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RELATO DE CASO

CASE REPORT

Dificil manejo do paciente com
distonia segmentar respiratoria
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Resumo

A forma respiratoria da distonia laringea é rara, de dificil
diagndstico e provoca restricio respiratoria de graus variados.
O objetivo deste trabalho € apresentar um caso de distonia
respiratoria envolvendo laringe e faringe e sua evolu¢io em
relacdo a intensidade dos espasmos e seu controle. Estudo
de Caso: Paciente de 24 anos, sexo masculino, acompanhado
por 5 anos: diagnostico por nasofibroscopia e eletromiografia
e tratamento com toxina botulinica conforme necessidade
de controle dos sintomas. Conclusdo: O dificil manejo se
deve ao fato do desconhecimento da etiologia e a pouca
op¢ao de tratamento, bem como do envolvimento da fun¢ao
respiratoria.

The difficult management
of patients with respiratory
segmental Dystonia
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Summary

Respiratory dystonia is a rare and difficult to diagnose
disorder, that causes breathing restriction of various
degrees. The objective of the study is to report the case of
a patient with respiratory dystonia involving the larynx and
the pharynx and its evolution concerning spasms intensity
and control. Case Report: A 24 year-old-man has been
followed for 5 years. The diagnosis was made by means of
nasofibroscopy and electromyography. Treatment was carried
out with laryngeal and pharyngeal Botulin toxin injections,
as it became necessary for symptoms control. Conclusion:
The difficult management can be secondary to the lack of
knowledge on the etiology and physiopathology of the
impairment, and because of the limitations in the treatment
of associated respiratory symptoms.
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INTRODUCAO

A distonia ¢ um distdrbio do movimento caracte-
rizado por contracdes musculares involuntarias e conti-
nuas, como a tor¢ao, movimentos repetitivos ou posturas
anormais. Pode afetar qualquer parte do corpo incluindo
a musculatura axial, cranial e dos membros, causando-lhes
prejuizo funcional. Costuma agravar-se com estados de fa-
diga, estresse, emocoes e atividades motoras, e claramente
nao sao afeccoes psicogénicas'. Apesar de nao ser uma
doenca fatal, € cronica e muitas vezes de dificil diagnos-
tico e previsdo prognodstica. Estes movimentos anormais
podem ser mantidos por tempo variavel, desde um se-
gundo a minutos. A causa das distonias € desconhecida,
embora a maioria dos autores considere o envolvimento
dos ginglios da base?.

Dos transtornos do movimento, € o terceiro mais
comum depois da doenca de Parkinson e do tremor. Na
América do Norte existem diagnosticados mais de 3 mil
pessoas com diferentes tipos de distonia e pode afetar
qualquer grupo étnico e etario’.

A distonia foi reconhecida como uma entidade
distinta ha pouco tempo. Hermann, em 1911, descreveu
as variacoes de tonus muscular como uma sindrome neu-
rologica observada em muitos adultos jovens. Denominou
a variacao de tonus e os espasmos musculares de distonia
e descreveu que estes movimentos eram iniciados apos
movimentos voluntarios. Apos esta primeira definicdo,
outros esforcos foram feitos para definir de forma mais
adequada a distonia. Mais recentemente, a Fundacao de
Pesquisa Médica em Distonia (Scientific Advisory Board
of the Dystonia Medical Research Foundation) propds
uma nova definicio: “distirbio do processamento motor
central, caracterizado por movimentos involuntarios anor-
mais, espasmos incontroldveis, geralmente induzidos por
atividade”. Também classificou a distonia em trés tipos:
pela idade de inicio, pelas partes do corpo afetadas e pela
etiologia. Recentemente, o avan¢o na pesquisa genética
vem modificando a classificacao etiologica por meio de
descricoes do codigo genético das pessoas afetadas por
esta sindrome?.

A distonia também ¢ classificada de acordo com a
quantidade de regides ou partes do corpo envolvidas. Pode
ser chamada de distonia focal quando os espasmos ou
tremores atingem apenas uma parte do corpo, segmentar
quando compromete grupos musculares proximos, hemi-
distonia quando afeta apenas uma metade do corpo, ou
generalizada quando afeta muitos segmentos do corpo.
Nas criangas, os sintomas geralmente sao de inicio focal
seguidos de generalizacdo para outras partes do corpo,
enquanto que em adultos os sintomas geralmente perma-
necem focais.

A distonia com manifestacao laringea, inicialmente
chamada de espasmoddica ou espdstica, foi denominada

mais recentemente de distonia focal laringea, termo mais
usado e aceito atualmente. A distonia focal laringea tem
como manifestacdo principal a alteracao da voz, em decor-
réncia dos espasmos ou tremores involuntarios das pregas
vocais que causam interrupgoes da fala e afetam nao so-
mente a qualidade vocal como também a inteligibilidade
da fala dependendo do grau de comprometimento.

Uma forma de distonia focal laringea pouco freqiien-
te € a respiratoria, sendo a mais preocupante pois acarreta
restricao respiratoria de graus variados, que geralmente
desaparece com o sono, e sem comprometimento da voz
a fonacao's. Nas distonias respiratorias a nasolaringoscopia
observa-se a presenca de movimento paradoxal das pregas
vocais durante a inspiracao, com adugio precoce e impe-
dimento de entrada do ar no final da inspiracio; se com
a evolucio, o tempo de abertura da glote for diminuindo,
pode nao haver praticamente afastamento das pregas vo-
cais para respiracdo, havendo necessidade de realizacao
de traqueostomia para a ventilacio adequada. O exame
eletromiografico é caracteristico, pois mostra presenca de
atividade elétrica nos musculos adutores, tireoaritendideo
e cricoaritendideo lateral, durante a inspiracao.

Terapia vocal, psicoterapia, além de uma infinidade
de drogas como benzodiazepinicos, anticolinérgicos e
bloqueadores da dopamina tém sido usados como for-
mas de tratamento. Entretanto, aquele que possui melhor
efetividade ¢ a injecao de toxina botulinica nos musculos
afetados®.

Apresentamos um caso de distonia segmentar com
acometimento da laringe, faringe e palato, com intensifi-
cacao da forca de contracio e necessidade de repetidos
tratamentos com injecao de toxina botulinica, apresentan-
do um dificil manejo.

RELATO DO CASO

Paciente masculino, 24 anos, estudante, branco,
com histéria de dispnéia nas inspiracdes profundas ha 5
anos. Negava queixas vocais e disfigicas. Relatava mala-
cia de epiglote e sua remog¢ao parcial em outro servico,
com pouca melhora da dispnéia e apresentando dor ao
deglutir. No exame nasofaringolaringoscopico observou-se
posteriorizacao de base de lingua tendo entdo o paciente
sido submetido a amigdalectomia lingual, sem melhora.
Em novo exame constatou-se movimento paradoxal da
laringe, com fechamento glético no final da inspiracao,
acompanhado de leve fechamento faringeo (Figura 1).
Foi realizada eletromiografia de laringe que evidenciou
atividade elétrica em musculos tireoaritenéideos (TA) e cri-
coaritenodideos laterais (CAL) durante a inspiracao (Figura
2). Foi indicada injecao de toxina botulinica, feita em TA
esquerdo (10 UD e CAL esquerdo (10 UD com melhora do
quadro por 5 meses (Figuras 3, 4, 5); tais aplicacoes foram
repetidas e com a evoluciao do quadro houve necessidade
de injecoes tanto do lado direito quanto do esquerdo nos
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Figura 1. Laringe no final da inspiracao Figura 3. Laringe pos Botox no repouso

Figura 2. Eletromiografia do musculo tireoaritendideo esquerdo. Tra-
cado superior: som da emissao vocal captado por microfone. Tracado
inferior: potenciais elétricos captados do musculo por meio de agulha Figura 4. Laringe inspiracéo pds Botox
monopolar concéntrica. Imagem a esquerda: durante fonagdo. Imagem
a direita: na inspiragao.

Ha 6 meses iniciou com queixa de fechamento de
palato durante respiracdo nasal (Figuras 6 e 7) e mostran-
do movimentos distdnicos do palato na avaliacio naso-
laringoscopica. Optou-se entdo por aplicacao da toxina
botulinica também no musculo tensor do véu palatino (10
UD), bilateralmente, com melhora dos sintomas, embora
no primeiro més se queixasse de plenitude auricular.
Durante os 5 meses seguintes permaneceu assintomatico

musculos citados, com melhora temporaria e retorno dos
sintomas quando cessava o efeito da toxina, requerendo
novas aplicacoes.
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Figura 5. Laringe p6s Botox na fonagéo

Figura 6. Palato no repouso

e sem queixas, mesmo diante de leve hipernasalidade
consequiente ao efeito da toxina botulinica no palato e
de soprosidade da voz pelo efeito na laringe. Hd um més
os sintomas retornaram e 2 nasofibroscopia observaram-
se: movimento paradoxal das pregas vocais, contracao
do palato e das paredes posterior e laterais da faringe 2a
respiracao. Havia trés niveis de obstrucao a inspiracao:
palato, faringe e glote. As Figuras 8 ¢ 9 mostram o palato

Figura 7. Palato na inspiracéo nasal

Figura 8. Palato pds Botox; faringe no repouso

paralisado ap6s a injecio de toxina botulinica e a faringe
em repouso e contraida (também em imagem pela boca
nas Figuras 10 e 11), com restricao a inspiracdo. Com isto
para o controle da distonia foram necessarias injecoes de
toxina botulinica nos musculos TA e CAL bilateralmente,
tensor do palato bilateralmente e nas paredes laterais da
faringe (10UD bilateralmente (Figura 12). O paciente per-
manece atualmente com voz muito soprosa e com leve
hipernasalidade.

Em relacao as atividades didrias, quando sob o
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Figura 9. Palato p6s Botox; faringe contraida na inspiragao

Figura 10. Faringe no repouso

efeito da toxina botulinica, o paciente leva vida normal,
sem restricdes profissionais, pois trabalha em escritério
sem contato com o publico. Apesar de a voz permanecer
muito soprosa e com intensidade reduzida, o paciente nao
se queixa porque seu desconforto relaciona-se apenas a
respiracao. Mesmo apds a injecao na faringe nao tem quei-
xa relativa a degluticao. Relata que pratica esportes como
musculagao e squash, e somente quando as contracoes
aumentam muito ja no final do efeito da toxina botulinica,
sente-se um pouco tonto durante os exercicios.

Na investigacao do historico complementar o pa-
ciente relata ter tido uma infancia tranquila. De moléstias
anteriores teve varios episodios de sinusite, rinite alérgi-

Figura 12. Faringe p6s Botox na inspiracao

ca, amigdalites e faringites. Ja teve catapora e rubéola.
Nega tabagismo e etilismo. Nega dores na musculatura
cervical mesmo quando as contracdes sio intensas. Tem
ressonancia magnética cerebral normal. A polissonografia
no més de agosto de 2004 nao detectou dessaturacoes
durante o sono, apresentando como menor indice 94%
de saturacao de O,.

O paciente também relata que as contracdes sio
continuas chegando a acontecer com uma freqtiéncia de
uma a cada dois segundos, e que quando respira mais
profundamente o espasmo € mais intenso, demorando um
tempo maior para iniciar novo ciclo respiratorio.

DISCUSSAO

Na distonia, por ser uma doenca de etiologia desco-
nhecida, a forma de tratamento € dirigida aos sintomas.
No presente caso o acompanhamento € feito ha
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quase cinco anos, tendo sido diagnosticada logo no inicio
das manifestacdes, quando o paciente tinha 19 anos de
idade.

O quadro clinico coincide com descricoes de
literatura pelo fato de observarmos evolucio quanto a
gravidade dos sintomas em pacientes jovens. No entanto
nao encontramos na literatura relato de caso com com-
prometimento de palato e faringe acompanhando o mo-
vimento paradoxal da laringe®®. Os movimentos causados
pelos espasmos comprometiam a inspiracao do paciente,
e conseqiientemente a vida, por causar fechamento com-
pleto da coluna aérea seja no nivel do palato, na regiao
faringea, ou na laringe, apds o inicio da inspiracao. Assim,
sabedor o paciente dos efeitos colaterais decorrentes do
tratamento, foram realizadas as aplicacoes que resultaram
na melhora da respiracao e piora da fonacao. O paciente
referiu satisfacio com o desaparecimento da restricao
a respiracao, que o incomodava muito, principalmente
nos esforcos. Nao relatou dificuldade alguma, apenas a
soprosidade da voz, que nao o incomoda. A dose da to-
xina botulinica deve ser a menor possivel mas suficiente
para o controle dos sintomas e assim, gerar menos efeitos
colaterais e também evitar que o organismo humano de-
senvolva anticorpos contra a toxina botulinica, diminuindo
sua eficacia terapéutica®®. Utilizamos a dose de 10 Ul para
cada musculo injetado.

CONCLUSAO

O desconhecimento etiolégico e a conseqlente
inexistente terapéutica direcionada a causa dificultam o
tratamento da distonia. O uso da toxina botulinica permite
o controle das contragoes, e seu uso na distonia respiratoria
deve considerar os musculos afetados visando a liberacao
do trato respiratorio a inspiracio com os menores efeitos
adversos.
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