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Resumo- A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é caracterizada por distirbios miotdnicos recessivos
ligados a mutagdes genéticas na regido cromossdmica Xp21. As alteragdes clinicas iniciam-se na infancia,
e 0s comprometimentos funcionais ocorrem devido ao enfraquecimento muscular gradual, ascendente,
simétrico e bilateral. O objetivo do presente estudo foi evidenciar a importancia da fisioterapia respiratdria na
gualidade de vida do paciente com DMD, para isso, foi realizado levantamento bibliografico de publicaces
entre o periodo de 1995 a 2007. Evidenciou-se que a progressdo da DMD acarreta comprometimentos
respiratdrios, tais como insuficiéncia, alteracbes na mecanica respiratoria, fadiga muscular, hipoventilacédo
alveolar progressiva e potencial de faléncia respiratéria. A fisioterapia tém como objetivo o
recondicionamento da forga e resisténcia dos musculos respiratérios, a fim de proporcionar melhor

gualidade de vida ao paciente.
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Introducéo

As distrofias musculares, segundo dados
da Associacdo Brasileira, compdem uma das
alteracbes genéticas mais comuns em todo o
mundo. De cada 2.000 nascidos vivos, um €
portador de algum tipo de distrofia muscular
(ABDIM, 2008).

A DMD (distrofia muscular de Duchenne)
acomete 1:3.500 nascidos vivos, atingindo
principalmente meninos (99% dos casos), sendo a
distrofia de maior incidéncia. Em 2/3 dos casos a
mutacao é adquirida da méae, e em 1/3 ocorre um
erro genético.

A patologia caracteriza-se por pseudo-
hipertrofia, devido a auséncia da proteina
distrofina, responsavel pela composicdo do
citoesqueleto que mantém os filamentos de actina-
miosina.

O comprometimento da musculatura
respiratéria pode ser evidenciado com o progredir
da  patologia, sendo  caracterizado  por
enfraquecimento muscular, consequentemente
fadiga respiratéria, insuficiéncia, tosse ineficaz,
propensdo a infec¢cBes, hipoventilacdo e
alteracdes na mecanica respiratéria. A evolucéo
do acometimento respiratério da se através de
piora progressiva e em velocidade variavel.

E de suma importancia a intervencdo
fisioterapéutica na manutencdo da musculatura
respiratdria, visto que, somente com medidas
precoces de tratamento é possivel prolongar ao
maximo a capacidade respiratéria do paciente,
garantindo ao mesmo qualidade de vida. Dessa
forma,o objetivo do presente estudo é evidenciar a
importancia fisioterapia respiratoria em pacientes
com DMD.

Metodologia

O material utilizado foi obtido através de
pesquisa bibliografica em bases de dados
(Medline, Scielo e Lilacs), utilizando as palavras-
chave Distrofia muscular de Duchenne, Alteracées
respiratdrias e FisioterapaiForam escolhidas
publicacdes entre os anos de 1995 e 2007.

Resultados
Aspectos Gerais

As distrofias musculares compreendem
um grupo heterogéneo de doencas de carater
hereditario e caracterizam-se por
comprometimento grave, progressivo e irreversivel
da musculatura esquelética, devido a um defeito
bioquimico intrinseco da célula muscular e onde
ndo se encontram evidéncias clinicas ou
laboratoriais de envolvimento do cord&do espinhal
ou sistema nervoso periférico ou da juncao
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neuromuscular (FACHARDO,
VITORINO, 2004).

A DMD é o tipo mais comum dentro das
formas de distrofia sendo caracterizado por
distirbios neuromusculares miotdnicos recessivos
ligados a mutagbes do braco curto do
cromossomo X, no gene da banda p21 (que
produz a proteina distrofina), especificadamente
na regido Xp21.A distrofina compde o
citoesqueleto, que mantém os filamentos de actina
e miosina, participantes do processo de contracao-
relaxamento. Em um masculo distréfico, tal
proteina ndo esta presente ou esta defeituosa, ndo
permitindo a estruturacdo do citoesqueleto,
consequentemente fazendo com que o complexo
actina-miosina seja desfeito, levando a fragilidade
muscular, incapacidade de recuperacao e pseudo-
hipertrofia de grupos musculares (SILVA, COSTA,
CRUZ, 2003; FREZZA, SILVA, FAGUNDES,
2005).

As manifestagbes clinicas normalmente
comecam na infancia, geralmente nos trés
primeiros anos de vida. As alteracdes funcionais
iniciam-se com o enfraquecimento muscular, que
ocorre gradualmente e de forma ascendente,
simétrica e bilateral, com inicio na cintura pélvica e
membros inferiores, progredindo para musculatura
de tronco e para a musculatura responsavel pela
sustentacdo da postura ortostatica, cintura
escapular, membros superiores, pesco¢o e
musculos respiratérios. A fraqueza muscular torna-
se evidente por volta dos cinco anos de idade,
guando as crian¢cas apresentam sintomas iniciais,
tais como dificuldade de deambular, pular e correr,
além de quedas frequentes (SANTOS et. al,
2006).

Estima-se que a faixa etaria para
deambulacdo da crianca encontre-se entre 12-14
anos de idade, e, concomitantemente a isso, a
capacidade vital tende a cair, pois atinge seu pico
maximo (FREZZA, SILVA, FAGUNDES, 2005).

CARVALHO,

Comprometimento Respiratério em DMD

Durante a progressdo da DMD, instala-se
uma fraqueza muscular de carater respiratorio
gerando dificuldade na ventilacdo, falta de forca
para tossir, ocasionando infeccfes respiratorias de
repeticdo, que na maioria dos casos, levam o
paciente ao Obito (SANTOS et al.,2006;
PASCHOAL, VILLALBA, PEREIRA, 2007).

Além disso, pacientes com fraqueza
muscular respiratéria, apresentam uma proje¢ao
interna do térax e uma projecdo externa do
abdomen durante a inspiracédo, além da presenga
de tiragens intercostais durante a mesma. Este
paradoxal causa uma respiracao ineficiente. Deste
modo, os pacientes com DMD tém um aumento no
trabalho respiratério e uma expansibilidade
pulmonar diminuida, resultando numa fadiga
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muscular respiratéria, hipoventilacéo progressiva e

potencial faléncia respiratéria (KENNEDY,
STALPES, BROOK, 1995; BACH, ISHIKAWA,
KIM, 1997).

Funcionalmente, 0s pacientes com
doencas neuromusculares apresentam diminuig&do
na capacidade vital e na capacidade pulmonar
total, no entanto, apenas quando a fraqueza
muscular é significativa, ou seja, reducfes na
forca maiores que 50% do previsto. Para
pacientes com DMD, uma capacidade vital menor
que 1 L é o dado que melhor se correlaciona com
sobrevida diminuida, e um volume expiratério
forcado no primeiro segundo menor que 20% do
valor previsto estd associado a hipercapnia
durante os periodos de vigilia (PASCHOAL,
VILLALBA, PEREIRA, 2007).

O diafragma parece ser o Gltimo muasculo a
apresentar acometimento, o que pode ser
considerado uma vantagem, visto que este é o0
principal musculo responséavel pela respiragdo. Os
musculos intercostais internos e abdominais, que
auxiliam a expiracdo também sdo acometidos,
reduzindo a efetividade da tosse e dificultando a
eliminacao de secrecdes (SANTOS et al., 2006).

A ausculta pulmonar revela movimentos
aéreos diminuidos ou abolidos em bases
pulmonares, o que pode identificar a presenca de
atelectasias pulmonares ou pneumonias (BACH,
ISHIKAWA, KIM, 1997).

Abordagem Fisioterapéutica

A fisioterapia respiratoria tem por objetivo
principal recondicionar a forga dos mausculos
respiratérios. Para tanto, sdo utilizados
relaxamentos da  musculatura  acessoria,
reeducacdo diafragmatica e condicionamento dos
musculos respiratérios (SILVA, COSTA, CUZ,
2003).

Os exercicios respiratorios propostos
incluem motivagdo para inspiracdo e expiracéo,
em decUbito dorsal a 45° de inclinagdo, sem
exceder o volume de reserva inspiratério ou o
volume de reserva expiratério, evitando utilizacdo
musculos acessoérios e a resisténcia a expiracao
(FREZZA, SILVA, FAGUNDES, 2005).

O uso de hidroterapia, com métodos
adaptados de Halliwick e Bad Ragaz, € um
recurso complementar a cinesioterapia em solo,
com finalidade de melhorar a forga muscular e a
capacidade respiratéria  (FREZZA, SILVA,
FAGUNDES, 2005).

Discussao

Os efeitos do treinamento resistido
inspiratério na funcdo muscular respiratéria foram
pesquisados por DiMarco et al. (2004). Os autores
avaliaram 11 pacientes com DMD e apés o
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treinamento respiratério, que consistia em 2
sessdes de 15min  dirios, durante 6
semanas,neste estudo houve um aumento
significativo na endurance muscular respiratéria,
correlacionada positivamente com a capacidade
vital e pressdo maxima inspiratéria. Segundo a
pesquisa, a melhora da funcdo muscular
respiratéria pode retardar a instalacdo de
complicag8es respiratérias nesses pacientes.
Pesquisa sobre treinamento muscular
inspiratorio especifico por um periodo de 6 meses
em portadores de DMD em estagios avancados,
0s autores perceberam que, mesmo 6 meses apds
encerrar o protocolo de treinamento, os beneficios
respiratorios permaneciam por um grande periodo
de tempo (FREZZA, SILVA, FAGUNDES, 2005).
Existem controvérsias no tratamento das
complicag8es respiratorias quanto a execucao de
exercicios fisicos e de treinamento de forgca e
resisténcia muscular, no entanto, a fisioterapia €
essencial para manutencdo da qualidade de vida
desses pacientes. Embora alguns autores relatem
efeitos deletérios com os treinamentos, ha aqueles
gue demonstram beneficios, sobretudo acerca da
desaceleracdo da progressdo do distarbio
respiratorio (FONSECA, FRANCA, 2004).

Concluséao

Condutas fisioterapéuticas adequadas,
iniciadas precocemente, podem retardar a
evolugcdo clinica desta patologia e prevenir a
instalacdo de  complicacdes  secundarias,
proporcionado melhor qualidade de vida.Ha
escassez de pesquisas cientificas voltadas para
este tema, sendo portanto de fundamental
importancia a realizacdo de estudos direcionados,
visando demonstrar os reais resultados desse tipo
de tratamento.
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