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APRESENTACAO

A coletanea ‘Producdo de conhecimento cientifico na fisioterapia 2’ € uma obra
organizada em 09 capitulos, com contribui¢cdes de distintas especialidades da Fisioterapia.
Os autores trazem dados e discussdes oriundas de pesquisas, ensaios teoricos, relatos de
caso e de experiéncias vivenciadas em seus projetos académicos, bem como em atuacgbes
profissionais no ambito da reabilitacéo e da satde humana.

Os estudos desta obra foram elaborados por discentes e docentes de varias
especialidades da Fisioterapia e de outras categorias profissionais relacionadas as
intervencbes em saude na reabilitagdo funcional. Os capitulos abordam atualidades
com destaques nas areas de ortopedia, neurologia, geriatria, pneumologia, pediatria e
COVID-19.

Espero que a literatura dessa coletanea contribua com o desenvolvimento cientifico,
a formacéo universitaria e a atuacgéo profissional da Fisioterapia. Agradeco aos autores e
desejo uma 6tima leitura a todos!

Edson da Silva
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RESUMO: Introdugcdo: A atrofia muscular
espinhal (AME) é uma doenga genética
classificada em quatro fenétipos, sendo o tipo
0, que é vista como a forma mais grave e rara
da doenca. Objetivo: Descrever os parametros
ventilatorios utilizados em uma crianga com
diagnostico de AME tipo 0 Descricdo do caso:
Recém nascida (RN) 40 semanas de idade
gestacional, apresenta insuficiéncia respiratéria
imediata ap6s o nascimento, necessitando de
suporte ventilatorio invasivo (VMI), ao decorrer
do internamento hospitalar, foram realizados
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ajustes ventilatérios conforme a necessidade,
juntamente com cuidados respiratorios, visando
manter a integridade da caixa toracica e
conforto respiratorio da paciente. Discussao: A
necessidade de VMI imediata também foi vista
no estudo de Tibere., et al 2020. A ventilagcdo
controlada a pressao foi descrita em todos
os estudos. A pressdo positiva expiratoria
final (PEEP) minima e pressdes altas, € uma
abordagem usada em pacientes com outras
doencas neuromusculares e com AME tipo 1.
As pressdes maiores promovem o0 crescimento
saudavel da caixa toracica, prevenindo o
aparecimento de deformacdes toracicas como
0 pectus escavatum.. Baseado nisso que se
iniciou a abordagem na referida paciente, devido
a escassez de estudo que versassem sobre
a intervencdo ventilatéria exclusivamente na
AME tipo 0. A manutencdo do quadro clinico
da paciente, foi em decorréncia do manejo
ventilatorio adequado, juntamente com o trabalho
continuo da fisioterapia. A ventilagdo mecéanica
em pacientes com AME tipo 0, é um desafio
para os profissionais de saude, mostrando a
relevancia na descricao deste relato.

PALAVRAS-CHAVE: Doengas Neuromusculares.

Unidade de terapia intensiva pediatrica.
Assisténcia Integral a Salde. Respiragédo
Artificial. Doencas Raras.

ABSTRACT: Introduction: Spinal muscular

atrophy (SMA) is a genetic disease classified into
four phenotypes, being type 0, whic h is seen as
the most severe and rare form of the disease.
Objective: To describe the ventilatory parameters
used i n a child diagnosed with SMA type 0 Case
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description: Newborn (NB) at 40 weeks of gestational age, presents immed iate respiratory
failure after birth, requiring invasive ventilatory support (IMV) during After hospital admission,
venti latory adjustments were performed as needed, along with respiratory care, in order to
maintain the integrity of the rib cage and the patients respiratory comfort. Discussion: The
need for im mediate IMV was also seen in the study by Tibere., et al 2020. Pressurecontrolled
ventilation was described in all studies. Minimum positive endexpiratory pressure (PEEP) and
high pressures is an approach used in patients with other neuromuscular diseases and type
1 SMA. Higher pressures promote healthy growth of the rib cage, preventing the appearance
of chest deformities suc h as pectus excavatum .. Based on this, the approach to this patient
began, due to the scarcity of studies that deal t with ventilatory intervention exclusively in type
0 SMA. The maintenance of the patients clinical condition was due to adequate ventilatory
management, together with the work continuation of physiotherapy. Mechanical ventilation in
patients with SMA type 0 is a challenge for health pr ofessionals, showing the relevance in the
description of this report.

KEYWORDS: Neuromuscular Diseases. Intensive Care Units, Pediatric. Comprehensive
Health Care. Respiration, Artificial. Rare Diseas.

INTRODUCAO

A atrofia muscular espinhal (AME) é uma doenca genética, com uma prevaléncia de
8 em cada 1.000.000 de nascimentos vivos, sendo mais frequente em meninos1 , causada
por mutag¢des no gene SMN11 . Essa mutagao faz com que ocorra uma pequena quantidade
de proteina SMN, que € o suficiente para a sobrevivéncia da maioria das células sométicas,
com excecado dos neurdnios motores. (Churun et al ., 2017)

A AME é classificada em quatro fenoétipos: tipo |, inicio nos primeiros seis meses de
vida.( Marques et al., 2014) Na AME tipo Il geralmente os sintomas tem inicio depois de
seis meses, o tipo I, depois de dois anos de idade e a AME tipo IV inicio na idade adulta
de forma branda. (Marques et al., 2014) Algumas classificagdes ainda incluem a AME tipo
0 que € vista como a forma mais grave e rara da doenca. (Tassie et al ., 2013)

Apesar de todos os musculos serem acometidos pelo processo de atrofia, o
diafragma € o unico integro. (Marques et al ., 2014) Em decorréncia dessa atrofia muscular
a crianga evolui com contraturas musculares e deformidades toracicas como térax em
sino. (Marquez et al., 2014) O diagnéstico da doenca é realizado pelo quadro clinico,
antecedentes familiares e exames complementares. (Caetano et al ., 2019).

O tratamento medicamentoso ocorre pelo Nusinersen e Onasemnogene Abeparvovec
(Spinraza) permitindo que o gene SMN2 produza a proteina em falta, aliviando os sintomas.
(Marquez e al., 2014) O comprometimento da AME 0 é rapido e o quadro de insuficiéncia
respiratéria aguda é decorrente da fraqueza e fadiga dos musculos respiratorios. (Marquez
et al.,, 2014) Em sua grande maioria os recém-nascidos (RN’s) com AME 0, apresentam
quadro de insuficiéncia respiratdria imediatamente ap6s o nascimento, sendo necessario

um suporte ventilatério(Tassie et al ., 2013).
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Dessa forma, por se tratar de uma condicao rara os profissionais ainda ndo possuem
experiéncia no seu manejo ventilatério, com isso, o objetivo é descrever os parédmetros
ventilatérios utilizados em uma criangca com diagnostico de AME tipo 0.

METODOLOGIA

Trata-se de um estudo de caso, aprovado pelo comité de ética CAAE:
48631121.3.0000.5292, parecer:4.947.304, com o0 objetivo de descrever o manejo
ventilatorio em uma crianca com diagnostico de AME tipo 0. Os dados colhidos e as
informacdes utilizadas, foram coletadas através de prontuarios eletrénicos, assim como
imagens e videos. Todas as informagbes foram coletadas mediante consentimento e
assinatura do termo de consentimento livre esclarecido e o termo de gravacéo de voz e
imagem pelo responsavel legal.

DESCRICAO

Genitora, F.B.G, 21 anos, gestacdo ocorreu sem nenhum evento atipico, realizando
todos os exames e pré-natal. Nos exames de ultrassonografia ndo foi observado redugcéo
de movimentos fetais. Mae relata perda de primeiro filho 24 minutos ap6s o nascimento por
causa desconhecida.

Parto Cesaria, com idade gestacional de 40 semanas, peso de 2690g, APGAR:
1°mim de 3, 5° mim de 7, imediatamente ap6s o nascimento necessitou de suporte VM,
decorrente do quadro de insuficiéncia respiratéria, sendo intubada com tubo orotraqueal
(TOT) 3,5 e ajustado os seguintes parametros (Modo: ventilagdo controlada a pressao
(PCV), com Pressao positiva expiratéria final (PEEP): 6 cmH20, Presséo inspiratéria
(Pins): 17 cmH20, Tempo inspiratorio (Tins):0,45, frequéncia respiratoria (FR): 30 ipm, com
volume entre 6 a 8 kg peso).

Ap6s 24 horas na unidade de terapia intensiva neonatal (UTIN), & programado a
extubagdo que ocorreu sem intercorréncias, e iniciado a VNI com parametros de Pins: 14
cmH20, Tins: 0,5s, PEEP:6 cmH20, FR:18 ipm. Apos 24 horas de extubagéo, a RN evolui
com desconforto respiratorio e volta para o suporte invasivo.

Foi transferida para outro hospital com 1° més e 28 dias, em VM no modo PCV, com
(PEEP: 6 cm H20, Pins: 11 cmH20O, diferenca de presséao de (DP): 12 cm H20, Tins:0,50,
Frequéncia respiratéria (FR): 49 ipm, FIO2: 30%, volume corrente (VT): 0,050 ml). Admitida
para a realizar gastrectomia endoscépica percuténea (GTT) e traqueostomia (TQT). Apos
admissao foi realizado ajustes (Pinsp:12 cmH20, PEEP:7 cmH20, FR: 30 ipm). Apos
cirurgia apresentou uma parada cardiorrespiratéria (PCR), sendo iniciada a reanimacgao,
com retorno ap6s dois ciclos.

RN ficou internada por 10 dias na UTI, recebendo alta para a enfermaria, seguindo
com hipotonia grave, taquipneica e térax “em sino” e desconforto respiratério. Chega a
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enfermaria com Pinsp: 13 cmH20, PEEP: 5 cmH20O, Ti: 0.43, FR: 28 ipm |:E: 1:3.7, Sens:
0.5, FiO2: 25%, Vt: 0.039.

No terceiro dia de internamento na enfermaria paciente apresenta taquipneia e
tiragem intercostal exacerbada, sendo realizado o aumento da Pinsp: 17 cmH20, PEEP:6
cmH20 e FR: 35 ipm.

No 8° dia, paciente cursa com taquipneia, desconforto respiratério e uso de
musculatura acessoria ajustando os seguintes parametros na VM (Pinsp: 22 cmH20, FR:
44 ipm realizando um Vt:0.081 ml). No 9° dia ocorre uma reducéo da PEEP: 4 cmH20,
paciente mantem-se estavel.

No 41° dia foi aplicado a escala Chop Intend com intuito de mensurar o nivel motor
antes do Spinraza, a paciente obteve um score minimo. No 48° dia de internamento recebeu
a primeira dose. A segunda dose foi realizada ap06s 4 tentativas falhas por dificuldade na
puncéo, sendo aplicada na cervical no 142° dia de internamento, a 3° dose no 152° dia, 4°
foi realizada com 165 dias, na avaliagdo da Chop Intend, ndo houve mudanca.

As complicagdes cardiacas foram identificadas apés os nascimentos sendo elas:
comunicacao interatrial, estenose discreta na origem do ramo esquerdo e direito da artéria
pulmonar e seio coronario discretamente dilatado.

A intervencao fisioterapéutica foi realizada com: Terapia de remoc¢éo de secrecéo
(Cought assist: Pinsp: + 40, Pexp: -40, Insp: 1,5, exp: 0,5 3 ciclos de 6 repeticoes) associado
a AFE e balanceio toracico (BT), terapia de expansao pulmonar no ventilador (aumentando
a PEEP para 8 cmH20 por 2 mim), mobilizag&o articular e ajustes posturais melhorando a
mecanica ventilatoria, além de estimulos sensoriais e motores. No 53° dia, a paciente foi
realizar a colocagao de um cateter central, em decorréncia do folheto germinativo presente
no coragdo. Apbs o procedimento foi identificado quadro de pneumotérax a esquerda.
Dentro disso foi colocado um dreno toracico e realizado uma tentativa de redugéo da Pins
para 20 cmH20, porem paciente apresentou desconforto respiratério importante com
tiragens intercostais, subcostais e furcula esternal, entdo mantem-se a Pins de 22 cmH20,
paciente ficou confortavel.

No 68° dia foi colhido uma gasometria arterial com (PH: 7,61; PO2:99,1; PC0O2:16,6;
HCO2:16,5; S02:98,3; Lact: 18,3; BE: -2,3) onde foi realizado ajuste nos seguintes
parametros (Pinsp: 20 cmH20; Ti: 0.55; FR: 38ipm) 3 horas ap6s os ajustes foi colhido nova
gasometria arterial com (PH: 7,42; PO2:162; PCO2: 28,7; S02:99,4; HCOS:20,6; Lact:20;
BE:-4,8). 2 dias apés os ajustes paciente apresentou desconforto respiratério com tiragens
importantes, e foi realizado as seguintes alteragdes, (Pinsp: 22 cmH20; Ti: 0.58; FR: 40
ipm) paciente ficou confortavel e adaptada.

Com 71° dia a paciente evolui com lesdes isquémicas em leito ungueal de 2° e 3°
quirodactilos de mao direita em processo de delimitagcdo (Figura 1), por ma perfuséo e
necrose no joelho e terco médio da perna esquerda (Figura 2). Apdés a aplicacdo das 3

primeiras doses do Spinraza, as lesdes teciduais foram recuperadas.
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Figura 1: lesdes isquemias em leito ungueal de 2° e 3° quirodactilos de méao direita em processo de
delimitagao
Ll I,

b

Figura 2: necrose na articulagdo do joelho e terco médio da perna esquerda e 1° 2° e 3° pododacti

No 82° dia de internamento é realizado a adaptagéo do paciente ao ventilador trilogy
no modo binivel, com os seguintes parametros (IPAP: 28 cmH20; EPAP: 4 cmH20; Tins:
0,60s; FR:40ipm). Paciente adaptada ao novo modo e sem sinais de desconforto respiratério,
auséncia de tiragem intercostal e subcostal, realizada nesse mesmo dia gasometria arterial
com os seguintes resultados (PH: 7,38; P02:83,3; PC02:30,9; HCO3:17,9; S0O2:96,1; Lact:
29,3; BE: -6,1).

A tabela 1 apresenta os dados das gasometrias arteriais, durante o internamento e
adaptacédo a VM, a tabela 2 mostra os pardmetros ventilatérios usados na lactante até a
adaptacao no ventilador domiciliar.
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PH PO2 PCO2 HCO3- BE Pao2/Fi02
1° 7,554 171,5 18,9 16,3 -3,6 816,6
Gasometria
2° 7,61 99,1 16,6 16,5 -2,3 471,4
Gasometria
3° 7,42 162 28,7 20,6 -4,8 771,4
Gasometria
4° 7,38 83,3 30,9 17,9 -6,1 396,6
Gasometria

PH: potencial hidrogénio idnico, PO2: Presséao parcial de oxigénio, PCO2: Presséao parcial de gas
carbono, HCOB3-: Bicarbonato, PaO2/FiO2: Presséao parcial de oxigénio/Fracgao inspiratéria de
oxigénio.

Tabela 1. Gasometria arterial

Pins Ppico PEEP Tins FR Vi Sens  FiO2

Nascimento 17 14 6 cmH20 0,45s 30 0,060m 0,5 21%
cmH20 cmH20 ipm |

uTl 11 19 7cmH20 0,5s 49 0,050m 0,5 30%
cmH20 cmH20 ipm |

Enfermaria 22 25 4 0,5s 44 0,085 0,5 21%
cmH20 cmH20 cmH204 ipm ml

Trilogy 28 cmH20
24 cmH20 0,6s 40 0,098 - 21%
cmH20 ipm ml

Pins: Pressao inspiratéria; Ppico: Pressédo de pico; PEEP: Pressdo positiva expiratéria final; Tins:
Tempo inspiratorio; FR: Frequéncia respiratoria; Vt: Volume corrente; Sens: Sensibilidade; FiO2: Fragdo
inspiratéria de Oxigénio; ipm: incursdes por minuto.

Tabela 2. Media de ajustes ventilatérios durante todo o periodo hospitalar.

DISCUSSAO

O diagnostico nem sempre ocorre na gestagcéo, e por se tratar de uma doenga
rara dificulta a identificacdo imediata, a paciente recebeu o diagnostico apenas 2 meses
apds o nascimento, 0 mesmo ocorreu no estudo de Okomoto et al 2012, onde a crianca
apresentava engasgos recorrentes e hipotonia generalizada e recebeu o diagnostico com
2° més de vida. (Okomoto et al ., 2012).

A maioria dos pacientes com AME 0, ndo apresentam uma expectativa de vida muito
longa. (Dakhoul et al ., 2017) Esses pacientes apresentam, uma hipotonia generalizada e
fragueza muscular, dificultando o inicio do ciclo respiratério, muitas vezes necessitando
de via aérea artificial logo apés o nascimento, (Dakhoul et al ., 2017) como foi o caso da
lactante do presente estudo. No Brasil aproximadamente 42% das criancas internadas em
UTI necessita de VMI. (Reed et el ., 2002) No entanto, por ser uma patologia rara com taxa
de sobrevida pequena, existem poucos artigos que abordem o tema.

Imediatamente ap6s o nascimento, a lactante apresentou um quadro de insuficiéncia
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respiratéria, e durante todo o internamento fez uso de VM que é responsavel reducdo da
mortalidade do paciente critico. (Nevez et al ., 2009) A necessidade de VM imediata foi
vista no estudo de Tibere., et al 2020, que descreveu um caso de AME 0, havia auséncia
de respiracdo espontanea ao nascimento e foi para a VMI ainda na sala de parto. O mesmo
aconteceu na india com uma RN com AME 0, que apresentou um quadro de hipotonia
generalizada e auséncia de reflexos profundos, e veio a 6bito 15 dias apés o nascimento.
(Tibere et al ., 2020)

A pressao inspiratéria imposta a paciente gerou um Vit alvo em torno de 8 a 10 ml
kg. Peso, e o minimo de PEEP possivel entre 0 & 4 cmH20, recomendado para pacientes
neuromuscular. As pressdes maiores promovem o crescimento saudavel da caixa toréacica,
prevenindo o aparecimento de deformagdes toracicas como o pectus escavatum. (Kitaoka
et al ., 2020) A paciente apresentava o térax “em sino”, ap6ds o inicio da ventilagdo com
pressdes maiores foi observado uma redugdo do mesmo. (Kitaika et al ., 2020)

A mesma abordagem foi descrita por Chatwin., ef al 2010, em uma coorte com 13
criangas, realizados em pacientes com AME tipo 1. (Chatwin et al ., 2010) As pressbes
altas (IPAP de 20 a 30 cmH20; PEEP: 0 a 4 cmH20, juntamente com a FR, 2 ciclos acima
da FR esperada para o paciente) fazem com que ocorra o crescimento adequado da caixa
torécica, e reduzindo o desconforto respiratério na AME. (Chatwin et al., 2010).

A ventilacdo com PEEP minima e pressdes altas, € uma abordagem usada em
pacientes com outras doengas neuromusculares e com AME tipo 1. (Bach et al ., 2003)
Baseado nisso que se iniciou a abordagem na referida paciente, devido a escassez de
estudo que versassem sobre a intervencéo ventilatéria exclusivamente na AME tipo 0. Com
0 passar do tempo foi observado uma maior flexibilidade toracica e redugédo do uso da
musculatura acess6ria, mesmo com o pneumotérax apresentado pela paciente, ndo foi
possivel realizar a VMI com pressdes menores.(Bach et al., 2003)

Como visto no estudo de Bach et al 2013, ao realizar um estudo em pacientes
com insuficiéncia respiratoria em pacientes neuromusculares, além de pressoes elevadas,
também foi recomendado a maquina da tosse e o empilhamento de ar, sendo parte da
conduta fisioterapéutica adotada na referida paciente.(Nava et al., 2009) O uso do Cought
assist, foi incluido no atendimento fisioterapéutico diario da paciente, sendo utilizado duas
vezes ao dia. (Nava et al., 2009)

ApO6s o0 uso do Spinraza, nao foi observado melhora na fungéo cadiorrespiratoria da
paciente. Contrariando tal achado, Tibere et al 2020, ao iniciar o tratamento com Spinraza,
o paciente apresentou melhora respiratoria e foi iniciado a tentativa de introdugdo com
CPAP, que falhou apés 55 mim, aos 3 meses a crianga foi traqueostomizada. Houve uma
deterioragdo da fungéo cardiaca com hipertrofia do ventriculo direito, dilatagcdo do atrio
direito e diminuigdo do enchimento do ventriculo esquerdo, o lactante veio a ébito com 5
messes, apds uma parada cardiorrespiratoria. (Tibere et al ., 2020)

A manutencdo do quadro clinico da paciente, foi em decorréncia do manejo
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ventilatorio adequado, juntamente com o trabalho continuo da fisioterapia, a ventilacao
mecéanica em pacientes com AME tipo 0, € um desafio para os profissionais de saude,

mostrando a relevancia na descricao deste relato.

CONCLUSAO

A AME tipo 0 € uma condicao rara e poucos estudos relatam o manejo ventilatério
nesses pacientes. Foi possivel observar que os pacientes com AME tipo 0, necessitam
se suporte ventilatorio invasivo, pressdes inspiratorias de 8 a 10 kg.peso e peep minima,
sempre observando o desconforto que o paciente venha apresentar, sendo o manejo
fisioterapéutico fundamental para manter o crescimento saudavel da caixa toracica e

integridade da via aeria.
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