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1 INTRODUGAO

O acometimento de uma parte da unidade motora, sendo esta composta
por neurénio medular, raiz nervosa, nervo periférico, juncdo mioneural e musculo, sao
considerados os disturbios que originam as doengas neuromusculares (REED, 2002;
ANSVED, 2003). Devido a existéncia de inumeras formas de Doengas
Neuromusculares, destacam-se como as mais comuns sdo as Distrofias Musculares
Progressivas e a Atrofia Muscular Espinhal (TORRICELLI, 2004).

As Distrofias musculares progressivas abrangem um grupo de doencgas de
carater hereditario distinguindo assim, um comprometimento grave, progressivo e
irreversivel da musculatura esquelética. Ou seja, sao caracterizadas pela
degeneracao progressiva do tecido muscular. A heranca dessas distrofias pode ser
autossbmica recessiva e ligada ao X, no entanto existem formas nao identificadas.
Entre as mais comuns estdo a Distrofia Muscular do tipo Duchenne (DMD), Distrofia
Muscular do tipo Becker (DMB), Distrofia Muscular do tipo Cinturas (DMC), Distrofia
Miotdnica de Steinert (DMS) e Distrofia Muscular Fascio-Escapulo-Umeral (FSH)
(STOKES, 2000; TORRICELLI, 2004; SCHARA, 2005).

Nesses individuos ocorrem alteragbes no tronco, devido a fraqueza
muscular, resultando em deformidades da caixa toracica e desvios da coluna
vertebral, as quais evoluem para a diminuicdo da complacéncia da parede toracica,
reduzindo a fungao do diafragma, e nao desenvolvendo s6 uma escoliose em nivel
toracico, mas também uma cifoescoliose prejudicando na fungéo cardiorrespiratéria e
na postura do tronco (OTSUKA, 2005).

Devido a esse comprometimento progressivo da fungdao pulmonar, os
individuos em questao irdo sofrer alteracdes significativas na qualidade do sono. E os
mesmos podem reclamar por apresentar um sono ruim, devido a hipoventilagao
noturna e a interrupcdo do sono, ocasionados pela fraqueza muscular severa
(BOURKE & GIBSON, 2002; FEASSON et al., 2006). O sono é decisivo para os
humanos, ocorrendo assim, uma relacdo forte entre os disturbios do sono e as
doencas.(CORREA,2008).

Esses disturbios do sono sao diferenciados conforme a idade que o
individuo apresenta, principalmente quando correlacionado com a ins6nia. Comegam

a surgir ja na infancia, evoluindo para a vida adulta, conforme a idade mais disturbios



vao aparecendo e para que eles minimizem € necessario habituar-se a uma rotina
antes de dormir. Os disturbios do sono sdo frequentemente relatados e o seu
diagndstico é essencial para o estabelecimento da terapéutica apropriada (NUNES,
2002).

Baseado no contexto apresentado formulou-se a seguinte questao
problema: Havera alguma alteragao na qualidade do sono e capacidade vital nos
pacientes portadores de distrofias musculares progressivas?

Nesse sentido foram elaboradas as seguintes questdes investigativas:

1) Em quais componentes do indice de qualidade do sono de Pittsburgh
(PSQI) havera alteracoes?

2) Os pacientes portadores de Distrofias Musculares Progressivas
apresentam caracteristicas habituais do sono?

3) O comprometimento respiratério influencia no sono destes pacientes
quando comparado o indice da qualidade do sono com a capacidade vital?

E para elas, sugerem-se as seguintes hipoéteses:

1) Nos sete componentes do PSQI ocorrem alteragbes, devido ao
comprometimento da funcdo motora e respiratéria dos pacientes com distrofias
musculares progressivas evoluindo para apnéia do sono (AMANAJAS, 2003;
ARAUJO, 2005; OTSUKA, 2005).

2) Os portadores de distrofias musculares progressivas apresentam uma
ma qualidade do sono referente as complicacbes que surgem na infancia,
adolescéncia e na vida adulta, interferindo assim nos habitos, na estrutura e na
distribuicdo do sono (NUNES, 2002; RIOS et al., 2008).

3) As Distrofias Musculares Progressivas sao caracterizadas por intensa
degeneracgao das fibras musculares, em razao disto, ocorre uma alteragéo do grau de
forca muscular, capacidade respiratéria e dependéncia funcional destes pacientes.
Logo, evidencia-se alteragdes significativas na qualidade do sono que ocasiona
alteragdes psicoldgicas e fisiologicas destes pacientes (SCHARA, 2005; ANSVED,
2003 e UMPHERED, 2004)



1.1 Objetivos

1.1.1 Objetivo Geral

O objetivo deste estudo € avaliar a qualidade do sono e relacionar com a

capacidade vital em Portadores de Distrofias Musculares Progressivas.

1.1.2 Objetivos Especificos

¢ Avaliar a qualidade do sono;

e Comparar o escore de cada componente com o escore total;

e Avaliar as caracteristicas habituais do sono nos individuos com

distrofias musculares progressivas;

e Verificar a capacidade vital dos pacientes portadores das distrofias
musculares progressivas através da espirometria;

¢ Verificar a funcionalidade desses pacientes.

1.1.3 Justificativa

A motivacao por esse estudo tem relagdo com os portadores de distrofias
musculares progressivas, por apresentarem uma patologia de carater evolutivo
levando ao uma diminuicdo da funcionalidade e ocasionando complicagdes
respiratorias evoluindo para disturbios que ocorrem durante o sono, alterando na

qualidade de vida destes pacientes.

Esta pesquisa mostra-se relevante para descobrir novas pesquisas, por
ser um fator de contribuicdo social tanto com os pacientes quanto com seus
respectivos familiares, proporcionando a estes nenhum gasto financeiro, além de
obterem respostas significativas quanto a evolugéo da patologia em estudo, e para

esclarecer aos demais individuos que néao apresentam um conhecimento maior sobre



as Distrofias Musculares Progressivas, e principalmente para oferecer aos individuos
em questdao uma melhor condicdo e qualidade de vida. Além do mais, a fisioterapia

atua no tratamento conservador retardando a evolugao da distrofia.



2 CONTEXTUALIZAGAO TEORICA

2.1 Distrofias Musculares Progressivas

As distrofias musculares progressivas constituem um grupo de doenga
caracterizada por uma degeneragdo progressiva e irreversivel da musculatura
esquelética. Dentre as diferentes miopatias, a Distrofia Muscular de Duchenne é a
mais comum, sendo uma patologia de heranga recessiva ligada ao cromossomo X,
na regiao Xp21 (CARAKUSHANSKY, 2001). As distrofias musculares devem possuir
cinco caracteristicas essenciais, como: miopatia, definida por critérios clinicos,
histologicos e eletromiograficos (EMG), sem sinais de desnervagao ou déficits
sensitivos; todos os sintomas sao efeitos da fraqueza dos musculos; os sintomas
acabam por se tornarem progressivamente piores; as alteragdes histoldgicas indicam
degeneragao e regeneragcdo dos musculos e se torna uma condigdo passivel de
transmissao hereditaria (ROWLAND, 2002).

2.1.1 Distrofia Muscular de Duchenne

A Distrofia muscular de Duchenne foi descrita pela primeira vez no século
XIX, década de 60, por Guillaume Duchenne. E a mais grave das distrofias
musculares e de rapida progressao. A distrofia muscular de Duchenne é um carater
recessivo, ligado ao X comum que aparece em 20-30/100.000 meninos . As primeiras
manifestacdes clinicas da DMD aparecem quando a crianga apresenta retardo para
atingir os marcos de desenvolvimento motor aos 3-5 anos de idade. A crianca
demora para sentar-se , ficar em pé e caminhar, e quando comega a andar cai com
frequéncia (STOKES,2000; BEHRMAN,2004).

A DMD é uma doengca muscular degenerativa mais comum ligada ao
género, sendo exclusivamente em meninos, independente de origem étnica e racial,
com alta taxa de mutagdo do gene localizado no brago curto do cromossomo X. A

idade média para o diagnostico é de 7,5 anos de idade, ndo havendo grande



diferenca entre a idade de diagnostico dessas criangas e o inicio dos primeiros
sintomas (ARAUJO et al., 2004).

Descobriu-se que o defeito genético que causa € uma mutagdo em uma
regido especifica do cromossomo X denominada Xp21, no gene que codifica a
distrofina, uma proteina citoesquelética localizada na superficie interna do sarcolema.
A distrofina associa o citoesqueleto subsarcolémico ao exterior da célula através de
um complexo de proteinas e glicoproteinas transmembranas que se liga a laminina
(RUBIN, 2002).

Sua incidéncia é de 1 a cada 3.500 meninos nascidos vivos, afetando
primeiramente o musculo esquelético e cardiaco. Nota-se que os primeiros sinais e
sintomas clinicos se manifestam quando a criangca apresenta retardo no seu
desenvolvimento motor aos 3 a 5 anos de idade. A mesma, demora para sentar-se,
ficar em pé e caminhar, quando a crianga comega a andar, cai com frequéncia. Aos
cinco anos de idade evidencia-se uma pseudohipertrofia dos musculos da panturrilha,
devido a compensacéo, ocorre atrofia dos musculos extensores do quadril e do joelho
resultando em dificuldade de levantar-se do chao, sendo necessario a realizagao da
manobra de Gowers: no inicio, para levantar-se do solo, a crianga necessita ajudar a
extensao do quadril e do joelho, empurrando sua coxa com a mao ou com O
antebrago e, conforme a atrofia aumenta a crianga estabiliza os membros inferiores
usando ambos os membros superiores. Com os musculos ficando cada vez mais
atrofiados, os reflexos tendineos correspondentes ficam diminuidos e, finalmente,
ausentes, sem que haja perda sensorial (OTSUKA et al.,, 2005; STOKES, 2000;
TECKLIN, 2002; RATLIFFE, 2002; UMPHRED, 2004; MOURA et al., 2002).

A marcha “bamboleante” anormal destes pacientes € um sintoma de
apresentacao bastante conhecido. Quando a crianga chega aos 7 e 8 anos de idade,
as contraturas tendineas do calcanhar e da banda iliotibial levam a realizacdo de uma
marcha sobre os dedos dos pés Estes sinais e sintomas s&o consequentes da perda
progressiva da forga e resisténcia muscular, que é relativamente simétrica e proximal
ocorrendo de forma gradual, iniciando-se em cintura pélvica, tronco e cintura
escapular. Esta debilidade muscular progressiva ocasiona mudangas na dinamica do
equilibrio, predispondo ao surgimento das alteragcbes posturais resultantes de ajustes

compensatoérios para manter o equilibrio ortostatico, sendo a hiperlordose lombar
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compensatoéria a primeira alteragdo na postura em ortostase ou na marcha da crianca
com DMD, ocorrendo inicialmente como forma compensatéria da fraqueza dos
musculos gluteos e extensores do tronco (TORRICELLI, 2004; SCHARA, 2005).

Posteriormente a essa fase, em torno dos 8 e 9 anos de idade a marcha
normalmente requer o uso de oOrteses, sendo que, aos 12 anos, 95% dos pacientes
estardo restritos a cadeira de rodas, cuja posi¢cao sentada por prolongados periodos
leva a mais contraturas de flexdo nos cotovelos, quadris e joelhos. O padréo de
fraqueza dos membros superiores, membros inferiores e das musculaturas de tronco,
torna a crianga dependente para muitas tarefas de AVD’s, como fazer higiene, vestir-
se e transferir-se (STOKES, 2000; UMPHRED, 2004; TORRICELLI, 2004; REED,
2002).

2.1.2 Distrofia Muscular de Cinturas

As formas de distrofia muscular sdo classificadas de acordo com o
mecanismo de heranca: heranga autossémica dominante, que sao relativamente
raras correspondendo a cerca de 10% dos casos, ou heranga autossémica recessiva,
que constituem um grupo heterogéneo de doengas neuromusculares e constituem
90% dos casos diagnosticados. Na forma autossémica recessiva, para que a doenga
se manifeste, € necessario que o paciente receba dois genes defeituosos, um
proveniente de seu pai, € outro de sua mée (os pais sdo portadores assintomaticos).
No caso de um casamento entre um afetado pela DMC (homem ou mulher) com uma
pessoa normal, todos os filhos serdo portadores do gene, mas serdo clinicamente
normais. O risco de um casal que ja teve um filho ou filha com DMC vir a ter outra
crianga com 0 mesmo problema é de 25% (OTSUKA et al, 2005).

Em alguns casos, inicia-se antes dos 10 anos, mas geralmente, na 22 ou
32 década de vida, podendo, no entanto, aparecer em qualquer faixa etaria e atinge
ambos os sexos. O quadro clinico parece ser muito semelhante ao da DMD e DMB, a
progressao €& extremamente variavel, mas normalmente € mais lenta, de forma
continua ou insidiosa, isto €, com periodos de rapida progressao alternados com

periodos estacionarios. A fraqueza muscular atinge inicialmente os musculos da
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cintura pélvica e/ ou escapular; mas em geral a fraqueza tem inicio nos musculos dos
membros inferiores e o paciente pode passar varios anos antes de apresentar
fraqueza nos membros superiores. O portadores de distrofia muscular de cinturas
apresenta alteragdes na marcha, dificuldades para subir escadas, levantar do chao e
erguer os bragos. (STOKES, 2000).

2.1.2 Distrofia Miotonica de Steinert

A Distrofia Miotonica de Steinert (DMS) é a mais comum dentre todas as
distrofias dos adultos. E causadas por genes autossémicos dominantes, com
incidéncia aproximadamente de 1 a cada 8.500 nascimentos. Este tipo de distrofia
atinge ambos os sexos, e o risco de um filho ou filha de um afetado apresentar a
doenca sdo de 50%, risco considerado alto. O gene da DMS apresenta uma
expressividade muito variavel, o que resulta numa grande variabilidade de quadros
clinicos entre os individuos afetados, dentro de uma mesma familia e entre familias
diferentes (OTSUKA et al, 2005; REED, 2002) .

A DMS é considerada uma doenga multissistémica, pois atinge diferentes
orgados e sistemas, causando, além do comprometimento muscular, alteragbes
cardiacas, pulmonares, oculares, 6sseas, neuroldgicas, endocrinas e cutaneas. Ela é
caracterizada principalmente por fendmeno mioténico (dificuldade no relaxamento
muscular em seguida a contracdo vigorosa), atrofia muscular de predominio distal
(méos e pés), da face e do pescogo e graus variaveis de acometimento sistémico
(CHEBEL et al, 2005).

Os sintomas ocorrem desde o nascimento até mais de 60 anos e a
velocidade da evolugdo da doenca também sao muito variaveis. Essa extrema
variabilidade levou a uma classificacdo da doenga em trés formas principais
(OTSUKA et al, 2005).

A forma leve tem inicio quase sempre por volta dos 50 anos de idade,
sendo caracterizada na maioria dos casos, apenas por catarata e calvicie frontal, com
pouca ou nenhuma manifestacdo muscular (REED, 2002).

A forma classica ou juvenil tem inicio da adolescéncia ou na fase adulta. E

caracterizada por fraqueza e atrofia principalmente dos musculos da face e do


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=pubmed&cmd=Search&itool=pubmed_AbstractPlus&term=%22Chebel+S%22%5BAuthor%5D
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pescogo, conferindo ao paciente uma aparéncia facial sem expressao, alongada, com
ptose palpebral, boca entreaberta, dificuldade para sorrir e protrair os labios, pescogo
fino, fendbmeno miotbnico mais evidente nas maos e catarata. Pode ainda ocorrer
calvicie precoce, dificuldade na mastigacao, disartria, disfagia, fala monétona e mal
articulada, deficiéncia metal, sonoléncia, alteragdes hormonais, alteragdes cardiacas
e alteragbes respiratorias. Estes sintomas podem ocorrer nas mais variadas
combinagdes e com diferentes intensidades (HEMMI and SUNADA, 2000).

A forma congénita € a mais grave de todas, onde é caracterizada por
hipotonia muscular intensa, ja por ocasidao do nascimento, alteracbes nos pés (pés
tortos), retardo no desenvolvimento neuropsicomotor, problemas respiratorios e
alimentares. Embora a DMS atinja igualmente ambos os sexos, a forma congénita &
invariavelmente transmitida por maes portadoras (HEMMI and SUNADA, 2000).

Dentre essas variedades de evolugao, as fraquezas e as atrofias intensas,
inicialmente nos musculos distais dos membros, mais tardiamente atingindo os
musculos do tronco e proximais, podem causar dificuldades na marcha e,

posteriormente, necessidade de cadeira de rodas (OTSUKA et al, 2005).

2.2 Sono

E dificil encontrar uma definicdo exata do sono, no entanto Guyton
(2002) define o mesmo como um estado de inconsciéncia na qual um individuo possa
ser despertado por estimulos sensoriais ou por outros estimulos (SIEGEL2003;
GUYTON 2002).
A sua maior importancia é a reestruturacao do equilibrio natural entre os
centros neuronais. E considera-se como fungdo do sono duas teorias, uma € a
restauracdo, a qual se dorme para repousar, para recuperar € preparar-se para uma
nova vigilia. A segunda teoria € a da adaptacédo, que se dorme para se livrar de
problemas ou para conservar energia. Em relagdo a duragdo média de sono que um
adulto necessita é entorno de 7,5 horas, pois € preciso ter uma quantidade certa de
sono para manter um nivel aceitavel de alerta (BEAR et.al, 2002).
O sono é observado como um estado complexo e ativo, formado por varios
componentes, sendo definido por seus estagios e ciclos, e pela inter-relagédo entre

eles (DUNCAN et al, 2004). Por ser um processo ativo, o sono solicita que regides
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encefalicas sejam ativadas, e os ramos descendentes dos sistemas modulatérios
difuso também estejam envolvidos (BEAR et al, 2002).

Ao estimular areas especificas do cérebro o sono é produzido como se
fosse quase natural. Esses estimulos acontecem nos nucleos da rafe, na metade
inferior da ponte e no bulbo. Esses nucleos possuem neurdnios ricos em serotonina,
cujas suas fibras nervosas se espalham localmente na formacao reticular do tronco
cerebral, para o talamo, hipotalamo, areas do sistema limbico e para o neocdrtex do
cérebro, e se estendem também para a medula espinhal. Mas também ao estimular
areas do nucleo do feixe solitario que engloba a regido do bulbo e ponte ocorre a
promoc¢ao do sono, no entanto se os nucleos da rafe forem destruidos isso nao
ocorrera. Algumas das regides do diencéfalo ajudam a promover o sono também,
abrangendo a porgéao rostral do hipotdlamo principalmente a area supraquiasmatica,
e uma area acidental nos nucleos difusos do talamo (GUYTON, 2002).

No entanto, lesGes nos nucleos da rafe e no hipotalamo anterior geram um
estado de intensa vigilia, pois os nucleos reticulares excitatérios do mesencéfalo e da
porcao superior da ponte sao liberados de uma inibicdo Ocorre também a liberacéo
de neurdnios modulatérios do tronco encefalico que utilizam a noradrenalina,
serotonina e acetilcolina, e no momento em que se inicia o sono NREM as taxas de
disparos desses neurdnios diminuem (BEAR; CONNORS; PARADISO, 2002).

Existem dois tipos de sono: o Sono de Ondas Lentas (NREM) e ao Sono
REM (Sono Paradoxal, Dessincronizado), conhecido também pelo sono dos
movimentos rapidos dos olhos, que ocorrem com o individuo dormindo
(SIEGEL,2003; GUYTON, 2002).

2.2.1 Ciclo do Sono

Observou que no percurso do ciclo do sono ocorre repetidas variacées de
atividades, devido a isso, o tempo total de sono gasto com o sono NREM é de 75% e
de 25% com o sono REM (BEAR et al,2002).

O sono NREM ¢é o sono de ondas lentas, este € repousante e associado a
diminuicdo do ténus vascular periférico e de outras fungdes vegetativas, ocorre uma

reducdo na pressao arterial, da frequéncia respiratéria e do metabolismo basal
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entorno de 10 a 30%. O mesmo é conhecido por “sono sem sonhos”, pois estes ndo
sao lembrados, por ndo acontecer a consolidacdo dos sonhos na memoria
(GUYTON, 2002).

Entretanto, no sono REM o cérebro encontra-se ativo, porém o individuo
nao tem plena consciéncia de seu ambiente, encontrando-se adormecido. Ocorrem
também periodos de movimentos rapidos dos olhos, as frequéncias respiratoria e
cardiaca apresentam-se aumentadas e irregulares, e os sonhos estdo ligados a
atividade muscular corporal (ROWLAND, 2002; GUYTON, 2002).

Ao deitar-se a pessoa inicia no estagio 1 do sono NREM que € o estagio
de vigilia relaxada, de sono mais leve apresentando predominag¢ao de ondas alfa, os
olhos realizam movimentos lentos e o estagio tem uma duragao de poucos minutos.
Apos segue para o estagio 2, que gradualmente o sono vai se aprofundando, os
movimentos dos olhos quase param e apresenta uma duragdo de 5 a 15 minutos. Ao
chegar no estagio 3 inicia o estagio delta, os movimentos dos olhos e do corpo
cessam, e por fim no estagio 4 sendo este o mais profundo, persistindo de 20 a 40
minutos no primeiro ciclo (CARLSON,2002).

ApOs retorna para o estagio 2, e em instantes inicia no primeiro periodo do
sono REM da noite, a medida que a noite avanga ocorre uma redugdo do sono
NREM, principalmente nos estagios 3 e 4, e nota-se um aumento dos periodos REM.
Por isso a cada ciclo REM acontece pelo menos 30 minutos de sono NREM antes
que o proximo periodo de sono REM possa iniciar (DUCAN et al, 2004; GUYTON,
2002; ANTUNES, 2007).

Em um adulto sadio normal geralmente este adormece entorno de 10
minutos, e estende-se a uma sequéncia de estagios de 1 a 4, seguida apds pelo
inverso. E posteriormente ocorre o primeiro episédio de sono REM (ROWLAND,
2002).
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2.2.2 Disturbios do Sono nas Distrofias Musculares

Nas distrofias Musculares é comum a progressdo para uma faléncia
respiratoria, decorrente do envolvimento da musculatura respiratoria. A evolugao da
insuficiéncia respiratéria € a responsavel pela maioria das mortes por hipoventilagao
alveolar, hipercapnia, tosse ineficaz com conseqiente acumulo de secregdes,
pneumonias e atelectasias (OTSUKA et al, 2005).

A interrupcdo do sono € um achado bastante comum nestes pacientes.
Isto ocorre ndo somente pela fraqueza dos musculos respiratérios, mas também pelo
desconforto fisico que os proprios sintomas da doencga trazem como a dificuldade de
mudangas de decubitos, caibras, depressao e ansiedade (BARBE, 1994; KIRK, 2000;
SMITH, 1998).

Os disturbios do sono que interferem na estrutura e na distribuicdo do sono
sdo a insbnia, Dissbnias e Parassénias. As Dissbnias sao altera¢gdes que produzem
dificuldades para o inicio ou manutencao do sono ou mesmo sonoléncia excessiva.
As Parassbnias sao alteracbes nas quais ndo estdo demonstradas afeccbes dos
processos do sono e vigilia, mas se apresentam durante o sono e, em geral,
produzem manifestagdes ou consequéncias desagradaveis, como o sonambulismo, o
pesadelo e o terror noturno, movimentos periddicos e a apnéia Como principal
causador desses sintomas sao os problemas relacionados as alteragdes do sistema
organico, como o caso do sistema cardiovascular, respiratério e digestivo (BIANCO,
1996).

A apresentagdo mais comum dos disturbios do sono é a fragmentagao do
sono, 0 que gera um sono ndo restabelecedor. A deterioracdo da musculatura
respiratéria, freqientemente pode ndo ser suficiente para manifestar
comprometimento da ventilagdo durante a vigilia, no entanto, a fungcao respiratoria
piora durante o sono REM ou sono profundo. O mecanismo de hipoxemia severa no
sono REM pode ser devido a inibigdo dos musculos intercostais e acessérios. As
alteragdes na complacéncia da caixa toracica acabam interferindo no volume corrente
(VC), durante o sono REM, que diminui de 43% para 19% associado com a
diminuicéo da atividade eletromiografica dos musculos intercostais (SMITH, 1998).

A sonoléncia e letargia, nas distrofias musculares, ocorrem, pois esses

pacientes apresentam alteragdes no sistema nervoso central e comprometimentos
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cardiacos. O problema cardiaco pode levar as arritmias, alteragdo no SNC gerando
respostas anormais para hipoxemia e hipercapnia (BARBE, 1994).

A qualidade de vida tem relagdo com o estado do sono nesses individuos,
se houver uma deterioragcdo da funcido ventilatéria resultara em hipotonia dos
musculos respiratorios acessoérios durante o sono REM e fraqueza diafragmatica,
ocorrendo a hipoventilagdo. Conseqlientemente, ha um aumento nos niveis de
dioxido de carbono sangliineo e queda na saturagao arterial do oxigénio (SaO)
(SLUTZKY, 1997). Quando esta se encontra abaixo dos niveis toleraveis ha uma
estimulagédo na qual o individuo sai de um estado de sono profundo — REM, para um
sono mais superficial - NREM (HUKINS, 2000).

2.3 Comprometimento Respiratério nas Distrofias Musculares Progressivas

O comprometimento respiratorio progressivo nas Distrofias Musculares
Progressivas € um fato sempre presente, variando tanto no inicio quanto na
intensidade de acordo com o tipo e a progressao da doenga, ou seja, os portadores
apresentam fraqueza dos musculos respiratérios, que na maioria dos casos €
responsavel pelos obitos (STOKES, 2000; OTSUKA et al, 2005).

A evolugao dessa alteracao respiratdria ocasiona nesses pacientes varias
complicagbes, tais como incapacidade de gerar tensdo, alteragdo das pressoes,
movimentos anormais da caixa toracica e do abdome durante a respiragao,
diminuicdo da complacéncia do sistema respiratério e consequente hipoventilagao
dos pulmdes (OTSUKA et al, 2005).

Durante a evolucédo da doenga os musculos responsaveis pela expiracao
forcada e estimulo de tosse também sdo acometidos, sendo que a maior perda
encontrada sdo nos musculos abdominais, estes localizados no tronco. Conforme
esta musculatura se atrofia, a tosse torna-se inefetiva e as infecgbes pulmonares
tornam-se mais frequentes. Em algumas das doengas neuromusculares, os musculos
expiratérios podem apresentar-se mais comprometidos que a musculatura inspiratéria
(ABOUSSOUN, 2005; COMIM, 2006).
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Conforme a doenga progride, as complicagbes respiratérias vao se
tornando mais evidentes, devido a fraqueza dos musculos respiratérios, sendo
responsaveis por 90% dos obitos (STOKES, 2000).

2.3 Alteragoes nos Volumes e Capacidades Pulmonares

O teste de fungao, além de auxiliar no diagndéstico de doencgas pulmonares,
torna possivel avaliar a evolugdo da doenca de cada paciente. Observa-se que em
pacientes com doengas neuromusculares, o volume corrente (VC), caracterizado
como O ar que entre e sai dos pulmdes em cada ciclo respiratério, encontra-se
reduzido, desenvolvendo uma respiracao superficial e rapida. A fraqueza da
musculatura respiratoria associado a alteragdes mecanicas da complacéncia
pulmonar e toracica resulta diminuicdo dos volumes pulmonares e incapacidade de
gerar um VC adequado, levando a um desequilibrio entre ventilagao-perfusao, tendo
0 paciente que realizar um esforgo maior para manter a ventilagdo em niveis basais
normais sendo incapaz de prové a ventilagdo alveolar levando a faléncia respiratoria
(FROWNFELTER, 2004).

A capacidade vital é considerada como sendo o maior volume de ar que
pode ser expirado depois de uma inspiragdo maxima ou o maior volume de ar que
pode ser inspirado depois de uma expiracdo maxima, é resultante do somatorio dos
volumes de reserva inspiratéria (VRI), volume corrente (VC) e volume de reserva
expiratéria (VRE) (BETHLEM, 2002).

Na disfuncdo neuromuscular, tende a diminuir, pois é afetada nao sé
pela fraqueza dos musculos respiratérios, mas também pela diminuicdo da
complacéncia toracica, escoliose, que pela distorgdo do gradil costal coloca os
musculos respiratorios em desvantagem mecanica, e pelas complicagbes
pulmonares, atingindo seu pico entre 10 e 12 anos caindo, depois, de forma
constante. Segue-se um aumento no volume residual (VR) e diminuigbes da
capacidade pulmonar total (CPT), que juntamente com a redugcdo da CV,
correlaciona-se com a perda de forga dos musculos respiratérios (KOESSLER et al,
2001).

Os pacientes com doengca neuromuscular, consecutivamente,

desenvolvem defeito restritivo, com reducdo da CPT, sendo resultado de uma
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combinagao de fatores, como: imobilidade geral, musculatura respiratoria deficiente,
rigidez da parede toracica, diminuicdo da capacidade de tossir e eliminar
secrecoes(STOKES,2000).

A espirometria pode-se apresentar como resultados distarbios
ventilatérios restritivos ou obstrutivos, sendo que os disturbios obstrutivos sao
encontrados nos estagios finais da doenca. A espirometria, também conhecida como
prova de funcdo pulmonar, mensura volumes e capacidades pulmonares, sendo
utilizado nos casos de distrofinopatias como um método de mensuracgao,
principalmente, da capacidade vital (CV). Este € um método simples para analise da
evolugcao destes pacientes, ja que através dos niveis de CV, pode-se perceber com
maior precisao o estagio em que a patologia se encontra e qual o prognéstico a ser
esperado (PHILLIPS et al, 2001).

2.4 Fisioterapia nas Distrofias Musculares Progressivas

A Fisioterapia tem como objetivos nas distrofias musculares visar a
capacidade da crianga ao adquirir dominio sobre seus movimentos, equilibrio e
coordenacao, retardar a fraqueza muscular tanto da cintura pélvica quanto escapular,
corrigir o alinhamento postural, realizar um equilibrio muscular, evitando a fadiga,
desenvolvendo a forgca muscular dos musculos respiratérios e o controle da
respiracdo fazendo assim, uso correto do diafragma. Por fim os procedimentos
fisioterapéuticos retardam a evolugcdo da doenca e previnem futuras complicacbes
(FARIA & DALMONCH, 2009).

Para que complicagdes secundarias ndo ocorram € necessario iniciar o
quanto antes um tratamento com Fisioterapia motora e respiratéria melhorando assim
na qualidade de vida destes pacientes (AMANAJAS, 2003; ARAUJO, 2005). O
tratamento fisioterapéutico deve ser iniciado com forga muscular, ja que essa € a
causa primaria para todas as alteracbes que surgem nesses individuos (TECKLIN,
2002; ANSVED, 2003).

Ao se tratar individuos com Doencas Neuromusculares, € necessario
realizar uma avaliagdo que contenha a analise da forca muscular e das

incapacidades de amplitude de movimento, e também da condicdo funcional,
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pulmonar e do nivel de funcionalidade preservada (UMPHRED, 2004). E importante
avalia-los em intervalos regulares para obter uma melhor orientagcdo sobre o
tratamento de acordo com a fase de evolugdo em que se encontram (TECKLIN,
2002). A assisténcia fisioterapéutica minimiza os efeitos da sindrome do imobilismo
nestes pacientes (CAROMANO,1999).
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3 METODOLOGIA

3.1 Delineamento da Pesquisa

Segundo Vieira & Hossne (2001) trata-se de um estudo observacional de
corte transversal. Quanto a pesquisa sera delineada em relacdo a natureza como
basica. Quanto ao problema é do tipo quantitativo e qualitativo. No que se refere aos
objetivos é descritiva e exploratdria. Por fim em relacdo aos procedimentos técnicos
da pesquisa € do tipo de levantamento de dados.

3.2 Local do Estudo e Caracterizagao da Amostra

A ASCADIM, atualmente possui 30 integrantes, e a partir do célculo de
Costill (BARBETA, 2007), onde para Erro amostral € de 5%, n= N x no / no+N sendo
que, 30 x 400 / 30+400= 28. Identificou-se que inicialmente o tamanho minimo da
amostra seria de 28 pacientes do sexo masculino e feminino, portadores de Distrofias
Musculares Progressivas. Os individuos serdo divididos pelos tipos de Distrofias
Musculares, como: Duchenne, Steinert, Cinturas. Todos o0s pacientes sao
conveniados a Associagao Sul Catarinense de Familiares e Portadores de Distrofias
Musculares Progressivas (ASCADIM), com apoio e autorizagdo da presidente desta
(ANEXO 1).

Como critérios de inclusdo, tém-se os pacientes do sexo masculino e
feminino, participantes da ASCADIM que residem na regidao de Criciuma e Morro da
Fumaca, apresentando diagnéstico: Distrofias Musculares Progressivas, confirmado
através de bidopsia muscular e teste de DNA. Foram excluidos da pesquisa os
pacientes que ndo possuem estado cognitivo suficiente e/ou ndo estarem lucidos,
orientados e comunicativos (LOC). No caso dos pacientes com idade inferior a 18
anos, 0s pais e/ou responsaveis responderam os questionarios. Em relacdo aos
dados coletados dos prontuarios foram excluidos daqueles pacientes que nao

possuiam o teste de fung&o pulmonar por n&o conseguirem manter o fluxo expiratério
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forcado por seis (06) segundos. Os outros achados como: identificagdo, indice de
Barthel, Qualidade do Sono foram utilizados.

3.3 Instrumentos para Coleta de Dados

Os dados para serem coletados necessitaram a utilizagcdo de acessorios
como cadeira com apoio, caneta azul, prontuarios dos pacientes da ASCADIM,
Questionario indice da Qualidade do Sono de PITTSBURG.

3.4 Procedimentos para Coleta de Dados

Os procedimentos de coleta de dados foram divididos em etapas para

melhor esclarecimento dos mesmos:

12 Etapa: Realizado o encaminhamento do projeto para o Comité de Etica
em Pesquisa da UNESC, sendo este aprovado, apresentando protocolo de numero
712/2007.

22 Etapa: Foram realizados alguns contatos com os pacientes e seus
responsaveis, através da presidente da ASCADIM. Mediante o contato, os mesmos
foram convidados para participar de uma reunido, tendo como objetivo a
apresentacao da pesquisa aos participantes e coleta das assinaturas dos Termos de
Consentimentos (APENDICE A). Neste dia os pacientes foram orientados sobre o
questionario da qualidade do sono. Sendo agendada ainda a data para cada
participante e horario, deixando claro ao mesmo que a avaliagdo tem uma duracao

em torno de 60 minutos e que aconteceu na sala de avaliagao na Sede da ASCADIM.

32 Etapa: No periodo entre abril a julho do ano de 2009 foi Iniciada a fase
de preparacgao da coleta, cujo ambiente preparado pela pesquisadora. Em seguida a
preparagao da coleta deu-se inicio a fase da coleta propriamente dita, ou seja, o
paciente foi recebido pela pesquisadora responsavel, encaminhando para o local

(sala de avaliagdo) dando inicio a aplicacdo do Questionario indice da qualidade do
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Sono. Nao foi necessaria a utilizagdo de roupas especiais e quando o participante
solicitou foi permitido a presenca de acompanhante, e ao final da avaliagdo o mesmo
foi acompanhado até a saida e como nao houve intercorréncias durante a pesquisa,
nao se teve necessidade de marcar um novo horario. Apds a analise dos resultados,
foi marcada uma nova reunido com cada participante esclarecendo a eles os

resultados obtidos em relacdo a Qualidade do Sono.

42 Etapa: No mesmo periodo entre abril a julho do ano de 2010 foi
realizada novamente a aplicacdo do questionario indice da Qualidade do Sono de
PITTSBURG, tendo os mesmos procedimentos para a aplicacdo do questionario
descrito na terceira etapa. Nesta ultima etapa do estudo, foram coletados dados dos
prontudrios dos pacientes da ASCADIM, como: Dados de Identificacdo, indice de
Barthel, laudos da Espirometria realizadas entre os anos de 2009 e 2010 e os
resultados do Questionario da Avaliagdo da Qualidade do Sono aplicado no ano de

2009 pela pesquisadora responsavel anteriormente.

3.5 Procedimentos para Analise

Os dados obtidos pelos componentes do questionario do PSQl,
Funcionalidade e Espirometria foram devidamente tabulados, analisados e avaliados
pelo programa de estatistica SPSS 17.0 for Windows. Método Estatistico Empregado:

Test T de Student para amostras pareadas.
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TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO - ADULTOS

Vocé esta sendo convidado (a), para participar, de forma voluntaria, em uma
pesquisa académica. Apos ser esclarecido (a) sobre as informagbes a seguir, no
caso de aceitar fazer parte do estudo, assine no final deste documento, que esta em
duas vias. Uma delas é a sua e a outra do pesquisador responsavel. Caso nao
aceite, ndo havera nenhum tipo de penalizagéo.

Informagoes sobre a pesquisa

Titulo: “QUALIDADE DO SONO E CAPACIDADE VITAL EM PORTADORES DE
DISTROFIAS MUSCULARES PROGRESSIVAS”.

Académica Responsavel: Mayara Darolt de Souza
Orientador Técnico: Lisiane Tuon.
Telefone para contato: (048) 99851739 E-mail: lisiane@conctato.net

O objetivo deste estudo baseia-se em, analisar a qualidade do sono dos
pacientes com Doengas Neuromusculares. Caso vocé participe, a pesquisadora ira
aplicar um questionario de qualidade do sono , sera realizado , em apenas um dia,
sendo no més de outubro a junho de 2010, na sede da ASCADIM.

No questionario: indice da qualidade do sono PITTSBURGH (PSQl), na qual
consta questdes referentes aos habitos de sono apenas durante o més passado.

Vocé podera ter todas as informacdes que quiser e podera nao participar da
pesquisa ou retirar seu consentimento a qualquer momento. Pela sua participagao,
vocé nao recebera qualquer valor em dinheiro, mas tera a garantia de que todas as
despesas necessarias para a realizagcdo da pesquisa ndo sera de sua
responsabilidade. Seu nome ou face nao aparecera em qualquer momento no
estudo, assim como n&o estara exposto a riscos. Como beneficios estarei
colaborando para que melhores tratamentos sejam desenvolvidos para quem possui
DNM.

Consentimento da participagao da pessoa como sujeito

Eu, , RG/CPF n°
abaixo assinado, concordo em participar do estudo,
como sujeito. Fui devidamente informado e esclarecido pela académica sobre a
pesquisa, os procedimentos nela envolvidos, assim como riscos e beneficios
decorrentes da minha participagcdo. Foi-me garantido que posso retirar meu
consentimento a qualquer momento, sem que isto leve a qualquer penalidade.

Criciima, / /

Nome e Assinatura
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TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO PARA MENORES

Titulo: “QUALIDADE DO SONO E CAPACIDADE VITAL EM PORTADORES DE
DISTROFIAS MUSCULARES PROGRESSIVAS”.

Académica Responsavel: Mayara da Rolt de Souza
Orientador Técnico: Lisiane Tuon.
Telefone para contato: (048) 99851739 E-mail: lisiane@contacto.net

Vocé esta sendo convidado (a), a aceitar a participagéo de seu filho (a) numa
pesquisa, cujo objetivo deste estudo baseia-se em, avaliar a qualidade do sono dos
pacientes com Doengas Neuromusculares. A académica, ira aplicar um questionario
aonde ele (a) podera receber ajuda de vocés (pais e/ou responsavel), que sera
realizado em um unico dia, sendo este do més de abril a junho de 2010, na sede da
ASCADIM.

No questionério : indice da qualidade do sono PITTSBURGH (PSQl),consta
questodes referentes aos habitos de sono apenas durante o més passado.

Vocés e seu filho (a) poderao ter todas as informagdes que quiser e podera
nao participar da pesquisa ou retirar seu consentimento a qualquer momento. Pela
sua participagdo, vocés nao receberdao qualquer valor em dinheiro, mas terdo a
garantia de que todas as despesas necessarias para a realizagdo da pesquisa nao
serao de sua responsabilidade. O nome ou face de seu filho (a) ndo aparecera em
qualquer momento no estudo, assim como nao estara exposto a riscos. Como
beneficios estarei colaborando para que melhores tratamentos sejam desenvolvidos
para quem possui DNM.

Consentimento para participagao do menor como sujeito

Eu, ,
RG/CPF n° , sendo pai/mae e/ou responsavel
de com idade de

anos, concordo que meu filho (a) participe desta pesquisa, ja devidamente
explicada e entendida por minha parte, sendo de forma voluntaria, sem qualquer tipo
de remuneracao financeira.

Criciima / /

Nome e assinatura do Responsavel Nome e assinatura da Crianca
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ASSOCIAGAO SUL CATARINENSE DE FAMILIARES, AMIGOS E
PORTADORES DE DISTROFIAS MUSCULARES PROGRESSIVAS

CNPJ n°. 07.746.068/0001-79
ascadim@gmail.com

Fone: (048) 34428127

Cricilima, Dezembro de 2009.

llm@ Str?
Mayara da Rolt de Souza

A Associagdo Sul Catarinense de Familiares e Amigos de
Portadores de Distrofias Musculares Progressivas — ASCADIM vem atraveés
deste, comunicar que estamos autorizando-a a realizar seu trabalho de
pesquisa intitulado como “AVALIACAO DA QUALIDADE DO SONO EM
INDIVIDUOS COM DISTROFIAS MUSCULARES DURANTE UM ANO E
MEIO” em nossa instituigao.

Sem mais para o momento agradecemos.

O\U’R

Presidente d& Ascadim

Rosimery Martinelli Comim
Presidente ASCADIM
CNPJ - 07.746.468/0001-79
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PITTSBURGH SLEEP QUALITY INDEX

Name ID# Date Age

Instructions:

The following questions relate to your usual sleep habits during the past month only.
Your answers should indicate the most accurate reply for the maijority of days and
nights in the past month.

Please answer all questions.

1. During the past month, what time have you usually gone to bed at night?
USUAL BED TIME

2. During the past month, how long (in minutes) has it usually taken you to fall asleep
each night?
NUMBER OF MINUTES

3. During the past month, what time have you usually gotten up in the morning?
USUAL GETTING UP TIME

4. During the past month, how many hours of actual sleep did you get at night? (This
may be different than the number of hours you spent in bed.)
HOURS OF SLEEP PER NIGHT

For each of the remaining questions, check the one best response. Please answer all
questions.

5. During the past month, how often have you had trouble sleeping because you . . .

a) Cannot get to sleep within 30 minutes
Not during the Less than Once or twice Three or more
past month once a week a week times a week

b) Wake up in the middle of the night or early morning
Not during the Less than Once or twice Three or more
past month once a week a week times a week

c) Have to get up to use the bathroom
Not during the Less than Once or twice Three or more
past month once a week a week times a week

d) Cannot breathe comfortably
Not during the Less than Once or twice Three or more
past month once a week a week times a week

e) Cough or snore loudly
Not during the Less than Once or twice Three or more
past month once a week a week times a week



f) Feel too cold
Not during the

past month

g) Feel too hot
Not during the

past month

Less than

once a week

Less than

once a week

h) Had bad dreams

Not during the

past month

i) Have pain
Not during the

past month

j) Other reason(s), please describe

Less than

once a week

Less than

once a week

Once or twice

a week

Once or twice

aweek__

Once or twice

aweek__

Once or twice

aweek_

Three or more

times a week

Three or more

times a week

Three or more

times a week

Three or more

times a week

How often during the past month have you had trouble sleeping because of this?

Not during the

past month

6. During the past month, how would you rate your sleep quality overall?

Very good

Less than

once a week

Fairly good

Fairly bad

Very bad

Once or twice

a week

Three or more

times a week
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7. During the past month, how often have you taken medicine (prescribed or "over the
counter") to help you sleep?

Not during the

past month

Less than

once a week

Once or twice
a week

Three or more
times a week

8. During the past month, how often have you had trouble staying awake while driving,
eating meals, or engaging in social activity?

Not during the

past month

9. During the past month, how much of a problem has it been for you to keep up

Less than

once a week

Once or twice
aweek

enough enthusiasm to get things done?

No problem at all

Only a very slight problem
Somewhat of a problem
A very big problem

10. Do you have a bed partner or room mate?
No bed partner or room mate

Partner/room mate in other room

Partner in same room, but not same bed

Three or more
times a week



Partner in same bed
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If you have a room mate or bed partner, ask him/her how often in the past month you

have had . . .

a) Loud snoring
Not during the Less than Once or twice
past month once a week a week

b) Long pauses between breaths while asleep
Not during the Less than Once or twice
past month once a week a week

c) Legs twitching or jerking while you sleep
Not during the Less than Once or twice
past month once a week a week

d) Episodes of disorientation or confusion during sleep
Not during the Less than Once or twice
past month once a week a week

e) Other restlessness while you sleep; please describe

Three or more
times a week

Three or more
times a week

Three or more
times a week

Three or more
times a week

Not during the Less than Once or twice
past month once a week a week

Three or more
times a week
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INDICE DA QUALIDADE DO SONO DE PITTSBURGH (PSQl).

Nome: Data: Idade:

Instrugoes:

As questdes seguintes se relacionam com seus habitos usuais de dormir, durante
apenas o ultimo passado més, apenas. Suas respostas devem indicar a resposta
mais precisa para a maioria dos dias e noites do passado més. Por favor, responda

todas as questdes.

1) Durante o més passado, a que horas vocé usualmente vai para cama a noite?

Horario de deitar:

2) Durante o més passado, em quanto tempo (minutos) leva usualmente para cair no
sono cada a noite?

Numero de minutos:

3) Durante o més passado, a que horas vocé usualmente levanta de manha?

Horario habitual de levantar

4) Durante o més passado, quantas horas de sono vocé tem por noite? (isso pode ser
diferente do numero de horas que vocé ficou na cama)

Horas de sono por noite:

Para cada uma das questdes restantes, escolha a melhor resposta (uma). Por favor,

responda a todas as questdes.

5) Durante o més passado, frequentemente vocé tem problemas ao dormir porque
VOCe...

a) Nao consegue dormir em 30 minutos

( )N&o durante o passado més ( )lUma ou duas vezes por semana

( )Menos de uma vez por semana ( )Trés ou mais vezes por semana

b) Acordar no meio da noite ou madrugada

( )N&o durante o passado més ( )lUma ou duas vezes por semana



( )Menos de uma vez por semana

( )Trés ou mais vezes por semana

c) Tem que levantar para ir ao banheiro

( )Nao durante o passado més

( )Menos de uma vez por semana

( )Uma ou duas vezes por semana

( )Trés ou mais vezes por semana

d) Nao consegue respirar confortavelmente

( )N&o durante o passado més

( )Menos de uma vez por semana

e) Tosse ou ronca alto
( )N&o durante o passado més

( )Menos de uma vez por semana

f) Sente muito frio
( )N&o durante o passado més

( )Menos de uma vez por semana

g) Sente muito calor
( )N&o durante o passado més

( )Menos de uma vez por semana

h)Tem pesadelos
( )N&o durante o passado més

( )Menos de uma vez por semana

i) Sente dores
( )N&o durante o passado més

( )Menos de uma vez por semana

( )lUma ou duas vezes por semana

( )Trés ou mais vezes por semana

( )Uma ou duas vezes por semana
(

)Trés ou mais vezes por semana

( )Uma ou duas vezes por semana
(

)Trés ou mais vezes por semana

( )Uma ou duas vezes por semana

( )Trés ou mais vezes por semana

( )JUma ou duas vezes por semana

( )Trés ou mais vezes por semana

( )lUma ou duas vezes por semana

( )Trés ou mais vezes por semana

j)Outra(s) razao(oes), por favor, descreva:

Com que frequéncia durante o passado més vocé teve problemas para dormir por

causa disto?
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( )Nao durante o passado més ( )JUma ou duas vezes por semana

( )Menos de uma vez por semana ( )Trés ou mais vezes por semana

6) Durante o més passado, como vocé gradua sua qualidade total de sono?
( )Muito bom ()Bom
( )Mal ( )Muito Mal

7) Durante o més passado, com que frequéncia vocé tomou remédio (prescrito ou por
conta) para ajudar vocé dormir?
( )Nao durante o passado més )Uma ou duas vezes por semana

( )Menos de uma vez por semana ( )Trés ou mais vezes por semana

8) Durante o més passado, com que frequéncia vocé teve problemas para manter-se
acordado enquanto dirigia, fazia refei¢gdes ou participava de uma atividade social?
( )N&o durante o passado més ( )lUma ou duas vezes por semana

( )Menos de uma vez por semana ( )Trés ou mais vezes por semana

9) Durante o més passado, quanto problema vocé apresentou para manter
entusiasmo suficiente para fazer coisas?

( )Nenhum problema

( JApenas um leve problema

( )Um pouco de problema
(

)Um grande problema

10) Vocé tem um companheiro ou colega de quarto?

( ) Nenhum

( ) Companheiro/colega em outro quarto

( ) Companheiro no mesmo quarto, mas nd0 na mesma cama
()

Companheiro na mesma cama

Se vocé tem um colega de quarto ou um companheiro de cama, pergunte a ele/ela
com que frequéncia no passado més voce...
a)Voceé roncou alto

( )Nao durante o passado més ( )Uma ou duas vezes por semana
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( )Menos de uma vez por semana ( )Trés ou mais vezes por semana

b) Apresentou longas pausas entre uma respiragao e outra enquanto dormia
( )Nao durante o passado més ( )Uma ou duas vezes por semana
( )Menos de uma vez por semana ( )Trés ou mais vezes por semana

c)Movimentos abruptos e puxdes de pernas enquanto vocé dormia
( )N&o durante o passado més ( )lUma ou duas vezes por semana

( )Menos de uma vez por semana ( )Trés ou mais vezes por semana

d)Episddios de desorientacéo ou confusdo durante o sono
( )N&o durante o passado més ( )lUma ou duas vezes por semana
( )Menos de uma vez por semana ( )Trés ou mais vezes por semana

e)Outra “inquietude” enquanto vocé dorme, por favor, descreva:

)
( )N&o durante o passado més ( )lUma ou duas vezes por semana
()

Menos de uma vez por semana ( )Trés ou mais vezes por semana
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(TRADUGAO)
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INDICE DE QUALIDADE DE SONO DE PITTSBURG - INSTRUGOES PARA
PONTUACAO

Componente 1: Qualidade subjetiva do sono:
Examine a questdo 6 e atribua & pontuacdo da seguinte maneira:

Resposta Pontuacéo
Muito Boa 0
Boa 1
Ruim 2
Muito ruim 3

Pontuacédo do componente 1 :

Componente 2: Laténcia do sono:
1. Examine a questdo 2 e atribua a pontuacdo de a seguinte maneira:

Resposta Pontuacéo
< a 15 minutos 0
16 -30 minutos 1
31 -60 minutos 2
> 60 minutos &

2. Examine a questdo 5a e atribua a pontuacdo da seguinte maneira:

Resposta Pontuacdo
Nenhuma vez 0
Menos de 1 vez/semana 1

1 a 2 vezes/semana 2

3 vezes ou mais/semana 3

3. Some a pontuacédo da questdo 2 e 5°

4. Atribua a pontuacdo do componente 2 da seguinte maneira:

Soma Pontuacao
0 0
1-2 1
3-4 2
5-6 3

Pontuacdo do componente 2

Componente 3: Duracéo do sono:
1. Examine questdo 4 e atribua a pontuacédo da seguinte maneira:

Resposta Pontuacéo
> 7 horas 0
B-7 horas 1
5-8 horas 2
< 5 horas 3

Pontuacdo do componente 3
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Componente 4: Eficiéncia habitual do sono:

1. Examine a questéo 2 e atribua a pontuacéo da seguinte maneira:
Escreva o numero de horas dormidas (questdo 4)

Calcule o numero de horas no leito:

{horario de levantar (questdo 3) — horario de deitar (questdo 1)}

Calcule a eficiéncia do sono:
{n° de horas dormidas/n® de horas no leito} x 100 = eficiéncia do sono(%)
Atribua & pontuacédo do componente 4 da seguinte maneira:

Eficiéncia do sono(%) Pontuacéo
>85% 0
75-84% 1
65-74% Z
< 65% 3

Pontuacdo do componente 4

Componente 5: Disturbios do sono:

1. Examine as questles de 5b a 5] e atribua a pontuacdo para cada questdo da
seguinte maneira:

Resposta Pontuacéo
Nenhuma vez

Menos de 1vez/semana
1 vezes/semana

3 vezes/semana ou +

W= O

2. Some a pontuacéo de 5b a 5j

3. Atribua a pontuacdo do componente 5 da seguinte forma

Soma de 5b a 5] Pontuacao
0 0
1-9 1
10-18 2
19-27 3

Pontuacdo do componente 5



Componente 6: Uso de medicacdo para dormir:
1. Examine a questdo 7 e atribua a pontuacéo da seguinte maneira:

Resposta Pontuacéo
Nenhuma vez 0
Menos de uma vez/semana 1
1 a 2 vezes/semana 2
3 vezes/semana ou + 3

Pontuacdo do componente 6

Componente 7: Disfuncao durante o dia:
1. Examine a questdo 8 e atribua a pontuacao da seguinte maneira:

Resposta Pontuacdo
Nenhuma vez 0
Menos de 1 vez/semana 1
1 a 2 vezes/semana 2
3 vezes/semana ou + 3

2. Examine a questdo 9 e atribua a pontuacao da seguinte maneira:

Reposta Pontuacao
Nehuma 0
Pequena 1
Moderada 2
Muita 3

3. Some a pontuacédo das questdes 8e 9

4. Atribua a pontuacdo do componente 7 da seguinte maneira:

Soma Pontuacdo
0 0
1-2 1
3-4 2
5-7 3

Pontuacdo do componente 7

Observacdo: Este indice varia de 0 a 21 pontos, sendo escores maiores do que 5
considerado como qualidade de sono ruim.
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ANEXO D
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iNDICE DE BARTHEL (COOPER, 1998)
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Tarefa I Il [l \Y% V
Higiene 0 1 3 4 5
Pessoal Totalmente |Necessita Assisténcia |Capaz com a|Tota
dependente |assisténcia em 1 ou|minima Imen
em todas as|mais etapas |Assisténcia |te
etapas inde
pen
dent
e
Banho 0 1 3 4 5
Totalmente |Necessita Assisténcia |Supervisdo |Toma banho
dependente |assisténcia para para a|completo
em todas as|transferir-se, |transferéncia |sem
etapas lavar-se, ou|ou ajustar a|supervisao
enxugar-se; |agua
nao
completa a
tarefa
Alimentacdo |0 2 5 8 10
Totalmente |Necessita Alimenta-se |Independente | Alimenta-se
dependente |adaptacao com para comer,|sozinho, sem
para supervisdo. |mas incapaz|supervisao,
alimentar-se, |Necessita de cortar |desde que a
necessita de|de ajuda |alimentos ou|comida
assisténcia para colocar|abrir potes esteja a seu
leite, agucar, alcance
passar
manteiga
Uso do|0 2 5 8 10
banheiro Totalmente |Necessita Necessita Supervisao Independente
dependente |assisténcia de para maior|em todas as
em todos os|assisténcia |seguranca. tarefas,
passos para Usa inclusive
transferénci |papagaio ou |abotoar,
as, comadre mas | desabotoar
manuseio ha roupas e uso
de roupas e|assisténcia do papel
lavagem das | para esvasia- | higiénico
maos la
Escadas 0 2 5 8 10
Totalmente |Necessita Necessita Supervisao Independente
dependente |assisténcia ajuda e|para  maior|para subir e
em todos os|supervisdo, |seguranga descer um
aspectos, € capaz de|por rigidez|lance com
inclusive para |subir e|matinal, ou|segurancga,
andar com |descer, mas |falta de|sem
dispositivos nao de |félego supervisao.
manusear Pode usar
dispositivos corrimao,
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de auxilio bengalas e
outros.
Vestuarios 0 2 5 8 10
Totalmente |necessita Assisténcia |minima ajuda|capaz de tirar
dependente |assisténcia para colocar|para fechar|e por roupas
€ passivo em todas as|e tirar | ziperes,
etapas roupas botdes,
sapatos
Continéncia 0 2 5 8 10
Fecal Totalmente |Assisténcia Posiciona- |Acidentes Continente
incontinente | para se mas ¢€|ocasionais
posicionar-se |incapaz de
e realizar o]|limpar-se,
esvaziamento |acidentes
frequentes
Continéncia 0 2 5 8 10
Urinaria Totalmente |Incontinente |Mantém-se |Acidentes Continente e
incontinente |mas coopera |continente | ocasionais, independente
e com|com durante o|minima para uso de
sonda adaptacdes dia, e a|assisténcia adaptacdes
internas e | noite para
externas necessita de | adaptagdes
adaptacao
Transferéncias |0 3 8 12 15
Totalmente |Participa das|Necessita Necessita de|independente
dependente, |transferéncias | de supervisao em todas as
necessita com a| assisténcia etapas
de 2| maxima em todas as
auxiliares assisténcia etapas
para
transferir-se
Deambulagdo |0 3 8 12 15
Nao Assisténcia Assisténcia |Independente | Independente,
deambula de uma ou|de uma|para andar,|com
mais pessoas |pessoa para|mas incapaz|seguranga,
alcancar de faze-lo por|podendo usa
apoio 45 min sem |apoios €
supervisao dispositivos
Cadeira de|0 1 3 4 5
Rodas Totalmente |Impulsiona a|Assisténcia |Impulsiona a|impulsiona a
dependente |cadeira  em|para levar a|cadeira por|cadeira
para curtas cadeira até|um tempo | independente
deslocar-se |distancias a mesa, alrazoavel mente, passa
em  terreno|cama sobre terreno|por esquinas,
plano, mas regularmente |vira-se,
precisa de acidentado, |aproxima-se
auxilio no minima da mesa e
manuseio assisténcia é |vai ao
necessaria banheiro




Escore Total:

80-100 Independente

60 —-79 Semi — independente

40 — 59 Parcialmente dependente
0-39 Muito dependente

Abaixo de 20

Totalmente dependente
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Resumo

As Distrofias Musculares Progressivas (DMP) sdo doengas genéticas que se caracterizam por
fraqueza muscular progressiva. Os portadores de DMP apresentam um sono nao reparador que
leva a deformidades do tronco gerando um comprometimento pneumofuncional. O estudo teve
como objetivo avaliar a qualidade do sono e relacionar com a capacidade vital em Portadores
de Distrofias Musculares Progressivas. Foram avaliados 23 portadores de DMP membros da
ASCADIM de ambos os sexos. As avaliacdes foram realizadas em 2009 e 2010. Para analise
dos distirbios do sono foi utilizado o questionério Pittsburgh Sleep Quality Index — PSQI e
para a analise da capacidade vital foi coletado dados dos prontuarios do laudo da espirometria.
Na avaliagdo da Qualidade do Sono verifica-se que houve uma tendéncia ao declinio na média
do PSQI Total entre 2009 e 2010 (p<0,05) e que os portadores de Distrofias Musculares
Progressivas estdo tendo alteracdes na: Qualidade Subjetiva do Sono, Duragdo do Sono
(p<0,05), Eficiéncia do Sono e Distirbios do Sono (p<0,01). Em relagdo a capacidade vital os
pacientes encontram-se abaixo da normalidade (p<0,01). Evidencia-se que os portadores de
distrofias musculares progressivas tiveram alteracdes na Qualidade do Sono e capacidade vital.

Palavras Chaves: Distrofias Musculares Progressivas, Qualidade do Sono,
Capacidade Vital.

Abstract

Progressive Muscular Dystrophies (PMD) are gentetic diseases characterized by progressives
muscular weakness. The DMP patients showpoor quality of sleep wich takes to brain stem
deformities taking to a pneumofunctional exposure. The aim of the sutdy was assess the
quality of sleep and compare to vital capacity in Preogressive Muscular Dystrophies patients.
23 PMD patients was assessed, ASCADIM members, men and woman. the assessment was
made in 2009 and 2010. for analysis of sleep disorders was used the Pittsburgh Sleep Quality
Index — PSQI and for vital capacity analysis, data was colected form promptuaries of
espirometry findings. In quality of sleep assessment was verifyed a decrease in PSQI average
between 2009 and 2010 (p<0,05) and the progressive muscular dystrophies patients have had
changes in subjective sleep quality, sleep duration (p<0,05), sleep eficience and sleep disorders
(p<0,01). vital capacity of patients areunder the normality (p<0,01). Tejy proved to know that
progressive muscular dystrophies patients had alterations in sleep quality and vital capacity.

Keywords: Progressive muscular dystrophy, Sleep Quality, Vital Capacity
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Introducio

O acometimento de uma parte da unidade motora, sendo esta composta por
neur6nio medular, raiz nervosa, nervo periférico, jun¢do mioneural e musculo, sdo
considerados os distirbios que levam as doencas neuromusculares [1, 2]. Devido a existéncia
de inimeras formas de Doencas Neuromusculares, destacam-se como as mais comuns Sao as
Distrofias Musculares Progressivas e a Atrofia Muscular Espinhal [3].

As Distrofias musculares progressivas abrangem um grupo de doengas de carater
hereditario distinguindo assim, um comprometimento grave, progressivo e irreversivel da
musculatura esquelética [3]. Ou seja, sdo caracterizadas pela degeneragdo progressiva do
tecido muscular. A heranga dessas distrofias pode ser autossdmica recessiva e ligada ao X, no
entanto existem formas ndo identificadas. Entre as mais comuns estao a Distrofia Muscular do
tipo Duchenne (DMD), Distrofia Muscular do tipo Becker (DMB), Distrofia Muscular do tipo
Cinturas (DMC), Distrofia Miotonica de Steinert (DMS) e Distrofia Muscular Fascio-
Escapulo-Umeral (FSH) [4,5].

Nesses individuos ocorrem alteragdes no tronco, devido a fraqueza muscular,
resultando em deformidades da caixa toracica e desvios da coluna vertebral, as quais evoluem
para a diminui¢do da complacéncia da parede toracica, reduzindo a fun¢do do diafragma, e nao
desenvolvendo s6 uma escoliose em nivel toracico, mas também uma cifoescoliose
prejudicando na fungdo cardiorrespiratdria e na postura do tronco [6].

Devido a esse comprometimento progressivo da fun¢do pulmonar, os individuos
em questdo irdo sofrer alteragdes significativas na qualidade do sono. E os mesmos podem
reclamar por apresentar um sono ruim, devido a hipoventilagdo noturna e a interrup¢do do
sono, ocasionados pela fraqueza muscular severa [7,8]. O sono ¢ considerado como decisivo
para os humanos, ocorrendo assim, uma relagdo forte entre os disturbios do sono e as doencas.
Esses disturbios do sono sdo diferenciados conforme a idade que o individuo apresenta,
principalmente quando correlacionado com a insonia. Comegam a surgir j& na infancia,
evoluindo para a vida adulta [9,10].

O objetivo deste estudo ¢ avaliar a qualidade do sono e relacionar com a
capacidade vital em Portadores de Distrofias Musculares Progressivas.

Materiais e Métodos

Esta pesquisa trata-se de um estudo observacional de corte transversal [11].

Foram incluidos, 23 pacientes com Diagnostico Médico de Distrofia Muscular
Progressiva, confirmado através de Bidpsia Muscular e teste de DNA.

A aplicacdo do estudo foi realizada duas vezes com todos os portados de Distrofias
Musculares Progressivas, no periodo vespertino de abril a julho de 2009 € no mesmo periodo
no ano de 2010, sendo realizada na sede da ASCADIM, no qual os pesquisadores tiveram o
extremo cuidado para ndo influenciar nas respostas. No caso dos pacientes com idade inferior a
18 anos, os pais e/ou responsaveis ajudaram a responder o questionario.

A Avaliacao da Qualidade do Sono e Funcionalidade no ano de 2009 foi coletada
dos Prontudrios das Avaliagdes realizadas pelo Fisioterapeuta da ASCADIM e Pesquisadores e
a Avaliagdo da Qualidade do Sono e Funcionalidade do ano de 2010 foi realizada pela
Pesquisadora. Nesta etapa do estudo foram coletados dados dos prontuérios dos pacientes da
ASCADIM como: Dados de Identificagdo, indice de Barthel e laudos da Espirometria
realizada entre o ano de 2009 e 2010.

Em relacdo aos dados coletados dos prontudrios foram excluidos 4 pacientes
portadores de DMS pois ndo possuirem o teste de fungcdo pulmonar por ndo conseguirem
manter o fluxo expiratorio forgado por seis (06) segundos. Tem-se somente para estes achados
19 pacientes portadores de Distrofias Musculares Progressivas dos 23 pacientes que
compunham a amostra total do presente estudo.
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Foi utilizado o Indice da qualidade do sono Pittsburgh (PSQI). Este é um
questionario de auto-avaliagdo usado para avaliar a qualidade do sono e os disturbios que
ocorrem em relacdo ao més anterior, realizado através de 19 perguntas sendo calculado por 7
componentes (Qualidade Subjetiva do Sono, Duracao do Sono, Eficiéncia do Sono, Disturbios
do Sono, Uso de Medicagdo para Dormir, Disfungdes Didrias) que apresentaram uma
pontuacdo de 0 a 3, assim que realizado a soma formou-se o escore final entre 0-21 pontos.
Considerando que quanto maior o valor do escorre total, menor serd a qualidade do sono dos
participantes [12].

Para avaliagio da funcionalidade foi utilizado o Indice de Barthel Modificado,
onde os mesmos foram classificados como independente para aqueles que apresentaram
pontuacdo entre 80 a 100 pontos, semi-independentes quando a pontuacao se encontra entre 60
a 79 pontos, parcialmente dependentes para os que apresentam de 40 a 59 pontos, muito
dependentes quando se refere de 0 a 39 pontos, e quanto aos demais que se encontram numa
pontuagdo abaixo de 20 pontos sdo totalmente dependentes [13].

Os valores da espirometria foram coletados dos laudos das espirometrias das
avaliacOes realizadas pelo Fisioterapeuta e Pesquisadores da ASCADIM no periodo de abril de
2009 a julho de 2010. E a média da normalidade foi prevista de acordo com o Calculo: para
homens: estatura x 0,059 — Idade x 0,0229 — 4,569 e mulheres: Estatura x 0,0433 — Idade x
0,0164 — 2,969 ) [14].

Esta pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica em Pesquisas com Seres
Humanos da Universidade do Extremo Sul Catarinense- UNESC, Santa Catarina, Brasil com
nimero 712/2007. Apds a aprovagdo do projeto foi realizada uma reunido com os participantes
da ASCADIM, todos os individuos que aceitaram participar do estudo assinaram um Termo de
Consentimento Livre Esclarecido. Os pacientes que ndo possuem estado cognitivo suficiente
e/ou nao estarem lucidos, orientados e comunicativos (LOC), e que apresentaram diagndstico
de Atrofia Muscular Espinhal e Polineuropatia foram excluidos. Ao final, a amostra foi
composta por 23 individuos de ambos os sexos.

Os dados foram analisados pelo Programa de Estatistica SPSS 17.0 for Windows.
Para comparar os achados entre os anos avaliados foi utilizado o Teste T de Student para
Amostras Pareadas.

Resultados

A amostra do presente estudo foi composta por vinte e trés (23) pacientes de
ambos os sexos, com média de 26 anos (DP%12,67), 56,52% do sexo feminino e 43,48% do
sexo masculino. Sendo que: 21,74% Distrofia Muscular de Cinturas, 21,74% Distrofia
Muscular de Duchenne (DMD), 56,52% Distrofia Miotonica de Steinert. Tabela 1.

A figura 1 mostra a média dos 07 Componentes do PSQI avaliados em 2009 e
2010.

Componente 1 - Qualidade Subjetiva do Sono: A média deste componente no
ano de 2009 foi de 1,04 (DP+0,82) e no ano de 2010 foi de 0,91(DP+0,73).

Componente 2 — Laténcia do Sono: A média deste componente no ano de 2009
foi de 0,70 (DP+1,15) e no ano de 2010 foi de 0,70 (DP+0,97).

Componente 3 — Duracio do Sono: A média deste componente no ano de 2009
foi de 0,39 (DP+0,78) e no ano de 2010 foi de 0,30(DP+0,63). Houve diferenca
estatisticamente significativa quando comparado este componente entre o ano de 2009 e 2010
(*p<0,05).

Componente 4 — Eficiéncia do Sono: A média deste componente no ano de 2009
foi de 0,30 (DP+0,88) e no ano de 2010 foi de 0,09(DP+0,42).

Componente 5 — Distiurbios do Sono: A média deste componente no ano de 2009
foi de 1,26 (DP+0,81) e no ano de 2010 foi de 1,04(DP+0,71). Houve diferenca
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estatisticamente significativa quando comparado este componente entre o ano de 2009 e 2010
(**p<0,01).

Componente 6 — Uso de Medicaciao para Dormir: A média deste componente
no ano de 2009 foi de 0,35 (DP+0,93) e no ano de 2010 foi de 0,35 (DP+0,93).

Componente 7 — Disfun¢des Diarias: A média deste componente no ano de 2009
foi de 0,65 (DP+0,88) e no ano de 2010 foi de 0,65 (DP+0,93).

Na figura 2, mostra a média do Escore do Escore Total do PSQI e os valores da
Capacidade Vital (CV) avaliados em 2009 e 2010. Verifica-se que os pacientes no ano de 2009
obtiveram como média no PSQI total de 4,65 pontos (DP+3,98), em 2010 tiveram como
média 4,04 pontos (DP+2,40). Houve diferenga significativa na comparacao de 2009 e 2010
(*p<0,05).

Na capacidade Vital a média da CV desses pacientes foi de 2,29 (DP+0,87)
comparado com valores normais descritos pela literatura. Houve diferenca estatisticamente
significativa (**p<0,01).

Na tabela 2 mostra as caracteristicas habituais do sono, tendo como resultados
as seguintes médias no ano de 2009: horario de deitar as 21h30min (DP+4h31min), horario
de despertar as 07h32min (DP+1h46min), duracio do sono de 8h41min (DP+1h33min), e
sobre a eficiéncia do sono teve no minimo 57,14% e no maximo 99,21%. E no ano de 2010
teve como resultados as seguintes medianas: horario de deitar as 20h58min (DP+5h58min),
horario de despertar as 07h55min (DP+1h54min), duracido do sono de 8h45min
(DP+1h40min), e sobre a eficiéncia do sono teve no minimo 83,64% e no maximo 100%.

Na figura 3, mostra em relacdo a Funcionalidade, em 2009 a média foi de 78,43
(DP£25,57) e no ano de 2010 foi de 76,00 (DP+26,82). No ano de 2009 dos pacientes
avaliados 60,9% independentes; 21,7% Muito Dependente; 4,3% Parcialmente; Dependente e
13,0% Semi Independente e no ano de 2010 os pacientes avaliados apresentaram: 60,9%
Independente; 8,7% Muito Dependente; 21,7% Parcialmente Dependente e 8,7% Semi
Independente. Dos pacientes avaliados 26,9% sao cadeirantes e 73,91% nao cadeirantes.

Discussao

Nesta pesquisa em relacdo a Avaliacdo dos Componentes do PSQI, observa-se que
os pacientes Portadores de Distrofias Musculares Progressivas estdo tendo alteragdes na:
Qualidade Subjetiva do Sono, Durag¢do do Sono, Eficiéncia do Sono e Disturbios do Sono.

Estes pacientes possuem uma reducao no nimero de horas dormidas e na eficiéncia
do sono, pois durante a noite despertam freqiientemente. Esta fragmentagao do sono resulta em
sonoléncia diurna excessiva. Muitas vezes esta disfun¢do nao ¢ evidente demonstrando de
outras maneiras como: sonoléncia diurna excessiva, cansaco e fadiga, cefaléia matinal,
alteracdes do humor e déficit de atencao [15, 16,17,18,19,20].

As queixas de sono ndo reparador e fadiga sdo significativas em pacientes com
Distrofia Musculares, pois noites mal dormidas podem gerar dor e rigidez, sobretudo em
individuos com alguma disfuncdo musculoesquelética. Esses pacientes apresentam uma
prolongada laténcia, diminui¢do de horas e eficiéncia do sono, além do aumento da vigilia
durante o mesmo [21].

Considera-se que a duragdo média de sono que um adulto necessita é entorno de
7,5 horas, sendo necessario ter uma quantidade certa de sono para manter um nivel aceitavel de
alerta [22].

Em relagdo a Média do Escore do PSQI dos anos de 2009 e 2010 associados a
avaliagdao da Capacidade Vital comparada com a normalidade. Pode-se observar através destes
achados que os pacientes tiveram uma tendéncia minima ao declinio da media do PSQI
sugerindo uma melhora na qualidade do sono destes pacientes no ano de 2010, porém, estes
pacientes apresentaram uma tendéncia maior no ano de 2009 a uma méa qualidade do sono,
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pois de acordo com o Indice da Qualidade do Sono de Pittsburg os escores maiores que 5 sdo
considerados ruim e os pacientes apresentaram como média do escore de 4,65 pontos
(DP£3,98) no ano de 2009 e 4,04 pontos (DP£2,40) no ano de 2010. Observa-se que em
relagio a CV os pacientes da amostra encontram-se abaixo da normalidade prevista. E
conveniente associar os achados do PSQI com a CV dos pacientes Portadores de Distrofias
Musculares Progressivas.

Os distarbios respiratorios do sono sdo comuns nos pacientes portadores de
Dsitrofias Musculares Progressivas como a apnéia obstrutiva do sono e hipoventilagdo. Uma
ma qualidade do sono destes pacientes reduz a sua qualidade de vida [23,24].

Pacientes com fraqueza da musculatura respiratoria predispoe-se um alto risco de
desenvolver hipercapnia e hipoxemia durante o sono.Outros distlrbios respiratorios do sono €
uma importante causa da morbidade e mortalidade desses pacientes. Nos casos mais graves 0s
pacientes também podem ter hipoventilagdo alveolar enquanto acordado, o que pode levar a
uma progressiva hipercapnia e em ultima instancia, para insuficiéncia respiratoria. Nos
pacientes com DMD além dessas alteracdes pode ocorrer dessaturagdes no sono REM
[25,26,27,28].

Na DMD o controle central da respiragdo pode ser normal, e como a
polissonografia para avaliar o estado cardiorespiratorio pode demonstrar o primeiro sinal de
fraqueza muscular respiratoria e apnéia obstrutiva durante o sono REM [23,29,30,31,32].

Durante o sono o déficit muscular se agrava, sobretudo quando se encontra em
decubito ventral ou dorsal [33]. Outra alteracio que se nota nesses pacientes ¢ a
hipoventilagdo, seguida de fraqueza muscular progressiva, e conforme a doenga evolui ocorre
hipoxemia e hipercapnia, gerando assim, uma qualidade de sono ruim [34].

Considera-se que a duragdo média de sono que um adulto necessita ¢ entorno de
7,5 horas, sendo necessario ter uma quantidade certa de sono para manter um nivel aceitavel de
alerta [22].

Em relagdo as caracteristicas habituais do sono no qual engloba: horério de deitar,
horario de despertar, duracdo e eficiéncia do sono. Verifica-se que no ano de 2010 houve um
aumento na média do horario de deitar e o horédrio de despertar, logo, evidencia-se que os
pacientes permaneceram mais tempo na cama. Em relacdo a média da duragdo do sono destes
pacientes praticamente manteve a mesma média entre os anos avaliados, tendo em 2009 uma
média de 8h41min e no ano de 2010 de 8h45min. No entanto, este nimero de horas dormindas
ndo ¢ um sono continuo, pois eles despertam no meio da noite devido aos distarbios do sono
como pesadelos, necessidade de ir ao banheiro, movimentos bruscos, apnéia, entre outros.
Quanto a eficiéncia do sono houve melhoras no ano de 2010.

Autores afirmam que os portadores de Distrofia Musculares apresentam um sono
ndo reparador. Normalmente vdo dormir cedo e mesmo permanecendo de 8 a 10 horas na
cama, despertam exaustos, pois seu sono REM ¢ quase totalmente banido. O sono REM ¢
responsavel pelo sono restaurador e repousante. E ao acontecer uma interrup¢do do sono
nesses pacientes € normal que os mesmos apresentem despertares noturno [21,35,36].

Para se obter um melhor entendimento das alteragdes do sono avaliou-se também a
Funcionalidade através do Indice de Barthel apresentado na Figura 3 e o uso ou ndo da cadeira
de rodas. Pode-se observar que houve um declinio da funcionalidade destes pacientes entre os
anos avaliados, onde, em 2009 a média foi de 78,43 (DP+25,57) e no ano de 2010 foi de 76,00
(DP+26,82). Quanto a classificagio de acordo com o Indice de Barthel, os mesmos foram
classificados como independente para aqueles que apresentaram pontuagdo entre 80 a 100
pontos, semi-independentes quando a pontuacdo se encontra entre 60 a 79 pontos,
parcialmente dependentes para os que apresentam de 40 a 59 pontos, muito dependentes
quando se refere de 0 a 39 pontos, e quanto aos demais que se encontram numa pontuagao
abaixo de 20 pontos sdo totalmente dependentes [13]. Pode-se observar que: os pacientes
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independentes mantiveram-se, muito Dependente diminuiram, parcialmente dependentes
aumentaram e Semi Dependentes Diminuiram.

Pacientes portadores Distrofias Musculares progressivas, tendem a uma queda da
funcionalidade e qualidade de vida com o passar dos anos, em especial os portadores de DMD.
Por desenvolverem degeneragao muscular progressiva, seguida de fraqueza muscular global e
limitagdes incapacitantes [37].

A qualidade do sono destes pacientes teve uma diminuicao na media do PSQI no
ano de 2010 sugerindo uma melhora na qualidade do sono destes pacientes quando comparado
com 2009. Ressalta-se que estes pacientes no ano de 2009 tiveram uma tendéncia maior a uma
ma qualidade do sono, pois escores maiores que 5 considera-se um sono ruim.

Como a amostra do estudo foi na sua maioria pacientes portadores de Distrofia
Miotonica de Steinert pelo seu proprio comprometimento tardio, muitos dos pacientes da
amostra nao sao cadeirantes. Porém, evidenciam-se nestes dois anos as alteracoes do sono e a
diminui¢do da capacidade vital destes pacientes quando comparado com os achados da
normalidade.

E de extrema importancia para estes pacientes a avaliacio da Qualidade do Sono
associada as alteragdes respiratdrias. A Fisioterapia atua nas Distrofias Musculares
Progressivas agindo sobre a progressdo da doenga evitando uma evolucdo rapida, trabalhando
assim tanto na parte motora quanto na respiratoria, dando €nfase nas alteracdes que o individuo
apresenta, para que 0 mesmo possa ter uma boa qualidade de sono e de vida.

Conclusao

Este estudo mostrou a relagdo da Qualidade do Sono e Capacidade Vital dos
Portadores de Distrofias Musculares Progressivas. Evidencia-se que estes pacientes tiveram
alteracdes na Qualidade do Sono entre os anos avaliados associado a uma tendéncia ao
declinio da capacidade vital quando comparado com a normalidade. Verifica-se através deste
estudo a importincia de associar os distirbios do sono associado as alteragdes do
comprometimento respiratorio de maneira evolutiva.
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Tabela I — Caracteristicas dos Pacientes

Variavel P?I?:;;; s
Patologia (%)
DMC 21,74
DMD 21,74
DMS 56,52
Sexo (%)
Feminino 56,52
Masculino 43,48
Idade
Média 26
DP 12,67

DMD: Distrofia Muscular de Cinturas; DMD: Distrofia Muscular de Duchenne; DMS: Distrofia Miotonica de
Steinert. Método Estatistico Empregado: Analise de Freqiiéncias do Software SPSS.

Tabela II — Caracteristicas Habituais do Sono do ano de 2009 e 2010

Caracteristicas Habituais do Sono

2009 2010

Mediana | Mediana

Horario de Deitar

22h 22h

Horario de Despertar

7h 7h30min

Duracio do Sono

8h20min | 9h10min

Eficiéncia do Sono

95% 94,38%

IC: Intervalo de Confianca; h: horas; min.: minutos



240 1

2,00 H

62

Figura 1 — Componentes do PSQI do Ano de 2009 e 2010
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C: Componentes. Método Estatistico Empregado: Teste T de Student para amostras Pareadas.

Figura 2 — Média do PSQI Total e Média da Capacidade Vital dos Pacientes comparado com
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PSQI: indice da Qualidade do Sono de Pittsburgh. CV: Capacidade Vital. Método Estatistico Empregado: Test T
de Student para Amostras Pareadas.
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Figura 3 — Média do Escore Total do Indice de Barthel
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Houve diferenca estatisticamente significativa quando comparado os anos avaliados (p<0,01). Método Estatistico
Empregado: Test T de Student para Amostras Pareadas.
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