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Quando nos deparamos com um diagnéstico de
uma condicao que impacta nosso curso de vida,
num primeiro momento temos o susto, depois
podemos seguir caminhos diversos de reacao que
nos levarao mais cedo, ou mais tarde, a aceitacao e
adaptagao para seguir nosso caminho da melhor
maneira possivel. Contribuem para o processo de
aceitacao fatores diversos, mas certamente, o
entendimento sobre o que se passa, € as
possibilidades que existem para tornar este
percurso o melhor possivel € fundamental.

Este guia, nao substitui o papel do profissional da
salide, ao qual compete ndo sé conduzir o cuidado,
mas acolher, ouvir, e buscar conversar sobre as
diferentes questoes que possam ocorrer ao longo
doacompanhamento.

Este guia ndo esgota o assunto, apenas € um
condutor inicial de informacdes basicas e
importantes, para dar seqiiéncia a nossa luta.

“Um dia, quando olhares para tras, veras que os
dias mais belos foram aqueles em que lutaste”
(Freud)

Alexandra Prufer de Queiroz Campos Araujo
Professora Associada de Neuropediatria da UFRJ

Este Guia das Familias para o
Consenso sobre os Cuidados Basicos
na Atrofia Muscular Espinhal foi
desenvolvido por defensores e
especialistas para as familias afetadas
pela Atrofia Muscular Espinhal. O texto
completo do Consenso (22 Paginas) foi
publicado na edicao de agosto de 2007
do Journal of Child Neurology e pode
ser encontrado no site darevista. O link
para o documento esta disponivel na
ultima pagina deste Guia.

A AAME - Amigos da Atrofia Muscular
Espinhal é uma associacao sem fins
lucrativos, que surgiu da luta de um
grupo de pessoas no Rio de Janeiro com
a missao de divulgar a Atrofia Muscular
Espinhal (AME) visando a informacao e
orientacao da populacao e
profissionais para uma melhor
qualidade de vida das pessoas com
AME e seus familiares.

O que é AME?

A Atrofia Muscular Espinhal (AME) é uma doenca
neuromuscular, rara e genética que leva ao
enfraquecimento dos musculos pelo mal funcionamento
dos neurdnios da medula espinhal. Os musculos afetados
podem ser apenas 0s que controlam os movimentos das
pernas, até a grande maioria deles, incluindo sustentacao
de tronco e cabeca e até mesmo os da regiao das costelas,
que ajudam narespiracao.

Os individuos com AME podem nao ter nenhuma alteracao
ao nascimento e os sintomas podem ir surgindo ao longo da
vida, desde os primeiros meses nas formas mais graves,
mais tarde na infancia, até mesmo na idade adulta nas
formas mais brandas. As formas mais graves tem uma
menor expectativa de vida.

Todas as pessoas com AME tem um risco maior de
problemas de salde ao longo de sua vida.

Fatos:

A AME é a doenca hereditaria que mais leva ao
6bito criancas com menos de 2 anos;

50% das pessoas com AME possuem a forma
mais grave da doenca - ou seja, AME Tipo 1 ou
Sindrome de Werdnig Hoffman;

Sem os equipamentos, suporte e tratamento
apropriado trata-se de doenca frequentemente
fatal;

1 a cada 6.000 bebés nascem com AME. A AME
pode afetar qualquer idade, raca ou sexo.

1 a cada 40 pessoas é portadora do gene
causador da AME. A crianca de dois portadores
tem 25% de chance de desenvolver AME.




0 que € um Consenso e
por que precisamos de um?

Um consenso reflete a concordancia geral
entre um grupo. Neste caso, o Consenso
sobre Cuidados Basicos na Atrofia
Muscular Espinhal (AME) foi desenvolvido
por um grupo de especialistas no cuidado
de pessoas com AME. O objetivo do
Consenso é servir de fonte para
profissionais da salde e fornecer
recomendacodes para a pratica clinica. Isto
€ especialmente importante para as
pessoas com AME, uma vez que existem
varias comunidades que ndotem acessoa
médicos especialistas na doenca. Este é
um guia rapido especialmente feito para
as familias e pacientes sobre o conteldo
do Consenso.

Esperamos que isso auxilie o didlogo entre médicos e pacientes.
E muito importante entender que sdo apenas sugestoes - as
recomendacdes do Consenso sao para consideracoes gerais e
nao devem ser consideradas como condicoes absolutas de
tratamento. Esperamos que vocé compartilhe esse Guia com
outras familias e amigos de pessoas com AME. O documento
completo do Consenso sobre como cuidar de uma pessoa com
AME (veja nas referéncias da pagina 11) esta disponivel , na
versao original em inglés, na pagina da internet da revista
médica na qual foi publicado.

O que os especialistas recomendam
no tratamento de pessoas com AME?

E importante saber que ha coisas que vocé pode fazer para
manter a vocé ou sua crianca com AME confortavel e segura,
ajudando a aprender e atingir sua capacidade maxima.
Especialistas em AME recomendam 5 topicos que devem ser
abordados entre vocé e os profissionais da satde envolvidos:

1. Confirmando o diagndstico de AME

2. Cuidando dos problemas respiratorios

3. Cuidando da alimentacao e nutricao

4. Cuidando dos movimentos e atividades diarias
5. Preparando-se para doencgas ou complicagdes
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1 - Confirmando o diagnéstico de AME

Se vocé esta lendo esse Guia informativo, provavelmente a
possibilidade do diagnostico de AME esta sendo cogitada pelos
profissionais de salde . Um simples exame de sangue (Exame de
DNA) pode confirmar se vocé ou seu filho(a) tem ou ndo uma
mutacao do gene SMN (sobrevivéncia do neurdnio motor) que
causa a AME. Caso o teste seja positivo o seu diagnostico ou de
seu filho(a) esta confirmado. No entanto, aproximadamente 5 %
das criangas ou adultos que apresentam os sintomas de AME
podem apresentar um exame negativo para a delegao do gene
SMN, e outros exames terao que ser feitos. Estes exames podem
incluir uma eletroneuromiografia (EMG), que mede a atividade
elétrica do musculo e a conducdo nervosa, e/ou bidpsia
muscular e exames de sangue, para a exclusao de outras
doencas neuromusculares.

Se 0 exame de sangue der positivo para AME, seu médico ira
conversar com vocé e seus familiares sobre as estratégias de
cuidados para vocé ou seu filho(a), incluindo planos voltados para
respiracao e a alimentacao, assim como as terapias necessarias
(fisioterapia, fonoaudiologia, terapia ocupacional e outras
especialidades). O aconselhamento genético (AG) também é
recomendado aos familiares das pessoas com AME .

A tabela a seguir descreve as diferentes formas de apresentacao
da AME. Ela é usada como um guia para discussao e
planejamento pelos especialistas em AME quando estdo
trabalhando com as familias e os profissionais de salde. A
classificacdo , baseada na época de inicio da fraqueza e niveis
funcionais(de habilidades alcancadas) podem auxiliar vocé e seu
médico a entenderem o quanto vocé ou seu filho(a) sera afetado
pela AME. Geralmente, quanto mais precoce o inicio da fraqueza
muscular maior a gravidade da doenca e maior a necessidade de
um planejamento de tratamento proativo.

A necessidade de um planejamento individualizado para todas as
pessoas com AME é fundamental, pois ird ajudar vocé e seus
familiares a entender e a se prepararem para o dia-a-dia, bem
como para as atitudes em casos de emergéncia que porventura
possam ocorrer.




Classificacoes Clinicas de AME

Fungéo Méxima Alcancada | |dade de Aparecimento
da Fraqueza

Tipo | Nao senta sem apoio De 0 a 6 meses
Tipo I Consegue sentar sem apoio, De 7 a 18 meses
mas nao consegue andar
Tipo Il Consegue ficar de pé e andar e e 18 s
sem apoio
) ) PAGITIG
Tipo IV Mantém o andar como adulto Década de vida
A . s PRt I x5
" Thmrarnly _ ¥ '_ — | &~

® Se houver suspeita de AME, um exame de
sangue com teste genético devera ser pedido
para confirmarou excluiro diagnostico.

® Se a AME for confirmada, fale com seu médico ou
um geneticista para saber o que isto significa para
suafamilia.

® Leia mais sobre os problemas médicos associados a
AME e participe ativamente com a sua equipe médica
para desenvolver estratégias personalizadas para vocé e
seufilho(a).
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2 - Cuidando dos problemas respiratorios

Problema respiratério € a principal causa de complicagdes nas
pessoas com AME e a causa mais comum de morte nas criangas ou
adultos com o Tipo | e Il da doenca. A fraqueza muscular presente na
AME dificulta a tosse e a eliminacao das secre¢des do pulmao e pode
causar uma ma respiracdo durante o sono. A fraqueza muscular
pode fazer com que a pessoa com AME seja mais suscetivel as
infeccOes respiratorias. Infecgdes repetidas podem causar danos
permanentes nos tecidos do pulmao fazendo a respiracao ainda
mais dificil.

Os cuidados com a respiracao das pessoas com AME sao essenciais
para a sobrevida e qualidade de vida. E importante que pais e
pacientes sejam capazes de identificar o quanto antes os problemas
respiratorios e entender os passos para melhorar a respiragao.

Por causa da importancia da respiracao, a procura de um
pneumologista (responsavel pelo tratamento das doencas
pulmonares e respiratérias ) familiarizado com a AME deve ser feita
logo apds o diagndstico. O médico ird avaliar a respiracdo e a
capacidade de tosse sua ou do seu filho fazendo as recomendacoes
para ajudar a manter as suas vias aéreas ou de seu filho(a) em boas
condicoes.

Dependendo da gravidade da doenca, equipamentos podem ser
necessarios, Como uma magquina para auxilio da tosse (Cough-Assist
Machine) que funciona de forma semelhante a um aspirador de pé,
puxando ar e muco dos pulmdes, e a ventilagao nao-invasiva (VNI)
como, por exemplo, o BIPAP. Protocolos tém sido desenvolvidos para
0 melhor uso desses recursos. Imunizacdes de rotina e vacinas
contra a gripe também sao recomendadas.

O especialista trabalhara juntamente com a familia
para desenvolver um objetivo de cuidado ® Aprenda a manter as vias aéreas
respiratorio personalizado para cada crianca desobstruidas - Isto é muito importante
ou adulto. Atencao especifica devera ser para todas as pessoas com AME

CERE Y pI?neJamepto para lleTeel @ Converse sobre as opgoes de suporte
em que voceé ou seu filho esteja doente r2er . S
ventilatorio com sua equipe médica

com resfriado ou gripe ou caso tenha .
quando necessario.

que fazer uma cirurgia. Os planos . , gt
devem ser revistos periodicamente ® Trabalhe juntamente cqm a equipe médica para
na medida em que Vocé ou seu desenvolver estratégias de trat.amento para
filno cresca ou se houver _ prevenir problemas.
mudanga no estado de salde ® Trabalhe juntamente com a equipe médica para
com o passar do tempo. desenvolver estratégias que serao utilizadas durante
uma crise respiratoria aguda,
Veja capitulo especial sobre os cuidados
respiratorios ao final do guia.

ou caso seja necessaria uma hospitalizagao.
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~ i 3 - Cuidando dos problemas alimentares

Pessoas com AME podem sofrer de subnutricao ou
superalimentacao e ambas podem afetar a qualidade de vida do
paciente. A equipe médica deve avaliar regularmente o
crescimento do paciente com AME, orientando e desenvolvendo
uma nutricao adequada e um plano alimentar personalizado.

E importante reconhecer que dificuldades de deglutir alimentos
podem aumentar o risco de aspirar comida e bebida, o que pode
causar infeccoes pulmonares recorrentes (pneumonia
aspirativa) e trazer complicacoes sérias e risco de vida para as
pessoas com AME.

Estratégias na hora da refeicdo podem ser adotadas para evitar
a aspiracdo da comida. O refluxo gastroesofagico (a volta da
comida do estébmago para a boca) também pode causar
pneumonia por aspiracao, por isso medidas preventivas devem
ser discutidas com sua equipe médica. Para pacientes com Tipo |
é indicada gastrostomia precoce com fundoplicatura para evitar
complicacoes por broncoaspiracao que constitui um maior
indice de causa 6bito nestes pacientes, e garantir a boa nutricao
do paciente.

0 sobrepeso é um desafio para as criancas ou adultos com AME
Tipo Il e Tipo Ill, pois causa uma sobrecarga para a musculatura
enfraquecida com reducao da capacidade motora. Criangas ou
adultos com AME tém também, com frequéncia , constipacao
intestinal. Varias estratégias podem ser usadas tanto para os
problemas de alimentacdo quanto para os de digestdao. Um
nutricionista e fonoaudidlogo especialistas na avaliagdo e
tratamento das alteracdes de degluticao e motricidade orofacial
podem ajudar a equipe médica a determinar as melhores
estratégias para vocé e seufilho(a).

® Monitore a pessoa com AME
através de graficos de crescimento
juntamente com a equipe médica para
desenvolver um plano de alimentacao
personalizado.
® Se vocé ou seu filho(a) apresentar problemas com a

4 - Cuidando dos movimentos e
das atividades diarias

A fraqueza dos musculos, o sintoma mais 6bvio da AME, varia
de pessoa para pessoa, dependendo da gravidade da doenca.
Fisioterapeutas, terapeutas ocupacionais e/ou especialistas
em reabilitacao sao os profissionais que podem ajudar a
desenvolver o melhor plano para vocé ou seu filho(a) para atingir
niveis maximos de independéncia funcional. Eles podem
recomendar exercicios, equipamentos ou aparelhos auxiliares
para ajudar vocé ou seu filho(a) a manter a melhor postura para
funcionamento dos pulmdes e alimentacao, assim como para
se movimentar enquanto brinca ou trabalha. Profissionais como
nutrélogo, nutricionista, fonoaudiélogo, de acordo com a
necessidade de cada pessoa com AME podera vir a fazer parte
da equipe de profissionais.

Esses recursos também podem ajudar a prevenir e controlar
contraturas musculares, deformidade espinhal, dores e
fraturas 6sseas que podem piorar a sua limitacao ou do seu
filho(a). A consulta com um terapeuta que tem experiéncia com
AME podera ajuda-lo a determinar qual aparelho € o mais
apropriado para vocé ou seu filho(a) e a forma ideal de sua
introducao na vida cotidiana. Criancas ou adultos com AME
devem ser avaliadas por um médico ortopedista para avaliacao
da curvatura da coluna.

® Participe ativamente para

desenvolver um planejamento de
fisioterapia para ajudar vocé ou seu filho(a)
a atingir o mais alto nivel de funcao e

independéncia.

® Aparelhos auxiliares, equipamentos

e exercicios podem ajudar a respiracao,
alimentacao, brincadeiras e trabalhos.

® Aparelhos auxiliares podem ajudar

a diminuir ou prevenir complicacoes da AME.
® Discuta com sua equipe médica sobre a
avaliacao por um especialista em ortopedia.

degluticao, refluxo gastroesofagico ou constipacao

intestinal, fale com a equipe médica sobre o uso de
solugoes viaveis.

® Acompanhe os problemas relativos a alimentacao e
digestao e desenvolva estratégias para prevenir
pneumonia por aspiracao.

AAME
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5 - Preparando se para doencas
ou complicacoes

Cuidar de uma pessoa com AME ja é desafio o bastante em
circunstancias normais. As complicagoes da AME podem aumentar
o grau de complexidade para a vida familiar. Ao conversarem sobre
as estratégias de cuidados para si ou para seu filho(a), vocé e a
equipe médica provavelmente irdo falar sobre os cuidados diarios e
cronicos, prevencao e sobre o que fazer em caso de emergéncias
médicas.

Em muitos casos, o planejamento é a coisa mais importante que
vocé pode fazer para prevenir uma emergéncia. Quando ocorre
uma emergéncia, 0 apoio de uma equipe bem instruida é essencial.
Antecipadamente ou durante uma intercorréncia aguda, o dialogo
entre todos é fundamental para que sejam expostas todas as
opcoes de cuidados e suas consequéncias. Dada a dificuldade de
tratamentos especificos para AME, a maioria das opcdes de
cuidados ou terapias para AME (como as discutidas no Consenso)
sao consideradas “ tratamentos de suporte”.

Quando realizadas de forma planejada, essas intervencoes servem
para ajudar vocé ou seu filho(a) a aproveitar ao maximo a vida. Nos
casos mais graves de AME, os pais ou pacientes podem se deparar
com decisoes angustiantes em relacao a terapias que podem ser
consideradas como prolongamento de sofrimento em vez de alivio
de problemas causados pela doenca.

Quando possivel, as opcdes para o tratamento na fase terminal
precisam ser definidas e discutidas abertamente entre vocé e sua
familia, para que qualquer decisdo tomada possa refletir os seus
pensamentos, cultura e religiao. E importante ter essas discussoes,
embora dificeis, antes de ocorrer uma emergéncia, para
gue a equipe médica esteja preparada e possa agir
de acordo.

® Desenvolva estratégias para os
casos de emergéncias.

® Compartilhe seus planos e objetivos com
todos os profissionais de satide envolvidos no
seu cuidado ou de seu filho(a).

® Mantenha por escrito as estratégias e planos
de tratamento bem como suas decisoes para

situacoes criticas, a fim de ajudar a vocé e aos
profissionais de salde durante
uma emergéncia.
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Os Especialistas
Concordam...
Recomendacoes,*
nao regras

Os especialistas em AME concordam: os cuidados de uma pessoa
com AME sao mais eficazes com a ajuda de varios especialistas e
profissionais de salde. Os pais e cuidadores sdo pecas chave
desta equipe e sdo incentivados a participar o maximo possivel.

As recomendacoes feitas neste Guia da Familias sdo baseadas
nas orientacoes desenvolvidas para profissionais e especialistas
da area de salde, mas sao apenas sugestoes. Vocé em conjunto
com sua equipe médica sdo as pessoas certas para decidirem o
que é mais apropriado para vocé ou seu filho(a) com AME. Por
favor, entre em contato com seu médico para esclarecer
eventuais dlvidas em relagdo as orientacdes do Consenso ou
sobre os cuidados para vocé ou seufilho(a).

Consensus Statement for Stantard of Care in Spinal Muscular Atrophy

Ching H. Wang, MD, Phd, Richard S. Finkel ,MD, Enrico S. Bertini, MD,
Mary Schroth, MD,

Anita Simonds, MD, Brenda Wong, MD, Annie Aloysius, MRCSLT, HPC,
Leslie Morrison, MD, Marion Main, MCSP, MA, Thomas O. Crawford,
MD, Anthony Trela, BS, and Participants of the International
Conference on SMA Standard of Care

Journal of Child Neurology, Volume 22 Number 8, August 2007,
1027-1049.

SOBRE 0S CUIDADOS BASICOS

Disponivel na internet :
http://jcn.sagepub.com/cgi/reprint/22/8/1027

ACESSO AO ORIGINAL DO CONSENSO

Tradugéao realizada , como trabalho voluntério , pelas alunas Alessandra B. Torre e Marcela J. ?
Rorato - Unilago - Sao José do Rio Preto. Sob coordenacdo da Professora Rosana Malerba. :
Revisdo - membros do comité cientifico da AAME: Alexandra Prufer de Q. C. Aradjo, Flavia
Nardes e Vanessa S neuropediatra. Revisdo geral e formatacao - lzabel Kropsch, Aline
Giuliani, Fernanda Batista.

Imagens gentilmente cedidas por pacientes e familiares.




Capitulo Especial sobre
Cuidados Respiratorios

Por Rita Guedes,
Fernanda Batista e
Luana Souto Barros

A Atrofia Muscular Espinhal (AME) é uma doenca
neuromuscular (DNM). Todas as DNMs
apresentam fraqueza muscular e na AME ela
acontece por doenga no neurdénio motor na
medula espinhal. A fraqueza e contratura dos
musculos e as deformidades dsseas,
especialmente da coluna vertebral, constituem a
base para a incapacidade e para a perda das
funcgoes destes pacientes. Porém, a fraqueza dos
musculos respiratorios representa a maior causa
de hospitalizacoes e morte. Os grupos
musculares que ficam fracos e que vao
determinar as manifestacdes respiratérias
nestes doentes sao:

Afraqueza da musculatura inspiratéria leva a diminui¢ao dos volumes de ar que
sao inspirados e o paciente comeca a hipoventilar (respiracées nao
suficientemente profundas) retendo o didxido de carbono (Co2). Além disso, esta
inspiracao fraca faz com que o pulmao nao se expanda adequadamente, levando
0 paciente a desenvolver areas de colapsos nesse 6rgdo. Inicialmente estes
colapsos podem ser de pequena importancia, mas ao longo do tempo,
principalmente durante a adolescéncia, podem se tornar mais significativos. A
dificuldade de respirar pode se iniciar durante o sono, para os pacientes com
AME Il e lll. Para as criangas com AME |, essa dificuldade de respirar estende para
além do sono e acontece também durante o dia com a crianca acordada, até
chegar a fraqueza total durante as 24 horas do dia. Quando os musculos
inspiratorios estao fracos, eles nao conseguem realizar as trocas gasosas, o
di6xido de carbono (CO2) aumenta e o oxigénio (02) diminui.

Ha varios sinais e sintomas que podem levar a suspeita de que existe alteracao
da respiracao durante o sono (hipoventilacao alveolar noturna): dor de cabeca
pela manha, acordar varias vezes a noite, ter pesadelos, sonoléncia durante o
dia, dificuldade de concentracao, apresentar piora do rendimento na escola e
mau humor. Nos bebés e criancas menores sao sinais de hipoventilacdo: Perda
de peso, sono interrompido e pneumonias de repeticao. Além de irritabilidade ,
atraso no desenvolvimento e sudorese , que pode ser intensa durante o sono.
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A fraqueza da musculatura
expiratoria leva a uma tosse fraca,
ineficaz, com dificuldade da
remocao das secrecoes
pulmonares. Tanto em pessoas nao
acometidas pela AME, quanto
naqueles que possuem a doenca,
os quadros de gripe podem causar
a diminuicao transitéria da forca da
musculatura respiratéria. Portanto,
podem piorar a eficacia da tosse e
consequentemente levarem ao
desenvolvimento de colapsos de
grandes areas dos pulmodes
(atelectasias), pneumonias e até
de dificuldade respiratéria grave,
com necessidade de internacaoem
CTl (Centro de Tratamento
Intensivo).

A fraqueza da musculatura responsavel pela degluticao, fala e também da tosse
leva a quadro de pneumonia de aspiracao. Isto acontece porque a criancga fica com
mais dificuldade para engolir, principalmente os alimentos liquidos. Leva também a
desnutricao por fadiga desta musculatura, além de também contribuir para tornar a
tosse ainda mais fraca.

Recentes avancos tecnolégicos em ventilacdo nao invasiva (VNI) e estudos a
respeito das técnicas de fisioterapia respiratoria tém propiciado o tratamento
respiratorio dos portadores de AME. As técnicas de fisioterapia respiratoria
utilizadas tém como objetivo diminuir as perdas da fraqueza muscular respiratoria, 4
melhorar a mecanica da respiragao auxiliando os musculos respiratérios e ajudar
na higiene e expansao de areas colapsadas dos pulmoes.

0 uso da VNI domiciliar
juntamente com a
aplicacao destas técnicas
vem consolidando-se como
tratamento de escolha
para esses pacientes e
tem demonstrado
promover maior conforto e
qualidade de vida, além de
diminuir as hospitalizacoes
por complicacoes
respiratorias.

A avaliacao respiratoria do paciente com AME € realizada por exames fisicos e
complementares. O Comité Internacional de Padréao de Cuidados para a Atrofia
Muscular Espinhal foi formado em 2005, com o objetivo de estabelecer diretrizes
da pratica para cuidados clinicos desses pacientes. Esse Consenso foi publicado
em 2007. A frequéncia da avaliacao respiratéria vai depender do estado clinico e
da taxa de progressao da doenca para cada paciente. A frequéncia sugerida de
avaliacdo é de 3 a 6 meses, menos frequente naqueles estaveis e que andam e
mais frequente nos instaveis clinicamente e que nao conseguem ficar na posicao
sentada.




Essa avaliacao deve ser feita por
especialistas (fisioterapeuta respiratorio,
pneumologista e pediatra que possuam
conhecimento da doenca). Dentre os
exames complementares mais indicados
na avaliacao respiratoria estao: a
espirometria, sendo que a medida da
Capacidade Vital (CV), ventilometria, é a
parte mais importante, o pico do fluxo da
tosse (PFT) e a oximetria noturna.

Espirometria € um exame nao invasivo,
amplamente utilizado para avaliar a
funcao ventilatéria. Além de quantificar
esta funcdo, ela serve também para
orientar o tratamento. Para realizar a
espirometria o paciente precisa
compreender as ordens e colaborar com a
sua realizagao, sendo indicada a partir de
6anos.

A realizacao da ventilometria exige o uso do ventildmetro, que € um
equipamento portatil capaz de realizar a medida da CV. Para medir a CV o
profissional orienta o paciente a inspirar profundamente e soprar no bucal
ou em uma mascara, todo o ar que ela inspirou pelo maior tempo que ela
conseguir. Quando o paciente apresenta a CV menor que 80% do valor
predito, para a idade e altura do paciente, é diagnosticado o Disturbio
Ventilatorio Restritivo (DVR). Como as criancas com AME sdao muito
inteligentes, elas conseguem realizar esta medida a partir de 4- 5 anos.

Pico do fluxo da tosse (PFT) € medido com um equipamento portatil
denominado peak-flow meter. Este equipamento mede o fluxo maximo de ar
que é alcangado durante a tosse. Para medir o PFT, o profissional orienta o
paciente a inspirar profundamente e tossir o mais forte possivel. A medida
do PFT é de grande importancia na avaliacao da eficacia da tosse na pessoa
com fraqueza muscular respiratéria e o resultado podera implicar na
prescricao de técnicas de assisténcia a tosse.

-

Oximetria noturna tem sido utilizada para
o diagnostico de alteracdes da respiracao
durante o sono. E um procedimento
simples em que a pessoa € monitorizada
por meio de um oximetro que armazena os
dados durante toda a noite. Este exame
pode ser feito no domicilio.
Posteriormente esses dados sao
transferidos para um computador que
processa a leitura e emite o respectivo
laudo. E um critério avaliativo tanto para a
indicacao da Ventilagao Nao Invasiva (VNI)
no paciente com AME quanto para para
avaliar se a VNI esta sendo eficaz para
corrigir as quedas da saturacao durante o
sono.
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Técnicas de Tratamento

Serao abordadas a seguir as técnicas de fisioterapia respiratoria
especificas paraa AME e em seguida a Ventilacao Nao Invasiva:

-Empilhamento Aéreo: esta técnica possibilita que o paciente alcance a
expansao maxima dos pulmoes que, devido a fraqueza muscular, ndo é
atingida.

-Definicao: consiste na aplicacao de pressao positiva com o uso de um
dispositivo externo, a unidade ventilatéria manual, mais comumente
chamado AMBU.

‘Objetivos: melhorar a eficacia da tosse e prevenir ou tratar os colapsos
pulmonares, principalmente durante os quadros de gripe, quando a for¢a da
musculatura respiratéria diminui e a quantidade de secregao dos pulmdes
aumenta. A técnica é reconhecida desde 1952 como a técnica que pode
expandiradequadamente os pulmoes de portadores de AME.

Indicacao: esté indicada para pacientes com DNM que apresentam Distdrbio
Ventilatorio Restritivo, assim que o paciente apresente a CV menor que 80%
dovalor predito para aidade e altura.

- 0 AMBU deve ser o primeiro equipamento respiratorio a ser providenciado
para os pacientes com fraqueza da musculatura inspiratéria. Os pacientes
devem ser treinados a fazer a manobra pelo menos 3 vezes ao dia, 15 a 20
repeticoes com o ndmero maximo de insuflagoes possivel.

- A eficacia desta técnica DEVE ser medida com um ventildometro. Espera-se
que o paciente, depois de ter aprendido a técnica corretamente, sopre mais ar
apobs as insuflacoes do que sem o auxilio das mesmas.

- Tosse assistida: esta técnica possibilita a limpeza dos pulmodes e com isso
permite o uso adequado e por muito tempo da VNI . Em adolescentes e
adultos, o valor do PFT menor que 160 L/min indica uma tosse muito fraca.
Normalmente, no paciente adolescente com AME, o valor do PFT maior que
270 L/minindica uma tosse eficaz, que é capaz de limpar os pulmoes.




Tosse manualmente assistida: esta técnica sera mais efetiva se o paciente
consiga cooperar, mas pode ser muito eficaz em criancas bem pequenas
desde que haja boa coordenacao entre o paciente e quem ira aplicar a
técnica. Nao é eficaz na presenca de escoliose grave, devido a uma
combinacao da capacidade pulmonar muito diminuida e a impossibilidade
de efetuar o correto posicionamento das maos.

Definicao: consiste no auxilio manual a tosse através de compressao do
térax ou do abdoémen, durante a fase expiratoria da tosse (quando o peito
esvazia-se). Solicita-se ao paciente uma inspiracdo maxima, que pode ser
obtida através da técnica do empilhamento aéreo. Realiza-se uma
compressao do térax ou do abdémen (ou dos dois juntos) de forma enérgica
e sincronizada quando o paciente comecar a tossir.

Objetivos: conseguiraumentar a velocidade do fluxo de ar, pois quanto mais
rapido este ar sai, mais ele traz as secrecdes que estao agarradas nos
pulmoes. Sao varias as formas de realizar a técnica.

Indicacao: estéa indicada para a eliminacao das secre¢oes pulmonares, em
pacientes com fraqueza muscular. O PFT<270L/min pode ser utilizado
como valor de referéncia para inicio da utilizacdo da técnica em pacientes
adultos e adolescentes ja que valores menores que esse esta relacionado a
incapacidade para eliminacao das secrecoes.

Cough Assist e E70:

Definicao: aparelho capaz de aplicar pressao positiva, seguida de pressao
negativa. A mudanca rapida da pressao produz um alto fluxo expiratorio,
simulando uma tosse espontanea. Esta aplicagao pode ser de forma nao
invasiva, através de mascara e, pode ser também de forma invasiva, através
dotubo endotraqueal ou da traqueostomia.

Aprovado para uso doméstico ou hospitalar, em adultos ou criancas.
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Objetivos: auxiliar a retirada das secrecoes pulmonares melhorando a
oxigenagao. Diminuir: a frequéncia de pneumonias, as internacoes
hospitalares, o tempo de hospitalizacao, a insuficiéncia respiratoria aguda, a
necessidade de traqueostomia e também possibilitar a retirada da
traqueostomia. A tosse mecanicamente assistida foi descrita pela primeira
vez em 1950 e a partir dai varios aparelhos mecéanicos portateis foram
desenvolvidos para encher e aspirar aos pulmaoes.

Indicacao: esté indicado para a eliminagdo das secregdes, em pacientes
com fraqueza muscular, que nao conseguem fazer um PFT igual ou maior
que 270L/min; para lactentes e pré- escolares, quando empilhamento aéreo
e tosse manual nao sao efetivos; para TODAS as criancas de AME I. Além das
ja relatadas, a técnica € indicada no poés-operatério de correcao de
escoliose.

Descricao da técnica: Inicia-se com a aplicacao de pressao de insuflagdo de
+20/+30 cmH20 e pressao de aspiragao de -20/-30 cmH20, como forma
do paciente se acostumar com a técnica. Estas pressdes podem atingir até
70 cmH20, principalmente quando aplicada pelo tubo ou traqueostomia. As
pressoes de + 40cmH20 sao as mais utilizadas. Ajusta-se o tempo da fase
de insuflacao e aspiracao (variacao de 2-4 segundos cada). Pressbes de
insuflagao e aspiracao e seus respectivos tempos sao ajustados de forma
independente, visando maior conforto do paciente e eficacia da técnica.

Apbs 3-5 ciclos de insuflacdo/aspiracdo devera ocorrer um periodo de
respiracao normal por 10 a 20 segundos, isso caracteriza uma aplicacao.
Cinco ou mais aplicacoes serao dadas, até ndao haver mais secrecoes e a
medida da oximetria melhorar. O aspirador a vacuo somente sera utilizado
para retirar as secrecoes que se depositem na boca. A associacéo da tosse
manual produz aumento significativo do PFT quando comparado ao uso das
técnicas separadamente.E uma técnica muito facil de ser realizada por
cuidadores e pais. Aprovado para o uso doméstico e hospitalar, em criancas
eadultos.




Ventilacao Nao Invasiva (VNI)

Definigao: Técnica de aumento da ventilacao alveolar sem uso de tubo ou
traqueostomia. E necessario um ventilador mecanico e uma interface que
pode ser mascara ou pronga nasal, mascara oronasal ,mascara facial total
ou peca bucal.

Objetivos: Tratar a retencao do CO2 e os seus sintomas, diminuir a
frequéncia das infeccoes respiratorias, prevenir a insuficiéncia respiratoria
aguda, para ajudar no crescimento pulmonar e da caixa toracica, para
diminuir o esforgo respiratério ajudando a crianca a ganhar peso e repousar
amusculatura.

Indicacao: AME que apresente respiracao toracica paradoxal. Criancas com
sintomas de hipoventilacdo como citadas neste texto, associado aos
seguintes critérios:

-CV<50%;

-PaC02 > 45 mmHg;

- Oximetria noturna demonstrando SpO2 menor ou igual a 88% por 5
minutos consecutivos.

Como indicar os ventiladores: Conforme a necessidade da

ventilacao. A complexidade do equipamento vai ser definida
pelo niimero de horas que o paciente precisa usar:

1- Uso noturno

8h: Synchrony 3 a partir de 18 kg e bipap A 30 para pacientes acima de 10 Kg;
2- Intermediario

8 a 16h: sono + periodos do dia intermitente: A 40 que possui bateria de 4 horas ,
para pacientes acima de 10 Kg e para pacientes traqueostomizados;

3- Suporte de Vida

>16h: Trilogy para pacientes dependentes, a partir de 5 Kg nao invasivo ou
invasivo para pacientes traqueostomizados.
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