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RESUMO

Objetivo: Avaliar a ventilacao bucal (VB) em pacientes com distrofia muscular de
Duchenne (DMD) nao aderentes a ventilacao nao invasiva (VNI). Métodos: Foram
avaliados quatro pacientes jovens com DMD que anteriormente recusaram-se a se
submeter a VNI. Cada paciente foi reavaliado e encorajado a tentar VB. Resultados:
Os quatro pacientes toleraram bem a VB e aderiram ao uso de VNI em casa. O uso
de VB provou ser uma alternativa preferivel e mais confortavel que o uso de VNI com
qualguer outro tipo de interface. Dois dos pacientes necessitaram de VNI noturna e
eventualmente aceitaram utilizar uma méascara nasal durante a noite. Conclusdes:
As vantagens da VB sobre outros tipos de VNI incluem menores problemas na fala,
melhor aparéncia e menor impacto no paciente, eliminando o risco de lesoes na pele,
distensao gastrica, conjuntivite e claustrofobia. O uso da interface bucal sempre deve ser
considerado em pacientes com DMD que necessitam iniciar VNI a fim de promover uma
abordagem positiva e uma rapida aceitacao da VNI. O uso diurno de VB faz com que os
pacientes sintam-se seguros e mais propensos a utilizar VNI a noite. Alem disso, a VB
aumenta a adesao ao tratamento naqueles pacientes que se recusam a utilizar outros
tipos de interfaces.

Descritores: Distrofia muscular de Duchenne; Ventilacao nao invasiva; Cooperacao do

paciente.

INTRODUGCAO

A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é uma das
doengas neuromusculares mais comuns na infancia. O
paciente jovem frequentemente necessita de ventilagdo
mecanica ndo invasiva (VNI) devido a desenvolvimento
de insuficiéncia respiratoria, redugdo da CVF ou sintomas
de hipoventilagdo noturna.(*> Pacientes com doencas
neuromusculares podem também funcionar extremamente
bem com sintomas minimos apesar de redugdes signifi-
cativas da CVF e dessaturacao noturna grave. Por isso
e pela baixa tolerancia da interface, as vezes o paciente
jovem ndo aceita facilmente a VNI. A baixa tolerancia
da interface pode ser causada por diversos fatores, tais
como excesso de pressdo da mascara sobre o rosto,
excesso de vazamento de ar oral, ansiedade do paciente
por ndo ser capaz de chamar um familiar, claustrofobia
e dissincronia paciente-ventilador.(® Assim, a interface
tem papel crucial na tolerancia e eficacia do uso de VNI.
As interfaces que cobrem o nariz ou o nariz e a boca
(interface oronasal) sdo as mais comumente utilizadas;
porém, sdo mais propensas a causar lesdes na pele,
distensdo gastrica, conjuntivite e claustrofobia.(® As vezes
a presenca de lesOes cutaneas profundas impede o uso
de VNI. A interface de VNI, porém, deve ser confortavel
e razoavelmente hermética. Embora existam diversos
tipos de interface hoje em dia, a fisionomia do paciente
frequentemente dificulta a escolha de uma interface

adequada. As desvantagens mais comuns podem ser
evitadas com o uso de interfaces de VNI bucal (VB), e,
nos ultimos anos, modos de VB foram introduzidos em
alguns dos ventiladores portateis disponiveis.

METODOS

0 estudo foi aprovado pela Junta de Revisdo do Hospital
Monaldi. Os pacientes foram estudados em nosso departa-
mento respiratorio no periodo de janeiro a abril de 2015.
Foram avaliados quatro pacientes jovens com DMD, com
média de 18,5 anos de idade (Tabela 1). Trés pacientes
(identificados como pacientes 1, 2 e 3) apresentavam
reducdo da CVF (< 50% do que a medigdo de controle
anterior) e diminuicdo progressiva da PaO,. Os quatro
pacientes apresentavam CVF < 1 |, e os pacientes 1 e
4 apresentavam hipercapnia e insuficiéncia respiratoria
noturna. O paciente 1 apresentava disturbio respiratorio
do sono (DRS), e a monitoragdo do sono demonstrou
indice de apneia-hipopneia = 20 eventos/h. O paciente
4 apresentava sindrome de hipoventilacdo do sono; a
monitoragdo do sono demonstrou aumento da PaCO, >
10 mmHg ao despertar de manha (em comparacao aos
valores quando acordado e na posigdo supina) e hipoxemia
sustentada no relacionada a apneia ou hipopneia (Sa0,
< 90% em mais de 30% do periodo de monitoragdo
durante o sono; T90 > 30%), demonstrando DRS
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Os pacientes haviam anteriormente se recusado a
utilizar VNI devido a claustrofobia, medo de ndo serem
capazes de se comunicar com os familiares durante
a utilizacdo da mesma e vazamentos irritantes. Cada
paciente foi reavaliado, e foi-lhe proposto que tentasse
utilizar VB. Todos os pacientes que iniciaram VNI/VB
foram atendidos em um hospital-dia. Nenhum paciente
foi excluido da VB por comprometimento bulbar.

Os individuos se submeteram a VNI utilizando um
ventilador mecéanico (Trilogy; Philips Respironics,
Murrysville, PA, EUA) que possui uma fungao particular
especifica, denominada de VB “kiss trigger”, e um brago
especifico para sustentar o bocal a fim de facilitar seu
uso e permitir que o paciente figue em uma cadeira
de rodas (Figura 1). Durante a fase de adaptacdo,
apresentamos a interface bucal aos pacientes e
selecionamos a posicdo mais confortdvel do brago
de sustentacdo de acordo com o comprometimento
postural do paciente. O modo preferido na fase inicial
foi o controle de pressdo, com suporte de 8-10 cmH,0,
que foi gradualmente aumentado até se atingir volume
corrente adequado, SpO, ideal (confirmada por gaso-
metria), FC estavel e boa expansdo toracica (medida
por tomografia de impedancia elétrica — PulmoVista
500; Drager Medical GmbH, Libeck, Alemanha). O
tempo inspiratério foi fixado em 1,2 s (para os pacientes
1,2 e 3) e 1,4 s (para o paciente 4). Para todos os
pacientes, a expiratory positive airway pressure (EPAP,
pressdo positiva expiratoria nas vias aéreas) foi fixada
em 0 cmH,0; o rise time (tempo de subida) foi de 3 s
(para os pacientes 1, 2 e 3) e 4 s (para o paciente 4).
A frequéncia respiratoria (FR) foi fixada em 0O ciclos/
min. O tempo do alarme de desconexdo foi fixado
em 15 min (Tabela 1). Todos os pacientes toleraram
bem esse novo modo ventilatdrio, com boa adesédo a
interface. Todos os pacientes aceitaram o tratamento,
e eles continuaram a VNI em casa. Quando este texto
foi redigido, nenhum dos pacientes com DMD havia
sido incapaz de reter o bocal por fraqueza.

Em nossa pratica, os pacientes sdo submetidos a
radiografia de torax antes do tratamento. Os resultados
para os pacientes 2 e 3 mostraram algas intestinais
dilatadas e deslocamento do diafragma para cima
(Figura 2).

Apds uma fase inicial de adaptagdo a VB durante o
dia, gragas a uma maior sensacao de segurancga, 0s

Paciente Idade, CVF, | PaO, PaCO, DRS

Tabela 1. Caracteristicas dos pacientes e ajuste dos parémetros da ventilagdo ndo invasiva.
Causa da

pacientes 1 e 4 também aceitaram VNI com mdscara
nasal durante a noite. O paciente 1 foi adaptado ao
average volume assured pressure support (AVAPS,
suporte de pressdo com garantia de volume médio)
no modo spontaneous-timed (ST, espontaneo-
-temporizado); inspiratory positive airway pressure
(IPAP, pressdo positiva inspiratoria nas vias aéreas)
maxima = 14 cmH,0 e minima = 10 cmH,0; EPAP =
6 cmH,0; frequéncia AVAPS = 1 cmH,0/min; volume
corrente = 650 ml; fluxo de disparo = 4,0 I; ciclo =
25%; rise time (tempo de subida) = 3 s; FR = 10
ciclos/min; e tempo inspiratério = 1,2 s em configu-
ragao de circuito simples. O paciente 4 foi adaptado
ao modo assist-control ventilation (ACV, ventilagdo
assistida-controlada); CV = 750 ml; FR = 12 ciclos/
min; tempo inspiratério = 1,2 s; fluxo desacelerado;
e EPAP = 4 cmH,0 (Tabela 2).

A saturacao da oxi-hemoglobina foi medida por
oximetria de pulso (PalmSAT 2500A; Nonin Medical,
Plymouth, MN, EUA), e a PaCO, foi medida com um
monitor transcutaneo de gasometria (Linde MicroGas
7650; Linde Medical Sensors AG, Basel, Suica) ou por
gasometria arterial quando o monitor transcutaneo
ndo estava disponivel enquanto o paciente estava
acordado. A avaliagdo do suporte ventilatdrio adequado
foi realizada por meio da combinagao de avaliagao

Figura 1. Paciente durante ventilagéo bucal.

Modo IPAP, EPAP, TI, s RT,s FR, ciclos/

anos recusa a VNI cmH,0 cmH,0
1 21 1,07 89 47 Sim Medo e VB/CP 12 0 1,2 3 0
ansiedade
2 16 0,91 69 45 Nao Claustrofobia VB/CP 14 0 1,2 3 0
3 18 0,96 70 44 Nao Intolerancia VB/CP 14 0 1,2 3 0
4 19 1,02 81 51 Sim Medo e VB/CP 15 0 1,4 4 0
ansiedade

DRS: disturbio respiratério do sono; VNI: ventilagdo ndo invasiva; IPAP: inspiratory positive airway pressure
(pressdo positiva inspiratoria nas vias aéreas); EPAP: expiratory positive airway pressure (pressdo positiva
expiratéria nas vias aéreas); TI: tempo inspiratério; RT: rise time (tempo de subida); FR: frequéncia respiratoria;

e VB/CP: ventilagdo bucal/controle de pressao.
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clinica, oximetria normal noturna, medidas seriadas da
PaCO, durante o dia e dados baixados dos dispositivos.

RESULTADOS

Todos os pacientes haviam anteriormente se recusado
a utilizar VNI, mas aceitaram o tratamento com VB. O
modo preferido foi o controle de pressdo (Tabela 1). A
IPAP foi fixada entre 10 e 14 cmH,0, o que garantiu
volume corrente ideal (8-10 ml/kg). N&o foi necessaria
frequéncia de backup durante o dia, assim nenhum ar
soprou no rosto dos pacientes. Nessa configuragao, o
equipamento pdde ser ajustado sem EPAP. Alarmes
para dispneia, pressdo minima e volume minimo
puderam ser facilmente desligados a fim de evitar a
ativacdo desnecessaria dos mesmos. Na maioria dos
ventiladores domiciliares controlados a volume, o
alarme de pressdo minima ndo pode ser desativado;
portanto, é necessario fixar a pressdo expiratoria final
positiva (frequentemente em 2 cmH,0), o que, gracas
a resisténcia ao fluxo aéreo criado a partir do angulo
do bocal, cria uma pressdo que impede a ativagdo
continua dos alarmes.

O paciente 1 apresentava sindrome da apneia do sono.
Durante o periodo noturno, foi tratado utilizando-se
AVAPS no modo ST, o que permitiu maior conforto e
melhor adaptagdo. O uso de EPAP = 6 cmH,0 ajudou
a reduzir a apneia. O ciclo expiratorio curto foi mais
fisioldgico. O disparo com sensibilidade média foi mais
bem tolerado do que o disparo mais sensivel, que foi

Figura 2. Radiografia de térax mostrando algas intestinais
dilatadas e deslocamento do diafragma para cima.

Tabela 2. Ajuste dos parametros da ventilagéo bucal para os pacientes 1 e 2.

inicialmente fixado. O paciente apresentou bom pico
de fluxo inspiratério e um grande numero de ciclos
disparados. O paciente 2 apresentava sindrome de
hipoventilagdo do sono e se adaptou bem ao modo
ACV, reduzindo o esforgo respiratorio e melhorando
0 padrdo respiratério noturno.

DISCUSSAO

A doenca respiratoria é uma complicagdo quase
inevitavel em pacientes com DMD e representa a causa
basica de ébito em 70% dos pacientes com menos de 25
anos de idade.” Ja foi amplamente demonstrado que a
ventilacdo mecanica corrige a insuficiéncia respiratdria
e pode prolongar a vida desses pacientes.® Sabe-se
que a VNI melhora as trocas gasosas, alivia a falta de
ar, permite que os musculos inspiratérios descansem e
reduz a incidéncia de infecgOes hospitalares. Além disso, a
mortalidade e as internagdes por insuficiéncia respiratdria
diminuem.® Em nossa experiéncia, a selecdo de uma
interface apropriada é crucial para o sucesso da VNI. A
mascaras nasais e oronasais sdo as mais praticas (e as
mais comumente utilizadas) para VNI.(9) As principais
limitacOes ao uso dessas interfaces sao claustrofobia,
desconforto e lesdes cutaneas.!**? A aplicacdo de uma
interface oronasal pode piorar o convivio social, pois a
mesma causa dificuldades para comer, beber e falar.
Esse tipo de mascara altera a percepgdo do paciente
sobre si mesmo e pode ter consequéncias psicoldgicas
negativas.® A alternativa preferivel e mais confortavel é
a VB via dispositivo com bocal de 15 ou 22 mm; porém,
€ necessaria a participacdo mais ativa do paciente do
que com o uso de mascaras tradicionais. Preferimos
a fungdo VB “kiss trigger” do ventilador, porque o
paciente tem apenas que toca-la para a liberagdo do
ar. Os pacientes disparam facilmente o ventilador com
pressdo de boca. A VB de circuito aberto é segura e
confortavel para pacientes confinados a cadeiras de rodas.
Existe um sistema no qual o bocal deve ser colocado
perto da boca pelo brago ajustavel, e o paciente pode
agarrar o bocal conforme deseje. Deve ser removivel
para falar, comer ou respirar de forma independente.
As vantagens mais significativas da VB em comparagao
ao uso de mascara nasal ou oronasal sdo que o bocal
interfere na fala em menor grau, melhora a aparéncia,
reduz o impacto negativo no paciente e elimina o risco
de lesdes na pele e de claustrofobia.(® Além disso, é
mais seguro do que as outras interfaces, pois permite
0 uso de respiracao glossofaringea em caso de falha

Paciente Modo IPAP_., IPAP__, EPAP, Frequéncia V.| TG, Ciclo RT, FR, Tl, s Interface

cmH,0 cmH,0 cmH,0 AVAPS, | s ciclos/
cmH_O/min min
1 AVAPS-ST 10 14 6 1 650 4 25% 3 10 1,2 Nasal
4 AC 4 750 1,2 Nasal

IPAP .. inspiratory positive airway pressure (pressdo positiva inspiratéria nas vias aéreas) minima; IPAP . :
inspiratory positive airway pressure (pressdo positiva inspiratéria nas vias aéreas) maxima; EPAP: expiratory
positive airway pressure (pressdo positiva expiratoria nas vias aéreas); AVAPS: average volume-assured pressure
support (suporte de pressdo com garantia de volume médio); V.: tidal volume (volume corrente); TG: trigger
flow (fluxo de disparo); RT: rise time (tempo de subida); FR: frequéncia respiratéria; TI: tempo inspiratério; ST:
spontaneous-timed (espontaneo-temporizado); e AC: assist-control.
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repentina do ventilador ou de desconexdo acidental
do ventilador.

Um recente estudo comparativo sobre o desempenho
de diferentes ventiladores domiciliares mostrou que
a VB e o uso da valvula whisper associaram-se a
redugdo do nimero de alarmes em comparacdo as
outras configuragdes disponiveis no ventilador Trilogy
(Philips Respironics). Os autores enfatizaram que a
fungdo “kiss trigger” desse ventilador ndo é comparavel
as funcdes de ventiladores classicos, pois se baseia
em uma tecnologia de sinal de fluxo que detecta
alteracdo do modo flow-by gerado pelo ventilador
por qualquer motivo, tal como obstrugao parcial via
conexdo da boca.(*®

Todos os pacientes do presente estudo haviam ante-
riormente rejeitado a aplicacdao de VNI devido a pressdo
da interface sobre o rosto e claustrofobia, resultando
em baixa adesdo. Os pacientes que necessitavam de
VNI noturna posteriormente aceitaram o tratamento

via mascara nasal durante a noite. Isso provavelmente
se deveu ao fato de que o uso diurno de VB fez com
que os pacientes se sentissem seguros, gradualmente
ficando confiantes o suficiente para utilizar VNI a noite.
O uso da mascara nasal e da VB com esse ventilador
especifico (Trilogy; Philips Respironics) nos permitiu
tratar os pacientes que haviam anteriormente recusado
interfaces nasais, orais ou oronasais.

O uso da interface bucal sempre deve ser considerado
em pacientes com DMD que necessitam iniciar VNI; é Util
para promover uma abordagem positiva e uma rapida
aceitagao da nova condigao. Com o passar do tempo,
os pacientes com DMD desenvolvem hipoventilagdo
constante e necessitam de suporte ventilatorio 24 h
por dia; a VB pode ser de grande valia, particularmente
em pacientes que se submetem a VNI varias horas
por dia e que apresentam lesGes cutaneas, distensdo
gastrica ou irritacdo ocular. Pode-se também alternar
0 uso de mascara nasal ou oronasal.
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