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RESUMO HISTORIA DO ARTIGO
Objetivo: A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é um disturbio neuromuscular rapidamente progressivo que causa fraqueza nos Recebido em 17 de fevereiro de 2015
musculos esqueléticos, respiratdrios, cardiacos e orofaringeos, com até um tergo dos jovens relatando dificuldade em engolir Revisado em 16 de outubro de 2015 Aceito
(disfagia). Estudos recentes sobre disfagia na DMD esclarecem a fisiopatologia dos disturbios da degluticdo e oferecem novas em 19 de outubro de 2015 Publicado online
ferramentas para sua avaliagdo, mas poucas orientagdes estao disponiveis para seu manejo. Este artigo tem como objetivo fornecer em 28 de dezembro de 2015

um algoritmo passo a passo para facilitar decisdes clinicas sobre o manejo da disfagia nessa populagdo de pacientes.
, . , ia . . . P PALAVRAS-CHAVE
Métodos: Esse algoritmo é baseado em 30 anos de experiéncia clinica com DMD em um Centro especializado para Distirbios

. e . i K Duchenne; disfagia;
Neuromusculares (Hospital de Reabilitagdo Inkendaal, Bélgica) e é suportado pela literatura, quando disponivel.

degluticdo

Resultados: A disfagia pode piorar a condigdo de pacientes idosos com DMD. Além das dificuldades de mastigacéo e fragmentagéo
oral do bolo alimentar, a disfagia € uma consequiéncia de um comprometimento na fase faringea da degluticdo. Em contraste com
os distarbios neuroldgicos centrais, a disfagia na DMD acompanha a ingestéo sélida e néo liquida. Os sintomas da disfagia podem
né&o ser clinicamente evidentes; no entanto, pode ocorrer a penetracédo de alimentos na laringe, acimulo de residuos alimentares na
faringe e / ou aspiracdo verdadeira de alimentos na laringe. A prevaléncia desses problemas na DMD provavelmente esta
subestimada.

Conclusdes: Ha pouca orientagao disponivel para os médicos gerenciarem a disfagia e melhorarem a alimentagéo de homens
jovens com DMD. Este relatério tem como objetivo fornecer um algoritmo clinico para facilitar o diagnéstico de disfagia, identificar
os sintomas e propor recomendagdes praticas para o tratamento da disfagia na populagéo adulta de DMD.

IMPLICAGOES PARA REABILITAGAO

Poucas orientagdes estéo disponiveis para o tratamento da disfagia na distrofia de Duchenne. Os alimentos podem
penetrar no vestibulo, acumular-se como residuo ou causar aspiragéo. Propomos recomendacdes e um algoritmo
para orientar o tratamento da disfagia. Penetragao / acimulo de residuos: proibir alimentos sélidos e promover a
ingestéo de liquidos. Aspiragao: se as técnicas de aumento da tosse forem ineficazes, considere a traqueostomia.

Introdugao
e homens jovens experimentam dificuldades crescentes com a degluticao,

A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é um distdrbio neuromuscular o que pode piorar a condigdo desses pacientes. [4] Nossa propria

rapidamente progressivo (NMD). Com o aumento da idade, o DMD afeta experiéncia mostrou que engolir saliva pode ser um desafio para pacientes

progressivamente os musculos esqueléticos, respiratorios e cardiacos. Sem com DMD, independentemente da presenca de infecgdes no peito.

ventilagdo assistida, a morte é previsivel antes dos 25 anos de idade. [1] A

combinagéo de cuidados cardiacos, respiratérios e ortopédicos prolonga a O termo disfagia refere-se a dificuldade de deglutigéo e abrange todos
probabilidade de sobrevida até 30 a 35 anos de idade. [2,3] Durante infecgdes os sintomas presentes em pacientes nos quais a fungdo da degluticao é
no peito, pacientes idosos com DMD tém dificuldade crescente em gerenciar o prejudicada. A disfagia pode ter varias etiologias neurolégicas, [5]

onus e a liberagéo das vias aéreas. Além disso, os musculos orofaringeos principalmente

enfraquecem com a idade (por exemplo, derrame, Parkinson, esclerose mdlltipla, paralisia

cerebral) ou neuromuscular (por exemplo, DMD). A Central
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Figura 1. Vista lateral da orofaringe. a) Acumulagao de residuos. (b) Penetragdo de bolus. (c) Aspiragéo de bolus.

as formas de disfagia estéo relacionadas a ma coordenagéo neuroldgica
da fungao da degluticéo, que geralmente é um fator de risco para
aspiragéo durante a ingestao de liquidos. [6] Em vez disso, a forma
neuromuscular da disfagia presente na DMD resulta da fraqueza muscular
progressiva e acompanha a ingestéo solida e ndo liquida. [5,7] Nesses
pacientes, a inervagao da laringe pelos nervos cranianos IX, Xl e XI|

permanece intacta.

A degluticdo € um mecanismo fisiolégico complexo, cuja fungéo
principal é proteger os pulmdes de qualquer intrusdo de comida ou saliva.
[8] A degluticdo convencionalmente inclui trés estagios sucessivos: o
estagio oral (mastigagao e fragmentagéo do bolo), o estagio faringeo
(transigao do bolo da boca para a abertura superior do eséfago) e o
estagio esofagico (progressao do bolo em diregdo ao estbmago).
Dependendo da gravidade do comprometimento, o bolus pode encontrar
musculos ndo relaxados (dor), parar na garganta (bloquear) ou ser
direcionado para as vias aéreas causando acumulo p6s-degluticdo na
faringe (seio piriforme, acima do esfincter esofagico ou na faringe)

parede), denominada "residuo”

(Figura 1a), vestibulo laringeo

penetragao (Figura 1b) ou, pior, atingem a area subglética e induzem
aspiragéo e asfixia laringea (Figura 1c) com ou sem reflexo da tosse. As
dificuldades de degluticdo também podem levar a diminuigao da

ingest&o
causando perda de peso que pode ser espetacular em pacientes com DMD no
estagio final. [9]

Estudos sobre dificuldades de degluticdo em pacientes com NMDs sao
relativamente recentes. [5-12] Esses estudos esclarecem a fisiopatologia
dos disturbios da degluticdo e oferecem novas ferramentas para a
avaliagéo da disfagia e suas complicagdes, como perda de peso e
aspiragéo. No entanto, existem poucas orienta¢des disponiveis para o
manejo da disfagia nas DMN. Com o aumento da sobrevida, a populagao
de DMD esta mudando e o manejo desafiador da disfagia € uma

caracteristica proeminente.

O Centro de Exceléncia Neuromuscular do Hospital de Reabilitagdo
Inkendaal (Bélgica) atende quase 20% de todos os meninos belgas com
DMD. Inkendaal é especialista em NMDs em estagios avangados de
progressao e gerencia disfagia em pacientes com NMDs a partir da

década de 1980. Em 2013, Inkendaal atendeu 205 pacientes com
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NMDs, dos quais 48 eram pacientes com DMD (idade média:
26,7 + 7,1 anos) com suporte respiratorio.
Entre esse grupo, 32 usavam ventilagdo 24/24 he a maioria necessitava

de um tratamento especifico da disfagia.

O objetivo do presente artigo é fornecer um algoritmo claro para
facilitar as decisdes clinicas sobre o tratamento da disfagia em pacientes
com DMD. Esse algoritmo é baseado em nossos 30 anos de experiéncia
com DMD no Hospital de Reabilitagao Inkendaal e é apoiado por

evidéncias relevantes, quando disponiveis.

Diagnostico de disfagia

A disfagia é comum em pacientes com NMDs. No entanto, o momento da
ocorréncia e evolugao € pouco documentado. A disfagia afeta cerca de um
terco de todos os pacientes com NMDs. [9]

Além de aumentar
dificuldades com mastigacéo e fragmentagéo oral do bolo alimentar com
progressao da doencga levando a refeigdes prolongadas, a disfagia &
principalmente uma conseqléncia de um comprometimento da fase
faringea fraca da degluti¢céo: a lingua fraca e os musculos faringeos levam
ao transporte mais lento e facil do bolo [10, 11] ma sincronizagéo
muscular e reduzida interagéo respiragao-andorinha. [12] Além disso, os
musculos do grupo submental também sao afetados, levando a redugao
da abertura do esfincter esofagico superior. A fase faringea geralmente é
bem desencadeada, mas a depuragéo é incompleta e deixa residuo

faringeo (Figura 1). Aumentos de residuos

o risco de pneumonia por aspiragéo. [10]
E relatado que a disfagia e a aspiragdo aumentam a DMD com a idade e

podem interferir na qualidade de vida. [13]

Sintomas de disfagia

A experiéncia dos sintomas é suficiente para afirmar a presenga de
disfagia. [10] As queixas incluem desconforto durante a deglutigao,
sensacao de comida bloqueada na garganta, dificuldade em engolir saliva,
tosse durante e apds as refeicdes, [14] maior duragéo da refeigéo, [15]
dificuldade em iniciar a deglutigéo, [7] perda de apetite, perda de peso ndo
intencional e aumento da ocorréncia de infecgdes no peito e episodios de
asfixia. [16,17]

E importante questionar sistematicamente os pacientes sobre seus
sintomas em potencial, porque os pacientes néo os relatam
espontaneamente. [18] Essa é uma vantagem de questionarios como

a degluticdo de Sydney
Questionario (SSQ), que avalia a presenga de disfagia com base em 17
perguntas (http: //stgcs.med.uns-
w.edu.au/stgcsweb.nsf/resources/SSQ/$file/SSQ.pdf). O SSQ ¢é util porque

é simples de conduzir, rapidamente

realizada em 10 minutos e validada em pacientes com DMD. [7] Em geral,
um estudo videofluoroscépico da degluticdo (VFSS), uma manometria e
uma avaliagéo por fibra 6ptica da degluticdo (FEES) apenas confirmam e
quantificam o diagnéstico esperado de disfagia. [10] Esses testes sdo

caros e fornecem um Unico instantaneo da situagédo. Contudo,

no caso de episodios de asfixia, o VFSS pode distinguir a
penetragdo supraglética da aspiragédo subglética (Figura 1). Devido ao
perigo associado ao seu uso em pacientes com DMD fracos em risco de
aspiragéo, esses exames devem ser realizados em uma unidade
especializada, onde estdo disponiveis técnicas eficazes de assisténcia a

tosse.

Como em todos os elementos de atendimento a pacientes com DMD, o
gerenciamento de equipe multidisciplinar € essencial para o gerenciamento
ideal da disfagia. [19] Os profissionais de satde que devem ser
considerados parte da equipe multidisciplinar incluem: médico principal do
paciente, fisioterapeuta, fonoaudiélogo e nutricionista. Especialidades
médicas também podem precisar ser incluidas em momentos diferentes,

como respiratorio, garganta, nariz e garganta e gastroenterologia.

Algoritmo para gerenciar a disfagia

As estratégias de gerenciamento propostas para a disfagia podem variar
consideravelmente, pois devem ser adaptadas de acordo com os sintomas
identificados. Dessa forma, desenvolvemos um algoritmo com um conjunto
de operagdes passo a passo, levando a uma decisdo bem definida de incluir
os fatores que desencadeiam a disfagia e seu gerenciamento. Um algoritmo
de tomada de decisdo em arvore foi considerado por nossa equipe como
adequado ao complexo problema de disfagia em pacientes afetados por
DMD. Este algoritmo é apresentado na Figura 2. Ele foi especialmente
desenvolvido para pacientes ndo ambulatoriais tardios. Isto consiste de duas
fases. A primeira fase inclui fatores que desencadeiam ou perpetuam a
disfagia (item 1-6). Cada item de 1 a 6 requer uma Unica resposta - sim ou

ndo. Na segunda fase, cada um dos seis

ltens dafase 1é seguido até uma
tratamento especifico (A a H) é proposto. Uma vez que o tratamento
é implementado, lendo o

O rithm recomegara a partir do item 1 para avaliagéo continua.

Fatores desencadeantes da disfagia

A primeira fase do algoritmo apresentada na Figura 2 segue trés etapas: a
suspeita de disfagia (item 1), a suspeita de fatores extrinsecos
desencadeando ou perpetuando a disfagia (itens 2A e B) e, finalmente, a

avaliacdo de sua gravidade (item 2C —item 6)



1. Signs of dysphagia ?

A. Treatment of reflux

B. Normalization blood gases %
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Figura 2. Algoritmo clinico para orientar o manejo da disfagia na populagdo com DMD. Veja explicagdes no texto.

Item 1. Existe disfagia?

Uma avaliagdo de pacientes ndo ambulatoriais tardios com DMD &
desejavel a cada 6 meses. Nesta ocasido, os pacientes serdo
questionados pelo fonoaudiélogo ou pelo nutricionista sobre sinais de

possivel disfagia e o SSQ sera concluido. [7] O valor limite SSQ de

224,50 / 1700 pontos sugeridos por Archer et al. [7] discrimina entre
pacientes com disfagia daqueles sem. Se houver disfagia, o algoritmo

recomenda ir para os itens 2A, B e C.

Item 2A. Existe refluxo gastroesofagico nao tratado?

Quando a disfagia é identificada, é necessario excluir a presenga de refluxo
gastroesofagico (RGE). A RGE é frequente em pacientes em cadeira de
rodas com NMDs. A prevaléncia de refluxo em grandes séries de pacientes
com DMD néo esta disponivel. Em um estudo, foram encontrados sinais
clinicos de RGE que requerem tratamento em 4% da DMD, principalmente
apos os 18 anos de idade e aumentando ligeiramente com a idade. [15] A
principal causa € a posi¢éo sentada de longo prazo que induz um gradiente
de pressao permanente entre o conteido do abdome e o toracico,

combinado com

a degradagao progressiva do tdnus muscular diafragmatico. A
hipomobilidade gastrica e o esvaziamento gastrico tardio também podem
contribuir para a RGE ou exacerba-la. [20-22] As consequéncias podem ser
puramente esofagicas, levando a doencgas (erosdes dolorosas,
sangramento, Ulcera péptica, doenga de Barrett) ou refluxo de canal
completo doloroso ou indolor, desencadeando inundagdes de alimentos na
laringe com possiveis riscos de aspiracdo. O RGE pode ser evidente através
de sinais sutis, como saciedade precoce ou falta progressiva de apetite e
diminuigdo da ingestao de alimentos. O diagndstico é feito através de
monitoramento de pH 24 horas. A escolha dessa técnica foi feita de acordo
com a preferéncia em nosso centro por técnicas minimamente invasivas
para nossos pacientes. Recomenda-se tratar o RGE se presente (Figura 2,
tratamento A) e alcangar os itens 2B e 2C que sao investigados durante a

mesma visita ao hospital.

Iltem 2B. Existe dessaturag@o de oxigénio por 24 horas?

Ap6s o tratamento da RGE ou na auséncia de refluxo, também é necessario
garantir que a oxigenagdo sanguinea medida pela oximetria de pulso (SpO2) seja
normal por 24 horas. Qualquer dessaturagédo de 02 (SpO2 5 95%), principalmente

apos as refeigdes, pode
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Figura 3. Paciente Duchenne durante a FEES por um especialista em garganta do nariz e fonoaudiélogo, oferecendo diferentes misturas de alimentos e liquidos.

desencadear ou agravar a disfagia quando ja presente subclinica. De fato,
refeicbes prolongadas causam fadiga dos musculos orofaringeos
envolvidos na degluticdo, resultando em maior risco de aspiracéo. Terzi et
al. mostraram que pacientes com baixa capacidade pulmonar reduzem o
tempo de apneia expiratéria apos a deglutigdo. A apneia expiratéria
reduzida desencadeia inspiragdo precoce, o que, por sua vez, aumenta o
risco de aspiragdo e dessaturagao de O2. [12] Esse risco é aumentado
ainda mais na presenga de residuo faringeo. [23] Em pacientes com SpO2
normal, mas que se queixam de dispneia e fadiga respiratéria durante o
dia, [24] o tratamento B deve ser considerado como repouso dos musculos
respiratérios e orofaringeos. Na auséncia de dispneia diurna e SpO2

anormal, o algoritmo sugere avaliar a gravidade da disfagia (item 2C).

Item 2C. Existe penetragao na glote ou acumulo de residuos?

O grau de gravidade da disfagia esta relacionado ao caminho percorrido
pelo alimento durante e apés a degluticdo. Pode ocorrer penetragéo,
acumulo de residuos ou aspiragao (Figura 1). Os sintomas de penetragao
e acumulo de residuos podem ser escassos. No entanto, um SSQ positivo
(4 224,50 pontos), e os sintomas de tosse durante e apds as refeigdes e /
ou sensagao de comida bloqueada na garganta devem resultar em uma

revisdo por um fonoaudiélogo

e TAXAS por um especialista em garganta, nariz e garganta (Figura 3). Em
relacdo ao uso do VFSS, Aloysius et al. [10] sugerem que esse exame pode
nao ser um beneficio conclusivo na observacéo de pacientes com
dificuldades de alimentagéo / degluticdo. Consequentemente, ndo propomos
sistematicamente um VFSS. No entanto, ao enfrentar um diagnoéstico incerto
de disfagia, o SAVF pode contribuir para uma melhor compreenséo da
relatado dificuldades de degluticéo.
No entanto, quando os sintomas s&o claros e evidentes, o VFSS apenas
confirma um diagnéstico bem estabelecido.

O bolo pode entrar na glote e alcancgar o vestibulo acima das cordas
vocais (penetragdo no vestibulo). A penetragdo pode ser transitéria
(denominada "penetragdo instantanea") ou cronica. Quando a
sensibilidade das cordas vocais é preservada, a penetragao dos alimentos
desencadeia a tosse. Os residuos alimentares também podem se
acumular nos seios piriformes [8], pequenos bolsos localizados em ambos
os lados da area supraglética. A penetragdo supraglética e o acumulo de
residuos sdo fatores de risco para episddios aleatérios de aspiragéo
silenciosa sem asfixia nem tosse. Aspiragao silenciosa pode ocorrer horas
apds as refeigdes, geralmente durante o sono. E comum e
dramaticamente subdiagnosticado em pacientes com DMD em estagio
avangado e provavelmente representa uma causa importante de morte
subita e infecgdo no peito na populagéo adulta. Se os sintomas indicarem
penetragdo e / ou acimulo de residuos, o algoritmo sugere avaliagédo da

aspiracgéo potencial (item 5). Se a penetragdo ndo parecer ser



ocorrer ou se a penetragao ja estiver tratada e resolvida, va para o item 3 para

revisar o historico de peso corporal.

Item 3. Existe perda de peso nao intencional?

Provavelmente, existem varias causas de perda de peso ndo intencional em
pacientes nao ambulatoriais tardios com DMD, dos quais a disfagia € uma.
Pacientes mais velhos podem de fato ser hipercatabdlicos com o aumento da
necessidade de energia. [25] Este efeito pode ser negado pela presenga de
suporte respiratério; um gasto energético reduzido foi documentado em
pacientes com DMD recebendo ventilagdo mecanica em casa. [26] O
histérico prévio de peso deve ser considerado: meninos com 13 anos ou
abaixo do peso normal tém maior probabilidade de ter peso abaixo do peso
mais tarde na vida. [27] A cirurgia também pode ter impacto no estado
nutricional; no entanto, a perda de peso ap6s a cirurgia foi associada a perda
da capacidade de auto-alimentagao. [28] O impacto do desperdicio muscular
e das mudangas nas necessidades energéticas na perda de peso é

claramente acentuado pelo aumento das dificuldades de comer e engolir.

E essencial pesar os pacientes durante cada visita nas mesmas condigdes
(roupas semelhantes, possivelmente em cadeira de rodas). Se um paciente for
pesado em sua cadeira, remova todos os itens adicionais e verifique se
nenhuma modificagdo importante foi feita na cadeira desde o Ultimo peso do
paciente. Se o peso permaneceu estavel, o algoritmo sugere o tratamento C.
Se ocorreu uma perda de peso nao intencional, va para o item 4. O indice de
massa corporal também pode ser monitorado usando peso e altura com
estatura estimada a partir da medigéo do comprimento ulnar usando a
equacdo de Gauld et al. [29] No entanto, os pontos de corte do indice de
massa corporal provavelmente nao se aplicam devido a altera¢des Unicas na
composigdo corporal associadas a DMD. [30] Em vez disso, as medidas

seriadas de peso ou indice de massa corporal serdo mais informativas.

Item 4. Um teste com altas calorias é desejavel e eficaz?

Uma perda néo intencional de peso pode ser um sinal de disfagia.
Em nossa experiéncia, a perda nédo intencional de

peso superior a 10% em um ano é considerado clinicamente significativo. No
entanto, dependendo da morfologia inicial dos pacientes, essa quantidade de
perda de peso pode ser significativa ou ndo. Pacientes com sobrepeso ou
obesidade podem ter reservas de gordura adequadas e uma dieta com liquidos
de alta caloria pode ser tentada, especialmente se o paciente ainda tiver um
bom apetite. Pacientes com baixo peso teréo reservas limitadas de gordura e
podem exigir terapia nutricional mais agressiva. Independentemente da
morfologia inicial, qualquer paciente que se apresente com peso nao
intencional

perda deve

submetidos a uma avaliagdo nutricional completa por um nutricionista.
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O nutricionista deve considerar histérico de peso, ingestéo oral atual e
alteragdes recentes na ingestdo, apetite, duragao das refeicdes, sintomas
gastrointestinais e outros marcadores do estado nutricional. Essa avaliagdo
fornecera conselhos sobre a implementagao de uma dieta altamente calérica
ou se o cateter para Gastrostomia Endoscépica Percutanea (PEG) deve ser
considerado prioritario (tratamento E). Se o julgamento for conclusivo, o
tratamento D pode ser implementado. Se o estudo for ineficaz e a perda de
peso continuar, a colocagéo de um PEG pode ser considerada (tratamento
E). E importante ressaltar que, em ambos os casos, a alimentagéo e a
ingestao oral ainda séo permitidas, mas a modificacéo apropriada da textura

dos alimentos deve ser utilizada.

Iltem 5. Existe aspiragé@o pulmonar?

A aspiracgdo reflete a passagem de um bolo através das cordas vocais para o
assoalho subglético (Figura 2C). Uma vez que o bolo progride até esse
ponto, nenhuma estrutura anatémica pode impedir sua progressado para os
pulmdes. Qualquer que seja a origem da intrusdo das vias aéreas, ou seja,
alimentos, saliva ou contetido estomacal do RGE, o risco de pneumonia
bacteriana / quimica é alto. Se a presenca de aspiragao nao for clara, um
VFSS pode ser conduzido para distinguir a aspiragdo verdadeira da
penetracéo e acumulo de residuos. Quando a aspiragao é evidente, o
algoritmo sugere a mudanca para o item 6 para investigar o uso de técnicas
eficazes de assisténcia a tosse. Na auséncia de aspiragéo, os tratamentos F
e G devem ser utilizados. Nesse caso, os pacientes com DMD podem comer
normalmente, mas com cuidado. No entanto, de acordo com Aloysius [10] e
Van den Engel [14], € aconselhavel interromper alimentos soélidos, promover
refeicdes em puré e enxaguar a garganta regularmente durante e apos as
refeigdes com uma quantidade e tipo adequados de liquido para evitar a
exacerbagdo do refluxo e a diminuigdo da ingestéo de nutrientes. Por
exemplo, pacientes com baixo peso se beneficiariam de um liquido denso em
calorias, enquanto a agua é apropriada para pacientes com excesso de

peso.

Item 6. A depuragéo traqueal é suficiente?

A eficacia das técnicas de depuragdo traqueal ndo invasiva e instrumental
deve ser avaliada. Quando a aspiragéo é evidente, a escolha da técnica
mais rapida e eficaz deve ser feita: compresséao toracica manual e
empilhamento de ar em combinagao ou técnica de insuflagdo-exsuflagdo
mecanica (MI-E) tipo Cough-Assist , [31] particularmente nos pacientes
mais fracos ou naqueles pacientes que ndo conseguem cooperar o
suficiente para obter eficacia da tosse com técnicas simples. [13] A Figura
2 sugere testar todas as técnicas nao invasivas de aumento da tosse

(tratamento G). No entanto, quando as técnicas se tornam ineficazes
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inadequada, é essencial considerar um permanente
abertura traqueal (traqueostomia) para garantir

depuracéo adequada em quaisquer circunstancias no futuro (tratamento H).

Recomendagdes praticas para tratar a disfagia

A segunda fase do algoritmo apresentada na Figura 2 sugere estratégias
de gerenciamento disponiveis de acordo com a gravidade da disfagia,
conforme descrito anteriormente nos diferentes itens do algoritmo. Estes
sao descritos em detalhes abaixo. Apos a investigagdo de cada estratégia
de gestao, o clinico deve retornar ao item 1 para avaliar sua eficacia e

considerar possivel disfagia persistente.

Tratamento do refluxo gastroesofagico

Quando o RGE esté presente e n&o tratado (item 2A: sim), o tratamento é
triplo. O primeiro ponto é o posicionamento, isto é, uma posi¢édo
Trendelenburg reversa na cama e, durante o dia, uma posigédo sentada na
cadeira de rodas que evita pressdes epigastricas durante as refeicdes. O
segundo ponto é medicagdo. Drogas tensioativas como o alginato de sédio
(E401) podem ser propostas durante as refei¢des, limitando qualquer
refluxo em bolus no eséfago. O terceiro ponto € a administragao de
inibidores orais adicionais da bomba de prétons (IBPs, tipo omeprazol)
para reduzir a acidez gastrica. O uso de cirurgia anti-refluxo (por exemplo,
fundoplicatura de Nissen) raramente é necessario em pacientes com
NMDs. Quando necessario, a abordagem laparoscopica melhorou

bastante a viabilidade dessa técnica nos pacientes mais fracos.

Normalizagdo dos gases sanguineos

Quando a dessaturagdo de O2 definida pela SpO2 5 95% esta presente (item
2B: sim), uma interpretagdo adequada requer monitoramento adicional da
tensao do diéxido de carbono (pCO2). Qualquer O2

normal pCO2

(pCO2 5 50 mmHg) geralmente reflete o 6nus das vias aéreas e requer técnicas

dessaturagdao com

apropriadas de liberagéo das vias aéreas. A ventilagdo percussiva pode ser
oferecida para afastamento distal das vias aéreas [13], enquanto as técnicas de
aumento da tosse sao Uteis para fornecer afastamento superior das vias
aéreas. [32] Alta tensdo de CO2 (pCO2 4 50 mmHg) que acompanham a
dessaturagdo de O2 reflete a hipoventilagao alveolar que requer
implementagéo,

melhoria ou extenséo de ndo
ventilagéo invasiva (VNI). A melhoria da VNI durante a noite ajuda a
minimizar vazamentos e otimizar a sincronizagédo entre paciente e

ventilador. A adaptagéo da titulagédo da VNI com o tempo pode ser

util aumentando a presséo, o tempo inspiratério e a taxa do ventilador.

Em um estégio tardio da progresséo da doenca, a extensao da VNI
noturna para o dia reduz a dispneia, restaura a resisténcia muscular
respiratoria [24] e melhora a alimentacéo. [33] Fisiologicamente, as
andorinhas normais sdo acompanhadas por uma breve apneia e seguidas
pela expiragéo e atraso da préxima respiragdo. No momento da extensao
da ventilagao noturna durante o dia, pacientes dispnéicos muito fracos com
DMD frequientemente se queixam de dificuldade em engolir. A estrutura da
degluticdo é perturbada e a apneia p6s-fluvial € suprimida em 50% dos
casos. [12] Isto € acompanhado por uma perda de apetite e peso.
Curiosamente, ap6s alguns meses de ventilagdo diurna, os pacientes
recuperam apetite e peso. [33,34] Durante o dia, os pacientes podem usar
ventilagdo mecéanica com traqueostomia, mascara nasal ou bocal. Terzi et
al. demonstraram que os parametros de degluticdo sdo melhores em
pacientes traqueostomizados quando estdo sob ventilagdo mecéanica do
que na respiragé@o espontanea. A andorinha € menos fragmentada e é
seguida novamente por apneia antes da préxima respiragéo, levando a
uma melhor deglutigdo / nutrigdo e a um menor risco de aspiragéo. Ao usar
a VNI por mascara nasal, os pacientes também engolem melhor [35] com a
condigdo de que qualquer disparo automatico do ventilador possa ser
suprimido. Pacientes em uso de VNI nasal durante a mastigagéo
melhoraram a fadiga durante as refeigées. Os autores concluem que a
dispneia e a degluticdo sdo melhoradas com a VNI através da mascara
nasal. Ao contrario da interface anterior, ndo ha dados disponiveis sobre a
degluticdo durante a ventilagdo através de um bocal. Nossa experiéncia
com uma grande populagao de pacientes adultos com DMD mostra que os
pacientes usam bocal durante as refeigdes, especialmente durante a
mastigacéo para evitar fadiga. No entanto, os pacientes devem prestar
atencdo para evitar aspiragédo durante a degluticdo. Observamos que os
pacientes sao capazes de gerenciar perfeitamente. Eles sdo capazes de
fazer vazamentos ativamente ao redor dos labios para evitar as pressdées

positivas dos ventiladores que empurram o bolo na faringe. [34]

Estratégias de tempo de refeigao

Em pacientes com dificuldade em engolir, mas sem penetragédo de
patentes (item 2C: ndo) ou perda de peso (item 3: ndo), a dieta pode
permanecer nutricionalmente equilibrada. No entanto, a apresentacao das
refeicdes pode ser modificada para facilitar a degluticéo, reduzindo os
esforgos de mastigagao e transporte do bolo. O fonoaudiélogo ou
nutricionista deve aconselhar sobre modificagbes de textura apropriadas
para cada paciente (por exemplo, consisténcia picada, amassada ou em
puré). Ao recomendar modificagbes de textura, os profissionais de saude

também devem considerar a presenga de ma oclusédo



e / ou macroglossia, que podem ser mais comuns em pacientes com DMD.
[36,37] Essas caracteristicas dentofaciais podem reduzir os movimentos da
lingua e impactar no transporte do bolo para a faringe. [38] Em pacientes
com DMD, a textura da dieta tem sido associada a pressdo maxima da
lingua, sendo que quanto menor a presséao da lingua, menos sdlida é a
dieta. [23] Além disso, pequenas refei¢des ricas em calorias e frequentes
(por exemplo, seis pequenas refei¢cdes por dia) podem ser recomendadas
para reduzir o tempo das refei¢cdes e o esforgo do paciente. Lavar a

garganta com agua deve ser sugerido apds cada refeicéo. [14]

Dieta rica em calorias

Para pacientes com perda de peso néo intencional 5 10% / ano (item 4: n&o), o
nutricionista propde uma dieta calérica com o objetivo de fornecer o maximo de
calorias em um volume minimo de alimentos e bebidas. Uma avaliagéo
nutricional completa deve ser concluida nesta fase por um nutricionista.
Estratégias de alta fortificagcdo de proteinas e alimentos energéticos devem ser
utilizadas. Além disso, os produtos comerciais podem ser adigdes alimentares
convenientes para aumentar a ingestéo caldrica. Existem muitos produtos
disponiveis no mercado, como prontos para beber ou suplementos a base de
leite ou suco em po, além de produtos de sobremesa de alta energia e aditivos
para refeigdes. O nutricionista deve aconselhar sobre produtos adequados
disponiveis localmente para cada paciente. Além de uma dieta caldrica alta, as
estratégias de horario das refeigdes descritas no tratamento C também devem

ser consideradas para promover o aumento da ingestéo.

Gastrostomia

O momento da colocagao do PEG deve ser informado pelo sucesso do
teste de uma dieta rica em calorias por 6 meses, onde o sucesso &
definido como estabilizagdo ou ganho de peso corporal. O grau de
comprometimento respiratério e disfungao cardiaca também deve ser
considerado. De acordo com Birnkrant et al., [39] o fornecimento de
informagdes precoces e pro-ativas sobre a colocagdo de PEG aos
pacientes e seus familiares é importante e util, assim como séo fornecidas
informagdes sobre cadeira de rodas elétrica ou suporte ventilatério e

cardiaco.

Por fim, o PEG pode ser considerado quando uma dieta rica em
calorias é malsucedida (item 4: ndo). O julgamento é considerado mal
sucedido quando o peso ainda diminui com altas calorias. Neste momento,
alimentos e bebidas orais sao permitidos, com excegéo de alimentos
sélidos (incluindo picados e puré). O cateter de gastrostomia, fornecido
com seu botéo de protecéo, pode ser inserido por cirurgia externa, para a
qual é necessaria anestesia geral. Felizmente, a colocagéo de PEG ao

lado da cama é possivel e desejavel. Posicionamento PEG
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requer apenas anestesia local da faringe, sedagdo muito leve e VNI
durante o procedimento. [39] Inicialmente assistido por Domperidone o que
aumenta o transito de alimentos pelo estémago, a alimentagdo com o PEG
é idealmente noturna, o que permite enchimento de baixo fluxo do
estdmago (1 L /8 h). O tipo de féormula é o mesmo que a dada por sonda
nasogastrica. Um DMD adulto usa uma média de 1 a 1,5 L/ 24 h, mas isso
pode ser titulado com o volume de alimentos e bebidas ingeridos por via
oral. Quando a decisdo de colocar o tubo PEG ¢é evidente, é proposta a
alimentagao por sonda nasogastrica, como uma sonda ultrafina tipo mini
(por exemplo, Nutricia, Flow Care, n® 35219, 6-8-10 c). Apds algumas
semanas, um PEG ¢é colocado com a vantagem de sua discrigao e higiene.
Além disso, a alimentagédo oral pode ser mantida, mas sem a presséo
social ou a necessidade de desempenho. O PEG é relatado como uma
intervencgéo eficaz para melhorar o status do peso e diminuir a taxa de

infecgdes no peito [40,41] e geralmente é bem

tolerado
embora complicagdes como a peritonite sejam relatadas em muitos
pacientes. [40] No entanto, nenhuma mortalidade é relatada. [41,42]
Quando a aspiragao é evidente (item 5: sim) e a alimentagdo com PEG é
ditada pela necessidade critica de proteger os pulmdes da intrusdo
inadequada de alimentos, a alimentagdo normal é proibida e todo o volume
de alimentos -bebidas é administrada via cateter PEG. Em pacientes com
traqueostomia apresentando forte aspiracédo, os pulmdes podem ser

protegidos inflando o manguito.

Sugira alimentos liquidos em vez de soélidos

Quando a penetragéo e o acumulo de residuos sdo frequentes (item 2C: sim),
mas sem aspiragéo (item 5: ndo), o fonoaudidlogo e o nutricionista devem
sugerir que os pacientes parem permanentemente alimentos sélidos,
incluindo alimentos de consisténcia picada e amassada. Com base na
experiéncia no manejo da disfagia nos pacientes afetados pela paralisia
cerebral, o espessamento de fluidos também tem sido utilizado para o
tratamento da disfagia na DMD ha muitos anos. No entanto, estudos recentes
sugerem claramente que, ao contrario das recomendagdes anteriores, [43] o
espessamento de fluidos provavelmente nao é apropriado na DMD ou em
outra NMDS. [5] Isso ocorre porque alimentos liquidos e sélidos espessos
podem realmente melhorar os problemas da fase oral e o acimulo de

residuos faringeos.

Em pacientes com DMD que
experimentar a penetragédo / acumulagao de residuos, mas sem aspiragéo,
fornecer alimentos com consisténcia em puré e agua potavel durante e
apos as refeigdes deve melhorar a degluticdo e limpar os residuos da
orofaringe. [14] Essas novas recomendagdes devem diminuir um grande
numero de infecgdes no peito devido a invasao de detritos do seio

piriforme e da faringe durante e apds as refeigdes.
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Deve-se notar que a escoliose ndo-cirurgicamente alinhada pode levar a
posicoes reclindveis sentadas durante as refeigdes. Isso pode contribuir para o
agravamento da disfagia, que requer modificagdes na textura dos alimentos,
como mencionado anteriormente. Em nossa experiéncia, uma triagem
sistematica da escoliose levou a cirurgia precoce da coluna vertebral em
nossos pacientes com DMD por mais de 30 anos, para evitar posigdes
reclinadas durante o dia. [44] Um estudo recente também sugere que o uso a
longo prazo do glicocorticéide em pacientes com DMD resulta em uma

diminuicédo substancial na prevaléncia de escoliose. [45]

Técnicas nao invasivas de depuragao traqueal

Quando a aspiragéo é evidente (item 5; sim) e as técnicas néo-invasivas de
depuragao traqueal estédo disponiveis e sdo eficazes (item 6: sim), elas devem ser
usadas. [13] Auxiliares inspiratérios, como empilhamento de ar e auxiliares
expiratorios, como compressao toracica manual isoladamente ou em combinagéo,
geralmente s&o eficazes. [32] Insuflagdo-exsuflagdo mecéanica (MI-E) é a primeira
opgao nos pacientes com DMD mais fracos. O MI — E pode ser implementado no
ambiente doméstico e ensinado a familia e aos profissionais de saude para

garantir a liberagao eficaz das vias aéreas em todos os momentos.

Traqueostomia . Quando a aspirago é evidente, recorrente e substancial (item 5: sim), e quando
as técnicas ndo invasivas de aumento da tosse deixam de remover com eficacia os alimentos,
secregoes, saliva e outros detritos dos pulmdes (item 6: n&o), a protegao dos pulmdes se torna
essencial . A colocagao de uma traqueostomia pode ser considerada para facilitar a sucgao do
material que passou pelas cordas vocais. A sucgéo eficaz, também possivelmente por insuflagéo /
exsuflagdo mecéanica por traqueostomia, [46] deve impedir a penetragao adicional de detritos nos
pulmdes. A traqueostomia que inclui sutura definitiva das bordas do estoma é preferivel a
traqueotomia para evitar o religamento acidental do estoma durante a decanulagao. Além disso, os
tubos sem traqueostomia s&o preferidos aos tubos com manguito para permitir a fala facil, que
pode ser melhorada com a adi¢do de uma valvula falante. [47] O uso de traqueostomias varia
internacionalmente. As diretrizes atuais de melhores praticas para o manejo de pacientes com
DMD [19] apéiam o uso de traqueostomia quando ha 'falha de métodos nao invasivos de
assisténcia a tosse para impedir a aspiragéo de secregdes no pulméo e quedas na saturagao de
oxigénio abaixo de 95% ou no paciente' basal, necessitando de aspiragédo traqueal direta frequente
via traqueostomia '. Existem riscos e comorbidades substanciais associados a uma traqueostomia,
portanto deve ser considerada uma ultima alternativa. [48] Além disso, a integragéo social parece
pior As diretrizes atuais de melhores praticas para o manejo de pacientes com DMD [19] apdiam o
uso de traqueostomia quando ha 'falha de métodos néo invasivos de assisténcia a tosse para
impedir a aspiragédo de secregdes no pulmao e quedas na saturagéo de oxigénio abaixo de 95% ou
no paciente' basal, necessitando de aspiragéo traqueal direta frequente via traqueostomia '.
Existem riscos e comorbidades substanciais associados a uma traqueostomia, portanto deve ser
considerada uma Ultima alternativa. [48] Além disso, a integrag&o social parece pior As diretrizes
atuais de melhores praticas para o manejo de pacientes com DMD [19] apdiam o uso de
traqueostomia quando hé 'falha de métodos no invasivos de assisténcia a tosse para impedir a
aspiragéo de secregdes no pulméo e quedas na saturagédo de oxigénio abaixo de 95% ou no
paciente' basal, necessitando de aspiragéo traqueal direta frequente via traqueostomia '. Existem

riscos e comorbidades substanciais associados a uma traqueostomia, portanto deve ser

considerada uma Ultima alternativa. [48] Além disso, a integragéo social parece pior Existem riscos e comorbidade48LB48r@4i6 associados a uma traqueostomia, portanto deve ser considerada uma Ultima alternativa. [48] Além di

quando a tragueostomia esta presente. Técnicas ndo invasivas de
ventilagado e depuragao das vias aéreas devem sempre ser usadas quando
possivel. Em nossa experiéncia, poucos pacientes necessitaram de

colocagao de traqueostomia durante a ultima década.

Conclusoes

A dificuldade em engolir pode piorar a condigdo de pacientes idosos com
DMD. Os sintomas da disfagia devem ser ativamente procurados e
investigados. Os alimentos podem penetrar no vestibulo, acumular-se
como residuo no seio piriforme ou causar aspiragéo subglética. No caso
de penetragao e acumulo de residuos, alimentos sélidos, picados e puré
devem ser proibidos e devem ser promovidos fluidos e purés. No caso de
aspiragéo, os alimentos devem ser proibidos e a colocagéo do PEG deve
ser considerada. Quando as técnicas de aumento da tosse séo ineficazes,
a traqueostomia pode ser considerada para fornecer sucgéo direta na
traquéia. No manejo da disfagia na DMD, pode ser um desafio identificar a
abordagem terapéutica apropriada para fornecer um manejo ideal, dada a

doenca subjacente.
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