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RESUMO

O estudo descreve o caso clinico de uma crianga do sexo feminino, diagnosticada
com Miopatia Nemalinica, denominada também como miopatia em bastbes. Trata-se
de uma patologia rara, de natureza progressiva, caracterizada por hipotonia
muscular. Esta é mais severa nos musculos da face, musculos flexores do pescocgo e
dos membros. No neonato apresenta-se com poucos movimentos espontaneos,
além de dificuldades alimentares identificadas por degluticdo, sucgdo fraca e
complicadas por refluxo gastroesofagico, podendo levar a desnutricdo e progredir
para infecgdes e insuficiéncia respiratoria. O grau de fraqueza muscular determinara
o comprometimento na fala, na degluticido e na respiragcédo. Pacientes, que possuem
tal diagnostico, séo considerados como pessoas com necessidades especiais, tendo
como caracteristicas: condi¢ées simples ou complexas, temporarias ou permanentes,
de etiologia bioldgica, fisica, mental, social, sensorial ou comportamental, como
doencas hereditarias, alteragdes congénitas, condigdes sistémicas e alteracbes
comportamentais. Objetiva-se mostrar ao Cirurgido-Dentista a importancia do
atendimento odontoldgico, para promocdo da saude bucal de pacientes com
necessidades especiais, além de diagnosticar e tratar precocemente alteracdes
bucais acarretadas pela patologia, promovendo a saude e o bem-estar dos
pacientes. Ademais, estes individuos possuem limitacbes que os impedem de serem
submetidos ao atendimento odontoldgico convencional, podendo concluir através
deste estudo que torna-se necessario a total dedicagdo com a saude oral, por meio
do cuidado familiar, e destaca-se que a paciente do caso apresenta sinais
caracteristicos gerais, faciais e bucais da doenca rara, como face alongada, assimetria
facial, palato ogival, mordida aberta e musculatura facial ndo fortalecida, sendo de
suma importancia o atendimento profissional do Cirurgi&o-Dentista.

Palavras-chave: Estudo de Caso. Hipotonia Muscular. Maloclusédo. Miopatias
da Nemalina. Odontologia.
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1. INTRODUGAO

A Miopatia Nemalinica (MN), também denominada como miopatia em bastdes,
€ uma patologia que foi identificada pela primeira vez em 1958, através do médico
australiano Dr. Douglas Reye. Consiste em uma forma congénita rara, onde ha a
presenca de estruturas no formato de bastdes dentro das fibras musculares. Tratando-
se, assim, de uma hipotonia nos musculos, de carater pouco progressivo e benigno,
que acomete todo o sistema muscular, sendo mais opressiva na musculatura da face,
nos musculos flexores do pescogo e dos membros (WERNECK,1983).

A doenca supracitada possui uma incidéncia com estimativa de 1, para cada
500.000 nascidos vivos diagnosticados. E através de estudos foi possivel estabelecer
que ha uma predominancia de acordo com a incidéncia no sexo feminino, com uma
propor¢ao estimada de 3 mulheres para cada 1 homem com MN, esse também
apresenta um quadro clinico de acordo com a idade de inicio e o grau de fraqueza
muscular, considerando, assim, uma doenca rara (COSTA, 2021).

Aos nascimentos nos neonatos, esta patologia tem por sintomatologia o retardo
no desenvolvimento motor, poucos movimentos espontaneos, dificuldades alimentares
devido a degluticdo e succado ineficiente, que sao complicadas por refluxos
gastroesofagicos, insuficiéncia  respiratéria, membros hiper extensiveis,
comprometimento na fala (tornando-a anasalada), térax proeminente e deformidades
osseas tardias, como a cifoescoliose (YOUSSEF, 2009).

E importante mencionar que a MN possui caracteristicas, as quais se
relacionam com a odontologia, uma vez que sua sintomatologia é mais opressiva na
regidao da cabeca e do pescoco, regides essas, de dominio tedrico e pratico do
Cirurgido-Dentista. A MN pode acarretar uma face alongada, desenvolvimento
muscular ineficaz, comprometimento no vedamento labial, palato ogival (denominado
também de palato profundo), alteragbes de periodonto (como doengas periodontais),
alteracdes de oclusao e da articulagao temporomandibular (ATM) (LATORRE, 2021).

No que se refere as alteracdes periodontais em pacientes portadores da MN, é
possivel destacar a gengivite e a periodontite, uma vez que a gengivite consiste em
uma inflamacédo da gengiva decorrente de uma higienizagdo inadequada, onde a
placa bacteriana nao foi removida corretamente, gerando sangramento, sensibilidade
ao toque e a formacdo do calculo dental. Ja a periodontite, trata-se de uma evolugéo

da gengivite, onde se encontra em um estagio no qual houve o acometimento do osso



e das fibras de sustentacdo pela inflamagéo, podendo surgir mobilidade dental e
perda 6ssea (GESSER, 2001).

Mediante a ma oclusédo em pacientes com MN, destaca-se a mordida aberta
anterior, e esta interfere no vedamento labial, tratando-se de uma auséncia de ocluséo
em determinado segmento do arco dentario. Também é possivel citar a mordida
cruzada posterior, uma relagdo anormal, onde um ou mais dentes da maxila ou
mandibula estdo em uma relagdo vestibular ou lingual. Relata-se a sobremordida, o
que se refere a um desalinhamento anormal dos dentes superiores e inferiores. Além
desses, tém-se o apinhamento: condigao referente a perda de espaco da arcada
dentaria para que se tenha um alinhamento harmdnico e funcional (ALMEIDA, 2009).

As alteragdes na Articulagdo Temporomandibular podem estar presentes em
pacientes diagnosticados com MN, uma vez que estes estdo propicios a
desenvolverem quaisquer patologias que envolvam a regido de cabega e pescogo,
desencadeando assim, disfungdes nas articulagdes, conhecidas como Disfungao
Temporomandibular (DTM), sendo-as subdivididas em carater muscular ou articular
(LIU, 2013).

Dentre a DTM muscular, destaca-se os tipos como a co-contragcdo protetora,
mialgia local, dor miofascial por espalhamento (PROGIANTE, 2015). Ademais, existe
a dor miofascial referida, dor centralmente mediada e fibromialgia (LEMOS, 2015). Na
DTM articular, é possivel citar o deslocamento de disco com redugdo, deslocamento
de disco com redugdo e travamento, deslocamento de disco sem reducao,
deslocamento de disco sem reducao com limitacdo de abertura, sinovite e capsulite,
aderéncia e adesao, subluxacgéao, luxacao e retrodiscite (LIMA, 2019).

Perante essas primicias, € possivel relatar que pacientes ao apresentar a MN
sdo considerados pacientes com necessidades especiais (PNE), possuem condi¢des
denominadas como simples ou complexas, temporarias ou permanentes, de etiologia
bioldgica, fisica, mental, social, sensorial ou comportamental. Ademais, menciona-se
incontaveis razées do qual provem as necessidades especiais, como doengas
hereditarias, alteragcbes  congénitas, condicdes  sistémicas, alteracdes
comportamentais e o envelhecimento (BRASIL, 2019).

A concepcao de PNE na odontologia, compreende todo individuo que
apresenta uma ou mais limitagbes que o impeca de ser submetido a uma situagao
odontologica convencional, assim, o PNE tende a apresentar algum tipo de limitagéo

que o impede de realizar a higienizagdo bucal de forma eficaz, de modo a ser



imprescindivel o auxilio de familiares ou responsaveis, para diminuir a
vulnerabilidade desses individuos para o desenvolvimento de doencas bucais
(BRASIL, 2019).

O atendimento odontolégico para PNE, é de forma individualizada e integral,
que requer uma capacitagao do Cirurgidao-Dentista (CD) juntamente com sua equipe,
de modo a superar limitagdes, para realiza-lo com total aptiddo. Além disso, é de
suma importancia que a preparagao para o atendimento seja proveniente do primeiro
contato com o paciente, uma vez que € necessario o conhecimento da patologia, a
realizagdo de uma anamnese completa, exame clinico (extraoral e intraoral) e a
realizagdo dos exames complementares (SILVA, 2005).

Desse modo, € indispensavel a comunicagdo com a equipe médica do
paciente, uma vez que € necessario que os profissionais envolvidos tenham a
atualizag&o do caso, para que evite possiveis intercorréncias ao longo do tratamento.
Assim, €& importante mencionar que no decorrer do tratamento pode ocorrer a
necessidade de se realizar a prescricdo medicamentosa em ambito odontoldgico, no
qual deve ser prescrita minuciosamente, evitando interagdes farmacoldgicas que
regressem a saude e bem-estar do paciente (BRASIL, 2019).

De acordo com o presente estudo, objetiva-se esclarecer a relagdo de uma
patologia rara, denominada Miopatia Nemalinica (MN) e a sua relagcdo com a
odontologia por intermédio de um relato de caso, uma vez que essa doenga pode
acarretar complicagbes na saude oral de pacientes diagnosticados. Além disso, visa-
se agregar conhecimento teorico cientifico, para que o Cirurgido-Dentista esteja apto a
atender um paciente com essa necessidade especial, sabendo identificar as
caracteristicas gerais e bucais desta patologia, de modo que ocorra o diagnostico e
acompanhamento, melhorando assim, o estado de saude oral do paciente, ademais,
menciona-se que o relato de caso passou por apreciacdo do Comité de Etica e
Pesquisa (CEP) do Centro Universitario UNIFACIG, no qual recebeu parecer favoravel
a sua realizagao através do CAAE: 69942123.7.0000.8095.

2. RELATO DE CASO
Paciente do sexo feminino, nascida em 31 de marco de 2005, atualmente com

18 anos de idade, cor branca, residente e domiciliada na cidade de Manhumirim-MG,

foi diagnosticada com Miopatia Nemalinica (MN) antes de completar seu primeiro ano



de vida. A familia relata que ao nascer, ainda nos primeiros dias de vida, apresentava
dificuldades durante a amamentacgao por n&do possuir forga para realizar a sucgao do
leite materno através do seio e da mamadeira. Logo, em sua fase neonata houve uma
escassez de nutrientes, por ndo realizar a amamentagao de forma adequada, levando
em consideragcao também, a presenca de um elevado indice de refluxo durante as
tentativas de sucgado e insuficiéncia respiratéria, causando um constante cansaco.
Diante disso, a paciente passou por algumas consultas médicas que relataram um
quadro clinico de hipotonia muscular generalizada e arreflexia desde o nascimento,
associado a disturbios de degluticdo, succdo, desnutricio e atraso do
desenvolvimento neuropsicomotor (DNPM), com desenvolvimento cognitivo
relativamente preservado.

No segundo més de vida a paciente se encontrava com um quadro permanente
de desnutricdo, havendo a necessidade de ser hospitalizada em sua cidade natal e
transferida para o Hospital Centro Geral de Pediatria (CGP), atualmente denominado
Hospital Infantil Jodo Paulo Il, localizado na capital do estado de Minas Gerais, na
cidade de Belo Horizonte. Na admissao do hospital, a paciente apresentou hipoxemia
e diminuicdo da expansibilidade toraxica, tendo recebido inicialmente suplementagéo
de oxigénio. Em 21 de junho de 2005, ocorreu uma crise convulsiva e apneia
secundarias a hiponatremia severa, subsequente houve melhora apds a corregao do
distarbio hidroeletrolitico, isto €, uma deficiéncia na quantidade de eletrélitos do corpo
humano. Em 23 de junho de 2005, foi iniciada uma ventilagdo ndo invasiva (VNI) com
BIPAP: um aparelho de mecanismo ventilatério que auxilia na frequéncia respiratéria
(FR). Em 8 de julho de 2005, o quadro clinico evoluiu com a piora do padréao
respiratério e foi necessaria a transferéncia para o Centro de Terapia Intensivo (CTI),
onde permaneceu por trés dias e obteve a estabilizacdo do quadro respiratorio.

Apos a alta do CTl a paciente apresentou uma piora clinica com febre,
desidratacdo, alteracdo no padrao respiratorio e nos exames laboratoriais, sendo
diagnosticada com sepse, causada por germe hospitalar com provavel foco pulmonar,
foi prescrito antibioticoterapia com Oxacilina e Gentamicina. Apos este diagndstico,
em 21 de junho de 2005 ocorreu uma parada cardiorrespiratéria (PCR), secundaria a
aspiragao do conteudo gastrico, permanecendo em PCR por 15 minutos, tendo
respondido as manobras de reanimagao e em seguida, sendo transferida novamente
para o CTI, onde permaneceu em ventilagdo mecanica. Durante a permanéncia no

CTI, a paciente apresentou outros trés episddios de sepse com provavel foco
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pulmonar, tendo recebido consecutivamente antibiéticos como: Cefepime, Amicacina,
Vancomicina, Ciprofloxacina, Anfoterecina e Meropenem. Foi submetida em 31 de
agosto de 2005 a realizagdo da traqueostomia eletiva, procedimento cirurgico
realizado na regido da traqueia, com o objetivo de facilitar a chegada de ar até os
pulmdes, no qual é utilizado atualmente uma canula de traqueostomia (TQT) plastica
BCI S/B 6,0 e colocada em ventilagdo com o BIPAP.

Além do procedimento para auxiliar na respiracao, foi realizado a gastrostomia
(GTT) por via endoscopia com fungédo alimentar. Essa, € colocada através de um
procedimento cirurgico na regido do abdome, sendo inserida no estbmago, para que
ocorra a alimentacao pastosal/liquida das refei¢des por meio de seringas de 20ml e
atualmente é usada a sonda Foley latex de duas vias com numeracao 20. Ademais, a
alimentagao da paciente é regrada, no café da manha e no café da tarde ela faz uso
de leite com suplemento nutricional, no almogo e jantar a alimentagdo consiste em
uma sopa com carne de boi, batata doce, inglesa, baroa, cenoura e macarrao,
temperados apenas com azeite e sal, processados no liquidificador e coados.
Hodiernamente, a paciente faz o uso de um aparelho chamado aspirador bomba
vacuo, sistema este, que € acoplado a sondas de aspiracao traqueal de numeracdes 6
e 8, onde ocorre o processo, cerca de quatro vezes ao dia, para retirada passiva de
secregdes endotraqueais via TQT.

Por meio dos descritivos ja relatados, menciona-se, que no periodo de
internagdo existiam hipdéteses diagnosticas para a paciente, como: Miopatia
Nemalinica, Hipoventilagdo alveolar, Disturbio de degluticdo, Pneumonias aspirativas,
Asma, Desnutricdo proteico-caldrica, e ela foi submetida a uma vasta propedéutica,
para investigar o quadro clinico. Entretanto, foi em 23 de dezembro de 2005, por meio
de uma Bidpsia muscular, que segundo informagdes do servigo de neurologia do
hospital, o exame realizado foi sugestivo para Miopatia Nemalinica e houve a
confirmagéao definitiva do diagndstico. Doencga essa, de carater genético autossémico
dominante com penetrancia reduzida (cromossomo 1), pode também ter carater
autossémico recessivo (cromossomo 2). Acomete os musculos esqueléticos e em
lactentes apresenta-se com quadro de hipotonia muscular severa, com curso
progressivo, caracterizando-se por frequentes complicagdes respiratérias secundarias
a hipoventilagdo alveolar e aspiracdo de conteudo gastrico. Afetando também, a

musculatura da face, palato e musculatura da faringe e normalmente preserva a
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musculatura ocular. Os pacientes ainda apresentam palato ogival, face estreita e
evoluem com cifoescoliose.

E importante ressaltar, que a MN afeta de maneira indireta a condicéo
odontoldgica da paciente e além das caracteristicas supracitadas, a doenga auxiliou
para progressdo de mas oclusdes, como mordida aberta e apinhamento dentario,
doencga periodontal, como a exemplo a gengivite, pois a paciente possui dificuldade e
demora para deglutir a saliva, principalmente ao dormir e por meio disso ocorre o
acumulo salivar e formagao de calculo dentario. Ademais, a mesma encontra-se na
denticdo permanente, no entanto, os dentes ndo estdo todos erupcionados e
consequentemente os ja irrompidos ndo estdo todos em oclusdo devido a falta de
estimulos mastigatorios, que visam auxiliar no rompimento dos dentes. Contudo, os
familiares relatam que mesmo com a paciente fazendo o uso de mordedores por
recomendacdes de profissionais da saude, ndo foi o bastante, para que o
desenvolvimento fosse adequado.

Deste modo, torna-se evidente a necessidade de cuidados domiciliares, esses
sao inicialmente realizados por uma equipe multidisciplinar da saude e orientam a
familia para que deem continuidade as recomendacdes. Esta equipe é formada por
médicos clinicos-gerais, que realizam uma analise da saude da paciente,
fisioterapeutas que trabalham os exercicios, para que ndo ocorra a regressao da
hipotonia muscular, fonoaudiélogos que visam de exercicios fonéticos, para ajudar
com o desenvolvimento da fala e cirurgido-dentista que realiza os cuidados de higiene
oral, como escovagéao, raspagem com curetas e aplicagao topica de fluor. Além disso,
€ realizado o acompanhamento médico de 6 em 6 meses, no hospital Infantil Jodo
Paulo Il em Belo Horizonte, com a equipe médica composta por especialistas em
pneumologia que visam avaliar o desenvolvimento respiratorio, fisioterapeutas que
avaliam o fortalecimento muscular e cirurgides que realizam a troca da TQT e GTT.

Diante de todos os fatos relatados anteriormente, € viavel destacar que os
cuidados de saude bucal sao cotidianamente realizados pela mae da paciente do
presente caso. A escovacido € realizada com creme dental fluoretado 1100bpm,
escova de cerdas macias de tamanho infantil, devido ao tamanho da cavidade
intraoral, sendo que durante a escovagao é utilizado o sugador descartavel
odontoldgico, acoplado no aspirador bomba a vacuo, para realizar a aspiragcdo da
saliva produzida durante a escovacido, de modo a auxiliar para que a paciente nao

ingira o creme dental. Apds a escovagéo dental, a cavidade bucal é irrigada com agua
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na seringa de 20ml, para que seja aspirado qualquer vestigio do creme dental sobre a
superficie dos dentes, pois a paciente ndo consegue realizar o bochecho com agua,
devido a hipotonia muscular nos musculos da face, utiliza-se também o fio dental apos
a escovagao. Nota-se que o papel familiar € importante, para garantir a saude bucal
da paciente, no intuito de que possam propiciar um melhor condicionamento, diante
do quadro apresentado pela mesma e ainda, manter dentro do possivel uma
higienizacdo bucal correta e adequada, sendo esta realizada pelos familiares e
profissionais de saude que formam a equipe multidisciplinar nos cuidados acerca

deste caso.

3. DISCUSSAO

No caso supracitado, sabe-se que a paciente diagnosticada com MN apresenta
sinais caracteristicos gerais, faciais e bucais da doenga. Pertinente a isso, ressalta-se
que é necessario o cuidado com a saude e bem-estar dessa, uma vez que ela possui
empecilhos para realizar a auto higienizagao oral e ao se locomover até o consultério
odontolégico, para consultas periddicas. Assim, torna-se importante enfatizar o
cuidado familiar com a saude bucal da paciente, pois, diante das limitacbes é
necessario a higienizagéo de forma eficaz. A higiene é realizada com creme dental e
escova infantil com cerdas macias, € acoplado sugador descartavel na bomba a vacuo
para sugar a saliva produzida, de modo que a paciente ndo ingira o creme dental
presente na saliva, utiliza-se seringa descartavel de 20ml para irrigar a cavidade e
lava-la, em sequéncia a paciente usa o fio dental (Figura 01).

Figura 01 — Imagem dos materiais para realizacdo da escovagéo

Fonte: Acervo do autor, 2023
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Segundo Latorre (2021), a face alongada é uma caracteristica de
comprometimento predominante da musculatura facial prevalecente na MN. De
acordo com lkuza (2008), a face alongada € comumente predominante em quaisquer
pacientes respiradores bucais e que geralmente podem possuir algum tipo de
patologia de origem muscular, como o exemplo de hipotonia presente neste caso.
Assim, nota-se que no caso atual (Figura 02), a paciente possui face alongada (Figura
03) com assimetria facial e mordida aberta anterior (Figura 04), causada pela
hipotonia muscular decorrente da doenga MN (Figura 05).

Figura 02 — Imagem de perfil

Fonte: Acervo do autor, 2023

Figura 03 — Imagem de perfil sorrindo

Fonte: Acervo do autor, 2023

Figura 04 — Imagem de perfil direito
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Fonte: Acervo do autor, 2023

Figura 05 — Imagem de perfil esquerdo

Fonte: Acervo do autor, 2023

De acordo com Almeida (2009), os disturbios respiratorios, como a respiragao
oral, sdo diretamente relacionados as alteracdes craniofaciais e oclusais, decorrendo
geralmente da presenga de habitos orais, denominados de habitos deletérios. Por
conseguinte, Andrade (2005) menciona que a qualidade da respiragao esta ligada a
forma como ela é processada, deste modo, a respiragcao nasal faz com que o ar
inspirado seja filtrado, aquecido e umedecido, um importante estimulo para o
desenvolvimento da face e das estruturas orais, devido a esta fungao correta da
musculatura facial, que estimula o crescimento 6sseo harmonioso. Logo, nota-se
que a ma oclusdo que a paciente possui esta intimamente relacionada com a
respiracdo. E além da hipotonia muscular, a paciente apresenta mordida aberta

anterior, vedamento labial ineficaz e interposic¢ao lingual (Figuras 07,06 e 08).
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Figura 06 — Imagem intra-oral-frontal

Fonte: Acervo do autor, 2023

Figura 07 — Imagem intra-oral-direita

Fonte: Acervo do autor, 2023

Figura 08 — Imagem intra-oral-esquerda

Fonte: Acervo do autor, 2023

De acordo com Ducloyer (2022), seguindo a defini¢ao clinica do palato ogival,
isto é, um palato estreito e de arco alto. E possivel definir que esse, é uma alteraco
estrutural do palato, onde é possivel observar uma elevagao na parte central ou um

arqueamento fortemente pronunciado, caracterizado por um desenvolvimento
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incorreto dos ossos na fase de crescimento, fazendo com que seja mais estreito do
que o normal e mais curvado na area central do palato. E além do palato ogival, a
paciente possui perda precoce do elemento dentario denominado canino superior
direito (13), devido a um apinhamento no qual a familia relata que ndo estava
esteticamente viavel (Figura 09).

Figura 09— Imagem do palato ogival

Fonte: Acervo do autor, 2023

4, CONSIDERAGOES FINAIS

Através do presente estudo, foi possivel observar que a Miopatia Nemalinica é
uma patologia rara, de carater neuromuscular congénita, sendo mais expressiva nos
musculos do pescogo e da face, além disso, € caracterizada por uma hipotonia,
gerando o retardo no desenvolvimento motor e insuficiéncia respiratéria, acarretando
alteragdes bucais.

Para promover uma qualidade na saude e no bem-estar dos pacientes que
possuem tal diagnéstico, € necessaria uma equipe multidisciplinar com profissionais
qualificados para tais casos, uma vez que estes pacientes possuem limitacdes e sao
total dependentes, além disso, € de suma importancia o cuidado familiar.

Tornando essencial estudos sobre essa e outras doencgas raras, para agregar
conhecimento tedrico cientifico, uma vez que ha uma exiguidade de publicacbes sobre
a doenga, ocasionando uma limitagdo no conhecimento e dificultando a aprendizagem
das miopatias relacionadas com a odontologia.

Portanto, os profissionais da odontologia devem estar aptos a atenderem

pacientes com necessidade especial, uma vez que esses necessitam de um
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atendimento individualizado, que demanda a permissdo de uma reabilitacdo mais

precoce, preservando a funcionalidade e promovendo uma melhor qualidade de vida.
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