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Introducao




1 - Introducao

Os defeitos do tubo neural sdo um grupo de anormalidades no qual nao ha
fusdo em um determinado ponto de seu comprimento, desde a medula espinhal
até o encéfalo, durante o desenvolvimento do feto (STOKES, 2000). Apesar da
fusdo acontecer com facilidade, uma falha pode ocorrer mais freqiientemente
entre a 3* e a 4* semanas de gestacdo, fazendo com que a crianga nas¢a com a
medula espinhal exposta (SOCIEDADE BRASILEIRA DE NEUROCIRURGIA
2002; SANTOS & PEREIRA 2007).

Segundo SHEPERD (1995), a mielomeningocele ¢ a mais freqiiente das
malformagdes congénitas, com incidéncia que varia de um pais para outro e de
uma década para outra, situando-se entre 1 a 4 casos para cada 1.000 recém-
nascidos vivos (LORBER, 1968; ELWOOD & ELWOOD, 1980; WINDHAM &
EDMONDS, 1982; SWAIMAN, 1989; SHERMAN et al., 1997; SANTOS &
PEREIRA, 2007). O quadro ¢ tdo importante que a Sociedade Brasileira de
Neurocirurgia (2002) recomenda a administracdo diaria de 0,4mg de acido folico
para mulheres em idade fértil. Para aquelas que apresentam casos de
malformagdo congénita na familia a dose recomendada ¢ 10 vezes maior, pois o
acido folico diminui a prevaléncia de defeitos do tubo neural. Sabe-se que o
acido félico tem papel fundamental no processo de multiplicagao celular, sendo,
portanto, imprescindivel durante a gravidez (SANTOS & PEREIRA, 2007).

As causas dos defeitos do tubo neural ndo sao completamente conhecidas,
mas as evidéncias indicam que, pelo menos em parte, se devem a nutrigdo
deficiente, particularmente de acido folico, causas genéticas ou ao uso de drogas.
Certos medicamentos, como alguns usados para controlar convulsdes, podem

também causar defeitos do tubo neural (SANTOS & PEREIRA, 2007).
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Na mielomeningocele pode haver anormalidades associadas na pele,
0ssos, meninges € tecido neural. Se apenas a pele, ossos € dura-mater estiverem
lesadas, o termo utilizado ¢ meningocele; j4 na espinha bifida cistica, a pele, a
dura-mater ¢ a medula espinhal estdo comprometidas, sendo o quadro
denominado de mielomeningocele, o que ocorre em 80% dos casos (STOKES,
2000).

DIAMENT & CYPEL (1996) relataram que a localizacdo da lesdo da
coluna vertebral nos casos de mielomeningocele ¢ varidvel. Quanto mais alto for
o nivel de lesdo neural e, portanto, o nivel de paralisia, pior ¢ o progndstico
relativo, a morbidade e a mortalidade (STOKES, 2000). Também serdo maiores
as complicacdes respiratérias como infecgdes do trato respiratorio, dispnéia,
atelectasias e episodios de parada respiratoria (ANDRADA & DE VITO, 2001).

E comum criangas portadoras de lesio medular apresentarem movimentos
respiratorios anormais em conseqiiéncia de deformidades da coluna e da caixa
tordcica, fraqueza da musculatura abdominal e da ma postura quando sentadas
(SHEPERD 1995). Além disso, doencas neuromusculares freqlientemente
comprometem a forca dos musculos respiratorios.

Um dos métodos mais simples para avaliar a forga dos musculos
respiratorios foi descrito por BLACK & HYATT (1969), método este que vem
sendo utilizado até os dias de hoje, segundo a American Toracic Society
(ATS/ERS 2002). BLACK & HYATT (1969) utilizaram um mandmetro, em
escala positiva e negativa, para medir as pressoes respiratorias maximas,
inspiratoria (Pimax) e expiratoria (Pemax). Desde entdo, este método vem sendo
o mais utilizado para avaliar a forca dos musculos respiratorios em pacientes
portadores de doengas neuromusculares, doencas pulmonares, ou ainda como

parametro capaz de prever o sucesso do desmame da ventilagdo mecanica

(AZEREDO, 2002; D1 PIETRO et al. 2006; FIORE Jr. et al., 2004; KNOBEL et al.,
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2004; HART & POLKEY, 2001) e para avaliar o progresso do treinamento da
musculatura respiratoria (KNOBEL 2002).

A medida das pressdes respiratorias maximas pelo método anteriormente
citado ¢ realizada por meio de uma manobra estatica, com a via aérea ocluida.
Neste caso, a pressao bucal reflete a pressdo que esta sendo gerada nos alvéolos
pela acdo dos musculos respiratorios (FIORE Jr. et al 2004).

BLACK & HYATT (1969) descreveram valores normais para pressoes
respiratorias maximas em adultos, correlacionando-os com a idade e o sexo.
Foram estudados 120 individuos, dos quais 60 eram do sexo masculino. Os
pacientes foram divididos em dois grupos dependendo da idade (maiores e
menores de 55 anos). As medidas foram realizadas por meio de oclusdo das
narinas com uma ping¢a nasal e utilizando um bucal. A Pemax foi avaliada a
partir da capacidade pulmonar total e a Pimax do volume residual. Nao houve
redugdo significativa das pressoes respiratérias no grupo com idade inferior a 55
anos, tanto em homens como em mulheres, porém, nos individuos de maior
idade, houve reducdo significativa da Pemax em ambos os sexos e da Pimax
somente nas mulheres.

Posteriormente, CAMELO et al. (1985) utilizaram o mesmo método
descrito por BLACK & HYATT (1969) em adultos normais de ambos os sexos,
com idade entre 20 e 49 anos. Os resultados mostraram que os valores das
pressdes respiratdrias maximas foram maiores no sexo masculino. Cabe a
ressalva de que os autores ndo estudaram individuos com idade superior a 49
anos.

Em criancas com mielomeningocele, apesar das alteragdes musculo-
esqueléticas, no sistema nervoso central e no sistema genito-urindrio

determinarem importantes limitagdes, os efeitos desta anormalidade sobre a
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funcdo dos musculos respiratdrios tém recebido pouca atengao (SHERMAN et al.,
1997).

WILSON et al. (1984), procurando determinar valores normais das pressoes
respiratdrias méaximas, estudaram 235 criancas e adolescentes de 7 a 17 anos de
idade e obtiveram como valores médios de Pimax -75 cmH,0 para meninos ¢ -
63 cmH,O para meninas. Quanto a Pemax, os valores foram +96 cmH,0 e +80
cmH,0, para meninos e¢ meninas, respectivamente. RIBEIRO et al. (2000),
estudando 65 escolares com idade entre seis e€ oito anos, ndo observaram
diferencas da Pimax e da Pemax entre os sexos, sendo que os valores da Pimax
foram -54,12 ¢cmH,0, para o sexo masculino, e -55,37 cmH,0 para o feminino, e
os valores da Pemax de +73,09 cmH,0 e +70,72 cmH,0O, respectivamente, para
o sexo masculino e feminino.

Especificamente, no que se refere a andlise de for¢ca da musculatura
respiratoria em criancas com mielomeningocele, existem dois estudos
(SHERMAN et al. 1997, SWAMINATHAN et al. 1989) que avaliaram pacientes
com mais de 10 anos de idade. Enquanto SHERMAN et al. (1997) observaram
fraqueza da musculatura respiratoria, SWAMINATHAN et al. (1989) obtiveram
resultados opostos.

Até onde pudemos constatar, ndo had na literatura estudos que tenham
avaliado o comprometimento dos musculos respiratorios em criancas de baixa
idade portadoras de mielomeningocele.

Nossa hipdtese ¢ que a mielomeningocele compromete os musculos

respiratorios em criang¢as de mais baixa idade.
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2 — Objetivos
Avaliar a forca dos musculos respiratorios em criangas, a partir de quatro

anos de idade, portadoras de mielomeningocele por meio da medida das pressdes

respiratorias maximas € comparar com criangas saudaveis de mesma faixa etaria.

Objetivos
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3. Pacientes e Meétodos

3.1 — Populacao e desenho do estudo

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do
Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina de Botucatu-UNESP.

Estudo caso-controle no qual foram constituidos dois grupos: grupo
mielomeningocele (GM, n=20) e grupo controle (GC, n=20). O GM foi
composto de criancas portadoras de mielomeningocele, com idade entre 4 ¢ 14
anos, que realizavam tratamento fisioterapéutico na Se¢do Técnica de
Reabilitagdo do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina de Botucatu
(HC - UNESP) e na clinica de fisioterapia da Universidade do Sagrado Coragao
de Bauru (USC). Estas criangas nado utilizavam colete de polipropileno e 10 eram
cadeirantes.

As criangas do GC eram saudaveis com idade entre 6 ¢ 13 anos,

procedentes da Escola Estadual Angelino de Oliveira do Municipio de Botucatu-

SP.

3.2 — Selecdo dos pacientes

As criangas com mielomeningocele foram selecionadas a partir de uma
amostra de conveniéncia pela ordem de consulta na Secdo Técnica de
Reabilitacdo e na clinica da USC. No dia de sua avaliacdo motora foi solicitado
aos pais a autorizagdo para a mensuracao das pressodes respiratorias maximas.

Para as criangas da Escola Estadual Angelino de Oliveira, foi solicitado a

diretora que obtivesse o termo de consentimento dos pais (anexo I).

Pacientes e Métodos
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3.3 — Critérios de Inclusdo e Exclusao

Foram incluidas criangas portadoras de mielomeningocele com mais de
quatro anos de idade, que compreendessem e pudessem realizar o teste. Os
pacientes portadores de doenca aguda febril, pneumopatia cronica, asma e os

cardiopatas foram excluidos.

3.4 — Procedimento

ApoOs a autorizagao dos pais ou responsaveis, solicitava-se que a crianca
sentasse confortavelmente, o pesquisador explicava o teste verbalmente e em
seguida era colocado o oclusor nasal. Posteriormente, um aparelho denominado
manuvacudmetro analdgico (Marshall Town, USA) com intervalo operacional de
+ 120 cmH,0 (figura 1) era conectado a boca da crianga por meio de uma
extensao de plastico. Na extremidade do aparelho havia um bucal que
apresentava um orificio de 1 a 2 mm de didmetro, firmemente vedado a boca da
crianga, para prevenir que a pressao gerada pelos musculos faciais influenciasse
as medidas (FIORE Jr. et al., 2004). Posteriormente, a crianca fazia uma expiracao
completa esvaziando os pulmdes até o volume residual, seguida de uma
inspiracdo maxima dentro do bucal. Neste momento, a saida de ar pela extensao
era ocluida para que fosse verificado o valor da Pimax no visor do aparelho. Para
a mensuragao da Pemax a crianca realizava uma inspiragdo profunda até a sua
capacidade pulmonar total e logo apds realizava uma expiracdo for¢ada pelo
bucal e o pesquisador observava o valor da Pemax.

Todas as medidas foram realizadas pelo mesmo examinador, pois o
estimulo verbal que ¢ dado ao paciente na hora da medida pode influenciar o

resultado. Seguindo técnica originalmente descrita por BLACK & HYATT (1969),

Pacientes e Métodos
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foram realizadas trés medidas na inspiragdo e trés na expiracdo, sendo a maior
delas aquela utilizada como valor de referéncia. Se houvesse diferenca maior do
que 10% entre as medidas, nova seqiiéncia de analise era realizada (BLACK &
HYATT, 1969; HAUTMANN et al., 2000; DOURADO et al., 2004).

Os valores da Pimax e Pemax, bem como os dados pessoais, peso e altura

das criangas foram anotados em protocolo especifico (anexos II e III).

Figura 1 — llustragdo do manuvacudmetro (painel A), do bucal e do
oclusor nasal (painel B) utilizados para a obtencdo das pressdes respiratorias

maximas.

3.5 — Divisao do grupo com mielomeningocele e defini¢dao de termos

Os pacientes do GM foram divididos de acordo com o nivel de

comprometimento da coluna em lesdo alta (toracica e toraco-lombar) e baixa

(lombar, lombo-sacra e sacral).

Pacientes e Métodos
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3.6 — Analise Estatistica

Os grupos mielomeningocele e controle foram comparados quanto aos
valores das pressdes respiratorias pelo teste-t de Student. Para comparar os
valores das pressoes respiratorias dos grupos de acordo com o nivel de lesdo, foi
utilizado o método de Student-Newman-Keuls. A distribuicdo por sexo foi
avaliada pelo Qui-quadrado e a idade e o indice de massa corporal pelo teste U
de Mann Whitney. O nivel de significincia estatistica foi de 5%.

O tamanho amostral dos grupos para comparacdo das pressoes
respiratorias maximas foi determinado considerando um nivel de 95% de
confianca, num erro de estimagdo de 10% para um poder de 80% de busca de

significancia entre pacientes (NORMAN & STREINER 1994).
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4 — Resultados

4.1 Comparagdo dos grupos — Caracteristicas gerais

A tabela 1 mostra a comparagdo dos grupos quanto a idade, sexo e indice
de massa corporal (IMC). Os grupos nao diferiram estatisticamente quanto a
idade (GC: mediana = 8 ¢ variacao de 6 a 13, GM: mediana de 8 e variacao de 4
a 14; p= 0,507), sexo (GC: masculino = 5 e feminino = 15 ¢ GM: masculino = 7
e feminino = 13; p= 0,730) e IMC (GC: mediana de 17,4 e variagcdo de 14,1 a
24,7, GM: mediana de 19,2 e variagdo de 12,6 a 31,9; p=0,133).

Tabela 1 — Comparacao entre o grupo controle (GC) e o Grupo Mielomeningocele
(GM) quanto a idade e indice de massa corporea (IMC), expressos em mediana e

variacao e 0 sexo, expresso pelo niimero de pacientes.

Variavel (n=20) (n=20) Descritivo

Idade em anos 8 8 p=0,507
(6-13) (4-14)
Sexo (numero)
Masculino 5 7 p=20,730
Feminino 15 13
IMC (Kg/m) 17,4 19,2 p=0,133
(14,1 - 24,7) (12,6 -31,9)

n = numero de pacientes. Testes: Mann-Whitney e Qui-quadrado.
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4.2 Caracteristicas clinicas dos pacientes

Quanto ao nivel de lesao, observou-se que em nove pacientes a lesdo era
lombo-sacra (45%), em quatro era lombar (20%), em trés toracica (15%), em

igual nimero toraco-lombar (15%) e em uma crianca era sacral (5%) (figura 2).

50+ 45

20
20- 15 15

Porcentagem
N
(3]
1

Figura 2 — Distribui¢do das criangas com mielomeningocele quanto a freqiiéncia
dos niveis de lesao.
Dos 20 pacientes do GM, cinco apresentavam cifoescoliose importante.

Além disso, 18 apresentavam hidrocefalia, dos quais 16 faziam uso da valvula de

drenagem ventriculo- peritoneal.

Resultados



23

Quanto a capacidade de deambulagdo e internagdes prévias, 10 criangas do
GM apresentavam deambulacdo com ajuda de orteses e os outros 10 faziam uso
da cadeira de rodas, sendo que oito delas ja haviam apresentado internagdes por

problemas respiratorios.

4.3 Pressoes respiratorias maximas

A tabela 2 mostra a comparagdo entre os grupos quanto as pressoes
respiratorias maximas. Os grupos foram estatisticamente diferentes quanto aos
valores das pressOes respiratorias maximas, sendo ambas significantemente
maiores no GC (Pimax = GC: - 83,00 = 21,75 > GM: - 54,10 + 23,66 — p< 0,001
e Pemax = GM: + 87,40 £ 26,28 > GM: + 64,60 + 26,97 - p= 0,010).

Tabela 2 — Média e desvio padrao dos valores da pressdo inspiratoria maxima (Pimax)
e da pressdo expiratoria maxima (Pemax) nos grupos controle (GC) e

mielomeningocele (GM).

Variaveis GC GM Nivel
(n=20) (n=20) Descritivo
Pimax - 83,00+ 21,75 - 54,10+ 23,66 p < 0,001
(cmH,0)
Pemax _
(emH.0) + 87,40 + 26,28 + 64,60 + 26,97 P=0,010

n= namero de pacientes; Teste estatistico: teste ¢ de Student.
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A tabela 3 mostra a comparacdo dos grupos quanto as pressoes
respiratorias maximas e niveis de lesdo. Os valores da Pimax do GC foram
significantemente maiores que os valores da Pimax das criancas do GM
independente do nivel de lesdo da coluna vertebral (GC: -83+£21,75 > GM: alta =
-38,33+11,20 e baixa = -60,85+£24,62; p<0,05). Comparando-se lesdo alta e
baixa, observou-se que os valores da Pimax dos pacientes com lesdo alta foram
significantemente menores, indicando que a lesdao medular alta compromete a
musculatura respiratoria de forma mais importante (GM baixa: - 60,85+24,62 >
GM alta: -38,33+11,20; p= <0,001). Quanto a Pemax, os valores foram
significantemente maiores nas criangas do GC quando comparado com os
pacientes do GM com lesdo alta (GC: + 87,40 + 26,28 > GM alta: + 48,00 +
20,82; p<0,05). Porém, nao houve diferenca estatisticamente significante entre

lesao alta e baixa.
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Tabela 3 — Média e desvio padrao dos valores da pressdo inspiratoria maxima (Pimax)
e da pressdo expiratoria maxima (Pemax) no grupo mielomeningocele (GM),

comparados com o grupo controle (GC), de acordo com o nivel da lesdao (alta ou

baixa).
Variaveis Pressoes Respiratorias
Grupos
Pimax Pemax
(cmH20) (cmH,0)
GC
(n=20) - 83,00 £21,75* + 87,40 + 26,28§
Lesdo alta -38,33+ 11,20  +48,00 20,82
GM
(n=20) Lesio baixa -60,85+24,62¢  +71,71+26,73

n = namero de pacientes; lesdo alta: toracica e toraco-lombar; lesdo baixa: lombar, lombossacra e sacral.
*p<0,001 na comparac¢do da Pimax do GC com a Pimax de lesdo alta e baixa do GM.

# p<0,041 na comparagdo da Pimax de lesdo alta e baixa dentro do GM.

§ p<0,006 na comparagao entre a Pemax do GC e GM com lesao alta.

Teste estatistico: Analise de varidncia de uma via com comparag@o entre os pares pelo

método de Student-Newman-Keuls.

Nos anexos [V e V estdo apresentados os valores individuais da idade, indice de

massa corporal, Pimax e Pemax das criangas dos dois grupos de estudo.

Resultados
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5- Discussao

5.1 - Metodologia de avaliagdo da for¢a muscular respiratoria

Como descrito anteriormente, a medida das pressdes respiratorias
maximas ¢ um dos métodos mais simples para avaliar a forca dos musculos
respiratorios.

FIORE Jr. et al., em 2004, demonstraram que os valores de Pimax nao
apresentaram diferenga quando aferidos com bucal rigido ou mascara facial, ja
os valores de Pemax diminuiram quando foi utilizada méscara facial. Os autores
justificaram que o vazamento de ar pela méscara foi mais perceptivel e ocorreu
com maior freqiiéncia do que pelo bucal.

Em nosso estudo utilizamos o bucal rigido para avaliacio da Pimax e
Pemax que, atualmente, ¢ o método de escolha para a realizacdo de prova de

fun¢do pulmonar em adultos e criancas (FIORE Jr. et al., 2004).

5.2 - Caracteristicas dos pacientes

Até onde pudemos constatar, os unicos estudos que realizaram
metodologia semelhante a nossa, em pacientes com mielomeningocele, foram os
de SHERMAN et al. (1997) ¢ SWAMINATHAN et al. (1989). No entanto, em
ambos a faixa etaria dos pacientes foi mais elevada que aquela que estudamos,

variando de 10 a 17 anos no primeiro estudo e de 18 a 20 anos no segundo.

Discussdo



28

Diversos trabalhos relataram que o defeito pode localizar-se em qualquer
nivel do tubo neural, embora seja mais freqiiente na regido lombossacra, em
acordo com nossos achados (SHAFFER & AVERY, 1979; MENKES, 1984;
SHEPERD, 1995; PETERSEN, 1995; SHERMAN et al., 1997).

Lesdes na medula espinhal podem favorecer o aparecimento de
cifoescoliose e esta por sua vez pode diminuir a capacidade pulmonar, com
comprometimento da fungao respiratdoria (SHERMAN et al., 1997). Avaliando a
funcdo pulmonar e a capacidade de exercicio em um grupo de 12 criancas com
mielomeningocele, com idade entre 10 e 17 anos € um grupo de 12 criangas
saudaveis com as mesmas caracteristicas quanto a idade, peso e sexo, SHERMAN
et al. (1997) demonstraram que dos 12 pacientes, 11 (92%) apresentaram
diminuicdo da capacidade pulmonar, 9 (75%) mostraram fraqueza da
musculatura respiratoria e apresentaram reducdo das pressdes respiratorias
maximas comparado com o grupo controle. Em acordo com esses achados,
observarmos que as criancas com mielomeningocele apresentaram valores de
Pimax e Pemax inferiores quando comparado com os valores obtidos para o
grupo controle, indicando que a anormalidade da coluna compromete a forga dos
musculos respiratorios. Ao contrario, SWAMINATHAN et al. (1989), estudando
14 adolescentes com mielomeningocele (idade média de 18 anos) quanto a
anormalidades do controle ventilatorio € comparando-os com 0 mesmo nimero
de adolescentes sem lesdo da coluna vertebral (idade média de 20 anos), nao
observaram diferenca estatistica nos valores das pressdes respiratorias entre os
grupos. E possivel que esta divergéncia de resultados esteja relacionada a

diferencas na faixa etaria dos pacientes.

De nosso conhecimento, ndo hé estudos que tenham avaliado diferenga de
funcdo dos musculos respiratérios de acordo com o nivel de lesdo do tubo neural

por meio das pressdes respiratérias maximas, em crian¢as com
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mielomeningocele como fizemos. Observamos que os pacientes com lesdo alta
apresentaram valores das pressOes respiratorias maximas menores, indicando
maior comprometimento da forca dos musculos respiratorios. Resultados
semelhantes foram obtidos por ANDRADA & DE VITO (2001), que avaliaram 29
pacientes, com idade entre 12 e 46 anos, portadores de trauma raqui-medular e
lesdo medular de C4 a T7. Os autores observaram que os pacientes que possuiam
lesdo cervical exibiram comprometimento maior da fungdo respiratdria quando
comparados com os pacientes que possuiam lesdo toracica.

A deteccdo da fraqueza dos musculos respiratdorios em pacientes
portadores de doencas neuromusculares que acometem a musculatura
respiratdria, como a mielomeningocele, ¢ importante para acompanhamento dos
pacientes e para intervengdo precoce por meio de programas de treinamento
muscular respiratorio (HART & POLKEY, 2001). No entanto, ndo ha na literatura
relatos de programas de treinamento em criangas com mielomeningocele, ao
passo que em outras doengas, como na doenga pulmonar obstrutiva cronica,
estudos mostraram que houve melhora da forca dos musculos respiratérios

utilizando-se treinamento (ANTUNES et al., 1999).

WANKE et al.,, em 1994, estudando criancas com distrofia muscular de
Duchenne, realizaram treinamento muscular em dois grupos de pacientes.
Quinze pacientes no grupo de estudo, com idade entre 10 e 24 anos e 15 no
grupo controle com idade entre nove e 20 anos. Os autores observaram que 0s
pacientes do grupo de estudo apresentaram melhora significativa na for¢ca da

musculatura respiratoria apos seis meses de treinamento.

KOESSLER et al. (2001), utilizando metodologia semelhante & de WANKE
et al. (1994), desenvolveram treinamento muscular respiratorio em pacientes

portadores de doenca neuromuscular durante dois anos. Vinte e sete pacientes
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foram estudados, sendo 18 portadores de distrofia muscular de Duchenne e nove
portadores de atrofia da musculatura espinhal, com idade média de 16,3 anos. Os
autores observaram melhora da for¢ca muscular respiratoria ao final do periodo de
treinamento, utilizando a medida da Pimax.

O reconhecimento de que criangas de baixa idade portadoras de
mielomeningocele apresentam comprometimento de musculos respiratorios
reforca a necessidade do desenvolvimento de programas de treinamento

especifico para estes pacientes para possibilitar melhora do prognostico.

5.3 - Limitacoes do Estudo

Considerando-se a escassez de estudos em criangas de baixa idade com
mielomeningocele, vale destacar como principal limitacdo do estudo a
dificuldade técnica para a realizagdo do teste, o que pode ter proporcionado
alguma imprecisdao das medidas. Acreditamos, no entanto, que a metodologia
empregada (realizacdo de trés medidas) tenha minimizado este problema. Pela
mesma razdo, a comparacdo dos nossos resultados com a literatura foi
dificultada.

Outra limitacao do estudo foi a auséncia de avaliacdo da fungdo pulmonar
por meio de espirometria. Foi nosso objetivo avaliar a forga dos musculos
respiratorios utilizando um método mais pratico e disponivel em consultérios de
forma mais difundida. Além disso, nosso servi¢o ndo dispde de equipamento
para realizar espirometria em consultas ambulatoriais, apenas como exame

agendado.
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6 — Conclusoes

Criangcas com mielomeningocele, na faixa etaria estudada, apresentam
valores de pressdes respiratorias maximas menores do que criancas saudaveis de
mesma idade, refletindo diminui¢ao da forca muscular respiratéria. Além disso, a
lesio medular alta associa-se a maior compromentimento dos musculos
respiratorios.

Este achado sugere que as criangas portadoras de mielomeningocele,
independentemente do nivel de lesdo, devem ser submetidas a programas de
treinamento muscular respiratério precocemente, € que novos estudos sejam

realizados com maior nimero de pacientes em diferentes faixas etarias.
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7 — Resumo

Introducio: A mielomeningocele ¢ uma malformagao freqiiente do tubo neural,
sendo suas conseqiiéncias sobre a musculatura respiratoria pouco estudadas.
Objetivo: Avaliar a forga dos musculos respiratorios em criangas portadoras de
mielomeningocele por meio do estudo das pressdes respiratorias maximas.
Casuistica: No ano de 2006, foram avaliadas criangas portadoras de
mielomeningocele, (GM; n=20), em acompanhamento fisioterapéutico no setor
de reabilitagdao do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina de Botucatu-
UNESP e da Clinica de Fisioterapia da Universidade do Sagrado Coragado
(USC), e criangas sem doenca provenientes de uma escola de nivel primario
(grupo controle; GC, n=20). Foi utilizado o manuvacudmetro para a mensuragao
da pressdo inspiratoria maxima (Pimax) e da pressdo expiratoria maxima
(Pemax), sendo a Pimax aferida a partir do volume residual e a Pemax a partir da
capacidade pulmonar total. As criangas foram posicionadas sentadas, as narinas
obstruidas com pinga nasal e o manuvacudmetro conectado diretamente a boca
com um adaptador. Os testes estatisticos utilizados foram o teste-t de Student,
Student-Newman-Keuls, Qui-quadrado ¢ o teste U de Mann Whitney,
considerando um nivel de significancia de 5%. Resultados: Os grupos nao
diferiram quanto a idade {GC= 8 (6 - 13) x GM= 8 (4 - 14), p > 0,05}; sexo
(GC= masculino = 5 e feminino = 15 x GM= masculino = 7 e feminino = 13, p >
0,05) e indice de massa corporal {GC= 17,4 (14,1 - 24,7) x GM= 19,2 (12,6 —
31,9), p > 0,05 }. Quanto ao nivel de lesdao, houve predominio de acometimento
na regido lombossacra (45%), seguido da regido lombar (20%), regido toracica
(15%), regido téraco-lombar (15%) e regido sacral (5%). Em relacdo ao aparelho

respiratorio, 40% das criancas do GM apresentaram pneumonia de repeti¢ao. Os
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valores da Pimax e da Pemax foram significantemente menores no GM {Pimax
(GM= -54,10 £ 23,66 cmH,0 x GC= -83,00 + 21,75 cm H,0), p < 0,001 e
Pemax (GM= +64,60 =+ 26,97 cmH,0 x GC= +87,40 + 26,28 cmH,0), p =
0,010}. Avaliando o nivel de lesdo, os pacientes portadores de lesdo medular alta
(LA) apresentaram valores das pressdes respiratdrias maximas menores que 0s
pacientes com lesdao baixa (LB), {Pimax (LA= -38,33 + 11,20 cmH,0 x LB= -
60,85 £ 24,62 cmH,0), p < 0,041 e Pemax (LA= +48,00 + 20,82 cmH,0 x LB +
71,71 £ 26,73 cmH,0), p = 0,067}. Conclusdo: criancas com mielomeningocele,
na faixa etdria estudada, apresentam valores de pressdes respiratorias maximas
menores do que criancas saudaveis de mesma idade, refletindo diminuicao da
forca muscular respiratoria. Além disso, a lesdo medular alta associa-se a maior

compromentimento dos musculos respiratorios.

Palavras-chave: Mielomeningocele, Pressdes respiratorias maximas, forca

muscular, crianga.
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8 — Summary

Introducido: Myelomeningocele is a common spinal cord malformation with
limitations linked to central nervous system lesions and abnormalities in
respiratory movements. Despite this, little attention has been given to evaluating
respiratory muscle force in these patients. Objective: To evaluate respiratory
muscle force in children with myelomeningocele. Methods: children with
myelomeningocele aged between 4 and 14 years (myelomeningocele group;
MG, n=20) were studied and compared with healthy children (control group;
CG, n=20) matched for age and gender. Respiratory muscular force was
evaluated by maximum inspiratory (Pimax) and expiratory (Pemax) pressures.
Results: Groups were similar for age [CG= 8 (6 - 13) x MG= 8 (4 - 14), p>0.05];
gender, and body mass index [CG= 17.4 (14.1 —24.7) x MG=19.2 (12.6 — 31.9),
p>0.05]. The lumbosacral region was predominantly affected (45%). Maximum
respiratory pressures were significantly higher in CG than MG (Pimax = CG: -83
+21.75 > MG: -54.1 + 23.66; p<0.001 and Pemax = CG: + 87.4 £ 26.28 > MG:
+ 64.6 £ 26.97; p= 0.01). Patients with upper spinal lesion (UL) had lower
maximum respiratory pressure values than those with lower spinal lesion (LL),
[Pimax (UL=-38.33 + 11.20cmH,0 x LL= - 60.85 £ 24.62cmH,0), p<0.041 and

Pemax (UL= +48 + 20.82cmH,O x LL +71.71 £ 26.73cmH,0), p=0.067].)
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Conclusion: children with myelomeningocele at the ages studied presented

reduced respiratory muscle force with more compromise in upper spinal lesion.

Key words: Respiratory muscle strength, myelomeningocele, children, spina

bifida, maximal respiratory pressure.
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Anexo I

Termo de consentimento livre e esclarecido

Nome:

O responsavel pela crianga, deve ter lido e estar esclarecido do presente termo de
consentimento que lhe informa estar ciente do seguinte:

Que a crianca vai participar de um estudo para avaliar a forca dos musculos
respiratorios, porque a boa fungdo desses musculos ¢ de fundamental importancia para uma
boa ventilagao dos pulmdes dessa crianga.

A medida da forca respiratéria consiste em a crianga realizar trés inspiragdes e trés
expiragdoes forcadas através de um aparelho (manuvacudémetro), que mede a forca da
musculatura respiratdria, que serd conectado a boca da crianca através de um bucal ou mascara
ligados ao aparelho.

O beneficio esperado ¢ o acompanhamento a longo prazo, quanto a essa musculatura,
caso esteja fraca, possa ser treinada através de alguns recursos fisioterapéuticos.

Vocé tem o direito de conhecer os resultados da pesquisa e os dados coletados serdo
analisados em conjunto com os de dados de outras criangas e sua identificacdo ndo sera
divulgada.

Que a autorizagdo para a participacdo da crianca ¢ voluntaria, podendo retirar
livremente a crianga do estudo se assim desejar.

O termo constara de duas copias, uma para o pesquisador e outra para o responsavel da
cianga.

Nome e assinatura da mae ou responsavel: Data  /  /

Nome: Assinatura:

Nome e assinatura do fisioterapeuta responsavel pelo estudo:

Nome: Assinatura:

Nome e endereco do pesquisador: Carlos Fernando Ronchi
Rua Agenor Nogueira, 1343 Botucatu-SP ~ Fone: (14) — 3813-5985

Nome e endereco do orientador: José Roberto Fioretto
Hospital das Clinicas — Unesp Botucatu - Departamento de Pediatria
Cep: 18.618-970 Botucatu-SP  Fone: (14) 3811-6274
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Anexo I1

Protocolo de avaliacio — Grupo de estudo

Nome: RG:

Idade: Sexo:
Data de nascimento: / / Etnia:

Data avaliagao: / /

Peso: Altura: IMC:
Diagnéstico:

Nivel de lesdo:

Tonus:
la 28 3a 4a
PI Max. VR
PI Max CRF
PE Max
Hidrocefalia S ( ) Usavalvula S ( )
N() N()

Deambula S()
N()

Usa aparelhos S ()
N()

Qual:

Doengas respiratorias:
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Anexo IIT

Protocolo de avaliacido — Grupo Controle

RG:

Idade:

Data de nascimento:

Sexo:

46

/ / Etnia:

Data avaliagao: /

Peso:

Altura: IMC:

1a 2a 33 4a

PI Max. VR

PI Méax CRF

PE Max

Doengas respiratdrias:
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Anexo IV

Valores de i1dade, sexo, IMC, nivel de lesdo e pressdes respiratdrias maximas das

criangas do grupo mielomeningocele

Numero Idade Sexo IMC Nivel lesao Pi max Pe max
(anos)
1 9 M 17,2 lombar 52 92
2 5 F 12,6 lombo-sacra 20 60
3 6 F 16,4 toracica 44 80
4 14 F 31,9 lombo-sacra 40 68
5 14 F 26,8 lombo-sacra 44 60
6 11 F 20,1 toraco-lombar 32 48
7 9 M 20,9 lombo-sacra 50 120
8 13 M 18 lombo-sacra 56 80
9 4 M 17,4 lombo-sacra 32 64
10 9 F 14,5 toracica 24 20
11 4 F 18,4 téraco-lombar 52 62
12 5 F 20,5 lombar 56 64
13 4 F 20,5 lombar 80 40
14 10 M 26,3 lombo-sacra 108 120
15 14 F 20,7 téraco-lombar 48 38
16 4 F 17,7 sacral 80 60
17 5 M 16 lombo-sacra 60 40
18 7 F 18,5 toracica 30 40
19 4 F 20 téraco-lombar 80 40
20 14 M 31,2 lombo-sacra 94 96
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Anexo V

Valores de idade, sexo, IMC e pressoes respiratorias maximas das criangas do

grupo controle

Numero Idade Sexo IMC Pi Max Pe Max
(anos)
1 6 F 16,90 64 84
2 13 F 19,20 88 104
3 7 F 14,10 60 60
4 7 M 18,90 116 120
5 12 F 18,30 100 120
6 12 F 16,40 60 68
7 10 F 22,30 64 60
8 9 M 24,70 120 120
9 10 F 17,50 104 88
10 8 M 17,40 84 108
11 8 F 18,30 60 40
12 8 M 16,60 72 84
13 8 M 14,10 68 72
14 8 F 15,90 64 64
15 8 F 14,20 80 84
16 8 F 19,70 104 104
17 8 F 16,80 100 84
18 10 F 20,90 108 120
19 8 F 21,00 96 120
20 8 F 16,00 48 44
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ATy Universidade Estadual Paulista
w
Unesp Faculdade de Medicina de Botucatu

Distrito Rubido Junior, s/n® - Botucatu — S.P.
CEP: 18.618-970

@ (s b fiesn P B9

Fone/Fax: (0xx14) 3811-6143 Registrado no Ministério da Sadde em 30 de

e-mail secretaria: capellup@fmb.unesp.br abril de 1997

Botucatu, 10 de maio de 2.004 OF 209/2004-CEP
MACAH/asc

lustrissimo Senhor

Prof. Dr. José Roberto Fioretto
Departamento dePediatria
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Abstract

Objective: To evaluate respiratory muscle force in children with myelomeningocele. Methods:
children with myelomeningocele aged between 4 and 14 years (myelomeningocele group;
MG, n=20) were studied and compared with healthy children (control group; CG, n=20)
matched for age and gender. Respiratory muscular force was evaluated by maximum
inspiratory (Pimax) and expiratory (Pemax) pressures. Results: Groups were similar for age
[CG=8 (6 - 13) x MG= 8 (4 - 14), p>0.05]; gender, and body mass index [CG= 17.4 (14.1 —
24.7) x MG=19.2 (12.6 — 31.9), p>0.05]. The lumbosacral region was predominantly affected
(45%). Maximum respiratory pressures were significantly higher in CG than MG (Pimax =
CG: -83 + 21.75 > MG: -54.1 £+ 23.66; p<0.001 and Pemax = CG: + 87.4 £ 26.28 > MG: +
64.6 = 26.97; p= 0.01). Patients with upper spinal lesion (UL) had lower maximum respiratory
pressure values than those with lower spinal lesion (LL), [Pimax (UL=-38.33 £+ 11.20cmH,0
x LL= - 60.85 + 24.62cmH,0), p<0.041 and Pemax (UL= +48 + 20.82cmH,0 x LL +71.71 +
26.73¢cmH;0), p=0.067].) Conclusion: children with myelomeningocele at the ages studied

presented reduced respiratory muscle force with more compromise in upper spinal lesion.

Key words: Respiratory muscle strength, myelomeningocele, children, spina bifida, maximal

respiratory pressure.
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Abreviations

Pimax — maximum inspiratory pressure
Pemax — maximum expiratory pressure
MG — myelomeningocele group

CG — control group

Introduction

Myelomeningocele, the most complex and severe form of spina bifida, is one of the
most common malformations affecting roughly 1-4 of every 1,000 live births (5,15). It occurs
during fetus development when there is no neural tube fusion in a determined point along its
length, from the spinal cord to the brain (12).

The severity of spina bifida varies according to spinal lesion level and neurological
complications. The higher up the lesion in the neural tube and therefore the level of paralysis,
the worse the morbidity and mortality with more respiratory complications (12).

Children with myelomeningocele commonly present limitations linked to central
nervous system lesions and abnormalities in respiratory movements which occur from
deformities in the spine and thoracic cage and through weakness in the respiratory and
abdominal muscles (4,8). Despite this, little attention has been given to evaluating respiratory
muscle force in these patients.

The maximal inspiratory (Pimax) and expiratory (Pemax) pressure measurement,
firstly described by Black & Hyatt (3), is a simple way to gauge respiratory muscles strength
in patients with neuromuscular and lung diseases, and to evaluate training progress of the

respiratory muscles (2,6,9,10).
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Only two studies have evaluated respiratory muscular force in children over 10 years
old with myelomeningocele. While Sherman et al. (16) observed respiratory muscle weakness,
Swaminathan et al. (17) obtained opposite results. Also, as far as we know, there are no
studies evaluating respiratory muscle compromise in children under 10 with
myelomeningocele.

The objective of this study was to evaluate respiratory muscular force in children with
myelomeningocele by using maximal respiratory pressures and compare them with healthy
children.

Patients and Methods

This study was approved by the Human Research and Ethics Committee of the
University Hospital of Botucatu Medical School-UNESP and the Physiotherapy Clinic of the
Sacred Heart University, Bauru-USC.

The two study groups were: The Myelomeningocele group (MG, n=20) and the
Control group (CG, n=20). MG was composed of children with myelomeningocele between 4
and 14 years of age, who underwent physiotherapy treatment in the Technical Rehabilitation
Section of Botucatu School of Medicine University Hospital-UNESP and the Physiotherapy
Clinic at Sacred Heart University-USC and who were able to understand and perform the
muscular force evaluation examination. CG children were healthy, aged between 6 and 13
years, and attended Angelino de Oliveira State School in Botucatu-SP. Patients with
congential cardiopathy, were excluded.

The children with myelomeningocele were selected in the order they arrived for
consultation. On the day of their motor evaluation, authorization was sought from parent or
guardian to measure their maximum respiratory pressures. Parental consent for children from

the Angelino de Oliveira State School was solicited via the school’s director.
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Respiratory Muscular Force Evaluation

The evaluation of respiratory muscular force was as previously described (2,3). In
brief, after establishing initial contact with the child and making sure that he was sitting
comfortably, the researcher verbally explained the test and then located a nasal clamp. Then a
manovacuometer (Marshall Town, USA) was connected to the child’s mouth using a plastic
extension. The end of the apparatus had an opening with a 1 to 2 mm diameter orifice which
was firmly held by the child in the mouth to prevent the pressures generated by the facial
muscles from influencing the readings. The child then made an expiration to completely empty
the lungs until residual volume, follwed by a maximum inspiration through the mouth. In this
moment the escape of air through the extension was occluded to allow the apparatus to
measure the Pimax value. To measure Pemax, the child performed a deep inspiration to his
full lung capacity and soon after a full forced expiration through the mouth with the researcher
observing the Pemax value. Three inspiration and three expiration measurements were
performed with the highest being used as the reference value. All measurements were taken by
the same examiner, because the verbal stimulus given to the patient at the time of the
measurement could influence the result. If there was more than 10% difference between the
measurements, a new sequence was performed (2,3,11).

The MG patients were divided according to spinal cord compromise location into
upper (thoracic and lumbar-thoracic) and lower (lumbar, lumbar-sacral, and sacral). Muscle
tone was classified as: 1) hypertonic, characterized by increased muscle tone with reduced
spontaneous mobility, which could cause a global hyperreflexive myotatic state; 2) hypotonic,
characterized by reduced muscle tone, which could cause a hypo or areflexic myotatic state,

and 3) normal muscle tone.
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Pimax, Pemax, personal data, weight, and height of the children were recorded on a
specific protocol.

Statistical Analysis

Respiration pressure values between myelomeningocele and control groups were
compared by the Students t test, and between lesion location groups by One Way Analysis of
Variance with comparison between pairs by the Student-Newman-Keuls method. Gender
distribution was evaluated by the Chi squared test, and age and body mass index by the Mann
Whitney U test. Significance level was 5%.

Results

There was no statistical difference between groups for age, gender, or body mass index
(Table 1).

For lesion location, nine patients were lumbar-sacral (45%), four were lumbar (20%),
three thoracic (15%), three thoracic-lumbar (15%), and one sacral (5%).

Maximum respiratory pressures were significantly higher in CG than MG (Pimax =
CG: -83 + 21.75 > MG: -54.1 £ 23.66; p<0.001 and Pemax = CG: + 87.4 + 26.28 > MG: +
64.6 +26.97; p=0.01).

Comparing groups for maximum respiratory pressures and spinal cord lesion position,
CG Pimax values were significantly higher than MG independent of spinal lesion position.
Also, Pimax values in upper lesions were significnantly lower, indicating that the upper lesion
compromised respiratory muscle in a more important form. Pemax values were significantly
higher in CG children than upper lesion MG patients. However there was no significant

difference between lesion positions (Table 2).
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Of the 20 MG patients, 10 presented hypotonia, 3 hypertonia, and seven normal muscle
tone. Also 18 presented hydrocephalia, of which 16 made use of a ventriculo-peritoneal
drainage valve.

For deambulation capacity and prior admissions, 10 MG children presented
deambulation with help from ortheses and the other 10 used wheelchairs, eight of whom had
already been in hospitals with respiratory problems.

Discussion

The only studies which have used a similar methodology to ours in myelomeningocele
patients to study respiratory muscle force were Sherman et al. (16) and Swaminathan et al.
(17). However in both studies patient ages were higher than in our study (10 — 17 years and 18
— 20 years, respectively).

Different studies have reported the defect can be located in any position in the neural
tube, the most frequent being the lumbarsacral region, which agrees with our findings (16,14).

Spinal cord lesions can aid the appearance of cyphoscoliosis which can reduce
pulmonary function, compromising respiratory function (16). Evaluation of pulmonary
function and exercise capacity in a group of 12 children between 10 and 17 years with
myelomeningocele and a group of 12 healthy children with the same age, weight, and gender
characteristics, demonstrated that 11 of the 12 patients had reduced lung capacity, 9 showed
respiratory muscle weakness and presented a reduction in maximum respiratory pressures
compared to the control group (16). In line with these findings, we observed that children with
myelomeningocele presented lower Pimax and Pemax values than control children, indicating
that the spinal abnormality compromised respiratory muscle force. In contrast, Swaminathan
et al.(17), studying 14 adolescents with myelomeningocele (mean age 18 years) for ventilatory

control abnormalities and comparing them with the same number of adolescents without spinal
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lesions (mean age 20 years), did not find any statistical difference in respiratory pressures
between groups. The differences between these results probably indicate differences between
the study groups and the way in which the tests were performed and measured.

We believe this is the first study evaluating respiratory muscle function together with
spinal lesion location using maximum respiratory muscle pressures in children with
myelomeningocele. We observed marked respiratory muscle force compromise in patients
with upper spinal column lesion. Similar results were seen with traumatic spinal cord injury
and C4 to T7 medular lesion (1).

The detection of respiratory muscle weakness in children with neuromuscular diseases
is important for patient follow up and early intervention with respiratory muscle training
programs (10). There are reports of improved respiratory muscular force using these programs
in chronic obstructive pulmonary disease (7) and Duchenne Muscular Distrophy (13,18).
However, there are no reports in literature on this type of program for children with
myelomeningocele, perhaps due to the lack of studies demonstrating respiratory muscle
compromise.

The knowing that young children with myelomeningocele present respiratory muscle
compromise reinforces the need to develop specific training programs for these patients to
make better prognosis.

We conclude that children with myelomeningocele at the ages studied presented lower
maximum respiratory pressures than healthy children of the same age, reflecting a reduction in
respiratory muscular force. Also that upper spinal cord lesion was associated with more

compromised respiratory muscles.
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These findings sugest that children with myelomeningocele should be submitted to
early respiratory muscle training independent of lesion location, and that further studies should
be undertaken with larger study groups and different ages.
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Table 1 — Comparison between control (CG) and myelomeningocele (MG) groups for age,

gender and body mass index (BMI).

W CG MG P value
Variable (n=20) (n=20)
Age in years 8 8 0.507
(6-13) (4-14)
Gender (number)
Male 5 7 0.730
Female 15 13
BMI (Kg/m) 17.4 19.2 0.133
(14.1-24.7) (12.6 -31.9)

n = number of patients. Tests: Mann-Whitney U and Chi-squared test.
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Table 2 — Maximum inspiratory pressure (Pimax) and maximum expiratory pressure (Pemax)
values in the mielomeningocele (MG) and ontrol (CG) groups according to lesion location

(upper or lower).

W Respiratory Pressures
Groups

Pimax Pemax
(cmH,0) (cmH,0)
CG - 83 +£21.75% +87.4 £26.28%
(n=20)
Upper lesion -38.33 +11.2F +48.00 + 20.82
MG
(n=20) Lower lesion £ 60.85 = 24.62 +71.71+26.73

n = number of patients; upper lesion: cervical and thoracic; lower lesion: lumbar and sacral.
*p<0.001 comparing CG Pimax with MG upper and lower lesion Pimax.

T p<0.041 comparing upper and lower Pimax within MG.

1p<0.006 comparing CG Pemax with MG upper lesion Pemax.

Statistical tests: One Way Analysis of Variance with comparison between pairs by the

Student-Newman-Keuls method.
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