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INTRODUCAO

A Sindrome de Edwards ou Trissomia do 18 é a segunda mais comum
Sindrome trissémica, apesar de ser muito menos predominante que a Sindrome de
Down. Foi originalmente descrita em 1960, pelo professor Jonh Edwards e seus
colegas em um relato de caso de uma menina de nove semanas de vida.' Consiste
na presenca de uma coépia extra do autossomo 18, estando presente em todas as
racas e areas geograficas.! Sua incidéncia tem sido relatada em 1:8000 criancas
nascidas vivas, sendo que as meninas freqientemente sdo mais afetadas do que os
meninos (3:1).2

O fenétipo da Sindrome de Edwards manifesta-se a partir de diferentes
alteragdes genotipicas que envolvem o cromossomo 18. Na maioria das vezes 90 a
94% dos casos sao de trissomia livre, mosaicismo de 5 a 10 % e trissomia parcial
menos de 1 a 2%.' Mais de 150 anormalidades diferentes, ja foram descritas em
pacientes com a Sindrome de Edwards, algumas podem ser detectadas ainda intra-
Utero, através de ecografias de controle pré-natal." Atencdo especial deve ser dada
para aqueles achados mais freqiientes na Sindrome de Edwards.' Os portadores da
Sindrome de Edwards tém malformagdes comuns que afetam os sistemas
cardiovascular, gastrintestinal, urogenital e misculo-esquelético. ?

Mais de 50% dos afetados nasce de maes com idade superior a 35 anos."??
Na literatura, 10% dos bebés nascidos com essa trissomia sobrevivem apés o
primeiro ano de vida, sendo que a média de idade de sobrevivéncia das meninas é

de 7 meses, enquanto de meninos é de 2 meses.?



Quando se torna evidente que a cura ou a qualidade de vida aceitavel, na
visdo da familia e da equipe médica, ndo € mais possivel ou ao seu alcance, o foco
do cuidado na UTI (unidade de terapia intensiva) deve mudar.* O objetivo ndo é mais
prolongar a vida, mas assegurar uma morte digna e livre de dor e desconforto,
fazendo valer o principio ético da ndo maleficéncia.’

A medida que a morte se aproxima, o centro dos cuidados deve ser
direcionado totalmente ao conforto do paciente, assegurando o ndo sofrimento.® E
portanto fundamental, nas UTI, tornar os momentos finais de vida uma experiéncia
cercada de honestidade, dignidade, humanismo e respeito. Medidas reconhecidas
como padrdao em tratamento paliativo, tais como total conforto fisico, o néo
prolongamento do processo de morte e a presenga dos entes queridos sao direitos
da crianga na hora de sua morte e precisam ser respeitados. Com determinacao e
coragem de mudar, a equipe multidisciplinar pode fazer ainda muito para tornar esse
ambiente sombrio de morte na UTIl uma “catedral” de compaixdo, humanismo,
respeito, abertura e dignidade humana. Sim, uma morte digna é possivel! °

Para ressaltar, o Art.20 dos Direitos das Criancas Hospitalizadas prescrevem
que: “...o direito a uma morte digna, junto a seus familiares, quando esgotados todos
0s recursos terapéuticos disponiveis...”.

Existe um determinado momento na evolugdo de uma doenga que, mesmo
que disponha de todos os recursos, 0 paciente nao € mais salvavel, ou seja, esta em
processo de morte inevitavel. ® E dificil para o intensivista aceitar isso, mas em Gltima
analise, facilitar uma boa morte deveria ser considerado um motivo de satisfacao, de
um dever cumprido, algo semelhante em alguns aspectos a salvar uma vida.’

Com objetivo de minimizar a dor, o sofrimento dos familiares, bem como
prevenir o surgimento de novas complicacbes, a presenca do fisioterapeuta na
equipe multidisciplinar pode contribuir na melhoria da qualidade de vida dos
portadores de tal sindrome, influenciando diretamente nos aspectos motor e
respiratério. Haja vista ser o fisioterapeuta um membro da saude com sélida
formacao cientifica que atua desenvolvendo acdes de prevencdo, avaliacao,
tratamento e reabilitacdo, usando nessas acdes programas de orientacées e
promoc¢ao da saude. Para uma crianga portadora da Sindrome de Edwards que tém
prognosticos reservado a fisioterapia motora e respiratéria ofertara uma melhor

qualidade de vida.



O presente trabalho tem como objetivo, mostrar de que forma a fisioterapia
motora e respiratoria promovem uma melhor qualidade de vida aos portadores da
Sindrome de Edwards, através de técnicas apropriadas para 0s mesmos.

Dessa forma fez-se necessério realizar um trabalho de revisdo sobre, os
principais achados histopatolégicos da Sindrome de Edwards, propondo um
tratamento fisioterapéutico que leve a uma melhoria na qualidade de vida dos

mesmaos.

METODO

Trata-se de um ensaio teérico elaborado através de pesquisas realizadas
em: livros, artigos cientificos e monografias encontradas nas bibliotecas da UNIME
(Uniao metropolitana de educacdo e Cultura), UCSal (Universidade catélica do
Salvador), BAHIANA (Escola Bahiana de Medicina) e FIB (Faculdade Integrada da
Bahia), e nos bancos de dados eletrdnicos: Scielo, Bireme, Lilacs, utilizando-se
como palavras chaves: fisioterapia respiratéria e motora, qualidade de vida,
Sindrome de Edwards e Trissomia do 18, e seus correlatos nas linguas: inglés e
espanhol. Foram incluidos trabalhos realizados entre 1992 e 2007, sendo este
periodo de publicagdes disponiveis na busca. Todos os trabalhos encontrados foram
incluidos neste artigo devido a escassez de material na literatura. Somente um artigo
do tipo estudo de caso, foi encontrado na literatura que descrevendo a atuacéo da
fisioterapia na Sindrome de Edwards. Esse estudo de revisdo tem como finalidade
mostrar como a fisioterapia atua oferecendo uma melhor qualidade de vida aos
portadores da Sindrome de Edwards, através de técnicas apropriadas para os
mesmos. Para esse estudo serdo delimitados, através dos dados estatisticos sobre
0s principais achados histopatol6gicos pesquisados que mais acometem e levam a
limitacbes e/ou a morte os portadores da Sindrome de Edwards, que sao: baixo
peso, succao debil, apnéia e defeitos congénitos cardiacos. As técnicas serdo
apresentadas de forma descritiva e relacionada a cada sintoma mostrando a sua
utilidade para a manutencao e/ou melhora do mesmo. Sabe-se que a qualidade de
vida deve ser priorizada nas unidades de terapia intensiva e que a fisioterapia



através de suas condutas motoras e respiratérias pode contribuir para essa

melhoria.

DISCUSSAO

Estudos recentes indicaram que cerca de 50% das criangas com trissomia
do 18 morrem no primeiro més e apenas 10% ainda estdo vivas aos 12 meses de
idade. Uma combinacao de fatores, incluindo baixo peso, succao débil, apnéia e,
mais importante, cardiopatia congénita contribuem para a alta taxa de mortalidade. O
conhecimento do quadro clinico e do prognostico de pacientes com trissomia do18
tém grande importancia nas questdes médicas e éticas, no que dizem respeito a
decisdo de instituir ou ndo tratamentos invasivos. Uma confirmacdo rapida da
suspeita clinica seria fundamental, pela realizagéo do estudo cromossomico.’

A fisioterapia motora atua nestes pacientes com a finalidade de prevenir ou
minimizar a instalacdo de deformidades musculos esqueléticas decorrentes do
atraso no DNPM (desenvolvimento neuropsicomotor) através de estimulos sensério-
motor utilizando reflexos fisiolégicos do neonato.

O atendimento em fisioterapia respiratéria vem tornando-se, a cada dia, uma
importante ferramenta para tratamento de pacientes pediatricos internados em UTI,2
tendo como objetivo manter vias aéreas pérvias, prevenir as complicacdes
pulmonares e melhorar a funcao respiratoria nas patologias que acometem o periodo
neonatal.’

O principal problema apresentado pela fisioterapia respiratéria no bebé é,
sobretudo, a impossibilidade de o terapeuta quantificar ou objetivar os efeitos de
suas manobras.'?

A abordagem fisioterapéutica pediatrica difere de forma substancial das
praticas utilizadas no adulto, devendo ser continuamente adaptada a esses pacientes

em constante crescimento e desenvolvimento. A aplicagdo das técnicas deve



respeitar os seguintes fatores: Idade do paciente e fatores anatomo fisiol6gicos
correlacionados; Doenca pulmonar e doencas associadas; Condigdes clinicas e
evolugdo do quadro; Crescimento e desenvolvimento neuropsicomotor.'

Propbe-se entdo como tratamento fisioterapéutico para os principais
achados clinicos da Sindrome de Edwars. Baixo peso ao nascer: posicionamento e
MMC (método Mae Canguru); sucgcao débil: estimulacdo a SNN (succdo néao
nutritiva); apnéia: estimulagdo tactil, VNI (ventilagdo ndo invasiva), sendo o mais
usado em recém nascidos o CPAP (pressao positiva continua nas vias aéreas) com
pronga nasal e a VM (ventlagdo mecéanica); e para as complicacoes
cardiopulmonares decorrentes da cardiopatia congénita; manobras de higiene
brénquicas, VNI (CPAP) e VM.

O MMC é um tipo de assisténcia neonatal que implica contato pele a pele
precoce entre a mae e o recém nascido de baixo peso, de forma crescente e pelo
tempo que ambos entenderem ser prazeroso e suficiente, permitindo uma maior
participacdo dos pais no cuidado a seu recém nascidos € o envolvimento da
familia.'® Consiste em posicionar o RN na posicdo canguru, ou seja, manter o RN de
baixo peso, ligeiramente vestido, em decubito prono, na posi¢éo vertical contra o
peito da mé&e.'*'® O correto posicionamento do bebé, enquanto submetido a
manipulagéo de rotina, propicia que ele utilize sua energia de forma mais adequada,
dando resposta fisioldgica e comportamental apropriadas.’

Estudos apontaram que a presenca continua da mae junto ao bebé, além de
garantir calor e leite materno, trazia inUmeras outras vantagens dentre as quais a
promocéao do vinculo méae-bebé, condicdo indispensavel para a qualidade de vida e
sobrevivéncia do recém nascido apés alta da UTI."2

A succao constitui a funcido necessaria para a alimentacao eficiente por via

oral e o adequado desenvolvimento motor-oral.'

O processo de alimentacao nao
pode ser considerado tdo simples, envolvendo somente o mecanismo oromotor.'® A
ele estdo relacionadas outras areas do comportamento, como o estado de
consciéncia, a cognicdo, o desenvolvimento motor, o neurolégico, assim como a
maturagao fisiolégica e interagdo mae-filho."® A succdo débil leva o RN a perda de
peso, pneumonia por aspiracao o que pode levar a dbito.

A SNN pode ser realizada com chupeta, dedo enluvado e também com o
seio materno vazio.'”® Normalmente estimula-se a SNN quando o RN ainda nao

recebe a dieta por via oral, concomitantemente a alimentagéo enteral, propiciando:



aceleracao da maturacado do reflexo de sucgédo e estimulagdo ao transito intestinal,
além de permitir ao RN associar a sucg¢éo a plenitude gastrica.'® Sabe-se que a SNN
tem papel muito importante, tanto na oxigenacao do cérebro, como em acalmar e
organizar os bebés muito imaturos e os muito doentes.' Isso porque a SNN acelera
a maturagdo dos reflexo de succdo '° O uso da técnica do dedo enluvado tem a
vantagem em relagdo a chupeta de requerer a presencga obrigatéria da pessoa que
realiza a estimulacdo junto ao RN durante o procedimento, podendo esta realizar
uma observagdo mais rigorosa de sua resposta ao estimulo.'

A literatura relata que os beneficios da estimulagdo da succédo nao-nutritiva
sdo a adequacao da musculatura oral; a regulacao dos estados de consciéncia do
bebé; o ganho de peso, recebendo a mesma quantidade calorica; a alta precoce; a
facilidade de digestao; a transicao para alimentacao por via oral mais rapida e mais
facil.'®

A apnéia é o disturbio respiratério mais freqiiente no periodo neonatal.’® E
definida como a auséncia de respiracao por mais de 20 segundos, ou por alteragao
no ritmo respiratério acompanhado por cianose e freqiéncia cardiaca menor que 100
batimentos/minuto."’

A literatura informa varios fatores relacionados com a ocorréncia de apnéia
neonatal, dentre esses estda a cardiopatia congénita, principalmente a PCA
(persisténcia do canal arterial).””'® Na Sindrome de Edwards, as malformacdes
cardiacas ocorrem em 99% dos casos.?

O critério utilizado para iniciar uma intervengéo é a ocorréncia de 3 ou mais
episédios/ 24h que necessitem ressuscitacdo ou ventilagdo com mascara e ambu®.'®
Apnéias de duracao inferior a 20/segundos, que revertem espontaneamente ou com
leve estimulo tactil, com pouca repercussao cardiovascular, podem ser, na maioria
das vezes somente observadas.'’

A estimulacéo tactil € indicada nos casos de apnéia presente mesmo com a
introducdo de terapia medicamentosa e quando for disponivel meio para introduzir
estimulo periddico.' Na literatura encontra-se o uso em alguns servicos de satde, da
colocacdo de uma luva descartavel conectada a um respirador, sob o colchdo do
recém-nascido, funcionando como estimulo leve e intermitente quando a freqiéncia
do respirador esta a 5 a 10/ipm."”” A experiéncia de alguns centros mostra ser este

um tratamento eficaz em muitos casos.'’



Recém-nascido com apnéias recorrentes, mesmo em uso de farmacos,
requer tratamento mais agressivo.'”” O CPAP é indicado para os casos em que os
episédios sdo demorados e/ou freqlentes.'”” A utilizagdo do CPAP nasal tem
prevenido muitas intubacdes traqueais em recém-nascido com apnéia.’’

A VM estd indicada em pacientes com apnéia que nado responderam ao
tratamento clinico, farmacolégico e com o CPAP." Tem como objetivo diminuir o
trabalho respiratério e melhorar o prognostico.'”” Deve-se utilizar modalidades
ventilatérias de acordo com as necessidades do paciente e as patologias de base.'®

Sao denominadas cardiopatias congénitas todas as alteracbes estruturais
e/ou funcionais do sistema circulatério que culminam com disfuncdo do fluxo de
sangue. Podem ser classificadas segundo varios critérios, entre eles: presenca de
cianose (aciandticas e cianéticas) e fluxo pulmonar (hiper, normo ou hipofluxo).?’ Na
Sindrome de Edwards ocorre a cardiopatia aciandética, ja& que tem como alteracao
hemodinamica fundamental a mistura de sangue no sentido esquerda para a direita,
isto é, quando 0 sangue venoso recebe sangue arterializado. %

O tratamento da cardiopatia congénita visa, portanto, a melhora da
qualidade de vida e da expectativa de vida, envolvendo o fisioterapeuta como
membro da equipe multiprofissional na atencdo a crianga cardiopata no ambito
hospitalar e domiciliar, no pré e pés - operatério.?’

A cirurgia é realizada devido a presenca de grandes alteragdes cardiacas
onde a cirurgia paliativa, do tipo bandagem pulmonar a fim de melhorar a qualidade
de vida de criancas atingidas por alteracdes genéticas acentuadas como se sucede,
por exemplo, na Sindrome de Edwards e Sindrome de Patau, nas quais a
longevidade ndo ultrapassa o 1°no de vida.?> Mesmo assim, em face da grande
comunicacao interventricular associada, a qualidade de vida desses pacientes pode
melhorar com a realizacdo de cirurgias paliativas.?

No periodo pré-operatorio, sdo avaliadas as repercussoes respiratorias das
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cardiopatias congénitas. O desconforto respiratério, a hipersecrecdo e o

broncoespasmo sdo sinais comuns nos casos de cardiopatias que cursam com
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hiperfluxo pulmonar,”“'como acontece na Sindrome de Edwards. Os objetivos do

tratamento fisioterapéutico nesse periodo sdo a higiene brénquica e a reducao do
desconforto respiratério, a fim de propiciar conforto e condicées para melhora da

oxigenacao, esta, por sua vez, é inerente a correcao cirlrgica.?*?’



No periodo pébs-operatério a avaliacdo inicial é a inspecao da
expansibilidade da caixa toracica seguida pela ausculta pulmonar e assim que
possivel radiografia para se diagnosticar a intubacdo seletiva.??' Dessa forma, o
primeiro contato do fisioterapeuta visa estabelecer os parametros da VM e avaliar as
condicdes de ventilagdo da crianga.?*?’

Durante a VM os objetivos da fisioterapia sdo manter pérvia a via aérea, a
fim de abreviar o tempo de VM e prevenir as complicacdes respiratorias.?®?' A
vibrocompressao associada a drenagem postural e o bag squeezing, que consiste
na hiperventilacdo com ressuscitador manual seguida de compressdo expiratéria,
aumentando o fluxo expiratério e arrastando a secrecao para via aérea proximal, sdo
manobras de higiene bronquica que podem ser realizadas durante a VM.?%!

Apés a extubacgao, dentre as técnicas de desobstrucao brénquica tem-se, a
manobra de aumento de fluxo expiratério, aplicada com o objetivo de remocéao de
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secrecdo em vias aéreas de grande calibre. Ainda também sem estudo

conclusivo, mas ja utilizado na pratica estd a técnicas ELPr (expiragdo lenta
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prolongada), consiste em uma técnica passiva de ajuda expiratéria aplicada ao

lactente, obtida por meio de uma pressdo manual téraco-abdominal lenta que se
inicia ao final de uma expiragdo espontanea e prossegue até o volume residual.™
Com isso observa-se que o fisioterapeuta proporciona ao paciente uma
melhor qualidade de vida no curto periodo de vida do mesmo, em fungdo da sua
doenca de base, como ocorre na Sindrome de Edwards, tendo esse a colaboracao
dos pais, e de todas as pessoas envolvidas nos cuidados, formando assim uma

equipe dedicada ao suporte e desenvolvimento do recém nascido.



CONCLUSAO

Esta Sindrome é muito rica em anomalias o portador de Edwards apresenta
multiplas malformacgdes, possuindo debilidades fisicas e baixa capacidade de
sobrevida.?®

O conhecimento do quadro clinico e do prognéstico de pacientes com
trissomia 18 tém grande importancia nas questdes médica e éticas, no que dizem
respeito a decisdo de instituir ou ndo tratamentos invasivos.’

Quando um recém-nascido apresenta um defeito congénito cabe a equipe
reunir-se com o0s pais para discutir o problema, os possiveis tratamentos, o
progndéstico provavel, ter uma comunicacdo aberta e honesta para uma melhor
qualidade de vida durante a doenca. Os pais devem visitar juntos, a crianca o mais
breve possivel apés o nascimento, independentemente de seu estado clinico.®

O fisioterapeuta € um membro da saude com sélida formacgao cientifica que
atua desenvolvendo agdes de prevencdo, avaliacdo, tratamento e reabilitagao,
usando nessas acdes programas de orientacbes e promocao da saude. Para uma
crianga portadora da Sindrome de Edwards que tém progndsticos reservado a
fisioterapia motora e respiratoria ofertara uma melhor qualidade de vida.

Novos estudos fazem-se necessario devido a dificuldade em realizar tal
trabalho pelas inUmeras possibilidades terapéuticas diante do rico quadro clinico
apresentado pelo portador. Surgiro que apenas um aspecto seja abordado para
melhor esclarecimento da atuacao da fisioterapia como coadjuvante na oferta da
qualidade de vida desses pacientes.
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