39,6 anos (P <
0,001).

A VNI e a tosse
assistida
fornecida
trouxeram

resultados com

maiores
intensidades e
melhores taxas de
sobrevivéncia em
comparagao ao
tratamento
invasivo.
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A Mckim et al., 2013

Ensaio clinico
randomizado.

12 pacientes com
DMD que usam VNI
por 24 horas
utilizando mascaras
a noite e VPM
durante o dia.

Avaliar a necessidade da
VNI durante 24 horas
para prevenir a
necessidade de
traqueostomia.

VNI 24 horas com
mascara a noite e VPM
durante o dia.

A sobrevida média
com VNI 24 horas
foi de 5,7 anos.

A VNI foi
considerada uma
alternativa segura

para pacientes
com DMD que
precisam de
suporte
respiratério, por
evitar a
necessidade de
traqueostomia.

Hurvitz et al., 2021

Ensaio clinico
randomizado.

Foram identificados
33 pacientes com
DMD, sendo 29 em
uso de VNI.

Avaliar o uso da VNI em
um amplo espectro de
pacientes com DMD,
incluindo criangas e
adultos, determinando a
influéncia socioeconémica
e bioldgica.

Avaliagao clinica
incluindo dados
demograficos,
determinantes sociais e
fungdo pulmonar para
determinar o uso da
Ventilagdo n&o invasiva
(VNI).

A analise
multifatorial
mostrou que os
fatores
socioecondmicos e
biolégicos
influenciam na
utilizacéo de VNI e
na causa de nao
adesao por esse
método.

A VNI
demonstrou ter
um papel
importante para
restaurar a fungao
pulmonar. No
entanto, o
desabono a
adeséo foi
observado em
individuos por
estarem com a
doenga
avancgada.

Legenda: Borg: Escala Criada Para Classificar a Percepgéo Subjetiva Do Esforco Respiratério; DMD - Distrofia Muscular de Duchenne; SpO?: Saturagéo de
Oxigénio; Tlim: Tempo De Resisténcia Muscular Respiratéria; TT: Indice Tensédo-tempo; VNI - Ventilagdo Nao Invasiva; VPM - Ventilagdo Pulmonar Mecanica.
Fonte: autoria propria.
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No estudo de Toussaint, Soudon e Kinnear (2009), foram avaliados 50
pacientes com Distrofia Muscular de Duchenne, com o intuito de verificar a eficiéncia
da Ventilagdo Nao Invasiva através da pressao positiva no tratamento da fraqueza
muscular respiratéria. Colocando em pratica tanto a Ventilagdo Nao Invasiva por
pressao positiva durante o dia quanto no periodo da noite para tratar a
hipoventilacdo, o que consequentemente trouxe melhorias para os pacientes com
dispneia, ja que resultou em uma pontuagao < 2,5/10 na escala de Borg que sugere
um leve esforgo percebido, apresentando também um aumento no tempo de
resisténcia muscular respiratéria (Tlim) e diminuigdo no tempo-tenséo (TT) apos a
Ventilacdo Nao Invasiva. Isso fez com que houvesse uma reversao da falta de ar,
diminuindo a carga dos musculos respiratorios e melhorando a sua capacidade de
resisténcia.

Bach e Martinez (2011), avaliaram em seu estudo 101 pacientes que
utilizaram a Ventilagdo Nao Invasiva de forma continua com o objetivo de verificar o
uso desse meétodo como suporte ventilatorio para a sobrevivéncia deste publico,
obtendo como intervengdo associada a tosse mecanica assistida. O método
possibilitou que os pacientes tivessem o retorno da SpO2 >= 95% e garantiu a
extubacao de alguns individuos. Portanto a Ventilagdo N&o Invasiva continua com a
supervisdo da oximetria e tosse mecanica assistida garantiu a sobrevida e evitou a
traqueostomia.

No ensaio clinico randomizado de Hess (2012), foram avaliados pacientes
divididos em 3 grupos: o Grupo 1 apresenta pacientes que nao foram tratados com
nenhum recurso fisioterapéutico; o Grupo 2 inclui apenas pacientes submetidos a
traqueostomia; e o Grupo 3 formado pelos pacientes que foram tratados com
Ventilagdo N&o Invasiva. O presente estudo tem como objetivo verificar a
potencialidade deste recurso na sobrevida destes pacientes, para isso utilizou
métodos diferentes para comparagdo dos beneficios, sdo eles: Traqueostomia,
Medicamentos Cardioprotetores e Ventilacdo Nao Invasiva. Foram obtidos os
seguintes resultados, 56 pacientes do Grupo 1 faleceram aos 18,6 + 2,9 anos; os 21
pacientes do Grupo 2 faleceram aos 28,1 + 8,3 anos, sendo 3 ainda vivos; e os 88
pacientes que usaram este meétodo como suporte respiratério tiveram sobrevida de
50% até 39,6 anos (P < 0,001). Conclui-se que a Ventilagado Nao Invasiva e a tosse
assistida trouxeram resultados com maiores intensidade e taxas de sobrevivéncia

quando comparado ao tratamento invasivo.
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No ensaio clinico de Mckim et al. (2013), ocorreu o uso da Ventilagdo Nao
Invasiva no espago de 24 horas de sua aplicabilidade aos 12 pacientes designados
ao emprego desta técnica. Objetivando avaliar a necessidade durante as 24 horas
para prevenir a necessidade de traqueostomia. As intervengdes associadas foram
Ventilagdo Mecanica Invasiva 24 horas com mascara a noite e Ventilagdo Pulmonar
Mecénica (VPM) durante o dia. Em decorréncia disso, apurou que a sobrevida média
com 24 horas foi de 5,7 anos. Com isso, concluiu-se que a Ventilagado Nao Invasiva
€ uma alternativa altamente segura para estes pacientes que necessitavam de um
suporte respiratorio para evitar que fosse imposto a estes individuos a realizacédo da
traqueostomia.

De acordo com o estudo de coorte realizado por Hurvitz et al. (2021), foram
selecionados 33 pacientes, sendo 29 destes em uso da Ventilagdo Nao Invasiva,
com o intuito de avaliar o uso em um amplo espectro de pacientes, incluindo
criangas e adultos, determinando a influéncia socioeconémica e a biolégica. Através
destes panoramas foram realizadas avaliagdes clinicas incluindo estes dados
demograficos, determinantes sociais e fungcdo pulmonar para estabelecer o uso da
Ventilacdo Nao Invasiva. Ao efetivar a analise multifatorial foi apresentado que tanto
os fatores socioecondmicos, quanto os bioldgicos, influenciaram diretamente na
utilizagdo desta técnica, ocasionando a nao aderéncia dos pacientes a este método.
Com isso, concluiu-se que a Ventilagdo Nao Invasiva demonstrou ter um papel
importante para restaurar a funcdo pulmonar, porém, em individuos no qual a
doencga exteriorizou-se de maneira avancada, houve o desabono a aplicagcao desta

técnica.
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5 DISCUSSAO

Os resultados obtidos neste estudo desvelam que a Ventilagdo Nao Invasiva
quando estabelecida de forma adequada e precoce, com um método de suporte de
vida em pacientes portadores da Distrofia Muscular de Duchenne ou associado a
insuficiéncia respiratdria cronica € forma capaz de desacelerar o fim da funcao
pulmonar, diminuir a hipoventilagdo noturna e a sobrecarga da musculatura
respiratoria e aumentar a sobrevida deste perfil populacional.

De acordo com Toussaint, Soudon e Kinnear (2009), sobre a sobrecarga
muscular revelaram que a Ventilacgdo N&o Invasiva foi capaz de amenizar a
sobrecarga muscular nos individuos que a utilizaram, podendo ser explicados
através do estudo de Benditt e Boitano (2013) que pressupds que os musculos da
respiracdo em portadores de Distrofia Muscular de Duchenne, estdao em estado de
fadiga cronica, pelo fato principal de que a noite existe uma maior utilizagdo para
equilibrar a relacdo ventilacao/perfusao. O resultado pode ser corroborado com o
estudo de Goldstein et al. (1991), pelo qual a Ventilagdo Nao Invasiva devidamente
aplicada e utilizada de forma precoce é eficaz na redugao da sobrecarga muscular e
na facilitacdo da recuperacdo muscular, pois reduz o numero de esforgos
necessarios para o paciente manter uma adequada troca gasosa, além de reduzir a
atividade eletromiografica muscular e esses efeitos, por sua vez, podem reverter a
fadiga muscular.

Segundo Bach e Martinez (2011), o uso da Ventilagdo N&o Invasiva de forma
continua associada a tosse mecanica assistida é eficaz quando relacionado ao
aumento da sobrevida e, também, evita a traqueostomia em pacientes com Distrofia
Muscular de Duchenne de modo que mantém a SpO2 >= 95%. Por conseguinte, de
acordo com Hess (2012), houve a confirmagdo de que a Ventilagdo Nao Invasiva
associada a tosse mecanica assistida apresentou melhores resultados se tratando
da sobrevivéncia quando comparado a Ventilagdo Mecéanica Invasiva (VMI). Por
meio da analise do estudo de Ward (2005), assevera com um ensaio controlado
randomizado cujo objetivo era verificar o uso da Ventilagdo N&o Invasiva para
hipoventilacdo noturna neste perfil de pacientes, identificou que o suporte ventilatério
de forma especial associada ao manejo de depuragao das vias aéreas e, melhoram
a sobrevida e a qualidade de vida dos pacientes.

Conforme A Mckim et al. (2013), o uso da Ventilagdo Nao Invasiva no espago

de 24 horas de sua aplicabilidade apresentou o aumento da sobrevivéncia dos
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individuos. Com isso, concluiu-se que a Ventilagdo Nao Invasiva € uma alternativa
altamente segura para estes pacientes que necessitavam de um suporte respiratorio
por uma longa duragao para evitar que fosse imposto a estes individuos a realizagcao
da traqueostomia. No contexto referente a hipoventilagdo noturna, Mellies et al.
(2003) por sua vez verificou o impacto a longo prazo do uso da Ventilagdo Nao
Invasiva durante a noite na funcao respiratdria e considerou um impacto favoravel a
longo prazo nas hipoventilagdo noturnas e diurnas, durante o sono e a na
Capacidade Vital (CV) em pacientes neuromusculares.

Em seguida Hurvitz et al. (2021), através de uma analise multifatorial revelou
que tanto os fatores socioecondmicos, quanto, os biolégicos influenciaram
diretamente na utilizagdo, podendo assim concluir que a Ventilagdo Nao Invasiva &
importante para restaurar a fungcdo pulmonar, porém, em individuos no qual a
doenca evoluiu de forma rapida, houve a recusa a aplicagdo desta técnica. No
entanto, Fuchs, Klotz e Nicolai (2017) no seu estudo mostrou que com a progressao
da doenca muitos pacientes necessitam de suporte ventilatério ndo invasivo e a
utilizacao do teste, trara beneficios como a diminuicdo da sobrecarga muscular,
melhora da fungdo dos musculos respiratorios e evita o declinio funcional, tais
beneficios parecem estar ligados a melhora da mecanica respiratoria que permitira
aos portadores de doenca a realizarem mais atividades e evitando o declinio
funcional.

Portanto, recomenda-se a utilizacdo da Ventilagcdo Nao Invasiva em pacientes
com Distrofia Muscular de Duchenne, iniciando desde as hipoventilagdo 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

adaptacao pode ser realizada em regime ambulatorial ou domiciliar.
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6 CONSIDERAGCOES FINAIS

Considerando os resultados expostos no presente estudo, é evidente que a
Ventilagdo Nao Invasiva desempenha um papel importante na diminuigdo precoce
da hipoventilagdo, por meio deste recurso reabilitador que tem papel positivo no
sistema respiratorio, causando uma boa resposta na sobrevida e resultando na
diminuicdo do declinio da funcdo pulmonar nos pacientes nos pacientes com
Distrofia Muscular de Duchenne, tendo em vista que, este recurso de suporte
respiratério possui uma ampla via de acesso. Em suma, se faz necessaria a
construgdo de mais pesquisas, com um rigor metodoldgico maior, sugestdes de
protocolos assistenciais, e principalmente condicbes favoraveis a expansao desta

técnica.
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