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RESUMO

O ovjetivo do trabalho foi relatar os casos de dois pacientes portadores de atrofia muscular espinhal (AME) tipo | ou
sindrome de Werdnig-Hoffman, internados na Unidade de Terapia Intensiva Pediatrica do Hospital Universitario Alcides
Carneiro (HUAC) da cidade de Campina Grande-PB. Relato de caso: Pacientes do género masculino, ambos com 8
anos de idade, dependentes de ventilagdo mecanica, apresentaram manifestagdo precoce de atrofia e fraqueza
muscular progressiva, que inviabilizou o desenvolvimento de habilidades motoras, ocasionando grave
comprometimento respiratério. No ambiente de terapia intensiva, no contexto de equipe multidisciplinar, destaca-se o
efeito do servigo de assisténcia odontolégica na promogédo da qualidade de vida desses pacientes, atuando em especial
no controle de patégenos. Consideragdes finais: As afecgbes bucais sdo potenciais fontes de agravamento sistémico,
devendo ser prevenidas e solucionadas por um Cirurgido-Dentista qualificado a trabalhar em ambiente hospitalar, e
disposto a alavancar o trabalho da equipe multidisciplinar, garantindo que o cuidado seja de forma integral.

PALAVRAS-CHAVE:
Equipe hospitalar de odontologia. Atrofias musculares espinais da infancia. Doengas neuromusculares.

INTRODUGAO Considerando uma classificagao

A Atrofia muscular espinhal (AME) é . _ . .
peremptdria, existem trés formas clinicas de

um grupo de doengas neuromusculares, de - .
AME, sendo essa classificacdo baseada na

herancga autossOmica recessiva, que resultam ) ) , )
idade de aparecimento da sintomatologia e

da degeneragdo dos neurdnios motores da , ) ,
na intensidade do comprometimento motor da

medula espinhal e do tronco cerebral, .
crianca.

ocasionando, secundariamente, fraqueza e . . .
O tipo | ou sindrome de Werdnig-

perda de massa muscular.’ .
Hoffman manifesta-se precocemente,
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acometendo os menores de seis meses de
idade, e é a forma mais grave, com
mortalidade frequente antes dos dois anos. O
tipo Il, chamada de AME intermediaria,
costuma manifestar-se antes dos 18 meses
de idade. Ja o tipo lll ou sindrome de
Kugelberg-Welander trata-se de uma forma
mais branda, afetando pacientes com mais de
18 meses de vida.?

Segundo Marcondes et al.? (2003), na
sindrome de Werdnig-Hoffman, a
sintomatologia inicia com quadro de hipotonia
grave generalizada, auséncia da
movimentagao, evoluindo com
comprometimento respiratério e motor. Por
ser uma doenga neurodegenerativa
progressiva e de alta mortalidade, dificilmente
os pacientes completam um ano de idade
sem suporte adequado.

Este trabalho teve como objetivo
descrever a abordagem odontologica
hospitalar, e seus desafios, aos portadores da
sindrome de Werdnig-Hoffman, através do
relato dos casos clinicos de dois pacientes do
sexo masculino, internados na Unidade de
Terapia Intensiva Pediatrica do Hospital
Universitario Alcides Carneiro (HUAC) da
cidade de Campina Grande-PB, dependentes
de ventilacdo mecanica total, ofertada por

canula de traqueostomia.

RELATO DE CASO

Relato de caso |

Paciente P.H.A.S., sexo masculino,
leucoderma, 8 anos de idade, natural do
municipio de Teixeira-PB, portador da
Sindrome de Werdnig-Hoffman, internado
atualmente na UTI (Unidade de Terapia
Intensiva) Pediatrica do Hospital Universitario
Alcides Carneiro (HUAC) da cidade de
Grande-PB,

dependéncia ventilatéria total, com admissao

Campina apresentando
datada em 14 de janeiro de 2012, procedente
do Hospital CLIPSI, também em Campina
Grande-PB, detendo encaminhamento prévio
do Hospital Infantil Noaldo Leite da cidade de
Patos-PB, onde fora internado no
quadragésimo dia de vida, com quadro clinico
de fraqueza muscular respiratéria e
diagnodstico de pneumonia associada a
Infecgdo Respiratéria Aguda (IRA).

Durante relato feito a equipe do HUAC,
a mae mencionou ter procurado assisténcia
meédica apds o filho, ainda recém nascido,
apresentar  sucessivos  episédios de
desmaios acompanhados de palidez e
sudorese. Além disso, a genitora acrescentou
que esses sinais clinicos a preocuparam
devido ao fato de um sobrinho, ja falecido,

diagnosticado com Sindrome de Werdnig-

Hoffman, ter apresentado histérico
semelhante.
Conforme prontuario médico

intensivista recente, o paciente encontra-se
restrito ao leito, normocorado,
traqueostomizado, hipersecretivo, aciandtico,

em ventilagdo mecanica invasiva do tipo PCV
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(ventlaggo com pressdao controlada),
sequelado neuroldgico, hipoativo reativo, com
mimica facial preservada, mantendo contato
visual e respondendo, a sua maneira, aos
comandos verbais que lhe sdo direcionados
(Figura 1). Além disso, vale ressaltar que o
menor faz uso de SPINRAZA® (nusinersena),
apos ter obtido a concessao do medicamento
em junho de 2019.

Figura 1. Paciente em seu leito de UTI, traqueostomizado,

sendo submetido a rotina diaria de monitorizagdo da
temperatura corporal, através de termdmetro digital.

Durante a trajetoria de internagéo registraram-
se alguns acontecimentos agravantes do quadro
clinico, tais como fratura de fémur esquerdo durante
manipulagdo em banho, pneumonia nosocomial
com diagnostico microbioldgico de Pseudomonas
aeruginosa, sepse de foco enteral por vazamento da
gastrostomia, e fistula traqueoesofagica com cultura
de secrecdo acusando Klebsiella pneumoniae. A
rotina diaria na UTlI é desempenhada por uma
equipe capacitada e intencionada em identificar e
suprir as necessidades basicas do paciente,
favorecendo uma melhor qualidade de vida.
Enquadram-se nessa rotina os cuidados com a VPM

(ventilagado pulmonar mecanica), horarios regulares

da dieta por sonda de gastrostomia, administracao
de analgésicos, antipiréticos e multivitaminicos,
limpeza oral com enxaguante bucal, e uso de dleos
a base de acidos graxos essenciais que atuam na
cicatrizacao de feridas e escaras.

No que se referem as condutas
terapéuticas, essas sao realizadas de forma
multiprofissional e interdisciplinar. A atuacdo do
fonoaudidlogo concentra-se na prevengdo de
disturbios relacionados a disfagia, utilizando
técnicas de alongamento da musculatura orofacial e
terapia indireta de degluticdo com estimulagao tatil-
térmica (fria) em regido intra e extra-oral. A terapia
ocupacional promove estimulagdo sensorial e, junto
ao suporte psicoldgico, atividades ludicas com a

crianga. Quanto aos cuidados da fisioterapia, esses

englobam a area motora e respiratoria (Figura 2).

Figura 2. Utilizagdo de bandagem funcional (Kinesio
Tapping): Técnica realizada pelos profissionais da
fisioterapia e da fonoaudiologia, visando a melhora

da motricidade orofacial.
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A odontologia complementa os
cuidados prestados ao paciente, através de
visitas semanais, que oferecem desde
profilaxia a exodontias, elevando a saude
bucal de deficiente para satisfatoria, e
contribuindo para a redugao de infecgdes
respiratorias associadas a ventilagao
mecanica.

De acordo com os registros em
prontuarios, a primeira vez em que a equipe
de odontologia hospitalar foi acionada
ocorreu em 21 de marco de 2017, ocasiao
em que foram solicitados raio-x da face e de
cranio, e observou-se erupcao ectopica dos
dentes 11,21 e 26.

ApoOs essa visita, foram contabilizados
mais seis atendimentos no referido ano,
sendo possivel realizar diagnostico de
doengca periodontal; passagem das
orientacdbes de higiene oral a mae,
enfatizando o uso de 6leo de girassol nos
labios, e ressaltando a importancia de trocar
a escova dental mensalmente ou
imediatamente apés episddios de processos
infecciosos; aplicacdo de uma técnica
auxiliar na aceleracdo da esfoliacdo dos
dentes 61 e 51; e exodontias dos dentes 52
e 62.

Em 2018, manteve-se o0 cuidado
continuo com os dentes em rizolise (53, 63,
73, e 83), devido ao risco de aspiracao ser
intensificado pela presenca de sialorreia;

solicitou-se novamente raio-x anterior da

face e raio-x posterior do cranio, com a
intengdo de analisar a cronologia do
desenvolvimento craniofacial, ndo sendo
possivel realizar tal exame complementar
em consequéncia do quadro clinico que o
paciente apresentava.

As exodontias dos dentes 53, 73 e 83
foram executadas em 2019, ocorrendo sem
intercorréncias, mas sendo necessario uso
da antibioticoterapia profilatica, e
recomendado o regime de dose unica de
Amoxicilina 1g, uma hora antes do inicio da
intervengao cirurgica.

Durante os procedimentos, realizava-se
antissepsia intrabucal com clorexidina
0,12% (Figura 3 A e B); adaptacéo do
abridor de boca infantil; anestesia infiltrativa;
sindesmotomia; exodontia propriamente dita
(técnica 1); e hemostasia através da
compressao com gaze estéril (Figura 4 A, B,
CeD).

Ademais, vale citar que as consultas
para monitoramento da higiene oral do
paciente foram realizadas durante todo o
ano, bem como medidas preventivas, a
exemplo de profilaxias e aplicagao topica de
flior, além de tratamentos periodontais e
restauradores com resina fotoativada
(Figura 5).

Por meio de questionario estruturado
com 16 perguntas, aplicado a méae do
menor, tornou-se possivel coletar dados

complementares aos obtidos em
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prontuarios, principalmente sobre o que

concerne ao pré-natal, parto e puerpério.

Figura 3. Atuagao da odontologia hospitalar em momento pré-operatério. (A) Disposi¢do dos instrumentais cirargicos;

(B) Antissepsia intrabucal realizada com “boneca de gaze” embebida de solugao de clorexidina 0,12%.

_ * - g y)

Figura 4. Exodontia do dente 53 por férceps (técnica |), na qual se realizou: (A) anestesia infiltrativa com lidocaina

a 2% com adrenalina a 1:100000; (B) sindesmotomia; (C) movimentos de lateralidade e tragdo. Na figura (D), o

aspecto do alvéolo dentario apds hemostasia por compressao direta com gaze estéril.
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Figura 5. Profissional da odontologia hospitalar
realizando profilaxia profissional durante visita
semanal, para remogdo da placa bacteriana e
manutengéo da saude bucal.

A genitora, 28 anos, em sua terceira
gestacgao, planejada, com acompanhamento
médico, cartdo de vacina atualizado,
apresentou quadro de  hipertensdo
gestacional e redugdao da movimentacao
fetal. O parto foi realizado por cesariana,
sem intercorréncias, com o bebé exibindo
peso normal e choro ao nascer.

Ao ser questionada sobre a crianca
ter apresentado alguma sintomatologia
horas ap6s o nascimento, a mae respondeu
negativamente, mencionando que o0s
primeiros sinais ocorreram apoés 26 dias do
nascimento, citando palidez, cianose,
dificuldade alimentar por succido fraca e
“choro igual a um gatinho novo”.

Com relacéo aos aspectos
odontoldgicos, a mae declarou que o inicio da
erupgao dentaria se deu aos seis meses de
idade, e que as primeiras orientacbes de

higiene bucal foram passadas em ambiente

hospitalar, introduzindo a escovagao nos
cuidados prestados ao bebé. Quando
indagada sobre a importancia da odontologia
para a melhora da qualidade de vida do filho,
a genitora classificou como fundamental, e
acrescentou “porque ele tava até com um

dentinho para obturar e outros para tirar”.

RELATO DE CASO 1l

Paciente J.L.S., sexo masculino,

leucoderma, 8 anos de idade, natural do
municipio de Olho d’Agua- PB, internado
atualmente na Unidade de Terapia Intensiva
Pediatrica do Hospital Universitario Alcides
Carneiro (HUAC) da cidade de Campina
Grande-PB,

ventilatoria total, com admissao datada em 20

apresentando dependéncia
de novembro de 2012, procedente do Hospital
Regional de Emergéncia e Trauma Dom Luiz
Gonzaga Fernandes, também em Campina
Grande-PB,

acompanhado por médico anestesista, para

transferido entubado,
esclarecimento diagnéstico de hipotonia
muscular global, apresentando historico de
internamento por 15 dias no Hospital Infantil
Noaldo Leite, na cidade de Patos-PB, apos
apresentar anoxia neonatal, e quadro clinico
de desconforto respiratdrio importante.

Ao dar entrada no HUAC, recebeu
parecer fisioterapéutico de atraso do
desenvolvimento neuropsicomotor; hipotonia
generalizada; e auséncia de sustento
cefalico. Tais condi¢cbes apontaram a doenca

de Pompe e sindrome de Werdnig-Hoffman
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como hipoteses diagnésticas, sendo a
primeira descartada por teste genético
realizado por sequenciamento do gene GAA
(alfa-glicosidase laboratério
CENTOGENE, com sede na Alemanha. Por

conseguinte, foi

acida), no

considerado como
diagndstico principal a atrofia muscular
espinal infantil tipo | (sindrome de Werdnif-
Hoffman)  associada a insuficiéncia
respiratoria crénica.

De acordo com a evolugdo médica
atual, o paciente segue restrito ao leito,
apresentando insuficiéncia renal cronica
(ICR); epilepsia; puberdade precoce;
hipovitaminose D; e hipertensao arterial
sistémica (HAS), com perda total da visao,
como consequéncia do agravamento de tal
circunstancia. Em prontuario, citam-se
também as infecgdes de ambito hospitalar por
Klebsiella pneumoniae e Pseudomonas
aeruginosa como complicagbes durante o
curso de internacéo.

Ademais, o0 menor mantém-se
traqueostomizado, em dieta artesanal por
sonda de gastrostomia, permanecendo em
estado vegetativo, sem interagdo ou reagao,
dependente integral da equipe de
enfermagem para cuidados rotineiros, que
abrangem precaug¢dées com a VPM, horarios
regulares de dieta, higienizagéo da cavidade
oral com clorexidina aquosa, e administragao
de medicamentos para tratamento de crises
convulsivas (fenobarbital 100mg) e para

controle da hipertensdo e prevencao de

Sci Invest Dent.

complicagdes cardiovasculares (anlodipino

5mg) (Figura 6).

Figura 6. Paciente, traqueostomizado, com
bracadeira de esfigmomandémetro para
afericdo de presséao arterial (procedimento de
rotina da UTI).

Além dos cuidados ofertados pela
equipe de enfermagem, outros profissionais
diariamente,

acompanham o paciente

especificamente fisioterapeutas, com
condutas de alongamento de membros,
cinesioterapia passiva global e constante
monitoramento das fasciculagdes da lingua e
disfagia, pois predispdem a aspiragao
pulmonar. O suporte psicologico também é

disponibilizado, mas o paciente ndo esboca
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nenhuma reagao diante dos estimulos que
lhe s&o direcionados.

No ambito da  odontologia
hospitalar, além da prescricdo de solugao
antimicrobiana, na qualidade de coadjuvante
para manutengdo da higiene oral, outras
medidas preventivas sao ofertadas, a
exemplo da realizagdo, com certa
periodicidade, de uma profilaxia profissional
na cavidade oral (Figura 7). Procedimentos
mais invasivos também s&o recorrentes, visto
que a idade do paciente é compativel com a
fase de esfoliagao dentaria, necessitando de
exodontias para anular o risco de aspiragao.
Em prontuario, constam as remocgoes
cirurgicas dos dentes 53, 54, 63, 75 e 85,
sendo todas elas autorizadas previamente
pelo profissional da terapia intensivista, que
analisa a condicao sistémica do paciente e
sua capacidade de reagir satisfatoriamente
ao plano de tratamento estabelecido pelo
cirurgido-dentista, garantindo assim uma
maior integragdo da odontologia e da
medicina, visando o tratamento global do
paciente (Figura 8 A e B).

Agregando as informacgdes
inicialmente passadas, a genitora respondeu
a alguns questionamentos acerca da primeira
infancia do menor, relatando que ele é o sexto
filho, fruto de uma gravidez planejada aos 33
anos, na qual recebeu acompanhamento
médico, negando qualquer complicagao

durante periodo gestacional. A crianga

nasceu com peso corporal normal, de parto a

ferro/parto férceps, ndo chorando ao nascer,

e apresentando limitagdo motora e andxia.

Figura 7. Higienizagao da mucosa oral mediante friccao

de gaze umedecida com agua destilada.

No tocante a saude dentaria do filho, a
mae informou que a erupg¢ao dental decidua
teve inicio aos cinco meses de idade, iniciando
a escovagao nessa mesma epoca, aprimorando
tal habito apds ter recebido, em ambiente
hospitalar, correta orientagao sobre higiene oral.
Ainda sobre a tematica, a genitora classificou a
odontologia como importante para a melhora da
qualidade de vida do filho, justificando com a

afirmacao “porque ele precisa fazer limpeza”.
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Figura 8. (A) Cirurgia-Dentista se paramentando com luva cirurgica estéril apds escolha

procedimento; (B) Realizagdo de exodontia do dente 85.

DISCUSSAO

As doencas neuromusculares sao
costumeiramente categorizadas em
neuropatias ou miopatias. As primeiras séo
aquelas nas quais as células do nervo motor
ou da ponta anterior da medula séo afetadas
de forma primaria, resultando
secundariamente em atrofia muscular,
engquanto nas miopatias, a patologia envolve
musculatura,

diretamente a sem

comprometimento de sua supléncia
nervosa.*

A sindrome de Werdnig-Hoffman faz
parte das doengas conhecidas como Atrofias
Musculares Espinhais (AMEs), e, apdés a
distrofia muscular de Duchenne, é a segunda
forma  mais

frequente de  doenca

neuromuscular da infancia,® sendo

ocasionada por uma mutagao genética nos

cromossomos 5q13, que promove desde
caracteristicas clinicas atenuadas, tais como
choro fraco e tosse pouco efetiva, até uma
série de limitagdes graves, como hipotonia
extrema, que evolui com grave
comprometimento respiratério e motor,® com
o 6bito ocorrendo frequentemente no primeiro
ano de vida, e com prognéstico desfavoravel
para aqueles pacientes que atingem faixas
etarias maiores.

De importancia para o quadro
odontoldgico, ressalta-se como achados
clinicos: problemas na sucg¢ao e disfagia, em
consequéncia da falta de forgca nos
musculos da boca e do pescogo, e presenga
de fasciculagdes da lingua. Devido a baixa
expectativa de vida, o grande desafio é a
sendo

sobrevivéncia dos pacientes,

necessario um suporte ventilatério e
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cuidados intensivos. Aliado a isso, através
de uma equipe multidisciplinar, deve haver
um conjunto de intervencbes designadas
para minimizar as complicacdes
respiratorias da doenca.®

Para tal, preconiza-se a prevencéao
de infecgdes respiratdérias como conduta,
sendo a pratica odontolégica fator de
extrema importancia para obtencdo de
resultados satisfatérios e uma possivel
melhora na sobrevida dos pacientes, tendo
em vista que a boca é, naturalmente, um
reservatorio de bactérias por suas
caracteristicas de temperatura, umidade, pH
e nutrientes, e que a principal causa de 6bito
nessa sindrome € a pneumonia hipostatica
ou aspirativa,” que ocorre quando ha
aspiracdo de conteudo gastrico ou
secregdes orais para o pulméao.

Atualmente, o diagnéstico preciso de
pneumonia associada a  ventilagdo
mecéanica (PAV) constitui-se de grande
dificuldade e permanece como desafio
constante para a pratica clinica. O aspirado
traqueal (AT), cuja colheita é uma das
atribuicbes do profissional da enfermagem
intensiva, € um método de obtencdo de
secregao traqueal para cultura e diagnéstico

microbiolégico da PAV.8

Fujitani S° (2011) e Niederman MS'0
(2010) apontam em seus estudos que o AT
ainda necessita de maiores comprovagdes
cientificas para o seu manejo, especialmente
no que se refere as técnicas de colheita e
processamento  microbiolégico de suas
amostras, pois ainda existem diversos
protocolos e algumas questdes ainda nao
resolvidas. A colonizagdo fungica e bacteriana
da superficie interna do tubo endotraqueal
(TET) em forma de biofilme é um dos fatores
que mais desfavorecem para que as amostras
nao sejam representativas.

Zolfaghari PS™ (2011) afirmou em seu
estudo que o biofilme pode ser considerado um
agente pertinente em algumas infecg¢des
recorrentes, além de atuar como um
reservatorio de microrganismos que prejudica
a andlise microbiolégica de conteudos
traqueobrénquicos e acarreta duvidas na
interpretacdo dos resultados de culturas
quanto a contaminacdo, colonizacdo e
infeccdo. Permitindo e possibilitando varios
acometimentos e doencgas infecciosas,
derivadas de outros fatores patoldgicos.

A saude bucal de pacientes

hospitalizados, sobretudo aqueles que
permanecem por longos periodos, tem sido
alvo de estudos, sendo esses preconizados
pela Organizagdo Mundial de saude (OMS),
uma vez que estabelecem a importancia da
saude bucal para a saude geral e melhora da

qualidade de vida dessa populagio.'?
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Existe uma relacdo consideravel entre
o estado de saude oral e aquele da saude
geral, comprovando-se em literatura uma
relacdo entre a presenca de doencas bucais
com o surgimento e/ou a piora de condigdes
sistémicas. Dentre elas, podemos mencionar
a associagao entre doenca periodontal e o
agravamento de doengas cardiovasculares,
diabetes, infec¢gbes bucais e pneumonia
aspirativa, dentre outras.’® Em pacientes
hospitalizados essa relagdo assume
importancia ainda maior, pois o individuo
encontra-se fragilizado pela doenga que o
levou a internagéo.'

O acompanhamento periédico do
cirurgido-dentista

para realizacdo de

procedimentos que removam focos de
infeccbes €& tao importante quanto a
participacao e a assisténcia dos familiares e
dos  outros membros da  equipe
multidisciplinar para manutengao da higiene
bucal do paciente portador da sindrome de
Werdnig-Hoffman, pois com o tempo de
internagdo a quantidade de biofilme tende a
tornando-se uma

aumentar, situagao

preocupante por estar entrelagcada ao
aumento de patdégenos respiratdrios que
colonizam a placa bacteriana, contribuindo
potencialmente para o desenvolvimento da

pneumonia.’

CONSIDERAGOES FINAIS

Portanto, conclui-se que a saude bucal
é vital para a qualidade de vida e bem-estar
geral dos individuos hospitalizados. E preciso
prover a esses pacientes um tratamento
multiprofissional e integrativo, sem separar a
cavidade oral do restante do corpo, visto que
as infecgbes bucais sdo importantes fontes de
agravamento do quadro clinico de doencgas
sistémicas. Nesse sentido, a presenca de
cirurgides dentistas nas equipes
multiprofissionais dos hospitais € de extrema
importadncia para a implementacdo de
protocolos clinicos de conduta visando tanto a
prevencdo quanto a recuperacdo da saude

bucal.
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ABSTRACT

Purpose: To report the cases of two patients with the type | spinal muscular atrophy (SMA) or Werdinig- Hoffman syndrome, admitted
to the Pediatric Intensive Care Unit of the Universitary Hospital Alcides Carneiro (UHAC) in the city of Campina Grande-PB. Case
report: Male patients, both 8 years old, dependente on mechanical ventilation, presented early manifestation of atrophy and
progressive muscle weakness, which prevented the development of motor skills, causing severe respiratory impairment. In the
intensive care environment, in the context of a multidisciplinary team, the effect of the dental care service on promoting the quality of
life of these patients stands out, acting especially in the control of pathogens. Conclusions: Oral disorders are potential sources of
systemic worsening, must be prevented and resolved by a qualified dental surgeon working in a hospital environment, and willing to
leverage the work of the multidisciplinary team, ensuring that care is integral.
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Muscular Atrophy, Spinal. Neuromuscular Diseases. Dental Care.
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