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RESUMO

A distrofia muscular de Duchenne corresponde a
um grupo de doencas de origem genética progressi-
va que se caracterizam por alteragdes estruturais ou
funcionais dos musculos. O tratamento de Enferma-
gem é manter a fungdo dos niveis respiratérios e esti-
mular a qualidade de vida. Nesse contexto, o objetivo
do presente artigo foi verificar a atuagdo da enfer-
magem nas complicacdes respiratérias da DMD. Este
trabalho consistiu em uma revisdo bibliogréfica, cuja
estratégia de busca incluiu consulta a base de dados
eletrénicas Scielo, Science Direct, Bireme e Pedro. A
auséncia de estudos envolvendo a pratica de Enfer-
magem na Distrofia Muscular de Duchenne, a mais
comum e mais grave dentre as doengas neuromus-
culares hereditarias conhecidas, tem levado a nao
tomada de atitudes coerentes por parte dos poderes
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publicos e privados, das sociedades médicas e cien-
tificas. Ha a necessidade de se conhecer a atuacdo
da Enfermagem nas complica¢des respiratérias da
DMD, a fim de que este conhecimento possa contri-
buir para possiveis agdes mais precisas e eficazes por
parte de agentes publicos e privados que estdo direta
ou indiretamente envolvidos na prestacdo de servigos
de satide, bem como promover a formagdo de conhe-
cimento critico e humanistico que possam favorecer
que estudantes e profissionais tenham informacdes
verdadeiras e relevantes.

PALAVRAS-CHAVE

Distrofia Muscular de Duchenne. Enfermagem. Com-
plicagdes Respiratérias.

Interfaces Cientificas - Satide e Ambiente « Aracaju = V.2 = N.1 « p. 49-57 « out. 2013 - www.periodicos.set.edu.br



«50«

ABSTRACT

Duchenne muscular dystrophy is a group of genetic
diseases that are characterized by progressive struc-
tural or functional changes of the muscles. Nursing
treatment is to keep the function of respiratory levels
and stimulate the quality of life. In this context, the
objective of this article was to verify the performance
of nursing in respiratory complications of DMD. This
work consisted of a bibliographical review, whose se-
arch strategy included query-based electronic data-
bases SciELO, Science Direct, Bireme and PEDro. The
absence of studies involving the practice of nursing
in Duchenne Muscular Dystrophy, the most common
and severe among the hereditary neuromuscular di-
seases known, has led to not taking action consistent
with the public and private authorities of scientific
and medical societies. There is a need to know the
performance of nursing in respiratory complications
of DMD, so that this knowledge can contribute to
more accurate and effective possible actions by pu-
blic and private stakeholders who are directly or indi-
rectly involved in the provision of health services, as
well as promote the critical knowledge and humanis-
tic training that can help students and professionals
have relevant and true information.

KEYWORDS

Duchenne Muscular Dystrophy. Nursing. Respiratory
complications

1INTRODUGAO

A distrofia muscular de Duchenne corresponde
a um grupo de doencas de origem genética progres-
siva que se caracterizam por alteragdes estruturais
ou funcionais dos musculos (OTSUKA et al., 2005). O
gene anormal localiza-se no brago curto do cromos-
somo X, que em condi¢des normais é responsavel pela

RESUMEN

La distrofia muscular es un grupo de enfermedades ge-
néticas que se caracterizan por cambios progresivos es-
tructurales o funcionales. El tratamiento de enfermeria
se basa, sobre todo, en mantener los niveles de las fun-
ciones respiratorias y estimular la calidad de vida. En éste
contexto, el objetivo de este articulo es el de comprobar el
rendimiento de la enfermeria en las complicaciones res-
piratorias de DMD. Este trabajo consisti6 en una revisién
bibliografica, cuya estrategia de bisqueda, fue la de con-
sultar los datos electrénica Scielo, Science Direct, Bireme
y PEDro. La ausencia de estudios que involucran la prac-
tica de enfermerfa en Distrofia Muscular de Duchenne, la
mas comun y mas grave entre las enfermedades neuro-
musculares hereditarias conocidas, ha tomado la decisi-
6n de actitudes no coherentes por autoridades publicas y
privadas, sociedades médicas y cientificas. Es importante
tener conocimiento del rendimiento de enfermeria en las
complicaciones respiratorias de DMD, para que este co-
nocimiento puede contribuir a la mas precisas y eficaces
posibles actuaciones por parte de actores publicos y pri-
vados, que participan directa o indirectamente en la pres-
tacién de servicios de salud, asi como la promocién del
conocimiento critico y la formacién humanista que pueda
ayudar a estudiantes y profesionales a disponer de infor-
macién verdadera y relevante.

PALABRAS CLAVE

Distrofia Muscular de Duchenne. Enfermeria. Complica-
ciones respiratérias

producdo de uma proteina denominada distrofina, si-
tuada no sarcolema das fibras musculares (SANTOS
et al., 2006).

Atualmente, a incidéncia da DMD esta estimada
em torno de 1:3.500 nascidos vivos do sexo mascu-
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lino. No Brasil, ocorrem por ano, cerca de 700 novos
casos. Nos estudos realizados por Dooley (2010), em-
bora em algumas situac¢des possa afetar o género fe-
minino na frequéncia de 1:2.500, a mulher possui dois
cromossomos X, se um deles estiver afetado pelo erro
genético, o outro compensa com a alteracdo e a doen-
¢a ndo se manifesta, tornando esta uma portadora as-
sintomatica (BORGES et al., 2007; MACHADO, 2007;
BAUMGARTNER e RUIZ, 2008; FACHARDO, 2004).

A DMD é considerada a mais comum e também a
mais grave das distrofias musculares, sendo carac-
terizadas clinicamente por fraqueza e atrofia mus-
culares progressivas, com grande variagdo quanto a
intensidade do comprometimento e época do inicio
(BORGES et al., 2007; NAIR et al., 2001; REED, 2002).
Embora existam variagcdes na evolugdo do quadro
clinico, normalmente os portadores de DMD nao sdo
capazes de continuar deambulando apds os 16 anos
de idade (FREZZA et al., 2005; REED, 2002; OVANDO,
2008; GYPEL, 1996).

Do ponto de vista respiratério, a DMD frequente-
mente segue um curso previsivel. O declinio progres-
sivo da funcdo pulmonar quase sempre inicia ap6s o
confinamento a cadeira de rodas e estd associado com
o aumento da insuficiéncia respiratéria (IR) e da ine-
ficiéncia da tosse, tornando os pacientes vulneraveis
a atelectasias, pneumonias e retencdo de secrecdes
endobronquiais (OTSUKA et al., 2005). A insuficiéncia
respiratéria vem seguida de dificuldade na ventilacao,
falta de forca para tossir, ocasionando infeccdes res-
piratérias de repeti¢do, que na maioria dos casos leva
o paciente a 6bito (PETERLIN et al., 1997).

Pacientes com doenca neuromuscular também
apresentam anormalidade no padrdo respiratério.
Normalmente, o térax e o abdémen se expandem
simultaneamente durante a inspiracdo (SANTOS et
al., 2006). J& nos pacientes com fraqueza muscular
respiratéria, ocorre uma projecdo interna do térax

e uma proje¢do externa do abdémen durante a
inspiracdo. Este padrao respiratério chamado de
‘paradoxal’ causa uma respiracdo ineficiente (OTSUKA
et al., 2005). Deste modo, os pacientes com DMD tém
um aumento no trabalho respiratério e uma expansi-
bilidade pulmonar diminuida, resultando numa fadiga
muscular respiratéria, hipoventilagdo progressiva e
potencial faléncia respiratéria (MACHADO, 2007).

0 musculo cardiaco também é afetado em pratica-
mente todos os pacientes que apresentam maior so-
brevida. O ébito pode ocorrer por volta dos 18 aos 25
anos por comprometimento cardiaco ou insuficiéncia
respiratéria Para seu diagnéstico sdo necessarios al-
guns testes especificos. Primeiramente, verificam-se
os niveis de uma enzima muscular chamada creatina-
quiinase, que tem niveis relativamente baixos no san-
gue em condi¢des normais. Pode ser realizado tam-
bém bidpsia muscular, onde um pequeno pedago do
musculo é removido (CAROMANO, 1998; MACHADO,
2007; OTSUKA, 2005).

Nesse contexto, o tratamento de Enfermagem é
destinado a garantir a segurancga fisica do cliente,
promover o autocuidado, manter a nutricdo adequa-
da, assisténcia aos cuidadores e familiares. Nesse
sentido, o enfermeiro exerce um papel fundamental,
empenhando-se em preencher uma importante la-
cuna no estudo desta especialidade. (SANTOS et al.,
2011).

E fundamental manter a funcdo dos niveis
respiratérios e estimular a qualidade de vida. As
exigéncias fisicas do paciente sdo consideraveis,
sem perder de vista as necessidades emocionais
e de desenvolvimento. O paciente e a familia sdo
ativamente envolvidos na tomada de decisao,
incluindo as decisdes de final de vida. As prescri¢des
sao destinadas a garantira manutengdo da seguranga
fisica do paciente, reduzir a ansiedade e agitagao,
estimular a independéncia das atividades de
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autocuidado, a manutencdo da nutricdo adequada,
controle dos distirbios e educacdo destinadas aos
cuidadores e familiares. (SANTOS et al., 2011).

O presente artigo teve como objetivos verificar a
atuacdo da Enfermagem nas complicagdes respira-

2. METODOLOGIA

Este trabalho consistiu em uma revisdo bibliogra-
fica, cuja estratégia de busca incluiu consulta a base
de dados eletronicas Scielo, Science Direct, e Pedro
(Physiotherapy Evidence Database).

0 alvo dessa busca foram estudos com abordagem
da Enfermagem na DMD. Para selecdo, buscou-se a
combinacdo dos termos distrofia muscular, enfermagem
e complicagdes respiratérias. A busca foi realizada no
periodo compreendido entre fevereiro e maio de 2013.

Para a inclusdo dos artigos no estudo, foram defi-
nidos critérios a fim de atender adequadamente aos
objetivos estabelecidos.

3. DESENVOLVIMENTO

As intervengdes de Enfermagem delineiam um
conjunto de atividades especificas ao serem execu-
tados os tratamentos de Enfermagem, e sdo trace-
jadas em resposta a um diagndstico de Enfermagem
pré-estabelecido (MONTEIRO et al., 2007). Sequndo
Lucena et al. (2010), o processo de Enfermagem é
instrumento para o planejamento, a organizagéo e a
execucdo do cuidado de Enfermagem, onde os cuida-
dos paliativos aumentam a qualidade de vida de pa-
cientes e seus familiares que enfrentam uma doenca
terminal, através da prevengdo e alivio do sofrimento
(SANTANA et al., 2009).

térias da DMD, analisar os cuidados de Enfermagem,
a manutencao da seguranca fisica do paciente, bem
como verificar assisténcia aos cuidadores e familiares
quanto as complicacdes abordadas.

Critérios para inclusdo dos artigos: a) abordagem
sobre DMD e doencas neuromusculares; b) discussao
sobre formas de tratamento quanto as complicagdes
respiratérias desse paciente da DM. Foram excluidos
da presente pesquisa os artigos que abordaram ape-
nas tratamentos medicamentosos ou cirtrgicos e pu-
blicados fora do periodo citado.

Os textos foram analisados e sintetizados de forma
critica, a fim de discutir as informacdes obtidas que
correspondiam especificamente ao tema pretendido
para compor esta revisao.

Para Silva (2008), o cuidado traz consigo a propos-
ta de humanizagdo do processo de desenvolver agdes
e servicos de salde. Para tanto, a humanizagdo nao
é mais uma pratica adotada durante o atendimento
ao paciente e sim uma visdo generalista com troca
de conhecimentos, experiéncias e sentimentos, apre-
sentando-se como um ato de respeito e solidariedade
(SANTANA et al., 2009).

Os cuidados humanizados com os pacientes de
DMD na unidade de terapia intensiva resgatam a dig-
nidade do ser humano, muitas vezes, abalada pela si-
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tuacdo em que se encontram. Entende-se, portanto,
que acdes simples como o toque, a conversa, a infor-
magdo técnica referente ao setor, chamar o paciente
pelo nome, tom de voz calmo com volume normal e
a empatia dos profissionais podem contribuir signi-
ficativamente para amenizar os efeitos nocivos da
internagdo em UTI, evidenciando, assim, os aspectos
positivos para os clientes e seus familiares, facilitan-
do, desse modo, o processo de internacdo (SILVA e
CONTRIN, 2007).

Diante da impossibilidade do autocuidado, as
criancas realizam suas atividades com o auxilio das
maes, estas cuidam de seus filhos da melhor forma,
proporcionando uma qualidade de vida mais condi-
zente e facilitando a adaptacdo da relagdo familiar
com o cuidado a crianca com DMD (OLIVEIRA et al.,
2013). Nesse momento a Enfermagem objetiva ensi-
nar o paciente no tratamento do autocuidado, onde
o paciente e a familia necessitam de informacgdes e
instrugdes sobre o distlrbio, sua evolugdo prevista e
as estratégias de cuidado e tratamento que otimiza-
rdo o crescimento, desenvolvimento e estado fisico e
psicoldgico do paciente (SANTOS et al., 2013).

Muitas vezes, o paciente com DMD torna-se cri-
tico e perde o contato direto com seus familiares, é
destituido temporariamente da sociedade, de suas
atividades e rotinas, tendo que se relacionar com des-
conhecidos e ficar exposto a situagdes constrangedo-
ras, e pode enfrentar ainda fatores que geram medo
e angustia e o deixam mais fragilizado e debilitado
no seu estado emocional. Desse modo, o cuidado de
Enfermagem com a familia deve ir além de permitir
a visita do familiar, deve incluir o estabelecimento de
uma relacdo de confianca e de ajuda, na qual a equipe
de Enfermagem tem a funcdo de identificar as reais
necessidades dos familiares, facilitando o tratamento
do paciente (MEZZAROBA et al., 2009).

Nas doencas neuromusculares, principalmente
na DMD, pode ocorrer insuficiéncia ventilatéria que,
quando associada as infec¢des pulmonares, constitui

a causa mais frequente de morbidade e mortalidade
(OTSUKA, 2005).

Em relacdo a esses comprometimentos respira-
térios, técnicas como controle respiratério e relaxa-
mento progressivo sao essenciais para proporcionar
reducdo da ansiedade, uma vez que os pacientes em
fase final da doenca apresentam dificuldades com
relacdo a isso (SANTOS et al., 2013). Além dos cuida-
dos com o paciente, ha extrema preocupac¢do quando
aos seus cuidadores, que convivem diretamente com
as complicagdes. Dessa forma, sdo ensinadas técni-
cas de autoinstrugdo para que possam organizar seus
pensamentos e sentimentos quanto as possibilidades
de evolugdo da doenca de seus filhos, tornando-as
conscientes das limitacdes de suas a¢des como cui-
dadores (COSTA; COSTA, 2007).

Além disso, sdo realizadas avaliagdes frequentes
dos pacientes durante a vigilia e o sono, associadas a
sua respiragdo, com objetivo de promover a melhora,
a forca e a resisténcia da musculatura respiratéria e
diminuir anormalidades nas trocas gasosas (SANTOS
etal., 2013), uma vez que com a evoluc¢do da doenca,
o tratamento das manifestagdes respiratérias requer
melhora da ventilagdo, onde terapias para as com-
plicacdes respiratérias de doengas neuromusculares
pediatricas incluem métodos manuais e mecanicos
de assisténcia a tosse assistida, respiracdo profunda
e ventilacdo mecanica assistida (FONSECA; FRANCA,
2004).

Para Otsuka (2005), a reeducacio da fun¢do mus-
cular respiratéria tem como objetivo principal ensinar
e conscientizar o paciente a utilizar um padrao res-
piratério mais adequado, principalmente o diafrag-
matico, no qual o paciente realizard a respiragao de
maneira mais econdmica energeticamente e mais
vantajosa mecanica e funcionalmente.

Para se reduzir as complicacdes respiratérias, o
ideal é realizar acompanhamento médico periédico;
ingerir liquidos, principalmente nos episédios de in-
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feccdo respiratéria, para tornar as secre¢des mais
fluidas e facilitar a sua eliminagdo; controlar o ex-
cesso de peso ou perda de peso, que possa interfe-
rir no trabalho respiratério; manutengdo da postura
adequada na cadeira de rodas e nas atividades do dia
a dia, fazendo adaptagdes na cadeira de rodas, se ne-
cessario (OTSUKA, 2005).

Como o tratamento de um paciente com uma do-
enga neuromuscular grave é agressivo e apresenta
pequena perspectiva de melhora clinica significativa,
é um dilema ético indicar um programa terapéutico
a estes sofridos pacientes. A indicagcdo de um supor-
te respiratério e a escolha do método de ventilagdo
numa complicagdo respiratéria, por exemplo, pode
necessitar de uma equipe multidisciplinar, incluindo
a familia e o préprio paciente. Como todo o tratamen-
to de um paciente portador de distrofia muscular visa
melhorar sua qualidade de vida, ultimamente, é o pré-
prio paciente e seus familiares que determinam o que
constitui uma aceitavel qualidade de vida para eles, e
assim, podem optar ou ndo pelo tratamento proposto
(WEIRICH et al., 2004).

A doenga neuromuscular e as deformidades as-
sociadas podem progredir na adolescéncia e na vida
adulta. Os aparelhos de assisténcia e autoajuda au-
xiliam na manutencdo da independéncia maxima.
Dispositivos de autoajuda adicionais recomendados
tornam-se, com frequéncia, necessarios a medida que
mais grupos musculares sdo afetados. O profissional
de saude pode auxiliar o paciente a adaptar-se com
a doenca, e compreender e abordar as necessidades
fisicas e psicolégicas do paciente e familia. A Enfer-
magem propicia um ambiente espacoso de apoio e
estimulos (SANTOS et al., 2013).

Estudos realizados por Pedrolo e Lima (2012) mos-
tram que a qualidade de vida avaliada nos portadores
com DMD revelaram que estes possuem menor pontu-
acdo em todos os dominios descritos, provavelmente
pela patologia apresentar uma progressdao mais rapi-

da e acometer mais criangas. Ja os estudos desenvol-
vidos por Gongalves et al. (2008), utilizando questio-
nario Auquei, indicaram uma boa qualidade de vida
das criangcas com DMD, tanto do ponto de vista das
préprias criancas quanto de seus cuidadores.

Para a Organizagdo Mundial da Saide (OMS), a
qualidade de vida consiste em bem-estar fisico, men-
tal e social e ndo somente na auséncia de doencas
ou enfermidade. A qualidade de vida dos pacientes
portadores de distrofias ainda é considerada subje-
tiva, necessitando de mais pesquisas a respeito do
assunto. Pode-se afirmar que a posicdo social e o
conhecimento da patologia por esses individuos es-
tao diretamente ligados a qualidade de vida que eles
apresentam (PEDROLO; LIMA, 2012).

Para Gongcalves et al. (2008), embora a qualidade
de vida desses pacientes seja muito discutida, a maio-
ria dos estudos realizados sobre qualidade de vida em
criancas aborda os familiares ou somente adolescen-
tes, no entanto, esses dados ndo podem ser extrapola-
dos para criancas. E importante avaliar a qualidade de
vida através da 6tica do préprio paciente e ndo apenas
através dos adultos.

As complicagdes respiratérias diante do avanco
tecnolégico vém permitindo prolongar suas vidas,
mas nem sempre tém produzido impacto qualitativo.
Nas doencas pulmonares, multiplos fatores estao in-
ter-relacionados e podem influenciar a percepcao que
as pessoas tém sobre sua salde e a qualidade de vida.
Ha necessidade de desenvolvimento de educagdo em
salide em grupos como alternativa que tem trazido re-
sultados efetivos na promocao da salde, do bem-es-
tar e do viver mais plenamente suas potencialidades
(SILVA et al., 2005).

A pratica de Enfermagem se destaca como a iden-
tificacdo de um conjunto de diagnésticos e interven-
¢cdes de Enfermagem utilizada pelos enfermeiros em
sua pratica cotidiana, o que pode auxiliar na constru-
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¢do de um corpo de conhecimentos, baseado em evi- Dessa forma, ao inserir o cuidado de Enfermagem
déncias sobre o cuidar de pacientes criticos, na ela- no ambito politico e ético, entendemos parte signi-
boracao de protocolos, na fundamentagao do ensino ficativa na formagdo do enfermeiro com o estudo de
e raciocinio clinico, no gerenciamento de custos e no  uma visdo holistica. A politica e 0 humanismo ofe-
planejamento de alocagdo de recursos para a quali- recem suportes para que a Enfermagem reafirme os
ficagdo dos servigos de Enfermagem (LUCENA et al., valores, sentido e existéncia do cuidado que se preco-
2010). niza como proéprio desta pratica profissional e que se
legitima na convivéncia cidadd (SOUZA et al., 2005).

4. CONSIDERAGOES FINAIS

A auséncia de estudos envolvendo a pratica de Ha a necessidade de se conhecer a atuagdo da
Enfermagem na Distrofia Muscular de Duchenne, a Enfermagem nas complicagdes respiratérias da DMD,
mais comum e mais grave dentre as doengas neuro- para que este conhecimento possa contribuir para
musculares hereditarias conhecidas, tem levado a possiveis agdes mais precisas e eficazes por parte de
ndo tomada de atitudes coerentes por parte dos po- agentes publicos e privados que estdo direta ou in-
deres publicos e privados, das sociedades médicas e diretamente envolvidos na prestagdo de servicos de
cientificas. saude, bem como promover a formagdo de conheci-

mento critico e humanistico que possa favorecer que
estudantes e profissionais tenham informagoes ver-
dadeiras e relevantes.
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