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RESUMO

A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é uma patologia progressiva
caracterizada pela perda da forca muscular em seus portadores. Por causa
disso, pacientes com DMD apresentam uma alteracdo no desenvolvimento
orofacial caracteristica, principalmente a partir dos 10 anos de idade. Nestes
individuos, excessivo desenvolvimento mandibular, mordida aberta lateral e
anterior e mordida cruzada posterior sdo a normalidade, bem como apneia
obstrutiva do sono. Neste relato de caso, um paciente de 9 anos e 11 meses,
do sexo masculino, portador de apneia obstrutiva do sono (AOS) severa, foi
submetido a tratamento com expansao rapida da maxila objetivando corrigir a
deficiéncia maxilar transversal e melhorar a AOS. Radiografia lateral e
polissonografia antes e depois do tratamento confirmou a melhora dos valores
polissonograficos bem como o incremento da via aérea. Posteriormente foi
instalado um aparelho miofuncional (SN3), que promoveu a elevacao da lingua,
pois impediu sua interposicdo entre as arcadas superiores e inferiores,
controlando a mordida aberta anterior e lateral, bem como o desenvolvimento
mandibular excessivo. Com 2 anos e 6 meses de acompanhamento o caso
permanece estavel e equilibrado, demonstrando que € possivel controlar estas
alteracdes orofaciais, propiciando aos portadores de DMD estética facial,
funcionalidade e qualidade de vida.

Palavras-chave: Distrofia Muscular de Duchenne; saude oral; tratamento

orofacial; Apneia obstrutiva do sono.
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1 INTRODUCAO

As Distrofias Musculares Progressivas (DMP) podem ser classificadas
de acordo com a heranca genética, o grupo muscular inicialmente envolvido, o
curso e gravidade da fraqueza muscular e ainda, a idade do paciente
relacionada ao inicio das manifestacfes. Até o presente momento tem-se o
conhecimento de mais de trinta formas diferentes de DMP, com varios graus de
complexidade (TAVARES; NAVARRO; FRANZEN, 2007). A mais comum €é a
Distrofia Muscular de Duchenne (DMD), ocorrendo numa frequéncia de 1:3500
nascimentos masculinos.

A medida que a DMD evolui, a forca dos musculos cervicais,
acessorios, abdominais e respiratérios diminui. Associada a perda da
deambulacéo, a crianca desenvolve escoliose que por sua vez compromete a
funcdo respiratéria, provavelmente pela perda de forca muscular do tronco
(MARQUES et al., 2005).

Particularmente, a fraqueza dos musculos dilatadores da via aérea
superior pode levar a distarbios respiratorios relacionados ao sono, como a
apneia obstrutiva do sono (AOS). Nestes casos, suporte ventilatério é
necessario (SURESH et al., 2005). Sintomas devido a hipoventilacdo durante o
sono devem ser procurados. Esses incluem dificuldade em manter o sono, o
ronco, a apneia, as cefaleias matinais, o sono nao reparador, a hipersonoléncia
diurna entre outros.

Hoje em dia, com tratamento sintomético especifico e melhorado e
avancos nos cuidados cardiacos e respiratérios, a expectativa de vida esta
aumentando de tal forma que os pacientes com DMD atingem a idade de 25 ou
mesmo 30 anos. Como consequéncia do aumento da duracdo de vida, as
complicacBes médicas ndo fatais da doenca, entre as quais as dificuldades de
mastigacdo e degluticdo, estdo exigindo mais atencdo (YIU; KORNBERG,
2015).

Poucos séo os estudos que englobam as caracteristicas orofaciais de
pacientes com DMD, pois € uma doenca rara € 0 numero de pacientes
disponiveis é muitas vezes limitado, o que pode ser ainda mais reduzido
durante estudos longitudinais (EAGLE et al., 2007).
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A DMD afeta significativamente a morfologia craniofacial (MATSUYUKI ;
KITAHARA ; NAKASHIMA, 2006) e as capacidades funcionais orofaciais. A
maioria dos parametros de salde geral se deteriora em pacientes mais velhos
do que em pacientes mais jovens (EGLI et al., 2018; VAN DEN et al., 2016 ;
MATSUMOTO ; MORINUSHI ; OGURA, 2002). Quanto as alteracbes na
morfologia craniana, a base do cranio (distancia N-S) em pacientes com DMD é
mais encurtada em comparagdo com 0s controles. Isso sugere que a atrofia
muscular tem influéncia ndo apenas na regido perioral, mas também na base
do cranio (MATSUYUKI ; KITAHARA ; NAKASHIMA, 2006 ; ECKARDT ;
HARZER, 1996).

Nos pacientes com DMD, foi identificada uma alta prevaléncia de
mordidas abertas laterais e anteriores com diminuicdo do overjet, assim como
mordidas cruzadas posteriores. Outros estudos encontraram uma tendéncia
para um excessivo crescimento mandibular (MATSUMOTO ; MORINUSHI ;
OGURA, 2002 ; ECKARDT ; HARZER, 1996 ; MOREL-VERDEBOUT ;
BOTTERON ; KILIARIDIS, 2007).

FIGURA 1- Aspecto das mas oclusdes de paciente com DMD, evidenciando
mordida cruzada posterior, mordida aberta lateral e anterior e crescimento
mandibular excessivo. Importante enfatizar nesta foto que o paciente esta
tocando os dentes posteriores.

Fonte: autoria propria

A atividade dos mausculos envolvidos no fechamento da boca,
particularmente o musculo masseter é enfraguecida em média dois anos antes
da atividade do musculo orbicular da boca também se enfraquecer (KILIARIDIS
;  KATSAROS, 1998 ; MOREL-VERDEBOUT ; BOTTERON ; KILIARIDIS,

2007), o que leva a um crescimento para baixo e para frente da mandibula e
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provoca um desequilibrio entre forcas laterais e anteriores que combinados ao
aumento de volume da lingua, resultam em efeitos dento-alveolares laterais
mais significantes que os efeitos anteroposteriores, levando a um aumento do
diametro transverso (MOREL-VERDEBOUT ; BOTTERON ; KILIARIDIS,
2007). Esta rotacdo atinge um pico em aproximadamente 16 anos de idade.
Um estudo de 2002 (EAGLE et al., 2007) sugeriu que o lapso de tempo entre a
atrofia dos musculos responsaveis pela abertura e pelo fechamento da boca
pode ser um fator causal no desenvolvimento das mas oclusoes.

Outra causa das mas oclusfes pode ser o alargamento da lingua, que
foi atribuido a pseudo-hipertrofia. Provavelmente, o aumento do volume da
lingua (VAN DEN et al.,, 2016), observado na maioria dos pacientes parece
interferir com as superficies linguais dos dentes posteriores, levando a um
aumento da distancia inter-molar, mais no arco inferior do que no superior ,
resultando em uma mordida cruzada posterior. Da mesma forma, o aumento do
volume da lingua pode causar interposicdo oclusal entre os dentes posteriores,
resultando na mordida aberta (EGLI et al., 2018 ; MATSUMOTO ; MORINUSHI
; OGURA, 2002).

Embora o aumento da pressdo da lingua pela pseudo-hipertrofia
resultasse em expansao mandibular em direcdo aos musculos mastigatorios
enfraquecidos, os dentes inferiores mandibulares ndo foram vestibularizados
como resultado do controle do musculo orbicular da boca que se atrofia no um
estagio posterior (KILIARIDIS ; KATSAROS, 1998 ; UEKI ; NAKAGAWA ;
YAMAMOTO, 2007).

A forca oclusal dos pacientes com DMD é significativamente menor, e
leva a disfuncdes mastigatérias. A fraqueza dos musculos mastigatérios
comeca precocemente no curso da doenca, o que explica o baixo desempenho
mastigatorio jA em criancas pequenas com DMD (VAN BRUGGEN et al., 2014).

A medida que a doenca progride com a idade dos individuos, isso
também pode influenciar cada vez mais as capacidades funcionais orofaciais
(MOREL-VERDEBOUT ; BOTTERON ; KILIARIDIS, 2007), bem como a fase
orofaringea da degluticdo (VAN DEN et al., 2016). A manutencéo de relacbes
inter-arcos aceitaveis com 0s contatos oclusais adequados, bem como a

funcdo muscular suficiente pelo maior tempo possivel, provavelmente
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ajudariam a manter uma melhor qualidade de vida para os pacientes com DMD
(EGLI et al., 2018).

Devido a estas importantes alteragdes faciais e oclusais, a intervencéo o
mais precoce possivel passa a ser necessaria, para que as alteracdes
musculares ndo afetem negativamente o desenvolvimento da face e da
ocluséo. Por isso, 0 objetivo deste estudo € demostrar, pela primeira vez, uma
forma de estabilizagdo e manutengao do desenvolvimento orofacial, indo contra
a tendéncia natural dos pacientes com DMD, melhorando suas fun¢des orais,

sua qualidade de vida e a estética facial.

2 CASO CLINICO

Paciente do sexo masculino, diagnosticado como paciente com DMD
aos 7 anos de idade, chegou ao nosso servigco para tratamento da ma oclusao
com 9 anos e 11 meses de idade. Veio encaminhado pelo Hospital das Clinicas
de Sdo Paulo, da Faculdade de Medicina, Universidade de S&o Paulo, com a
queixa principal de cefaleia tensional recorrente e intermitente. No exame
clinico odontoldgico, o paciente apresentava muita dor a palpacao do musculo
temporal, mordida aberta lateral e tendéncia a mordida cruzada posterior. A
mandibula estava tendendo a classe Ill de Angle (crescimento excessivo para
anterior), com vestibularizacdo de incisivos inferiores. Na radiografia lateral foi
observado um estreitamento das vias aéreas na regido de base de lingua. A
medida PAS (posterior anterior space), que mede a orofaringe, foi de apenas
2mm (figura3). O paciente apresentava ronco durante o sono e pela
polissonografia (PSG), foi verificado que a crianca era portadora de Apneia
Obstrutiva do Sono (AOS) em grau severo, segundo a Sociedade Toracica
Americana. O paciente apresentava um indice de apneia e hipopneia (IAH) de
20,4 o que é considerado moderado para adulto, porém, severo para uma
crianga. Os principais valores polissonogréaficos podem ser avaliados na tabela
1.
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FIGURA 2 -Fotos intrabucais iniciais do paciente com 9 anos e 11 meses.

Fonte: Autoria prépria

Diante do complexo quadro, foi optado incialmente por uma expansao
rapida da maxila (ERM), com objetivo de ampliar o arcabouco dentério no
sentido transversal e a cavidade nasal. Foi realizado uma abertura total de
8,4mm.

Com o aparelho fixado, foi observado uma diminuigdo dos episodios das
cefaleias, bem como sua intensidade e ap6s a expansao, praticamente elas
deixaram de existir.

ApoOs 6 meses, uma nova PSG e uma nova radiografia lateral foram
realizadas. Na PSG verificou-se uma reduc¢éo do IAH de 69,60% (de 20,4 para
6,2), que mesmo ndo sendo o ideal, deixou o paciente mais préximo da
normalidade, diminuindo os riscos cardiovasculares e melhorando a
performance cognitiva. Outros valores polissongraficos também apresentaram
melhoras, como 0s micro despertares, e a saturacao de oxigénio. Estes valores

pode ser vistos na tabela 1.
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TABELA 1 - Comparacdo dos valores polissonogréficos principais, antes e
depois da ERM

15/06/2016 11/09/2017

Eficiéncia do Sono 78,4% 81,9%

indice de 19,9/h 6,6/h
despertares

indice de Apneia 12,3/h 1,4/h

indice de Hipopneia 8 4,8

IAH 20,4 6,2 eventos/hora

eventos/hora

Média saturacao 93% 93%

Minima Saturacéo 80% 84%

Tempo abaixo de 1,2 min 2,7 min
90%

Fonte: Autoria propria

Na radiografia lateral, um aumento do PAS foi observado (de 2mm para
8mm), melhorando a passagem do fluxo de ar, mesmo com a crescente

debilidade muscular inerente a DMD, conforme pode ser visto na figura 3.

FIGURA 3 - Telerradiografia lateral pré e p6s ERM. Observar o aumento da
orofaringe, apos intervencgao.

Fonte: Autoria prépria
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Apés a remocdo do expansor fixo (6 meses), instalou-se um aparelho
intrabucal miofuncional, denominado SN3 (Simdes Network 3) (16), conforme a
figura 4. Este aparelho, tem por objetivo elevar a lingua removendo sua
pressdo sobre a mandibula (através das aletas inferiores que entram embaixo
e ao lado da lingua), bem como impedindo-a de se interpor entre o maxilar
superior e inferior, estabilizando o crescimento mandibular e impedindo a
abertura da mordida. Inicialmente o uso do aparelho era integral e apds 1 ano,
Seu uso passou a ser exclusivamente noturno, como contencdo em tempo
indeterminado. Desde entdo ele retornou 3 vezes para controle fotogréfico,
verificando-se uma estabilidade oclusal e crescimento controlados, conforme

figura 4.

Atualmente o paciente encontra-se com 12 anos e 4 meses e até o
presente momento, ap0s 2 anos e 5 meses de tratamento, a oclusdo e o
desenvolvimento da face encontram-se estaveis, indo contra todo o padrédo de
crescimento caracteristico dos portadores de DMD, garantindo estética,

funcionalidade e qualidade de vida ao paciente.

FIGURA 4 - aumento da orofaringe (de 2 para 8mm)

Fonte: Autoria propria

3 DISCUSSAO

Pacientes com DMD possuem perda de forca muscular progressiva,
alterando de maneira significativa todo o desenvolvimento da face e da
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oclusdo. O padrdo observado nestas criangcas € 0 excessivo crescimento
mandibular, a mordida aberta lateral e anterior e a mordida cruzada posterior.

Com o aumento da expectativa de vida destes individuos, estas
alteracdes ganham notoriedade, pois afetam de maneira direta a estética,
fonacado e a funcionalidade da boca, comprometendo em muito, a qualidade de
vida como um todo.

Procedimentos ortodonticos (ERM) que objetivaram aumento da via
aérea superior com reducdo da AOS sédo importantes para adiar a introducéo
de aparelhos de pressao positiva bem como diminuir a pressao destes apés
sua introdugéo, aumentando o conforto e consequentemente sua aderéncia.

Aparelhos miofuncionais (SN3), que impedem que as alteracoes
musculares gerem transtornos no crescimento orofacial demonstraram ser
eficientes no controle do desenvolvimento, mantendo a oclusdo funcional e

com uma estética agradavel.

4 CONCLUSOES

Aparentemente € possivel controlar o desenvolvimento facial e oclusal
dos portadores de DMD, quando a intervengao acontecer antes que estas
alteracdes se instalem.

Uma vez que € sabido quais sdo estas alteracbes, uma linha de
tratamento objetivando anular ou minimizar os efeitos deletérios causados pela
perda de funcdo muscular pode ser executada.

A recuperacdo do diametro transversal da maxila através da ERM
mostrou-se eficiente, minimizando a AOS e o aparelho miofuncional (SN3)
completou o tratamento, se opondo as forgcas musculares deletérias.

Portanto, é possivel afirmar que, neste paciente em especial, o
desenvolvimento da face estd sob controle, apdés 2 anos e 6 meses de
tratamento, com a manutencéo do aparelho funcional para uso noturno.

Mais estudos devem ser realizados para observar se este tipo de

tratamento pode ser aplicado a todos os portadores de DMD.
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