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Subtotal arytenoidectomy for the treatment of laryngeal
stridor in multiple system atrophy: phonatory

and swallowing results *
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Introducao

Atrofia de Multiplos Sistemas (AMS), de acordo com o Segun-
do Consenso sobre AMS, é um transtorno neuroldgico carac-
terizado por uma combinacao de insuficiéncia autondmica e
parkinsonismo e/ou ataxia cerebelar.' Entre as manifestacoes
de AMS, o estridor inspiratério diurno e noturno, em associa-
cao com a apneia do sono, pode ajudar no diagnéstico clini-
co, e sua explicacao mais adotada é a de disfuncao dos
abdutores das pregas vocais. Uma possivel complicacao des-
sa situacao é a morte noturna subita. Conforme esta descri-
to na literatura, o uso de CPAP e traqueotomia sao os
procedimentos terapéuticos mais comumente propostos para
o tratamento da disfuncéo laringea.? Alternativamente, fo-
ram propostas laterofixacao de prega vocal segundo Ejnell®
ou a aritenoidectomia por laser. Nesse artigo, apresentamos

DOI se refere ao artigo: http://dx.doi.org/10.1016/j.bjorl.2015.03.016

um caso de estridor inspiratorio noturno em um paciente com
AMS tratado com aritenoidectomia subtotal com laser de CO,,
com particular atencao para os resultados da fonacao e de-
gluticao.

Relato de caso

Descrevemos o caso de um homem com 60 anos, com historia
de cinco anos de sindrome acinética rigida, desequilibrio,
leve hipotenséo ortostatica e transtorno do comportamento
REM. Ha dois anos o paciente apresentou cornagem, cansaco
significativo e dispneia durante a noite e durante o dia em
repouso. Foram realizadas investigacoes pneumoldgicas e
cardioldgicas, sem que se chegasse a qualquer diagnostico
evidente; os testes cognitivos nao revelaram qualquer tipo
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de comprometimento. Diante disso, foi proposto um diagnos-
tico de possivel AMS-P. Durante o seguimento do paciente,
emergiram algumas caracteristicas clinicas; em particular, o
paciente demonstrou uma deterioracao leve e lenta dos sin-
tomas motores e nao motores. O paciente permaneceu inde-
pendente nas suas atividades do dia a dia (ADD) e nas
atividades instrumentais do dia a dia (iADD). O achado repre-
sentativo de maior risco a vida do paciente foi a historia de
dois anos de roncos e apneia do sono, com estridor noturno
referido e ocasional estridor durante as horas de vigilia. Em
fevereiro de 2013, uma avaliacao endoscopica da laringe
demonstrou reducao na abducao das pregas vocais durante
a inspiracao, com reducao do espaco respiratorio. A aducao
das pregas vocais estava normal, e o paciente nao exibia
alteracao na voz. Foi ordenada uma eletromiografia da larin-
ge, tanto no musculo tireoaritenéideo como no musculo cri-
coaritendideo: nao foi observada atividade de denervacao,
mas observamos alteracao do recrutamento maximo durante
a fonacao e respiracao profunda. A polissonografia desvendou
uma sindrome da apneia obstrutiva do sono (SAOS) de grau
leve, indice de apneia-hipopneia (IAH) = 9,2 com a mais bai-
xa Sp0, em 88%. A degluticao, avaliada pela anamnese e por
um estudo dinamico endoscopio e radioldgico, estava nor-
mal. Foi também realizada uma endoscopia do sono induzido
por droga (ESID) com uso de baixa dose de propofol (0,01 mg/
kg), seguida por titulacao desse agente (3 mg/kg/hora). Aen-
doscopia revelou movimento paradoxal da aducao durante a
inspiracao (fig. 1), com significativo estridor inspiratério,
enquanto havia conservacao do movimento expiratério de
abducao das pregas vocais.

Consideramos o tratamento cirdrgico da glote, porque o
paciente recusou a hipotese de CPAP e de qualquer futura
traqueotomia. A avaliacao perceptiva da voz, de acordo
com a escala GIRBAS,* evidenciou leve alteracao da voz
(G1ROB1A0S0); o exame espectrografico com o sistema de
analise da voz CSL modelo 4500 B (Kay Elemetrics Corp.)
por meio de um filtro de banda estreita das vogais prolon-
gadas “a” e da palavra italiana “aiuole” foi classificado na
segunda classe, segundo a classificacao de Yanagihara; fi-

Figura 1
vimento paradoxal de aducao durante a inspiracao.

Endoscopia realizada durante o sono evidencia o mo-

nalmente, um exame com o programa multidimensional de
analise vocal (MDVP) por Kay Elemetrics demonstrou alte-
racdo da perturbacao da frequéncia (Jitt = 1,564; RAP =
0,924; vFO = 2,366), além de perturbacdes da amplitude
(ShdB = 0,562; Shim = 6,246; vAm = 17,635) com leve alte-
racdo na proporcao ruido-harménico (noise-to-harmonic
ratio, NHR = 0,156) (fig. 2). O tempo fonatério maximo
(TFM) foi de 11 segundos. Foi proposta ao paciente uma
autoavaliacdo da voz com o indice de desvantagem da voz
(voice handicap index, VHI),> com a finalidade de mensurar
as queixas fisicas, emocionais e funcionais da disfonia; o
escore pré-operatorio foi de 5 (alteracao leve). Em seguida,
foi realizada uma aritenoidectomia subtotal com uso do
laser de CO,, 6-10 watts em modo continuo, segundo a téc-
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Figura 2 Programa multidimensional de analise vocal (MDVP)
enfatiza as perturbacdes pré-operatorias em frequéncia e am-
plitude.

Figura 3 Endoscopia de controle executada dois meses apds a
cirurgia, revelando um bom aumento do espaco respiratorio da
glote.
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Figura 4 Exame espectrografico executado no pos-operatorio indica a presenca de ruido entre os harmonicos e de diplofonia.

nica de Remacle.® Na operacao, o corpo aritenoide foi res-
seccionado, com preservacao de uma pequena concha
posterior dessa cartilagem. A endoscopia de controle apos
dois meses (fig. 3) evidenciou bom aumento no espaco res-
piratorio glotico. Apos a cirurgia, a avaliacdo perceptiva da
voz permaneceu boa (G1R0OB2A0SO - alteracao leve) e o
exame espectrografico (fig. 4) revelou leve agravamento da
NHR e disfonia. Na avaliacao com o sistema MDVP, todos os
valores acima mencionados tinham piorado levemente
(fig. 5), mas nao foi percebida modificacao na qualidade da
voz pelo paciente; e o VHI pds-operatdrio teve um escore
de 8 (alteracao leve). TFM permaneceu inalterado (11 se-
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Figura 5 Programa multidimensional de analise vocal (MDVP)
evidencia o leve agravamento pos-operatorio das perturbacoes
na frequéncia e amplitude.

gundos). A degluticao avaliada pela PAS (penetration/aspi-
ration scale) demonstrou nao haver sinais de penetracao/
aspiracao. Foi observada melhora definida do estridor no-
turno e da dispneia. Transcorridos dois anos, o paciente
continua estavel, sem alteracao na respiracao e degluticao.

Discussao

Atrofia de MUltiplos Sistemas (AMS) é um transtorno neuro-
degenerativo esporadico e de rapida progressao, com sur-
gimento no adulto, caracterizado por insuficiéncia
autondmica em associacdo com aspectos de parkinsonismo
e/ou ataxia cerebelar e com ampla variedade de outros
achados clinicos, raramente apresentando predominancia
de transtornos respiratorios (insuficiéncia respiratoria ou
estridor)." Na literatura, sao poucos os casos de AMS com
longa duracao (mais de 15 anos),” mas nao ficou esclarecido
qual o sintoma no inicio da doenca - entre disautonomia e
parkinsonismo - tem correlacao com a progressao mais len-
ta.” O envolvimento polissistémico inicial, ou a curta latén-
cia entre o estagio de doenca monossistémica para
polissistémica, foi identificado como preditor sombrio para
progressao da doenca e sobrevida.” Em nosso paciente, os
sintomas motores e disautondmicos tiveram inicio simulta-
neamente, enquanto que o estridor surgiu mais tarde. Du-
rante os primeiros cinco anos de seguimento, nao houve
necessidade de tratamento dopaminérgico, gracas ao leve
envolvimento motor. Estridor é definido como um som ins-
piratdrio aspero e forcado com altura de som de 260-330 Hz,
mais intenso que o ronco. O estridor ocorre durante a ins-
piracao, refletindo uma obstrucao nas vias aéreas superio-
res, causada por insuficiéncia parcial ou completa da
abducao das cordas vocais. O estridor - que é considerado
como um sinal de alerta para AMS, tem prevaléncia de 34-
41% em pacientes com AMS e representa o achado inicial em
4% dos casos. E considerado como condicao com risco a vida
do paciente, acarretando episodios subagudos de uma dra-
matica insuficiéncia respiratoria e morte.” Duas teorias ten-
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tam explicar a etiopatogénese do estridor: a primeira, a
teoria da “lesdo ao centro respiratério”, atribui o processo
neurodegenerativo da AMS a emissGes anormais provenien-
tes da rede respiratéria, indutoras de uma paralisia seleti-
va dos abdutores, com relativa preservacao das funcées dos
adutores. A segunda teoria, “teoria reflexa”, propée uma
ativacao paradoxal do reflexo de fechamento da laringe,
que normalmente protege o espaco subglotico contra fortes
pressdes negativas. AMS-estridor resultaria nao apenas de
um estreitamento passivo da glote (atribuido tanto a para-
lisia dos abdutores como ao efeito Bernoulli), mas, em con-
cordancia com a teoria do reflexo, também de um
estreitamento ativo da prega vocal. A hiperativacao do re-
flexo de fechamento da laringe é deflagrada pela crescente
queda de pressao durante a inspiracao voluntaria. Em pa-
cientes com AMS, o espaco glético fica reduzido por forcas
passivas; com isso, o reflexo de fechamento da laringe cons-
tréi um ciclo vicioso que promove estreitamento ativo das
pregas vocais e, em seguida, estridor. Com efeito, tao logo
a inspiracao voluntaria e a pressao negativa nas vias aéreas
sao suprimidas (por meio de uma traqueotomia ou CPAP), o
estridor desaparece.? O estridor e a disfuncao da laringe
ocorrem durante o curso da doenca: nos primeiros estagios,
durante as horas de vigilia, ficam evidenciados apenas li-
geiro comprometimento da abducao das cordas vocais ou
movimentos tremulantes ou ataxicos das cordas vocais, e
podem estar presentes também aducgdes ou abdugoes invo-
luntarias, periddicas ou persistentes, das cordas vocais?; nos
estagios intermediarios ou tardios, ocorrem restricao da
glote e paralisia dos abdutores, causando estridor diurno.?
0 estridor associado a reducao na sobrevida é o Unico fator
preditivo independente de sobrevida, mas nao é a Unica
causa de morte subita em sindromes parkinsonianas. CPAP
e traqueotomia aumentam os percentuais de sobrevida,
embora tenham sido publicados alguns relatos de morte
stbita mesmo apos esses tratamentos, provavelmente em
decorréncia da apneia do sono central. O tratamento por
laser da glote posterior em casos de paralisia bilateral das
pregas vocais em aducao pode ser uma forma apropriada de
solucionar o problema respiratério, por preservar a funcao
fonatdria, com penalizacao da glote posterior, cuja princi-
pal funcao é a respiratodria e cuja influéncia nao é determi-
nante para a qualidade da voz.? Entre as técnicas com laser,
a aritenoidectomia subtotal de Remacle, embora aumente
0 espaco respiratorio da glote, é certeza de um bom resul-
tado fonatorio e, com uma boa fixacdo da regiao aritenoide,
minimiza o risco de aspiracao. Em casos selecionados de
AMS com um padrao subtotal glético de restricdo,’ acredi-
tamos que, se o paciente demonstrar estridor respiratorio
durante as horas de vigilia e se nao tolerar CPAP e recusar-
se a uma possivel traqueotomia, sera possivel realizar uma
aritenoidectomia subtotal com laser, objetivando restaurar
um fluxo aéreo adequado através da glote. Até onde vai
nosso conhecimento, na literatura, apenas dois autores®©
investigaram as opcdes cirlrgicas para o tratamento de
obstrucodes gloticas em pacientes com AMS, mas esses auto-
res propuseram a remocao completa da cartilagem arite-
noide, com sacrificio parcial do musculo tireoaritendideo,
ou a técnica de Ejnell.? A avaliacao da qualidade da voz por
esses autores foi limitada - em um caso, se limitou a esca-
la GIRBAS, e no outro, a parametros de voz limitados. Nos-
sa avaliacao, fundamentada na autopercepcao (VHI),

avaliacao perceptiva da qualidade da voz (escala GIRBAS),
analise espectral dos resultados fonatorios e também
na avaliacao da degluticao, demonstra que a técnica de
Remacle é eficaz e resulta tao somente em leve agravamen-
to da qualidade da voz. Ao mesmo tempo, fica assegurado
menor impacto na degluticao, em comparacao com as pro-
postas precedentes.

Conclusao

Recomendamos a aritenoidectomia subtotal com laser em
pacientes com AMS afetados por estridor noturno, causado
por um movimento inspiratério paradoxal em aducao.
E mandatério que se faca uma selecao dos pacientes, com
especial atencao para a disfagia: se estiverem presentes
alteracdes no processo normal de degluticao, deverao ser
evitados procedimentos cirirgicos que venham a alterar o
plano glotico.
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