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Resumo

Objetivo: Avaliar a fun¢do pulmonar de criancas com mielomeningocele (MMC) de diferentes niveis de
lesdo funcional comparados a controles saudaveis pareados por idade e sexo. Material e método: Este foi
um estudo caso-controle, no qual foi selecionada apenas uma crianca por nivel funcional de lesdo e com
funcdo cognitiva preservada, e controles de crian¢as saudaveis pareados por idade e género ao grupo de
MMC. Medidas antropométricas e espirométricas de fun¢do pulmonar foram obtidas de ambos os casos
e controles de MMC. Resultados: Todas as criancas com MMC apresentaram reduzido estado nutricional
segundo os indices recomendados pela OMS. Foi observada presenca de distirbio ventilatério restritivo
leve nas criangas com nivel de lesdo toracica (CVF = 0,65 %prev) e lombar-alta (CVF = 0,69 %prev), e
apesar de dentro dos limites da normalidade, as criancas com MMC com niveis inferiores de lesdo apre-
sentaram valores espirométricos menores do que seus respectivos controles. Houve correlagdo negativa
perfeita entre a capacidade vital forcada e o nivel de lesdo funcional das criancas com MMC. Conclusao:
Criangas com MMC apresentam reduzidos valores de fun¢do pulmonar quando comparados aos controles
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Abstract

saudaveis, sobretudo os com niveis de lesdo funcional elevada, os quais demonstraram disttrbio venti-
latério restritivo. A fisioterapia respiratdria deve ser incorporada na avaliacdo e segmento das criancgas
com MMC, coadjuvante a fisioterapia motora, especialmente naquelas acometidas com niveis de lesdes
mais elevadas.

Palavras-chave: Mielomeningocele. Métodos de Avaliacdo. Espirometria. Manifestagdes neuromusculares.
Terapia respiratoria.

Objective: To evaluate pulmonary function in children with myelomeningocele (MMC) of different function-
al levels of injuries. Study design: It was a case-control study, which enrolled one child with myelomeningo-
cele by level of injury and control of health children matched for age and sex. Methods: Anthropometric and
spirometric measures were obtained from both groups. Results: All of children with MMC showed reduced
nutritional state according OMS parameters. We observed the presence of mild restrictive ventilatory dis-
turbance in the children with injuries on thoracic (FVC =0.65 %pred) and lumbar-high level (forced vital
capacity - FVC = 0.69 %pred), and although with normal limits, children with MMC with lower levels of injury
presented lower spirometric values than their respective controls. There was a perfect negative correlation
between forced vital capacity and level of functional lesions. Conclusions: Children with MMC presented re-
duced lung function values when compared to healthy controls, especially those with high levels of functional
injury, which showed restrictive ventilatory disturbance. Respiratory therapy should be incorporated in the
assessment and in the follow up of children with MMC, as adjunct to neuromotor therapy, especially those

with higher levels of injury.

Keywords: Myelomeningocele. Assessment methods. Spirometry. Neuromuscular manifestations.

Respiratory therapy.

Introducao

A mielomeningocele (MMC) é uma malforma-
¢do que ocorre até a quarta semana de embriogé-
nese, responsavel por cerca de 85% dos disttrbios
do fechamento do tubo neural (DFTN) presentes
ao nascimento, caracterizando-se por falha no fe-
chamento dos arcos vertebrais posteriores, levan-
do a exposicdo do tecido nervoso, que resulta em
crescimento displasico de estruturas do Sistema
Nervoso Central, formando uma bolsa cistica ao
nivel da lesdo (1, 2).

Diversas manifestacdes sdo encontradas, como:
disfuncdo cardiaca, displasia renal, hiperplasia
adrenal e alteracdes que estdo diretamente rela-
cionadas ao nivel da lesdo neurolégica, como: hi-
drocefalia, alteragdo cognitiva, bexiga neurogéni-
ca, paralisia de membros inferiores, deformidades
posturais e disturbios respiratérios do sono (3-7).
Todos estes aspectos deterioram com a idade, es-
pecialmente aqueles com nivel de lesdo mais alta.
Atribuem-se como principais causas de morte as

complicacdes pulmonares, cardiovasculares e
renais. Diante da alta probabilidade dos pacien-
tes com MMC se tornarem cadeirantes, estando a
MMC associada a imobilidade e ao agravamento da
cifoescoliose, pode ocorrer baixa reserva ventila-
toria, aumentando os riscos de complicag¢des pul-
monares (8, 9). Além disso, estudos observaram
que criancas com mielomeningocele nas idades
estudadas apresentaram redugio da for¢a muscu-
lar respiratéria mais significante na lesdo medular
alta (10, 11).

Embora a literatura cientifica tenha amplamen-
te estudado as manifestacdes clinicas dos diferen-
tes niveis da MMC, pouca atengdo tem sido dada a
disfuncdo pulmonar resultante das anormalidades
neuromusculares e ortopédicas que se manifestam
nesta doenga (12-15).

Neste sentido, este estudo objetivou avaliar a
funcao pulmonar em criangas com mielomeningo-
cele de diferentes niveis de lesdo funcional, quan-
do comparadas a controles saudaveis pareados por
idade e sexo.
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Materiais e métodos
Amostra

Este foi um estudo caso-controle, no qual a
amostra de conveniéncia de pacientes portadores
de MMC foi recrutada de uma clinica-escola de fi-
sioterapia, enquanto o grupo controle de criancas
saudaveis foi recrutado de uma clinica-escola de
odonto-pediatria. Este estudo foi aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa institucional (Processo
n.263235). 0 consentimento livre e esclarecido dos
pais ou responsaveis de todas as criancas foi obtido
antes do inicio do protocolo de estudo.

Foram incluidas no estudo criancas com idade
de 4 a 12 anos com diagnostico de MMC, e foi sele-
cionado apenas um paciente por nivel funcional de
lesdo e com funcdo cognitiva preservada. O grupo
controle de criancas saudaveis foi incluido pareado
por idade e género ao grupo de MMC. Foram exclui-
das do estudo criancas que nao colaboraram ou nao
conseguiram realizar a manobra espirométrica a
contento, as com histdéria de asma pregressa ou ou-
tras doencas respiratérias e/ou aquelas com defor-
midades posturais nas criangas do grupo controle.

Avaliacdo antropométrica

Para a obtengdo das medidas antropométricas de
peso, foi utilizada uma balanga calibrada da marca
Welmy® (Sdo Paulo, Brasil) com plataforma e capa-
cidade de até 150 kg. Para a tomada da estatura foi
utilizado o estadidmetro da balanca (certificada pelo
Inmetro) com limites entre 1 m e 2 m. Baixo peso,
obesidade e o eutrofismo foram determinados por
meio do indice de massa corporal (IMC), calculado
pela equacdo: IMC = peso (kg) / estatura? (m). Foi ain-
da preconizado o valor de percentil maior que 90%
para criangas obesas, entre 10% e 90% para criangas
eutrdficas e abaixo de 10% como criangas de baixo
peso. A fonte grafica para a determinacio dos limites
de percentil utilizados foram os mesmos recomenda-
dos pela Organizacdo Mundial de Saide (16).

Espirometria

Para a realizacdo da espirometria foi utilizado o
espirometro portatil da Cosmed Srl® modelo Pony

Spirometer Graphic (Roma, Itdlia). A manobra para a
realizacdo da espirometria consiste em uma inspira-
¢ao profunda, seguida de manobra expiratoria for¢ada,
mantida até que o individuo ndo a tolere mais, ou até
que sejam atingidos os critérios de aceitagdo propos-
tos pelas Diretrizes para Testes de Fung¢do Pulmonar
da Sociedade Brasileira de Pneumologia e Tisiologia
(17). Todas as criangas realizaram no minimo trés
manobras de capacidade vital forcada. A partir destas
manobras foram obtidos os graficos fluxo-volume e
volume-tempo, além do valor numérico das seguintes
variaveis: capacidade vital forcada (CVF), volume expi-
ratorio forcado no primeiro segundo (VEF) e relagdo
VEF, /CVE Os valores previstos foram obtidos a partir
dos valores de referéncia para criangas e adolescentes
descritos por Polgar e Promadhat (18).

Andlise estatistica

Os dados individuais antropométricos e espiro-
métricos estdo apresentados de forma descritiva.
Coeficiente de correlacdo de Spearman foi usado
para verificar o nivel de associa¢do entre as varia-
veis de fun¢do pulmonar e nivel de lesdo funcional
nos portadores de MMC. Foi assumido como signifi-
cancia estatistica o valor de p < 0,05.

Resultados

Quatro criangas com MMC (2F, 2 M), com diferen-
tes niveis de lesdes funcionais (sacral, lombar baixo,
lombar alto e toracica), e quatro criancas saudaveis
foram avaliadas. As caracteristicas antropométricas
estdo apresentadas na Tabela 1, em que se obser-
vam menores valores de IMC e curva de percentil
no grupo de criangas com MMC, comparado aos
controles saudaveis. Na Tabela 2 pode-se observar
que os valores espirométricos das criancas com MMC
com niveis de lesdo funcional toracico (cadeirante) e
lombar alto foram compativeis com distirbio ven-
tilatdério restritivo leve, enquanto as com niveis de
lesdo lombar baixa e sacral, embora inferiores aos
seus respectivos controles (Figura 1), estiveram nos
limites da normalidade. Por outro lado, como espe-
rado, os valores espirométricos basais das criangas
do grupo controle estiveram dentro dos valores de
normalidade. Nenhum distirbio ventilatério do tipo
obstrutivo foi observado nas criangas com MMC.
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Tabela 1 - Caracteristicas antropométricas dos grupos de MMC e controle

IMC (Kg/m?2) Curva de percentil (%) Idade/Sexo

IMC (Kg/m?) Curva de percentil (%)

Nivel funcional de lesao (MMC) Grupo MMC Grupo Controle
Torécico 135 3 11/F 18,3 75
Lombar alto 14,0 3 5/ F 17,8 91
Lombar baixo 155 3 12/M 20,7 50
Sacral 13,6 3 4/M 17,2 75

Tabela 2 - Caracteristicas espirométricas dos grupos de MMC e controle

CVF (L, %p) VEF,(L,%p) VEF,/CVF Idade/Sexo CVF (L, %p) VEF, (L, %p) VEF,/CVF
Nivel de lesao Grupo MMC Grupo Controle
Toracico 1,47(0,65)* 1,44(0,67) 0,98 11/F 1,12(0,90) 1,08(0,95) 0,96
Lombar alto 0,69(0,69)* 0,69(0,76) 0,99 5/ F 0,98(0,95) 0,91(0,93) 0,98
Lombar baixo 2,19(0,78) 2,04(0,80) 0,93 12/M 2,81(1,00) 2,51(1,07) 0,89
Sacral 0,95(0,82) 0,75(0,74) 0,79 4/M 1,16(1,06) 1,12(1,03) 0,96
Legenda: * = presenca de distarbio ventilatorio restritivo leve.
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Figura 1 - Representagdo grafica dos valores de capacidade vital forcada dos casos de MIMC
com diferentes niveis de lesdes e seus respectivos controles

Quando comparados os valores espirométri-
cos em termos absolutos, entre os casos e contro-
les, podemos observar que as criangas com MMC
apresentaram valores espirométricos inferiores
aos controles, com exce¢do apenas da crianca
com nivel de lesdo toracica, que, embora tenha
apresentado valores absolutos superiores ao

controle de mesma idade e género, apresentou-
-se ainda com valores previstos inferiores ao da
normalidade.

Pode se observar na Figura 2 associagdo negati-
va perfeita (r = -1,00; p < 0,001) entre o indicador
de restri¢ao pulmonar (CVF - % do previsto) e o ni-
vel de lesdo funcional nas criangas com MMC.
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Figura 2 - Relacdo entre o nivel de lesdo funcional e ca-
pacidade vital forgada das criancas portadoras
de MMC

Discussao

A proposta deste estudo foi avaliar o impacto
do nivel de lesdo funcional na funcdo pulmonar de
criangas portadoras de mielomeningocele. Foi ob-
servada presenca de disturbio ventilatorio restriti-
vo leve nas criangas com nivel de lesdo toracica e
lombar-alta. E apesar de dentro dos limites da nor-
malidade, as criangas com MMC com niveis inferio-
res de lesdo apresentaram valores espirométricos
menores que seus respectivos controles.

A literatura atual tem demonstrado que criancas
com MMC apresentam elevada taxa de mortalidade
(1, 2). Embora a faléncia renal seja a principal res-
ponsavel por este achado, o distirbio ventilatério-
-pulmonar é responsavel por cerca de 25% dos casos
de morte em criancas com MMC e, ao lado da disfun-
¢do cardiaca, é a principal causa de morte em adultos
com MMC. Apesar desta estatistica, a disfun¢ao ven-
tilatoria ainda é um aspecto muitas vezes negligen-
ciado na avaliagao e acompanhamento desses doen-
tes, principalmente quando crianca (19).

Estudos sobre a manifestacdo pulmonar na MMC
ainda sdo escassos e conflitantes. Dois diferentes es-
tudos com criancgas e adolescentes com MMC mostra-
ram anormalidades do controle ventilatorio (8, 20).

Nossos achados assemelham-se aos de Sherman
et al. que observaram significante grau de doenca
restritiva pulmonar em adolescentes com MMC,

além de evidenciarem também menor for¢ca muscu-
lar respiratéria e capacidade de exercicio de mem-
bros superiores comparados a controles saudaveis
(5). Da mesma forma, o estudo de Swaminathan et
al. evidenciou que em 5 dos 14 pacientes avaliados
com MMC tinham evidéncia de doenc¢a pulmonar
restritiva (8).

As manifestacoes neurolégicas, ortopédicas, uro-
logicas e gastrointestinais exteriorizam nos pacientes
com MMC por limitagdo locomotora (cadeirantes),
cifoescoliose, perda de for¢a muscular, desnutricdao
ou obesidade. Estas, de forma isolada, afetam nega-
tivamente a fun¢do pulmonar, e, de forma conjunta,
interagem exercendo maior impacto nessa funcao,
especialmente nos pacientes com niveis de lesdo fun-
cional mais elevada.

A maioria das pessoas usudrias de cadeiras de
rodas com mobilidade dependente adota um estilo
de vida inativa que afeta diretamente a capacidade
ventilatéria-pulmonar, possivelmente, pelos baixos
niveis de ventilacdo alveolar mantidos nesta con-
dicdo. Estudos que envolveram pacientes tetraplé-
gicos e paraplégicos mostraram que a fung¢do pul-
monar estd inversamente relacionada ao nivel de
lesdo e a inatividade fisica destes pacientes (21, 22).
Em paraplégicos, a média de VEF, variou de 86% a
98% do previsto para a idade, sexo e altura, enquan-
to a CVF variou de 81% a 86% do previsto no caso
dos eutrdficos, e de 37% a 61% do previsto quan-
do apresentavam baixo peso (18). Curiosamente,
quando os cadeirantes vitimados de lesdo medular
foram submetidos a um programa de treinamento
fisico aerdbico com cadeira de rodas, um aumen-
to expressivo foi observado nos indices de fungio
pulmonar (23). Neste sentido, corroborando com
nossos achados, pode-se inferir que a imobilidade
subsequente a inatividade fisica dos portadores de
MMC, cadeirantes, com nivel de lesdo toracica, sofre
maior impacto na fun¢do pulmonar.

Ao lado do fator imobilidade, é bem conhecido
que a cifoescoliose reduz a complacéncia pulmonar,
e que se manifestada na primeira infiancia pode re-
sultar em menor nimero de alvéolos configurando
volumes pulmonares menores na vida adulta (24,
25). Em nosso estudo a crianga com MMC com ni-
vel de lesdo toracica, a despeito de ter realizado
correcdo cirargica da cifoescoliose, apresentou va-
lores reduzidos de CVE, sugerindo limitacdo ven-
tilatéria restritiva imposta pela deformidade da
caixa-toracica.
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Adicionalmente, ha evidéncias de que os extre-
mos estados nutricionais (desnutri¢ao e obesidade)
exercem impacto na fun¢do pulmonar. Elevados IMC
tém sido habitualmente associados a reducdo da
CVF, VEF,, capacidade pulmonar total, capacidade
residual funcional, volume residual e funcdao mus-
cular respiratdria em adultos (26, 27). Em criancas
e pré-adolescentes estas associa¢des ainda ndo sdo
consistentes.

Por outro lado, ha evidéncia de que criancgas
com desnutricdo e atrofia apresentam menores
valores de capacidade vital forcada e fluxos mé-
dios do que criancas com desnutricio sem atro-
fia e criangas eutrdficas. A reducdo dos volumes e
fluxos pulmonares nas crian¢as subnutridas pode
ser explicada pela deple¢do muscular ventilatéria.
Porém, criang¢as subnutridas também apresentam
comprometimento do crescimento esquelético,
sendo esta mais uma razao para a funcdo pulmo-
nar reduzida (28, 29).

No presente estudo, podemos observar que to-
das as criangas com MMC apresentaram reduzido
IMC com as curvas de percentis inferiores aos re-
comendados pela Organizacdo Mundial de Satde,
sugerindo baixo estado nutricional quando com-
parado aos controles saudaveis (Tabela 1). Desta
forma, podemos presumir que houve também a
participacdo do fator nutricional na fun¢do pulmo-
nar das criancas com MMC com niveis de lesdo mais
elevados, as quais o distirbio ventilatério restritivo
foi observado.

Logo, as hipdteses aqui levantadas devem ser co-
tejadas com dados obtidos de futuros estudos longi-
tudinais. Com o protocolo utilizado, ndo foi possivel
avaliar o envolvimento dos fatores isolados que de-
terminam a disfunc¢do ventilatéria, uma vez que cer-
tamente estes fatores se inter-relacionam nos por-
tadores de MMC. Deve-se ressaltar, entretanto, que
as criangas com MMC com niveis de lesdo funcional
tordcica e lombar alta, as quais sofrem maiores con-
sequéncias da imobilidade e cifoescoliose quando
associadas a um baixo estado nutricional, apresen-
tam menores indices de fun¢do pulmonar do que
aquelas com relativa mobilidade preservada, dado
os niveis de lesdes mais baixas.

Algumas limitagdes podem ter ocorrido em
nosso estudo. Primeiro, a amostra relativamen-
te pequena de portadores de MMC. Segundo, ndo
foi possivel a avaliacdo da composicdo corporal
para estimar a massa muscular, sendo, portanto,

categorizada a desnutricdo pelo IMC. Terceiro, a
avaliacdo da forca muscular respiratéria nao foi re-
alizada. Quarto, embora nao tenha sido este o ob-
jetivo, nenhum questionamento quanto ao nivel de
atividade fisica foi realizado, podendo certamente
haver influéncia desta variavel na fun¢do pulmo-
nar. Quinto, diante do fato de ndo haver ainda li-
teratura cientifica com valores de referéncia de
normalidade de espirometria estabelecidos para
a populacdo brasileira, utilizamos os previstos de
Polgar e Promadhat (18), porém também lanca-
mos mao de um grupo controle pareado por idade
e género.

As anormalidades pulmonares possivelmen-
te sdo negligenciadas nas avaliagcdes e seguimen-
to dessa populacdo, gracas ao fato de a fraqueza
muscular e a imobilidade mascararem os sintomas
respiratorios, os quais podem nio ser evidentes ao
menos que haja uma situagdo em que o aumento
ventilatorio seja requerido.

Todavia, diante do fato de que criancas porta-
doras de MMC apresentam grande risco de se tor-
narem adultos com disturbios respiratérios, e que
todas as consequéncias da doenga deterioram com
a idade, especialmente aqueles com nivel de lesdo
mais alta, faz-se necessario uma intervencdo pre-
ventiva instituindo programas de condicionamento
aerdbico, fisioterapia respiratéria e orientacgdo ali-
mentar (30). Adicionalmente, consideramos cru-
ciais avaliagdes longitudinais da fun¢do pulmonar,
a fim de identificar precocemente anormalidades,
e caso houver, prontamente oferecer a melhor es-
tratégia terapéutica associando a fisioterapia respi-
ratoéria a fisioterapia motora para os portadores de
mielomeningocele.

Conclusao

Os achados do presente estudo mostram que
criancas com mielomeningocele apresentam meno-
res valores de fun¢do pulmonar quando comparados
aos controles saudaveis, sobretudo os com niveis
de lesdo funcional elevada, os quais demonstraram
distirbio ventilatério restritivo. Adicionalmente,
consideramos decisivo que a fisioterapia respira-
toria seja incorporada na avaliacdo e segmento das
criangas com mielomeningocele, coadjuvante a fi-
sioterapia motora, especialmente naquelas acome-
tidas com niveis de lesdes mais elevadas.
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