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Resumo

Objetivos Realizar uma revisao da literatura nas bases de dados por meio de ensaios
clinicos randomizados, buscando estabelecer quais técnicas de assisténcia respiratoria
sdo eficazes para a melhora da fungdo pulmonar em individuos portadores de doencas
neuromusculares. Fonte dos dados A busca foi realizada nas bases de dados Cinahl,
Cochrane Library, Embase, PubMed, PEDro, Ovid ¢ Web of Science, buscando realizar
a maxima captacdo de dados para serem integrados na revisao sistematica. Sele¢ao dos
artigos Foram incluidos apenas ensaios clinicos randomizados e controlados que
investigaram a eficicia das técnicas de assisténcia respiratoria, exceto a aplicacdo da
ventilagdo mecanica invasiva para insuficiéncia respiratoria, na fungdo pulmonar em
individuos de ambos os sexos com diagnoéstico clinico de doengas neuromusculares.
Extracdo dos dados Os revisores extrairam os dados de modo independente e
posteriormente um outro revisor, confirmou os dados captados para evitar quaisquer
erros de digitagdo ou de outra natureza. Os dados foram exportados para uma Planilha
do Excel. Sintese dos dados Os autores realizaram tabelas para a apresenta¢do dos
estudos selecionados, para que o clinico ao ler esta revisdo encontre de forma
sintetizada tais estudos. Além disso, foi realizada a metanalise com os valores
encontrados nos estudos. Resultados Foram levantados 1267 estudos e incluidos apenas
7 na metanalise (n= 342, com idade média de 42,92 para o grupo controle e 39,33 para o
controle). As intervengdes melhoraram a capacidade vital forcada (DMP = 0,10 e IC
95% 0,12 para 0,18L) e a capacidade vital for¢ada predita (DMP = 1,99 e IC 95% 0,98
para 3,00%). Conclusdo Os resultados forneceram uma maior compreensao dos efeitos
das técnicas de assisténcia respiratdria e permitiram concluir que a VNI ¢ a MI-E se

demonstraram mais eficazes para melhora da funcdo pulmonar nas DNM.

Palavras-chave: Doenca neuromuscular; Empilhamento de ar; Fisioterapia Toracica;
Recrutamento de Volume Pulmonar; Terapia Respiratéria; fungdo pulmonar;

Capacidade Vital; Fisioterapia.



Abstract

Objectives Conduct a literature review in databases through randomized clinical trials,
aiming to establish which respiratory assistance techniques are effective in improving
pulmonary function in individuals with neuromuscular diseases. Data Sources The
search was conducted in the Cinahl, Cochrane Library, Embase, PubMed, PEDro, Ovid,
and Web of Science databases, aiming to maximize data collection for integration into
the systematic review. Article Selection Only randomized controlled trials investigating
the efficacy of respiratory assistance techniques were included, excluding the
application of invasive mechanical ventilation for respiratory failure, in assessing
pulmonary function in individuals of both sexes with a clinical diagnosis of
neuromuscular diseases. Data Extraction The reviewers independently extracted the
data, and subsequently, another reviewer verified the collected data to prevent any
typing or other errors. The data were exported to an Excel spreadsheet. Data Synthesis
The authors created tables to present the selected studies, allowing clinicians to find
these studies in a summarized form when reading this review. Additionally, a
meta-analysis was performed using the values reported in the studies. Results A total of
1267 studies were identified, but only 7 were included in the meta-analysis (n = 342,
with a mean age of 42.92 for the control group and 39.33 for the intervention group).
The interventions improved forced vital capacity (MD = 0.10, 95% CI 0.12 to 0.18 L)
and predicted forced vital capacity (MD = 1.99, 95% CI 0.98 to 3.00%). Conclusion
The results provided a greater understanding of the effects of respiratory assistance
techniques and allowed the conclusion that NIV and MI-E proved to be more effective

for pulmonary function.

Keywords: Neuromuscular disease; Air Stacking; Chest Physiotherapy; Lung Volume

Recruitment; Respiratory Therapy; lung function; Vital Capacity; Physiotherapy.
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1.

1.1.

1.2.

1.3.

Prefacio

Linha de Pesquisa

O projeto de pesquisa de mestrado em questdo foi desenvolvido pela
equipe de pesquisadores do Laboratério de Fisioterapia Cardiovascular e
Pulmonar (LACAP), a partir da orientacdo da Professora Doutora Adriana
Sanches Garcia de Araujo. Este projeto tem como foco primordial encontrar
quais técnicas de assisténcia respiratoria sdo eficazes para melhorar a fungdo
pulmonar em individuos com doenga neuromuscular, por meio de estudos ja
publicados, facilitando a compreensdo do clinico ao reunir os artigos que foram

levantados e realizar uma revisao sistematica e metanalise.

Projeto de pesquisa da dissertagdo

O estudo “Which respiratory assistance techniques are effective in
improving lung function in individuals with neuromuscular disease? A
systematic review with meta-analysis.” faz parte desta dissertacdo o qual foi
submetido para andlise ao periddico Systematic Reviews. Tal periddico foi
classificado como Qualis Al pela plataforma sucupira no quadriénio de 2017 a
2020, apresentando um fator de impacto de 6.3 na avaliagdo do Journal Citation
Reports 2023 e um City Escore de 8.3 calculado pela plataforma Scopus em
maio de 2024, referente ao ano de 2023. A revisio foi submetida ao
International Prospective Register of Systematic Reviews (PROSPERO) com o
nimero de registro CRD42024526012.

Participacdo em projetos de pesquisa e producdo cientifica

Com esta pesquisa foi possivel submeter um manuscrito do tipo
protocolo de revisdo sistematica, mencionado anteriormente, submetido ao
periddico Systematic Reviews. Posteriormente, o atual estudo sera submetido, no
intuito de divulgar os resultados encontrados.

Durante o mestrado, além de desenvolver o estudo em questdo, participei
do desenvolvimento de trés estudos. O primeiro se caracteriza como um estudo
transversal quantitativo de carater descritivo comparativo, com o objetivo de
avaliar o “Efeito agudo do exercicio subméaximo na fun¢io pulmonar, vascular e
na resposta autonomica cardiaca de mulheres asmaticas”. O segundo estudo foi
um estudo observacional e transversal, intitulado como “Influéncia da fungao
pulmonar na resposta vascular de individuos com COVID longa”, o qual teve

como objetivo de verificar o efeito dos sintomas persistentes do SARS-CoV-2 na



fung¢do endotelial dos individuos. Por fim, o terceiro estudo o qual participei,
trata-se de uma validagao de questionario intitulada como “Tradugao e validagao
para a lingua portuguesa- Brasileira da The Liver Disease Symptom Index 2.0
(LSDI) em pacientes hepatopatas”, coletada em ambiente hospitalar.

Além desses estudos, pude desenvolver o cargo de coorientadora de
trabalhos de graduacao (TG1) e Iniciagdo Cientifica (IC) de trés alunos, sendo
um ensaio clinico intitulado como “Efeitos agudos da técnica de empilhamento
de ar na fungdo pulmonar de individuos saudaveis”; um estudo observacional
retrospectivo de analise de prontuarios e documentos de registro da assisténcia
realizada pela equipe de fisioterapia do HU-UFSCar, intitulada como
“Abordagens funcionais e recursos terapéuticos na Fisioterapia Hospitalar”; por
fim, o terceiro estudo, trata-se de um transversal intitulado como “Influéncia da
obesidade na forca muscular inspiratéria e expiratdria de criangas asmaticas,
eutroficas e obesas”.

Além disso, quanto a publicagdes, no mestrado, publiquei dois artigos
completos, o primeiro foi o “Physiotherapists’ practices in Intensive Care Units
in Brazil - current scenario: cross-sectional study” como coautora, publicado no
periddico Brazilian Journal Respiratory - BJR (anteriormente conhecida como
ASSOBRAFIR Ciéncia); e o segundo, o artigo “Analysis of balance and
cognition in elderly subjected to a Physiotherapeutic Protocol and Game
Therapy”, como primeira autora, no periddico Fisioterapia Brasil. Como
primeira autora, os resumos “O treinamento muscular inspiratorio em criangas e
adolescentes melhora a forga muscular e capacidade funcional?” e “Efeitos do
Exercicio Aerobico na Capacidade Funcional, For¢a Muscular Periférica e
Respiratdria, apos a reparagdo da Tetralogia de Fallot”, foram publicados nos
Anais do XXIX Simpodsio de Fisioterapia da UFSCar, sendo o primeiro
apresentado na categoria oral e o segundo como poster.

Além desses, fui coautora do artigo “Rastreio da fragilidade, sarcopenia,
dinapenia e forca muscular em idosos Hospitalizados”, o qual se encontra
submetido no periédico Revista brasileira de ciéncias do envelhecimento
humano; e do artigo “Posicionamento no Leito e Mudanca de Dectbito em um
Hospital Universitario: A Percep¢ao do Cuidador Apos Orientagdes”, que no
momento ndo se encontra submetido em nenhum periodico.

Ainda no mestrado, participei como coautora de trés resumos, sendo

“Resposta da funcdo endotelial em mulheres jovens asmaticas apos teste do



1.4.

1.5.

1.6.

degrau: estudo piloto” apresentado no 44° Congresso da sociedade de
cardiologia do estado de Sao Paulo (SOCESP), na modalidade E-pdster; e outros
dois, o “Resposta da modulacdo autonomica cardiaca em mulheres jovens
asmaticas apods teste de degrau: estudo piloto” e o “Influéncia da fungdo
pulmonar na resposta vascular de mulheres adultas asmadticas: estudo piloto”,
foram apresentados no XXI SIFR - Simpoésio internacional de Fisioterapia
Respiratoria, Cardiovascular e em Terapia Intensiva da ASSOBRAFIR de 2024.

Por fim, no mestrado ainda exerci cargos administrativos como
representante discente do Departamento de Fisioterapia, do programa de Pods
Graduagdo em Fisioterapia da UFSCar e da Comissdo de Visibilidade, assim
como fui conselheira como representante da pds graduagao da UFSCar no
Conselho de Pesquisa (CoPq) e o Conselho de Assuntos Comunitarios e

Estudantis (CoACE).

Relevancia social

Na dissertacdo de mestrado em questdo, buscamos compreender quais as
técnicas que proporcionaram uma maior eficidcia para melhorar a fungdo
pulmonar dos individuos com doenca neuromuscular, ao avaliar as variaveis
apresentadas pelos estudos ja realizados e encontrados nas bases de dados. A
relevancia deste estudo, se concentra principalmente no fato de proporcionar
uma maior clareza para os clinicos que estardo atendendo os pacientes em seus
consultérios e, desse modo, executarem a técnica mais eficaz, produzindo uma
melhora da capacidade respiratéria e de forma indireta a melhoria da qualidade
de vida, redu¢do de sintomas associados e em alguns casos a reducdo da

progressao da patologia.

Descricdo da dissertagdo para o publico leigo

Este trabalho buscou unir outros estudos ja divulgados, com o objetivo
de analisar os tratamentos realizados, chegando em uma conclusdo apds a
analise matematica, qual a técnica/tratamento que mais beneficia o pulmao das

pessoas que possuem alguma doenca neuromuscular.

Link do curriculo Lattes e ORCID

e [Enderego para acessar o lattes: http://lattes.cnpg.br/2530781500200557
e ORCID: https://orcid.org/0009-0001-9107-259X



http://lattes.cnpq.br/2530781500200557
https://orcid.org/0009-0001-9107-259X

2.

Introduciao

Doencas Neuromusculares

Estudos epidemiologicos demonstram que o aumento da expectativa de vida e o
rapido avanco de métodos diagnodsticos estdo relacionados ao aumento da prevaléncia
de doencas neuromusculares (DNM) no mundo' Além desta crescente prevaléncia,
tem sido demonstrada a diminui¢do da mortalidade ¢ aumento da sobrevida na
populagio adulta e pediatrica com DNM?,

Segundo a World Muscle Society, 2006, sdo consideradas como DNM as
seguintes patologias: Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA), Distrofia Muscular,
Miastenia Gravis, Atrofia muscular Espinhal (AME), Doenga de Charcot-Marie-Tooth
(CMT), Polimiosite, Dermatomiosite, Doen¢a de Kennedy (Atrofia Muscular Espinhal
Bulbar), Sindrome de Guillain-Barré, Paraparesia Espastica Hereditaria, Sindrome de
Lambert-Eaton, Sindrome de Becker, Miopatia Nemalinica, Miopatia Congénita,
Esclerose Lateral Primaria, entre outras®.

As DNM afetam o sistema neuromuscular e cursam com perdas funcionais tanto
musculo-esqueléticas quanto respiratorias’. Em criangas, as DNM séo frequentes e
responsaveis por diversas sindromes como a distrofia muscular de Duchenne (DMD) e a
amiotrofia muscular progressiva de origem genética®. Em adultos a esclerose lateral
amiotrofica e a esclerose multipla sdo as mais frequentes’.

Comprometimentos sistémicos

As DNM podem afetar diferentes areas dos sistema nervoso, ou seja, a patologia
pode ter um comprometimento inicial no cortex cerebral, nos ganglios da base, na
medula, nos nervos motores e nas células do corno anterior ou diretamente nas jungdes
neuromusculares, ou ainda, serem consideradas como miopatias as quais afetam
diretamente a musculatura e suas células, como a miopatia de filamentos espessos ou as

doengas de armazenamento do glicogénio®.



Consequentemente, os comprometimentos sdo diversos, dentre eles podemos
citar fadiga, dispneia, deformidade do torax e da coluna, alteracdes do sono incluindo
distarbios respiratérios e atonia do sono, alteragdes na degluticdo, hipersalivagio,
hipersecretividade, disfagia, desnutricdo, desidratacdo, redu¢do da qualidade de vida no
geral, e complicacdes respiratdrias mais graves como a pneumonia por aspiragio,
insuficiéncia respiratéria e o comprometimento da musculatura respiratéria, entre
outros®'?. Com a progressio das doengas, 0 comprometimento muscular evolui, para os
musculos respiratorios que perdem forga e fungdo desencadeando casos mais graves,
por exemplo, a insuficiéncia respiratoria cronica e uso continuo de ventilagdo mecanica.
A fraqueza muscular respiratoria implica principalmente em dispneia, ineficiéncia da
tosse ¢ dificuldade em eliminar secre¢des'.

Além da retencdo de secre¢do e da insuficiéncia respiratdria, esses pacientes
apresentam inicialmente uma hipercapnia e hipoxemia, presentes majoritariamente
durante a fase do sono, principalmente na fase de rdpido movimento dos olhos
denominada como REM. Esse processo ocorre devido a redugdo da atividade dos ,
musculos respiratdrios, diafragma e intercostais, os quais apresentam uma fraqueza
acentuada que podem levar o individuo a desenvolver uma hipoventilagdo quando
associada a um drive ventilatério reduzido pela indugdo da fase de “repouso” durante o
periodo de sono'*.

Tais manifestagdes das DNM resultam em baixa qualidade de vida,
funcionalidade e comprometimentos por vezes letais se ndo houver intervengdo” , e a
qualidade de vida e expectativa de vida aumentada estdo relacionadas a diversas

modalidades de intervengdo, principalmente respiratoria'®.



Comprometimento Respiratorio (especificidades e magnitude)

Como ja abordado, podemos dividir em setores segundo uma organizagao
anatomica, sendo assim, ao avaliar as DNM que comprometem o sistema nervoso
central como a doenca de Parkinson e a Esclerose Multipla, as quais afetam os tratos
corticoespinhais que conectam os centros respiratorios, encontramos alteracdes
relacionadas a paralisia muscular total (sindrome do aprisionamento), perda da
respiragdo voluntdria, padrdo respiratério de Cheyne-Stokes, fraqueza muscular
respiratoria, apneia central obstrutiva do sono, obstru¢do das vias aéreas superiores,
redu¢do dos movimentos da caixa tordcica e do diafragma e comprometimentos
respiratorios restritivos®.

Especificamente na esclerose multipla, em estdgios de maior evolugdo, podemos
evidenciar a fraqueza muscular respiratoria, disfungao bulbar, apneia obstrutiva do sono
e disfuncdes relacionadas ao controle respiratorio, sendo comum lesdes medulares que
podem causar a perda do controle respiratério autbnomo e apneia central,
comprometimento muscular bulbar e respiratério o qual gera uma atelectasia, episodios
de aspiracdo devido a sialorreia ou a hipersecretividade as quais podem levar o
individuo a apresentar casos de pneumonia. Além disso, diferente da doenca de
Parkinson, a esclerose multipla se comporta com um comprometimento de caracteristica
mais obstrutiva, podendo ainda apresentar uma disfungio ventilatoria noturna'’.

Por outro lado, nas doencas que afetam a medula espinhal como a mielite
transversa, siringomielia, mielopatia cervical degenerativa, acidente vascular e
ependimomas, devido ao acometimento direto no controle dos nervos motores que
controlam os musculos, os individuos apresentam frequentemente alteracdes
respiratorias. Algumas patologias que se incluem neste “grupo anatomico”, implicam na
necessidade de ventilagdo mecanica a longo prazo, principalmente, pela lesao nas raizes

nervosas que inervam o diafragma, evidenciando aqueles em que a lesdo estd situada



principalmente nas raizes nervosas espinhais C3-C5, podendo ser necessdrio a
utilizagdo/indicacdo de marcapasso do nervo frénico para a redugdo de tais
complicacdes. Por outro lado, quando os individuos apresentam uma lesdo mais inferior,
em TI1-L1, estes necessitam em sua maioria de uma ventilacdo continua, devido a
funcdo da tosse que ¢ desempenhada pelos musculos abdominais e intercostais, além
das suas outras fun¢des, como o trabalho no movimento da caixa toracica® '®.

Quanto as doengas dos nervos motores, as patologias sdo de alta complexidade,
dentre elas tem-se a esclerose lateral amiotrofica (ELA), a atrofia muscular espinhal
(AME), e a poliomielite aguda. Na ELA, com a evolucdo da doenga, ha fraqueza
muscular respiratéria, hipoventilagio e reducdo de mobilidade da caixa toracica,
tornando a caixa toracica rigida. Por outro lado, a manifestagdo inicial pode ocorrer na
musculatura relacionada a protecdo das vias aéreas e a eficiéncia da tosse (a chamada
ELA bulbar), culminando, muito comumente, em pneumonia aspirativa e insuficiéncia
respiratoria, sendo estas, as principais causas de morte desses individuos * 2!,

Na AME, ha distintos graus de gravidade devido aos tipos diferentes de AME, e
observa-se que independente da complexidade, os musculos intercostais sio mais
afetados em relacdo ao diafragma, desencadeando movimento paradoxal da caixa
toracica durante a inspiragdo®. Sendo de etiologia genética e com manifestagdes desde
o inicio da infancia, bebés tém maior complacéncia da caixa toracica, e na presenga de
AME ha distor¢do tordcica, térax em forma de sino e pectus excavatum com impacto
funcional, e, somada ao acometimento muscular, hd insuficiéncia respiratoria
progressiva, culminando na necessidade de ventilagdio mecanica, inicialmente ndo
invasiva e progredindo para invasiva*®,

Por fim, as doengas da juncdo neuromuscular e as miopatias, apesar de

progressivas e causarem grandes alteracdes sistémicas, ao comparar com as

anteriormente abordadas, elas apresentam uma menor magnitude de comprometimento,



sendo essencial o atendimento e atencdo ambulatorial para que se previnan as crises
agudas que algumas patologias, como a miastenia gravis, pode causar e caso nio seja
cuidado com medicagdo e acompanhamento fisioterapéutico o individuo pode chegar a
morte devido a insuficiéncia respiratoria®?’,
Técnicas de assisténcia respiratoria

Do ponto de vista respiratério, diante da hipoventilacdo, as intervengdes nas
DNM sdo voltadas para aumentar a ventilagdo pulmonar e manter e/ou recuperar o
componente elastico do pulmao. Isso ¢ possivel, com técnicas de assisténcia respiratoria
ndo invasivas, que tem como principal objetivo promover melhora da fun¢ao pulmonar,
qualidade de vida e funcionalidade aos portadores de DNM?.

Alguns recursos e estratégias de intervencdo da fisioterapia respiratéria foram
utilizados por muito tempo apenas baseado em experiéncias e preferéncias pessoais mas

ndo baseados em evidéncias cientificas®-°.

A disseminacdo do conhecimento de
recursos fisioterapéuticos atuais baseados em evidéncias ¢ de extrema importancia e
técnicas como a de empilhamento de ar, ou atualmente chamada de breath stacking e o
air stacking, tem o objetivo de aumentar o volume pulmonar, reexpandir areas
colapsadas, auxiliar a tosse por meio do aumento do pico de fluxo expiratorio (PFE) e o
pico de fluxo de tosse, e consequentemente, melhorar remocao das secre¢des de vias
distais para proximais®.

Visando as técnicas existentes, de modo geral, Matilde et al, 2018, abordou em
seu estudo técnicas convencionais e de fluxo para remoc¢do de secregdo, tais como a
vibrocompressdo, aumento do fluxo expiratério, drenagem postural, percussdo,
vibragdo, tosse dirigida, expiragdo forcada, tosse assistida manualmente e de modo
mecanico, a hiperinsuflacio manual, entre outras. Assim, em sua discussdo foram

refletidos aspectos de grande importancia, como o momento a ser executado e a

relevancia significativa do uso ou ndo de determinadas técnicas para esta populagdo,



podendo ser utilizado como um esclarecedor dos motivos de utilizar cada uma delas
para as DNM*°,

Neste sentido, observando todos os comprometimentos respiratdrios possiveis
causados nas DNM, Akpa, Pusalavidyasagar e Iber, 2024, realizou um levantamento
em sua revisdo narrativa dos atuais manejos a serem realizados. Portanto, ao buscar uma
intervengdo para a insuficiéncia respiratéria, o mesmo dividiu em dois setores, o suporte
ventilatorio cronico realizado pela ventilagdo mecanica invasiva (pressdo de suporte
ciclada a fluxo e acionada pelos pacientes) ou a ventilagdo ndo invasiva (VNI) de dois
niveis, ¢ a ventilagdo diurna, realizada com VNI porém nomeada de ventilacdo
mecanica prolongada (VMP), devido ao uso durante o dia, chegando a necessidade da
aplicagdo durante 16h, sendo esta realizada com bocal no lugar de méscara para facilitar
o dia a dia’".

Além desses, ainda neste estudo, foram indicados as aplicacdes de EPAP, VNI
com mascara oronasal, respiracdo glossofaringea, empilhamento de ar, tosse assistida
manualmente e aumento da tosse assistida por dispositivo, por exemplo a maquina da
tosse (Cough Assist) ou dispositivo mecanico de insuflacdo-exsuflagio (MI-E), o uso de
CPAP; para solucionar questdes como desobstru¢do das vias aéreas, disfuncdo das
cordas vocais, insuficiéncia respiratoria neuromuscular aguda, podendo ainda ser
recomendado a aplicacdo de eletroestimulagdo no nervo frénico para a contracio
diafragmatica, e a aplicacdo de toxina botulinica e radiagdo de feixe externo, entre
outros para a sialorreia do paciente com DNM?',

Portanto, diante da importancia de se estabelecer quais técnicas sdo realmente
eficazes para melhorar a fungdo pulmonar dos portadores de DNM e consequentemente
promover impacto positivo em sua capacidade funcional e qualidade de vida, estudos de

intervengao relacionados as DNM vem aumentando, mas ainda sdo controversos. Neste



sentido, esta revisdo buscou estabelecer quais técnicas sdao eficazes para melhora da
funcdo pulmonar em portadores de DNM.

3. Objetivos

Para tanto, essa revisdo sistemdtica com metanalise teve como objetivo realizar
uma revisao da literatura nas bases de dados por meio de ensaios clinicos randomizados,
buscando estabelecer quais técnicas de assisténcia respiratoria sdo eficazes para a
melhora da fun¢ao pulmonar em individuos portadores de doencas neuromusculares.

4. Pergunta da Revisdo

Quais técnicas de assisténcia respiratoria sao eficazes para melhora da fungao

pulmonar em individuos portadores de doencgas neuromusculares?

5.  Métodos
O estudo consistiu em uma revisdo sistematica da literatura, que seguiu as
orientagdes do guia PRISMA E&E, 2020°?, para redigir a revisio ¢ o AMSTAR 2.0
verificando se o estudo seguiu o checklist dos critérios pré-estabelecidos, assim como o
cumprimento dos itens do Handbook da Cochrane para revisdes sistematicas de
intervengdes (Versio 6.4, online, 2023)*.

Criterios de elegibilidade

Tipo de estudo
Foram incluidos apenas ensaios clinicos randomizados e controlados
investigando a eficidcia das intervencdes respiratorias na funcdo pulmonar em

individuos com doengas neuromusculares.

Tipo de participantes
Essa revisdo apenas analisou estudos relatando resultados de intervencdes
respiratorias em participantes de ambos os sexos, com faixas etdrias semelhantes que

apresentem o diagnostico clinico de DNM, e ndo foi critério de exclusdo se o estudo



realizasse toda sua pesquisa com criangas e adolescentes ou adultos, entretanto, ndo foi

aceita a mistura dessas faixas etarias nos estudos individualmente.

Tipos de intervengoes

Foram incluidos estudos que apresentassem quaisquer intervengdes de
assisténcia respiratdria, como as citadas no referencial tedrico desta revisao, realizadas
na populacdo alvo (participantes diagnosticados com alguma DNM). Foram excluidos
os casos de intervencdes que utilizaram diferentes populagdes dos possiveis
diagnosticos de DNM e que ndo realizaram uma analise estatistica por subgrupo em
sequéncia, ou que apds o contato com os autores fosse possivel de realizar a divisao
caso o estudo ja ndo tivesse realizado uma selecdo por faixa etaria, sendo assim,
fornecidos os dados da populagdo em especifico, e assim, fosse executada uma andlise
estatistica apenas dos participantes com DNM.

Além destes critérios, foi fundamental que as intervengdes ocorressem em dias
distintos para que pudéssemos concluir se determinado efeito foi causado pela técnica
em questdo. Foram excluidos os estudos que, apesar de serem randomizados, os autores
ndo definiram em sua metodologia qual grupo fez o protocolo denominado como
intervencao e qual seria o grupo com o protocolo de controle.

Por fim, ndo foram incluidos estudos que realizassem apenas a ventilagao
mecanica invasiva para insuficiéncia respiratdria, visto que nao se qualifica como uma
técnica exclusiva de assisténcia fisioterapéutica respiratdria mas também tratamento da
insuficiéncia respiratoria.

Tipo de resultados relatados
Estudos investigando alteragdes do sistema respiratorio € sintomas respiratorios

como um dos principais desfechos.



Fontes de informacdo

A busca foi realizada nas bases de dados PubMed, Cinahl, Cochrane Library,
Embase, PEDro, Ovid e Web of Science, buscando realizar a maxima captag¢do de dados
para serem integrados na revisdo sistematica.

Estratégia de pesquisa

Para a construgdo da string da busca dos dados, foram utilizadas as palavras
indexadas no MESh e realizada uma combinagdo entre elas, por meio dos descritores
booleanos AND e/ou OR, e ndo foram utilizados os “entre termos” das palavras que sdo

indexadas no MESh. Assim, tais palavras estdo descritas na tabela 1.

Tabela 1. Palavras de estratégia de pesquisa.

DESCRITORES/OPERADORES BOOLEANOS

("Neuromuscular disease"[Mesh] OR "Myotonic Dystrophy"[Mesh] OR "Amyotrophic Lateral
Sclerosis"[Mesh]) OR "Muscular Dystrophy, Duchenne"[Mesh] OR "Bulbar Palsy" OR “Spinal
Muscular Atrophy") AND ("non-invasive ventilation" OR "air stacking" OR "chest physiotherapy"
OR "lung volume recruitment" OR "Respiratory Therapy"[Mesh] OR "cough assist" OR
"inspiratory muscle training") AND ("lung function" OR "Vital Capacity"[Mesh] OR "airway
clearance" OR "cough" OR "respiratory muscle strength" OR "peak cough flow").

Fonte: Elaborado pelo autor (2024).

Somados aos critérios de elegibilidade, durante a busca nas bases de dados, os
artigos deveriam ter no maximo 10 anos de publicacdo justificada pela atualizagdo da
abordagem da fisioterapia respiratoria publicada em 2010'°, assim como a existéncia de
uma revisdo sistematica realizada sobre uma das técnicas de assisténcia respiratoria,
publicada em 2014°°, ambas sendo especificas para a popula¢do em questdo.

Desse modo, no Apéndice 1 apresentamos a estratégia de busca que foi
realizada na base de dados Medline via PubMed e no Apéndice 2 as estratégias

utilizadas na busca na base de dados PEDro.

Os avaliadores seguiram uma estratégia de selegao dos artigos respeitando a

PICO, sendo esta, “P” para populagdo a qual neste trabalho corresponde aos individuos



com alguma doenca neuromuscular; “I”” de interven¢do, sendo de forma geral incluido
todo e qualquer protocolo que fosse realizado, porém foi necessario que apresentasse
algum resultado e influéncia para o desfecho de fun¢do pulmonar, varidvel esta
estratégia principal da parte “O” a qual é equivalente a Outcomes/Desfecho do

respectivo trabalho.

Por fim, para o componente “C” de Comparagdo, ndo foi estabelecido um
comparador especifico, desde que ambos os grupos incluidos fossem compostos por
participantes com doenca neuromuscular e que houvesse um grupo controle, distinto do
grupo intervencao, ndo sendo obrigatério que fosse realizado um protocolo especifico
ou comparado com nenhuma intervencao. Desse modo, foi seguido a estratégia PICO

durante todos os processos de selecao e de extragao de dados.

Processo de selecdo

Cinco avaliadores independentes realizaram a selec@o e a triagem dos estudos
com base em titulos, resumos e descritores / palavras-chave de todos os estudos
identificados pela estratégia de busca.

Em caso de divergéncia, foram realizadas reunides para que se entrassem em um
consenso, independentemente se apenas um estivesse divergindo o voto e gerando
“conflitos de decisdo”, e se mesmo apds a reunido ainda permanecesse o conflito de
opinides, foi contactado um sexto revisor para consenso ¢ desempate, o qual pouco foi
necessario para resolugdo de tais conflitos. Foram selecionados somente ensaios clinicos
randomizados e controlados.

Foi utilizada a ferramenta “Rayyan”, por meio do link https:/www.rayyan.ai/,
para gerenciamento e selecao das referéncias, seguindo os seguintes passos para selegao

dos estudos:


https://www.rayyan.ai/

1- Apds a exportagdo dos estudos extraidos das bases de dados, foi realizada a
verificagdo de estudos duplicados e um revisor deletou aqueles que realmente foram
classificados como copias.

2- Cinco revisores independentes realizaram a selecdo dos estudos a partir dos
titulos, excluindo aqueles que claramente ndo estavam relacionados com o tema da
revisdo ou que no titulo ja fosse apresentado claramente o tipo de desenho do estudo.

3- Todos os titulos selecionados tiveram seus resumos analisados para identificar
aqueles que aparentemente atendiam aos critérios de inclusdo/elegibilidade.

4- Em seguida, apds a sele¢do por meio dos resumos, os estudos incluidos
passaram para a etapa da andlise dos textos completos.

5- Os estudos relevantes foram separados para a avaliacao final apos a sele¢do por
meio da leitura na integra e foram exportados para uma planilha no excel para que

posteriormente fosse realizada a extragdo dos dados.

Processo de extracdo de dados

Os revisores extrairam os dados de modo independente e posteriormente um
revisor, o primeiro autor desta revisdo, confirmou os dados captados para evitar
quaisquer erros de digitacdo ou de outra natureza. Os dados foram exportados para uma
Planilha do Excel.

A planilha foi construida buscando obter o maximo de dados possiveis para
serem utilizadas na metanalise, através de um sumario dos resultados, mas também
foram recolhidas as informagdes sobre os estudos para a caracterizacao da populagao,
por meio de alguns dados sociais, tabela de apresentagao dos artigos selecionados,
avaliacdo do risco de viés, qualidade de evidéncia e para a discussdo da revisao.

No sumario dos resultados, foram coletados dados referentes a fun¢ao pulmonar,
com as seguintes variaveis € suas respectivas abreviacdes e as unidades de medidas

adotadas: Capacidade Vital (CV - Litros), Capacidade Vital Forcada (CVF - em duas



medidas, litros e a porcentagem do predito), Pressdo Inspiratéria Méaxima (PiMéx -
c¢cmH,0), Pressdo Expiratoria Maxima (PeMax - cmH,0), Volume Expiratério Forgado
(VEF - Litros e a porcentagem do predito), Volume Expiratorio For¢ado no primeiro
segundo (VEF1 - L/s), Razdo entre Volume Expiratério For¢ado no primeiro segundo e
a Capacidade Vital (VEF1/CVF - L/s), Pico de Fluxo Expiratério (PFE - L/min), Pico
de Fluxo de Tosse (PFT - L/min) e a Pressdo Nasal-Inspiratoria (SNIP - cmH,0), assim
como os valores de significancia de cada desfecho avaliado.

Quanto a populagdo e amostra, foram coletadas as informagdes referentes ao
numero de participantes totais, se houve perda amostral e se houve justificativa, de onde
eram recrutados os participantes de cada estudo, qual a DNM envolvida e no caso de
apresentar mais de uma DNM qual a frequéncia amostral de cada uma (caso tenha sido
informado nos estudos selecionados), quais foram os critérios de diagndstico, o sexo da
amostra assim como a frequéncia, a média da idade e a faixa etaria alvo do estudo.

Quanto a interven¢do foram coletadas quais técnicas utilizadas, periodo de
duracdo do estudo e do protocolo, se houve wash out e quanto tempo durou essa fase, se
foi realizado o follow up da amostra, se o estudo realizou cross over, como foi realizada
a randomizag¢do dos estudos, se os participantes foram alocados sigilosamente, se houve
cegamento e quem foi cego em cada estudo, e por fim, se o estudo apresentou outros
riscos de vieses.

Ainda sobre as intervencdes realizadas, foram coletadas informagdes como a
quantidade de grupos e as respectivas quantidades dos participantes, o protocolo de
intervengdo por grupo e os efeitos (IC 95%).

Por fim, foram coletados os dados sobre os procedimentos quanto aos
instrumentos de coleta utilizados para avaliar a fungdo pulmonar, assim como os testes
que foram utilizados para realizar a andlise de dados dos estudos selecionados. Quanto

aos desfechos dos estudos, foram coletados os dados referentes a definigdo de cada



desfecho, se os mesmos sdo de natureza continua ou categoérica, qual a unidade de
medida utilizada no estudo e a dire¢do dos respectivos desfechos.

Concluindo nossa extragdo dos dados, foram captadas outras informagdes
quanto a existéncia de financiamento, quais foram as conclusdes dos autores, se foi
necessario contactar os autores para a obten¢do dos dados e se foi possivel o

compartilhamento dos dados.

Avaliacdo do risco de viés nos estudos

Foi utilizado a Cochrane Risk of Bias (Rob 2.0)* para a avaliagdo do risco de
viés, o qual foi destinado a realizacao a dois revisores e revisados por um terceiro autor
(o autor principal desta revisdo) o qual foi fundamental para a solugcdo de conflitos
existente entre os dois primeiros revisores.

As classifica¢des, sem risco de viés, com baixo risco e alto risco, foram
armazenadas em uma Planilha Google e posteriormente realizados os plots de todos os
estudos, por meio da utilizacdo do site Risk of Bias utilizando o seguinte link

https://www.riskofbias.info/.

Medidas de efeito

Para a analise do efeito de cada intervencao realizada nos estudos, foi avaliado o
tamanho do seu efeito por meio da andlise realizada na metanalise. Assim, foram
apresentados os valores dos efeitos para cada desfecho e os respectivos plots criados a

partir da andlise, os quais foram discutidos nesta revisao.

Método de sintese
Os autores realizaram tabelas para a apresentacdo dos estudos selecionados, para
que o clinico ao ler esta revisdo encontre de forma sintetizada tais estudos. Além disso,

com relagdo a captagdo dos dados, foram contactados os respectivos autores


https://www.riskofbias.info/

correspondentes, na busca de conseguirmos os valores necessarios para serem
adicionados a planilha, entretanto, apenas um autor nos retornou com a explanacdo do
seu estudo, porém sem muitas informagdes a respeito dos dados incluidos em seu
estudo. Para os valores que se encontraram em outras unidades de medidas, esses foram
transformadas por meio de formulas matematicas para que houvesse a transformacgao
necessaria.

Durante a andlise estatistica, fatores como heterogeneidade da amostra, foram
observados e realizada uma nova andlise através das caracteristicas sociais e clinicas
(média da idade, frequéncia do sexo da amostra, diagndstico) para construcao de tabelas
com as informag¢des dos estudos por idade e diagnostico, assim como também ilustrado
por meio de um plot elaborado durante a metanalise, com a idade dos participantes, para
verificar o equilibrio entre os estudos.

Para a analise da sensibilidade para avaliar a robustez dos resultados e sintese,
foi realizada a metanalise sem qualquer estudo que estivesse apresentando algum dado
duvidoso ou que tivesse sido necessdrio realizar a imputagdo do dado. Por fim, os
autores realizaram as andlises da qualidade metodologica dos estudos selecionados por
meio do Grading of Recommendations Assessment, Development and Evaluation
(GRADE)” e o risco de viés através do Cochrane Risk of Bias (Rob 2.0)*,

apresentando os respectivos plots de cada analise.

Avaliacdo do viés reportado

ApoOs a conclusdo da revisdo, foi realizada a analise dos estudos incluidos por
meio do Rob 2.0. Quanto aos possiveis vieses existentes nesta revisao, foram relatados e
avaliados por um avaliador que nao participou de nenhuma das fases anteriores, para
que nao houvesse conflitos e interferéncia nos seus posicionamentos. Assim, ao fim da

revisdo, foram relatadas as informagdes quanto as informagdes incompletas, problemas



no delineamento, alteragdes ou erros realizados nas fases para a condugdo da revisdo e

imputagdes de dados.

Avaliacdo do grau de confianca

Esta revisao utilizou o GRADE para avaliar a confianca da evidéncia por meio
de uma andlise metodologica dos estudos, entretanto, quanto a certeza dos dados
informados por esse estudo, nenhuma fase foi realizada de modo individual, sem que
houvesse a confirmacao das hipoteses, dados e informagdes por um outro revisor (onde
foi essencial a avaliagdo e confirmagdo realizada pelo autor principal da revisao, que
esteve sempre presente e ciente de todas as etapas realizadas).

O estudo em questdo, também apresenta como material complementar o
formuldrio AMSTAR preenchido com os respectivos itens e as declaragdes realizadas

pelos autores sobre esta revisao.

Qutras informacoes

Registro

Esse documento consiste no protocolo da revisdo sistematica, registrado no
PROSPERO com o seguinte numero de registro CRD42024526012.

Apoio

A autora principal desta pesquisa possuiu bolsa de demanda social da
Coordenagdo de Aperfeicoamento de Pessoal de Nivel Superior do Ministério da
Educacdo (CAPES). Todos os autores faziam parte da Universidade Federal de Sao

Carlos, uma institui¢do que também recebe fomento da CAPES.

Conflito de interesse
Todos os autores declararam que ndo apresentaram e ainda ndo apresentam

conflitos de interesse.



6. Resultados
Caracteristicas dos estudos incluidos

Durante a busca bibliografica foram identificados mil duzentos e sessenta e sete
estudos, dos quais, ap6és todas as etapas, foram incluidos sete estudos na metanalise
(figura 1), envolvendo 342 participantes, com idade média de 42,92 para o grupo
controle e 39,33 para o controle. Foram incluidas diversas DNM, apresentadas na
Tabela 2. As caracteristicas dos ensaios clinicos randomizados incluidos estdo na Tabela
3. Os principais resultados encontrados em comum foram CVF, CVF%, PIMax e

PEMax.



Figura 1 - Fluxograma de selecao de estudos segundo 0 novo modelo PRISMA (2020-2021)
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Table 2. Caracteristicas das populacdes amostrais

Controle Intervencio
Estudo N Idade N Idade Diagnéstico
(Média) (Média)

Sawnani H, et al. 18 10.50 16 10.10 Distrofia muscular congénita - 34 (100%)

Katz SL, et al. 36 11.50 30 11.50 Distrofia muscular de Duchenne - 66 (100%)

Sarasate M, et al. 20 59.80 22 62.10 Esclerose Lateral Amiotrofica- 42 (100%)

Sancho J, et al. 29 69.30 27 68.60 Esclerose Lateral Amiotrofica-56 (100%)

Aslan GK, et al. 10 31.60 14 26.50 14 pacientes do grupo experimental (5 - distrofias miotonicas, 3 - miopatias, 2 -

distrofia muscular oculofaringea distal, 1 - desmopatia, 1 doenca multiminicore, 1 -
distrofia facio-escédpulo-umeral, 1 - miopatia congénita).
10 pacientes do grupo Sham ( 2 distrofia miot6nicas, 3 miopatias, 2 miopatias
oculofaringea distal, 2 distrofia muscular das cinturas [ombro e pelve] , 1 atrofia
muscular espinhal)

Chen S, et al. 40 42.94 40 39.33 Miastenia grave

Rafig MK, et al. 21 60.20 19 64.10 Esclerose Lateral Amiotrofica

Subtotal 174 42.94 168 39.33

Figura 2 - Plot referente a idade dos participantes
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Tabela 3. Caracteristicas das intervengoes

Estudo Tipo de Controle Tipo de Intervencio Frequéncia Intensidade Tempo
Sawnani H, et al.*® Hiperinsufla¢do sem Terapia de hiperinsuflagdo com a | 15 minutos, duas vezes | Individualizado usando o dispositivo CoughAssist 12 meses
equipamento adicional maquina CoughAssist T70 ao dia
Katz SL, et al.¥* Tratamento Recrutamento de volume 2 vezes ao dia antes das | O volume de insuflagdo foi titulado 24 meses
convencional pulmonar e tratamento refeicdes, de 3 a 5 individualmente e determinado por avaliagdo

convencional

compressdes sequenciais
com apneia

clinica. Esta consistiu na inspec¢ao visual da
excursao da parede torécica e do conforto do
paciente, até um maximo de 40 cmH,0, devido a
uma valvula de alivio de pressdo.

Sarasate M, et al.*

Ventilagdo mecanica
ndo invasiva padrdo

Ventilagdo mecanica ndo invasiva
precoce

10-12 respiragdes/ min

A EPAP minima foi de 4 cmH,0O, com pressao de
suporte minima de 10 cmH20 (IPAP min 14
c¢cmH,0), a IPAP maxima foi ajustada de acordo
com a tolerancia e necessidades do paciente. Nos
pacientes com VNI Precoce, sem ou com
comprometimentos minimos, a IPAP foi ajustada
de acordo com a tolerancia; enquanto no grupo
VNI padrao, a IPAP foi aumentada até que a
oximetria noturna normal e a PaCO, arterial
diurna abaixo de 45 mmHg durante a ventilagdo
fossem alcangadas. Foi definida uma frequéncia
respiratoria de apoio minima de 10 a 12
respiragdes/min.

16 meses (controle) e
18,5 meses
(intervengdo)

Sancho J, et al.*!

Inspiragdo Maxima com
esvaziamento (MI-E)
convencional.

Oscilagdes e tosse assistida por
Inspiragdo Maxima com
esvaziamento (MI-E), por
exsuflagdo mecanica, com mascaral
oronasal

2 sessoes de 6-8
ciclos/dia,
adicionalmente e quando
necessario

Para o MI-E com mascara oronasal, foi definido
de acordo com a tolerancia do paciente e para
atingir um pico de fluxo de tosse mecanicamente
eficaz, ou seja, > 2,56 L/s. Para tanto, oscila¢des
foram aplicadas com frequéncia de 15 Hz e
amplitude de 10 cmH,0. Normalmente era
indicado realizar 2 sessoes de 6 a 8 ciclos,
entretanto, quando os individuos apresentavam
alguma crise respiratoria aguda foi realizada pelo
menos duas vezes a cada 8 horas e quando
apresentava sinais ou sintomas clinicos.

12 meses

Aslan GK, et al.*?

Treinamento Sham

(realizado através do

Treinamento muscular inspiratorio

€ expiratdrio em ambiente

Pelo menos 5 vezes na
semana, 2 vezes ao dia

Intensidade de 30% das pressdes maximas

2 meses




Threshold IMT e
Threshold PEP).

domiciliar (realizado através do
Threshold IMT e Threshold PEP).

durante 15 minutos para
cada sessdo

Chen S, et al.®

Fisioterapia respiratoria

Treinamento aerdbico moderado +
TMR com Respiron + fisioterapia
respiratoria

Treinamento aerdbico :
Duas sessoes por dia
durante 5 dias sendo 45
min por sessao.

TMI: 3 sessoes de 15
minutos por 5 dias,
utilizando treinadores
respiratorios.
Fisioterapia respiratoria,
incluindo pratica de
tosse e expectoragio
(trés sessdes por dia, 15
min por sessdo, durante
5 dias), percussdo e
vibragdo da parede
toracica (trés sessdes por
dia, 15 min por sessdo,
durante 5 dias), e
expiragdo forcada (trés
sessdes por dia, 15 min
por sessdo, durante 5
dias).

O TMI foi realizado por meio de incentivadores
respiratorios (Respiron) com a intensidade para
suspender de trés bolas do equipamento.

5 dias

Rafig MK, et al.*

Empilhamento de ar

Inspiragdo Maxima com
Esvaziamento (MI-E), por
exsuflagdo mecanica, com mascaral
oronasal ou um bocal

2 vezes por dia.

O grupo empilhamento
realizava de 2-3 ciclos
por sessdo, empilhando 3
a 5 respiragdes por ciclo.
Por sua vez, no grupo
MI-E foram empregados
3 a 5 ciclos de insuflagao|

e exsuflacio por sessio.

A intensidade respeitou os limites de conforto e
tolerancia dos participantes, entretanto o grupo
MI-E foi incentivado a aumentar gradualmente a
pressdo para pelo menos 40 cm H,O de acordo
com as recomendagdes do fabricante.

Pelo menos 12 meses




Avaliagao da qualidade dos estudos incluidos

Risco de Viées

A respeito da qualidade dos estudos incluidos avaliando de forma geral, quatro
estudos se apresentaram de forma a apresentarem poucas preocupagdes quanto ao risco
de viés avaliado segundo os critérios de avaliagdo do ROB 2.0. Dois estudos*** foram
classificados com alto risco de viés e um estudo** como baixo risco de viés, como
apresentado na Figura 3.

Figura 3 - Risco de viés dos estudos incluidos avaliados pela ferramenta ROB II.
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Avaliacdo da certeza de evidéncia e grau de confianca dos estudos incluidos

Quanto a avaliagao da certeza de evidéncia dos estudos que foram selecionados,
realizada utilizando o sistema de avaliagdo GRADE, foram verificadas tais informagoes
avaliando por desfecho observado e incluido nesta revisao sistematica (Figura 4).

Ao verificar cada desfecho, em sua totalidade, os estudos apresentaram uma
certeza baixa ou muito baixa com uma importancia também variavel a depender do
desfecho verificado, devido aos riscos de viés, a inconsisténcia, a evidéncia indireta e

imprecisdo encontrada em alguns estudos incluidos.



Figura 4 - Resultados do grau de confianca realizado pelo Grading of Recommendations Assessment, Development and Evaluation (GRADE).
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Explanations

a. Dois estudos apresentaram certa preocupacdo em relacdo ao risco de viés, e apesar de outro artigo apresentar baixo risco, o estudo de Chen et al apresentou um alto risco de viés.
b. Ao serem analisados na meta-analise, os estudos mostraram um alto grau de hetero?eneidade,
c. O estudo de Sancho et al (2020}, apesar de avaliar a fungdo pulmonar (CVF), ndo utiliza essa varidvel como parte do desfecho, como os outros trés estudos.
F" Alinterpretacao t:Iaé ar&alise pode apresentar certa distorcéo, visto que o estudo de maior peso na metanalise (Sancho et al, 2020) ndo usa a CVF como desfecho principal, e seu objetivo estd mais relacionado a reducdo da necessidade de procedimento
invasivo para remocdo de muco.
e. Dois esptudos apr?zsentaram certa preocupacdo para o risco de viés, enguanto um apresentou alto risco de viés, e outro baixo.
f. Os estudos apresentaram um alto grau de heterogeneidade quando observados na metanalise.
ﬁ' Somente para o estudo de Sarasate et al, a CVF ndo era parte do desfecho principal ou do objetivo, mas sim como parte de um critério de inclusdo, onde esta variavel era utilizada EIpara inferir reducdo de forga dos misculos respiratdrios.
. Apesar de somente Aslan et al, trazer o desfecho de for¢a como principal, todos os outros autores também trazem este, como desfecho secundario, onde sdo avaliados e apresentados resultados. Entretanto, Sarasate et at, Sancho et al, e Katz et al trazem
intervencdes que ndo sdo diretamente benéficas para varidvel de forca muscular inspiratdria. Algo que pode comprometer a interpretacdo desses resultados
i. Katz et al e Sarasate et al trazem intervencdes ndo condizentes para o desfecho MEP
j. Apresenca de um baixo nimero de estudos/eventos (3) e a presenca de um intervalo de confianca muito grande, impactam na anélise de precisdo na metanalise.




CVF

Quanto a CVF, quatro estudos® *'*** realizaram a capta¢do dos dados referente a
este desfecho da fun¢do pulmonar. Alguns desses estudos apresentaram uma mudanca
significativa para o grupo que realizava intervengdo quando comparado com o grupo
controle, entretanto, tal diferenga ndo se apresentou em todos os estudos selecionados.
Ao avaliar os resultados, a metandlise ndo apresentou uma diferenca da média
padronizada (DMP) significativa, porém favoravel para o grupo intervencdo (DMP =
0,10 e IC 95% 0,12 para 0,18L).

Sendo, para tal varidvel, realizadas as seguintes técnicas: hiperinsuflacdo com a
maquina CoughAssist T70%%, Oscilagdes e tosse assistida por meio da Inspiragdo
Maxima com esvaziamento (MI-E)*, Treinamento muscular respiratério (TMR) com
Threshold IMT e Threshold PEP* e Treinamento aerdbico moderado, TMR com

Respiron e fisioterapia respiratoria®.



Tabela 4. Metanalise da CVF apoés a intervencio entre os grupos

CFV (L)
Estud Controle Intervencao F Diferenca da Média,
studo Média  SD  Total Média  SD Total orea Random, 95% CI
Sawnani H, et al. 1.1 0.06 18 1.1 0.06 16 29,57% 0.00 [-0,04, 0.04] -
Sancho J, et al. 1.08 0.04 29 1.24 0.06 27 66,66% -0.16 [-0.19, -0.13] =
Aslan GK, et al. 2.5 0.2 10 2.2 0.09 14 2,74% 0.30[0.17, 0.43]
Chen S, et al. 1.54 0.36 40 1.94 0.6 40 1,03% -0.40 [-0.62, -0.18]
Subtotal 97 97 100% -0.10 [-0.12, -0.18]
Heterogeneidade: Tau?=0;df= 3,0 (p<0,001); I*= 96,47%.
Teste para efeito geral: Z=-0,91(p<0,001) +
[ T I I T T 1
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CVF%

Quatro estudos®**% 4

realizaram a captacdo dos dados referente a CVF% como
uma das medidas da fun¢do pulmonar avaliadas. Em ambos os grupos, tanto no controle
como naqueles que realizaram algum tipo de intervencdo, com o aumento das médias.
Quanto a tais resultados, a metanalise demonstrou uma DMP pouco significativa e
favoravel para o grupo controle (DMP = 1,99 e IC 95% 0,98 para 3,00%).

No caso desta variavel, foi realizada a hiperinsuflagdio com a maquina
CoughAssist T70%, o recrutamento de volume pulmonar e tratamento convencional
comparado com apenas a aplica¢do do tratamento convencional®’, comparagdo entre a
Ventilagdo mecénica ndo invasiva precoce e a padrao®, e o TMR utilizando Threshold

IMT e Threshold PEP, realizado pelo grupo intervengdo, comparado ao Treinamento

Sham realizado pelo grupo controle com os mesmos equipamentos*,



Tabela 5. Metanalise da CVF% apos a intervencio entre os grupos

CFV%
Estud Controle Intervencao F Diferenca da Média,
studo Média SD Total  Média SD Total orea Random, 95% CI
Sawnani H, et al. 44.7 1.8 18 38.5 1.8 16 69,08% 6.20 [4.99, 7.41] -
Katz SL, et al. 78.9 3.66 36 91.7 5.52 30 19,04% -12.80 [-15.11,-10.49] -
Sarasate M, et al. 68.8 4.8 20 68.0 5.0 22 11,55% 0.80 [-2.16, 3.76] ——
Aslan GK, et al. 71.5 23.9 10 56.7 17.1 14 0,34% 14.80 [-2.51, 32.11]
Subtotal 84 82 100% 1.99 [0.98, 3.00]
Heterogeneidade: Tau?=0; df= 3,0 (p<0,001); I>= 98,55%.
Teste para efeito geral: Z= 3,87(p<0,001) .
| | | T |
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PIMax

Ao avaliar a PIMax dos desfechos da fun¢do pulmonar, quatro estudos®***
realizaram a captacdo dos dados. Foi perceptivel a diferenca entre os grupos os quais
realizaram a avalia¢do da varidvel em questdo, sendo perceptivel o peso consideravel de
um Unico estudo, apesar dos outros trés estudos apresentarem uma indica¢do de melhora
mais positiva para o grupo intervencdo. Visando isto, a metandlise demonstrou uma
diferenga da média padronizada (DMP) pouco significativa e favoravel para o grupo
controle (DMP = 1,13 e IC 95% 0,95 para 1,31 cmH,0).

Para tal varidvel, os estudos aplicaram as seguintes técnicas respiratorias,
buscando aumentar a for¢a da musculatura inspiratoria: recrutamento de volume
pulmonar®®, VNI precoce®”, MI-E* ¢ TMR utilizando Threshold IMT e Threshold
PEP*, essas foram as técnicas aplicadas no grupo intervenc¢do de cada estudo, sendo
elas comparadas com terapia convencional, VNI padrao ou TMR Sham.

Sobre esta variavel, um quinto estudo® realizou o TMI utilizando o equipamento

Respiron, porém o mesmo nao abordou em seus resultados tais dados e a tentativa de

contato com os autores foi inconclusiva.



Tabela 6. Metanalise da PIMax apos a intervencio entre os grupos

PIMAX
Estud Controle Intervencao F Diferenca da Média,
studo Média  SD  Total Média  SD Total orea Random, 95% CI
Katz SL, et al. 56.7 0.38 36 55.2 0.4 30 92.40% 1.50 [1.31, 1.69] -
Sarasate M, et al. 51.7 17.7 20 54.2 25.4 22 0.02% -2.50 [-15.65, 10,65]
Sancho J, et al. 22.75 1.11 29 26.12 1.39 27 7.57% -3.37 [-4.03, -2.71] -
Aslan GK, et al. 53.9 20.4 10 74.5 16.6 14 0,01% -20.60 [-35.95,-5.25]
Subtotal 95 93 100% 1.13 [0.95, 1.31]
Heterogeneidade: Tau?=0; df= 3,0 (p<0,001); I*= 98,5%.
Teste para efeito geral: Z= 12,1(p<0,001) i
| | | | |
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PEMax

Trés estudos™ * * das selecionadas, incluiram os dados de fungdo pulmonar
quanto a PEMax, como variavel a ser analisada. Quanto a esta variavel, foi perceptivel a
inclinagdo de dois estudos para o beneficio ao realizar a interveng¢ao, entretanto, devido
a alta forca, um unico estudo inclinou a metanalise para o grupo controle, o qual em tal
estudo, obteve resultados proximos aos do grupo intervencdo. Portanto, a metanalise
demonstrou uma diferenca da média padronizada (DMP) significativa e favoravel para o
grupo controle (DMP = 4,37 ¢ IC 95% 4,23 para 4,51 cmH,0).

Quanto a forca da musculatura expiratoria, foram realizados o recrutamento de

volume pulmonar®’, a MI-E*! € 0 TMR com oThreshold*



Tabela 7. Metanalise da PEMax apos a intervencio entre os grupos

PEMax
Estud Controle Intervencio F Diferenca da Média,
studo Média SD Total  Média SD Total or¢a Random, 95% CI
Katz SL, et al. 55.7 0.27 36 51.2 0.3 30 99.05% 4.50[4.36, 4.64] ]
Sancho J, et al. 34.24 1.98 29 43.52 3.25 27 0.95% -9.28 [-10.70, -7.86] k=
Aslan GK, et al. 449 20.5 10 60.4 25.3 14 0.01% -15.50[-33.86, 2.86]
Subtotal 75 71 100% 4.37 [4.23, 4.51]
Heterogeneidade: Tau?>=0; df= 2,0 (p<0,001); I>= 99,45%.
Teste para efeito geral: Z= 61,9(p<0,001) i
| | | | 1
-40 -30 -20 -10 (0] 10

Favor Intervendgiao

Favor Contrele



7. Discussiao

Visto que esta revisdo teve como objetivo realizar um levantamento dos dados
por meio de ensaios clinicos randomizados, onde buscamos estabelecer quais técnicas
de assisténcia respiratoria sao mais eficazes para a melhora da fungdo pulmonar em
individuos com DNM, se torna interessante inicialmente apresentarmos as questoes
quanto a caracterizacdo da populacdo e das intervengdes realizadas, seguindo

posteriormente para os achados referentes a fungdo pulmonar.

Caracterizag¢do da populagdo

A discrepancia da idade encontrada nos estudos de Sawnani et al., 2020, e Katz
et al., 2022, quando comparado com os outros cinco estudos, visto que eles incluiram
em suas pesquisas criancas e adolescentes, enquanto os outros estudos realizaram seus
estudos com adultos, foi realizado uma andlise durante a metanalise para verificar a
existéncia de possiveis outliers na revisdo®™ *’.

Assim, ao verificar tal situagdo, observou-se que, apesar de separadamente eles
apresentarem uma discrepancia significativa, todos tocaram a linha central, o ponto 0, e
ao analisar no plot da diferenga da média, nenhum se apresentou como outlier, ou seja,
todos se encontraram dentro do tridngulo da analise. Desse modo, apesar da grande
heterogeneidade presente, ndo se encontram quaisquer fatores que fossem tdo
divergentes entre os grupos dos estudos selecionados.

Além disso, vale ressaltar que, a populagdo em questdo apresenta uma grande
dificuldade de realizar estudos devido a diversidade de patologias que se encaixam no
grupo de DNM e os comprometimentos especificos de cada patologia. Diante disso, este
estudo ird discorrer em alguns topicos dos achados, sobre tais diferengas que venham a
implicar sobre os desfechos analisados, o qual pode se apresentar como um dificultador

da realizacdo de pesquisas sobre as DNM, somados aos problemas e particularidades

que cada patologia reflete/apresenta.



Quanto a diversidade de patologias incluidas, foi visto que trés estudos dos
selecionados incluiram apenas participantes com ELA, entretanto, quando verificamos a
metanalise, os artigos de maior for¢a, devido & um maior tamanho amostral envolveram
participantes com DMD e Miastenia Grave, além do estudo de Aslan et al., 2014, que
ndo definiu uma unica patologia para ser incluida em seu estudo.

Intervencoes realizadas e os resultados encontrados

De modo geral, os resultados deste estudo apontaram positivamente para a
realizacdo de intervengdes, com o objetivo da melhora e do ganho benéfico apenas para
a CVFE.

Assim, ao verificarmos as intervengdes realizadas nos estudos selecionados,
apesar de quatro estudos analisarem a PIMax e trés a PEMax, apenas dois estudos
relataram realizar o treinamento muscular respiratorio (TMR)** *, sendo que um deles
ndo foi incluido na metanalise por auséncia de dados, os quais ndo foram fornecidos
pelos autores mesmo apo6s tentativa de contactd-los, visto a importancia e necessidade
de incluir tais dados no desfecho avaliado.

Apesar disto, um realizou a interven¢do utilizando o Threshold e o outro, cujo
ndo foi incluido, fez por meio de um incentivador respiratdrio (Respiron)*, o qual, por
meio do feedback visual, promove um aumento de volume pulmonar inalado e,
principalmente em pos cirtrgicos, pode prevenir infecgdes pulmonares e auxiliar na
expectoragdo de escarro®, ja que por meio do aumento do fluxo de ar consegue gerar
esse deslocamento, entretanto, atualmente ndo héd evidéncias que o mesmo contribua
para o TMR, principalmente na populagdo em questao.

Os outros estudos selecionados realizaram técnicas como a hiperinsuflagdo com
equipamentos auxiliares como o CoughAssist, a ventilacio mecanica ndo invasiva
(VNI) e treinamento de oscilagdes e tosse somados a inspiragdo mdxima com

esvaziamento, tais técnicas atualmente sdo recomendadas para tal populagdo',



principalmente a VNI devido aos custos, a reducdo de casos cirrgicos associados a
traqueostomia e pela preferéncia dos pacientes, causada pela reducdo da sensagdo de
dispneia e de esforgo respiratorio.

Quanto aos modos da VNI, ainda ndo foi estabelecido apenas um que causasse
maior beneficio para a DNM, entretanto, o modo bi-level ¢ mais utilizado por causa dos
seus dois niveis de pressao utilizados. Ao comparar a pressdo média garantida por
volume (AVAPS) com o bi-level, em um estudo pequeno, foi perceptivel melhora no
volume corrente, ligeiramente mais elevado, para o grupo que realizava a pressdo de
dois niveis do que os que realizaram a AVAPS',

Entretanto, ao observar as recomendacdes dentro da literatura ¢ ao avaliar os
protocolos abordados nos estudos selecionados, quando realizado a VNI, encontramos
discrepancia no nivel da pressdo aplicado, no estudo de Sarasate et al., 2023, por
exemplo, foi utilizado 10 cmH,0 com IPAP min de 14cmH,0, porém Benditt, 2019,
recomendou o uso de no minimo 20 cmH,0'® %,

Além da VNI, que atualmente se encontra como a principal recomendagio
quanto a técnica respiratéria utilizada para a populagdo com DNM, Akpa,
Pusalavidyasagar ¢ Iber, 2024,>' recomendam o uso da MI-E com pressdes minimas de
IPAP +30 cmH,0 e EPAP de -30cmH,0, ja sendo comprovado que muitos pacientes s6
apresentam melhora quando essas pressdes chegam em 40 cmH,O, para ambas as
pressdes’'. Portanto, quando comparamos com os estudos selecionados, apenas o estudo
de Rafiq et al., 2015, cumpriu com tais recomendacdes, sendo justificado pelo mesmo,
que foram seguidas as recomendacdes do fabricante do equipamento selecionado para o
uso durante a intervengio®.

Sendo assim, tais observagdes podem ser uma das causas pelas quais nao
obtivemos resultados tdo mais significativos e com maior for¢a ao comparar os grupos

de intervencdo com os grupos de controle, dos estudos selecionados nesta revisdo



sistematica, sendo uma lacuna a qual possui a necessidade de ser investigada por

estudos futuros.

CVF e CVFE%

Nesta andlise, descobrimos que a CVF apresentou-se a favor das intervencdes
realizadas nos estudos selecionados em comparacdo com os grupos controle, em
contrapartida, a CVF% se encontrou pouco significativa e direcionada para o grupo
controle.

Ao avaliar a CVF, o comportamento visto nesta metanalise, seguiu a mesma
direcdo de outros estudos existentes dentro da literatura académica, fortalecendo a
utilizacao de recursos respiratérios como a VNI e a MI-E para esta populacdo, apesar de
apenas dois dos quatro estudos selecionados terem inclinado a favor da intervengdo*!*,
sendo evidenciado que o estudo de maior forca, apesar do seu tamanho amostral ser
inferior ao segundo estudo que também se inclinou para a intervengao, esteve favoravel
para a invengao.

Diante desta revisdo sistematica, encontramos uma variabilidade significativa
diante dos estudos selecionados que foram incluidos na avaliagdo da CVF e da CVF%,
o primeiro ponto a ser ressaltado ¢ a respeito das intervengdes realizadas, as quais como
comentadas anteriormente, ndo seguiram um padrdo estabelecido em outras literaturas e
também ndo houve uma padronizagdo de intervencdo realizada entre os estudos
incluidos, pois as intervengdes além de ndo seguirem recomendagdes, nao foram
realizadas utilizando as mesmas técnicas, um estudo realizou MI-E outro VNI e outros
estudos realizaram a aplicagdo de outras técnicas.

O segundo ponto a ser levantado quanto a intervengdo, os grupos controles da
maior parte dos estudos realizaram intervencdes de fisioterapia convencional, apenas
comprovando que ambas as técnicas sdo favoraveis para os pacientes com DNM, sendo

necessario estudos que de fato comparem com nenhuma intervencdo ou com



interveng¢des sham como realizado no estudo de Aslan et al., 2014,* para que possamos
concluir com maior eficacia. Além disso, os estudos de Chen et al., 2023.* e Sarasate et
al., 2023, ndo realizaram a coleta de ambas as variaveis, e caso tenham feito tal
processo, nao foi informado nos dados presentes nos artigos e ambos nao responderam a
tentativa de contato realizada por estes pesquisadores.

Diante do exposto, quanto as intervengdes, a Sociedade Toracica Americana
(ATS) recomenda o uso da VNI em pacientes com DNM, quando os mesmos
apresentam uma CVF inferior a 30% do valor predito, entretanto, ao comparar com o
Colégio Americano de Médicos Toracicos (ACCP) e com a Federacdo Europeia de
Sociedades Neurologicas (EFNS), as recomendagdes sdo outras, CVF <50% do previsto
sem sintomas ou CVF <80% do previsto com sintomas, para a ACCP, e CVF<80% do
previsto para a EFNS®'. Entretanto, apesar das recomendag¢des, nio foi concluido um
tratamento padronizado ou recomendado, que apresenta-se maiores beneficios para os
casos de DNM, visando encontrar um tratamento padrdo ouro para a populagdo em
questao.

Ainda a respeito das variaveis, recentemente, em 2024, foi publicado por Akpa,
Pusalavidyasagar e Iber,”’ uma revisdo narrativa, a qual observou os estudos que
intervieram nos problemas respiratorios e indicaram os tratamentos atuais em doengas
neuromusculares. Tal estudo ao discutir sobre a CVF, inclui esta variavel em desfechos
como a avaliagdo da forca muscular e observagdes para o inicio do suporte ventilatorio
com a VNI. A respeito da forca muscular, foi visto que a CVF sofre alteragdes quando
existe uma fraqueza muscular diafragmatica presente nos pacientes, além de sofrer
alteracdo devido a posi¢do que o mesmo se encontra, sendo coletado valores mais
elevados da CVF quando em posi¢do supina do que em posicao ereta.

Dito isto, estudos avaliaram o comportamento da CVF dos participantes durante

a noite comparando com a hipoventilacdo diurna, sendo assim, verificado que existem



fundamentos para a realizagdo de interven¢des como a VNI durante o sono, destacando
o periodo do sono de movimento rapidos dos olhos (REM), visto que, neste estagio, o
individuo se encontra em um sono profundo, o que leva a uma PaCO, diurno de 45
mmHg ou a uma elevagao do valor basal de 4mmHg, devido as alteragcdes da CVF visto
o posicionamento adotado para dormir®.

Somado a isso, nos participantes do estudo de Beneditt ¢ Boitano, 2013, foi
verificado que os mesmos apresentavam sintomas consistentes que estavam
relacionados diretamente a respira¢do desordenada a qual sofrem influéncia direta da
CVF e da fraqueza muscular. Tais sintomas incluem, despertares noturnos mais
frequentes, nocturia, pesadelos vividos, suores noturnos, hipersonoléncia diurna, dores
de cabeca matinais, nauseas, depressdo, diminuicdo da concentragdo e diminui¢ao do
desempenho diurno.

Além disso, a CVF se relaciona diretamente com a melhoria da capacidade
pulmonar, sendo assim, as intervencdes podem levar os individuos a uma melhor fun¢ao
pulmonar e consequentemente uma melhora da qualidade de vida dos mesmos, visto
que, em 2021, um estudo*® que levantou informagdes de 23 estudos, armazenados em
um banco de dados, concluindo que a CVF esta relacionada fortemente e significativa,
de forma inversamente proporcional com a sobrevivéncia dos individuos com ELA, ou
seja, quanto maior a CVF, maiores os indicadores de sobrevivéncia dos individuos.

Somado a todas essas informagdes, este presente estudo, avaliou os desfechos no
quesito da fun¢@o pulmonar e nao foi encontrado uma for¢a de grande significancia para
ambas as varidveis, sendo que seguiram para direcdes opostas. Com isto,
recomendamos que futuramente sejam realizadas mais pesquisas que avaliem ambas as
variaveis, para que, possamos futuramente definir uma padronizacdo de intervencao,

que promova uma melhora funcional, melhor qualidade de vida, de sono, aumento da



forca diafragmatica e consequentemente um aumento nos indicadores de
sobrevivéncia*’, aumentando a perspectiva de vida dos individuos com DNM.

PIMdx e PEMax

Quanto aos efeitos do treinamentos respiratorio, Dongen et al., 2020,*" discutiu
em sua revisdo sistematica sobre o beneficio de realizar o TMR em pacientes com
Doenga de Parkinson, patologia esta que afeta o tronco cerebral/ganglios da base, e com
alta prevaléncia. Na conclusdo de seu estudo, foi abordado que desde que os pacientes
apresentassem alguma disfuncdo respiratoria seria recomendado a realizagdo do
treinamento muscular, porém que houvesse uma padronizagdo do equipamento
utilizado.

Tal relato também pode ser evidenciado neste estudo, ja que os estudos que
coletaram dados referente ao TMR, realizaram protocolos com instrumentos diversos,
ndo sendo possivel chegar a uma conclusdo com maior nivel de evidéncia. Visto que,

42 4 intervieram de fato com um

como relatado anteriormente, apenas dois estudos
protocolo estruturado com intervengdo para o treinamento muscular inspiratdrio ou
expiratoério, porém além de realizar o TMR com um equipamento que atualmente ¢ mais
recomendado para o incentivo do aumento do fluxo respiratorio, o estudo em questio®
ndo publicou os dados referente o treinamento muscular inspiratorio (TMI) realizado.
Esta revisdo, ap0s a metandlise, verificou que tanto a PIMax como a PEMax
inclinaram para o grupo controle, os quais ndo realizaram um protocolo especifico com
um programa de TMR, porém ao verificar mais a fundo as intervencdes realizadas,
podemos evidenciar que as intervengdes realizadas pelos estudos incluidos, estavam
mais voltados para a capacidade funcional e pulmonar dos individuos do que para a o

treinamento muscular inspiratdrio ou expiratério ja que os mesmos realizaram a

aplicacdo de pressdo positiva e ndo um treino especifico para a musculatura respiratoria.



Apesar da recomendacdo existente da ACCP, para indica¢ao do uso de VNI para
PIMax menor que -40 cmH,0, como forma de tratamento, vale ressaltar que a pressao
positiva pode reduzir os sintomas de desconforto respiratério, entretanto ndo possui
indicagdo para o treinamento muscular do diafragma, j4 que a mesma ira trabalhar de
modo indireto na fraqueza muscular, visto as questdes expostas no item anterior a
respeito da CVF, que interfere na fraqueza muscular, quando reduzida®'.

Somado a isto, ja era esperado que ndo obtivéssemos grandes achados dentro
desses desfechos, em especifico, visto que as patologias envolvidas nos estudos que
participaram da metandlise, em especifico o de Katz et al., 2022,*° o qual possui maior
forca devido o tamanho amostral, realizou a pesquisa com participantes que possuem
DMD, sendo ja de conhecimento académico a grande diferenca entre as DNM, se
destacando a ELA e a DMD, visto que apresentam achados maior especificidade clinica.

Tal patologia, a DMD, afeta diretamente os musculos respiratérios com maior
veeméncia e de modo progressivo, sendo usualmente utilizado e recomendado aVNI,
inclusive no periodo noturno devido a hipoventilagdo e apneia obstrutiva do sono
realizada pelos portadores desta doenca, causadas pela fraqueza da musculatura
respiratOria exacerbada nestes participantes®.

Diante do exposto, apesar desta revisdo ndo ter encontrados resultados
favoraveis para a realizacdo do treinamento muscular respiratorio, evidenciamos que,
outros estudos recentes, porém nio se encaixavam nos critérios desta revisdo por tal
motivo nao foram incluidos, com patologias como a Miastenia Gravis, foi evidenciado a
realizagdo de tal técnica para que reduzisse a fraqueza fatigdvel e a insuficiéncia
respiratdria, além de ser benéfico para a redugdo na incidéncia de complicagdes, como
dispneia, redu¢do da forca muscular respiratoria, da resisténcia muscular e do

desempenho fisico®.



No mesmo sentido, a revisdo sistematica e metanalise realizada em 2022 por
Watson et al.,” concluiu, apds unir 37 artigos, que apesar de encontrarmos na maioria
das vezes, na literatura, ensaios clinicos que sejam pequenos e heterogéneos aos serem
comparados, assim como nesta revisdo, foi verificado que o TMR melhoram a
capacidade vital forcada em 0,4 da DMP (IC 95% 0,12-0,69), pressdo inspiratdria
maxima (DMP 0,53, IC 95% 0,21-0,85) e pressdo expiratoria maxima (DMP 0,7, IC
95% 0,35-1,04) em compara¢dao com o grupo controle (que realizava tratamento usual,
simulado ou alternativo).

Entretanto, ndo foi encontrado ou detectado nenhum impacto importante
significativo na tosse, dispneia, voz, capacidade fisica ou na qualidade de vida.
Indicando ao fim que os resultados fossem interpretados com muita cautela devido a
grande heterogeneidade presente devido a faixa etaria, diferentes doencas, intervengoes,
dosagens e comparadores. Sendo assim sdo necessarios mais estudos que avaliem se o
TMR ¢ benéfico para esta populacdo ou promove alteracdes nas fibras musculares
causando maior fadiga, dispneia e exacerbag¢dao do metaborreflexo.

Limitacoes do estudo

Os estudos que foram selecionados apos os critérios de inclusdo, apresentaram a
auséncia de alguns dados de desfechos importantes, por entender que isto poderia se
tornar um viés nesta revisao, os pesquisadores entraram em contato com os autores de
cada estudo via email, entretanto apenas um grupo de pesquisadores retornaram, porém,
foi impossibilitado de compartilhar dos dados ausentes, por ndo possuir mais as bases
de dados coletados, sendo assim, como uma limitagdo importante ressaltamos a
auséncia dos artigos selecionados em todos os desfechos avaliados.

A heterogeneidade entre os estudos quanto as caracteristicas da populacao (faixa
etaria, diferentes DNM), as distintas intervengdes e comparadores, reforcam que os

resultados discutidos nesta revisdao devem ser interpretados com cautela e evidenciamos



que para maiores esclarecimentos e compreensao sobre as técnicas e a fun¢do pulmonar,
torna-se necessario mais estudos futuramente que avaliem todos os desfechos abordados
na metanalise, com o intuito de melhorar os atendimentos futuros para tal populagao.

Apesar da heterogeneidade ja relatada durante a discussdo e evidenciada no
paragrafo anterior, ao incluir diversas DNM, isso proporcionou que pudéssemos
aumentar o conjunto de evidéncias e para alguns desfechos foi essencial para definir
que a realizacdo da intervengdo ¢ fortemente recomendada e positiva para a populacio
com DNM.

Quanto a diversidade de intervengdes e poucos estudos, torna-se desafiador a
interpretacdao e chegar em uma conclusdo de qual técnica promove maior beneficio para

a funcdo pulmonar desses pacientes.

8. Conclusao

Esta revisdo, apesar das limitagdes, sugere que a VNI e a MI-E promovem um
efeito benéfico na CVF em grande parte da populacio com DNM. J& em relacdo as
pressoes inspiratorias € expiratorias, ndo conseguimos chegar a uma conclusao coerente
quanto a qual técnica seria mais indicada, visto que foram realizadas técnicas
desatualizadas na literatura ou nenhuma em comum, somado a baixa evidéncia relatada
na metanalise.

O risco de viés deste estudo, devido a qualidade dos estudos incluidos, visto a
analise realizada através do GRADE ¢ do ROB, foi em sua maioria alto e com confianga
baixa. Devido a auséncia de mais pesquisas e dos dados, torna-se impossivel determinar
se tais diferencas encontradas na metanalise promoveriam a melhora clinica dos
individuos na dispneia e qualidade de vida.

Entretanto, esta revisdo refor¢a que realizar intervengdes promovem a melhora

na fun¢@o pulmonar dos individuos, retardando o avango de modo acelerado das DNM



que foram incluidas, nos quesitos que sofrem menor interferéncia direta da

fisiopatologia.

Por fim, evidenciamos a necessidade de mais pesquisas, para que futuramente

seja possivel chegar a conclusdes mais consistentes € com maior forca estatistica, sendo

possivel realizar uma andlise por tipo de intervengdes, chegando a um protocolo com

maior beneficio clinico importante e que incluam resultados importantes para os

pacientes e clinicos consumidores das evidéncias clinicas abordadas na comunidade

académica.
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9. Apéndices

APENDICE 1. Estratégia de Busca - MEDLINE via PubMed

1.

2
3
4
5
6.
7
8
9

10.
11.
12.
13.
14.
15.
16.
17.
18.
19.
20.
21.
22.
23.

Neuromuscular disease [Mesh]

Myotonic Dystrophy [Mesh]

. Amyotrophic Lateral Sclerosis [Mesh]
. Muscular Dystrophy, Duchenne [Mesh]
. Bulbar Palsy

Spinal Muscular Atrophy
1OR20OR30OR40R50R6

. Non-invasive ventilation

. Air Stacking

Chest Physiotherapy

Lung Volume Recruitment
Respiratory Therapy [Mesh]

cough assist

inspiratory muscle training
8OR9OR100OR 11 OR120R 13 0OR 14
lung function

Vital Capacity [Mesh]

airway clearance

cough

respiratory muscle strength

peak cough flow

16 OR 17 OR 18 OR 19 OR 20 OR 21
7 AND 15 AND 22



10. APENDICE 2. Estratégia de Busca - PEDro

Por meio da combinagdo de trés palavras foi realizada a pesquisa na base de

dados, ndo deixando de utilizar nenhuma palavra utilizada nas outras buscas.

1.

Neuromuscular disease AND non-invasive ventilation AND lung function

2. Myotonic Dystrophy AND non-invasive ventilation AND lung function

3.

&

22.

23.
24.
25.
26.
27.
. Duchenne Muscular Dystrophy AND Respiratory Therapy AND lung function
29.
30.
31.
32.
33.
34.
35.
36.
37.
38.
39.

28

40.

41.

Amyotrophic Lateral Sclerosis AND non-invasive ventilation AND lung
function

Duchenne Muscular Dystrophy AND non-invasive ventilation AND lung
function

Spinal Muscular Atrophy AND non-invasive ventilation AND lung function
Bulbar Palsy AND non-invasive ventilation AND lung function

Neuromuscular disease AND chest physiotherapy AND lung function

Myotonic Dystrophy AND chest physiotherapy AND lung function
Amyotrophic Lateral Sclerosis AND chest physiotherapy AND lung function

. Duchenne Muscular Dystrophy AND chest physiotherapy AND lung function
. Spinal Muscular Atrophy AND chest physiotherapy AND lung function

. Bulbar Palsy AND chest physiotherapy AND lung function

. Neuromuscular disease AND air stacking AND lung function

. Myotonic Dystrophy AND air stacking AND lung function

. Amyotrophic Lateral Sclerosis AND air stacking AND lung function

. Duchenne Muscular Dystrophy AND air stacking AND lung function

. Spinal Muscular Atrophy AND air stacking AND lung function

. Bulbar Palsy AND air stacking AND lung function

. Neuromuscular disease AND lung volume recruitment AND lung function

. Myotonic Dystrophy AND lung volume recruitment AND lung function

. Amyotrophic Lateral Sclerosis AND lung volume recruitment AND lung

function

Duchenne Muscular Dystrophy AND lung volume recruitment AND lung
function

Spinal Muscular Atrophy AND lung volume recruitment AND lung function
Bulbar Palsy AND lung volume recruitment AND lung function

Neuromuscular disease AND Respiratory Therapy AND lung function

Myotonic Dystrophy AND Respiratory Therapy AND lung function
Amyotrophic Lateral Sclerosis AND Respiratory Therapy AND lung function

Spinal Muscular Atrophy AND Respiratory Therapy AND lung function

Bulbar Palsy AND Respiratory Therapy AND lung function

Neuromuscular disease AND cough assist AND lung function

Myotonic Dystrophy AND cough assist AND lung function

Amyotrophic Lateral Sclerosis AND cough assist AND lung function

Duchenne Muscular Dystrophy AND cough assist AND lung function

Spinal Muscular Atrophy AND cough assist AND lung function

Bulbar Palsy AND cough assist AND lung function

Neuromuscular disease AND inspiratory muscle training AND lung function
Myotonic Dystrophy AND inspiratory muscle training AND lung function
Amyotrophic Lateral Sclerosis AND inspiratory muscle training AND lung
function

Duchenne Muscular Dystrophy AND inspiratory muscle training AND lung
function

Spinal Muscular Atrophy AND inspiratory muscle training AND lung function



42.
43.
44,

45

51

63

68.
69.
70.
71.
72.
73.
74.
75.
76.

T7.
78.

Bulbar Palsy AND inspiratory muscle training AND lung function
Neuromuscular disease AND air stacking AND peak cough flow
Myotonic Dystrophy AND air stacking AND peak cough flow

. Amyotrophic Lateral Sclerosis AND air stacking AND peak cough flow
46.
47.
48.
49.
50.

Duchenne Muscular Dystrophy AND air stacking AND peak cough flow
Spinal Muscular Atrophy AND air stacking AND peak cough flow
Bulbar Palsy AND air stacking AND peak cough flow

Neuromuscular disease AND air stacking AND Vital Capacity
Myotonic Dystrophy AND air stacking AND Vital Capacity

. Amyotrophic Lateral Sclerosis AND air stacking AND Vital Capacity
52.
53.
54.
55.
56.
57.
58.
59.
60.
61.
62.

Duchenne Muscular Dystrophy AND air stacking AND Vital Capacity
Spinal Muscular Atrophy air stacking AND Vital Capacity

Bulbar Palsy AND air stacking AND Vital Capacity

Neuromuscular disease AND air stacking AND airway clearance
Myotonic Dystrophy AND air stacking AND airway clearance
Amyotrophic Lateral Sclerosis AND air stacking AND airway clearance
Duchenne Muscular Dystrophy AND air stacking AND airway clearance
Spinal Muscular Atrophy AND air stacking AND airway clearance
Bulbar Palsy AND air stacking AND airway clearance

Neuromuscular disease AND air stacking AND cough

Myotonic Dystrophy AND air stacking AND cough

. Amyotrophic Lateral Sclerosis AND air stacking AND cough
64.
65.
66.
67.

Duchenne Muscular Dystrophy AND air stacking AND cough

Spinal Muscular Atrophy AND air stacking AND cough

Bulbar Palsy AND air stacking AND cough

Neuromuscular disease AND inspiratory muscle training AND respiratory
muscle strength

Myotonic Dystrophy AND inspiratory muscle training AND respiratory muscle
strength

Amyotrophic Lateral Sclerosis AND inspiratory muscle training AND
respiratory muscle strength

Duchenne Muscular Dystrophy AND inspiratory muscle training AND
respiratory muscle strength

Spinal Muscular Atrophy AND inspiratory muscle training AND respiratory
muscle strength

Bulbar Palsy AND inspiratory muscle training AND respiratory muscle strength
Neuromuscular disease AND non-invasive ventilation AND Vital Capacity
Myotonic Dystrophy AND non-invasive ventilation AND Vital Capacity
Amyotrophic Lateral Sclerosis AND non-invasive ventilation AND Vital
Capacity

Duchenne Muscular Dystrophy AND non-invasive ventilation AND Vital
Capacity

Spinal Muscular Atrophy AND non-invasive ventilation AND Vital Capacity
Bulbar Palsy AND non-invasive ventilation AND Vital Capacity
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