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Relato de Caso

0S BENEFICIOS DA ATUAGAO FONOAUDIOLOGICA JUNTO AO TREINAMENTO
MUSCULAR RESPIRATORIO NA SINDROME DE ARNOLD DE CHIARI TIPO Il: UM
RELATO DE CASO

THE BENEFITS OF SPEECH THERAPY WITH RESPIRATORY MUSCLE TRAINING IN
ARNOLD CHIARI SYNDROME TYPE II: A CASE REPORT

Damiana Marineide Ferreira Silva' Lillian Christina Oliveira e Silva?

Resumo

Introdugao: Existem quatro tipos de Sindrome de Arnold de Chiari. A do tipo Il especificamente, é
diagnosticada antes do primeiro ano de vida, onde é notavel o surgimento correlacionado ao
comprometimento de nervos e bulbo, e acontece uma protusdo da medula espinhal, uma hernia espinhal,
conhecida como mielomeningocele e associada a hidrocefalia. Objetivo: Relatar o caso de uma crianga,
portadora da Sindrome de Arnold Chiari Tipo Il, descrevendo os resultados benéficos encontrados com um
treino muscular respiratorio associado a estimulagao fonoaudioldgica. Métodos: O estudo presente sera do
tipo relato de caso descritivo e revisao de literatura. As pesquisas foram realizadas com bases de dados:
artigos datados de 1998 a 2021. A familia autorizou o relato do caso da crianga, colaborando com
informacgdes importantes. Resultados: Observou-se evolugdo do ponto de vista fonoaudiolégico com
relagdo diminuigéo da sialorréia e sialoestase, uso da valvula de fala com melhora de degluticdo, reduzindo
o0 numero de aspiragdes, e proporcionando choro e balbucio audivel, melhora da paténcia de via area
superior, consequentemente complacéncia pulmonar. Conclusdo: Ha um numero crescente de estudos
sobre o atendimento fonoaudidlogo em pacientes com diagndsticos de Arnold Chiari tipo Il, entretanto ainda
ndo ha um consenso sobre as técnicas mais apropriadas a serem utilizadas. A Fonoaudiologia tem um papel
fundamental no processo de reabilitagdo das fungdes orofaciais dos pacientes.

Descritores: Treinamento Respiratorio; Hidrocefalia; Mielomeningocele; Sindrome Arnold Chiari;
Fonoaudiologia.

Abstract

Introduction: There are four types of Arnold Chiari Syndrome. Type Il specifically, is diagnosed before the
first year of life, where it is notable the appearance correlated with the involvement of nerves and bulb, and
there is a protrusion of the spinal cord, a spinal hernia, known as myelomeningocele and associated with
hydrocephalus. Objective: To report the case of a child with Arnold Chiari Syndrome Type Il, describing the
beneficial results found with respiratory muscle training associated with speech therapy. Methods: The
present study will be a descriptive case report and literature review. The research was carried out with
databases: articles dated from 1998 to 2021. The family authorized the report of the child's case,
collaborating with important information. Results: There was an evolution from the speech-language
pathology point of view, in relation to the reduction of sialorrhea and sialostasis, use of the speech valve with
improved swallowing, reducing the number of aspirations, and providing audible crying and babbling,
improved upper airway patency, consequently lung compliance. Conclusion: There is a growing number of
studies on speech therapy in patients diagnosed with Arnold Chiari type Il, however, there is still no
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consensus on the most appropriate techniques to be used. Speech therapy plays a fundamental role in the
rehabilitation process of patients' orofacial functions.

Keywords: Respiratory Training; Hydrocephalus; Myelomeningocele; Arnold Chiari Syndrome; Speech
Therapy.
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Introducao

A sindrome de Arnold Chiari, é determinada como uma presséao cerebelar, causada
por uma pequena abertura no cérebro, acontecendo uma heniacido do tecido cerebelar
para a medula cervical. E essa doenga congénita existem 4 tipos'.

A do tipo Il, objeto de estudo e relato de caso deste artigo, é diagnosticada antes
do primeiro ano de vida, onde é notavel o surgimento correlacionado ao comprometimento
de nervos e bulbo. Os aparecimentos dos sintomas sao: estridor de laringeo, paralisia de
cordas vocais, disfagia; com dificuldade na degluticédo, apnéia, falta de equilibrio, atividade
pulmonar comprometida e dentre outras?.

No tipo Il entdo, acontece uma protusdo da medula espinhal, agregada a uma
hernia espinhal, conhecida como mielomeningocele e associado a hidrocefalia. Ja a
mielomeningocele, é uma espinha bifida, levando a um acometimento fisiolégico que
acontece nessa deformagao no primeiro més de gestagao, sensibilizando as meninges,
vertebras, medula espinhal e encéfalo. Pode haver uma contaminagao do sistema nervoso
central e a necessidade de uma correcao cirurgica o mais rapido possivel, sendo colocada
uma valvula, que direciona o acumulo do liquido do cérebro para o coracdo ou abdémen,
drenando constantementes.

Outro estudo ja relata que a do tipo Il pode se manifestar em qualquer idade, mas
a maior severidade é em recém-nascidos e lactantes, sendo que a melhor resposta do
tratamento se beneficia quando crianca e também na adolescéncia. Consta também uma
recusa alimentar presente nas criancas, devido uma malformagdo do tubo neural,
ocasionando uma falha na fusdo dos elementos posteriores da medula vertebral. Sendo

ela ja relatada neste estudo, a mielomeningocele®.
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E necessario um olhar clinico nos sinais de resposta do paciente durante um
estimulo oral, pois muito apresentam apnéia, cianose e dificuldade na degluticdo durante
uma oferta simples gustativa, devido a falta de coordenagéo motora intra-oral em todas as
valvulas da degluticdo (da captacéo até o esofagico) devido a imprecisédo de sensibilidade
faringea para protecgao de via aérea inferior3.

Sendo assim, o objetivo desse artigo € relatar o caso de uma crianga, portadora da
Sindrome de Arnold Chiari Tipo Il, descrevendo os resultados benéficos encontrados com
um treino muscular respiratério associado a estimulacao fonoaudioldgica.

Método

O estudo presente sera do tipo relato de caso descritivo e revisao de literatura. As
pesquisas foram realizadas com bases de dados: artigos datados de 1998 a 2021. Foram
utilizados os seguintes descritores: Arnold Chiari tipo Il, reabilitagdo, mielomeningocele,
hidrocefalia, musculos respiratérios.

A familia autorizou o relato do caso da crianga assinando o termo de
consentimento livre e esclarecido (TCLE), colaborando com informagbes importantes,
onde sera mantido sigilo do nome da crianga. Também permitiu divulgag¢ao de fotos com
respaldo de protecio no rosto da crianga.

Relato do caso

Sera relatado o caso da paciente D.D.V.L., sexo feminino, nascida em 15/08/2020,
prematura, com insuficiéncia respiratéria aguda, anoxia neonatal, mielomeningocele,
hidrocefalia, Sindrome de Arnold Chiari Tipo Il e agenesia de corpo caloso.

Primeira gestacdo da mae, com boa saude, sem relato de aborto prévio. No utero
da mae, com 18 semanas, foi descoberto uma ventriculomegalia (dilatagdo dos
ventriculos), onde a mae foi instruida a esperar até 21 semanas para fazer o exame
morfolégico para fechar o diagndstico. Devido a complexidade do caso, e com a
possibilidade de um nascimento pré-termo, a partir dai, iniciou-se as intervengdes com
varias injegdes de corticdides para maturagao do pulmao.

Seguindo os cuidados e intervengdes com corticoide, os pré-natais de mensais
passaram a ser quinzenais, até os 7 meses de gestagdo. Sendo assim, com 30 semanas

a paciente D.D.V.L nasceu, com 2kg oscilando até 1.800kg a menos. Recém-nascida (RN)
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pré-termo, nascida de parto cesareo de risco, necessitou de manobras de reanimacao
cardiaca, sendo intubada imediatamente e colocado sonda nasogastrica, seguindo direto
para o centro cirurgico para colocacao de valvula e drenagem da hidrocefalia no mesmo

dia do nascimento (derivagao de ventriculo- peritoneal — DVP).

Ressonancia assim que nasceu Ressonancia com 10 meses

Ja com 20 dias foi submetida a nova cirurgia de meningite com colocagéo de
derivacgao ventricular externa (DVE) e uso de gentamicina.

Com quase 3 meses de nascida, houve a necessidade de fazer outra intervencao
cirdrgica para correcdo de refluxo gastroesofagico e também a realizagdo de uma
gastrostomia como via de alimentagcdo. Devido a uma falha na intubacdo e crianga
precisou ser submetida a uma traqueostomia com suporte de ventilacdo mecanica
invasiva até o momento presente. Apos 3 dias também foi trocada a DVE e colocado uma
derivagao ventriculo-peritoneal (DVP) que se mantém.

A crianca permaneceu na UTI até os 6 meses de idade, recebendo alta com
4.800kg, com internagéo domiciliar. A partir desse periodo, iniciaram os atendimentos da
equipe multidisciplinar em casa: fonoaudiologia e fisioterapia. Ha relato da familia que a
crianca nao recebeu estimulacado durante toda internacéo hospitalar.

Na avaliagao fonoaudioldgica inicial foi observado: presséo da suc¢ao moderada,
reflexo de busca presente, lingua nao canolada, labios e bochechas hipotdnicas, com
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sialoestase, sem nenhum controle cervical, com movimentos de membros superior em
linha medial. A fonoterapia teve como principio, realizar estimulagao extra e intra-oral, com
treino de sucgdo nao nutritiva, para trabalhar sensibilidade e estimulos tatil-térmico-
gustativos (ETTG). Na primeira estimulagao, foi ofertado um caldo de morango, onde a
mae emocionou relatando: “é a primeira vez que ela sente gosto de algo”.

Apos duas semanas de intervencdo / estimulagdo, a crianca comecou a dar
respostas positivas aos estimulos, com boa desenvoltura. Aos poucos, foi iniciada a
desinsuflagdo do cuff no intuito de reestabeler as estruturas supra gloticas com a
expiragao, somados com lavagem nasal, higiene brénquica e uso do ambu com treino
pressorico juntamente com a Fisioterapia. Foi realizada também a estimulagao tatil-
térmica-gustativa com estimulos sensoriais para melhorar a sensibilidade intra-oral e
evolugéo da aceitagao da alimentagéo por via oral.

Foi dado inicio a um treinamento muscular inspiratério / expiratério, através do
ambu a partir dos 6 meses, com 4 sessdes semanais com 50 minutos cada. Com evolugao
do quadro, j4 com 1 ano e 1 més, apds reavaliagdes, foi proposta a possibilidade de
adaptacao de uma valvula de fala pela fonoaudiologia e a fisioterapia.

Na fisioterapia, durante a avaliacdo da forca da musculatura respiratéria, foi
observado baixo volume da caixa toracica da crianga e complacéncia pulmonar com fluxo
aéreo superior diminuido. Apds reavaliagao, a fisioterapeuta achou melhor nao tentar
adaptar a valvula neste momento, devido um risco de ocorrer um barotrauma. Sugeriu
trabalhar mais a paténcia de fluxo aéreo superior e supra hididea com o uso do ambu
acoplado a VUP.

Apds as orientagdes, foi reiniciado um trabalho com treino diario do ambu com a
VUP (Valvula Unidirecional com PEEP=pressao positiva expiratoria final) para treino
pressoérico, complacéncia pulmonar e forgca abdominal, no intuito de melhorar a
funcionalidade de via aérea inferior, favorecendo a paténcia de via aérea superior.

Duas semanas depois, a crianga teve um imprevisto de uma pneumonia viral com
complicacdes respiratoria, necessitando ficar internada por 15 dias na UTI pediatrica.
Durante esse periodo, ela ndo recebeu estimulos pressoricos nem de degluticdo (sucgao,

gustativos). A crianga antes de ser hospitaliza ja estava aceitando um volume total de 40ml
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de agua de coco espessada na mamadeira, com evolugao dessa aceitagdo, sem sinais
de engasgo nem intercorréncia. Juntamente era realizado o blue day test, e apos
aspiragao nao era observado nenhum vestigio de dieta que estava sendo ofertada na
traqueostomia.

Apos alta hospitalar, foram retornados os atendimentos com a equipe
multidisciplinar. Foi notado uma regresséo das respostas da crianga aos estimulos, como
recusa dos estimulos digitais intra-oral, sucgdo reduzida e a aversdo ao bico da
mamadeira. Foi tentado outros bicos e tamanhos diferentes, mas a crianca foi relutante e
sO aceitou o estimulo de sucgao através da chupeta que ela tem e usa desde a UTI,
improvisada com luva e algoddo. Mediante isso, o estimulo gustativo manteve-se, mas
com volume reduzido, devido ao utensilio ndo possibilitar aumentar a quantidade.

Cabe ressaltar, que eminente ao desenvolvimento neuropsicomotor, a crianga
evoluiu com avangos relacionados aos aspectos linguisticos, cognitivos, social e varios
outros, como sorrir ao ser estimulada, fazer movimentos de cabeca com detecgao,
localizacao e lateralizagao sonora, mas ainda sem controle cervical.

Enquadra ainda relatar, que durante o periodo que a crianga esteve na UTI, devido
ao baixo peso, os pais ndo podiam pegar € ninar a filha em seus bragos, o que influenciou
na experiéncia da RN e seu desenvolvimento motor da primeira infancia. No processo das
terapias multidisciplinares essas vivéncias neuromotoras estdo sendo modificadas e
sanadas, resultando na melhora e desenvolvimento geral da crianga.

Apds passados dois meses da ultima internacao, e a crianga respondendo bem aos
estimulos, foi proposta nova possibilidade de adaptacdo da valvula de fala. Apds
reavaliacado da fisioterapeuta, foi observado melhora no fluxo expiratério em vias aéreas
superiores presente em posicao sentada, melhora na forca de abdome, sem sinais de
bronco espasmos e mediante a ausculta pulmonar, pulmao mais aberto com bom volume.

Mediante tudo isso, foi adaptado a valvula de fala com a paciente sentada, com
forca maior para expiracdo em via aérea superior, permitindo a possibilidade de ouvir o
som do choro dela pela primeira vez, sem esforco abdominal e sem sinal de esfor¢go em

furcula. Deste modo, a estratégia de terapia fonoaudiolégica somada com o uso da
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valvula, teve intuito de melhorar essa passagem de ar em via aérea superior, € 0 uso da

mesma s6 ocorrera durante as terapias.
Foi orientado pela Fisioterapeuta, para a méae realizar o desmame do uso do
ventilador retirando a cada 5 minutos, 10 minutos, 15 minutos, gradativo a cada semana,

e seguir com o uso do ambu e VUP independente das sessdes multidisciplinar.

Primeira adaptagdo da valvula de fala

A paciente ja com 1 ano e 5 meses, ap0s estimulos pressoricos, foi possivel colocar
0 uso de valvula de fala com ela em decubito dorsal, podendo escutar nitidamente o som
do choro em bom tom, sem esforgo de furcula, com incursao respiratéria normal e sem
sinais de cianose, conseguimos realizar essa adaptagdo momentanea, 3 vezes de 1
minuto, com intervalo de descanso por segurang¢a no ventilador por 2 minutos.

Apos alguns meses, foi realizado a troca da traqueostomia e entre uma conversa
com o médico assistente e a mae, foi visto a necessidade de diminuir o calibre de 4,5 por
4.0. A crianca retornou para casa com 5 dias apds o procedimento e, durante a
fonoterapia, foi colocado a valvula em varios momentos, deixando por alguns minutos,
onde todos eles a crianga chorou em bom tom, e mais uma vez foi notado que a resisténcia
de via aérea superior esta menos presente. Ainda foi relatado pela mae, que o médico que
fez a troca da canula, sugeriu uma broncoscopia para um analise mais fidedigna, para um

possivel desmame da traqueostomia.
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A crianga fez uma nova consulta com o Neurologista que a acompanha desde o
nascimento, e realizou novos exames. Indagou que ndo deu para ver os ventriculos e
corpo caloso, mas que ficou surpreendido com o desenvolvimento da crianca até os dias
de hoje, pois a achou esperta e interagindo com o meio. Ressaltou que pelos resultados
observados nos exames, era para ter epilepsia de dificil controle todos os dias, sendo que
a mae relata que a ultima convulsao foi ha 6 meses atras. A crianga usa os medicamentos
Kepra 2ml 12/12hs e Clenil 12/12hs para controle das crises.

A mae sentiu necessidade da opinido de um segundo especialista que ja solicitou
uma nova ressonancia para identificar melhor a Sindrome de Chiari, pois no exame
simples ja encontrou uma necessidade de entrar com um novo procedimento cirurgico
para correcdo. Apds o retorno, a médica n&o viu necessidade de uma nova cirurgia, mas
enfatizou que as estimulagdes com fonoaudiologia, fisioterapia e terapeuta ocupacional,
seja de suma importancia para o desenvolvimento da crianga.

O acompanhamento e estimulos fonoaudioldgicos foi realizado por um periodo de
16 meses, onde foi notado um avang¢o no desenvolvimento da crianga como: melhora da
paténcia de via area superior, consequentemente complacéncia pulmonar com uma boa
expiragao; diminuicdo da sialorréia e sialoestase, proporcionando um ritmo continuo de
degluticdo, reduzindo o numero de aspiragdes, favorecendo o uso da valvula de fala em
um tempo mais consideravel, auxiliando em um choro audivel com boa intensidade e
proporcionando balbucio cooperando em uma linguagem e futuramente fala.

No dia 27/06/2022, D.D.V.L, apresentou uma forte crise convulsiva em casa, foi
socorrida e levada para UTI, onde ela apresentou varios episodios de parada
cardiorrespiratéria, sendo constatado morte encefalica e infelizmente ela veio a ébito.

Os pais por sua vez, tiveram uma participagdo imensuravel, desde do primeiro
diagnoéstico durante o pré-natal, e mesmo abalados com as informagdes se mantiveram
firmes, sempre dispostos a buscar todas as possibilidades terapéuticas para a melhor
evolucao de sua filha, e, sempre auxiliaram com o rendimento das terapias da equipe
multiprofissional. Como fonoaudi6loga da crianga desde os seis meses, me sinto honrada
em ter contribuido com a evolucdo clinica da crianca e ter observado as pequenas

evolugdes diarias que aos poucos ela estava conquistando.
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(In memorian: 15/08/2020 — 27/06/2022)

Discussao

A sindrome Arnold Chiari tipo Il, pode ser diagnosticada desde a vida uterina, vista
como um comprometimento motor, bulbar e de nervos cranianos, sendo as mais
frequentes manifesta¢gdes com estridor laringeo ou até mesmo paralisia de pregas vocais.
Outros sinais presentes em recém-nascidos sdo a cianose e asfixia durante a mamada
refluxo nasal, deste modo diminuindo totalmente a funcionalidade da sucgao, respiragao
e degluticdo, primordiais para o RN" sendo maior a porcentagem de ocorrer no sexo
feminino®.

Outra manifestacao clinica que foi associada a essa Sindrome é a hidrocefalia,
sendo necessario uma intervengdo cirurgica com implante valvula para uma
despressurizacdo do cranio®.

Ocorre também a delimitagdo respiratoria, que acontece devido a fraqueza
muscular de vias aéreas superiores, estreitamento da laringe, fraqueza do musculo da
faringe, podendo levar a uma despressurizagédo da faringe. Sendo assim, foi notado que
0 uso do ambu, juntamente com a VUP, mascara orobucal, potencializam essa melhora

da pressao, tonicidade de musculatura velofaringea, laringe, faringe e coaptagdo da

FACULDADE

CEAFI

Educagso superlorem sadde




ISSN 2238-4111

-0 a
REUVISTA ELETRONICA
SAUDE E CIENCIA
: Vol XII - N° 02 - Ano 2022

membrana glética. O exercicio deve ser realizado de forma terapéutica consecutiva, sendo
aplicado e adaptado de acordo com a necessidade e idade do paciente®.

Foi visto também um treino respiratério, em uma outra disfungédo muscular em uma
doenca do neurdnio motor (ELA), o treino com expansao expiratéria maxima, favorece o
gerenciamento de fluxo de ar expiratério significativo, melhorando a performance da
musculatura supra-hiédea e contribui com movimento do osso hibide, potencializando uma
degluticdo segura’.

O treino muscular expiratério, vem desenvolvendo efeitos benéficos e promissores
na qualidade de vida de muitos pacientes, um grupo de cirurgia de cabega e pescoco,
apos um treino muscular expiratorio, foi notado varios fatores, paténcia de via aérea
superior, ganho qualitativo e quantitativo de degluticdo, favorecendo protecao de via aérea
inferior através de uma boa pressao expiratdria, diminuindo a quantidade de aspiragdes
no paciente por dia e reduzindo os nimeros de pneumonia aspirativa®.

Os pacientes que sdo dependentes de ventilagdo mecanica (VM), por mais de 48
horas, com o passar do tempo a musculatura que envolve o pulmao hipotrofia, ndo tem
complacéncia pulmonar, diminuindo forga e resisténcia. Devido a prostragdo do pulmao,
por ndo trabalhar de forma espontanea. E a expiracado e inspiragao ocorre de forma
mecanica, impossibilitando a reagdo pulmonar de forma fisiolégica. O trabalho respiratério,
€ habilitar e favorecer o trabalho fisiolégico ao qual o pulméo foi designado, promovendo
forca e endurance muscular, diminuindo a fadiga muscular inspiratoria.

Esse método é necessario um trabalho especifico de contra resisténcia inspiratoria
e expiratoria, favorecendo forga ao longo do treino. Melhorando e potencializando o
musculo inativo, devido ao desuso fisioldgico®.

Assim foi encontrado uma descricdo da importancia do uso do ambu em pacientes
com comprometimento bulbar, foi relatado a importancia do empilhamento de ar,
favorecendo uma expiragdo mais precisa, resultando em forca expiratéria, com trino de
tosse, promovendo bom funcionamento dos 6érgaos fonoarticulatorios. Gerando uma
presséo subglotica, de forma passiva um exercicio ativo de pregas vocais. Promovendo

uma boa desenvoltura pulmonar, e efetivagao de fala, voz e degluticao.
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E importante um treino respiratério especifico para uma reabilitacdo significativa,
com intuito do paciente se beneficiar de um bom desenvolvimento de forga muscular,
diminuindo complicagdes pulmonares futuras’.

Ja foi demostrado na literatura que pacientes com Arnold Chiari se beneficiam com
um programa de treinamento da musculatura respiratéria com o intuito de prevenir futuras
complicagbes respiratorias e/ou otimizar a fungéo respiratoria’.

Conclusao

Ha um numero crescente de estudos sobre o atendimento fonoaudidlogo em
pacientes com diagndsticos de Arnold Chiari, entretanto ainda ndo ha um consenso sobre
as técnicas mais apropriadas a serem utilizadas.

Observa-se que dentre as ferramentas propostas na assisténcia fonoaudiolégica
aos pacientes com sindrome Arnold Chiari, a Fonoaudiologia tem um papel fundamental
no processo de avaliagdo e reabilitacdo das fungdes orofaciais dos pacientes, como a
respiracao, sucg¢ao, mastigacao, degluticdo, mimica ou expressao facial e fala.

A maioria dos estudos incluidos visam trabalhar a mobilidade de musculatura
orofacial, degluticdo, voz e respiragdo, sendo que os treinamentos da musculatura
respiratoria apresentam efeitos benéficos na reabilitagdo fonoaudiolégica dos pacientes
com Arnold Chiari, favorecendo uma melhor qualidade de vida.
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