EDITORIAL

A Ortopedia Infantil no mundo em desenvolvimento

Dizer «Ortopedia Infantil/ Pediatrica» ¢ incorrer em pleonasmo. Foi
Nicholas Andry, um médico parisiense, quem introduziu o conceito,
em meados do século dezoito, época em que os médicos eram em
numero escasso e economicamente inacessiveis, ao publicar um
livro de auto-ajuda para pais: «L'Orthopédie — I'art de remettre les
enfants droits».

A Ortopedia, como especialidade médico-cirrgica, desenvolveu-
-se muito depois e «usurpou» o nome.

Curiosamente, a atual Ortopedia dita Pediatrica desenvolveu-se
usando as técnicas ortopédicas gerais adaptadas a crianca e re-
sultou também da vertente «n&o visceral» da Cirurgia Pediatrica
Geral. De facto, em muitos paises e também em Portugal, eram
os Cirurgides Gerais que tratavam criangas e adultos, até surgirem
os Cirurgides Pediatricos que foram desenvolvendo os cuidados
ortopédicos de um modo mais abrangente. Com a evolugéo téc-
nica da Ortopedia como especialidade de tratamento especifico
de traumatismos e doencas do aparelho locomotor, a assisténcia
ortopédica as criangas por Ortopedistas foi ocupando o espaco até
entdo ocupado pelos Cirurgides Pediatricos.

E consensual que os cuidados médicos s criangas e adolescen-
tes devam ser prestados em «ambiente pediatrico», entendido este
como um espago fisico adequado para receber criangas e familia-
res, dotado de profissionais (enfermeiros, médicos e outros técni-
cos) com formagao especifica, vocacionados e dedicados.

Correspondéncia: Gabriel Matos - gabrielmatos53@gmail.com

Neste contexto, os melhores Servigos de Ortopedia Pediatrica na
Europa e no Mundo desenvolveram-se em Hospitais Pediatricos.
Assim beneficiam e contribuem para um nivel organizacional e téc-
nico capaz de responder a missdo que lhes é exigida: tratar bem
o0s doentes, mantendo-se a par e colaborando no progresso cienti-
fico e assistencial e dar formagdo adequada. Sao disso exemplos
reconhecidos os Servigcos de Ortopedia Pediatrica do Sickkids de
Toronto, dos Enfants-Malades de Paris, de San Juan de Deu de
Barcelona e do Great Ormond Street de Londres, entre outros.

Como em todas as outras areas, € indispensavel a definicdo pelas
Autoridades de Saude de uma rede de cuidados ortopédicos pe-
diatricos, tal como foi feito na Austrélia através do «Paediatric Or-
thopaedic Service Delineation Levels». Nele se estabelece cinco
niveis de diferenciacdo dos Hospitais de acordo com capacidade
de tratar grupos especificos de patologias. O nivel cinco corres-
ponde a Hospitais que tém Servicos de Ortopedia Pediatrica com
capacidade técnica para tratar o grande trauma e fazer cirurgia de
escolioses, oncologica e de corre¢do de malformagdes congénitas
major. O nimero de Hospitais de cada nivel de diferenciagao tera
de ser planeado de acordo com as necessidades populacionais.

A prestacéo de cuidados ortopédicos pediatricos em Portugal tem
estado a cargo de Ortopedistas, a maioria dos quais integrados em
servicos de Ortopedia, com dedicagdo apenas parcial aos cuida-

dos pediatricos. S&o raros os Servigos dedicados exclusivamente
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a Ortopedia Infantil que atinjam os objetivos do nivel cinco anterior-
mente definidos, ndo havendo estudos sobre o nimero que seria
desejavel para a populagéo portuguesa. Por outro lado esta por
estabelecer a rede de prestacdo de cuidados de saude ortopédica
infantil.

Tem-se assistido nos Ultimos anos em Portugal, com o argumento
de «rentabilizagdo de meios», a fusdo dos Hospitais em grandes
Centros Hospitalares, feita contra a opinido generalizada dos pro-
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fissionais envolvidos e aparentemente ao arrepio de estudos téc-
nicos que comprovem a vantagem para os cuidados prestados as
populagdes. Com a fuséo dos poucos Servigos de Ortopedia Pedi-
atrica autonomos com Servigos de Ortopedia de Adultos, corre-se
sérios riscos de retrocesso na qualidade e probidade da assistén-
cia prestada e no progresso técnico-cientifico da «subespecialida-
de» em Portugal.

Gabriel Matos
Diretor do Servigo de Ortopedia Pediatrica, Departamento de Pediatria do
Hospital Pediatrico Carmona da Mota - CHUC, E.P.E.
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Obstrugao congénita do canal lacrimal

Congenital nasolacrimal duct obstruction

Resumo

Ao nascimento 20% a 30% dos recém-nascidos apresentam obstrugao
congénita do canal lacrimo-nasal (OCCLN). O diagnéstico € clinico, ma-
nifestando-se alguns dias a semanas (entre a 1% e a 3% semanas) depois
do nascimento, pela ocorréncia de epifora e acumulagéo de secregdes
mucosas associadas ou néo a hiperémia periocular. O tratamento da
OCCLN baseia-se essencialmente na massagem do saco lacrimal e
na higiene palpebral. Os pais devem ser adequadamente esclarecidos
acerca da anatomia do canal lacrimo-nasal e da técnica mais adequa-
da da massagem, assim como da potencial demora na resolucéo da
obstrugéo. Mais de 90% dos casos resolvem espontaneamente ou com
tratamento conservador, até ao fim do primeiro ano de vida. Devem ser
referenciados a uma consulta de Oftalmologia as situagdes que persis-
tem para além dos 12 meses de idade ou mais precocemente perante
um quadro grave de OCCLN, dacriocistocelo ou de dacriocistite.

Palavras-chave: obstrugdo congénita do canal lacrimal, epifora, massagem.

ACRONIMOS
CLN — canal lacrimo-nasal

Introdugao e anatomia

Apds produgéo pela glandula lacrimal, normalmente o filme lacrimal é
conduzido pelo efeito de bomba palpebral em direcéo aos pontos la-
crimais superior e inferior (pequenos orificios com cerca de 0,3 mm de
didmetro, localizados na margem nasal de ambos os bordos palpebrais).
As lagrimas entram depois nos canaliculos superior e inferior, situados
na porcdo interna das pélpebras, junto ao canto interno do olho, sendo
o mais habitual (em 90% dos casos) que os canaliculos se fundam num
curto canaliculo comum antes de entrar no saco lacrimal. Uma pequena
prega mucosa (valvula
de Rosenmueller) fecha
a entrada do canaliculo
comum, evitando assim
o refluxo de lagrimas do
saco para o canaliculo :
(Figura 1) 12, A
O saco lacrimal locali- ’
za-se na fossa lacrimal, 5
uma cavidade Ossea
posterior ao bordo me-
dial da orbita, formada
pelos 0ssos maxilar
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Figura 1 « Anatomia do canal lacrimo-nasal.

Carolina Cordinha ™, Manuel Salgado @

Abstract

Congenital nasolacrimal duct obstruction is present at birth in 20 to
30% of newborns. It usually manifests within the first few weeks of
life, with excessive tearing and mucopurulent discharge. The mainstay
of treatment is lacrimal sac massage and eyelids cleaning. Parents
should be clarified about the nasolacrimal duct anatomy, adequate te-
chnique of the massage and the potential delay in the resolution of the
obstruction.

More than 90% of the cases improve spontaneously or with conserva-
tive therapy until the end of the first year of life. Ophthalmologist refer-
ral and nasolacrimal duct probing should be considered if obstruction
persists beyond 12 months, or earlier if complications arise, such as
dacryocystocele and acute dacryocystitis.

Keywords: Congenital nasolacrimal duct obstruction, epiphora, massage.

OCCLN
RN - recém-nascido(s)

— obstrugdo congénita do canal lacrimo-nasal

e lacrimal. O saco liga-se ao canal lacrimo-nasal (CLN) que tem um
percurso dentro do maxilar superior (Figura 2), estreitando-se progres-
sivamente até desembocar sob 0 meato inferior no nariz. Amembrana
formada na jungao da mucosa nasal e lacrimal, a nivel do orificio distal
do CLN, denomina-se valvula de Hasner e impede o refluxo de mate-
rial das fossas nasais para o CLN (Figura 1) (2,

Ao nascimento 20 a 30% dos recém-nascidos (RN) tém obstrugéo do
CLN (em regra parcial), mas sendo sintomaticos em cerca de 6% dos
RN (24, Ainexisténcia de uma abertura patente para a cavidade nasal
a nivel da valvula de Hasner é a causa anatdmica mais frequente da
obstrugao congénita do canal lacrimo-nasal (OCCLN). Em 80 a 90%
dos casos essa obstrugdo ¢ unilateral (29,

Manifestagoes clinicas

A OCCLN torna-se clinicamente aparente alguns dias a poucas se-
manas apds o nascimento (entre a 12 e a 3% semana de vida). Aquela
revela-se pela presenga de epifora (ocorréncia persistente de lagri-
ma, insuficientemente drenada pelo canal lacrimal), secre¢des muco-
sas no canto interno do olho e encrostadas nas margens palpebrais,
muito frequentemente (mal) classificadas com «conjuntivite crénica»

1 Interna Complementar de Pediatria — Hospital Pediatrico de Coimbra 2 Assistente Hospitalar Graduado de Pediatria — Hospital Pediétrico de Coimbra
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Obstrugdo congénita do canal lacrimal

(Figuras 3 e 4). A
compressdo  digital
do saco lacrimal pode
resultar em refluxo de
exsudato mucopuru-
lento, 0 que provoca
0 aparecimento de se-
cregdes ou uma maior
acumulagéo das mes-
mas, confirmando o
diagnostico (1259,

Se a OCCLN for
completa, os sinto-
mas S30 severos e
continuos. Em geral a OCCLN ¢ apenas parcial, pelo que o CLN consegue
drenar alguma da produg&o lacrimal. No entanto, o lacrimejo torna-se mais
significativo em situagBes que estimulam a produgéo de lagrimas (exposi-
&0 ao frio, vento ou luz solar) ou durante as infegdes respiratdrias, uma
das principais causas de agravamento da OCCLN. Estas infegbes nasais,
ao favorecerem a obstrugédo da valvula de Hasner devido ao edema da
mucosa nasal, propiciam a estase do filme lacrimal e a consequente so-
breinfegéo 7.

Figura 2 + O canal lacrimo-nasal insinua-se por
detras da apofise orbitaria do osso
malar (adaptado da referéncia 3).

Figura 3: Secregoes purulentas no canto interno do olho
direito em pequeno lactente com OCCLCN.

A OCCLN funciona como uma obstrugdo «em fundo de saco», 0 que
favorece a ocorréncia de infegdes recorrentes, condicionando uma in-
flamagao cronica do CLN e a continua produgdo de secregdes, que re-
fluem ao canto interno do olho. Embora néo parega provocar incomodo
as criangas, a cronicidade do processo preocupa 0s pais.

Complicagoes e diagnodstico diferencial

O dacriocistocelo € uma anomalia congénita pouco frequente, unilate-
ral em 86-100% dos casos. Geralmente esta presente ao nascimento
e resulta da obstrugdo do sistema de drenagem simultineamente a
nivel proximal (valvula de Rosenmueller) e distal (valvula de Hasner),
podendo funcionar como mecanismo valvular unidirecional permitindo
a acumulagao de liquido amnidtico, muco, lagrimas e restos celulares
no saco lacrimal. Apresenta-se como uma tumefagdo mole e de colora-
¢do azulada de localizag&o inferior ao canto interno do olho, sem sinais
inflamatérios. Ocasionalmente pode ocorrer sobreinfe¢do bacteriana

do conteudo acumulado
0 que provoca um quadro
de conjuntivite e dacrio-
cistite, caraterizada por
tumefagdo na mesma
localizagéo do saco lacri-
mal, com eritema e dor a
palpagéo (1249,
Figura 4 - Secregdes purulentas no canto  Ng OCCLN ndo ha habitu-
interno do olho num lactente
com OOLCN, que se estenderam  almente irritagdo da conjun-
B e o ey <P i 0 RN ou 0 pequeno
juntival. lactente n@o mostram sinais
de desconforto ocular, o0 que
permite distinguir a OCCLN das condigdes clinicas associadas a excessiva
produgao lacrimal, resultantes de irritag&o da superficie ocular (conjuntivite,
corpo estranho, abrasdo da comeal/queratite, implantagéo ciliar anémala).
Efetivamente, a constatagédo de fotofobia associada a epifora (com ou sem
megalocérea) deve obrigar a exclusdo de glaucoma congénito (29,

Tratamento

O tratamento da OCCLN baseia-se essencialmente na massagem do
saco lacrimal. Os pais deverao ser esclarecidos da anatomia do CLN,
de forma a melhor compreenderem os objetivos e a técnica adequa-
da da massagem, assim como a potencial demora na resolugéo da
obstru¢do. A massagem consiste em colocar um dedo a nivel do saco
lacrimal (canto interno), exercendo press&o através de um movimen-
to descendente (ver Figuras 1 e 2). O objetivo da massagem é o de
aumentar a pressdo hidrostatica de forma a possibilitar a rotura da
membrana que causa obstrugdo do CLN a jusante (246

Sera preferivel usar a polpa do dedo minimo e sempre com as unhas
cortadas. De uma maneira geral 3 a 5 compressdes adequadas, reali-
zadas 2 vezes por dia s&o habitualmente suficientes, devendo manter-
-se esta massagem até a resolugdo da OCCLN (2,

A higiene palpebral com limpeza das secregdes e massagem é geralmente
suficiente; mais de 90% dos casos de OCCLN resolvem espontaneamente
ou com tratamento conservador até ao fim do primeiro ano de vida (49, A uti-
lizag&o de um colirio ou pomada antibidtica oftalmica, para gérmens Gram
positivos e Gram negativos, esta apenas indicada nos casos de sobreinfe-
¢&o bacteriana, geralmente traduzida por olho vermelho “9.

Depois dos 12 meses de idade a resolugdo da OCCLN é rara, justifi-
cando-se entdo a referenciagdo a uma consulta de Oftalmologia para
a eventual realizagdo de sondagem da via lacrimal. A referenciagéo
devera ser mais precoce perante um quadro grave de OCCLN (conjun-
tivite recorrente ou OCCLN refractaria ao tratamento), dacriocistocelo
ou dacriocistite aguda (245", De referir que ndo s&o raros os casos de
falsos trajetos provocados por sondagens do CLN @,
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Os média e as criangas la de casa...

Media and children at home...

Resumo

Introdugao: Os média (televis&o- TV, videojogos, internet), constituem
parceiros omnipresentes na vida das criancas, reconhecendo-se re-
percussdes na salde decorrentes da exposi¢éo excessiva ou a con-
teudos inadequados.

Objetivos: Caraterizar os habitos de consumo dos média de uma
amostra em idade pediatrica, sob a perspetiva dos pais.

Material e métodos: Estudo propetivo transversal realizado através de
questionario andnimo, de autopreenchimento pelos acompanhantes das
criangas até aos 10 anos, observadas num centro de saude urbano, no
periodo compreendido entre 15 de abril e 15 de julho de 2011.
Resultados: Foram aplicados 115 questionarios, 82% dos quais pre-
enchidos pela mée, correspondendo a 65% criancas do sexo feminino,
com uma mediana de idades de 5,8 anos. Afirmaram ter obtido reco-
mendagdes acerca do uso dos média 61,7%, a maioria em revistas,
livros, TV e internet (60%) e 31% através de um profissional de salde.
Iniciaram habito de ver TV no filho antes dos 2 anos 80%; 32% con-
sidera-o benéfico no seu desenvolvimento intelectual; 72% recorre a
TV como distragdo e 63% das criangas tem TV no quarto, em média
desde os 3,8 anos; 40% dos pais ndo vé TV com o filho, a maioria ndo
estabelece regras no uso de TV, que esta ligada as refeigdes em 72%
e durante os trabalhos escolares em 12%. 89% das criangas passam
menos que 2h/dia a ver TV durante a semana, com 72% a fazé-lo por
um periodo superior, aos fins de semana.

Tinham consola de jogos 60% das criangas, a maioria oferecida por
familiares, em média aos 5,5 anos. Dos que possuem consola 57%
jogam no quarto. Fazem-no, em média, 2 dias por semana, maiorita-
riamente durante <2h/dia em dias de semana (81,4%) e de 2-5h/dia ao
fim de semana (65,7%). Cerca um tergo dispde de jogos violentos. A
maioria dos pais ndo testa os jogos antes de dar a crianga mas 72,8%
afirma estabelecer regras no seu uso.

Das criangas com acesso a internet em casa (83%), comegaram a
uséa-la, em média, aos 5,5 anos acompanhadas e aos 8 anos sozinhas.
A maioria despende 2-5h/dia e em 34,4% o local de acesso € o quarto.
Amaioria dos inquiridos (56,5%) gostaria de reduzir o tempo despendido
pelas criangas com os média; 16,5% consideram que o tempo de ecrd
afeta os resultados escolares e 12,6% a relagdo com pais/amigos.
Concluséo: Os dados obtidos evidenciam habitos inadequados face
as recomendagdes constantes na literatura, com repercusséo na fa-
milia e crianga, destacando a importancia dos cuidados antecipatdrios
neste @mbito a implementar junto dos pais.

Palavras-chave: televisdo, videojogos, internet, criangas, média.

1 Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar do Alto Ave, Guimarées
Aces Porto Ocidental
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Abstract

Introduction: Media (television-TV, videogames, Internet) are partners
in children’s lives, with health effects from exposure to excessive or
inappropriate content being recognized.

Objectives: To characterize media consumption habits of a pediatric
age sample, under parent’s perspective.

Material and methods: Prospective cross-sectional study carried out
through anonymous self-completion survey by caregivers of children
under 10 years being observed in an urban healthcare center, in the
period between April 15 and July 15, 2011.

Results: 115 questionnaires were applied, 82% were answered by the
mother, corresponding to 65% of female children, with a median age of
5.8 years. 61.7% of responders have previously obtained recommen-
dations about the adequate use of media mostly in magazines, books,
TV and internet (60%) and 31% through healthcare professional.80%
started TV habit in children before 2 years, 32% consider it beneficial in
their intellectual development, 72% uses TV as a distraction and 63%
of children have a TV in bedroom, since 3.8 years, on average; 40% of
parents do not watch TV with children, which is turned-on during meals
in 72% and during the homework in 12%. 89% of children spend less
than 2h/day watching TV during the week, with 72% doing it for a longer
period, during weekends. 60% of children had videogames, mostly of-
fered by family. 57% play videogame in bedroom. They do it mostly for
<Z2h/day on week days (81.4%) and 2-5h/day during weekend (65.7%).
About one third has violent games. Most parents do not test the games
before giving to children but 72.8% say they set rules on their use.
Children with internet access at home (83%), began to use it on aver-
age at 5.5 years and 8 years, respectively, accompanied and alone.
The majority spend 2-5h/day with this activity. Majority of respondents
(56.5%) would like to reduce time spent by children with media, 16.5%
consider that screen time affects school results and 12.6% relations
with parents or friends.

Conclusion: Data obtained show inadequate habits relatively to rec-
ommendations reported in literature, with repercussions on family and
child, highlighting the importance of implementing anticipatory care in
this area with parents.

Keywords: television, videogames, internet, children, media.

3 Centro de Saude Sao Jodo,
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Os média e as criangas |a de casa...

ACRONIMOS
TV - Televisdo
AAP - Academia Americana de Pediatria

Introducgao

Os média (como a internet, televiséo — TV e videojogos) constituem bens
largamente difundidos e de facil alcance para a generalidade da populagéo,
tendo-se tornado parceiros fiéis e omnipresentes na vida das criangas.

Sao reconhecidamente elementos versateis e fontes de inesgotaveis re-
cursos, podendo contudo condicionar repercussdes na saude global das
criangas, decorrentes maioritariamente da exposicéo excessiva ou a con-
tetdos inadequados, tendo o potencial de influenciar os habitos alimenta-
res, da pratica de exercicio fisico, bem como a sua satide mental .
Ainda que a Academia Americana de Pediatria (AAP) recomende que
as criangas até aos 2 anos ndo devam ver TV e aquelas com idade
superior a supracitada ndo devem ter mais do que 1 a 2 horas por dia
de tempo de ecré (computador, TV, videojogos) @, os dados publica-
dos apontam para habitos de consumo diarios que excedem em muito
tais recomendagdes. Os média tém assim um acesso privilegiado, em
termos espacio-temporais para a modelagao dos comportamentos das
criangas, ndo raras vezes substituindo os papel dos pais enquanto re-
feréncia comportamental @,

Dados internacionais revelam que as criangas despendem mais tempo
em atividades relacionadas com os média do que em qualquer outra
atividade, a excegao do sono

CSU - Centro de Satde Urbano
FDS - Fim-de-semana

Acresce ainda o facto de este ser um habito iniciado cada vez mais
precocemente, com cerca de 2/3 das criangas americanas com idade
inferior a 2 anos a despenderem cerca de 1,5h/dia a ver TV @),

Objetivos

Caraterizar, de acordo com dados fornecidos pelos pais, os habitos de con-
sumo de televisao, internet e videojogos de uma amostra em idade pediatri-
ca e determinar o impacto atribuido a essa exposicéo por parte dos mesmos.

Material e métodos

Estudo prospetivo transversal realizado através de questionario ané-
nimo, de autopreenchimento pelos acompanhantes das criangas com
idade compreendida entre os 2 e 10 anos observadas num centro de
saude urbano (CSU), no periodo compreendido entre 15 de abril e 15
de julho de 2011.

Analisaram-se as variaveis apresentadas no Quadro .

Quadro | * Variaveis analisadas

Acompanhante: grau de parentesco, habilitagdes literarias

Crianga: idade, género, atividade fisica semanal e aproveitamento escolar

- Obtengao prévia de recomendacdes para uso adequado dos média e sua fonte

- Padrao de consumo (nimero de horas por dia € nimero de dias por semana)

Televiséo:
- idade de exposicao
- local de exposicéo
- uso como meio de distrair a crianga;

- presenca de habito de ter TV ligada aquando das refei¢des e aquando da realizagéo de trabalhos escolares

Videojogos:
- quem ofereceu a consola de jogos e com que idade
- local de acesso e de jogo
- presenca de jogos com contetdo violento
- habito de testar os jogos antes de os oferecer a crianga

Internet:
- acesso a Internet em casa
- acesso a Internet sob supervisao e idade de inicio do acesso
- acesso a Internet sozinho e idade de inicio do acesso
- local de acesso

moderado: 2-5 horas/dia e excessivo: >5 horas/dia.

Padréo de consumo de internet, televiséo e videojogos (nimero de horas por dia e nimero de dias por semana). Categorizou-se o consumo em: ligeiro: <2 horas/dia;

Instituicdo de regras de consumo (relativa & qualidade e quantidade de exposigao)

Pretensao de reduzir o tempo de consumo

Impacto do consumo nos resultados escolares, relagéo com pais; relagdo com amigos.
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Resultados

Foram obtidos 115 inquéritos no periodo analisado, tendo sido maiori-
tariamente respondidos pelos pais (em 82% pela mée e em 16% pelo
pai). A maioria dos inquiridos (72%) tinham como habilitagdes literarias
no minimo o ensino secundario e dispunham de emprego (73,9%).
Os inquiridos reportaram dados referentes a criangas maioritariamente
do sexo feminino (65%), tendo 57% idades compreendidas entre 2a 5
anos e 43% entre 6 a 10 anos (mediana de 5,8 anos).

Das criangas em idade escolar a maioria ndo tinha tido retengdes
escolares (82%). Praticavam exercicio fisico ao longo de um perio-
do inferior a 3 horas semanais 65% das criangas. A caraterizacéo da
amostra consta no Quadro |I.

Quadro Il « Caraterizagao da amostra

Méae: 94 (82%)

Pai: 19 (16%)

Outros: 2 (2%)
Mestrado/doutoramento: 2 (2%)
Licenciatura: 48 (41%)

Ensino secundario: 33 (29%)

< 3° ciclo do ensino basico: 32 (28%)
Empregado: 85 (74%)
Desempregado:29 (25%)
Reformado:1 (1%)

Feminino: 75 (65%)

Masculino: 40 (35%)

2 a5 anos: 66 (57%)

6 a 10 anos: 49 (43%)

6 (12% das criangas em idade escolar)
<1h/semana: 39 (33,9%)
1-3h/semana: 36 (31,3%)
>3h/semana:40 (34,8%)

Grau de parentesco

Habilitagbes literarias

Acompanhante

Situagao profissional

Sexo

Idade

Crianga

Retencéo escolar prévia

Atividade fisica semanal
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Tinham obtido previamente informagao relativa ao uso adequado dos
média na infancia 61,7% dos acompanhantes; a maioria através da TV,
revistas e internet; 31% apontaram o profissional de satide como fonte
dessa informagao (Quadro Ill).

Quadro |l » Acesso a recomendagdes acerca do uso adequado dos média

Sem acesso a recomendagdes 44 (38%)

Com acesso a recomendagdes 71 (62%)
Fontes de informagéo:
v 42 (59%)
Revistas 39 (55%)
Internet 29 (41%)
Livros 26 (37%)
Profissional de saude 22 (31%)
Amigos 16 (23%)

No que diz respeito ao habito de ver TV, este foi iniciado abaixo dos 2
anos em 80,9% dos casos; destes 38% referem ter introduzido a TV
na rotina diéria antes do seu educando ter atingido o ano de idade.
53% dos inquiridos considera que a TV é benéfica para o desenvolvi-
mento intelectual da crianga independentemente da sua faixa etéria;
recorrem a esta como forma de distracéo e entretimento 72%. A mes-
ma percentagem da amostra refere que a TV esta ligada durante as
refeicdes e em 12% dos casos aquando da realizagéo de trabalhos
escolares.

Mais de metade das criangas dispée de TV no quarto, colocada em
média aos 4,1 anos (30% teve TV no quarto antes dos 3 anos). No
que diz respeito aos habitos de consumo, verificou-se que aos dias de
semana, tanto em idade pré-escolar como em idade escolar, ha um
consumo maioritariamente ligeiro (<2h/dia). Ao fim de semana (FDS),
em ambas as faixas etarias ha um predominio do consumo moderado
(2-5h/dia) — gréfico 1.

m<2h/dia w2-5h/dia ~ 5-10h/dia

52

Videojogos Internet
Dias de semana

Videojogos Internet
Fim de semana

<5anos

lll‘alllllf“

Videojogos Internet
Dias de semana

Videojogos Internet
Fim de semana

>5anos

Grafico 1 « Habitos de consumo de TV, internet e videojogos por faixa etéria e de acordo com o dia da semana
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Relativamente aos videojogos, 61% das criangas dispde de consola
de jogos, que obteve em média aos 5,5 anos (31,4% teve acesso a
mesma antes dos 5 anos). Esta foi oferecida preferencialmente por
familiares e esta disponivel no quarto em 57% dos casos. Referiram
ter no lar jogos com conteudo violento 30%.

No que diz respeito ao conhecimento global do conteudo do jogo,
61,4% dos acompanhantes refere ndo ter por habito jogar e testar o
jogo antes de o disponibilizar a crianga. Quanto ao estabelecimento de
regras referentes ao uso de videojogos, 72,9% dos acompanhantes
referem estabelecer regras, 37% fazem-no limitando o tempo de jogo
e 33% o tipo de jogos.

No que diz respeito aos habitos de consumo, verificou-se que aos dias
de semana, ha um consumo maioritario ligeiro nas idades pré-escolar
e escolar (<2h/dia). Ao FDS, em ambas as faixas etarias ha um predo-
minio do consumo moderado (2-5h/dia) — gréafico 1.

Tém acesso a internet em casa 83% das criangas da amostra. Destas,
acedem a internet sob supervisdo 41% (que iniciaram em média aos
5,5 anos) e de forma isolada (sem supervisdo parental permanente
60%, em média aos 8 anos). O local de acesso €, abaixo dos 5 anos a
sala. Acima desta idade 34,4% tém computador no quarto com possi-
bilidade de acesso a internet (grafico 2).

<5 anos >5anos

EQuarto ®Sala ®Casaamigos ®Escola

4

Resultados Relacao com pais Relacdo com
escolares amigos

Nao afeta qualquer
um deles

Gréfico 3 » Impacto do uso dos média no quotidiano das criangas

Grafico 2 « Local de acesso a Internet, de acordo com a faixa etaria

No que diz respeito aos habitos de consumo, verificou-se que abaixo
dos 5 anos ha um consumo ligeiro qualquer que seja o dia da semana.
Ja nas criangas com idade superior a 5 anos, ha um consumo prefe-
rencialmente ligeiro durante a semana e moderado ao FDS - grafico 1.
Quanto ao estabelecimento de regras referentes ao uso de internet,
72% dos acompanhantes referem estabelecer regras, 35% fazem-no
limitando o tempo de acesso a Internet e 45% o tipo de sites a que
podem aceder.

Cerca de 30% dos inquiridos considera que o tempo despendido com
os média afeta negativamente os resultados escolares, a relagdo com
0S pais ou com 0s amigos, com mais de metade dos acompanhantes
a referir que gostaria de reduzir o tempo despendido pelas criancas as
atividades envolvendo os média.
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Discussao

Os dados apresentados evidenciam habitos inadequados face as re-
comendagdes constantes na literatura. No que diz respeito ao consu-
mo televisivo, destaca-se o inicio precoce do mesmo, com mais de
80% dos inquiridos a introduzir 0 pequeno ecrad na rotina da crianga
quando esta tinha uma idade inferior a 2 anos, com a presenca de TV
no quarto na maioria dos lares (63%), tendo sido ai colocada preco-
cemente na vida da crianga (um tergo das criangas tem TV no quarto
antes dos 3 anos).

Por um lado, a idade de inicio de exposi¢éo € preocupante, revelando
que os pais privilegiam formas de entretenimento passivo em idades
em que brincar de forma espontanea e centrada nas motivagdes da
crianga seriam fundamentais, aspeto que concorre para a preocupante
diminuigdo do tempo que as nossas criangas passam a brincar ©.

Por outro lado a presenca de TV no quarto acarreta inlimeros riscos:
por um lado ndo ha controlo parental sobre os conteudos acedidos
(sendo particularmente preocupantes a exposigéo a contetidos violen-
tos, que aumentam o risco de comportamentos agressivos e pertur-
bagdes do sono; a exposi¢do a contelidos sexuais, ao consumo de
substancia ilicitas).

Relativamente a exposigdo a conteldos violentos, um estudo nacio-
nal demonstrou em 1997 que 80% da programac&o recreativa dos 4
principais canais televisivos de livre acesso em Portugal destinada a
criangas tem a presenga de violéncia, com 15,9% de densidade de
violéncia © (percentagem média de tempo de programa ocupado por
cenas violentas), excedendo a densidade de violéncia de programas
recreativos destinados a adultos e de programas informativos .

O simples facto de a crianga ter TV no quarto prediz, por si s6, um
risco para obesidade e dislipidemia ©, justificado pelo sedentarismo
mas também pelo acesso a publicidade a alimentos com baixo valor
nutricional - Ha outros estudos que evidenciam uma relagdo estatis-
ticamente significativa entre a exposigdo aos média € o risco de inicio
de habitos tabagicos e de consumo de drogas ilicitas .

Outros habitos desadequados foram constatados, como o facto de a
TV ser presenga habitual aquando das refeigdes e da realizagdo de
trabalhos escolares.



Relativamente ao uso de videojogos destaca-se o facto de a maioria
das criangas ter consola de jogos também precocemente (cerca de um
tergo antes dos 5 anos). Mais de metade das criangas dispdem de con-
sola no quarto, uma percentagem importante tem jogos com conteudo
violento e a maioria dos pais ndo conhece 0s jogos que oferece aos
seus filhos. Apesar de néo haver um parecer formal por parte da AAP
acerca da relagdo entre videojogos violentos e agressividade, os es-
tudos disponiveis evidenciam efeitos ainda mais profundos do que os
decorrentes da exposicao através da TV, uma vez que nos videojogos
ha normalmente um reforgo positivo imediato decorrente da violéncia
e que é ndo raras vezes imprescindivel ao sucesso das personagens
ou jogadores (112,

Por outro lado, testar os jogos previamente a crianga permitiria aos
pais certificarem-se que a classificagdo etaria e os seus conteidos
sao0 adequados.

Salienta-se o predominio de criangas com acesso a Internet no do-
micilio (83%), acedendo sozinhas ao mundo virtual 41% destas, em
média aos 8 anos, além de que mais do que um terco tem acesso ao
computador na privacidade do seu quarto.

O acesso a Internet tem varias vantagens, podendo constituir uma
fonte infindavel de recursos rapidamente acessiveis; proporciona uma
forma de comunicagéo entre professores e estudantes, constitui uma
forma rapida e econoémica de comunicagao (através de e-mail e vide-
os). Todavia acarreta também alguns riscos, nomeadamente no que
diz respeito a credibilidade da informagao disponibilizada online, afeta

Os média e as criangas la de casa...

a rendibilidade laboral e escolar potencia o plagio nos trabalhos esco-
lares, pode interferir com a socializagéo, promove a inatividade fisica e
subsequentemente a obesidade, além de que afeta o desenvolvimento
postural das criangas (",

Outra das questdes associadas ao uso da Internet é a facilidade de
acesso a sites com contetdo inadequado, podendo, de forma inespe-
rada e ndo intencional, confrontar-se com material ofensivo, como o
contetdo pornografico, obsceno, racista ou violento. Verifica-se tam-
bém a atenuagao das inibigdes normalmente experimentadas no con-
tacto direto interpessoal, promovendo a promiscuidade e potenciagéo
da integragdo em jogos de azar .

Toda esta problematica € avolumada quando é permitido 0 acesso a
internet em locais como o quarto e em idades precoces, em que a
maturidade para efetuar escolhas pode ser questionada, conforme ve-
rificado na amostra em analise.

Cerca de 30% dos inquiridos referiram estabelecer regras no uso de
internet e videojogos (limitando o tempo ou o tipo de sites/jogos a que
a crianga acede). Porém, quando questionados acerca do tempo de
exposicdo aos mesmos, verifica-se um consumo moderado (entre
2-5h/dia) excedendo as recomendagdes da AAP ao FDS na maioria
deles, relativamente aos 3 média analisados.

Estes dados vao de encontro aqueles publicados em dois outros estu-
dos nacionais versando o uso dos média por criangas em idade esco-
lar, realizados em 1992 (¥ e 2008 ™ que revelaram também tempos
de exposicdo excessivos, conforme indicado no Quadro V.

Quadro IV « Comparacao entre os dados obtidos na amostra do CSU e aqueles constantes noutras publicagdes nacionais

Criangas dos 5 aos 10 anos

CSU (2011)

Criangas dos 3.° e 4.° anos de

Criangas do 1.°, 2.° e 3.° ciclos do

escolaridade ensino basico

(2008) 4 (1992)

Tempo de exposigdo | - Durante a semana: 22,6% (>2h/dia)

atv - Durante o FDS: 83% (>2h/dia)

Durante o FDS: 84,8% (>2h/dia)

- Durante a semana: em média 2h

- Durante o FDS: em média 3,5h

Tempo de exposigdo a |- Durante a semana: 47% (>2h/dia)

videojogos - Durante o FDS: 67%(>2h/dia)

Tempo de exposigdo a |- Durante a semana: 28% (>2h/dia)

Internet

- Durante o FDS: 54,7% (>2h/dia)

Durante o FDS: 28,6% (>2h/dia)

Apesar das condutas inadequadas, salienta-se o facto de uma par-
te dos educadores reconhecer o impacto dos habitos de consumo de
média no quotidiano das criangas, com alguns inquiridos a referirem
repercussdes no rendimento escolar e nas relagdes interpessoais.
Além disso, mais de metade da amostra gostaria de reduzir o tempo
despendido pelas criangas em atividades envolvendo os média.

Tais factos denotam a preocupag@o subjacente a estas questdes, além
de estar implicita a pertinéncia de agdes de sensibilizagédo junto da co-
munidade versando esta problematica, pois ha evidéncia de vontade
de mudanga. Este sentido critico pode ser justificado pelo facto de a
maioria dos inquiridos ter um elevado grau de habilitacdes literarias,
decorrente provavelmente do estudo ter sido levado a cabo num CSU.
Ainda que mais de metade da amostra refira ter obtido recomendagdes

para o uso adequado dos média, esta partiu do profissional de saude
numa pequena percentagem de casos (31%), destacando a importan-
cia dos cuidados antecipatérios a implementar junto dos pais no ambito
da educagéo para os média dos seus filhos, nomeadamente através
da promogao do recurso equilibrado e ajustado a idade, prevenindo as
consequéncias emocionais, sociais e bioldgicas decorrentes de um uso
precoce, inadequado, ndo supervisionado e excessivo dos mesmos.

A educagéo para os média permitira as criangas dispor de escolhas
saudaveis alternativas ao consumo de média, além de que tera face
a estes um pensamento critico, compreendendo as implicagdes politi-
cas, sociais, economicas e emocionais dos mesmos ("9,

Alinstituigdo da educagéo para os média esta associada a menos com-
portamentos agressivos, maior compreenséo da publicidade engano-
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sa, menor consumo de tabaco ou alcool ou menor intengéo de consu-
mo, melhoria dos habitos nutricionais, melhoria da imagem corporal e
menor tempo de ecrd, que tem por si s6, segundo estudos publicados,
efeitos benéficos na saude ("9,

A importancia destes principios € tal que em alguns paises (como o
Canada, Gra- Bretanha, Australia e alguns paises latino-americanos) a
educagdo para os média faz ja parte do curriculo escolar ©.

E fundamental que Pediatras, em articulagdo com os médicos de fa-
milia, os professores e educadores alertem para a importancia das
questdes inerentes aos média, que emanam da realidade dos lares
portugueses.
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Polimiosite infantil versus distrofia muscular congénita: um desafio de diagnéstico

diferencial

Infantile polymyositis versus congenital muscular dystrophy: a diagnostic challenge

Resumo

Apolimiosite (PM) é a miopatia adquirida mais frequente na idade adulta,
sendo raros 0s casos descritos em idade pediatrica. As principais carate-
risticas clinico-laboratoriais da polimiosite infantil (PMI) s&o a hipotonia,
a fraqueza muscular proximal bilateral, o atraso no desenvolvimento
motor e 0 aumento das enzimas musculares. A biépsia muscular (BM) é
essencial para o diagnostico, embora nem sempre seja esclarecedora.
As distrofias musculares congénitas (DMCs) sdo doencgas heredita-
rias, geralmente autossémicas recessivas, caraterizadas por hipotonia
e fraqueza proximal severas, que surgem logo ao nascimento ou du-
rante os primeiros anos de vida, e que tém uma evolugéo lentamente
progressiva ou estacionaria. As contracturas articulares s&o comuns
e néo é raro o envolvimento do sistema nervoso central (SNC). Nas
DMCs a BM evidencia sinais de distrofia, incluindo um aumento mar-
cado do tecido conjuntivo no endomisio e perimisio, variabilidade no
tamanho das fibras, com fibras pequenas e redondas; fibras muscula-
res imaturas e, raramente, necroticas. No entanto, nalguns casos de
DMC poderéo constatar-se também infiltrados inflamatdrios que, mais
tipicamente, se encontram nas bidpsias musculares de criangas com
polimiosite juvenil (PMJ) ou PMI.

O diagnostico diferencial entre PMI e DMC pode, portanto, tornar-se
um verdadeiro desafio. Descrevemos um caso clinico que demonstra a
importancia de se questionar sistematicamente o diagnéstico de PMJ /
PMI perante uma evolugdo desfavoravel.

Palavras-chave: polimiosite, distrofia muscular congénita, miopatia
inflamatoria, hipotonia, crianga, infantil, juvenil, congénita.

ACRONIMOS
ANAs - — Anticorpos Antinucleares
BM — Bidpsia Muscular
CPK - Creatinofosfoquinase
CRP — Consulta de Reumatologia Pediatrica
DM — Dermatomiosite
DMC(s) - Distrofia(s) muscular(es) congénita(s)
DMJ — Dermatomiosite juvenil
EMG - Electromiografia
Introducgao

As miopatias inflamatérias idiopaticas constituem o grupo mais fre-
quente de miopatias adquiridas na idade adulta, com uma incidéncia
de 5 a 10 novos casos por milhdo de habitantes e por ano (9. Classi-
camente eram incluidas neste grupo a polimiosite (PM) e a dermato-
miosite (DM), diferenciando-se apenas pela presenga ou nao de envol-
vimento cutaneo 9. No inicio dos anos 80, alterou-se a classificagéo

Margarida Martins (), Isabel Fineza ", Paula Estanqueiro (",
J. A. Melo Gomes @, Manuel Salgado

Abstract

Polymyositis (PM) is the most common acquired myopathy in adult-
hood, with few cases described in the pediatric ages. The main clinical
and laboratory features of infantile polymyositis (IPM) are hypotonia,
bilateral proximal muscle weakness, delay in motor development and
increased muscle enzymes. A muscle biopsy (MB) is essential for diag-
nosis, but not always conclusive.

Congenital muscular dystrophies (CMD) are autosomal recessive dis-
eases resulting in severe proximal weakness at birth or within the first
years of life, that is either slowly progressive or nonprogressive. Articu-
lar contractures are common, and central nervous system abnormali-
ties can occur not infrequently. MB shows signs of dystrophy, including
a marked increase in endomysial and perimysial connective tissue;
variability in fiber size with small, round fibers; immature muscle fibers;
and uncommonly necrotic muscle fibers. However, in some CMD are
also observed inflammatory infiltrate typically found in juvenile poly-
omyositis (JPM) or IPM.

The differential diagnosis between IPM and CMD can therefore be-
come a real challenge. We report herein a clinical case showing the
importance of suspecting the diagnosis of CMD face to a failure of the
usual therapy for JPM or IPM.

Keywords: polymyositis, congenital muscular dystrophy, inflammatory
myopathy, hypotonia, child, juvenile, infantile, congenital.

ENAs - Anticorpos extraiveis do nucleo
HPC — Hospital Pediatrico de Coimbra
DHL - Desidrogenase lactica

MTXo - Metotrexato oral

PDN - Prednisolona

PM - Polimiosite

PMI(s) - Polimiosite(s) infantil(is)

PMJ — Polimiosite juvenil

SNC - Sistema nervoso central

das varias entidades caraterizadas pelo predominio clinico da miosite.
Dentre as mais comuns na crianga, a dermatomiosite juvenil (DMJ) é
considerada uma vasculite mediada por autoanticorpos, enquanto na
polimiosite juvenil (PMJ) ocorre les&o direta das fibras musculares por
elementos celulares (linfécitos citotoxicos CD8) “7). Por outro lado, a
PMJ é cerca de 10 a 20 vezes menos frequente que a DMJ ©),

1 Hospital Pediatrico de Coimbra (HPC) 2 Consulta de Reumatologia Infantil do Adolescente e do Adulto jovem, Instituto Portugués de Reumatologia (IPR),

Lisboa
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A manifestag&o clinica mais carateristica da PM / PMJ ¢ a fraqueza
muscular proximal, que inicialmente compromete de forma simétrica
0s musculos proximais (sobretudo cintura pélvica e escapular), com
evolugdo insidiosa de meses/anos, nem sempre identificavel no inicio
da doenga 9. As principais manifestagdes clinicas sdo a dificuldade
de se levantar sem apoio, em subir ou descer escadas e em elevar os
bragos acima da cabega (. Ndo controlada, mais tarde ou mais cedo,
a PM / PMJ podera cursar com fraqueza dos musculos do pescogo,
disfonia, disfagia e refluxo por envolvimento da musculatura faringo-
-esofagica e hipoventilagéo por fraqueza dos musculos respiratérios.
Em regra a PM / PMJ ndo se acompanha de envolvimento clinico do
sistema nervoso central ©9.

O diagnostico da PM / PMJ ¢ feito pela conjugagdo das manifestagdes
clinicas, com exames complementares de diagnéstico ™9, nomeada-
mente: elevagdo dos enzimas musculares — creatinoquinase (CKP),
desidrogenase lactica (DHL), transaminase oxolacéticaa (TGO) e da
aldolase —, alteragbes da eletromiografia (EMG) (unidades motoras
polifasicas, fibrilagdes, ondas positivas, irritabilidade insercional, des-
cargas bizarras de alta freqiiéncia) e da biépsia muscular (BM) com
alteragdes inflamatérias tipicas ' (infiltrados inflamatérios mononucle-
ares, atrofia perifascicular, zonas de necrose e degeneragao de fibras
musculares, com positividade para proteinas codificadas pelo comple-
xo major de histocompatibilidade classe | - MHC classe I) &)

O tratamento da PM / PMJ baseia-se na administragéo de corticoides,
em geral associados a imunossupressores (7).

A polimiosite infantil (PMI) é uma patologia muito rara (cerca de 3 no-
vos casos por milhdo de habitantes e por ano) ©, e que se expressa
por um amplo espectro clinico, encontrando-se descritos raros casos
congénitos, em lactentes ou em criangas mais velhas. No entanto, ha
autores que consideram PMI apenas os casos que afetam criangas
com menos de 1 ano de idade (™), As principais carateristicas da PMI
sdo a hipotonia, que geralmente surge logo no periodo neonatal (com
ou sem artrogripose), a fraqueza muscular proximal bilateral, o atraso
no desenvolvimento motor e 0 aumento das enzimas musculares 17,
Como seria de esperar, a PMI faz diagndstico diferencial com as do-
encas neuromusculares de apresentagdo neonatal ou no primeiro ano
de vida, nomeadamente as distrofias musculares congénitas (DMCs),
dado a semelhanga na apresentagéo clinica e na idade de apareci-
mento (1316),

As DMCs sé&o doengas hereditarias, geralmente de transmisséo autos-
sOmica recessiva, caraterizadas também por hipotonia e fraqueza pro-
ximal severa, que surgem logo ao nascimento ou durante os primeiros
anos de vida, e que tém uma evolug&o lentamente progressiva ou até
estacionaria ("9, As contracturas articulares sdo comuns e pode ha-
ver envolvimento do sistema nervoso central (SNC). De um modo ge-
ral, nas DMCs as enzimas musculares estdo normais ou ligeiramente
elevadas (819, A EMG revela, na maioria dos casos, um padréo tipica-
mente miopatico (81921 g, na ressonancia magnética cranio-encefalica
(RMN-ce) 9, geralmente encontram-se marcadas alteragées da subs-
tancia branca. A BM evidencia sinais de distrofia muscular, incluindo
um aumento marcado do tecido conjuntivo no endomisio e perimisio;
variabilidade no tamanho das fibras com fibras pequenas e redondas;
fibras musculares imaturas e, raramente, necréticas 2", No entanto,
nenhuma destas alteragdes é especifica @), havendo mesmo algumas
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descrigdes de DMCs em que se encontram infiltrados inflamatérios se-
melhantes aos da PM / PMJ / PMI (1521,

Assim, na crianga, o diagndstico diferencial entre PMJ / PMI e DMC po-
dera constituir um verdadeiro desafio, uma vez que ambas as doengas
poderao ser clinica e laboratorialmente semelhantes (*'820), Também
a inespecificidade dos achados histologicos, ocasionalmente, poderéo
potenciar as dificuldades no diagnéstico diferencial e na orientagdo da
terapéutica médica (1317,

Descrevemos um caso clinico que documenta as eventuais dificulda-
des no diagnéstico diferencial entre estas duas entidades.

Caso clinico

Menina atualmente com 17 anos de idade, que aos 2 anos e 9 meses
foi enviado a consulta de Reumatologia Pediatrica (CRP) do Hospital
Pediatrico de Coimbra (HPC) por suspeita de PMI.

Era fruto de uma primeira gestagao vigiada, de termo e sem intercor-
réncias. O parto fora eutdcico, verificara-se uma boa adaptagéo a vida
extrauterina e a somatometria era adequada a idade gestacional. O
periodo neonatal decorreu sem intercorréncias. Os antecedentes fami-
liares eram irrelevantes.

As aquisi¢des motoras sempre preocuparam 0s pais por serem tar-
dias (segurou a cabega apenas aos 6 meses, segurou-se sentada sem
apoio aos 12 meses ¢ iniciou a marcha aos 19 meses). Aos 18 meses
de idade foi avaliada por neuropediatra que diagnosticou «hipotonia
benigna da infanciay.

Por apresentar o pé esquerdo com postura em equino-varo, com 2,5
anos foi referenciada a consulta de ortopedia do HPC. Por marcha
«bamboleante e estranha» associada a dificuldades motoras (inca-
pacidade para se levantar do chao sem apoio, para subir ou descer
escadas ou correr) foi pedido o apoio da consulta de neuropediatria
do HPC (CNP-HPC).

Da observacdo na CNP-HPC salientava-se: «expresséo facial pobre
(Figura 1); hiperlordose lombar (Figura 2); marcha miopatica; mano-
bra de Gowers positiva; atrofia muscular generalizada com fraqueza
muscular global (forga muscular grau 3); auséncia de reflexos miota-
ticos; pé esquerdo equino-varo (Figura 3); auséncia de envolvimento
articular e cutaneon.

Figura 1 ¢ Facies miopatico (aos 2
anos e 9 meses)

Figura 2 « Hiperlordose e atrofia
muscular generalizada




Polimiosite infantil versus distrofia muscular congénita: um desafio de diagndstico diferencial

Evocado o diagndstico de uma doenca
neuromuscular, realizou exames com-
plementares: hemograma (normal);
CPK 736 UL (N <110); LDH 718 U/L
(N <320), EMG - normal; ressonancia
magnética cranio-encefélica (RMN-
-ce) — normal; BM do musculo deltoi-
de — «musculo com alteragbes globais
de tipo distréfico que, correlacionados
com a clinica, permitem evocar o
diagnéstico de DMC, mas em que se
evidenciam infiltrados  inflamatérios
perivasculares linfocitérios e em cujas
fibras ha positividade para proteinas
codificadas pelos MHC classe I, que
obrigam a encarar como mais prova-
vel o diagnéstico de PM; estudo imu-
nocitoquimico de distrofina, merosina

e adalina, mostram estas proteinas

normalmente evidenciadas na sua posi¢éo sarcolémica.»

Figura 3« Pé esquerdo equino-
-varo

Admitido o diagndstico de PMI, foi orientado para a consulta de CRP
do HPC aos 2 anos e 9 meses. Foram negadas manifestagdes sisté-
micas prolongadas e o exame objetivo foi sobreponivel ao ja descrito,
e sem evidéncia de telangiectasias peri-ungueais nem na orla gengi-
val. Repetiu reavaliagéo analitica, salientando-se enzimas musculares
aumentadas (Quadro 1), autoanticorpos (ANAs, ENAs, anti-Jo1) ne-
gativos e fragdes do complemento (C3, C4 e C100) normais. Iniciou
prednisolona (PDN) na dose de 2 mg/kg/dia. Por ineficacia terapéutica,
7 meses depois, consultou outra unidade de Reumatologia Pediatrica
que associou @ PDN o metotrexato oral (MTXo) na dose de 10 mg/m?
semana, mas que viria também a suspender apds 8 meses de trata-
mento, por ineficacia, mantendo a PDN em dias alternados, até sus-
pender ainda antes dos 5 anos de idade.

Quadro | » Evolugéo clinica e laboratorial da menina sob tratamento com
prednisolona e metotrexato oral

CPK DHL Tratamento
Idade Clinica
(UIL) (UIL) (oral)
Atraso motor
SA+OM Marcha miopatica 1081 776 PDN 20 mg/dia
Fraqueza muscular (2 mglkg/dia)
proximal
2A+ 1M Sem melhoria 486 689 =
3A - 660 966 Reducéo gradual
PDN
3A+2M = 710 731 =
3A+4M = 612 733 =
PDN 20 mg/48
3A+5M = 624 756 horas + MTXo
(10 mg/m2/S)
3A+10M = 723 818 =
auto-suspenséo
4A+2M = 511 651 MTX; PDN 15
mg/48 horas
5A 701 770 -

CPKereatinofosfoquinase DHL-desidrogenasdactica; PDNprdnisolonaMTXometotrexatooral

Progressivamente verificou-se um agravamento da fraqueza muscular
grave a nivel das cinturas escapular e pélvica e também dos musculos
do pescogo, acentuagao da postura equino-varo afetando ambos os pés,
da hiperlordose a que se associou escoliose a partir dos 5 anos de ida-
de, precisando de ajuda para se levantar, para comer e para se vestir.
Manteve sempre as suas capacidades cognitivas normais para a idade.
Questionado diagndstico de PMI, foi observada noutro servigo de neu-
ropediatria, aos 5 anos e 3 meses, tendo realizado uma segunda BM
(cujos resultados foram em tudo sobreponiveis a primeira) e estudo
molecular, que foi compativel com DMC (tipo MDC 1A) — défice da
proteina da matriz extracelular laminina alfa-2.

Aos 8 anos iniciou ventilagéo néo invasiva no domicilio e, aos 9 anos,
alimentacéo por gastrostomia. Atualmente, com 17 anos de idade, tem
perda quase total de autonomia, com limitagdes articulares acentua-
das, deslocando-se em cadeira de rodas com comando elétrico (in-
capacidade funcional de classe 4, segundo a classificagdo funcional
do Colégio Americano de Reumatologia) @. Frequenta o 12° ano de
escolaridade com aproveitamento.

Discussao

As DMCs sao um grupo heterogéneo de doengas que, no seu conjunto, sdo
relativamente frequentes, com uma prevaléncia estimada de 4,7/100.000
criangas na ltalia e de 6,3/100.000 na Suécia 9. Estas doengas séo facil-
mente evocadas pelo quadro clinico de hipotonia e diminuig&o da forca mus-
cular de inicio nos primeiros anos de vida com evolugao progressiva (2,
S6 ocasionalmente se colocam dificuldades de diagnostico diferencial
entre as DMCs com PMI / PMJ, como este caso documenta. A impor-
tancia de distinguir uma DMC duma PMI / PMJ raramente é referida na
literatura, sobretudo por ser um tema controverso e dificil 424,

Uma das publicagdes mais conhecidas sobre esta problematica diz
respeito a 3 casos clinicos descritos por Thompson em 1982 (2, Na
altura, e segundo os autores, os 3 casos de PMI «foram indevida-
mente diagnosticados como DMC» (129, Ap¢s reavaliagéo e repeticao
da bidpsia muscular, verificou-se que se tratavam de casos de PMI.
Os autores salientaram que, tanto as DMCs como as PMIs poderiam
apresentar carateristicas clinicas e laboratoriais muito semelhantes e
que até a biépsia muscular, elemento indispensavel para o diagnostico
definitivo, poderia ndo ser conclusiva (219,

Os achados histologicos comuns em PMIs e DMCs, de infiltrados celulares
inflamatorios (mais tipicos de PMIs) % efou de variagdo no tamanho das
fibras e aumento do tecido conjuntivo e adiposo que substitui as fibras
musculares (mais tipicos de DMCs) (819, poderdo dificultar 0 assumir com
certeza um destes diagnosticos 7. No Quadro Il estdo descriminadas,
comparativamente as principais carateristicas das PMI e DMCs.

Importa realgar também que uma vez que a a PMJ e a PMI sdo potencial-
mente trataveis, sera fundamental que os doentes afetados sejam identi-
ficados 0 mais precocemente possivel, para assim iniciarem terapéutica
e melhorarem a sua qualidade de vida (2. Isto levou alguns autores a
defenderem uma prova terapéutica com corticoides nos casos de clinica
compativel com PMJ / PMI e com biopsia muscular inconclusiva (24,

As publicagbes que consideram diagnostico definiivo de PM / PMJ na
presenca de quadro clinico carateristico, enzimas musculares elevadas e
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Quadro Il » diagnéstico diferencial entre a PMI e as DMCs

DMCs PMI
Incidéncia 4,7a6,3/100.000 3/1.000.000
Idade de inicio Primeiros 2 anos de vida; frequente nos primeiros meses de vida, de Primeiros 2 anos de vida

agravamento progressivo
Clinica Hipotonia, a fraqueza muscular proximal bilateral, o atraso no Hipotonia e fraqueza proximal bilateral severa;
desenvolvimento motor; contracturas articulares

Envolvimento do SNC Frequente Raro
Enzimas musculares séricas Aumento (moderado a muito significativo) Normais ou elevagao ligeira
EMG Padrao miopatico Padréao de poliomiosite inflamatoria
Achados da histologia Infiltrados inflamatérios mononucleares, atrofia perifascicular, distrofia muscular, incluindo um aumento marcado do tecido

zonas de necrose e degeneragao de fibras musculares, com
positividade para proteinas codificadas pelo complexo major de
histocompatibilidade classe | - MHC classe |

conjuntivo no endomisio e perimisio; variabilidade no tamanho
das fibras com fibras pequenas e redondas; fibras musculares
imaturas e, raramente, necroticas;

por vezes infiltrados inflamatoérios semelhantes aos da PM /
PMJ / PMI

Estudo genético Util quando positivo

Em regra negativo

Resposta a PDN Frequente e rapida

Néo

bidpsia muscular compativel, acrescentando como critério diagnéstico a res-
posta favoravel a corticoterapia ©'>', vém reforcar a inclusdo duma prova
terapéutica com sucesso no assumir-se dum diagndstico de PMJ ou PMI.
No caso descrito, a apresentagdes clinica era mais compativel com
DMC. Contudo, ndo se poderia excluir uma PMI de inicio insidioso e
progressivo, que poderia também cursar com fraqueza muscular proxi-
mal bilateral. A auséncia de manifestagdes cutaneas e o facto da PMJ /
PMI serem muito raras, em especial nos primeiros 5 anos de vida ¢824,
tornavam este diagnéstico menos provavel.

Por outro lado, o facto de ndo haver histéria familiar de doengas he-
reditérias e a gravidez e periodo neonatal terem decorrido sem ele-
mentos clinicos evocadores de miopatia congénita, eram elementos
clinicos contra o diagnostico de DMC. Em muitos dos casos de DMCs
haver diminuigdo dos movimentos fetais e hipotonia logo & nascencga
(1819 Mas o facto de algumas das DMCs s6 se manifestarem durante
a idade escolar %29, vem aumentar as dificuldades diagndsticas dife-
renciais, justificando da eventual necessidade da realizagéo de BM .
No entanto, como este caso comprova, muitas vezes nem a BM podera ser
conclusiva, sobretudo devido aos ocasionais achados inflamatérios na BM
documentados em casos de DMCs (19, facto que devera ser do conhe-
cimento tanto dos neuropediatras e como dos reumatologistas pediatricos.
Uma vez que a BM n&o foi completamente esclarecedora, levou a ad-
mitir-se a possibilidade de se tratar de PMI e, consequentemente, da

necessidade de prova terapéutica com PDN como era recomendado (9,
A associagao a outro imunossupressor (tal como o0 MTXo), deveu-se as
frequentes falhas dos corticoides, em monoterapia, nas DMJ e PMJ 9,
As interrogagdes diagnosticas associadas a ineficacia da PDN (" —mui-
to embora néo esteja bem estabelecido o tempo minimo de tratamento
com corticoides ®% — questionaram o diagnéstico de PMI e conduziram
a procura de outro diagnostico.

A recomendac&o de se repetir BM nestes casos sera um dos proces-
sos diagnosticos a considerar, uma vez que poderao ocorrer falsos
negativos em 10 a 20% dos casos de miopatias inflamatérias (. Den-
tro das causas por falsos negativos da BM, apontam-se o facto da
BM ser realizada em locais menos envolvidos ou poupados de lesées,
amostra insuficiente ou inexperiéncia do profissional, seja na obtengéo
duma amostra ou na leitura da lamina (29,

O recurso ao estudo molecular é obrigatorio, sendo 0 maior avango no
diagnéstico das DMCs dos ultimos anos. Nas publicacées antigas sobre
PMI, a maioria dos doentes n&o realizou estudo genético, provavelmente
porque seria indisponivel na altura. Assim, retrospectivamente, poder-se-a
questionar os diagndsticos de PMI realizados ha mais de 25 anos @
Este caso vem reforgar as ocasionais dificuldades no diagnéstico diferencial
entre DMCs e PMJ e PMI, justificando a sistematica atitude de se questiona-
rem estes Ultimos diagndsticos perante uma evolugéo desfavoravel.
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Chest pain in pediatrics — case report and literature review
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Resumo

Introdug&o: A Dor Toracica (DT) é um motivo crescente de recorréncia
a urgéncia pediatrica (UP) (0,6%) "9, sendo maioritariamente de cau-
sa idiopatica (33% dos casos) @, com carater benigno e autolimitado.
Contudo é necessaria a exclusdo de causas organicas tais como as
respiratorias (12-21%) (29, digestivas (4-7%) 9 e cardiacas (5%)
@, para além das musculo-esqueléticas (30%) . Apresentamos um
caso clinico de DT devida a uma patologia rara nesta faixa etaria, para
a qual é necessario um elevado indice de suspeigao.

Caso clinico: Adolescente do sexo feminino, de 16 anos de idade, que
recorreu a UP por quadro de toracalgia no hemitérax inferior direito
com 11 dias de evolug&o, de agravamento progressivo e com dispneia
recente acompanhante. Sem outra sintomatologia associada, nomea-
damente tosse, febre ou dor abdominal.

A entrada apresentava sinais de dificuldade respiratéria, exacerbagdo da
dor em decubito e & inspiragéo, com diminuigdo do murmdrio vesicular
na base pulmonar direita. Dos antecedentes pessoais a salientar
queda de mota recente, habitos tabagicos (1 mago / dia) e toma de
contracetivos orais. Pela suspeita de pneumotdrax / pneumonia realizou
radiografia toracica que revelou condensagao da base pulmonar direita
e sinal de Damoiseau. Ficou internada sob antibioterapia endovenosa,
contudo pelo agravamento da toracalgia e dispneia, e tendo em conta os
antecedentes, foi colocada a hipdtese de tromboembolismo pulmonar
(TEP), pelo que foi realizado estudo analitico (elevagéo de D-dimeros) e
angio-TAC que confirmou o diagndstico.

Conclusdo: ATEP € uma causa rara de DT em idade pediatrica, sendo
fundamental para o diagnéstico um elevado indice de suspeicéo, com
valorizagao dos fator es de risco acompanhantes. Neste caso clinico,
foram identificados como fator es de risco: traumatismo recente, taba-
gismo e uso de contracetivos orais.

Palavras-chave: Dor Toracica, Pediatria, Tromboembolismo Pulmonar

Introdugéao

A dor toracica € uma causa crescente de recorréncia ao SU em idade
pediatrica (0,6-1%) “. A idade mediana de apresentagao deste quadro
situa-se entre os 12 e os 13 anos (39, com ligeiro predominio no sexo
feminino ©.

Relativamente a etiologia, a maioria dos estudos considera a causa
musculo-esquelética como a mais frequente (7-69%), na qual se in-
cluem a costocondrite (26-41%) -2 ¢ o traumatismo (5%). Contudo,
outros estudos consideram a causa idiopatica como a mais frequente
(12-61%) (1689,

Elisabete Santos @, Gabriela Laranjo ?, Isabel Andrade ©; Cristina Faria

Abstract

Introduction: Chest Pain (CP) is an increasing cause of recurrence
for pediatric emergency (PE) (0.6%) "9, mostly of idiopathic cause
(33% of cases) @, with benign and self limited course. However, it's
the exclusion of the organic causes such as the respiratory (12-21%)
(135 digestive (4-7%) "9 and cardiac (5%) @, apart from muscu-
loskeletal causes (30%) **. We present a case of CP due to a rare
disease in this age group, which requires a high index of suspicion.
Case report: Adolescent female, 16 years old, appealed to the PE
complaining of toracalgia in the lower right hemithorax with 11 days of
evolution with progressive worsening, and recent dyspnea. No other
associated symptoms, including cough, fever or abdominal pain. On
admission respiratory distress signs and decreased breath sounds at
right lung base were present, with exacerbating toracalgia with ins-
piration and supine position. Personal history of recent motorcycle
crash, smoking habits (one pack / day) and taking of oral contracep-
tives. It was performed a chest radiography showing condensation
of the right lung base and Damoiseau sign. She was hospitalized on
intravenous antibiotics, however the worsening toracalgia and dysp-
nea, and taking into account the background, it was hypothesized
for pulmonary thromboembolism (PTE). The analytical study showed
Elevation of D-dimers and Angio-CT scan confirmed the diagnosis .
Conclusion: PE is a rare cause of pediatric TP, and a high index of
suspicion is necessary, with recovery of accompanying risk fator s for
a correct diagnosis. In this case, the risk fator s were: recent trauma,
smoking and the taking of oral contraceptives.

Keywords: Chest Pain, Pediatrics, Pulmonary Thromboembolism.

Tendo como base estes dados, uma anamnese detalhada e um
exame fisico minucioso s&o na maioria das vezes suficientes para
o encaminhamento correto destes casos. Raramente s&o necessa-
rios exames de diagnostico ou recorréncia ao especialista. Contu-
do, é necessario ter em conta outras causas organicas, tais como
as respiratorias, que representam a segunda causa fisica mais
frequente (13-24%), estando nesta incluidos a asma (7%) @, a
pneumonia (2-5%) %), o pneumotérax, o pneumomediastino (3%)
(18 e outros menos frequentes como a pleurite, o derrame pleural
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e o tromboembolismo pulmonar (TEP). A causa gastroentestinal (Gl)
& responsavel por mais de 8% dos casos, sendo o refluxo gastro-
-esofagico o mais comum (3%) ©.

A causa psiquiatrica é atribuida a 5 a 9% dos casos ', tendo os ado-
lescentes cerca de duas vezes maior predisposigao que criangas mais
novas ©.

As doencas cardiovasculares representam apenas 2-5% dos casos
4 contudo € a principal preocupagéo dos familiares e jovens que
recorrem ao SU com DT. O risco estimado de enfarte agudo do mio-
cardio nos adolescentes é de 6,6: 1 milhdo . Esta condi¢do esta
associada a alteragdes pré-existentes como anomalias das artérias
coronarias, doenga cardiaca congénita ou doenga de Kawasaki, entre
outras. As arritmias s&o causas cardiacas menos frequentes de DT na
crianga (2%) “9. Situaces raras sdo as alteragdes estruturais como
a estenose aortica, a estenose pulmonar, o prolapso mitral e a cardio-
miopatia hipertrofica.

O objetivo primordial na avaliagdo da DT na idade pediatrica é a ex-
clusdo da causa cardiaca e causas orgénicas potencialmente ame-
acadoras da vida, que requerem intervencao terapéutica dirigida. As
carateristicas da dor a averiguar, tais como a durag&o, localizag&o,
intensidade, frequéncia e irradiagéo, e os possiveis eventos desenca-
deantes / precipitantes (exercicio, trauma, potenciais corpos estranhos
ingeridos ou fator es ansiogénicos), séo extremamente importantes
para o diagnostico diferencial. Igualmente relevante é a avaliagdo da
repercussao das queixas nas atividades da vida diaria, dado a asso-
ciacdo desta condicdo com elevada percentagem de absentismo es-
colar e redugéo da qualidade de vida.

As alteragdes ao exame objetivo ocorrem em menos de 30% dos ca-
sos de DT 29. No exame fisico a atengdo deve ser voltada para a
aparéncia geral, sinais vitais € achados no exame toracico, cardiaco,
pulmonar e abdominal, bem como na palpagéo dos pulsos periféricos
(", Deve ser considerado o grau de ansiedade presente.

A realizagdo de exames auxiliares de diagndstico (EAD) deve ser pon-
derada nos casos em que exista suspeita de doencga orgénica, ou no
caso de dor severa que impossibilita a atividade diaria. Uma radiografia
toracica (Rx) deve ser obtida se existir dor aguda inexplicada, dificuldade
respiratoria, alteragdes auscultatérias pulmonares ou cardiacas, tosse
significativa e/ou febre. Um eletrocardiograma (ECG) de 12 derivagdes
deve ser obtido se existir sincope ou dor exacerbada com o exercicio, tal
como um Holter cardiaco, se existir suspeita de arritmia. O ecocardiogra-
ma deve se requisitado na suspeita de alteragéo estrutural / funcional.
Outros exames devem ser realizados de acordo com a suspeita clinica.

Caso clinico

Adolescente de 16 anos, do sexo feminino, aparentemente bem até
onze dias antes da recorréncia ao SU do Hospital de S&o Teotdnio
(HST), altura em que iniciou quadro de DT, inicialmente ao nivel es-
ternal, com agravamento progressivo. No terceiro dia de doenga, e
pela persisténcia da intensidade da dor, recorreu ao Hospital da area
da residéncia (HAR), onde realizou Radiografia do Térax que nédo de-
monstrou altera¢es pleuro-parenquimatosas. Foi medicada com anal-
gésico e relaxante muscular.
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No sexto dia de doenga, a dor localizou-se ao hemitdrax direito, com
manutenc¢éo da sua intensidade e sem limitagao das atividades de vida
diarias, tendo a jovem recorrido novamente ao HAR, onde foi manti-
do o plano. Apesar do anti-inflamatdrio fixo (Ibuprofeno), houve um
agravamento progressivo das queixas algicas, em decubito dorsal e
com a inspiragdo, desencadeando entdo acordares noturnos. No 11°
dia de doenga recorreu ao SU do HST por manter dor toracica intensa
e dispneia, sem outra sintomatologia acompanhante, nomeadamente
tosse, febre, pirose, disfagia ou dor abdominal. Existia um antecedente
de traumatismo ocorrido duas semanas antes do inicio do quadro, sem
nogao de fraturas ou traumatismo toracico major. De referir nos ante-
cedentes pessoais, a toma de estroprogestativos desde ha 6 meses e
habitos tabagicos desde ha 18 meses. Sem antecedentes familiares
de relevo.

No exame objetivo destacava-se facies de dor, taquipneia, tiragem
global ligeira e na auscultagdo pulmonar uma diminuicdo do murmurio
vesicular na base pulmonar direita, associada a uma auscultagéo car-
diaca ritmica, sem sopros ou outros ruidos adventicios, com saturagéo
de oxigénio de 94%. Nao foram encontrados sinais de insuficiéncia
cardiaca e a palpagdo abdominal era inocente. Perante este quadro
foram colocadas as hipdteses de Pneumonia e Pneumotérax, tendo
sido realizada Radiografia de Térax que revelou hipotransparéncia da
base direita e apagamento do angulo costo-frénico direito (figura 1).

Figura 1 + Radiografia Torax realizado no SU no D11 de doenga.

O estudo analitico revelou neutrofilia relativa com PCR elevada (Ta-
bela 1).

Tabela 1 + Analises no SU em D11 de doenga

Parametro Valor
Hb (g/dl) 13
Htco (%) 374

Erit. (X 10M2/L) 4,15

Plagts. (10"9/L) 272
GB (10M9/L) 13,6
NS / Linf (%) 78,113,3
Hemocultura negativa
PCR (mg/dl) 19,58

Foi internada com o diagnostico de Pneumonia sob Ampicilina endo-
venosa (120mg/Kg/dia).

No primeiro dia de internamento ocorreu agravamento da toracalgia
e ortopneia, mantendo-se apirética, sem tosse ou necessidades de
oxigenoterapia.



Perante a persisténcia do quadro clinico e revisdo dos dados da anam-
nese, foi colocada a hipétese de TEP. Foram realizados novos EAD,
que revelaram um hemograma sobreponivel ao anterior, valor de PCR
e D-Dimeros elevados (651mg/dL), com tempos de coagulagdo nor-
mais (Tabela 2). De seguida foi realizada TC pulmonar com angiografia
(Angio-TC) que revelou imagens que confirmavam a tromboembolia
(preenchimento da artéria lobar inferior direita por volumoso trombo
endoluminal e alargamento dos vasos principais e ramos segmenta-
res) — (Imagem 2). Realizou ainda um Ecocardiograma e ECG que se
mostraram normais.

Tabela 2 « Andlises sanguineas realizadas em D1 de internamento

Dor toracica em idade pediatrica — caso clinico e reviséo tedrica

até ao 21° (D21). Clinicamente houve necessidade de analgesia en-
dovenosa até D4, com escala numérica de dor sempre superior a 7
em 10, e com SDR mantido, sem necessidades de oxigenoterapia
suplementar. De D4 a D7, manteve queixas mais frustres, com SDR
melhorado. A partir de D7 manteve-se sem queixas ou SDR. Em D12
iniciou anticoagulagéo oral com Varfarina, mantendo a Enoxaparina sc
até D21, altura em que suspendeu esta ultima, ap6s se ter atingido o
INR alvo.

Em internamento realizou estudo analitico para excluséo de causas se-
cundarias de TEP, nomeadamente tumorais, metabdlicas ou autoimu-
nes, que se revelaram normais (Tabela 3).

Figuras 2 e 3 * TC Pulmonar com Angiografia realizada em D1 de internamento

Perante o quadro de TEP iniciou anticoagulagéo diaria (Enoxaparina
60 mg SC), que manteve desde o primeiro dia de internamento (D1)

Parametros Valores Parametros Valores Tabela 3 « Estudo analitico realizado em internamento, para exclusao de
Hb (g/dI) 12,2 ALT /AST (mg/dl) 19/16 causas de TEP secundaria
Htco (%) 348 PCR/PCT 25,2/0,11 Tumoral 4c. Urico (2,3); LDH (339) - mg/dL
Erit. (X 10M2/L) 4 Gasimetria S/ alteragdes Metabélico CT (132) /HDL (39) / LDL (60) / TG (161) mg/d|
Plagts. (10°9/L) 323 INR 1.06 Autoimune Ag. Lapico (neg.); Ac. Anlticardiolipina (ng e

IgM neg.), ANA e Ac. Anti-DNA (neg.); Anti b2

GB (10MIL) 13,2 TP (s) 12,5 glicoproteina 1 (neg.)
NS / Linf (%) 84,7/8,1 | Protrombinémia (%) 91 Fungéo renal Ureia (21), Creatinina (0,6) - mg/dL / Suméria
Ureia/creat. (mg/dl) 21106 | APTT(s) 27 Urina — Normal
CPK (UilL) 90 D-dimeros 661 Lesdo hepatica ALT (19); AST (16) — UI/IL

Em D23 de internamento, e dada a melhoria clinica com estabilidade
dos valores de INR, decidiu-se alta com manuteng&o da anticoagula-
¢ao oral, com ajuste semanal e posteriormente quinzenal, segundo
o valor de INR. Foi aconselhada a cessagéo tabagica e de estropro-
gestativo oral. Repetiu Angio-TAC de controlo (12 dias ap6s alta), que
mostrou trombose de carater residual da artéria lobar inferior direita
e areas residuais de enfarte. Foi realizado estudo para exclusdo de
patologia pré-trombotica seis meses apds a alta, que revelou valores
de Anti Trombina lll, Resisténcia proteina C ativada (%), Proteina C
/'S (%), Fator V Leiden, Protrombinémia G20210, MTHFR C677T,
MTHFR A1298C e Homocisteina normais.

Discussao

Estamos perante um caso de TEP, que embora raro na idade pediatrica
(0,3:100.000) "), pode ser fatal se ndo for identificado e tratado a tempo.
Aforma de apresentacéo neste caso foi a dor toracica, presente em 84%
dos casos ), sendo este o sintoma inicial mais frequente nesta idade.
Outro importante sintoma foi a dispneia, igualmente frequente (presente
em 58% dos casos, de acordo com a literatura) ). A taquipneia e a tira-
gem intercostal persistentes e inexplicaveis, tal como neste caso, séo si-
nais frequentes de TEP. Embora n&o se tenham verificado, tosse (47%)
e hemoptises (32%) podem também fazer parte do quadro clinico 9.
Inicialmente, a hipotese de diagnostico colocada no SU do HST foi a
Pneumonia, devido a diminui¢do do murmurio vesicular a auscultagéo
pulmonar e a hipotransparéncia da base direita visivel na Radiografia
de Torax. Na realidade, estas alteragdes radioldgicas estdo presentes
em alguns casos de TEP (3", confundindo-se com pneumonia, 0 que
leva ao adiamento do diagndstico e correta terapéutica.

Em 95% dos casos existe pelo menos uma condig&o fisica ou um fator
externo predisponentes (519, tais como os presentes no caso apresen-
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tado (habitos tabagicos, consumo de estroprogestativos e traumatismo
prévio).

O diagnéstico definitivo foi estabelecido através da realizagdo de
angio-TC toracica que se tem vindo a revelar como o EAD de primei-
ra escolha, embora a angiografia pulmonar seja ainda considerada o
gold standard. A sensibilidade (até 100%) e especificidade (81-100%)
da Angio-TC s&@o as suas principais vantagens, embora existam
desvantagens, nomeadamente em idade pediatrica, devido a radiagéo
elevada e utilizagdo de contraste iodado endovenoso (119,

Apbs o estabelecimento do diagnéstico, foi iniciada terapéutica com
Heparina de baixo peso molecular (HBPM) sub-cuténea. Esta deve
ser mantida pelo menos 5 dias (nos casos de TEP ligeira) @' e até
doze dias (nos casos de TEP extensa) ?". Pelo facto da paciente se
ter mantido hemodinamicamente estavel néo foi necessario realizar
trombdlise, tal como descrito na literatura ('*'®), A anticoagulagéo oral
foi iniciada em concomitancia com a HBPM sub-cutinea e mantidos
até a obtengéo de INR entre 2,0 e 3,0 por pelo menos dois dias con-
secutivos @,

Houve uma boa recuperagéo clinica apds o inicio da terapéutica, com
manutengéo da anticoagulagao oral por um periodo superior a 3 me-
ses ). Quanto a recorréncia e sequelas pulmonares, a literatura mais
recente ndo oferece informagao suficiente, uma vez que os estudos
pediatricos nesta area sao ainda insuficientes.

Conclusao

A TEP é uma doenca rara em idade pediatrica, contudo, a taxa de
incidéncia encontra-se provavelmente sub-valorizada, uma vez que o
quadro clinico é por vezes silencioso ou apresenta-se com sintomas
ou sinais que mimetizam outras doencas, tal como o caso clinico des-
crito o comprova. Assim, € essencial elevada suspeita clinica nos ca-
sos de TEP, para iniciar precocemente a HBPM e desta forma prevenir
a extens@o do trombo e complicagdes cardiacas e pulmonares agudas
e tardias potencialmente fatais.
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Hypersensitivity pneumonitis in children — a theoretical review and algorithm of action

Resumo

Introdugao: A pneumonite de hipersensibilidade (PH) ou alveolite alér-
gica extrinseca & uma doenga inflamatéria pulmonar, resultante da ex-
posicéo a diferentes agentes ambientais. Embora rara em idade pedi-
atrica, pode condicionar um impacto importante na salde e qualidade
de vida da crianga/adolescente. Neste grupo etario, o seu diagnostico
exige um elevado indice de suspeigao.

Objetivos: Rever aspetos da epidemiologia, etiologia, fisiopatologia,
apresentacéo clinica, diagnostico, tratamento e prognéstico da PH em
idade pediatrica e estabelecer linhas orientadoras de atuagéo.
Métodos: Selecéo de artigos relevantes, publicados entre 1932 e 2011,
através da base de dados PubMed® e locais de acesso livre da internet.
Desenvolvimento: Em idade pediatrica, a PH esta frequentemente
associada a exposi¢do ambiental doméstica, ndo se conhecendo a
sua prevaléncia exata. A apresentacg&o clinica e as alteragdes nos exa-
mes complementares de diagndstico sdo inespecificas. O tratamento
assenta na evicgéo do antigénio suspeito, associada a corticoterapia
nas formas subaguda e cronica. A forma de apresentagdo aguda, o
diagnostico precoce e a rapida evicgdo do antigénio, estdo associados
a melhor prognéstico.

Concluséo: De acordo com o revisto, propomos linhas orientadoras
de atuag&o no diagndstico, tratamento e seguimento desta patologia
em idade pediatrica.

Palavras-chave: Alveolite alérgica extrinseca, Crianga, Pediatria,
Pneumonite de hipersensibilidade.

Introdugao

A pneumonite de hipersensibilidade (PH) ou alveolite alérgica extrin-
seca € uma doenca granulomatosa pulmonar, associada a exposi¢éo
a varios agentes organicos ou, ocasionalmente, inorganicos . A
inalagdo repetida desse(s) antigénio(s) desencadeia uma reagdo de
hipersensibilidade em individuos imunologicamente sensibilizados,
que resulta numa lesdo inflamatéria a nivel dos bronquiolos terminais,
paredes alveolares e intersticio pulmonar (-9,

Foi em 1932 que Campbell descreveu pela primeira vez o pulmé&o de fazen-
deiro, em agricultores expostos a feno com bolor, acreditando que se tratava
de uma infegao micética do pulmao . Pepys enfatizou a natureza imune da
doenca, demonstrando a presenga de anticorpos precipitantes para antigé-
nios extraidos do feno com bolor no soro dos doentes afetados ©. Os primei-
ros casos pediatricos, conhecidos mais de trés décadas apos o diagnéstico
em adultos, estiveram associados a exposigao a aves ©.

Com este artigo os autores pretendem atualizar os conhecimentos
acerca desta patologia na idade pediatrica, com base numa reviso

1 Interna Complementar de Pediatria — Centro Hospitalar do Baixo Vouga, E.P.E.

Soénia Regina Silva ", Isabel Carvalho @,
Jorge Romariz ®, Herculano Costa ), Fatima Praga

Abstract

Introduction: Hypersensitivity pneumonitis (HP) or extrinsic allergic al-
veolitis is a pulmonary inflammatory disease resulting from exposure to
different environmental agents. Although being rare, HP can severely
affect children/adolescent’s health and quality of life. In this age group,
diagnosis of HP requires a high index of suspicion.

Objectives: To review aspects of epidemiology, etiology, pathophysiol-
ogy, clinical presentation, diagnosis, treatment and prognosis of pedi-
atric HP and to develop action guidelines.

Methods: Selection of relevant articles from PubMed® database and
open access repositories published between 1932 and 2011.
Development: During childhood, HP is often associated with envi-
ronmental home exposure, but its exact prevalence is unknown. The
clinical presentation and changes in diagnostic exams are nonspecific.
The treatment consists of avoiding contact with the suspect antigen
associated with corticosteroid therapy in sub-acute and chronic forms.
Acute presentation, early diagnosis and rapid antigen avoidance are
associated with a better prognosis.

Conclusion: According to the revised guidelines, we propose action
in the diagnosis, treatment and follow-up of this condition in children.

Keywords: Extrinsic allergic alveolitis, Child, Hypersensitivity pneumo-
nitis, Pediatrics.

bibliografica extensa e propor linhas orientadoras de atuag&o diagnos-
tica e terapéutica. Foi realizada uma pesquisa bibliogréfica, selecio-
nando os artigos relevantes publicados entre 1932 e 2011, através da
base de dados PubMed® e locais de acesso livre da internet (linguas
inglesa, portuguesa, francesa e espanhola), utilizando as palavras-
-chave hypersensitivity pneumonitis e children.

Epidemiologia

A prevaléncia da PH varia com o pais, a regido e consoante 0 tipo,
frequéncia, intensidade e duracéo da exposigéo a fonte ambiental (3,
Em Portugal, existem duas formas de PH na idade adulta que se des-
tacam pela sua frequéncia: a suberose e o pulm&o de criadores de
aves . Estima-se que a PH afete 9 a 19% dos corticeiros e 2 a 5%
dos columbdfilos @,
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Desconhece-se a prevaléncia exata da PH em idade pediatrica (37,
embora se reconhega que é menor que no adulto. De acordo com uma
revisdo bibliografica de 61 casos pediatricos publicados na literatura
de 1967 a 2002, a PH foi mais prevalente no sexo masculino (M:F—
2:1) e a idade média ao diagnéstico foi de 11 + 4,6 anos .

Etiologia

Séo muitas as fontes ambienciais e ocupacionais associadas a PH
(137816 O Quadro 1 resume as principais.

Em idade pediatrica a exposigdo ocorre na maioria dos casos em
casa "7, habitualmente associada a aves (49%, pombo doméstico na
maioria ), a fungos e bactérias (41%) 7.

Quadro 1 » Causas mais frequentes de pneumonite de hipersensibilidade

Doenga

Fonte de exposigdo

Antigénio provavel

Pulméo de criadores de aves

excrementos e/ou penas de aves

Imunoglobulina A, mucina intestinal,
proteinas do p6 das penas

Pulmao do fazendeiro poeiras de feno

Sacharopolyspora rectivirgula,
Thermoactinomyces vulgaris

Suberose

poeiras de corti¢a bolorenta

Penicillium glabrum (P. frequentans)

Pneumonite de
hipersensibilidade dos
trabalhadores das madeiras

poeiras de madeira

Alternaria spp, Bacilus subtillis,
Rhizopus spp, Mucor spp

humidificadores e ar
condicionado contaminados

Pulmao dos humidificadores

Actinomyces thermophilus,
Micromycetes, outros fungos

Pulmao dos queijeiros queijos e casca

Penicillium casei, Penicillium
roqueforti

Pneumonite de
hipersensibilidade

do verdo ("summer-type“) casas (Japéo)

poeiras das paredes das

Trichosporon asahii (T. cutaneum, T.
mucoides)

. Pneunjs.?ze:e tintas, lacas, vernizes,
ipersensibilidade aos espumas
isocianatos

Haptenos (diisocianato de tolueno,
diisocianato de difenilmetano,
diisocianato de hexametileno)

Fisiopatologia

Na fisiopatologia da doenga estéo envolvidos mecanismos imunoldgicos @.
Fatores ambientais (como o tipo de exposicéo, coexisténcia de infecéo res-
piratéria ou exposigdo ao fumo do tabaco) e fatores genéticos (polimorfismos
das citoquinas e recetor Fc) parecem interferir na evolugéo da doenga 417,

Ainalacéo dos antigénios, particulas com baixo peso molecular e didme-
tro aproximado de cinco micrémetros ('), que se depositam nos espagos
aéreos distais, desencadeia uma resposta imunoldgica do tipo humoral
e celular. Na fase aguda, os linfécitos B produzem imunoglobulinas (na
sua maioria IgG), que formam imunocomplexos com os antigénios inala-
dos. A consequente ativagdo do complemento e a produgao de citoqui-
nas (essencialmente interleucina-4 e interferon-gama) pelos linfécitos T
estimula os macréfagos alveolares. A interleucina-1 e o fator de necrose
tumoral alfa, produzidos por estes, s@o responsaveis pelo aparecimento

de febre e outros sintomas sistémicos. A proteina inflamatéria dos ma-
crofagos estimula a sua transformagéo em células gigantes multinucle-
adas, que se agrupam formando granulomas na fase subaguda, com
evolugdo para fibrose pulmonar na fase crénica da doenga (317,

Clinica

A apresentacdo clinica é inespecifica. Classicamente, descrevem-se trés
formas de apresentagdo: aguda, subaguda e crénica (Quadro 2) 9.,

Em idade pediatrica, o aparecimento dos sintomas ocorre, em média,
a0s 9,9 £ 3,9 anos (7 e a forma de apresentagdo subaguda é a mais
comum 319, A intolerancia ao exercicio, tosse, perda de peso e a
febre sdo os sintomas mais frequentes (7.

Quadro 2 « Formas de apresentagéo clinica de pneumonite de hipersensibilidade

Forma Tipo de exposig¢ao Inicio da clinica Sintomas
» Episodios recorrentes de febre, tosse seca,
dispneia, mialgias e cefaleias

Aquda Intermitente e intensa 4-8h apbs a * Melhoria gradual nas 12-48h seguintes ao

9 €Xposi¢ao afastamento do antigénio
+ Os sintomas podem prolongar-se até uma
semana
Mais brolonaada. mas Manifesta-se * Tosse, dispneia de esforgo rapidamente
Subaguda mZnos igtenéa progressivamente progressiva, febre, astenia, anorexia, perda de
(dias/semanas) peso
Prolongadal/persistente a Clinica insidiosa * Tosse produtiva, dispneia de esforco ou em
Cronica pequenas doses de repouso, taquipneia, perda de peso

antigenio

(meses)

* Evolugdo para fibrose pulmonar
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Diagnéstico

N&o h& um quadro clinico ou alteragdes nos exames complementa-
res de diagndstico que sejam patognomonicos de PH (3, Assim, o
diagnostico assenta na combinagdo dos dados da anamnese, exame
objetivo e exames complementares.

1+ Anamnese e exame objetivo

— Histéria de exposigdo: passaros, travesseiros e/ou edredons de
penas, humificadores, desumidificadores, infiltragbes nas paredes
(especialmente em &reas mal ventiladas — caves, s6tdos), uso de
instrumentos musicais de sopro (crescimento de fungos na pega bu-
cal) — Quadro 1.

— Clinica (Quadro 2)

— Exame objetivo: febre, alteragdes a auscultagdo pulmonar (crepi-
tacbes inspiratérias na metade ou tergo inferior de ambos os he-
mitoraces, ocasionalmente sibilos) e o hipocratismo digital séo as
alteragdes mais frequentes (7).,

2 « Exames complementares de diagnéstico 71721,

— Estudo analitico: leucocitose moderada (13 000 - 20 000 leucécitos/
mm3), neutrofilia, elevagdo da proteina C reativa, da velocidade de
sedimentacédo e das imunoglobulinas (IgG, IgM e, ocasionalmente,
IgA). A IgE e os eosindfilos estdo carateristicamente normais (2,

— Precipitinas séricas e/ou lgG-especificas: podem ser positivas, mas a
positividade ndo ¢é fundamental para o diagndstico. A determinacéo de
precipitinas para o antigénio suspeito € um método qualitativo e mais
especifico. A determinag&o de IgG especificas € um método quantitativo
e mais sensivel (traduz exposicdo ao antigénio, com ou sem doenga) (2.

— Lavado broncoalveolar (LBA): o resultado ¢ variavel com o tempo de-
corrido apds a exposigao, fase da doenga e tipo de antigénio (121819,
Sao achados sugestivos a presenga de uma populagéo de linfécitos
superior a 60%, aumento dos linfécitos CD8+ com indice CD4/CD8
inferior a 1% (raramente encontrado na crianga), populagéo de mas-
tocitos superior a 1% (com presenca de células espumosas) (2.

— Biépsia pulmonar: € um exame de Ultima linha ®). Pode ser visivel
uma infiltragdo intersticial difusa de neutrdfilos, posteriormente ocorre
infiltrag@o por linfécitos e plasmécitos, mastécitos e macréfagos que
envolvem inicialmente os alvéolos, paredes alveolares e bronquiolos
terminais. Os granulomas n&o-caseosos (carateristicos da fase suba-
guda), estdo ausentes em 30% dos casos e sao de dificil diagnéstico
diferencial com outras patologias granulomatosas @. Nas fases suba-
guda/cronica pode ocorrer atingimento dos bronquiolos (bronquiolite
obliterante com pneumonia em organizacao, presente em 15 a 20%
dos casos) (2. Na fase cronica surge fibrose intersticial (.

— Radiografia do térax: ¢ normal na maioria dos casos (até 87%) (317
Nas fases aguda e subaguda é carateristico o infiltrado nodular ou
reticulo-nodular isolado ou difuso, mais evidente nos lobos inferiores
e médio. Estas alteragdes tém pouca relagdo com a clinica e tendem
a desaparecer apos cessar a exposi¢do 319, Na fase cronica, o
infiltrado reticulo-nodular difuso/padréo em favo de mel é sugestivo
de fibrose pulmonar 2,

— Tomografia computorizada (TC) de alta resolugéo: é o exame imagio-
l6gico de maior utilidade no diagnostico de PH (-1, Nas fases agu-

da e subaguda, pode revelar um padrdo micronodular centrolobular
ou difuso €, na fase cronica, areas em vidro despolido, pulmé&o em
favo de mel e enfisema (31617,

— Provas de fungéo respiratoria (PFR) espirometria/pletismografia e
teste de difuséo: é frequente o padrao restritivo, com diminuigdo da
capacidade vital (CV), capacidade pulmonar total (CPT) e diminuigao
da capacidade de difusdo ("> ™. Na fase crénica da doenga, pode
surgir um padrao obstrutivo ). A hipoxemia persistente é um fator
de progndstico desfavoravel (1),

— Provas de provocagdo inalatéria: raramente utilizadas, dada a falta
de padronizagéo de antigénios e técnicas (2. Na exposicéo laborato-
rial séo feitas nebulizagdes com o antigénio suspeito e monitorizagéo
nas 24 horas apds a exposicdo, em regime de internamento 2. A
exposi¢do ambiental consiste na exposicdo ao ambiente suspeito,
apds a sua evicgdo em pelo menos 72 horas, e monitorizagao nas 24
horas seguintes (2. Devem ser vigiados sinais e sintomas de PH na
forma aguda (primeiras 4-8 horas): febre, tosse seca, dispneia, cefa-
leias, mialgias e alteragdes a auscultagdo pulmonar (crepitagdes bi-
basais) ("?. E considerada uma prova positiva se ocorrer diminuigao
em 15% da capacidade vital forcada (CVF) e do volume expiratério
forcado no 1° segundo (VEF1), nas oito horas apos a exposigdo @.
A exposigao laboratorial esta associada a um risco de exacerbagéo
aguda da PH, com potencial reagéo sistémica grave (2. A exposigao
ambiental, apesar de ser um método barato e seguro, ndo tem espe-
cificidade para o antigénio 2.

- Os testes cutdneos s@o pouco Uteis no diagnéstico de PH . Tém
uma baixa especificidade, podendo ser positivos em até metade dos
individuos assintomaticos expostos. As preparagdes dos antigénios
sao dificeis de obter e podem ser irritantes para a pele (como ocorre,
frequentemente, com o soro de aves) 7.

Em 1997 foram propostos os critérios de diagndstico de PH para a ida-
de adulta, aprovados pela The American Academy of Allergy Asthma
and Immunology @. O diagnéstico exige o cumprimento de pelo me-
nos quatro critérios major, dois critérios minor e a exclusao de outras
hipéteses de diagndstico 2.

Os critérios major séo:

1 - Historia de sintomas consistentes com PH, que aparecem ou agra-

vam em poucas horas ap0s a exposicao ao antigénio.

2 - Confirmacg&o da exposigao ao antigénio pela historia, investigagéo
ambiental, teste de precipitinas no soro e/ou anticorpos no lavado
broncoalveolar.

3 - Alteragbes na radiografia do térax ou TC de alta resolugdo com-

pativeis com PH.

4 - Linfocitose no lavado broncoalveolar, se realizado.

5 - Alteragoes histologicas compativeis, se realizada bidpsia pulmonar.

6 - Teste de provocagdo ambiental positivo (sintomas e alteragdes
laboratoriais apds exposicdo ao ambiente suspeito) ou teste de
provocagao inalatéria controlada positivo.

Os critérios minor s&o:

1 - CrepitagBes bibasais.

2 - Diminuig&o da capacidade de difus&o.

3 - Hipoxémia arterial, em repouso ou com o exercicio.
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As criangas também relinem a maioria destes critérios, contudo deve
ter-se em conta algumas particularidades: o LBA e as provas de pro-
vocagao ndo sdo muitas vezes efetuados e a capacidade de difuséo
é dificil de realizar nas criangas com menos de 6-7 anos de idade (.
Propomos um algoritmo de atuag@o no diagndstico de PH em idade
pediatrica (Figura 1).

Os diagndsticos diferenciais a considerar variam com a forma de
apresentacdo da PH"3" (Quadro 3).

Tratamento

O diagnostico precoce e a evicgao do antigénio sdo os pilares essen-
ciais do tratamento.

Nas formas subaguda e crénica, esta recomendada a corticoterapia
sistémica: prednisolona na dose inicial de 1-2mg/Kg/dia per os (méaxi-
mo de 60mg/dia) e redugao gradual apds um més de tratamento até a
dose de manutencao (0,1-1mg/Kg/dia, maximo de 60mg/dia), mantida
pelo menos durante dois meses. Caso néo se verifique boa resposta
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L. R * Febre, tosse seca, dispneia, mialgias e cefaleias.
[ ] o .
Clinica sugestiva de Aguda « Melhoria gradual nas 12-48h seguintes ao afastamento
PH? do antigénio.
* Tosse, dispneia de esfor¢o rapidamente progressiva
Subaguda » disp . ¢ P prog ’
febre, astenia, anorexia, perda de peso.
1ndao l Crénica * Tosse produtiva, dispneia de esfor¢o ou em repouso,
— taquipneia, perda de peso.
* Exposicdo provavel
a um antigénio —
Aves Fungos e bactérias
causal?
ombos . . . .
folas ! Bacillus subtilis, Trichosporon cutaneum, Fusarium
- napiforme,  Epicoccum  nigrum, Leucogyrophana
papagaios, . . . e . :
eriquitos pinastri, Aspergillus, Penicillium, Micropolyspora faeni,
periq ! Thermoactinomyces vulgaris, Aspergillus fumigatus,
caturra, .
. o Alternaria
sim faisdo
Estudo funcional respiratério
* Padrdo restritivo (mas pode ocorrer um padrdo obstrutivo) +
« Exames complementares hipoxémia em repouso e/ou com o esforgo.
compativeis com o * Pode haver hiperreatividade bronquica.
diagndstico de PH? Estudo analitico
* Sem achados é * Leucocitose moderada (com neutrofilia), 1gG elevada, aumento
compativeis com outra o] das proteinas de fase aguda.
iologia? g . X .
etiologia - Radiografia do térax
* Pode ser normal.
*Fase aguda/subaguda: infiltrado nodular/reticulo-nodular
X . isolado ou difuso nos lobos inferiores e médio.
* Melhoria com a evic¢ao PV . . ~
A . * Fase cronica: infiltrado reticulo-nodular difuso/padrdo em favo
do antigénio suspeito?
de mel.
ar Estudo IgG especificas
sim * Disponiveis para aves e fungos.
* Podem ser positivas para o antigénio suspeito.
nao PNEUMONITE DE o TC toracica de alta resolugio
HIPERSENSIBILIDADE (PH) g * Fase aguda/subaguda: padrdo micronudular centrolobular ou
g difuso.
1 o, *Fase crénica: dreas em vidro despolido, pulmdo em favo de mel
. e enfisema.
Considerar
Y diagndsticos Lavado broncoalveolar
y diferenciais sum * Alterages caracteristicas: linfocitos > 60%, I linfécitos T CD8+,
(Quadro 3) indice CD4/CD8 < 1%, mastdcitos >1%. Resultado muito variavel.

ﬁm’io

Prova de provocagdo e/ou

bidpsia pulmonar compativel

com PH?

* Prova de provoca¢do ambiencial e/ou laboratorial - positiva nas
formas agudas.

* Bidpsia pulmonar - infiltragdo intersticial difusa de neutrdfilos,
linfécitos, macréfagos, mastdcitos e plasmécitos. Granulomas ndo-
caseosos. AlteragGes caracteristicas mas ndo patognomoanicas.

Figura 1 « Algoritmo de diagnéstico da pneumonite de hipersensibilidade (PH) em idade pediatrica
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Quadro 3 * Diagnésticos diferenciais de pneumonite de hipersensibilidade em idade pediatrica

Forma Diagnésticos diferenciais
Anud Traqueobronquite aguda, bronquiolite aguda, hiperreactividade brénquica, pneumonia virica/bacteriana,
guaa . e - ) . .
pneumonia por aspiragao, exposigao aguda a endotoxina, bronquiolite obliterante.
Pneumonias de repeticéo, aspergilose broncopulmonar alérgica, infecgéo por micobactérias, infecgéo por
Subaguda fungos, pneumocomioses, histiocitose de células Langerhans, doengas auto-imunes (granulomatose de
Wegener, sindroma de Churg-Strauss, artrite reumatoide, lUpus eritematoso sistémico, sarcoidose).
Fibrose pulmonar idiopatica, bronquiectasias/bronquiolectasias, doenga auto-imune, infecgdo pulmonar
Crénica

pelo complexo Mycobacterium avium.

ao corticoide oral e/ou na presenga de clinica grave com insuficiéncia
respiratéria deve iniciar-se terapéutica endovenosa (metilprednisolo-
na: 2mg/Kg/dia) até melhoria clinica, seguida de corticoterapia oral
ou inalada durante pelo menos dois meses. A corticoterapia inalada &
uma alternativa eficaz e com menos efeitos adversos ¢, Nas crian-
¢as com mais de 12 anos, pode ser considerada de forma isolada. Nas
mais pequenas, deve associar-se ou substituir a corticoterapia sisté-
mica ap6s um periodo de pelo menos 15 dias de tratamento associado
a melhoria clinica 22,

Nas formas agudas graves pode ponderar-se corticoterapia durante
2-3 semanas.

Os broncodilatadores podem ser Uteis se existir broncospasmo (Qua-
drO 4 (1,17,23-25)).

Prognéstico

O prognéstico varia com a forma de apresentagdo da PH ("3, Nas
formas aguda/subaguda ocorre habitualmente uma melhoria clinica

Quadro 4 » Tratamento da pneumonite de hipersensibilidade em idade pediatrica

Forma Tratamento
« Evicgao do antigénio

Atitid « Corticoterapia (CT) sistémica nas crises graves:

guda Prednisolona: 0,5-2mg/kg/dia per os (max 60mg/dia), 2-3 semanas
* Broncodilatadores se broncospasmo
* Evicgao do antigénio
* Corticoterapia
Sistémica:
Prednisolona
Subagudal dose inicial 1-2mg/Kg/dia per os (max 60mg/dia)
crénica dose de manutengéo 0,1-1mg/Kg/dia per os (max 60mg/dia), durante = 2meses

Metilprednisolona: 2mg/Kg/dia ev, 1-2 semanas — CT oral ou inalada

Inalatbria:

Budesonida (3M - 2A: 200mcg/dia; > 2A: 400mcg/dia)

Fluticasona (= 4A: 200mcg/dia)
« Broncodilatadores se broncospasmo

} Duracao: = 6 meses

gradual nos primeiros seis meses apds evicgdo do antigénio, com re-
cuperagdo completa da fungdo pulmonar. Na forma de apresentagéo
cronica verifica-se progress@o da doenga, mesmo apds evicgdo do
antigénio. O grau de fibrose aquando do diagndstico é um fator impor-
tante do progndstico 717,

Seguimento

E essencial assegurar a evicgao do antigénio e proporcionar o acom-
panhamento e apoio do doente e familia. Em idade pediatrica, a expo-

sicdo ocorre frequentemente em casa, pelo que a evicgéo do antigénio
pode ser muito dificil (219,

Deve fazer-se uma reavaliagdo clinica e espirométrica regular, de
acordo com a gravidade e evolugéo da doenga (%), Se for iniciada
corticoterapia e a crianga/adolescente apresentar evolugéo clinica fa-
voravel, sugerimos reavaliagdes pelo menos aos 15 dias, 1°, 2°, 4°, 6°,
9°, 12° meses e depois a cada seis meses até remissao dos sintomas
e normalizagéo/estabilizagéo das PFR e radiografia pulmonar.
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Aradiografia pulmonar e as IgG especificas devem ser repetidas duas
vezes por ano até a sua normalizagdo/estabilizagéo (%),
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Peritonite Bacteriana Primaria — a propdsito de um caso clinico

Resumo

A peritonite bacteriana priméaria € uma infe¢&o da cavidade abdominal
na auséncia de foco infecioso intra-abdominal. Os autores apresentam
o0 caso de um adolescente do sexo masculino, de 14 anos, previa-
mente saudavel, admitido na urgéncia pediatrica por dor abdominal
persistente generalizada, de inicio subito. Objetivamente € constatada
febre, taquicardia com ma perfusao periférica e abdémen com defesa.
Das analises efetuadas salienta-se neutrofilia e elevagdo marcada da
proteina C reativa. A ecografia abdominal ndo é conclusiva mas por
agravamento clinico com defesa generalizada é efetuada laparotomia,
que revela peritonite. Na cultura do pus abdominal isolou-se Strepto-
coccus pneumoniae sensivel a todos os antibiéticos e ao sétimo dia
de internamento surge com clinica de derrame pleural, confirmado por
imagiologia. O seguimento efetuado excluiu défices imunitarios relati-
vos ao complemento ou especificos de anticorpos ao Streptococcus
pneumoniae. Este caso traduz a apresentagao tipica da peritonite bac-
teriana priméria, cujo diagndstico s é evocado aquando da realizagao
de laparotomia tal como descrito na literatura.

Palavras-chave: peritonite, pediatrico, Streptococcus pneumoniae.

Introdugao

A peritonite bacteriana primaria € uma infegdo do espago peritoneal na
auséncia de um foco intra-abdominal infecioso conhecido . E uma
causa rara de dor abdominal, e representa cerca de 1 a 2% das ur-
géncias abdominais em idade pediatrica @. A sua associagdo com
nefropatias ® e com hepatopatias cronicas “ é ja conhecida, sendo
contudo raro surgir na auséncia de algum factor de risco. Foram ja
propostos varios mecanismos fisiopatologicos causais desta patolo-
gia, nomeadamente a translocagéo de bactérias a partir do intestino
e a disseminagdo hematogénea a partir de outros focos (infe¢des
urinarias, pneumonias) ©. Parece haver uma maior incidéncia desta
patologia na presenca de factores de risco préprios do hospedeiro,
nomeadamente situagdes de imunodeficiéncia — neste tipo de pato-
logia mais frequentemente associados a cirrose ©. O seu diagndstico
é dificultado por se apresentar frequentemente como abdémen agudo
™, 0 que leva muitas vezes a realizagéo de laparotomia, que apos
confirmagdo da presenga de peritonite com integridade do intestino,
conduz ao diagndstico final.

Alexandra Luz (Y, Maria Manuel Zarcos ?, Teresa Rezende

Abstract

Primary Bacterial Peritonitis is an abdominal infection without any lo-
calized intra-abdominal infection source. We present a male teenager
aged 14 years, without any previous known medical condition, that is
brought to the emergency department with chief complaints of severe,
sudden abdominal pain. On exam he presented with fever, tachycar-
dia, slow capillary refill time and abdominal defence. Lab investigation
showed he had neutrophylia with marked C reactive protein elevation,
and abdominal ultrasound wasn'’t helpful. Clinical deterioration oc-
curred, and exploratory laparotomy was performed, which revealed
peritonitis with later identification of Streptococcus pneumoniae. Seven
days after admission he developed pleural effusion. Subsequent stud-
ies discarded any specific complement deficiencies or anti-pneumococ-
cal antibodies deficiencies. This clinical case is the paradigm of what is
described in literature, when a difficult diagnosis leads frequently to an
unnecessary laparotomy.

Keywords: peritonitis, pediatric, Strepfococcus pneumoniae.

Relato de Caso

Adolescente do sexo masculino, de 14 anos, que recorre ao Servigo
de Urgéncia por quadro clinico de inicio stbito caraterizado por dor
abdominal constante, generalizada, acompanhada de nauseas. Apre-
sentava transito intestinal mantido, de carateristicas normais, sem vo-
mitos. Nao havia registo de febre no domicilio, e referia trés dias antes
um quadro de rinofaringite aguda. Nos seus antecedentes pessoais
era descrito como uma crianga «raramente doente», com programa de
vacinagdo atualizado, sem vacinagéo anti-pneumocdcica, e ndo havia
intervencdes cirlrgicas anteriores. Os antecedentes familiares eram ir-
relevantes. Ao exame objetivo encontrava-se hemodinamicamente es-
tavel, sendo constatada temperatura axilar de 38°C com extremidades
frias e pele marmoreada. A auscultagéo cardio-pulmonar era normal, e
apresentava defesa na palpagdo abdominal, o que levantou a hipbtese
diagnostica de abdomen agudo. Analiticamente apresentava 8.800u/L
leucdcitos (8.200 u/L neutrdfilos e 400u/L linfécitos), hemoglobina 15,9
g/dL e proteina C-reativa 33,9 mg/dL. Foi pedida ecografia abdominal
onde é descrita distens&o intestinal gasosa importante, trés adenopa-
tias na fossa iliaca direita, e impossibilidade de visualizar o apéndice
por interposicdo das ansas. Ficou internado em vigilancia mantendo-
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Figura 1 » Radiografia toracica realizada em D4 de

internamento, assintomatico

-se febril, e iniciou vomitos e dejegdes diarreicas. No entanto, por agra-
vamento da dor abdominal e defesa abdominal, com elevagéo marca-
da da proteina C-reativa (526,1 mg/L) foi decidido realizar laparotomia.
Durante o acto cirurgico constatou-se a presenca de peritonite genera-
lizada com conteudo purulento ocupando toda a cavidade abdominal e
apéndice aparentemente sem alteragées. E introduzida antibioterapia
com metronidazol e gentamicina, e em D4 de internamento apresenta
franca melhoria do estado geral, com cultura do pus retirado da cavida-
de abdominal a revelar Streptococcus pneumoniae sensivel a todos os
antibiéticos testados. Apesar de assintomatico, por diminuigdo do mur-
mdrio vesicular a esquerda efetua radiografia toracica (figura 1) onde é
aparente uma hipotransparéncia na parte inferior do campo pulmonar
esquerdo, sendo assumido o diagndstico de pneumonia e iniciado tra-
tamento com amoxicilina 90 mg/Kg/dia por via oral. Ao sétimo dia de
internamento, trés dias ap6s o inicio de amoxicilina, apresenta queixas
de toracalgia a esquerda e re-inicia febre.

Apresentava parametros analiticos compativeis com infe¢éo (leucécitos
26.000/uL, neutrdfilos 23.200/uL e proteina C-reativa > 90mg/L) e a aus-
cultagéo pulmonar era evidente uma diminuigdo do murmdrio vesicular
no terco inferior do hemitérax esquerdo. Repete radiografia toracica e
por sugestéo de derrame é solicitada ecografia toracica que confirma a
presenca de derrame pleural pequeno a moderado, septado, a esquer-
da, sendo alterada a antibioterapia para ceftriaxone 50 mg/Kg/dia por
via endovenosa. Quatro dias apds o inicio do ceftriaxone ocorre agra-
vamento do estado geral, com prostragdo, dificuldade respiratéria ca-
raterizada por polipneia e tiragem, com auscultagdo pulmonar a revelar
auséncia de murmurio vesicular audivel na metade inferior do hemitorax
esquerdo. Repete radiografia toracica (figura 2), onde é aparente um
agravamento do derrame pleural, sendo associada vancomicina 35 mg/
Kg/dia endovenosa. A evolugdo clinica foi favoravel, ficando apirético
cerca de 24h ap6s a associagdo terapéutica e tendo tido alta assinto-
matico, apds perfazer 10 dias de antibioterapia com a vancomicina e 15
dias com ceftriaxone. O relatdrio anatomopatoldgico foi posteriormente
conhecido, com descri¢do do apéndice como de superficie congestiva
mas integro, levando ao diagndstico de peritonite penumocacica prima-
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Figura2 * Radiografiatoracicarealizadaem D11 deinterna-
mento, mostrando derrame pleural a esquerda

ria, € a tipagem do Streptococcus pneumoniae identificou o serotipo 3.
As serologias para VIH1 e 2 foram negativas e o estudo das fracgdes
do complemento revelou C3 78 mg/dL (93-220 mg/dL), com C2, C4, C5
a C9 normais. O doseamento das imunoglobulinas (IgG e subclasses,
IgA e IgM) foi normal. Foi ainda feito o estudo especifico dos anticorpos
IgG polissacarideos anti-capsula do pneumococo, aos 3 e 9 meses ap6s
a episodio agudo, que revelou valores compativeis com uma resposta
imunitaria adequada. Teve alta da consulta cerca de um ano de segui-
mento depois, clinicamente assintoméatico e sem intercorréncias neste
periodo.

Discussao

A peritonite é uma situagéo frequente em idade pediatrica, sendo a
forma secundaria a mais habitual, nomeadamente associada a apen-
dicites. Esta resulta da infegao do peritoneu provocada pela presenca
na cavidade abdominal de conteudo proveniente da perda de integri-
dade do intestino . A forma priméria da peritonite é rara em criangas
imunocompetentes, embora existam casos descritos na literatura @9,
E reconhecida a sua associagdo com doenca hepatica cronica ©, sin-
drome nefrético @ e llpus eritematoso sistémico 9, situacées estas
em que se verifica uma diminuigdo da atividade do sistema do com-
plemento. Apenas ocasionalmente a peritonite priméria surge sem re-
conhecimento de patologia de base, sendo este tipo de infe¢do mais
frequente no sexo feminino, e na faixa etaria dos 4 aos 9 anos ™, o
que n&o se verificou no caso descrito. A peritonite bacteriana primaria
em criangas saudaveis ocorre preferencialmente por disseminagéo
hematogénica, e os agentes etiologicos mais frequentes séo o Strep-
tococcus pneumoniae (2, Streptococcus pyogenes e Staphylococcus
aureus ©. Qutros mecanismos fisiopatologicos propostos sdo a via
linfatica, a migragéo transmural e a via ascendente, esta Ultima no
sexo feminino @. Tipicamente o quadro clinico é semelhante ao das
formas secundarias, com inicio subito de dor abdominal, febre e vo-
mitos, acompanhado de sinais de irritagdo peritoneal ao exame obje-



tivo. Embora de uma forma académica, a disting&o clinica das formas
primarias poderia ser indicada pela desproporgéo entre o tempo de
evolugao dos sintomas e a gravidade dos achados ao exame objetivo
e por apresentar leucocitose mais marcada, mas a experiéncia mostra
que na maioria dos casos é feito o diagndstico de apendicite aguda, o
que leva a laparotomia @. Foi exactamente o que se verificou no caso
clinico descrito, em que apenas apds confirmagao da integridade do
apéndice durante o acto operatorio, foi evocado o diagndstico de peri-
tonite bacteriana primaria. A resposta ao tratamento médico adequado
é habitualmente rapida, com recuperagao completa nos casos em que
ndo existem fatores predisponentes . Na maioria das situagdes é in-
dicada a antibioterapia inicial de largo espectro, com ampicilina, ami-
noglicosideo e metronidazol. Apds instituicdo de tratamento antibiotico
no presente caso clinico, esperar-se-ia uma resposta adequada com
melhoria substancial. Ndo foi o que se verificou neste adolescente, em
que apesar da identificacdo de um Streptococcus pneumoniae sensi-
vel aos antibioticos testados, desenvolveu pneumonia com derrame

Peritonite Bacteriana Primaria — A propdsito de um caso clinico

e necessitou de associagdo da vancomicina para a melhoria clinica.
Relatos na literatura apontam a pneumonia como a complicagdo mais
frequente da peritonite a Streptococcus pneumoniae ). A fisipatolo-
gia deste tipo de complicagé@o pode ser a passagem das bactérias da
cavidade peritoneal através da circulagdo linfatica transdiafragmatica
para a pleura e pulmdo @. No caso presente, permanecia a divida
radiografica inicial de existir apenas uma condensagao ou efetivamen-
te derrame pleural, cuja presenga foi posteriormente comprovada em
ecografia toracica. A investigagdo subsequente realizada em consulta
permitiu excluir défices imunitarios relacionados com o complemento
e com a imunidade humoral especifica do pneumococo, e durante o
periodo de seguimento este adolescente ndo teve qualquer intercor-
réncia, 0 que levou a que ndo se prosseguisse mais a investigagdo
de um défice imunitario de base. Permanece contudo a divida de,
tal como em muitas situagdes atuais da pratica clinica, este tipo de
patologia se relacionar com alguma forma de suscetibilidade individual
ainda néo identificada.
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Toxoplasmose congénita: a propédsito de dois casos clinicos

Congenital toxoplasmosis: two case reports

Resumo

A toxoplasmose congénita apresenta um amplo espectro clinico, po-
dendo variar de formas subclinicas até a triade classica (hidrocefalia,
microcalcificagdes cerebrais e coriorretinite).

Os autores apresentam dois casos clinicos de toxoplasmose congénita. Em
ambas as situacdes, os recém-nascidos eram assintomaticos ao nascimen-
to, efetuaram terapéutica durante o primeiro ano de vida e apresentam um
desenvolvimento psicomotor e rastreios oftalmoldgicos normais. Destaca-se,
em termos sequelares, as calcificagdes cerebrais, no primeiro caso.
Pretende-se chamar a atengéo para a importancia do rastreio serolé-
gico durante a gravidez, que embora ndo sendo consensual, parece
possibilitar o diagndstico da infe¢éo congénita e intervengéo precoce,
de forma a minimizar as sequelas.

Palavras-chave: toxoplasmose congénita, foxoplasma gondii, calcifi-
cagdes cerebrais, rastreio seroldgico, tratamento.

Introdugao

A toxoplasmose é uma doenga causada por um protozoario, parasita
intracelular obrigatorio, designado Toxoplasma gondii. A infe¢&o, no
adulto, é habitualmente assintomatica, podendo no entanto cursar com
sintomatologia inespecifica autolimitada. Contudo, se a infe¢&@o ocorrer
durante a gravidez e houver transmiss&o transplacentar poderao surgir
graves lesdes fetais e sequelas a longo prazo (.

Alincidéncia da transmiss@o vertical e a gravidade da doenca congénita
dependem do trimestre da gestagdo em que ocorre a infegdo materna®.
Atoxoplasmose congénita pode manifestar-se de forma variavel desde
a apresentag&o subclinica até a triade classica (hidrocefalia, microcal-
cificagdes cerebrais e coriorretinite) 3.

O tratamento atualmente preconizado com a duragdo de pelo menos
um ano, frequentemente iniciado antes do nascimento, parece asso-
ciar-se a uma reducéo da frequéncia e gravidade das sequelas .

O rastreio serologico durante a gestagé@o apesar de controverso po-
dera ser a Unica forma de deteg&o da infegdo materna, habitualmente
assintomatica, visando a intervengao precoce e redugdo de sequelas
no recém-nascido.

Os autores apresentam dois casos de toxoplasmose congénita.

Relato dos casos

Caso 1
Crianga do sexo masculino, 9 anos de idade, com antecedentes de gra-
videz vigiada, ecografias prénatais e estudo serologico sem alteragdes

Luciana Barbosa (", Anabela Jodo

Abstract

Congenital toxoplasmosis has a wide clinical spectrum ranging from
subclinical to the classic triad (hydrocephalus, cerebral calcifications
and chorioretinitis).

The authors present two cases of congenital toxoplasmosis. In both
cases, the newborns were asymptomatic at birth, treatment carried out
during the first year of life and presented normal psychomotor develop-
ment and eye screenings. It stands out in terms of sequelae, cerebral
calcifications, in the first case.

It is intended to draw attention to the importance of serological scre-
ening during pregnancy, which, although lacking a consensus seems
fo allow the diagnosis of congenital infection and early intervention in
order to minimize the sequelae.

Keywords: congenital toxoplasmosis, foxoplasma gondli, cerebral cal-
cifications, serological screening, treatment.

a excegdo de seroconversdo para toxoplasmose no terceiro trimestre,
altura em que foi instituida terapéutica com espiramicina.

Parto eutocico, as 39 semanas, com indice Apgar 9/10 e somatome-
tria adequada a idade gestacional. O exame clinico do recém-nascido
(RN) néo revelou alteragdes. Dos exames efetuados realce para uma
positividade da pesquisa de antigénio de Toxoplasma na placenta, por
inoculagdo em murganhos. A serologia para o Toxoplasma revelou po-
sitividade de IgM e IgG (2560Ul/ml). O exame citoquimico de liquor
ndo mostrou alteragdes. A tomografia computorizada (TC) cerebral
evidenciou a presenga de calcificagbes punctiformes, com carateris-
ticas sequelares, localizadas ao corpo do nucleo caudado esquerdo
e justa-corticais com localizagdo parietal e occipital direitas (Figura 1).

Figura 1+ TC Cerebral
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Foi instituida terapéutica com pirimetamina, sulfadiazina e é&cido
folinico durante o primeiro ano. O desenvolvimento estaturo-ponderal
e psicomotor foi sempre adequado, bem como os rastreios oftalmolo-
gicos efetuados, apesar da TC cerebral aos 2 anos ter mostrado per-
sisténcia das calcificagdes cerebrais.

Caso 2

Crianca do sexo feminino, 5 anos de idade, com antecedentes de
gravidez vigiada, estudo ecografico e serologico sem alteragdes, a
excegdo de seroconversdo para toxoplasmose no segundo trimestre.
Foi realizada amniocentese com pesquisa de DNA de Toxoplasma por
PCR que foi negativa, tendo sido iniciada espiramicina a gravida.
Parto eutécico, as 38 semanas, com indice Apgar 9/10 e somatometria
adequada a idade gestacional.

RN clinicamente bem, tendo tido alta orientado para consulta de Infe-
ciologia. A pesquisa de antigénio e quistos de Toxoplasma na placenta
foi positiva. O estudo seroldgico ao nascimento revelou IgM negativo
e IgG positivo (75Ul/ml), verificando-se aos dois meses uma subida de
lgG (424,6Ul/ml).

Nessa altura foi realizada pung&o lombar cujo exame citoquimico foi
normal e pesquisa de antigénio de Toxoplasma por PCR negativa. A
ecografia transfontanelar evidenciou pequenos quistos da matriz mar-
ginal. Foi instituida terapéutica com pirimetamina, sulfadiazina e acido
folinico durante o primeiro ano, destacando-se do seu seguimento um
desenvolvimento psicomotor adequado, com rastreios oftalmolégicos
sem alteragdes.

Discussao

O Toxoplasma gondii € um parasita intracelular obrigatdrio com trés
formas distintas: oocisto (forma presente nas fezes dos felinios); o ta-
quizoito (forma rapidamente divisivel, carateristica da fase aguda de
infecéo) e o bradizoito (forma de crescimento lento, encontrada nos
tecidos como quistos) .

Transmite-se a0 Homem através da ingestdo de carne crua/mal co-
zinhada ou de alimentos que tenham estado em contacto com carne
contaminada, da ingestéo inadvertida de oocistos (contacto com fezes
de gato, contacto com o solo, ingestéo de frutas e vegetais mal lava-
dos) e da transmiss&o transplacentar (quando a infegéo ocorre durante
a gestagdo) .

O risco de transmissdo placentar varia consoante o trimestre de gra-
videz em que ocorre a infegdo materna. Assim na auséncia de trata-
mento, a taxa de transmiss&o € de aproximadamente 25% no primeiro
trimestre, 54% no segundo trimestre e 65% no terceiro trimestre. Por
outro lado, a gravidade clinica da infegdo congénita é inversamente
proporcional ao tempo de gestagéo .

Atoxoplasmose congénita pode apresentar um amplo espectro de mani-
festagdes clinicas, sendo frequentemente subclinica no RN. No entanto,
quando é clinicamente evidente pode mimitizar outras infe¢des perina-
tais, tais como infegdes causadas por: CMV, virus herpes simplex, virus
da Rubéola, Treponema pallidum, VIH e por bactérias como Listeria ).
As manifestagdes clssicas incluem a febre, hidrocefalia ou microcefalia,

Toxoplasmose congénita: a proposito de dois casos clinicos

hepatoesplenomegalia, ictericia, convulsdes, coriorretinite (habitualmen-
te bilateral), calcificagdes cerebrais € alteragdes do liquido cefalorraqui-
diano (aumento das proteinas e pleocitose mononuclear) 3. Nos casos
expostos, os RN foram assintomaticos, verificando-se, no primeiro caso,
calcificagbes cerebrais que, no entanto, néo parecem ter tido repercur-
s&o em termos do seu desenvolvimento cognitivo.

A vigilancia seroldgica, para o Toxoplasma, durante a gravidez € um
assunto controverso. A American College of Obstetricians and Gyne-
cologists recomenda o rastreio apenas a gravidas de alto risco ou se
existirem achados ecograficos suspeitos (hidrocefalia, calcificagdes in-
tracranianas, microcefalia, restrigao do crescimento fetal) 49, Por outro
lado, paises como Franga, Austria, Espanha, Bélgica, Italia e Portugal
defendem a realizagdo de controlo serolégico durante a gravidez .
Assim, se forem constatados titulos elevados de IgM ou subida nos
titulos de IgG é possivel que a infe¢do tenha ocorrido durante a ges-
tacdo. Nestes casos a abordagem também n&o é consensual nos
diferentes centros. Perante uma seroconvers@o materna para a toxo-
plasmose estéa indicada a realizagdo de amniocentese com pesquisa
do DNA de Toxoplasma por PCR no liquido amniético (LA), dado ser
o melhor método de diagndstico de infecao fetal pré-natal ®. Caso se
comprove toxoplasmose congénita podera iniciar-se, a partir do se-
gundo trimestre, tratamento com pirimetamina e sulfadiazina até as
34 semanas de gestagéo. Se a pesquisa no LA for negativa, o que se
verificou no segundo caso apresentado, opta-se por fazer terapéutica
profilatica com espiramicina até ao final da gestagao.

O diagnostico pés-natal de toxoplasmose congénita pode efetuar-se
por: isolamento do parasita a partir de sangue ou fluidos corporais; evi-
déncia de quistos de Toxoplasma na placenta, feto ou recém-nascido;
detecdo de genoma de Toxoplasma por PCR em fluidos corporais e
testes serologicos 9.

No caso 1, a infegdo congénita comprovou-se pelo estudo placentar,
com positividade do antigénio de Toxoplasma por inoculagdo em mur-
ganhos e pelo estudo serologico.

No caso 2, a infegdo congénita ficou demonstrada pelo estudo placen-
tar, com positividade do antigénio de Toxoplasma por inoculagéo em
murganhos e pela positividade de pesquisa de quistos.

O isolamento ou cultura do parasita a partir do sangue ou fluidos cor-
porais € dificil, pelo que € mais utilizado o método de inoculagdo de
sangue ou fluidos corporais no murganho. Posteriormente séo efetu-
adas serologias seriadas ao murganho a procura de uma seroconver-
sdo para toxoplasmose.

Relativamente ao estudo seroldgico, a subida do titulo de IgG, desde o
nascimento até aos dois meses de vida, reforgam o diagnostico.

O esquema de tratamento do recém-nascido com toxoplasmose con-
génita inclui pirimetamina, sulfadiazina e &cido folinico. As criangas tra-
tadas com estes farmacos parecem apresentar melhoria da sintoma-
tologia e diminui¢&o das sequelas, em comparag&o, com criangas que
ndo recebem tratamento 9. Estes esquemas devem ter a duragdo
de um ano. No seguimento destes doentes destaca-se a importan-
cia do rastreio oftalmoldgico que devera ser: mensal nos trés meses
apds suspensao da terapéutica; trimestral até idade para verbalizar
as queixas visuais € semestral dai em diante. Nos casos expostos,
foi instituida o esquema terapéutico acima referido, constando-se do
seu seguimento, a normalidade de todos os rastreios oftalmolégicos,
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bem como do desenvolvimento cognitivo. Destaca-se, no caso 1, que
a repeticdo da TC cerebral, cerca de um ano ap6s interrupcéo da tera-
péutica, documentou a estabilizagdo das calcificagdes cerebrais.
Salienta-se a importancia da prevengao primaria da infegdo por Toxo-
plasma durante a gravidez e o papel fulcral dos profissionais de saude
na elucidacdo das mulheres grévidas sobre as medidas higiénicas a
adotar, por forma a evitar a infegao.

Tratam-se de dois casos de infe¢do congénita por Toxoplasma, assintoma-
ticos a0 nascimento que fizeram tratamento e estéo clinicamente bem. E
facto que a sua detegéo foi possivel pelo rastreio serolégico na gravidez,
levantando a reflexdo sobre se o desenvolvimento destas criangas teria
sido 0 mesmo se este screnning nao tivesse sido efetuado.

Os autores, com a apresentacéo destes casos clinicos, pretendem
destacar a importancia da vigilancia seroldgica durante a gravidez,
uma vez que 80 a 90% das infecbes por Toxoplasma s&o assinto-
maticas, o que torna pouco provavel a sua dete¢do (). Perante uma
seroconversao na gravida, dever-se-a realizar amniocentese para con-
firmacéo de infegéo fetal.

No caso de doenga congénita, os esquemas terapéuticos com a dura-
¢do de um ano, o acompanhamento oftalmoldgico e o seguimento do
desenvolvimento psicomotor parecem constituir a melhor abordagem
destes doentes, visando a melhoria do progndstico.
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Infe¢cao Urinaria a Shigella Sonnei

Urinary Tract Infection due to Shigella sonner

Resumo

Introdug&o: A Shigella sonnei ¢ um microorganismo geralmente res-
ponsavel por infegBes gastrointestinais, estando descritos poucos ca-
sos de infe¢éo do trato urinario por este agente.

Relato do Caso: Apresenta-se o caso de um lactente de quatro me-
ses de idade, sexo feminino, com duas infecbes urinarias a Shigella
sonnei.

Discuss&o/Concluséo: A identificagcdo de Shigella sonnei no primeiro
episddio foi interpretada como uma eventual contaminagéo fecal, no
entanto, a recidiva precoce alertou-nos para a necessidade de investi-
gacéo, tendo sido identificado um refluxo vésico-ureteral grau IV.

Palavras-chave: Lactente do sexo feminino, infe¢do urinaria, Shigella
sonnei.

Introdugao

As Shigella spp, sdo bactérias gram-negativas, anaerobicas faculta-
tivas, da familia das Enterobacteriaceas, responsaveis por infegoes
gastrointestinais, com elevada morbilidade e mortalidade em todo o
mundo ™. Muito ocasionalmente, sdo responsaveis por complicagbes
extra-intestinais @. InfegGes urinarias devidas a Shigella spp. séo raras
e a Shigella sonnei ainda mais invulgares .

Relato de caso

Lactente de quatro meses de idade, sexo feminino, previamente sau-
davel, com antecedentes familiares de infecéo urinaria associada a
refluxo vésico-ureteral numa irma.

Recorreu ao Servigo de Urgéncia por quadro de febre e prostragdo
com trés dias de evolugéo, associados a vomitos nas primeiras 24h.
Ao exame objetivo ndo apresentava outras alteracdes. Realizou: Rx
térax, hemograma, proteina C reativa (PCR), sedimento urinario e
urocultura. A destacar: leucocitose (25620 leucocitos, com 58.8% de
neutréfilos e 20,1% de linfécitos), elevagéo da PCR (16.7mg/dL) e se-
dimento urinario com leucocitos (+++), nitritos (+) e sangue (+).

Foi internada no Servigo de Pediatria, com diagndstico de pielonefri-
te aguda, medicada com antibioticoterapia endovenosa (cefuroxime
130mg/Kg/dia), tendo ficado apirética apds 24h.

Teve alta ao 3° dia, com indicagdo de completar dez dias de terapéuti-
ca antibiética e iniciar trimetoprim profilatico. Realizou ecografia renal
e vesical que ndo revelou alteragdes. Em Consulta externa, tivemos

Nélia F. Costa, Ana Moutinho, Graga Seves,
Teresa Colaco, Anicete Cavaco, Maurilio Gaspar

Abstract

Introduction: Shigella sonnei is a microorganism that is often respon-
sible for gastrointestinal infections, however there are a few reports of
urinary tract infections by this agent.

Case report: We report a case of a four-month-old infant, female, with
two urinary infections caused by Shigelia sonnei.
Discussion/Conclusion: Identification of Shigella sonnei in the first epi-
sode, was interpreted as an eventual fecal contamination, however, the
early recurrence alerted us for further evaluation, so it was identified a
grade 1V vesicoureteral reflux.

Keywords: Female infant, urinary infection, Shigella sonnei.

conhecimento do agente responsavel pelo quadro — na urocultura foi
identificada Shigella sonnei, sensivel ao cefuroxime, cotrimozaxol e
amoxicilina com acido clavulanico e apenas resistente a ampicilina.
Por suspeita de contaminag&o e ndo de verdadeira infecdo, suspen-
deu-se profilaxia e aguardou-se evolugéo.

Um més depois, regressou ao Servico de Urgéncia, por quadro de
febre com trés dias de evolugdo, sem outra sintomatologia acompa-
nhante. Mais uma vez o exame objetivo n&o revelou quaisquer alte-
racdes. Analiticamente, os resultados foram semelhantes aos do pri-
meiro episadio: leucocitose (25640 leucocitos, com 47% de neutréfilos
e 28,1% de linfécitos), PCR elevada (9,7mg/dL) e sedimento urinério
com leucocitos (+++). Foram colhidas amostras de sangue, urina e
fezes para cultura.

Foi reinternada e medicada com antibioticoterapia combinada — ce-
furoxima axetil (40mg/Kg/dia), associada a gentamicina intramuscular
(5,5mg/Kg/dia, 3dias) - tendo ficado apirética em 24h.

Repetiu ecografia renal, a qual voltou a n&o revelar alteragdes. No que
diz respeito aos exames culturais efetuados, as uroculturas foram as
Unicas positivas — foi novamente identificada Shigella sonnei, com a
mesma sensibilidade antibidtica.

Teve alta em D4 de internamento, medicada com cefuroxima axetil até
completar dez dias, com indicagéo de reiniciar trimetoprim profilatico.
Em avaliagdo posterior, realizou cistografia (que revelou a presenga de
refluxo vésico-ureteral grau IV a direita) e cintigrafia com MAG3 (que
nao mostrou a presenca de cicatrizes renais).

Servico de Pediatria do Hospital José Joaquim Fernandes, Beja - Unidade Local de Saude do Baixo Alentejo
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Foi referenciada para Consulta de Urologia para corregdo do referido
refluxo.
Atualmente encontra-se clinicamente bem.

Discussao / Conclusao

A Shigelose é uma infecdo priméria do trato gastrointestinal. Infegdes
urinarias a Shigella sonnei séo extremamente raras @, estando des-
critos na literatura apenas seis casos em criangas com idade inferior
a doze anos, todas do sexo feminino, metade das quais com uropatia
associada 4.

A forma como a Shigella acede ao trato urinario é incerta, no entanto
pensa-se ser mais provavel tratar-se de infegdes por via ascendende
retrograda, em portadores assintomaticos ou criangas com infegéo
gastrintestinal sintomética. Outras formas de transmiss&o possiveis
sdo a via hematogénica (rara, ocorrendo sobretudo em criangas mal-
nutridas, imunossuprimidas ou recém-nascidas) e sexual.®

No que diz respeito ao nosso caso, a identificagéo de Shigella sonnei
no primeiro episodio foi interpretada como uma eventual contaminagéo
fecal, no entanto, a recidiva precoce alertou-nos para a necessida-

de de investigagdo, tendo sido identificado um refluxo vésico-ureteral
grau IV. Queremos ainda realcar que as duas ecografias renais reali-
zadas previamente, ndo detetaram um refluxo vésico-ureteral de grau
importante, permanecendo incerto se este exame é suficientemente
sensivel.

A crescente resisténcia antimicrobiana da Shigella é um problema major
no tratamento da shigellose ), pelo que o teste de sensibilidade antibioti-
ca é essencial no tratamento de todos os pacientes com infegéo suspeita
a Shigella. Neste caso, 0 agente era apenas resistente a ampicilina, no
entanto, tem-se verificado um aumento progressivo da resisténcia as
aminopenicilinas (6,7-91%) e ao trimetoprim-sulfametoxazol (36-100%)
(13, bem como a emergéncia de estirpes multirresistentes (5-82%), parti-
cularmente desde 2007 (. As cefalosporinas de terceira geragéo admi-
nistradas por via endovenosa séo eficazes em idade pediatrica. As suas
formulas de administragdo oral, como a cefixima e o ceftibuteno, pare-
cem também ser Uteis neste contexto. Assim, a terapia endovenosa de
primeira linha na shigellose € o ceftriaxone (50mg/Kg/dia) e alteragdes
neste esquema empirico devem ser apenas feitas apds conhecimento
do resultado cultural ®. Alguns autores consideram a azitromicina o tra-
tamento oral de primeira linha ©.
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Meningites recorrentes e fistulas de liquido cefalorraquideo — a propésito de um caso clinico

Recurrent meningitis and cerebrospinal fluid fistulas — clinical case report

Resumo

A meningite recorrente € uma entidade rara mas potencialmente grave
na crianga, estando em regra associado a fatores predisponentes. As
fistulas de liquido cefalorraquideo (LCR), que ocorrem na sequéncia
de traumatismos craneo-encefalicos (TCE), s&o um dos fator es pre-
disponentes mais comuns. O seu diagnostico € por vezes dificil, dado
o hiato temporal que poderéa ocorrer entre o trauma e a meningite e/ou
manifestagdo da fistula de LCR.

Apresentamos um caso clinico de uma crianga de 10 anos de idade,
com dois episédios de meningite no mesmo ano, associado a rinor-
raquia intermitente. Tinha antecedentes de TCE ocorrido 16 meses
antes do primeiro episodio de meningite e da manifestagéo da rinor-
raquia. O diagnostico de fistula de LCR foi efetuado por tomografia
computorizada.

De salientar que o motivo de referenciagdo ao nosso hospital foi um
primeiro e grave episddio de anemia hemolitica autoimune (AHAI).
Sob a forma de pergunta-resposta, é feita uma revisdo teérica sobre
o tema, salientando os principais pontos a ter em conta para o evocar
deste diagndstico.

Palavras-chave: meningite recorrente, traumatismo craneo-encefali-
co, fistula de liquido cefalorraquideo, rinorraquia, anemia hemolitica
autoimune.

Caso clinico

A 3 de janeiro de 2008, o Jo&o (nome ficticio) de 10 anos, foi observa-
do na consulta de Hematologia (CH) do Hospital Pediatrico de Coim-
bra (HPC) para prosseguir o esclarecimento de uma anemia hemo-
litica autoimune (AHAI). Tinha tido um internamento prévio no HPC,
no dia 26 de dezembro de 2007, por uma anemia hemolitica severa,
com inicio 10 dias apds o diagnéstico e tratamento de uma segunda
meningite bacteriana. A primeira ocorrera em janeiro do mesmo ano,
com febre, cefaleias, prostragéo e sinais meningeos, tendo sido isola-
do Streptococcus pneumoniae no LCR.

Os diagnosticos de ambas meningites foram realizados num hospital
distrital com intervalo de 11 meses. A Ultima foi evocada por febre,
cefaleias, prostragéo, sinais meningeos e confirmada por significativas
alteragdes do liquido cefalorraquideo (LCR) com pleiocitose neutrofi-
lica, proteinorraquia e glicose quase indoseavel. Fora medicado com
ceftriaxone e vancomicina com boa resposta. Nao foi isolado nenhum
gérmen, nem na hemocultura nem no LCR colhidos antes do inicio da
antibioterapia. Teve alta na véspera do dia de Natal, completamente
assintomatico.

Sofia Morais ", Teresa Sevivas @, Sénia Lemos @,
Manuela Benedito @, Lurdes Maricato ?, Manuel Salgado

Summary

Recurrent meningitis is a rare but potentially serious disease associ-
ated with predisposing fator s. The cerebrospinal fluid (CSF) fistula, a
complication of head trauma, is one of these predisposing fator s. Its
diagnosis is sometimes difficult, because of the period of time between
the trauma and the meningitis and/or CSF rinorrhea.

We present a clinical case of a ten years old boy, with two episodes
of meningitis during the same year and intermittent CSF rinorrhea. He
had a history of head trauma that occurred sixteen months before the
first episode of meningitis and CSF rinorrhea.. The diagnosis of CSF
fistula was made by computerized tomography.

He was refered to the Pediatric Hospital because of a first and serious
episode of auto-immune hemolytic anemia.

By a question-answer configuration, we make a theoretical review
about this subject, emphasizing the main characteristics to reach the

diagnosis.

Keywords: recurrent meningitis, head trauma,cerebrospinal fluid fis-

tula, cerebrospinal fluid rinorrhea, auto-immune hemolytic anaemia.

No dia de Natal reiniciou febre e, de forma abrupta, surgiu com palidez cuta-
nea acentuada. Foi reinternado no mesmo hospital. O hemograma revelou
hemoglobina de 5,4 gr/dl, 31200 leucécitos com predominio de neutréfilos
(20.600). Dado o agravamento clinico e a impossibilidade de transfuséo de
glébulos vermelhos (GV), foi contactado o Sistema de Transporte Emergen-
te Pediatrico do INEM (STEP-INEM), cujo transporte se processou, sem
intercorréncias, entre as 2 e as 7 horas da madrugada do dia 26.12.2007.
Na passagem do doente no servigo de urgéncia (SU) do HPC, foi cha-
mada a ateng&o da potencial relagdo entre as duas meningites e os
antecedentes dum traumatismo cranio-encefalico (TCE) em setembro
de 2005, para além da estranheza do doente estar a ser tratado para
uma «rinite alérgica» (sic), curiosamente unilateral.

No HPC repetiu pungéo lombar (PL) que revelou apenas 25 células
com predominio de mononucleares e a respetiva cultura do LCR veio
a revelar-se negativa.

Na avalia¢&o laboratorial para estudo da anemia aguda de inicio su-
bito, o teste de antiglobulina direto, positivo para complemento, esta-

1 Maternidade Bissaya Barreto, Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra 2 Servigo Hematologia, Centro Hospitalar e Universitario Coimbra 3 Hospital

Pediatrico Coimbra, Centro Hospitalar e Universitario Coimbra
Correspondéncia: Sofia Morais - moraisofia@gmail.com

83

2013 // 35 (2):83-87 SETEMBRO

SAUDE INFANTIL



2013 // 35 (2):83-87 SETEMBRO

SAUDE INFANTIL

Meningites recorrentes e fistulas de liquido cefalorraquideo — a propésito de um caso clinico

beleceu o diagnostico de anemia hemolitica autoimune (AHAI); o teste
de Donath-Landsteiner foi negativo, o que excluiu o diagndstico de
hemoglobinuria paroxistica ao frio.

Foi efetuada transfuséo de uma unidade de GV, ndo tendo necessitado
de antibioterapia.

Na CH, 3 dias apds o internamento, o exame objetivo era normal e
o hemograma revelou hemoglobina de 9,8 g/dl com reticulocitose de
9,3%. Nesta consulta foi referido novamente que o episodio de me-
ningite citado atras era ja a segunda meningite em 2007. Foi negada
histéria de outras intercorréncias infeciosas relevantes e fora sempre
saudavel até janeiro de 2007, altura em que iniciou queixas de rinor-
reia constante: «andava sempre constipado, sempre com um pingo
no nariz». Mas desde a alta do HPC andava bastante melhor, sem
qualquer queixa, o que foi constatado a observag&o.

Por suspeita de défice imunitario — 2 episddios de meningite no mesmo
ano - foi pedida consulta de imunodeficiéncias e marcada nova CH
para 2 semanas depois.

Desta vez, o Jodo vinha diferente. Voltara a estar continuamente
«constipado»! Trazia um lengo na m&o, que constantemente usava
para limpar o nariz, «fungando» consecutivamente. A hipotética «rinor-
reia» era serosa, deixando na face inferior da narina direita, um rasto,
de secregdes secas. «Mas é sempre deste lado, s6 de uma narina?» A
mae respondeu afirmativamente!

A unilateralidade da «rinorreia» levantou suspeitas, tendo sido confir-
mado o diagnostico de rinorraquia pela positividade para glicose na
fita de Combur®.

Explorando e direcionando melhor a histéria, a mée acabou por relatar
melhor o traumatismo da face em setembro de 2005, resultante de
uma queda de 2 metros de altura sem perda de conhecimento. «Ele sd
anda ranhoso desde a primeira meningite...».

Foi pedida TC craneo-encefalica que revelou uma «depresséo da pa-
rede superior do seio frontal direito, com aparente solugéo de con-
tinuidade, de natureza congénita ou pds-traumatica, estabelecendo
aparente comunicagao entre a cavidade endocraneana e a cavidade
sinusal subjacente (...) um outro ponto de solugdo de continuidade
dssea a nivel da parede inferior da mesma cavidade, estabelecendo
comunicagao entre o seio frontal e a orbita direita.»

Iniciou profilaxia com amoxicilina até a corregdo cirirgica em 12 de
fevereiro de 2008, que decorreu sem problemas. Um ano depois nao
repetira nem episddios de meningite nem de anemia hemolitica.

Discussao

Pela gravidade, complexidade e necessidade de um diagndstico atem-
pado, este caso suscita-nos varias questdes e consideragdes teoricas:

Como se define uma meningite recorrente (MR)?

A MR é definida como dois ou mais episédios de meningite, separa-
dos por um periodo de completa resolugéo de sinais e sintomas e dos
achados laboratoriais .

84

Qual o significado duma MR?

A MR bacteriana sugere a existéncia dum fator predisponente que de-
vera sistematicamente ser procurado. Estes fator es s&o de trés tipos:
solugbes de continuidade entre 0 espago subaracnoideu e a base do
cranio, adquiridas (TCE ou pés-cirrgicos) ou congénitas, e défices
imunitarios. Na auséncia de gérmen identificado, deveremos pensar
nas diversas causas de meningite asséptica recorrente . (Quadro I).

Quadro | » Condig6es associadas a meningite asséptica recorrente

0  Sindrome Mollaret

Febre Familiar Mediterranea

Quistos intracranianos ou intraespinhais
Tumores dermdides ou epidermoides
Doenga Behget

Sarcoidose

Lupus Eritematoso Sistémico

Doenga Lyme

Tumores Intracranianos

Aneurismas

Induzida por drogas

Infegao por Herpes simplex tipo 1 ou 2
Enterovirus

Quisto Hidatico

Hemosiderose do Sistema Nervoso Central
Sindrome migraine

Apés cirurgia da fossa posterior

Doenga Ferreol-Besnier

i s s I s [ s [ e e s s s [ e Y e ) s s s [ s [ s Y o

Meningite Lipoide

Que elementos clinicos e/ou laboratoriais deverao
sugerir a possibilidade de haver um fator favorecedor
de meningite?

0O isolamento de um gérmen atipico (proprio da pele ou do perineo),
presenga de 2 ou mais bactérias (polimicrobiana) ou gérmen comum
de meningite mas em idade pouco habitual no LCR (Quadro I1);
Antecedentes de traumatismo craneo-encefalico prévio;

Achados andmalos na linha média desde o nariz até ao rafe nadeguei-
ro — fossetas, sinus, tufos pilosos, nevos, tumoragdes (lipomas), etc.
Infecbes prévias graves ou de dificil tratamento, a sugerir imunodefi-
ciéncia (9,

S6 por si, cada um dos elementos clinicos e laboratoriais devera evo-
car uma condi¢do subjacente. A associagao destes elementos devera
por sistema evocar a possibilidade de poder existir uma situagéo favo-
recedora de MR (9. No caso do nosso doente, existiam dois argumen-
tos clinicos para evocar essa possibilidade na primeira meningite: o
agente etioldgico em idade pouco comum e os antecedentes de TCE.
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Quadro Il « Fatores favorecedores de MR, suas variantes e respectivos agentes infeciosos etiologicos

FATOR ES PREDISPONENTES EXempLOS

GERMENS

Solugdes de continuidade adquiridas [0 para os seios perinasais
com fistulas de LCR 0 paraaorbita

para o ouvido médio

- Strep. Pneumoniae
— Haemophilus influenzae
- Streptococcus e bactérias anaerobias da flora orofaringae

- polimicrobianos

Anomalias congénitas [ Fossa anterior

intracranianos...)

[0 Osso temporal

Feil, displasia Mondini...)

O Defeitos espinhais

(encefalocelo, meningocelo, quisto

(fistula petromastoideia, sindrome Klippel-

(quistos epidermoides /dermdides, fistula

- germens da pele (St. aureus, Strep pyogenes,etc.)

- germens da regido perineal (enterobacteridceas: Escherichia coli,
etc.)

- > 2 gérmens = polimicrobianos

défice de properdina;

neuroentérica)
Défices imunitarios [0 défice das diversas fragdes do Germens capsulados:
complemento; - Neisseria meningitidis

[0 défices de imunoglobulinas (IgG2, IgG3)

leucemia, linfomas, SIDA, hipoesplenismo | — Mycobacterias spp.

- Stre. pneumoniae

- Haemophylus influenzae

O Streptococcus pneumoniae é um agente habitual de
meningites aos 10 anos de idade?

Né&o. As meningites por S. pneumoniae podem resultar de bacteriémia
ou, mais raramente, de infegao por contiguidade ™. A doenga invasiva
por S. pneumoniae ocorre em regra nos 2-3 primeiros anos de vida,
diminuindo progressivamente a sua incidéncia, voltando depois a au-
mentar por volta da sexta década de vida ©.

Assim, a presenga de meningite causada por Pneumococo, em idade
pouco habitual, deveré alertar para a possibilidade de um mecanismo
facilitador da infecdo, nomeadamente a presenga de fistula de LCR
resultante de um evento traumatico ©9.

Qual é a experiéncia do Hospital Pediatrico em
meningites a Streptococcus pneumonaie apos os 24
meses de idade?

Em quase 30 anos (de 1979 a 2007), ndo terdo sido mais de 20 os do-
entes com esta patologia ocorrida apos os 24 meses de idade. Numa
amostra de 11 destes doentes — meningites a Streptococcus pneumo-
niae em idades superiores a 24 meses — pelo menos 7 (64%) tinham
fator es causais:

- quatro tinham antecedentes de traumatismos craneo-encefalicos
(TCE) com envolvimento da face complicado de fistulas de LCR
(a primeira meningite ocorreu entre 3 meses a 16 meses depois
do TCE); estes 4 doentes tiveram 11 meningites (entre 2 a 5) das
quais pelo menos 8 por Streptococcus pneumoniae;

—um caso de TCE com envolvimento da face, ndo investigado e
com meningite 6 dias depois;

—um caso de fistula congénita de LCR;
—um caso de leucemia linfoblastica aguda imunodeprimido
(Quadro Il) ©@

Qual o risco de meningite apés um TCE?

O risco de meninigite pos traumatismo depende de varios fator es (%

— localizag&o da fistula e local de saida (nariz, ouvido, olho, trompa
de Estaquio)

- duragéo da perda de LCR,

- manifestacéo tardia da perda de LCR,

— infecbes concomitantes.

O risco de meningite em fistulas de LCR né&o corrigidas, varia entre 10
a 40%, atingindo os valores superiores quando a causa da fistula é
de natureza traumatica. Este risco vai aumentando com a duragéo da
perda de LCR (rinorraquia, otorraquia, oculorraquia, tuborraquia) (.

Num estudo retrospetivo de 160 casos de fistulas de LCR p6s trauma-
tica, o risco cumulativo excedia os 85% aos 10 anos . No entanto,
a constatacao de rinorraquia, otorraquia ou oculorraquia né@o é obriga-
toria para a ocorréncia de meningite e o evocar deste problema ©¢12),

Qual é o intervalo de tempo habitual entre a meningite e
o TCE causal?

O(s) episodio(s) de meningite, podem ocorrer de poucas horas até 12
anos apos o trauma, estando a mediana entre os 5 a 13 dias (>4,
A grande distancia temporal entre o traumatismo e a meningite pode
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dificultar o diagndstico de fistula de LCR, o que aconteceu no caso do
Jodo. A literatura consultada ndo é clara na explicagéo para 0s casos
largamente diferidos.

Que tipo de traumatismos pode provocar fratura e
fistulas de LCR?

Agrande parte das fistulas de LCR p6s traumaticas sao resultantes de
acidentes de viagdo, quedas ou colisdes de alto impacto entre a cabe-
ca da crianga e um objeto em movimento (bolas, mé&os...) 9.

No entanto, podera resultar dum acidente bizarro, como a colocagéo
de um termémetro nas fossas nasais ®. Consequentemente, podere-
mos admitir poder ocorrer este tipo de leséo pela introdug¢éo no nariz
de outro tipo de objetos perfurantes, como um lapis.

Quadro Il » Classificagdo da rinorraquia

TRAUMATICA NAo TRAUMATICA

[ Traumatismos craneo-encefalicos | [] Espontaneas:

- Alta presséo LCR (tumores,
[]Pés-cirurgicasfiatrogénicas hidrocefalia)

- Presséo normal LCR
(anomalias congénitas, tumores,
infegdes)

Quais sdo as manifestagoes clinicas das fistulas de
LCR?

Depende da localizagéo da fistula e do local de saida de LCR. As fistu-
las pos traumaticas podem manifestar-se como rinorraquia, corrimento
nasal posterior, otite seromucosa, hemotimpano, otorraquia e mais ra-
ramente oculorraquia, quando ocorre comunicagdo entre a orbita e o
espaco subaracnoide, podendo ser clinicamente visiveis ('*. Quando
afistula é para o ouvido médio, podera ocorrer tuborraquia, o que podera
ser dificil de diagnosticar ou para a faringe pela reminiscéncia do canal
faringeo-craniano 9. O facto de raramente constatar-se oculorraquia,
esta relacionado com o gradiente de pressao entre o espago subaracnoi-
de e a pressao seios nasais ser superior comparativamente ao gradiente
entre a pressdo intracraniana e a intraorbitaria ou intraocular 9.,

As cefaleias estao associadas a cessagao do fluxo de LCR, aliviando
apos o seu reinicio 17, Nao seria mais logico o inverso? As cefaleias
surgirem por aumento do fluxo de LCR? Nao foi encontrada a explica-
¢do da sua fisiopatologia.

Aanosmia por vezes presente, indica uma lesdo da area olfativa ou da
fossa anterior, nomeadamente quando é unilateral (%',

Existem casos descritos de hiponatrémia hipovolémica, como forma
de manifestagao de fistula de LCR, sem meningite (9,

Como se pode classificar a rinorraquia e as outras fistu-
las de LCR?

Arinorraquia pode ser classificada segundo o quadro IV ('2;
As traumaticas podem ser classificadas consoante a sua forma de ma-
nifestagdo: imediata ou aguda, quando se manifesta nas primeiras 48
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horas ap6s o traumatismo, ou tardia. Dos casos que se manifestam de
forma tardia, 95% deles ocorrem nos 3 meses apds o episodio trauma-
tico 1. No caso do Jodo, a sua manifestagdo ocorreu 16 meses apos
o traumatismo da face.

Qual é o mecanismo que explica a ocorréncia de
rinorraquia?

A rinorraquia pode ocorrer diretamente através da fossa anterior cra-
niana ou indiretamente da fossa média ou posterior através da trompa
de Eustaquio. Mais especificamente, estas portas de entrada podem
ocorrer no seio frontal, na placa criviforme do etmoide, no seio esfe-
noidal, sela turca ou via osso temporal, do ouvido médio através da
trompa de Eustaquio 9.

Porque é que a rinorraquia duma fistula de LCR pode ter
manifestagao intermitente?

O LCR pode acumular-se nos seios paranasais, funcionando como um
reservatorio, drenando externamente apenas em algumas situagdes, no-
meadamente com a mudanga de posicéo da cabega. Além disso, pode
manifestar-se como corrimento posterior na nasofaringe, com um sabor
carateristicamente salgado, que facilmente podera escapar como sin-
toma referido pela crianga ou sinal detetavel ao exame objetivo 1017,
Quando for evocada a suspeita de fistula de LCR, a rinorraquia pode
ser tornada evidente com a mudanca da posicdo da cabega ou pela
manobra de Valsava. (%

Como se faz o diagnéstico de fistula de LCR?

A presenga de rinorraquia ou outra fistula de LCR baseia-se na dete-
cao de glicose superior a 30 mg/dl, existente habitualmente no LCR.
O método mais simples e imediato é através das tira-reagentes no
liquido eliminado pelo nariz.

Contudo, este teste pode ter falsos positivos com a presenca de secre-
¢Oes glandulo-lacrimais ou muco nasal. Por outro lado, na fase agu-
da duma meningite, a natural redug&o da concentragéo de glicose no
LCR, poderé levar a falsos negativos.

O método «gold standard» é a dete¢do por imunoeletroforese da beta-
2 transferrina, proteina presente apenas no liquor e humor vitreo ('7-19),

Quais a exame de imagem mais aconselhado para
confirmar o diagnoéstico de fistula LCR?

A presenga de fistula/solugdes de continuidade é diagnosticada pela
realizagdo de Tomografia Computorizada, identificando o local de fra-
tura, sendo por isso 0 método de escolha no caso de histéria de TCE.
As imagens axiais podem falhar na identificagdo de lesdes na area
etmoideia e placa criviforme, dando falsos negativos. As imagens finas
coronais mostram a anatomia detalhada da fossa anterior, identifican-
do a maioria dos defeitos (7. Em 9,5% dos casos, a Tomografia Com-
putorizada da falsos positivos. @
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Embora néo indicado quando existe suspeita de fratura, dada a menor
visualizagéo da parte 6ssea, a Ressonancia Magnética também po-
dera identificar fistulas de LCR, localizando areas de acumulagao de
LCR ou de herniagéo aracnoide no defeito 6sseo. ¢'7)

Qual o tratamento das fistulas que dao saida a LCR para
o exterior?

Em aproximadamente 80% dos casos, a saida de LCR para o exterior
cessa espontaneamente.'? A terapéutica conservadora aplicada consis-
te em repouso no leito durante 1 a 2 semanas, com elevagéo da cabecei-
ra da cama. " A tosse, espirros, levantar de pesos e obstipagdo devem
ser evitados, para ndo aumentarem a pressao intracraneana. Quando
necessario, séo efetuadas pungdes lombares de drenagem.™

O tratamento cirurgico é recomendado nas fistulas com perda de
grande volume de LCR, rino/otorraquias prolongadas ou recorrentes,
pneumocéfalo, meningite ou quando n&o ha resposta ao tratamento
conservador. 1) No caso do Jodo, havia indicagéo cirlrgica.

Que tipos de TCE justificam profilaxia para
meningite e com que antibiotico?

O uso de antibiéticos para profilaxia de meningite permanece contro-
verso. Alguns autores defendem a importancia da profilaxia dada a
exposicao a microrganismos patogénicos nas vias aéreas superiores,
protegendo da meningite. Pelo contrario, outros autores salientam o
risco de desenvolvimento de bactérias multirresistentes, levando a in-
fegdes potencialmente mais graves (101729,

O facto de termos iniciado profilaxia teve por principio o risco de re-
corréncia da meningite e o facto de sabermos que a cirurgia iria ser
realizada a curto prazo.

Aimunizag&o também n&o reline consenso, ndo existindo estudos que
comprovem os seus beneficios (9. O Jodo foi vacinado com a vacina
Pneumo 23° aquando da primeira meningite.

O que justificou a anemia hemolitica autoimune neste
doente?

A anemia hemolitica autoimune (AHAI) — com teste de antiglobulina
direto e C3d positivos — pode ser primaria (idiopatica) ou secunda-
ria. Quando secundaria, a AHAI pode estar associado a infegdes por
Mycoplasma pneumoniae, viricas (EBV, CMV, HIV, etc,...), diversas
infegdes bacterianas (Listeria monocytogenes, Treponema pallidum,
Escherichia coli) e por parasitas. Na maioria dos casos manifesta-se
de forma moderada e ¢ autolimitada 2.

As AHAI poderdo também resultar de exposigdo a drogas, nomeada-
mente ao ceftriaxone. Habitualmente, ocorre uma primeira exposi¢éo
ao farmaco com sensibilizagdo, manifestando-se a anemia hemolitica
apenas na segunda exposigéo. Esta tem inicio, em média, entre os
5 minutos e os 7 dias apés a segunda administragdo do farmaco @,
Existem poucos casos descritos na literatura, em criangas %),

No caso do Jodo, a primeira administragdo de ceftriaxone ocorreu no
primeiro episddio de meningite, manifestando-se a anemia hemolitica 10
dias ap6s o inicio do tratamento do segundo episodio de meningite. Por
esse motivo, ndo foram administradas cefalosporinas na cirurgia de cor-
reccao, tendo sido dado indicagéo para néo voltar a ser medicado com
este tipo de farmacos, dado o risco de repeticdo da anemia hemolitica.
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Défice de Glicose-6-fosfato desidrogenase —

caso clinico

Breve revisao tedrica a propodsito de um

Glucose-6-phosphate dehydrogenase deficiency — Case report and brief review

Resumo

Introducgao: O défice de glicose-6-fosfato desidrogenase (G6PD) é o
distarbio enzimatico da via glicolitica mais frequente a nivel mundial.
E uma doenga hereditaria com transmissao recessiva ligada ao X. A
forma mais frequente estd associada a episddios de hemolise agu-
da, desencadeada por aumento de stress oxidativo, na sequéncia de
infecbes ou da ingestdo de alguns farmacos ou de favas. Fora dos
episédios agudos ndo ha quaisquer manifestagdes clinicas ou hema-
tologicas. Ha variantes de G6PD muito mais raras que cursam com
anemia hemolitica crénica, com episodios de agudizagédo. O diagnos-
tico € feito com base na historia clinica e confirmado pelo doseamento
da atividade enzimatica da G6PD. O tratamento dos episddios de he-
mélise aguda consiste na terapéutica de manutengéo, nomeadamente
a hidratagéo, evicgdo dos fator es desencadeantes e transfuséo de
eritrocitos nos casos de anemia severa.

Relato de caso: Menino de 4 anos com dor abdominal de inicio subi-
to, associado a urina «cor de laranja», palidez cutanea e diminui¢do do
grau de atividade. Ingestéo de sopa de favas 18 horas antes. Periodo
neonatal sem intercorréncias. Méae e avé materna, naturais das Filipinas,
com anemia de etiologia desconhecida. Ao exame objetivo: fendtipo asi-
atico, palidez cutdneo-mucosa e subictericia das escleréticas; hemodi-
namicamente estavel e bem perfundido; sem organomegalias palpaveis
ou sinais de irritagdo peritoneal. Analiticamente apresentava anemia e
hiperbilirrubinémia ndo conjugada. O doseamento da atividade de G6PD
demonstrou um défice enzimatico (12.5% do normal) e o estudo molecu-
lar identificou a variante Taipei (c.493A>G no ex&o 6), em hemizigotia na
crianga (atividade G6PD cerca de 12.5% do normal; <1 Ul/gHb, controlo
de 8 Ul/gHb) e em homozigotia na Mé&e. Foi feita hiperhidratagao, anal-
gesia e suplementacdo com &cido félico; por agravamento do estado
geral e da anemia necessitou de duas transfusdes de eritrocitos. Actual-
mente estd assintomético e evita substancias oxidativas.

Discussédo e conclusdo: Num individuo saudavel com um episodio
hemolitico agudo, em especial no sexo masculino, a primeira hipdtese
etiologica a considerar deve ser o défice de G6PD. Os doentes e fami-
liares devem ser informados do modo de transmiss&o da doenga e das
substancias a evitar, de forma a prevenir os episodios de anemia aguda.
Palavras chave: Défice de glicose-6-fosfato desidrogenase, stress
oxidativo.

Introdugao

O défice de glicose-6-fosfato desidrogenase (G6PD) € o disturbio
enzimatico da via glicolitica mais frequente a nivel mundial, atingin-
do cerca de 400 milhdes de pessoas.'” As primeiras descri¢des da
doenga ocorreram ha varios séculos e associavam a ingestéo de favas
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Joana Serra Caetano (", Joana Azevedo ?, Herma Saturnino @, Licinio Manco @,

Manuela Benedito ?, Celeste Bento @, M. Leticia Ribeiro

Abstract

Introduction: G6PD deficiency, a recessive X-linked inherited dis-
order, is the most common glycolytic pathway enzyme deficiency
worldwide. Acute hemolysis associated to oxidative stress caused by
infections, some drugs or fava beans ingestion, is the most frequent
clinical presentation. Out of the acute episodes there are no clinical or
hematological manifestations. Very rare G6PD variants (type 1) cause
chronic hemolytic anemia. Diagnosis is based on the clinical history
and confirmed by the G6PD enzyme activity assay. Treatment on acute
hemolytic episodes includes the avoidance of oxidative stress inducers
and red blood cells transfusions in patients with severe anaemia.
Case report: Four year-old boy with a sudden onset abdominal pain,
dark orange urine, pallor and prostration 18 hours after ingestion of
fava beans’ soup. He had no relevant complications in the neonatal
period. Both mother and grandmother, from Philippines, had a history
of anemia of unknown etiology. The child was pale with light icteric
sclera, hemodynamically stable, with no organomegalies or peritoneal
irritation signs. Laboratory data showed anemia and non conjugated
hyperbilirubinemia. G6PD activity quantification demonstrated an en-
zyme deficiency (12.5% of normal) and the molecular studies identified
hemizygosity for the G6PD Taipei variant c.493A>G on exon 6. The
mother was homozygous for the same variant. The child was started on
hyperhydration, analgesic drugs and folic acid supplement, and need-
ed two red blood cells transfusions. Nowadays he is asymptomatic and
avoids oxidative substances.

Discussion and conclusion: G6PD deficiency should be the first eti-
ology to consider in an acute hemolytic episode in a previously healthy
individual. Affected individuals and their families should be informed on
the pattern of inheritance and the oxidant substances to be avoided, in
order to prevent hemolysis.

Keywords: Glucose-6-phosphate dehydrogenase deficiency, oxidative
stress.

ao aparecimento dos sintomas. Em 1956 a identificagdo de anemia
hemolitica em soldados americanos sob profilaxia com primaquina le-
vou Carson e seus colaboradores a descoberta de baixa atividade da
G6PD nestes individuos.®9 A distribuicdo populacional do défice de

1. Pediatria, Hospital Pediatrico Carmona da Mota, Centro Hospital e Universitario de Coimbra 2. Departamento de Hematologia, Hospital Pediatrico Carmona da Mota, Centro Hospital e
Universitario de Coimbra 3. Centro de Investigagdo em Antropologia e Saude (CIAS), Faculdade de Ciéncias e Tecnologia, Universidade de Coimbra
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G6PD é heterogénea, com elevada prevaléncia em zonas em que a
maléria é ou foi endémica (Africa, Asia, Mediterraneo e Médio Oriente),
0 que sugere que o défice confere alguma protecgao contra as formas
graves de infecdo por Plasmodium falciparum. (3% Na populagdo
residente em Portugal a prevaléncia é baixa, embora dependa do gru-
po étnico em estudo.”16.19)

Neste trabalho pretende-se organizar uma breve reviséo tedrica sobre
esta patologia, a prop6sito de um caso clinico de favismo observado
numa urgéncia pediatrica.

A GBPD cataliza a primeira reagéo da via das pentoses, convertendo
glicose-6-fosfato, proveniente da glicolise anaerdbia, em fosfogluconato.?)

A principal fungéo desta enzima-chave é obter NADPH (a forma reduzida
de nicotinamida adenina dinucledtido fosfato — NADP) de forma a prevenir
a lesdo oxidativa das proteinas e outras moléculas em todas as células.
@ NAPH entra no ciclo da glutationa e permite a renovagao de glutationa
reduzida (GSSH),?" essencial para a redugdo de peréxido de hidrogénio
e radicais de oxigénio e consequente manutengdo da hemoglobina e pro-
teinas de membrana no estado reduzido 2" (Figura 1). Uma vez que o
eritrocito € uma célula anucleada e que perde as mitocondrias ao longo da
sua maturagdo, a geragdo de poder redutor e proteccéo contra o stress
oxidativo pela via das pentoses-fosfato, a sua unica fonte de NADPH, é
essencial para o metabolismo do eritrécito. (220

Glicose

ATP
Hexocinase
! lQ»ADP

Glicose-6-Fosfato
/ +02 J

Frutose-6-fosfato .

| |

Glicogénio

Glicose-1-fosfato

Piruvato

Armazenamento de energia l

Produgio de energia (ATP)

G6PD

C.NADP GSH 'ﬁ’“‘*"‘*’ H,0,
NADPH 6556 C, H20‘>

6-Fosfogluconato

Fase oxidativa

NADPH
Protecgio contra stress oxidativo +sintese

Via das Pentoses de dc gordos e esterdis

Glutationa
reductase

Glutationa

MetHb
(Fe™)
Hb
(Fe*)
Ribulose-5-fosfato
Ribose-5-fosfato Fasendo

l oxidativa

Frutose-6-fosfato

Produgiio de pentoses

Figura 1+ Agdo da G6PD (Adaptado de Luzzatto L, Poggi V. Glucose-6-Phosphate Dehydrogenase Deficiency. In: Orkin SH, Nathan DG,Ginsburg
D et al. Nathan and Oski’s Hematology of Infancy and Chilhood, 7™ ed. Philadelphia. Saunders Elsevier; 2009; 884-909 e de Cappellini
MD, Fiorelli G. Glucose-6-phosphate dehydrogenase deficiency. Lancet 2008; 371: 64-74) - A G6PD reduz NADP em NADPH, necessaria
a protecgdo contra o stress oxidativo. Em situagdes normais menos de 1% da glicose-6-fosfato entra na via das pentoses, mas pode
aumentar até 10% se houver stress oxidativo importante.

G6PD - Glicose-6-fosfate desidrogenase; ATP - Adenosina trifosfato; ADP - Adenosina difosfato; NADP+ - Fosfato de nicotinamida adenina dinucle-

otido [forma oxidada]; NADPH - NADP reduzido; GSSG - Glutationa oxidada; GSH - Glutationa reduzida.

A anemia hemolitica por défice de G6PD é uma doenca hereditaria com
transmissao recessiva ligada ao X (Xq28).01222% O défice manifesta-se
maioritariamente no sexo masculino (hemizigético) e nas mulheres ho-
mozigdticas para o alelo mutado; as mulheres portadoras (heterozigéti-
cas), em geral, apresentam uma atividade enzimética cerca de 50-60%
do normal, no entanto, podem ter uma atividade normal ou muito reduzi-
da, dependendo de um desequilibrio de lionizagdo do cromossoma X a
favor do alelo normal ou do alelo mutado. O desequilibrio da lionizagéo
tende a acentuar-se com a idade e, por vezes, as mulheres heterozigé-
ticas tém o primeiro episédio hemolitico ja depois da 5% década de vida.
A G6PD B ¢ a variante «wild type», mas estdo descritas mais de 400
variantes @23 com diferentes niveis de atividade enzimatica. A maioria

destas variantes resulta de mutagdes pontuais no gene G6PD, que dao
origem a substituicdo de aminoacidos.?%2+2"

A forma mais frequente de apresentagdo (Quadro 1) do défice de
G6PD é a hemolise aguda intravascular, desencadeada por situagdes
associadas a um aumento do stress oxidativo devido a: infecdes, far-
macos (Quadro 2), ingestéo de favas, compostos quimicos (naftaleno,
tinturas anilina, henna) ou, raramente, alteragdes metabdlicas (acido-
se, hiperglicémia).?* Fora dos episddios hemoliticos os parametros
clinicos e hematoldgicos s&o normais. Mais raros sdo os défices gra-
ves de G6PD (variante | da Organiza¢do Mundial de Saude) em que
ocorre hemolise cronica, intra e extravascular, mesmo na auséncia de
desencadeantes externos."? Apresentam anemia hemolitica congéni-
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Quadro 1+ Défice de G6PD - Formas de apresentagéo

Anemia hemolitica aguda Anemia hemolitica crénica
Inicio subito de ictericia, palidez, coltria + dor abdominal/lombar
Anemia aguda associada a exposi¢ao a stress oxidativo - Hb i 3-4g/
dL, eritrocitos com alteragbes de stress oxidativo, corpos de Heinz. | Anemia hemolitica crénica néo esferocitica, moderada a severa (Hb
= Evolugéo: 8-10g/dL), mesmo na auséncia de stress oxidativo extrinseco
§ - Inicio 24-72h apds exposigao (5-24h apos ingestéo de favas!", mais | Ictericia intermitente, associada a exposicéo a fator es oxidantes
frequente em Abril-Maio) Historia de ictericia neonatal (inicio nas primeiras 24 horas de vida)
- Agravamento até 7-8° dias
- Resolugdo 8-10 dias (mesmo com persisténcia de fator es
oxidativos)
Infegdes
g § Farmacos!" (Primaquinela,lCj‘otrim.oxazol, eltc - Quadro 2)
S Favas!" (divicine e iso-umaril)
& Cetoacidose diabética
" Insuficiéncia renal aguda (hemoglobintria por hemolise intravascular | Infegdes recorrentes (Catalase +)@
8 macica) Litiase biliar
% 30% Kernicterus (associado a diminuig&o de atividade da UDPGT1)®
£
3
Acido folico (1mg//dia)
o Evitar exposigéo a fator es desencadeantes, hidratagao Evitar exposicéo a fator es desencadeantes
é Se necessario, transfusao de eritrécitos no episddio agudo Se necessario, transfusdes de eritrocitos
§ Quelante de ferro, flebotomia
Neonatal: Fototerapia (BrbNC>150 mmol/lL) + Exsanguineo-
transfuséo (BroNC>300 mmol/L)

Legenda: Brb - Bilirrubina; BroNC - Bilirrubina n&o conjugada; Hb — Hemoglobina; RDW - Red cell distribution with; UDPGT1 -Uridina difosfoglucuronato glucuronosiltransferase
1, enzima responsavel pela conjugagao da bilirrubina a nivel hepatico (alterada no Sindrome de Gilbert).

("Pode ocorrer em lactente amamentado por Mae que ingeriu favas ou farmaco oxidante que esteja presente no leite materno. @ Em casos raros, o défice de G6PD associa-se a
defeito da atividade bactericida dos neutréfilos © Isoladamente, nem o défice de G6PD nem o sindrome de Gilbert (défice de conjugacéo da bilirrubina por diminuigéo da sintese
de glucoroniltransferase resultante da alteragdo no nimero de repeticdes TA na regido promotora do gene UDPGT1) aumentam a incidéncia de hiperbilirrubinémia neonatal, no

entanto, a sua combinagéo pode aumentar os niveis de bilirrubina ndo conjugada.?

Quadro 2 « Farmacos associados a hemélise no défice de G6PD (Adaptado de L. Luzzato, Hematology 2006; 2: 63-68 e de Beutler E. G6PD deficiency. Blood

1994; 84:3613)

Azul de toluidina
Naftaleno
Trinitrotolueno

Acido p-aminosalicilico
Analogos da vit. K

Grupo farmacolégico Associagao definida Associagao possivel Associagao duvidosa
Anti-malaricos Primaquina Cloroquina Quinino
Pamaquina Quinacrina
Sulfonamidas Sulfanilamida Sulfasalazina Sulfisoxozole
Sulfacetamida
Sulfapiridina
Sulfametoxazol (+Trimetroprim = Cotrimoxazol)
Sulfonas Dapsona
Nitrofuranos Nitrofurantoina
Analgésicos/ Acetanilida Acido acetil-salicilico (AAS) Acetaminofeno
Antipiréticos Fenilhidrazina Fenacetina
Outros Rasburicase Ciprofloxacina Doxorrubicina
Acido nalidixico Cloranfenicol Probenecid
Niridazole Glibenclamida Dimercaprol
Azul de metileno Acido ascérbico
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ta, com reticulocitose, hiperbilirrubinémia ndo conjugada e elevagéo da
desidrogenase lactica (LDH). A hiperbilirrubinémia neonatal pode ser
grave, com ocorréncia de kernicterus até 30% dos casos.®)

As infegbes mais frequentemente implicadas s&o a hepatite virica, a
pneumonia % e a febre tiféide, e os agentes mais comuns sao: Citome-
galovirus, Salmonella, Escherichia coli, Streptococcus 3-haemolyticus,
Rickettsia, e Influenza A (1:33031.3233.34)

O efeito da ingestdo de drogas ou favas nos doentes com défice de
G6PD depende do tipo de variante da enzima, que condiciona a se-
veridade do défice, e da co-existéncia de outros fator es promotores
de hemolise." O efeito da ingestdo de favas depende ainda da sua
preparagao (mais frequente se cruas) e da quantidade ingerida.

O défice de G6PD deve ser considerado no diagndstico diferencial da
anemia hemolitica ndo imune ou em recém-nascidos/lactentes com
hiperbilirrubinémia nao explicada. A origem familiar africana, asiatica
ou mediterranica e a histéria familiar de episddios de hemolise aguda
associados a infecdo ou a exposi¢do a substancias causadoras de
stress oxidativo, s&o fator es sugestivos desta patologia.

O diagnostico é suspeitado pela historia clinica, pela evidéncia de
alteragdes de stress oxidativo nos eritrocitos (esfregago de sangue
periférico) e pela presenga de corpos de Heinz (coloragdo supravital).
A confirmagao do diagnéstico ¢ feita pelo doseamento da atividade
enzimética da G6PD. Algum tempo apés o inicio do episddio de hemo-
lise o doseamento da atividade da G6PD pode ser falsamente normal
devido ao aumento do numero de reticulocitos, que tém uma atividade
enzimatica mais elevada. O doseamento devera ser repetido fora do
episodio hemolitico. A hemolise € maioritariamente intravascular, com
presenca de hemoglubinémia e hemoglobinuria; alguns dias apds o
inicio da hemdlise pode ser detetada hemossiderinuria através de uma
coloragéo de Pearl. A identificagéo das variantes de G6PD é feita cor-
rentemente por técnicas de biologia molecular.

Existem vérios tipos de testes rapidos para rastreio populacional, al-
guns semiquantitativos, sendo o mais frequente o teste de fluorescén-
cia. ® Com esta metodologia ndo séo identificados défices modera-
dos, nomeadamente nas mulheres portadoras.

O tratamento nos episodios de hemdlise aguda depende da gravi-
dade do quadro clinico. Na maioria dos casos os episodios sdo de
curta durag@o e auto-limitados (a anemia ¢ corrigida por um aumento
compensatorio da eritropoiese). No entanto, em algumas situagdes
mais comuns em criangas, pode haver necessidade de transfuséo
de eritrocitos. A hemolise deve ser prevenida evitando a exposigéo a
substancias oxidantes, o que implica conhecer o diagndstico (episodio
hemolitico prévio, estudo familiar ou programa de rastreio).

A hiperbilirrubinémia neonatal é tratada de forma semelhante, inde-
pendentemente da causa, com fototerapia e/ou exsanguineo-transfu-
sdo, em funcdo da gravidade da hemdlise. Apesar de existir alguma
controvérsia relativamente aos valores limite (variaveis consoante os
autores e em fungdo da idade gestacional e cronologica do recém-
-nascido), a fototerapia esta indicada para concentragdes de bilirrubina
nao conjugada entre 150 a 300 mmol/L, e a exsanguineo-transfuséo
para valores superiores a 300 mmol/L. De referir que os lactentes com
défice de G6PD sob aleitamento materno podem desencadear hemo-
lise se a mé&e comer favas ou ingerir outras substancias oxidantes que
estejam presentes no leite.

As criangas com anemia hemolitica crénica congénita por défice de
G6PD devem ser observadas regularmente e fazer suplementagédo
com acido félico (1 mg/dia) de forma a suprir as necessidades re-
sultantes do aumento da eritropoiese.®® Em geral, tém uma anemia
compensada, mas a exposi¢éo a um fator oxidante pode provocar um
agravamento subito. O beneficio da utilizagdo de anti-oxidantes (Vi-
tamina E e Selénio) ainda ndo esta comprovado.®” Apesar de alguns
doentes desenvolverem esplenomegalia, a esplenectomia ndo provou
ser eficaz. Em alguns casos pode haver hemossiderose, que necessita
ser prevenida (quelagéo do ferro).

Relato de caso

Em Maio de 2012, recorreu ao Servico de Urgéncia do Hospital Pe-
diatrico uma crianga de 4 anos de idade, sexo masculino, com dor
abdominal de inicio subito. A dor era caraterizada como difusa, tipo
colica, com interferéncia no sono e com alivio ap6s vémito alimen-
tar, ocorrido a entrada do hospital. Associadamente era referida urina
«cor de laranja», sem queixas urinarias, palidez cutanea e diminui¢éo
recente do grau de atividade. Nao havia referéncia a edema, queixas
articulares ou alteragdes recentes de peso ou apetite. Os pais (Pai
de ascendéncia lusa, Mae natural das Filipinas) negavam ingestéo de
farmacos ou «produtos de ervanaria» ou intercorréncias infeciosas re-
centes. Tinham almogado sopa de favas cerca de 18 horas antes do
inicio do quadro.

Acrianga era descrita como saudavel, sem referéncia a intercorréncias
no periodo neonatal, nomeadamente ictericia com necessidade de fo-
toterapia. Havia histéria familiar de anemia, na Mae e Avo materna, de
etiologia desconhecida. A Mé&e teria tido necessidade de transfuséo
de concentrado de eritrocitos apds os dois Ultimos partos. Trés irm&os
saudaveis (19 anos, duas gémeas de 18 meses), sem historia de epi-
sodios sugestivos de hemdlise.

A observagdo apresentava facies asiatico, discreta palidez cutaneo-
-mucosa e subictericia das escleréticas; bem perfundido, sem sinais
de desidratagdo; hemodinamicamente estavel (FC 126bpm, TA 89/56
mmHg), auscultagdo cardiopulmonar sem alteragdes e apirético. A pal-
pagéo abdominal era indolor, sem massas ou organomegalias palpa-
veis, Murphy renal ausente bilateralmente. Sem adenomegalias identi-
ficadas. Hematomas de pequenas dimensdes em ambos os membros
inferiores, compativeis com histéria de traumatismos frequentes em
jogos de futebol. Sem edemas, peso de 17.8 kg.

Ainda na urgéncia iniciou hidratagéo oral fraccionada e foi colhida uri-
na, de tonalidade laranja claro. Teste rapido de urina e suméria de
urina tipo Il, sem alteragdes (densidade 1.024, pH 8.5, sem bilirrubina
ou hemoglobina, sedimento com menos de um eritrécito por campo).
A avaliagdo analitica (Quadro 3) identificou uma anemia hemoliti-
ca (Hb 7.6 g/dL, HTC 22.9%, VGM 87.7 fL, Reticulocitos 124.8 cél./
mL(4.78%), LDH 1041 UI/L (470-900UI/L)) e hiperbilirrubinémia (bilir-
rubina indireta 82.8 mmol/L) confirmando a presenga de hemdlise. O
esfregaco de sangue periférico apresentava eritrocitos com alteragdes
de stress oxidativo. O teste de antiglobulina direto e a pesquisa de
aloanticorpos foram negativos. O doseamento da atividade da G6PD
demonstrou o défice desta enzima (<1 Ul/gHb, controlo de 8 Ul/gHb,
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Quadro 3 « Caso clinico de Favismo: Evolugéo analitica

Admisséo D2 D4 4 meses
Hb (g/dL) 7.6 4.6 10.3 1.9
HTC (%) 22.9 13 30.8 34.2
VGM (fl) 87.7 94.5 9.7 84.4
HGM (pg) 29.1 33.1 30.6 294
RDW (%) 13 13 15 "
Reticulécitos (cél./mL/ %) 124.8/4.8 115.5/8.4 2737182 223105
> >
o o
Leucdcitos (cél./mL) 15300 | @ 9550 | g 6170 6840
o o
Plaquetas (cél./mL) 337000 g 300000 g 293000 243000
7] 7]
Creatinina (mmol/L) 29| § s 34
(= =
Ureia (mmol/L) 7.9 49
Na, K, Cl (mmol/L) 138, 3.9, 104
TGP (N 15-37 UILL), 25 52
TGO (N 30-65 UIL) 61 22
Brb indirecta, direta (mmol/L) 82.8,0
LDH (N 470-900 UI/L) 1041
pCr (mg/dL) 1.3 <0.5
Legenda: D2 e D4 - Segundo e quarto dia de internamento; Hb — Hemoglobina; HTC - Hematécrito; VGM — Volume globular médio; HGM — Hb globular
média; RDW - Red cell distribution width; Na — Sédio; K — Potassio; Cl — Cloro; TGP — Transaminase glutdmica pirGvica; TGO - Transaminase oxalo-acética;
Brb — Bilirrubina; LDH - Desidrogenase lactica; Col. — Colesterol; pCr — Proteina C reativa; GV — Glébulos vermelhos; N — Normal.

correspondendo a 12.5% do normal), sendo posteriormente identifica-
da uma mutagdo em hemizigotia no gene G6PD (¢.493A>G no ex&o 6;
165Asn>Asp) descrita como variante G6PD Taipei. ¢

A crianga ficou internada com indicagao de evicgao de alimentos e me-
dicamentos desencadeantes de hemolise. Fez hiperhidratagdo endo-
venosa (120% necessidades), analgesia, e iniciou suplemento de aci-
do félico. Por prostragdo marcada realizou transfus&o de concentrado
eritrocitario (10ml/kg). No segundo dia de internamento apresentou um
pico febril (38,3°C) com agravamento do estado geral, palidez cutanea
e anemia severa (Hb 4.6 g/dL), necessitando de nova transfuséo eri-
trocitaria. Melhoria progressiva desde entdo, tendo tido alta ao quarto
dia de internamento.

Foi posteriormente observado na consulta de hematologia e cerca de
4 meses apos o episddio hemolitico apresentava pardmetros hemato-
l6gicos normais, com reticuldcitos de 0,5% (22.3 cél./mL).

Discussao e conclusoes

0O défice de G6PD, doenga hereditaria com transmissao recessiva ligada
ao X, é o distlrbio enzimatico mais frequente a nivel mundial. As va-
riantes mais comuns apresentam-se com episodios de hemdlise aguda,
desencadeados por aumento de stress oxidativo, na sequéncia de infe-
¢Oes ou da ingestdo de alguns farmacos ou de favas. Fora dos episodios
agudos ndo ha quaisquer manifestagdes clinicas ou hematologicas. A
hemolise resulta da agdo de um fator oxidante sobre os eritrocitos com
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pouca atividade da enzima G6PD. E, maioritariamente, intravascular, por
isso esta associada a hemoglobinémia e hemoglobintria.

Ha variantes de G6PD (tipo ), muito mais raras, que cursam com ane-
mia hemolitica cronica, com episddios de agudizagdo. Nestes casos
uma parte substancial da hemdlise é extravascular, o que origina es-
plenomegalia.”

A associagdo entre a distribuicdo geografica do défice de G6PD e a
maléria esta bem documentada: em Africa o défice de GBPD (variante
G6PD A') esta associado a uma redugédo de 46-58% de episodios de
malaria grave (tanto em homens hemizigéticos, como em mulheres
heterozigéticas) ' Nas mulheres heterozigéticas foi demonstrado que
ha maior invas&o por P. falciparum da linhagem de células normais do
que das deficientes em G6PD. 40

A maioria das criangas com défice de G6PD ira permanecer assinto-
matica durante toda a vida. No entanto, algumas terdo episodios de
anemia hemolitica aguda que, se inadequadamente tratados, pode-
rdo ser fatais ou associar-se a lesdes neuroldgicas permanentes. A
publicagdo deste caso pretende relembrar esta patologia e realgar as
situagdes em que deve ser evocada.

O défice de G6PD deve ser ponderado em recém-nascidos/lactentes
com hiperbilirrubinémia néo explicada, histéria familiar de anemia he-
molitica crénica ou episédios de hemolise aguda associados a expo-
sicdo a infegdo, farmacos com efeito oxidativo ou ingestao de favas.
E importante lembrar que os lactentes hemizigéticos sob aleitamento
materno podem desencadear hemoélise se a mée ingerir substancias
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oxidantes que estejam presentes no leite. A origem étnica da crianca
(africana, asiatica ou mediterranica) orienta para a suspeita desta pa-
tologia.

As mulheres heterozigotas podem ter uma atividade enzimética redu-
zida ou quase normal, dependendo do desequilibrio de lionizagao do
cromossoma X com o alelo normal versus alelo mutado, Este desequi-
librio tende a acentuar-se com a idade e néo é invulgar a avo e o neto
terem episddios hemoliticos simultdneos, apds uma refeigéo conjunta
de favas.

O diagndstico é suspeitado pela historia clinica e pelos parametros he-
matoldgicos que incluem a observagao da morfologia do sangue perifé-
rico e é confirmado pelo doseamento da atividade enzimatica da G6PD.

Para o tratamento, além das medidas de suporte e da eviccéo de fator
es desencadeantes de hemdlise, podem ser necessarias transfusdes de
eritrécitos ou exsanguineo-transfusao (no recém-nascido).

E necessario considerar a hipétese de défice de G6PD perante clinica
de hemolise, em individuos previamente saudaveis e assintomaticos,
em especial no sexo masculino. Os doentes devem ser ensinados a
reconhecer os sintomas e a evitar fator es desencadeantes, como uso
de farmacos com poder oxidativo ou ingestdo de favas, de forma a
prevenir os episédios hemoliticos. Os doentes e familiares devem ser
informados do modo de transmiss&o da patologia e deve ser incentiva-
do o rastreio dos familiares potenciais portadores do défice.
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Um caso de anemia neonatal grave por transfusao feto-materna

A severe neonatal anemia due fetomaternal transfusion. A case report

Resumo

A transfus&o feto-materna (TFM) é uma patologia comum, mas pouco
conhecida e mal compreendida. Na maioria dos casos verifica-se ape-
nas a transferéncia de pequenas quantidades de sangue da circulagéo
fetal para a circulagédo materna, sendo a TFM de grande volume rara.
Esta Ultima acarreta em regra um prognostico reservado para o recém-
-nascido (RN).

Relata-se 0 caso de uma gravida de termo que recorreu ao servigo de
urgéncia por movimentos fetais diminuidos tendo efetuado cesariana
emergente. Ao nascimento o RN apresentava palidez muco-cutanea
acentuada e sinais de SDR ligeiro, mas sem evidéncia de choque hipo-
volémico. Da avaliagdo analitica realizada destacava-se: hemoglobina
5,0 g/dL, reticulocitose e eritroblastose, acidose metabdlica e teste de
Kleihauer-Betke positivo.

Apesar das medidas terapéuticas instituidas, assistiu-se a uma evolu-
cdo clinica para tetraparésia espastica. Sera questionavel a rapidez da
corre¢do da anemia.

A divulgagdo destes casos é importante, quer devido ao prognéstico
neuroldgico desconhecido nos sobreviventes, e porque a anemia pode
ser diagnosticada antes do nascimento e consequentemente optimiza-
do o seu tratamento, mas também para chamar a atenc¢éo da possibi-
lidade de TFM em todo o RN com aparente palidez.

Palavras-chave: transfusdo feto-materna, hemorragia feto-materna,
teste Kleihauer-Betke, anemia neonatal.

ACRONIMOS
Hb - hemoglobina
Htc - hematdcrito

Introdugao

Atransfusao feto materna (TFM) & um evento obstétrico comum, ocor-
rendo na maior parte das gravidezes, em regra sem sinais sugestivos
anteparto quer maternos, quer fetais (2. A maioria das TFM correspon-
de transferéncia de volumes inferiores a 1 ml, o que ocorre em cerca
de 96% das gravidezes, volumes de transfusdo superiores a 30 ml
ocorrem em cerca de 3 em cada 1000 gestagdes (2.

A frequéncia da TFM massiva permanece desconhecida, contudo,
até a definicdo de massiva nao é inequivoca. Durante um periodo de
estudo de 7 anos, em Manitoba (Canadéd), De Almeida e Bowman ©
estudaram 119.000 gravidezes, e consideraram um volume igual ou
superior a 80 ml como «massivo», enquanto outros autores ja a defi-
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Abstract

Fetomaternal transfusion is a common condition but litfle known and
poorly understood. In most cases there is only transfer of small amounts
of blood from the fetal to maternal circulation, and transfer of large volu-
mes are rare. The latter usually carries a poor prognosis for the newborn.
We report the case of a pregnant woman at term who was admitted
fo the emergency room for decreased fetal movement and emergent
cesarean section was carried out. At birth the infant had severe mu-
cocutaneous pallor and slight signs of RDS, but no evidence of hypo-
volemic shock. The screening done stood out: hemoglobin 5.0 g / dL,
reticulocytosis and erythroblastosis, metabolic acidosis and positive
Kleihauer-Betke test.

Outcome was development of spastic tetraparesis despite therapeutic
measures adoted. The speed of anemia correction remains questio-
nable.

The publication of these cases is important, both because of the unk-
nown neurological outcome in survivors, and because anemia can be
diagnosed before birth and thus optimizing its treatment and also to
draw attention to the possibility of fetomaternal transfusion in all infants
with apparent pallor.

Keywords: fetomaternal transfusion, fetomaternal hemorrhage, Klei-
hauer-Betke test, neonatal anemia.

RN - recém-nascido
TFM - transfuséo feto-materna

niram como volumes superiores a 30 ml ), ou 150 ml ®. Em relagdo a
sua etiopatogenia, a TFM esta associada a acidentes obstétricos, se
bem que, na maioria dos casos, ¢ idiopatica ©.

Quando a TFM se processa de uma forma crénica, o feto reage de for-
ma compensatoria com aumento de atividade hematopoiética, revela-
do por aumento de eritroblastos e reticulocitos no sangue periférico ©.
Isto permite também desenvolver adaptagdes hemodinamicas, No en-
tanto, ndo se sabe quanto tempo é necessario para que se observem
sinais de soffimento fetal agudo ™. Contrariamente, se a hemorragia
for aguda e o volume for superior a 20% do volume sanguineo total do
RN, este apresentara sinais de choque hipovolémico. Valores superio-
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res a 40% do volume total resultam em morte fetal ®. Nestas situagdes
de referir que o valor de concentragdo de hemoglobina inicial pode n&o
refletir a gravidade da hemorragia, sendo necessérias algumas horas
antes que haja hemodilui¢do e descida do valor de concentracéo de
hemoglobina 9.

Contudo esta separagdo entre TFM aguda e cronica nem sempre é
clara. Apresentamos um caso exemplificativo.

Caso clinico

Recém-nascido (RN) do sexo feminino, de 38 semanas de gestagéo,
segundo filho mée de 29 anos, saudavel, A Rh+. A gravidez foi vigia-
da, ndo teve intercorréncias, nomedadamente hemorragias, sendo as
serologias do 3° trimestre negativas e as ecografias obstétricas foram
normais. Por apresentar diminui¢ao dos movimentos fetais desde o dia
anterior e registo carditocografico com pouca variabilidade e desacele-
ragdes tardias, foi realizado parto por cesariana.

O RN nasceu deprimido, com indice de Apgar ao 1° minuto de 2, tendo
sido reanimado com mascara e autoinsuflador manual. Iniciou respi-
ragdo espontanea ao 3° minuto de vida, com indice de Apgar 6 ao
5° minuto. A laqueagao do cord@o umbilical aconteceu imediatamente
apds o nascimento, e 0 exame macroscopico da placenta e do corddo
nao revelou alteragdes. N&o foi pedido o exame anatomopatolégico
da placenta.

No imediato ao nascimento o RN apresentava palidez acentuada, sem
ictericia nem cianose e sem sinais de anasarca ou diatese hemorragi-
ca, mas evidenciou taquipneia e tiragem infracostal ligeiros, que exigi-
ram suplementacéo de 24% de FiO2 para Spo2 de 99%. Frequéncia
cardiaca 170 bpm e tens&o arterial 62/35 mmHg. Tinha um peso 3100
gramas (percentil 25-50), estatura 47 cm (percentil 10), e perimetro
cefalico 34,5 cm (percentil 50).

Realizou exames laboratoriais com 30 minutos de vida: gasimetria ca-
pilar que revelou acidose metaboélica (pH 7.157, pCO, 26,5 mmHg, pO,
50 mmHg, défice de bases —18,1 mmol/L); glicémia 60 mg/dl, asparta-
to aminotransferase 206 U/L, alanina aminotransferase 105U/L, lactato
desidrogenase 3618U/L, creatina quinase 2026UIL, bilirrubina total 1,5
mg/dl, por proteina C reativa 0,0 mg/dl.

0 hemograma revelou hemoglobina (Hb) 5,0 g/dl, eritrocitos 1,1x10¢/
ml, hematdcrito (Htc) 13.8%, reticuldcitos 9,7%, plaquetas 181.000/ml,
leuctcitos 30600, 44.8% neutrdfilos. O esfregaco de sangue periférico
mostrou «raras células em gota, alguns fragmentos eritrocitérios, ani-
socitose e policromasia, 51 eritroblastos observados em cada 100 leu-
cocitos». O RN era ORh positivo, sendo o teste de antiglobulina direto
negativo. O teste de Kleihauer-Betke, realizado no sangue materno,
revelou 4% de células fetais.

Foi realizada transfus@o de concentrado eritrocitario (15 mi/kg) com
recuperacdo da Hb para 9,6 g/dl, Htc 27,5%. Associou ampicilina e
gentamicina. Cerca das trés horas de vida iniciou pestanejo e apneias
interpretados como convulsdes sendo medicada com fenobarbital 10
mg/kg/dose ev, que se repetiu cerca trinta minutos depois. Foi realiza-
da uma segunda transfus&o de concentrado eritrocitario (15 ml/kg) as
9 horas de vida, verificando-se subida da Hb para 11,1 g/dl e do Htc
para 32%. Constatou-se no 2° dia de vida aumento ponderal de 120
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gramas, edema dos membros inferiores, diminuigdo do débito urina-
rio (0,5 ml/kg/hora) que teve boa resposta a terapéutica diurética com
furosemida 0.5 mg/kg/dose, mas sem outros sinais de insuficiéncia
cardiaca congestiva.

As 36 horas de vida, embora com parametros vitais estaveis, assistiu-
-se a agravamento neuroldgico, com hipertonia marcada dos mem-
bros superiores e inferiores e hipotonia axial. Associou-se medicagdo
anticonvulsivante com fenitoina ev (15 mg/kg). Contudo, por apneias
frequentes veio a necessitar de ventilagdo mecanica invasiva.

Foi realizada tomografia computorizada craneo-encefalica que mos-
trou padréo «sugestivo de edema cerebral». Por necessidade de ma-
nutencé@o de ventilagdo mecanica invasiva, foi transferida para uma
Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, onde esteve internada do
2°ao 14° dia, ventilada em CPAP (continuous positive airway pressure)
nasal até ao 4° dia. Manteve convulsdes (apneias e postura hiperto-
nica) até ao 5° dia, com hipotonia axial e hipertonia dos membros, de
predominio inferior, movimentos espontaneos pobres, olhar fixo de for-
ma inconsistente, com hiperreflexia nos membros inferiores. O electro-
encefalograma realizado (D5) «... escassos surtos breves de atividade
teta, com durag&o de 1 segundo, sendo o restante tragado isoeléctrico
... progndstico reservadoy; a ecografia transfontanelar (D6) revelou
«hiperecogenecidade difusa (...)». A ressonéncia magnética craneo-
-encefalica (D13) revelou «... hipersinal nas imagens ponderadas em
T1 e DP, corticais, em topografia perirrolandica esquerda, e de forma
focal a nivel frontal, temporal e occipital, que se enquadram em altera-
¢Oes de encefalopatia hipoxico-isquémica...».

Teve alta a0 20° dia de vida, medicada com fenobarbital, apresentando
autonomia alimentar, mas marcada hipotonia axial. Foi referenciada as
consultas de Neonatologia e Fisiatria do Centro Hospitalar de Setubal
para continuaga@o de programa de reabilitagédo que iniciou durante o
internamento.

Nas avaliagbes seriadas nas consultas notou-se fraco contacto visu-
al, hipotonia axial marcada e hipertonia dos membros; na avaliagao
aos 18 meses de idade apresenta quadro compativel com tetraparésia
espastica, 0 contacto visual é escasso e o perimetro cefélico é 44,0
cm (<percentil 5). Realizou potenciais auditivos evocados, que foram
normais. Manteve-se programa multidisciplinar de programa de reabi-
litagdo neuromuscular e suporte domiciliario.

Discussao

Ao nascimento, a palidez do RN, sem sinais de choque hipovolémico,
associado a presenga de reticuloblastose, sugeriram tratar-se de uma
anemia de instalag&o ndo aguda, com razoavel adaptagéo e tolerancia
hemodinémica por parte do feto. Uma vez que o crescimento do RN foi
adequado, sem hidropisia fetal, nem evidéncia de hepatomegalia bem
como auséncia de anemia microcitica e hipocrémica, pode-se concluir
que a TFM tera ocorrido muito provavelmente nas Ultimas semanas
da gravidez. Assim, podemos estar perante um caso de anemia su-
baguda.

O teste de diagnéstico mais utilizado para o diagnéstico de TFM é
o teste de Kleihauer-Betke, Este permite a identificagéo dos globulos
vermelhos fetais na circulagdo materna. Este parece ser um bom in-
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dicador de risco fetal ' embora tenha demonstrado quer subestimar,
quer sobrestimar o volume da TFM ©. De acordo com este exame
complementar, sabe-se que se forem encontrados 1% de glébulos fe-
tais no sangue materno, isto correspondera a uma transfuséo de cerca
de 50 ml '), No entanto como teste de diagndstico, a citometria de
fluxo € um método mais preciso, e objetivopois quantifica as células
fetais medindo a intensidade de fluorescéncia de anticorpos monoclo-
nais que se ligam a hemoglobina F.

No caso apresentado, o volume de transfuséo estimado sera de 200
ml (> 50% do volume fetal estimado), o que se tivesse ocorrido como
transfus@o Unica, aguda, seria incompativel com a vida. Nestas situa-
¢bes ha hipdtese de a hemorragia se processar de forma lenta. Nao
devemos esquecer que os eritrocitos tém semi-vidas longas. Na even-
tualidade de transfusées de 1-3 ml/ dia, poderdo ser transfundidos,
num periodo de um més, centenas de mililitros de sangue fetal para a
circulagdo materna.

O prognostico destes doentes ¢ varidvel ¢512, A falta de estudos de
seguimento neuroldgico nos sobreviventes, da avaliagdo sistematica
por exames de imagem do cérebro ao nascimento destes RN, de des-
cricdes de pegas do sistema nervoso central na autopsia, fazem com
que as consequéncias da hipoxia cerebral nos casos de TFM grave
permanegam pouco reconhecidas ©. No entanto, TFM de volumes

superiores a 200 ml estdo associadas a grande risco de morte fetal,
morte neonatal ou alteragdes neurologicas ©12.

A lesdo do sistema nervoso central neonatal € complexa, com muitos
mecanismos e vias que contribuem quer para a leséo precoce, quer
para a lesdo tardia. Os varios estudos tém-se focado em diferentes
processos como o stress oxidativo, inflamagéo e citotoxicidade 3.
Também o grupo heme, a porgéo néo proteica da hemoglobina pode
atuar como pro-inflamatorio, e o grande volume de concentrado eritro-
citario transfundido, rapidamente, também poderéa ser co-responsavel
por esta lesdo do sistema nervoso central . Embora sendo sempre
especulativo, retrospectivamente, admitimos que deveriamos ter reali-
zado a correcgao da anemia de forma mais gradual.

A considerar ainda que situagdes de anemia nos primeiros meses de
vida, de etiologia ndo esclarecida, poderdo corresponder a situagdes
de TFM de gravidade intermédia, que podem ter passado desperce-
bidas.

O diagnostico de TFM deve ser considerado em todos os casos de
morte fetal inexplicada, sofrimento fetal, hidropisia fetal n&o-imune,
choque neonatal e anemia ndo hemolitica. O teste de Kleihauer-Betke
€ um exame a ser efetuado nestes casos, ou a citometria de fluxo, se
disponivel, uma vez que esta parece ser mais especifica.
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