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Respiratory muscle impairment evaluated with MEP/MIP ratio in
children and adolescents with chronic respiratory disease
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RESUMO

Objetivo: Avaliar a for¢ca dos musculos respiratérios e comparar a
relacdo entre a pressao expiratéria maxima (PEmax) e a pressao
inspiratéria maxima (Plmax) em pacientes com doenca respiratéria
cronica (DRC) e criancas saudéveis.

Métodos: Estudo caso-controle. Foram selecionados individuos com
doenca neuromuscular e bronquiolite obliterante pés-infecciosa.
Ademais, os grupos foram pareados com criancas e adolescentes
saudaveis, considerando caracteristicas antropométricas e demograficas.
Foram registradas a PIméx e a PEméx nos trés grupos e a funcao
pulmonar apenas em pacientes com doenca respiratdria cronica.
Resultados: Foram incluidos 52 individuos com DRC (25 com doenca
neuromuscular e 27 com bronquiolite obliterante pés-infecciosa)
e 85 individuos saudaveis, com idade média de 11,3+2,1 anos.
Pacientes com doenca neuromuscular e bronquiolite obliterante
pés-infecciosa apresentaram menor PImax e PEméx em comparacao
aos individuos saudaveis, embora a relacdo PEmax/PImax tenha
sido menor nos pacientes com doenca neuromuscular (0,87+0,3)
e maior nos pacientes com bronquiolite obliterante pés-infecciosa
(1,1£0,3) em comparacdo ao grupo saudavel (0,97+0,2). Somente em
pacientes com doenca neuromuscular foi observada uma correlacdo
negativa entre a razdo PEmax/PImax e a idade (r=-0,50; p=0,01).
Conclusodes: Foram observadas diferencas no padrao de fraqueza
muscular em pacientes com doenca respiratéria cronica. Nos
pacientes com doenca neuromuscular, verificou-se diminuicdo na
relacdo PEméax/PImax dependendo da PImax; em pacientes com
bronquiolite obliterante pés-infecciosa, foi observado aumento
na relacdo dependendo da PIméx.

Palavras-chave: Forca muscular; Misculos respiratérios; Fadiga
muscular; Fraqueza muscular; Doenca neuromuscular; Bronquiolite
obliterante.
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ABSTRACT

Objective: To evaluate the strength of respiratory muscles and
to compare maximum inspiratory (MIP) and expiratory (MEP)
pressure and MEP/MIP ratio between patients with chronic
respiratory diseases and healthy individuals.

Methods: Case-control study. Individuals with neuromuscular
disease and post-infectious bronchiolitis obliterans were
considered. In addition, they were also matched according to
anthropometric and demographic characteristics with healthy
children and adolescents. MIP, MEP in the three groups, and
pulmonary function only in patients with chronic respiratory
diseases were recorded.

Results: A total of 52 subjects with CRD (25 with neuromuscular
disease, and 27 with post-infectious bronchiolitis obliterans)
and 85 healthy individuals were included, with an average age
of 11.3+2.1 years. Patients with neuromuscular disease and
post-infectious bronchiolitis obliterans presented lower MIP
and MEP when compared with healthy individuals, although
MEP/MIP ratio was lower in patients with neuromuscular disease
(0.87+0.3) and higherin patients with post-infectious bronchiolitis
obliterans (1.1+0.3) compared to the healthy group (0.97+0.2).
Onlyin patients with neuromuscular disease a negative correlation
was observed between MEP/MIP ratio and age (r=-0.50; p=0.01).
Conclusions: Differences in the pattern of muscular weakness
between patients with chronic respiratory diseases were observed.
In patients with neuromuscular disease, a decrease in the
MEP/MIP ratio depending on MIP was verified; and in those patients
with post-infectious bronchiolitis obliterans, an increase in the
MEP/MIP ratio depending on MIP was also observed.
Keywords: Muscle strength; Respiratory muscles; Muscle fatigue;
Muscle weakness; Neuromuscular disease; Bronchiolitis obliterans.
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PEmax e PImax em criancas com doenca respiratoria cronica

INTRODUCAO

A deterioracio funcional dos musculos respiratdrios é conside-
rada uma complicagio comum nas doencas respiratdrias cronicas
(DRC)."? Virios estudos j4 relataram a existéncia de uma queda
significativa da forca e resisténcia dos musculos inspiratérios
e expiratérios em criangas e adolescentes com lesao pulmonar
cronica e doengas neuromusculares (DNM),*” causando hipo-
ventilagio, microatelectasia e deterioragio dos mecanismos da
tosse, alterando seu prognéstico.**?

Uma das DRC mais comuns em nossa populacio pedid-
trica ¢ a bronquiolite obliterante pés-infecciosa (BOPI), que
ocorre secundariamente a uma infecgio pulmonar na infin-
cia.'®"! Dentre suas complicactes, destaca-se uma grave deterio-
ragdo funcional secunddria ao dano pulmonar.'"* No entanto,
a extensio da deterioracio muscular respiratéria ainda nio foi
explorada nesse grupo de pacientes.

No contexto clinico, a avaliagio da for¢a dos musculos respi-
ratérios ¢ realizada com medidas de presso inspiratoria mdxima
(PIméx) e pressao expiratéria mdxima (PEméx) exercidas pela
boca.!*!> Esse método foi validado em adultos e criangas e tem
sido utilizado tanto na avaliagao quanto no monitoramento de
pacientes com DRC.'*'® Para tanto, considera-se o valor abso-
luto de PIméx e PEmdx expressos em cmH,O, bem como seu
valor percentual em relagio a um valor-padrao calculado por
meio de equagdes de referéncia, em que idade, sexo e caracte-
risticas antropomérficas da populagio-alvo sio frequentemente
consideradas varidveis preditivas.'>*’

Apesar do exposto, valores independentes de PIméx e PEméx
nio sdo (teis para analisar o desequilibrio entre a magnitude
da forca inspiratdria e expiratéria em um individuo especifico.
Consequentemente, recentemente foi demonstrado que a rela-
¢ao PEmdx/PIméx pode ser um parimetro adequado e direto
para estabelecer com precisio a perda de for¢a dos musculos
respiratérios em adultos sauddveis com paralisia do nervo fré-
nico e DNM progressiva.?*!

Até o momento, o equilibrio da musculatura respiratdria
em criancas sauddveis é desconhecido, assim como o padrio
de fraqueza muscular em pacientes com DRC. Além disso,
nao hd evidéncia de deterioragio da musculatura respiratoria
e variagdo na relacio PEméx/PImdx em pacientes com BOPI.
Portanto, o objetivo do presente estudo foi avaliar a forca dos
musculos inspiratdrios e expiratdrios em criangas e adolescen-
tes sauddveis, acometidos por DNM e BOPI, bem como cal-
cular a relagio PEmdx/Pimdx e comparar o valor obtido entre
os grupos de estudo. Nossa hipdtese ¢ que criangas com DNM
e BOPI apresentam forca muscular respiratéria menor quando
comparadas a individuos sauddveis, tendo ainda diferencas sig-
nificativas no padrio de fraqueza muscular medida pela rela-

¢ao PEmdx/PImax.

METODO

Neste estudo caso-controle, foram selecionados os registros de
PIméx, PEméx e funcio pulmonar de criangas e adolescentes
internados no Programa de Reabilitagio Pulmonar Infantil do
Hospital Dr. Guillermo Grant Benavente de Concepcidn, Chile,
entre 2011 e 2016. Os critérios de exclusao foram existéncia
de déficit cognitivo e presenga de um distirbio clinico agudo
que alterasse o estado basal dos pacientes nas quatro semanas
anteriores as provas de fun¢io pulmonar.

Além disso, foram convidados a participar do estudo indivi-
duos sauddveis pertencentes a quatro escolas publicas da cidade
de Concepcién. Os membros desse grupo foram pareados por
idade (£1 ano), género (mesmo género), peso e altura (£5%) com
pacientes com DNM e BOPL. Os critérios de exclusio foram:
obesidade, doenca cardiorrespiratdria ou neuromuscular cro-
nica e presenga de qualquer patologia aguda nas quatro semanas
anteriores 4 medigio das varidveis. Os critérios de elegibilidade
foram verificados por meio de um checklist preenchido pelos pais.

Os pais ou responsdveis legais de cada participante do estudo
assinaram o termo de consentimento livre e esclarecido e as
criangas menores de 12 anos assinaram um termo de concor-
dancia. O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica Cientifica
do Hospital Dr. Guillermo Grant Benavente de Concepcidn.

O tamanho da amostra foi estimado considerando um erro
de risco tipo I de 5%, poder estatistico de 99%, desvio-padrio
de 20 cm H, O e diferenga minima clinicamente significativa na
PImdx de 20 cm H,O entre individuos saudéveis e com DRC.
Além disso, foi considerada a proporg¢io 1:3 entre pacientes
com DRC e individuos sauddveis. Assim, estimou-se para a
realizacio do estudo um minimo de 25 individuos nos grupos
DNM e BOPIL, bem como 75 individuos no grupo controle.

Nos trés grupos estudados, foram registradas as varidveis
idade, sexo, altura, peso, PImdx e PEmdx. O peso e a altura
foram determinados por balanca andloga e fita métrica. J4 os
parAmetros de fungdo pulmonar foram registrados apenas em
pacientes com DNM e BOPL.

A funcdo pulmonar foi determinada por espirometria, a
qual foi avaliada de acordo com o protocolo estabelecido pela
European Respiratory Society e pela American Thoracic Society
(ERS/ATS).*? Os parimetros considerados no estudo foram o
volume expiratério for¢ado no primeiro segundo (VEF1), capa-
cidade vital forcada (CVF), indice VEF1/CVF e fluxo expira-
tério forgado entre 25% e 75% da CVF (FEF ). Os resul-
tados foram expressos em valores absolutos e percentuais do
valor preditivo, segundo Knudson et al.?? A fun¢io pulmonar foi
determinada com um espirdmetro Microlab ML3500 (Micro
Medical Ltd, Rochester, Inglaterra).

A forca dos muisculos respiratérios foi determinada pela pressao

inspiratéria méxima (PImdx), medida com um esforco inspiratdrio
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méximo mantido por pelo menos um segundo a partir do volume
residual. A pressdo expiratéria méxima (PEmadx) foi medida com
o esfor¢o respiratério mdximo mantido por pelo menos um
segundo a partir da capacidade pulmonar total.'* Foram regis-
trados os melhores valores de PImax e PEméx de trés tentativas
aceitdveis e reprodutiveis. Os valores obtidos foram expressos
em valores absolutos (cm H,O) e percentuais, de acordo com
os valores preditivos chilenos, publicados por Contreras et al.?

As ferramentas utilizadas para medir a forca muscular foram
um medidor de pressio digital (MicroRPM; Vyaire Medical
Inc., Mettawa, IL, EUA) e um medidor de pressio aneroide
(Vacuum/Pressure Gauge NS120-TRS; Instrumentation
Industries, Inc. Bethel Park, EUA) calibrados em centimetros
de dgua (0 a-120 e 0 a +120 cm H,O). O equipamento mos-
trou-se valido e confidvel para determinar a forga dos musculos
inspiratérios e expiratérios.**?

A andlise exploratéria dos dados foi realizada com ava-
liacio de normalidade, por meio do teste de Shapiro Wilk.
Posteriormente, foi realizada estatistica descritiva com o célculo
da média e desvio-padrio para as varidveis quantitativas e de
percentual para as varidveis qualitativas. O teste de qui-quadrado
foi usado para avaliar a diferenca de propor¢oes das varidveis

qualitativas, o teste t de Student para amostras independentes

na comparagio de parimetros da fun¢io pulmonar entre gru-
pos de pacientes com DRC, e o teste t de Student para amos-
tras relacionadas na comparagio da relagio PEmdx/PImédx com
0 %PEmdx/%PImax, para cada grupo de estudo. O teste de
Levene foi usado para avaliar a heterogeneidade das varidncias.
Portanto, para comparar varidveis quantitativas entre os trés
grupos do estudo, quando nao houve significAncia estatistica
na heterogeneidade das varidncias, foram utilizados ANOVA
one-way e teste post-hoc de Scheffé. Quando houve heteroge-
neidade de variancias, foi utilizado o teste de Kruskal Wallis.
Por fim, o coeficiente de correlagio de Pearson foi utilizado
para determinar a correlagdo entre a relagio PEmdx/PImdx
(%PEmdx/%PIméx) com ambos os pardmetros de forca mus-
cular respiratéria (PIméx e PEmdx) e com a idade dos parti-
cipantes. A andlise foi feita no software estatistico MedCalc,
versio 17.4 (MedCalc Software bvba, Ostend, Bélgica), e o
valor de p<0,05 foi considerado estatisticamente significativo.

RESULTADOS

O estudo incluiu 52 individuos com DRC e 85 individuos
sauddveis. Dos pacientes com DRC, 25 tinham DNM e 27,

BOPI. O fluxograma de recrutamento é apresentado na Figura 1.

Saudaveis DNM

Criancas matriculadas
nas escolas
n=1,587 L
Sem resposta ou
consentimento
n=236

Potencialmente elegiveis

n=365 n=27

N3o atende a critérios
de correspondéncia
n=1,222

Individuos disponiveis
para correspondéncia
n=129 n=25
N&o atende a nenhum
critério de correspondéncia*
n=44

Casos completos
para analise
n=85

Admitidos no PRP

Pacientes que correspondiam
ao critério de elegibilidade

Casos completos
para analise**

DNM: doenca neuromuscular; BOPI: bronquiolite obliterante pés-infecciosa; PRP: programa de reabilitacdo pulmonar; *sexo, altura e/ou
peso. **também inclui o consentimento e/ou concordancia do paciente em participar do estudo.

BOPI
Admitidos no PRP
n=27

Excluidos
n=0

Excluidos
n=18

Pacientes que correspondiam
ao critério de elegibilidade

n=27
Informagdo Informagdo
faltando faltando
n=2 n=0

Casos completos
para analise**
n=27

Figura 1 Fluxograma de recrutamento dos sujeitos do estudo.
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Nao foram observadas diferencas significativas entre os grupos
quanto a idade, sexo e varidveis antropométricas (Tabela 1).

O grupo de pacientes com DNM tinha pacientes com dis-
trofia muscular de Duchenne (n=13; 52,0%), miopatia con-
génita (n=4; 16,0%), atrofia espinhal Tipo II (n=3; 12,0%),
distrofia muscular de Becker (n=1; 4,0%), distrofia fascioscapu-
lohumeral (n=1; 4,0%) e miopatia de Bethlem (n=1; 4,0%).

Em relagao a fungao pulmonar, o VEF1 (%), o FEF,, _ (valor
absoluto e percentual) e a relagio VEF1/CVF foram menores
nos pacientes com BOPI em comparagdo aos pacientes com
DNM (p<0,05). Observou-se, ainda, um padrio ventilatério
restritivo nas criangas com DNM e um padrao ventilatério
obstrutivo nas criangas com BOPI (Tabela 2).

Os resultados da forca muscular respiratéria e da relagao
PEméx/PIméx sio listados na Tabela 3. Ambos os pacientes com
DNM e BOPT apresentaram valores de PImdx e PEméx infe-
riores aos de individuos sauddveis. J4 os pacientes com DNM
apresentaram valores absolutos mais baixos na PImdx, PEmdx
e %PEmdx em comparagio a pacientes com BOPL. Foi, ainda,
observada uma correlacio positiva entre PImdx e PEmdx em

Tabela 1 Caracteristicas gerais dos grupos estudados.

Saudaveis DNM BOPI valor*
(n=85) | (n=25) | (n=27) |P

'(gf]g‘:) 11141,6 | 11,422,9| 11,7428 | 0,384*
Sexo (M/F) | 47/38 18/7 19/8 | 0,179
Peso (kg) | 47,5+ 13,1 | 46,5132 | 44,1+11,4 | 0,483+
Altura (cm) | 149,44 10,5 | 145,5£9,5 | 151,3+11,4| 0,300*

DNM: doenca neuromuscular; BOPI: bronquiolite obliterante
pés-infecciosa; M: masculino; F: feminino. *ANOVA unilateral; **teste
do qui-quadrado foi usado.

sujeitos sauddveis (r=0,60; p<0,001), pacientes com DNM
(r=0,58; p = 0,021) e com BOPI (r=0,60; p=0,001).

Houve diferenca significativa entre os valores absolutos e
relativos na relagio PEmdx/PImdx nos trés grupos (p<0,001).
Diferencas estatisticamente significativas também foram obser-
vadas entre os grupos tanto na relacio PEmax/PIméx e quanto
relagio %PEmdx/%PImdx. A andlise post-hoc indicou que o
grupo de pacientes com DNM teve menor relagio PEmdx/PImax
e %PEmax/%PImax em comparagio a pacientes com BOPI e
individuos sauddveis (Tabela 3).

Por outro lado, em pacientes com DNM e BOP], a fun-
¢do muscular respiratéria foi correlacionada com a relagio
PEméx/PIméx; entretanto, em individuos sauddveis, apenas
a PEmdx foi correlacionada com a relagio PEmdx/PImadx.

Em individuos sauddveis e pacientes com DNM, apenas a

Tabela 2 Valores espirométricos de pacientes com
doenca respiratéria cronica.

DNM BOPI

FEV, () 1,6+0,5 1,5+0,6 0,338
FEV, (%) 82,0424,2 65,5+20,1 0,011
CVF () 1,9+0,6 2,310,9 0,080
CVF (%) 79,1428,8 88,2419,6 | 0,071
FEV,/ CVF 87,6+7,7 64,9+13,8 | <0,001

FEF,. , . ({/m) 2,0+1,2 1,0+0,7 <0,001
FEF,. . (%) 76,6+30,7 37,3222,0 | <0,001

DNM: doenca neuromuscular; BOPI: bronquiolite obliterante pos-
infecciosa; FEV,: volume expiratério forcado no primeiro segundo;
CVF: capacidade vital forcada; FEF,, .: fluxo expiratério forcado
entre 25 e 75 por cento da capacidade vital forcada. Os resultados
sdo apresentados em valores absolutos (média e desvio-padrao) e
valores preditivos de acordo com Knudson et al. *teste t de Student
para amostra independente foi usado.

Tabela 3 Forca muscular respiratéria e relacdo pressao expiratéria maxima/pressao inspiratoria maxima dos grupos

estudados.
Saudavels DNM BOPI

PImax (cmH O 103,4%£16,4 56,8419,320 68,4124,8° <0,001
PIméx (%) 100,8+16,6 54,9+18,1° 65,6+24,8° <0,001
PEmMAax (CmHZO) 100,2+£21,7 47,2+18,32b 72,5+£21,2° <0,001
PEmMax (%) 75,2+17,0 34,9+15,42b 52,6+19,2° <0,001
Razao PEméax/PImax 0,97+0,1 0,8740,32b 1,11£0,4 0,017*
Razdo %PEmMax/%PImax 0,7540,1 0,6440,22° 0,8540,3 0,004+

DNM: doenca neuromuscular; BOPI: bronquiolite obliterante pds-infecciosa; PIméax: pressdo inspiratéria maxima; PEmax: pressdo expiratéria
méxima; %: porcentagem dos valores preditivos de Contreras et al. 2: diferenca estatistica em relacdo ao grupo saudavel (p<0,05); >: diferenca
estatistica em relacdo ao grupo BOPI (p<0,05). *Teste de Kruskal-Wallis.
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%PEmix foi correlacionada com %PEmdx/%PIméx e, em
pacientes com BOPI, apenas a %PEmdx foi correlacionada
com %PEmix/%PIméx (Tabela 4).

A correlagio entre a relacio PEmdx/PIméx e a idade dos

individuos no momento da avaliagio é mostrada na Figura 2.

Tabela 4 Correlacdo entre os parametros de forca
muscular respiratéria e relacdo pressdo expiratéria
maxima/pressao inspiratéria maxima.

Saudaveis DNM BOPI
(GEED)] (n=25) (n=27)

PImax (cmH O) -0,17 -0,44* -0,40*
PIméax (%)? -0,10 -0,24 -0,46*
PEmax (cmHZO) 0,67*** 0,42* 0,43*
PEmax (%)? 0,69%** 0,60%* 0,32

DNM: doenca neuromuscular; BOPI: bronquiolite obliterante
pés-infecciosa; PIméax: pressao inspiratéria maxima; PEmax: pressao
expiratéria maxima; %: porcentagem dos valores preditivos de Contreras
etal ;2 PIméx e PEmax expressas em valor relativo foram correlacionadas
com a razdo %PEmMax/%PImax; *<0,05; **<0,01; ***<0,001.

Foi observada uma correlagio negativa entre as razoes PEmax/PImadx
¢ %PEméx/%PImdx com a idade apenas em pacientes com

DNM (Figuras 2C e D).

DISCUSSAO

A medicio dos musculos respiratdrios é uma prética comum
na avaliacio e acompanhamento de pacientes com DNM
e BOPL.">? Nesse contexto, o presente estudo teve como
objetivo analisar o padrio da musculatura respiratéria em
criangas e adolescentes com DNM e BOPI com a razao
PEméx/PIméx. Logo, tanto a fraqueza dos musculos respi-
ratérios em ambos os grupos quanto diferencas significativas
no padrio de deterioragio muscular inspiratéria/expiratd-
ria foram observadas. Assim, como os pacientes com DNM
apresentaram quedas substanciais na relagio PEmdx/PIméx,
enquanto os pacientes com BOPI tiveram um aumento na
magnitude dessa varidvel.

Esses resultados estdo de acordo com os relatados por
Fregonezi et al., que observaram diferencas significativas no

Saudaveis DNM BOPI
A 14 r=001,p=08 C 16 r=-0,50;p=001 E 20- r=0,31;p=0,11
1,3 4 1,4 - 1,8
1,2 4 i
S x 1,2 < 1.6
o 1,14 ) 2144
E qo{————+  E 10- I=a
a o o 12
<X 094— - - T—— X 08- < !
\0 \ ! N | 0 .
£ 0,8 = 0.6 =R
a 0,7 - a a 0.8+
0,6 0,44 0,6
0’5 A T T T T T 1 0’2 - T T T T T T T 1 0'4 A T T T T T T 1
9 10 11 12 13 14 4 6 8 10 12 14 16 18 6 8 10 12 14 16 18
Idade (anos) Idade (anos) Idade (anos)
B 114 r=005p=063 D q4- r=-049;p=002 F 16— r=0,28;,p=0,15
1,0 1,2 4 1,4 4
3 0,9 S 1,0 B 1,21
E , g , E ) \/
;t\o o84 - ;t\° 0,8 % 1,0
S 074 T 7/ X 0,67 X 0,8
5 061 5 04+ 5 0,6—/—
a a a
X 0,5 A X 0,2 X 0,44
0’4 A T T T T T 1 O’O - T T T T T T 1 0’2 A T T T T T T 1
9 10 11 12 13 14 6 8 10 12 14 16 18 6 8 10 12 14 16 18
Idade (anos) Idade (anos) Idade (anos)
Em A, Ce E, é mostrada a razdo PEmax/PImax em valores absolutos; em B, D e F, é mostrada a razao PEmax/PImax em valores relativos de
acordo com os valores de referéncia. PImax: pressao inspiratoria maxima; PEmax: pressdo expiratéria maxima; DNM: doenca neuromuscular;
BOPI: bronquiolite obliterante pés-infecciosa.

Figura 2 Correlacdo entre a relacdo pressdo expiratéria maxima/pressao inspiratéria maxima e idade.
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indice PEmdx/PIméx em pacientes com diferentes tipos de
doengas neuromusculares. No estudo deles, foi observada uma
relagio PEmdx/PImdx menor em pacientes com distrofia mio-
tOnica, o que representa uma fraqueza muscular mais signifi-
cativa neste grupo de pacientes.”!

Em nosso estudo, os pacientes com DNM apresenta-
ram relacio PEmdx/PImdx 10,0% menor comparados a
individuos sauddveis. A maioria dos pacientes com DNM
(52,0%) apresentava Distrofia muscular de Duchenne
(DMD). Nesse sentido, virios estudos tém mostrado a exis-
téncia de fraqueza nos musculos respiratérios em pacientes
com diferentes tipos de distrofia muscular, que estd asso-
ciada a uma deterioracio significativa da capacidade de tos-
sir.?”*® Isso foi confirmado por nossos resultados, nos quais
a razio PEmdx/PImdx esteve associada principalmente 2
for¢a dos musculos expiratérios dada a correlagio signifi-
cativa entre %PEmdx/%PImdx com a %PEmdx, mas nao
com a %PIm4x (Tabela 4).

Além disso, a relacio PEmdx/PImdx foi inversamente
correlacionada com a idade apenas em pacientes com DNM.
Estudos anteriores estdo de acordo com nossos achados ao
relatarem a existéncia de um padrio de deterioragao pro-
gressiva da musculatura respiratéria (afetando principal-
mente os musculos expiratdrios) em pacientes com DNM
progressiva. 23

Em relagao aos pacientes com BOPI, vérios estudos tém
mostrado a deterioragio funcional secunddria ao dano pul-
monar e menor capacidade fisica.'>'*3! No entanto, até o
momento, nenhum relato mostra comprometimento da
musculatura respiratéria nesses pacientes. Em nosso estudo,
os pacientes com BOPI tiveram um nivel 33,8% menor de
for¢a muscular inspiratdria e 26,7% de todos os pacientes tive-
ram um nivel menor de forca muscular expiratéria quando
comparados ao grupo de individuos sauddveis. A magnitude
da deterioracio é semelhante 4 observada em outras doencas
pulmonares cronicas.®3*%

Além disso, os pacientes com BOPI mostraram uma
razio PEmdx/PImdx mais alta em comparagio com pacientes
com DNM (p<0,05). As variagoes na relagio PEmdx/PImdx
resultaram principalmente de mudangas na magnitude da
forca dos musculos inspiratdrios. Esses resultados estdo de
acordo com estudos realizados em pacientes com outras

doengas pulmonares cronicas,”!733-35

que demonstraram fra-
queza da musculatura inspiratdria associada a indugio de
mecanismos de estresse oxidativo, apoptose e atrofia mus-
cular inspiratéria.!*3

Embora nao haja dados sobre os potenciais mecanismos
subjacentes a4 deterioragio funcional observada em pacien-

tes com BOPI, alguns estudos reportaram um alto nivel de

estresse oxidativo no parénquima pulmonar,”-%

sugerindo que
a fraqueza muscular inspiratéria observada nesses pacientes
pode estar associada a mecanismos oxidativos semelhantes
aos observados em pacientes com doenca pulmonar obstru-
tiva cronica (DPOC).!

Até onde se sabe, este estudo é o primeiro relato que
indica a magnitude da fraqueza dos musculos respiratérios
em pacientes com BOPI, bem como as diferencas na relagio
PEmdx/PImdx em criancas e adolescentes com DRC com-
paradas a individuos sauddveis. Nesse contexto, o reconhe-
cimento de um padrio varidvel de fraqueza muscular respi-
ratéria em pacientes com DRC tem implicagdes diretas na
reabilitagdo, pois tais dados permitem focar os protocolos de
treinamento muscular respiratério no grupo muscular que
serd especialmente afetado, de acordo com o padrao especi-
fico de deterioragao muscular de cada paciente. Apesar disso,
¢ necessario determinar se o treinamento muscular focado
na musculatura respiratdria é eficaz na recuperagio do equi-
librio inspiratério/expiratdrio, o que deve ser explorado em
pesquisas futuras.

Este estudo tem algumas limitacoes a serem discutidas.
Dentre eles, destaca-se a verificagao dos critérios de exclusio no
grupo de individuos sauddveis, realizada por meio de checklist
preenchido pelos pais/responsdveis, e o fato de nio terem sido
realizados testes de fun¢ao pulmonar para identificar a existén-
cia de alguma patologia respiratéria nesse grupo. Além disso, a
%PEméx foi inferior ao valor normal (75,2%). Portanto, nio
¢ possivel descartar que o grupo controle possa estar sub-re-
presentando a populagio sauddvel, o que poderia resultar em
eventual viés de amostragem.

Por outro lado, os pacientes com DNM apresentam diag-
nésticos diferentes, o que impede a conclusio por um tipo
especifico de DNM. Logo, as diferencas individuais quanto ao
padrio de fraqueza dos musculos respiratdrios entre os diferen-
tes tipos de DNM podem ser possiveis.

Por fim, criangas e adolescentes com DNM e BOPI apre-
sentaram fraqueza da musculatura respiratéria e diferencgas
no padrio de fraqueza muscular respiratéria. Pacientes com
DNM tiveram diminuigio da relagio PEmdx/PImdx associada
a menos for¢a dos musculos expiratdrios e maior idade dos
sujeitos, enquanto nos pacientes com BOPI houve aumento
da relagao PEmdx/PImdx associada a menos for¢ca dos muscu-

los inspiratérios.
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