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REsumo:

Relato de caso de um paciente do sexo masculino internado no pronto socorro de um hospital com sindrome de Miller Fisher
(SMF). A SMF ¢ caracterizada pela presenca de uma triade de sinais: oftalmoparesia, arreflexia e ataxia, podendo apresentar outros
sinais menos frequentes como alteracoes de fala e de degluticio. A partir da avaliagio fonoaudioldgica foi possivel identificar disfagia
orofaringea de grau grave, hipernasalidade vocal e outras alteragoes fonoarticulatorias. O paciente apresentou boa evolugio a partir
de uma terapéutica multiprofissional integrada, incluido atendimento fonoaudiolégico.

PALAVRAS-CHAVE: transtornos de degluticao, disturbio da fala, fonoaudiologia, neurologia, Sindrome de Miller Fisher.

ABSTRACT:

The case report of a male patient admitted to the emergency hospital with the diagnosis of Miller Fisher syndrome (MF), is
presented. MFS is characterized by the presence of a triad of signs: ophthalmoparesis, areflexia and ataxia, and may present other
less frequent signs such as speech and swallowing disorders. On the basis of findings during the speech therapy evaluation it was
possible to identify severe oropharyngeal dysphagia, vocal hypernasality and other speech disorders. The patient presented a good
evolution following an integrated multi-professional treatment program, including speech-language therapy.

KEYWORDS: Miller Fisher Syndrome, deglutition disorders, speech disorders, speech, language and hearing sciences, neurology.
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INTRODUGCAO

A Sindrome de Miller Fisher (SMF) é uma neuropatia rara que se caracteriza pela trfade oftalmoparesia,
arreflexia e ataxia (1-3). Sua incidéncia é 0,09 casos/100.000 hab., sendo mais comum em individuos do
sexo masculino (3). A SMF foi descrita pela primeira vez por James Collier em 1932 ¢, posteriormente, por
Charles Miller Fisher em 1956, como uma polineuropatia inflamatéria, desmielinizante e aguda, considerada
uma variante da sindrome de Guillain-Barré (GBS) e, em muitos casos, estd associada a uma infecgio viral
ou bacteriana, a exemplo das infec¢des por Campylobacter jejuni.(1,4,5) A SMF se inicia com os trés sinais
bésicos: oftalmoparesia ataxia e arreflexia (4). Entretanto, fun¢des executadas pelos érgios fonoarticulatérios
como fala, voz e degluti¢ao podem, também esta comprometidas nos casos de SMF, apesar de pouco descrita
na literatura especializada (2,6).

O objetivo desse estudo foi descrever os achados fonoaudioldgicos presentes nesse caso clinico de
SMF, apresentando uma abordagem terapéutica de reabilitagio pautada nos sinais de disfonia e disfagia
identificados.

Caso clinico

FIGURA 1
Ptose papebral. oftamoparesia
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FIGURA 2
Alteragao na mobilidade de orgaos fonoarticulatérios ao comando de projecio de lingua

O projeto foi aprovado pelo Comité de Eticaem Pesquisa da Universidade Federal de Sergipe - CEP/UFS
— sob nimero de protocolo CAAE: 06067619.3.0000.5546; niumero do parecer: 3.210.155. O participante
assinou o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE).

Paciente sexo masculino, 25 anos de idade, foi internado com queixas de fraqueza nos membros,
dificuldade de andar, dor de cabega ¢ dispneia em um periodo de uma semana. Durante exame neurolégico
foi identificado ptose palpebral bilateral, oftalmoparesia em todas as dire¢des (figura 1), ataxia sem alteracio
do equilibrio postural. Identificou-se também que nao houve mudancas nas fungées cognitivas. Desse modo,
inicialmente, o paciente foi diagnosticado com miastenia grave e foi ministrado Brometo de Piridostigmina
como conduta medicamentosa.

Ap6s 3 dias, o paciente retornou ao pronto socorro com agravamento dos sintomas, fraqueza muscular
mais intensa, inabilidade ao deambular e queixas de engasgo ao se alimentar. A analise do liquor apresentou:
aspecto limpido, incolor, hemacias: 373 e auséncia de bactérias. Pleocitose linfocitica de 32 cel/ mm? (82%,
contra 18% de polimorfonucleares). A eletroneuromiografia apresentou registro polineuropatia sensitiva
e/ou motora de padrio desmielinizante axonal aguda. A partir dessas informagoes, em associa¢io ao sinal
oftalmoparesia, foi possivel concluir o diagnéstico médico: Sindrome de Miller Fisher.
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FIGURA 3
Alteragao na mobilidade de orgaos fonoarticulatérios
ao comando verbal de movimentar a lingua lado a lado

Outrossim, diante da queixa de engasgo ao se alimentar, foi solicitado avaliagio fonoaudioldgica. Aplicou-
se 0 Protocolo de avaliagio fonoaudiolégica do Hospital, o Protocolo de avaliagio de Degluti¢ao (PARD) e
a Escala funcional de Ingestao por via oral (FOIS) (7,8).

A partir dos procedimentos supracitados, observou-se presenca de sialoestase, assimetria na mobilidade
de 4rgio fonoarticulatérios (OFAS), déficit na mobilidade da lingua (figura 2 ¢ figura 3). Além disso, foi
observado hipofuncionamento do véu palatino ¢ auséncia de reflexos aos estimulos tteis na regiao posterior
da lingua e do palato. O paciente ainda apresentava fala com caracteristica lentificada, voz com foco de
ressonancia hipernasal, presenca de ataque vocal brusco e tempos méximos de fonagio diminuidos.

Com o uso do PARD, utilizando a quantidade minima de Sml de suco citrico com espessante
alimentar, na consisténcia mel, foi observado: transito oral aumentado, sensibilidade gustativa preservada,
degluti¢oes multiplas, reduzida mobilidade laringea, ausculta cervical ruidosa, voz molhada com clareamento
espontineo, pigarro e tosse.

A partir da avaliagio realizada, concluiu-se que o paciente apresentava um quadro de Disfonia de grau
moderado com foco de ressonancia nasal e disfagia orofaringea de grau grave. Foi indicado via alternativa
alimentar (sonda nasoenteral) ¢ uso de quantidades minimas de alimento para estimulo gustativo, apenas
durante a abordagem terapéutica fonoaudioldgica (FOIS- nivel 1).

O uso de Imunoglobulina endovenosa (400mg/Kg/dia) durante cinco dias, sessoes didrias de fisioterapia e
fonoterapia foram condutas indicadas. Técnicas de manipulagio laringea e facial, estimulos téteis, térmicos e
gustativos (estimulagio sensdrio-motora), exercicios isotdnicos, exercicios vocais de firmeza gldtica, emissao
de sons graves e, posteriormente, vibragio de labios, manobras de Mendelsohn e degluti¢oes multiplas foram
utilizados na terapia fonoaudiol6gica com o objetivo de favorecer forga e mobilidade de OFAS, degluti¢io
sem riscos de broncoaspira¢io e melhor qualidade vocal.
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TABELA 1
FOIS - Functional Oral Intake Scale
Niveis Funcionalidade da Alimentacio
Nivel I Nada por via oral
Nivel IT Dependencia de via alternativa com minima oferta de via oral, para estimulos

gustativos. ou ofertas ocasionais de pequeno volume por via oral
Nivel II1 Dependéncia de via alternativa. com oferta de uma tinica consisténcia por via oral

propiciando prazer alimentar

Nivel IV Via oral total. mas limitada a uma tnica consisténcia
Nivel V Via oral total. com mais de uma unica consisténcia. necessitando preparo especial
Nivel VI Via oral total, com mais de uma unica consisténcia e limitacoes especificas do alimento

ou com alguma restricao

Nivel VII Alimentacao por via oral tota. sem quasquier restrigoes

Ap6s 8 dias, com a finalizagio do tratamento medicamentoso e com indicacio de alta hospitalar do
paciente, foram observados os seguintes resultados: maior mobilidade hiolaringea, degluti¢ao sem risco de
broncoaspiragio — diante de dietas liquida, semiliquida e pastosa (FOIS - nivel 6, tabela 2 )-, permanéncia de
sinais de hipernasalidade na voz, discreta alteragio na movimentagao da lingua e dificuldade na degluti¢io de
alimentos sélidos. Assim, diante desse quadro, o paciente recebeu alta hospitalar com via oral liberada, sendo
prescrito acompanhamento fonoaudioldgico e fisioterapéutico ambulatorial.

DISCUSSAO

A SMF ¢ descrita como uma paralisia flicida pds-infecciosa e autoimune. De acordo com a literatura entre 1%
a 5% dos casos de sindrome de Guillain Barre sio SMF nos paises ocidentais. Essa porcentagem, por sua vez,
aumenta nos paises do Oriente como japao e Taiwan, podendo chegar a 25 % dos casos (5). A sua incidéncia
¢ maior nos individuos do sexo masculino e na faixa etdria dos 43,6 anos (5).

A patogénese da SMF inicia com uma resposta imune atipica contra o sistema nervoso, por um mecanismo
autoimune denominado mimetismo molecular. Os anticorpos ativados em resposta ao agente infeccioso
reagem contra os proprios antigenos, especificamente o gangliosidio GQ1b (5).

Em rclagéo aos nervos cranianos na SMF, o comprometimento inicialmente ocorre nos nervos
oculomotores ¢ abducentes ¢, alguns casos, nos nervos faciais, glossofaringeo e vago (2,9). Um estudo
de imuno-histoquimica revelou a presenca de anticorpos anti-GQ1b nos nervos oculomotores, troclear e
abducente (9). Essa revelagao esclarece o sinal mais evidente da sindrome, oftalmoparesia.

Apenas 2% dos pacientes com SMF apresentam sintomas de disfagia, e a origem desse achado nio estd
muito bem definida (2).

Em uma anélise com 26 casos de pacientes com SMF, foram identificados sinais de disfagia em apenas um
paciente; voz hipernasal em trés e paralisia facial, em dezesseis pacientes (6).

O uso da imunoglobulina e da plasmaferese sio indicados como conduta terapéutica na SMF (2,5). Nao
ha, por sua vez, nos protocolos de conduta da sindrome informagoes sobre atuagio dos profissionais de
reabilitacio como fisioterapeutas, terapeutas ocupacionais e fonoaudidlogos (3,10). Entretanto, ¢ evidente a
necessidade de uma equipe multidisciplinar no adequado manejo do paciente com SMF.

A terapéutica fonoaudiolégica empregada se baseou nos sinais clinicos evidenciados no quadro da disfagia,
nas alteracdes vocais, nas alteracoes de OFAS e na capacidade do paciente em realizar as técnicas propostas,
tendo em vista o comprometimento motor ¢ de forca evidenciados, caracteristicos da SMF.
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Ap6s a avaliacao fonoaudioldgica, a abordagem terapéutica foi iniciada com terapia indireta por meio
de técnicas de manipulagio facial e exercicios vocais. Essa indicacao se baseou na presen¢a de um numero
significativo de défices na degluti¢ao. O objetivo da terapia indireta foi de preparar a musculatura orofaringea
e facial, utilizando técnicas e manobras para degluticio e voz, antes de qualquer oferta alimentar (11).

TABELA 2

Avaliagio Fonoaudiolégica Inicial e no momento da alta hospitalar: Orgios

fonoarticulatérios, Fonagao, Degluticao de liquidos, semi-liquidos e slidos

ORGACS )
FOMOARTICULATORIOS

FOMACAO

r:n'c'.r.t."l'u,',ic}
COMSISTEMNCIA LIQUIDA E
SEMILIGUIINYS

DEGLUTICAD NA
CONSISTENCIA SOLIDA

Avahacio fonosudiologes micial

Alveragan ni Wimus, forgi e ool bickds
de lingua ¢ labues
Tremor em lingwa

Palato mole hipofancionants baixa
sensibihdade

Coordenacio orofaringea dumimaida
blobilidade hiolaringes diminnida
Hizloastase

Pitch adequado

Loudness: adequeado

Tempos miximo de fonagio

a5 45 0 8%

Aaepue vocn] Tmaseo

Rassonincia: excessivamente nasal
Cualidade voeal: nasal

Fala letificada

caplagiio allerada, eseape exira oral
trinsito oral anmentzdo
Deglutipdes miltiplas

Engasin e losse presente
Clareamento espontaneo

Ansculty cervical alterada

SPO7* wfio alteracls

Alreragies na quahsbade vocal (eoe
maolhada)

Captagio, wnciséo e pulvenizacio do

wlimenin -:'|1r|111|'-|||||~|'ir|4|

Traweatn oral suenemladn

Avahagdin |'|||||1:||u:|.'i-.:||:'|tl_'i|.'.:1 alla
hospitalar

(apos & dias)

Menor allemagio no o i'|1n_':| =
mobihdade de ingen ¢ labees
Apséncia de tremores em lingna

Melhor mobihidade do palato mole

Coordenagiio orofaringes adequada
Mobilidade hiolarmgea adequada
Anséneda de sialoestass

Mich adequado

Loudness: adequadas

Tetmpos miximo de fonagdo

a irs 011 wlds

Alagiee wiral ausenls
Ressonineia: nasal

Cualidade voeal: nasal

Acleaquiacle mitmo na faka

|'.>r|_|l.'|i:i'||| .'ul.z-rium:l.a

trinsite oral adequade
Degluticio adequada

L'ﬂ_k'.?:".gl'.'ﬁ e [nage” ausedntes

Ansculta cervical adeguada

SPO2E o alterack

Ausenvin de alieragiio m quadadade
vocal

Comprometidos com menor intensdade

Transto orel pumentado apenas para
solidos

Eje¢io do bolo alimeatar com menor
compromastunento

jecio do belo almentar comprometida

Estase de alimento em cavidade oral Estase de alimento em cavidade oral

Outra abordagem utilizada na terapia indireta foram os estimulos sensério-motor intra e extraoral. O uso
de estimulos frios e azedos sao técnicas utilizados no tratamento das disfagias orofaringeas por aumentar a
modulagio e a respostas faringeas (12,13). Além disso, o paciente do presente caso apresentou supressio de
reflexos em regido posterior da cavidade oral. Dessa forma, foi utilizado estimulos térmicos no pilar das fauces
durante areabilitagao. A sensagio fria no pilar das fauces ¢ utilizado em quadros de disfagias em vérias doengas
neuroldgicas por aumentar a sensibilidade e promover uma resposta répida de degluti¢ao ao estimulo (12).

Em segundo momento, o uso de ajustes, compensagoes, manobras e modificagdes na consisténcia alimentar
foram importantes para inicio da terapia direta no paciente descrito. A modificagio na consisténcia do
alimento liquido para a consisténcia pastosa e a consisténcia mel com uso de espessante foi fundamental.
O alimento sélido e o liquido, respectivamente, exigem um maior controle neuromotor na fase oral e um
controle de protecio laringea (13). As consisténcias mel e pastosa, por sua vez, promovem um melhor
controle motor oral, favorecendo a protecio de vias aéreas e nao exigem o processo de mastigacio (13).
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As manobras como a de Mendelson e a de degluticoes multiplas foram utilizadas neste caso. A manutengao
da laringe na posi¢ao elevada favorece excursao hiolaringea, fortalecendo esta musculatura, evitando estases
em seios piriformes (13). A técnica de degluti¢oes multiplas promove a limpeza de residuos alimentares em
recessos laringeos.

Técnicas vocais com sons plosivos, velares, variagio de frequéncia e vibrago de lébios foram também
utilizados objetivando a reabilitagio da disfagia ¢ a melhora da qualidade vocal. O paciente apresentou
evolugio nos tempos méaximos de fonagio, mas manteve a hipernasalidade (tabela 1). Estratégias vocais tém
sido utilizados na abordagem de pacientes com disfagia, embora hd uma incipiéncia cientifica quanto a esse
tipo de abordagem (14).

Houve evolugio do paciente com a terapéutica empregada no caso (tabela 1) em oito dias de
aconpanhamento. Entretanto, a caréncia de uma literatura sobre a abordagem fonoaudiolégica na SMF
impossibilitou aferir com mais precisao o quanto a abordagem terapéutica foi um elemento diferencial na
evolugao do caso clinico apresentado.

CONCLUSAO

A Sindrome de Miller Fisher ¢ uma sindrome rara e que, em alguns casos, pode comprometer os 6rgao
fonoarticulatérios. No caso descrito, foi utilizado o protocolo fonoaudioldgico padrao do hospital, com
melhora evidente na degluticio e na fala do paciente. Apesar do reduzido numero de sessoes ¢ da
impossibilidade do acompanhamento do caso a médio e a longo prazo, observou-se a importancia do papel
da equipe multiprofissional, inclusive do fonoaudidlogo, na avaliagao e reabilitagao dos casos de Sindrome
de Miller Fisher.
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