A Revista Saude Infantil

A Saude Infantil (SI) tem como principal missao a
divulgagdo e formagdo de Pediatria Geral pelos seus
assinantes.

Passou por diversas fases durante a sua existéncia e
atualmente funciona como uma secgdo da Associacdo de
Saude Infantil de Coimbra (ASIC). Por uma multiplicidade
de razdes a publicagdo da Sl tem sistematicamente saido
atrasada o que prejudica a atualidade das publicagdes que
foram aceites para publicagdo, algumas héa anos.

O objetivo da publicagéo especial atual é publicar artigos que
tinham valor cientifico para ser aceites mas cuja mesma foi
sendo atrasada, facto pelo qual pedimos as mais sinceras
desculpas.
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EDITORIAL

O programa de atividades para o ano de 2016 da Sl inclui
a reformulacdo do seu conselho editorial (agradecendo o
contributo prestado pelas pessoas nele incluidas que ja nao
se encontram em funcgdes), a abertura do mesmo a novos
Pediatras, subespecialidades e especialidades (dentro
e fora do Hospital Pediatrico de Coimbra), a renovagao
do funcionamento da revisdo de artigos e a abertura de
publicages eletronicas com eventual atualizagdo da pagina
oficial da Sl. O objetivo de futuro € ter uma Sl pronta para ser
indexada e mais atraente para publicacdes € para atragao de
patrocinios.

Reforga-se também o compromisso de manter o rigor
cientifico e qualidade que tem pautado a Sl ao longo dos
anos.

Nelson Neves

Editor da Revista Saude Infantil
Assistente Hospitalar de Pediatria
Hospital Pediatrico, CHUC, E.P.E.
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Perturbagdes Regulatérias — A propésito de um caso clinico

Regulatory disorders — a case report

Resumo

Ao longo do seu processo de desenvolvimento, o bebé experiencia
alteragdes e irregularidades normais e frequentes dos ciclos e ritmos
mais elementares, como os ritmos de sono e alimentacao. Estas difi-
culdades de regulagdo s&o adaptativas e normalmente resolvem-se
até o sexto més de vida. Contudo, ha criangas em que estas dificul-
dades regulatérias se mantém durante mais tempo do que seria espe-
rado. Quando se verificam padrdes comportamentais especificos em
associag@o com fragilidades no processamento e organizagéo senso-
rial e sensorio-motor estamos perante uma Perturbagéo Regulatéria.
Os autores apresentam uma revisao bibliografica sobre Perturbagdes
Regulatorias, abordando conceitos como auto-regulagéo, processa-
mento sensorial e temperamento. Por fim, ilustram com uma breve
descrigao clinica de um caso, de um menino de 36 meses referenciado
a consulta por atraso de linguagem e gestos repetitivos, que na se-
quéncia da intervengéo terapéutica mostrou uma evolugéo favoravel.
Pretende-se alertar para esta patologia, tdo importante da primeira
infancia.

Palavras-chave: auto-regulagéo, processamento sensorial, tempera-
mento, perturbagdes regulatdrias, primeira infancia.

Auto-regulagéao

A capacidade de auto-regulagao desenvolve-se nos 2 primeiros anos
de vida e ¢ estreitamente dependente da maturagao fisioldgica, da ca-
pacidade de resposta do prestador de cuidados e da adaptagédo da
crianga as exigéncias do meio 2,

Os comportamentos de auto-regulagdo sdo essencias na modulagéo
da reatividade sensorial, na resposta emocional e na atengdo®4.
Existem diferencas individuais nas competéncias de auto-regulagéo, para as
quais contribuem a forma como cada crianga faz a integragao sensorial ¢,

Processamento sensorial

A integragao sensorial € 0 processo que envolve a organizagéo das
sensagdes do corpo e do ambiente com fim a uma resposta adaptati-
va. Aintegragdo sensorial pode ser pensada tendo em conta 5 passos
sequenciais:
* registo sensorial, em que ha uma consciéncia inicial da sensagao;
+ orientacdo e atengéo, que envolve a atengdo selectiva ao estimulo;
— interpretacéo, onde € dado um sentido ao estimulo percepcionado;
- organizagéo de resposta, em que é definido o tipo de resposta
a dar ao estimulo;
— execucdo da resposta, o Unico passo directamente observavel®

Correspondéncia: Manuela Soares - manelas@hotmail.com

Manuela Soares*, Vera Santos*, Sara Pedroso*,
Leonor Fragoso**, Pedro Caldeira da Silva**

Abstract

Throughout their development process, babies experience fre-
quent normal changes and irregularities on the more elementar cycles
and rhythms, dependent on sleep and feeding routines. These difficul-
ties of regulation are adaptive and usually resolve themselves until the
sixth month of life. However, there are children in whom these regula-
tory difficulties remain for longer than expected. A Regulatory Disorder
arrises when there are specific behavioral patterns in combination with
weaknesses in sensory and sensori-motor processing and organizing.
The authors present a review on Regulatory disorders, addres-
sing concepts such as self-regulation, sensory processing and
temperament. Finally, there’s an illustration with a brief descrip-
tion of a clinical case, a 36 months-old boy referred to consul-
tation for language delay and repetitive gestures, whom follo-
wing the intervention therapy showed a favorable outcome.
This paper aims to alert to this condition, so important in early chil-
dhood.

Keywords: self-regulation, sensory processing, temperament, regula-
tory disorders, early childhood.

N 7

Figura 1 « Os cinco componentes do processo de integragao sensorial

Temperamento

O temperamento ¢ um outro fator moderador daquilo que é a relagéo
que a crianga estabelece com o que a rodeia. Thomas, Chess, Bir-
ch e Hertzig (1960) investigaram o temperamento tendo como base
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conceptual a ideia de padrdes de reagdo primérios biologicamente
determinados. Os autores destacam trés padroes de temperamento
especificos®.

O conhecimento das qualidades temperamentais da crianga permite
saber quais sdo aquelas que podem constituir-se como fatores de ris-
co de uma perturbagéo psiquiatrica®™.

mais
positivas
manifesta- adaptam-
Criancas cOes de se pouoo & mﬂlll':r;;w
dificeis humos ras s
negativo sltuagdes
Criangas mmos :‘modor:l
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Figura 2 » Os trés padroes de temperamento especificos

Perturbacdes Regulatérias do Processamento
Sensorial

No seu desenvolvimento, o0 bebé experiencia alteracdes e irregulari-
dades normais e frequentes dos ciclos e ritmos mais elementares (ex.
ritmos de sono e alimentacéo). Estas dificuldades de regulagdo sao
adaptativas e normalmente resolvem-se até o sexto més de vida.
Contudo, ha criangas em que estas dificuldades regulatérias se man-
tém durante mais tempo do que seria esperado e entdo falamos de
criangas com perturbagdes regulatérias. Algumas, tém dificuldades su-
ficientemente extremas para interferirem no seu funcionamento diario
em casa, na escola e nas interagbes com os pares e adultos, bem
como nas rotinas, tal como a higiene, sono e alimentagao(*2.

Todas as criangas demonstram um perfil de regulagéo Unico. As per-
turbagdes da regulagdo sensorial devem ser vistas num continuum de
variagbes do processo da regulagéo!'?.

Quando se verificam padrées comportamentais especificos em asso-
ciagdo com fragilidades no processamento e organizagao sensorial e
sensorio-motor estamos perante uma perturbagéo regulatdria®'4),

Em relagdo a génese destas dificuldades s&o vérias as teorias aponta-
das. E indubitavel a presenca de fatores organicos e inerentes & pro-
pria crianga™® mas também n&o se podem descurar os fatores relacio-
nais envolvidos naquilo que é o desenvolvimento da crianga integrada
no seu ambiente'®),

Hé evidéncias crescentes de que padrdes constitucionais e maturati-
vos contribuem para as dificuldades destas criangas, mas é também
claro que os fatores relacionais precoces podem exercer uma conside-
ravel influéncia no como as dificuldades maturativo-constitucionais se
desenvolvem e no contributo que tém para a personalidade em desen-
volvimento da crianga(™.

Em termos biologicos e de estrutura, os estudos falam na existéncia de
uma base neurolégica e genética que é, de alguma forma, promotora
destas incapacidades e atrasos de desenvolvimento('®).

Classificagao

As Perturbagdes Regulatérias foram descritas pela primeira vez na
Classificagdo DC 0-3 (Zero to Three’s Diagnostic Classification of Men-
tal Health and Developmental Disorders of Infant and Early Childhood)
em 19944,

Este sistema de classificagdo privilegia dimensdes relacionais e am-
bientais, aliando-as a dimensdes estruturais’® e complementa clas-
sificagdes como a DSM (Diagnostic and Statistical Manual of Mental
Disorders) e a CID (Classificagéo Internacional de Doengas). E uma
classificagdo especifica da primeira infancia (dos 0 aos 3 anos), po-
dendo ser utilizada até os 5 anos, altura em que as outras classifica-
¢Oes se tornam mais pertinentes.

Esta classificagdo € multiaxial e & composta por 5 Eixos:

Eixol  Diagnostico Primario

Eixoll  Perturbagéo da Relagéo

Eixo [l Perturbagdes e Condi¢des Organicas e de
Desenvolvimento

Eixo IV Factores de Stress Psicossocial

EixoV  Nivel Funcional de Desenvolvimento

Emocional™

A classificagdo DC 0-3 foi revista em 2005, tendo havido uma alte-
ragdo do nome de Perturbagbes Regulatorias para Perturbagdes
Regulatdrias do Processamento Sensorial, de forma a enfatizar este
Ultimo. Também a subdivis&o sofreu algumas alteragées, passando a
contemplar:

400. Perturbagoes Regulatérias do Processamento Sensorial
410. Hipersensivel
411. Tipo A: Receoso / Cauteloso
412. Tipo B: Negativista / Desafiador
420. Hiposensivel / Sub-reactivo
430. Procura de Estimulos / Impulsivo
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Padrao comportamental especifico que apresenta em resposta
as suas dificuldades

400. Perturbagao Regulatéria

Cautela excessiva, inibicdo, medo constante, evitamento de determinado tipo de
experiéncias, intolerancia a alteragdo de rotinas, timidez e dificuldades relacionais,
irritabilidade, dificuldades em acalmar-se e baixa tolerancia a frustracéo.

411. Hipersensivel de tipo receoso-cauteloso

Comportamentos de oposi¢éo, negativos e de controlo, agressividade, zanga quase

412. Hipersensivel de tipo negativista-desafiador o . . o
constante, resisténcia a mudangas e transigdes, compulsividade e perfeccionismo.

Desinteresse pelo ambiente envolvente, apatia, cansago excessivo e desadequado, pouca
exploragdo das modalidades relacionais e interactivas quer com pessoas, quer com objetos,
isolamento, interesse em actividades solitarias de auto-consolo.

Altos niveis de actividade, grande procura de contacto fisico, comportamentos disruptivos,
excitabilidade excessiva, comportamentos que pdem em risco a vida da crianga numa busca
de alcangar sempre mais estimulacéo, impulsividade e tendéncia para se envolver em brigas

420. Hiposensivel/ Sub-reativo

430. Procura de estimulos / Impulsivo

e problemas

Quadro 1« Quadro sintese dos principais tipos de Perturbagao Regulatéria®

E importante saber o perfil sensorial da crianca para adequar a in-
tervengao.

Criangas com baixo limiar neurologico, e comportamento de acordo
com o limiar, apresentam sobre-reactividade aos estimulos. Contu-
do, podem usar o evitamento para contrariar esse limiar.

De acordo

Criangas com elevado limiar neurolégico podem apresentar um registo
pobre, porque necessitam de maior estimulagdo. No entanto, podem
procurar ativamente sensagdes para compensar o limiar.

Para contrariar

SAUDE INFANTIL

(Sensibilizagéo) Sobre-reactividade aos estimulos

com o limiar —> o limiar
Alto Registro pobre de respostas Procura de sensagbes
(Habituacao ) \ /
Baixo

Evitamento

Quadro 2 « Relagdes entre respostas comportamentais e limiares neurolégicos®"

Vinheta clinica

Crianca de 36 meses, do sexo masculino, referenciada a consulta por
atraso de linguagem e gestos repetitivos.

Mantinha um contacto visual fugaz e mostrava-se hipersensivel a de-
terminados estimulos, nomeadamente sonoros e vestibulares. Com
estimulag&o excessiva fazia retiradas. Por outro lado, fazia procura ac-
tiva de outros estimulos, como correr pela sala e andar as voltas. Apre-
sentava dificuldades na socializagdo, com isolamento e evitamento;
grande distractibilidade; e dificuldades no processamento da lingua-
gem, com ecollia, troca de pronomes e uso de jarg@o. Apresentava
uma linguagem verbal pouco espontanea, mas verificava-se intengéo
comunicacional. A expresséo emocional era plana e apresentava uma
inexpressividade mimica que diminuia com o aumento da intensida-
de dos estimulos. Utilizava o jogo simbélico e demonstrava agrado

na interagdo, em contexto de jogo. Neste contexto, utilizava poucas
estratégias na resolugéo de problemas, apresentando um tempo de
resposta aumentado e desistindo facilmente.

0 estudo analitico, bem como a investigagdo ORL (audiograma e po-
tenciais evocados) revelou-se normal.

Depois de realizado e cotado o Perfil Sensorial € integrado o seu resul-
tado com a avaliagdo clinica, pode atribuir-se o diagndstico definitivo
de Perturbagdo Regulatoria de tipo misto, no eixo I; Perturbacéo da
Relagdo Sobreenvolvida, no eixo Il e Atraso Global do Desenvolvi-
mento, no eixo lII.

Em termos terapéuticos realizou sessdes de floor-time (segundo o
modelo D.I.R.®) @, terapia ocupacional e terapia da fala, e teve apoio
pedagdgico no jardim de infancia.
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Com estas medidas verificou-se uma evolugéo favoravel: com um
maior envolvimento na relagdo (com os pares € com os adultos);
diminuicdo dos evitamentos, pelas adequagdes ocorridas no meio
(casa e jardim de inféncia) e progressos na linguagem.

Conclusao

O diagnostico de Perturbagéo Regulatéria do Processamento Sen-
sorial € uma entidade reconhecida, mas que requer maior investiga-

¢ao. Neste momento existem estudos que mostram uma correlagéo
entre sintomas de pobre auto-regulagéo na primeira infancia e a pre-
disposi¢éo para o desenvolvimento de problemas em idades poste-
riores, como a depressao, problemas de sono, problemas somaticos
e agressividade®.

Com este trabalho os autores pretenderam alertar para esta patolo-
gia, tAo importante da primeira infancia.
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Oligoartrite — infeciosa ou reumatica? — dois casos clinicos

Oligoarthritis — infectious or rheumatologic? — two case report

Resumo

Por oligoartrite entende-se o envolvimento articular de quatro ou me-
nos articulagdes. O diagndstico diferencial da oligoartrite febril inclui a
artrite, a osteomielite e a osteoartrite sépticas, a pirpura de Schonlein-
-Hendch, a doenga do soro-like, a febre reumatica, a artrite reativa,
doencga de Kawasaki, mas também poderé ser uma apresentagéo de
uma doenga maligna.

Descrevemos dois casos clinicos de envolvimento oligoarticular com
febre e rubor da pele periarticular, semelhantes nas manifestagées cli-
nicas mas com diagndsticos diferentes: osteoartrite séptica por Strep-
tococcus pyogenes e sindrome e Reiter secundario a gastroenterite
muito provavelmente por Salmonella spp, respetivamente com trés e
quatro localizagdes distintas.

Com estes dois casos clinicos pretendemos sobretudo alertar que o
envolvimento osteoarticular em mais de duas localizagdes pode re-
sultar de processos inflamatdrios agudos, mas nao se deve deixar de
excluir uma infecdo bacteriana. Esta deve ser evocada, particularmen-
te se presentes alteracéo do estado geral, febre elevada, dor intensa
e rubor periarticular.

Palavras- chave: artrite, osteomielite, oligoartrite, séptica, artrite reati-
va, sindrome de Reiter, Streptococcus pyogenes.

Introdugao

Por definigdo a presenga de dois ou mais sinais inflamatérios numa
Unica articulagdo denomina-se monoartrite !, impondo-se sempre a
exclusdo de uma etiologia infeciosa 2°. Artrite em cinco ou mais articu-
lagbes denomina-se poliartrite, que quase sempre tem subjacente um
processo inflamatorio crénico ou agudo, em regra de etiologia imunol6-
gica . Artrite em duas a quatro articulagdes em simultaneo ou com ca-
rater migratério denomina-se por oligoartrite . Esta deve evocar uma
patologia reumatolégica mas nédo exclui uma etiologia infeciosa 2%,

A artrite associada a um agente infecioso pode classificar-se como
artrite séptica ou artrite reativa 2. Na artrite séptica ha infe¢éo direta da
articulagdo por um agente infecioso, por disseminagdo hematégena,
na maioria das vezes bacteriano sendo a evolug&o clinica mais rapida
2, Ao contréario da artrite reativa (ARe) em que o mecanismo fisiopato-
gico é imune e, consequentemente mais insidioso .

Na pratica do dia a dia podera ser dificil distinguir entre artrite (infecéo
intra-articular), osteomielite (infegdo do 0sso) ou osteoartrite (infegao
do 0sso e da articulagao) sépticas 3°.

Correspondéncia: Clara Diogo - clara.diogo@gmail.com
1 - Hospital Infante Dom Pedro — Aveiro

Clara Diogo ', Paula Estanqueiro 2, Filipa Cunha ',
Inés Balacé ?, Manuel Salgado ?

Abstract

Oligoarthritis is an inflammation of four or fewer joints. The differen-
tial diagnosis of a febrile oligoarthritis includes arthritis, osteomyelitis
and septic osteoarthritis, Henéch-Schonlein purpura, serum sickness,
rheumatic fever, reative arthritis, Kawasaki disease, but it can be a ma-
nifestation of malignancy.

We describe two cases of oligoarticular involvement with fever and
periarticular redness of the skin with similar clinical presentation but
different diagnosis: septic osteoarthritis by Streptococcus pyogenes
and Reiter’s syndrome secondary to gastroenteritis presumably by
Salmonella spp, with three and four distinct localization respectively.
We intend with this two clinic reports to alert that involvement of more
than two osteoarticular localizations can be a consequence of acute
inflammatory process but bacterial infection cannot be discard. The last
one should be evoked, mainly if bad general appearance, high fever,
intense pain and periarticular redness.

Keywords: arthritis, osteomyelitis, septic osteoarthritis, reative arthri-
tis, Reiter’s syndrome, Streptococcus pyogenes.

Os principais agentes causais das artrites / osteomielites / osteoartritres
sépticas sdo o Staphylococcus aureus (50-80% dos casos) seguido, em
5-10% dos casos, pelo Streptococo & hemolitico do grupo A de Lance-
field (SBHGA) 2%6. A maioria das infegdes osteoarticulares bacterianas
tem uma Unica localizagdo em 93,4% 2 a 95% ° dos casos. Isso significa
o envolvimento de dois ou mais locais em 5% ° a 6,6% 2 das situagdes
podendo envolver pelo menos trés locais em 1,7% dos casos 2.

Na ARe ha uma inflamacéo articular pos infeciosa estéril que se mani-
festa habitualmente nos individuos geneticamente suscetiveis (Human
leukocyte antigen HLA-B27 positivo) 7. A artrite asséptica resulta,
neste caso, de uma resposta imune a um agente infecioso, presente
ou prévio, de localizag&o extra-articular 7, que surge dias a 6 semanas,
em média as 4 semanas, apds uma infeg&o a distancia seja no apare-
lho digestivo, genito-urinario ou respiratério ™. As bactérias particular-
mente implicadas na ARe sdo a Chlamydia, a Salmonella, a Yersinia e
o Campylobacter ™. A ARe é mais frequentemente uma oligoartrite
pode cursar com febre ”. A sindrome de Reiter (SR) € uma variante de
ARe que agrega uma triade classica, caraterizada por artrite pds infe-
ciosa, uretrite estéril e conjuntivite purulenta, que € comum no adulto,
sendo raros os casos publicados em idade pediatrica”""2, Num estudo

2 - Hospital Pediatrico, Coimbra
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chinés, publicado em 2010, em 22 criangas com SR (21/22) 95% tive-
ram febre na fase inicial do quadro clinico .

A maioria das artrites viricas € devida a parvovirus, virus hepatite B e
C, enterovirus e herpes virus (epstein-Barr, citomegalovirus, varicela
e herpes virus) 2. Em geral, as artrites por virus sdo mais frequentes
no adulto do que na crianga 2. Em termos clinicos a artralgia ¢ mais
frequente que a artrite, sendo ambas migratérias e de curta duragéo
(uma a duas semanas), desaparecendo sem lesdo residual 2. A artrite/
artralgia surge no contexto da febre e de outras manifestagdes, como
exantemas, dependendo da etiologia virica 2.

Apresentamos dois casos onde as dificuldades de diagnéstico entre
ARe versus oligoartrite infeciosa foram patentes.

Caso clinico 1

Menino, de 10 anos, previamente saudavel, foi trazido ao servigo de
urgéncia (SU) do Hospital Pediatrico de Coimbra (HPC), em margo de
2008, por cefaleias, febre com menos de 24 horas de evolugao (ma-
ximo 39,5°C temperatura axilar) e rinorreia, associados a dor, calor,
rubor e impoténcia funcional do pé direito. Foi negado traumatismo
prévio recente. Os antecedentes pessoais e familiares eram irrele-
vantes. Neste primeiro dia de doenga (DD1), do exame fisico havia a

destacar o facto de utilizar auxiliares de marcha (“canadianas”) cami-
nhando com o membro inferior direito suspenso, tinha cinco petéquias
na axila direita, queixando-se de dor intensa a palpagao do tend&o de
Aquiles direito. Ndo apresentava outros sinais inflamatorios, e tinha
uma pequena escoriacdo na face externa da perna direita.

Foi observado por um médico do internato de pediatria € por um or-
topedista que assumiram os diagndsticos de “tendinite associada a
sindrome virusal”. Teve entéo alta do SU com a recomendag&o de re-
pouso e medicado com analgésicos.

Contudo, em DD2, as queixas anteriores associou dor no pé e no co-
tovelo esquerdos. A dor era intensa, mantinha-se em repouso e agra-
vava com a mobilizagdo. Em DD3, por agravamento da febre (maximo
40,5°C axilar) e das dores musculo-esqueléticas voltou ao SU do HPC.
O exame fisico, para além da prostragéo, revelou sinais inflamatorios
da regido calcanea do pé direito, com rubor, tumefagéo e dor intensa
a palpagdo com hiperestesia, envolvendo também a zona de inser-
¢do do tend&o de Aquiles (Figura 1A). Associadamente, apresentava:
sinais inflamatérios ligeiros do pé esquerdo (dor, tumefagéo e calor)
e do cotovelo esquerdo (CE), com dor, tumefagéo e limitagdo da ex-
tensao (Figura 1B); exantema macular de lesdes contaveis (poucas e
dispersas maculas) nas extremidades, enantema dos labios e lingua
em framboesa.

Figuras 1A e 1B * Menino de 10 anos com sinais inflamatérios com rubor do pé e do tendao de Aquiles a direita; Limitagcao da exten-

séo do cotovelo esquerdo da mesma crianga (1B).

Apresentar-se com febre elevada, prostragao, trés focos de queixas
osteoarticulares e exantema macular foi admitido poder tratar-se de
artrite idiopatica juvenil (AlJ) sistémica ou doenga linfoproliferativa.
Ficou internado e foram realizadas colheitas de sangue e exames
imagiolégicos. Os exames laboratoriais mostraram 7150/mm3 leucé-
citos, velocidade de sedimentacao (VS) a 12 hora de 52 mm, proteina
C reativa (PCR) de 5,7 mg/dl, transaminases e desidrogenase lactica
(DHL) aumentadas e tempos de coagulagéo sem alteragdes e ficou
uma hemocultura em curso (Tabela I). As radiografias osteoarticulares
do pé direito e o0 ecocardiograma foram normais.

Pelo envolvimento osteoarticular em 3 locais diferentes foi pedida a
colaboragdo da equipa de reumatologia pediatrica (RP). Perante o
quadro de febre e artrite com dor muito intensa, calor e rubor discretos
foi acrescentada a hipotese de febre reumatica, sendo medicado com
acido acetilsalicilico (70 mg/kg/dia de 6 em 6 horas).

Em DD4 por manter clinica, apesar do anti-inflamatorio, repetiu inves-
tigagao analitica, incluindo uma segunda hemocultura, doseamento do
titulo de antiestreptolisina O (TASO) e serologias para o citomegalovi-
rus, o virus de Epstein Barr e o parvovirus B19, com o intuito de excluir
uma artrite reativa a virus (Tabela I).
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Tabela | « Sintese dos exames laboratoriais realizados

Valores Normais DD3 DD4 DD11 DD17 DD24
Hemoglobina (g/dl) 11,5-15,5 14,1 12,4 11,9 11,2 12,8
Leucdcitos (n°/mm?) 4500-13500 7150 7850 10510 7680 8360
Plaquetas 150.000-400.000 139.000 150.000 392.000 441.000 286.000
Reagentes de fase aguda
VS (mm/ 12 hora) 4-10 52 45 97 102 79
PCR (mg/dl) <0,5 6,7 4.4 1,6 0,5
TGO/TGP (U/l) 5-45 143/154 42/49
DHL/ (U 120-330 771 578 415
Acido rico (micromol/l) 130-390 194,9
TASO (unidades Todd) 240 447 2.610
Hemocultura SRHGA Negativo Negativo
Cultura da orofaringe Negativo Negativo
Serologias Imune (para
(CMV,EBYV, Parvovirus) os 3 virus)

Em DD5 de doenga mantinha artrite com hiperalgesia e o exantema
tinha desaparecido. Nesta altura teve-se conhecimento que na he-
mocultura do DD3 estaria a positivar cocos Gram positivos. Assumi-
do o diagnostico de artrite/osteomielite sépticas, iniciou flucloxacilina
endovenosa (50 mg/kg/dia, 8-8 horas). As ecografias do CE e do pé
direito (realizadas a DD5) revelaram, no CE “aumento da espessura
e hipoecogenicidade dos tenddes que se inserem no olecraneo com
processo de tendinite em fase aguda; sem derrame intra-articular” e
do pé direito “aumento da espessura e hipoecogenicidade do tendao
de Aquiles (...); presenga de pequena lamina de derrame na bolsa

adiposa retro-calcaneana compativel com tendinite Aquiliana em fase
aguda; sem derrame intra-articular da tibio-tarsica (TT) direita”.

No DD6 foi realizada cintigrafia osteoarticular que mostrou “hiperfixa-
¢do no calcaneo, TT direitos e no cotovelo esquerdo (...) compativel
com osteomielite/ osteoartrite” e foi conhecido o resultado da hemo-
cultura (de DD3) - positiva para SRHGA. Perante a evolug&o clinica e
o resultado dos exames auxiliares de diagnéstico (Quadro 1) foi feito o
diagnostico de osteoartrite séptica multifocal por SRHGA.

Quadro 1 + Sintese dos elementos clinicos e dos exames complementares do caso 1:

> Febre elevada de inicio precoce

~

Prostragéo

~

~

anti-inflamataérios

~

Dores intensas com hiperestesia articulares / periarticulares

Exantema macular de lesdes contaveis

~

~

Enantema e lingua em framboesa

~

Leucograma normal, plaquetas normais

Aumento dos outros RFA: VS e PCR

~

~

Radiografias do pé direito normais realizadas em DD3

~

~

Escoriagéo na face lateral da perna direita (desvalorizada pela familia)

Queixas osteoarticulares em 3 locais com padrao aditivo: dor intensa, rubor, impoténcia funcional e hiperestesia, sem resposta aos

Hemocultura: positiva para SBHGA ao DD3 e negativa ao DD4, sem antibioterapia

Cintigrama osteo-articular compativel com osteomielite/osteoartrite
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No DD11, apesar de sétimo dia de antibioterapia endovenosa, manti-
nha febre (38°C axilar, 1 pico febril por dia), mantinha dores intensas
no pé direito e analiticamente verificava-se agravamento dos RFA (VS
de 97 mm na 12 hora). Uma segunda ecografia do CE revelou “der-
rame intra-articular de ecoestrutura heterogénea, néo anecogénico;
discreto aumento da espessura das cartilagens”.

Em DD12 foi submetido a artrotomia do CE que deu saida a pus, tre-
panacao do calcéneo direito e limpeza cirirgica. Manteve a mesma
antibioterapia.

Apos as drenagens cirlrgicas verificou-se de imediato a melhoria cli-
nica, tendo ficado apirético nesse dia e tendo havido desaparecimento
das queixas algicas em 2 dias. A cultura do liquido sinovial do CE e do
fragmento de 0sso do calcaneo direito revelaram-se negativas.

Em DD17 repetiu avaliagdo analitica (Tabela 1) que mostrou reducéo
dos valores da PCR, manutengdo do aumento de VS, elevagao sig-
nificativa do TASO, 6 vezes maior que o valor em DD4. Em DD24 a
avaliagdo analitica mostrou leucograma normal, PCR negativa e uma
VS ainda aumentada mas a diminuir.

Dado tratar-se de uma forma de doenga invasiva a SBHGA efetuou
investigagdo (hemograma completo, avaliagdo quantitativa das imu-
noglobulinas, estudo do complemento e da capacidade oxidativa dos
neutréfilos e monacitos) que excluiu tratar-se de um défice imunitario.
Dois anos depois, em abril de 2011, mantinha-se totalmente assinto-
matico e n&o tivera outras intercorréncias infeciosas relevantes.

Caso clinico 2

Menino de 4 anos recorreu ao SU do HPC, em novembro de 2008, por
oligoartrite febril com uma semana de evolugéo envolvendo a tibiotar-
sica (TT) direita e 0 punho esquerdo.

Em outubro de 2008 iniciou gastroenterite aguda (GEA) com muco e
com febre (méaximo 39°C axilar), que viria a durar uma semana. Trés
dias apds ficar assintomatico da GEA (e que atribuimos ser o DD1)
surgiu com hiperémia conjuntival com exsudado bilateral, “dores nos
pés’, que foram transitérias, e distria. Foi observado por oftalmolo-
gista que diagnosticou “conjuntivite purulenta” tendo medicado com
colirio antibiotico.

No DD7 iniciou tumefag&o, dor e impoténcia funcional do pé direito,
febre (maximo 39° C axilar). Foi observado no mesmo dia no SU de
Pediatria no Hospital da Figueira da Foz, onde se constatou artrite da
TT direita e aftas orais, tendo sido medicado com ibuprofeno, 10 mg/
kg/dose 3id.

Em DD14, recorreu pela primeira vez ao SU do HPC. Tinha febre com
7 dias evolugdo, estado geral estava conservado, mas apresentava
queilite, sinais inflamatorios do pé direito (com tarsite), artrite da TT
direita com rubor, artrite do punho esquerdo sem rubor (Figuras 2 A,
2B e 3) com dor moderada mas sem hiperestesia em nenhuma das
localizagdes; a auscultagdo cardiaca, sopro sistolico, de intensidade I/
VI audivel no bordo esquerdo do esterno, previamente ndo conhecido.

Figuras 2A e 2B * Menino de 4 anos com sinais inflamatério do pé direito (tarsite) e da TT direita com tenossinovite; notar o rubor

sobre a articulagao TT direita.

Como antecedentes familiares havia de salientar o facto de o pai, de 30
anos, ter o diagnostico de espondilite anquilosante (HLA-B27 positivo).
A investigagao analitica revelou 9.850/mm? leucécitos (34% de neu-
tréfilos), PCR de 0,9 mg/dl, teste répido na orofaringe para pesquisa
de antigénio do SRHGA, reagéo de Wright e TASO que foram todos
negativos, tendo também colhido sangue para hemocultura (Tabela Il).
O ecocardiograma e a radiografia do pé revelaram-se normais.

Em DD17 foi realizada ecografia da TT direita que mostrou apenas
“tenossinovite” periarticular & TT direita. Manteve medicagao com ibu-
profeno.

Em DD20 foi reavaliado na Consulta de RP. Estava apirético ha 1 dia,
tendo tido um total de 12 dias de febre, apresentando agora sinais
inflamatorios em quatro articulagdes (tarsite direita, TT direita, punho
esquerdo e joelho direito - JD). A hemocultura (DD14) revelou-se po-
sitiva para Staphylococcus epidermidis, resistente a oxacilina. Repetiu
analises que revelaram: 11.570/mm? leucécitos, 46% neutréfilos, PCR
0,3 mg/dl, VS a 12 hora de 79 mm. Foi pedida coprocultura que, por
varias razdes, ndo foi executada.

A cintigrafia osteoarticular, realizada em DD21, revelou “hiperfixagao
do tarso, a direita, (...), compativel com informagéo clinica de oste-



omielite”. Por suspeita de osteomielite do tarso do pé direito a DD21
foi internado e medicado com clindamicina (20 mg/kg por via endo-
venosa, 8-8 horas durante 8 dias), a que substituiu por flucloxacilina
oral (100 mg/kg/dia 8-8 horas), durante 11 dias, em ambulatério (D29-
-DD40). A segunda hemocultura, realizada com 48 horas de clindami-
cina revelou-se negativa.

Em DDA40, foi reavaliado na Consulta de RP. Mantinha artrite TT direita
com tenossinovite e artrite do JD mas ja sem atingimento do punho.
Foi repetida a radiografia do pé direito (normal), hemograma revelou
auséncia de anemia, leucocitos de 8.120/mm? com 39% de neutrdfilos,
PCR 0,1 mg/dl, VS 33 mm, TASO negativo, reagdo de Widal com titulo
de antigénio O de 1/2.560 e de antigénio H 1/1.280 e HLA-B27 positivo
(Tabela I1).

Oligoartrite — infeciosa ou reumatica? — dois casos clinicos

Figura 3 - Mesma crianga das Figuras 2A e 2B: notar a artrite
do punho esquerdo — ver a tumefagao e limitagao da
extensao, a esquerda, na manobra de prece.

Tabela Il » Sintese dos exames laboratoriais realizados pelo caso 2:

Valores normais DD14 DD20 DD40

Hemoglobina (g/dl) 11,5-15,5 11,8 11,5 12,0
Leucdcitos (n°%/mm3) 5500-15500 9.850 11.570 8.120
Plaquetas 15.000-400.000 273.000 319.000 232.000
VS (mm/ 12 hora) 4-20 - 79 &
PCR (mg/dl) <05 0,9 0,3 0,1
DHL (U/1'/) 120-330 71 527
Acido urico (micromol/l) 130-390 107 121
Reagéo de Wright Negativa
TASO (unidades Todd) 200 <12 <12
Hemocultura St. epidermidis Negativa

AgO 1:2.560
Reacao de Widal

AgH 1:1.280
HLA-B27 Positivo

Perante o quadro clinico de oligoartrite assimétrica (qua-
tro localizagdes), numa crianga com antecedentes de
diarreia febril, HLA B27 positiva feito o diagndstico de

artrite reativa/ sindrome de Reiter por provavel infegéo
gastro-intestinal a Salmonella spp (Tabela Il e Quadro 2).
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Quadro 2 « Sintese dos elementos clinicos e dos exames complementares do caso 2

» GEA febril com muco durante 7 dias

» Conjuntivite purulenta e disuria com inicio 10 dias apos inicio da GEA

» Aftas orais

» Oligoartrite: TT direita, tarso direito, punho esquerdo e JD

» Dor articular moderada

> Rubor da face lateral externa da TT direita

» Estado geral conservado

» VS elevada, mas PCR persistentemente baixa (“negativa”)

» Hemocultura “positiva” para contaminante comum das hemoculturas (S. epidermidis)
» Radiografias do pé direito realizadas em DD14 e DD40 normais

» Cintigrafia OA D17 sugestiva de “osteomielite” do tarso direito

» Titulo da reagéo Widal O 1:2.560 / H 1:1.280

» HLA-B27 positivos no pai e no doente

Em DD68 por manter artrite do JD foi realizada sinoviartrese com he-
xacetonido de triancinolona, substituindo-se o ibuprofeno por napro-
xeno 250 mg/dia, 2id, que viria a fazer durante 4 semanas. Entrou em
remissdo da oligoartrite passado 3 semanas.

Quatro meses depois, apds estar assintomatico 1 més, teve novo epi-
sodio de GEA seguido de conjuntivite purulenta e de artrite TT direita,
que durou uma semana. Dois anos e meio apds a manifestacéo da
doenga mantém-se assintomatico.

Discussao

Os dois casos clinicos eram muito semelhantes nas manifestagdes
osteoarticulares. Ambas as criangas apresentaram-se com febre e
com envolvimento “oligoarticular”, respetivamente com trés e quatro
localizagdes articulares ou periarticulares € com rubor articular ou pe-
riarticular numa das localizagdes. O envolvimento do tarso direito no
segundo caso, o que dificultou assumir-se entre o envolvimento dsseo
ou dos tecidos moles, levou a ndo poder excluir a osteomielite e, con-
sequentemente, a iniciar antibiéticos.

Na presenca de artrite associada a febre e a exantema devem ser
evocados os diagndsticos de doenga infeciosa, artrite reativa, febre
reumatica, doenga do soro-like (DSL) ***, parpura de Schonlein-
-Hendch, doenga de Kawasaki, mas também de uma apresentagao de
uma doenga maligna. A maioria dos doentes com qualquer um destes
diagnosticos cursa com artralgias e/ou dores periarticulares intensas.
ADSL é uma patologia relativamente comum nos SU pediatricos, mas
subdiagnosticada, que associa oligoartrite ou poliartrite a exantema
polimorfo, que frequentemente envolve as superficies articulares. Cer-
ca de metade dos casos cursam com febre. Em regra estes doentes
estdo nos ultimos dias de um antibiético beta-lactamico ou suspende-
ram-no ha menos de uma semana '3,

Nos dois doentes a auséncia de medicacdo antibiética prévia e de
rash fixo ndo evocavam, respetivamente, nem a DSL nem a purpura
de Schonlein-Hendch. Também a doenga de Kawasaki ndo tem como

uma das manifestagdes principais a artrite **, pelo que também n&o era
um diagndstico provavel, ndo obstante a presenca de enantema e de
glossite no primeiro doente e de queilite no segundo doente.

A nossa experiéncia com mais de 300 AlJs observadas ao longo de
cerca de 20 anos, tem-nos mostrado que a dor nas AlJs é ligeira a mo-
derada, permitindo, sempre ou quase sempre, parte dos movimentos
articulares ™. A maioria das AlJs, cursa com dor ligeira ou moderada
817 mas verificando-se a auséncia de dor em cerca de 13 a 14% dos
casos '*'8, Esta carateristica pouco dolorosa ou mesmo ausente das
AlJs ¢ ainda mais comum nas AlJs oligoarticulares onde a dor pode
faltar em cerca de um quarto dos doentes, sendo as manifestacoes
mais comuns a tumefagéo articular associada a claudicagdo >, A
variante sistémica das AlJs é a Unica que se manifesta com febre 192,
Nesta as artralgias e o exantema, que em regra é evanescente (de-
saparece e reaparece), exacerbam-se nas fases da subida térmica .
No caso 1 0 que chamava mais a ateng&o, logo em DD1, era a febre
elevada associada a dores de elevada intensidade (para qualquer mo-
vimento) com impoténcia funcional, a hiperalgesia ao simples toque
e a prostragdo. Ao exame objetivo, para além da dor a palpacéo da
regido do tend&o de Aquiles, foram observadas petéquias axilares, em
numero contavel, sinal de alarme nas primeiras 24 horas de febre o
que de algum modo pode ter sugerido a hipétese de AlJ sistémica.
Contudo, a intensidade da dor era desproporcionada para uma AlJ,
mesmo para a variante sistémica "%,

No caso 1 a investigacéo analitica inicial revelou um leucograma “nor-
mal”, mas com RFA aumentados, o que ndo nos deve deixar descan-
sados mas pelo contrério alertar, ao ser sinal de gravidade. A aparente
normalidade do numero de leucécitos foi equacionada e valorizada de
forma preocupante por ser aparentemente “paradoxal”.

Na presenga de uma clinica preocupante, a normalidade no niumero de
leucdcitos ao invés de tranquilizar, devera preocupar mais do que uma
leucocitose significativa. Efetivamente, quando a producéo de leucéd-
citos é equivalente ou superior ao consumo dos mesmos, o resultado
sera um ndmero normal ou baixo dos leucdcitos, sendo um achado



laboratorial pejorativo. Pelo contrario, uma leucocitose significativa
confere uma maior benignidade a uma infegéo bacteriana ao suben-
tender uma produg&o de leucocitos superior ao consumo. Os restantes
RFA (a VS e PCR), ao estarem significativamente elevados, ajudaram
na interpretagéo desta pseudo-normalidade do numero de leucdcitos,
“paradoxal” para a clinica apresentada pelo doente.

Em DD3 o primeiro caso mantinha dores intensas, envolvimento de
trés localizagdes distantes articulares ou periarticulares, mantendo a
febre associado a exantema macular nas extremidades, enantema dos
|&bios e da lingua, esta “em framboesa”. Sinais que, retrospectivamen-
te, revelavam uma provavel fase de bacteriémia (exantema macular
transitorio) a SRHGA. Também a presenga de rubor no pé direito refor-
cavam uma etiologia bacteriana 2'.

A presenca de rubor articular ou periarticular € um achado do exame
objetivo invulgar em RP, em especial nas AlJs 2'. Assim, a sua presenga,
e em especial em doentes com queixas recentes, deve levar sistema-
ticamente a questionar um diagnostico de um reumatismo cronico 2'.
Mas como 0 segundo caso demonstra, a presenca de rubor articular ou
periarticular no exclui um reumatismo agudo, mas limita os diagnosti-
cos diferenciais principalmente & ARe, & DSL, a purpura de Schonlein-
-Hendch 2, a febre reumatica ' mas, sobretudo sugere uma causa in-
feciosa 2'. Sendo estes Ultimos diagndsticos os evocados no primeiro
caso e que levou a realizagdo da hemocultura nas primeiras 72 horas
de febre, o que permitiu o diagndstico ao ter sido positiva para SRHGA.
O primeiro caso vem reforcar a obrigatoriedade de se evocar uma do-
enca infeciosa, mesmo perante mais de uma localizagao osteoarticular
que, no caso de se tratar dum SRHGA, podera ocorrer em quase 10%
dos doentes ©. E que a hemocultura deve ser realizada o mais preco-
cemente possivel, sob risco de esta ter uma taxa progressivamente
maior de negatividade com a decorrer dos dias de doenca.

Contudo, a infecdo osteoarticular em duas ou mais localizagdes, seja
pelo SBHGA ou por outro agente infecioso bacteriano, ocorre em par-
ticular em casos de imunodeficiéncia e em doengas cronicas, pelo que
deverdo ser sistematicamente procuradas 45222, Mas também podem
ocorrer osteoartrites multifocais na sequéncia de uma complicagao
grave de varicela %, tal como em individuos imunocompetentes como
se verificou no nosso doente.

Oligoartrite — infeciosa ou reumatica? — dois casos clinicos

No caso 2 a preceder a febre e a oligoartrite, a crianga teve diarreia
aguda febril, conjuntivite “purulenta” e disUria iniciadas respetivamente
17 dias antes (a GEA) e 7 dias antes a disuria e conjuntivite.

A presenca de olho vermelho com secregdes oculares evoca os diag-
nosticos de conjuntivite infeciosa, bacteriana ou virica, ou de conjunti-
vite alérgica®. Contudo, neste caso, as secregdes purulentas surgiram
na sequéncia de uma GEA aguda febril e de disuria, dados chave que
foram fundamentais ao diagndstico final de variante de ARe, a SR. Na
SR a conjuntivite € a manifestag@o mais precoce e precede a oligoar-
trite 8.

Quando este doente foi trazido ao SU do HPC, em DD14, apresentava
febre que mantinha ha uma semana, sinais inflamatérios TT direita,
do tarso direito (com rubor) e sinais inflamatérios do punho esquerdo,
queilite e a auscultagao cardiaca fora detetado um sopro sistélico, grau
I'VI, no bordo esquerdo do esterno, previamente ndo conhecido. O
diagnostico diferencial de artrite aguda febril com 7 dias de evolugéo
com sopro cardiaco incluiu a febre reumatica e a doenga de Kawasaki
(pela quelite) que foram facilmente excluidos pela globalidade da clini-
ca apresentada, pela normalidade das trés linhas do hemograma e da
PCR, corroborado pelo ecocardiograma normal. Contudo, j& a artrite/
osteoartrite séptica multifocal ndo podia ser excluida, em especial pela
presenca do rubor no pé direito 2',

Contudo, no primeiro caso os antecedentes pessoais e familiares eram
irrelevantes para o diagnéstico e no caso 2 foram fundamentais, pelo
facto do pai ter espondilite anquilosante com HLA-B27 positivo. Tam-
bém a positividade deste antigénio de histocompatibilidade no segun-
do doente, veio reforgar o diagnostico de ARe.

Efetivamente a ARe, e em particular a SR, surgem preferencialmente
em individuos com antecedentes familiares de espondilartropatia com
HLA-B27 positivo 28°, sendo o HLA-B27 positivo em 30-70% dos do-
ente 8, embora ndo seja um requisito para o diagnostico é.

Também, a evolug@o mais insidiosa da oligoartrite no segundo caso,
com resolugéo da febre em DD19, mas manutengdo das queixas 0s-
teoarticulares com artrite na TT direita e no pé direito, no punho es-
querdo e numa quarta articulagao (JD) em DD20, levaram em conjunto
a assumir os diagnésticos de ARe / SR (Quadro ll).

Quadro Il « Critérios de classificagao de artrite reativa ’

Critérios de classificacdo

e

Evidéncia de infegcdo prévia — antecedentes:

Artrite periférica tipica — oligoartrite assimétrica, sobretudo nos membros inferiores

Diarreia ou uretrite nas 4 semanas prévias — desejavel confirmagao laboratorial, mas ndo é essencial

Na auséncia de antecedentes infegdo — necessaria a confirmagéao laboratorial

Critérios de exclusao

Diagnostico prévio ou atual de outras causas conhecidas de mono ou oligoartrite

Os titulos muito elevados dos antigénios somatico (O) e flagelado (H) da reacéo de Widal, confirmaram a suspeita de GEA bacteriana (por Salmonella

spp) no desencadear das queixas.
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Oligoartrite — infeciosa ou reumatica? — dois casos clinicos

Outras infegbes desencadeantes de ARe sdo as gastroenterites por
Shigella, Yersinia ou Campylobacter, as infegbes urogenitais a Chla-
mydia trachomatis, Ureaplasma urealyticum ou Neisseria gonorrhea
ou as infegdes respiratérias a Chlamydia pneumoniae ou Streptoccus
pyogenes ™1012,

No caso 2 o resultado da cintigrafia osteoarticular veio a reforgar a
suspeita de osteomielite do tarso do pé direito. Dado que a hemocul-
tura foi positiva a Staphylococous epidermidis, foram administrados
antibidticos e.v., ndo obstante o mais provavel seria tratar-se de um
contaminante dado o contexto clinico e laboratorial. Apesar de ter
cumprido um total de 19 dias de antibioterapia, mantinha artrite TT
direita com tenossinovite e artrite JD o que seria de esperar melhorias
se a etiologia fosse infeciosa.

A cintigrafia osteoarticular ¢ util na detegao de infecdo ou inflamagéo
ao mostrar hiperfixago do radionuclideo 2%. Mas em relagéo a sua
real utilidade em doentes com mais de uma localizagao osteoarticular,
estes dois casos vém mostrar as suas limitagdes 2. No primeiro caso
a cintigrafia foi relatada como tendo * hiperfixagéo do tarso a direita”
compativel com o diagnostico de osteomielite/osteoartrite. Também
no segundo caso, mostrou “hiperfixag@o no tarso a direita” o que re-
forgou a suspeita de poder ser uma osteomielite.

A cintigrafia osteoarticular permite distinguir se o local de captagéo é
articular ou dsseo, contudo ndo permite distinguir se se trata de uma
inflamagado ou de uma infegdo 2%. Em ambos os casos havia hiperfi-
xagao do radionuclideo mas no primeiro caso a etiologia era infeciosa
€ no caso 2 era inflamatoria.

Finalmente alguns comentarios sobre oligoartrite € doengas malignas.
Estas deverédo ser sempre evocadas perante dores 0sseas, em es-
pecial diafisarias, desproporcionadas para o exame fisico #. Contudo
alguns doentes apresentam-se como se de uma verdadeira oligoartrite
se tratasse ?’. Devem reforgar o diagndstico de doenga maligna um
arrastar das queixas e o achado de outras alteragdes no exame fisico,
em especial petéquias, equimoses, visceromegalias e/ou adenomega-
lias 7. Também as alteragdes do hemograma devem sugerir este tipo
de doengas, em especial se reducdo em duas das linhas celulares, se
dissociagao entre o valor da VS e das plaquetas (especialmente se VS
superior a 50 sem trombocitose), assim como a elevagdo da DHL e/
ou do acido Urico, que sdo marcadores do aumento do turnover celular
2 Nenhuma destas alteracdes estava patente nos dois casos, motivo
pelo qual a investigacdo dirigida para estas doengas néo passou do
doseamento da DHL e do &cido urico em qualquer deles.

Estes dois casos clinicos s&o o exemplo de como sinais e sintomas
muito semelhantes podem corresponder a doengas diferentes. Como
em toda a Medicina, a base do diagnostico, em ambos, esteve na re-
alizagdo de uma histéria clinica completa, um exame fisico cuidadoso
aliada a uma elevada suspeic&o clinica.

Pretendemos também alertar que a artrite ou osteoartrite em duas ou
mais localizagdes né@o exclui uma infecéo bacteriana. Esta deve ser
evocada, em particular, se presentes dor intensa, alteragdo do estado

geral e febre elevada e/ou rubor local, ou na sequéncia duma varicela
2-6,22
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Disseccao traumatica da artéria carétida: causa de acidente vascular

cerebral isquémico em adolescente

Traumatic carotid artery dissection: a cause of ischemic stroke in an adolescent

Resumo

Introdugao: A disseccéo traumatica da artéria carétida € uma causa
rara e sub-diagnosticada de acidente vascular cerebral (AVC) isqué-
mico em idade pediatrica.

Relato do caso: Adolescente de 16 anos, vitima de traumatismo cra-
niano apos mergulho no rio. Decorridas algumas horas iniciou cefa-
leias e posteriormente desequilibrio e diminuigdo da forga muscular
no membro superior esquerdo (MSE). A admissao estava consciente
e orientado, com discreta parésia facial esquerda e parésia grau 4/5
do MSE. A ressonéncia magnética mostrou enfarte isquémico frontal
direito e dissecgao da artéria carotida interna. Iniciou hipocoagulagao
com heparina. Verificou-se melhoria clinica apds 48 horas, sem dé-
fices neurolégicos de novo. Teve alta sob hipocoagulagao oral, com
recuperacao total da autonomia nas atividades da vida diéria.
Discussao: Destaca-se a importancia da investigagéo exaustiva de le-
sOes das artérias cranio-cervicais em criangas e adolescentes com de-
ficits neuroldgicos de novo e histéria de traumatismo craniano/cervical.

Palavras-chave: disseccdo da artéria carétida interna, acidente vas-
cular cerebral, trauma craniano.

Introdugéao

Os acidentes vasculares cerebrais (AVC) s&o raros em idade pedia-
trica, variando a sua incidéncia de 1,3 a 13,0 por 100,000 criangas
por ano’. O AVC isquémico é uma causa importante de morbilidade
e mortalidade, ocorrendo deficits neurolégicos a longo prazo em 50 a
85% das criangas.?

As disseccdes arteriais resultam da laceragao primaria ou secunda-
ria da parede vascular por hematoma mural. A disseccdo arterial da
circulagéo carotidea ou vértebro-basilar tem sido descrita como cau-
sa de AVC isquémico, com uma frequéncia de 0,4 a 4% em criancas
pequenas, valor que se eleva para 5 a 20% em adolescente e adultos
jovens. 345 As dissecgOes arteriais podem ser espontaneas ou trau-
maticas, embora na maioria dos casos a sua etiologia seja idiopatica.
Os fatores de risco de dissecgéo arterial cranio-cervical sdo: trauma,
displasia fibromuscular, 8o, hiperhomocistinemia, sindrome de Ehlers-
-Danlos, sindrome de Marfan, doenga renal poliquistica autossémica
dominante e osteogénese imperfeita tipo 1. A dissecgdo espontanea
da artéria carétida interna € mais frequente em localizagao intra-cra-

Susana Corujeira’, Rita Santos Silva’, Raquel Sousa’

Abstract

Introduction: Traumatic carotid artery dissection is a rare and under-
diagnosed cause of ischemic stroke in children.

Case-report: 16-year-old boy victim of head injury after diving into the
river. A few hours later he started to have headache, imbalance and
decreased muscle strength of the left arm. On admission he was alert,
with mild left facial paresis and a grade 4 / 5 paresis of the left arm.
Magnetic resonance imaging showed right frontal ischemic infarction
and dissection of the carotid artery. He was started hypocoagulation
with heparin. There was clinical improvement after 48 hours without
new neurological deficits. He was discharged on oral hypocoagulation
and had a complete recovery.

Discussion: This highlights the importance of thorough investigation
of lesions of craniocervical arteries in children and adolescents with
neurological deficits and a history of head or cervical trauma.

Keywords: carotid artery internal dissection, stroke, head trauma.

niana enquanto que a dissecgdo traumatica é mais frequentemente
extra-craniana.’

Relato de caso

Adolescente de 16 anos, do sexo masculino, previamente saudavel.
Vitima de traumatismo cranio-encefalico apds mergulho no rio seguido
de tonturas e sincope. Teve recuperagéo espontanea da consciéncia
apds cinco minutos, ndo tendo procurado assisténcia médica. Algumas
horas apds o traumatismo iniciou cefaleias holocranianas intensas
pelo que recorreu ao servigo de urgéncia (SU) da area de residéncia.
Apbs ter sido observado, realizou radiografia da coluna cervical que
ndo apresentava alteragdes, e teve alta sob analgesia. Decorridas 24
horas mantinha cefaleias intensas e iniciou desequilibrio na marcha e
diminuigdo da forga muscular do membro superior esquerdo (MSE),
com incapacidade para escrever ou segurar nos talheres para se ali-
mentar. Recorreu novamente ao SU e realizou tomografia computori-
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Disseccao traumatica da artéria carotida: causa de acidente vascular cerebral isquémico em adolescente

zada cerebral que mostrou hipodensidade cortico-subcortical da alta
convexidade frontal direita, sem efeito de massa ou evidéncia de fratu-
ra. Foi transferido para o nosso hospital para avaliagéo por Neurocirur-
gia. A admisséo encontrava-se alerta, com pontuagéo de 15 na Escala
de Coma de Glasgow, com pupilas isocéricas e fotorreativas, discreta
parésia facial esquerda e parésia grau 4/5 do MSE com hiporrefle-
Xia, sem outras alteragdes no exame objetivo. Realizou ressonancia
magnética (RM) e angio-RM cerebral que mostrou enfarte isquémico
agudo cortico-subcortical frontal direito sem transformagé@o hemorra-
gica e dissecgéo da artéria carétida interna direita logo apds o bolbo
carotideo. Uma vez confirmado o diagndstico de AVC isquémico pds
dissecgao traumatica da artéria carétida, 72 horas ap6s o traumatismo,
iniciou hipocoagulagéo com heparina. Verificou-se melhoria clinica ao

final de 48 horas, com remisséo das cefaleias e recuperagéo progres-
siva da forca muscular ao nivel do membro superior, sem défices neu-
rologicos de novo. Realizou ecodoppler carotideo e vertebral cervical
e transcraniano que mostrou sinais compativeis com dissecgéo da ca-
rétida interna direita a nivel cervical com colateralizagdo intracraniana
para o territério carotideo direito pela artéria oftalmica e comunicante
posterior direitas, e pela comunicante anterior para a cerebral anterior
direita, estando o fluxo da cerebral média parcialmente compensado.
Apds nove dias de terapéutica com heparina iniciou hipocoagulagao
oral com varfarina.

Teve alta ao 14° dia de internamento, com recuperagdo total da auto-
nomia nas atividades da vida diaria e sem alteragbes ao exame neuro-
l6gico. Manteve hipocoagulagéo oral durante 6 meses.

Figura 1 « RM cerebral. Imagem axial em difusao com b1000.

Enfarte isquémico agudo na regiao frontal direita.

Discussao

As dissecgdes arteriais cranio-cervicais sdo uma importante causa de
acidente vascular cerebral em criangas e adolescentes. A disponibilidade
crescente nas Ultimas décadas de novas técnicas de neuroimagem tem
contribuido para 0 aumento do diagnostico desta patologia. A incidéncia
de dissecgéo da artéria carétida apds traumatismo craniano ou cervical
€ 0,3-0,67% em adultos e de 0,03% em criangas.” Existe um predominio
do sexo masculino e das dissecgdes intra-cranianas nas criangas.*67 A
maioria das dissecgdes traumaticas resultam de acidentes ou atividades
violentas, mas também podem resultar de traumatismo triviais ou duran-

te a pratica de exercicio fisico.“® Os mecanismos de trauma descritos
na literatura incluem acidente de viagdo, queda, traumatismo intraoral,
desportos de contacto e acidentes com armas de fogo.

As manifestacdes clinicas sdo varidveis, mas a maioria dos doentes
desenvolve sinais neuroldgicos focais, como acidente isquémico transi-
torio, hemiparésia, parésia de nervos cranianos, afasia, diplopia, convul-
sGes, ataxia e sindrome de Horner.'468 As queixas algicas de cefaleias
ou dor cervical estdo presentes em cerca de metade dos casos e habi-
tualmente precedem os sinais neurolégicos focais.*¢ No entanto, estas
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Figura 2 « RM cerebral. a) corte axial. b) corte coronal. Enfarte isquémico frontal direito com hipersinal em T2.

queixas s@o menos frequentes em comparagéo com os adultos em que
as queixas algicas séo a apresentagao clinica mais frequente, presentes
em 60-94% dos casos.® Geralmente, existe um intervalo de tempo livre
entre a dissecgao e as manifestacdes clinicas. Os sintomas surgem nas
primeiras 24 horas em cerca de 30% dos casos, mas este intervalo pode
prolongar-se até 6 a 12 meses apos o traumatismo.*"® No caso descrito,
ocorreu traumatismo craniano seguido de perda de consciéncia, com
inicio dos sintomas nas primeiras 24 horas, 0 que poderia ter contribuido
para um diagndstico mais precoce.

A avaliagdo combinada por RM e angio-RM com contraste € a melhor
abordagem diagnéstica ndo invasiva na dissecgdo arterial extra-cra-
niana, tendo elevada sensibilidade e especifidade. Em RM o sinal mais
seguro de disseccao € a presenca do hematoma mural que expande a
parede da artéria e reduz o limen do vaso, mas também se pode mos-
trar estenose luminal, aneurisma dissecante e pseudo-alargamento do
[imen. No entanto a sua sensibilidade é mais elevada cerca de 48
horas apds a leséo vascular. 347

A angiografia digital € o método de elei¢do no diagndstico das dissec-
¢oes arteriais. No entanto, por se tratar de um exame invasivo esta re-
servada para 0s casos que vao ser submetidos a terapéutica endovas-
cular, em casos de dlvida por exames n&o invasivos € na suspeita de
envolvimento intra-craniano.**” A ecografia com doppler cervical é (il
no diagnéstico, mas o seu papel principal € na monitorizagao da evolu-
¢éo das dissecgdes arteriais.” Neste caso, o diagnéstico foi estabelecido
por RM e angio-RM, tendo a ecografia com doppler sido efetuada para
confirmar o diagnostico e avaliar a repermeabilizagédo da artéria.

O tratamento das dissecgdes é controverso, ndo existindo estudos
prospetivos, multicéntricos e randomizados que avaliem as diferentes
opgdes terapéuticas. A terapéutica médica com farmacos hipocoagu-
lantes ou anti-agregantes plaquetérios, baseia-se na premissa de que
0 tromboembolismo € o mecanismo causador da isquemia cerebral
nas dissecgdes arteriais cervicais.

Estudos de neuroimagem tém revelado que mais de 90% dos enfar-
tes isquémico por disseccao arterial séo de origem trombo-embdlica e
nao hemodinamica.*” Alguns autores defendem a hipocoagulagao com
heparina, seguida de hipocoagulagdo oral, com INR de 2-3, por um
periodo de 6 a 12 meses nos casos sintomaticos. 74!

Figura 3 « Angio-RM. Diminuigao de sinal de fluxo na artéria
caroétida interna direita logo apés o bolbo carotideo
(setas).
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A hipocoagulagdo pode precipitar uma hemorragia subaracnoideia
ou intra-parenquimatosa nos casos com dissecga@o intra-craniana
concomitante, e esta contraindicada quando ha manifestagoes he-
morragicas. "8 A anti-agregagdo plaquetaria tem sido utilizada mas
nao existem muitos estudos acerca da sua eficacia. Alguns autores
defendem a sua utilizagéo na auséncia de sintomas de isquemia ce-
rebral ou quando a hipocoagulagéo esta contraindicada. 7#"" Quando
comparada a terapéutica anti-agregante com a hipocoagulagéo néo
foram encontradas diferencas na prevaléncia ou na recorréncia de
AVC isquémico em doentes com dissecgdes extra-cranianas. °A te-
rapéutica invasiva, endovascular ou cirdrgica esta reservada para os
casos sintomaticos ou com deficits neuroldgicos progressivos apesar
da terapéutica anti-trombotica. > A terapéutica instituida foi a hipoco-
agulagdo, com a duragéo que tem sido preconizada, tendo sido sus-
pensa ap6s controlo imagioldgico.

A taxa de mortalidade descrita € variavel de 5% a 40% bem como
a prevaléncia de deficits neurologicos permanentes em 12% a 80%.
1456711 As disseccdes da artéria carétida interna intra-cranianas tém
maior taxa de mortalidade e maior frequéncia de dissecgdes recor-

rentes.® A recorréncia de isquemia pode ocorrer até um ano apds a
disseccdo em até 13% dos casos.>®”'" No caso descrito, houve uma
recuperacéo neuroldgica completa e auséncia de recorréncias com
tratamento conservador.

A dissecgao arterial € uma causa importante e sub-diagnosticada de
enfarte isquémico. O seu reconhecimento e a intervengéo terapéuti-
ca adequada precoce permitem minimizar as sequelas neuroldgicas.
Apesar de raro, o diagndstico deve ser suspeitado sempre que exis-
tem sinais neuroldgicos focais consistentes com isquemia cerebral e/
ou historia de trauma craniano ou cervical, mesmo que este seja mi-
nor e na auséncia de evidéncia externa de traumatismo. E necessario
um elevado indice de suspeigéo através do mecanismo de leséo nos
casos em que ainda nao ocorreram sintomas neuroldgicos. As dissec-
cOes extra-cranianas podem ser diagnosticadas por meios néo invasi-
vos e as dissecgdes intra-cranianas por angiografia digital. Apesar de
controversa, a melhor abordagem terapéutica parece ser o tratamen-
to conservador com observagao, hipocoagulagéo ou anti-agregagao
plaquetaria. E necessaria a realizagdo ensaios clinicos prospetivos e
randomizados em criangas.

Bibliografia

1.Lee Y, Lin K, Wang H, Chou M, Hung P, Hsieh M et al. Craniocervical arterial
dissection: a cause of childhood arterial ischemic stroke in Taiwan. J Formos Med
Assoc 2010; 109(2):156-162.

2. Srinivasan J, Miller SP, Phan TG, Mackay MT. Delayed recognition of initial stroke
in children: need for increased awareness. Pediatrics 2009; 124(2):e227-234.

3. Vilela P, Gouldo A. Dissecgdes arteriais e cervicais intra-cranianas: reviséo da
apresentagdo aguda clinica e imagiologico de 48 casos. Act Med Port 2003;
16:155-164.

4.Russi ME, Gonzélez G, Crosa R, Pérez-Duefias B, Gonzélez-Alvarez V, Cam-
pistol J et al. Disecciones arteriales craneocervicales en la edad pediatrica: una
patologia emergente o infradiagnosticada? Rev Neurol 2010; 50 (5):257-264.

5. Chabrier S, Lasjaunias P, Husson B, Landrieu P, Tardieu M. Ischaemic stroke from
dissection of the craniocervical arteries in childhood: report of 12 patients. Eur J
Paediatr Neurol 2003; 07:39-42.

20

6. Fullerton HJ, Johnston SC, Smith WS. Arterial dissection and stroke in children.
Neurology 2001; 57: 1155-60.

7. Chamoun RB, Mawad ME, Whitehead WE, Luerssen TG, Jea A. Extracranial
traumatic carotid artery dissections in children: a review of current diagnosis and
treatment options. J Neurosurg Pediatrics 2008; 2:101-108.

8. Martinez JRB, Bonet JIM, Garrido MCL, Gémez FN, Pérez LL, Martinez AC et al.
Infarto cerebral isquémico por diseccion de arteria carétida interna. An Pediatr
(Barc) 2003; 59 (3):286-9.

9. Pozzati E, Giuliani G, Poppi M, Faenza A. Blunt traumatic carotid dissection with
delayed symptoms. Stroke 1989; 20(3):412-16.

10. Lyrer P, Engelter S. Antithrombotic drugs for carotid artery dissection. Cochrane

Database Syst Rev 2003; 4: CD000255.

11. Borst GJ, Slieker MG, Monteiro LM, Moll FL, Braun KPJ. Bilateral traumatic caro-

tid artery dissection in a child. Pediatr Neurol 2006; 34(5):408-11.



ARTIGOS ORIGINAIS

Candidiase mucocutanea em ambulatério pediatrico

Mucocutaneous candidiasis in pediatric ambulatory

Resumo

A candidiase (infegdo fungica pelas diferentes espécies de Candida)
pode ser disseminada ou envolver qualquer 6rgao. A Candida albi-
cans é de longe a espécie mais frequentemente envolvida. A pele e as
mucosas correspondem a localizagdo preferencial da infe¢do, sendo
a candidiase oral e das fraldas as duas formas de manifestagéo clini-
ca mais comum em lactentes. E nos primeiros meses de vida que se
processa a colonizagdo da pele e mucosas por este agente, tornando
este grupo etario particularmente susceptivel a infecdo. Outros locais
de infegdo menos frequentes incluem as unhas e pele periungueal,
as pregas cutaneas, a regido vulvovaginal e o es6fago. Constituem
fatores de risco para o desenvolvimento e maior gravidade da infe¢éo
por este agente, todas as condigdes que cursam com imunodepres-
sdo (principalmente do tipo celular), bem como o uso de antibi6ticos
e antissépticos. O diagnostico da infegdo mucocutanea por Candida
¢ essencialmente clinico, com base no aspecto carateristico das le-
sOes. A principal arma terapéutica para o tratamento da candidiase
mucocutanea s&o os anti-flngicos de aplicagéo topica, sendo rara a
necessidade de utilizar os mesmos agentes por via sistémica.

Palavras-chave: Candida albicans; candidiase oral; candidiase das
fraldas; intertrigo; onicomicose.

a) Caraterizacdo da infe¢ao por Candida
O que é a Candidiase?

Candidiase é o termo utilizado para definir a infegdo causada por
qualquer espécie fungica do género Candida'™. Existem cerca de 200
espécies de Candida identificadas, contudo apenas 12 tém sido impli-
cadas como causadoras de doenga nas criangas . A espécie mais
frequentemente envolvida € a Candida albicans, responsavel por 50 a
60% dos casos ©. Outras espécies patogénicas incluem: C. parapsilo-
sis, C. tropicalis, C. glabrata, C. krusei, C. lusitaniae, C. stellatoidea, C.
kefyr, C. pseudotropicalis, C. dubliniensis, C. intermédia e C. guillier-
mondii 29, As manifestagdes clinicas devidas a infecdo por estes
fungos dependem do local afectado, podendo variar desde a infegéo
localizada da pele e mucosas a infe¢do disseminada (fora do @mbito
desta revisao) (. Atendendo ao facto da Candida albicans ser de longe
a mais comum, esta revisdo restringe-se a esta espécie.
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Abstract

Candidiasis (fungal infection by different species of Candida) may be
disseminated or involve any organ. The species most often involved
is Candida albicans. The skin and mucous membranes are the pre-
ferred location of infection; so oral thrush and diaper candida are the
most common clinical manifestation in infants. Colonization of skin and
mucosa by this agent occurs within the first months of life, making this
age group particularly susceptible to infection. Other less frequent sites
of infection include the nails and periungual skin, the skin folds, the
vulvovaginal region and esophagus. Different causes of immunosup-
pression (predominantly cellular type), as well as the use of antibiotics
and antiseptics, are risk factors for the development and severity of
infection by this agent. The diagnosis of mucocutaneous candidiasis is
mainly clinical, based on the typical appearance of lesions. The main
therapeutic weapon for the treatment of mucocutaneous candidiasis is
the antifungal topical; it is rarely necessary to use systemic antifungal
drugs.

Keywords: Candida albicans; thrush; diaper candida; intertrigo; ony-
chomycosis.

O que é a Candida albicans?

E um fungo comensal da pele e mucosas do aparelho gastro-intestinal
e genito-urinario 9. Ser comensal significa que estabelece uma rela-
¢do bioldgica com outro organismo (homem), retirando proveito dessa
relagdo, sem causar prejuizo no hospedeiro. De facto, este fungo pode
estar presente em até 75% dos individuos, em qualquer uma das loca-
lizagBes referidas, sem causar qualquer manifestagdo ou desconforto
(4. Contudo, em algumas circunstancias, pode provocar doenga.

Qual é o periodo de incubagao da
Candida albicans?

Em regra, esta questao no se coloca porque a maioria dos individuos
que apresenta sinais de infecéo ja se encontrava previamente colo-
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nizado por este fungo. O Unico periodo da vida em que este aspeto
tem importancia é no recém-nascido (RN), no primeiro contato com a
Candida albicans colonizante da mée.

Séo escassas as referéncias a duragéo do periodo de incubagéo, que
€ apenas citado numa Unica fonte bibliografica: 4 a 13 dias ©.

Como é que se processa a colonizagao dos RN e peque-
nos latentes por Candida?

Durante a passagem pelo canal de parto, o RN contata com a mu-
cosa genital materna que se pode encontrar colonizada por Candida
(38), Este facto reveste-se de maior importancia, ao se considerar que
entre 25 a 40% das mulheres gravidas se encontram colonizadas ou
infetadas por este agente 7. Contudo, apenas 20% dos RN destas
mulheres ficam colonizados neste primeiro contato e s6 metade des-
tes vai apresentar sinais de infegéo ©. Na sequéncia desta transmis-
sdo periparto, 4 a 18% dos RN de termo apresentam colonizagao da
orofaringe ao primeiro dia de vida, iniciando-se a colonizagao do tubo
digestivo 24 a 48 horas depois 59,

Uma percentagem muito significativa de RN sofrera a colonizagéo
mais tarde, quer pelo contato direto com a pele colonizada da mée ou
de outros prestadores de cuidados, quer através de tetinas e chupetas
deficientemente esterilizadas ©.

Entre as 3 e as 4 semanas de vida, cerca de 80% de todos os RN
apresentam colonizag&o oral ou intestinal por Candida ?®. Apenas
uma parte destas criancas ird manifestar sinais de infe¢éo, contudo
todas podem ser fonte de novos contagios.

Em que circunstancias é que a Candida albicans pode
provocar doenga?

Séo condigdes favorecedoras de infe¢édo por Candida albicans a fase
inicial de colonizagéo da pele e mucosas por este agente nos primei-
ros meses de vida, todas as imunodeficiéncias celulares (primarias ou
adquiridas) e todas as condigdes que provoquem desequilibrio da flora
comensal (9.

O normal funcionamento do sistema imune permite que, mesmo colo-
nizando a pele e as mucosas, as espécies de Candida ndo provoquem
doenga na larga maioria dos individuos saudaveis 2,

Relativamente a infecdo das mucosas, em regra deve-se a excessiva
proliferagdo local do fungo, que ocorre em resposta a alteragdes da
flora comensal, por exemplo ap6s a administragéo de antibiéticos ou
uso de antissépticos ?. Neste caso, a infegdo & normalmente benigna,
transitoria e/ou de facil tratamento .

A modificacdo da flora comensal da pele e mucosas pelos anti-
biéticos (sistémicos ou topicos) e/ou antissépticos tdpicos, cria
condigdes para a proliferagdo excessiva da Candida albicans e con-
sequentes manifestagdes clinicas.
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Também a imunodepressao celular favorece a proliferagéo local por
Candida albicans. Nestas circunstancias, a eventual perda da integri-
dade da barreira mucosa, pode permitir o acesso do fungo a corrente
sanguinea, com consequente infegdo fingica disseminada e posterior
focalizagdo em qualquer 6rgao @,

Qualquer situagé@o patoldgica que curse com depresséo do sistema
imunitario constitui fator de risco para a infegéo por este agente, in-
cluindo imunodeficiéncias congénitas ou adquiridas (por exemplo in-
fecdo VIH), neoplasias hematologicas, transplantes, terapéutica com
corticosteroides sistémicos ou inalados 4. A infegéo por Candida é
também frequente em RN prematuros (pela sua imaturidade imunitaria
e vivéncia em ambiente hospitalar com flora comensal alterada),
bem como em criangas gravemente doentes, que se encontram
hospitalizadas ?.

A infecao das mucosas é diferente da infe¢ao da pele e
das unhas?

Enquanto que a infegdo das mucosas € provocada por excessiva
proliferacéo local do fungo, no caso da infe¢do cutanea por Candida
albicans, o fator que parece ser essencial € a rutura da barreira cuta-
nea, com invasao da epiderme e posterior desenvolvimento de um pro-
cesso inflamatorio local 9. Sao exemplos desta perda de integridade
cutanea, a maceragao da pele que facilmente surge na zona da fralda
e nas pregas cutaneas ©'%, Também no caso da infegdo das unhas
0 mecanismo é 0 mesmo — invasao da epiderme e da cuticula — por
maceragéo ou traumatismo persistente da pele periungueal ',

Porque é que os RN e pequenos latentes sdao mais
frequentemente afetados pela infecao por Candida
albicans?

Porque é nesta fase da vida que se processa a colonizagao das muco-
sas e da pele, por varios germens. De facto, por mecanismos de com-
peticdo entre os diferentes germens em fase de colonizagéo, podem
verificar-se desequilibrios que favorecam a excessiva proliferagéo da
Candida albicans (de forma transitdria) em alguns dos RN e pequenos
latentes saudaveis ©.

Quais séo as localizagdes mais comuns da infegao mucocutanea por
Candida?

Nas criangas “saudaveis” com menos de 12 meses de idade, as loca-
lizagbes mais comuns sdo: a mucosa oral e a pele do perineo coberta
pela fralda ('39). Locais menos frequentes incluem as pregas da pele
(lesdes intertriginosas) e as unhas (paroniquia e onicomicose) . Nas
adolescentes e mulheres adultas, a Candida podera também estar na
origem de vulvovaginite 2,

E nos individuos imunodeprimidos?

Nestes doentes as infe¢des locais poderdo estender-se as mucosas
contiguas: esofagite, laringite, vulvovaginite, etc. ©.



Em criangas gravemente doentes, com imunodepressao grave, a @0
por Candida pode acometer praticamente qualquer 6rgéo, sob a forma
de meningoencefalite, pneumonia, candidiase hepatoesplénica, infe-
¢do urinria, do osteo-articular, endocardite, endoftalmite entre outras,
podendo ser rapidamente fatal (-3,

A candidiase sistémica pode ser também frequente nos RN prematu-
ros, principalmente nos RN de muito baixo peso, o que néo sera alheio
a imaturidade imunoldgica que carateriza estes RN ©,

b) Candidiase oral

Como se manifesta habitualmente a Candidiase oral?

O aspeto mais carateristico desta infegdo € a presenga de placas
esbranquicadas sobre a mucosa dos labios, lingua, gengivas, palato
duro e menos frequentemente da orofaringe (249, Estas placas, cons-
tituidas por células epiteliais, leucocitos, residuos alimentares, fibrina e
hifas fungicas, tem a carateristica de ser aderente a mucosa, dificil de
destacar 9. A mucosa subjacente pode apresentar-se eritematosa,
hemorragica ou de aspeto normal 2451, Associadamente, pode ocor-
rer queilite das comissuras labiais (*). (figura 1)

Os latentes geralmente estdo assintomaticos, embora possam mani-
festar irritabilidade e alguma recusa alimentar, em consequéncia da
dor ou desconforto causado pelas lesdes 9.

dist

Figura 1 « Candidiase orofaringea — «Sapinhos»

Ainfe¢do da mucosa oral ocorre predominantemente em lactentes até
aos 6 meses de idade, sendo vulgarmente conhecida for “sapinhos” 9.
E também frequente nas criangas submetidas a terapéutica antibiética e
a corticoterapia inalada (no tratamento da asma e rinite) .

Qual a prevaléncia da Candidiase oral?

A Candidiase oral € rara durante a primeira semana de vida, tem um
pico de incidéncia as 4 semanas de vida (afectando =14% dos RN) e
posterior redugdo da incidéncia para 4% aos 2 meses e meio de vida ©.

Candidiase mucocutanea em ambulatério pediatrico

Como se diagnostica a Candidiase oral?

Em regra o diagnéstico € clinico, baseado no aspeto carateristico das
lesoes “). Pode ser confirmado, em raspado da mucosa, por coloragdo
de Gram ou preparagao com hidréxido de potassio a 10 ou 20% ©4. A
cultura, embora seja quase sempre desnecesséria, pode ser realizada
nos casos de infe¢ao recorrente ou intratavel, com o objetivo de iden-
tificar espécies de Candida ndo suscetiveis a terapéutica comum @. O
material para cultura deve ser colhido por zaragatoa .

Nos RN que sdao amamentados e tém infegao oral, que
repercussoes se podem verificar no seio materno?

Estas mées queixam-se amilde de desconforto ou dores, por vezes
intensas, durante a amamentacdo. Estas queixas séo secundérias a
presenca de mamilos macerados, fissurados e infetados por este fun-
go (. Este é mais um dos aspectos em que se deve ter em conta a
diade mée-filho, para que o tratamento seja eficaz — aplicagéo simul-
tanea de anti-fungico topico na mucosa oral do lactente € no mamilo e
auréola materna (13,

0 adequado tratamento da candidiase oral dos latentes amamen-
tados requer a abordagem da diade mae-filho.

Quais as complicagées da Candidiase oral?

Em regra os pequenos latentes toleram bem os «sapinhosy. Por ve-
zes, devido ao desconforto provocado pelas lesdes mucosas, pode
verificar-se a redugdo do aporte nutricional e hidrico @. A infegéo da
cavidade oral pode estender-se as mucosas contiguas, causando fa-
ringite, laringite ou esofagite 3.

Raramente, a infeg@o orofaringea pode estar na origem de doenca
invasiva disseminada, particularmente nas criangas com imunode-
pressao severa ('9),

Como se trata a Candidiase oral?

O tratamento da candidiase oral baseia-se na aplicagéo topica de
agentes ndo absorviveis, com atividade anti-fungica, sobre a muco-
sa lesada (9. Um dos primeiros farmacos utilizado no passado foi
a violeta de genciana, que entretanto foi abandonada pelo apareci-
mento de resisténcias e por alguns dos seus efeitos secundarios 9,
Posteriormente, o farmaco de eleigdo tornou-se a nistatina, que tem
sido mais recentemente substituida pelo miconazol por maior eficacia
deste ultimo “9. Qutros agentes anti-fingicos como o clotrimazol, o
cetoconazol e a anfotericina B sdo também eficazes “9. Nas criangas
imunodeprimidas pode ser necessaria terapéutica sistémica com flu-
conazol ou itraconazol 4.
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Avioleta de genciana é usada na concentragéo de 1 a 2%, em solugéo
aquosa (a solugdo alcodlica a 10% n&o é tao bem tolerada) ©. Deve
ser usado durante curtos periodos e evitada em latentes.

A nistatina é utilizada na forma de solugdo oral com concentragdo de
100.000 unidades/ml. Adose, nos RN e lactentes, é de 1a2 mla cada
6 horas (apds a refei¢do), a aplicar até 48 horas ap6s resolugdo das
lesdes, o que acontece normalmente no espago de 7 a 14 dias (),
Nas criangas mais velhas a dose é de 2,5 a 5 ml por dose (3-4 vezes
por dia) 3,

O miconazol, aplicado sobre a forma de gel a 2%, apresenta uma boa
aderéncia a mucosa, o0 que o torna bastante eficaz no tratamento da
candidiase oral ®. A dose indicada para RN e latentes é de 25 mg 4x/
dia, até resolugao clinica, que em regra ocorre entre 0 5° e 0 7° dia de
aplicagao ©.

Embora a anfotericina B, o clotrimazol e o cetoconazol sejam opgdes
terapéuticas, o que é facto é que ndo se encontram comercializados
em formulagdes de aplicagéo oral, em Portugal.

O tratamento da candidiase oral é eficaz?

Nos RN imunocompetentes, o tratamento com nistatina permite cura
das les6es durante a primeira semana de tratamento em 53% dos
casos, percentagem esta que aumenta para 80% apds 2 semanas de
tratamento ©. J& o miconazol tem uma eficacia terapéutica superior a
95% ao 8° dia de tratamento e de 99% ao 12° dia ©.

Quais sao os efeitos secundarios dos diferentes farma-
cos de aplicagao topica?

Avioleta de genciana tem agao corrosiva provocando frequentemente
a irritagdo, inflamagao e ulceragdo das mucosas, quando usado de
forma prolongada (mucosite quimica) 6", Qutro possivel efeito se-
cundério é o edema das vias aéreas, com eventual risco de obstru-
G&o respiratdria alta ©'9. O contato ocular acidental pode cursar com
conjuntivite, queratite ou abrasao da cérnea ©*4. Outro inconveniente
do seu uso resulta da cor violeta adquirida das mucosas, que impede
uma adequada avaliagdo quer dos resultados terapéuticos, quer do
possivel desenvolvimento de mucosite iatrogénica (54,

A disponibilidade atual de farmacos eficazes e seguros no trata-
mento da candidiase oral, tornaram obsoleta a recomendagao da
violeta de genciana. Esta, sendo corrosiva das mucosas, ndo deve
ser usada em latentes.

Os efeitos secundérios da nistatina surgem em apenas cerca de 5%
dos casos, taxa diretamente proporcional quer a duragéo da terapéuti-
ca, quer a dose utilizada ©. Nas doses e duragao da terapéutica acon-
selhadas anteriormente o aparecimento destes efeitos é raramente
observada ©. Contudo, doses superiores a 5.000.000 unidades/dia,
cursam frequentemente com nauseas, vomitos ou diarreia 512,
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A aplicagé@o de miconazol pode cursar com quadro ligeiro de nduseas,
vomitos ou diarreia, que surge em cerca de 6% dos casos “®, podendo
também ter efeitos locais como irritagdo local versus queimadura 9,

Como evolui a candidiase oral? Precisa sempre de trata-
mento?

A candidiase oral pode apresentar resolugéo espontanea; contudo, sem
terapéutica a infegdo pode tornar-se persistente ©. Sob terapéutica, nor-
malmente tem evolugao favoravel, com resolugéo em menos de 7 dias ©.

As recidivas da candidiase oral sao frequentes? Porque
é que acontecem?

A taxa de recidiva depende do farmaco utilizado. Recorrendo a nistati-
na, a recidiva ocorre em cerca de 22% dos casos, néo ultrapassando
0s 4% se for usado o miconazol ©.

A maior taxa de recidiva com a nistatina podera dever-se ao facto des-
te farmaco n&o aderir a mucosa, sendo rapidamente deglutido, o que
reduz o tempo de contato com a mucosa ©5'2, Para além disso, a
propria diluigdo pela saliva, pode reduzir a sua eficacia 2. A forma
galénica do miconazol, em gel oral, ao proporcionar uma melhor ade-
réncia a mucosa justificara uma menor percentagem de recidivas ©.

Como se tratam as recidivas de candidiase oral?

Perante uma recidiva de candidiase oral devera ter-se em considera-
¢do quer o anti-flngico inicialmente usado para o seu tratamento, quer
a presenca de uma fonte de infe¢do n&o eliminada (por exemplo o seio
materno, no latente amamentado). Se a candidiase foi inicialmente tra-
tada com solugéo oral de nistatina, fara todo o sentido fazer novo curso
terapéutico desta vez com miconazol em gel, que como ja referido é
dotado de maior eficacia ©. Nos latentes amamentados, ndo esque-
cer o tratamento simultineo materno, com aplicagdo de anti-fingico
topico no mamilo e auréola mamaria, cuja colonizagdolinfecéo pode
estar na origem das recidivas ("®. Em casos mais raros, podemos
estar perante uma espécie de Candida resistente aos anti-fingicos
usados empiricamente, tornando-se Util a sua identificag@o por cultura
de forma a adequar o tratamento . Perante uma espécie resistente ao
tratamento topico, podera estar indicado recorrer ao tratamento anti-
-fingico sistémico (fluconazol ou itraconazol) .

c) Dermatite das fraldas com sobreinfegao por
Candida albicans

Porque é que a Candida albicans sobreinfeta
frequentemente a area das fraldas?

Adermatite das fraldas € a designagéo genérica que abrange o conjun-
to de dermatoses inflamatdrias que atingem a area coberta pela fral-
da, incluindo ndo sb a dermatite irritativa primaria, como as diferentes



dermatoses desta area, que naturalmente se exarcebam pelo uso da
fralda ©. E nesta Ultima categoria que se insere a candidiase cutanea
que frequentemente acompanha a dermatite irritativa das fraldas ©.

A dermatite irritativa primaria € extremamente frequente, estimando-
-se que afete mais de 50% dos RN e latentes, sendo provavelmente
a lesdo cutanea mais frequente neste grupo etario ©. O uso da fral-
da condiciona um aumento da temperatura e humidade locais, com
consequente maceragéo da pele, tornando-a mais suscetivel a leséo
provocada por diversos mecanismos fisicos, quimicos e enzimaticos
®. A amonia libertada pela degradagdo bacteriana da ureia urinaria,
embora ndo constitua causa primaria da dermatite, pode funcionar
como um fator agravante numa pele previamente lesionada ©. Estu-
do recentes também mostram que a elevagédo do pH local provocada
pela produgédo de amoénia, aumenta a atividade de proteases e lipases
fecais, que sdo fundamentais na etiopatogenese da dermatite, uma
vez que exercem as suas atividades proteoliticas e lipoliticas sobre a
barreira epidérmica, quando em contato prolongado com a superficie
cutanea ®'. Os 4acidos biliares podem ainda contribuir para a agres-
sdo quimica da pele ©. A fricgdo entre duas areas de pele ou entre a
pele e a fralda, embora ndo seja um fator determinante, é pelo menos
predisponente de lesao "7,

A macerag&o cutanea, com posterior alteragdo da fungdo de barreira
da epiderme, cria 0 ambiente ideal para a proliferagdo de gérmens ©7),
A alcalinizagdo da superficie cutanea é também um fator favorecedor
do desenvolvimento de infegbes oportunistas ®. A Candida albicans,
ao ser um colonizante frequente do intestino, € um dos agentes mais
frequentemente envolvidos na infegdo secundaria ©. De facto, pode
ser isolada Candida albicans em até 77% das criangas com dermatite
das fraldas ©9. Em regra a infecdo por Candida desenvolve-se cerca
de 48 a 72 horas apds inicio da erupgédo e consequente perda da in-
tegridade da pele ©. O ambiente quente e hiimido ja referido favorece
a proliferacdo da Candida, que ao penetrar no estrato cérneo, ativa o
complemento, induzindo um processo inflamatério ©.

Figura 2 » Dermatite irritativa (em W), com lesdes satélites su-

gestivas de sobreinfegcao por Candida

Candidiase mucocutanea em ambulatério pediatrico

Em toda a dermatite das fraldas com duragdo superior a 72 horas,
a sobreinfecdo por Candida albicans € quase universal.

Parece ser fator de risco para a dermatite das fraldas, a histdria pré-
via de eczema atopico, gastroenterite e 0 uso de produtos de limpeza
do perineo irritantes %', Por outro lado, séo fatores de risco para a
sobredo por Candida, a presenga de colonizagao intestinal por este
gérmen, bem como a presenca de pele humida e macerada, que é
particularmente sensivel a infecéo por este agente ©.

Como se manifesta a dermatite das fraldas sobre-
infetada por Candida?

A dermatite irritativa das fraldas é caraterizada por eritema da pele
que normalmente se inicia nas pregas inguinais ou na regio perianal,
mas que rapidamente se estende e se torna confluente, com aspeto
brilhante @817,

Associado ao eritema surgem maculas, placas esbranqui¢adas, por
vezes com aspeto descamativo 9. A dermatite irritativa, geralmente
apresenta distribuicdo em forma de W que desenha o contato da pele
com a fralda (Figura 2) ®. Contudo, quando estas les6es ndo sao tra-
tadas ou surge infegdo cuténea, a pele adquire um aspecto macerado
e exsudativo, com formagao de papulas, vesiculas ou bolhas, podendo
evoluir para erosao ou ulceragdo da pele e formagao de fissuras @8,
Sé&o muito carateristicas da infecéo por Candida a presenga de lesdes
vesico-pustulares satélites a area de eritema, que representam focos
primarios de Candida %%, Por vezes pode estender-se para além
da zona da fralda atingindo os quadrantes inferiores do abdémen (ge-
ralmente abaixo do umbigo), face interna das coxas e regido glitea.
A forma tipica da &o priméria do perineo por Candida assemelha-se
aVouY (Figura 3). Raramente a candiase das fraldas se associa a
doenca sistémica @.

Figura 3 » Candidiase das fraldas (em V ou Y)
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Em que idade é mais comum a sobreinfecao da pele do
perineo por Candida?

Embora possa ocorrer em qualquer idade, € mais frequente durante os
dois primeiros anos de vida, tendo um pico de incidéncia entre 0s 7 e
o0s 12 meses de idade ®5%'. Por outro lado, é rara no RN, em especial
nas trés primeiras semanas de vida devido a ainda incompleta coloni-
zagdo do tubo digestivo nesta idade 9,

Como se diagnostica a dermatite das fraldas?

O aspeto das lesdes permite em regra fazer o diagnostico, sendo a fa-
vor de &o por Candida, a presenca de placas eritematosas, associadas
a descamacao periférica e pustulas satélites a dermatite irritativa ©.
O diagnéstico de candidiase da fralda podera ser confirmado perante
a identificagdo de pseudohifas no exame microbioldgico de material
colhido na regido das maculas ou puUstulas ©; contudo, raramente sera
necessario.

Como se trata a dermatite das fraldas sobreinfectada
com Candida albicans?

Os principais objetivos do tratamento da dermatite irritativa incluem:
favorecer um ambiente seco da zona da fralda, reduzir o contato de fe-
zes e urina com a pele, evitar irritagdo e maceragéo da pele, preservar
a funcdo de barreira cutdnea e manter, sempre que possivel, um pH
acido ©9, Visando estes objetivos aconselha-se a muda frequente de
fraldas, a limpeza com &gua morna e a aplicagéo de cremes barreira
(geralmente pasta de Lassar, com 6xido de zinco e vitamina A) ©9),
Os cremes barreira devido a capacidade que apresentam de ades&o
a epiderme, impedem o contato das fezes e urina com a superficie
cutanea lesada ®™. O o6xido de zinco ajuda a reconstituir a barreira
cutanea, pelas suas propriedades anti-sépticas e significativo papel
na cicatrizagéo.

Quando se suspeita de infe¢do por Candida deve associar-se um anti-
-fungico de aplicagéo topica (creme), 3 a 4 vezes por dia, durante 7 a
10 dias @7, Os anti-fungicos mais usados sao: clotrimazol a 1%, mico-
nazol a 2%, cetoconazol a 2%, econazol a 1% e ciclopirox a 1% 458
O anti-fungico deve ser sempre aplicado antes do creme barreira®.

Na candidiase das fraldas, a aplicagdo do anti-fingico topico deve
ser sempre precedida de completa remogdo do creme barreira
aplicado na mudanca da fralda anterior. Este ultimo deve ser sem-
pre reaplicado depois do anti-flingico, com o cuidado de néo o
remover.

Hé& algumas duvidas se a terapéutica com anti-fungicos orais tera efei-
to no tratamento da dermatite das fraldas ao descontaminar o intestino
66), Neste caso, faz mais sentido utilizar a nistatina oral, pela menor
aderéncia a mucosa oral e portanto maior eficacia intestinal ©.
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Qual a relagdo entre candidiase oral e candidiase das
fraldas?

As duas situagdes clinicas podem surgir em simultdneo ou de forma
sequencial ©. Esta situacdo deve-se ao facto de mais de 85% dos
lactentes com candidiase oral apresentarem colonizag&o intestinal por
Candida 9. Contudo, a infe¢do da regido perineal pode cursar sem
candidiase oral ou esta pode ter ocorrido algumas semanas ou meses
antes ©.

d) Candidiase das pregas cutaneas (intertrigo) e
das unhas

O que sdo as lesdes intertriginosas / intertrigo?

O intertrigo ou lesdes intertriginosas é a designagao que se da a in-
flamagéo das pregas cutaneas, causada pela fricgdo pele a pele (9.
A maceragdo da pele provocada pela fricgdo, associada ao calor e
humidade locais, favorecem a &o secundaria por bactérias ou fungos
(19, Esta condigao pode ocorrer em qualquer idade, sendo as localiza-
¢Oes preferenciais a regido inguinal, pregas gluteas, fossa antecubital,
pescogo, prega submamaria, regido axilar e areas interdigitais 0,
Manifesta-se inicialmente por eritema ligeiro, que pode evoluir para
um processo inflamatério mais intenso, caraterizado por maceragao,
exsudacdo, fissuras, erosdes e crostas (9. Surge frequentemente
associado a hiperhidrose (sudagéo excessiva) e a obesidade, sendo
fatores de risco a diabetes mellitus e a ma higiene cutanea 9. A Can-
dida albicans é o fungo mais frequentemente implicado na o destas
zonas maceradas de pele, ao fazer parte da normal flora cutanea (.
No caso da infegdo por Candida podem surgir as carateristicas lesées
pustulares satélites, ja descritas relativamente a dermatite das fraldas
sobreinfectada por Candida (%. O tratamento passa pela aplicagdo de
anti-fungicos topicos, da mesma forma como ja descrito para a candi-
diase das fraldas (),

Toda as lesbes exsudativas cronicas da pele, principalmente as
localizadas as pregas — inguinais, gluteas, axilares, pescogo, sub-
mamarias, interdigitais — sobreinfetam facilmente com Candida
albicans.

Como se manifesta a candidiase das unhas? E comum
na crianga?

Denomina-se por paroniquia toda a &o da pele peri-ungueal. A Candi-
da albicans é responsavel por 70% de todos os casos de paroniquia
("), E tipico o atingimento da prega cuticular, causando edema, rubor e
dor locais, podendo ser visualizado pus 1.

A onicomicose por Candida albicans corresponde a infe¢éo da propria
unha, que normalmente surge no decurso de uma paroniquia de longa
duragéo ™. Manifesta-se por espessamento, distorgdo e fragmentagéo
da unha, que pode adquirir coloragdo amarelada e por vezes associar-



-se a descolamento da unha do leito ungueal '®. Pode conduzir a
total displasia ungueal em contexto de candidiase mucocutanea cro-
nica @, (Figura 4)

Figura 4 - Paroniquia e Onicomicose por Candida

Ainfecdo das unhas e tecido peri-ungueal por Candida é mais frequente
nos dedos das méos, em comparagao com os dedos dos pés ",

Os principais fatores favorecedores desta infe¢éo sdo a humidade lo-
cal, o traumatismo repetido das unhas e a presenca de algumas doen-
cas como a diabetes mellitus, alteragdes da circulagdo periférica e as
situagdes de imunodepressao, incluindo a do VIH (9,

Ao contrario de algumas profissdes, em que as unhas se encontram
permanentemente humidas, com consequente maceragao da pele re-
gional peri-ungueal, favorecendo a paroniquia por Candida albicans
- exemplo das cozinheiras — na crianga estas condicdes favorecedo-
ras raramente se encontram, tornando esta patologia mais rara neste
grupo etario ¥, Contudo, tal como ¢ testemunhado pelo caso da figura
4, por vezes podera encontrar-se esta infegdo na pratica diaria, em
especial nas criangas que «chupam no dedo» ou «roem as unhas».
Foram também publicados, recentemente, casos de paroniquia congé-
nita por Candida albicans (°),

Como se trata a candidiase das unhas?

Ainfegao das unhas é a forma de candidiase mucocutanea mais dificil
de tratar, devido a sua natureza cronica e taxa de recidiva elevada .
Os fatores que dificultam o tratamento relacionam-se com a baixa taxa
de crescimento da unha, a espessura do prato ungueal e a localizagéo
da &o ao espago entre a unha e o leito ungueal ™. Mais uma vez o
tratamento baseia-se na aplicagdo de anti-fingicos topicos, sob a
forma de verniz, spray de pulverizag&o ou solugdo cutanea, que devem
ser aplicados diariamente sobre as unhas, durante longos periodos
de tempo ©. Alguns dos agentes topicos que podem ser utilizados
incluem: ciclopirox a 8%, amorolfina a 5%, bifonazol a 1%, clotrimazol
a 1% e econazol a 1% ©.

Candidiase mucocutanea em ambulatério pediatrico

Frequentemente, pelos motivos atrds enumerados, o tratamento com
anti-fungicos tépicos ndo é eficaz, havendo necessidade de recorrer ao
tratamento com anti-flngicos sistémicos ("', Destes, os mais utilizados s&o
o fluconazol e o itraconazol . A remogéo cirrgica das unhas gravemente
afetadas, pode ser necessaria, de forma a permitir o re-crescimento de
uma unha perfeitamente normal; contudo esta forma de tratamento deve
ficar reservada para os casos que ndo respondem a terapéutica médica ",

d) Outras candidiases

Que outras localizagdes mucocutaneas podem ser infe-
tadas por Candida albicans?

Toda a pele e mucosas podem ser colonizadas por Candida albicans.
Se forem criadas condigdes favorecedoras a replicagdo deste agente,
podera ocorrer manifestagdes de infe¢do. Sdo exemplos o canal auditivo
externo com ofite externa, a faringite, a esofagite e a vulvo-vaginite 9.

Como se manifesta a esofagite por Candida?

As queixas habituais sdo de odinofagia e/ou disfagia, podendo ou nao
associar-se a lesoes da orofaringe (2. Esta forma de infegao por Can-
dida é indicativa de imunodeficiéncia, sendo muito frequente nos indi-
viduos infetados com o HIV (sendo a sua presenga critério de SIDA),
bem como em doentes com neoplasias hematolégicas ?3.

Como se diagnostica a esofagite por Candida?

O diagnéstico definitivo apenas é possivel com a realizagéo de endos-
copia digestiva alta, associada a bi6psias da mucosa ??. Contudo, a
associagao de clinica sugestiva e transito baritado mostrando irregula-
ridades da mucosa, podem fazer o diagndstico (2.

Como se trata a esofagite por Candida?

A esofagite por Candida é tratada com anti-fingicos sistémicos (. Os
farmacos de escolha sdo o fluconazol e o itraconazol, durante um pe-
riodo de 14 a 21 dias 3. Nos casos refratarios, recorre-se a adminis-
tragdo endovenosa de anfotericina B e caspofungina ©.

Quando é que pode surgir e como se manifesta a vulvo-
vaginite por Candida?

A Candida coloniza o trato genitourinario das meninas, principalmente
durante a adolescéncia, em que sé&o referidas taxas de colonizagéo de
22% @, Em geral esta colonizagdo é assintomatica mas, perante de-
terminadas condigdes, podem surgir os sinais e sintomas &o da regiao
vulvovaginal @9,

Favorecem a ocorréncia de vulvovaginite por Candida o aumento dos
niveis de estrogénios, nomeadamente com o uso de contraceptivos
orais, durante a gravidez e com a administragdo de terapéutica estro-
génica %), Qutros fatores de risco para o seu desenvolvimento sdo o
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uso de fraldas, a diabetes mellitus, a terapéutica com antibioticos de
amplo espetro e/ou corticosterdides, a infecdo VIH e outras situagdes
com compromisso da imunidade celular 7292,

Em idade pediatrica, embora a vulvovaginite por Candida seja mais
frequente nas adolescentes, pode também afetar meninas pré-pube-
res, em especial as meninas obesas. Nestes casos, a infe¢éo por Can-
dida geralmente inicia-se nas pregas cutaneas (lesées intertriginosas),
nomeadamente a nivel das pregas inguinais ou gliteas, surgindo a
vulvovaginite por continuidade da infe¢éo ©10.

As principais manifestagdes da vulvovaginite por Candida séo o pruri-
do e o corrimento vaginal 2'??, Pode também cursar com disUria, sen-
sagao de ardor vaginal e dispareunia (nas adolescentes sexualmente
ativas) @"). Ao exame objetivo é visivel o eritema vulvovaginal, com cor-
rimento que pode ser classicamente com aspeto leitoso/cremoso, mas
que pode ser simplesmente aquoso #'??, Podem ser também visiveis
placas esbranquigadas sobre areas eritematosas da mucosa vaginal
ou pele vulvar O,

Como se diagnostica a vulvovaginite
por Candida?

O diagndstico é essencialmente clinico, mas pode ser confirmado pela
identificacdo de leveduras e/ou pseudohifas em secregdes vaginais
com preparado de hidroxido de potassio a 10 ou 20% ou coloragdo
Gram 72, Embora a cultura n&o seja rotineiramente usada, fica reser-
vada para os casos de sintomas sugestivos recorrentes, com técnicas
de diagndstico anteriores negativas @)

Como se trata a vulvovaginite por Candida?

Avulvovaginite por Candida é eficazmente tratada com varios anti-fin-
gicos tdpicos, incluindo clotrimazol a 1%, econazol a 1%, miconazole
a 2%, durante um periodo de 10 a 14 dias *?". Nos casos refratarios
pode haver necessidade de terapéutica sistémica com fluconazol, itra-
conazol ou cetoconazol 3,
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O que é a Candidiase mucocutanea crénica?

A infe¢do persistente ou recorrente das unhas, pele ou mucosas por
espécies de Candida, mais frequentemente Candida albicans, é de-
signada de candidiase mucocutanea cronica . Esta situagdo ocorre
em individuos com defeitos da imunidade celular, que os torna mais
susceptiveis a esta infegdo e com incapacidade de a erradicar ?%. Ra-
ramente se associa a 8o sistémica de 6rgdos parenquimatosos 9. A
candidiase mucocutanea cronica pode fazer parte do sindrome poli-
gandular auto-imune tipo 1, que € uma doenga autossdmica recessiva
que se carateriza pela associagdo de hipotiroidismo, hipoparatiroidis-
mo e insuficiéncia adrenal.

Como se trata a Candidiase mucocutanea crénica?

E necessaria terapéutica com anti-flingicos sistémicos, como o flu-
conazol e o itraconazol ®. A recidiva, apos término da terapéutica, é
frequente, sendo muitas vezes necessario recorrer a pulsos de anti-
-flingicos intermitentes ¢19),

e) Creches, jardins-de-infancia e candidiase
As infegbes por Candida sdo contagiosas?

No sentido estrito da palavra ndo séo contagiosas, pois a transmiss@o
em regra ndo é horizontal mas sim vertical (da mée para o filho). Isto
€, qualquer crianga quando vai para um destes estabelecimentos de
educacéo, em regra, ja se encontra colonizado por este agente.

N&o ha qualquer motivo para uma crianga com infegdo por Candida
ser obrigada & evicgdo temporaria. Tal como ja referido, a Candida é
um gérmen comensal da pele e mucosas de um elevado nimero de
criangas, sendo que a doenga surge quando ha uma diminui¢do da
imunidade. Ora, para as criangas saudaveis, ndo ha qualquer risco de
contatarem com um individuo doente. Estas consideragdes aplicam-
se tanto nas criangas com candidiase oral como com dermatite das
fraldas.
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Unidade de Cuidados Especiais Pediatricos — a experiéncia de um hospital distrital

Pediatric Special Care Unit-the experience of a district hospital

Resumo

Introdug&o: A Unidade de Cuidados Especiais Pediatricos (UCEP) do
Hospital de Santo André (HSA) destina-se ao internamento de Recém-
-Nascidos (RN) de termo até aos 28 dias de vida ou prematuros até
44 semanas de idade corrigida (UCEP-Neonatologia), e criangas até
17 anos e 364 dias com necessidade de cuidados especiais (UCEP-
-Pediatria). Desde 2005 que tem sido feita a caraterizagéo anual da ac-
tividade realizada neste sector, utilizando, ano ap6s ano, os mesmos
parametros de avaliag&o.

Objetivos: Caraterizagdo das criangas internadas na UCEP durante o
ano de 2009. Comparagdo com os quatro anos anteriores.

Material e métodos: Estudo retrospectivo descritivo com colheita de in-
formagao da base de dados da UCEP e processos clinicos referentes
aos internamentos entre 1 de Janeiro e 31 de Dezembro 2009. Analise
de variaveis relacionadas com a patologia, proveniéncia e orientag&o,
procedimentos de rastreio e outros aspetos do funcionamento geral.
Comparagéo com dados de 2005, 2006, 2007 e 2008.

Resultados: Registaram-se 270 internamentos, 95% da UCEP-Ne-
onatologia. Destes, os diagnosticos principais foram prematuridade,
hiperbilirrubinémia e patologia respiratéria. A maioria das criangas foi
internada a partir da maternidade (33%); 7% dos casos resultaram
em transferéncias para outros hospitais. Utilizaram-se antibiéticos em
24%, (ampicilina+gentamicina em 61%). Todas as criangas com crité-
rios inequivocos para Palivizumab entraram nesse programa. Todos 0s
RN com critérios para despiste de retinopatia da prematuridade (ROP)
ou surdez infantil foram sujeitos aos referidos rastreios. Dos RN com
indicagé@o para ecografia transfontanelar, um ndo realizou o exame.
Do total de internamentos, foi necessaria ventilagdo em 26 casos. Em
nove casos houve necessidade de transferéncia para hospitais cen-
trais, todos em ventilagéo invasiva.

Discussao: A comparagéo dos resultados obtidos com dados de anos
anteriores permite verificar que se tem vindo a melhorar continuamen-
te a assisténcia a recém-nascidos e criangas neste setor do Servigo de
Pediatria do HSA.

Palavras-chave: casuistica, unidade de cuidados especiais pediatri-
cos, hospital distrital.

Introdugéao

O Servigo de Pediatria do HSA é composto por varios sectores fun-
cionais distintos, sob uma coordenagéo e organizagdo comuns. Cada
um destes setores mantém a autonomia necessaria adaptada as suas
especificidades. A andlise periddica do trabalho desenvolvido permite
detetar erros ou problemas de funcionamento, com vista a serem en-
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Abstract

Background: Pediatric Special Care Unit (PSCU) of HSA is intended
for children until 28 days of life or premature until 44 weeks corrected
age (PSCU-Neonatology), and children up to 17 years and 364 days
in need of special care (PSCU-Pediatrics). Since 2005, it is made a
characterization of the annual activity in this sector, using, year after
year, the same evaluation parameters.

Aims: the purpose of this study was to characterize all children hos-
pitalized in PSCU in the year 2009 and make a comparison with the
previous four years.

Methods: Retrospective descriptive study using information from the
database of SPCU and clinical processes related to admissions be-
tween January and December 2009. Analysis of variables related to
the pathology, origin and orientation, screening procedures and other
aspects of general functioning. Comparison with data of 2005, 2006,
2007 and 2008. Results: There were 270 admissions, 95% of PSCU-
-Neonatology. Of these, the main diagnoses were prematurity, hyperbi-
lirubinemia and respiratory disease. Most children were admitted from
the maternity (33%); 7% of the cases resulted in transfers to other hos-
pitals. Antibiotics were used in 24% (ampicillin + gentamicin in 61%).
All children with clear criteria for Palivizumab were included in this pro-
gram. All infa-nts with criteria for retinopathy of prematurity (ROP) or
hearing loss screening have been subjected to such screenings. Of
the infants with indications for cerebral ultrasound examination, only
one did not perform that exam. Of the total admissions, ventilation was
required in 26 cases. Nine cases were transferred to central hospitals,
all in invasive ventilation.

Discussion: The comparison of results with data from previous years
shows that the care of newborns and children in this sector has been
continuously improving.

Keywords: case series, pediatric special care unit, district hospital

contradas solu¢des adequadas, melhorando continuamente os cuida-
dos prestados.

A UCEP-HSA destina-se ao internamento de RN e criangas / adoles-
centes que necessitem de cuidados especiais. Dispde de 15 incu-
badoras/bercos distribuidos por duas salas e uma cama em quarto
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individual, destinado a criangas mais velhas ou com patologias que
obriguem a isolamento. Podem-se subdividir os internamentos neste
sector em dois grupos: os relativos a RN de termo até aos 28 dias
de vida ou prematuros (PT) até as 44 semanas de idade corrigida —
UCEP-Neonatologia, e os internamentos referentes a criangas/ ado-
lescentes até aos 17 anos e 364 dias com necessidade de cuidados
especiais — UCEP- Pediatria.

Desde 2005 que tem sido feita a caraterizagdo anual exaustiva da ativi-
dade realizada neste setor, utilizando, ano apds ano, os mesmos para-
metros de avaliagao. E importante referir que tem havido uma alteragao
no que respeita a faixa etéria abrangida, no sentido de alargamento pro-
gressivo da idade de atendimento: em 2005 a UCEP recebia doentes até
aos 14 anos e 364 dias; durante o ano de 2009 foram internados neste
sector criangas/ adolescentes até aos 17 anos e 364 dias.

O objetivo deste trabalho foi caraterizar a populagdo de criangas in-
ternadas na UCEP durante o ano de 2009, tentando perceber as suas
carateristicas demogréficas, clinicas, procedimentos efetuados e ou-
tros aspetos do funcionamento geral. Efetuou-se também uma compa-
ragdo com dados de anos anteriores.

Material e métodos

Estudo retrospetivo descritivo das criangas e jovens internados de
um de Janeiro a 31 de Dezembro de 2009 na UCEP-Neonatologia e
UCEP-Pediatria.

Através da colheita de informag&o da Base de Dados da UCEP e pro-
cessos clinicos individuais analisaram-se os seguintes dados: sexo,
local de nascimento, diagnosticos, proveniéncia, destino, duragdo do
internamento, antibioterapia, inclusédo em programa de Palivizumab,
despiste de ROP e de surdez, realizagdo de ecografia transfontane-
lar, administragdo de surfactante, malformagdes, ventilagéo assistida.
Compararam-se os resultados obtidos com dados sobreponiveis de
anos anteriores.

Na UCEP tém sido adoptados critérios para a realizagao de determina-
dos rastreios, critérios esses que tém sido mais ou menos uniformes
ao longo dos anos a que se refere este estudo. Assim, e em relagéo
aos critérios para inclusdo em programa de Palivizumab, tém sido
considerados os que se incluem nas Recomendagoes da Sociedade
Portuguesa de Pediatria para a prevengao da ao por Virus Sinci-
cial Respiratorio (VSR), ou seja:

+ Criangas com Displasia Broncopulmonar até aos 12 meses ou
<24 meses se tratadas com oxigénio, broncodilatadores, diuréti-
cos ou corticoides nos seis meses anteriores ao inicio da época
de risco ou com alta durante a mesma.

* Ex-PT com Idade Gestacional (IG) < 28 semanas com < 12 me-
ses no inicio da época de risco ou com alta durante a mesma

 Ex-PT com IG entre 29-32 semanas com < seis meses no inicio
da época de risco, ou com alta durante a mesma

Em relagdo ao despiste de Retinopatia da Prematuridade (ROP), o
corpo clinico da UCEP considera como indicagdes as seguintes:

* RN < 15009

* PT < 32 semanas

Unidade de Cuidados Especiais Pediatricos — a experiéncia de um hospital distrital

*RN entre 1500-2000g mas com necessidade de oxigenoterapia
prolongada
* RN gravemente doentes e/ou submetidos a cirurgia

Para o despiste de doenga otorrinolaringoldgica (nomeadamente de
surdez infantil), através de observagéo por esta especialidade, séo
consideradas nesta Unidade as seguintes indicagdes:

* InfegBes congénitas (toxoplasmose, rubéola, citomegalovirus,

herpes virus e sffilis)

* Hiperbilirrubinémia exigindo exsanguineo transfuséo

+ Sépsis ou meningite bacteriana comprovada

+ Asfixia neonatal

* Ventilagdo mecanica por um periodo superior a cinco dias

* Histdria familiar de surdez

Finalmente, como indicagdes para efetuar ecografia transfontanelar:
« RN < 15009
* PT < 32 semanas
* Encefalopatia hipdxico-isquémica
+ Convulsbes
* Infe¢do congénita
* Sépsis ou meningite
* Diagndstico prénatal de malformagao cerebral
* Malformagdes congénitas (mielomeningocelo, cromossomopa-
tias, defeitos da linha média, macro ou microcranea)
* Restricdo de Crescimento Intrauterino (RCIU)
* Alteragdes neuroldgicas
+ Coagulopatia

Resultados

Durante 0 ano de 2009 registaram-se 270 internamentos (255 crian-
cas), com ligeiro predominio do sexo masculino (56%). A grande maio-
ria correspondeu a internamentos na UCEP-Neonatologia (95%, ou
257 internamentos/ 242 criangas). Houve uma média de 23 interna-
mentos/més (minimo em Abril - 15, e maximo em Marco — 30). A du-
racéo média de internamento foi de 9,97 dias, com um minimo inferior
a 24 horas e maximo de 63 dias. A taxa de ocupagao foi de 44,7%.
Em relagdo a UCEP-Neonatologia, os diagndsticos principais foram:
prematuridade (em 38% dos internamentos, dos quais 55% entre as
33-36 semanas de idade gestacional); hiperbilirrubinémia (em 23%
dos internamentos, tendo sido identificados dois casos de isoimuni-
zagao ABO, sem necessidade de transfusao de globulos vermelhos);
patologia respiratdria (em 20% dos internamentos, 65% destes tratan-
do-se de Taquipneia Transitoria do RN — TTRN). Destacam-se quatro
casos de sépsis, com isolamento, em hemocultura, de Streptococos
agalactiae em um desses casos.

Cerca de 15% dos internamentos resultaram de transferéncias a partir
de outros hospitais, a grande maioria de maternidades centrais (95%),
nomeadamente Maternidade Bissaya Barreto e Maternidade Daniel de
Matos; o Hospital Pediatrico em Coimbra (HP-CHUC) transferiu duas
criangas. A grande maioria dos casos tratava-se de RN prematuros,
com um minimo de 24 semanas de IG e 30 semanas de Idade Corrigi-
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da, que, ap6s estabiliza¢do inicial num hospital central acabaram por
ser transferidos para continuagéo de cuidados na UCEP-HSA.

Em relagéo ao destino apés a alta, 61% dos casos mantiveram segui-
mento em consulta externa do HSA; 7% dos internamentos resultaram
em transferéncias para outros hospitais. As transferéncias ocorreram
maioritariamente para o0 HP-CHUC -13 transferéncias (em nove ca-
sos sob ventilagdo invasiva). Em relagdo as criangas transferidas, os
diagnosticos colocados foram: prematuridade, asfixia, patologia car-
diovascular (hipoplasia do ventriculo esquerdo, persisténcia do canal
arterial (PCA), estenose pulmonar), patologia respiratéria (doenga de
membranas hialinas (DMH), pneumonia congénita e pneumotdrax),
malformagdes gastrointestinais (hérnia diafragmatica, estenose hiper-
trofica do piloro), hiperplasia suprarrenal congénita, convulsées neo-
natais, hipoglicémia transitdria, sépsis e complicagdes pos-cirurgicas;
65% foram reenviadas para o HSA para continuagao de cuidados.
Especificamente em relagdo aos RN com idade gestacional (IG) in-
ferior ou igual a 32 semanas (43 criangas), verificou-se que dez nas-
ceram no HSA, e destes apenas trés foram transferidos, todos por
necessidade de ventilagdo assistida.

Em relag&o aos RN com peso de nascimento (PN) inferior ou igual a 1500g
(26 criangas), seis nasceram no HSA,; destes, trés foram transferidos, dois
por necessidade de ventilagdo assistida, e o terceiro por PCA e apneias.
Na UCEP-Neonatologia, 35% dos internamentos tiveram durag&o su-
perior a dez dias (ou seja, 90 internamentos). O principal diagnéstico
colocado nestes casos foi a prematuridade, em 72%. De salientar tam-
bém os casos sociais/ sindrome de privagéo, que constituem no seu
conjunto a 2% causa de internamentos prolongados (nove casos).
Foram utilizados antibioticos em 24% dos internamentos, optando-se
por ampicilinatgentamicina em 61%, ou seja, em 37 internamen-
tos; esta combinagéo foi utilizada durante mais de cinco dias em seis
casos. Quase todos (cinco) se trataram de internamentos partilhados
(HSA/ outros hospitais); apenas a uma crianga foram admi-
nistrados ampicilina+gentamicina durante mais de cinco dias no HSA
em exclusivo, parecendo haver justificagdo laboratorial para tal deci-
sdo. De facto, tratava-se de uma crianga com risco infecioso, que,
embora clinicamente tenha estado sempre bem, analiticamente
apresentava Proteina C Reactiva (PCR) elevada e neutrofilia; ndo foi
isolado qualquer gérmen no sangue ou urina.

Durante 0 ano de 2009 foram internados 31 RN que preenchiam os critérios
utilizados por esta unidade para inclusdo em programa de Palivizumab; des-
tas, apenas trés ndo entraram efectivamente neste programa — tratavam-se
de PT com IG entre 29-32 semanas, que tiveram alta no final da época de
risco, e por isso optou-se por nao iniciar o Palivizumab. Portanto, considera-
-se uma adequagdo de 100%, no que respeita a este procedimento.

Das 42 criangas que preenchiam os critérios para despiste de ROP, 100% re-
alizaram este despiste; uma crianga sem critérios foi também observada neste
sentido, néo tendo sido encontrada a posteriorijustificacéo clinica para tal.
Quarenta e um casos preenchiam critérios para despiste de surdez
infantil; 100% foram encaminhados para consulta de Otorrinolaringo-
logia (ORL). Nenhuma crianca que ndo apresentasse 0s critérios re-
feridos foi submetida a este rastreio, pelo que também neste caso se
considera uma adequacéo de 100%.

Em relagéo a ecografia transfontanelar, das 61 criangas com indica-
¢do para efetuarem este procedimento, uma nao realizou o referido
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exame: tratava-se de um caso de RCIU, clinicamente sem qualquer
intercorréncia.

Houve necessidade de ventilagdo em 26 internamentos, completa em
17 casos (65%). Nos nove casos restantes houve necessidade de
transferéncia para hospitais centrais, todos eles em ventilagéo invasi-
va. Dos internamentos em que foi utilizada ventilagéo por Continuous
Positive Airway Pressure isolado (15, ou 58% dos ventilados), todos
completaram este procedimento no HSA.

Verificou-se utilizag&o de surfatante em cinco RN, todos eles submetidos
a ventilagdo invasiva posterior. Os diagnésticos em causa foram: DMH,
prematuridade (IG 28, 29 e 33 semanas), pneumonia congénita e sépsis.

Estiveram internadas neste setor da UCEP 27 criangas com malfor-
magdes: as cardiacas representam a grande maioria, principal-
mente as comunicagdes interauriculares e interventriculares e a
persisténcia de canal arterial. Outras malformagdes de destaque foram
ventriculo esquerdo hipoplasico, tetralogia de Fallot, gastrosquisis, en-
tre outras.

Em relacdo & UCEP-Pediatria registaram-se 13 internamentos/ 13
criangas, dos 42 dias de vida aos 11 anos de idade. A duragdo média
dos internamentos foi de 3,5 dias, com um minimo inferior a 24 horas
e maximo de oito dias. Os diagnosticos foram: quatro casos de bron-
quiolite aguda (isolamento de Virus Sincicial Respiratério — VSR, em
trés), dois casos de Apparent Life-Threatening Events (ALTE),
traumatismo  craneo-encefalico (TCE), espasmo do choro, refluxo
gastroesofagico, febre sem foco, pielonefrite aguda, pds-operatério de
rotura gastrica e suspeita clinica de sépsis (néo confirmada).

Quase metade destas criangas foram submetidas a antibioterapia -
seis; em um caso manteve-se essa terapéutica durante cinco ou mais
dias (pielonefrite aguda). Aos restantes cinco doentes foi interrompida
a antibioterapia assim que a evolugdo clinica e/ou laboratorial excluiu
o bacteriana. Todos os esquemas terapéuticos incluiram ceftriaxone,
isoladamente ou em associagao a outros antibioticos.

N&o houve necessidade de ventilagdo assistida em nenhum destes
doentes.

Foram transferidas duas criangas: um doente de 11 anos em pos-
-operatorio de rotura gastrica, que foi enviado para continuagéo de
cuidados no hospital da area de residéncia € um com 15 meses de
idade vitima de TCE por acidente de viag&o, com contuséo cerebral e
hemorragia subaracnéideia que apresentava alteragdo do estado de
consciéncia, tendo sido transferida para o HP-CHUC.

Comparagao com anos anteriores

Proporcionalmente ao nimero de nascimentos no HSA séo internadas
na UCEP menos criangas que a data de abertura da unidade, verifican-
do-se que em 1996 existiram 2288 nascimentos/373 internamentos na
UCEP e em 2009 existiram 2240 nascimentos/270 internamentos (fi-
gura 1). Além disso, comparativamente com os quatro anos anteriores,
parece haver tendéncia para uma diminuigdo progressiva no nimero
de internamentos (quadro [). Os internamentos por transferéncia a par-
tir de outros locais, tanto no que diz respeito a criangas nascidas
em outros hospitais, como reenviados, parecem ter estabilizado.
Embora no ano de 2008 se tenha registado uma diminui¢&o no nimero
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Figura 1 « Evolugao do numero de internamentos na UCEP e nascimentos no HSA, desde 1996
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de reenvios, no ano de 2009 mais de metade das criangas transferi- ~ feréncias para outros hospitais. A andlise das patologias/ motivos
das foram reenviadas para continuagéo de cuidados apds avaliagdo e  de transferéncia parece inferir que foram transferidos adequadamente,
orientacéo de patologias complexas em Hospitais Centrais. em 65% dos casos com necessidade de ventilagdo invasiva.

Por outro lado, houve uma ligeira descida no numero de trans-

Quadro | - Dados comparativos relativos a 2005, 2006, 2007, 2008 e 2009 (dados referentes a UCEP — Neonatologia, excepto se
indicado que se refere ao total de internamentos )

2005 2006 2007 2008 2009
N° de internamentos (total) 292 313 279 272 270
Duragédo média , em dias (total) - 9,6 10,5 9,7 10,0
Provenientes outros hospitais 31 45 56 38 39
Transferéncias 12 11 22 21 19
Reenviados/ transferidos 9/12 (75%) 5/11 (45%) 12/22 (55%) 5/21 (24%) 11/19 (58%)
Ventilagéo assistida 19 20 28 32 26
- completa 47% 65% 68% 68% 65%
Surfactante/ RN ventilados 9/14 (64%) 3/17 (18%) 11/25 (44%) 4/22 (18%) 5/26 (19%)
Despiste de surdez 83% 92% 91% 100% 100%
ROP 84% 94% 92% 100% 100%
Ecografia transfontanelar 82% 93% 92% 96% 98%
Palivizumab 100% 92% 100% 100% 100%
yéilliﬁ?ecr%% rcTI]% %Zbiéticos /total 67/292 (23%) 100/313 (32%) 75/279 (27%) 87/272 (32%) 67/270 (25%)
-a+ g/total de antibiticos 39/67 (60%) 63/100 (63%) 57/75 (76%) 54/87 (62%) 37/67 (55%)
-atg>5d/a+tg 24/39 (61%) 24/63 (38%) 22/57 (39%) 22/54 (41%) 6/37 (16%)
-a+g> bdias inadequadamente | 8 (33%) 3(13%) 0 0 0

Abreviaturas: a + n%: ampicilina + genta icina; a + g > 5 d: utilizagdo dos antibicticos referidos por um periodo superior a 5 dias. RN: recém-nascidos; ROP: retinopatia da
prematuridade. - Sem informagdo disponivel.

A duragdo média do internamento tem-se mantido em torno dos dez  mais uma crianga a beneficiar desta medicagéo (utilizado em cinco dos
dias. Durante o ano de 2009 houve uma reducéo de 19% no nimero 26 RN ventilados).

de criangas ventiladas, em relag@o ao ano anterior; nos Ultimos anos  Utilizaram-se antibiéticos em menos internamentos do que em 2008,
tem-se mantido estével a percentagem de procedimentos completos,  percentualmente equivalente ao ano de 2007; o grupo mais usado
a custa do predominio dos métodos ventilatérios ndo invasivos. A uti-  (ampicilina+gentamicina) diminuiu em proporgéo, 55%. A duragéo des-
lizagdo de surfatante manteve-se sobreponivel ao ano de 2008, com  ta antibioterapia durante um periodo superior a cinco dias ocorreu em
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seis dos 37 casos em que foi utilizada e aparentemente justificavel em
todos os casos.

Em relagdo aos procedimentos de rastreio, verificam-se taxas de cum-
primento dos critérios adotados perto de 100%, sobreponiveis a anos
anteriores.

Discussao e conclusoes

A tendéncia para a diminuicdo do numero de internamentos na UCEP
acompanha o decréscimo de nascimentos no HSA (menos 5% que no
ano de 2008), ndo sendo também de menosprezar o progressivo nas-
cimento de criangas mais saudaveis e com menor necessidade de cui-
dados neste periodo das suas vidas, em Portugal como no resto dos
paises desenvolvidos . Por outro lado, o aumento da incidéncia de
fatores de risco maternos (idade avangada ou toxicos como o tabaco)
concomitantemente com os avancos da medicina, permitem o aumen-
to da incidéncia de recém-nascidos prematuros cada vez mais imatu-
ros, justificando internamentos longos 2. Dessa forma, esta plenamen-
te justificada a duragao de internamento média da UCEP, em torno de
10 dias nos Ultimos anos.

E também de realgar uma ligeira descida no nimero de transferéncias
para outros hospitais, 0 que pode refletir uma maior seletividade na
indicacéo de transferéncia e uma cada vez maior autonomia da nossa
unidade.

Salienta-se ainda a tendéncia para 0 menor uso de antibioticos, manten-
do-se o grupo ampicilina+gentamicina o mais utilizado, de acordo com
o recomendado como antibioterapia empirica para este grupo etario *.
Assim, a introdugéo precoce, para evitar riscos, segue- se a suspensao
em tempo adequado (mais ou menos em 5 dias, o que corresponde ao
periodo maximo necessario para obter os resultados das culturas dos
produtos bioldgicos). Em relagéo aos procedimentos de rastreio, verifi-
cam-se taxas de cumprimento dos critérios adoptados perto de 100%,
sobreponiveis a anos anteriores o que comprova um elevado rigor e cui-
dado na aplicagao dos critérios adotados pela Unidade.

Em relagdo a maioria dos pardmetros avaliados tem-se vindo a assistir
a uma estabilizacdo ou melhoria nos resultados. Os objetivos a que a
equipa se tem vindo a propor ao longo dos Ultimos anos tém sido a di-
minui¢ao da duragdo da terapéutica antibiética quando néo justificavel,
bem como a implementagao da ventilagdo ndo invasiva de forma mais
consistente, o que tem sido conseguido.

Mantém-se os critérios rigorosos na admissao de criangas com pato-
logia infeciosa respiratéria da comunidade, s6 se internando criangas
com quadros clinicos graves com necessidade de maior vigiléncia ou
em que se justifique ventilag&o.

A estabilidade do corpo clinico e a anélise continua/ anual dos resul-
tados poderéo ser fatores determinantes para os resultados consegui-
dos nesta unidade.
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Resumo

Introdugao: A hipersensibilidade a medicamentos em pediatria consti-
tui um problema de satde publica, devido a elevada frequéncia da sua
suspeita e aos custos socioecondémicos inerentes. Embora qualquer
farmaco possa desencadear reagdo alérgica, os antibidticos séo os
mais frequentemente envolvidos, designadamente beta-lactdmicos.
Objetivo: Caraterizar os casos suspeitos de alergia medicamento-
sa (AM) observados num Hospital de Dia de Alergologia Pediatrica
(HDAP).

Material e métodos: Estudo retrospetivo, descritivo das criangas com
suspeita de AM propostas para HDAP num hospital universitario ni-
vel lll, durante 14 meses. Avaliaram-se dados demograficos, antece-
dentes pessoais, sintomas de apresentagéo e relagéo temporal com
a toma do farmaco e abordagem diagndstica. Analise descritiva em
Excel 2010®@.

Resultados: Incluiram-se 24 criangas com suspeita de AM. A mediana
da idade na primeira observagao foi 3,6 anos [1,4-10,2], 66,7% eram
do género masculino, 37,5% tinham antecedentes alergoldgicos. Iden-
tificaram-se 29 suspeitas de AM, 26 envolvendo antibiéticos (92,3%
beta-lactamicos). A urticaria aguda foi a apresentag@o mais frequente
(22) e a reacéo foi imediata em 3 casos. O estudo alergoldgico inicial
foi negativo em todos os casos. A mediana de tempo entre a reagéo
suspeita e 0 estudo alergologico foi 11,5 meses [4-48]. Realizaram-se
25 provas de provocagdo, 3 das quais foram positivas (urticaria ndo
imediata apds amoxicilina/clavulanato). Nestes casos, foi mantida a
recomendacao da evicgdo deste antibiético.

Discussao: A maioria das suspeitas de AM envolveu antibioticos, par-
ticularmente beta-lactamicos, que s&o farmacos de primeira linha em
multiplas infecdes em idade pediatrica. Com este estudo, pretendemos
mostrar a importancia da investigagéo alergologica na suspeita de AM,
de forma a impedir evicgdes desnecessarias, com implicagdes econo-
micas e na eficacia terapéutica.

Palavras-chave: Hipersensibilidade a Drogas; Antibacterianos;
Ambulatorio Hospitalar.

Introducao

A hipersensibilidade a medicamentos em idade pediatrica constitui um
verdadeiro problema de salde publica ndo apenas a nivel hospita-
lar, mas também em ambulatorio, em virtude da elevada frequéncia
da sua suspeita e dos custos socioeconémicos que dela decorrem.?
Contudo, de acordo com os ultimos estudos, as verdadeiras reagdes

Correspondéncia: Filipa Durao - filipa_durao@yahoo.com

Abstract

Background: Pediatric drug hypersensitivity is an important public
health problem due to the high frequency of suspected reactions and
inherent socio-economic costs. Any drug can trigger an allergic reac-
tion; however, antibiotics are the most frequently involved drugs, par-
ticularly beta-lactams. Objective: Characterize the cases of suspected
drug allergy (DA) observed in a Pediatric Allergology Day Care Hospital
(PADCH).

Methods: Retrospective, descriptive study of children with suspected
DA proposed to PADCH sessions in a level Ill university hospital, during
14 months. We analyzed demographic data, personal history, presen-
ting symptoms and time between drug administration and diagnostic
evaluation. Data analysis with Excel 2010®.

Results: We included 24 children with suspected DA. The median age
was 3.6 years at first observation [1.4-10.2], 66.7% were male, 37.5%
had an allergic background. We identified 29 suspected DA reactions,
26 involving antibiotics (92.3% beta-lactams).

Acute urticaria was the most frequent presentation (22) and the reac-
tion was immediate in 3 cases. The initial allergy study was negative in
all cases. The median time between the suspected reaction and allergy
study was 11.5 months [4-48]. There were 25 challenge tests, 3 of whi-
ch were positive (delayed-onset urticaria after amoxicillin/clavulanate).
In these cases we recommended maintaining antibiotic eviction.
Conclusion: The majority of suspected DA reactions involved antibio-
tics, particularly beta-lactams, which are first-line therapy in multiple
infections in children. With this study, we highlight the importance of
an allergy investigation in suspected DA reactions, in order to prevent

unnecessary evictions, with economic and drug efficacy implications.
Keywords: Drug Hypersensitivity; Anti-Bacterial Agents; Outpatient
Clinics, Hospital.

adversas a medicamentos (RAM) afetam 9,53% das criangas hospita-
lizadas, cerca de 1,46% das criangas em ambulatério e s&o responsa-
veis por 2% dos internamentos em idade pediatrica.®

As RAM sao definidas pela Organizagdo Mundial de Satide como uma
resposta lesiva e ndo intencional a um medicamento, que ocorre nas
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2. Servigo de Imunoalergologia, Hospital de Santa Maria - CHLN, Centro Académico de Medicina de Lisboa.
3. Unidade de Alergologia Pediatrica, Departamento de Pediatria, Hospital de Santa Maria - CHLN, Centro Académico de Medicina de Lisboa.

35

ABRIL

2015// 37 (1): 35-39

SAUDE INFANTIL



ABRIL

2015// 37 (1): 35-39

SAUDE INFANTIL

Alergia Medicamentosa no Hospital de Dia de Alergologia Pediatrica — experiéncia de catorze meses

doses habitualmente utilizadas. Contudo, a nova legislacéo europeia
de 2010 inclui na definicdo qualquer reagdo nociva e indesejada, inde-
pendentemente da dose.?

De acordo com os consensos publicados em 2014 pelo European Ne-
twork for DrugAllergy (ENDA/EAACI)®, o conceito de alergia a medica-
mentos s6 deve ser aplicado a reagdes de hipersensibilidade em que
h& um mecanismo imunoldgico demonstrado. As RAM que clinicamen-
te se apresentam como uma reagéo alérgica, mas sem mecanismo
imunoldgico demonstrado, devem ser classificadas como reagdes de
hipersensibilidade.

A real incidéncia de alergia a medicamentos em idade pediatrica em
Portugal esta por determinar. Contudo, é consensual o aumento cres-
cente de casos observados. A suspeita de alergia medicamentosa
constitui o terceiro motivo mais frequente de consulta de imunoalergo-
logia, depois da rinoconjuntivite e da asma.'

Apesar de qualquer medicamento poder desencadear uma reagao
alérgica, os antibiéticos constituem a classe mais frequentemente en-
volvida em idade pediatrica, sendo os beta-lactdmicos os principais
implicados’. Tal deve-se sobretudo ao facto deste grupo de antibiticos
ser 0 mais comumente prescrito em idade pediatrica.® Estas reagdes
sdo habitualmente de gravidade ligeira, sendo as manifestages cuta-
neas (exantema maculopapular e urticaria) a forma mais frequente de
apresentagdo das RAM, chegando nalgumas séries a ter uma inci-
déncia superior a 90% dos casos.>® Contudo, as doengas infeciosas
acompanham-se, ndo raras vezes, de manifestagdes cutaneas ou de
outro 6rgdo, mimetizando reagdes de alergia medicamentosa, dificul-
tando o diagnéstico diferencial."

O diagndstico excessivo de casos de hipersensibilidade medicamento-
sa constitui um problema com dimensdes consideraveis. Em criangas
rotuladas de “alérgicas”, os antibioticos beta-lactdmicos sdo substitui-
dos por outros com espectros de agdo mais alargados, menos eficazes
e com perfis de seguranga mais estreitos, o que além de contribuir
para o desenvolvimento de resisténcias aos antibiéticos, esta também
associado a um aumento dos gastos com os cuidados de salde "
Calcula-se que o custo médio associado ao uso de antibiéticos de um
doente alérgico a penicilina seja 63% superior @ média do custo dos
antibiéticos para um doente sem este diagndstico™.

Uma avaliacéo imunoalergoldgica criteriosa permite o diagndstico dos
verdadeiros casos de alergia medicamentosa, evitando a limitagao
das opgdes terapéuticas de forma permanente e desnecessaria.t De
um modo geral, esta avaliagéo é baseada na eventual observagéo da
reacdo alérgica, numa historia clinica detalhada e na realizagéo de
testes in vitro (doseamento de IgE especificas ou eventualmente tes-
tes de activagdo de basdfilos, teste de transformagao linfocitaria ou
teste de activagdo linfocitéria) e in vivo (testes cutaneos e provas de
provocagdo). As provas de provocagao sdo consideradas o gold stan-
dard nesta abordagem, sendo o valor preditivo negativo das provas de
provocagdo com beta-lactamicos de 94,1%." Dado o risco de reagéo
anafilatica, as provas de provocagdo deverdo ser realizadas em am-
biente hospitalar, preferencialmente em contexto de Hospital de Dia.
Com este trabalho, pretendeu-se avaliar os casos suspeitos de alergia
medicamentosa investigados numa Unidade de Alergologia Pediatrica,
contribuindo para um melhor conhecimento epidemiolégico da alergia
a medicamentos em idade pediatrica.
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Material e métodos

Realizou-se um estudo retrospetivo descritivo das criangas com sus-
peita de alergia medicamentosa propostas para sessé@o de Hospital
de Dia de Alergologia Pediatrica (HDAP) num hospital universitario de
nivel IlI.

A identificagdo da amostra foi efetuada recorrendo ao programa infor-
matico CPC®, através da pesquisa de sessées de HDAP de alergia me-
dicamentosa entre 1 de outubro de 2012 e 31 de dezembro de 2013.
Foi efetuada a consulta individual de cada processo clinico informatico
e em papel. Foram colhidos dados demogréficos, dados relativos a
historia pessoal, sintomas de apresentagéo e a sua relagao temporal
com a toma do farmaco e classificadas como reagdes imediatas (< 1
hora ap6s a toma do farmaco) ou tardias, medicamento envolvido e
resultados de exames complementares de diagndstico {doseamento
de IgE especificas para beta-lactamicos, testes cutaneos por picada
(TCP) e testes intradérmicos (TID) aos farmacos envolvidos na rea-
cdo e provas de provocagao (PP) diagndsticas ou alternativas). Foram
avaliadas eventuais reagdes, de caracter imediato ou tardio. Apos a
sessao de HDAP todas as criangas foram reavaliadas em consulta de
Alergia Medicamentosa.

* Abordagem diagnéstica dos casos suspeitos de alergia medi-
camentosa
Nesta Unidade, as criangas com histéria compativel com alergia me-
dicamentosa IgE mediada, o algoritmo diagndstico é realizado em 2
tempos, em ambiente de HDAP.
De acordo com as normas preconizadas pela European Network of
Drug Allergy (ENDA), numa primeira sessdo sdo realizados TCP,
avaliando a positividade (papula=3mm) para os farmacos em causa
e eventualmente outros da mesma classe que se considerem relevan-
tes como possiveis alternativas. Se estes testes forem negativos séo
realizados TID considerando-se positivos quando apds 15-20 minutos
ocorre aumento =23mm do didmetro da papula.™"”
A leitura tardia dos TID também foi realizada, bem como testes epicu-
taneos nas reagdes ndo imediatas.’® No caso especifico da suspeita
de alergia a penicilina ou derivados, os TCP e TID incluem penicili-
na, os determinantes antigénicos major e minor, Penicilloyl-Polylysine
(PPL) e Minor Determinant Mixture (MDM) (Diater®) respetivamente,
para além das moléculas nativas (amoxicilina — Diater®); restantes —
preparados a partir de solugdes parentéricas).'
Se os TCP e TID forem negativos é posteriormente realizada uma PP
diagndstica em HDAP, com administragéo de doses crescentes do
medicamento envolvido, de acordo com os protocolos da unidade.
A administragdo do medicamento é frequentemente prolongada em
ambulatério durante 7 dias de acordo com a historia de reagdo. A ex-
clusdo do diagndstico de alergia medicamentosa a um determinado
farmaco s6 ocorre ap6s a observagdo de uma PP negativa. Quando
os testes cutneos sdo positivos efetuam-se PP para medicamentos
alternativos, baseando-nos na similitude estrutural (eg cadeias laterais
entre cefalosporinas).
Foi realizada uma anélise descritiva, recorrendo ao programa informa-
tico Microsoft Excel 2010°.
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Resultados

De outubro de 2012 a dezembro de 2013, 24 criangas com suspeita
de alergia medicamentosa foram avaliadas para sesséo de HDAP para
realizacdo de testes e PP.

A mediana da idade a data da primeira observag&o em consulta foi de
3,6 anos (minimo 1,4 anos; maximo 10,2 anos). Dezasseis criangas
eram do género masculino (66,7%). Quanto a referenciagéo a con-
sulta, 38% foram referenciados de uma consulta de pediatria, 25% da
consulta de alergologia, 25% do servigo de urgéncia, 8% dos cuidados
de saude primérios e 4% apds um internamento hospitalar.

Em 37,5% dos doentes existia patologia alergologica prévia, nomea-
damente asma e rinite.

Foram identificadas 29 reaces alérgicas suspeitas, 26 (89,7%) das
quais envolvendo antibiéticos. Dentro desta classe, os beta-lactamicos
foram os mais frequentemente envolvidos (92,3%), com particular des-
taque para o grupo das aminopenicilinas (n=18) (Quadro I). No que diz
respeito as outras classes de farmacos, verificou-se 1 caso de suspei-
ta de alergia ao paracetamol, 1 caso com um antiepiléptico (fenitoina)
e 1 caso com uma estatina (atorvastatina).

Quadro | » Antibioticos suspeitos

Classe n
Beta-lactamicos

Amoxicilina

Amoxicilina/clavulanato 1"

Cefaclor 1

Ceftriaxone 1

Cefuroxime 1
2
1

Penicilina
Piperacilina/tazobactam

Macrdlidos

Azitromicina 1

Sulfonamidas

Sulfametoxazol-trimetropim 1

Em duas criangas, houve suspeita de alergia simultdnea a varios far-
macos: uma crianga do sexo masculino de 10 anos de idade com en-
cefalopatia epiléptica e infegdes respiratorias de repeticdo com suspei-
ta de alergia ao cefuroxime, ceftriaxone, sulfametoxazol-trimetropim,
piperacilina-tazobactam e fenitoina e uma crianga do sexo feminino de
2,5 anos com infegdes do trato urinario de repeticdo com suspeita de
alergia ao cefaclor e a azitromicina.

A urticaria aguda associada ou néo a angioedema foi a manifestagao
clinica mais frequente que levou a suspeita de alergia medicamentosa
(n=26). Nesta série ndo se verificaram quadros de anafilaxia (Figura 1)
ou reagdes adversas tardias graves (eg sindrome Stevens Johnson).
No que diz respeito a classificagdo da reagao alérgica, em 3 casos
esta foi imediata, sendo as restante ndo imediatas (Quadro I).

Na primeira fase da investigagdo alergoldgica, todas as criangas com
suspeita de alergia aos beta-lactamicos efetuaram doseamento de IgE
especificas para beta-lactamicos. A totalidade das criangas realizaram
TCP de acordo com o protocolo e 23 realizaram TID. Apenas uma
crianga ndo realizou TID por n&do estar disponivel formulagdo endo-
venosa para testar o farmaco suspeito (atorvastatina), tendo efetuado
teste epicutaneo, que foi negativo. Globalmente, este estudo alergolo-
gico inicial foi negativo em todos os casos. De referir, que a mediana
de tempo que mediou a reagéo alérgica suspeita e a realizagdo do
estudo alergologico foi de 11,5 meses (minimo 4 meses, maximo 48
meses).

Quadro Il + Caraterizagado das criangas com reagao alérgica imediata

Crianga 1 2 3
Género Masculino Masculino Feminino
Idade alergia medicamentosa (meses) 8 72 44
Manifestagéo alergia medicamentosa Urticaria e Angioedema Urticaria Angioedema
Tempo entre reagao adversa e estudo alergologico (meses) 23 12 48
Testes cutaneos por picada Negativos Negativos Negativos
Testes intradérmicos Negativos Negativos Negativos
IgE especificas beta-lactamicos* Negativos Negativos Negativos
PPO Amoxicilina/clavulanato | Amoxicilina/clavulanato Amoxicilina
Reacgao adversa p6s-PPO Sim* Nao Nao

*|gE especifica para Penicilloyl G, Penicilloyl V, Cefaclor, Amoxicilina, Ampicilina

*Reac&o adversa caraterizada por urticaria e edema palpebral

37

ABRIL

2015// 37 (1): 35-39

SAUDE INFANTIL



ABRIL

2015 // 37 (1): 35-39

SAUDE INFANTIL

Alergia Medicamentosa no Hospital de Dia de Alergologia Pediatrica — experiéncia de catorze meses

Em virtude da primeira fase da investigagao alergolégica ter sido nega-
tiva, procedeu-se a realizagéo das PP com o farmaco suspeito. Reali-
zaram-se 25 PP, 24 das quais orais (PPO) e 1 endovenosa. De referir
que 2 criangas realizaram 2 PPO e que uma das criangas néo realizou
qualquer prova de provocagao por o seu tutor legal néo ter consentido.
Trés PPO (12%) foram consideradas positivas, tendo-se verificado o
aparecimento de um quadro de urticaria tardia, 5 dias ap6s a PPO
com amoxicilina/clavulanato (Quadro IlI). Nestes casos, foi mantida a
recomendacao da evicgdo da utilizagéo deste antibidtico. Nos restan-
tes casos foi possivel excluir alergia medicamentosa, entre os quais 7
criangas tiveram entretanto necessidade de efectuar antibioticoterapia,
tendo tomado o farmaco suspeito sem qualquer intercorréncia.

Discussao e Conclusoes

A semelhanga do descrito noutros trabalhos, na nossa série de casos, a
grande maioria das reagdes suspeitas ocorreram ap6s a administragao
de antibiéticos, em particular beta-lactémicos. Efetivamente, a maioria
das reagdes suspeitas envolveram a administragdo de beta-lactami-
cos. Como referido, estes sdo antibiéticos de primeira linha em multi-
plas infegdes em idade pediatrica, o que implica em primeira instancia
a evicgao desta classe de antibidticos em prescrigdes futuras até ex-
clusdo da alergia medicamentosa.

Quadro lll « Caraterizagao das criangas com alergia medicamentosa confirmada

Terapéutica na reagao adversa

Anti-histaminico

Anti-histaminico Anti-histaminico

PPO: prova de provocagéo oral

Em relag&o ao diagnostico de alergia medicamentosa, Rebelo Gomes
et al mostra que de 143 relatos parentais de RAM, 57% tinha uma
histéria clinica compativel com alergia medicamentosa, tendo-se ob-
tido uma investigagao alergolégica positiva em 9%.2' Da nossa série
de casos, das 24 criangas avaliadas em HDAP, todas tinham histéria
compativel com hipersensibilidade medicamentosa, mas apenas em 3
(12,5%) se confirmou a alergia.

Tal como descrito na literatura, na nossa série as manifestagdes cuta-
neas foram a forma mais frequente de apresentagéo (96,6%).° As re-
agbes adversas graves, tais como o Sindrome de Stevens-Johnson,
necrolise epidermoide téxica, Sindrome de Dress, Pustulose Exante-
matica Generalizada Grave (AGEP), ndo tém indicagdo para serem
testadas e deve ser feita evicgéo estrita do medicamento.?

A investigagdo complementar realizada na nossa série consistiu, ini-
cialmente, no doseamento da IgE sérica especifica (nos casos de
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suspeita de alergia aos beta-lactamicos) e nos testes cutaneos (por pi-
cada e intradérmicos), tendo sido negativos na totalidade das criangas.
Alguns autores defendem que tanto nos casos de anafilaxia como nos
de reagdes imediatas envolvendo um beta-lactamico, que todos os an-
tibidticos desta classe (nomeadamente cefalosporinas) sejam evitados
até realizag@o do estudo alergoldgico, em virtude da possibilidade de
reacges cruzadas.?

Por outro lado, sabe-se que a polimedicagdo é um fator preditor de
reagdes adversas a farmacos e de facto no nosso trabalho os casos
identificados de reagdo de hipersensibilidade a mais que um farmaco
ocorreu em doentes com patologia que condiciona necessidade de
mdltiplos antibiéticos por infegdes de repeti¢do.

De acordo com o que esta descrito na literatura, os testes cutdneos
devem, idealmente, ser realizados 4 a 6 semanas apos a reagdo.” A
reatividade cutdnea mediada por IgE diminui com o tempo e, assim,
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quanto maior o intervalo de tempo decorrido, menor a probabilidade
dos testes cutaneos serem positivos.” Estima-se que apds uma reagéo
alérgica a penicilina, as IgE especificas existentes demonstradas por
testes cuténeos positivos diminuem aproximadamente 10% por ano
até aproximadamente 30% apds 10 anos.?

No presente estudo, o atraso na realiza¢do da investigagéo deveu-se
em parte a inexisténcia de um HDAP até a data de inicio do estudo
e por outro, talvez a uma falta de sensibilizagdo dos profissionais de
saude para a referenciagdo mais precoce das criangas com suspeita
de alergia a farmacos a uma consulta especializada, de forma a confir-
mar ou excluir o diagndstico, acabando por prolongar evicgdes desne-
cessarias de farmacos. Este atraso na avaliagdo dos doentes podera
ter determinado que o estudo das IgE especificas tenha sido negativo
no doente com reagdo imediata inicial em que de facto se confirmou
posteriormente a alergia ao farmaco (falso negativo).

Contudo, alguns autores defendem que mesmo nas reagdes néo ime-
diatas, com urticaria e/ou angioedema ligeiros a moderados, o estudo
alergologico deva incluir TCP e PP.2

Como referido, a PP ¢é considerada o gold-standard da marcha diag-
nostica das alergias medicamentosas. De facto, nas 3 criangas com
o diagndstico de alergia medicamentosa, este s¢ foi estabelecido
com a sua realizagéo (TCP, TID e doseamento de IgEs especificas
negativos). Contudo, em nenhum dos casos a reagao alérgica pds-
-PP ocorreu de forma imediata, sugerindo que o mecanismo envolvido

fosse nao-IgE mediado, embora num caso, como ja referido, a primeira
manifestagao tenha sido imediata.

Os exantemas sé@o frequentes em idade pediatrica (150 em 10000
casos), existindo mdltiplas etiologias, em particular em criangas com
intercorréncias infeciosas tratadas com antibiéticos. Nestes casos,
as infegbes de etiologia viral sdo de facto a causa mais comum de
exantemas maculopapulares e urticariformes néo relacionadas com a
medicacdo.? Assim, ndo é de estranhar que a partida pudessem existir
tantos casos suspeitos de alergia a antibiéticos que néo foram depois
confirmados. De facto, uma histéria clinica minuciosa e uma investi-
gacdo alergoldgica adequada € crucial para exclusé@o de alergia aos
antibiéticos, evitando a erronea atribuigao do rétulo de AM.

Este estudo apresenta diversas limitagdes: por um lado, a amostra é
pequena, ndo permitindo por isso fazer extrapolagdes. Por outro lado,
o facto de se tratar de um estudo retrospetivo por consulta de pro-
cessos clinicos implica nem sempre existirem registos completos em
relagdo a reacao inicial suspeita, bem como o facto da descrigédo dos
pais ndo ser tao fidedigna como desejavel em virtude de ser realizada
alguns meses (e nalguns casos mesmo anos) ap6s o evento.

Com este estudo, pretendemos mostrar a importancia de uma ade-
quada investigacéo alergoldgica perante a suspeita de alergia medi-
camentosa, de forma a impedir evicgdes desnecessarias de farmacos,
com implicagbes néo apenas econdmicas, mas também na eficacia
terapéutica.
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Hepatite E — Um Diagnéstico de Suspeigao

Hepatitis E — When to suspect?

Resumo

A hepatite E é uma doenga aguda, auto-limitada, causada pelo virus
da hepatite E (VHE) e que se manifesta por ictericia. E endémica em
paises em vias de desenvolvimento da Africa, América Central e Asia,
nomeadamente Nepal. Nos paises industrializados, a doenca é con-
siderada rara e, na sua maioria, restrita a viajantes provenientes de
zonas endémicas.

Crianca de 10 anos, natural do Nepal e residente em Portugal ha 10
dias. Aparentemente saudavel até 48 horas antes do internamento,
quando iniciou quadro de febre, dor abdominal, coluria e dejecgdes de
consisténcia pastosa, a que posteriormente se associou ictericia. Na
admissao apresentava ictericia da pele e escleroticas, e hepatomega-
lia dolorosa. Analiticamente verificou-se elevagdo das transaminases
hepaticas e hiperbilirrubinémia. A ecografia abdominal revelou ligeira
hepato-esplenomegalia. Na investigagao etiolégica salientam-se sero-
logias negativas para VHA, VHB, VHC, CMV, EBV e VIH 1 e 2. Perante
estes resultados e origem de zona geografica endémica de Hepatite E
colocou-se a hipétese diagnostica de infegdo por VHE. O doseamento
dos anticorpos anti-VHE Ig M e IgG foi positivo.

Segundo o estado da arte, a suspeita de infegdo por VHE deve ser co-
locada no doente com hepatite aguda ap6s excluséo do diagnéstico de
hepatite pelos virus A, B, C, EBV e CMV, independentemente dos fa-
tores de risco epidemioldgico, como viagem recente a zona endémica.

Palavras chave: hepatite E, Nepal, ictericia, virus da hepatite E (VHE)

Introdugao

Anteriormente conhecida como hepatite ndo A nédo B, a hepatite E foi
inicialmente descrita na india no inicio da década de 1980, durante um
surto de hepatite aguda no Kaashmir Valley. > Em 1990, Reyes e al
conseguiram, pela primeira vez, clonar uma parte do genoma do virus,
dando-lhe o nome de virus da Hepatite E . Trata-se de um virus pe-
queno, sem involucro, de cadeia simples de RNA, classificado no gé-
nero Herpevirus e 0 Unico membro da familia Herpeveridae 2. Foram
isolados quatro gendtipos em mamiferos, dos quais o 1 e 2 infectam
exclusivamente 0 Homem e s&o responsaveis pela doenga em zonas
endémicas. Os genotipos 3 e 4 sdo a causa mais frequente de casos
esporadicos em areas néo endémicas, onde também estdo presentes
na populacéo suina, sugerindo uma provavel transmissdo zoonoética
240 genotipo 1 é a principal causa de infe¢éo a VHE nos paises em
vias de desenvolvimento da Asia, Africa e América do Sul. O genétipo
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Abstract

Hepatitis E is an acute, self-limited, disease, caused by hepatitis E
virus, that usually manifests as a acute jaundice. It is endemic in de-
veloping countries of Latin America, Africa and Asia, namely Nepal. In
industrialised countries, it is considered rare, and largely confined to
travellers returning from endemic areas.

A 10 year old boy, born in Nepal and living in Portugal for 10 days
presents to the emergency department with fever, abdominal pain, dark
urine, soft stools and acute jaundice, beginning 48h earlier. On ad-
mission he presented generalized jaundice and painful hepatomegaly.
His blood tests revealed marked elevation of ALT and AST as well as
hyperbilirubinemia. Abdominal ultrasound showed mild hepatospleno-
megaly. Etiologic investigation revealed seronegativity for HAV, HBV,
HCV, CMV, EBV and HIV 1 and 2. Given the above results and the ge-
ographic origin of the patient the hypothesis of hepatitis E was raised.
Seropositivity for anti-HEV IgM confirmed the diagnosis.

According to the state of the art HEV infection should be suspected
whenever a patient with acute hepatitis is seronegative for the common
hepatitis virus, namely HAV, HBV, HCV, CMV and EBV, whatever their
travel history.

Keywords: Hepatitis E, Nepal, jaundice, hepatitis E virus (HEV)

2 foi identificado em doentes do México e oeste de Africa. O gendtipo 3
é responsavel pelos casos esporadicos, ndo associados a viagem, no
mundo industrializado (Estados Unidos da América, Europa e Jap&o).
O genotipo 4 foi detetado em surtos na China e Taiwan 24,

O VHE ¢ endémico em paises em vias de desenvolvimento das regi-
des tropicais e subtropicais, onde predominam as mas condi¢des de
saneamento basico e a higiene pessoal deficiente. Nestas regides a do
apresenta-se sob a forma quer de epidemias, quer de casos esporadi-
cos 245, O vale de Kathmandu, no Nepal, é uma area hiper-endémica
para a hepatite E 5. A principal via de transmissao é fecal-oral, resul-
tando a maioria das epidemias da contaminag&o da agua por esgotos
245 Nestas regides a seroprevaléncia é de 15 a 60% *.

Nos paises industrializados a infecéo era considerada rara, e na sua
maioria, restrita a viajantes de zonas endémicas. No entanto, nos l-



timos anos, tém sido descritos varios casos esporadicos sem relagao
com viagens 2,

De acordo com a Organizagdo Mundial de Saude, néo ha registo de
epidemias de Hepatite E na Europa Ocidental, mas existem alguns
casos documentados. Estima-se que o VHE seja responsavel por 5%
dos casos de hepatite aguda nesta regi@o com uma seroprevaléncia
entre 0 e 10% na populagdo saudavel 6. Na literatura disponivel ndo
se encontrou nenhum relato de infe¢do clinica a VHE em Portugal,
existindo contudo, alguns estudos de seroprevaléncia publicados. No
estudo de L. Queirds et al, publicado em 1997, numa populagéo de
1473 dadores de sangue no norte de Portugal foi encontrada uma se-
roprevaléncia de 2,5% ’. Noutro estudo mais recente, envolvendo 237
individuos, 152 doentes de um departamento de gastrenterologia e
85 dadores de sangue saudaveis, identificou-se uma seropositividade
para o anticorpo total anti-VHE em 10 casos (4,2%), dos quais 7 do-
entes (4,6%) e 3 do grupo de dadores saudaveis (3,5%). Este estudo,
publicado por S. Folgado et al em 2009, investigou ainda fatores de
risco epidemioldgico tendo sido encontrada historia de viagem a pais
endémico em apenas 2 doentes do primeiro grupo &.

Nas zonas endémicas a infegao clinica é mais frequente no adulto
jovem (15-30 anos), sendo a faixa etéria pediatrica menos atingida.
Na crianga a infecdo é geralmente assintomatica ou cursa com doenga
ligeira e anictérica, pelo que muitas vezes é subdiagnosticada. Nos
paises desenvolvidos, os casos esporadicos sdo mais frequentes em
homens mais velhos *.

O VHE entra no hospedeiro pela via entérica e infeta os hepatécictos,
onde se multiplica e, apds um periodo de incubagéo de 2 a 9 semanas,
¢ excretado para o sangue e bilis. A virémia ocorre durante o perio-
do de incubacéo e nos primeiros 8-10 dias de doenga, sendo o virus
detectavel nas fezes nas primeiras duas semanas “°. O espetro de
manifestagdes clinicas é amplo, desde o doente assintomatico a insufi-
ciéncia hepatica aguda. Na maioria dos casos manifesta-se como uma
doenga ictérica aguda, que se pode acompanhar de letargia, coluria,
anorexia, nduseas, vomitos, febre moderada, dor abdominal e prurido.
Do ponto de vista analitico verifica-se moderada a marcada elevagéo
da ALT e ligeira a moderada hiperbilirrubinémia nos primeiros dias de
doenga, que normalizam ao final de um més. Do ponto de vista serolo-
gico a infegdo associa-se ao desenvolvimento de anticorpos anti-VHE
das classes IgM, IgA e IgG, detectaveis por métodos enzimaticos por
imunoensaio. O doseamento de anticorpos das duas primeiras classes
¢ indicativo de doenga aguda. Alguns doentes ndo produzem anticor-
pos contra o VHE sendo necessario pesquisar o RNA do virus no soro
ou fezes por RT-PCR para estabelecer o diagndstico °.

N&o existe terapéutica especifica, sendo o tratamento de suporte. As
taxas de mortalidade séo baixas (0,5-4%), mas este valor pode atingir
0s 20% na mulher gravida, que constitui um grupo de risco em que a
doenga cursa com maior gravidade, muitas vezes evoluindo para insu-
ficiéncia hepatica aguda 4. Sendo a doenga auto-limitada, a evolugéo
para cronicidade é rara, e s6 em 2008 surgiram as primeiras descri-
¢Oes de hepatite E crénica em doentes imunodeprimidos 24,

Hepatite E — Um Diagndstico de Suspei¢ao

Atualmente a imunizacéo para o VHE ainda ndo esta comercializada,
existindo duas vacinas em estudo no Nepal e na China . Para j3, a
prevencao passa pela melhoria das condigdes de saneamento basico
nas zonas endémicas e pela educagéo do viajante que as visita.

Caso Clinico

Rapaz de 10 anos, natural de Nepal e residente em Portugal nos 10
dias que antecederam o internamento, que inicia 48 horas antes deste,
quadro de febre (39,5°C), dor abdominal, collria e fezes de consis-
téncia pastosa. Por aparecimento de ictericia recorre ao servigo de
urgéncia. Na admissé@o apresentava-se apirético, com bom estado
geral, com ictericia da face e escleréticas. O figado era palpavel 3 cm
abaixo do bordo costal, a nivel da linha médio-clavicular direita, sendo
doloroso a palpagao. O restante exame objetivo revelou-se normal.
Para além da naturalidade e proveniéncia recente de Nepal, os res-
tantes antecedentes pessoais eram irrelevantes. Dos antecedentes
familiares destaca-se pai com historia de trés episddios de ictericia ao
longo da infancia e adolescéncia de etiologia ndo esclarecida. Amée e
o irméo de 5 anos eram saudaveis.

Foram colocadas as hipéteses diagnosticas de hepatite viral aguda,
colangite/colecistite e anemia hemolitica/eritropoiese ineficaz.

A avaliacéo analitica revelou hemograma com hemoglobina de 12,1g/
dL, 7 800/mm3 leucdcitos (60,8% Neutrdfilos e 25,9% Linfécitos), 230
000/mm?3 plaquetas, proteina C reactiva 73,8mg/mL (valor de referen-
cia <5,0mg/mL). A fungdo hepatica evidenciou hiperbilirrubinémia com
bilirrubina total de 7,3mg/dL, frag&o directa 4,6mg/dL e frag&o indirec-
ta 2,7mg/dL, aumento das transaminases com AST 890 UI/L e ALT
911Ul/L, FA 803UI/L e LDH 607UI/L, proteinas totais 6,1g/dL e albu-
mina 3,0g/dL.

A ecografia abdominal mostrou ligeira hepatomegalia de contornos re-
gulares, padrdo ecoestrutural homogéneo, sem sinais de lesdes focais
e esplenomegalia ligeira de ecoestrutura homogénea. Vias biliares
intra e extra-hepaticas sem alteragdes de calibre. Vesicula biliar sem
sinais de litiase e pancreas sem alteragoes.

As serologias iniciais foram negativas para hepatite A, hepatite B, he-
patite C, citomegalovirus, EBV, VIH1 e 2, enterovirus e adenovirus.
Perante estes resultados e proveniéncia recente de pais endémico
de hepatite E colocou-se esta hipotese diagnéstica, que se confirmou
pela deteccdo de anticorpos anti-VHE das classes IgM e IgG no soro
da crianga.

Sob terapéutica de suporte, a evolug&o clinica e analitica foi favoravel,

com valores de bilirrubina e transaminases dentro da normalidade na
avaliagdo de controlo um més apés o inicio da doenca (Fig. 1 € 2).
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Figura 1 « Evolugao temporal da bilirrubinémia, verificando-se o pico em D5 e a normalizacao dos valores ao final de 1 més.
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Figura 2 « Evolugao temporal das transaminases hepaticas, que atingiram um valor maximo nos primeiros dias de doencga,

normalizando ao fim de 1 més.

Discussao

Ahepatite E € uma doenga aguda, auto-limitada, de transmisséo enté-
rica, causada pelo virus da hepatite E.

O diagndstico laboratorial baseia-se nas serologias ou técnicas de am-
plificagdo do acido nucleico, sendo a IgM anti-HEV geralmente dosea-
vel aquando do inicio dos sintomas ou alteragéo da fungédo hepatica. A
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IgG atinge o seu pico pouco tempo depois, podendo persistir positiva
durante alguns anos 4.

Apesar de nos Ultimos anos terem sido documentados casos de hepati-
te E em vérios paises industrializados e a seroprevaléncia de anti-VHE
IgG ser estimada em 2,5-3,5% em estudos de populagdes saudaveis



em Portugal, na literatura n&o se encontrou nenhum relato prévio de
um caso de hepatite E no nosso pais 7. A razéo para esta disparidade
néo € linear. Assim, serdo de supor infegdes subclinicas (assintoma-
ticas ou anictéricas), reagéo cruzada com outros agentes, ou falsos
positivos. Outra explicagdo podera residir no facto de a maioria dos
casos de infegdo a VHE n&o ser diagnosticado por ndo se considerar
essa hipétese diagnostica no doente com quadro de hepatite aguda *.
Até ha alguns anos atras, a suspeita de infegdo por VHE em paises in-
dustrializados deveria ser colocada no doente com quadro de hepatite
aguda e historia de viagem recente a zona endémica, apds exclusao
do diagndstico de hepatite pelos virus A, B, C, EBV e CMV . Hoje em
dia, esta hipdtese deve ser colocada como diagnéstico diferencial de
qualquer hepatite aguda de etiologia ndo esclarecida, independente-
mente dos fatores de risco epidemiologico . Perante serologias nega-
tivas para os virus supracitados cabe ao clinico a decisao de continuar
a investigacdo complementar. Em caso de ndo haver perseveranga, a
maioria dos casos ira ocorrer sem ser documentada.

Hepatite E — Um Diagndstico de Suspei¢ao

O nosso doente apresentava um quadro clinico compativel com o
diagnostico de hepatite aguda viral. As serologias pedidas inicialmente
foram negativas para os agentes etioldgicos mais frequentes. Perante
estes resultados laboratoriais e a histéria de proveniéncia recente do
Nepal, zona endémica para o VHE, colocou-se a hipotese diagnostica
de hepatite E, que se confirmou pela detegéo de anticorpos anti-VHE
da classe IgM no soro da crianga. Pretende-se com este caso clinico
realcar a necessidade de se colocar a hipétese diagnostica de hepatite
E numa crianga com quadro de hepatite ou ictericia, apds excluséo
dos agentes etioldgicos mais frequentes. A identificacéo de fatores de
risco epidemiologico, como viagem ou proveniéncia recente de zona
endémica, deve reforcar a suspeita, mas a sua auséncia néo exclui o
diagnostico. De acordo com o atual estado de arte, todos os doentes
com quadro de hepatite aguda de etiologia ndo esclarecida devem ser
testados para hepatite E 4.
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Sindrome de Apneia Obstrutiva do Sono em criangas com menos de dois anos:
experiéncia de um laboratério de sono pediatrico
Obstructive Sleep Apnea Syndrome in children up to age two:

a pediatric sleep center experience

Resumo

Introdugao: A Sindrome de Apneia Obstrutiva do Sono (SAOS) é fre-
quentemente secundaria a hipertrofia adenoamigdalina (HAA), podendo
ter consequéncias clinicas importantes. O pico de incidéncia ocorre aos
dois-oito anos, quando a HAA é maxima. Abaixo dos dois anos, resulta
amidde de malformagdes craniofaciais e/ou doengas neurologicas,
podendo a HAA também estar implicada. Nestes, pode ser mais gra-
ve e acarretar maior risco de recorréncia ou persisténcia apos cirurgia.
Realizada andlise retrospetiva dos dados clinicos das criangas com me-
nos de dois anos com SAQOS confirmada por estudo poligrafico do sono
(EPS) realizado entre janeiro/2007 e junho/2013 no Hospital Pediatrico
de Coimbra. Em junho/2015, avaliada a evolugdo. Relato de casos: In-
cluidas 28 criangas, 71,4% do género masculino, com mediana de idade
do inicio dos sintomas de 7,5 meses (P,.1; P,.:16). Cinco apresentavam
quadros sindromicos/cromossomopatias: Sindrome (S) de Crouzon,
S.Down, S.Goldenhar, S.Meningocelo lateral e trissomia parcial da re-
gido terminal 13q; 17 tinham HAA de grau Ill/IV. O EPS revelou SAOS
grave em metade das criancas, moderada em oito e ligeira em seis. O
indice de apneia-hipopneia variou entre 1 e 200,5 (mediana 8,4) e a
saturacdo de oxigénio minima entre 38 e 95% (mediana 80,5%). Vin-
te e uma criangas foram submetidas a adenoamigdalectomia e duas
a adenoidectomia. Dez das submetidas a adenoamigdalectomia repe-
tiram EPS (sindromaticas e/ou SAOS grave): nove mantiveram altera-
¢es; a mediana do indice de disturbio respiratério pré-cirirgico foi 33,6
(P25:11,5; P..46,7) e do pos-cirirgico 4,4 (P,.:2,3; P,.5,4). Nas restan-
tes, o tratamento foi médico em trés e ventilagdo n&o invasiva (VNI) em
dois (sindromaticos). Discussao: A série apresentada, apesar de peque-
na, alerta para a possibilidade de SAOS de inicio precoce e da sua asso-
ciagdo a HAA. Amaioria dos EPS pés-cirirgicos apresentava alteragdes,
apontando para a necessidade de manter vigilancia e de controlo por
EPS nas criangas com menos de dois anos.

Palavras-chave: SAOS, lactente, hipertrofia amigdalina, estudo poli-
gréfico do sono.

Introducao

A Sindrome de Apneia Obstrutiva do Sono (SAOS) é uma forma de
perturbacao respiratéria do sono que pode ocorrer em qualquer idade.
A sua prevaléncia em idade pediatrica é estimada em 1,2 a 5,7%, ha-
vendo estudos que apontam para valores até 10,3% (2. Carateriza-se
por episddios de obstrucéo parcial ou completa das vias aéreas supe-

Mariana Domingues, Maria Helena Estévéo, Nuria Madureira

Abstract

Background: Obstructive Sleep Apnea Syndrome (OSAS) can lead
to important morbidity. Often secondary to adenotonsillar hypertrophy
(ATH), its peak incidence is 2-8 years of age, when the lymphoid hyper-
trophy is maximum. In children younger than two years, craniofacial
malformations and/or neurological diseases are the main cause of
OSAS, ATH may also be implicated. In these, OSAS may be more se-
vere and associated with higher risk of recurrence or incomplete reco-
very after surgery. Retrospective analysis of clinical data of children un-
der two years with OSAS confirmed by polygraphic sleep study (PSG)
conducted between January/2007 and June/2013 in the Children’s
Hospital of Coimbra. The outcomes were evaluated in a second phase
(June/2015). Results: The study included 28 children, 20 males and
a median age of symptom’s onset of 7,5 months (P,,: 1; P, 16). Five
children had syndromic/chromosomopathies: Crouzon Syndrome (S),
Down S, Goldenhar S, Lateral Meningocele S. and partial trisomy 13q;
17 had grade Ill/IV ATH. The PSG revealed severe OSA in half of the
children, moderate in eight and mild in six. The apnea-hypopnea in-
dex ranged between 1 and 200,5 (median 8,4) and the minimum SpO,
ranged between 38 and 95% (median 80,5%). Twenty-two children
underwent tonsillectomy and two adenoidectomy. Ten of the children
who underwent tonsillectomy repeated PSG (syndromes and/or severe
OSAS): nine kept it not normal; the median preoperative respiratory
disturbance index was 33,6 (P, 11,5, P,46,7) and postoperative was
4,4 (P,::2,3; P,;:5,4). The remaining children received medical therapy
in three and noninvasive ventilation in two (syndromic). Discussion:
Although small, the present case series should alert to the possibility
of early onset of OSAS and its relation with ATH. Once most of all PSG
performed after surgery showed remaining changes, children under
two years must have surveillance and a control PSG.

Keywords: OSAS, infancy, adenotonsillar hypertrophy, polysomnography

riores durante o sono, resultando em alteragdes das trocas gasosas
e na disrupgdo do sono. O pico de incidéncia ocorre entre os 2 € 0s
8 anos, quando o crescimento linfoide € mais marcado e a hipertrofia
adenoamigdalina (HAA), um dos principais fatores de risco, € maxima.
A auséncia do seu tratamento pode ter consequéncias neurocogniti-
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na, alerta para a possibilidade de SAOS de inicio precoce e da sua asso-
ciagdo a HAA. Amaioria dos EPS pés-cirirgicos apresentava alteragdes,
apontando para a necessidade de manter vigilancia e de controlo por
EPS nas criangas com menos de dois anos.

Palavras-chave: SAOS, lactente, hipertrofia amigdalina, estudo poli-
gréfico do sono.

Introducao

A Sindrome de Apneia Obstrutiva do Sono (SAOS) é uma forma de
perturbacao respiratéria do sono que pode ocorrer em qualquer idade.
A sua prevaléncia em idade pediatrica é estimada em 1,2 a 5,7%, ha-
vendo estudos que apontam para valores até 10,3% ['2. Carateriza-se
por episddios de obstrucdo parcial ou completa das vias aéreas supe-

Mariana Domingues, Maria Helena Estévéo, Nuria Madureira

Abstract

Background: Obstructive Sleep Apnea Syndrome (OSAS) can lead
to important morbidity. Often secondary to adenotonsillar hypertrophy
(ATH), its peak incidence is 2-8 years of age, when the lymphoid hyper-
trophy is maximum. In children younger than two years, craniofacial
malformations and/or neurological diseases are the main cause of
OSAS, ATH may also be implicated. In these, OSAS may be more se-
vere and associated with higher risk of recurrence or incomplete reco-
very after surgery. Retrospective analysis of clinical data of children un-
der two years with OSAS confirmed by polygraphic sleep study (PSG)
conducted between January/2007 and June/2013 in the Children’s
Hospital of Coimbra. The outcomes were evaluated in a second phase
(June/2015). Results: The study included 28 children, 20 males and
a median age of symptom’s onset of 7,5 months (P, 1; P,.: 16). Five
children had syndromic/chromosomopathies: Crouzon Syndrome (S),
Down S, Goldenhar S, Lateral Meningocele S. and partial trisomy 13q;
17 had grade Ill/IV ATH. The PSG revealed severe OSA in half of the
children, moderate in eight and mild in six. The apnea-hypopnea in-
dex ranged between 1 and 200,5 (median 8,4) and the minimum SpO,
ranged between 38 and 95% (median 80,5%). Twenty-two children
underwent tonsillectomy and two adenoidectomy. Ten of the children
who underwent tonsillectomy repeated PSG (syndromes and/or severe
OSAS): nine kept it not normal; the median preoperative respiratory
disturbance index was 33,6 (P, 11,5, P,46,7) and postoperative was
4,4 (P,::2,3; P,;:5,4). The remaining children received medical therapy
in three and noninvasive ventilation in two (syndromic). Discussion:
Although small, the present case series should alert to the possibility
of early onset of OSAS and its relation with ATH. Once most of all PSG
performed after surgery showed remaining changes, children under
two years must have surveillance and a control PSG.

Keywords: OSAS, infancy, adenotonsillar hypertrophy, polysomnography

riores durante o sono, resultando em alteragdes das trocas gasosas
e na disrupgdo do sono. O pico de incidéncia ocorre entre os 2 € 0s
8 anos, quando o crescimento linfoide € mais marcado e a hipertrofia
adenoamigdalina (HAA), um dos principais fatores de risco, € maxima.
A auséncia do seu tratamento pode ter consequéncias neurocogniti-
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vas e cardiovasculares significativas. Em idades mais precoces tem
também sido associada ao ALTE (apparent life threatening event) e a
sindrome de morte sUbita no lactente 34,

Os estudos relativos @ SAOS em criangas com idade inferior a dois
anos sdo escassos, desconhecendo-se a prevaléncia neste grupo eta-
rio. A gravidade e o risco de recorréncia ou de resposta incompleta
ao tratamento parecem ser superiores ao que acontece nas criangas
mais velhas Bl Nesta faixa etaria, a SAOS esta geralmente associada
a fatores de risco como as malformagdes craniofaciais, as doengas
neurologicas, a laringomalacia e a doenga de refluxo gastroesofagico
Bl No entanto, a HAA deve também ser considerada, isoladamente ou
em associagdo com os outros fatores de risco.

Neste estudo, os autores apresentam uma série de criangas com me-
nos de dois anos, com SAQOS diagnosticada através de estudo poligra-
fico do sono (EPS). Sdo descritos a clinica principal, os fatores de risco
associados, a terapéutica implementada e os resultados encontrados.
Os dados apresentados, para além de alertarem para a entidade em
idades mais precoces, poderdo fornecer informagdes adicionais no
que respeita a avaliacdo e estratégias terapéuticas.

Material e métodos

Andlise retrospetiva descritiva dos dados relativos as criangas com
menos de dois anos com SAOS confirmada por EPS realizado entre
janeiro de 2007 e junho de 2013 no Laboratorio de Sono e Ventilagdo
do Hospital Pediatrico (HP) do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra (CHUC).

Os dados analisados incluiram o género, a sintomatologia principal e
idade do inicio do quadro, os fatores de risco, a idade de realizagdo do
EPS e respetivo resultado, o tempo decorrido entre o inicio dos sintomas
e o diagnéstico e a intervengdo terapéutica. Nos doentes em que foi
possivel efetuar o seguimento, foram analisados a evolug&o e o resulta-
do do EPS pos-tratamento (quando realizado). A andlise da evolugéo foi
realizada numa segunda fase do estudo, em junho de 2015.

Os EPS foram realizados durante a noite no Laboratério do Sono e Ven-
tilagdo com o equipamento Alice 5 Respironics® e controlo presencial
de técnico. Foram registados os seguintes sinais: eletroencefalograma,
eletroculograma, eletromiograma mentoniano e tibial bilateral, eletrocar-
diograma, fluxo respiratério com canula nasal e termistor oronasal, oxi-
metria transcutanea, ruido respiratorio e posigao corporal. Foi efetuada a
analise manual segundo as regras da Academia Americana de Medicina
do Sono (AAMS) de 2007 ¥.. Classificou-se a SAOS segundo o indice
de apneia-hipopneia (IAH) e a saturagéo periférica de O, (SpO,) minima:
ligeira se IAH 1-5 efou SpO, 86-91%, moderada quando IAH 5-10 e/
ou SpO, 76-85%, e grave perante IAH > 10 e/ou SpO, < 75% . Foi
ainda registado o indice de disturbio respiratorio (IDR) que corresponde
a soma do nimero de apneias, hipopneias, RERAs (respiratory effort
related arousals) e eventos de limitagao de fluxo aéreo por hora. A classi-
ficagdo de sindrome de resisténcia das vias aéreas superiores (SRVAS)
foi atribuida na presenga de um nimero de RERAs superior a um por
hora ®, na auséncia de apneias ou hipopneias.

As dimensdes das amigdalas palatinas foram classificadas segundo
a escala de Friedman ' em grau | (amigdalas atras dos pilares ante-

riores), grau Il (amigdalas a aparecer por tras dos pilares anteriores),
grau lll (amigdalas até % do trajeto até a linha média) e grau IV (amigda-
las unidas na linha média).

Realizada analise estatistica descritiva com base na ferramenta SPSS
20.0, néo tendo sido avaliados outros parametros devido a reduzida
dimensé&o da amostra.

Resultados

Durante o periodo analisado (janeiro de 2007 a junho de 2013), o
diagnéstico de SAOS foi confirmado por EPS em 28 criangas com
menos de dois anos no Laboratério do Sono e Ventilagdo do HP. Vin-
te (71,4%) eram do género masculino, sendo a mediana de idades
a data de realizagdo do EPS de 19 meses (8-23 meses). A roncopatia
era descrita em todas, constatada entre o nascimento e os 23 meses,
com uma idade mediana de aparecimento aos 7,5 meses. Em 24 dos
doentes (85,7%) havia referéncia a apneias presenciadas durante o
sono e 11 (39,3%) apresentavam ma progress&o ponderal.
Relativamente aos fatores de risco identificados, cinco doentes
(17,8%) apresentavam quadros sindrémicos ou cromossomopatias:
sindrome (S.) de Crouzon, S. Down, S. Goldenhar, trissomia parcial da
regido terminal 13q e S. de meningocelo lateral. A hipertrofia amigda-
lina estava presente em 26 doentes: grau I/ll em nove e grau [ll/IV em
17 (60,7%). Dois (7,1%) apresentavam doenga do refluxo gastroeso-
fagico (DRGE) sob terapéutica médica. Nos antecedentes foram iden-
tificados crises de dispneia expiratéria de repeticdo em 13 criangas e
episodios de bronquiolite obliterante em duas.

O tempo decorrido entre o inicio da roncopatia e a confirmagéo do
diagnostico de SAOS por EPS variou entre um e 24 meses (mediana
de 6,5 meses). Em metade das criancas, a SAOS foi classificada em
grave pelas alteragdes do EPS, moderada em oito e ligeira em seis.
O |AH variou entre 1 e 200,5 (mediana de 8,4). A SpO, minima variou
entre 38 e 95% (mediana de 80,5%). A média do IDR foi 30,0 (desvio-
-padrdo 51,9). No quadro | apresentam-se as diferentes variaveis es-
tudadas em fungéo da gravidade da SAOS.

Vinte e trés (78,6%) criangas foram submetidas a intervengéo cirrgica
otorrinolaringoldgica: adenoamigdalectomia (21) ou adenoidectomia
(2) (quadro 1). A cirurgia ocorreu entre um a 22 meses apds o diagnos-
tico de SAOS (mediana de 6,5 meses).

Foi possivel analisar a evolugéo de 19 das 21 criangas submetidas a
adenoamigdalectomia. Os doentes com sindromes/cromossomopatias
mantinham seguimento em junho de 2015, encontrando-se atualmente
em idade escolar. Nos restantes, a duragdo do seguimento variou en-
tre 3 e 63 meses (mediana de 16,5 meses).

Em trés casos, houve recidiva do quadro pelo que a adenoidectomia
foi repetida em dois deles e o terceiro (trissomia 13q) aguarda a inter-
vengao.

Dez das 21 criangas submetidas a adenoamigdalectomia repetiram
EPS, por serem sindromaticas e/ou apresentarem SAOS grave, inde-
pendentemente da sintomatologia (quadro I1). O EPS normalizou num
caso e manteve alteragdes nos restantes: SRVAS em sete e SAOS
moderada em dois. A mediana do IDR pré-cirirgico foi de 33,6 (P,
11,5; P, 46,7) e do pos-cirdrgico de 4,4 (P, 2,3; P.. 5,4).

75" 75"
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Do total das 28 criangas, a corticoterapia nasal isolada foi prescrita em
trés (hipertrofia amigdalina grau I/ll e SAOS ligeira e moderada). Duas
destas mostraram-se assintomaticas durante o seguimento (25 e 79
meses apos a cirurgia, respetivamente).

A ventilagdo ndo invasiva (VNI) com presséo positiva foi a estratégia
terapéutica adotada em dois doentes sindromaticos (S. Goldenhar e

SAOS GRAVE

(N=14)

S. meningocelo lateral) e com SAQOS grave. Atualmente com 8 e 10
anos respetivamente, mantém-se ambas sob VNI (duragdo média de
88 meses), apesar das intervengdes cirdrgicas otorrinolaringoldgicas e
maxilofaciais a que foram submetidas. Apresentam uma boa ades&o a
VNI e encontram-se assintomaticas.

SAOS MODERADA SAOS LIGEIRA
(N=8) (N=6)

Idade em meses
6,5(0-17 15(0-23 3,5(0-17
(mediana, P25, P75) 017 ( ) ( )
Clinica
Roncopatia 14 6
Apneia presenciada 12 5
Ma progressao ponderal 5 2
Fatores de risco
5 1(S.D 1 (tri i ial 13
Sindromes/ Disturbios genéticos (5. Down) ( nssomzp?ma 9
Hipertrofia amigdalina I/l ) 4“
Hipertrofia amigdalina Il/IV 10 2
DRGE
1 - 1
Atras.o diagnéstico em meses 85 55 25
(mediana)
EPS (mediana, P25, P75)
IAH 24,9 (7,3-200,5) 58 (1-89) 1,5 (1-2,1)
IDR 36,6 (9,3 -280,8) 76 (3.9-16,7) 78(1,7-19,7)
Sp02 nadir (%) 75 (38 - 95) 80 (71-88) 91(87-92)

Quadro | « Analise das diferentes variaveis estudadas em fun¢ao da gravidade da SAOS de acordo com o EPS. IAH - indice de
apneia/hipopneia, IDR - indice de disturbio respiratério, SAOS — sindrome de apneia obstrutiva do sono, DRGE —
doencga de refluxo gastroesofagico, EPS - estudo poligrafico do sono.

*S. Crouzon, S. Goldenhar, S. meningocelo lateral

Discussao

A SAOS é uma entidade prevalente em idade pré-escolar e escolar
mas pode ocorrer também abaixo dos dois anos, desconhecendo-se
a prevaléncia exata nesta faixa etaria 4. Num estudo em que 320
criangas com menos de dois anos foram submetidas a EPS por sus-
peita de apneia, foram identificadas apneias obstrutivas em 7,5% das
mesmas B, Apesar de se tratar de uma populagao selecionada, o valor
encontrado e as potenciais consequéncias da falta de tratamento, jus-
tificam o rastreio desta situagéo clinica nas consultas de vigilancia de
salde infantil.

Apesar de alguns resultados discordantes ¥, o predominio do género
masculino, tal como foi encontrado no nosso estudo (71,4%), tem sido
descrito em algumas casuisticas que incluem lactentes e criangas com
menos de dois anos 31011,

A DRGE também tem sido considerada fator de risco para SAOS.
Os mecanismos envolvidos podem incluir inflamag&o e edema da via
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aérea superior, abolicdo dos reflexos faringolaringeos com aumento
de secregdes na hipofaringe e laringoespasmo ©. Para além disso,
pode ocorrer refluxo faringonasal, com consequente inflamag&o nasal
e hipertrofia adenoideia ©. Neste trabalho, a DRGE foi identificada em
duas das 28 criangas (7,1%), valor inferior ao encontrado por Ramgo-
pal et al (30%) “. Esta diferenca podera estar relacionada com a menor
mediana de idades no estudo referido (4,5 meses), idade em que o
RGE é mais prevalente.

Outros fatores de risco deste grupo etério que podem condicionar obs-
trugdo mecanica ou funcional das vias aéreas s&o a prematuridade, a
laringomalacia e as doengas neuromusculares.

No nosso estudo nao foi possivel obter dados fidedignos sobre a pre-
senga de prematuridade, limitagdo decorrente de se tratar de uma
analise retrospetiva.
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EPS IDR EPS IDR TRATAMENTO
PRE-CIRURGIA PRE-CIRURGIA POS-CIRURGIA POS-CIRURGIA POSTERIOR
Trissomia 13q SAOS ligeira 1,8 SRVAS 41 Adenoidectomia
S. Down SAOS moderada 8,9 SRVAS 3,7 Corticoide nasal
S. Crouzon SAOS grave 30,8 SRVAS 54 Corticoide nasal
SAOS grave 12,4 SRVAS 1,6 Corticode nasal
SAOS grave 26,5 SAOS moderada 4.8 Corticode nasal
SAOS grave 36,3 SRVAS 2,5 Adenoidectomia
HAA
SAOS grave 45,9 SAOS moderada 54 Adenoidectomia
SAOS grave 45,9 Normal 0 -
SAOS grave 44 .4 SRVAS 4.9 Corticoide nasal
SAOS grave 58,3 SRVAS 54 Abandono

Quadro Il « Comparagéao do resultado do EPS e indice de disturbio respiratério antes e depois da adenoamigdalectomia (n=10).
EPS - estudo poligrafico do sono, IDR - indice de disturbio respiratério, SAOS - sindrome de apneia obstrutiva do
sono, SRVAS - sindrome de resisténcia das vias aéreas superiores, HAA - hipertrofia adenoamigdalina.

Na impossibilidade da realizagéo imediata de EPS, em situagdes ur-
gentes e/ou graves em que a clinica obstrutiva é evidente, como acon-
tece por vezes na laringomalécia e nas doengas neuromusculares,
pode ser iniciado o apoio ventilatério com VNI. Este facto justifica a
auséncia deste diagndstico na série apresentada.

A constatagéo de paragens respiratorias durante o sono constitui um
argumento a favor do diagnéstico de SAOS, mas importa realgar que
nem sempre é evidente e, por isso, a sua auséncia ndo permite excluir
SAQCS. No nosso estudo a apneia foi reportada em 24 casos (85,7%).
A MPP foi constatada em 11 criangas (39,3%). Esta perturbagéo do
crescimento ponderal € muito mais frequente neste grupo etario do
que nas criangas mais velhas. Para além das dificuldades na alimenta-
¢ao e do dispéndio energético secundario ao esforco respiratorio, pode
ainda haver uma diminuigédo de niveis séricos do fator de crescimento
insulina-like | provocada pela disrupgao do sono ', Nesta faixa etéria,
a abordagem da méa progresséo ponderal (MPP) implica a investiga-
¢do da existéncia de ressonar e, na auséncia de causa evidente, a
realizagéo de EPS. A obesidade, muito relacionada com a SAOS (so-
bretudo em adultos), é mais frequente em criangas mais velhas (idade
peripubertaria) e surge como fator de risco da SAOS e ndo como sua
consequéncia, como acontece com a MPP.

No nosso estudo, 26 das 28 criangas apresentavam hipertrofia
amigdalina, sendo de grau IIl/IV em 17. O crescimento do tecido
adenoamigdalectomia (AAT) é progressivo e atinge 0 seu maximo na
idade pré-escolar “. No entanto, também pode condicionar obstrugao
significativa em idades mais precoces, contribuindo para a SAOS .
Em estudos efetuados em criangas com menos de dois anos, a HAA
foi identificada como fator de risco, embora em valores inferiores aos
encontrados no nosso estudo 9,

O exame de elei¢éo para o diagndstico de SAOS é o EPS realizado em
laboratério certificado e ao longo de uma noite de sono "2, A escassez

de recursos para a realizagao deste exame implica uma referenciagéo
criteriosa de doentes. Assim sendo, no nosso laboratério constituem
critérios para a realizagdo de EPS a idade inferior a dois anos efou a
presenca de malformagdes craniofaciais ou sindromes genéticas que
acarretem risco acrescido de SAOS, entre outros. A realizagdo de EPS
foi critério de inclus&o neste estudo, correspondendo a pratica do labora-
torio nesta faixa etaria. A mediana do tempo entre o inicio da roncopatia
e a realizagéo de EPS foi de 7,5 meses (P, 1; P, 16). Este valor pode
estar relacionado com o baixo indice de suspeigdo para a presenca de
SAOS nesta idade levando a uma demora na referenciagdo. A SAOS
foi classificada como grave em metade das criangas, valor que esta
de acordo com a literatura, que refere formas de maior gravidade nas
criangas mais pequenas 3%'8. No Quadro | apresentam-se as diferentes
variaveis em fungdo da gravidade da SAOS. As apneias presenciadas
e a ma progresssdo ponderal, habitualmente relacionadas com a gra-
vidade da SAOS, foram encontradas também em criangas com SAOS
ligeira e moderada. A presenca de sindromes/doengas genéticas pa-
rece correlacionar-se com uma maior gravidade do quadro obstrutivo.
Do mesmo modo parece haver correlagdo entre o grau de hipertrofia
do tecido linfoide e a gravidade da SAOS. No entanto, na literatura ha
frequentes referéncias a falta da relagdo entre as dimensdes do tecido
linfoide e a gravidade da SAOS, o que tem sido justificado pela complexa
fisiopatologia deste distdrbio do sono .

Neste estudo, 23 criangas foram submetidas a intervengéo cirdrgica
otorrinolaringolégica, quase todos a AAT. Em criangas com mais de um
ano de idade e hipertrofia adenoamigdalina, sem outros fatores de risco,
aAAT é o tratamento de escolha na SAOS [, Em idades mais precoces,
tem sido classicamente associada a maior risco cirlrgico e recorréncia
dos sintomas por crescimento do tecido adenoideu. Ainda assim, a sua
utilizagao em criangas tem sido descrita em diferentes estudos, demons-
trando-se segura e eficaz na redugéo dos sintomas e do IAH [1".15.16],
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A adenoidectomia isolada pode ser insuficiente j& que pode néo resol-
ver totalmente a obstrugéo das vias aéreas superiores ™. No nosso
estudo, houve persisténcia da clinica nas duas criangas em que foi a
opgao terapéutica.

Apesar da maioria das criangas apresentar uma melhoria apos AAT, este
procedimento tem sido associado a SAOS residual numa percentagem
significativa de casos, varidvel em fungdo dos estudos (19 a 73%) ©. A
sensibilidade para as alteragdes residuais apés a cirurgia tem vindo a
ser incrementada pelo desenvolvimento progressivo da tecnologia. Por
outro lado, alteragdes pequenas como o simples ressonar tém sido res-
ponsabilizadas por morbilidade a longo prazo, nomeadamente do foro
neurocognitivo . Atendendo a que o risco é mais elevado na crianga
mais pequena, com SAOS grave e/ou com outros fatores de risco as-
sociados 15181, 3 vigilancia apds a cirurgia é fundamental. A mediana
da duragéo de seguimento neste estudo foi de 16,5 meses, estando os
doentes sindromaticos ainda em vigilancia. Na maioria dos casos em
que foi possivel repetir o EPS verificou-se diminuigdo do IDR, tal como
descrito noutros estudos '8, Contudo, 0 EPS manteve alteragbes em
nove das dez criangas em que foi efetuado, justificando terapéutica com
corticoide nasal ou revis&o da adenoidectomia.

Os corticoides nasais foram a terapéutica inicial utilizada em trés do-
entes com hipertrofia amigdalina de grau | ou II, tendo-se verificado a
resolucdo dos sintomas. E amplamente reconhecido o papel da infla-
magado da mucosa nasal e orofaringea na patogénese da SAOS.

Para além disso, varios estudos tém demonstrado que os corticoides

nasais permitem a redugéo das dimensdes do tecido linfoide das vias
aéreas superiores 2, As recomendagdes internacionais para criangas
com idade superior a um ano sugerem a sua utilizagdo na SAOS ligeira
quando a AAT esta contraindicada ["'7.. A resposta a terapéutica deve
ser avaliada oito semanas depois, desconhecendo-se a duracéo ideal
de tratamento "9,
Nas situacbes em que néo ha indicagao cirlrgica, a VNI com presséo
positiva tem sido utilizada com boa aceitabilidade e tolerancia %. No
nosso estudo foi o tratamento instituido em dois doentes sindromati-
cos com graves malformagdes craniofaciais, casos em que a fisiopa-
tologia da SAOS ¢é consideravelmente mais complexa e multifatorial.

Conclusées

Este estudo, apesar de ter uma amostra pequena, alerta para a pos-
sibilidade da ocorréncia de SAOS em idades precoces, salientando o
papel da hipertrofia adenoamigdalina com fator de risco subjacente. A
principal opgéo terapéutica foi a adenoamigdalectomia. Embora ape-
nas cerca de um terco do total tenha realizado EPS pés-cirurgico, qua-
se todos se mostraram alterados. Tal facto demonstra a necessidade
de manter a vigilancia ap6s o tratamento de SAOS nas criangas abaixo
dos dois anos e de alargamento do controlo por EPS.
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