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Resumo

A malformacéo de Chiari tipo 1 (MC-1) tem sido associada a disturbios respiratdrios do sono, sobretudo a sindrome
de apneia central do sono. Apresentamos o caso de uma paciente do sexo feminino de 44 anos de idade com
MC-1 que foi encaminhada a nossa unidade de sono por suspeita de apneia do sono. A paciente havia sido
submetida a cirurgia descompressiva 3 anos antes. A gasometria arterial mostrou hipercapnia. A polissonografia
revelou um indice de disturbio respiratério de 108 eventos/h, sendo todos os eventos apneias centrais. Foi
iniciado tratamento com servoventilagcdo adaptativa e houve resolucdo da apneia central. Este relato demonstra
a eficacia da servoventilagcdo no tratamento da sindrome de apneia central do sono associada a hipoventilacdo
alveolar em uma paciente com MC-I previamente submetida a cirurgia descompressiva.

Descritores: Apneia do sono tipo central; Malformacgdo de Arnold-Chiari; Ventilagcdo nédo invasiva.

Abstract

The Chiari malformation type 1 (CM-1) has been associated with sleep-disordered breathing, especially central
sleep apnea syndrome. We report the case of a 44-year-old female with CM-1 who was referred to our sleep
laboratory for suspected sleep apnea. The patient had undergone decompressive surgery 3 years prior. An arterial
blood gas analysis showed hypercapnia. Polysomnography showed a respiratory disturbance index of 108 events/h,
and all were central apnea events. Treatment with adaptive servo-ventilation was initiated, and central apnea
was resolved. This report demonstrates the efficacy of servo-ventilation in the treatment of central sleep apnea
syndrome associated with alveolar hypoventilation in a CM-1 patient with a history of decompressive surgery.

Keywords: Sleep apnea, central; Arnold-Chiari malformation; Noninvasive ventilation.

Introducio

A malformacio de Chiari tipo 1 (MC-1) é
caracterizada pelo deslocamento caudal do
cerebelo e pela herniacdo das amigdalas cerebelares
através do fordmen magno."” Essa malformacio
tem sido associada a disturbios respiratérios do
sono, sobretudo a sindrome de apneia central
do sono.? O tratamento sintomatico da MC-1
consiste na descompressio cirargica, a qual
frequentemente resolve o disturbio respiratorio do
sono associado.” Relatamos um caso de sindrome
de apneia central do sono grave numa doente
com MC-1 submetida previamente a cirurgia
descompressiva, que foi tratada de forma eficaz
com servoventilacdo adaptativa (SVA).

Relato de caso

Paciente do sexo feminino de 44 anos de
idade com diagndstico de MC-1 em 2008 (Figura
1A) foi submetida a cirurgia descompressiva
da fossa posterior do cranio. Foram realizadas
craniectomia suboccipital, laminectomia C1-C2
e duroplastia. No pds-operatorio, registraram-se
as seguintes complicacoes: fistula de liquor, com
necessidade de reinterven¢do com aplicagdo de
cola biologica, e infeccdo da ferida operatdria,
que motivou limpeza cirurgica. Doze meses apds a
cirurgia, verificou-se um agravamento dos sintomas
neuroldgicos com cefaleias occipitais, vertigens,
desequilibrio na marcha, paresia facial esquerda
e disfagia para liquidos. Foi realizada ressonancia
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magnética que mostrou uma malformagio 6ssea na
juncdo craniovertebral associada a uma cavidade
siringomiélica de C2 a C3 (Figura 1B). Um novo
tratamento cirurgico nio foi efetuado dado o
risco associado de depressdo respiratoria. Trés
anos apods a cirurgia, a paciente foi referenciada
a nossa unidade de sono por suspeita de apneia
do sono. Referia sono ndo reparador e cefaleias
matinais, mas nio apresentava hipersonoléncia
diurna (pontuacio de 4 na escala de Epworth),
nem sintomas sugestivos de sindrome de
pernas inquietas ou de narcolepsia. Segundo
informacio complementar dos familiares, a paciente
apresentava roncopatia e apneias presenciadas. A
paciente apresentava histdria de hipotireoidismo,
sendo medicada regularmente com levotiroxina,
e ndo apresentava habitos tabagicos ou etilicos.

Ao exame fisico, seu indice de massa corpdrea
era de 34 kg/m?, a pressio arterial sistémica
era de 127/73 mmHg, o perimetro cervical era
de 46 cm, apresentando hipertrofia do palato
mole (classe 11 no escore de Mallampati), mas
sem dismorfias faciais. O restante do exame era
normal.

A radiografia de tdérax ndo mostrou
alteracdes. Ndo havia evidéncia de comorbidades
cardiovasculares (ecocardiograma e exame de
Holter sem alteracdes). A funcio da tireoide era
normal. A gasometria arterial indicava hipoxemia
grave com hipercapnia (FiO2 =0,21; pH = 7,35;
Pa0, = 51 mmHg; PaCO, = 56 mmHg; e Sa0, =
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899%). 0 estudo funcional respiratorio revelou
uma diminuicdo leve da CVF com diminuicdo do
volume de reserva expiratoria e CPT preservada.
A polissonografia mostrou baixa eficiéncia do
sono (44,4%) com 333 eventos respiratorios
centrais, um indice de disturbio respiratdrio
de 108 eventos/h e um tempo de registro com
saturacdo da oxi-hemoglobina < 90% de 27,6%
(Figura 2).

A paciente iniciou tratamento com SVA com
um aparelho Autoset CS S9™ (ResMed Corp., San
Diego, CA, EUA), com pardmetros de pressao de
suporte maxima de 15 cmH, 0, pressdo de suporte
minima de 5 cmH,0, presséo expiratoria de 8
cmH,0 e FR de 15 ciclos/min para a sindrome
de apneia central do sono. Apds seis meses de
tratamento, a polissonografia com SVA mostrou
uma melhoria do indice de disturbio respiratorio
para 4,8 eventos/h e tempo de registro com
saturacdo da oxi-hemoglobina < 90% de 1,4%
(Figura 3). Verificou-se também uma melhoria
das trocas gasosas (FiO2 =0,21; pH = 7,36; Pa0,
= 69 mmHg; PaCO, = 46 mmHg; e Sa0, = 93%).

Discussio

A MC-1 tem sido definida como um
deslocamento caudal das amigdalas cerebelares
acima de 5 mm através do foramen magno e
¢ geralmente associada a uma fossa posterior
volumetricamente reduzida.) Esses critérios

Figura 1 - Em A, imagem de ressonancia magnética cerebral pré-cirurgia demonstrando malformacéo dssea
da juncdo craniovertebral associada a impressdo basilar e clivus encurtado. Amigdalas cerebelares baixas
(Malformacdo de Chiari tipo 1), mas sem evidéncia de siringomielia. Em B, imagem de ressonancia magnética
cerebral (T2) pds-cirurgia mostrando uma malformacdo dssea na juncdo craniovertrebral em associagio a

siringomielia ao nivel de C2 e C3.
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Figura 2 - Registro polissonografico inicial exibindo apneias centrais.

Figura 3 - Registro polissonografico com o uso de servoventilador mostrando a correcdo das apneias centrais.

radioldgicos devem ser enquadrados no contexto
clinico para o diagnostico, e a ressonancia
magnética ¢ o estudo de imagem mais util. O
centro respiratdrio responsavel pelo controle
da respiracdo situa-se no bulbo raquidiano
ao nivel da transicdo craniocervical e pode ser
afetado nessa patologia, conduzindo assim a
disturbios respiratorios, especialmente durante
o sono.® Os estudos publicados na literatura
tém demonstrado uma elevada prevaléncia de
disturbios respiratorios do sono em pacientes com
MC.5% Na maioria dos casos em adultos, tém sido
documentadas sobretudo apneias centrais do sono,
mas também tém sido reportadas apneias mistas
e obstrutivas.”® As apneias centrais poderiam
resultar da compressdo direta dos componentes
respiratdrios centrais, da compressdo dos pares
de nervos cranianos 1X e X e da lesdo dos nervos
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aferentes pelas cavidades siringomiélicas.® A
hipoventilacdo ¢ definida como a dessaturacio
de oxigénio de forma sustentada que nido esta
associada a apneias obstrutivas, hipopneias
ou respiracdo periddica.'” Os pacientes com
hipercapnia diurna, principalmente devido a
doenca neuromuscular ou anormalidades do
controle ventilatdrio (sindrome de hipoventilagio
da obesidade e hipoventilacdo alveolar central),
podem apresentar também apneias centrais durante
o sono." Os eventos centrais caracterizam-se
pela cessacdo transitoria do estimulo neuronal
respiratdrio durante o sono, resultando em
diminuicdo da ventilacdo e alteracdo das trocas
gasosas.'” De um modo geral, as apneias centrais
durante o sono devem ser distinguidas entre
pacientes que apresentam hipercapnia e aqueles
que apresentam normocapnia ou hipocapnia. A
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apneia central do sono hipercapnica sobrepde-se
as sindromes de hipoventilacdo e é considerada
como uma parte integrante da sindrome de
hipoventilagcio do sono.

No caso descrito, existiam alteracoes da funcio
respiratoria, caracterizadas por uma reducio ligeira
da CVF acompanhada da diminui¢do do volume
de reserva expiratdria. No paciente obeso ha um
comprometimento da mecanica respiratoria que
provoca alteracdes da funcdo pulmonar, com o
aumento do trabalho respiratdrio e a reducio
dos volumes pulmonares. A restricdo ventilatoria
associada a obesidade ¢ geralmente leve e ¢
atribuida aos efeitos mecanicos da acumulacio
de tecido adiposo sobre o diafragma e a parede
toracica: a excursdo do diafragma ¢ prejudicada e
a complacéncia toracica encontra-se diminuida.!"
A reducdo do volume de reserva expiratoria pode
ser detectavel mesmo em pacientes com um
aumento modesto de peso. Em casos de obesidade
morbida, essa alteracdo pode ser acompanhada
de uma reducio da CPT e da capacidade residual
funcional." Alguns pacientes obesos apresentam
hipoventilacdo alveolar. O mecanismo pelo qual
a obesidade conduz a hipoventilacdo ¢ complexo
e ndo se encontra totalmente compreendido.
Varios mecanismos tém sido propostos, incluindo
alteracdo da mecanica ventilatoria, respostas
centrais diminuidas para hipercapnia e hipdxia e
alteracdes neuro-hormonais, como resisténcia a
leptina.™ A sindrome de obesidade/hipoventilacio
¢ definida como uma combinacéio de obesidade
(indice de massa corpdrea > 30 kg/m?), hipercapnia
diurna e varios tipos de disturbios respiratdrios
do sono apds a exclusdo de outras patologias que
podem originar hipoventilagdo alveolar (doencas
pulmonares obstrutivas ou restritivas, patologias
da parede toracica e doencas neuromusculares).!'?
Pacientes com disturbios neuroldgicos, incluindo
a MC, podem apresentar hipoventilacio central.!'”
Contudo, a hipoventilacio alveolar associada a
apneias centrais nao ¢ frequente na MC-1, e, no
presente caso, ndo se pode excluir o papel da
obesidade nas alteracdes observadas na gasometria
arterial.

A cirurgia descompressiva habitualmente resulta
na diminuicdo dos eventos respiratorios durante
o sono e reduz a fragmentacio do sono em um
numero significativo de pacientes, efeitos mais
pronunciados naqueles com apneias centrais.” No
entanto, ha relatos de aparecimento de apneias
centrais apos cirurgia.'®
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A SVA ¢ um modo ventilatorio controlado por
pressdo e em ciclos por volume ou pico de fluxo.
A SVA corrige as apneias centrais, fornecendo
um ajuste dindmico (respiragdo por respira¢io)
da pressdo de suporte inspiratéria com uma
frequéncia respiratoria de backup para normalizar
o padrdo respiratdrio. A eficacia da SVA tem
sido demonstrada sobretudo no tratamento da
sindrome de apneia central do sono associada a
insuficiéncia cardiaca congestiva. Na sindrome
de apneia central do sono associada a disturbios
neuroldgicos (sem respiracio periodica do tipo
Cheyne-Stokes), o papel da SVA nio se encontra
ainda bem estabelecido.!"

0O caso clinico demonstra a eficacia da SVA
no tratamento da sindrome de apneia central
do sono associada a hipoventilacdo alveolar
em uma paciente com MC-I, pois observou-se
uma completa resolucdo dos eventos centrais e
uma melhoria significativa das trocas gasosas.
Além disso, o caso sugere que a SVA pode ser
eficaz no tratamento de apneia central do sono
associada a MC-1 apds a descompressio cirurgica.
Na literatura publicada, foi encontrada apenas
uma referéncia a um caso clinico idéntico.??
Desse modo, a SVA pode ser uma alternativa a
cirurgia descompressiva no tratamento da apneia
central do sono associada a MC-1.
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