
Fisioter Mov. 2012 abr/jun;25(2):253-61

ISSN 0103-5150

Fisioter. Mov., Curitiba, v. 25, n. 2, p. 253-261, abr./jun. 2012

Licenciado sob uma Licença Creative Commons

doi: 10.1590/S0103-51502012000200002

[T]

Força muscular respiratória e perfil postural e nutricional 

em crianças com doenças neuromusculares
[I]

Respiratory muscle strength, nutritional and postural 

pro�le in children with neuromuscular diseases

[A]

Jaqueline Fernandes Pontes[a], Gardenia Maria Holanda Ferreira[b], Guilherme Fregonezi[c], 

Karine Cavalcanti Maurício de Sena-Evangelista[d], Mario Emilio Dourado Junior[e] 

[a] Fisioterapeuta, Doutora em Psicologia Escolar e do Desenvolvimento Humano, Universidade de São Paulo (USP), 
professora adjunta IV do Departamento de Fisioterapia da Universidade Federal do Rio Grande do Norte (UFRN), Natal, 
RN - Brasil, e-mail: jqpontes@yahoo.com.br

[b] Fisioterapeuta, professora adjunta III do Departamento de Fisioterapia da Universidade Federal do Rio Grande do Norte 
(UFRN), Natal, RN - Brasil, e-mail: holanda@ufrnet.br

[c] Doutor em Biotecnologia – RENORBIO, Departamento de Fisioterapia Universidade Federal do Rio Grande do Norte 
(UFRN), professor do Laboratório de Fisioterapia PneumoCardioVascular, Programa de Pós-Graduação em Fisioterapia da 
UFRN, Natal, RN - Brasil, e-mail: fregonezi@ufrnet.br; gfregonezi@msn.com

[d] Nutricionista, Doutora em Ciências dos Alimentos pela Universidade de São Paulo (USP), Mestre em Ciências 
Farmacêuticas pela Universidade Federal do Rio Grande do Norte (UFRN), professora adjunta I do Departamento de 
Nutrição da UFRN, Natal, RN - Brasil, e-mail: kcmsena@ufrnet.br 

[e] Neurologista, Mestre em Bioquímica pela Universidade Federal do Rio Grande do Norte (UFRN), Hospital Universitário 
Onofre Lopes, Universidade Federal do Rio Grande do Norte  (UFRN), Natal, RN - Brasil, e-mail: medourado@ufrnet.br

[R]

Resumo

Introdução: As doenças neuromusculares infantis são crônicas, degenerativas e determinam alterações 

funcionais, musculares e nutricionais. Objetivos: Avaliar sistematicamente a força muscular respiratória e 
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institucional. Materiais e métodos: Foram estudados pacientes com diferentes doenças neuromusculares 

" $!0#& !.+!2#$&%&-+/3 !.+!4 $/+!0*(-*'+$!$#("&$+)5$&+6!.+!+2+'&+/3 !,*)$&-& ,+'!.#!0+((+!0*(-*'+$6!. !7,.&-

ce de massa corpórea e da porcentagem (%) de gordura corporal, além de avaliação postural e dos padrões 

de movimento. Resultados: Foram avaliados 41 sujeitos. As crianças do sexo masculino predominaram na 

população em estudo, sendo 82,9% dela (n = 34), e os outros 17,1% (n = 7) eram do sexo feminino. A média 
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predito e PEmáx = 70 ± 29,6 cmHYO, 72% predito), mais evidente nos músculos expiratórios. A Hiperlordose 

lombar foi encontrada em 26 pacientes (64%) e 9 pacientes (22%) já haviam perdido a capacidade de de-
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perda de reserva muscular e 52% deles (n = 13) apresentaram a porcentagem de gordura corporal abai-

xo do aceitável. Conclusão: A avaliação multidisciplinar das doenças neuromusculares pediátricas podem 

auxiliar no estabelecimento de tratamento precoce da Fisioterapia para melhorar a qualidade de vida dos 

pacientes e cuidadores.
 [P]
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Abstract

Introduction: Neuromuscular diseases that affect childrens are degenerative and chronic disorders that lead to 

functional, muscular and nutritional impairments. Objective: Assess respiratory strength, postural and nutri-
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importância crescente, em decorrência da gravidade 
e da necessidade de avaliação e acompanhamento 
multidisciplinar. 

A diminuição da funcionalidade está intimamen-
te relacionada com as doenças neuromusculares 
cuja progressão compromete atividades simples 
e cotidianas, como a perda de funções básicas e a 
inabilidade para realização dos cuidados pessoais 
(3-5). Ao mesmo tempo, a deterioração dos músculos 
respiratórios em função dessas doenças contribui 
(&1,&%&-+)&2+0#,)#!"+$+!+!0 $Z&.+.#!#\ *!0 $)+-
lidade. Muitas doenças neuromusculares evoluem 

Introdução

As doenças neuromusculares são variadas e ca-
racterizam-se, geralmente, por distúrbios isolados 
raros, hereditários ou adquiridos, os quais levam à 
&,-+"+-&.+.#!%7(&-+!" $!"#$.+!.#!4 $/+>!]3 !-+*(+-
das primariamente pelo envolvimento da unidade 
motora e frequentemente determinam a perda da 
deambulação, relacionada à diminuição da força dos 
0^(-*' (!$#("&$+)5$& (!_*#!'#2+!̀ !0 $)#!" $!&,(*%&-&-
ência respiratória (1, 2). Apesar de serem considera-
das raras, as doenças neuromusculares apresentam 
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Amostra do estudo

Trata-se de um estudo observacional descritivo. 
Foram incluídos no estudo pacientes com doenças 
neuromusculares, cujos familiares foram aborda-
dos em um dia de visita médica no ambulatório de 
Neuropediatra do Hospital Universitário Pediátrico. 
Foram excluídos os pacientes que, por algum moti-
vo de incapacidade técnica, não podiam realizar as 
avaliações propostas e aqueles que por motivos pes-
soais não aceitaram participar da pesquisa e aceitar 
o TCLE. 

Métodos de avaliação

Todos os pacientes selecionados foram subme-
)&. (!+!*0+!+2+'&+/3 !%&(& )#$+"M*)&-+!"+.$ ,&a+.+6!

- 0" ()+!.#!&.#,)&%&-+/3 6!B&()5$&+!-'7,&-+!#!#W+0#!

%7(&- 6!2#$&%&-+/3 !.+!4 $/+!0*(-*'+$!$#("&$+)5$&+6!.+!

postura e dos padrões de movimento, além de uma 
avaliação nutricional antropométrica. 

Função Muscular Respiratória: as pressões respi-
ratórias máximas (PImáx e PEmáx) foram avaliadas 
seguindo-se o procedimento proposto nas diretri-
zes brasileiras para testes de função pulmonar. Os 
testes foram realizados com os pacientes sentados, 
imediatamente após a realização da prova de função 
pulmonar, porém respeitando um período de descan-
so entre os testes. Antes de cada teste, os pacientes 
foram detalhadamente orientados sobre os proce-
dimentos, e os resultados obtidos foram avaliados 
nos seus valores absolutos e relativos. Na realização 
da PImáx, foi solicitado aos pacientes que realizas-
sem uma expiração máxima (próxima à VR) seguida 
de uma inspiração máxima (próxima à Capacidade 
Pulmonar Total). Para obtenção da PEmáx, foi soli-
citado aos pacientes que realizassem uma inspiração 
máxima seguida de uma expiração máxima (11). Os 
valores obtidos foram comparados com uma curva 
de normalidade previamente descrita para crianças 
(12), sendo que o equipamento utilizado foi o mano-
vacuômetro analógico com variação de ± 300 cmHYO 
(GeRar®, São Paulo, Brasil). Devido à ausência de va-
lores de referência para a população infantil nacional 
em relação às pressões respiratórias máximas, foram 
adotados os pontos de corte para fraqueza muscu-
lar inspiratória e expiratória estabelecidos, respec-
tivamente, como a média menos 1,96 vezes o desvio 
padrão para a população nas faixas etárias de 8-10 

com pouca ou nenhuma alteração respiratória na 
primeira década; no entanto, muitas apresentam fra-
queza muscular progressiva, exibindo um declínio da 
função muscular respiratória por volta da segunda 
década de vida (6). A diminuição da força muscu-
lar respiratória está intimamente relacionada com 
as alterações posturais e a perda de capacidade de 
deambulação, pois os músculos respiratórios aces-
sórios à respiração funcionalmente são considerados 
estruturais e estabilizadores do tronco e da cintura 
pélvica (7, 8). 

Os problemas ocasionados por alimentação ina-
dequada e má-nutrição relacionam-se com o quadro 
-'7,&- !.+!. #,/+6!" )#,-&+'&a+,. !+(!.&%&-*'.+.#(!

motoras e respiratórias. A obesidade tem implicações 
negativas para a função respiratória, a mobilidade e a 
recuperação no pós-operatório e pode estar relacio-
nada ao metabolismo lento, associado a um consumo 
calórico maior do que o gasto energético habitual. 
Com a progressão das doenças neuromusculares, um 
quadro hipermetabólico é instalado, o que explica o 
rápido declínio de peso nas fases avançadas da do-
ença (9, 10).

b+!"$R)&-+!-'7,&-+!.+!%&(& )#$+"&+6!+"#(+$!.+(!B+-
bilidades adquiridas ao longo dos anos em diversas 
áreas como a Fisioterapia Pediátrica e a Respiratória, 
0*&)+(!2#a#(! (!"$ %&((& ,+&(!+)*+0!&( '+.+0#,)#6!

sem compartilhar com colegas as necessidades de 
avaliações conjuntas e de inovações terapêuticas para 
seus pacientes. O objetivo deste estudo foi avaliar 
sistematicamente a força muscular respiratória e o 
"#$%&'!" ()*$+'!#!,*)$&-& ,+'!.#!-$&+,/+(!- 0!. #,/+(!

neuromusculares em seguimento multidisciplinar 
institucional. 

Materiais e métodos

Cuidados éticos

Foram incluídos no estudo todos os pacientes 
cujos responsáveis foram informados da natureza 
e da proposta do estudo e assinaram um Termo de 
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE). As ava-
liações foram iniciadas após consentimento por 
escrito do próprio paciente ou de seu responsável 
legal. A pesquisa foi conduzida de acordo com a re-
solução 196/96, do Conselho Nacional de Saúde, ten-
do sido analisada e aprovada pelo Comitê de Ética e 
Pesquisa Hospitalar (CEP n. 18.2005).
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Análise estatística

Foi realizada uma análise descritiva das variáveis 
e os valores estão expressos em média ± desvio-pa-
drão. A normalidade da distribuição da amostra foi 
2#$&%&-+.+!" $!0#& !. !)#()#!.#!]B+"&$ cd&'e>!N+$+!

o tratamento estatístico dos dados, foi empregada a 
análise de correlação Pearson, sendo considerado um 
"!f![>[:!- 0 !(&1,&%&-+,)#>!U &!*)&'&a+. ! !."2 /$(* 
GraphPad Prism (Prism 5 for MAC OS X). 

Resultados

Foram avaliados 41 sujeitos. As crianças do sexo 
masculino predominaram na população em estudo, 
sendo elas 82,9% (n = 34) do total, além de 17,1% 
(n = 7) do sexo feminino. A média de idade encon-
trada foi de 9,65 ± 3,11 anos. O principal diagnósti-
- !#,- ,)$+. !4 &!@&()$ %&+!A*(-*'+$!.#!@*-B#,,#6!

#0!C<68D!.+(!-$&+,/+(!E,!F!=GH6!(#1*&. !.#!I)$ %&+!

J("&,B+'6! #0!86K:D! E,!F!CH6!@&()$ %&+!L ,1M,&)+6!

#0!K6<=D!E,!F!<H6!@&()$ %&+!A*(-*'+$!.#!L&,)*$+(6!

Polineuropatia e Miopatia Congênita, todos em 4,9% 
E,!F!OH!. ! ) )+'6!+ !"+(( !_*#!@&()$ %&+!A*(-*'+$!

Progressiva, Miastenia Grávis, Charcoot Marie Toot e 
Emery Dreifuss foram encontrados em 2,43% (n = 1). 
Em 14,63% da amostra (n = 6) não foi possível esta-
belecer o diagnóstico, sendo este esclarecido apenas 
por meio de diagnóstico molecular, que não pôde ser 
realizado. Do total de pacientes estudados, apenas 
39% (n = 16) possuíam diagnóstico molecular, todos 
com DMD. Não foram encontradas relações entre a 
4 $/+!0*(-*'+$!$#("&$+)5$&+6! !"#$%&'!" ()*$+'!#! !"#$-
%&'!,*)$&-& ,+'!,+!+,R'&(#!.#!=G!"+-&#,)#(6!+(!_*+&(!

poderiam ser incluídas nessas variáveis para serem 
analisadas. 

Em relação às pressões respiratórias máximas, 
4 &!2#$&%&-+.+!*0+!.&0&,*&/3 !.+!4 $/+!0*(-*'+$!$#(-
piratória (PImáx = 81 ± 24,3 cmHYO, 91% predito e 
PEmáx = 70 ± 29,6 cmHYO, 72% predito), mais evi-
dente nos músculos expiratórios. Em 56,09% dos 
pacientes (n = 23) , todos do sexo masculino, tal di-
minuição foi considerada tecnicamente aceitável. Os 
valores absolutos da PImáx e da PEmáx, considerados 
os pontos de cortes calculados, demonstraram que 
apenas um paciente da faixa etária de 15-17 anos foi 
considerado como tendo fraqueza muscular inspira-
tória. Foi observada uma fraca tendência de aumento 
da força muscular linear em relação à idade de 5 a 10 

anos – 18,24 cmHYO e 28,36 cmHYO –, 11-14 anos – 
50,24 cmHYO e 80,36 cmHYO – e 15-17 anos – 81,86 
cmHYO e 95,72 cmHYO –, previamente publicados e 
.#%&,&. (!E=<H>

Avaliação Postural: A avaliação postural resumi-
da foi utilizada para avaliar importantes aspectos 
das doenças neuromusculares. Tal avaliação foi rea-
lizada com o paciente em bipedestação, observando 
os seguintes aspectos: a) vista posterior – a altura 
do ângulo inferior da escápula; e b) vista lateral – 
as curvaturas da coluna vertebral, a conformação 
das panturrilhas.

Os padrões de movimento foram analisados ten-
do-se por base a capacidade de deambulação, solici-
)+,. !+ !"+-&#,)#!_*#!%&a#((#!*0+!-+0&,B+.+! !0+&(!

próxima possível do natural, repetindo uma ida e vol-
ta em um espaço de 3 metros, e, depois, registrando a 
necessidade ou não do uso de dispositivos auxiliares 
à locomoção, como cadeira de rodas ou órteses. 

Avaliação Nutricional: Para auferição do peso 
atual, foi utilizada uma balança eletrônica Glass 200 
E]?JXbgJ6!g#&%B#&)()$+h#6!I'#0+,B+H>!I!#()+)*$+!4 &!

+2+'&+.+!- 0! !*( !.#!*0!#()+.&i0#)$ !+%&W+. !`!

parede, de capacidade máxima de 220 cm (Tonelli 
e Gomes, Criciúma-SC, Brasil). Os dados de peso e 
estatura dos pacientes foram analisados com base 
no cálculo do índice de massa corporal (IMC = peso 
corporal (kg) / altura ao quadrado (m²)) para esta-
Z#'#-#$! (!"#$-#,)*+&(!$#4#$#,)#(6!-'+((&%&-+,. c(#!+(!

crianças e os adolescentes de acordo com os pontos 
.#!- $)#!"$#2&+0#,)#!"*Z'&-+. (!"+$+!.#%&,&/3 !. !

estado nutricional antropométrico, por meio do IMC 
(14, 15).

A estimativa do percentual de gordura corporal 
foi realizada por meio das equações estabelecidas 
previamente, utilizando-se do somatório das pregas 
cutâneas triciptal e subescapular (16), avaliadas 
com o uso de adipômetro (Lange Beta Technology 
Incorporated, Cambridge, MA, EUA) com precisão de 
[6:!00>!N+$+!-'+((&%&-+/3 !. !"#$-#,)*+'!.#!1 $.*$+!

- $" $+'6!4 $+0!- ,(&.#$+. (! (!1$R%&- (!"$##()+Z#'#-
cidos por Lohman et al. (15). As medidas da circunfe-
$M,-&+!. !Z$+/ !ELjH!4 $+0!+2+'&+.+(!- 0!%&)+!0P)$&-+!

#()$#&)+!E[6=!-0H6!%'#W72#'!#!#W)#,(72#'!, !" ,) !0+$-
-+. >!?(!-$&)P$& (!.#!-'+((&%&-+/3 !.+!-&$-*,4#$M,-&+!

do braço para avaliação da reserva muscular foram 
+_*#'#(!.#%&,&. (!,+!'&)#$+)*$+!(#1*,. !U$&(+,-B !

(17). A medida da área muscular do braço corrigida 
#W-'*&!+!R$#+!5((#+!#!$#%'#)#!0+&(!+.#_*+.+0#,)#!+!

reserva muscular. 
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Gráfico 1 - As linhas tracejadas nos gráficos A e B representam a faixa na qual se enquadrariam pacientes com fraqueza 

muscular segundo dados previamente publicados 

Fonte: Steier, Kaul, Seymour, Jolley, Rafferty, Man, et al. (13).
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entre 40% e 60%predito e três entre 20% e 40% 
"$#.&) !EQ$R%&- !=IH>!I !0#(0 !)#0" 6!4 &! Z(#$-
vada uma tendência à correlação negativa entre a 
&.+.#!#!+!NV0RW!#0!D!. !"$#.&) !Ek![6C:G6!"!F![6[::GH!

EQ$R%&- !=LH>!J0!D!. !"$#.&) !"+$+!+!NJ0RW!4 &! Z(#$-
vado que 15 pacientes se encontravam com valores 
abaixo de 100%. Desses, três pacientes tinham entre 
80% e 100% predito, sete entre 60% e 80% predito, 
um entre 40% e 60% predito, três entre 20% e 40% 
"$#.&) !#!*0!#,)$#![!#!O[D!"$#.&) !EQ$R%&- !=jH>!U &!

encontrada uma correlação negativa inversa entre a 
&.+.#!#!+!NJ0RW!#0!D!.#!2+' $#(!"$#.&) (!Ek![6:<GK6!

"!F![6[O==H6!- 0 ! Z(#$2+. !, !Q$R%&- !=@>

Na Tabela 1, podemos observar os resultados em 
relação à avaliação postural. Cabe ressaltar que, em 
24% (n = 10) dos casos, o uso de órtese e de cadeira 
de rodas não permitiu uma avaliação postural deta-
lhada das curvaturas vertebrais. 

anos, com uma tendência à estabilização dos valores 
na faixa etária de 10 a 13 anos e uma tendência de 
_*#.+!+"5(!#()+!&.+.#!EQ$R%&- !=H>!?(!2+' $#(!+Z( -
lutos de PEmáx demonstraram que quatro pacien-
tes da faixa etária de 11 a 14 anos e um paciente da 
faixa etária de 15 a 17 anos apresentavam fraqueza 
muscular expiratória, tendo em vista os pontos de 
corte adotados. 

Os valores preditos da PImáx e da PEmáx foram 
considerados em 43,9% dos pacientes (n = 18). Cinco 
pacientes da amostra considerada tecnicamente acei-
tável para análise da força muscular respiratória fo-
$+0!#W-'*7. (6!.#2&. !̀ !.&%&-*'.+.#!"+$+! Z)#,/3 !. (!

valores antropométricos de peso e altura necessários 
para o cálculo dos valores preditos. Foi observado 
que 10 pacientes apresentaram PImáx abaixo de 
100% dos valores preditos, sendo cinco entre 80% 
e 100% predito, um entre 60% e 80% predito, dois 
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Tabela 1 - Avaliação postural das crianças com doenças neuromusculares

Hiperlordose lombar Escápula alada Pseudo-hipertrofia m. tríceps sural Capacidade de deambular

Flexão dorsal 26 (64%) 16 (39%)  9 (22%) 32 (78%)

Flexão plantar  5 (12%) 25 (61%) 32 (78%)  9 (22%)

Não avaliado 10 (24%)  — — —

Fonte: Dados da pesquisa.

Gráfico 2 - Estado nutricional antropométrico das crianças 

com doenças neuromusculares 

Fonte: World Health Organization; Lohman et al.; Slaughter et al.; 

Frisancho (14-17).
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Em relação à deambulação, é importante salien-
tar que apenas 17% (n = 7) faziam uso de cadeira 
de rodas, em detrimento de 93% (n = 34) que não 
possuíam a órtese para auxílio à locomoção devido 
 !"#$%&'()*!+&$ $")&, *!-,)".,& */!

Da amostra total de 41 pacientes, 36 foram avalia-
dos em relação ao estado nutricional antropométrico. 
Em 25 pacientes foi tecnicamente possível avaliar a 
percentagem de gordura, sendo que os demais não 
0#, 1! 2 3& %#*!%)2&%#!4!%&+&"53% %)! -,)*)$6 % !-)3#!
uso de órtese. Quanto à porcentagem de gordura, 48% 
%#*!- "&)$6)*!7$!8!9:;!0#, 1!"3 **&+&" %#*!$ !0 &< !=6&-
1#>!?@A!7$!8!9@;!+&" , 1! B &<#!%#*!- ,C1)6,#*! ")&-
6.2)&*!)!9:A!7$!8!D;!0#, 1!"3 **&+&" %#*!"#1!E$%&")!
15&6#!B &<#!7F,.+&"#!:G;/!H)I5$%#!#!JKL>!0#&!#B*),2 -
do que 52,8% dos pacientes (n = 19) apresentavam-se 
)56,=+&"#*>!D@>MA!7$!8!99;!6&$N 1!B &<#!-)*#>!O>DMA!
(n = 3) tinham sobrepeso e 8,36% (n = 3) foram clas-
*&+&" %#*!"#1#!#B)*#*!7F,.+&"#!:P;/!Q ! 2 3& 'R#!% !
,)*),2 !15*"53 ,>!2),&+&"#5S*)!T5)!U@A!7$!8!D@;!6&$N !
depleção grave e 5% (n = 3) tinha depleção leve ou 
moderada, sendo que 5% (n = 3) apresentavam-se 
)56,=+&"#*>!"#1#!#B*),2 %#!$ !F,.+&"#!:L/!

Discussão

O presente estudo teve como objetivo avaliar 
sistematicamente a força muscular respiratória e os 
-),+&*!-#*65, 3!)!$56,&"&#$ 3!%)!",& $' *!"#1!%#)$' *!
neuromusculares em seguimento multidisciplinar 
institucional. Foram constatadas redução da força 
muscular respiratória, mais evidente nos músculos 
expiratórios, alterações posturais, mais evidenciadas 
como a hiperlordose lombar, perda da capacidade de 
deambular e elevada incidência de perda da reserva 
muscular grave.

A força dos músculos expiratórios apresentou-se 
mais alterada que a dos músculos inspiratórios em 
todas as idades avaliadas, sugerindo que a perda de 
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para a cintura escapular e afetando os grupos mus-
culares de forma simétrica, porém desigual entre 
agonistas e antagonistas, levando a uma desarmo-
nia de forças entre grupos musculares antagônicos 
(32). A progressão da doença pode ser predita com 
frequência pela diminuição da cadência da marcha, 
-)3 !0, " !%#,*&+3)<R#!$#!"N#T5)!%)!" 3" $N ,!)!-)3 !
inclinação anterior da pelve (aumento da lordose 
lombar), secundária à fraqueza do músculo glúteo 
máximo (33, 34). Essa é uma postura compensa-
tória, usada para estabilizar biomecanicamente as 
articulações visando à manutenção da postura em 
pé, predispondo a contraturas antes de assumir de-
pendência de cadeira de rodas. Em nosso estudo, 
a postura dos pacientes estava comprometida com 
relação à hiperlodorse lombar, à escápula alada e 
aos pés equinovaros, sendo alterações frequentes 
nos doentes neuromusculares (32-35).

G*! 36), '()*!-#*65, &*!1#%&+&" 1!*5B*6 $"& 3-
mente a mecânica ortostática e a mecânica respira-
tória. Alguns autores sugerem que, devido às funções 
fásicas e tônicas dos músculos expiratórios, sua fra-
queza ocorreria mais precocemente por overuse. Em 
suas atividades, incluem-se contrações fásicas duran-
6)!I), 'R#!%)!+35<#!- , !6#**)!)!"#$6, '()*!6V$&" *!$ !
manutenção da postura, muitas vezes compensatória 
para manter a biomecânica em resposta a alterações 
posturais como a hiperlodorse lombar, a anteversão 
do quadril e a escoliose (36, 37). Biomecanicamente, 
a protusão abdominal, favorecida pelas alterações 
posturais, está associada à perda de força muscular 
)<-&, 6=,& >!" , "6),&W % !+&*&" 1)$6)!-)3#! B%V1)$!
+3."&%#!)!-,#65*#/

A mais importante constatação do presente traba-
lho em relação ao estado nutricional foi a grave perda 
%)!,)*),2 !15*"53 ,>! 36), 'R#!"3 **&+&" % !"#1#!%)*-
nutrição grave. A reserva muscular está relacionada 
 #!-,#")**#!%)!%)*)$2#32&1)$6#!05$"&#$ 3!)!+E*&"#!)!
6)1!&$+35X$"& !*#B,)!#!%)*)$2#32&1)$6#!1)$6 3>!%& $-
6)!% !&$" - "&% %)!%)!,) 3&W ,! 6&2&% %)*!+E*&" *!)!%)!
2&% !%&.,& !T5)!+&*&#3#I&" 1)$6)!#!%)*)$2#32&1)$6#!
motor normal possibilita (38, 39). A perda grave de 
reserva muscular determina crianças com estatura e 
peso abaixo do normal, em relação à idade e à curva 
de crescimento. Apesar dos resultados encontrados 
e da importância do seguimento nutricional desses 
pacientes, trabalhos recentes, em países desenvolvi-
dos, indicam a ausência de atenção nutricional nos 
cuidados de crianças com doenças neuromusculares, 
)*-)"& 31)$6)!% !Y&*6,#+& !K5*"53 ,!Y5"N)$$)!7?@;/

força muscular respiratória inicia-se pelos músculos 
)<-&, 6=,&#*/!Z)")$6)1)$6)>!#56,#*! 56#,)*!%)+&$&, 1!
esse padrão de alteração muscular respiratória es-
-)"&+&" 1)$6)!- , !- "&)$6)*!"#1!Y&*6,#+& !K5*"53 ,!
Y5"N)$$)>! !T5 3! I#, ![!"#$+&,1 % !-)3#*!$#**#*!
resultados (6, 18, 19). A fraqueza muscular inspira-
6=,& !6 1B[1!\.!0#&!2),&+&" % !)1!#56,#*!)*65%#*!"#1!
crianças com doenças neuromusculares, sendo consi-
derada um importante fator no desenvolvimento da 
&$*5+&"&X$"& !,)*-&, 6=,& !7:@S::;/!G!-),% !%)!0#,' !
muscular respiratória está diretamente relacionada 
com a gênese das alterações pulmonares e com a pro-
gressão das doenças neuromusculares. Vários traba-
lhos sugerem essa relação por meio da observação 
de que, previamente à perda de função pulmonar, as 
alterações musculares já estão instaladas em doenças 
neuromusculares (23-26).

Cronologicamente, pode-se situar a gênese das 
complicações respiratórias, inicialmente pela altera-
ção primária dos músculos respiratórios que deter-
mina alterações secundárias nos pulmões e na caixa 
torácica. Essas alterações associadas determinam, em 
3#$I#!-, W#>!1#%&+&" '()*!$#*!")$6,#*!,)*-&, 6=,&#*!
e, consequentemente, no volume corrente e nas de-
mais variáveis do padrão respiratório (27-29). Tais 
1#%&+&" '()*!-,)\5%&" 1! !1)"C$&" !,)*-&, 6=,& >!
ocasionando hipoventilação alveolar, microatelec-
tasias, redução da complacência pulmonar, redução 
da mobilidade da caixa torácica e limitação da capa-
cidade metabólica do diafragma, estabelecida pela 
diminuição do tempo de relaxamento que ocorre 
durante o tempo expiratório do ciclo respiratório 
(30). O comprometimento do padrão respiratório, 
combinado com a fraqueza muscular respiratória, 
propicia alterações gasométricas, determinando o 
%)*)$2#32&1)$6#!% !&$*5+&"&X$"& !,)*-&, 6=,& >!T5)![!
normalmente precedida de pneumonias por incapa-
cidade de expectoração, determinada pela fraqueza 
dos músculos expiratórios (27-28).

As alterações na força muscular respiratória e es-
quelética repercutem diretamente na funcionalidade 
dos doentes neuromusculares, especialmente nos 
1]*"53#*!)<-&, 6=,&#*>!&$+35)$"& $%#! *! 6&2&% %)*!
motoras dinâmicas e estáticas (31). No presente es-
tudo, foram evidenciadas, na avaliação dos padrões 
de movimento e da postura, principalmente altera-
ções relacionadas à capacidade de deambular. Nas 
doenças neuromusculares pediátricas, a fraqueza 
muscular é primeiramente percebida nos músculos 
da cintura pélvica, evoluindo, progressivamente, 
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nal pressure during postural and respiratory activa-

tion of the human diaphragm. J Appl Physiol. 2000; 
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muscular dystrophy. Current Paediatrics. 2002;12: 

261-8. 
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pects of neuromuscular diseases. Phys Med Rehabil 

Clin N Am. 1998;9(1):127-43.

11. Sociedade Brasileira de Pneumologia e Tisiologia. Di-

retrizes para testes de função pulmonar. J Pneumol. 

2002;28(3):S1-S238.

12. Domènech-Clar R, López-Andreu JA, Compte-Torrero 

L, De Diego-Damiá A, Macián-Gisbert V, Perpiñá-

Tordera M, et al. Maximal static respiratory pres-

sures in children and adolescents. Pediatr Pulmonol. 

2003;35(2):126-32.

13. H6)&),!c>!b 53!H>!H)a1#5,!c>!c#33)a!L>!Z 00),6a!F>!K $!̀ >!

et al. The value of multiple tests of respiratory muscle 

strength. Thorax. 2007;62(11):975-80.

14. `#,3%!^) 36N!d,I $&W 6&#$/!_Na*&" 3!*6 65*e!6N)!5*)!

and interpretation of anthropometry. Technical Re-

-#,6!H),&)*>!$/!Of?/!`^d/!G2 &3 B3)! 6e!N66-egghhh/

who.int/childgrowth/publications/physical_status/

en/index.html.

15. Lohman TG, Roche AF, Martoll R. Anthropometric 

standardization reference manual, abridged edition. 

Champaign, Illinois: Human Kinetic Books; 1991.

16. Slaughter MH, Lohman TG, Boileau RA, Horswill CA, 

Stillman RJ, et al. Skinfold equations for estimation 

of body fatness in children and youth. Hum Biol. 

1988;60(5):709-23.

17. Frisancho AR. Anthropometric standards for the as-

sessment of growth and nutritional status. Ann Arbor: 

The University of Michigan Press; 1990.

Este estudo apresenta algumas limitações que 
merecem ser destacadas. As características dos pa-
cientes, crianças com doenças neuromusculares, 
&1-()1!51 !*[,&)!%)!%&+&"53% %)*!- , !#!-,#")**#!
%)! 2 3& 'R#!% *!+&*&#6), -& *!,)*-&, 6=,& >!$)5,#-)-
%&.6,&" !)!$56,&"&#$ 3/!G!%&+&"53% %)!%)!"#3 B#, 'R#!
no processo de avaliação muscular respiratória, a 
qual resulta em testes tecnicamente não aceitáveis, 
o potencial cansaço pelo processo de avaliação e 
a fatiga implicaram um número razoável de testes 
não reprodutíveis. Por outro lado, a dependência de 
órteses como a cadeira de rodas e as deformidades 
T5)! 3I51 *!",& $' *!%)*)$2#32)1!%&+&"536 1!6 $6#!
 ! 2 3& 'R#!% !+&*&#6), -& !$)5,#-)%&.6,&" !"#1#! !% !
+&*&#6), -& !$56,&"&#$ 3/!i!&1-#,6 $6)!,)** 36 ,!T5)>!
 -)* ,!% *!%&+&"53% %)*>!#!6, B 3N#!1536&%&*"&-3&$ ,!
realizado no acompanhamento dos pacientes pode 
melhorar o acesso aos serviços de saúde e a qualidade 
de vida dos pacientes e de seus familiares.

Conclusões

Os resultados deste estudo mostram a importân-
cia da avaliação multidisciplinar ao se estabelecer o 
diagnóstico da doença neuromuscular na infância, 
objetivando o início do tratamento precoce com te-
rapias adequadas. As alterações musculares respi-
ratórias, posturais e nutricionais estavam presentes 
na população em estudo, apesar do estádio clínico 
inicial das doenças estudadas. 
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