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Influéncia da adequacao postural em cadeira
de rodas na funcao respiratoria de pacientes

com distrofia muscular de Duchenne

Inﬂuence of wheelchair positioning aids on the respiratory funcz‘ion
of patients with Duchenne muscular dystrophy

Carolina Oliveira Rodini', Luanda André Collange?, Yara Juliano?, Claudia Santos Oliveira?,
Alexandre Marini Isola®, Sabrina Bauléo Almeida® Maria Harue Misao’

RESUMO | O objetivo deste estudo foi avaliar a influéncia
da adequacao postural em cadeira de rodas na funcao res-
piratdria de pacientes com distrofia muscular de Duchenne
(DMD). Participaram 12 pacientes com diagnoéstico de DMD
e gue possuiam cadeira de rodas adaptada com idade va-
riando de 10 a 22 anos. Cada individuo foi avaliado na pro-
pria cadeira de rodas e em uma cadeira de rodas padrao,
ou seja, sem reclinacao ou tilt. As cadeiras dos participantes
possuiam adaptacdes no encosto e no assento, confeccio-
nados de acordo com as especificidades de cada paciente.
A avaliacdo consistiu em mensurar o volume minuto (VM)
volume corrente (VC), capacidade vital forcada (CVF), pres-
sdes inspiratdria (PImax) e expiratdria (PEmax) maximas e
pico de fluxo expiratorio (PFE). Para andlise dos dados, foi
utilizado o teste ¢ pareado, adotando-se o nivel de signifi-
cancia de O0b5. As adaptacdes resultaram em melhores
valores estatisticamente significativos de todos 0s parame-
tros respiratérios: VM (89633 e 107625 mL/min; p=0028),
VC (319] e 4336 mL; p=0005), CVF (14763 e 1850 mL;
p=0005), PImax (-41,2 e -51.2 cmH,0; p=0022), PEmax (296
e 367 cmH,O; p=0004) e PFE (1621 € 185 L/min; p=0018).
Nossos resultados sugerem gue a adequacao postural em

ABSTRACT | The purpose of this study was to de-
termine the influence of wheelchair positioning aids
on the respiratory function of patients with Duchenne
muscular dystrophy (DMD). Twelve non-ambulatory
DMD patients, between 10 to 22 years of age, were
evaluated. They were assessed in their adapted
wheelchairs and in a standard wheelchair without
tilt or reclining. The wheelchairs of the participants
possessed adaptations in the backrest and the seat,
made according to the specifics of each patient.
Minute volume (MV), tidal volume (TV), forced vital ca-
pacity (FVC), maximum inspiratory (MIP) and expira-
tory pressures (MEP) and peak expiratory flow (PEF)
were measured. For data analysis we used the paired
t-test adopting the significance level of 0.05. The po-
sitioning aids resulted in statistically significant better
values of all respiratory parameters: MV (8,963.3 and
10,7625 mL/min; p=0.028), TV (3191 and 4336 mL;
p=0.005), FVC (14763 and 1,850 mL; p=0.005), MIP
(412 and -512 cmH,O; p=0022), MEP (296 and
36.7 cmH,0; p=0.004) and PEF (1621 and 185 L/min;
p=0.018). These results may suggest that wheelchair
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cadeira de rodas influenciou positivamente a funcao respiratoria
de pacientes com DMD.

distrofia muscular de Duchenne; cadeiras de
rodas; sistema respiratorio; postura.

INTRODUCAO

A distrofia muscular de Duchenne (DMD), com in-
cidéncia de 1/3.500 meninos nascidos vivos!, é uma
desordem neuromuscular hereditéria ligada ao cromos-
somo X?, que cursa com perda progressiva de forga mus-
cular e ocorre devido a mutagio do gene da distrofina.
A doenga envolve predominantemente a musculatura
proximal®, sendo que os sintomas se iniciam antes dos
cinco anos de idade. Com a evolugio da doenga, a perda
progressiva de for¢a faz o individuo parar de andar por
volta dos 9 aos 12 anos, além de levar ao desenvolvi-
mento de escoliose grave*.

O prognéstico em longo prazo em DMD ¢ deter-
minado principalmente pela deterioragio respiratéria’®
que tende a ser previsivel e resulta da fraqueza dos
musculos respiratérios, torando-se evidente quando
o paciente deixa de andar de modo independente®. O
acometimento pulmonar restritivo progressivo se ini-
cia em torno de 10 a 12 anos de idade” e tem sido as-
sociado com maior risco de complicac¢oes respiratérias
e morte, de acordo com a extensdo em que a fungio
pulmonar e trocas gasosas estio comprometidas®’. A
perda de for¢a na musculatura inspiratéria e expira-
téria seguida por tosse ineficaz e diminui¢do de ven-
tilagdo leva a pneumonias, atelectasias e insuficiéncia
respiratéria noturna, que se torna progressivamente
diurna’. Em geral, os problemas respiratérios se agra-
vam com os efeitos negativos sofridos pela mecinica
do térax, que se deforma na altura dos pulmées devido
ao desenvolvimento progressivo da escoliose’.

Cerca de 75-90% dos pacientes com DMD desen-
volvem escoliose progressiva apds a perda da marcha'®!.
A progressio da deformidade ¢ associada com o desen-
volvimento de quadros dolorosos e estd associada com
insuficiéncias cardiaca e respiratéria’®'>%.

Nesse contexto, ha na literatura estudos que cor-
relacionam a deformidade espinhal e a fungio pul-
monar, como Inal-Ince et al.’* que investigaram o
efeito da escoliose na fungio respiratéria de pacientes
com doen¢a neuromuscular e encontraram evidén-

cias de comprometimento restritivo pulmonar e fluxos
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positioning aids can positively influence pulmonary function
for non-ambulatory DMD patients.

Duchenne muscular dystrophy; wheelchairs;
respiratory system; posture.

expiratorios reduzidos quando comparados com o grupo
sem escoliose.

Kurz et al.®®

analisaram a funcdo respiratéria de 25
pacientes com DMD e observaram que, a cada 1 ano,
a influéncia negativa sobre a capacidade vital forcada
(CVF) era semelhante a influéncia de a cada 10 graus
de escoliose, sendo que em ambos ocorre uma diminui-
¢do de 4% na CVF. Esse declinio ocorreu mais lenta-
mente quando a progressio da escoliose foi interrom-
pida por fusio espinal. Na mesma linha, os resultados
de Yamashita et al.’ também indicam correlagio entre
o plateau da capacidade vital (PCV) e a gravidade da
escoliose, sugerindo que o PCV tem valor preditivo para
progressdo rapida e grave das deformidades espinhais.

Em contraste, hi estudos'’"?

em que os autores nio en-
contraram diferencas na taxa de deterioragdo pulmonar
quando comparados pacientes que passaram por corre-
¢do da escoliose com os pacientes que nao foram sub-
metidos a fixagdo espinal.

A corregdo cirurgica da escoliose ¢ realizada para
retardar o agravamento da deformidade e deve ser re-
alizada antes do aparecimento de doengas cardiorrespi-

ratérias'®1>13

, mas recursos terapéuticos conservadores
podem beneficiar o paciente até apds a intervengio ci-
rurgica, resultando em melhor qualidade de vida®.

No processo de reabilitagio da DMD, o terapeuta
deve se concentrar na prevencdo do colapso do tron-
co, na manuteng¢io do equilibrio do tronco e promover
maior estabilidade da postura sentada*. Conforme a
doenga progride, uma cadeira de rodas com adequagio
postural é uma forma de retardar o desenvolvimento de
deformidades, manter certo grau de mobilidade e qua-
lidade de vida®*. Com o objetivo de atender as especi-
ficidades de cada paciente, a adequagio em cadeiras de
rodas tem sido desenvolvida para promover uma postu-
ra mais satisfatéria®®. No entanto, o efeito dessas adap-
tacdes na fungdo respiratéria precisa de andlise mais
aprofundada. O objetivo do presente estudo foi avaliar
a possivel influéncia da adequagio postural em cadeira
de rodas em volumes, capacidades pulmonares e pres-
sOes respiratorias maximas estdticas em pacientes com

DMD cadeirantes.



METODOLOGIA

O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa. Participaram do estudo 12 pacientes com
diagnéstico de DMD, com idade média de 15,0+3,9
(variando 10-22) anos, que possuiam cadeira de rodas
com adequagdo postural efetuada no méximo um ano
antes da data da avalia¢do. Os critérios de inclusio
foram o diagnéstico confirmado por meio de anilise
genética, possuir prova de fungdo pulmonar, capacidade
de cooperar com a avaliagio da fungio pulmonar e con-
sentimento dos responsaveis. Os critérios de exclusio
foram instabilidade clinica, infec¢do respiratéria aguda
dentro de duas semanas precedentes da avaliagdo, tra-
queostomia e fixagdo da coluna vertebral.

A avaliagio foi feita em uma sessdo e constituiu-se
em duas fases: (1) paciente em sua cadeira de rodas com
adequacdo postural e (2) em uma cadeira de rodas
sem adequagio postural, reclinagdo ou #/#. Quanto as
adaptagoes, podiam incluir, de acordo com a necessida-
de de cada paciente, apoio para a cabega, tronco, bragos
e pés, além de assento e encosto em espuma sobre uma
base rigida, confeccionados especificamente para cada
paciente visando mobilidade, autonomia, conforto, ali-
vio de pressio e facilidades, promovendo suporte para
o corpo. Essas adaptacbes podiam ser confeccionadas
manualmente ou, em alguns casos, esculpidas de forma
digitalizada de forma a promover o equilibrio entre o
melhor alinhamento biomecénico possivel, o conforto e
a maximizagdo das fungdes fisiol6gicas.

O volume minuto (VM), volume corrente (VC) e
CVF foram obtidos por meio da ventilometria, utili-
zando-se um ventildmetro (Ferraris Respirometer™,
Wright MK) acoplado na boca do paciente por meio
de um bucal e com oclusio nasal. O paciente foi orien-
tado a respirar tranquilamente durante um minuto no ven-
tildmetro e, dessa forma, o VM foi obtido em mI/min. O
VC foi determinado pela divisio do VM pela frequéncia
respiratéria obtida. A CVF foi obtida em mL, por meio de
uma inspira¢io plena seguida de uma expira¢do médxima
forcada. As pressdes inspiratéria e expiratéria maxi-
mas (PImix e PEm4ix) foram mensuradas ao nivel da
boca por meio de manovacuémetro (Instrumentation
Industries™, Inc NS 120-TRR) e os valores expres-
sos em cmH O. A PImax foi mensurada a partir do
volume residual e a PEmax da capacidade pulmonar
total, mantidas por 3 s. O pico de fluxo expiratério
(PFE) foi quantificado por meio de um medidor de
fluxo expiratério mini-Wright, com escala variando
de 30 2400 L/min. O teste foi efetuado pela realizagio

de uma inspira¢do méaxima seguida por uma expiragio
maxima forcada, curta e explosiva, feita no medidor.
Para ser considerado o esfor¢o, foi necessiria a duragio
de no minimo 1 a 2 s*.

Os dados foram inicialmente analisados quanto 2
aderéncia a curva de Gauss, pelo teste de Komogorov-
Simonov. As varidveis analisadas apresentaram-se para-
métricas e foram expressas por meio de média e desvio
padrdo. Para comparagio entre as médias dos resulta-
dos na cadeira de rodas sem e com adequagio postural
foi utilizado o teste # dependente. Os valores de p<0,05
foram considerados significantes. Os dados foram orga-
nizados e tabulados utilizando-se o programa Szatistical

Package for the Social Sciences (SPSS) v.19.0.

RESULTADOS

Foram triados 134 pacientes acompanhados na
Institui¢io, 43 (32%) ainda deambulavam, 22 (16,4%)
haviam sido submetidos 4 fixa¢io da coluna vertebral,
13 (9,7 %) ndo dispunham de transporte para chegar a
Instituigdo, 26 (19,4%) nio possuiam cadeiras de rodas
com adequagio postural, 18 (13,4%) possuiam cadeiras
de rodas que necessitavam de revisdo (tamanho e repa-
ragio das adaptagdes), e 12 (8,9%) pacientes possuiam
cadeiras de rodas com adequagdo postural adequada e
assim participaram do estudo.

Os participantes perderam a capacidade de andar
com 9,4+1,5 anos e obtiveram sua primeira cadei-
ra de rodas com adequac¢io postural em média de
12,4+3,0 anos de idade. Os pacientes apresentam es-
coliose com angulo de Cobb superior a 60° (média
87,0+14,8). Permaneciam em média 8,1+4,5 (variando
2-14) h/dia na cadeira de rodas.

Os valores dos volumes e capacidade pulmonar,
pressdes respiratérias maximas estiticas e PFE foram
maiores e estatisticamente significativos quando men-
surados com os pacientes em suas cadeiras de rodas com
adequagio postural (Tabelas 1 e 2).

DISCUSSAO

A principal fun¢io da adequagio postural em cadei-
ras de rodas é promover o alinhamento mais adequado
do corpo, evitando compensagdes da coluna vertebral.
Considerando que o melhor alinhamento beneficia
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Tabela 1. Valores encontrados para volume minuto, volume corrente e capacidade vital forcada dos pacientes com distrofia muscular de Duchenne em

cadeira de rodas sem adequacgao postural e com adequacao postural

Volume minuto (mL/min)

CASOS SAP AP

1 5600 11650
2 5950 9900
3 10.200 12750
4 20000 19500
5 5060 5150
6 7300 7500
7 5800 9100
8 6.700 10900
9 4200 6300
10 6100 6550
ll 13750 12650
12 16900 17200
Média 89633 107625
Desvio padrdo 51667 43632

p=0017

SAP: cadeira de rodas sem adequacao postural; AP: cadeira de rodas com adequacao postural

Volume corrente (mL)

Capacidade vital forcada (mL)

SAP AP SAP AP
350 448 466 1200
160 412 650 1000
283 455 850 1600
550 475 3100 3200
316 400 2750 2750
260 312 1950 2000
215 415 1000 1300
257 545 1100 1700
175 273 400 500
234 344 1550 1500
404 486 2900 3850
625 637 1000 1600
3190 4335 14763 18500
1449 S8z 9707 9627

p=0002 p=0003

Tabela 2. Valores encontrados para pressdo inspiratoria maxima, pressao expiratoria maxima e pico de fluxo expiratorio em pacientes com distrofia
muscular de Duchenne em cadeira de rodas sem adequagao postural e com adequacdo postural

Pressdo inspiratéria maxima (cmH,0)

CASOS SAP AP
1 20 30
2 25 -45
3 20 =5
4 100 100
5 30 55
6 100 -85
7 25 -40
8 -40 -55
9 30 55
10 35 -70
n -40 -45
12 30 -40
Média -412 512
Desvio padrdo 282 223

p=0015

SAP: cadeira de rodas sem adequacao postural; AP: cadeira de rodas com adequacao postural

a fungio respiratéria, um estudo prévio realizado por
nosso grupo®!, utilizando o mesmo método de avaliagio,
investigou a influéncia da adequagio postural na fun-
¢do respiratoria de 12 pacientes com amiotrofia espinal
progressiva tipo II. O resultado demonstrou diferengas
estatisticamente significativas de todos os pardmetros
respiratérios nas medidas tomadas na cadeira adapta-
da, quando comparados aos valores com a postura ade-
quada. Comparando-se as duas situagdes, o sistema de
adequagio postural resultou em um aumento de 16% no
VM, 30% no VC, 25% na CVE, 46% na PIméx, 37% na
PEmix e 19% no PFE.

100

Pressao expiratéria maxima (cmH,0)

SAP
20
20
20
70
30
35
15
35
15
40
35
20

296
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Pico de fluxo expiratorio (L/min)

AP SAP AP
25 80 120
35 80 150
25 150 180
75 250 250
35 180 200
40 170 160
30 210 250
45 135 200
15 90 110
45 200 180
35 250 250
35 150 170
36.7 1621 1850
148 597 478

p=0001 p=0]6

Nessa linha, o presente estudo procurou avaliar se
o mesmo ocorre em pacientes com DMD quando de-
pendentes de cadeira de rodas. Nossos resultados mos-
traram que as adaptagoes também beneficiam esses pa-
cientes, pois os valores encontrados foram diferentes e
estatisticamente significativos para todos os pardmetros.
Comparando-se as duas situagdes, o sistema de adequa-
¢do postural resultou em um aumento de 25% na CVE,
20% no VM, 36% na VC, 24% na PImax e PEmax, e
14% no PFE.

Poucos estudos sobre esse tema em doengas neu-
romusculares foram encontrados na literatura. Apesar



de avaliarem pardmetros distintos, outros dois estudos
foram realizados para avaliar o efeito da adequagio
postural na fungio respiratéria de criangas com parali-

sia cerebral®

e pacientes com DMD?, demonstrando
resultados coerentes com o do presente estudo. No es-
tudo de Nwaobi e Smith*, o VC, volume expiratério
for¢ado em um segundo (VEF1) e tempo expirato-
rio (TE) de oito criangas com paralisia cerebral, com
idades entre 5 € 12 anos, foram mensurados em uma
cadeira de rodas simples e com sistema de adequagio
postural. Os resultados demonstraram um aumento de
57,7% do VC, de 51,6% do VEF1 e de 55% do TE
no sistema de adequagio postural, quando comparado
com a cadeira de rodas simples®. De forma semelhante,
Olunwa e Nwaobi* avaliaram 8 pacientes com DMD,
com idade entre 12 e 21 anos e demonstraram um au-
mento de 28% da CVF, de 14,5% do VEF1 e de 17,3%
do TE for¢ado na cadeira com adaptagdes.

Nossos dados demonstraram que o negligenciamen-
to em manter um alinhamento adequado do corpo, pre-
venindo compensag¢des da coluna vertebral, geralmente
resulta em diminuigdo significativa da fun¢io respirat6-
ria para pacientes com DMD dependentes de cadeira
de rodas. Nesses casos, as adaptacdes confeccionadas
especificamente para o paciente em sua cadeira de rodas
forneceram melhor posicionamento e estabiliza¢io do
tronco, diferentemente das cadeiras padrio sem ade-
quagdo postural.

Importantes limitagdes do presente estudo referem-se ao
tamanho da amostra, distribui¢do nio aleatdria e ao ndo
mascaramento do avaliador. A amostra nio foi baseada
em um cdlculo amostral especifico. Tratou-se de uma
amostra de conveniéncia da institui¢io. O avaliador
nio foi mascarado no estudo, pois as avalia¢ées foram
realizadas por um mesmo avaliador nos momentos
com e sem adequagido postural em cadeira de rodas.
No entanto, o avaliador nio tinha conhecimento do
objetivo do estudo. Novos estudos devem ser realiza-
dos para contribuir com os presentes resultados, prin-
cipalmente considerando uma amostra com tamanho
adequado, com distribuicdo aleatéria dos participantes
e com avaliador cego.

CONCLUSAO

Concluimos que a adequagdo postural na cadeira de
rodas pode influenciar positivamente a fungio respi-
ratéria de pacientes com DMD. No entanto, devido a

progressdo da doenga, é necessaria a avaliagio periédi-
ca da fungio pulmonar e da progressio da escoliose, a
fim de se identificar a melhor alternativa terapéutica em
cada fase.
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