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INTRODUCAO

As distrofias musculares correspondem a um grupo heterogéneo de doengas genéticas
caracterizadas pela degeneracdo dos musculos esqueléticos e cardiacol. As distrofias
musculares sdo classificadas por tipos e os diferentes tipos se diferem entre si em termos de
idade de inicio de sintomas, gravidade da progresséo e distribuicdo dos masculos afetados. As
principais manifestacdes clinicas sdo fraqueza muscular progressiva, fadiga, atrofia muscular,
miotonia e comprometimento cardiaco e respiratorio?.

As distrofias musculares causam diversas alteragdes motoras que impactam
diretamente na funcionalidade e na qualidade de vida. A fraqueza muscular é o principal
sintoma, além de contraturas articulares, rigidez muscular, escoliose e etc. A capacidade
funcional destes individuos, especialmente em atividades complexas, depende da forca
muscular, de compensacdes musculares adquiridas e amplitude articular preservada. Estes
fatores sdo diretamente impactados, repercutindo no desempenho da fungdo motora, reducédo
da mobilidade e atividade de vida diaria®.

A fragueza dos masculos respiratorios diminui a capacidade pulmonar total (CPT), a
capacidade vital (CV), as pressdes inspiratorias e expiratorias maximas, fluxo expiratorio e
aumenta o volume residual (VR). A maioria dos pacientes percebe a diminui¢do na forca dos

masculos respiratorios, quando apresentam comprometimento e dificuldade na tosse. A



progressdo da fraqueza muscular afeta a integridade dos muasculos responsaveis pela respiracao.
Estes individuos aumentam o trabalho respiratorio, levando a exacerbacao da dispneia e fadiga,
que pode evoluir para insuficiéncia respiratdria®.

Diante disso, € importante avaliar a funcdo motora como forma de quantificar a
progressdo da doenca, pois também impacta diretamente no funcionamento adequado da
musculatura responsavel pela respiracdo. Avaliar a funcdo motora e respiratéria se torna
importante, a fim de obter informagdes quantitativas da progressdo da doenca e nortear as

abordagens terapéuticas, promovendo melhor independéncia funcional e qualidade de vida.

OBJETIVO
Analisar a funcdo motora e a forgca muscular inspiratéria dinamica de pacientes com distrofias

musculares e analisar a correlacdo entre essas variaveis.
METODOLOGIA

Estudo quantitativo, transversal e analitico. A pesquisa aconteceu no periodo entre
marco a julho de 2022, em um centro estadual de reabilitacdo na cidade de Goiénia, Goias,
Brasil, apos aprovacio do Comité de Etica em Pesquisa Leide das Neves Ferreira, sob parecer
de nimero 5.168.043 e a assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE),
por todos os participantes da pesquisa. Os dados foram coletados em forma de entrevista. A
avaliacdo motora e respiratoria foi realizada em local reservado na clinica de DNM da
instituicao.

Foram incluidos na pesquisa participantes com diagndstico clinico de distrofia
muscular, informado em prontuario pelo médico assistente da instituicao, adultos (com idade
igual ou superior a 18 anos), de ambos os sexos, que frequentam a clinica de DNM da
instituicdo. Foram excluidos os participantes que ndo conseguiram ou recusaram a responder
0s questionarios e avaliagcGes propostas nesse estudo e aqueles que ndo conseguiram realizar
a avaliacdo sem o auxilio da Ventilacdo Mecanica Néo Invasiva (VNI).

O questionario sociodemografico e clinico foi elaborado pelos pesquisadores, e
aplicado em forma de entrevista, contendo informagdes referentes a idade, sexo, escolaridade,
dados familiares e ocupacionais (relacionado a atividades laborais ou académica). Nos dados
clinicos verificamos informacdes referentes ao diagndstico, realizacdo de terapias, meios de
locomocéo e necessidade de suporte respiratorio.

A MFM-32 ¢ uma escala utilizada para avaliagcdo quantitativa da fun¢do motora de
pacientes com DNM. E composta de 32 itens entre avaliacio estatica e dinamica dividida em



trés dimensdes: Dimensdo 1 posicdo em pé e transferéncias; Dimenséo 2, avaliagédo da funcao
motora axial e proximal e Dimensdo 3, avaliacdo da funcdo motora distal. Cada item é
graduado em uma escala de 4 pontos (escores de 0 a 3). O escore total varia de 0 a 96 pontos
e o valor final é expresso em porcentagem de acordo com a pontuagao obtida®.

Para a avaliacdo da funcédo respiratoria foi utilizado o PFT através do Peak Flow
Meter® e os valores de referéncia adotados foram: “ineficaz” para valores menor ou igual &
160 L/min, “tosse fraca” entre 161 ¢ 269 L/min e “tosse eficaz” quando o PFT for maior ou
igual & 270 L/min®. Para analise do S-Index, foi utilizado o aparelho PowerBreathe K5®
(POWERbreathe®, IMT Technologies Ltd., Birmingham, UK) e o software Breathe-link,

realizando-se para a analise no minimo 8 inspiraces profundas®’.
RESULTADOS E DISCUSSAO

A amostra foi composta por 66 participantes com diagnostico de distrofia muscular.
Os dados sociodemogréaficos foram divididos em trés grupos de acordo com o tipo de distrofia
muscular sendo: DMS, DMD e DMC. A média de idade foi de 35,7(x13) anos e 39(59,1%)
eram do sexo masculino, 57(86,4%) tinham mais de 10 anos de diagnostico, 35(53%) néo
possuia marcha independente, 36(54,5%) ndo faz uso da VNI porém quando avaliado entre 0s
grupos os DMD tem maior prevaléncia no uso.

Na comparacdo entre os grupos, foi observada uma diferenca estatisticamente
significante em todos os dominios da MFM e escore total. A DMD apresentou dados inferiores
para todas as variaveis quando comparada as demais. O valor de S-Index apresentou diferenca
significante entre DMD e DMC, com DMD apresentando menor valor. Nao houve diferenca
estatisticamente significativa para os valores do PFT, porém a maior parte da amostra
apresentou tosse fraca (Tabela 2).

Tabela 2. Caracterizagéo da fungéo respiratoria e fungdo motora (n=66).

Distrofia Muscular

: . Total
Steinert Cinturas Duchenne n =66 P
(n=19) (n=30) (n=17)
PFT (L/min)  224,2+63,9 2695+ 1152 208,5+889 240,7+98,6  0,081**
Tosse Ineficaz 4(21,1) 7 (23,3) 2 (11,8) 13 (19,7)
Tosse Fraca 9 (47,4) 12 (40,0) 8 (47,1) 29 (43,9) 0,88
Tosse Eficaz 6 (31,6) 11 (36,7) 7(41,2) 24 (36,4)

S-Index

**
emH0)  37SE1L4 487:194f 358:130f 422+168 0,014



MEM

D1-Depée

transferéncia o1 £2847  269+293  03+£08f 32,7+364  <0,001**

D2 - Funcéo
motora axiale 92,5+ 7,1} 69,9+250 356+19,7f 67,5+29,0 <0,001**
proximal

D3 - Funcéo
motora distal

MFM - Escore
total

922+16,3F 793+26,1 46,2+2517 745+29,1 <0,001**

83,7+ 1521 545+246 235+12,67 549+295  <0,001**

*Qui-quadrado de Pearson; **ANOVA, frequéncia absoluta e relativa; 2Média e desvio padrio; tPos hoc.
Legenda: MFM (Medida da Fungdo Motora); PFT (Pico de Fluxo de Tosse); D1 (Dominio 1); D2 (Dominio 2);
D3 (Dominio 3).

A tabela 3 apresenta a correlacdo entre a fungdo motora e funcao respiratéria. Nao foi
observado correlacdo entre a fungdo motora com a funcéo respiratéria no grupo DMS e com o
D1 da MFM em nenhum dos grupos.

Tabela 3. Correlacdo da funcao respiratéria com a funcdo motora nas Distrofia Muscular
(n=66).

Tipo de distrofia muscular

Steinert Cinturas Duchenne

PFT S-Index PFT S-Index PFT S-Index

MFM

r=0,40; r=0,17; r=0,29; r=0,27; r=0,11; r=0,21;
p=0,09 p =0,47 p=013 p=0,16 p=0,67 p=0,44

D2: Fungdo motora axial r=0,32; r =0,40; r=053; r=043; r=0,62; r =0,55;
e proximal p=0,18 p=0,09 p<0,01 p=0,02 p=0,01 p =0,03

r=0,18; r=0,10; r=0,46; r=0,34; r=0,74; r=0,66;
p=0,47 p=0,67 p=0,01 p=0,06 p<0,01 p=0,01

r=0,40:; r=0,23; r=0,45; r=0,37; r=0,69; r=0,62;
p=0,09 p=0,35 p=001 p=0,04 p<0,01 p=0,01

D1: De pé e transferéncia

D3: Fungdo motora distal

Escore total

r = coeficiente de correlacdo de Pearson/ Legenda: MFM (Medida da Funcéo Motora); PFT (Pico de Fluxo de
Tosse); D1 (Dominio 1); D2 (Dominio 2); D3 (Dominio 3).

Dentre os participantes da pesquisa, podemos observar uma maior prevaléncia do
diagnostico de DMC, sexo masculino e solteiros. Nossos achados corroboram com a literatura,
onde o estudo de Souza et al.® encontrou um predominio do sexo masculino com uma média
de idade de 33,7(x14) anos, entretanto a maioria da sua amostra apresentou prevaléncia no
diagnostico de DMS. A maior parte dos participantes ndo possuiam marcha, sendo mais
prevalente estre os DMD (100%).. Estes achados corroboram com o estudo de Seferian et al.®



onde 100% de sua amostra de individuos com DMD com media de idade de 17,1 anos, néo
possuiam marcha independente, com perda em torno dos 12 anos de idade.

Em relagdo aos dispositivos de suporte ventilatdrio, grande parte relata ndo fazer uso,
porém quando comparado por grupos, a DMD, se mostrou prevalente sem diferenca estatistica
entre os grupos. Annane et al.’® em uma revisdo sistematica, encontraram que dentre 0s
pacientes com DNM, a esclerose lateral amiotréfica (ELA), amiotrofia muscular espinhal
(AME) e a DMD apresentaram maiores distdrbios relacionados a hipoventilagdo, necessitando
do uso da VNI por longos periodos.

Na avaliacdo do PFT encontramos uma média de 240,7 £ 98,6 L/min, sendo que a
maior parte apresentou tosse fraca.. O estudo de Rodrigues et al.!?, realizado com pacientes
com distrofia muscular, ELA e AME encontrou uma média de 160,9 + 94,8 L/min.

Nossos achados indicam fragqueza muscular inspiratoria nos trés grupos, com média de
S-Index de 42,2+16,8 cmH.0, destacando a DMD (35,813 cmH20). Um estudo realizado
em pessoas saudaveis apresentaram uma média 102,2+31 cmH>0 quando avaliados pelo S-
Index’, o que evidencia a fraqueza importante encontrada em individuos com distrofias
musculares.

A funcdo motora avaliada através da MFM-32 mostra que ha um comprometimento
na fungcdo motora nos trés grupos, sendo os DMD mais comprometidos. Os resultados
corroboram com os achados de Souza et a. que avaliaram o mesmo publico deste estudo e
também encontraram que os individuos com DMD apresentaram baixos escores na MFM em
relacdo a DMS e DMC.

N&o observamos correlacdo entre funcdo motora e forga muscular respiratoria, nos
individuos com DMS. O estudo de Solbakken et al.'2 mostra que ocorre um grande
comprometimento e fraqueza na musculatura de tronco em individuos com DMS prejudicando
e alterando assim a funcao respiratdria, indicando com a progressdo da doenca a necessidade

de suporte ventilatorio
CONCLUSAO

O comprometimento da funcdo motora e forca muscular respiratéria caminham juntas
no que diz respeito a progresséo da doenga em individuos com DMC e DMD. J4 os individuos
com DMS apresentam uma fungdo motora satisfatoria e comprometimento da forga muscular

respiratéria mostrando que nesta populacao estas variaveis nao se correlacionam.
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