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RESUMO

Introducao: O sono exerce papel fundamental na satide fisica e mental ao longo de todas as
fases da vida. Os disttrbios respiratérios do sono comprometem sua qualidade, sobretudo a
apneia obstrutiva do sono (AOS). Pacientes com doencas neuromusculares (DNM) estdo entre
os grupos de maior risco para o desenvolvimento de AOS, devido a fraqueza progressiva da
musculatura respiratoria, disfungdes bulbares e alteracdes no controle ventilatério. A
identificacdo precoce desses disturbios € essencial para otimizar o manejo clinico e a qualidade
de vida desses pacientes. Objetivos: Este estudo teve como objetivo avaliar a prevaléncia de
AOS por meio de poligrafia domiciliar em um hospital universitario publico durante avaliagdes
respiratdrias de pacientes com DNMs e sua contribuicdo para a indica¢do de ventilagdo nao
invasiva. Materiais e Métodos: A coleta de dados foi realizada em um ambulatério
especializado em DNM de um Hospital Piblico Universitario, entre maio de 2021 a junho de
2024, utilizando prontudrios médicos e exames como espirometria para avaliar a fungado
respiratéria pulmonar, poligrafia domiciliar e avaliacdes do sono por meio da Escala de
Sonoléncia de Epworth e um questionario de sintomas. Os dados foram analisados com auxilio
do SPSS e JAMOVI, utilizando testes estatisticos conforme a distribuicao das varidveis e o tipo
de dado. Foram aplicados testes de normalidade, comparagdo de médias e associa¢do entre
varidveis, com nivel de significincia estabelecido em p < 0,05. Resultados: Foram incluidos
74 pacientes. As DNMs mais prevalentes foram distrofia muscular (29,7%), miastenia gravis
(n=13; 17,6%) e esclerose lateral amiotréfica (n = 11; 14,9%). Os valores do indice de apneia-
hipopneia foram maiores na posi¢ao supina. A Escala de Sonoléncia de Epworth revelou que
40,5% dos pacientes apresentaram escores indicativos de sonoléncia diurna excessiva.
Conclusio: Os achados refor¢cam a importancia do diagndstico precoce da AOS em pacientes

com DNMs.

Palavras-chave: Doencas Neuromusculares, Apneia Obstrutiva do Sono, Poligrafia

Domiciliar, Ventilacdo Nao Invasiva.



ABSTRACT

Introduction: Sleep plays a fundamental role in physical and mental health throughout all
stages of life. Sleep-related breathing disorders compromise its quality, especially obstructive
sleep apnea (OSA). Patients with neuromuscular diseases (NMDs) are among the groups at
highest risk for developing OSA, due to progressive weakness of the respiratory muscles, bulbar
dysfunctions, and changes in ventilatory control. Early identification of these disorders is
essential to optimize the clinical management and quality of life of these patients. Objectives:
This study aimed to evaluate the prevalence of OSA through home polygraphy in a public
university hospital during respiratory assessments of patients with NMDs and its contribution
to the indication of noninvasive ventilation. Materials and Methods: Data collection was
carried out in an outpatient clinic specialized in NMD at a Public University Hospital, between
May 2021 and June 2024, using medical records and exams such as spirometry to assess
pulmonary respiratory function, home polygraphy and sleep assessments using the Epworth
Sleepiness Scale and a symptom questionnaire. Data were analyzed using SPSS and JAMOVI,
using statistical tests according to the distribution of variables and type of data. Normality tests,
comparison of means and association between variables were applied, with significance level
set at p < 0.05. Results: A total of 74 patients were included. The most prevalent NMDs were
muscular dystrophy (29.7%), myasthenia gravis (n = 13; 17.6%) and amyotrophic lateral
sclerosis (n = 11; 14.9%). Apnea-hypopnea index values were higher in the supine position.
ESS revealed that 40.5% of patients had scores indicative of excessive daytime sleepiness.
Conclusion: The findings reinforce the importance of early diagnosis of OSA in patients with

NMDs.

Keywords: Neuromuscular Diseases, Obstructive Sleep Apnea, Home Polygraphy,

Noninvasive Ventilation.
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1. INTRODUCAO

O sono exerce papel fundamental na satde fisica e mental ao longo de todas as fases da
vida, influenciando as fungdes cognitivas, sistemas cardiovascular, cerebrovascular e
metabdlico (BARBOSA et al., 2020). Os distirbios respiratérios do sono (DRS) comprometem
sua qualidade, sobretudo a apneia obstrutiva do sono (AOS), considerada a alteracdo mais
prevalente. A AOS ¢ caracterizada por colapso frequente das vias aéreas superiores (VAS)
durante o sono, levando a hip6xia intermitente e fragmentacdo do sono (BARBOSA et al.,
2020; KARAGIANNIS et al., 2023). Devido ao seu impacto sist€émico e social, a AOS
representa um significativo 6nus econdmico. Em 2015, os custos com diagndstico e tratamento
da AOS nos EUA foram estimados em 12,4 bilhdes de délares (BENJAFIELD et al., 2020).

Pacientes com doengas neuromusculares (DNM) estdo entre os grupos de maior risco
para o desenvolvimento de AOS, devido a fraqueza progressiva da musculatura respiratoria,
disfungdes bulbares e alteracdes no controle ventilatério. A identificacdo precoce desses
distirbios € essencial, uma vez que sua presenca pode antecipar a piora da fungao respiratéria
e indicar a necessidade de intervengdes como a ventilagao nao invasiva (VNI), com impacto
direto na sobrevida e na qualidade de vida desses pacientes (LEOTARD etal.,2021; SHEERS;
HOWARD; BERLOWITZ, 2019).

A polissonografia (PSG) tipo I € o padrdo-ouro para o diagndstico e estratificacdo da
AOS, mas seu uso € limitado devido a necessidade de infraestrutura especializada e alto custo,
especialmente no Sistema Unico de Satde (SUS) (DUARTE et al., 2022). A poligrafia tipo IIT
ou poligrafia domiciliar (PD) permite a avaliacdo simplificada no domicilio, utilizando
dispositivos portateis validados que monitoram parametros como saturacio de oxigénio, fluxo
de ar, ronco, frequéncia cardiaca, esfor¢o respiratorio e posicdo corporal (ABATI et al., 2024).
Essa abordagem viabiliza o diagndstico com maior acessibilidade, sem comprometer a
qualidade diagndstica.

Considerando a relevancia do diagndstico preciso e precoce da AOS em pacientes com
doencas neuromusculares, as particularidades do acesso a métodos diagndsticos em sistemas
de satde publicos e as vantagens operacionais da poligrafia domiciliar, o presente estudo se
propde a investigar o papel dessa ferramenta. A andlise de como a poligrafia noturna pode

contribuir para a identificacio da AOS, especialmente em um cendrio de atendimento
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ambulatorial especializado, € crucial para fundamentar a indicagdo oportuna da VNI,

otimizando o manejo clinico e a qualidade de vida desses pacientes.

2. FUNDAMENTACAO TEORICA

2.1 Doengas Neuromusculares

2.1.1 Principais aspectos clinicos

As DNMs constituem um grupo heterogéneo de condi¢cdes que afetam os neurdnios
motores superiores e inferiores, nervos periféricos, jungdo neuromuscular e fibras musculares,
resultando em disfun¢do progressiva dos musculos voluntérios, inclusive os respiratérios
(PATEL; HOWARD; BAYDUR, 2023). Essa disfun¢do pode causar fraqueza, prejuizo da
mobilidade, disfagia e insuficiéncia respiratéria — principal causa de mortalidade nesses
pacientes (PATEL; HOWARD; BAYDUR, 2023; MARWAH et al., 2022). A evolucio clinica
varia conforme o tipo de DNM, podendo ser aguda, subaguda ou cronica, como observado nas
crises miasténicas, distrofias musculares e Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA),
respectivamente (MARWAH et al., 2022). O comprometimento respiratério pode afetar a
ventilagdo (por fraqueza inspiratéria), a tosse e a eliminacdo de secre¢des (por fraqueza
expiratéria e gldtica), bem como a protecdo das vias aéreas, predispondo a hipercapnia,
dessaturagao e infec¢cdes pulmonares.

A ELA ¢ uma doenca neurodegenerativa progressiva e fatal que compromete os
neurdnios motores superiores € inferiores, resultando em fraqueza muscular e perda da fungdo
motora voluntaria. Sua etiologia é multifatorial, com 90% dos casos sendo esporadicos e 10%
familiares, associados a mutagdes em genes como SODI1, C9orf72, FUS e TARDBP (BROWN
et al., 2023). Clinicamente, manifesta-se com fraqueza assimétrica, fasciculacdes, atrofia
muscular, espasticidade, hiperreflexia e disfuncdes bulbares, como disartria e disfagia, que
indicam pior prognodstico (VAN ES et al., 2022). A progressdio da doenca leva ao
comprometimento respiratorio, culminando em insuficiéncia respiratdria, principal causa de
mortalidade (PAGANONI et al., 2021).

A Atrofia Muscular Espinhal (AME) € uma condi¢do neuromuscular rara e grave, de
heranca autossdmica recessiva, provocada pela defici€éncia da proteina de sobrevivéncia do

neurdnio motor (SMN), em decorréncia da perda da funcdo do gene SMN! (VELDHOEN et
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al., 2022). Clinicamente, a doenca € classificada em tipos I a IV, com base na idade de inicio
dos sintomas e nas habilidades motoras alcancadas (ALVES; VAN DER LINDEN;
ANDRADE, 2023). Sua principal caracteristica é a fraqueza muscular progressiva,
acompanhada de atrofia, resultante da degeneracao dos neurdnios motores na medula espinhal.
Um dos aspectos mais criticos da AME € o comprometimento da funcdo respiratoria. Com a
progressdao da doenca, os miisculos respiratdrios — especialmente os intercostais — tornam-se
cada vez mais afetados, levando a dificuldades respiratdrias e insuficiéncia respiratoria (ABATI
et al., 2024).

A Miastenia Gravis (MG) € uma enfermidade autoimune adquirida, caracterizada pela
presenca de anticorpos que atacam componentes especificos da juncdo neuromuscular pds-
sindptica, especialmente os receptores nicotinicos de acetilcolina (AchR) (GARCIA
ESTEVEZ: PARDO FERNANDEZ, 2023). As sindromes miasténicas se manifestam
principalmente por meio de fraqueza muscular fatigavel, que € consequéncia de disfungdes na
jun¢do neuromuscular e apresenta uma caracteristica marcante: a flutuacdo dos sintomas ao
longo do dia ou mesmo em poucas horas, podendo acometer quase todos os musculos estriados
do organismo. Embora o comprometimento dos musculos extraoculares e/ou do musculo
levantador da pélpebra seja comum em algum momento da doenga, os sintomas também podem
abranger fraqueza nos musculos orofaciais, bulbares, dos membros, cervicais e respiratorios
(ESTEPHAN; BAIMA; ZAMBON, 2022).

A doenca de Charcot-Marie-Tooth (CMT) abrange um amplo conjunto de neuropatias
hereditdrias sensdrio-motoras primdrias, cuja principal manifestacio € a degeneracdo das
estruturas mielinicas ou axonais dos nervos periféricos. As condigdes pertencentes a esse
espectro apresentam particularidades patoldgicas e moleculares que afetam diretamente os
nervos motores € sensitivos (LAURA et al., 2019). Embora a disfung¢do respiratdria
significativa ndo seja comum nesses pacientes, ela pode estar presente e, muitas vezes, €
subestimada. Ha registros de casos que relatam paresia de cordas vocais e do diafragma, com
necessidade de suporte ventilatorio nao invasivo (CAVALCANTI et al., 2023). No estudo de
Uchba Cavalcanti et al. (2021), descreveram que alteracdes na funcdo respiratéria eram
frequentes em pacientes com formas recessivas de CMT.

Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) € a distrofia muscular hereditaria mais comum,
de heranca recessiva ligada ao cromossomo X. Resulta de mutagdes no gene da distrofina,
levando a auséncia ou disfuncao dessa proteina essencial para a estabilidade da fibra muscular
(SUN et al., 2020). A doenca costuma manifestar-se entre os trés e cinco anos de idade,

caracterizando-se por fraqueza muscular proximal, alteracdes na marcha, presencga de lordose e



15

sinal de Gowers positivo (BIRNKRANT et al., 2018). A fraqueza acomete predominantemente
os musculos proximais dos membros, com maior intensidade nos membros inferiores,
comprometendo habilidades como correr, pular, subir escadas e, em estdgios mais avangados,
dificultando ou mesmo impedindo a marcha. Individuos com DMD apresentam dificuldade
para se levantar do chdo devido a atrofia dos muisculos responsaveis pela extensao dos joelhos,
quadris e tronco, manifestando, como sinal caracteristico, a manobra de Gowers ou padrdo de
levantamento miopatico (CARVALHO; LEVI; MARQUES, 2025). Durante esse movimento,
¢ comum adotarem uma postura com hiperlordose lombar, abdome projetado para frente e
ombros retraidos, como uma estratégia compensatdria para manter a posicao ereta diante da

fraqueza dos musculos extensores do quadril (CARVALHO; LEVI; MARQUES, 2025).

2.1.2 Sintomas respiratdrios nas doengas neuromusculares

A respiracdo eficaz depende da integridade do centro de controle respiratdrio, da caixa
tordcica e da musculatura respiratéria. Em individuos sauddveis, esse processo ocorre com
baixo esforco, gracas a acdo coordenada dos miisculos respiratérios sob controle adequado do
impulso central. No entanto, em individuos com DNMs, apesar de o controle central da
ventilagio geralmente permanecer preservado, a fraqueza da musculatura respiratdria
compromete o desempenho da mecanica ventilatéria. Isso leva a sobrecarga funcional,
dificultando a ventilacdo pulmonar e podendo resultar em hipoventilagdo, caracterizada por
hipercapnia (actimulo de di6éxido de carbono) e hipoxemia (reducdo da oxigenacdo)
(FAUROUX et al., 2020; PATEL; HOWARD; BAYDUR, 2023).

Embora as DNMs ndo afetem diretamente o parénquima pulmonar, elas comprometem
os musculos essenciais para a respiracao, a tosse e a funcdo da laringe. Como consequéncia, as
complicagdes respiratorias sdo frequentes nesses pacientes, incluindo obstrucao das vias aéreas,
prejuizo nos reflexos de protecio e insufici€ncia ventilatéria. As DNMs podem, portanto, afetar
os trés pilares da fun¢do respiratdria: a ventilagdo pulmonar, a desobstrucdo das vias aéreas e
sua protecdo. Além disso, certos disturbios respiratorios podem ser exacerbados por fatores
como a posi¢do corporal ou o sono, o que torna ainda mais desafiadora a gestdo ventilatoria
desses pacientes (KHAN et al., 2023; AKPA; PUSALAVIDYASAGAR; IBER, 2024).

Com o avanco de algumas DNMs, os miusculos respiratorios podem gradualmente
perder a capacidade de gerar a forca necessdria para manter uma respiracdo eficaz. Essa
fraqueza progressiva compromete a ventilacdo alveolar e leva a hipoventilacao, hipercapnia

(hipercarbia), hipoxemia, além da expansdo pulmonar inadequada e formacdo de
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microatelectasias. Para compensar o volume corrente reduzido, os pacientes tendem a adotar
um padrao respiratorio mais rapido e superficial (taquipneico), que pode evoluir para respiracao
paradoxal devido a fadiga diafragmatica — caracterizada pelo movimento de retracdo da parede
abdominal durante a inspiracdo, resultado da acdo dos musculos acessérios como o
esternocleidomastdideo e o escaleno (PATEL et al., 2023; SHEERS et al., 2023).

Além disso, o comprometimento dos musculos bulbares — como os da orofaringe e da
lingua — aumenta significativamente o risco de broncoaspira¢cdo, pneumonias recorrentes e
disfagia. A diminui¢do do tonus da musculatura das vias aéreas superiores também eleva a
resisténcia inspiratdria, intensificando a carga respiratdria e contribuindo para a insuficiéncia
ventilatoria cronica. Essa condi¢do afeta ainda o reflexo da tosse, tornando-o ineficaz, o que
dificulta a depuracdo das vias aéreas e favorece infec¢Oes respiratdrias, constituindo um
importante fator de morbimortalidade nesses pacientes (PATEL; HOWARD; BAYDUR, 2023;
SHEERS et al., 2023). Embora, em estdgios iniciais, a hipoventilagdo possa ser silenciosa, a
medida que a fraqueza muscular progride, tornam-se evidentes complicacdes como atelectasias,
pneumonias e insuficiéncia respiratéria. A disfuncdo respiratéria decorrente da debilidade
muscular € uma das principais causas de mortalidade e morbidade em pacientes com DNMs em
diferentes faixas etarias (SAFRAN; OZER; GURSES, 2022)

Além disso, condi¢des extrapulmonares, como a miocardiopatia, podem agravar a
disfungcdo respiratéria. Alteragdes estruturais na parede tordcica e na coluna vertebral,
frequentemente observadas em pacientes com distrofias musculares, miopatias congénitas,
AME e sequelas de poliomielite, reduzem a complacéncia pulmonar e aumentam o esfor¢o
respiratério (PATEL; HOWARD; BAYDUR, 2023)

Na ELA por exemplo, os sintomas respiratorios se manifestam inicialmente como
dispneia aos esfor¢os, evoluindo para ortopneia e dispneia em repouso a medida que a fraqueza
diafragmatica se agrava. A hipoventilagdo noturna € comum e pode ser reconhecida por sinais
indiretos como cefaleia matinal, fadiga, sonoléncia diurna e disttrbios do sono (VAN ES et al.,
2022). A fraqueza dos musculos expiratorios € bulbares também compromete a eficacia da
tosse, dificultando a depuracdo das vias aéreas e favorecendo o actimulo de secre¢cdes, o que
aumenta o risco de infec¢Oes respiratdrias, como pneumonias por broncoaspiragdao
(PAGANONI et al., 2021).

Na DMD, a progressdo da doenca compromete a musculatura respiratéria, ocasionando
tosse ineficaz, infecgdes pulmonares recorrentes, hipoventilagdo noturna, AOS e insuficiéncia
respiratdria cronica. Fatores como escoliose, cardiomiopatia, disfagia com risco de aspiracao e

desnutricdo agravam a disfuncdo respiratéria, aumentando o risco de hospitalizacdes
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prolongadas, complica¢cdes graves e mortalidade precoce (SHEEHAN, 2018; BIRNKRANT et
al., 2018; CARVALHO; LEVI; MARQUES, 2025).

Na AME, a fraqueza muscular progressiva, especialmente dos misculos respiratérios e
do diafragma, leva a hipoventilacdo, comprometimento da depuracdo de secrecoes,
fragmentacdo do sono e aumento do risco de infeccdes respiratorias (ABATI et al., 2024;
BUTTERFIELD, 2021). A redu¢do da complacéncia pulmonar, da capacidade vital (CV) e da
eficiéncia na troca gasosa contribui para a evolucdo da insufici€éncia respiratoria e para
distirbios metabdlicos como hipoxemia e hipercapnia (ALVES; VAN DER LINDEN;
ANDRADE, 2023).

2.1.3 Fisiopatologia do comprometimento respiratério nas doengas neuromusculares

Apesar de cada DNM apresentar uma evolugdo clinica e impactos fisiopatolégicos
proprios sobre o sistema respiratorio, hd padrdes comuns frequentemente identificados. Entre
eles, destacam-se a diminuicdo da forca dos musculos respiratérios, o que leva a reducdo da
CV e a tosse ineficaz, além do comprometimento da musculatura bulbar e da degluticio,
alteracdes na qualidade do sono e no controle ventilatério (BENDITT, 2018).

Normalmente, o impulso respiratério e a acdo dos musculos envolvidos na respiragao
operam de forma eficiente para suprir as necessidades de ventilagdo, seja em repouso, durante
o exercicio ou no sono. Contudo, individuos com DNM frequentemente enfrentam um risco
aumentado de insuficiéncia respiratéria. Essa condicdo surge de um desequilibrio critico: a
forca muscular € inadequada para lidar com uma carga respiratdria que, em muitos casos,
encontra-se elevada. (ABATI et al., 2024).

Uma abordagem clinica prética para avaliar a disfun¢do respiratéria em pacientes com
DNM consiste em dividi-la em trés dreas funcionais principais. A primeira € a funcdo
ventilatdria, que depende predominantemente da forca e integridade dos musculos inspiratorios.
A segunda refere-se a eficdcia da tosse, a qual exige a acdo coordenada das fungdes inspiratoria,
expiratoria e glotica para gerar fluxo aéreo suficiente para remover secrecdes. A terceira
envolve a degluticdo e a protecdo das vias aéreas, funcdes reguladas principalmente pelos
musculos gloticos, cuja disfungdo pode predispor a episddios de aspiracdo e infeccdes
respiratorias (BENDITT, 2018).

A fisiopatologia da Sindrome da Hipoventilacdo da Obesidade (SHO), por exemplo,
envolve trés mecanismos principais: alteracdes na mecanica respiratoria decorrentes da

obesidade, disfun¢do do impulso respiratorio e distirbios ventilatdrios relacionados ao sono. O
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actimulo de tecido adiposo na parede tordcica e abdominal compromete a funcdo pulmonar,
reduzindo a Capacidade Residual Funcional (CRF) e o Volume de Reserva Expiratéria (VRE),
além de limitar a excursdo do diafragma e a complacéncia pulmonar, aumentando a resisténcia
das vias aéreas inferiores (MESSINEO et al., 2024). Isso leva ao fechamento precoce das vias
aéreas, gerando uma PEEP intrinseca e promovendo desequilibrio ventilacdo-perfusio.
Inicialmente, o organismo tenta compensar com maior impulso respiratério, mas essa resposta
¢ insustentdvel, resultando em hipoventilacdo, especialmente durante o sono REM (rapid eye
movement), fase em que a ventilagdo depende exclusivamente do diafragma. Em individuos
com SHO, a disfun¢do diafragmética e a redu¢do do impulso central intensificam essa
hipoventilacdo, podendo evoluir para hipercapnia diurna. Além disso, a resisténcia a leptina,

comum nesses pacientes, agrava ainda mais a disfuncao respiratéria (MESSINEO et al., 2024)

2.1.4 Transtornos do sono nas doengas neuromusculares

Os disturbios respiratérios do sono (DRS) englobam um amplo espectro de condi¢des
que comprometem a fungdo respiratdria durante o sono, incluindo hipoventilacao e hipoxemia
noturna, apneias de origem obstrutiva ou central, além de alteragdes no controle respiratdrio
(ARENS; MUZUMDAR, 2010). Além dessas manifesta¢des, outras disfuncdes podem estar
presentes, como a fragmentacdo do sono, mudancas em sua arquitetura e episddios de
convulsdes noturnas, especialmente em criancas com determinadas doengas neuromusculares
(PANITCH, 2017).

Dentro desse grupo, destacam-se os Distiirbios Respiratérios Obstrutivos do Sono
(DROS), os quais representam uma sindrome caracterizada pela disfungcdo das vias aéreas
superiores durante o sono, resultando em ronco e/ou aumento do esforco respiratorio. Essa
condicdo decorre principalmente da elevacdo da resisténcia e da colapsabilidade faringea, e
inclui um continuo de manifestacdes clinicas que vai do ronco primério, passa pela sindrome
de resisténcia das vias aéreas superiores (SRVAS) e hipoventilagdo obstrutiva, até chegar a
AOS (PIOTTO et al., 2023).

Estudos indicam que a prevaléncia de DRS em individuos com DNM ultrapassa 40%,
sendo a apneia do sono significativamente mais comum nessa populacdo do que na populacao
geral (ABOUSSOUAN; MIRELES-CABODEVILA, 2017). A progressao dos DRS ndo segue
um padrdo unico, variando consideravelmente entre diferentes doengas e individuos. Essa
diversidade na histdria natural dos DRS € influenciada pelo genétipo e fenétipo da DNM

subjacente (ARENS; MUZUMDAR, 2010).
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A hipoventilagdo noturna € um transtorno comum nas DNMs, com prevaléncia varidvel
dependendo dos critérios diagndsticos utilizados. Em adultos, estima-se que afete entre 4% e
9% dos casos, enquanto em criancas pode alcancar até 24%. Essa condi¢do € caracterizada pela
permanéncia de niveis de diéxido de carbono (CO>) superiores a 50 mmHg por mais de 25%
do tempo total de sono. Sua ocorréncia estd relacionada a incapacidade dos musculos
inspiratérios em sustentar uma ventilagdo adequada durante o sono, especialmente na fase
REM, e tende a se intensificar com a progressdo da doenca (ABOUSSOUAN; MIRELES-
CABODEVILA, 2017).

Outro transtorno do sono nas DNMs € a ACS, caracterizada pela interrup¢ao do fluxo
aéreo sem a presenca de esforco respiratério, diferentemente da AOS, na qual o esforco
respiratdrio persiste. Apesar dessa diferenca, as duas condi¢des estdo intimamente relacionadas.
Estudos recentes indicam que os eventos centrais refletem uma instabilidade no padrao

respiratdrio, a qual pode desencadear episddios obstrutivos (BOENTERT, 2023).

2.2 Apneia Obstrutiva do Sono (AOS)

A AOS caracteriza-se clinicamente por episédios repetidos de obstru¢do das VAS,
decorrentes da diminui¢do de seu didmetro ou de colapso total (MUTLU, 2020; NATIONAL
INSTITUTE FOR HEALTH AND CARE EXCELLENCE, 2021; OLIVEIRA, 2023). Durante
o sono, os musculos da orofaringe e da hipofaringe relaxam, levando a uma reducdo parcial
(hipopneia) ou total (apneia) do fluxo respiratério (NATIONAL INSTITUTE FOR HEALTH
AND CARE EXCELLENCE, 2021; OLIVEIRA, 2023).

Do ponto de vista fisiopatolégico, a AOS envolve a reducdo do calibre das VAS,
causada por excesso de tecido mole — como palato mole, tvula, lingua e amigdalas — ou por
alteracdes anatOmicas craniofaciais, como desvio do septo nasal, micrognatia e retrognatia
(EUROPEAN LUNG FOUNDATION, 2021; OLIVEIRA, 2023). Essas altera¢cdes aumentam
a resisténcia a passagem do ar e modificam o controle da respiracdo. Durante os episodios de
apneia, hd esforcos respiratdrios persistentes, interrompidos por despertares noturnos breves,
cujo objetivo € restabelecer o tonus muscular e reabrir as vias aéreas (EUROPEAN LUNG
FOUNDATION, 2021; OLIVEIRA, 2023).

O colapso das VAS, predominantemente durante a fase inspiratoria, resulta em
episodios de hipopneia e/ou apneia, com consequente hipoxemia (reducdo da pressdo arterial
de oxigénio) e hipercapnia (retencdo de didxido de carbono). Essas alteragdoes desencadeiam a

ativacao do sistema nervoso simpdtico, levando ao aumento da pressao arterial e da frequéncia
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cardiaca. A repeti¢do desses eventos ao longo do tempo pode provocar disfun¢des nos sistemas
cardiovascular, pulmonar e neurocognitivo (ABBASI et al., 2021; OLIVEIRA, 2023).

A patogénese da AOS € multifatorial, envolvendo tanto altera¢des anatdmicas — de
origem congénita ou adquirida — quanto fatores ndo anatdmicos, como um limiar respiratdrio
alterado e a baixa responsividade dos musculos da faringe (MESSINEO et al., 2024). Além de
seus mecanismos complexos, a AOS estd associada a uma série de complicacdes clinicas,
incluindo infarto do miocéardio, insuficiéncia cardiaca, hipertensdo arterial, morbidade
cardiovascular geral e diabetes mellitus. Hd, ainda, uma relacdo bidirecional entre distirbios
enddcrinos e a AOS: enquanto condi¢cdes como obesidade, acromegalia, sindrome de Cushing,
diabetes tipo 1 e 2 e hipotireoidismo aumentam o risco para o desenvolvimento da apneia, esta
também pode favorecer o surgimento de alteracdes metabdlicas, especialmente na regulagao da

glicose (PLATON et al., 2023).

2.2.1 Sintomas e epidemiologia da AOS

A AOS € um distirbio comum que pode se apresentar com ou sem sintomas.
Atualmente, o tratamento de pacientes com AOS varia de acordo com o pais e depende dos
sintomas do paciente (BENJAFIELD et al., 2019). Os sintomas noturnos tipicos sao roncos
persistentes e despertares com sensagdo de dispneia. J4 os sintomas diurnos podem incluir
sonoléncia, dores de cabeca, astenia, distirbios neurolégicos e comprometimento dos
relacionamentos pessoais, acordar sem se sentir descansado, fadiga, (IANNELLA et al.,
2022).

Na revisao da literatura de Vanek e colaboradores (2020) os achados sobre os sintomas
foram que apds o despertar, os pacientes nao se sentem relaxados e permanecem cansados
durante o dia e sentem sonoléncia excessiva, perda de energia, irritabilidade, retirada das
atividades sociais, dificuldade em concentrar, disfuncio cognitiva, ansiedade ou problemas de
humor depressivo € mudancas psicomotoras. E os sintomas noturnos incluiram ronco,
intervalos para respirar, sentir -se doente, salivacio excessiva, transpiracao excessiva, refluxo
gastroesofdgico, mic¢do durante a noite, boca seca e dor de cabeca.

No estudo de Arnardottir e colaboradores (2016), eles descreveram que os sintomas
relatados pelos 236 pacientes com AOS incluidos foram: ronco, sudorese noturna, boca seca ao
acordar, dificuldade para iniciar o sono, dificuldade para manter o sono, despertares matinais
precoces, sintomas de sindrome das pernas inquietas por mais de trés semanas e, dor de cabeca

matinal e refluxo gastroesofdgico noturno por mais de uma semana.
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Os sintomas cldssicos da AOS segundo Duarte e colaboradores (2022) incluem ronco
alto e perturbador, apneias presenciadas, engasgos e/ou sensa¢do de sufocamento durante o
sono, cansaco, noctdria, congestdo nasal, sudorese noturna, fadiga, cefaleia matinal e
sonoléncia diurna excessiva (SDE). Esta dltima € um dos principais sintomas diurnos da AOS,
frequentemente associada a alteracdes cognitivas e funcionais, como dificuldade de
concentracgdo, irritabilidade, prejuizo de memdria e reducdo da capacidade laboral, além de estar
relacionada a um aumento no risco de acidentes automobilisticos (DUARTE et al., 2022).

Estimativas recentes indicam que quase um bilhdo de pessoas no mundo, entre 30 e 69
anos, podem ser afetadas pela AOS. Destas, aproximadamente 425 milhdes apresentam formas
moderadas ou graves da doenca (BENJAFIELD et al., 2019). O Brasil estd entre os dez paises
com maior ndmero estimado de individuos com AOS, somando cerca de 49 milhdes de pessoas
com indice de apneia-hipopneia (IAH) > 5 eventos por hora e 25 milhdes com IAH > 15 eventos
por hora (BENJAFIELD et al., 2019).

A prevaléncia de AOS aumenta com a idade, possivelmente pelos seguintes
mecanismos: aumento da deposi¢cdo de gordura ao redor da faringe, perda de elasticidade
tecidual, alongamento do palato mole e diminuicio da resposta dos quimiorreceptores
respiratérios. Os individuos idosos podem, comumente, ndo ser diagnosticados com AOS
devido a percepg¢ao de que os sintomas se devam ao envelhecimento e nao a AOS. A prevaléncia
de AOS tende a se aproximar entre os homens e as mulheres, principalmente apds os 60 anos
de idade. Estima -se que a prevaléncia de AOS em adultos (39 a 59 anos) esteja entre 2% e
14%, mas em individuos com idade superior a 60 anos € tao alta quanto 20%. Uma andlise
epidemioldgica critica de poligrafia doméstica limitada nos Estados Unidos mostrou que a
prevaléncia de AOS, definida por IAH> 15, foi de aproximadamente 18% na populacio em
geral. A AOS também apresenta alta prevaléncia em grupos populacionais especificos, como
pacientes no pré-operatorio de cirurgia baridtrica, individuos com hipertensao arterial sist€mica
(HAS) resistente, pessoas com fibrilacdo atrial e aqueles que sofreram acidente vascular

cerebral (AVC) (DUARTE et al., 2022).

2.2.2 Aspectos clinicos

Estudos recentes apontam que a AOS apresenta uma natureza heterogénea, tanto em
relacdo aos mecanismos fisiopatolégicos quanto as suas manifestacoes clinicas. Os chamados
fenotipos da AOS englobam os sinais € sintomas observaveis durante a anamnese, como O

ronco, a sonoléncia diurna e os padrdes respiratdrios interrompidos durante o sono. Por outro
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lado, os enddtipos dizem respeito aos mecanismos bioldgicos subjacentes responsdveis por
esses sintomas. A identificacdo desses endotipos contribui para uma abordagem terapéutica
mais personalizada, direcionada ndo apenas a expressdo clinica, mas também as causas
fisiol6gicas especificas da doenca (SANCHEZ-AZOFRA et al., 2023).

Os endodtipos da AOS incluem diversos fatores fisiopatolégicos, como alteracdes
anatOmicas craniofaciais, atividade insuficiente dos musculos dilatadores da faringe,
instabilidade no controle ventilatério caracterizada por alto ganho de alga, e limiar de excitagao
reduzido, que indica uma maior propensdo ao despertar diante de eventos respiratorios. Além
disso, o volume pulmonar expiratério final, a intensidade da excitacdo durante o sono e a
redistribui¢do de fluidos corporais também exercem influéncia significativa sobre a condi¢do
(MALHOTRA et al., 2020). Clinicamente, os individuos com AOS podem ser agrupados em
trés fendtipos principais: aqueles que apresentam sonoléncia excessiva diurna associada a risco
cardiovascular; os que manifestam sintomas como sono fragmentado e insdnia; e os
assintomdticos. Reconhecer essa heterogeneidade € fundamental para uma abordagem
teraputica mais individualizada, otimizando os resultados ao adaptar o tratamento as
caracteristicas especificas de cada paciente (MALHOTRA et al., 2020; ZINCHUK et al.,
2017).

2.2.3 Métodos diagndsticos

A gravidade da AOS € determinada pela realizacao de uma polissonografia, que permite
quantificar o nimero de apneias obstrutivas e/ou hipopneias por hora durante o sono, o IAH.
Neste sentido, a SAOS pode classificar-se como ligeira (IAH 5-14 eventos por hora), moderada
(IAH 15-29 eventos por hora) ou grave (IAH>30 eventos por hora) (BRITISH COLUMBIA
GUIDELINES, 2021).

Segundo as guidelines da NIHCE (2021), no diagndstico desta sindrome, devem ser
consideradas as seguintes caracteristicas: roncopatia, episodios de apneia durante a noite,
apneias testemunhadas por alguém, sono ndo reparador, sensacdo de asfixia durante o sono,
fragmentacdo do sono ou insonia, dores de cabeca ao acordar, sonoléncia excessiva, cansago
ou fadiga inexplicdveis durante o dia, disfuncao cognitiva ou perda de memdoria. Por outro lado,
¢ fundamental incluir no diagndstico da SAOS os fatores de risco, comorbilidades associadas e
o exame fisico (com avaliacio do Indice de Massa Corporal, da circunferéncia do pescogo,

caracteristicas e alteracdes craniofaciais).
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A PSG dos tipos I e II € atualmente considerada o padr@o-ouro para o diagndstico da
AOS. Trata-se de um exame complexo, que normalmente envolve a gravacdo de mais de 16
canais de dados e requer pernoite em laboratério especializado (WESTENBERG et al., 2021).
Apesar de sua alta precisdo, o acesso a PSG ainda € limitado em muitas regides, representando
uma barreira significativa, especialmente para pacientes com DNM e seus cuidadores. Além
disso, o diagndstico oportuno muitas vezes € dificultado pelo desconhecimento dos sinais
clinicos tanto por parte dos profissionais de satide quanto dos préprios pacientes, bem como
pela auséncia de sintomas claramente sugestivos.

O exame PD, também denominado estudo tipo III (Figura 1), utiliza um nimero
reduzido de canais e pode ser realizado no ambiente residencial do paciente. Esse tipo de
monitoramento requer, no minimo, quatro canais: dois relacionados a ventilagdo (como
movimentos respiratérios toracicos e abdominais, ou fluxo aéreo oronasal), um canal para
eletrocardiograma ou frequéncia cardiaca e outro para a oximetria de pulso. A principal
distingdo em relacdo ao estudo de nivel I € o local de realizacdo, mantendo-se semelhante no
que se refere a avaliacdo das varidveis cardiorrespiratérias. No entanto, o nivel III ndo inclui
parimetros neurofisiolégicos necessérios para a defini¢io das fases do sono (GUIMARAES,

2010; WESTENBERG et al., 2021).

Figura 1: Dispositivo para exame domiciliar do sono de tipo III - APNEA LINK ™AIR

Fonte: RESMED.
O estudo do sono tipo IV, por sua vez, € composto basicamente por oximetria noturna e

tem sido utilizado como ferramenta de triagem, para avaliacdo da eficdcia terapéutica € como

auxilio na titulacio domiciliar de dispositivos (WESTENBERG et al, 2021).

A espirometria é a principal prova de fungdo respiratéria (PFR) utilizada na prética
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pneumolégica, sendo fundamental na identificacdo de disfungdes pulmonares do tipo obstrutivo
e restritivo (LUZ, 2024). Trata-se de uma ferramenta diagndstica essencial para individuos com
doencas respiratdrias ou sob risco de desenvolvé-las, além de ser utilizada na avaliacdo pré-
operatdria, especialmente em cirurgias tordcicas, como as de resseccdo pulmonar
(ALBUQUERQUE et al., 2024). Suas aplicagdes incluem a investigacdo de sintomas
respiratorios inespecificos, a monitorizacdo longitudinal de pacientes, a classificacdo da
gravidade de doencas respiratérias e a estimativa progndstica (TRINDADE; SOUSA;
ALBUQUERQUE, 2015). Por meio de manobras inspiratdrias e expiratérias, forcadas ou
lentas, a espirometria mede volumes e fluxos aéreos, como a capacidade vital lenta (CV), a
capacidade vital for¢cada (CVF), o volume expiratério forcado no primeiro segundo (VEF1) e
suas respectivas relacdes (VEF1/CV e VEF1/CVF), o que a torna indispensdvel na avaliacao
da funcdo pulmonar (LUZ, 2024).

Do ponto de vista funcional, a CVF, avaliada na posicdo ereta, é o pardmetro mais
amplamente utilizado para monitorar a gravidade e a taxa de progressdao do comprometimento
respiratério restritivo (HANSEN-FLASCHEN; ACKRIVO, 2023). Trata-se de uma medida
integrativa que expressa alteragdes tanto na rigidez tordcica quanto na forca dos musculos
inspiratorios e expiratorios. A mensuragao da CV também em posi¢ao supina permite avaliagio
mais sensivel da fun¢do diafragmatica. Uma diferencga superior a 15% entre os valores obtidos
na posi¢do sentada e supina € fortemente indicativa de fraqueza do diafragma (HANSEN-

FLASCHEN; ACKRIVO, 2023).

2.3. Apneia Obstrutiva do Sono nas doencas neuromusculares

As DNMs frequentemente aumentam o risco de desenvolver AOS, mesmo na auséncia
de fatores de risco, e esse risco elevado parece estar diretamente relacionado a gravidade do
comprometimento motor geral do paciente. A principal hiptese para essa associagdo € a
reducdo do tonus muscular da faringe, uma consequéncia direta da prépria doenga subjacente,
que predispoe ao colapso das VAS durante o sono (BOENTERT, 2023). A AOS pode ocorrer
em funcdo da hipotonia das vias aéreas superiores, neuropatias faringeas e alteracoes
anatOmicas, como macroglossia e colapsabilidade das vias aéreas. Distrofias musculares,
doenca de Pompe e neuropatias hereditarias, como a Charcot-Marie-Tooth, estdo associadas a
maior risco de AOS. Embora a disfung@o bulbar esteja presente em varias DNMs, ela raramente
causa apneias obstrutivas genuinas, sendo mais comuns eventos relacionados a fraqueza

diafragmatica. Fatores adicionais, como o uso de corticosteroides, lesdes medulares e redugdo
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do volume pulmonar, também contribuem para o comprometimento respiratério durante o sono,
reforcando a importancia da avaliacio polissonogrifica nesse grupo de pacientes
(ABOUSSOUAN; MIRELES-CABODEVILA, 2017).

A prevaléncia da sindrome da SAOS em pacientes com ELA segue um padrao
semelhante ao observado na populagdo geral, sendo mais comum em individuos do sexo
masculino. No entanto, observa-se uma menor incidéncia de SAOS em pacientes com disfuncdo
bulbar grave, em contraste com aqueles que apresentam formas ndo bulbares da doenga. Essa
diferenca provavelmente se deve ao impacto da atrofia da lingua, que compromete a capacidade
de manter as vias aéreas superiores desobstruidas (BOENTERT et al., 2018). A fragilidade dos
musculos das vias aéreas superiores em pacientes com ELA de fenétipo bulbar aumenta a
vulnerabilidade a AOS, especialmente durante o sono, quando ocorre uma redu¢do natural do
tonus muscular (hipotonia). Como consequéncia, a fragmentacdo do sono causada pela AOS
resulta em sintomas como sonoléncia diurna e dificuldades na iniciagao e manuten¢do do sono,
que sdo comuns nesse grupo de pacientes (BOENTERT, 2019). J4 em pacientes com MG que
também apresentam AQOS, a ventilacdo mecanica ndo invasiva de dois niveis de pressdo positiva
nas vias aéreas (Binivel) é reconhecida como a interveng¢do padrao-ouro para o manejo tanto da
AOS quanto da hipoventilacio (FERNANDES OLIVEIRA et al., 2015; IAFIGLIOLA et al.,
2024).

2.4 Ventilacao nao invasiva nas doencgas neuromusculares

A VNI representa uma modalidade terapéutica eficaz no manejo da insuficiéncia
respiratoria em pacientes com DNMs. Desde a década de 1990, seu uso tem se expandido tanto
em ambientes hospitalares quanto domiciliares, sendo especialmente empregada na
insufici€ncia respiratoria cronica hipercapnica. Estudos demonstram que a VNI esté associada
a atenuacdo de sintomas respiratorios diurnos e noturnos, a melhora da qualidade do sono, da
ventilacdo alveolar e da qualidade de vida, além de prolongar significativamente a sobrevida
desses pacientes (BANFI et al., 2024; MARWAH et al., 2022; PRAUD, 2020).

O uso precoce da VNI € recomendado assim que surgem sinais de comprometimento da
funcdo respiratoria. Seu inicio oportuno € essencial para prevenir a progressdo da
hipoventilacio e reduzir a mortalidade. Os principais beneficios incluem o repouso da
musculatura respiratéria, melhora do impulso respiratério central, melhora da mecéanica

ventilatdria e da relagdo ventilagdo-perfusdo, além de maior recrutamento de dreas atelectdsicas
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e distensibilidade pulmonar (DUARTE et al., 2022; NEUMANNOVA et al., 2018). A VNI
também previne a hipoventilagcdo noturna e melhora a ventilacao e a troca gasosa durante o dia.

A indicacdo da VNI nas DNMs abrange um amplo espectro de patologias, incluindo
ELA, DMD, Distrofia Muscular de Becker, AME e, menos frequentemente, MG (MARWAH
et al., 2022). A escolha do momento e do ambiente adequado para o inicio da VNI € crucial, e
a pratica clinica tem favorecido a antecipacdo dessa intervengdo, inclusive em contexto
domiciliar. Estudos como o de Crescimanno, Greco e Marrone (2014) evidenciam a viabilidade
da poligrafia domiciliar sem supervisdo para monitorar a qualidade do sono e a eficicia da VNI,
com resultados técnicos compardveis aos do ambiente hospitalar e maior conforto para o
paciente.

A VNI (Figura 2) atua por meio da oferta de pressdo positiva na inspiracdo, com o
objetivo de manter volumes correntes e ventilagio minuto adequados. Em individuos com
fraqueza muscular respiratéria, como nos casos avancados de DNM, a terapia € geralmente
iniciada durante o sono, periodo em que ocorrem alteragdes na mecanica ventilatéria, como
aumento da resisténcia ao fluxo aéreo, reducao da capacidade residual funcional e despropor¢ao
ventilagao-perfusdo (FAUROUX et al., 2020). Durante o sono REM fésico, essas alteragdes se
intensificam, levando a hipoventilacdo mais pronunciada, que pode evoluir para hipercapnia
diurna e hipoxemia. O uso continuo da VNI também contribui para melhorar a resposta

ventilatoria e a sensibilidade aos estimulos hipercdpnicos e hipdxicos, inclusive durante a

vigilia (BANFI et al., 2024).

Figura 2: Astral — Ventilador pulmonar de suporte ndo invasivo para uso domiciliar ou
hospitalar.

Fonte: RESMED
No caso especifico da ELA, que afeta todos os musculos respiratorios, incluindo os de

protecdo das vias aéreas e da tosse, a VNI € fortemente indicada para pacientes com CVF
inferior a 80%, especialmente quando ha sintomas respiratorios como dispneia, uso de

musculatura acessoria, taquipneia, fadiga intensa ou sonoléncia diurna excessiva. A presenca
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de hipoventilagdo noturna — comum em DNMs — também deve ser um critério relevante para
inicio da VNI. Evidéncias indicam que, na ELA sem disfun¢do bulbar grave, a VNI aumenta a
sobrevida e melhora a qualidade de vida de forma mais eficaz que a terapia farmacoldgica
disponivel, como o riluzol (ANNUZIATA et al., 2024; BENDITT, 2018; BANFI et al., 2024).

Na DMD, a fraqueza progressiva da musculatura respiratdria leva a necessidade de
assisténcia ventilatéria noturna devido a hipoventilacdo e a apneia obstrutiva do sono. Com a
progressdo da doenca, pode haver necessidade de VNI diurna. A VNI, especialmente nos
estagios avancados, € essencial para compensar a disfuncao do diafragma, aliviar sintomas de
hipercapnia e melhorar o estado clinico geral, podendo estender a sobrevida em até 13 a 15,5
meses, dependendo do grau de comprometimento respiratério (BENDITT, 2018; BANFI ez al.,
2024).
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OBJETIVOS

Objetivo geral
-Avaliar a prevaléncia de AOS em pacientes com DNM atendidos em ambulatério

especializado no SUS, por meio do uso de poligrafia domiciliar.

Objetivos especificos

-Descrever os principais indices respiratdrios obtidos pela poligrafia domiciliar.

-Analisar a relacdo entre os resultados da poligrafia noturna e os parametros da espirometria
em pacientes com doengas neuromusculares.

-Descrever a importancia do diagndstico da apneia obstrutiva do sono por meio da poligrafia
domiciliar para a indicacdo de ventilagdo ndo invasiva em pacientes com doencgas

neuromusculares.
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Abstract

Background: Patients with neuromuscular diseases (NMDs) have a high incidence of sleep-
related breathing disorders. These include obstructive sleep apnea (OSA), which is
characterized by recurrent episodes of upper airway obstruction during sleep, resulting in
intermittent hypoxemia and sleep fragmentation. OSA may be more common in patients with

NMDs than in the general population.

Objective: This study aimed to assess the prevalence of OSA through home polygraphy at a
public university hospital during respiratory evaluations of patients with NMDs, and its

contribution to the indication of non-invasive ventilation.

Methods: Data collection was conducted from May 2021 to June 2024, using medical records
and tests such as spirometry to evaluate pulmonary respiratory function, home polygraphy, and

sleep assessments using the Epworth Sleepiness Scale (ESS) and a symptom questionnaire.

Results: A total of 74 patients were included. The most prevalent NMD was muscular
dystrophy (29.7%), myasthenia gravis (n=13; 17.6%), and amyotrophic lateral sclerosis (ALS)
(n=11; 14.9%). Apnea-hypopnea index (AHI) values were higher in the supine position. The
ESS revealed that 40.5% of patients had scores indicating excessive daytime sleepiness (EDS).

Conclusions: The findings reinforce the importance of early OSA diagnosis in patients with

NMDs.

Keywords: Neuromuscular Diseases, Obstructive Sleep Apnea, Polysomnography

INTRODUCTION

Neuromuscular diseases (NMDs) encompass a group of disorders affecting upper and
lower motor neurons, peripheral nerves (hereditary and acquired neuropathies), the
neuromuscular junction (myasthenia gravis and congenital myasthenia), and/or muscles
(myopathies and dystrophies).!> They are characterized by progressive muscle impairment that

leads to loss of ambulation, use of wheelchairs, swallowing difficulties, respiratory muscle
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weakness, and eventually death due to respiratory failure.!> Most NMDs are considered rare,
with a prevalence of less than 50 per 100,000.°

Restrictive respiratory impairment, also known as restrictive lung disease, refers to a
group of disorders marked by a reduced ability of the lungs to expand, resulting in decreased
lung volumes, especially total lung capacity (TLC).” These impairments may have intrinsic
causes related to lung tissue or extrinsic causes, such as obesity and NMDs. Both affect
respiratory mechanics, leading to reduced lung function and potentially to respiratory failure.®

Patients with NMDs have a high incidence of sleep-related breathing disorders
(SRBDs),’ including obstructive sleep apnea (OSA), central sleep apnea (CSA), and nocturnal
hypoventilation (NH). Due to the association of these disorders with typical restrictive
respiratory impairment, both OSA and NH are frequent in these patients.>® Additionally, studies
suggest that OSA may be more prevalent in individuals with NMDs than in the general
population. 51

OSA is characterized by recurrent episodes of airway obstruction during sleep, leading
to intermittent hypoxemia and sleep fragmentation, with resulting daytime dysfunction.!'! This
condition poses a public health concern and is linked to a reduction in quality of life.!? In the
general population, OSA affects 3% to 7% of men and 2% to 5% of women. Brazil ranks among
the ten countries with the highest estimated number of individuals with OSA, with 49 million
people having an Apnea-Hypopnea Index (AHI) > 5 events per hour and 25 million with AHI
> 15 events per hour.'® Even higher prevalence rates have been reported in various NMDs.
Therefore, the risk of OSA should be regarded as significant for all NMD patient who presents
with sleep-related symptoms.$

Type I polysomnography (PSG) is considered the gold standard for diagnosing and
stratifying the severity of OSA. However, it is a test that requires a sleep laboratory and trained
technical personnel, has inherent costs, and is not widely available.!* Although PSG is
mandatory in many countries, its application faces challenges due to limited availability,
resulting in delayed diagnoses and potential missed opportunities for treatment. Therefore, it is
essential to provide alternative strategies that ensure OSA identification.'* One such alternative
is Type III polysomnography or home polygraphy (HP), used in OSA screening, which
simultaneously monitors oxygen saturation, airflow, snoring, heart rate, chest effort, and body
position using surface electrodes.'® In addition to being widely accessible, this test can be easily
performed at home, facilitating OSA screening.'* Thus, this study aimed to assess the

prevalence of OSA through HP in a public university hospital in Brazil during the respiratory

evaluation of patients with NMDs.
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MATERIAL AND METHODS
Study Description

This was a prospective and observational analysis conducted with patients diagnosed
with NMDs, monitored at a specialized neuromuscular diseases outpatient clinic of a Public
University Hospital. Patients with a diagnosis of NMD who were already routinely evaluated
for restrictive pulmonary impairment and indication for non-invasive ventilation (NIV) were
included. The exclusion criterion was the patient's refusal to participate in the study.

The study was previously approved by the Research Ethics Committee involving
Human Subjects of the Federal University of Uberlandia (CEP/UFU) under opinion number
44467320.4.0000.5152, in 2021. All participants were properly informed about the study’s
objectives and procedures and subsequently signed the Informed Consent Form (ICF), in

accordance with ethical and legal standards.
Data Collection

Data collection took place from May 2021 to June 2024. Demographic information (age,
sex), clinical data (NMD type), and results of pulmonary function tests (spirometry) were

extracted from medical records.
Spirometry

Spirometry was performed to assess pulmonary respiratory function. It consists of an
inhalation followed by a forced exhalation to evaluate, among several variables, particularly
the forced vital capacity (FVC), defined as the total volume forcefully exhaled.'® In patients
with neuromuscular diseases, there is a tendency for reduced FVC in the supine position
compared to the seated position due to the gravitational effect amidst diaphragmatic
neuromuscular weakness.!” Therefore, spirometry was performed to assess FVC in NMD
patients in two conditions: seated position (pre-FVC) and lying position (post-FVC), with the
aim of investigating the correlation with OSA prevalence. All patients who presented FVC less

than 70% were recommended to use home NIV.
Home Polygraphy

For home polygraphy (HP), prior scheduling was arranged with the patient for delivery
of the portable ApneaLink Air (ResMed Inc.) device. At that time, participants received detailed
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instructions regarding the exam’s objectives, the physiological parameters to be monitored, and
the importance of correct sensor placement and strict adherence to usage instructions. During
the visit, a practical demonstration of device handling was carried out, and any doubts were
clarified. Equipment return was scheduled for the following day. Data were collected and
subsequently extracted using ResMed AirView™ software, analyzed according to the
guidelines of the American Academy of Sleep Medicine (AASM) 2012.'® The exam’s quality
was evaluated based on a minimum recording time of 4 hours of sleep. Variables extracted from
valid records included: apnea index (Al), hypopnea index (HI), apnea-hypopnea index (AHI)
in supine and non-supine positions, obstructive apnea index (OAI), central and mixed apnea,

and oxygen desaturation index (ODI).
Epworth Sleepiness Scale (ESS)

As described by Doneh (2015)", the ESS is composed of eight items that assess an
individual's propensity to fall asleep in various everyday situations, such as: sitting and reading,
watching television, sitting inactive in a public place, being a passenger in a car for an hour
without a break, lying down to rest in the afternoon, sitting and talking to someone, sitting
quietly after lunch without alcohol, and in a car stopped in traffic for a few minutes. The total
score ranges from O to 24, with scores over 10 indicating excessive daytime sleepiness (EDS),
which may be classified as mild, moderate, or severe. In patients with severe dysarthria and

communication impaired by NMD, the scale was not applied.
Sleep-Related Symptom Questionnaire

Additionally, patients completed a questionnaire on sleep-related symptoms, including:
snoring, observed respiratory pauses, gasping during sleep, daytime sleepiness, morning
headache, sleep fragmentation, nocturia, concentration difficulty, memory loss, decreased
libido, and irritability. Responses were recorded in a binary format (presence or absence of the

symptom).
Statistical Analysis

Data obtained were organized in a Microsoft Excel® spreadsheet, version 2013. The
collected data were analyzed according to protocols suggested in the literature.?**! Initially, the
normality of the distribution of quantitative variables was assessed using the Shapiro-Wilk

test?? due to the small sample size. For analysis, frequency distributions, means, and standard
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deviations were used for normally distributed quantitative variables, and frequency
distributions for nominal or ordinal qualitative variables. For the ESS, frequency distribution
of responses for each item was constructed and reliability was evaluated using Item-Total
Correlation and Cronbach's Alpha coefficient. Associations between two nominal qualitative
variables were tested using Chi-square tests with correction or Fisher's exact test, depending on
the classic criteria available in the literature.”® Student's t-test, Welch’s t-test, or the Mann-
Whitney U test were used to compare means between groups with or without an indication for
non-invasive ventilation devices. Data were analyzed using SPSS version 21.2 and JAMOVI

version 2.3.28. The significance level for all statistical tests was set at p < 0.05.
RESULTS

The sample showed a wide range of baseline characteristics among the 74 participants,
with the majority (n=39; 52%) being male, a mean age of 43.9 years (£20.3), and an average
BMI of 25.9 (£5.6), indicating a predominantly overweight (n=26; 35.1%) and obese (n=16;
21.6%) population. The most prevalent NMDs were: muscular dystrophies (n=22; 29.7%),
myasthenia gravis (n=13; 17.6%), and amyotrophic lateral sclerosis (ALS) (n=11; 14.9%).

Table 1. Characterization of 74 participants based on sociodemographic and clinical variables.

Variables n %
Male sex 39 52.7
Age

<22 13 17.6
22 to 60 42 56.8
>60 19 25.7
Mean + SD 43.9 +£20.3
BMI

Underweight 7 9.5
Normal weight 23 31.1
Overweight 26 35.1
Obesity I 10 13.5
Obesity 11 4 54
Obesity 111 2 2.7
Did not respond* 2 2.7
Mean + SD 259 +5.6
Associated Disease

1. Muscular Dystrophy 22 29,7
2. Myasthenia Gravis 13 17.6
3. ALS 11 14,9
4. Acquired Polyneuropathies 9 12,2

5. Myopathy 8 10,8



6. SMA

7. Hereditary Polyneuropathies
8. Lambert-Eaton Syndrome

9. Machado-Joseph Disease

(NSRS SN

1
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54
5.4
2.7
1.4

Abbreviations: n, number; SD, standard deviation; BMI, body mass index; SMA, spinal
muscular atrophy; ALS, amyotrophic lateral sclerosis. Lambert-Eaton Syndrome: Lambert-
Eaton myasthenic syndrome. * They did not respond because of severe dysarthria and
impaired communication due to neuromuscular disease.

Table 2 presents the results of the polysomnographic indices and total ESS score. In

terms of HP, AHI was assessed, revealing that the majority of patients presented high levels of

AIH (64,9%; 48/74), most of them (44.6%; n=33) had mild AHI, while a smaller proportion

presented with moderate (13.5%; n=10) and severe AHI (6.8%; n=5). Mean AHI in the supine

position was 11.6 + 12.6 events/hour, while in the non-supine position it was 7.0 £ 14.1

events/hour. The exam revealed an OAI of 1.3£2.9, central apnea index of 0.6+1.6, mixed apnea

index of 0.1+0.3, and an ODI of 23.4 +17.1.

It is important to highlight that the ODI index was elevated in these patients 23.4 £ 17.1,

more significantly than the AHI 10.6 + 11.4 (p<0,005).

Table 2. Characterization of the 74 participants according to their polysomnographic indices

and total Epworth Sleepiness Scale score.

n %o

AHI - Total
Normal 26 35.1
Mild 33 44.6
Moderate 10 13.5
Severe 5 6.8

Mean + SD 106 £11.4
Al 25+6.2
HI 8.2+6.7
AHI — Supine 11.6 +12.6
AHI — Non-Supine 7.0 £14.1
OAI 1.3+£29
OALI Central 0.6+1.6
OAI Mixed 0.1 £0.3
ODI 234 +17.1
FVC Pre (Seated) 76.1 £24.2
FVC Post (Lying) 70.7 +£24.2
ESS
<10 37 50.0
>10 30 40.5
Did not respond 7 9.5
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Mean + SD 8.5+6.1
Abbreviations: n, number; AHI, apnea-hypopnea index; SD, standard deviation; Al,
apnea index; HI, hypopnea index; AHI, apnea-hypopnea index; OAI, obstructive apnea
index; ODI, oxygen desaturation index; FVC, forced vital capacity; ESS, Epworth
Sleepiness Scale.

Note: Only 54 patients were considered.

Spirometric values of 54 (73%) patients were analyzed. The remaining patients (17.5%;
27/74) could not tolerate or cooperate with the procedure.

When analyzing FVC, it was observed that 23 patients (47.8%) had reduced FVC <
70%, while the majority of patients (n=31; 54.8%) had normal FVC > 70% of predicted,
indicating preserved lung function. FVC was reduced in the <70% group in both seated
(53.6£15.6) and supine (47.7+14.0) positions, compared to the >70% group in the seated
(92.8+£13.4) and supine (87.7£13.5) positions (p<0.001) (Table 3). Regarding demographic
characteristics, there were no differences between the groups.

Patients with reduced FVC showed a higher prevalence of excessive daytime sleepiness
and ESS scores were significantly higher in patients with FVC <70% (10.5 + 6.3; p = 0.009),
compared to those with normal FVC (5.9 + 3.8) (p=0.009). The AHI was similar between the
groups, as were the other respiratory parameters evaluated in the HP. When comparing the AHI
among patients stratified by FVC, it was observed that in the group with reduced FVC (<70%
of predicted), the AHI classification was normal in 6 patients (26%), mild in 13 patients
(56.5%), moderate in 1 patient (4.5%) and severe in 3 patients (13.0%), whereas in the group
with normalized FVC (=70% of predicted), the distribution was 13 patients (41.9%) with
normal AHI, 14 patients (45.2%) mild, 4 patients (12.9%) moderate and no patients (0.0%)
severe. Regarding symptoms, there were no statistically significant differences in the

prevalence of respiratory symptoms between these groups.

Table 3. Distribution' of the 54 participants who completed the exam according to the

indication for ventilatory device use.

Variables IXS;;)O % g (\IZ 53217)0 % e
Male sex 11/23 47.8 17/31 54.8 0.815%
Age 46.9 +19.3 40.8 + 18.1 0.2143
BMI 26.3 +5.3 25.5+54 0.603*
AHI — Total 10.7 £10.9 8.6+7.8 0.4523
Al-Total 24+54 1.1+24 0.539°

HI-Total 83+6.5 7.5 +6.0 0.6552
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AHI — Supine 11.5+12.7 95+92 0.675°
AHI- Non-Supine 12.3 £21.6 59+94 0.311°
OAI 1.3+£3.2 0.5+0.9 0.563°
Central Apnea Index 0.8+1.8 0.5+19 0.150°
Mixed Apnea Index 0.2+0.5 0.0£0.1 0.1783
ODI 19.2+16.0 244 +15.6 0.234°
FVC Pre (Seated) 53.6 +15.6 92.8 +13.4 <.0014
FVC Post (Lying) 47.7 £ 14.0 87.7 £13.5 <.001°
ESS 10.5 + 6.3 59+38 0.009°
Snoring 9/20 45.0 21/31 67.7 0.107°
Breathing pauses 2/20 10.0 10/31 32.3 0.1367
Gasping during sleep 3/20 15.0 13/31 41.9 0.086>
Daytime sleepiness 8/20 40.0 19/31 61.3 0.230?
Sleep fragmentation 8/20 40.0 17/31 54.8 0.454?
Morning headache 3/20 15.0 10/31 323 0.2932
Nocturia 12/20 60.0 20/31 64.5 0.977°
Difficulty concentrating 7/20 35.0 16/31 51.6 0.3812
Reduced libido 6/19 31.6 13/26 50.0 0.351°
Irritability 8/19 42.1 20/31 64.5 0.209°

Abbreviations: FVC, forced vital capacity; n. number; BMI, body mass index; AHI, apnea-
hypopnea index; Al, apnea index; HI, hypopnea index; OAI, obstructive apnea index; ODI,
oxygen desaturation index; ESS, Epworth Sleepiness Scale.

Notes: 1. Corrected chi-square test; 2. Fisher’s exact test; 3. Mann-Whitney U test; 4.
Welch’s t-test

DISCUSSION

This study investigated the prevalence of OSA in a group of 74 patients with various
NMDs, analyzing the AHI through HP, spirometry, and ESS scores and respiratory symptoms.
The findings revealed a heterogeneous distribution with high OSA prevalence in this
population, predominantly in the mild category, according to the American Academy of Sleep
Medicine (AASM) classification.'® AHI values were higher in the supine position compared to
the non-supine position, reinforcing the hypothesis that OSA severity in NMD patients is
worsened in the supine position, possibly due to muscular collapse and increased ventilatory
difficulty. Among SRBDs, OSA is the most prevalent, characterized by frequent upper airway
collapse during sleep, causing intermittent hypoxia and sleep fragmentation.'?

When a person lies on their back (supine position), total lung capacity (TLC) is
generally preserved initially, but vital capacity (VC) can significantly decrease. This reduction
is particularly pronounced in individuals with diaphragmatic weakness, leading to early

symptoms like orthopnea and disrupted sleep.!” The high ODI values observed indicate frequent

and significant drops in blood oxygen levels during sleep, potentially causing several health
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complications. Repeated oxygen desaturation and micro-arousals—typical of OSA—have a
negative impact on health, contributing to cardiovascular issues, metabolic syndromes, and
neuropsychiatric complications, which affect family, occupational, and social life and increase
the risk of road and work-related accidents.?*

ESS results showed that 40.5% of patients scored over 10, indicative of EDS. High ESS
scores reflect a greater tendency to fall asleep in everyday situations, suggesting pathological
or clinically relevant EDS.?® This is particularly important, as EDS is associated with increased
accident risk, impaired cognitive and functional performance, and reduced quality of life.
Spirometry data from 54 patients revealed no statistically significant differences in values based
on sex, age, or BMI. Most participants had an FVC above 70% of the predicted value (54.8%),
indicating preserved pulmonary function.

These findings highlight the importance of early OSA diagnosis, given its significant
impact on quality of life.!' In NMD patients, OSA recognition and investigation may be
undervalued in clinical practice. Previous evidence suggests that OSA prevalence may be
higher in this population compared to the public, emphasizing the need for complementary
diagnostic approaches in these cases.’

Based on the collected data, we propose a clinical and laboratory follow-up flowchart
for NMD patients at risk of obstructive and/or restrictive impairment. This flowchart aims to
enable early recognition of these conditions and facilitate timely indication of home NIV or

BiPAP for this population, as illustrated in Figure 1.
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FVC <70 FVC>70

OR

POSITION DIFFERENCE > 10 @

Recommended the performance of home sleep polygraphy

4 U

AHI and/or ODI 0-5 AHI and/or ODI 5-15 AHland/or ODI >15
Repeat evaluation in 6 Look for respiratory
months symptoms
Asymptomatic Symptomatic

A4 i \

Recommend Non-Invasive Ventilation/BIPAP

Abbreviations: FVC, forced vital capacity; AHI, apnea-hypopnea index; ODI, oxygen
desaturation index.

Figure 1. Flowchart for the evaluation of neuromuscular patients
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APENDICE 1 - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Vocé estd sendo convidado(a) a participar da pesquisa intitulada “Avaliagdo da indicacao
precoce e do telemonitoramento da ventilacdo mecanica ndo invasiva domiciliar em pacientes
portadores de doencas neuromusculares atendidos no ambulatério de doencas neuromusculares
do Hospital de Clinicas da Universidade Federal de Uberlandia”, sob a responsabilidade dos
pesquisadores Diogo Fernandes dos Santos e Ana Elizabeth Cunha Guimaraes de Almeida.
Nesta pesquisa nds estamos buscando avaliar o impacto do telemonitoramento e do uso de
ventilacdo mecanica ndo invasiva nos pacientes com doenga neuromuscular com dificuldade de
respirar € que fazem acompanhamento no ambulatério de neurologia do Hospital de Clinicas
de Uberlandia da Universidade Federal de Uberlandia (HCU- UFU). O telemonitoramento €
uma forma de acompanhamento da satide do paciente a distancia, normalmente de sua prépria
casa, usando equipamentos ligados a internet, sem a necessidade de que o profissional da satde
esteja presente fisicamente na sua casa. O telemonitoramento ird acompanhar os dados
respiratérios dos pacientes em uso de ventilacdo mecanica ndo invasiva, que sdo as mdscaras
de oxigénio que ajudam na sua respiracao e que podem cobrir s6 o nariz ou o nariz e a boca, ja
utilizadas no tratamento dessa doenga normalmente. No final, buscamos saber o quanto o uso
dessas mascaras junto do telemonitoramento podem melhorar o tempo de vida e a qualidade de
vida desses pacientes.

O Termo de Consentimento Livre e Esclarecido sera obtido pelo pesquisador Diogo Fernandes
dos Santos ou pela pesquisadora Ana Elizabeth Cunha Guimaraes de Almeida no ambulatério
de neurologia do Hospital de Clinicas de Uberlandia da Universidade Federal de Uberlandia,
onde vocé ja faz acompanhamento neurolégico de rotina. Esse Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido serd obtido antes da coleta de qualquer dado para a pesquisa e serd feito em um
dia de uma consulta ja agendada pela equipe que faz os seus atendimentos ambulatoriais. Todos
os testes, exames e uso de equipamentos propostos nesse documento serdo realizados e/ou
supervisionados por profissionais formados em medicina ou fisioterapia, devidamente treinados
e preparados em suas profissdes. Os dados acompanhados por telemonitoramento serdo do
equipamento de ventilagdo mecanica ndo invasiva (a mascara de oxigénio) que ja seria utilizada
mesmo sem essa pesquisa, nao alterando em nada o seu tratamento. Apos a leitura deste
documento, vocé terd um tempo para pensar se deseja ou ndo aceitar o convite para participar
da pesquisa, em respeito o item IV da Resol. CNS 466/12.

Na sua participa¢cdo manteremos seu cuidado e sua assisténcia da mesma forma, sem qualquer
alteracdo no seu acompanhamento ambulatorial de rotina decorrente da participacdo nesta
pesquisa. Iremos acompanhar vocé a distincia, através do telemonitoramento, a partir da data
em que voce comecar a utilizar a ventilacdo ndo invasiva ji explicada nesse documento, ou
caso voce ja faca uso de ventilacdo ndo invasiva, e por fim organizaremos e analisaremos o0s
dados que obtivermos do seu acompanhamento. Serd feita a instalacio da ventilacdo ndo
invasiva onde vocé vive(mora) e ela serd ajustada de acordo com suas necessidades médicas e
seu conforto. O equipamento devera ser utilizado por vocé da forma que ja faria em seu
tratamento tradicional: usar o mdximo que puder durante a noite, se possivel a noite toda, e se
necessdrio durante o dia. Para o acompanhamento dos seus sintomas respiratdrios e da sua
qualidade de vida, faremos uma entrevista com aplicacdo de alguns questiondrios: uma Escala
de Avaliacao Funcional, no qual perguntaremos a vocé sobre sua capacidade de desempenhar
de forma independente atividades bdsicas dentro de casa; uma Escala de Avaliacio de
Qualidade de Vida, na qual perguntaremos a vocé€ sobre seu estado de saude fisica, mental e
emocional, sobre possiveis dores que sente, sobre suas convivéncias com outras pessoas, sobre
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sua capacidade de desempenhar atividades bésicas dentro de cada de forma independente; uma
Escala Global de Incapacidade, na qual perguntaremos novamente sobre sua capacidade de
realizar atividades bdsicas no dia-a-dia, a fim de avaliar sua capacidade de realizar essas
atividades sem a ajuda de um cuidador; uma Escala de Avaliagdo de Depressdo, na qual
perguntaremos sobre sua saide mental e emocional, a fim de avaliar a presenga de depressao e,
por fim, uma Escala de Classificagdao Funcional, caso vocé tenha a doenca Esclerose Lateral
Amiotréfica (ELA), na qual perguntaremos a vocé sobre sintomas da sua doencga nos bragos,
nas pernas e na sua capacidade de respirar, falar e comer. Esses questiondrios serdo aplicados
logo apds sua entrada na pesquisa, e posteriormente em 3, 6, 9, 12 e 24 meses apds a primeira
vez em que vocé respondeu a esses questiondrios. Todas essas perguntas e escalas ja seriam
realizados na consulta de rotina agendada no ambulatério, independente da sua participacao
nessa pesquisa. A aplicacdo desses questiondrios serd feito pelo pesquisador Diogo Fernandes
dos Santos ou pela pesquisadora Ana Elizabeth Cunha Guimaraes de Almeida no ambulatério
de neurologia do Hospital de Clinicas de Uberlandia da Universidade Federal de Uberlandia,
onde vocé ja faz acompanhamento neurolégico de rotina. Ao longo da pesquisa, vocé realizara
o exame de Gasometria Arterial, util para avaliarmos como estd a sua capacidade de respirar,
sendo que esse ¢ um exame de sangue, e, portanto, serd necessario fazer a coleta do sangue; o
exame Prova de Fun¢do Pulmonar, também conhecido como espirometria, no qual vocé ird
precisar assoprar com forca um pequeno aparelho para que possamos avaliar como estd sua
capacidade respiratéria; o exame de Oximetria Noturna, no qual colocaremos um oximetro
comum (um aparelho que pressiona levemente um dos seus dedos e afere como estd o nivel de
oxigénio no seu sangue) em um dos seus dedos da mdo durante uma noite de sono em sua
prépria casa, o que nos permite avaliar sua capacidade de respirar, e por fim, o exame de
Poligrafia Noturna, que serd feito na sua propria casa com um aparelho que ird monitorar o seu
sono, avaliando sua respiracdo enquanto dorme e se vocé acorda ou ronca durante a noite. Todos
esses exames serdo feitos logo apds o seu ingresso na pesquisa, e posteriormente em 3, 6, 9, 12
e 24 meses apds a primeira vez em que vocé realizou esses exames. Todos esses exames ja
seriam realizados no seu acompanhamento médico normal, independente da sua entrada na
pesquisa. Também coletaremos dados do seu prontudrio médico, referentes as consultas
ambulatoriais da neurologia. A coleta dos dados para a pesquisa durard até dezembro de 2022,
e a finalizag¢do dela ndo altera em nada o seu acompanhamento médico.

Em nenhum momento vocé serd identificado. Os resultados da pesquisa serdo publicados e
ainda assim a sua identidade serd preservada. Nos comprometemos como pesquisadores a
divulgar os resultados da pesquisa, de forma acessivel, ao grupo ou a populagdo que foi
pesquisa.

Vocé ndo terd nenhum gasto nem ganho financeiro por participar na pesquisa, pois como
explicado anteriormente, nenhum novo exame, procedimento médico ou consulta extra serdo
agendadas além do que ja seria realizado.

Havendo algum dano decorrente da pesquisa, vocé terd direito a solicitar indenizacio através
das vias judiciais (Codigo Civil, Lei 10.406/2002, Artigos 927 a 954 e Resolucdo CNS n° 510
de 2016, Artigo 19).

Os riscos consistem em vocé ser identificado, mas a sua identidade ndo sera revelada, pois
faremos utilizacdo de cddigos e numeros ao invés do seu nome, mesmo com os resultados da
pesquisa sendo publicados. Dentre todos os procedimentos a serem realizados, todos ja foram
realizados de rotina em todos os pacientes atendidos no servico com o diagndstico de
diagndstico de doenca neuromuscular, independente da realizagdo desta pesquisa, e oferecem
risco minimo. O beneficio serd a possibilidade de justificar aos profissionais da saude a
indicacdo precoce (feita mais cedo) da ventilagdo mecanica ndo invasiva, demonstrando sua
eficicia e beneficios, contribuindo com politicas de saide e promovendo ainda o
reconhecimento precoce dos sintomas respiratorios nas doencas neuromusculares.
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Voceé é livre para deixar de participar da pesquisa a qualquer momento sem qualquer prejuizo
ou coacgdo. Até o momento da divulgacdo dos resultados, vocé também € livre para solicitar a
retirada dos seus dados da pesquisa.

Uma via original deste Termo de Consentimento Livre e Esclarecido ficard com vocé. Em caso
de qualquer ddvida ou reclamagdo a respeito da pesquisa, vocé€ podera entrar em contato com:
Diogo Fernandes dos Santos, telefone +55 34 9918-2250, Faculdade de Medicina da
Universidade Federal de Uberlandia, Avenida Para, Bloco 2U, n 1720, Bairro Umuarama,
Uberlandia - MG, CEP 38400-902. Para obter orientagdes quanto aos direitos  dos
participantes  de  pesquisa acesse a cartilha no link:
https://conselho.saude.gov.br/images/comissoes/conep/documentos/Cartilha_Direitos_E
ticos_2020.pdf.

Vocé poderd também entrar em contato com o CEP - Comité de Etica na Pesquisa com Seres
Humanos na Universidade Federal de Uberlandia, localizado na Av. Jodo Naves de Avila, n°
2121, bloco A, sala 224, campus Santa Monica — Uberlandia/MG, 38408- 100; telefone: 34-
3239-4131. O CEP é um colegiado independente criado para defender os interesses dos
participantes das pesquisas em sua integridade e dignidade e para contribuir para o
desenvolvimento da pesquisa dentro de padrdes éticos conforme resolucdes do Conselho
Nacional de Satde.

Uberlandia, ....... < [ de 20.......

Assinatura do(s) pesquisador(es)

Eu aceito participar do projeto citado acima, voluntariamente, apds ter sido devidamente
esclarecido.

Assinatura do participante da pesquisa
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ANEXO 1 - APROVACAO CEP

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: AVALIACAO DA INDICACAO PRECOCE E DO
TELEMONITORAMENTO DA VENTILACAO MECANICA NAO INVASIVA
DOMICILIAR EM PACIENTES PORTADORES DE DOENCAS NEUROMUSCULARES
ATENDIDOS NO AMBULATORIO DE DOENCAS NEUROMUSCULARES DO
HOSPITAL DE CLINICAS DA UNIVERSIDADE FEDERAL DE UBERLANDIA.
Pesquisador: Diogo Fernandes dos Santos Area Tematica:

Versio: 2

CAAE: 44467320.4.0000.5152

Instituicio Proponente: HOSPITAL DE CLINICAS DA UNIVERSIDADE FEDERAL DE
UBERLANDIA

Patrocinador Principal: Financiamento Préprio

DADOS DO PARECER

Niimero do Parecer: 4.842.922

Apresentaciao do Projeto:

Segundo os pesquisadores: trata-se de um estudo observacional e prospectivo de pacientes
acompanhados regularmente no ambulatério de doengas neuromusculares do Hospital de
Clinicas da Universidade Federal de Uberlandia, nos quais ha indica¢do de VNI e que atendam
os critérios de inclusdo do estudo. Os pacientes serdo acompanhados ao longo de 24 meses,
durante os quais faremos uma andlise de dados epidemioldgicos, clinicos, laboratoriais e
ventilatorios obtidos pelo tele monitoramento, com o objetivo de identificar o impacto da VNI
na prevengao de intercorréncias e qual o seu impacto na qualidade de vida destes pacientes.
Conclusoes ou Pendéncias e Lista de Inadequacoes:

As pendéncias do parecer n°4.720.234 de 18 de Maio de 2021 foram atendidas, porém ¢é
importante que os autores se atentem a questao de lanches.

Consideracoes Finais a critério do CEP:

OBS.: O CEP/UFU LEMBRA QUE QUALQUER MUDANCA NO PROTOCOLO DEVE
SER INFORMADA IMEDIATAMENTE AO CEP PARA FINS DE ANALISE E
APROVACAO DA MESMA.

O CEP/UFU lembra que:

a. segundo as Resolugdes CNS 466/12 e 510/16, o pesquisador deverd manter os dados da
pesquisa em arquivo, fisico ou digital, sob sua guarda e responsabilidade, por um periodo
minimo de 5 (cinco) anos apds o término da pesquisa;

b. poderd, por escolha aleatoria, visitar o pesquisador para conferéncia do relatério
documentacao pertinente ao projeto.
C. a aprovagdo do protocolo de pesquisa pelo CEP/UFU da-se em decorréncia do

atendimento as Resolugdes CNS 466/12, 510/16 e suas complementares, ndo implicando na
qualidade cientifica do mesmo.
Orientacdes ao pesquisador:

. O participante da pesquisa tem a liberdade de recusar-se a participar ou de retirar
seu consentimento em qualquer fase da pesquisa, sem penalizacdo alguma e sem prejuizo ao
seu cuidado (Res. CNS 466/12 e 510/16) e deve receber uma via original do Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido, na integra, por ele assinado.

. O pesquisador deve desenvolver a pesquisa conforme delineada no protocolo
aprovado e descontinuar o estudo somente ap0s andlise das razdes da descontinuidade pelo CEP
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que o aprovou (Res. CNS 466/12), aguardando seu parecer, exceto quando perceber risco ou
dano ndo previsto ao participante ou quando constatar a superioridade de regime oferecido a
um dos grupos da pesquisa que requeiram agao imediata. * O CEP deve ser informado de todos
os efeitos adversos ou fatos relevantes que alterem o curso normal do estudo (Res. CNS
466/12). E papel do pesquisador assegurar medidas imediatas adequadas frente a evento
adverso grave ocorrido (mesmo que tenha sido em outro centro) e enviar notificacdo ao CEP e
a Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitdria — ANVISA — junto com seu posicionamento.

. Eventuais modificacdes ou emendas ao protocolo devem ser apresentadas ao
CEP de forma clara e sucinta, destacando a parte do protocolo a ser modificada e suas
justificativas. Em caso de projetos do Grupo I ou II apresentados anteriormente a8 ANVISA, o
pesquisador ou patrocinador deve envid-las também a mesma, junto com o parecer aprobat6rio
do CEP, para serem juntadas ao protocolo inicial (Res.251/97, item I11.2.e).
De acordo com as atribui¢des definidas na Resolu¢do CNS 466/12, Resolu¢ao 510/16 e suas
complementares, o CEP manifesta-se pela aprovacdo do protocolo de pesquisa proposto.
O protocolo ndo apresenta problemas de ética nas condutas de pesquisa com seres humanos,
nos limites da redacdo e da metodologia apresentadas.
Data para entrega de Relatorio Final ao CEP/UFU: JANEIRO/2024.
* Tolerancia maxima de 01 més para atraso na entrega do relatério final.
Situacao do Parecer:
Aprovado
Necessita Apreciacio da CONEP:
Nao
UBERLANDIA, 12 de Julho de 2021

Assinado por:
Karine Rezende de Oliveira (Coordenador(a))



ANEXO 2 — ESCALA DE SONOLENCIA DE EPWORTH (ESS)

Escala de sonoléncia de EFWORTH (ES5-BR)

Nome:
Data: Idade (anos)
Qual a probabilidade de vocg cochilar ou dormir, € ndo apenas se sentir cansado, nas seguintes situagbes?
Considere 0 modo de vida que vocé tem levado recentemente. Mesmo que vocé ndo tenha feito algumas destas
coisas recentemente, tente imaginar como elas o afetariam. Escolha o nimero mais apropriade para responder
cada questdo,

0 = nunca cochilaria

| = peqguena probabilidade de cochilar

2 = probabilidade média de cochilar

3 = grande probabilidade de cochilar

Situagio Probabilidade de cochilar
Sentado e lendo 0 1 2 3
Assistindo TV 0 1 2 3
Sentade, quicto, em um lugar pablico 0 | 2 3

[por exemplo, em um teatro, reunido ou palestra)

Andando de carmo por uma hora sem parar, Como passageino 0 1 2 3
Sentado quieto apos o almogo sem bebida de dlcool 0 1 2 3
Em um camo parado no transito por alguns minutos 0 1 2 3

Obrigado por sua cooperagio

Fonte: BERTOLAZI et al., 2009.
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