MESTRADO INTEGRADO EM MEDICINA — TRABALHO FINAL

MARIANA PAULOS CARRICO

Cuidados respiratérios em doentes com patologia

neuromuscular

ARTIGO DE REVISAO NARRATIVA

AREA CIENTIFICA DE PNEUMOLOGIA

Trabalho realizado sob a orientag&o de:

DRA. CIDALIA MARIA REGINO RODRIGUES

PROFESSOR DOUTOR TIAGO MANUEL POMBO ALFARO

ABRIL/2021



FACULDADE DE MEDICINA DA UNIVERSIDADE DE COIMBRA

MESTRADO INTEGRADO EM MEDICINA — TRABALHO FINAL

Cuidados respiratorios em doentes com patologia

neuromuscular

Respiratory care in patients with neuromuscular diseases

Autor: Mariana Paulos Carrigo!
Orientador: Dra. Cidalia Maria Regino Rodrigues?

Co-orientador: Professor Dr. Tiago Manuel Pombo Alfaro!: 2

IFaculdade de Medicina da Universidade de Coimbra

2Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

Correio eletronico: mpcarrico@gmail.com



indice

ST U] 1 o PSPPI 5
N 13 1 = Vo3 6
RSy oW o (oI (oL = A= U UL = L 7
Lo TV EEOTUGEO ...ttt 9
LAY = =T = TR = 0 1= (o Yo [0 1 10
LI T =Y o 11> Lo 11
D0OENGAS NEUIOMUSCUIAIES .....cciiiiiiiiiiiiiiiiee ettt 11
FISIOPALOIOQIA i 12
Avaliacdo do doente com patologia NeUroMUSCUIAr..........cccevivieiiiiiiiiiiiie e 13
1. Entrevista cliniCa........cccooiiiii 13

2. EStudo da fuNGAO PUIMONAT ....uuuiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiitiiiiiii s 14

3. Avaliac8o da efiCacia datOSSE .....covviviiiiii i 16

A, ESTUAO GO SOMO .uuiiiiiiiiiiiiiiii s 16

5. EStudo imagiolOQiCO .....oceuiiiiiii e 17
Gestdo do doente NEUTOMUSCUIAN .. ....uuuiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiii e 17
1. VentilaGlo NA0 INVASIVA ......cocuuiiiiiiii et e s 18

2. Manutencado da compliance PUIMONAr...........oouiiiiiiii e e 20

3. ClearanCe 08 VI GIE@ ... ...uuuuuuuuiuiuriiiiiirtutaeaiaeiataaaaaaaaaeaaee bbb nannnannnnnnnes 20

4, Treino muscular reSPIratOrio.......ccccceiiii e e e e 21

5. Tratamento da SIAlOITEIA .. ...uuuuuuriiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiaiiieaeee e nnnnnnane 21

6. APOITE NULIICIONEAL. . ... e e 22

7. VeNntlaG80 INVASIVA .....cueiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieie ettt ettt et eeeeeeeeeeeeeeeeeeees 23

Y @0 o o3 U == o 24
A o T - o L=Tod [ 4 aT=T L (o E P USPRTRPN 27
VI. Referéncias bibliografiCas.....cccouui i 28



indice de tabelas

Tabela 1: Exemplos de DNM com afecdo da fungéo respiratoria...........ccoeevvvveviieeeenninnnee.

Tabela 2: Padréo da fungdo pulmonar €m DNM ...........oeiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeees

Tabela 3: Indicagbes para iniciar VNI



indice de figuras

Figura 1: Fisiopatologia da faléncia respiratdria CroOnIiCa ............ceevereeririene e

Figura 2: Abordagem do doente COm tOSSE INETICAZ..........coceeriiriiriienieeieeeee e



Resumo

As doencas neuromusculares correspondem a um grupo heterogéneo de patologias,
congénitas ou adquiridas, que envolvem o sistema neuromuscular. As doencgas
neuromusculares sao caracterizadas por uma fraqueza muscular progressiva, que se estende
aos musculos respiratérios (inspiratérios e expiratérios) e bulbares. A fraqueza destes
musculos, associada a alteracdes da compliance da caixa toracica e do controlo central da
ventilagcdo, leva a faléncia respiratdria cronica. Estes doentes apresentam alteracdes da
funcdo pulmonar, tosse ineficaz, perturbacdo da degluticdo, sialorreia, retencdo das
secrecdes e aspiracdes frequentes, o que conduz a altera¢des do parénquima pulmonar. Com
a evolucao da doenca, surge hipoventilagdo noturna. O compromisso respiratorio é avaliado
através da apreciacao clinica do doente, do estudo funcional respiratério, da avaliacdo da
eficacia da tosse e do estudo do sono. A abordagem e gestdo dos doentes com patologia
neuromuscular deve ser multidisciplinar e envolver suporte ventilatério (ndo invasivo ou
invasivo), manutencao da compliance pulmonar, clearance da via aérea, treino dos musculos
respiratorios, tratamento da sialorreia e aporte nutricional. A ventilagdo ndo invasiva
corresponde ao gold standard do suporte ventilatério em doentes neuromusculares. O objetivo
desta revisdo narrativa € analisar a abordagem aos doentes com patologia neuromuscular e
discutir o impacto das diferentes modalidades de cuidados respiratérios na melhoria da

gualidade de vida e aumento da sobrevida.

Palavras-chave: doencas neuromusculares, fraqueza muscular, cuidados respiratérios,

ventilacdo néo invasiva



Abstract

Neuromuscular diseases are a heterogeneous group of diseases, acquired or hereditary, that
affect several neuromuscular structures. Neuromuscular diseases are characterized by
progressive muscle weakness, which extends to the respiratory (inspiratory and expiratory)
and bulbar muscles. The weakness of these muscles, associated with changes in the
compliance of the thoracic wall and disturbances of the central control of ventilation, leads to
chronic respiratory failure. These patients present changes in lung function, ineffective cough,
impaired swallowing, sialorrhea, secretion retention and frequent aspirations, which leads to
changes to the lung parenchyma. As the disease progresses, nocturnal hypoventilation
appears. Respiratory impairment is assessed through the clinical appreciation of the patient,
the functional respiratory study, the assessment of the effectiveness of cough and the sleep
study. The approach and management of patients with neuromuscular diseases must be
multidisciplinary and involve ventilatory support (noninvasive or invasive), maintenance of
pulmonary compliance, airway clearance techniques, respiratory muscle training, sialorrhea
treatment and nutritional support. Noninvasive ventilation corresponds to the gold standard of
ventilatory support in neuromuscular patients. The purpose of this narrative review is to
analyse the approach to patients with neuromuscular disorders and discuss the impact of

different respiratory care modalities on improving quality of life and increasing survival.

Keywords: neuromuscular diseases, muscular weakness, respiratory care, noninvasive

ventilation



Lista de abreviaturas

AME: atrofia muscular espinhal

BiPAP: presséo positiva bi-nivel na via aérea
CIM: capacidade de insuflacdo maxima

CIP: capacidade de insuflacdo pulmonar
CPAP: pressédo continua positiva na via aérea
CPT: capacidade pulmonar total

CV: capacidade vital

DLCO: capacidade de difusdo do mondxido de carbono
DMB: distrofia muscular de Becker

DMD: distrofia muscular de Duchenne

DNM: doengas neuromusculares

ELA: esclerose lateral amiotrofica

EPAP: pressao positiva expiratéria na via aérea
ETCO.: CO: no final da expiracao

FEV1: volume expiratorio maximo no 1° segundo
FR: frequéncia respiratéria

FVC: capacidade vital forcada

I-EM: insuflador-exsuflador mecéanico

IPAP: pressao positiva inspiratdria na via aérea
NREM: non-rapid eye movement

PCF: peak cough flow

PEG: gastrostomia endoscopica percutanea
PEM: presséo expiratdria maxima

PIM: pressao inspiratoria maxima

PSG: polissonografia



REM: rapid eye movement

RVP: recrutamento dos volumes pulmonares
SNC: sistema nervoso central

SNIP: sniff nasal inspiratory pressure
TME: treino muscular expiratério
TMI: treino muscular inspiratério
TMR: treino muscular respiratério
VA: via aérea

VAS: via aérea superior

VC: volume corrente

VMI: ventilagdo mecénica invasiva
VNI: ventilacdo nado invasiva

VR: volume residual



I. Introducéo

As doengas neuromusculares (DNM) correspondem a um grupo heterogéneo de
patologias, congénitas ou adquiridas, que envolvem o sistema neuromuscular.(1) Cada

doenca neuromuscular, por si sO, € relativamente rara, no entanto, o conjunto de DNM

apresenta uma prevaléncia significativa e um peso socioeconémico relevante. (2)

As DNM séo caracterizadas por uma fragueza muscular progressiva, que se estende
aos musculos respiratorios (inspiratérios e expiratorios) e bulbares. (3) A fraqueza destes
musculos, associada a alteracdes da compliance da caixa toracica e do controlo central da
ventilacéo, leva a faléncia do pulméo, da mecénica pulmonar e, consequentemente, a faléncia
respiratoria cronica. (1,4,5) A faléncia respiratéria geralmente apresenta-se de forma

inespecifica, insidiosa e com agravamento progressivo. (5)

Estes doentes apresentardo aumento da frequéncia respiratéria, alteracdes da funcéo
pulmonar, tosse ineficaz, perturbacdo da degluticdo, sialorreia, retencdo das secrecdes e
aspiracdo, o que leva a infecbes respiratorias recorrentes e alteracbes do parénquima
pulmonar, como atelectasias. (1,5) Com a evolucéo da doenca, surgira hipoventilagcdo noturna
e os doentes podem queixar-se de fadiga, hipersonoléncia diurna, diminuicdo da qualidade

do sono, dificuldade de concentracéo e cefaleias matinais.(1,3,6)

A apreciacao clinica, o estudo funcional respiratorio, a avaliagdo da eficacia da tosse
e o0 estudo do sono séo essenciais para reconhecer precocemente 0 COmpromisso respiratorio

e, consequentemente, intervir oportunamente. (3,7)

Os cuidados respiratérios sdo essenciais na abordagem destes doentes, visto que
contribuem para uma melhoria da qualidade de vida e aumento da sobrevida. (8) A abordagem
e gestdo dos doentes neuromusculares deve ser multidisciplinar e envolver suporte
ventilatorio, através de ventilagdo néo invasiva (VNI) (gold standard) ou ventilagdo mecéanica
invasiva (VMI), manutencdo da compliance pulmonar, clearance da via aérea (VA), treino dos

musculos respiratérios, tratamento da sialorreia e aporte nutricional. (1,4,5)

O objetivo deste trabalho é, através de pesquisa bibliografica, realizar uma revisao
narrativa, que pretende analisar a abordagem dos doentes com patologia neuromuscular e
discutir o papel das diferentes modalidades de cuidados respiratérios na melhoria da

gualidade de vida e aumento da sobrevida.



Il. Materiais e métodos

Para a realizacdo do presente artigo de revisdo, procedeu-se a pesquisa de artigos
originais, artigos de revisdo e ensaios clinicos publicados em inglés ou espanhol, entre os
anos de 2016 e 2021, pesquisados na base de dados PubMed, Cochrane Library e Google
Scholar, tendo sido selecionados com base no seu titulo, resumo e data de publicacao.

As palavras-chave utilizadas, para a realizacdo da pesquisa, foram respiratory care em

combinag&o com neuromuscular disease.

Pela relevancia de alguns artigos referenciados em artigos inicialmente selecionados,

encontram-se também nas referéncias bibliograficas trabalhos publicados antes de 2016.

Para além destes trabalhos, foi ainda consultado um livro acerca do tema e a norma
da Direcéo Geral da Saude n° 022/2011, atualizada a 11/09/2015.
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I1l. Discussao
Doencas neuromusculares

As doencas neuromusculares correspondem a um grupo heterogéneo de patologias,
congénitas ou adquiridas, que envolvem o sistema neuromuscular. (1) As estruturas
anatdmicas envolvidas variam consoante a doenca (Tabela 1) — musculo, nervos periféricos,
juncdo neuromuscular ou corno anterior da medula espinhal. (2) A fraqueza muscular é

caracteristica das DNM e afeta diversos musculos, nomeadamente os respiratorios. (3)

As DNM tém uma evolucao variavel, podendo ser rapidamente progressivas, como a
Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) e a Atrofia Muscular Espinhal (AME), com morte em
poucos anos. Podem ter uma evolugao intermédia, ocorrendo a morte em adulto jovem, sendo
a Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) um exemplo. E, por ultimo, as DNM podem ainda
ser lentamente progressivas, como, por exemplo, a Distrofia Muscular de Becker (DMB), em

gue a esperanca média de vida estd moderadamente encurtada. (9)

Os doentes neuromusculares podem apresentar diversos sintomas nao respiratorios,
nomeadamente deformidades osteoarticulares, com alteracdes da caixa toracica e anomalias

da funcao cardiaca, como, por exemplo, insuficiéncia cardiaca ou alteracdes da conducéo. (1)

Tabela 1: Exemplos de DNM com afecéo da funcéo respiratéria

Distrofia muscular de Duchenne
Dermatomiosite

MUSCULO S
Distrofia muscular de Becker

NERVO PERIFERICO Sindrome de Guillain-Barré
Polineuropatia desmielinizante inflamat6ria cronica

JUNCAO NEUROMUSCULAR  Miastenia gravis
Sindrome de Lambert Eaton

CORNO ANTERIOR Esclerose lateral amiotrofica
Atrofia muscular espinhal
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Fisiopatologia

A faléncia respiratéria cronica surge por faléncia da mecénica pulmonar e do
parénquima pulmonar. A mecanica pulmonar engloba os musculos respiratorios, a caixa

toracica e o centro respiratorio, ao nivel do sistema nervoso central (SNC). (4)

Os musculos respiratorios sao geralmente agrupados em inspiratérios, expiratérios e
bulbares/ da via aérea superior. A fraqueza dos musculos inspiratérios, principalmente do
diafragma, tem impacto na ventilacdo, levando a uma diminuicdo do volume corrente (VC),
aumento da frequéncia respiratoria (FR) e, consequentemente, padrdo de respiracdo
superficial. Os musculos expiratérios sdo compostos, essencialmente, pela musculatura
intercostal e abdominal, estando a sua fraqueza implicada no surgimento de tosse ineficaz. A
tosse ineficaz leva a uma clearance da VA deficitaria, com acumulacdo de secrecdes, 0 que
predispde a infe¢bes recorrentes e faléncia respiratoria aguda. Por sua vez, a disfuncao dos
musculos bulbares conduz a alterag6es da degluticdo e compromisso da VA, sendo estas
alteracdes predisponentes a fendmenos de aspiracdo e surgimento de patologia do
parénquima pulmonar, nomeadamente, pneumonias recorrentes, doenca intersticial,
atelectasias, bronquiectasias, bronquite cronica ou doenca reativa da VA. A disfuncdo dos

musculos bulbares pode ainda conduzir a desnutricdo e desidratacdo. (1,5)

Na maioria dos doentes com DNM, a compliance da caixa toracica encontra-se
alterada, devido a presenca de alteracbes musculoesqueléticas, como, por exemplo, o
enrijecimento de tenddes ou ligamentos ou a presenca de contraturas musculares. (1) A
presenca concomitante de deformidades da coluna, como escoliose, contribui para a limitagéo

da expansao da caixa toracica. (5)

Durante o sono e em posicdo supina had diminuicdo fisiolégica dos volumes
pulmonares, situacdo que é exacerbada nas DNM e contribui para a hipoventilacdo noturna.
(6) A faléncia respiratéria surge inicialmente durante o sono REM (rapid eyes movement),
pois, durante esta fase do sono, existe hipotonia dos musculos respiratérios, exceto do
diafragma, sendo a respiracdo dependente deste musculo. Num doente neuromuscular existe
fragueza do diafragma, ou seja, estes individuos encontram-se particularmente suscetiveis a
hipoventilacéo alveolar significativa, com retencdo de dioxido de carbono (CO3) e diminuig&do
de oxigénio (O2). (1,3,6) Esta alteragdo do sono REM conduz a microdespertares,
fragmentacédo e privagdo do sono, o que leva a uma diminuicdo do drive respiratorio, o que
agrava o quadro. Posteriormente, este fenémeno progride para o sono ndo-REM (NREM) e,
finalmente, para o estado de vigilia. (1,3) A presenca concomitante de hipotonia da via aérea
superior (VAS) contribui para o surgimento de fenémenos obstrutivos durante o sono e

agravamento da hipoventilacéo. (1,6,10)
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Os fendmenos que conduzem a insuficiéncia respiratéria cronica, encontram-se

esquematizados na Figura 1.

Fraqueza dos
musculos
inspiratorios

Compromisso da
ventilagdo

Fraqueza dos

. S Tosse ineficaz
musculos expiratorios

‘ Faléncia da ‘
‘ mecanica pulmonar

Deformidades da Alteracéo da compliance
caixa toracica da caixa toracica

B Faléncia
Alteracdes do respiratoria crénica

controlo central da Hipoventilagao/ apneia

ventilagio central do sono L
Disfun¢ao dos Fenémenos de aspiragao: ‘
musculos bulbares/ atelectasias, pneumonias Faléncia do pulméo
VA superior ‘ recorrentes....

Figura 1: Fisiopatologia da faléncia respiratéria crénica

Avaliacdo do doente com patologia neuromuscular
1. Entrevista clinica

Na abordagem do doente com patologia neuromuscular, deve ser questionada a presenca
de sintomas de disfuncéo bulbar, como disartria, sialorreia, alteragdes da voz, protusdo da
lingua, disfagia, tosse pds-prandial ou ocorréncia de episédios de engasgamento. Se houver
disfagia ou engasgamento, deve ser esclarecido se ocorre aquando do consumo de solidos

ou liquidos e qual a consisténcia da comida. (5,11)

O envolvimento dos musculos inspiratérios é apreciado pela existéncia de dispneia,
ortopneia e sintomas de hipoventilagdo noturna, nomeadamente, fadiga, hipersonoléncia
diurna, diminuicdo da qualidade do sono, dificuldade de concentracdo e cefaleias matinais.
(1,3,5,11,12)

E importante também questionar sobre os antecedentes pessoais, particularmente sobre
a ocorréncia de infe¢des respiratorias frequentes. Este pode ser um sinal de disfungéo bulbar,
ocorrendo devido a fendmenos de aspiragdo, ou um sinal de fraqueza dos musculos

expiratorios, por tosse ineficaz. (11)
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Por ultimo, é relevante perguntar sobre eventuais comorbilidades, designadamente

patologia cardiaca ou alteragdes musculoesqueléticas da coluna, como escoliose. (1,13)

Ao exame objetivo, deve ser realizada uma apreciacdo do estado geral e da postura, com
o intuito de, por exemplo, verificar se existem deformacbes osteoarticulares da coluna.
Durante a entrevista pode ser possivel avaliar se o doente se encontra sonolento, apatico ou
com dificuldade de concentracdo, que sdo possiveis sinais de alteracbes do sono e
hipoventilacdo noturna. Disartria, sialorreia ou aspeto emagrecido podem ser sinais de
disfuncdo dos musculos bulbares. Devem ser avaliados o0s sinais vitais, particularmente, a
frequéncia respiratéria, pesquisados outros sinais de dificuldade respiratoria e realizada
oximetria de pulso. O doente neuromuscular pode apresentar-se taquipneico e com saturacao
de O abaixo do limiar de normalidade, podendo observar-se ainda a utilizagdo de musculos
acessorios. Para colocar em evidéncia os sinais de dificuldade respiratéria, nomeadamente o
recurso a musculatura acessoria, podemos pedir ao doente que se coloque em posicédo
supina. E também importante realizar auscultacdo cardiopulmonar, de modo a identificar

potenciais alteracdes cardiacas e pulmonares coexistentes. (1,11)

2. Estudo dafuncéo pulmonar

Aquando do estudo de um doente com DNM, ha exames complementares essenciais que
devem ser realizados, designadamente gasometria arterial, espirometria, avaliacdo dos
volumes pulmonares e determinacdo da capacidade de difusdo. Este estudo ira permitir
excluir outras doencas pulmonares e estabelecer um nivel basal da funcdo pulmonar do

doente, 0 que permitira avaliar a evolu¢édo da doenca. (11)

Um doente neuromuscular, tipicamente, apresentara um padréo ventilatério restritivo na
espirometria. Ou seja, o volume expiratorio maximo no 1° segundo (FEV) e a capacidade vital
forcada (FVC) encontram-se diminuidos (menos de 80% do previsto). No entanto, a razéo
FEV1/FVC situa-se dentro dos parametros da normalidade (superior a 70% do previsto).
(5,6,11,13)

A capacidade vital (CV) encontrar-se-a diminuida, o que traduz fraqueza dos musculos
respiratorios, sendo uma das alterages que surge mais precocemente no decurso da doenca.
(1,5,6,14) A CV deve ser, também, determinada em posi¢éo supina, sendo que uma queda
da CV superior a 20-25% exprime fraqueza marcada do diafragma. (1,7,13) A capacidade
pulmonar total (CPT) corresponde a soma da CV e do volume residual (VR). O VR é o volume

de ar que fica nos pulm&es apds uma expiragdo maxima e depende dos musculos expiratérios.
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Devido a fraqueza destes, o VR encontra-se aumentado. (1,6,7,11,13) Isto significa que,
geralmente, a CPT permanece preservada até fases mais avancadas da doenca. (1,6)

A forca dos musculos respiratérios pode ser avaliada através da medi¢do da pressao
inspiratéria maxima (PIM) e da pressdo expiratéria maxima (PEM), que se encontrardo
reduzidas em doentes neuromusculares. (1,5,7,13) A PIM corresponde a maior pressao
medida, sustentada por um segundo, na boca, durante um esfor¢o inspiratério maximo contra
uma barreira parcialmente ocluida, ap6s uma expiracdo maxima até ao VR. A PIM apresenta
boa correlagcdo com a CV, podendo ainda ser preditiva de hipoventilacdo noturna. A PEM é
definida como a maior presséo registada, sustentada por um segundo, na boca, durante um
esforco expiratério maximo, sendo que o doente, previamente, deve realizar uma inspiracao
maxima, até ao nivel da CPT. A PEM correlaciona-se com a CV, aparentando ser um
marcador mais precoce de fraqueza muscular. Também se relaciona com o numero de
infecBes e de dias de antibioterapia durante o ano seguinte. E, ainda, necesséaria uma PEM

superior a 60 cm H2O para que exista uma tosse eficaz. (1,7,13,15)

A medicdo das PIM e PEM pode encontrar-se subestimada em doentes com disfungéo
bulbar ou fraqueza marcada da musculatura respiratdria, uma vez que, no primeiro caso, 0s
doentes ndo conseguem encerrar bem a boca, enquanto que, no segundo caso, a manobra

nunca consegue ser verdadeiramente maxima. (1,7,15)

Tabela 2: Padrédo da fung&o pulmonar em DNM

PARAMETROS ACHADOS
FEV1 !
FVC )

FEV1/FVC Normal

cVv !
VR 0

CPT Normal ou |
PIM !
PEM !
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A sniff nasal inspiratory pressure (SNIP) € um método n&o invasivo que permite avaliar a
forca dos musculos inspiratérios, sendo particularmente atil em doentes com disfuncdo da
musculatura bulbar, que ndo conseguem fechar bem a boca ou com ma ocluséo dentéaria. A
pressao € determinada numa das narinas, que esta ocluida, enquanto o doente funga pela
outra. A SNIP apresenta uma boa correlacio com a PIM e deve ser realizada
complementariamente a esta, pois, em avaliagbes de rotina, quando o doente ndo conseguir
realizar as manobras necessarias para medir a PIM, devido a marcada fraqueza muscular, a
SNIP permitir4 avaliar a evolu¢éo do doente. A SNIP pode também ser subvalorizada, em
doentes com alteracbes com obstrucdes severas importantes ou doenca das vias aéreas,

sendo que, nestes casos, a transmissao da pressao se encontra comprometida. (1,7,10,13,15)

A capacidade de difusdo do monoxido de carbono (DLCO) permite investigar a existéncia
de um processo patolégico ao nivel da barreira alvéolo-capilar. Num doente neuromuscular,
a DLCO encontrar-se-a dentro dos limites da normalidade, desde que nado haja patologia

vascular ou do paréngquima pulmonar concomitante. (5)

3. Avaliacéo da eficacia da tosse

A eficicia da tosse deve ser avaliada em todos os doentes com DNM, de forma a ser
instituida terapéutica adequada, oportunamente, de modo a evitar complica¢cdes, como

infecBes respiratdrias recorrentes ou bronquiectasias. (13,16)

Como referido anteriormente, uma PEM inferior a 60 cm H,O traduz uma tosse ineficaz.
Para além da PEM, a eficacia da tosse pode ser avaliada através do peak cough flow (PCF),
gue é o fluxo maximo expiratério gerado pelo doente, aquando de uma manobra de tosse
forcada — 0 doente faz uma inspiracdo profunda, depois encerra a glote, 0 que aumenta a
pressao intratoracica e, por fim, realiza uma manobra expiratoria forcada, que envolve a
abertura da glote e contracdo dos musculos abdominais. Um PCF inferior a 160 L/minuto
traduz uma tosse significativamente ineficaz. Se o for PCF inferior a 270 L/minuto, ha uma
elevada probabilidade de diminuir para valores abaixo de 160 L/minuto, durante um episddio

de infecéo respiratoria. (1,8,11,14,16)

4. Estudo do sono

Os doentes com DNM sao particularmente suscetiveis a fenébmenos de hipoventilagdo
noturna, como explicado anteriormente. Deve-se suspeitar que estamos um doente que

dessatura durante a noite, quando apresenta sintomas sugestivos (hipersonoléncia diurna,
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cefaleias matinais, diminui¢do da qualidade do sono...), quando a CV ou a PIM se encontram
diminuidas ou quando ha uma queda superior a 25% na CV em posi¢do supina. Também
alteracGes na gasometria arterial nos devem alertar para esta possibilidade, nomeadamente,
um aumento de bicarbonato (HCO3") ou da PaCO: (superior a 45 mmHg). (3,14)

E importante reconhecer os doentes que podem ter alteracbes na ventilagdo noturna,
sendo a polissonografia (PSG) associada a capnografia considerada o gold standard para o
diagndstico. (6,13) A hipoventilacdo noturna pode ser definida, segundo a American Academy
of Sleep Medicine, como: PaCO: (ou ETCO: ou CO: transcutéaneo) superior a 55 mmHg
durante, pelo menos, 10 minutos; ou um aumento do valor de CO»,, medido com o doente
acordado em posicao supina, superior a 10 mmHg para um valor superior a 50 mmHg durante,

pelo menos, 10 minutos, durante o sono. (3,5,11)

Caso ndo seja possivel efetuar PSG, a realizacao de oximetria, capnografia e gasometria
pode ser uma alternativa valida. A oximetria permite uma avaliacao continua da saturacao de
02, sendo um método de facil utilizacdo e largamente disponivel. A hipoxia durante o sono
pode ser um sinal de fraqueza muscular e € definida como: saturacao inferior a 88% durante,
pelo menos, 5 minutos ou durante, pelo menos, 10% do tempo de sono. (1,5,11,12) A
capnografia permite o registo continuo dos valores de CO- e pode ser realizada através de
um sensor transdérmico ou de um sensor numa canula nasal, que avalia o0 CO; no final da
expiracao (ETCO,). (13) Outra possibilidade € a associacdo de oximetria e gasometria arterial,
gue deve ser realizada antes de deitar e ao levantar. Sendo que, niveis elevados de

bicarbonato, mesmo com PaCO; normal, podem indicar hipoventilacdo noturna. (3,14)

5. Estudo imagioldgico

Na abordagem do doente com patologia neuromuscular devem ser realizados exames de
imagem, nomeadamente, radiografia ou tomografia computorizada do térax. Estes exames
vao permitir avaliar ndo sé a eventual coexisténcia de patologia parenquimatosa pulmonar,

como também a presenca de alterages osteoarticulares. (5)

Gestao do doente neuromuscular

7

A gestdo do doente com patologia neuromuscular é multidisciplinar, envolvendo
suporte ventilatorio, manutengdo da compliance pulmonar, clearance da VA, treino muscular

respiratorio, tratamento da sialorreia e aporte nutricional. (1)
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1. Ventilagc&o néo invasiva

A ventilagcdo ndo invasiva corresponde ao gold standard do suporte ventilatério em
doentes com DNM e deve ser iniciada precocemente no decurso da doenca. A iniciacao
precoce de VNI aparenta aumentar a sobrevida dos doentes, melhorar os sintomas diurnos,
noturnos, a qualidade de vida e a compliance pulmonar. (1,4,5,8,17) Ajuda a estabilizar a caixa
toracica, atrasando o aparecimento de deformidades, reduz o declinio dos parametros de
fungdo pulmonar, contribui para a melhoria da clearance e da paténcia da VA, diminuindo as
complicagbes associadas, nomeadamente atelectasias, infecbes respiratorias e,

consequentemente, nimero de hospitalizacoes. (4,8,17)

A VNI deve ser iniciada, em doentes neuromusculares, na presenca de sintomas de
hipoventilacdo e, pelo menos, um dos seguintes critérios: PaCO, maior ou igual a 45 mmHg;
saturacao periférica de O inferior ou igual a 88% durante, pelo menos, 5 minutos
consecutivos, em registo noturno; FVC inferior a 50% ou PIM inferior a 60 cm H.O (Tabela 2).

No caso da ELA, deve-se ponderar VNI quando a FVC ¢ inferior ou igual a 70%. (8,11,12,18)

Tabela 3: IndicacBes para iniciar VNI

Sintomas de hipoventilacdo noturna (cefaleias matinais, hipersonoléncia diurna, fadiga,
dificuldade de concentracao, diminuicao da qualidade do sono...) e, pelo menos, um dos seguintes
critérios:

- PaCO; 2 45 mmHg

- SpO; < 88% durante, pelo menos, 5 minutos consecutivos

- FVC <50% (ou < 70% na ELA)

- PIM < 60 cm H2O

A utilizagdo de pressdo continua positiva (CPAP) ndo estd recomendada em doentes
neuromusculares, uma vez que, apesar de prover estabilizacdo da caixa toracica, melhorando
a compliance, e reduzir o trabalho respiratério do doente, ndo é suficiente para garantir o

suporte ventilatério necessario em doentes com fraqueza muscular. (4)

Em doentes neuromusculares, a utilizacdo de pressao positiva binivel (BiPAP) é o
recomendado. O BiPAP permite configurar dois niveis de pressdo — inspiratoria (IPAP) e

expiratoria (EPAP). O EPAP é importante para remover CO, do sistema e minimizar a
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reabsorcao deste gas. Existem diversos modos disponiveis: espontaneo — o doente determina
a frequéncia respiratéria, desencadeando os movimentos respiratérios e o ventilador auxilia
com pressdo; modo espontdneo/ temporizado — funcionamento semelhante ao modo
espontaneo, no entanto, é possivel programar uma frequéncia respiratéria minima, de backup
(12-15 ciclos por minuto), para o caso do doente ndo conseguir respirar espontaneamente ou
desencadear o ventilador; modo temporizado — o funcionamento do ventilador é independente
do esforco respiratério do doente, sendo a frequéncia respiratoria determinada previamente
pelo médico e o ventilador programado para aquele ritmo. A maioria dos doentes utiliza o
modo espontaneo/ temporizado. (4,8,14,18-21) As pressdes inicialmente utilizadas s&o:
EPAP de 4-6 cm H,O e IPAP que produza um volume corrente entre 6-8 mL/kg, sendo que a
IPAP pode ser aumentada de acordo com as necessidades.(14,18,19)

As interfaces de VNI mais utilizadas séo as mascaras oronasal, nasal e facial total, sendo
gue a escolha depende da preferéncia do doente. (8,14,18,21) A mascara oronasal permite o
controlo de fugas orais, no entanto, pode, paradoxalmente, aumentar a resisténcia na VA
superior, havendo ainda um aumento do risco de aspiracao e aerofagia. (8,18,21) A mascara
nasal €, muitas vezes, a preferida dos doentes, pois permite, por exemplo, falar e comer e
causa menor sensacao claustrofébica. Porém, pode causar rinorreia, secura, congestao ou
obstrucdo nasal. A utilizacdo de mascaras nasais pode ndo ser completamente eficaz devido
as fugas orais, no entanto, estas podem ser contornadas com recurso a uma cinta para o
gueixo, que mantém a boca fechada. (14,18,20-22) A mascara facial total, apesar da
comodidade que proporciona, do controlo de fugas de ar e de ndo causar lesdes cutaneas
pelo uso cronico, pode causar xeroftalmia, sensacdo claustrofobica e, em doentes com
fragueza dos membros, pode ser dificil a sua colocacdo e remocdo. (14,18,21,22) As
mascaras devem ser avaliadas e substituidas regularmente, sendo que a utilizacéo alternada
de diferentes interfaces por parte do doente, pode ser mais cdmodo e diminuir os efeitos

adversos associados a cada uma. (17,18,23)

A peca bucal é uma forma de ventilagdo que pode associar-se a outras modalidades
ventilatorias e que requer esforco do doente para criar um selo ao redor da peca e
desencadear o ventilador. Nos Ultimos anos tem-se tornado popular entre doentes que
necessitam de VNI durante o dia, pois permite aumentar o nimero de horas de ventilagcdo
diurna, melhorando a qualidade de vida. Outro beneficio da peca bucal é que permite a
realizacdo de manobras de air-stacking, com melhoria da compliance pulmonar e clearance
da VA. H4 algumas desvantagens associadas ao uso da peca bucal, nomeadamente as fugas
de ar, a dificuldade em usar durante a noite, distensdo abdominal, nauseas, vomitos,

sialorreia, xerostomia e alteracdes ortodoénticas. (4,8,14,17-19,22,24,25)
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O objetivo da monitorizacdo da VNI é melhorar a sincronizacdo doente — ventilador,
diminuir as fugas de ar e aumentar a eficicia. (23) A eficacia da VNI deve ser averiguada
através de entrevista clinica, onde deve ser questionada a melhoria sintomatica, avaliacao da
funcdo pulmonar e, ainda, através do download da informac&o obtida pelo ventilador, de forma
a ajustar os parametros de ventilacdo as necessidades do doente. (14,20,23)

2. Manutencdo da compliance pulmonar

A manutencao da compliance pulmonar é conseguida através de técnicas de recrutamento
de volumes pulmonares (RVP). O objetivo, ao utilizar estas técnicas, é atingir a capacidade
de insuflacdo maxima (CIM) ou a capacidade de insuflagdo pulmonar (CIP), que
correspondem a um volume inspiratério superior ao atingido com inspiracdo espontanea,
sendo que a CIM, ao contrario da CIP, esta dependente da funcéo glética do doente. Para
gue estas técnicas sejam eficazes, é necessario que a CIM ou CIP sejam superiores a CV.
Este pode ser concretizado com recurso a exercicios de air-stacking ou a insuflador-
exsuflador mecénico (I-EM). As sessdes de RVP standard consistem em realizar 3 a 5

manobras, duas vezes ao dia. (1,11,14,16,26)

Nos exercicios de air-stacking o doente faz diversas inspiracfes e encerra a glote, retendo
o ar. Quando a CIM é atingida, o doente realiza uma expiracdo espontéanea ou forcada (ex.:
tosse). Podem ser realizados através da respiracdo glossofaringea ou com recurso a um

ressuscitador manual, com ou sem valvula unidirecional. (14,17,26)

3. Clearance da via aérea

A maioria dos doentes neuromusculares, como explanado anteriormente, apresentam
tosse ineficaz, por fraqueza dos musculos expiratérios. Para melhorar a eficacia da tosse e
evitar a acumulagéo de secregdes, podem ser utilizadas diversas técnicas: tosse assistida

manualmente, manobras de air-stacking ou recurso a I-EM. (1,5,8,11,16)

A tosse assistida manualmente consiste numa manobra em que é fornecido um impulso
abdominal ou ao nivel da caixa toracica, lateralmente, aquando da fase expiratéria da tosse.
(14,16,17)

O I-EM pode ser utilizado com mascara facial, pe¢a bucal, tubo endotraqueal ou de
traqueostomia e gera uma pressao positiva inspiratéria, seguida de uma pressédo negativa
expiratoria (+40 cm H>O/ -40 cm H20), o que promove um aumento do fluxo expiratério e

mobilizacdo das secrecbes. (11,14,16,21,27,28) Alguns dos efeitos adversos reportados
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foram distensdo abdominal, nduseas, pneumotérax e alteracbes da frequéncia cardiaca.
(16,27)

As técnicas de tosse manualmente assistida devem ser utilizadas em todos os doentes
com PCF inferior a 270 L/minuto, associando-se ou ndo a exercicios de air-stacking. Quando
o PCF é menor que 160 L/minuto, deve ser utilizado o I-EM (Figura 2). (1,8,14,16,17)

PCF < 270 L/min

Tosse manualmente
assistida + air stacking

PCF < 160 L/min

Insuflador-exsuflador
mecanico

Figura 2: Abordagem do doente com tosse ineficaz

4. Treino muscular respiratério

O treino muscular respiratorio (TMR) tem como objetivo aumentar a resisténcia ou a forga
dos musculos respiratorios e pode ser dividido treino muscular inspiratério (TMI) e expiratério
(TME). (29) E realizado com resistores de carga e repeticdo de manobras forcadas. Este treino
pode contribuir para aumento da PEM, PIM, SNIP, melhoria da eficacia da tosse e da fungdo
bulbar. (11,29)

5. Tratamento da sialorreia

Em doentes com patologia neuromuscular, devido a disfun¢cdo da musculatura bulbar,

existe, muitas vezes, sialorreia (salivacdo excessiva). Isto pode causar intolerancia ou
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comprometer a eficacia da VNI. O tratamento da sialorreia pode ser médico, com recurso a
injecdes de toxina botulinica, radioterapia ou cirtirgico. (8,14)

A terapéutica médica da sialorreia assenta na utilizacdo de anticolinérgicos, que
bloqueiam a agéo colinérgica ao nivel das glandulas salivares, diminuindo a secre¢do de
saliva. Os principais farmacos utilizados séo: o glicopirrolato, que tem o melhor perfil de efeitos
adversos; a amitriptilina, apesar de nao existir evidéncia robusta ou anticolinérgicos
nebulizados. Estes farmacos apresentam diversos efeitos secundarios, como retengao
urindria, obstipacao ou diplopia, sendo que podem ainda levar a aumento da espessura das
secrecgdes, o que dificulta a sua mobilizacdo e secrecdo. Por isso, apesar da sua eficacia, a

sua utilizacéo por periodos prolongados pode nao ser possivel. (8,14)

Em casos de doentes refratérios ou intolerantes ao tratamento médico, € recomendado o
uso de inje¢cbes de toxina botulinica ou radioterapia. A toxina botulinica é injetada,
preferencialmente ecoguiada, nas glandulas salivares e inibe a producéo de saliva. O efeito
tem uma duracao de cerca de 3 a 4 meses, podendo ser novamente injetada, ap0s este
periodo. Os efeitos adversos desta terapéutica podem surgir devido a injecao, como dor ou
hematoma, ou devido a substancia, como altera¢cdes na mastigacdo ou disfagia. Em doentes
com disfuncéo bulbar, o recurso a radioterapia €, muitas vezes preferido, sendo a mucosite,

o efeito adverso mais comum. (8,14)

O tratamento cirdrgico corresponde a ultima linha, existindo uma grande variedade de
opc¢Bes disponiveis: excisdo das glandulas salivares, neurectomia transtimpanica, ligadura
dos ductos das glandulas parétida e submandibulares ou redirecionamento dos mesmos.
Estes procedimentos exigem anestesia, sendo que, muitos dos doentes, podem né&o ter
condicbes clinicas, nomeadamente capacidade pulmonar, para ser submetidos a uma
intervencdo cirargica. Para além disto, alguns destes procedimentos ndo séo eficazes a longo

prazo, ou entdo produzem efeitos secundarios indesejados, como patologia da cavidade oral.

(8)

6. Aporte nutricional

Doentes com patologia neuromuscular e, especialmente, disfungdo bulbar apresentam
dificuldade na degluticdo e, consequentemente, desnutricdo. Sendo, por vezes, necessario
realizar gastrostomia endoscépica percutanea (PEG), que consiste na colocagdo de uma
sonda no estbmago, através de uma incisdo cutanea, sob controlo endoscopico, de forma a

conseguirem manter uma alimentacdo entérica. A colocacdo da sonda pode associar-se a
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complicacdes respiratérias. Por esse motivo, a PEG deve realizar-se, preferencialmente,
quando a FVC é superior a 50%. (11)

7. Ventilagdo mecéanica invasiva

Cerca de 10% dos doentes que se encontram sob VNI, acabam por necessitar de se
submeter a traqueostomia. As indicacdes para realizar VMI em doentes com DNM séo: falta
de controlo das secrecdes, com PCF inferior a 160 L/minuto, infecBes respiratorias frequentes,
ortopneia, hipercapnia diurna, insuficiéncia respiratoria, fraqueza severa dos musculos
bulbares, altera¢des da consciéncia, faléncia ou intolerancia a VNI e preferéncia do doente
(4,5,11,17,20,21,24,30) Algumas das desvantagens da utilizacgdo de VMI sdo:
comprometimento da fonacédo e degluticao, traqgueomaléacia, estenose traqueal, hemorragia e

aumento do risco de infe¢des respiratorias inferiores. (4,17,21,23)
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IV. Concluséao

As doencas neuromusculares correspondem a um grupo heterogéneo de patologias,
congénitas ou adquiridas, que envolvem o sistema neuromuscular — musculo, nervos
periféricos, juncdo neuromuscular ou corno anterior da medula espinhal. As DNM tém uma
evolucdo variavel, desde rapidamente progressivas (ex.. ELA), progressao intermédia (ex.:
DMD) ou lentamente progressivas (ex.: DMB). A fraqueza muscular é caracteristica das DNM

e afeta diversos masculos, nomeadamente os respiratorios.

A faléncia respiratoria crénica surge por faléncia do pulméo e da mecanica pulmonar,
gue engloba os musculos respiratérios (inspiratérios, expiratérios e bulbares), a caixa toracica

€ 0S centros respiratorios ao nivel do SNC.

A fraqueza dos musculos inspiratérios, principalmente do diafragma, tem impacto na
ventilag&o, levando a uma diminuigédo VC, aumento da FR e padréo de respiracdo superficial.
A fraqueza dos musculos expiratérios esta implicada no surgimento de tosse ineficaz, que
conduz a um défice da clearance da VA e a acumulacao de secrecdes. A disfuncdo dos
musculos bulbares leva a alteragbes da degluticdo e compromisso da VA, sendo estas
alteracBes predisponentes a estados de desnutricdo e a fendbmenos de aspiracdo. Tanto a
acumulacédo de secrecbes, como os fendbmenos de aspiracao estao implicados no surgimento
de patologia do parénguima pulmonar, nomeadamente, pneumonias recorrentes, doenca

intersticial, atelectasias e bronquiectasias.

Na maioria dos doentes neuromusculares, a compliance da caixa toracica encontra-se
comprometida, devido a presenca de alteracdes musculoesqueléticas derivadas da DNM e

deformidades dsseas concomitantes (ex.: escoliose).

A respiracdo durante o sono REM esta dependente da funcédo do diafragma, razao
pela qual, num doente neuromuscular, a hipoventilagdo alveolar significativa surge,
inicialmente, nesta fase do sono. Esta alteracdo do sono REM, com retencédo de CO; e
diminuicdo de O», conduz a fragmentacao e privagdo do sono, o que leva a uma diminui¢éo
do drive respiratério e agrava o quadro. Posteriormente, este fendmeno progride para o sono
NREM e, por fim, para o estado de vigilia. Podem ainda surgir eventos obstrutivos durante o

sono, devido a existéncia de hipotonia da VAS, que agravam a hipoventilag&o.

A avaliagdo do doente com patologia neuromuscular envolve a entrevista clinica, o
estudo da fung&o pulmonar, a avaliagéo da eficacia da tosse, o estudo do sono e a avaliacdo

imagiolégica.

A entrevista clinica deve abordar os sintomas de disfun¢do bulbar (ex.: disartria,

alteracdes da voz) e de fraqueza dos musculos inspiratorios, nomeadamente sintomas de
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hipoventilagdo noturna (ex.: fadiga, cefaleias matinais). E importante questionar sobre os
antecedentes pessoais, como a ocorréncia de infe¢des respiratorias frequentes, que pode ser

um sinal de fraqueza dos musculos expiratérios ou disfuncéo bulbar.

Na espirometria, tipicamente, o doente com DNM apresenta um padrao restritivo, com
FEV: e FVC diminuidos, mas com a razdo FEVi/FVC dentro da normalidade. A CV esta
diminuida, sendo que uma queda superior a 20-25% quando se passa para posi¢ao supina,
exprime fraqueza marcada do diafragma. O VR estd aumentado e a CPT encontra-se

preservada, até fases mais avancadas.

A forca dos musculos respiratérios pode ser avaliada através da medicéo da PIM e da
PEM, que estdo tipicamente diminuidas. A SNIP permite avaliar a forca dos musculos

inspiratdrios, sendo particularmente Gtil em doentes com disfungdo da musculatura bulbar.

A eficacia da tosse é essencialmente apreciada através do PCF, sendo que um valor
inferior a 160L/ minuto traduz tosse ineficaz. Se PCF for inferior a 270L/ minuto, ha uma
elevada probabilidade de diminuir para valores abaixo de 160 L/minuto, durante um episédio

de agudo.

O estudo do sono deve ser realizado, preferencialmente, com recurso a PSG com
capnografia, sendo que, se ndo for possivel, a realizacdo de oximetria, capnografia e

gasometria é uma alternativa valida.

A gestdo do doente com patologia neuromuscular é multidisciplinar e envolve suporte
ventilatorio, manutencdo da compliance pulmonar, clearance da VA, treino muscular

respiratdrio, tratamento da sialorreia e aporte nutricional.

A iniciacdo precoce de VNI esta associada a um aumento da sobrevida e melhoria da
gualidade de vida nos doentes neuromusculares. O recomendado nestes doentes é a
utilizacdo de BiPAP, sendo que o modo mais utilizado é o espontaneo/ temporizado. As
interfaces devem ser adaptadas ao doente, avaliadas e substituidas regularmente, sendo que
a utilizacéo alternada de diferentes interfaces pode aumentar a comodidade e diminuir os
efeitos adversos especificos de cada uma. A peca bucal corresponde a uma forma de

ventilagdo popular entre os doentes que necessitam de VNI durante o dia.

A manutencdo da compliance pulmonar é conseguida através de técnicas de RVP,
sendo que podem ser realizados exercicios de air-stacking ou utilizado o I-EM. Estas técnicas
sdo também utilizadas para melhorar a clearance da VA, tal como as manobras de tosse
assistida manualmente. O TMR tem como objetivo aumentar a resisténcia ou a for¢ca dos

musculos respiratorios.
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O tratamento da sialorreia pode ser médico, que se baseia na utilizacdo de
anticolinérgicos; com recurso a inje¢fes regulares de toxina botulinica; radioterapia; ou

cirurgico, que corresponde a Ultima linha.

Doentes com patologia heuromuscular e disfuncdo bulbar apresentam dificuldade na
degluticdo e, consequentemente, desnutricdo, sendo necessario realizar PEG de forma a
conseguirem manter uma alimentacao entérica.

A VMI estéa indicada em doentes que necessitem de ventilacdo diurna, que tenham

excesso de secregdes, com faléncia ou intolerancia a VNI ou por preferéncia do doente.
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