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Resumo 

Introdução:  A distrofia miotônica (DM) é uma doença neuromuscular 

multissistêmica que pode afetar a musculatura respiratória e a função cardíaca, e 

ocasionar prejuízos na qualidade de vida. Objetivos:  Investigar as alterações na 

força muscular respiratória, qualidade de vida relacionada à saúde (QVRS), e 

modulação autonômica da freqüência cardíaca (FC) em pacientes com DM. 

Métodos:  Foram avaliados 23 pacientes quanto à função pulmonar, pressão 

inspiratória nasal sniff (SNIP), pressões respiratórias máximas (PImáx e PEmáx), e 

QVRS (questionário SF-36). Destes, 17 realizaram avaliação da variabilidade da 

frequência cardíaca (VFC) em repouso, nas posturas supina e sentada. Resultados:  

Os valores da força muscular respiratória foram de 64, 70 e 80%predito para 

PEmáx, PImáx, e SNIP, respectivamente. Foi encontrada diminuição significativa 

nos domínios do SF-36 capacidade funcional (58.7 ± 31,4 vs. 84.5 ± 23, p<0.01) e 

disfunção física (43.4 ± 35.2 vs. 81.2 ± 34, p<0.001) comparado a valores de 

referência. A análise de regressão linear mostrou que a PImáx explica 29% da 

variância na capacidade funcional, 18% na disfunção física e 20% na vitalidade. A 

VFC mostrou que, da postura supina para a sentada, o espectro AF diminuiu (0.43 x 

0.30) e o espectro BF (0.57 x 0.70) e a razão BF/AF (1.28 x 2.22) aumentaram, com 

p<0.05. Comparado a valores de referência, BF foi inferior (p<0.05) tanto nos 

pacientes homens (2.68 x 2.99), como nas mulheres (2.31 x 2.79). A razão BF/AF e 

o espectro BF foram maiores nos homens (5.52 x 1.5 e 0.8 x 0.6), e o espectro AF, 

nas mulheres (0.43 x 0.21), com p<0.05. Houve correlação significativa positiva entre 

tempo de diagnóstico e razão BF/AF (r= 0.7, p< 0.01). Conclusões: Indivíduos com 

DM têm força muscular expiratória diminuída. A QVRS mostrou-se mais prejudicada 

em relação a aspectos físicos e parcialmente influenciada por variações na força 

muscular inspiratória. Pode haver disfunção simpática na modulação autonômica da 

FC, com ajuste normal da postura supina para a sentada. A modulação 

parassimpática é superior em pacientes mulheres e a modulação simpática tende a 

aumentar nos pacientes com maior tempo de diagnóstico.  

 

Palavras-chaves:  pressões respiratórias máximas, distrofia miotônica, doença 

neuromuscular, qualidade de vida, músculos respiratórios, variabilidade da 

frequência cardíaca, mudanças posturais. 
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Abstract 

Background: The myotonic dystrophy (MD) is a multisystem neuromuscular disease 

that can affect the respiratory muscles and heart function, and cause impairment in 

quality of life. Objectives: Investigate the changes in respiratory muscle strength, 

health-related quality of life (HRQoL) and autonomic modulation heart rate (HR) in 

patients with MD. Methods: Twenty-three patients performed assessment of 

pulmonary function, sniff nasal inspiratory pressure (SNIP), the maximal inspiratory 

(MIP) and expiratory (MEP) pressure, and of HRQoL (SF-36 questionnaire). Of these 

patients, 17 underwent assessment of heart rate variability (HRV) at rest, in the 

supine and seated positions. Results: The values of respiratory muscle strength 

were 64, 70 and 80% of predicted for MEP, MIP, and SNIP, respectively. Significant 

differences were found in the SF-36 domains of physical functioning (58.7 ± 31,4 vs. 

84.5 ± 23, p<0.01) and physical problems (43.4 ± 35.2 vs. 81.2 ± 34, p<0.001) when 

patients were compared with the reference values. Single linear regression analysis 

demonstrated that MIP explains 29% of the variance in physical functioning, 18% of 

physical problems and 20% of vitality. The HRV showed that  from supine position to 

seated, HF decreased (0.43 x 0.30), and LF (0.57 x 0.70) and the LF/HF ratio (1.28 x 

2.22) increased (p< 0.05). Compared to healthy persons, LF was lower in both male 

patients (2.68 x 2.99) and women (2.31 x 2.79) (p< 0.05). LF / HF ratio and LF were 

higher in men (5.52 x 1.5 and 0.8 x 0.6, p <0.05) and AF in women (0.43 x 0.21) (p< 

0.05). There was positive correlation between the time of diagnosis and LF / HF ratio 

(r = 0.7, p <0.01). Conclusions: The expiratory muscle strength was reduced. The 

HRQoL was more impaired on the physical aspects and partly influenced by changes 

in inspiratory muscle strength. The HRV showed that may be sympathetic 

dysfunction in autonomic modulation of HR, although with normal adjustment of 

autonomic modulation during the change of posture. The parasympathetic 

modulation is higher in female patients and sympathetic tends to increase in patients 

with longer diagnosis. 
 

Keywords:  maximal respiratory pressures, myotonic dystrophy, neuromuscular 

disease, quality of life, respiratory muscles, heart rate variability, posture changes. 



 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

1 INTRODUÇÃO 
 
 
 
 
 
 
 
 



 
 

As doenças neuromusculares (DNM) compreendem um conjunto de doenças 

que afetam núcleos motores dos nervos cranianos e células dos cornos anteriores 

da medula espinhal, raízes e nervos espinhais, nervos periféricos, placa motora e 

músculos. Dentre as manifestações clínicas comuns têm-se fraqueza, atrofia e 

hipertonia ou hipotonia muscular, fasciculação, espasmo e mialgias1. Os pacientes 

com DNM congênitas ou adquiridas experimentam uma deterioração progressiva da 

função respiratória que contribui para uma elevada taxa de morbidade, sendo a 

insuficiência respiratória a principal responsável pelos eventos terminais2. As 

manifestações respiratórias nas DNM dependem do grau de comprometimento 

muscular, nervoso e da velocidade de sua progressão. Algumas doenças têm o 

comprometimento respiratório mínimo enquanto outras manifestam sintomas 

respiratórios desde o período neonatal ou apresentam um declínio progressivo e 

grave antes da segunda década de vida3. 

A distrofia miotônica (DM) faz parte de um grupo de DNM que afetam 

músculos, as distrofias musculares, e que além das alterações musculares, causa 

sérios danos em outros órgãos devido à fisiopatologia própria da doença4,5,6. Ao 

contrário de algumas DNM que têm apresentação clínica e evolução semelhantes na 

maioria dos indivíduos afetados, a DM possui várias formas clínicas, abrangendo 

desde pacientes assintomáticos até pacientes com uma forma congênita grave, com 

elevadas taxas de mortalidade7,8,9. 

A DM é a distrofia muscular mais comum em adultos e quando se manifesta 

nesta fase da vida, normalmente a progressão do comprometimento muscular é 

lenta. No entanto, apresenta o fenômeno da antecipação genética, ou seja, nas 

gerações sucessivas, os sintomas podem aparecer mais precocemente, com a 

progressão da doença sendo mais grave4,8,10.  

Assim como nas DNM crônicas, a principal causa de mortalidade na DM é 

relacionada ao comprometimento da função respiratória, sendo a fraqueza muscular 

respiratória um dos principais problemas10,11,12,13. Uma medida da função respiratória 

bastante aceita e utilizada para predizer o prognóstico e avaliar a progressão de 

DNM é a capacidade vital forçada (CVF), que representa o volume máximo de ar 

exalado dos pulmões com esforço máximo, a partir do ponto de máxima 

inspiração7,14,15. Na DM, observa-se que quanto maior a duração da doença, mais 

pronunciada é a queda da CVF e maiores são os riscos para o desenvolvimento de 



 
 

pneumonias11,13. Entretanto, os valores da CVF podem não cair significativamente 

enquanto a fraqueza muscular respiratória não for profunda, em conseqüência da 

relação sigmóide das curvas de pressão-volume pulmonar15.  

As pressões inspiratória e expiratória máximas (PImáx e PEmáx) também são 

medidas úteis e têm sido utilizadas para identificar o risco de insuficiência 

respiratória e predizer sobrevida em pacientes com DNM14,16. Contudo, podem ser 

manobras difíceis de executar ou interpretar quando não há fechamento adequado 

dos lábios em torno da peça bucal, como no caso de fraqueza orofacial17. A pressão 

inspiratória nasal sniff (SNIP) é um teste recente, não invasivo para avaliar a força 

muscular inspiratória, que não necessita de peça bucal, tendo em vista que a 

pressão é medida por meio de um plug nasal, e tem sido descrito como mais fácil17. 

É considerada uma medida alternativa e complementar à PImáx, apresentando 

valores mais altos em indivíduos normais e com DNM e correlacionando bem com 

testes de força do diafragma invasivos e não voluntários14,17,18. No entanto, há 

poucos estudos disponíveis que utilizam PImáx e SNIP concomitantemente em 

indivíduos com DM, apesar de juntas poderem ajudar a reduzir falsos diagnósticos 

de fraqueza muscular inspiratória18,19,20. 

Há também escassez de estudos sobre a qualidade de vida na DM e, 

principalmente, sobre a influência das alterações na força muscular respiratória 

(FMR) na qualidade de vida dos pacientes21,22,23,24. Sabe-se que as alterações 

respiratórias podem modificar a qualidade de vida relacionada com a saúde em 

DNM25 e que medidas da função respiratória podem estar associadas às de 

qualidade de vida tanto em doenças respiratórias crônicas26,27 como em DNM24,28.   

Outro problema característico da DM é o envolvimento cardíaco, que é a 

segunda principal causa de morte nos indivíduos afetados, com elevadas taxas de 

morte súbita10,29. A maioria dos pacientes é assintomática, no entanto, até 80% 

podem apresentar anormalidades cardíacas30. Os pesquisadores tendem a acreditar 

que medidas de avaliação da modulação autonômica cardíaca podem contribuir para 

predizer a ocorrência de anormalidades cardíacas e, conseqüentemente, o risco 

aumentado de morte súbita na DM31,32. Uma medida utilizada é a variabilidade da 

frequência cardíaca (VFC) que, em determinadas doenças cardíacas, já foi bem 

estabelecida como preditor de morbidade e mortalidade quando diminuída33. Em 

relação à variabilidade da frequência cardíaca (VFC) e a DM, não existem dados 



 
 

estabelecidos quanto ao tipo de alteração nos índices de modulação autonômica da 

frequencia cardíaca.  

Devido à gravidade que os problemas respiratórios e cardíacos podem 

representar aos pacientes com DM, percebe-se a relevância de estudos envolvendo 

métodos de avaliação que auxiliem na detecção precoce destes problemas, 

proporcionando a adoção de estratégias terapêuticas que possam prevenir as 

complicações causadas pela doença. Portanto, a literatura carece de mais estudos 

que ajudem a esclarecer as dúvidas sobre a avaliação da força muscular 

respiratória, qualidade de vida e modulação da frequência cardíaca na DM.     

 

1.1 Revisão de literatura 

 

1.1.1 As distrofias musculares 

 As distrofias musculares compreendem um conjunto de doenças 

neuromusculares de origem genética, que afetam a musculatura esquelética de 

maneira progressiva. São diagnosticadas por critérios clínicos, histológicos e através 

da eletromiografia. Não há sinais eletromiográficos de desnervação, nem há de 

perda da sensibilidade, e as alterações histológicas incluem degeneração e 

regeneração do músculo, não se evidenciando armazenamento anormal de algum 

produto metabólico1. Dependendo do fator genético, a sua apresentação clínica varia 

muito, principalmente no que diz respeito à idade de início, ao grupo muscular 

envolvido e aos sintomas clínicos34. 

 As principais variedades de distrofia muscular diferenciam-se pela topografia 

inicial, predominância da lesão muscular, idade do início, pelo modo evolutivo, por 

manifestações associadas a cada tipo de distrofia e pelas modalidades da 

transmissão genética35. A forma mais freqüente e grave é a distrofia muscular tipo 

Duchenne, que afeta crianças do sexo masculino, numa proporção de 1:3500 

nascimentos, com uma expectativa de vida atual em torno de 20 anos7. Neste tipo 

de distrofia, a idade de início é precoce (três anos) e a evolução é rápida, com perda 

da marcha por volta dos dez anos, havendo acometimento inicial de músculos 

abdominais e de cintura pélvica e, posteriormente, de membros, músculos 

respiratórios e do coração36. A distrofia muscular do tipo Becker é uma forma 

relativamente mais benigna, cujo início é mais tardio e a evolução é mais 



 
 

prolongada. A distrofia muscular do tipo Emery-Dreyfuss caracteriza-se por déficit 

motor pouco evolutivo, desenvolvimento precoce de contraturas e freqüentes 

distúrbios do ritmo e da condução cardíaca. A miopatia de Landouzy-Dejerine 

(facioescapuloumeral) tem evolução lenta, acometendo principalmente músculos da 

face, cervicais e da cintura escapular, além do trapézio e esternocleidomastóideo35. 

 

1.1.2 A distrofia miotônica 

A DM é uma doença hereditária autossômica dominante, causada por 

mutações por expansão de repetições no DNA, havendo risco de 50% de 

transmissão do parente afetado para cada filho4. As manifestações clínicas são 

multissistêmicas, decorrentes do envolvimento de músculos esqueléticos, que 

apresentam miotonia e fraqueza em variados graus, além de olhos, coração, 

intestinos, sistema endócrino, sistema nervoso central e periférico5. Atualmente são 

bem descritos dois tipos de mutação que levam à síndrome clínica de DM: a 

expansão de repetições CTG no cromossomo 19, que causa a distrofia miotônica 

tipo 1 (DM1) ou doença de Steinert, e a expansão de repetições CCTG no 

cromossomo 3, que causa a distrofia miotônica tipo 2 (DM2) ou miopatia miotônica 

proximal6 . As principais características genéticas, fisiopatológicas e clínicas da DM1 

e DM2 são descritas a seguir.     

 

1.1.2.1 A distrofia miotônica do tipo 1 

Foi descrita pela primeira vez em 1909, por Hans Gustav Wilhelm Steinert, 

que identificou atrofia de grupos musculares específicos em pacientes que tinham 

miotonia, dando à doença o nome de distrofia miotônica37. Três anos depois, seu 

colega de trabalho Hans Curschmann percebeu que além da miopatia havia 

acometimento de outros órgãos, principalmente uma alta frequência de catarata 

familiar. Curschmann introduzindo o termo “desordem multissistêmica” em 19365. 

Outro termo associado à DM1 logo após os primeiros relatos da doença foi a 

atencipação genética38.   

A DM1 é considerada a mais freqüente forma de DM, sendo a distrofia 

muscular mais comum em adultos8. Tem uma média de prevalência mundial de 

1:20000 habitantes e incidência de 1:8000 nascimentos, aceitando-se esta 



 
 

incidência para a população brasileira, já que ainda não foi determinada39,40,41.   

  

Em 1992, foi verificado que 98% dos pacientes com fenótipo de DM 

apresentavam expansão instável de repetições do trinucleotídeo CTG, na região não 

traduzida 3’ do cromossomo 19, lócus do gene que codifica a proteína DMPK 

(dystrophia myotonica protein kinase)42. O tamanho da repetição CTG encontrado na 

população normal varia de 5 a 37 cópias, enquanto os afetados apresentam entre 50 

a mais de 2000 cópias, sendo a gravidade da doença geralmente proporcional ao 

número de repetições43. A natureza instável do tamanho das repetições e 

conseqüentemente a variabilidade da expressividade fenotípica da DM1 podem 

fornecer a base da explicação molecular para o fenômeno da antecipação 

genética38. 

Os mecanismos que relacionam a expansão do nucleotídeo CTG com as 

manifestações clínicas da DM1 ainda não foram bem esclarecidos. Três diferentes 

modelos têm sido propostos, havendo a possibilidade de contribuição simultânea de 

cada um: diminuição da expressão da proteína DMPK; expressão alterada de genes 

vizinhos ao da DMPK e toxicidade nuclear, causada pelo acúmulo de transcritos 

anormais de RNA mensageiro44. A função exata da DMPK ainda não é precisa, 

parecendo ser importante para a função normal de músculos esqueléticos e músculo 

cardiaco, comunicação intracelular e regulação da produção e função de estruturas 

de células musculares. Nos pacientes com a mutação da DM1 é encontrado 

diminuição nos níveis de DMPK e RNA mensageiro nas células musculares45. A 

expressão alterada de genes próximos à região da DM1 pode ter relação com as 

características multissistêmicas e com a severidade da doença, dependendo do 

tamanho das repetições CTG. Manifestações como catarata, defeitos da condução 

cardíaca e atrofia testicular têm sido encontradas em modelos animais nos quais o 

excesso de repetições CTG alteram a estrutura do cromossomo e a expressividade 

de vários genes46. Já o modelo da toxicidade nuclear é proposto devido à 

observação de miotonia e miopatia em modelos animais onde induz-se o acúmulo 

de RNA mensageiro no núcleo celular. Dessa forma, acredita-se que esse acúmulo 

possa interferir na função celular44,47. 



 
 

As manifestações clínicas são muito variáveis, podendo-se distinguir até 

quatro formas de DM1, de acordo com a idade de início dos sintomas: as formas 

benigna, comum do adulto, juvenil e congênita8.  

Forma benigna: enquadram-se os pacientes com sinais clínicos limitados à presença 

de catarata ou calvície (em homens), com déficit muscular mínimo ou ausente. 

Entretanto, podem vir a apresentar problemas cardíacos. 

Forma comum do adulto: é a mais freqüente, com a sintomatologia começando entre 

30 e 40 anos. A maioria dos pacientes apresenta miotonia, que é predominante em 

mãos, mas pode ocorrer também em músculos orofaríngeos, da língua ou faciais, 

causando problemas na fala, mastigação e deglutição.  A fraqueza muscular está 

presente em músculos da face e tem predomínio distal em membros, afetando 

principalmente os músculos flexores dos dedos e os dorsiflexores5. Os músculos 

respiratórios podem ser acometidos pela miopatia e miotonia, especialmente o 

diafragma, fato que pode contribuir para o desenvolvimento de complicações 

respiratórias. Comprometimento cardíaco é freqüente, sendo os problemas mais 

comuns as anormalidades na condução intraventricular e atrioventricular, havendo 

risco elevado de morte súbita. A catarata bilateral também é comum e muitas vezes 

é a primeira ou mesmo única manifestação da doença, e pode levar a um novo 

diagnóstico de DM143. Anormalidades endócrinas manifestam-se como atrofia 

testicular e hipotestosteronismo em homens, episódios de dismenorréia, menopausa 

precoce, abortos espontâneos freqüentes em mulheres e resistência à insulina. 

Também pode haver envolvimento do sistema nervoso central, com a ocorrência de 

sonolência diurna excessiva e a possibilidade de transtornos cognitivos como 

indiferença, apatia e comprometimento de funções executivas, apesar de tais 

transtornos serem mais relacionados às formas congênita e juvenil. Outras 

manifestações comuns são a diminuição da motilidade digestiva, 

hipogamaglobulinemia e calvície frontal44.  

 Forma juvenil: as manifestações clínicas começam na infância, destacando-se as 

dificuldades na fala e no aprendizado. A fraqueza da musculatura distal, bem como a 

miotonia são pouco presentes, entretanto pode haver envolvimento cardíaco com 

risco de morte súbita5. 

Forma congênita: é considerada a mais grave, com taxa de mortalidade de até 

25%9. A transmissão da doença se dá pela mãe portadora da mutação da DM1 e o 



 
 

número de repetições CTG é geralmente superior a 15004. As complicações 

começam na gestação, com presença excessiva de líquido amniótico e diminuição 

dos movimentos fetais. Ao nascer, as crianças apresentam comprometimento 

neuromuscular, hipotonia e deformidades musculoesqueléticas. Há atraso no 

desenvolvimento neuropsicomotor, mas também é possível o desenvolvimento 

mental normal. As deformidades observáveis incluem palato arqueado, pé torto 

congênito e até artrogripose múltipla. Complicações respiratórias são freqüentes em 

neonatos, em virtude de comprometimento de músculos respiratórios, imaturidade 

pulmonar, pneumonias aspirativas e deficiência do controle central da respiração. 

Entretanto, apesar da severidade do fenótipo, a miotonia é ausente e o envolvimento 

cardíaco é relevante somente após os trinta anos5,44. 

 

1.1.2.2 A distrofia miotônica do tipo 2 

O lócus da mutação que causa a DM2 foi mapeado em 1998: o cromossomo 

3q21. A mutação consiste na expansão de uma seqüência repetitiva de quatro 

nucleotídeos (CCTG) localizada no íntron 1 do gene da proteína zinc finger 9 

(ZNF9)48. O tamanho das repetições, que deveria ser de 11 a 27, varia de 75 até 

11000, entretanto não há correlação entre o tamanho da repetição e a severidade da 

doença. Os dados sobre a incidência e prevalência da DM2 ainda são imprecisos e 

variam entre os continentes, havendo países onde a prevalência é igual ou superior 

à da DM139. 

Estudos sobre a fisiopatologia da DM2 indicam a presença de mecanismos 

semelhantes aos da DM1, fato que explica as manifestações clínicas comuns a 

ambas. O mecanismo principal é o de ganho de função no nível de RNA (ou 

toxicidade nuclear, anteriormente mencionado), que sugere que a repetição CCUG 

no RNA mensageiro da ZNF9 exerce um efeito tóxico sobre o metabolismo celular. 

O acúmulo de transcritos anormais nos núcleos celulares interferiria na síntese e 

função de outras proteínas, o que levaria à maioria dos sintomas como miopatia, 

miotonia, catarata, diabetes e alterações no sistema nervoso central e na função 

cardíaca44,47,49. 

A DM2 manifesta-se tipicamente na idade adulta. A diferença mais importante 

entre a DM2 e a DM1 é a ausência da forma congênita ou de início precoce na DM2. 

Um sinal de DM2 que pode ocorrer na adolescência é uma elevação assintomática 



 
 

da creatina kinase ou gama-glutamiltransferase5. O curso clínico normalmente é 

mais favorável que na DM1, não havendo fraqueza relevante de músculos 

respiratórios, faciais ou bulbares nas últimas fases da doença. O envolvimento do 

sistema nervoso central é ausente ou apenas leve e os problemas cardíacos são 

menos freqüentes, apesar de haver relatos de morte súbita, necessidade de 

implante de marcapasso e presença de arritmias cardíacas severas em pequeno 

número de pacientes39. O padrão de fraqueza muscular no início é de predomínio 

proximal, comprometendo os músculos da cintura pélvica e escapular. Pode haver 

fraqueza de músculos distais como o flexor profundo dos dedos, mas a atrofia do 

antebraço e dos músculos intrínsecos da mão, como acontece na DM1, é rara. A 

miotonia é menos aparente e pode oscilar, com os pacientes passando até semanas 

livres desse sintoma, entretanto a dor muscular parece ser mais freqüente e intensa 

que na DM1. A catarata comumente se desenvolve antes dos 50 anos e tem 

aparência idêntica à observada na DM149. Outras manifestações sistêmicas como 

resistência à insulina, calvície frontal, atrofia testicular e hipogamaglobulinemia 

também podem estar presentes. Além disso, uma queixa comum à maioria dos 

pacientes de DM2 é a sudorese aumentada em mãos e tronco5,46,49.         

 

1.1.3 As complicações respiratórias 

Em geral, nos indivíduos com doenças neuromusculares, há deficiência em 

respirar profundamente periodicamente, podendo ocorrer mudanças nas forças de 

superfície alveolar, favorecendo a uma maior tendência ao colapso alveolar. 

Primeiramente esses pacientes podem desenvolver microatelectasias, que podem 

se instalar num intervalo de 1 hora quando volumes correntes normais não são 

aumentados. Em longo prazo, a incapacidade em respirar profundamente resulta em 

restrição pulmonar permanente, que ocasiona aumento do trabalho respiratório50. A 

carga mecânica para o músculo respiratório já enfraquecido fica aumentada, o que 

pode levar à fadiga e falência respiratórias, devido ao desequilíbrio entre carga e 

capacidade dos músculos respiratórios9. 

Na DM, a doença pulmonar restritiva chega a ser severa em até 14% dos 

indivíduos, moderada em 5% e leve em 42%, e está primariamente relacionada à 

fraqueza muscular respiratória e hipoventilação. Estas condições levam a reduções 

na CVF, CPT, pressões respiratorias máximas (PImáx e PEmáx), complacência 



 
 

pulmonar e complacência do gradil costal. Os padrões respiratórios na doença 

pulmonar restritiva são marcados por serem rápidos e superficiais, com redução do 

volume corrente e aumento da frequência respiratória. Apesar das trocas gasosas 

serem normalmente mantidas, em alguns casos, a hipercapnia pode se desenvolver, 

bem como outras complicações pulmonares tais como pneumonias, às vezes 

associadas à morbidade importante12. Pneumonias aspirativas podem ser freqüentes 

na DM, devido à disfagia orofaríngea e as desordens da motilidade esofágica serem 

problemas comuns nos pacientes51.  

O envolvimento respiratório nos pacientes com DM ocorre mais 

freqüentemente durante a idade média de vida e o padrão respiratório restritivo 

progressivo é a mais comum anormalidade da função pulmonar. Entretanto, as 

manifestações respiratórias são variáveis, com alguns pacientes desenvolvendo 

paralisia no diafragma e outros apresentando principalmente distúrbios do sono, com 

apnéias centrais e/ou obstrutivas e/ou hipoventilação central. Há sinais de que o 

grau de dessaturação noturna é mais elevado e os pacientes tendem a ser mais 

irritados e sonolentos que em doenças neuromusculares não-miotônicas com um 

grau similar de fraqueza muscular respiratória9,52. 

Alguns estudos foram realizados buscando compreender os mecanismos que 

levam à insuficiência respiratória na DM.  Bégin et al.11 estudaram 134 pacientes 

com DM1, com o objetivo de determinar a prevalência de hipercapnia crônica, o 

nível de fraqueza muscular e o volume expiratório forçado nos quais seria provável 

ocorrer a insuficiência respiratória hipercápnica  e como a avaliação clínica poderia 

ajudar a predizer essa insuficiência respiratória.  Estes autores concluíram que deve-

se suspeitar de insuficiência respiratória nos pacientes com fraqueza muscular 

proximal e/ou sonolência diurna em que há a possibilidade da hipercapnia aumentar 

com a restrição de volume e com a fraqueza muscular respiratória. Além disso, 

sugeriram que nesses pacientes, a combinação de fraqueza muscular inspiratória e 

sobrecarga muscular desempenham um papel predominante na patogênese da 

hipoventilação alveolar crônica. Se houver hipersonolência diurna, outros fatores 

como baixo drive ventilatório central ou apnéia do sono, também podem estar 

envolvidos na patogênese da hipercapnia. Outro estudo, com 20 pacientes com 

doenças neuromusculares, sendo 1 com DM1, buscando avaliar o mecanismo de 

retenção de CO2 nos mesmos, observou um padrão respiratório rápido e superficial 



 
 

em relação ao grupo controle e concluiu que, nesses pacientes, a sobrecarga 

elástica e a fraqueza muscular respiratória são responsáveis por um padrão de 

respiração rápido e curto, levando à retenção crônica de CO2
53.  

Portanto, percebe-se que a fraqueza muscular respiratória tem papel 

fundamental no desenvolvimento da insuficiência respiratória crônica na DM, como 

ocorre nas doenças neuromusculares progressivas. Na DM, entretanto, a 

insuficiência respiratória pode ser agravada por distúrbios do sono e do controle 

central da respiração, bem como miotonia dos músculos respiratórios54. A fraqueza 

dos músculos respiratórios também aumenta o risco de pneumonia, a mais 

freqüente causa primária de morte na DM55,56,10, e pode contribuir para complicações 

respiratórias pós-operatórias severas que ocorrem com freqüencia em pacientes 

com DM13. 

 

1.1.4 As complicações cardíacas  

O envolvimento cardíaco é uma característica comum na DM. As 

manifestações clínicas mais comuns são retardo na condução, distúrbios rítmicos e 

doença miocárdica57. Tais manifestações ocorrem provavelmente por efeito direto ou 

indireto das anormalidades do metabolismo celular, causadas pelos danos na função 

de algumas proteínas devido às mutações típicas da DM. As alterações histológicas 

mais freqüentes são fibrose no sistema de condução e no nodo sinoatrial, hipertrofia 

dos miócitos e infiltração gordurosa57,58,59. Entretanto, em autópsias de pacientes 

que tiveram morte súbita, às vezes não são encontradas alterações histológicas que 

justifiquem a morte, depois de se excluir outras causas que poderiam levar à morte 

súbita10. Dentre as anormalidades cardíacas mais freqüentes estão o bloqueio átrio-

ventricular em primeiro grau, bloqueio fascicular anterior esquerdo, arritmias 

ventriculares e sinusais e batimentos ventriculares prematuros30.  

A prevalência de eventos arrítmicos e distúrbios da condução podem chegar a 

80% com o aumento da idade e com a evolução da doença, conseqüentemente, a 

piora do comprometimento muscular29,30. A arritmia cardíaca é considerada a causa 

primária de mortalidade mais freqüente na DM depois da pneumonia, sendo 

responsável pela morte de até 30% dos pacientes. A grande maioria dos pacientes 

(mais de 60%) que morrem devido a problemas cardíacos, tem morte súbita10,29. 

 



 
 

1.1.5 A variabilidade da frequência cardíaca e a DM 

Os batimentos de um coração saudável não são absolutamente regulares, 

tendo influência de fatores como exercício físico e estresse. Além disso, os 

intervalos entre os batimentos sinusais normais variam periodicamente devido à 

respiração, regulação da pressão sangüínea, termorregulação, ações do sistema 

renina-angiotensina e ritmos circadianos, dentre outros fatores ainda não 

conhecidos60. A VFC refere-se às flutuações que ocorrem nos intervalos entre os 

batimentos cardíacos. A análise da VFC fornece informações sobre a modulação 

cardíaca autonômica e quando está significativamente diminuída é um preditor de 

morbidade e mortalidade. Há forte associação entre VFC diminuída e morte súbita e 

mortalidade na doença cardíaca coronariana33.  

Os métodos utilizados para a análise da VFC incluem os domínios de tempo e 

frequência. Os índices do domínio de tempo podem ser divididos em duas classes: 

uma baseada nas medidas dos intervalos R-R individualmente e outra baseada nas 

comparações entre dois intervalos R-R adjacentes. Na primeira classe estão 

incluídos o SDNN (desvio-padrão da média de todos os intervalos R-R normais, 

expresso em milissegundos), o SDANN (desvio-padrão das médias dos intervalos R-

R normais a cada 5 minutos, expresso em milissegundos) e o SDNN index (média 

dos desvios-padrão dos intervalos R-R normais a cada 5 minutos, expressa em 

milissegundos), que representam a variabilidade global e refletem a atividade de 

ambos, parassimpático e simpático. Na segunda classe estão incluídos o pNN50 

(percentagem dos intervalos R-R adjacentes com diferença de duração superior a 50 

milissegundos) e o RMSSD (desvio-padrão das diferenças entre intervalos R-R 

normais adjacentes, expresso em milissegundos), que refletem predominantemente 

o tônus vagal, já que a estimulação parassimpática resulta numa resposta rápida e 

de curta duração. Os índices do domínio de frequência são obtidos a partir do 

processamento matemático dos intervalos R-R no registro do eletrocardiograma, e 

podem discriminar dois principais componentes espectrais, utilizados para 

quantificar a dominância relativa da influência simpática e vagal sobre o coração: 

alta frequência (AF, com amplitude de 0.15 a 0.40 Hz) e baixa frequência (BF, com 

amplitude de 0.04 a 0.15 Hz). Estes componentes representam predominantemente 

o controle parassimpático e simpático, respectivamente, podendo o BF ser 

influenciado por ambos componentes33,61.  



 
 

Estudos sobre a função do sistema nervoso autônomo (SNA) em pacientes 

com DM mostram que é pouco provável a presença de neuropatia autonômica. Den 

Heijer et al.62 aplicaram vários testes não invasivos em 10 pacientes, com o objetivo 

de avaliar se havia comprometimento do SNA. As diferenças estatisticamente 

significativas encontradas por estes autores, comparando-se os resultados dos 

testes dos pacientes com os de indivíduos saudáveis, sugeriram apenas 

envolvimento de músculos lisos e esqueléticos. Olofsson et al.63 também não 

encontraram indícios de neuropatia autonômica em 23 indivíduos com DM que 

realizaram avaliação de medidas da função do SNA cardiovascular. Ambos os 

trabalhos observaram pequenas alterações na função autonômica cardíaca, mas 

não constataram que a origem dessas alterações eram problemas no próprio SNA.  

Além disso, não se pode afirmar se há relação entre as anormalidades da 

função autonômica e as alterações eletrocardiográficas que são vistas na DM, pois 

os pacientes podem ter eletrocardiograma normal, mas apresentar disfunção 

autonômica64. Contudo, sabe-se que tanto os distúrbios da condução30 como a 

disfunção autonômica31,32 podem piorar com o aumento da idade e com a 

progressão da doença.  Também foi observado que a presença de anormalidades 

severas no eletrocardiograma é um preditor independente para a morte súbita em 

pacientes com DM29. Portanto, há uma tendência a se acreditar que a disfunção 

autonômica, verificada pela análise da VFC, pode ser importante em predizer a 

ocorrência de anormalidades cardíacas e, conseqüentemente, o risco aumentado de 

morte súbita na DM.   

 

1.1.6 A qualidade de vida e a função respiratória na DM 

A qualidade de vida relacionada à saúde (QVRS) é um termo utilizado para 

definir valores atribuídos por indivíduos nos quais a vida pode ser modificada por 

estados funcionais, percepções, situação de enfermidade ou tratamento65,66. 

Pessoas com doenças neuromusculares podem ter sua qualidade de vida 

prejudicada tanto por fatores físicos, como por questões psicossociais67,68.   

  Indivíduos com DM têm queixas semelhantes às de pessoas com outras 

doenças neuromusculares, tendo sua qualidade de vida associada à capacidade de 

andar, movimentar-se e realizar as tarefas manuais21. Os estudos anteriores 

mostram que a QVRS na DM pode estar severamente prejudicada, influenciada pela 



 
 

cronicidade e duração da doença22,23. Ao avaliar-se a QVRS utilizando-se o 

questionário SF-36, esses pacientes podem relatar mais dor corporal que indivíduos 

com outras doenças neuromusculares23, bem como podem ter resultados piores em 

todas as dimensões (físicas ou mentais) comparados a pessoas saudáveis, como 

observado no estudo de Antonini et al.69. Estes autores encontraram correlação 

inversa entre domínios relacionados à saúde física e mental e idade, duração e 

severidade da doença. 

A associação entre medidas de qualidade de vida e função respiratória já foi 

bem abordada em estudos sobre doenças respiratórias crônicas. É encontrada fraca 

relação entre parâmetros de função pulmonar e qualidade de vida, mas forte relação 

entre esta e dispnéia. No entando não foi avaliada a FMR e sua relação com a 

qualidade de vida26,27. Esta relação foi estudada por Wirnsberger et al.70 em 18 

pacientes com sarcoidose, uma doença multissistêmica que afeta músculos e 

pulmões com frequência. Os resultados deste estudo mostraram pior qualidade de 

vida e FMR nos pacientes, comparando-os com indivíduos saudáveis, mas não 

houve correlação entre PImáx ou PEmáx e os resultados das dimensões da 

qualidade de vida avaliadas. Em doenças neuromusculares, este assunto foi 

abordado nos trabalho de Fregonezi et al.28 e Ahlström et al.24. Participaram do 

primeiro estudo, 20 pacientes com miastenia gravis generalizada. A qualidade de 

vida estava prejudicada em alguns aspectos e a FMR, levemente reduzida, mas não 

houve correlação significativa entre ambas. Entretanto, houve uma associação 

significativa da CVF com a QVRS. Tal associação também foi encontrada no 

segundo estudo, em que foram avaliados 57 indivíduos com distrofias musculares, 

sendo 32 deles com DM, dos quais 41% tinham a CVF moderadamente ou 

severamente reduzida e verificou-se que a qualidade de vida caiu em paralelo com o 

declínio da função respiratória. No entanto, não foi avaliada a FMR, não havendo 

atualmente estudos disponíveis sobre as relações entre este parâmetro da função 

respiratória e a QVRS na DM. 

 

1.2 Justificativa  

Indivíduos com distrofia muscular, paralelamente ao enfraquecimento da 

musculatura periférica, têm a musculatura respiratória progressivamente afetada. A 

debilidade desta musculatura propicia a instalação de atelectasias, pneumonias e 



 
 

insuficiência respiratória, que constituem a principal causa de morte nessas 

pessoas. Estes pacientes podem necessitar de internações freqüentes devido à 

insuficiência ventilatória. Portanto é notória a importância de avaliar a função 

respiratória e assim contribuir para o melhor direcionamento dos recursos 

terapêuticos que possam prevenir ou melhorar as complicações respiratórias 

ocasionadas pela fraqueza muscular respiratória e então poder reduzir a 

necessidade de internações hospitalares em pacientes severamente acometidos.  

Em relação à QVRS, ainda não se sabe se esta pode ser prejudicada pela 

fraqueza muscular respiratória que é uma característica clínica bem estabelecida na 

DM. Não há estudos disponíveis sobre a relação entre força muscular respiratória 

(PImáx, PEmáx e SNIP) e a QVRS na DM, havendo a necessidade de trabalhos que 

abordem este assunto. Esta é uma maneira de verificar se a redução da FMR 

observada nos pacientes com DM está relacionada com os danos funcionais que 

ocorrem na doença.  

Além das complicações respiratórias, na DM existe um risco elevado de morte 

súbita devido às arritmias cardíacas, que podem sofrer influência de distúrbios 

autonômicos. Sendo a VFC uma medida de avaliação da função cardíaca 

autonômica que representa um método útil na compreensão dos mecanismos que 

podem afetar a função normal do coração, ou mesmo indicar a presença de 

anormalidades cardíacas e/ou o aumento do risco de eventos cardiovasculares 

súbitos.  

O estudo sobre a qualidade de vida e a avaliação das funções respiratória e 

cardíaca na DM poderá contribuir para o melhor direcionamento da aplicação de 

condutas fisioterapêuticas para pacientes com DM, além de poder servir de modelo 

para alunos da graduação e pós-graduação em Fisioterapia na realização de 

estudos posteriores sobre a DM e as medidas de avaliação aqui abordadas, 

auxiliando assim o crescimento da Fisioterapia como ciência. 

 

1.3 Hipóteses 

H0: A força muscular respiratória é normal na DM e não está relacionada com a 

qualidade de vida; assim como a modulação autonômica da frequência cardíaca é 

normal e não se relaciona com parâmetros clínicos. 



 
 

H1: A força muscular respiratória é diminuída na DM e está relacionada com a 

qualidade de vida; assim como a modulação autonômica da frequência cardíaca é 

diminuída e se relaciona com parâmetros clínicos. 

H2: A força muscular respiratória é diminuída na DM e não está relacionada com a 

qualidade de vida; assim como a modulação autonômica da frequência cardíaca é 

diminuída e não se relaciona com parâmetros clínicos. 

1.4 Objetivos do estudo  

- Avaliar os aspectos da função respiratória, da qualidade de vida e suas 

relações em pacientes com DM. 

- Estudar o comportamento do controle autonômico cardíaco na DM nas 

posturas supina e sentada. 

- Relacionar as variáveis respiratórias e clínicas estudadas. 

- Relacionar as variáveis cardíacas e clínicas estudadas.   

 

 

 

 

 

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

2 MATERIAIS E MÉTODOS 



 
 

 

 

 

 

 

 

2.1 Tipo de estudo 

O desenho do estudo é do tipo observacional analítico prospectivo71. 

 

2.2 Local de realização 

  O estudo foi desenvolvido no período de novembro de 2007 a abril de 2009, 

no Setor de Fisioterapia do Hospital Universitário Onofre Lopes da Universidade 

Federal do Rio Grande do Norte (HUOL-UFRN) e no Laboratório de Desempenho 

PneumoCardioVascular e Músculos Respiratórios do Departamento de Fisioterapia 

da UFRN.  

 

2.3 Amostra     

No total, 28 pacientes com diagnóstico de DM, assistidos por um médico 

neurologista do HUOL-UFRN, foram convidados a participar do estudo. Os pacientes 

foram selecionados após uma visita ambulatorial, sendo realizadas avaliações do 

grau de comprometimento muscular esquelético, da função pulmonar, da força 

muscular respiratória, dos padrões respiratórios e da qualidade de vida. A captação 

de dados para a análise da VFC foi feita em um dia posterior. Foram excluídos os 

pacientes que: apresentassem co-morbidades cardíacas, respiratórias ou músculo-

esqueléticas; tivessem dificuldade de compreensão intelectual, estabelecida por 

diagnóstico médico, que os impedisse de realizar os testes, e os que não 

conseguissem realizar os testes por outros motivos. Além disso, os participantes não 

deveriam estar utilizando medicação que pudesse interferir no resultado dos testes 

(broncodilatadores de curta duração, p.ex. fenoterol, ou de longa duração, como o 

brometo de ipratrópio; drogas anti-hipertensivas). 

  



 
 

2.3.1 Aspectos éticos 

O estudo foi aprovado pelo Comitê de Ética do HUOL-UFRN, com protocolo 

número 151/07, e os pacientes deram seu consentimento por escrito. O termo de 

consentimento é apresentado no apêndice 1. 

 

 

2.4 Medidas de Avaliação 

2.4.1 Grau de comprometimento muscular 

Todos os indivíduos foram categorizados pelo neurologista de acordo com 

uma escala de acometimento muscular (Muscular Impairment Rating Scale- MIRS). 

Esta escala é específica para a DM e avalia a progressão do comprometimento 

muscular sem referência ao impacto funcional da fraqueza. Há cinco graus de 

comprometimento, de acordo com a progressão do envolvimento muscular periférico 

na DM: grau 1 - ausência de sinais clínicos de comprometimento muscular, o 

diagnóstico é dado através de eletromiografia e testes para a detecção de catarata 

ou análise do DNA; grau 2 - mínimos sinais como miotonia, fraqueza temporal, 

disfunção na mandíbula/maxila, fraqueza facial, fraqueza esternomastóide, ptose 

palpebral e voz nasalada, não havendo nenhuma fraqueza distal, exceto fraqueza 

isolada dos flexores dos dedos; grau 3 - fraqueza distal sem prejuízo proximal, 

exceto do tríceps braquial isolado; grau 4 - fraqueza proximal leve ou moderada; 

grau 5 - fraqueza proximal severa, com o paciente confinado à cadeira de rodas para 

curtas ou longas distâncias23.  

 

2.4.2 Prova de função pulmonar 

O procedimento técnico, os critérios de aceitabilidade, reprodutibilidade, e 

valores interpretativos, bem como a padronização e equipamento seguiram as 

recomendações da Sociedade Brasileira de Pneumologia e Tisiologia72. 

Resumidamente, cada paciente realizou o teste na posição sentada, numa cadeira 

confortável, usando um clipe nasal e, previamente à realização do teste, eles foram 

instruídos detalhadamente sobre todos os procedimentos, sendo dadas as seguintes 

observações por escrito ou por chamada telefônica, antes do dia do teste: não ter 



 
 

tido problemas respiratórios nas últimas três semanas como gripe, resfriado, 

bronquite ou pneumonia; não utilizar medicamentos broncodilatadores 4 horas antes 

(de curta duração, p. ex. fenoterol) ou 12 horas antes (de longa duração, p. ex. 

brometo de ipratrópio); não fazer refeição 1 hora antes do teste; não tomar chá ou 

café 6 horas antes; não fumar 2 horas antes; não ingerir álcool 4 horas antes; evitar 

roupas apertadas no tórax e na cintura no dia do teste. Os testes foram feitos 

aproximadamente no mesmo horário do dia, pelo mesmo examinador.  

Os pacientes respiraram através de um bucal descartável colocado entre seus 

dentes e assegurando-se que não havia vazamentos durante a respiração. Em 

seguida, foi solicitado que eles fizessem uma inspiração máxima (próximo à CPT) 

seguida de uma expiração máxima (próximo ao VR). Foram considerados o volume 

expiratório forçado do 1º segundo (VEF1), a capacidade vital forçada (CVF) e o 

índice de Tiffenau (VEF1/CVF) nos seus valores absolutos e relativos, sendo este 

último obtido pela comparação com a curva de normalidade para todas as variáveis 

espirométricas com relação à população brasileira72. O equipamento utilizado foi um 

DATOSPIR® 120 (Siblemed®, Barcelona, Espanha) calibrado diariamente, ilustrado 

abaixo na Figura1. 

 

 

Figura 1 - Espirômetro utilizado para a avaliação da função pulmonar. 

 

2.4.3 Avaliação das pressões respiratórias 

A FMR foi avaliada pelas pressões respiratórias estáticas máximas (PImáx e 

PEmáx) e o sniff teste utilizando-se um manuvacuômetro digital MicroRPM® (MICRO 

Medical®, Rocjester Kent, UK), demonstrado na Figura 2. Na avaliação da PImáx e 



 
 

PEmáx foi utilizado um bucal descartável com um orifício de fuga de 

aproximadamente 1mm. Os testes foram sempre realizados com os pacientes em 

posição sentada. Antes de cada teste, os pacientes foram detalhadamente 

orientados sobre os procedimentos, bem como foi feita uma demonstração do teste 

pelo examinador. Os resultados obtidos foram avaliados nos seus valores absolutos 

e relativos. Para a obtenção da PImáx, foi solicitado aos pacientes que realizassem 

uma expiração máxima (próxima ao VR) seguida de uma inspiração máxima 

(próxima à CPT), com o nariz ocluído por uma pinça nasal. Para a obtenção da 

PEmáx, foi solicitado aos pacientes que realizassem uma inspiração máxima 

(próxima a CPT) seguida de uma expiração máxima (próxima ao VR)73. Para cada 

avaliação, foi considerado o valor máximo obtido em ao menos cinco provas, com 

três manobras aceitáveis (sem vazamentos e com duração de pelo menos dois 

segundos de sustentação), sendo anotada a pressão mais elevada alcançada após 

o primeiro segundo, havendo entre as manobras aceitáveis pelo menos duas 

manobras reprodutíveis (com até 10% de variação em relação ao valor mais 

elevado), como descrito por Souza74. Os valores obtidos foram comparados com 

uma curva de normalidade previamente descrita75. 

O sniff teste, feito para a obtenção da SNIP, foi realizado solicitando ao 

paciente que realizasse uma expiração seguida de uma inspiração máxima, com 

uma fossa nasal ocluída, variante metodologia utilizada para comparar o sniff teste 

com a PImáx16. A máxima sniff (inspiração pelo nariz) foi obtida pela fossa nasal 

contralateral à ocluída, através de um plug com um orifício de aproximadamente 

1mm, acoplado a um catéter conectado ao manuvacuômetro digital. Foram 

realizadas 10 medidas separadas por um período de repouso de 30 segundos76 e 

foram utilizadas as equações descritas por Uldry e Fitting77 para a obtenção dos 

valores de referência. Todas as medidas foram registradas na ficha individual do 

paciente, sendo escolhido o resultado de maior valor.  

 A B 



 
 

        

Figura 2 - Manuvacuômetro digital utilizado para obtenção: A – da PImáx e PEmáx; 

B – da SNIP. 

 

 

2.4.4 Avaliação da qualidade de vida relacionada com a Saúde  

A QVRS foi avaliada através do questionário geral de avaliação de qualidade 

de vida relacionada com a saúde SF-36, “Medical Outcomes Short Form 36 (SF-36)”, 

visto que não há um questionário específico para a avaliação da qualidade de vida 

na DM. O SF-36 é um questionário genérico amplamente utilizado para avaliar a 

qualidade de vida em diferentes doenças assim como na população saudável de 

maneira geral. Foi utilizada a versão traduzida e adaptada ao português e à 

população brasileira com suas propriedades psicométricas testadas e aprovadas78. 

O questionário avalia oito conceitos: capacidade funcional, limitação por aspectos 

físicos, dor, estado geral de saúde, vitalidade, aspectos sociais, aspectos 

emocionais e saúde mental. Cada domínio é avaliado em uma escala de 1 a 100, 

com o maior valor correspondendo à melhor QVRS. O questionário é apresentado 

no anexo 1.  

 

2.4.5 Avaliação da variabilidade da frequência cardíaca 

Os participantes do estudo foram avaliados no mesmo período do dia, com a 

temperatura do laboratório programada em 23°C e a u midade relativa do ar entre 50 

e 60%. No dia anterior à avaliação, os pacientes foram informados sobre os 

procedimentos e os equipamentos a serem utilizados, bem como lhes foi instruído a 

evitar bebidas cafeinadas e alcoólicas, não realizar atividade física intensa, não 



 
 

fumar, realizar refeições leves e ter uma noite de sono adequada (7-8 horas). No dia 

do teste, antes do seu início, lhes foi questionado quanto ao seu bem estar geral e 

ao seguimento das orientações, assim como foram verificados se os sinais vitais – 

pulso radial através de oxímetro (Nonin Medical®, MN, USA) e pressão arterial 

sistêmica através de esfigmomanômetro Missouri® (Mikato®, São Paulo, Brasil) – 

estavam normais. 

Inicialmente, os pacientes permaneceram em repouso por 20 minutos para o 

retorno da frequência cardíaca às condições basais. Logo após, 15 minutos de 

dados eletrocardiográficos foram captados com os pacientes respirando 

espontaneamente em repouso, na postura supina e em seguida, na postura sentada. 

Todos receberam instruções para evitar tossir, falar ou movimentar-se 

excessivamente, manter a respiração calma e não dormir durante a captação. 

 Os sinais eletrocardiográficos e a frequência cardíaca foram obtidos do 

monitor de frequência cardíaca POLAR S810i® (Polar Electro Oy®, Finlândia) e 

transmitidos a um microcomputador pela interface para infravermelho Polar IR 

Interface® (Polar Electro Oy®, Finlândia), ilustrados na Figura 3. Os intervalos R-R 

(milissegundos) foram calculados sobre uma base batimento-a-batimento por meio 

do software MatLab® versão 6.520. A seleção dos trechos para a análise da VFC foi 

feita levando-se em conta a maior estabilidade no traçado, desde que o trecho 

compreendesse, no mínimo, 5 minutos de registro ou 256 pontos80. A VFC foi 

analisada no domínio de tempo pelo índice RMSSD, que corresponde à raiz 

quadrada da média do quadrado das diferenças entre os intervalos R-R adjacentes, 

expresso em milissegundos. A análise no domínio de frequência foi feita utilizando-

se as bandas de baixa (BF: 0.04 a 0.15 Hz) e alta (AF: 0.15 a 0.4 Hz) frequência, em 

unidades absolutas (ms2) e normalizadas (un), e a razão BF/AF, por meio da 

transformada rápida de Fourier (FFT) após uma subtração linear da tendência nos 

intervalos R-R escolhidos previamente, por uma rotina desenvolvida no MatLab®. 

Esta foi uma reprodução do protocolo de Melo et al.81. 
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Figura 3 - Equipamentos utilizados na: A – Captação do sinal eletrocardiográfico; B – 

Transmissão dos dados ao microcomputador. 

 

Os sinais captados foram registrados pelo software do monitor de frequência 

cardíaca. A figura 4 ilustra um exemplo do registro e a figura 5 mostra um exemplo 

dos cálculos realizados por meio do MatLab® versão 6.520.  

 

Figura 4 - Exemplo do registro do monitor de frequência cardíaca transmitido ao 

microcomputador. 

 

 



 
 

 

Figura 5 - Exemplo de cálculos dos índices de VFC feitos no software MATLAB 6.5. 

 

 

 

2.5 Cálculo amostral 

 Para o cálculo do tamanho da amostra, foi utilizada a fórmula n = 1.962 * s2/E2, 

onde o n representa o tamanho da amostra, 1.96 o poder de confiabilidade de 95%, 

s o desvio padrão do estudo de referência e E o erro ou a menor diferença entre os 

grupos. Para o primeiro estudo, “Força muscular respiratória e qualidade de vida em 

pacientes com distrofia miotônica”, foi utilizado o desvio padrão de 28 cmH2O da 

variável de PImax, de um estudo previamente publicado11, e uma diferença 

hipotética entre os grupo de 16.76, com indicação para a avaliação de 23 sujeitos. 

Para o segundo estudo, “Modulação autonômica da frequência cardíaca em 

pacientes com distrofia miotônica”, foi adotado o desvio padrão do RMSSD em 

millisegundos, de um estudo previamente publicado80, de 12 ms e a diferença 

hipotética entre grupos de 5.7 ms, com indicação para a avaliação de 17 indivíduos. 

 

2.6 Análise estatística 

Índices da VFC 
 

Valores dos índices da 
VFC 

Dados da captação 
dos intervalos R-R 
dos pacientes 



 
 

No estudo sobre força muscular respiratória e qualidade de vida, a 

distribuição normal dos dados foi verificada através do teste de Kolmogorov-

Smirnov. Na análise descritiva, foi feita uma caracterização da população estudada, 

através da obtenção das médias e desvios-padrão dos parâmetros idade, índice de 

massa corpórea (IMC), tempo de diagnóstico, CVF (%predito), VEF1 (%predito) e 

VEF1/CVF (%), bem como das variáveis de força muscular respiratória e dos 

domínios do questionário SF-36. A análise das relações entre força muscular 

respiratória e QVRS foi realizada através dos testes de correlação de Pearson e de 

regressão linear multivariada. Aplicou-se o teste t de Student para comparar os 

resultados do SF-36 dos pacientes com valores de indivíduos saudáveis82. Atribuiu-

se para todos os testes o nível de significância de 5%. O pacote estatístico utilizado 

foi o Statistical Package for Social Sciences for Personal Computer Windows 

(SPSS/PC, versão 15.0). 

No estudo sobre a modulação autonômica da frequência cardíaca, pela 

estatística descritiva, foi feita uma caracterização da população estudada, através da 

obtenção das médias e desvios-padrão dos parâmetros idade, índice de massa 

corpórea (IMC), tempo de diagnóstico e variáveis da função respiratória. A 

distribuição normal dos dados foi verificada através do teste de Kolmogorov-

Smirnov. Não houve distribuição normal somente dos dados de AF (ms2) em supino 

e BF (ms2) e razão BF/AF sentados, para o grupo total de pacientes. Ao 

transformarem-se os dados de AF e BF coletados em supino para log10, 

procedimento necessário para possibilitar a comparação com valores de indivíduos 

saudáveis, todos apresentaram distribuição normal. O teste t pareado ou não 

pareado (amostras dependentes ou independentes, respectivamente) foi utilizado 

para comparar os dados paramétricos, caso contrário, foram realizados os testes de 

Wilcoxon ou Mann-Whitney. Da mesma forma foi analisada a relação entre variáveis 

clínicas e índices de VFC, por meio das correlações de Pearson e Spearman. O 

nível de significância estatística foi ajustado para 5%. O programa utilizado para as 

análises foi o GraphPad Prism®, versão 5.0.  

 

 

 

 



 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

3 RESULTADOS E DISCUSSÃO 

 

 

 

 

 Os resultados e as discussões a respeito dos achados deste estudo estão 

dispostos nos dois artigos seguintes: 

 

- Artigo 1: RESPIRATORY MUSCLE STRENGTH AND QUALITY OF LIFE IN 

MYOTONIC DYSTROPHY PATIENTS 

 

- Artigo 2: MODULAÇÃO AUTONÔMICA DA FREQUÊNCIA CARDÍACA NAS 

POSTURAS SUPINA E SENTADA DE PACIENTES COM DISTROFIA MIOTÔNICA 
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RESPIRATORY MUSCLE STRENGTH AND QUALITY OF LIFE IN MYOTONIC 

DYSTROPHY PATIENTS 

Running title: Respiratory tests and SF-36 in myotonic dystrophy 

Abstract 

INTRODUCTION: Studies on the quality of life in myotonic dystrophy (MD) are 

scarce, and the relation between respiratory muscle strength and health-related 

quality of life (HRQoL) has yet to be determined. The purpose of this study is to 

investigate the respiratory muscle strength and HRQoL, and the relationships 

between them in MD patients. METHODS: We evaluated pulmonary function, 

maximal inspiratory and expiratory pressures (MIP and MEP, respectively), sniff 

nasal inspiratory pressure (SNIP) and HRQoL, using the Short Form (SF-36) quality 

of life questionnaire in 23 patients (13 men, aged 40 ± 16 years) with MD, comparing 

the results with reference values of healthy individuals. RESULTS:  The values of 

respiratory muscle strength were 71 ± 20 cmH2O (64% predicted), 76 ± 32 cmH2O 



 
 

(70% predicted), and 79 ± 28 cmH2O (80% predicted) to MEP, MIP, and SNIP 

respectively. Significant differences were found in the SF-36 domains of physical 

functioning 58,7 ± 31,4 vs. 84,5 ± 23 (p < 0,01, 95% CI = 1,6 - 39,9) and physical 

problems 43,4 ± 35,2 vs. 81,2 ± 34 (p < 0,001, 95% CI = 19,4 - 6,1) compared to the 

reference values. Single linear regression analysis demonstrated that MIP explains 

29% of the variance in physical functioning, 18% of physical problems and 20% of 

vitality. CONCLUSIONS:  Individuals with MD have reduced expiratory muscle 

strength. HRQoL may be more impaired in terms of some physical domains, which 

may be influenced by variations in inspiratory muscle strength. 

Keywords: maximal respiratory pressures, sniff test, neuromuscular disease, SF-36, 

respiratory muscles. 

 

Introduction 

 Myotonic dystrophy (MD) is an autosomal dominant neuromuscular disease, 

characterized by myotonia, varying degrees of muscle weakness and systemic 

manifestations such as cataracts, endocrinal disorders, sleep disorders, hair loss and 

cardiac conduction disturbances.1 It is the most common dystrophy in adults, with an 

incidence of 1/8000 births and prevalence of 1/20000 inhabitants.1,2 The progression 

of muscle weakness commonly occurs in muscles distal to proximal,3 with the 

involvement of the respiratory muscles in middle age.4 

 Approximately half of the mortality related to MD is due to respiratory 

complications, mainly pneumonia or respiratory failure.3 Respiratory muscle 

weakness has a fundamental role in the pathogenesis of chronic respiratory failure, 

which is more prevalent in the last stages of the disease, when the proximal muscles 



 
 

are affected. However, there are reports of decreased respiratory muscle strength in 

the first phases of MD, with the onset of respiratory failure occurring earlier.5 

 The reduction in respiratory muscle strength is rehabilitable and needs a 

specific assessment. Forced vital capacity (FVC) is one of the most widely used 

noninvasive methods for evaluating neuromuscular diseases, however, its values 

may not fall when respiratory muscle weakness is not pronounced. Maximal 

expiratory and inspiratory pressure (MEP and MIP) have been used to identify the 

risk of respiratory failure and predict survival in patients with neuromuscular 

diseases.6 Conversely, these maneuvers may be difficult to execute or interpret when 

the lips do not close properly around the mouthpiece, as in the case of orofacial 

weakness.7 Sniff nasal inspiratory pressure (SNIP) is a recent noninvasive test 

developed to assess inspiratory muscle strength. SNIP is obtained through the sniff 

test, which does not need a mouthpiece, making it easier for patients to be 

evaluated. It is considered an alternative complementary method to MIP, obtaining 

higher values in healthy individuals and in neuromuscular diseases.7-9 However, few 

studies have used MIP and SNIP concomitantly on patients with MD, even though 

together they could help reduce false diagnoses of inspiratory muscle weakness.8 

Earlier studies show that health-related quality of life (HRQoL) in MD may be 

severely compromised due chronicity and duration of the neuromuscular disease.10,11 

Similarly, the presence of respiratory muscle weakness in MD has been well 

established.5,12,13 However, there are no studies on the relationship between 

respiratory muscle strength (MIP, MEP and SNIP) and HRQoL in MD. The objective 

of this study was to investigate the respiratory muscle strength and the HRQoL, as 

well as the relationships between them, in a sample of patients with MD. 

 



 
 

Materials and Methods 

Patients 

 Patients diagnosed with MD without cardiac, respiratory or musculoskeletal 

comorbidities, monitored by a neurologist, were invited for the study. The patients 

were selected at an ambulatory visit, after which assessments of the level of muscle 

compromise, pulmonary function, respiratory strength and HRQoL were performed. 

The hospital ethics committee approved the study, and all patients gave informed 

consent under protocol 151/07.  

 

Assessment measures 

Degree of muscle impairment: all the individuals were classified by the 

neurologist according to the Muscle Impairment Rating Scale (MIRS), a specific scale 

for MD. There are five degrees of impairment, according to the distal progression to 

the proximal of muscle involvement: grade 1, no muscular impairment; grade 2, 

minimal signs (myotonia, jaw and temporal wasting, facial weakness, neck flexor 

weakness, ptosis, nasal speech, no distal weakness except isolated digit flexor 

weakness); grade 3, distal weakness (no proximal weakness except isolated elbow 

extensor weakness); grade 4, mild to moderate proximal weakness; grade 5, severe 

proximal weakness.14  

Pulmonary function: the technical procedure, acceptability and reproducibility 

criteria, as well as standardization for measure were in accordance with Brazilian 

Thoracic Association.15 The DATOSPIR 120 spirometer (Sibelmed®, Barcelona, 

Spain) was used in order to measure FEV1 and FVC. Three reproducible 

manoeuvres were performed, and the one with the best curve was considered for the 

study. Predicted values were those described from pre-established equations.16  



 
 

 Respiratory muscle strength: the maximal respiratory pressures were 

measured according to the descriptions given by Black and Hyatt and Brazilian 

Thoracic Association,15,17 using reference values obtained from the Brazilian 

population.18 Briefly, with the subjects in a seated position, MIP was measured, with 

the nostrils occluded, at RV and MEP at TLC. Between five and eight maneuvers 

were carried out until two maximal values were reproducible. The sniff test was 

measured in an occluded nostril during a maximal sniff through the contralateral 

nostril. A plug with an orifice of around 1 mm coupled to a catheter was connected to 

a hand-held MicroRPM® (MICRO Medical®, Rochester, Kent, UK) pressure meter 

was used. Ten measures were taken and the result with the highest value was 

chosen.19 The reference values were obtained from the equations described by Uldry 

and Fitting.20 The cut-off points for diagnosing weakness described in the literature 

were used for both maximal respiratory pressures and SNIP. The values for men and 

women were: MIP 45 and 30 cmH2O; MEP 80 and 60 cmH2O and SNIP 50 and 

45cmH2O,8 respectively. 

Health-related quality of life: was assessed using the Medical Outcomes Study 

Short Form-36 (SF-36), a generic questionnaire used to evaluated quality of life with 

different diseases as well as in a healthy population. We used the translated version, 

adapted to Portuguese for the Brazilian population, with its psychometric properties 

tested and approved.21 

 

Statistical analysis 

 Descriptive analysis was conducted after obtaining the means and standard 

deviation of the parameters age, body mass index (BMI), time of diagnosis, FVC (% 

predicted), FEV1 (% predicted) and FEV1/FVC, as well as respiratory muscle strength 



 
 

variables and the domains of the SF-36 questionnaire. Normal distribution of data 

and homogeneity were tested using the Kolmogorov-Smirnov. Statistical analyses 

were carried out using Pearson’s correlation and Student’s t-test. Student’s t-test was 

performed to compare the SF-36 results of the patients and healthy individuals. 

Linear regression analysis was used to study the relationship between the domains 

of quality of life that were significantly correlated with respiratory muscle strength 

variables. A p value of <0,05 was considered to be significant. Statistical Package for 

Social Sciences for Personal Computers (SPSS/PC, version 15.0) was used. 

 

Results 

 Between September and December 2007, 25 patients (13 men) were recruited 

for the study. Two patients did not complete the study due to their difficulty in 

understanding the tests or questionnaire. The patient’s characteristics, time of 

diagnosis, muscle impairment scale degree and spirometric measures are detailed in 

Table 1. Results of MIRS revealed that 13% (n = 3) of the patients was classified as 

grade 1, 47% (n = 11) as grade 2, 17,4% (n = 4) as grade 3 and 21,7% (n = 5) as 

grade 4, and no patients as grade 5. The mean age of the patients in grades 1 to 4 

was 67 ± 9, 36 ± 14, 26 ± 5 and 42 ± 8, respectivel y. The pulmonary function indices 

showed a slightly restrictive pattern.  

 The mean values of MEP, MIP and SNIP were, respectively, 71 ± 20 cmH2O - 

64% predict, 76 ± 32 cmH2O - 70% predict and 79 ± 28 cmH2O - 80% predict. A 

progressive decrease in MEP% predict values, independent of gender, was 

correlated to MIRS classification of muscle impairment. The MEP% predicted was 

81% in grade 1 MIRS, 71% in grade 2 MIRS, 60% in grade 3 MIRS and 45% in grade 

4 MIRS. 



 
 

In mean 52% (n = 12, 8 male) presented mean values of MEP bellow cut-off 

point (Figure 1). Only one patient  (male) classified as grade 4 presented MIP lower 

than the cut-off point for weakness, however, the SNIP value were above the cut-off 

point. Any patients in grade 1 showed results below 60% of the predicted.  Three 

patients classified in grade 2, one in grade 3 and four in grade 4 showed MIP below 

60% of predicted. MEP was below 60% of predicted in three patients classified in 

grade 2, two in grade 3 and all patients in grade 4. Regarding SNIP, one patient from 

each grade had values below 60% of predicted. In absolute numbers, the relation 

between MIP and MEP are reduce. In health subject MEP is approximately the 

double of MIP.  This results were not observed in any MD patients  as a illustrated in 

figure 2. 

 With respect to HRQoL, it was observed that the values found for most of the 

domains, except mental health, were less than the reference values for healthy 

population.22 There was a statistically significant difference for the domains physical 

functioning (p = 0, 95% CI = 19,7 - 39) and physical problems (p = 0, 95% CI = 28 - 

56) (Table 2). The lower scores were obtained from patients in grade 1 on the MIRS, 

with higher mean age, for the physical functioning domain with a score of 28,3 and 

from patients in grade 4 for the physical problems domain with mean score of 30. 

 Relationships between respiratory muscle strength and HRQoL showed a 

positive correlation between MIP and the physical functioning, physical problems and 

vitality domains (Figure 3). No correlation was observed between the other 

respiratory muscle variables and the other SF-36 domains. Single linear regression 

analysis demonstrated that MIP explains 29% of the variance in physical functioning, 

18% of physical problems and 20% of vitality. 

 



 
 

Discussion 

 The main findings of the study were: 1) MD patients showed loss of expiratory 

muscle strength and those patients with a worse grade in MIRS had further decrease 

in MEP and 2) some domain of HRQoL correlated with inspiratory muscle strength 

and 3) MD patients had impairment in physical functioning domains of general health 

related quality of life. 

HRQoL is a term used to define values attributed by individuals, in which life 

can be altered by functional states, perceptions, infirmities or treatment.23 Individuals 

with neuromuscular diseases may have compromised quality of life due to both 

physical and psychosocial factors.24,25 Individuals with MD have similar complaints to 

those of patients with other neuromuscular diseases and their quality of life is 

significantly associated with the capacity to walk, move and perform manual tasks.26 

When assessing HRQoL using the SF-36 questionnaire, our patients obtained worse 

results in nearly all the domains, except mental health, when compared to quality of 

life values in healthy persons. Antonini et al.10 and Ford et al.11 in their studies with 

20 and 21 patients, respectively, showed that they may obtain worse results in all the 

domains of quality of life, mainly in the domains related to physical and mental 

activity and bodily pain, using the SF-36 questionnaire. In the same study, Antonini et 

al.10 found an inverse correlation between age, disease duration and severity in the 

domains related to both physical and mental health. This finding leads us to 

hypothesize about the role of the disease on the perception of quality of life in 

patients with MD. 

 The association between measures of quality of life and respiratory function 

has been extensively investigated in studies on chronic respiratory diseases. 

Previous studies found good relationship between respiratory muscle strength, lung 



 
 

function and quality of life in neuromuscular disease.26 This matter was studied by 

Ahlström et al.,27 who assessed 57 individuals with muscular dystrophies, 32 of 

whom with MD. Respiratory muscle strength was not assessed, but 41% of the 

patients with MD had moderately or severely reduced FVC and a direct relationship 

between worsened quality of life and the decline in respiratory function. In the 

present study, the patients showed a slightly reduced FVC and a significant decrease 

in respiratory muscle strength compared to predicted values. We also found a 

relationship between MIP and the HRQoL domains physical functioning, physical 

problems and vitality. Based on our results, it is suggested that MIP may have a 

predictive value with respect to the physical dimension of quality of life. 

  Our MD subjects demonstrated low expiratory muscle strength values even 

though most of the patients exhibited minimal signs of muscle impairment, supporting 

the idea that respiratory muscle weakness may also be present in the absence of 

clear weakness in the proximal limb muscles. These results suggest that the 

expiratory muscles can be affected before other muscles alterations occur and 

emphasize the importance of continuous assessing respiratory muscles. At the same 

time it supports that the respiratory muscles are the origin of other pulmonary 

complications caused by neuromuscular diseases, because respiratory muscle 

function was altered even in patients with normal or partially preserved pulmonary 

function. Among the studies that assessed muscle and pulmonary function in MD 

patients are those conducted by Ugalde et al.12 in 10 patients, predominantly man, 

and Zifko et al.13 in 25 patients with MD. Both observed a pulmonary function pattern 

with slight restriction, similar to that found in our study, however, the respiratory 

muscle strength was further impaired when compared to our data. Despite the similar 

results in lung fuction, the patients of these studies were not classified using the 



 
 

MIRS scale. Thus, comparisons with our results are difficult to make, given the 

relationship between the functional alterations in peripheral muscles and the loss of 

respiratory muscle strength were not established by the authors.  

 The preferential involvement of the expiratory muscles, observed by the 

decline in MEP, was found in other studies.5,28,29 Previous results,5 demonstrated that 

MD patients with proximal weakness may experience greater decrease in MIP values 

than that in MEP. Ours results showed that in an intermediate level of the disease, 

without signs of proximal weakness, the reduction in MEP prevails. Ugalde et al.12 

studied the electromyographic activity of abdominal muscles in MD, observing no 

expiratory muscle weakness; however, the sample was smaller and no distinction 

was made for the degree of muscle impairment. In contrast, Veale et al.28 compared 

respiratory pattern during sleep and wakefulness in normal individuals, those with 

MD and those with neuromuscular diseases. They found that, despite the similar 

degree of respiratory muscle weakness in the two groups of patients, those with MD 

showed lower MEP even in a small sample (7 patients) and without classification of 

the degree of muscle impairment. This was also observed by Finnimore et al.,29 who 

investigated the presence of nocturnal hypoxemia and its correlations with diurnal 

respiratory pulmonary and muscle function in 12 patients with MD. These authors 

showed a clear respiratory muscle dysfunction, mainly due to reduced MEP.  

 Recent studies observed that SNIP values were greater than those of MIP in 

both healthy individuals and in those with neuromuscular diseases.7,20 Our results 

show that approximately half of the patients had SNIP above MIP, with variability in 

the results similar to that observed by Terzi et al.,30 in which SNIP was higher than 

MIP in 48% of the patients with MD. These authors report that when the SNIP values 

are greater than those of MIP, SNIP could be used as the only measure in the follow-



 
 

up of muscle strength in neuromuscular patients, otherwise, MIP should also be 

assessed. However, despite this suggestion, literature studies report that these 

maneuvers are not the same because the muscle activation pattern is different, 

making them complementary measures.9 Other authors such as Kumar et al.2 

observed a tendency to a reduction in SNIP compared to the MIP in patients with MD 

that presented with sleep-related respiratory disorders, a common problem in these 

patients. Therefore, our results suggesting the need for both tests (SNIP and MIP), 

since the results may vary.  

 A potential limitation of our study is the small sample size, owing to the limited 

time and few resources available during the study period. However, the results of this 

study add new perspectives in terms of respiratory alterations and HRQoL in MD 

patients. 

  In summary, the results of the present study show that patients with MD have 

reduced expiratory muscle strength. The HRQoL compared to healthy individuals 

may be more compromised in the physical dimensions, which may be influenced by 

variations in inspiratory muscle strength. 
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Tables 

Table 1 

Patients characteristic, degree of muscle impairment and pulmonary function. 

Characteristics  Patients 

Sex, M/F 13/10 

Age, years 40 ± 16ª 

BMI, Kg/m² 23,1 ± 5,3ª 

Time of diagnosis, years 8,4 ± 7,3ª 

MIRS, grades 1/2/3/4/5 3/11/4/5/0 

FVC, % pred 77,4 ± 13ª 

FEV1, % pred 77 ± 13ª 



 
 

FEV1/FVC, % 83,5 ± 7,4ª 

 

BMI: body mass index; MIRS: Muscular Impairment Rating Scale - 1 = no muscular 

impairment, 2 = minimal signs, 3 = distal weakness, 4 = mild or moderate proximal 

weakness, 5 = severe proximal weakness; FVC: forced vital capacity; FEV1: forced 

expiratory volume in one second. aValues in mean ± SD. 

 

 

 

 

 

 

 

 

Table 2 

Health-related quality of life in patients and healthy references values 

SF-36 domains Patients Population controls† 

Physical functioning 58.7 ± 31.4 88 ± 23.3*  

Physical problems 43.4 ± 35.2 85.3 ± 34* 

Bodily pain 71.3 ± 29 76.6 ± 23.7 

General health perception 63.3 ± 21.6 74.2 ± 20.3 

Vitality 59 ± 21.4 62.6 ± 21 



 
 

Social aspects 71 ± 31.7 84.8 ± 22.7 

Emotional aspects 68.4 ± 36 82.8 ± 33 

General mental health 74.7 ± 18 75.3 ± 18.1 

 

†Zung WK. Arch Gen Psychiatry 1965.  *P < 0.001. Patients versus healthy subjects. 

Values expressed in mean ± SD. 

 

 

 

 

 

 

 

 

Legends for Figures 

 

Figure 1. Maximal Respiratory Pressure: solid line represent cut off point of MIP and 

MEP to females. Dotted line represent cut off point of MIP and MEP for males. 

Circles represented males and triangles represented females. 

 

Figure 2. Relation between maximal inspiratory and expiratory pressure in MD 

patients. Circles represented males and triangles represented females. Dotted line 

represent expected  MEP/MIP relation between found in health subjects. 

 

 



 
 

Figure 3.  Correlation between MIP and: (a) Physical functioning; (b) Physical 

problems; (c) Vitality. Circles represented males and triangles represented females. 
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(b) 

r = 0,42 
p = 0,041 

(c) 

r = 0,45 
p = 0,031 

(a) 

r = 0,54 
p = 0,008 
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Resumo 

Objetivos:  Retardo na condução, distúrbios rítmicos e doença miocárdica são 

comuns na distrofia miotônica (DM). Assim, o propósito deste estudo foi avaliar e 

analisar a modulação autonômica da frequência cardíaca (FC) entre os gêneros e 

verificar as relações entre índices de VFC e parâmetros clínicos em pacientes com 

DM. Métodos: Foram captados 15 min de intervalos R-R (iR-R) em repouso nas 

posturas supina e sentada de 17 pacientes (10 homens, idade 38.2 ± 7.9 anos; 7 

mulheres, idade 42.3 ± 13.8 anos). Os dados dos iR-R foram analisados nos 

domínios de tempo, pelo índice RMSSD, e de frequência, pelas bandas de baixa 

frequência (BF) e alta frequência (AF) e pela razão BF/AF. Resultados: Da postura 

supina para a sentada, AF diminuiu (0.43 x 0.30) e BF (0.57 x 0.70) e a razão BF/AF 

(1.28 x 2.22) aumentaram (p< 0.05). Comparado a valores de referência, BF foi 

significativamente inferior, tanto nos pacientes homens (2.68 x 2.99) como nas 

mulheres (2.31 x 2.79) (p< 0.05). Nos pacientes, a razão BF/AF e BF foram maiores 

nos homens (5.52 x 1.5 e 0.8 x 0.6) e AF, nas mulheres (0.43 x 0.21) (p< 0.05). 

Houve correlação positiva entre o tempo de diagnóstico e a razão BF/AF (r= 0.7, p< 

0.01). Conclusões: Pacientes com DM podem apresentar disfunção simpática na 

modulação autonômica da FC, mas têm ajuste normal da postura supina para a 

sentada. A modulação parassimpática é superior nas mulheres e a simpática tende a 

aumentar nos pacientes com maior tempo de diagnóstico. 



 
 

Abstract 

Objectives:  Conduction delay, rhythm disorders and myocardial disease are 

common in myotonic dystrophy (DM). The purpose of this study was to evaluate and 

analyze the autonomic modulation of heart rate (HR) between sexes and examine 

relationships between HRV indices and clinical parameters in patients with DM. 

Methods:  We obtained 15 min of RR intervals (iRR) at rest in the supine and sitting 

in 17 patients (10 men, age 38.2 ± 7.9 years; 7 women, age 42.3 ± 13.8 years). The 

iR-R data were analyzed in the time domain, by RMSSD and in the frequency 

domain, by low frequency (LF) and high frequency (HF) bands and the LF/HF ratio. 

Results: From supine position to seated, HF decreased (0.43 x 0.30), and LF (0.57 x 

0.70) and the LF/HF ratio (1.28 x 2.22) increased (p< 0.05). Compared to healthy 

persons, LF was lower in both male patients (2.68 x 2.99) and women (2.31 x 2.79) 

(p< 0.05). In patients, the LF/HF ratio and LF were higher in men (5.52 x 1.5 and 0.8 

x 0.6, p< 0.05) and AF in women (0.43 x 0.21) (p< 0.05). There was positive 

correlation between the time of diagnosis and LF/HF ratio (r= 0.7, p< 0.01). 

Conclusions:  Patients with MD may have sympathetic dysfunction in autonomic 

modulation of HR, but have normal adjustment of autonomic modulation of HR, from 

supine position to seated. The parasympathetic modulation is higher in women and 

the sympathetic tends to increase in patients with longer diagnosis. 



 
 

Introdução 

A distrofia miotônica (DM) é a forma mais freqüente de distrofia muscular no 

adulto. É uma doença neuromuscular multissistêmica autossômica dominante 

causada, na maioria dos indivíduos afetados, por uma mutação no gene DMPK 

(dystrophia myotonica protein kinase) localizado no cromossomo 19q13.31,2. Há uma 

grande variabilidade entre os indivíduos com DM em relação ao quadro clínico e a 

idade de início da doença. As manifestações clínicas mais comuns são miotonia e 

fraqueza muscular, catarata, distúrbios endócrinos e do aparelho digestivo, 

desordens do sono, calvície e anormalidades cardíacas3,4,5.  

Os problemas cardíacos de pacientes com DM são complicações bem 

conhecidas1,3,6. A maioria dos pacientes sintomas é assintomática, no entanto, até 

80% dos pacientes podem apresentar alterações fisiopatológicas cardíacas 6. As 

manifestações clínicas mais comuns são retardo na condução, distúrbios rítmicos e 

doença miocárdica. As alterações eletrocardiográficas mais freqüentes indicam 

anormalidades na condução intra-ventricular e átrio-ventricular, fibrilação atrial e 

arritmias ventriculares. A histopatologia mostra fibrose no sistema de condução e no 

nodo sino-atrial associada à hipertrofia dos miócitos e infiltração gordurosa7. Os 

pacientes com maior comprometimento muscular são mais velhos e apresentam 

com mais frequência problemas cardíacos8. 

O sistema nervoso autonômico tem papel fundamental na modulação da 

freqüência cardíaca (FC). Quando a sua variabilidade está diminuída é preditor de 

morbidade e mortalidade 9,10. Além disso, tem sido observado que mulheres sem DM 

geralmente apresentam maior dominância vagal sobre a FC, que parece ser 

responsável pela cardioproteção dessas comparadas aos homens, apesar de essas 

diferenças diminuírem com o envelhecimento11. Assim, tem sido proposto a análise 

da variabilidade da frequência cardíaca (VFC), por ser um método não invasivo e 

que fornece informações sobre a integridade neurocárdica. Alguns estudos sobre a 

função global do sistema nervoso autônomo em pacientes com DM mostram que é 

pouco provável a presença de neuropatia autonômica1,12,13. Entretanto, estudos 

sobre alteração da modulação autonômica da FC são divergentes14,15,16,17. Assim, 

este estudo teve como objetivos: (1) avaliar e analisar a modulação autonômica da 

FC entre os gêneros de pacientes com DM e (2) verificar as relações entre os 

índices de VFC e parâmetros clínicos em pacientes com DM. 



 
 

Materiais e métodos 

Sujeitos 

Pacientes com diagnóstico de DM dado por neurologista do Hospital 

Universitário Onofre Lopes da Universidade Federal do Rio Grande do Norte (HUOL-

UFRN) foram convidados a fazer parte do estudo. Os pacientes que apresentassem 

evidência de doença respiratória ou cardíaca, hipertensão (pressão sanguínea 

arterial > 140/90 mmHg), diabetes mellitus, doença tromboembólica, doenças da 

tireóide, acidente vascular cerebral, depressão ou história de tabagismo ou 

alcoolismo foram excluídos do estudo. Nenhum dos participantes tomavam medição 

anti-hipertensiva, anti-arrítmica, sedativos ou outros medicamentos que pudessem 

afetar o controle autonômico da FC. Nenhum dosparticipantes tinha o 

acompanhamento da fisioterapiaou fazia parte de algum programa regular de 

exercícios aeróbicos. Todos os participantes do estudo deram seu consentimento 

por escrito após a aprovação do estudo pelo Comitê de Ética do hospital (protocolo 

número 151/07).  

 

Classificação clínica de comprometimento muscular 

Todos os pacientes foram categorizados pelo neurologista de acordo com a 

escala de comprometimento muscular “Muscular Impairment Rating Scale- MIRS” 

em cinco graus de comprometimento, de acordo com a progressão distal a proximal 

do envolvimento muscular periférico característico da DM: grau 1 - ausência de 

sinais clínicos de comprometimento muscular; grau 2 - sinais mínimos como 

miotonia e fraqueza facial, ptose palpebral e/ou voz nasalada; grau 3 - fraqueza 

distal sem prejuízo proximal; grau 4 - fraqueza proximal leve ou moderada; grau 5 - 

fraqueza proximal severa, com o paciente confinado à cadeira de rodas18.  

  

 Avaliação espirométrica 

Foi realizada espirometria forçada para observar a presença de alterações na 

função pulmonar. O procedimento técnico, os critérios de aceitabilidade, 

reprodutibilidade, valores de referência e interpretativos, bem como a padronização 

e equipamento seguiram as diretrizes da Sociedade Brasileira de Pneumologia e 



 
 

Tisiologia19. Os testes foram realizados em posição sentada utilizando o espirômetro 

DATOSPIR® 120 (Sibelmed®, Barcelona, Espanha). Os valores espirométricos de 

referência foram obtidos derivados das equações pré-estabelecidas19.  

 

 Avaliação da variabilidade da frequência cardíaca 

Os participantes do estudo foram avaliados sempre no mesmo período do dia 

para evitar diferenças causadas pelas mudanças circadianas. A temperatura do 

laboratório foi mantida entre 22°C e 24°C e a umida de relativa do ar entre 50 e 60%. 

Os pacientes foram informados sobre o protocolo a ser realizado e instruídos a 

abstêrem-se de estimulantes e bebidas alcoólicas durante as 24 h precedents ao 

teste e ingerir uma refeição leve ao menos 2 h antes da avaliação20.  

No dia do teste, os pacientes foram questionados e examinados quanto ao 

seu bem estar geral, uma noite adequada de sono (7 – 8 h) e ao seguimento das 

orientações. Após 20 minutos em repouso, a pressão arterial sistêmica 

(esfigmomanômetro Missouri®, Mikato®, São Paulo, Brasil) e o pulso radial (oxímetro 

Nonin Medical®, MN, USA) foram medidos para verificar se as condições basais 

eram adequadas para o teste20. 

Para a obtenção dos dados da FC os voluntários foram monitorados na 

posição supina por 15 minutos usando o monitor de FC Polar S810i® (Polar Electro 

Oy®, Finlândia), um equipamento prático e confiável para monitorar a FC batimento-

a-batimento para a análise da VFC. Este aparelho captura os intervalos R-R por 

meio de 2 eletrodos adesivos, um posicionado no processo xifóide e outro na quinta 

costela esquerda. Os sinais eletrônicos foram continuamente transmitidos e 

arquivados em um receptor eletromagnético para análise posterior e cálculo dos 

valores da VFC. Os dados obtidos pelo Polar S810i® foram transferidos ao 

computador por meio de uma interface com aparelho infravermelho para emissão do 

sinal. A interface infravermelha foi posicionada a uma distância máxima de 8 

polegadas e angulação de 15° do Polar S810i ®20.  

Os sinais da FC foram processados para o cálculo dos valores da VFC 

usando um programa MatLab® específico (The Math Works, USA) que calcula os 

valores da VFC baseados nos intervalos R-R obtidos do equipamento. 



 
 

A VFC foi avaliada em ambos os domínios de tempo e freqüência. A região de 

maior estabilidade no traçado dos intervalos R-R foi usada para esta medida, desde 

que apresentasse no mínimo 256 batimentos consecutivos. Os parâmetros do 

domínio de tempo estudados foram as médias dos intervalos R-R, os desvios-

padrão dos intervalos R-R (SDNN) e a raiz quadrada da média da soma dos 

quadrados das diferenças entre os intervalos adjacentes normais divididos pelo 

número de intervalos R-R em um dado período de tempo menos um intervalo R-R 

(RMSSD) . O SDNN refletia a VFC global enquanto o RMSSD foi considerado ser 

um índice de modulação parassimpática da FC21.  

Para o domínio de freqüência, a análise espectral foi realizada pela 

transformada rápida de Fourier aplicada em uma única janela após subtração linear 

da tendência nos intervalos R-R previamente escolhidos. A análise no domínio de 

freqüência foi feita utilizando-se as bandas de baixa (BF: 0.04 a 0.15 Hz) e alta (AF: 

0.15 a 0.4 Hz) frequências, em unidades absolutas (ms2) e normalizadas (un), e a 

razão BF/AF. A banda BF é modulada por ambos os sistemas nervosos simpático e 

parassimpático e a banda AF está relacionada ao controle cardíaco vagal21.  

Inicialmente, os pacientes permaneceram em repouso por 20 minutos para o 

retorno da FC às condições basais. Logo após, 15 minutos de dados 

eletrocardiográficos foram captados com os pacientes respirando espontaneamente 

em repouso (frequência respiratória = 16 irpm), na postura supina e em seguida, na 

postura sentada. Todos receberam instruções para evitar tossir, falar ou movimentar-

se excessivamente, manter a respiração calma e não dormir durante a captação19. 

 

Análise estatística 

Por meio da estatística descritiva, foi feita uma caracterização dos pacientes 

estudados, através da obtenção das médias e desvios-padrão dos parâmetros 

idade, índice de massa corpórea (IMC), tempo de diagnóstico e variáveis da função 

respiratória. A distribuição normal dos dados foi verificada através do teste de 

Kolmogorov-Smirnov. Não houve distribuição normal somente dos dados de AF 

(ms2) em supino e BF (ms2) e razão BF/AF sentados, para o grupo total de 

pacientes. Ao transformarem-se os dados coletados em supino para log10, 

procedimento necessário para possibilitar a comparação com valores de indivíduos 



 
 

saudáveis, todos apresentaram distribuição normal. O teste t pareado ou não 

pareado (amostras dependentes ou independentes, respectivamente) foi utilizado 

para comparar os dados paramétricos, caso contrário, foram realizados os testes de 

Wilcoxon ou Mann-Whitney. Da mesma forma foi analisada a relação entre variáveis 

clínicas e índices de VFC, por meio das correlações de Pearson e Spearman. O 

nível de significância estatística foi ajustado para 5%. O programa utilizado para as 

análises foi o GraphPad Prism®, versão 5.0.    

 

Resultados 

Dezessete pacientes (10 homens, idade entre 20 e 57 anos) fizeram parte do 

estudo. Havia mais pacientes com comprometimento muscular periférico leve (sinais 

mínimos ou fraqueza distal), como apresentado na Tabela 1. Não havia pacientes 

cadeirantes, todos deambulavam e eram capazes de executar as atividades de vida 

diária.  A maioria dos pacientes 88% (n = 15) foi classificada com padrão de função 

pulmonar restritivo leve e apenas 12% (n = 2) apresentaram uma restrição moderada 

(CVF < 60% do predito). 

  Foi encontrado um valor de BF significativamente inferior para ambos os 

pacientes homens (redução de 10.4%) e mulheres (redução de 17.2%), na postura 

supina, comparando-os a indivíduos saudáveis com idade semelhante (amplitude de 

36 a 45 anos) e mesmo sexo, com o estudo da VFC feita a partir de registros 

eletrocardiográficos de curta duração e com metodologia semelhante à utilizada no 

presente estudo22, como demonstrado na Tabela 2. Os valores de RMSSD e AF dos 

pacientes não foram significativamente diferentes dos valores de referência. 

Entretanto, os valores do RMSSD foram inferiores em 41% dos pacientes (4 homens 

e 3 mulheres) e o AF, em 82% (8 homens e 6 mulheres), havendo uma redução 

média de 15% no RMSSD e no AF para ambos os sexos.  Foram encontradas 

diferenças significativas entre gêneros na postura sentada, para os valores da razão 

BF/AF (73% acima) e do índice BF (un) (25% acima), que foram superiores nos 

homens, enquanto que AF (un) estava maior nas mulheres (51,2% acima) (Tabela 

3).  

A análise dos dados da VFC nas posturas supina e sentada revelou redução 

de 20.6% no índice RMSSD.  Nos índices do domínio de frequência, foram 



 
 

observadas mudanças significativas com diminuição de 19% de AF (un), aumento de 

19% de BF e aumento de 42.3% da razão BF/AF, da postura supina para a sentada 

(Tabela 4). 

A análise das relações entre as variáveis clínicas e os índices de VFC revelou 

correlação significativa positiva entre o tempo de diagnóstico e a razão BF/AF 

(Figura 1). Não houve correlação significativa entre a idade e os índices de VFC.         

 

Discussão 

  O presente estudo se propôs a avaliar a modulação autonômica da FC em 

pacientes com DM, as possíveis diferenças entre gêneros e verificar se há relação 

entre índices de VFC e parâmetros clínicos em pacientes com DM. Os principais 

resultados demonstraram que nos pacientes com DM ocorre o ajuste da modulação 

da FC da posição supina para a sentada, semelhante ao comportamento fisiológico 

observado em pessoas saudáveis. O índice BF, tanto em homens como em 

mulheres, mostrou-se significativamente reduzido em relação a valores de referência 

em saudáveis. A comparação entre gêneros mostrou uma diferença significativa nos 

índice BF, AF e razão BF/AF entre os pacientes do sexo feminino e masculino, em 

posição sentada. Foi encontrada correlação positiva entre o tempo de diagnóstico e 

a razão BF/AF.  

 Este é o primeiro trabalho que avaliou o ajuste da modulação da FC da 

posição supina para a sentada em pacientes com DM. Os ajustes decorridos da 

mudança de postura ocorrem devido a desvios hidrostáticos com o deslocamento de 

sangue das extremidades superiores para as inferiores, associado à redução da 

pressão arterial sistêmica, do débito cardíaco e da ativação de receptores arteriais e 

cardiopulmonares23,24. Os resultados encontrados exemplificam uma variação da 

atividade eferente simpática e parassimpática que modula o coração e reduz a VFC. 

Esta ação é decorrente de uma menor ativação do vago sobre o nodo sinusal21. Em 

indivíduos saudáveis a BF e razão BF/AF geralmente são maiores na postura 

sentada ou de pé e AF e os índices de domínio de tempo, como o RMSSD, são 

maiores na postura supina25,26,27. No presente estudo, foram encontradas diferenças 

significativas na VFC quando avaliado o ajuste da modulação da FC durante as 

mudanças de postura nos pacientes. Os índices BF (un) e a razão BF/AF 



 
 

mostraram-se mais elevados na postura sentada, enquanto que AF mostrou-se 

diminuído, ou seja, houve diminuição da atuação parassimpática em relação à 

simpática na postura sentada, comportamento observado em indivíduos saudáveis28. 

Na DM, o único estudo que avaliou o ajuste da modulação autonômica sobre o 

coração, com a mudança da postura deitada para a ortostática mostrou um índice de 

AF, em valor absoluto, diminuído na postura ortostática e uma razão BF/AF 

aumentada17, semelhante aos nossos resultados. Portanto, o presente estudo 

confirma que o ajuste da modulação da FC ocorrido durante mudanças de postura 

não estava alterado nos pacientes com DM.   

Quando comparados os dados da VFC de pacientes com DM e indivíduos 

saudáveis, os valores dos índices da VFC tendem a ser mais baixos nos 

pacientes14,15,16,17. Além disso, os resultados encontrados sugerem a presença de 

disfunção parassimpática e/ou predominância simpática na modulação autonômica 

da FC na DM.  Nossos resultados, portanto, confirmam as suposições do estudo de 

Rakocević-Stojanović et al.29, que em pacientes com DM pode ocorrer ambas 

disfunção simpática e predominância parassimpática. De acordo com alguns 

autores12,15,17, estas alterações não parecem estar relacionadas à presença de 

neuropatia autonômica, mas sim à coexistência de problemas cardíacos15,16,17. Em 

nosso estudo, poucos pacientes apresentaram o RMSSD inferior ao de pessoas 

saudáveis, o que é comum ocorrer nos índices do domínio de tempo15,16,29. No 

entanto, apesar de AF não ter sido significativamente inferior, estava diminuído em 

mais de 80% dos pacientes, mostrando uma tendência à disfunção vagal. O espetro 

de BF mostrou-se significativamente inferior, como observado frequentemente na 

literatura em pacientes com DM14,15,17. Entretanto, o presente estudo foi o primeiro a 

verificar que essa redução ocorre em comparação com saudáveis e de acordo com 

o gênero.   

Desde nosso conhecimento, este é o primeiro estudo que realizou a 

comparação dos índices e espectros da VFC entre gêneros nos pacientes com DM, 

o que deve ser caracterizado, devido às diferenças fisiológicas encontradas entre 

homens e mulheres30. Em indivíduos saudáveis são encontradas diferenças 

significativas entre gêneros antes dos 55 anos22,24 denotando a importância do 

período reprodutivo feminino sobre a modulação autonômica da FC30. Comumente, o 

espectro da BF e a razão BF/AF são superiores nos homens enquanto o RMSSD e o 



 
 

espectro de AF, nas mulheres22,30,31. Isso indica que nas mulheres parece haver uma 

atividade parassimpática mais alta, o que reflete parcialmente uma menor propensão 

à mortalidade por doenças cardíacas32. Entretanto, estudos sobre a influência do 

gênero na VFC levando em consideração as mudanças posturais em saudáveis são 

infreqüentes22,24,30,31. As diferenças observadas entre homens e mulheres saudáveis 

são independentes da postura, com as mulheres apresentando a atuação 

parassimpática superior aos homens24. Em nossos pacientes, foram encontradas 

diferenças significativas na postura sentada.  O espectro BF e a razão BF/AF foram 

superiores nos homens e o espectro AF, nas mulheres. Portanto, os pacientes com 

DM exibiram um padrão de modulação autonômica do coração semelhante ao de 

pessoas saudáveis, quando observadas as diferenças entre os sexos de acordo com 

as mudanças posturais.  

  Clinicamente, na DM parece haver uma correlação entre o tempo de 

diagnóstico e a progressão dos sinais de doença, isto foi observado em relação à 

função muscular respiratória e a qualidade de vida relacionada a saúde33. Nosso 

estudo observou que na DM a razão BF/AF aumentou em paralelo com o tempo de 

diagnóstico, sugerindo o aumento do predomínio simpático com a progressão da 

doença. Já foi estabelecido que o predomínio da modulação simpática predispõe à 

instabilidade elétrica cardíaca e morte súbita21 e que pacientes com a DM nas fases 

mais avançadas tendem a ter mais problemas cardíacos7, nossos resultados 

contribuem para reforçar a hipótese que pode haver uma relação entre alterações 

cardíacas degenerativas e a disfunção autonômica avaliada pela VFC. Isto foi 

sugerido no estudo de Hardin et al.16, que relataram uma associação da redução nos 

parâmetros da VFC com a severidade das anormalidades da condução cardíaca em 

pacientes com DM. Estes autores também constataram que, similarmente ao que 

acontece na população saudável22, houve um aumento do predomínio simpático e 

uma redução nos espectros de BF e AF com o avançar da idade. Portanto, deve ser 

reforçada a avaliação cardíaca aos pacientes com maior tempo de diagnóstico, e o 

estudo da VFC é um método barato e simples de ser realizado21.  

Este estudo pôde concluir que nos pacientes com DM existem alterações no 

balanço simpatovagal, com tendência ao predomínio da modulação simpática sobre 

o coração. Entretanto, existe a presença do ajuste fisiológico da modulação 

autonômica da FC com a mudança da postura supina para a sentada. Em relação às 



 
 

diferenças entre gêneros, pacientes do sexo feminino, assim como ocorre em 

indivíduos saudáveis, têm a atividade parassimpática mais acentuada, em relação 

aos pacientes do sexo masculino. Além disso, observamos que nos pacientes com 

maior tempo de diagnóstico existe um predomínio da modulação simpática sobre o 

coração.          
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Tabela 1.  Características clínicas dos pacientes com distrofia miotônica. 

Características Homens      

(n = 10) 

Mulheres      

(n = 7) 

Todos                

(n = 17) 

Idade, anos 38.2 ± 7.9 42.3 ± 13.8 40 ± 10.5a 

IMC, kg/m2 22.7 ± 3.1 25.1 ± 5.6 23.7 ± 4.5 

Tempo de diagnóstico, anos 9.5 ± 9.5 4.9 ± 3.4 7.6 ± 7.8a 

Graus de comprometimento 

muscular (MIRS) 

   

1. Sem comprometimento 

muscular 

0 2 (28.6%) 2 (11.8%) 

2. Sinais mínimos, sem 

fraqueza distal 

3 (30%) 3 (42.8%) 6 (35.3%) 

3. Fraqueza distal  2 (20%) 2 (28.6%) 4 (23.5%) 

4. Fraqueza proximal leve 

a moderada 

5 (50%) 0 5 (29.4%) 

5. Fraqueza proximal 

severa 

0 0 0 

CVF, L (% predito) 3.5 ± 0.8 

(74.3 ± 17.7) 

2.5 ± 0.6 

(79.6 ± 16.5) 

3.1 ± 0.9a        

(76.5 ± 17)a 

VEF1, L (% predito) 2.9 ± 0.6   

(75 ± 13.8) 

2 ± 0.5    

(78.4 ± 14.8) 

2.6 ± 0.7a        

(76.4 ± 14)a 

VEF1/CVF, % 84.1 ± 6.7 82.3 ± 8.3 83.8 ± 7.6a 

 

MIRS: Muscular Impairment Rating Scale17; CVF: capacidade vital forçada; VEF1: 

volume expiratório forçado no primeiro segundo; PImáx: pressão inspiratória 



 
 

máxima; PEmáx: pressão expiratória máxima. aDados expressos em média ± desvio 

padrão. 



 
 

Tabela 2.  Índices de VFC em pacientes com distrofia miotônica e indivíduos 

saudáveis em repouso na postura supina. 

 Pacientes Saudáveis* p 

n (H/M) 17 (10/7) 47 (22/25)  

RMSSD, ms    

Homens 1.46 ± 0.22 1.45 ± 0.30 ns 

Mulheres 1.38 ± 0.26 1.35 ± 0.23 ns 

BF, ms2    

Homens 2.68 ± 0.30 2.99 ± 0.35 0.022 

Mulheres 2.31 ± 0.43 2.79 ± 0.43 0.014 

AF, ms2    

Homens 2.45 ± 0.41 2.70 ± 0.29 ns 

Mulheres 2.32 ± 0.53 2.59 ± 0.35 ns 

 

*Agelink MW et al. Clin Autonom Res. 200122. VFC: variabilidade da freqüência 

cardíaca; RMSSD: raiz quadrada da média da soma dos quadrados das diferenças 

entre os intervalos adjacentes normais divididos pelo número de intervalos R-R em 

um dado período de tempo menos um intervalo R-R; BF: componente espectral de 

baixa freqüência da VFC AF: componente espectral de alta freqüência da VFC ns: 

não significativo. Dados expressos em média ± desvio padrão, após serem 

transformados em log10. 

 

 

 



 
 

Tabela 3. Comparação dos índices de VFC entre homens e mulheres com distrofia 

miotônica, nas posturas supina e sentada. 

 

(n) 

Homens 

(10) 

Mulheres 

(7) 

p 

Idade, anos 38.2 ± 8a 42.3 ± 14a  ns 

RMSSD, ms    

Supina 32.5 ± 18.7a 28 ± 18.5a ns 

Sentada 21.6 ± 8a 28.2 ± 9a ns 

BF, un    

Supina 0.62 ± 0.15a 0.5 ± 0.14a ns 

Sentada 0.8 ± 0.12a 0.6 ± 0.11a 0.002 

AF, un    

Supina 0.38 ± 0.15a 0.5 ± 0.14a ns 

Sentada 0.21 ± 0.12a 0.43 ± 0.11a 0.002 

Razão BF/AF    

Supina 2.1 ± 1.45a 1.13 ± 0.64a ns 

Sentada 5.52 ± 3.63a 1.5 ± 0.63a 0.010 

 

VFC: variabilidade da freqüência cardíaca; RMSSD: raiz quadrada da média da 

soma dos quadrados das diferenças entre os intervalos adjacentes normais divididos 

pelo número de intervalos R-R em um dado período de tempo menos um intervalo 

R-R; BF: componente espectral de baixa freqüência da VFC; AF: componente 

espectral de alta freqüência da VFC; un: unidades normalizadas; ns: não 

significativo. a Dados expressos em média ± desvio padrão.  



 
 

Tabela 4.  Índices da VFC nas posições supina e sentada em repouso dos homens 

(n = 10) e das mulheres (n = 7) com distrofia miotônica. 

 

 Supina Sentada p 

RMSSD, ms    

Todos 30.6 ± 18.2a 24.3 ± 8.7ª ns 

Homens 32.5 ± 18.7 21.6 ± 7.9 0.046 

Mulheres 27.9 ± 18.5  28.1 ± 8.8 ns 

BF, un    

Todos 0.57 ± 0.16a 0.70 ± 0.16ª 0.011 

Homens 0.62 ± 0.15 0.79 ± 0.12 0.025 

Mulheres 0.49 ± 0.14 0.57 ± 0.11 ns 

AF, un    

Todos 0.43 ± 0.16ª 0.30 ± 0.16ª 0.011 

Homens 0.38 ± 0.15 0.21 ± 0.12 0.025 

Mulheres 0.51 ± 0.14 0.43 ± 0.11 ns 

Razão BF/AF    

Todos 1.28b 2.22b 0.020 

Homens 2.09 ± 1.45 5.52 ± 3.63 0.029 

Mulheres 1.13 ± 0.64 1.46 ± 0.63 ns 

 



 
 

 VFC: variabilidade da freqüência cardíaca; RMSSD: raiz quadrada da média da 

soma dos quadrados das diferenças entre os intervalos adjacentes normais divididos 

pelo número de intervalos R-R em um dado período de tempo menos um intervalo 

R-R; BF: componente espectral de baixa freqüência da VFC; AF: componente 

espectral de alta freqüência da VFC; un: unidades normalizadas; ns: não 

significativo. a Dados expressos em média ± desvio padrão. b Dados expressos em 

mediana. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 
 

 

Figura 1.  Correlação entre tempo de diagnóstico e a razão BF/AF na postura supina.   

 

 

 

 

 

 
 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

p = 0.002 
r = 0.7 



 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

4 CONCLUSÕES E CONSIDERAÇÕES FINAIS 

 

 



 
 

 
 

Nosso trabalho abordou sobre a avaliação dos dois principais problemas na 

DM: o envolvimento respiratório e o cardíaco. Confirmamos uma redução na força 

muscular respiratória, principalmente expiratória, e observamos um declínio mais 

acentuado em pacientes com maior comprometimento muscular periférico. Foi 

confirmado um prejuízo na qualidade de vida, em que os domínios sobre aspectos 

físicos apresentaram relação direta com a queda na força muscular inspiratória, um 

achado ainda não abordado pela literatura. Pela avaliação da modulação 

autonômica da frequência cardíaca, apesar de ser observado um ajuste normal com 

a mudança de postura, verificamos uma tendência ao predomínio da modulação 

simpática sobre o coração nos pacientes, especialmente quanto maior fosse o 

tempo de diagnóstico, um dado que aponta para a possibilidade de prejuízos na 

função cardíaca, principalmente nos anos mais tardios da doença.   

Consideramos que nossos resultados fornecem uma importante contribuição 

ao conhecimento sobre medidas de avaliação que podem ajudar a prevenir o risco 

das complicações mais sérias da DM. Sendo o primeiro estudo do Programa de Pós-

Graduação em Fisioterapia da UFRN sobre estes temas, fornece informações 

importantes na realização de futuros estudos tanto sobre a DM como sobre as 

medidas de avaliação aqui abordadas. Dessa maneira também contribui para o 

crescimento da Fisioterapia como ciência e como profissão. Contudo, devemos 

lembrar a necessidade de realização de mais estudos prospectivos e com um maior 

número de pacientes, que possam esclarecer sobre a progressão do envolvimento 

muscular respiratório. Quanto às alterações na modulação autonômica do coração, 

são sugeridos estudos longitudinais que verifiquem a presença de anormalidades 

cardíacas e se há associação entre a progressão da doença cardíaca e a disfunção 

autonômica, para ser possível determinar o valor prognóstico da análise da 

variabilidade da frequência cardíaca na DM. 
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6 ANEXOS  
 

 

   

 

 



 
 

 

ANEXO 1 

 

Versão Brasileira do Questionário de Qualidade de V ida -SF-36 

  

1- Em geral você diria que sua saúde é:  

Excelente Muito Boa Boa Ruim Muito Ruim 

1 2 3 4 5 

 

 2- Comparada há um ano atrás, como você se classificaria sua saúde em geral, 

agora? 

Muito Melhor Um Pouco Melhor Quase a 

Mesma 

Um Pouco Pior Muito Pior 

1 2 3 4 5 

 

3- Os seguintes itens são sobre atividades que você poderia fazer atualmente 

durante um dia comum. Devido à sua saúde, você teria dificuldade para fazer estas 

atividades? Neste caso, quando?  

 Atividades 
Sim, dificulta 

muito 

Sim, dificulta 

um pouco 

Não, não 

dificulta de 

modo algum 

a) Atividades Rigorosas, que 

exigem muito esforço, tais como 

correr, levantar objetos pesados, 

participar em esportes árduos. 

1 2 3 

b) Atividades moderadas, tais como 

mover uma mesa, passar aspirador 

de pó, jogar bola, varrer a casa. 

1 2 3 

c) Levantar ou carregar 

mantimentos 

1 2 3 

d) Subir vários  lances de escada 1 2 3 

e) Subir um lance de escada 1 2 3 

f) Curvar-se, ajoelhar-se ou dobrar- 1 2 3 

 



 
 

se 

g) Andar mais de 1 quilômetro 1 2 3 

h) Andar vários quarteirões 1 2 3 

i) Andar um quarteirão 1 2 3 

j) Tomar banho ou vestir-se 1 2 3 

 

4- Durante as últimas 4 semanas, você teve algum dos seguintes problemas com 

seu trabalho ou com alguma atividade regular, como conseqüência de sua saúde 

física?   

 Sim Não 

a) Você diminui a quantidade de tempo que se dedicava ao 

seu trabalho ou a outras atividades? 

1 2 

b) Realizou menos tarefas do que você gostaria? 1 2 

c) Esteve limitado no seu tipo de trabalho ou a outras 

atividades. 

1 2 

d) Teve dificuldade de fazer seu trabalho ou outras atividades 

(p. ex. necessitou de um esforço extra).   

1 2 

 

5- Durante as últimas 4 semanas, você teve algum dos seguintes problemas com 

seu trabalho ou outra atividade regular diária, como conseqüência de algum 

problema emocional (como se sentir deprimido ou ansioso)?  

 Sim Não 

a) Você diminui a quantidade de tempo que se dedicava ao 

seu trabalho ou a outras atividades? 

1 2 

b) Realizou menos tarefas do que você gostaria? 1 2 

c) Não realizou ou fez qualquer das atividades com tanto 

cuidado como geralmente faz. 

1 2 

 

6- Durante as últimas 4 semanas, de que maneira sua saúde física ou problemas 

emocionais interferiram nas suas atividades sociais normais, em relação à família, 

amigos ou em grupo? 

De forma nenhuma Ligeiramente Moderadamente Bastante Extremamente 

 



 
 

1 2 3 4 5 

 

7- Quanta dor no corpo você teve durante as últimas 4 semanas?  

Nenhuma Muito leve Leve Moderada Grave Muito grave 

1 2 3 4 5 6 

 

8- Durante as últimas 4 semanas, quanto a dor interferiu com seu trabalho normal 

(incluindo o trabalho dentro de casa)? 

De maneira 

alguma 

Um pouco Moderadamente Bastante Extremamente 

1 2 3 4 5 

 

9- Estas questões são sobre como você se sente e como tudo tem acontecido com 

você durante as últimas 4 semanas. Para cada questão, por favor, dê uma resposta 

que mais se aproxime de maneira como você se sente, em relação às últimas 4 

semanas.  

 

Todo 

Tempo 

A maior 

parte do 

tempo 

Uma boa 

parte do 

tempo 

Alguma 

parte do 

tempo 

Uma 

pequena 

parte do 

tempo 

Nunca 

a) Quanto tempo você 

tem se sentindo cheio 

de vigor, de vontade, 

de força?  

1 2 3 4 5 6 

b) Quanto tempo você 

tem se sentido uma 

pessoa nervosa? 

1 2 3 4 5 6 

c) Quanto tempo você 

tem se sentido tão 

deprimido que nada 

pode animá-lo? 

1 2 3 4 5 6 

d) Quanto tempo você 

tem se sentido calmo 
1 2 3 4 5 6 

 



 
 

ou tranqüilo? 

e) Quanto tempo você 

tem se sentido com 

muita energia? 

1 2 3 4 5 6 

f) Quanto tempo você 

tem se sentido 

desanimado ou 

abatido? 

1 2 3 4 5 6 

g) Quanto tempo você 

tem se sentido 

esgotado? 

1 2 3 4 5 6 

h) Quanto tempo você 

tem se sentido uma 

pessoa feliz? 

1 2 3 4 5 6 

i) Quanto tempo você 

tem se sentido 

cansado?  

1 2 3 4 5 6 

 

10- Durante as últimas 4 semanas, quanto de seu tempo a sua saúde física ou 

problemas emocionais interferiram com as suas atividades sociais (como visitar 

amigos, parentes, etc)?  

Todo 

Tempo 

A maior parte do 

tempo 

Alguma parte do 

tempo 

Uma pequena 

parte do tempo 

Nenhuma parte 

do tempo 

1 2 3 4 5 

 

11- O quanto verdadeiro ou falso é cada uma das afirmações para você?  

 

Definitivament

e verdadeiro 

A maioria 

das vezes 

verdadeiro 

Não 

sei 

A maioria 

das 

vezes 

falso 

Definitiva- 

mente falso 

a) Eu costumo 

obedecer  um pouco 

mais facilmente que 

1 2 3 4 5 

 



 
 

as outras pessoas 

b) Eu sou tão 

saudável quanto 

qualquer pessoa que 

eu conheço 

1 2 3 4 5 

c) Eu acho que a 

minha saúde vai piorar 
1 2 3 4 5 

d) Minha saúde é 

excelente 
1 2 3 4 5 

 

 

CÁLCULO DOS ESCORES DO QUESTIONÁRIO DE QUALIDADE DE  VIDA 

 

Fase 1: Ponderação dos dados 

Questão Pontuação 

01 Se a resposta for 

1 

2 

3 

4 

5 

Pontuação 

5,0 

4,4 

3,4 

2,0 

1,0 

02 Manter o mesmo valor 

03 Soma de todos os valores 

04 Soma de todos os valores 

05 Soma de todos os valores 

06 Se a resposta for 

1 

2 

3 

4 

5 

Pontuação 

5 

4 

3 

2 

1 

 



 
 

07 Se a resposta for 

1 

2 

3 

4 

5 

6 

Pontuação 

6,0 

5,4 

4,2 

3,1 

2,0 

1,0 

08 A resposta da questão 8 depende da nota da questão 7 

Se 7 = 1 e se 8 = 1, o valor da questão é (6) 

Se 7 = 2 à 6 e se 8 = 1, o valor da questão é (5) 

Se 7 = 2 à 6 e se 8 = 2, o valor da questão é (4) 

Se 7 = 2 à 6 e se 8 = 3, o valor da questão é (3) 

Se 7 = 2 à 6 e se 8 = 4, o valor da questão é (2) 

Se 7 = 2 à 6 e se 8 = 3, o valor da questão é (1) 

 

Se a questão 7 não for respondida, o escorre da questão 8 passa a ser o 

seguinte: 

Se a resposta for (1), a pontuação será (6) 

Se a resposta for (2), a pontuação será (4,75) 

Se a resposta for (3), a pontuação será (3,5) 

Se a resposta for (4), a pontuação será (2,25) 

Se a resposta for (5), a pontuação será (1,0) 

 

09 Nesta questão, a pontuação para os itens a, d, e ,h, deverá seguir a seguinte 

orientação:  

Se a resposta for 1, o valor será (6) 

Se a resposta for 2, o valor será (5) 

Se a resposta for 3, o valor será (4) 

Se a resposta for 4, o valor será (3) 

Se a resposta for 5, o valor será (2) 

Se a resposta for 6, o valor será (1) 

Para os demais itens (b, c,f,g, i), o valor será mantido o mesmo 

10 Considerar o mesmo valor. 

 



 
 

11 Nesta questão os itens deverão ser somados, porém os itens b e d deverão 

seguir a seguinte pontuação:  

Se a resposta for 1, o valor será (5) 

Se a resposta for 2, o valor será (4) 

Se a resposta for 3, o valor será (3) 

Se a resposta for 4, o valor será (2) 

Se a resposta for 5, o valor será (1) 

 

Fase 2: Cálculo do Raw Scale 

Nesta fase você irá transformar o valor das questões anteriores em notas de 8 

domínios que variam de 0 (zero) a 100 (cem), onde 0 = pior e 100 = melhor para 

cada domínio. É chamado de raw scale porque o valor final não apresenta nenhuma 

unidade de medida.  

Domínio: 

• Capacidade funcional 

• Limitação por aspectos físicos 

• Dor 

• Estado geral de saúde 

• Vitalidade 

• Aspectos sociais 

• Aspectos emocionais 

• Saúde mental 

 

Para isso você deverá aplicar a seguinte fórmula para o cálculo de cada domínio: 

 

Domínio: 

Valor obtido nas questões correspondentes – Limite inferior x 100  

                             Variação (Score Range) 

 

Na fórmula, os valores de limite inferior e variação (Score Range) são fixos e estão 

estipulados na tabela abaixo.  

 

 

 



 
 

Domínio Pontuação das questões 

correspondidas 

Limite inferior Variação 

Capacidade funcional 03 10 20 

Limitação por 

aspectos físicos 

04 4 4 

Dor 07 + 08 2 10 

Estado geral de saúde 01 + 11 5 20 

Vitalidade 09 (somente os itens a + 

e + g + i) 

4 20 

Aspectos sociais 06 + 10 2 8 

Limitação por 

aspectos emocionais 

05 3 3 

Saúde mental 09 (somente os itens b + 

c + d + f + h) 

5 25 

 

Exemplos de cálculos: 

 

• Capacidade funcional: (ver tabela) 

 

Domínio: Valor obtido nas questões correspondentes – limite inferior x 100  

Variação (Score Range) 

 

Capacidade funcional: 21 – 10 x 100 = 55 

                                         20 

 

O valor para o domínio capacidade funcional é 55, em uma escala que varia de 0 a 

100, onde o zero é o pior estado e cem é o melhor.  

• Dor (ver tabela) 

- Verificar a pontuação obtida nas questões 07 e 08; por exemplo: 5,4 e 4, portanto 

somando-se as duas, teremos: 9,4 

- Aplicar fórmula: 

Domínio: Valor obtido nas questões correspondentes – limite inferior x 100  

                                    Variação (Score Range) 

 



 
 

Dor: 9,4 – 2 x 100 = 74 

           10 

 

           O valor obtido para o domínio dor é 74, numa escala que varia de 0 a 100, 

onde zero é o pior estado e cem é o melhor. 

          Assim, você deverá fazer o cálculo para os outros domínios, obtendo oito 

notas no final, que serão mantidas separadamente, não se podendo somá-las e 

fazer uma média. 

 

Obs.: A questão número 02 não faz parte do cálculo de nenhum domínio, sendo 

utilizada somente para se avaliar o quanto o indivíduo está melhor ou pior 

comparado a um ano atrás.   

Se algum item não for respondido, você poderá considerar a questão se esta tiver 

sido respondida em 50% dos seus itens.    

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 
 

ANEXO 2 

Parecer do Comitê de Ética do Hospital Universitári o Onofre Lopes – UFRN 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 
 

 



 
 

ANEXO 3 

Normas de publicação da Revista Clinics 

INSTRUCTIONS TO AUTHORS 

 

 Scope and editorial policy 

 

CLINICS publishes peer-reviewed articles of interest to clinicians and researchers in the 
medical sciences. Authors are invited to submit manuscripts in the following categories: 1. 
Original research, featuring original experimental or clinical studies; Research in the basic 
sciences with medical implications is also welcome.  

CLINICS supports the position of the International Committee of Medical Journal Editors 
(ICMJE) on trial registration. All trials initiated after January 1, 2010 must be registered 
prospectively (before patient recruitment begins) in a publicly accessible registry. Trials 
initiated before January 1, 2007 must be registered before submission to our journals. See the 
ICMJE faq on trial registration for further details. Visit 
http://www.who.int/ictrp/network/list_registers/en/index.html for the WHO's list of approved 
registries. CLINICS suggests www.clinicaltrials.gov a user friendly site. CLINICS publishes 
peer-reviewed articles of interest to clinicians and researchers in the medical sciences. 
Manuscripts are invited in the following categories:  

1. Original research, featuring original experimental or clinical studies; research in the basic 
sciences with medical implications is also welcome. 2. Review Articles, on themes relevant 
to medical practice and mammalian function. 3. Letters to the Editor, a category which 
includes Rapid Communications, Case Reports, Technical Notes, and Letters expressing 
comments or dissenting opinions concerning papers recently published in CLINICS. 
Manuscripts involving human subjects or the use of laboratory animals must clearly state 
adherence to appropriate guidelines and approval of protocols by their institutional review 
boards. Photographs that may identify patients or other human participants of studies shall be 
acceptable only when a legally valid permission (form provided when necessary) is signed by 
the said patient or other human participant or by his/her legally constituted representative.  

 

 Manuscript preparation 

 



 
 

 

MANUSCRIPT SUBMISSION All manuscripts should be submitted online in word.doc 
format as indicated below. Authors are strongly advised to submit manuscript in final form 
to a spell check for English (USA). Submissions with excessive spelling or syntax mistakes, 
as well as articles in which the meaning is not sufficiently clear shall be returned to authors 
for correction.  

PEER REVIEW. Manuscripts are reviewed double-blind by at least two expert consultants. 
Accepted manuscripts are edited to comply with the Journal's format, to remove 
redundancies, and to improve clarity and understanding without altering meaning. The 
edited text will be presented to the authors for approval.  

ORIGINAL ARTICLES should be submitted in English, digitalized in a word.doc-
compatible software program, double-spaced, with at least one-inch margins on 8.5 × 11-
inch, letter-configured pages. Number pages in sequence beginning with the title page.  

The complete text should be uploaded into the system identified as "author_first-3- words-
of-title.doc" (example: Watson_the_DNA_structure.doc) as a Main Document. The sections 
should be arranged in the following order:  

PAGE 1 - Title, Abstract, and Key Words. Should contain the full title, a running title of 
not more than 45 characters, an informative abstract of approximately 250 words, and five 
key words appropriate for indexing purposes (do not repeat words or terms used in the 
title). The abstract should be structured into Objectives, Introduction, Methods, Results, 
Discussion, and Conclusions and should be suitable, without rewording, for use by 
abstracting journals and indexing services. It must also not refer to published literature, and 
should contain no abbreviations, except universally understood ones. 
PAGE 2 onwards - Text. This should be organized into the following sections: 
Introduction, Materials and Methods, Results, Discussion, Conclusions Acknowledgements, 
References, Tables, Legends for Figures. The use of subheadings and paragraph titles within 
these headings is encouraged for sake of clarity. For standard abbreviations, authors should 
follow the guidelines in the Council of Biology Editors Style Manual, 6th edition. All other 
abbreviations should be defined when first used and listed in a footnote. Authors are strongly 
encouraged to use as few abbreviations as possible and to avoid ambiguity. Generally 
speaking, abbreviations should only be defined if they are going to be used at least 5 times 
throughout the text. Manuscripts should be succinct. The Introduction should update the 
reader about previous knowledge on the subject; however, do not describe well-known and 
previously published material, but rather, quote them as references. Methods and Materials 
should describe all procedures and materials in sufficient detail to allow reproduction of the 
work by an expert reader. Always refer to previously published methodological procedure, 
but summarize it if this is essential to the prompt understanding of the work. Use generic 
names of drugs. Describe statistical procedures in an expert manner, with the assistance of a 
statistician if necessary. Results should be described in the body of the text and 
appropriately illustrated with figures or tables. However, the basic point made by each 
Figure or Table must be described in the text. Focus the Discussion on the work at hand, 
including only those references that directly relate to the subject. Conclusions, if any should 
be extremely brief; References, Tables Legends to Figures, all according to instructions 
below, References. Authors are responsible for the accuracy and completeness of their 
references and for correct text citation. Cite references in text with superscripted Arabic 
numerals, in order of appearance, without brackets, in the following format: reference after 
punctuation marks (,;:.) or after previous word, without spacing (example: Diabetes,1 

 



 
 

hypertension2,3 and alcoholism4-9 are complex medical problems.10)  

Reference List. CLINICS adopts the Vancouver format. References must be restricted to 
directly relevant published works, papers, or abstracts that have been accepted for 
publication. Usually the total number of references should not exceed 35. For up to six 
authors, list all authors; for more than 6 authors, list first six, followed by "et al". Write the 
title of the article in the original language whenever possible. For book chapters, quote both 
the author of the chapter and the editor of the book, as exemplified below.  

Books:  
Turner WW, Valentine RJ, Wright CB. Acute vascular insufficiency due to drug injection. 
In: Rutherford RB, editor. Vascular Surgery. 4th ed. Philadelphia: Saunders; 1995. p. 680. 

   

Journal articles: 
Wolosker N, Nakano L, D'Hippolito G, Rosoky RA, Borri ML, Wolosker AM. 
Gadolinium magnetic angioresonance in the study of aortoiliac disease. Angiology. 
2003;54:163-8. 
Lee JT, Ling D, Heiken JP, Glazer HS, Sicard GA, Totty WG, et al. Magnetic resonance 
imaging of abdominal aortic aneurysms. Am J Roentgenol. 1984;143:1197-202.  

Citation of unpublished material or personal communication. should be noted 
parenthetically in the text and not added to the reference list.  

TITLE PAGE. Please submit a separate file containing: (A) the full title; (B) a running title 
of not more than 45 characters; (C) Scientific address where project was executed; (D) 
authors in the order in which they are to appear if the article if accepted - opposite the name 
of each author specify his her scientific address; (C) his/her contribution for the project and 
production of the article. Authors should have participated sufficiently in the work to take 
public responsibility for appropriate portions of the content; (E) Acknowledgments: 
Contributors who do not meet the criteria for authorship should be listed in the 
acknowledgments section. All contributors must give written permission to be 
acknowledged; (F) Full mailing and e-mail address of first author. Name this file 
"author_title_page.doc" (example Watson_title_page.doc) and upload it as a supplementary 
file.  

TABLES. should be incorporated into the Main Document, after the end of the reference 
list. Tables should be constructed using the Table feature in your word processor or using a 
spreadsheet program such as Excel. Tables should be numbered in order of appearance in the 
text with Arabic numerals. Each table should have a title and, if necessary, an explanatory 
legend. All tables must be referred to and succinctly described in the text. Under no 
circumstances should a table repeat data that are presented in an illustration. Statistical 
measures of variation (i.e., standard deviation, standard error) should be identified, and 
decimal places in tabular data should be restricted to those with mathematical and statistical 
significance.  

FIGURES. Photographs, illustrations, charts, drawings, line graphs, etc are all defined as 
Figures. We do not publish Pictures Graphics, Photos, etc. Number your figures 
consecutively in Arabic numerals in order of appearance. Upload each Figure individually 

 



 
 

into the system. Do not incorporate Figures into the Main Document. Legend(s) should be 
descriptive and allow examination of the figure without reference to text.  

Legends should be incorporated into the Main Document, after the Tables (if any) or after 
the references. Photographic illustrations should should be of professional quality and 
uploaded as *.jpeg files, and. They must be clear even after reduction in size for publication. 
Typewritten or hand lettering is unacceptable, as are figures generated by dot matrix 
printers. Generally, figures will be reduced to fit one column of text. Actual magnification of 
all photomicrographs should be provided, preferably by placing a length scale on the print. 
Line graphs and charts should never be sent as jpeg illustrations. It is usually best to 
prepare these as Excel® files. When ready copy the line graph or chart to a word.doc sheet. 
For each submitted line graph or chart, upload the corresponding Excel® data matrix as a 
supplementary file. Identify it as "Fig_N_excel" and upload as supplementary file.  

REVIEW ARTICLES will be preferentially by invitation of the Editor, but spontaneously 
submitted reviews are also welcome. Potential authors of spontaneously submitted reviews 
should bear in mind that authors are expected to have expertise in the reviewed field. The 
sections should be arranged in the following order:  

PAGE 1 (Title, Abstract, and Key Words) as in Original Articles. 
PAGE 3 onwards - Text should be arranged as best suited to cover the subject being 
reviewed. If appropriate, the manner of reference collection should be described. The use of 
headings, subheadings, and paragraph titles is encouraged for sake of clarity. Abbreviations, 
Acknowledgements, References, Tables and Figures follow the format described for 
Original Articles.  

TITLE PAGE. Please submit a separate file containing: (A) the full title; (B) a running title 
of not more than 45 characters; (C) Scientific address where project was executed; (D) 
authors in the order in which they are to appear if the article if accepted - opposite the name 
of each author specify his her scientific address; (C) his/her contribution for the project and 
production of the article. Authors should have participated sufficiently in the work to take 
public responsibility for appropriate portions of the content; (E) Acknowledgments: 
Contributors who do not meet the criteria for authorship should be listed in the 
acknowledgments section. All contributors must give written permission to be 
acknowledged; (F) Full mailing and e-mail address of first author. Name this file 
"author_title_page.doc" (example Watson_title_page.doc) and upload it as a supplementary 
file.  

Rapid communications and Technical notes (limited to 1,500 words) - Authors should 
format such contributions as best suited to the subject at hand. No abstract or key words are 
required. Please copy an introductory sentence into the abstract box on Page 1 of the 
submission procedure.  

Letters expressing comments or dissenting opinions concerning papers recently published 
in CLINICS are not submitted to peer review and are published at the discretion of the 
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SUBMISSION - A copyright transfer form, signed by all authors, must be submitted by fax 
(55-11-3069-7524) or by mail. Any financial or other relationships that could lead to a 
conflict of interest must be disclosed in the copyright transfer form. If the Editor considers 
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interest in or affiliation with the identified commercial firm(s). 
As soon as authors are satisfied that the manuscript complies with the Journal format, our 
site should be accessed through www.clinics.hcnet.usp.br. The system will guide authors 
through the manuscript submission process and prompt authors to input information into 
specific fields as they are submitting their manuscript. The Editorial Office will be 
automatically notified of the submission and will send an email confirming it as soon as the 
submission letter reaches the office. Progress of the article through the Editorial Office 
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ANEXO 4 

Comprovante de envio do artigo “RESPIRATORY MUSCLE STRENGTH AND 

QUALITY OF LIFE IN MYOTONIC DYSTROPHY PATIENTS” à R evista Clinics 

 

CLINICS - Manuscript ID CLINICS-Sep-2009-OA-0259 
... 

De: 

"mauricio.silva@pobox.com" 
<mauricio.silva@pobox.com> 
... 
 

Para: thaiselucena_fisio@yahoo.com.br 
  

29-Sep-2009 
 
Dear Ms. Araújo: 
 
Your manuscript entitled "RESPIRATORY MUSCLE STRENGTH AND QUALITY OF LIFE IN MYOTONIC 
DYSTROPHY PATIENTS" has been successfully submitted online and is presently being given full 
consideration for publication in CLINICS. 
 
Your manuscript ID is CLINICS-Sep-2009-OA-0259. 
 
Please mention the above manuscript ID in all future correspondence or when calling the office for questions. If 
there are any changes in your street address or e-mail address, please log in to Manuscript Central at 
http://mc.manuscriptcentral.com/clinics  and edit your user information as appropriate. 
 
You can also view the status of your manuscript at any time by checking your Author Center after logging in to 
http://mc.manuscriptcentral.com/clinics . 
 
Thank you for submitting your manuscript to CLINICS. 
 
Sincerely, 
CLINICS Editorial Office 
editorial.office@hcnet.usp.br 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 
 

 

ANEXO 5 

Normas de publicação da Revista Brasileira de Fisio terapia  

 

Instruções aos autores 
  
INFORMAÇÕES GERAIS 
A submissão dos manuscritos deverá ser efetuada por via eletrônica, no site 
<http://www.scielo.br/rbfis> e implica que o trabalho não tenha sido publicado e não 
esteja sob consideração para publicação em outro periódico. Quando parte do 
material já tiver sido apresentada em uma comunicação preliminar, em Simpósio, 
Congresso, etc., deve ser citada como nota de rodapé na página de título, e uma 
cópia do texto da apresentação deve acompanhar a submissão do manuscrito. 
 
Os artigos submetidos e aceitos em português serão traduzidos para o inglês por 
tradutores da RBF/BJPT. Os artigos submetidos e aceitos em inglês também serão 
encaminhados aos revisores de inglês da RBF/BJPT para revisão final. Por decisão 
do Conselho Editorial, os autores serão responsáveis pelo pagamento dos custos de 
tradução ou de revisão do inglês dos manuscritos aceitos. No sentido de reduzir os 
custos para os autores, a RBF/BJPT poderá subsidiar, de acordo com sua 
disponibilidade orçamentária, até 50% dos custos de tradução ou revisão. 
 
FORMA E PREPARAÇÃO DOS MANUSCRITOS 
A RBF/BJPT aceita, no máximo, 6 (seis) autores em um manuscrito. O manuscrito 
deve ser escrito preferencialmente em inglês e pode conter até 3.500 palavras 
(excluindo Resumo/Abstract, Referências, Figuras, Tabelas e Anexos). Estudos de 
Caso não devem ultrapassar 1.600 palavras, excluindo Resumo/Abstract, 
Referências, Figuras, Tabelas e Anexos. 
Ao submeter um manuscrito para publicação, os autores devem enviar, por via 
eletrônica, como documento(s) suplementar(es): 
1) Carta de encaminhamento do material, contendo as seguintes informações: 
a) Nomes completos dos autores; 
b) Tipo e área principal do artigo (ver OBJETIVOS, ESCOPO E POLÍTICA); 
c) Número e nome da Instituição que emitiu o parecer do Comitê de Ética para 
pesquisas em seres humanos e para os experimentos em animais. Para as 
pesquisas em seres humanos, incluir também uma declaração de que foi obtido o 
Termo de Consentimento dos participantes do estudo; 
d) Conforme descritos em OBJETIVOS, ESCOPO E POLÍTICA, os manuscritos com 
resultados relativos aos ensaios clínicos deverão apresentar número de 
identificação, que deverá ser registrado no final do Resumo/Abstract. (Sugestão de 
site para registro: <http://www.anzctr.org.au/Survey/UserQuestion.aspx>); 
 
2) Declaração de responsabilidade de conflitos de interesse. Os autores devem 
declarar a existência ou não de eventuais conflitos de interesse (profissionais, 
financeiros e benefícios diretos e indiretos) que possam influenciar os resultados da 
pesquisa; 
 

 



 
 

3) Declaração assinada por todos os autores, com o número de CPF, indicando a 
responsabilidade pelo conteúdo do manuscrito e transferência de direitos autorais 
(copyright) para a RBF/BJPT, caso o artigo venha a ser aceito pelos Editores. 
Os modelos da carta de encaminhamento e das declarações encontram-se 
disponíveis no site da RBF/BJPT: http://www.rbf-bjpt.org.br. 
 
É de responsabilidade dos autores a eliminação de todas as informações (exceto na 
página do título e identificação) que possam identificar a origem ou autoria do artigo. 
 
FORMATO DO MANUSCRITO 
O manuscrito deve ser elaborado com todas as páginas numeradas 
consecutivamente na margem superior direita, com início na página de título. Os 
Artigos Originais devem ser estruturados conforme sequência abaixo: 
 
• Página de título e identificação (1ª. página) 
A página de identificação deve conter os seguintes dados: 
a) Título do manuscrito em letras maiúsculas; 
b) Autor: nome e sobrenome de cada autor em letras maiúsculas, sem titulação, 
seguidos por número sobrescrito (expoente), identificando a afiliação 
institucional/vínculo (Unidade/ Instituição/ Cidade/ Estado/ País); para mais de um 
autor, separar por vírgula; 
c) Nome e endereço completo. (É de responsabilidade do autor correspondente 
manter atualizado o endereço e e-mail para contatos); 
d) Título para as páginas do artigo: indicar um título curto, em Português e em 
Inglês, para ser usado no cabeçalho das páginas do artigo, não excedendo 60 
caracteres; 
e) Palavras-chave: termos de indexação ou palavras-chave (máximo seis), em 
Português e em Inglês. A RBF/BJPT recomenda o uso do DeCS - Descritores em 
Ciências da Saúde para consulta aos termos de indexação (palavras-chave) a serem 
utilizados no artigo <http://decs.bvs.br/>. 
 
• Resumo/Abstract 
Uma exposição concisa, que não exceda 250 palavras em um único parágrafo, em 
português (Resumo) e em Inglês (Abstract) deve ser escrita e colocada logo após a 
página de título. Notas de rodapé e abreviações não definidas não devem ser 
usadas. Se for preciso citar uma referência, a citação completa deve ser feita dentro 
do resumo. O Resumo e o Abstract devem ser apresentados em formato 
estruturado, incluindo os seguintes itens separadamente: Contextualização 
(Background), Objetivos (Objectives), Métodos (Methods), Resultados (Results) e 
Conclusões (Conclusions). 
 
•Corpo do texto: Introdução, Materiais e Métodos, Resultados e Discussão 
Incluir, em itens destacados: 
Introdução: deve informar sobre o objeto investigado e conter os objetivos da 
investigação, suas relações com outros trabalhos da área e os motivos que levaram 
o(s) autor(es) a empreender a pesquisa. 
Materiais e Métodos: descrever de modo a permitir que o trabalho possa ser 
inteiramente repetido por outros pesquisadores. Incluir todas as informações 
necessárias - ou fazer referências a artigos publicados em outras revistas científicas 
- para permitir a replicabilidade dos dados coletados. Recomenda-se fortemente que 

 



 
 

estudos de intervenção apresentem grupo controle e, quando possível, aleatorização 
da amostra. 
Resultados: devem ser apresentados de forma breve e concisa. Tabelas, Figuras e 
Anexos podem ser incluídos quando necessários para garantir melhor e mais efetiva 
compreensão dos dados. 
Discussão: o objetivo da discussão é interpretar os resultados e relacioná-los aos 
conhecimentos já existentes e disponíveis, principalmente àqueles que foram 
indicados na Introdução do trabalho. As informações dadas anteriormente no texto 
podem ser citadas, mas não devem ser repetidas em detalhes na discussão. 
Os artigos de Revisão Sistemática e Metanálises devem incluir uma seção que 
descreva os métodos empregados para localizar, selecionar, obter, classificar e 
sintetizar as informações. 
 
• Agradecimentos 
Quando apropriados, os agradecimentos poderão ser incluídos, de forma concisa, 
no final do texto, antes das Referências Bibliográficas, especificando: assistências 
técnicas, subvenções para a pesquisa e bolsa de estudo e colaboração de pessoas 
que merecem reconhecimento (aconselhamento e assistência). Os autores são 
responsáveis pela obtenção da permissão documentada das pessoas cujos nomes 
constam dos Agradecimentos. 
 
• Referências Bibliográficas 
O número recomendado é de, no mínimo, 50 (cinquenta) referências bibliográficas 
para Artigo de Revisão; 30 (trinta) referências bibliográficas para Artigo Original, 
Metanálise, Revisão Sistemática e Metodológico. Para Estudos de Caso recomenda-
se, no máximo, 10 (dez) referências bibliográficas. 
 
As referências bibliográficas devem ser organizadas em sequência numérica, de 
acordo com a ordem em que forem mencionadas pela primeira vez no texto, 
seguindo os Requisitos Uniformizados para Manuscritos Submetidos a Jornais 
Biomédicos, elaborados pelo Comitê Internacional de Editores de Revistas Médicas - 
ICMJE <http://www.icmje.org/index.html>. 
 
Os títulos de periódicos devem ser referidos de forma abreviada, de acordo com a 
List of Journals do Index Medicus <http://www.index-medicus.com>. As revistas não 
indexadas não deverão ter seus nomes abreviados. 
 
As citações das referências bibliográficas devem ser mencionadas no texto em 
números sobrescritos (expoente), sem datas. A exatidão das referências 
bibliográficas constantes no manuscrito e a correta citação no texto são de 
responsabilidade do(s) autor(es) do manuscrito. (Ver exemplos no site: 
<http://www.nlm.nih.gov/bsd/uniform_requirements.html>). 
 
• Tabelas, Figuras e Anexos: as Tabelas, Figuras e Anexos são limitados a 5(cinco) 
no total. 
 
-Tabelas: devem incluir apenas os dados imprescindíveis, evitando-se tabelas muito 
longas, e devem ser numeradas, consecutivamente, com algarismos arábicos e 
inseridas no final do texto. Título descritivo e legendas devem torná-las 
compreensíveis, sem necessidade de consulta ao texto do artigo. Não devem ser 

 



 
 

formatadas com marcadores horizontais nem verticais, apenas necessitam de linhas 
horizontais para a separação de suas seções principais. Devem ser usados 
parágrafos ou recuos e espaços verticais e horizontais para agrupar os dados. 
 
-Figuras: as Figuras não devem repetir os dados já descritos nas Tabelas. Todas 
devem ser citadas e devem ser numeradas, consecutivamente, em arábico, na 
ordem em que aparecem no texto. Não é recomendado o uso de cores. As legendas 
devem torná-las compreensíveis, sem necessidade de consulta ao texto. Digitar 
todas as legendas em espaço duplo e explicar todos os símbolos e abreviações. 
Usar letras em caixa-alta (A, B, C, etc.) para identificar as partes individuais de 
figuras múltiplas. Se possível, todos os símbolos devem aparecer nas legendas; 
entretanto, símbolos para identificação de curvas em um gráfico podem ser incluídos 
no corpo de uma figura, desde que isso não dificulte a análise dos dados. 
 
Em relação à arte final, todas as Figuras devem estar no formato .tiff. Figuras de 
baixa qualidade podem resultar em atrasos na aceitação e publicação do artigo. 
 
As Tabelas, Figuras e Anexos publicados em outras revistas ou livros devem conter 
as respectivas referências e o consentimento, por escrito, do autor ou editores. 
 
Para artigos submetidos em língua portuguesa, um conjunto adicional em inglês das 
Tabelas, Figuras, Anexos e suas respectivas legendas deve ser anexado como 
documento suplementar. 
 
• Notas de Rodapé 
As notas de rodapé do texto, se imprescindíveis, devem ser numeradas 
consecutivamente em sobrescrito no manuscrito e escritas em folha separada, 
colocada no final do texto. 
 
OUTRAS CONSIDERAÇÕES 
Unidades: usar o Sistema Internacional (SI) de unidades métricas para as medidas e 
abreviações das unidades. 
Cartas ao Editor: críticas às matérias publicadas de maneira construtiva, objetiva e 
educativa; consultas às situações clínicas e discussões de assuntos específicos da 
Fisioterapia serão publicados a critério dos editores (com até 700 palavras e até 8 
referências). Quando a carta se referir a comentários técnicos (réplicas) sobre os 
artigos publicados na RBF/BJPT, esta será publicada junto com a tréplica dos 
autores do artigo objeto de análise e/ou crítica. 
Estudos de Caso: devem ser restritos às condições de saúde ou 
métodos/procedimentos incomuns sobre os quais o desenvolvimento de artigo 
original seja impraticável. Dessa forma, os relatos de casos clínicos não precisam 
necessariamente seguir a estrutura canônica dos artigos originais, mas devem 
apresentar um delineamento metodológico que permita a reprodutibilidade das 
intervenções ou procedimentos relatados. Recomenda-se muito cuidado ao propor 
generalizações de resultados a partir desses estudos. Desenhos experimentais de 
caso único serão tratados como artigos originais e devem seguir as normas 
estabelecidas pela RBF/BJPT. 
 

 



 
 

Conflitos de Interesse: os autores são responsáveis pela declaração de qualquer tipo 
de conflito de interesse na realização da pesquisa, tanto de ordem financeira como 
de qualquer outra natureza. 
O relator deve comunicar aos editores quaisquer conflitos de interesse que possam 
influenciar a emissão de parecer sobre o manuscrito e, quando couber, deve 
declarar-se não qualificado para revisá-lo. 
 
Considerações Éticas e Legais: evitar o uso de iniciais, nomes ou números de 
registros hospitalares dos pacientes. Um paciente não poderá ser identificado em 
fotografias, exceto com consentimento expresso, por escrito, acompanhando o 
trabalho original. 
 
Estudos realizados em humanos devem estar de acordo com os padrões éticos e 
com o devido consentimento livre e esclarecido dos participantes (reporte-se à 
Resolução 196/96 do Conselho Nacional de Saúde que trata do Código de Ética 
para Pesquisa em Seres Humanos). 
 
Para os experimentos em animais, considerar as diretrizes internacionais (por 
exemplo, a do Committee for Research and Ethical Issues of the International 
Association for the Study of Pain, publicada em PAIN, 16:109-110, 1983). 
 
Para as pesquisas em humanos e em animais, deve-se incluir, no manuscrito, o 
número do Parecer da aprovação das mesmas pela Comissão de Ética em 
Pesquisa, que deve ser devidamente registrado no Conselho Nacional de Saúde do 
Hospital ou Universidade ou no mais próximo de sua região. 
 
A RBF/BJPT reserva-se o direito de não publicar trabalhos que não obedeçam às 
normas legais e éticas para pesquisas em seres humanos e para os experimentos 
em animais. 
 
É recomendável que estudos relatando resultados eletromiográficos sigam os 
"Standards for Reporting EMG Data", recomendados pela ISEK. 
 
CONSIDERAÇÕES FINAIS 
Se o artigo for encaminhado aos autores para revisão e não retornar à RBF/BJPT 
dentro de 6 (seis) semanas, o processo de revisão será considerado encerrado. 
Caso o mesmo artigo seja reencaminhado, um novo processo será iniciado, com 
data atualizada. A data do aceite será registrada quando os autores retornarem o 
manuscrito após a correção final aceita pelos Editores. 
 
As provas finais serão enviadas aos autores por e-mail, no endereço indicado na 
submissão, para revisão final (dúvidas e/ou discordâncias de revisão), não sendo 
permitidas quaisquer outras alterações. Manuscrito em prova final não devolvido em 
48 horas poderá, a critério dos editores, ser publicado na forma em que se 
apresenta ou ter sua publicação postergada para um próximo número. 
 
Após publicação do artigo ou processo de revisão encerrado, toda documentação 
referente ao processo de revisão será incinerada. 

 

 



 
 

 

 

 

ANEXO 6 

Publicações 

 

Resumos publicados em eventos 

 

1. ARAUJO, T. L. ; AZEVEDO, I. G.; RESQUETI, V. R.; BRUNO, S.; FREGONEZI, 

GAF. Força muscular respiratória e qualidade de vida na distrofia de Steinert. 

In: XIV Simpósio Internacional de Fisioterapia Respiratória e Fisioterapia em 

Terapia Intensiva, 2008, Recife. Revista Brasileira de Fisioterapia (Brazilian 

Journal of Physical Therapy). São Paulo: Zeppelini Editorial, 2008. v. 12 Sup. p. 

113-113. 

 

2. ARAUJO, T. L. ; AZEVEDO, I. G.; RESQUETI, V. R.; BRUNO, S.; FREGONEZI, 

GAF. Evolução das pressões respiratórias máximas na distrofia de Steinert. In: 

XIV Simpósio Internacional de Fisioterapia Respiratória e Fisioterapia em 

Terapia Intensiva, 2008, Recife. Revista Brasileira de Fisioterapia (Brazilian 

Journal of Physical Therapy). São Paulo: Zeppelini Editorial, 2008. v. 12 Sup. p. 

113-113. 

 

3. FREGONEZI, GAF; ARAUJO, T. L. ; Gurgel, R., H.; RESQUETI, V. R.; BRUNO, 

S. Comparison of controlled breathing and free breathing submaximal 

inspiratory endurance test in health individuals. In: European Respiratory 

Society Annual Congress, 2008, Berlin. European Respiratory Journal, 2008. v. 

28. p. 727s-727s 

 

4. FREGONEZI, GAF; ARAUJO, T. L. ; Gurgel, R., H.; RESQUETI, V. R.; BRUNO, 

S. Comparison of controlled breathing and free breathing submaximal 

inspiratory endurance test in health individuals. In: European Respiratory 

Society Annual Congress, 2008, Berlin. European Respiratory Journal, 2008. v. 

28. p. 727s-727s. 

 



 
 

 

 

 

 

Artigos Completos  

 

Short Communication 

Fregonezi GAF, Azevedo IG, Araujo TL , Fernando A. L. Dias FAL, Resqueti 

VR. Adaptation of the Threshold IMT with double spring load allows higher 

inspiratory pressure for muscle training. Clin Physiol Funct Imaging (2009) doi: 

10.1111/j.1475-097X.2009.00888.x (In press) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 
 

 

 

 

 

 



 
 

 

 



 
 

 

 



 
 

 



 
 

 

 



 
 

 

 



 
 

 

 



 
 

 

 



 
 

 

 



 
 

Apêndice 1  

 

UNIVERSIDADE FEDERAL DO RIO GRANDE DO NORTE 
CENTRO DE CIÊNCIAS DA SAÚDE 

CURSO DE MESTRADO EM FISIOTERAPIA 
 

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO  
 

Esclarecimentos 
 

Este é um convite para você participar da pesquisa Treinamento Muscular 

Respiratório e Exercícios Respiratórios em Indivídu os com Distrofia Muscular 

Miotônica  que é coordenada pelo Professor Dr. Guilherme Augusto de Freitas 

Fregonezi  e sua orientanda de mestrado Thaise Lucena Araújo .  

Sua participação é voluntária, o que significa que você poderá desistir a qualquer 

momento, retirando seu consentimento, sem que isso lhe traga nenhum prejuízo ou 

penalidade. Não haverá pagamento pela sua participação. 

Essa pesquisa procura avaliar os efeitos do treinamento dos músculos respiratórios 

e de exercícios respiratórios sobre os testes de função pulmonar em pessoas com 

distrofia muscular miotônica. Serão realizados os seguintes procedimentos: 

avaliação da função pulmonar, da força muscular res piratória, do padrão 

respiratório, do quadro clínico, do sono, da qualid ade de vida e da 

variabilidade da frequência cardíaca para posterior  participação de um 

programa de tratamento fisioterapêutico que será co mposto ou por exercícios 

respiratórios ou por treinamento dos músculos respi ratórios através de 

equipamentos apropriados.  

O tratamento que será realizado não trará nenhum risco para a sua saúde, pois não 

serão realizados procedimentos que envolvam corte, introdução de instrumentos e 

coletas de sangue. 

Você poderá se beneficiar deste tratamento devido à possibilidade de prevenção 

de complicações pulmonares e respiratórias que pode m interferir na qualidade 

do sono e de vida das pessoas que têm distrofia mus cular miotônica.  

Todas as informações obtidas serão sigilosas e seu nome não será identificado em 

nenhum momento. Qualquer dúvida que você tiver a respeito desta pesquisa, 

poderá perguntar diretamente para Thaise Lucena Araújo no endereço: 

Coordenação do Mestrado em Fisioterapia da UFRN no Centro de Ciências da 

 



 
 

Saúde, Rua General Gustavo Cordeiro de Farias, S/N,  CEP 59010-180 ou pelos 

telefones (84)3215-4274/4275.Endereço do Comitê de Ética em Pesquisa do 

Hospital Universitário Onofre Lopes: Rua General Gustavo Cordeiro de Farias, 

S/N, Petrópolis.  

Consentimento Livre e Esclarecido 
 

Eu,___________________________________________________________, 

declaro estar ciente e informado(a) sobre os procedimentos de realização da 

pesquisa, conforme explicitados acima, e aceito participar voluntariamente da 

mesma. 

Assinatura:_____________________________________________________  

Data:___________ 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 
 

Apêndice 2 

 

TT 
CENTRO DE CIÊNCIAS DA SAÚDE 

HOSPITAL UNIVERSITÁRIO ONOFRE LOPES 
DEPARTAMENTO DE FISIOTERAPIA 

MESTRADO EM FISIOTERAPIA 
TREINAMENTO MUSCULAR RESPIRATÓRIO NA DISTROFIA MIOT ÔNICA 

 
FICHA DE AVALIAÇÃO  

 
IDENTIFICAÇÃO 

Nome:_____________________________________________Cód.:__________ 

Data nasc.: ______/______/______ Idade: ___________    Sexo: (  ) F (  ) M         

End.:___________________________________________________________ 
___________________________Tel./Cel.: ______________________________ 

Médico resp.:____________________________________________________ 

Tempo de Diagnóstico Clínico: ______________________________________   

Data da 1ª avaliação: _____/_____/_____ Peso:___________Altura:__________ 
 
 
ESPIROMETRIA  

Data VEF1 CVF VEF1/CVF PEF Nº provas 
      
      
      
      
  
 
PADRÃO RESPIRATÓRIO  
 

Data VC FR Tinsp Texp Ttot Ti/Ttot 
       
       
       
       
 
 
MANUVACUOMETRIA  
 
Data: 
PImáx           
PEmáx           
Data: 

 



 
 

PImáx           
PEmáx           
 
Data: 
PImáx           
PEmáx           
 
Data: 
PImáx           
PEmáx           
 
 
TESTE SNIFF  
 
Data: 
SNIP           
 
Data: 
SNIP           
 
Data: 
SNIP           
 
Data: 
SNIP           
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